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Abstrakt

Téma bakalarské prace jsou Moznosti fyzioterapie u pacientit s amyotrofickou lateralni
sklerozou (ALS) s dGrazem na respira¢ni problematiku. ALS, znama jako Lou
Gehrigova choroba, nebo taky nemoc motoneuronu, je neurodegenerativni, progresivni
a stale jesté fatalni onemocnéni.

Cilem této prace je shrnuti a objasnéni vSech dostupnych metod fyzioterapie, které
mohou odvratit komplikace u ALS, udrzet pacientovu sobé&stacnost v co nejvetsim
rozsahu a predevsim co nejdéle udrzet pacientiiv ventilatni komfort. Soucéasti mé prace

je kazuistika pacienta, se kterym dlouhodobé spolupracuji.

Abstract

The topic of the thesis is Possibilities of physiotherapy of patiens with amyotrophic
lateral sclerosis, with an emphasis on respiratory issues. ALS, known as Lou Gehrig’s
disease or motorneouron disease, is a neurogenerative, progressive and still fatal
disease.

The goal of the thesis is a summary and a clarification of all available methods, which
have options as long as possible to avoid complications in ALS, keep the patient’s self-
sufficiency to the fullest extent and especially to maintain the patient’s ventilation
comfort as long as possible. A part of my work is a casuistry of a patient with whom |
have been cooperating for a long time.
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UVvoD

Je to vice nez rok zpatky, co jsem se Snemoci zvana amyotroficka lateralni
skler6za seznamila. Seznamila jsem se s 42letym muzem, trpicim ALS. Sam nemocny
mi poveédel, ze praveé fyzioterapie je to, co mu nejvice pomaha, ze se po kazdém cviceni
citi Iépe. Poprosil mé¢, jestli bych nebyla dalsi osobou, kterd mu bude pomahat a cvicit
Snim, a pravé proto jsem si zvolila fyzioterapii u pacientli s amyotrofickou lateralni

skler6zou jako téma své bakalafské prace

Amyotroficka letralni skler6za (ALS) je progresivni, neurodegenerativni a porad
jesté fatdlni onemocnéni nervového systému. Jednd se onemocnéni postihujici jak
centralni nervovy systém (CNS) tak periferni nervovy systém (PNS). Dochazi k zaniku
motoneuronu a tim k progerdujicim svalovym atrofiim a svalové slabosti, coz ma za
nasledek poruchu hybnosti hornich a dolnich koncetin, poruchu polykani a poruchu
dychani. V poslednich stadiich Zivota je pacient uplné paralyzovan, napojen na umélou

plicni ventilaci (UPV) a umélou vyzivu, ale jeho intelekt ziistava bez posSkozeni.
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1 TEORETICKA CAST

1.1 Historie

Symptomy nemoci motoneuronu (NMD) byly nékolika neurology poprvé
pospany v poloving 19. stoleti, ale francouzsky neurolog Charcot definoval nosologicky

objekt ,,amyotroficka lateralni skler6za“ (ALS) az o nékolik let pozdéji (Mauer, 2012).

Do podvédomi Siroké vetejnosti se ALS dostala az v prvni poloviné 20. Stoleti,

diky slavnému hraci baseballu Lou Gehriga.

Lou Gehrig, jeden z nejslavnéjsich baseballovych hrac¢t, celym jménem Henry
Louis Gherig, se narodil 19. ¢ervna 1903 v New Yorku. Po ukonceni studia na
Kolumbijské univerzité, kde uz se projevil jeho talent pro tento sport, zacal hrat za klub

New York Yankees, kde ptisobil na prvni meté od roku 1925 do roku 1939.

V roce 1938, kdy byl na vrcholu své kariéry, zacal pocitovat, Ze se s jeho télem
néco déje. Vroce 1939 uz bylo jisté, Ze s nim néco neni v potadku, jeho vysledky
neodpovidaly pfedeslym roktim. Jednou béhem tréninku, na stadioné s St. Petersburgu,
dokonce zkolaboval. Ze vSech stran byl na Lou Gehiga vyvijen silny tlak, z klubu, od
fanouskd, novinafi o ném psali nelichotivé ¢lanky. Na konci dubna 1939 byly jeho
vysledky nejhorsi v celé jeho kariéte.

V roce 1939 bylo ve Spojenych Statech pouze 98 certifikovanych neurologt.
Gehrig stale pravidelné hral baseball za Yankees, ackoliv mizerné, kdyZ jeho manzelka
Eleanor smluvila schiizku na klinice Mayo (Rowland, 2005).

Spojila se s lékafem Charlesem Williamem Mayo, ktery chtél Lou Gehriga co
nejdiive vysetiit. Sledoval celou jeho kariéru a jeho zhorSujici se stav mu byl podeziely.
Na zacatku cervna letél Lou Gehrig za Ch. W. Mayem na jeho kliniku, kde podstoupil
nékolika denni intenzivni testovani. V den jeho 36. narozenin, byla potvrzena diagndza
jeho nemoci, amyotrofickd lateralni skler6za. Progredujici se zhorseni svalové sily az
celkova paralyza, problémy s polykdnim, mluvou, dychanim a zbyvajici asi dva roky
zivota. Jeho vyhlidky opravdu nenasvédcovaly tomu, ze by se nékdy na hiisté¢ mohl

vratit.
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21. Cervna 1939 Yankees oficialné oznamili odchod Lou Gehriga z klubu.
Zbytek zivota stravil po boku své Zeny Eleanor, a dokud mu to sily dovolily, stale se

aktivné zajimal o baseball.

Dne 4. cervna 1941, necelé dva roky po diagnostice ALS, v nedozitych 38 let,

Lou Gehrig zemiel.

Na jeho pocest se v USA slavi 4. ¢erven jako Den ucténi pamatky Lou Gehriga.
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1.2 Anatomie dychacich svalu

1.2.1 Dpychaci svaly

Dychéni je mechanicky proces zptsobeny praci dychacich svall, které jsou
ovladany nervovym systémem. Svaly mizeme funkcéné délit na dvé skupiny. Prvni
skupinou jsou svaly nadechové (inspira¢ni) a druhou vydechové (exspira¢ni), tyto dvé
skupiny mizeme délit jesté na dalsi dvé, a to svaly hlavni a pomocné, ty jsou vyuzivany
hlavné pfi zvySené zatézi na organismus. Mezi hlavni dychaci svaly inspiracni patii
svaly mezizeberni (musculi intercostales) jinak také tzv. svaly autochtonni a brénice
(diaphragma). Mezi svaly pomocné patii svaly Sikmé (musculi scaleni), zdviha¢ hlavy
(musculus sternocleidomastoideus) a svaly btisni — piimy sval bfi$ni (musculus rectus
abdominis), vnéjs$i Sikmy sval bfisni (musculus obliquus externus abdominis), vnitini
Sikmy sval bfisni (musculus obliquus internus abdominis) a pricny sval bfisni (musculus

transversus).

e Hlavni dychaci svaly

Svaly meziieberni — podle Cihdka (2011) vypliuji mezizebii a vytvareji tii

zakladni vrstvy, z nichz kazda je slozena z mnozstvi kratkych Sikmych snopci:

Musculi intercostales externi

Funkci téchto svalll je elevace Zeber pii nadechu. Zacinaji vzadu od patefe od
kranialngjsiho zebra, jdou Sikmo zezadu shora doptedu dolti a upinaji se na horni okraj
nize ulozeného Zebra po chrupavku Zebra. Jsou umistény v kosténé casti Zeber. jejich
pokra¢ovanim je membrana intercostalis externa (Dorko et al., 2013)

Jedna se o svaly nadechové.

Musculi intercostales interni

Vytvéteji stfedni vrstvu; smefuji opaéné nez predchozi snopce, tj. zeptedu shora
od kranialnéjSiho Zebra dozadu doll k nasledujicimu zebru. V mezizebii dosahuji vpied
az ke sternu, dozadu jen do trovné angulus coaste; odtud k patefi misto nich pokracuje

vazivova membrana intercostalis interna (Cihak, 2011)

10
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Musculi intercostales intimi

Mm. intercostales intimi jsou posledni vrstvou mezizebernich svali. Podle
Dorka et al. (2013) vznikaji z mm. intecostales tim, Ze je odd¢li interkostalni nervove
cévni svazek tak, ze celd valova vrstva lezi za svazkem, Svalové snopce zacinaji od
horniho okraje Zebra a upinaji se na kaudalni okraj ptedchoziho Zebra.

Jedna se o svaly vydechové.

Inervaci vSech tfi skupin mezizebernich svall je nn. intercostales I-XI.

Branice — Branice (m. diaphragma) je klenuty sval oddélujici hrudni a bii$ni
sténu. Branice zacina na patefi a upind se na Zebra. Svym smr§ténim stahuje Zebra a
oplostéla klenba se posunuje kaudalnim smérem (Dylevsky, 2011).

Brénice je rozdé€lena na tii ¢asti (pars costalis, pars setrnalis a pars lumbalis)
které jsou spojeny do $laSitého stfedu (centrum tendineum). Inervaci branice je n.

phrenicus.

Pars costalis

Zacatek této rozsahlé casti branice je na chrupavkéach zeber, postupné zezadu
doptedu od 12. k 7. zebru. Tato cast se postupné stiida se zaCatky svalu m. transversus
abdominis. Mezi pars costalis a pars lumbalis najdeme Stérbinu zvanou trigonum
lumbocostale, jinak téz zvanou Bochdalkiv trojuhelnik. Jednd se o zeslabeny otvor

trojuhelnikovitého tvaru vyplnény vazivem.

Pars sternalis
Pars sternalis je uzky kratky soubor snopcti od zadni (vnitini) plochy proc.
xiphoideus a od zadni plochy svald bfisnich; mezi pars costalis a pars sternalis je opét

parované zeslabené misto — trigonum sternocostale, vypInéné vazivem (Cihdk, 2008).

Pars lubmablis
Dalsi ¢asti je pars lumbalis. Pars lumbalis za¢ina jednak od patete, medialnimi
snopci zvanymi crus dextrum et crus sinistrum, jednak od Slasitych obloukt vedle

patete, lateralnéjSimi snopci; Slasité oblouky jsou:

11
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lig. arcuatum mediale, blize k patefi (psoaticka akrada), jdouci od téla obratle L1
- 2 ptes m. psoas k hrotu proc. costalis L1,

a lig. arcuatum laterale, zevné od pfedchoziho (kvadraticka arkada), rozepjaté od
proc. costalis L1 pies m. quadratus lumborum ke 12. zebru.

Crus dextrum a crus sinistrum se tésn¢ pred patefi kiizi a uzaviraji otvor pro
aortu, vpredu nahofe lemovany vazivovym pruhem oznacovanym jako lig. arcuatum

medianum (Cihak, 2011).

e Pomocné dychaci svaly
Na klidném dychani se u zdravého cloveéka ucastni predev$im branice,
mezizeberni svaly a pruznost hrudni stény a plic. Pii prohloubeném dychéni
S vynalozenim vétSi ndmahy se postupné zapojuji do funkce dalsi svalové skupiny

(Dylevsky, 2011)

Sikmé svaly (mm. scaleni) — jsou celkem tfi, leZi ventrokaudalné na strané kréni
patete, z topografického hlediska jsou tedy zatfazeny mezi kréni svaly, z funkéniho
hlediska — ovladaji pohyby kréni patefe a pohyby prvnich dvou Zeber — patii ke svalstvu
patefe. Inervace: rr. ventrales krénich nervti (C4 — C6) (Dorko et al., 2013)

m. scalenus anterior — prvni §ikmy sval. Cihak (2008) definuje tento sval jako
sval jdouci od stfedniho useku patefe (obratle C3-C6) na tuberculum musculi scaleni
anterioris 1. Zebra. Jeho funkci je anteflexe kréni patete (pfi oboustranné kontrakci),
lateroflexe na stranu pisobiciho svalu spole¢né s rotaci na stranu opacnou (jednostranna

kontrakce) a pro nés dulezita elevace 1. Zebra (pomocny nadechovy sval).

m. scalenus medius — druhy Sikmy sval. Musculus scalenus medius je podobny
svalu pfedchazejicimu, za nimzZ je ulozen. Zacina od pfi¢nych vybézka 2. - 7. kréniho
obratle, bézi lateroukaudalné k Gponu na 1. Zebru na sulcu a. subclaviae (Dorko et al.,
2013).

m. scalenus posterior — tiet §ikmy sval. Podle Cihaka (2011, 421) Jde od dolnich

krénich obratli (C5 — C7) za m. scalenus medius k 2. zebru

12
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Funkce téchto tii svali: pfi jednostranné akci uklani péatef na stranu stahu a
soucasné ji otaceji na stranu opa¢nou. Pii oboustranné akci piedklanéji kréni patef,

zdvihaji také 1. a 2. zebro jako pomocné svaly dychaci.

Zdviha¢ hlavy (m.sternocleidomastoideus) — jinak feCeny kyvac hlavy, je sval
na lateralni stran¢ krku. Jeho nazev vznikl z mist jeho zacatkt: sternum — manubrium
sterni; clavicula — extremitas sternalis a z mista jeho uponu 0s temporale — proccessus
mastoideus. Mezi jeho funkce patii uklanéni hlavy na stranu, otaceni na stranu opacnou,
tahnuti hlavy dopfedu a pfi fixované hlavé ma pro nas jiz zminénou funkci respiracni -

zveda hrudni koS pfi nadechu.

Bii§ni svaly (mm. abdominis)

Svaly bficha jsou ploché deskovité svaly rozepjaté mezi dolnim okrajem
hrudniku a hornimi okraji panevnich kosti. Bocni bfiSni sténu tvoifi zevni a vnitini
Sikmy btisni sval (m. obliquus externus et internus abdominis) a pfi¢ny bii$ni sval (m.
transversus abdominis). Stfedni ¢ast stény vpiedu dotvareji pfimé bfisni saly (mm. recti
abdominis) a zadni usek biis$ni stény pii patefi dopliuje Ctyrhranny bederni sval (m.
quadratus lumborum) (Dylevsky, 2011, 99).

Kromé jinych funkeci, dochéazi jejich kontrakci k usilovhému vydechu nebo

k zakaSlani.

a) Svaly predni (ventralni) — mezi ventralni bfi$ni svaly zafazujeme parovity

m. rectus abdominis, anebo m. pyramidalis, ktery velmi ¢asto chybi.

m. rectus abdominis — zacatek tohoto svalu je na 5. — 7. Zebru a Gpon na kosti
stydké mezi sym (0s. pubis). Kromé jinych funkci jako je napi. ohyb patefe tahem za
hrudnik, pokud je panev fixovana. Podle Cihdka (2008, 356) spoluptisobi pii b¥isnim
lisu (bfisni lis je tlak svalt stény bfi$ni a branice na organy; normalni je pii klidovém
napéti svalli, zvySeny pfi akci svalli spojené napt. s defekaci, s porodem apod.) a je
pomocnym svalem vydechovym — svym tahem sklani Zebra.

Je inervovan n. subcostalis (Th12), v nékterych ptipadech (Thé, piipadné L1) a

nn. intercostales VII-XI.
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b) Svaly bo¢ni (lateralni) — Bocni skupinu svalt tvoii tfi svaly. musculus
obliguus externus abdominis, musculus obliquus internus abdominis a musculus

transversus abdominis

m. obliquus externus abdominis — zacatek tohoto svalu je na 5. — 12. Zebru,
priabéh je ventrokaudalni a jeho Upon je na kosti kycelni (0S coxae) nebo pomoci
neékolika snopcli piechazi jako aponeurdéza do linea alba. Dvé zjeho funkci jsou
spolutiCast na bfisnim lisu a funkce pomocného nadechového svalu. Inervace je stejné

jako u ptredchoziho svalu n. subcostalis (Th12) a nn. intercostales V-XI.

m. obliquus internus abdominis — zacatek neni na Zebrech, ale na
thorakolumbalni fascii (fascia thoracolumbalis), na crista iliaca a na ligamentum
inguinale, jeho lateralni poloving. Pribéh tohoto svalu je od zacatku véjitovity a snopce
se upinaji na 10. — 12. Zebro, diky aponeur6ze do linea alba a nakonec taky do falx
inguinalis. Krom¢ jinych funkci je jeho funkci spoluti¢ast na bfisSnim lisu a funkce
pomocného vydechového svalu. Zde je inervace komplikovanéjsi. Sval je inervovany n.

subcostalis (Th12), n. iliohypogastricus, n. ilioinguinalis a nn. intercostales VI1I-XI.

m. transversus abdominis — nejhlubsi vrstva postrannich bfi$nich svalt. Sval ma
celkem 4 zacatky: 7. - 12. zebro, fascia thoracolumbalis, os coxae a ligamentum
inguinale. Pribéh snopci je pficny a upinaji se pomoci aponeurdzy do linea alba — falx
inguinalis.

Svalové snopce, oddé€lujici se a vstupujici do tiiselného kanalu spolu se snopci
m. transversus abdominis, vytvati m. cremaster (Dorko et al., 2013, 81)

M. cremaster u muzil funguje jako reguldtor polohy varlete a u zen se upina na

obly délozni vaz (lig. teres. uteri).

m. quadratus lumborum — je plochy, podélné podle patefe orientovany svalovy
pruh na zadni strané bfi$ni dutiny, od crista iliaca k 12. zebru (Cihak, 2011, 394).

Jeho funkci je, Ze pii oboustranné kontrakci plisobi extenzi lumbalni patefe, pii
jednostranné kontrakci uklani patet na stranu kontrahovaného svalu. Fixaci 12. Zebra

pomaha pii fixaci branice (Dorko et al., 2013, 82).
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Dalsimi pomocnymi dychacimi svaly jsou svaly prsni, m. pectoralis major et
minor a pilovity bo¢ni sval (m. serratus lateralis).

Velky a maly prsni sval (mm. pectorales) jsou pomocnymi dychacimi svaly a
ucastni se pritahovani lopatky a horni koncetiny k trupu. Pilovity bo¢ni sval (m. serratus

lateralis) otaci lopatku a napomahd tak vzpazeni horni koncetiny. Patii také mezi

pomocné vdechové svaly (Dylevsky, 2011, 99).

1.3 Neuroanatomie

Amyotroficka lateralni skler6za (ALS) je neurogenerativni onemocnéni
charakterizované progresivni ztratou centralnich a perifernich motorickych neuront
(Mazanec, 2008, 3). Abychom tuto definici spravné pochopili, musime si pojmy jako je

napf. motoricky neuron, vysvétlit.

1.3.1 Obecna stavba misniho nervu

Misni nervy vznikaji spojenim pifednich, motorickych, a zadnich, senzitivnich,
miSnich kofenii. Na zadnich kotfenech se nachdzi ztlusténi, spinalni ganglion, kde jsou
nahromadéna téla senzitivnich neurontl, jejichz axony vedou do michy. Po vystupu
z foramen intervertebrale se vlastni nerv déli na slabsi zadni koten, ramus posteriori
(dorsalis), a siln€j$i pfedni koten, ramus anterior (ventralis). Ramus posterior je
smiSenym nervem a obsahuje motorickd vlakna pro svalovinu $ije a zad a senzitivni
vlakna pro tutéz oblast a autonomni vlakna pro cévy, Zlazy a hladkou svalovinu. Ramus
anterior obsahuje taktéZ vSechny typy vldken pro inervaci koncetin a trupu (Nanka &

EliaSkova, 2009).

1.3.2 Sedd hmota misniho segmentu; piedni koi'eny

Seda hmota (substantia grisea). Na pfi¢ném priifezu pfipomina tvarem motyla
nebo pismeno H. Podle Cihaka (2004, 326) useky pismene H a konce pfi¢ného raménka
se na pii¢ném fezu oznacuji jako parove.

Misni rohy rozdélujeme podle polohy na rohy zadni (cornua dorsalia), predni
(cornua ventralia) a postranni (cornua lateralia).

Oblast Sed¢ hmoty spojujici v pfislusné poloviné¢ michy vSechny tii rohy se
nazyva zona intermedia. Ta ¢ast, Sedé hmoty, ktera spojuje pravou a levou polovinu se

nazyva zona centralis. Uprostied ji probiha canalis centralis (Petrovicky, 2002, 175).
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V prostoru se uspotradani misnich rohti oznacuje jako mi$ni sloupce. Podle mista
je opét rozdélujeme na zadni, pfedni a postranni.

Nas nejvice zajimaji predni sloupce (columnae anteriores).

Ptedni sloupce obsahuji motorické buiiky, jejich axony vystupuji jako ptedni
kofeny mi$nich nervii a vedou do svali podnéty ke stahtim (Cihak, 2004, 236).

Piedni kofeny miSnich nervi (radices anteriores) vedou axony z piednich rohtu

misnich a vedou nervové vzruchy z michy do svali. Jedna se tedy o kofeny motorické.

1.3.3 Motoneurony

Motoneurony (MN) jsou nervové bunky lokalizované v centralnim nervovém
systému (CNS) a zodpovidaji za nasledujici spad udélosti vedouci k pfesné danym
uceltim (Stifani, 2014).

Diky nim dochézi k pfevodu motorické informace z CNS ke kosternim svaltim.

Jeden motoneuron a vSechna svalova vlakna, kterd inervuje, tvoii dohromady

tzv. motorickou jednotku (Krali¢ek, 2011).

Motoneurony se déli na dvé zakladni skupiny:

a) Horni motoneurony (hlavové) — lokalizované v mozkové kure. T¢la
bun¢k hornich motoneuronti jsou lokalizované v nemotorické a motorické oblasti
mozkové kiiry (Stifani, 2014).

b) Dolni motoneurony (spindlni) — téla spinalnich motoneuroni jsou
lokalizovana v ptednich rozich mi$nich. Jejich axony opoustéji michu pfednimi kofeny

a eferentné inervuji vlakna kosternich svala (Kralicek, 2011).
Dolni motoneurony délime do skupin:
. Branchidlni — lezici v mozkovém kmeni, tvofici hlavova jadra, z kterych

vychazeji nervy inervujici svaly na hlavé a krku. Jedna se o n. trigeminus, n. facialis, n.

glossopharyngeus, n. vagus a n. accesorius.
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o Visceralni — jedna se o nervy autonomniho nervového systému fidici
hladkou svalovinu a zlazy. Velikosti jsou stejné jako gama motoneury, jejich ulozeni je
vSak ve visceromotorické zoné¢ predniho rohu misniho, tzn. dorsalné od

somatomotorickych nerouronti.

. Autonomni — pod autonomni motoneurony spadaji motoneurony
sympatické a parasympatické.

Nézev je podle toho, ze tato slozka nervstva obsahuje mimo buiiky v centralnim
nervstvu také mnoho nervovych bunék V periferii organismu, takze v fad¢ piipada
fuguje autonomné, bez pifimé zavislosti na centrdlnim nervstvu. Autonomni vlakna
prichézeji téz do svalt, kde inervuji stény krevnich cév, ucastni se regulace prisvitu cév

a tim regulace pritoku krve svalem (Cihak, 2011).

o Somatické motoneurony — somatické motoneurony jsou lokalizované
v Rexedové lamele mozkového kmene a prodlouzené michy inervujici skeletalni

svalovinu, ktera je zodpovédna za pohyb (Stifani, 2014).

Somatické neurony rozdélujeme do t¥i skupin: alfa-motoneurony, beta-
motoneurny a gama-motoneurony. Jejich rozdéleni zavisi pifedevsim na typu svalovych

vlaken, které inervuji.

a) Alfa motoneurony — podle Petrovického (2002, 42) jsou alfa-motoneurony velké
(60 — 100 pum), dobte barvitelné polygonalni buiiky. Jejich axony vychazeji pfednimi
miSnimi kofeny do miSniho nervu a jim vedou motorickou inervaci k pfi€né¢ Zihanym
svalim. Jejich dendrity se vétvi v oblasti celého pfedniho rohu miSniho (délka az 3
mm).

Inervuji extrafusalni vlakna svalu a diky jejich aktivaci dochazi ke svalové
kontrakci.

Alfa-motoneurony jsou koncentrovany do protahlych doutnikovych ttvart
(vélci, sloupcit), které prochazeji celou délkou michy nebo jen nékolika segmenty. Tyto
valce, na transverzalnich fezech michou, maji podobu jader motoneuronii. Motoneurony
ulozené v jednom sloupci inervuji jeden sval nebo skupinu funkéné ptibuznych svala

(Druga, 2011, 28).
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Mediatorem je acetylcholin.

b) Beta-motoneurony — jedna se pocetné o malou skupinu neuront. Beta-
motoneurony jsou menSi a méné castéjSi skupina motoneuronli nez v ostatnich
ptipadech. Jejich uloha je chabé definovana. Inervuji jak estrafusalni, tak intrafuséalni

svalova vlakna (Stifani, 2014).

¢) Gama-motoneurony — jedna se o malé motoneurony.

Ve srovnani s pfedchozim typem jde o podstatné mensi bunky. Jejich axony,
patfici do skupiny A, nervovych vlaken, inervuji intrafuzalni vldkna svalovych vietének
(Kralicek, 2011).

Jak jiz bylo feceno, jedna se o malé motoneurony, jejich velikost dosahuje 30 —
40 pm. Zacatek téchto motoneuronti je v prednich rozich miSnich mezi alfa-
motoneurony.

Podle Ganonga (2005, 132) zakonceni eferentnich vlaken gama vykazuji dva
histologické typy: jednak nervosvalové ploténky (ploténkova zakonceni) na vlakenech
S jadernym vakem, jednak zakonCeni tvofici rozsahlé sité¢ hlavné na vldknech

S jadernym fetézcem (>>trail<< zakonceni).

V ptipad€ respirani problematiky u ALS nesmime opomenout phrenické
motoneurony. Vychazeji ze svého jadra — nucleus phrenicus.

Phrenické motoneurony jsou v embryonalnim staddiu lokalizované v krénim
segmentu C2 — C6 a po narozeni jsou pevné zakotveny v krénim segmentu C3 — C5
(Stifani, 2014).

Jejich vyuziti slouZzi k jedinému tcelu, a to inervaci branice, ktera je vyuzita jak

pii nadechu, tak pti vydechu nebo kasli.
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1.4 ALS

1.4.1 Charakteristika

Nemoc motoneuronu je SirSi oznaCeni pro amyotrofickou lateralni sklerézu
(ALS). Jde o progresivni neurogenerativni onemocnéni, které charakterizuje ztrata
mozkovych a spinalnich motoneruonti (s usetfenim extraokuldrnich a sfinkterovych
svalil). Nazev nemoc motoneuronu (motor neuron disease, MND) se pouzivéa Casto jako
synonymum pro ALS a Casté je 1 soucasné pouzivani obou nazvu ve zkratce ALS/MND

(Ambler, 2013).

Horacek (2012) uvadi, ze prevalence amyotrofické sklerdzy (ALS) je ptiblizné 4
— 6 piipadd na 100 000 obyvatel (Kolaf et al. 2012).

1.4.2 Etiologie

ALS byla popsana pied vice nez 135 lety, avsak pii¢ina nemoci nebyla dosud
objasnéna. V¢étSina autorll je naklonéna hypotéze o soucinnosti mezi genetikou a
zivotnim prostiedim jako hlavnim faktorem u vzniku ALS (Wijesekera & Leigh 2009,
5).

V dnesni dobé se stale délaji experimenty na zvifecich modelech, jako jsou
napiiklad hlodavci.

Genetick¢ modely hlodavci byly vyvinuty k prozkoumani patogenetického
mechanismu u zékladnich motoneuronovych degeneraci a funkcnich deficit, které
vedou k zaniku motoneuronu (Johnson & Mitchell, 2013, 5).

Avsak vysledky téchto programi nam pouze fikaji, ze pti¢ina vzniku ALS je

multifaktoridlniho charakteru.
V dnesni dobé jsou znamy dvé zakladni formy ALS, sporadicka a familiarni.
Sporadicka forma ALS

Sporadicka forma ALS je nejcastéjsi a tvoii asi 90 — 95% vSech forem ALS.

Pticinou vzniku ALS u ¢lovéka jsou patogenetické mechanismy:
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o Excitotoxicitu glutamatu — Glutamat je nejhojnéjsi excitani neurotransmiter v
nervovém systému a je nezbytny pro normalni funkci. Po jeho uvolnéni je excitaéni
signal zachycen na glutamatovych transportnich proteinech, které odstrani glutamat.
Vcasné odstranéni je nezbytné. Defekt v metabolizmu, transportu nebo uchovévani

glutamatu ma excitotoxicky ucinek na neurony (Ambler 2006).

e Mitochondrialni dysfunkce — mitochondrie jsou organely vbunce a svoji
¢innosti zajist'uji pfisun energie pro danou buiiku. Vyznamnou roli mitochondrii
V patogenezi ALS potvrzuji tkaniové modely s mutaci superoxid dismutdzy SOD1 nebo

zviteci modely na SOD1 mutovanych transgennich mysich (Mazanec, 2008)

e Oxidativni stres — dal$i vyznamny patogeneticky mechanismus. Oxidativni stres
ni¢i bunééné makromolekuly, coz posléze muze vést k bunéné smrti ve formé

apoptdzy nebo nekrézy (D’Amico et al. 2013)

e Autoimunitni mechanismus — posledni, dosud znamy, patologicky mechanismus.
Opird se o existenci experimentdlniho zvifeciho modelu autoimunitni ALS, ndlez
aktivovanych T lymfocytl, depozit Ig v Sedé hmot€ misni a motorické kiife pacientli s
ALS a ptitomnost protilatek proti Ca2+ kanalim u vétSiny pacientd. Protilatky proti
Ca2+ kandlim napadaji u mySi terminalni zakonCeni a tim i funkci motorickych

neuront (Ambler, 2006, 9).

Familiarni forma ALS

Familiarni ALS je podstatné méné Castd forma ALS, pouze 5 — 10% vSech
forem. U této formy se vznik pifiklada zndmym nebo predpoklddanym mutacim gend.
Dédi¢nost je autozomalné dominantni, méné castéji pak recesivhi a vzacné pak

gonozondlné dédicna.

Mutace genu Cu/Zn superoxid dismutazy 1 (SOD1) jsou dobie znamou
pfi¢innou ALS. SODI1 detoxikuje potencidlni volné radikaly, které Skodi okolnim
buitkdm a jeho mutace tvofi aZ 20% pacientl, ktefi jsou postiZzeni familidrni formou
ALS (Turner et al., 2012).

Bylo zjisténo piiblizné 80 forem mutaci tohoto genu.
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Dalsi zjisténé geny, které jsou spojeny s ALS, jsou senataxin (SETX, ALS4),
alsin (ALS2 gen), neurofilament, heavy polypeptide (NEFH), vesicle associated
membrane protein/synaptobrevin associated membrane protein (VAPB, VAMP, ALS8)
a také mutace dynactinu (dynactin-proteinovy komplex je zapotfebi pro retrogradni
axoplazmaticky transport) (Ambler, 2013).

Obcas je familiarni forma ALS spojena i s mutaci genu kodujicim FUS protein

(fused in sarcoma protein), avSak ten je spojen i s frontotemporalni lobarni degeneraci.

1.4.3 Diagnostika ALS

Diagnostika ALS stavi predevsim na elektromyografii (EMG) a klinickém
vySetfeni pacienta. VSechna ostatni vySetfeni, jakou jsou krevni testy, vySetfeni
mozkomisniho moku ani zobrazovaci metody, neukazuji zadna specifika pro tuto

nemaoc.

EMG je elektrofyziologickd metoda, kterda umoziuje posoudit stav kosterniho
svalstva a jeho fizeni nervovym systémem (Zedka & Valouchova in Kolat, 2012, 199).
Diky tomuto vySetfeni miZeme zjistit, jestli dany problém, naptiklad u ALS typicka

slabost, je ptimo ve svalu nebo jestli je to porucha v inervaci daného svalu.

V dnesni dobé je klinicka EMG postavena na dvou elektrodiagnostikéch:

o Neurografie — vyuzivame k vySetfeni vodivosti motorickych nebo

senzitivnich vlaken, jinak zvana téz konduk¢ni studie.

o Jehlovd EMG — Jehlovou EMG se snazime posoudit spontanni aktivitu, a
to nejen kvalitativné (pfevaha fibrilaci v akutni fazi a vice pozitivnich vin v chronické
fazi denervac¢niho syndromu), ale zejména jejich kvalifikaci (Ehler, 2008).

K tomuto vysetieni se pouzivd jehlovych elektrod, které zachycuji bioelektrické

potencidly kosternich svalt.

V ptipadé¢ ALS neexistuje jednotny EMG nélez, a tudiz nélezy je vZdy nutno

porovnat s nalezy klinickymi.
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Ambler (2013) ve své knize uvadi, ze ALS ma cCasto fokalni zacatek

S postizenim nejprve specifické skupiny svalt.

Nemiizeme pfesné stanovit jednotnou klinickou diagnézu u vSech pacientd,

jelikoz u kazdého pacienta se ALS projevuje jinak.

Klinické ptiznaky a symptomy u ALS:

e Postizeni horniho motoneuronu

U postiZeni horniho motoneuronu se objevuje spasticita.
Lance (1980) definuje spasticitu ve vztahu k ALS jako sekundarni komplikaci
syndromu horniho motoneuronu, kterd je charakterizovana zavislosti na rychlosti
pasivniho protazeni. Cim rychleji dojde k protazeni svalu, tim vys$si napéti ve svalu

vyvolame (Modol, 2014).

Se spastickou se ¢asto spojuje pojem Klonus. Klonus je fenomén mimovolnych
rytmickych kontrakci, které jsou odezvou na zvySujici se protazeni. TO je zpisobeno

meénicim se protazenim svalového vieténka (Kheder et al, 2012, 289).

Dalsimi symptomy postizeni horniho motoneuronu jsou napt. hyperreflexie a
patologické reflexy. Jednim z patologickych reflexti je pozitivni iritani extenéni jev
Babinski, kdy se ostrym hrotem piejede pacientovi po zevni plosce nohy od paty
smérem k maliku. V porovnani se zdravymi lidmi dochézi u pacientd s postizenim
horniho motoneuronu k exten¢ni odpovédi palce, kdeZzto u zdravych jedincii Zadna

reakce palce neni.

e Postizeni dolniho motoneuronu

U postizeni dolniho motoneuronu je problematika opa¢nd neZz u postiZzeni
horniho motoneuronu. Svalova slabost, svalové atrofie, hyporeflexie, hypotonie,
svalové kiece nebo tieba fascikulace. Ty samy 0 sobé nejsou symptomem ALS, ale ve

vétsing piipadi se u pacientli s ALS vyskytuji.
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Fascikulace mohou byt definované jako viditelné, rychlé, spontanni a

intermitentni kontrakce svalovych vlaken (Leite, 2014, 47).

e Bulbarni symptomy
Bulbarni paralyza se v prubéhu nemoci objevi prakticky u vSech pacienti s ALS:
Bulbarni symptomy u ALS zahrnuji jazykovou atrofii, fascikulace na jazyku,

dysartrii, slaby hlas, dysfagii a hypersalivaci (Toro & Reyes, 2014).

e Respiraéni pfiznaky a symptomy
Respiraéni obtize se postupné vyvijeji u vSech pacienti s ALS/MND a
V naprosté vEétsin€ jsou pak i pticinou smrti. S progresi onemocnéni se zhorSuje slabost

dychacich svali, zmenSuje se vitalni kapacita (Mazanec & Ridzon, 2010).

Pravé svalova slabost je Casto povazovana za jednu z prvotnich komplikaci

V respiracni problematice u pacientti s ALS.

Gruis et al. (2011) ji definuje jako neschopnost dychacich svalti generovat
normalni hodnoty tlakli a proudu vzduchu béhem nadechu a vydechu.

Tato definice pokracuje, ze pravé to vede k respiracni insuficienci, ktera je
definovana jako neadekvatni plicni ventilace, kdy je naruSena vyména dychacich plynd,
tudiz dojde k zadrzovani oxidu uhli¢itého, hypoxemii a nasledné respira¢nimu selhani
(Gruis et al. 2011).

K této definici Smolikova & Mécek (2010) dodévaji, Ze snizeni sily inspiracnich
svalli negativné ovlivni vdech, snizeni elasticity plicni tkané zatéZzuje vydech a nuti
nemocného pouzit vydechové svaly piedev§im k prekonani ziZenych dychacich cest.
Zuzené dychaci cesty jsou u nemocnych s ALS ¢asto diky problematice zahlenéni.

Na svalovou slabost navazuji dalsi komplikace zapfic¢inujici respira¢ni selhani.

Ambler (2013) ve své knize piSe, ze krom¢ slabosti dychacich svalii se na
respirani insuficienci podili 1 zahlenéni, hypersalivace, neschopnost odkaslavani a
atelektazy.

Ktémto problémim mulzeme pfipojit jesté¢ branicni insuficienci, Spatnou

hygienu dychacich cest a no¢ni hypoventilaci.
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Dalsi komplikaci miize byt zména dechovych vzori béhem polykéni. U
neurologicky nemocnych muze dochazet po polknuti a apnoické pauze (0,6 — 2 S)
K inspiriu, zatimco u zdravych po polknuti a apnoické pauze nasleduje expirium, které
je soucasti mechanizmu slouzicich jako prevence aspirace (Burianova et al. 2006).

Veskeré predeslé respiracni komplikace c¢astou vedou ktzv. komplikacim
sekundarnim, se kterymi se u ALS velmi Casto setkavame, jsou jimi Casta zanétliva
onemocnéni DC.

Neurologicti nemocni maji vysokou predispozici ke vzniku zanétlivych plicnich
komplikaci, které¢ zhorsuji jejich prognézu. Diivodl je fada: dlouhodoba hospitalizace
Casto spojena s malnutricii, inaktivita, zhorSena moznost odkaslavéani, v¢Etsi riziko
aspirace, omezend spoluprace, vyssi riziko sepse u uméle ventilovanych (Vondrackova
& Sonkova, 2007).

Nelze opomenout ani fakt, ze diky imobilit¢ pacientd velmi ¢asto dochazi

wrwe

e Ostatni pfiznaky a symptomy

Mezi ostatni symptomy ALS muizeme zaradit ubytek vahy, kachexii, kloubni
kontraktury, krampy (svalové kiece), anebo tinavu.

Unava je dal§im problémem u pacienttl s ALS. Nebavime se viak o fyzickém

vycCerpani, ale o patologickém fizeni mysli (Maurer, 2012).

U vétSiny postizenych ALS nedochazi k postizeni smyslovych funkci, jako je
zrak, sluch, cich, atd. Nedochazi ani k postizeni okohybnych funkci nebo poruse
sfinkterti. Co se tyée psychické stranky pacientd, Chio et al. (2009, 5) uvadi, ze
V poslednich letech rapidné stoupl pocet pacientli na 5 - 10%, u kterych se rozvinula
frontotemporalni lobarni demence (FTLD) a pravdépodobné u vice neZ poloviny
pacientli dochazi k lehkému postiZzeni temporalnich a frontalnich kognitivnich funkei.

Stale vSak prevlada fakt, Ze vétSiné pacientl zlistava intelekt nezménén.

1.4.4 Meéieni

Monitorovani vyvoje nemoci je nezbytné pro zvoleni lécebného postupu.
Zaroven vysledky opakovaného méteni po ur€ité dobé ukazuji, jaky ma zvoleny 1écebny

postup na nemoc Vliv.
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Podle Maurera (2012) mezi typické ALS monitorujici techniky patii
e globalni skala zaloZena na klinickém pozorovani
e mcéfeni svalové sily
e elektrofyziologické testovani

e méfeni celkové kvality Zivota

Moznosti monitorovani respira¢ni insuficience je hned nékolik.

Vitalni kapacita plic (VC) mtze byt méfena dvéma rozdilnymi metodami:
usilovna vitalni kapacitou (FVC) a pomalou vitalni kapacitou (SVC). Ohledn¢ FVC
manévru jsou pacienti instruovani do maximalniho nadechu, okluduje nosni dirky, a
poté vyfoukne veSkeré mnoZstvi vzduchu co nejrychleji je to mnozné. U SVC je to
obdobné, pacient se maximalné¢ nadechne, okluduje nosni dirky, a poté vyfoukne
veskeré mnozstvi vzduchu, avSak pomalu. V obou piipadech pacient vydechne
maximalni mnozstvi vzduchu do priatokového senzoru (Gruis et al., 2011).

Méné jak 50% vydechovaného objemu ukazuje na pacientovu respiracni

nedostate¢nost a odkazuje na UPV.

Pomala vitalni kapacita (SVC) je dalsi z moznosti méfeni a pravé diky ni
vétsinou nejpiesnéji zjistime brani¢ni nedostate¢nost u pokrocilych stadiich (Goyal &

Mozaffar, 2014).

Nutno podotknout, ze piestoze je FVC nejlep§im ukazatelem respiracni
insuficience, neni tato metoda vzdy vhodnd a aplikovatelna. Pacienti v pozdgjsich
stadiich ALS jiZ nejsou schopni vydechnout potfebované mnozstvi vzduchu k méteni
diky progredujici bulbarni obrné.

Stejné tak je to u MIP (maximal inspiratory pressure) a MEP (maximal
expiratory pressure).

Maximalni inspiracni a exspiracni tlak (MIP a MEP) jsou dalsi senzitivni
méfeni. Bylo ukdzano, ze hodné pacientd, kteti méli FVC >70% méli abnormalni MIP
(<-60cm) (Coco et al., 2012).

Neméné podstatné je méfeni schopnost kasle prudkym vydechem (peak cough

flow). To se méfi bud’ spontanné, nebo s manualni dopomoci.
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Z mén¢ narocnych méfeni se vyuziva SNIP (sniff nasal inspiratory pressure).
Nosni nadechovy tlak (SNIP) nepoZaduje pii méfeni uzkou ustni $térbinu a pravé jeho
vyhodou je, ze muze byt pouzit pifi méfeni pacientd s ALS, ktefi maji bulbarni

dysfunkci (Goyal & Mozaffar, 2014).

U vétsiny pacientii s ALS se setkdme s poruchou spanku, kromé jinych podnétii 1
zde hraje dulezitou roli respira¢ni insuficience (no¢ni apnoe, hypoventilace).
Vétsina problémil se objevi pozdéji v pribéhu nemoci, kdy dochdzi k brani¢ni

insuficienci a respira¢ni ohroZeni je vice nez o¢ividné (Katzberg et al. 2013).

I zde je mozno méfit a pozorovat respiracni insuficienci a to pomoci

polysomnografie.

Nocni polysomnograficky zaznam desaturace krve kyslikem je uzite¢ny ukazatel
respiraénich dysfunkci. Noc¢ni desaturace, ktera je méné nez 90% za 1 min je vice
choulostivy ukazatel no¢ni hypoventilace nez naptiklad zminéné¢ FVC nebo MIP

(Goyal & Mozaffar, 2014).

Jako ostatni moznosti je vyuziti kapnografie pro méfeni vydechovaného oxidu

uhlicittho (CO2) nebo neinvazivni transkutdnni monitorovani pies usni lalicek,

vevr

s ALS.

1.4.5 Klinické déleni ALS

Svétova neurologické federace (WFN) rozdéluje ALS do nékolika podskupin:

e Klasickd ,,Charcotova®“ forma ALS — kombinované postizeni centralniho a
periferniho motoneuronu, nejcastéji vyskytovana (65-75%)

e Progresivni bulbarni obrna (PBP) — postiZzeny hlavné bulbarni motoneurony,
vyskytuje se ve 20 - 25%

e Progresivni svalova atrofie (PMA) — nejvice postiZzen periferni motoneuron
DK, vyskyt v 5 — 8%

e Progresivni amyotrofickd diplegie — nejvice postizeny prox. svaly HK
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e Primarni lateralni skler6za (PLS) — postizen piedev§im centralni
motoneuron; pfevaha ptiznakli a symptomu postizeni horniho motoneuronu,

lepsi progndza preziti (az ptes 10 let), vyskyt asi 2 — 5%

1.4.6 Prognoza
Podle n¢kolika epidemiologickych studii je prumérné trvani ALS 2-4,3 let.
Kolem 25% nemocnych ptezije 5 let a 8-16% 10 let. Rychlost progrese je znacné

variabilni a konkrétni progrese u jednotlivého onemocnéni hodné napovidd o jeho

progndze (Ambler, 2013).
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1.5 Terapie

Vyvoj cilenych terapii pro ALS zistavda zatim v nedohlednu, jelikoz
mechanismy zodpovédné za nastup nemoci a jeji progresi zUstavaji do znacné miry

neznamé (Lunn et al., 2013).
Z toho diivodu se nejcastéji vyuziva tzv. multidisciplinarni rehabilitace.

Multidisciplinarni rehabilita¢ni tym zahrnuje skupinu klinickych odbornikt
s dobrou znalosti problematiky ALS, ktefi jsou pod vedenim lékare, a kteti pracuji jako
ucelend jednotka za ucelem poskytnout jednotnou péci soustfedénou na pacienta.
Zaroven by méli byt flexibilni a rychle reagovat na proménlivy charakter daného stavu

(Ng & Khan, 2012).

Obr. ¢. 1 Multidisciplinarni rehabilita¢ni tym u ALS (ptevzato z Ng & Khan
2012)
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1.5.1 Farmakoterapie

V roce 2001 Turner et al. sepsal ptiblizné 50 medikaci, které od roku 1941 byly
zkouSeny jako 1é¢ba pro ALS, az na jeden jediny 1ék vSak ostatni nemély na zlepSeni

nemoci zadny vliv (Carri et al. 2006).

Tim jedinym tc¢inkujicim byl Rulizol.

Ve dvou klinickych studiich rulizol ukazal, ze po pravidelné aplikaci 1€ku po
dobu 18 a 21 mésict u pacientd s ALS muzeme zpozorovat prodlouzeni pieziti o necelé

2 mésice (Maurer, 2012).

Ostatni medikamentdzni 1é¢ba je cilend na symptomatiku ALS. Uzivana jsou
napiiklad analgetika na bolest, antihistaminika, a jina sedativa na podporu spanku. Diky
¢astému Spatnému psychickému stavu pacienta se vyuziva antidepresiv a antipsychotik.
Na do¢asné snizovani spasticity se v CR pouziva naptiklad Baclofen.

V piipad€é respiracni problematiky, specidln¢ pifi problematice vysokého
zahlenéni, mohou byt podavana mukolitika, kterd podporuji rozpusténi hlenu a jeho

snadnéjsi odstranéni z DC.

Medikace mukolitiky jako je guaifenesin, N-acetylcystein - -antagonisticky
receptor (jako je metropol a propanol), rozpoustéjici hlen nebo anticholinergni
bronchodilatator jako je ipratropium, jsou Siroce uzivanymi, ackoliv na uzivani téchto

medikamentti u ALS neexistuje zadna studie (Coco et al., 2012).

1.5.2 Kmenové buiiky

Nejnovejsi metodou na 1écbu ALS je aplikace kmenovych bunék pacientim
s ALS.

Diky mnohostranné povaze ALS, vznikajici koncept pro 1é¢bu ALS na bazi
kmenovych bunék ziskal vzriistajici podporu (Lunn et al., 2013).

V této metodé 1écby se vyuziva tzv. kmenovych bunék.
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Kmenové buiiky jsou definovany jako bunky, které maji schopnost se
obnovovat a maji pluripotentni nebo multipotentni schopnost diferencovat se do
ruznych bunécnych typt (Turner et al., 2012).

Na vybér mame z embryogennich kmenovych bunék (Embryonic stem (ES)
cells), mesenchymalnich kmenovych bunék (Mesenchymal stem cells — MSCs),
progenitorovych bunék (Neural progenitor cells — NPCs) nebo hematopoetické
kmenové bunky (Hematopoietic stem cells - HSCs), aj.

Terapie aplikaci kmenovych bunék je stile v prvopocatku, avsak pravé do této

moznosti 1écby je momentaln¢ vkladana nejvétsi nadeje.

1.5.3 Fyzioterapie

Hlavnim cilem fyzioterapie a pracovniho lékafstvi je udrzovat nezavislost a
funkéni mobilitu pfi aktivitich denni ¢innosti (ADLs). Sekundarni cile zahrnuji
posuzovani o potiebach, vybaveni a modifikacich, vzdélavani pacientli a rodiny,
zvazovani spravného cviceni, prevence komplikaci zapfi¢inéné imobilitou a
minimalizaci nebo prevenci bolesti. Dosazeni téchto cilli prostfednictvim adaptivni

techniky a zafizeni mtze zlepsit kvalitu Zivota (Lewis & Rushnan, 2007).

e Cvicéeni u ALS

Pozitivni u€inky fyzického cviceni u télesné schopné populace jsou vSeobecné
dobie zdokumentovany a demonstrovany na nc¢kolika systémech a organech, stejné tak
na bunééné a molekularni urovni (Almeida et al., 2012).

Je dulezité si uvédomit, jaké jsou u pacientd s ALS indikace ke cviceni.

S progredujicim onemocnénim se zhorSuje svalova slabost, imémé se zhorSuje
nedostatecnost pacienta (Ridzon & Mazanec, 2010).

Ackoliv v minulosti byly spekulace, jestli viibec pacienti s timto cvi¢enim maji
cvicit, V dnesni dobé¢ je vysledek jasny.

Ve vyzkumech nepochybné chybi uréeni, zdali osoby se zdravotnim postizenim,
jako jsou nekterd dédicnd neuromuskularni onemocnéni, reaguji na fyzickou aktivitu
stejné. Typicky neuromuskularni pacient je sedici, trpci svalovou slabosti, ktera je
s ALS je nezamé&stnanost, kterd posléze Usti v zadvazné financni omezeni odrézejici se na

moznostech financovani terapii. Po nékolik let nebylo pacientim s ALS doporuceno
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cviCit na zdkladé¢ mytu, ve kterém se tvrdi, Ze nadmérné cviceni urychli svalovou
slabost. Nicmén¢ zadné kontrolované studie tento fakt nepotvrdily, naopak u nékterych
pomaleji probihajicich typi nemoci bylo dokazano zvysSeni svalové sily jako vysledek
fyzické aktivity (le Almeida et al, 2012).
S ohledem na problematiku ALS jsou podle Ng & Khan (2012) doporuceny tyto
typy cviceni:
- Protahovaci cviceni ke zlepSeni flexibility svalti, zachovani svalové délky,
pohyblivosti kloubti a jako prevence kontraktur
- Posilovaci cvi¢eni se submaximalni (nizkou, neunavujici) intenzitou, s ohledem
na svalovou silu
- Aerobni/vytrvalostni cvi¢eni mize zlepsit kardio-respira¢ni zdatnost pacienta a
zaroven slouzi jako bezpec¢nd, ale i adekvatni oxigenace, provzdusnéni, kdy pomoci
spalovani cukrii vyznamné ovlivilujeme oxidativni stres. Muze se vyuzit i béziciho
pasu, pokud je k dispozici.
Utinek stre¢inku je mozné si ovéfit napfiklad u Gasto se vyskytujiciho
symptomu ALS, spasticity. StreCink a cviceni zvysujici rozsahy jsou velmi ucinna u

pacientl se zvySenou spasticitou (Lewis & Rushnan, 2007).

Cviceni u pacientd s ALS je pokazdé individudlni, je dalezité se soustiedit na
aktualni problémy a subjektivni pocity pacienta. Se cvi¢enim se zacina jiZ v raném
stadiu onemocnéni. Zpocatku, kdy je pacient jesté pIn€ aktivni a samostatny, se vyuziva
veSkerych moznych aktivit cviceni, doporucené¢ pod vedenim zkuSeného terapeuta
(protahovaci, posilovaci, aerobni, atd.). Mohou se vyuzit vSemozné terapeutické
pomucky (theraband, overball, pruziny, labilni plochy, aj.), které tak cviceni délaji
zajimavéj$im a cilengj$Sim na aktudlni problematiku. AvsSak stile je dilezité si hlidat

svalovou unavu.

Dalsim, podle studii, problémem je, Ze symptomy horniho motoneuronu (UMN)
a dolniho motoneuronu (LMN) reaguji pii cviceni rozdiln€¢ a pravé pii cviceni je

narocné je od sebe oddelit (Lewis & Rushnan, 2007).

S progresi nemoci se nemocni s ALS stavaji vice a vice imobilnimi, tudiz je

potieba postupy cviceni a volené metody modifikovat a pfizplisobovat stavu pacienta.
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Béhem jakékoliv faze onemocnéni se do terapie mohou zafadit techniky
manualni fyzioterapie, mezi které patfi naptiklad maséze, hluboké piimé tieni,
myofascialni uvolnéni, anebo terapie trigger pointd (spoustové body). Manualni
fyzioterapie se da vyuzit v riznych prostfedich v rozmezich od nemocnice az po domaci
prostfedi. Vysledky této terapie jsou zavislé na dovednostech terapeuta (Kumar & Jim,

2010)

¢ Respiracni fyzioterapie (RFT)

Ve vsech fazich dechovych problémi jsou vhodné prvky respiracni fyzioterapie

(Kolaf et al. 2012).

Duivodil vedouci k respiraéni fyzioterapii je n¢kolik.

Vyhodu dechovych cviceni je obtizné hodnotit, ale jejich hlavni cile mohou byt
shrnuty: podporovat normalni dychdni, naucit kontrolované dychani a jeho vyuziti
béhem atak dyspnoe, spole¢né s rychlostnimi expiracnimi technikami a posturalni
upravou napomahat odstranéni sekretli a Vv neposledni fed¢ zachovat mobilitu hrudni
stény. Pacienti musi byt peclivé zauceni fyzioterapeuty a tato cvi¢eni by méli pravidelné

opakovat ( le Coco et al., 2012).

Respiracni komplikace se objevuji spiSe v pozdéjsim pritbéhu onemocnéni, tim
padem se 1 u RFT musi pocitat 1 s tim, Ze terapie bude probihat i za predpokladu, Ze
pacient bude zcela imobilni, avSak Smolikova uvadi, Ze Metody RFT jsou G¢inné jak u
spolupracujicich pacientt, tak také i u nemocnych, ktefi nemohou nebo nejsou schopni
spolupracovat, naptiklad z davodu vycerpani, desorientace ¢i bezvédomi (Smolikova &

Magek, 2010).

RFT se odviji od aktudlnich respira¢nich komplikaci pacientl. Nejcastéjsi
problémy, které je mozné fyzioterapeuticky ovlivnit, jsou zahlenénost a nedostatecny
kasel.

Metody, které se ke cviceni nejcastéji pouzivaji, jsou podle le Coco et al. (2012)

dechové cvi€eni, posturalni drenaz a techniky podporujici asistovany kasel. Neméné
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dilezité jsou techniky hygieny dychacich cest nebo dechové techniky pro inhala¢ni

1é¢bu. Neméli bychom ani zapominat na korek¢ni fyzioterapii posturdlniho systému.

a) Korekéni fyzioterapie posturalniho systému

Podle Smolikové (2010) je korekéni fyzioterapie posturdlniho systému soucasti
kazdé cvicebni lekce. Vzdy je zarazena Cast, kterd se vénuje svalovym dysbalancim a
kloubnim problémtim. Korek¢ni fyzioterapie posturalniho systému provazi uvolnéné
dychani a nikdy by nemélo dochazet k zadrzeni dechu. Chybnym a skodlivym krokem
je zvyseni narokti na dechovou praci v nepfipravené pohybové soustavé (Smolikova &
Macek, 2010).

Vyuziti mizeme pouzit napiiklad na oblast hrudniku. Bach et al. (2012) uvadi,

ze pravidelna mobilizace je nezbytna pfi prevenci hrudnich kontraktur a plicni restrikci.

b) Posturalni drenaz

Posturdlni drendz muze byt definovdna jako umisténi pacienta v ridznych
polohach tak, ze s pomoci gravitace dochazi k pfesunuti sekretd z periferni ¢asti plic do
vice centralni Casti, coz napoméaha ke snadnéjSimu vykaslavani. Pozice, které jsou
k témto Gcelim urcené a Cas, které v nich pacient stravi, musi byt pro kazdého pacienta

ur¢ené zkuSenym fyzioterapeutem (le Coco et al. 2012).

c) Techniky hygieny dychacich cest
U technik hygieny dychacich cest se mize vyuzit vice metod. Avsak je na
uvazeni fyzioterapeuta, kterou z téchto metod u svého pacienta vyuzije, jestli na ni
svalova sila pacienta staci.
Podle Smolikové (2010) do skupiny metod a techniky hygieny dychacich patii:
e Autogenni drenaz, (AD, Autogenic Drainage),
e Aktivni cyklus dechovych technik, (ACBT, Active Cycle of Breathing
Techniques),
e PEP systém dychani, (PEP, Positive Expiratory Pressure System of Breathing),
e Intrapulmonalni perkusivni ventilace, (IPV, Intrapulmonary Percussive
Ventilation),
e Inhala¢ni 1écba — v kombinaci s drenazni technikou (RFT) (Smolikova &
Macek, 2010).
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Autogenni drendz

Technika, kterda vyuzivd dychani pfi nizkych objemech za ucelem uvolnéni
sekretli, normalnich nadechovych objemi ke sbirani sekreti a velkych plicnich objemi
k maximalizovani vydechové rychlosti, ktera pifesune sekrety z centralnich cest vys, aby

mohly byt vykaslany (Volsko, 2013).

Aktivni cyklus dychacich technik

Pod ACBT spadaji tii samostatné techniky dychani. Pofadi vSech tii technik lze
individualn¢ uceln¢ stiidat podle potieby a moznosti nemocného (Kolat et al., 2012).

Je to moznost fyzioterapie, kterd se da ptizplsobit pravé potiebam pacienta,
tudiz se mlze cvicit v jakékoliv poloze, nezavisle na prostfedi. Tii samostatné techniky
jsou: cviceni na zvySeni pruznosti hrudniku (TEE), technika svalového vydechu (FET) a

huffing (zrychleni vydechu na jeho konci nahrazujici kasel) a kontrolované dychani.

PEP systém dychani
PEP systém dychani je zalozen na principu vydechu proti zvySenému odporu, pti
kterém stoupd intrabronchidlni tlak, ktery se méni a pfizpisobuje individudlnim
potiebam pacienta (Smolikova & Macek, 2010).
Vyuzivaji se tfi typy PEP fyzioterapie. Podle Kolafe (2013) je d€lime na:
a) nizky pozitivni vydechovy ptetlak — vydech proti odporu velikosti 10 — 20
cm H20;
b) vysoky pozitivni vydechovy ptetlak — vydech proti odporu velikosti 40 — 100
cm H20;
) oscilujici pozitivni vydechovy pretlak — flutter, cornet a dalsi (Kolaf et al.,
2012).

Pti PEP systému dychani se velmi ¢asto vyuziva dechovych pomtcek.

Vedle pfimych manudlnich technik se aplikuji dechové pomicky, které
napomahaji udrZet hygienu dychacich cest a usnadnit vykaslani, podpofit nezavislost
pacienta na terapeutovi a snizit ndklady na fyzioterapeutickou, farmakologickou,
popiipad¢ hospitaliza¢ni 1écbu (napf. prevence pomicek s vyuzivanim pro jednoho
pacienta) (Zurkova & Skii¢kova, 2012).

Ptehled pomiicek:
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e pomucky pracujici na principu nizkého pozitivniho vydechového tlaku:
TheraPEP, Threshold PEP, EzPAP,
e pomucky pracujici na principu oscilujiciho pozitivniho vydechového
tlaku: Acapella, Acapella Choice, Flutter, RC-Cornet
V disledku PEP ziistavaji dychaci cesty déle a vice rozsifené, pro snadnéjsi
posun bronchidlni sekrece a jeji rychlé odstranéni nejen z centralnich casti dechové
soustavy, ale efektivné plisobi na provzdusnéni nedostateéné ventilovanych perifernich

oblasti plic (Smolikova & Macek, 2010).

Intrapulmonalni perkusivni ventilace

Intrapulmondlni perkusivni ventilace vytvari pozitivni trans-respiracni tlak,
kratce vstfikovany pomoci rychlych inspiracnich pratokovych pulsi do otvori
dychacich cest a spoléha na elasticitu hrudni stény, ktera zajisti pasivni vydech (Volsko,
2013).

Pro tuto terapii je potieba tryskového kompresoru, ktery kombinuje aerosolovou

inhalaéni terapii s tlakovym impulsivnim natlakem do DC.

Inhalacni lécba

Rozhodnuti o zahdjeni respiracni 1écby je vZdy v rukou lékate. Vysledky
inhala¢ni 1é¢by jsou, mimo jiné, zéavislé na puasobeni lidského, osobniho faktoru
nemocného. Proto se né¢kdy vlastni aplikace 1éku mtze pokladat za nejslabsi ¢lanek celé
strategie inhala¢ni 1écby. Fyzioterapeut se zabyva dechovou technikou pifi samotné
inhalaci (Kolaf et al., 2012).

Pravé diky inhalaci jsou u nemocnych ALS vpravovany do DC léky, napft.

mukolitika.

Vysokofrekvencni oscilace hrudni steny

Dalsi moznosti je vysokofrekvencéni oscilace hrudni stény, (HFCWO, High
Frequency Chest Wall Oscillation).

Manualni poklep s posturalni drendzi je tradi¢ni pfistup k mobilizaci sekretu, coz
muze byt u pacientli s ALS z diivodu svalové slabosti velmi narocné (Gruis & Lechtzin,

2011).
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Aby doslo k odstranéni hlend, je potfeba adekvatniho kasle.

Asistovany kasel

ALS pacienti mohou vyvinout neadekvatni exspiracni funkce svali k vykonani
adekvatniho kasle. Kaslaci reflex vyzaduje jak inspiracni tak exspira¢ni funkce svald,
zaroven je nezbytné odstranit sekrety z dychacich cest, které mohou narusit dostate¢né
proudéni vzduchu a naslednou vyménu plynti. Kaslaci reflex zacina hlubokym
nadechem, ktery naplni plice v 85 - 95% jejich celkového objemu. Poté pomoci glottis a
hlasivek dojde k zavieni dychacich cest. Bfisni a dal$i exspiracni svaly zvysuji
nitrohrudni tlak a nasledné dochézi k rychlému vypuzeni vzduchu ptes relaxujici glottis
a hlasivky (Gruis & Lechtzin, 2011).

Jestlize dojde k poruse kaslaciho reflexu, u nemocnych ALS se zvySuje riziko
DC.

Kromé¢ manuélni podpory, kdy fyzioterapeut pti kasli stlacuje hrudnik a tim
podporuje préci svald, je opet mozné vyuzit dechovych pomtcek.

Jednou z moznosti jak podpofit kasel a expektoraci je ptistroj Cough Assist
(mechanicka insuflace/exsuflace), ktery stimuluje pfirozeny kasel. Terapie se provadi
vsedé, polosedé s nasazenim masky, natstku nebo pies tracheostomii. Pfistroj postupné
ptivadi velky objem vzduchu pti nadechu (pozitivni tlak) a pristroj rychle obrati pratok
vzduchu k vytlaceni BS ven z dychacich cest (negativni tlak), poté nasleduje kratka
odpocinkova pauza. Tim pomaha posilit kaSel a jeho efektivitu. Fyzioterapeut provadi
terapii dle ordinace Iékafe u motivovanych a spravné edukovanych pacientii a muze
nahradit oralni nebo nazofaryngealni odsavani. Technika vyzaduje praci fyzioterapeuta

nebo lékaie a tim zvysuje zavislost pacienta na personalu (Zurkovéa & Skiickova, 2012).
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' Changes in rheologic Infection &
properties Inflammation

Obr. €. 2 Fyziologické faktory, které snizuji funkci mukocilidrni pohyblivosti
(Volsko, 2013)

Relaxacni techniky
Relaxacni techniky plsobi piedev§im na svalové a kloubni uvolnéni, které tak

pusobi na celkové uvolnéni pacienta a navozuje tak psychickou pohodu pacientii s ALS.

Neinvazivni plicni ventilace (NIV, Non Invasive Ventilation; NIPPV, Non
Invasive Positive Pressure Ventilation)

Existuje malo diikazi o jednozna¢nych kritériich, kdy by méla byt NIV zahajena
a zaroven ndzory znaleckych posudkil se na toto téma zna¢né lisi. Nicméné rozhodnuti o
zahdjeni 1é¢by pomoci NIV by mélo byt zalozeno na kombinaci prokdzané svalové
slabosti a respira¢nich symptomi (Gruis & Lechtzin, 2011).

Zacatek s 1é€bou pomoci NIV se posuzuje hlavné podle respira¢nich méfent.

Soucasné smérnice doporucuji, ze u pacienti S ALS by NIPPV méla byt
zah4jena na zakladé nasledujicich kritérii: vitalni kapacita <50 %, SNIP <40 cm H20,
MIP<-60cm, abnormalni no¢ni oxymetrie (<90 % po dobu jedné komulativni minuty),
nebo symptomaticka hyperkapnie (Goyal & Mozaffar, 2014).

Je vice moznosti NIV. Nejcastéji se pouzivaji tyto metody:

e |PPV (intemittent positive pressure vetilation);

e CPAP (continuous positive airways pressure);

e BIPAP (bi-level positive airways pressure);
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e Vesty, které pomahaji pifi vydechu (intermittent abdominal pressure

ventilator) (Kolar et al., 2012).

Bi — Level PAP

Bi-level positive airway pressure (PAP) mulze poskytnout plnou ventila¢ni
podporu u pacienti s MND/SCI snormalni plicni poddajnosti, kdy pii pouziti
inspiracniho PAP nebo exspiratniho PAP rozpéti dosahuje 18 cm H20 a vys. Od
zavedeni na Bi — Level PAP nemize u pacienta dojit k samovolnému zadrzeni dechu
(Bach et al., 2012).

Pravé BiPAP je nejcastéji pouzivany u nemocnych ALS.

Pfistroje jsou nastaveny tak, aby v dychacich cestach dodaly konkrétni inspiracni
tlak (IPAP) a konkrétni exspiracni tlak (EPAP), podobné¢ jako tlakem fizené¢ mechanické
ventilatory. Rozdil v tlaku mezi IPAP a EPAP vyjadiuje Groven podporujiciho tlaku.
Tudiz identické absolutni nartsty v IPAP a EPAP se neméni na zasobé tlakové podpory
(Gruis & Lechtzin, 2011).

Podle nékolika studii BiPAP prodluzuje pieziti nemocnych ALS o nékolik

mésicu.

Uméla plicni ventilace (UPV)

S progresi nemoci a pii zhorSeni dechové tisné musime rozhodnout o event.
intubaci pacienta a zavedeni umélé plicni ventilace (UPV), nebo o tracheostomii. Toto
rozhodnuti je nutné projednat s pacientem s dostate¢nym piedstihem, v dob¢, kdy jesté
neni pii rozhodovani pod tlakem momentéalni dechové tisn¢ (Rizont & Mazanec, 2010).

Uméla plicni ventilace neznamend konec RFT, 1 zde se da pokracovat, napiiklad

terapeutem provadeéné kontaktni dychani.

e Orofacialni terapie
S progresi bulbarniho syndromu je u pacienti s ALS nezbytnd orofacialni
rehabilitace. | vté se pracuje sdechem, jako napiiklad pfi nacvieni spravného

dychaciho cyklu bez fonace.
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Spravny dychaci cyklus bez fonace

Navozenim spravného dychaciho cyklu Ize napomoci uvolnéni a soustfedéni
pacienta. Docilenim pomalého a klidného rytmu nadechu a vydechu muzete pomoci
pacientovi zlepsit mluveni a artikulaci. Spravna dechovéa ekonomie taktéz uvoliuje
celkové télesné napéti a pomaha odbouravat pocity zklamani, kdyz se pacient u¢i novy
cvik. Tuto techniku Ize téz vyuzit pro zpomaleni ¢i zrychleni aktivity pacienta.

Tato dechova technika je efektivni u pacienti s Parkinsonovou nemoci,
Alzheimerovou chorobou, détskou mozkovou obrnou, roztrousenou sklerdzou,
amyotrofickou lateralni skler6zou (ALS), ale stejné tak i u pacientli po poranéni hlavy
(Gangle, 2004).

Druhou f4zi je pfidani fonace pii vydechu.

V orofacidlni rehabilitaci se dale vyuziva: masaznich technik na uvolnéni
vysokého napéti svalstva, technik na ovladani slinéni, procvicovani celisti za ucelem

jejiho posileni, procviceni jazyka, jehoz ¢innost je dulezita pti polykani, aj.

1.5.4 Psychologie a psychoterapie
Vedle klasickych farmakologickych prosttedkli, které se vyuZzivaji k lécbé

uzkosti a deprese (antidepresiva a anxilotika) je vyznamnou soucésti 1écby psychickych
problémt psychologie a psychoterapie.

Nemocny s ALS trpi nejen bolesti télesnou, ale i bolesti socidlni (ztrata
zaméstnani, konickl, Zivotniho stylu), déale bolesti emoc¢ni (duSevni trauma, apatie,
vztek, smutek, uzkost, deprese) a nakonec bolesti spiritualni (ztrata smyslu Zivota, pocit

odcizeni a strach z budoucnosti a neznamého (Mazanec, 2008).
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2  PRAKTICKA CAST

2.1 Kazuistika

Anamnéza

Pacient: D.V. (*1973)

Rodinna anamnéza (RA): matka (*1951) problémy se srdcem, otec (*1948) VHC
iatrogenni, 2x transplantace jater, sourozence nema, déti (dcera a syn) zdravé

Osobni anamnéze (OA): ostruha na levé paté, v détstvi operace nesestouplého varlete,
v 2007 cca 3 tydny trvajici skotomy ¢i fosfeny v ZP obou o¢i, na MR mozku tehdy
normalni nalez, v roce 2011 (po padu) fr. lateralnich vybé&zkt obratli v LS oblasti, od
podzimu 2011 pocit unavenych nohou, chodil do posilovny, pfikladal to tomu,
rozcvicoval, v 3/2012 tézka distorze v oblasti L kotniku a nartu — konzervativné, od té
doby zhorSeni chlize — zakopavéani o levou Spicku a bolesti v kotniku a nartu stale,
v 6/2012 m¢l MR, 3 dni po ni se objevily fascikulace HK i DK bilat., pozdé&ji i
neobratnost rukou, v 6/2012 hosp. na neurologii FNM, kde uzavieno jako amyotroficka
lateralni skler6za, sedovan u as. M. ve FNM, pacient je zafazen do studie bunééné
terapie ALS, 2.4.2013 ambul. vys. vnervosvalové poradné FNM po aplikaci
kmenovych bunék se zavérem MND — sporadickéd forma ALS s extrémni spasticitou
Operace: (st. p. intrathekalni aplikaci autolognich mezenchymalnich kmenovych bunék
kostni dfené) 4x: 12.12. — 17.12.2012 FNM, 21.10. — 24. 10. 2013 Kyjev, 12.3. -
15.3.2014 Kyjev a 1.7. — 4.7.2014 Kyjev

Socialné-pracovni anamnéza (SPA): pfijimaci technik v servisu, rozvedeny,
Vv invalidnim dichodu, stfidava péce o déti

Abusus: koutil 10-20 cig. denng, poslednich 5 let nekouii, alkohol nepije

Alergicka anamnéza (AA): neguje

Farmakologicka anamnéza (FA): Coenzym Q10 1-1-1, Olwexya 1-1-0, Omega 3 1-0-
1, Rilutec 1-0-1, Sirdalut 4 1-0-1, Caroten 0-1-0, Baclofen 25 1-1-1, Grandaxin 400 1-1-
0, Vitamin E 1-1-1, B komplex 0-1-0, Magnezium 1-0-0, Viregyt 0-1-0, Understor 1-1-
0, Espumizan 1-1-1
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Objektivni neurologicky nalez (6/2012)

Lucidni, spolupracuje, orientovany, bez mnestické a fatické poruchy, decharge negat.
HK: Mi bez poklesu, rr. C5-8 normalni sym., Tromner - bilat, taxe piesna, ¢iti v normé,
na pravé pazi n€kolikat béhem vySetieni fascikulace

DK: tonus zvySeny bilat., bez trofickych zmén, Mingg lehky pokles cca Scm vlevo, tr.
L2-4 zvySené bilat. srozSifenou zonou vybavnosti, L5-S2 vpravo zvySené a
polykinetické, vlevo zvySené, taxe lehce nepiesna vlevo, ¢iti v norm¢, Babinsky silné +
bilat.

mening jevy: negativni

pater: pohmat a poklep nebolestivy, pohyb v§emi sméry bez omezeni

stoj a chuze: stoj L, IL, III norméalni, chiize vyrazné spastickd, po Spickach jde, po patich
jde, diep udéla

¢iti: bez poruchy taktilniho citi

sfinktery: intaktni

re: spastickéa kvadruparéza s vyraznou ptevahou na DKK, fascikulace

6/2012 (EMG): Nalez prokazal neurogenni 1ézi perifernich motoneuront v ptednich
rozich mis$nich v obl. C+Th+LS michy. Nebyla prokazana periferni neuropatie ani
MMN. V souladu s s klinikou nalez splituje El Escorial kritéria pro pravdépodobnou
ALS. Bylo doporuceno zah4jit plnou neuroprotekci Ritulek 50 mg 1-0-1 asi 45 min pied
jidlem + Koenzym Q10 100 mg 1-1-1 + Vitamin E forte 400 mg 1-1-1. Na kiece a
fascikulace je mozno podat Baclofen.

Zavér: G122 Onemocnéni motoneuronu, v souladu s klinikou nalez spliiuje El Escorial

kritéria pro pravdépodobnost ALS. Klinicky spastickd kvadruparéza s ptevahou na
DKK.

Objektivni neurologicky nalez (2/2015)
HK: pacient neudrzZi ruce ve vychozi poloze pii testu na Mingaziniho, taxe nemoZzné
vyzkouSet z diivodu imobility pacienta, cCiti v norm¢, atrofované svaly, rr C5-8
hyperreflexie s rozsifenou zoénou vybavnosti
iritacni jevy:

- Tromner - nevybavny

- Hoffmandv - nevybavny

- Juster - nevybavny
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DK: Spasticita bilat., atrofované svaly, rr L2-4 hyperreflexie s rozsifenou zoénou
vybavnosti, taxi nemozné vysetfit kviili imobilité pacienta,
Iritacni jevy

- Babinsky - pozitivni

- Chaddock - pozitivni

- Oppenhain - pozitivni

Pater + trup: vsed¢ na zidli pfevazuje flexcni drzeni celého téla s flexCnim drzenim
hlavy (pacient je s obtizemi schopny hlavu zvednout), svalstvo na trupu atrofované,
predevsim v oblasti obou pletencti ramennich, casté fascikulace, nemozné zapojeni HSS
stoj a chiize: neni schopny stoje bez dopomoci druhé osoby, neni schopny piesunu
Z mista na misto, k tomuto uc¢elu vyuziva elektricky vozik

¢iti: hyperstezie

sfinktery: intaktni

2.2 Pogrese ALS u pacienta

S pacientem jsem se seznamila na podzim roku 2013. V té dob& byl schopny
lokomoce s choditkem na kratkou vzdalenost (spiSe v domacim prostiedi), venku
pouzival elektricky vozik, mluva byla zpomalena a hut artikuloval, problémy

S dychanim jesté nemél, rehabilitaci mél 2x — 3x tydné.

Na zacatku léta roku 2014 jsem s pacientem zacala spolupracovat. V té dob¢ jiz
nebyl schopny samostatné lokomoce, pouzival elektricky vozik, s mluvou m¢l jiz velké
problémy a byl zcela odkdzany na druhou osobu. Fyzioterapie u n¢j byla 6x tydné - 3X

ja a 3x muj kolega fyzioterapeut.

Na podzim roku 2014 se zacaly objevovat problémy s dychanim. Zachvaty, kdy
se pacient nemohl nadechnout, hlavné v noci a celkovy pocit dusnosti, ktery, dle jeho
nazoru, byl zpasoben svalovou unavou. Pfi téchto zachvatech nebylo vyuzito zadné
specialni metody, pouze snaha o relaxacni dychéni, které si pacient vedl sdm a timto

zpusobem se snazil uklidnit a dech vratit do ,,normalu®.
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Na zacatku roku 2015 jsme se na zadost pacienta rozhodli o intenzivné&jsi
rehabilitaci, kdy se cvicilo klidné 1 2x denné, 7 dni v tydnu. V tymu nas bylo 7, coz
znamenalo pro pacienta pestiejSi rehabilitace, jelikoz kazdy mél jiné metody a jiny
postup. Kromé¢ stret¢inku a respiracni fyzioterapie jsem zacala pii kazdé mé RHB
pouzivat prvky z orofacidlni terapie, a to jak pasivni tak aktivni cvi¢eni. Divodem bylo
opravdu velké zhorSeni mluvy, kdy nase komunikace spocivala i v tom, ze Se mnou
komunikoval mrkanim oci, problémy s pfijmem potravy, jeji mechanické rozmélnéni a

polknuti, pfi kterém ¢asto doslo k aspiraci sousta a nasledné duseni.

2.3 Postup pfri terapii

Terapie pacientli s ALS se odviji od klinickych ptiznakd pacienta a od stadia
onemocnéni. U mého pacienta §lo zpocatku terapii a posilovani koncetin praveé kvali
spastické sloZce, kterd byla, dle subjektivniho pocitu pacienta, jeho nejvétSim problém a
respiraéni fyzioterapii. Avsak terapie se ¢asto odvijely od pacientovych potieb urcitého
dne. Postupem c¢asu byl zatazen taping ramen, ktera ho diky ¢asté manipulaci druhou

osobou bolela a orofacialni rehabilitaci, ktera je vyznamna i pro respiraéni rehabilitaci.

Zacatek terapie bylo postaveni pacienta K zebfinam, kdy musel byt po celou
dobu druhou osobou jistén zezadu, aby nespadl, jelikoz nebyl schopny sam aktivniho
stoje a drzeni se Zebifin. Diky spasticité prsnich svalt dochazelo k protrakci
pacientovych ramen a tim k naslednému flexénimu drZeni trupu, které pacient nebyl
schopen sam korigovat. Pfi stoji jsem se snaZila o protaZeni prsnich svald, retrakci
ramen, kaudalizaci lopatek a extenzi patete. Diky tomuto postaveni bylo dosahnuto tzv.
,otevieného hrudniku®. Je znamo, ze pfi takto postaveném hrudniku dochazi k facilitaci
nadechu, se kterym ma pacient problémy. Je umoznén fyziologicky pohyb Zeber a
branice. Diky flek¢nimu postaveni, ve kterém pacient vétSinu Casu je, tudiz nejsou tyto

pohyby mozné. Slo tudiz o piipravu na pozdé&jsi respiraéni terapii.

Po pfesunu na lehatko byla terapie zahajena pasivnim protahovanim DK. Jako

prvni byla pasivné provedena flexi v kycelnim a kolenim kloubu (Obr. €. 3). Diky tomu
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doslo kuvolnéni nohy a zaroven tak mohla dojit k pasivnimu protahnuti Achillovy
Slachy. Nasledovala abdukce v ky¢elnim kloubu s flexi v kloubu kolennim (Obr. ¢. 4).
Spasticita adduktorti, kterd diky tomuto pomalému protazeni povoli, je Ccasto
nepiijemnou komplikaci u osobni hygieny pacienta. Po abdukci se pfistoupilo k addukci
Vv kycelnim kloubu spolecné s rotaci v bederni patefi. Toto cviceni pacientovi ulevovalo
od bolesti zad, které diky Spatnému drzeni téla m¢l. Postupné se pieslo na extencni

protazeni celé DK s flexi v ky¢elnim kloubu (Obr. €. 5).

Obr. ¢. 3 Z archivu autorky
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Obr. ¢. 4 Z archivu autorky

Obr. ¢. 5 Z archivu autorky
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Celé vyse popisované cviceni bylo provadéno pasivné, pacient pouze lezel na
lehatku. Avsak pii pocatcich terapii, kdy jsme se jesté snazili o udrzeni pacientovi sily
ve svalech DK a pacient byl schopny aktivniho pohybu, se cvi¢ilo i aktivné s riznymi

pomuckami.

Nejcastéji s velkym micem, na ktery byly pacientovi DK polozeny a on je aktivné

piitahoval k sob¢ a od sebe, poté s odporem, ktery jsem mu kladla.

Po DK se zacalo cvicit s HK. Svalstvo na HK je spise atrofované nez spastické.
Opét Slo o pasivni cviceni, ale stejn¢ jako u DK, i zde se zpoc¢atku naSich terapii byla
snaha i o udrzeni a zvySeni svalové sily HK. K aktivnimu cvi¢eni bylo vyuZito napft.
cviCeni s prvky PNF, kdy nejprve pacient sam provadél pohyb v diagonalach, pozdéji
s dopomoci a nakonec pasivné provedené. Pfi terapii bylo opét vyuzito rtiznych
cvicebnich pomiicek jako napf. thera-band, cvieni s overballem, anebo cviéeni s

pruzinami.

Respira¢ni fyzioterapii byla kvili imobilité pacienta zvolena vleze na zadech,
tedy v horizontale. Tato pozice byla pro pacienta vyhodna, jelikoz hrudnik piekonaval

mensi odpor dany hmotnosti pazi a Gitrob neZ v poloze vertikalni.

Pacient si Casto ztéZoval na respiracni problémy spojené s ALS. No¢ni respiracni
problematika, namahava dyspnoe, zahlenénost, atd.

Subjektivné si nejvice Sté¢Zoval na zahlenénost, kterd mu délala problémy 24
hodin denné, nejen pii dychani, ale 1 pfi mluvé a stravovani, tudiz jsem jako prvni
zvolila prvky z technik hygieny dychacich cest: aktivni cyklus dechovych technik
(ACBT), autogenni drenaz (AD) a jako posledni PEP systém dychani.

Pod ACBT spada kontrolované dychani, kdy pacient byl instruovan, v jeho
ptipadé, kK co nejvice odpoc¢inkového dychani s biichem, nadech nosem, vydech pusou.
Vse si fidil sdm, ja pouze ustné opravovala.

Nasledovalo cviceni na zvySeni pruznosti hrudniku (TEE — thoracic expiratory
exercices), ktera diky spasticité byla omezena. Toto cviceni bylo béhem nasich terapii,

upravovano, predevsim odpor, ktery byl myma rukama pacientovi pii nadechu kladen.
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Nakonec vedlo pouze k lokalizovanému dychani pod mé ruce. Postup byl pofad stejny.
Pacient se nadechoval, nadechoval, nadechoval proti odporu kladenym rukama (pozd¢ji

vynechano) a nasledovalo volné, kratké vydechnuti (Obr. €. 6)

Jako posledni z ACTB byla cvi¢ena technika silového vydechu (FET — forced
expiratory technige), kdy se pacient snazil o aktivni, svalové podpoiené vydechnuti. Do
tohoto cviéeni spada i huffing, ktery bohuzel pacient uz nebyl schopen silové zvladnout

a spravné ho provést.

Autogenni drendz slouzi k odstranéni sputa z dychacich cest. V ptipadé pacienta
velmi dilezité. Pii cviceni dochazi k odlepeni, sesbirani a evakuace sputa. Tudiz pro
mého pacienta dulezité cviceni. Pacient zacal pomalym, plynulym nadechem, poté
inspira¢ni pauza a nasledoval pomaly, dlouhy, svalové podpoteny vydech pootevienymi
usty. Vydech byl zmé strany podporovan manudlnim kontaktem, automaséazi,
manudlnim pruZzenim a jemnou expiraéni kompresi na hrudniku, kterd dopoméha

k odlepeni sputa a jeho odstranéni z dychacich cest.

Na AD vyborn€ navazuje PEP systém dychéni, které miize dopomoci odstranit
sputum z dychacich cest. Pozitivni vydechovy pretlak, ktery vznikd, zvySuje
intrabronchidlni tlak a brani tak kolapsu bronchti. Mij pacient vlastni flutter, ktery jsme
pii cviceni vyuzivali. Dfive ho pouzival sdm, nyni vSak potiebuje pomoc druhé osoby,
ktera flutter drzi a druhou rukou mu musi uzavfit nosni dirky, aby viibec aktivni
vydech mohl provést. Toto cvi¢eni bylo provadéno vsed¢, jelikoz to pro pacienta bylo

energeticky méné naro¢né. (Obr. €. 7)

Diky no¢nim zachvatim, které mého pacienta stresovaly, byly do nasi terapie
zatrazeny relaxacni techniky dychani. Tyto techniky byly pfizpisobeny stavu pacienta,
tudiz jsme nemohli cvi¢it v doporucenych polohach a nemohli jsme aplikovat vSechny
zvolené prvky. Slo spise o sniZeni dusevniho a fyzického napéti, kterého bylo dosazeno
V pacientové nejpohodlnéjsi poloze pomoci kontrolovaného dychani, které si pacient
fidil sam. Po zaujmuti relaxac¢ni polohy byly provedeny jemné mekké techniky, masazni
hlazeni - uvolnéni ktize a podkozi, které pacientovi pomahalo pfi relaxaci. Pacient si

dychal tak, aby kladl co nejmensi energetické naroky na organismus. Poté byl ptipojen
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vydech pies Gstni brzdu. Tim byl zpomalen vydech pies mirné seviené rty. Uginek je
obdobny jako u PEP systému dychani, avSak nedochazi k tak vysoké aktivaci

expiracnich svalu.

Obr. ¢. 6 Z archivu autorky

Obr. ¢. 7 Z archivu autorky
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U nékterych pacientd s ALS je velmi dualezita orofacidlni rehabilitace, kterd ma
vice ucelti a jednim z nich je pravé i podpora respiracni fyzioterapie jako takové. Ze
zaCatku m¢l mij pacient problémy hlavné se zhorSujici mluvou a Srozmélnénim
potravy, pozd¢ji se ptidaly problémy jako samotné polykani, aspirace jidla a tekutin,

nedomykavost rtil, tudiz zatazeni orofacialni rehabilitace bylo nezbytné.

Ze zacatku se opét pracovalo s dechem, s dechovou ekonomikou, ktera je pro
fonaci a artikulaci nezbytnd a zaroven pomadhala pacientovi s celkovou relaxaci.
Nejdiive se toto cviceni provadélo bez fonace, kdy se pacient v co nejvétsi relaxaci
nadechoval a j& mu pfitom prstem stejnou rychlosti, jako byl nadech, jela po grafu a
poté pacient V co nejvétsi relaxaci vydechnul a ja pokracovala tahem jeho prstu po grafu
opét ve stejné rychlosti, jako je vydech. Jako druhy krok byla zapojena fonace, kterou
jsme se opét snazili udélat v co nejméné energeticky narocném provedeni na svaly.
Jelikoz ale pacientova mluva mu nedovolila spravné artikulovat, dalsi krok, kdy se
postupné vyuziva hlasek az slov pfi vydechu, byl vynechan.

Dale byla stimulace a masdz orofacidlni oblasti. Pfi stimulaci Slo o pomalé
hlazeni, lehké poklepy btisky mych prstil, jemné vibrace, které zplisobovaly pacientovu
relaxaci. Masaz byla zaméfena na vSechny oblasti od ramen pfes $iji a oblicej az
k masazi hlavy nékdy samostatné i prsty na rukou. Zdrzela jsem se na mistech, které
pacientovi obzvlasté zpusobovaly pifijemny pocit spojeny s celkovou relaxaci. Zde
obcas bylo vyuzito stimula¢nich pomiicek, jako jsou kartacek, vatové $téti¢ky, na prsty
na rukou specialni Zelezny masirovaci krouzek.

Zacinalo se masazi Sijového svalstva, hlavné mm. trapezii, které je, diky
Spatnému drZeni téla, stale pfetéZovano a pacient si stéZuje na bolest v oblasti od $ije k
pletenci ramennimu az po stfedni ¢ast hrudni patete.

Orofacialni masazi bylo vénovano vice Casu. Protahovani tvaii a rth, stisk a
masirovani tvafi, prodlouzené protahovani tvaii, masaz brady, masaz rti, masaz spankd,
masaz Cela.

Kromé prace s dechem to byla pro pacienta spise pasivni ¢ast terapie, cilem byla
celkova relaxaci pacienta, aby mohla nasledovat aktivni orofacialni terapie, kdy pacient
sam cvicil.

Procvi¢ovani jazyka (Obr. ¢. 8). Vyplazovani jazyka. Pro pacienta velmi

narocné, tudiz tento cvik zvladl opakovat 4x. Ze zacatku se tento cvik délal 1 proti
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odporu, ale pacienta to velmi unavovalo. Cviceni silového opirani jazyka o horni patro,
pro pacienta méné naro¢né, tudiz mohlo byt zopakovano nékolikrat. Pohyb hrotu jazyka
dozadu, opét pacient provadél sam, bez dopomoci. Cviceni spoc¢ivalo posunem hrotu
jazyka od hornich zubl az k mékkému patru, respektive tam, kam byl pacient schopny
tento pohyb udélat.

Slinéni. Pacient si Casto zt€Zzoval na zahlenénost spojenou zaroven se slinénim.
Tvorbu slin on sam nemohl ovlivnit, ov§em polykani je dé&j, ktery je z ¢asti fizen
védome a z Casti reflexn€. Tudiz kromé predniho slinéni, viditelné na rtech, mu délalo
problém i zadni slinéni, které md mnoho negativnich vlivii na dychani. Sliny se mu
hromadily v zadni ¢asti krku a on sam nebyl schopny polknout. To zptisobovalo béhem
terapie Casty kaSel az duseni a Spatnou dechovou ekonomii. V tomto piipadé pomohlo
polohovani pacienta, napiiklad poloha na bfise, kdy sliny mohly volné odtéct (otvorem

Vv lehatku do nadoby pod nim) a terapie tak mohla probihat v jiné poloze.

Obr. ¢. 8 Z archivu autorky

Psychologické rozpolozeni. Zpocatku terapie byla velka motivace pacienta do
cviCeni a podle jeho subjektivniho pocitu se po ném citil mnohem Iépe. Postupem casu,

ptestoze dochazelo ke zhorSovani stavu, se motivace a chut’ do cvi¢eni neménila, ba
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naopak jesté vzristala. Jako terapeut jsem tudiz snazila pomoci i psychicky, a to hlavné

navozenim dobré atmosféry béhem nasi terapie.

2.4 RHB plan

U pacientii s ALS se terapie odviji od progrese nemoci. Ani u mého pacienta
tomu neni jinak. Tézko fict, jaky bude jeho stav za tyden, za mésic, za pul roku.

I nadéle je dulezité vnimat jeho subjektivni pocity a na nich stavét naslednou
rehabilitaci. Zjistit, co mu nejvice déla problémy béhem dne a noci, vyvarovat se
cviCeni, které ho nadmérné unavuje, anebo naopak které druhy terapiec mu nejvice
pomahaji ulevit.

Plan do budoucna by mél urcité zahrnovat strecink spastickych koncetin, cviceni
zamétené na udrZeni svalové sily, orofacialni terapii a predevsim respiracni fyzioterapii,
jelikoz problémy spojené srespiraci budou délat mému pacientovi vEétsi a veétsi
problémy. V modifikované respirani fyzioterapii bych pokracovala relaxa¢nimi

technikami a kontaktnim dychanim a to 1 v ptipad¢, ze pacient bude na UPV.
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3 DIsKuzE

Amyotroficka lateralni skler6za je onemocnéni, pro které je typickd postupna
ztrata schopnosti ovladat veskeré pfi¢n¢é pruhovaného svalstvo téla az celkova paralyza
Cloveéka. Pacienti subjektivné popisuji tuto ztratu jako svalovou unavu, Ze ,,provést
pohyb je pro n¢ velmi tézké“. Pravé ztrata schopnosti ovladat vlastni télo je velmi

limituje v béZzné denni ¢innosti a oni se tak postupné stavaji zavislymi na druhé osobé.

Pfestoze tato nemoc neni pro védce zadnou novinkou, najit zpiisob, ktery by tuto
progredujici nemoc zastavil, anebo dokonce vylécil, je pravdépodobné v nedohlednu.
Dtikazem je i fakt, Zze skoro veskera literatura, kterd byla pouzita na sepsani této prace,
odkazuje na literaturu starsi, a to i nékolik desitek let zpét. Momentalné je nejvétsi
nadégji 1é€ba formou aplikaci kmenovych bunék, ktera nemoc nezastavi a nevyléci, ale
da nemocnym moznost preziti i o par mésict déle. V ¢lanku od Lunn at al. z roku 2013
se do¢teme o Prumérna doba pieziti je 2 — 5 let. AvSak podivame li se do soucasnosti,
najdeme 1 ptiklady, kdy lidé s touto nemoci ziji uz nckolik desitek let. Piikladem je
slavny britsky fyzik Stephen William Hawking, ktery s touto nemoci bojuje uz ptes 50
let. Prestoze trpi takto vaznym onemocnénim, nebrani mu to ve védecké ¢innosti, za

kterou jiz obdrzel nékolik svétovych ocenéni. Coz ndm dokazuje, Ze ne kazdého napada

nemoc 1 mentalng.

Momentalné je 1é€ba ALS predev§im symptomatologickd a tym, ktery se stara o

nemocné s ALS zahrnuje doktory, fyzioterapeuty, socialni pracovniky, atd.

Béhem své praxe jsem se setkala se tfemi nemocnymi s ALS. Pouze jeden z nich
souhlasil se zvefejnénim osobnich udaju tykajicich se jeho 1écby a naSich terapii v mé
bakalarské praci. Kazdy z vySe uvedenych trpi jinou formu ALS, avSak vSichni tfi se
shodli, ze pravé fyzioterapie je t0, CO jim nejvice pomaha zkvalitnit kazdodenni Zivot, a

to nejen fyzicky, ale i psychicky.
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Dlouho se spekulovalo o tom, jestli cvieni u pacientd s ALS neni spiSe
kontraproduktivnim v tom smyslu, ze u pacientli dochazi k rychlejsi inavé a nasledné
nedostatecné regeneraci. V soucasné dobé se zastava nazor, Ze spravné vedena terapie
zkuSenym terapeutem je spiSe vitana. To potvrzuje i pacient, se kterym spolupracuji.
Jeho pftistup k 1é¢b¢ je od zacatku predevsim aktivni. Dokud byl jesté plné mobilni,
prvni symptomy ALS, kterymi byly kieGe a tinava v dolnich koncetinach, rozcvicil.
Chodil do posilovny, plavat, béhat. Postupem ¢asu mu jeho nemoc nedovolovala d¢lat
vSechny sporty, na které byl zvykly, coz ho nezastavilo a hledal jiné a jiné moznosti, jak
by mohl aktivné cvi¢it. Momentalné cvici kazdy den v tydnu, 1,5 hodiny pod dohledem
terapeuta. Jelikoz je zcela imobilni, celd terapie je provadéna terapeutem. Terapie je
vedena podle aktualnich potieb pacienta a metody, které jsou vyuZzivané, jsou casto i
z alternativni mediciny, ktera neni v EBM (Evidence Based Medicine). Tyto metody se

pouzivaji z divodu pozitivni reakce pacienta a jeho lepSich pocitu.

S mym pacientem se vidam jiz ptfes rok a pil, fyzioterapii provadim rok.
Seznamila jsem se s nim v dobé&, kdy se jesté pohyboval pomoci choditka. Od poc¢atku
naSeho sezndmeni doslo k velké progresi onemocnéni, jeho fyzicky stav se zhorsil,
avSak jedna véc stale zlstava stejna, a to jeho optimismus a chut’ cvicit. Pravé psychika
hraje, dle mého nazoru, dilezitou roli u pacientd s ALS, a to nejen v prib¢hu
onemocnéni, ale 1 mize stdt na jeho pocatku. Muj pacient tvrdi, Ze pravé tzv.
spoustéem jeho nemoci byl stres zplisobeny rozvodem. V materidlech, které jsem cCetla,
to vSak nebylo védecky potvrzeno. Spousté¢ veskerych patologickych procest
zapricinujici ALS je stadle neznamy. AvSak psychické rozpoloZeni béhem nemoci a
terapie hraje, z mého pohledu, dilezitou roli. Zistat pozitivni v takto zavazné situaci, je
nesmirné slozité a velmi téZko proveditelné nejen pro pacienta, ale také pro terapeuta.

vvvvv

nejvetsi tspéch a prave po ni se pacient citil nejlépe.
Pfestoze se v této praci piSe o moznostech monitorovani a métfeni respiracni

insuficience u pacienti s ALS, u mého pacienta to diky jeho velmi pokrocilému stadiu

onemocnéni jiz nebylo mozné, proto se zde o nich nezminuji
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Do budoucna je potieba pocitat se zhorSujicim se stavem pacienta, avsak jestli
pacientovo piani bude 1 nadéale denné cvic¢it a bude mu to stale pfinaSet ulevu nejen
fyzickou, ale i psychickou, nemélo by se od terapii upoustét. Pro terapeuta je dulezité
spravné vnimat celkovou kondici pacienta a podle toho terapii pfizplsobit nejen
naroc¢nosti, ale i délkou, aby misto pozitivnich vysledkt nedoslo spiSe k negativnim a

pacientuv stav se tak praveé diky Spatnému vedeni nezhorsil.
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4  ZAVER

Téma této bakalaiské prace je moznosti fyzioterapie u pacienti s amyotrofickou
lateralni skler6zou s dirazem na respiracni problematiku. ALS je neurodegenerativni
fatdlni onemocnéni majici vliv na postupnou a definitivni ztratu pohybovych
schopnosti, véetn¢ vitalniho pohybu, kterym dychani je. Zatim na n¢j nebyla nalezena
1é¢ba, ktera by ho zastavila, anebo dokonce vylécila. Pacient se postupné stava zcela
imobilnim a odkdzanym tak na druhou osobu. Nejcastéjsi pfi¢inou smrti pacientd je

respiracni selhani, které ma pomaly nastup.

Cilem této prace bylo shrnuti a objasnéni vSech dostupnych metod fyzioterapie,
které mohou ovlivnit pribéh ALS, odvratit nékteré komplikace, jako jsou napftiklad
zanétlivd onemocnéni dychacich cest, udrzet pacientovu sobéstacnost a co nejdéle

udrzet pacientiv ventilacni komfort.

Respiracni komplikace se postupné objevi prakticky u vSech pacientd ALS. Ty
fyzioterapie napoméaha k oddaleni téchto komplikaci. AvSak i pfes intenzivni terapii
dochazi k postupnému zhorSeni stavu pacienta, kdy nemocny zacinid byt zavisly na
neinvazivni ventilaci. V terminalnim stadiu onemocnéni, kdy uz ani neinvazivni

ventilace nestaci pokryt poptavku téla po kysliku, se zavadi uméla plicni ventilace.
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Fig. 2 The multidisciplinary rehabilitation team in ALS {adapted from (Hardiman, 2007)

Obr. ¢. 1 Multidisciplinarni rehabilitaéni tym u ALS (Hardiman, 2007 in Ng & Khan
2012)
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Fig. 1. Physiological factors that reduce the efficacy of mucociliary escalator function.

Obr. ¢. 2 Fyziologické faktory, které snizuji funkci mukociliarni pohyblivosti (Volsko,
2013)
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Obr. ¢. 3 Z archivu autorky

Obr. ¢. 4 Z archivu autorky
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Obr. ¢. 5 Z archivu autorky

Obr. ¢. 6 Z archivu autorky
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Obr. ¢. 7 Z archivu autorky

Obr. ¢. 8 Z archivu autorky
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