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I. UVOD

Odhaduje se, Ze v Ceské republice Zije cca 4.000 lidi postizenych dédi¢nou neuropatii.
Toto onemocnéni neni smrtelné, nezkracuje vyraznéji dobu Zivota, ale podstatné snizuje
jeho kvalitu. Cést pacienttl se nasledkem onemocnéni stava invalidnimi. V soucasné

dob¢€ neni znama piic¢inna 1écba, pouze 1écba symptomaticka.

Podstatou onemocnéni je postizeni perifernich nervi, coz vede, predev§im v oblasti

koncetin, ke svalovému oslabeni, porucham citlivosti a dale k rozvoji deformit nohou,

piipadné i patete.

Nekteti pacienti trpi i poruchami dychani. At uz spojenymi s deformitami hrudniku,
nebo v souvislosti s postizenim trupového, eventuelné dychaciho svalstva. Tento

problém neni na prvni pohled markantni a vétSina studii ho viceméné opomiji.



Il. CIL PRACE A HYPOTEZA

Cilem této prace je zpracovat problematiku poruch dychani u dédi¢nych neuropatii a

upfesnit moznosti vyuZiti respiracni fyzioterapie u tohoto onemocnéni.

HYPOTEZA

Ptedpokladame, ze poruchy dychani u dédicnych neuropatii jsou zplisobeny jednak
deformitami hrudniku, dale oslabenim dechového svalstva a Spatnou souhrou svali
hlubokého stabiliza¢niho systému, ptipadné kombinaci téchto poruch. Rehabilitace vyse

zminénych problému nasledné pozitivné ovlivni dechové parametry.
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1. FYZIOLOGIE A PATOFYZIOLOGIE DYCHANI

Dychani ptedstavuje vyménu plynli mezi atmosférou a organismem. Z funkéniho
hlediska mizeme respiracni cyklus rozdélit na faze:
e plicni ventilace — zajistuje vyménu plynii mezi atmosférou a plicemi
e difuze plynii — znamena vyménu plynt (kyslik/oxid uhli¢ity) mezi plicnimi
vacky a krvi; pfi tomto procesu je nutna dostate¢na perfuze plic

e transport plynii — zprostredkovava vymeénu plynti mezi krvi a tkanémi

Pro optimalni dychani jsou dalezité:
» pruchodné dychaci cesty
> elastické plice a hrudnik
» dychaci svalstvo (inspira¢ni a expira¢ni)
>

regula¢ni mechanismy CNS

1.1 Mechanika a Fizeni dychani

Anatomicky dychani znamena rytmicky se opakujici zménu objemt nitrohrudnich
prostorii. Podle intenzity se dychani zdravého Cloveéka déli na klidové (povrchni) a
hluboké (namahové, forsirované). Modifikaci dychani je kaSel a kychnuti. Jedna
opakujici se perioda — dech — se déli na nadech a vydech. Dychaci pohyby jsou fizeny
jednak reflektoricky, jednak humoralné — pies ¢idla registrujici koncentraci O, a CO,

v krvi,

Klidovy vdech (inspirium) — vykonavaji dychaci svaly. Za hlavni inspira¢ni sval je
povazovana branice, dale fadime mezi primarni inspiracni svaly mm. intercostales
externi a mm. levatores costae (dle Kapandjiho). Inspirium je aktivni dé&j, ktery
vyzaduje energii. Cinnosti svald se zvétsi objem hrudniku, v pohrudniéni dutiné vznikne

podtlak a vzduch za¢ne proudit do plic.

MDYLEVSKY, I., DRUGA, R., MRAZKOVA, O. Funkéni anatomie ¢lovéka. Praha : GRADA, 2000.
664 s. ISBN 80-7169-681-1
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Klidovy vydech (expirium) — je pasivni d¢j, ktery nevyzaduje energii. Plice se, diky své

elasticité¢ a pruznosti hrudniku, smrst'uji a tim vytlacuji vdechnuty vzduch ven. Mezi

primarni svaly exspiracni patii mm. intercostales interni a m. sternocostalis (dle

Kapandjiho).

Pfi télesné namaze se naroky na ventilaci zvySuji. Dychani se u zdravého jedince

prohlubuje, pii¢emz se vyuzivaji rezervni plicni objemy. Soucasné se zvySuje i dechova

frekvence. Tyto dé&je predstavuji zvySené naroky na praci inspiracniho svalstva a

vyzaduji zapojeni svali expiracnich a tzv. pomocnych (auxilidrnich).

1.2 Dychaci svaly
Funkéni piehled dychacich svala

Tabulka ¢. 1

Primarni inspiraéni svaly:

m. diaphragma

mm. intercostales externi

mm. levatores costae

Svaly hlubokého inspiria:

mm. pectorales

m. serratus anterior

m. serratus posterior superior

m. latissimus dorsi

mm. scaleni

m. sternocleidomastoideus

Primarni exspiracni svaly:

mm. intercostales interni

m. transversus thoracis

Svaly hlubokého expiria:

m. rectus abdominis

m. transversus abdominis

m. quadratus lumborum

m. obliqus externus

m. obliqus internus

mm. subcostales
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Branice (m. diaphragma)

je plochy, kruhovy sval horizontaln¢ oddé€lujici bfisni a hrudni dutinu. Vytvaii dvé
kopulovité klenby, jejichz vrcholy se na kazdé strané vyklenuji riizné¢ vysoko do
hrudniku — prava klenba brani¢ni do vyse 4. mezizebfi, leva klenba do vySe chrupavky

5. Zebra — oboji v exspira¢nim postaveni (Rouviére, 1997).

Diive byla branice povazovana za jednotny sval. Dnes se popisuje 16 cipt branice, které
se sdruzuji do 3 hlavnich ¢asti. Ty jsou uprostfed spojeny pomoci centrum tendineum
(Kesyeghova, Hapcova, 2000).
Podle zacatku ¢lenime branici na:

- pars sternalis — za¢ina na proc. xiphoideus

- pars costalis — za¢ina od chrupavek VII. — XII. Zebra

- pars lumbalis — za¢ina do t¢l obratli bederni patete L1-3 (4)

Jeji tvar neni symetricky. Pfi nadechu klesa centrum tendineum kaudalné, opfe se o
organy biisni dutiny a stava se punctum fixum. Inervace je zajiSténa cestou n.

phrenicus.

Branice predstavuje hlavni inspiracni sval (zajiStuje cca 60 % objemu vdechovaného
vzduchu). Déle se podili na tvorbé bfisniho lisu, je soucasti funkéniho komplexu

trupovych svald.

1.3 Patofyziologie dychani
Piic¢iny respiracni insuficience:
» Poruchy ventilace:
0 poruchy dychacich svala — trazy, operace (hrudni, bii$ni)
o0 poruchy dychacich cest a plicniho parenchymu
o0 poruchy hrudniho koSe
o poruchy dychacich center
» Poruchy perfuze — cévniho fe€isté (pulmonalni skleroza)

» Poruchy difaze — alveolokapilarni blok

14



Respiracni insuficience zpiisobuje:
e hypoxii — nedostatek O, v alveolarnim prostoru — nizky tlak, O, se nedostava do
krve
e hypoxemii — nedostatek O, v arterialni krvi (hypoxii nebo alveolokapilarnim
blokem) — trpi tkané

e hyperkapnii — nahromadéni CO; v krvi — zplsobuje drazdéni dychaciho centra

Respiracéni insuficience ma 2 formy:
e restrik¢ni — plicni restrikce
- jedna se o poruchu plicniho parenchymu — napi. pneumonie, pleuritidy, TBC,

tumory, sarkoidozy, pneumokoniozy, fibrézy, emfyzém

e obstrukéni — bronchialni obstrukce
- jedna se o poruchy v dychacich cestach — spazmus (hladkého svalstva — napft.
bronchialni astma, spasticka bronchitida) nebo cizi téleso v dychacich cestach,
zanétlivé zmény sliznice (bronchitida), tumory sliznice dychacich cest, stenoti-

zujici procesy dychacich cest 2

1.4 Metody vySetreni plicnich funkei
Vysetieni plicnich funkci ma nezastupitelnou tlohu v diferencidlni diagnostice, zejména

plicniho onemocnéni. Metody funk¢niho vySetieni plic muzeme rozdélit do 3 skupin:

1. zakladni — vyhledavaci: méfeni vrcholové rychlosti (PEF) a jeji variability,
spirometrie screening — orienta¢ni spirometric (FVC, FEV;, FEV1/FVC%) a
pulzni oxymetrie. Tato vySetieni mohou provadét vSichni klinicti 1ékafi, a pokud

je zjistén patologicky nalez, je indikovano podrobnéjsi vySetieni.

(2 Kol. autori: Vybrané poznamky k fyziolégii a patofyiol6gii dychania. Rehabilitacia. 2000, ¢. 3, s. 132-
135
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2. zékladni — rozsifené: spirometrie, kiivka prutok — objem, rhinomanometrie,
bronchodilatacni a bronchokonstrikéni testy, 6minutovy test chizi (6-MWT).
Tato vySetfeni zpravidla provadi ambulantni pneumologové a alergologové.

3. specializované: odpory v dychacich cestach (celotélovy pletysmograf, uzavérova
nebo oscilacni metoda), nepfimo méfitelné statické ventilatni parametry
(pletysmograficky, dilu¢ni a vyplavovaci metody), difuzni plicni kapacita pro
CO (transfer faktor), plicni poddajnost, vysetieni funkce dychacich svali, krevni
plyny a acidobazickd rovnovaha, spiroergometrie, kapnografie, vysetieni plicni
cirkulace, vySetieni ve spankové laboratofi. Specializovana vySetfeni vétSinou
provadi laboratofe funkéniho vySetfovani plic pfi lazkovych plicnich oddélenich

nebo samostatna oddéleni funkcni diagnostiky.[s]

BIEISEROVA, J., CHLUMSKY, J., SATINSKA, J. Funkéni vysetieni plic. Praha : GEUM, 2004, s. 10 -
11 ISBN 80-86256-38-3
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2. REHABILITACE PRI ONEMOCNENI DYCHACIHO SYSTEMU

PostiZeni centralniho i periferniho nervového systému a svalova onemocnéni byvaji
Casto spojeny s poruchami dychéni, které mohou komplikovat celkovy zdravotni stav a

limitovat fyzickou aktivitu nemocného. I

Dechova rehabilitace je nezbytnou soucasti 1é¢by u pacientd s chronickou respiracni
poruchou. Jejim cilem je zlepsSit dechové parametry, reedukovat chorobné¢ zménéné
stereotypy dychani a optimalizovat fyzickou vykonnost pacienta (zabezpecit jeho
samostatnost a sobé&sta¢nost v ramci spole¢enského uplatnéni). Dechova rehabilitace je

indikovana v jakémkoliv stadiu onemocnéni dychaciho systému.

Naskyta se celd skala metod a technik respiracni fyzioterapie, kterou miizeme v terapii
uplatnit. Vybér je individualni, zavisly na fad¢ faktoru — klinickém stavu pacienta, jeho
veéku, anamnéze, na druhu respiracniho omezeni, kineziologickém rozboru atd. Vhodné
zvolenymi technikami lze dosahnout podstatného zlepSeni kvality Zivota pacienta.
V ramci dechové terapie je dileZzité i ptisobeni psychické — pokud bude pacient vnimat

cviceni piijemné, je piedpoklad vyraznéjsiho zlepSeni dechovych funkei.

Pomoci technik plicni rehabilitace a respiraéni fyzioterapie lze usnadnit dychani,
aktivovat dychaci svaly, obnovit a ovlivnit dechovy stereotyp, zlepSit ventilacni
parametry, zlepSit mobilitu hrudniku, kontrolovat zanéty dychacich cest, snizit dusnost,

zlepsit efektivitu kasle, snizit pocit uzkosti a preladit autonomni nervovy systém. (5]

U vétSiny pacientl ma dechové rehabilitace pozitivni efekt, ktery se ovSem nemusi
ihned projevit ve zménach hodnot respiracnich test. Dtlezité ale je, ze se pacient citi

subjektivné 1épe.

1 ZDARILOVA, Eva, et al. Techniky plicni rehabilitace a respiracni fyzioterapie pii poruchach dychani
u neurologicky nemocnych. Neurologie pro praxi . 2005, ¢. 5, s. 267-269

Bl ZDARILOVA, Eva, et al. Techniky plicni rehabilitace a respiracni fyzioterapie pii poruchach dychani
u neurologicky nemocnych. Neurologie pro praxi . 2005, ¢. 5, s. 267-269
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3. METODY RESPIRACNI FYZIOTERAPIE

K zakladnim metodickym postupiim respiracni fyzioterapie patfi:

- korekéni fyzioterapie posturdlniho systému

- respirac¢ni fyzioterapie — korekcni reedukace motorickych vzori dychani

- relaxacni priprava. el

Techniky plicni rehabilitace

Tabulka ¢. 2

Dechova gymnastika

dechova gymnastika staticka

dechova gymnastika dynamicka

dechova gymnastika mobilizaéni

dechova gymnastika kondi¢ni

Drenazni techniky

autogenni drenaz

aktivni cyklus dechovych technik

polohova drenaz

Instrumentalni techniky

flutter

PEP maska

RC cornet

acapella

threshold imt

threshold pep

The Vest Airway Clearence system

Froloviiv dychaci trenazér

Relaxac¢ni techniky

joga

Inhalaéni technika

Néacvik kontrolovaného kasle

Pievzato z: ZDARILOVA, Eva, et al. Techniky plicni rehabilitace a respiraéni fyzioterapie pti poruchach
dychani u neurologicky nemocnych. Neurologie pro praxi . 2005, ¢. 5, s. 267-269

[6] SMOLIKOVA, L., MACEK, M. Fyzioterapie a pohybova léba u chronickych plicnich onemocnéni.

Praha : Blue Wings, 2006, s. 23
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4. DEDICNA NEUROPATIE

Dédicné periferni neuropatie predstavuji riiznorodou skupinou geneticky podminénych,
degenerativnich chorob postihujici periferni nervy. Svoji prevalenci 1 : 2500 se fadi
mezi nejéastéjsi dédi¢na nervosvalova onemocnéni (v CR dle odhadii cca 4000 osob).
Projevuji se piedev§im parézami s maximem akraln¢ a typickymi deformitami.
V soucasné dobé je dostupna pouze symptomatickd 1écba, ktera zahrnuje

farmakoterapii, rehabilitaci, konzervativni 1écbu, ptipadné korektivni operace deformit.

4.1 Etiopatogeneza
Podstatou onemocnéni je postizeni perifernich nervl, ke kterému dochazi nasledkem

riznych genovych mutaci. Pfesna patogeneza onemocnéni vSak neni dosud jasna.

U prevazné vétsiny pacientll se onemocnéni manifestuje mezi 15. — 20. rokem Zivota, u
nékterych forem i pozdéji. Jedna se o progresivni onemocnéni a nemoc pozdéji znaénou

¢ast pacientl invalidizuje.

4.2 Klasifikace dédi¢nych neuropatii

U dédi¢né neuropatie se setkdvame se vSemi typy dédicnosti. NejCastéjsi zplisob
pienosu je autosomalné dominantni. Dal§im zpisobem je dominantni typ s vazbou na
chromosom X. U tohoto typu pienosu je riziko pro ob& pohlavi riizné. Rovnéz miize
dojit i k autosomalné recesivni dédi¢nosti. Zatim je znamo asi 34 gend, jejichz porucha

muze vést k n¢jaké forme dédicné neuropatie.

Podle klinicko-neurologického postizeni a EMG nalezi rozdélil P. J. Dyck dédicné
neuropatie na tii hlavni velké skupiny:
- HMSN - hereditarni motoricko-senzitivni neuropatie — predstavuji nejcasté;jsi
a nejvetsi skupinu s postizenim nervi motorickych i senzitivnich
- HMN - hereditarni motorické neuropatie — jedna se o postiZzeni pouze
motorickych nervii bez poruchy ¢iti

- HSN - hereditarni senzitivni neuropatie — postizeni pouze senzitivnich nervii
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Podle elektrofyziologickych nalezi (EMG) jsou dédi¢né neuropatie déleny:

- typ | demyelinizacéni — CastéjSi; typicka je priméarni porucha myelinu, kterd vede
ke zpomaleni rychlosti vedeni vzruchu
- rychlost vedeni vzruchu n. medianus pod 38 m/s

- typ Il axondlni — primérni porucha je v nervovém vlakné (v axonu); rychlost
vedeni vzruchu je normalni nebo jen mirné snizend, ale velikost elektrického
vyboje je velmi mala
- rychlost vedeni vzruchu n. medianus normalni nebo jen lehce snizena (vyssi
nez 38 m/s)

- typ Il intermedidrni — kombinované poruchy axonu i myelinu

- rychlost vedeni vzruchu n. medianus 25 — 45 m/s

4.3 Klinicky obraz

Klinicky obraz je velmi variabilni v zavislosti na tizi postiZzeni perifernich nervi a na
typu genetického postiZzeni — od subklinického az po tézka postizeni. K pomérné velké
variabilité postizeni mize dochazet i v ramci jedné rodiny. Prvni pfiznaky nemoci se
obvykle objevuji v obdobi dospivani, onemocnéni postupné progreduje a ve tieti dekadé
Zivota je uz vétSinou plné rozvinuto. Obecné muzeme fict, ze ¢im diive se onemocnéni

Vv v

manifestuje, tim t€z8i neurologicky deficit se pozdéji vyvine.

Dédi¢nd neuropatie se klinicky manifestuje slabosti koncetinového svalstva, ktera
nejcastéji zaCind na dolnich koncetinach. Typické je oslabeni svala pfedni strany bérce,
které se projevi zakopavanim, piepadavanim S$pi¢ky pii chdzi (kohouti chize),
nemoznosti postavit se na paty a deformitou nohy typu pes cavus, piipadné pes
equinovarus. Pacienty trdpi neobratnost pti chlzi, nestabilita, opakované distorze
kotnikti, ale 1 otlaky nohou z diivodu deformit. Deformity nohou jsou zplsobeny
atrofiemi a slabosti interosedlnich svalii s naslednou prfevahou dlouhych flexort a

extenzoril prsti.

Svalové oslabeni (s naslednou svalovou atrofii) je zptsobeno poruchou perifernich

nervi, ktera je vyraznéjsi na konci nejdelSich nervi. Proto je typické oslabeni distalnich
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svalovych skupin, zejména na dolnich koncetinach. Nejprve zaéina oslabeni na
drobnych interosealnich svalech, nasleduje peronealni svalova skupina, m. tibialis
pacientl klinicky dominuje oslabeni peronealnich svala, které zptsobuje poruchy chiize
(oslabend az nemozna dorziflexe nohy). Svalové oslabeni a atrofie na hornich

vvvvvvv

jemné motoriky.

Postizeni senzitivnich nervii — ibytek nervového zasobeni na koncetindch mtize vést i ke
ztraté senzorickych funkci. U pacienti s HMSN a HSN se setkavame s poruchou &iti —
piedevsim taktilniho, dale jsou to poruchy ¢iti tepla, chladu, bolesti, hlubokého ¢iti atd.
V disledku hypestézie mize dochazet k otlakiim az ulceracim, které mohou vést az

k amputacim koncetin.

Poruchy stability jsou zptsobeny jednak deformitami nohou, dale svalovym oslabenim,
poruchami proprio a exterocepce, piipadné i obavami z padu. U pacienti z dédi¢nou
neuropatii je patrnad vétsi titubace az tendence k padu ve stoji o zGzené bazi, pii
zavienych oc¢ich nebo na mékké podlozce. Pfi postupné progresi onemocnéni dochazi
ke zméné stereotypu chtize. V disledku oslabeni dorziflexe ptepadava Spicka nohy, coz
nuti pacienty flektovat a zvedat koleno a vykopavat nohu pied sebe tak, aby sniZili
riziko zakopnuti (kohouti, Capi chiize). Stabilita pacienti se dale zhorSuje pfi
nedostateéném osvétleni, na nerovném terénu, pokud chybi vizudlni kontrola

s podlozkou (napft. v davu) apod.

Poruchy v oblasti pdtere jsou u pacientii s dédi¢nou neuropatii Castéjs$i nez u bézné
populace. Jde piedev§im o degenerativni zmény a funkéni poruchy zplsobené
atypickymi pohybovymi stereotypy. Objevuji se i strukturalni deformity patete, které
s piibyvajicim vékem nemocného progreduji. Skolidézu u dédi¢nych neuropatii fadime
do skupiny neuromuskularnich skolidéz, pro néz je typické, ze mohou progredovat i po

ukonceni ristu skeletu (v disledku stupnujici se svalové slabosti).
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Pii neurologickém vysetieni nachazime, kromé¢ jiz zminénych deformit nohou a poruch
svalové sily a citlivosti na koncetinach, pfedev§im snizeni az vyhasnuti Slachosvalovych
a okosticovych reflexti. U ¢asti pacient je pridruzen klidovy tfes hornich koncetin,

piipadné mozeckové piiznaky. Vzacné se objevuji urcité kozni zmény.

4.4 Lécba dédi¢nych neuropatii

Pfi¢inna 1é¢ba dédicné neuropatic neni v soucasné dobé znama. K dispozici je pouze
symptomaticka terapie, ktera zahrnuje farmakoterapii, rehabilitaci, protetickou péci,
rezimova opatfeni, pfipadné operacni feSeni deformit. Dullezity je multidisciplinarni

pristup pfi stanoveni vhodné, individualni terapie.

Farmakoterapie ma pouze omezené moznosti v 1é¢bé. Pacientim se doporucuje uzivani
vitaminu B a C. Vhodné jsou rovnéz vazoaktivni medikamenty, které zlepSuji prokrveni
a tim 1 okysli¢eni a vyzivu nervovych vlaken. Pfi neuropatickych komplikacich se
uzivaji léky ulevujici od neptijemnych bolesti, paleni, mravenceni apod. Dtlezité je
pacienty upozornit na latky toxické pro periferni nervovy systém, které mohou zptisobit

zhorSeni symptomi (napf. alkohol, nékteré 1¢ky atd.).

Lécha ortopedicka se uplatituje u pacientti vSech vékovych kategorii a v rlizném stadiu
postizeni. Opera¢né se koriguji predev§im vzniklé deformity, které zhorSuji kvalitu

Zivota pacienta.

Vhodnou protetickou péci lze pozitivné ovlivnit obtize pacienta vyplyvajicich
z deformit skeletu — napf. poruchy stoje a chiize, nestabilita, bolesti, otlaky apod.
Predepisuji se rizné kompenzacni pomucky - napi. vlozky do bot, specialni ortopedicka

obuv, ortézy apod., které zlepsuji funkci postizené koncetiny.
Rehabilitace hraje kliCovou roli v 1é¢bé dédiénych neuropatii. Neni ¢asové limitovana,

stava se nedilnou soucasti pacientova denniho zivota. Duraz je kladen na aktivni piistup

pacienta. Pravidelné cviCeni ptispiva k udrZeni svalové sily a vytrvalosti, pomaha
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zpomalit progresi deformit a je prevenci pozdéjSich komplikaci (napt. sekundarni

alogicky vertebrogenni syndrom).

Cilem rehabilitace je:

zpomalit progresi svalovych atrofii a oslabeni, udrzet co nejlepsi kvalitu
hybnosti a stability pfi stoji a chlizi,

branit rozvoji (zpomalit progresi) svalovych a Slachovych kontraktur, tim i
zhorSovani deformit,

prevence (terapie) kloubnich a vertebrogennich bolesti,

udrzeni dobré¢ té€lesné kondice a funkce kardiovaskularniho aparatu,

zajisténi pacienta protetickymi pomuckami. (71

Metody, které 1ze u pacientti s dédi€nou neuropatii vyuzit:

jednoduché facilitacni prvky

techniky 1é¢ebné télesné vychovy na neurofyziologickém podkladé ( Vojtova
reflexni lokomoce, senzomotoricka stimulace, proprioceptivni neuromuskularni
facilitace apod.)

manipulacni 1é¢ba

fyzikalni terapie

ergoterapie

Pro kazdého pacienta je dilezité stanovit individualni rehabilita¢ni plan dle miry jeho

postizeni. Cvieni musi byt pifiméfené schopnostem pacienta, nesmi vyvolavat unavu,

ani bolest.

[ KOBESOVA, A., TRUC, M. Rehabilitace polyneuropatickych syndromi. Sanquis. 2006, &. 47, s. 16.
Dostupny z WWW: <http://www.sanquis.cz/clanek.php?id_clanek=732>
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5. PORUCHY DYCHANI U DEDICNE NEUROPATIE

U vétsiny nemocnych s jakoukoliv formou dédi¢né neuropatie nepatii poruchy dychani
mezi hlavni obtize a pokud jsou pfitomné, nebyvaji hlavnim problémem. V nékterych
piipadech vSak muze dojit i k velmi zavazné poruSe dychani a tézkému postizeni

plicnich funkci.

Cast pacienttl s dédi¢nou neuropatii uvadi riizné subjektivni dechové obtiZe, predevsim

zadychavani se pii zvySené télesné namaze.

Literatura zabyvajici se dédicnymi neuropatiemi se o problematice dychani u tohoto
onemocnéni zmifluje spiSe jen okrajové. Ojedinélé studie, které se uvedenou
problematikou zabyvaly, vSak prokazaly, Ze kur¢itym zménam plicnich funkci u
dédi¢né neuropatie dochazi (Eichacker 1988, Gilchrist 1989).

Jak jiz bylo feceno, dédi¢na neuropatie patfi k neuromuskularnim onemocnénim. U
skupiny téchto onemocnéni dochazi k dechovym porucham obvykle p#i postizeni
dychaciho a trupového svalstva. To se projevuje urCitymi charakteristickymi

patofyziologickymi mechanismy dychani.

5.1 Patofyziologické mechanizmy dychani u neuromuskularnich

onemocnéni

NejcCastéjsim problémem je pokles maximalnich inspiracnich a expiracnich tlakt
spojeny se selhavanim inspiracnich a expiracnich svala. Pfi zhorSeni plicnich funkci se
uplatni rovnéz aspirace, bronchopulmonalni infekce a atelaktazy, coz koreluje se
zhorSenim mechanismu kasle. Progresivné klesa inspiracni kapacita. Neni mozna
efektivni kontrola ventilace, vznika generalizovana alveolarni hypoventilace s globalni
respira¢ni nedostate¢nosti. Pokles inspira¢ni kapacity koreluje s oslabenim inspira¢nich
svalti. Jsou-li expiracni svaly (véetn¢ biiSnich) oslabené, jsou expiracni pritoky
relativné dobfe zachované diky normalni retrakci plic a hrudni stény. Pritok dychacimi
cestami vSak slab¢ koreluje se schopnosti kaslat, protoze ta vyzaduje efektivni svalovou

kontrakci k dosaZzeni pozitivniho pleurdlniho tlaku. Hladiny krevnich plynd u
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neuromuskuldrnich onemocnéni odrdzi vétSinou alveoldrni hypoventilace s vétSinou
normalni alveoloarterialni diferenci tenze kysliku.’! Uvedené zmény jsou nejvice
vyjadiené u nejzavaznéjSich neuromuskularnich chorob - napf. u akutni
polyradikuloneuritidy, syndromu Guillan-Barré, poliomyelitidy apod. Té¢zké dychaci
poruchy jsou velmi zavazné, mnohdy zivot ohrozujici a vyzaduji umélou plicni

ventilaci. U dédi¢nych neuropatii neni postizeni plicnich funkci zdaleka tak zavazné.

Vzhledem k charakteru klinickych projevii u dédi¢nych neuropatii je mozné fici, ze na
poruchéach dychani a narueni plicnich funkci se mohou podilet nésledujici poruchy

(vylou¢ime-li onemocnéni jiného ptivodu):

1. neurogenni nebo funkéni oslabeni dychacich svali (v¢. parézy branice)
2. insuficience hlubokého stabilizaéniho systému patete a funkéni poruchy
pfedevsim v oblasti hrudni patefe, Zeber a hrudniku

3. deformity patefe a hrudniku

Uvedené poruchy se sice mohou vyskytovat izolovang, ale ¢astéji se kombinuji, pti¢emz

jednotlivé poruchy mohou byt vyjadiené rizné intenzivng.

5.2 Oslabeni dychacich svali u dédi¢né neuropatie
Neurogennim oslabenim dychacich svalii u dédi¢nych neuropatii se ve svych pracich

zabyvali predevsim Peter Q. Eichacker a Dawna Gilchrist.

Eichacker pracoval se skupinou 10 pacientt s dédi¢nou neuropatii typu I. U celé
skupiny prokéazal podstatné sniZeni maximalniho inspira¢niho tlaku a dokonce jesté
vyraznéjsi pokles maximalniho expiracniho tlaku. Dle Eichackera je vétsi insuficience
expiraéni svalové funkce ve vztahu K vétSimu oslabeni muskulatury biisni stény,

s relativnim ugetfenim branice. [°)

B K ANDUS, J., SATINSKA, J. Strucny privodce lékare po plicnich funkcich. Bro : Idvpz, 2001. s. 105
ISBN 80-7013-325-2

T EICHACKER, Peter Q., et al. Respiratory Muscle Dysfunction in Hereditary Motor Sensory
Neuropathy. Arch Intern Med. 1988, vol. 148, s. 1739-1740
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O zavaznem postiZzeni dychaciho svalstva referuje ve své praci rovnéz Gilchrist.
Zminuje kasuistiku 69leté pacientky s dédi¢nou neuropatii, kterd po 30 letech vyvoje
onemocnéni zemiela na respirani selhani v duisledku parézy branice. Pozdé¢ji bylo
prokazano neuropatické postizeni n. phrenicus, ale i dalSich somatickych perifernich

o [10
nervu.[ ]

Gilchrist zdaraznuje, ze u dédicné neuropatie jsou postizeny piredevSim somatické
periferni nervy s dlouhymi axony (napf. peronealni nebo suralni nerv). Ale u dédi¢nych
neuropatii mize dojit i ke generalizovanym neuropatickym zménam, kdy v nékterych
pfipadech mohou byt postizené i periferni nervy s krat§imi axony, jako je napf. n.
phrenicus. Podle Gilchrista je oslabeni branice v disledku neuropatie n. phrenicus a
mélo by byt zvazovano u vSech pacientii s dédi¢nou neuropatii, ktefi maji dychaci

obtize.

Prace uvedenych autort tedy jednoznacné svédC¢i o tom, Ze u nékterych pacienti
s dédi¢nou neuropatii v ramci zakladniho onemocnéni dochazi k neurogennimu

postizeni nékterych dychacich svalti vedoucimu k dechovym porucham.

5.3 Hluboky stabiliza¢ni systém u dédi¢né neuropatie
Hluboky stabiliza¢ni systém (HSS) je systém hluboko ulozenych trupovych svalu.
Trupové svaly funguji spolecné v fetézcich jako jedna funkcni jednotka a dysfunkce

jediného z nich znamené vzdy dysfunkci celého systému.

HSS se uplatiuje jako vyznamny prvek v drzeni téla (posturalni funkce), dynamické
stability patefe, je kliCovy pro zajiSténi tzv. posturdlni baze pohybu a je vyrazné
provazan s funkci dechovou. Dokonald souhra vSech svald tvoticich HSS dovoluje
udrzet relativné konstantni nitrobfisni tlak v prubéhu dychani, pticemz nitrobfisni tlak je

vysoce vyznamnou soucasti sil, pisobicich na bederni patet.

(101 GILCHRIST, D., et al. Phrenic Involvement in Charcot-Marie-Tooth Disease. Chest. 1989, vol. 96,
no. 5, s. 1197-1199
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Pti nedostatecné funkci HSS dochazi k zapojovani povrchového svalstva tak, aby byla
zajisténa rovnovaha pusobicich sil. Pokud je dosazeno tohoto stavu a tento stav neni
feSeny kompenzacnim cvicenim za tcelem aktivace a posileni HSS, dochézi k posileni
povrchového svalstva a toto svalstvo pfebira stabiliza¢ni funkci HSS. Povrchové
svalstvo v3ak neni svou funkci uréeno jako stabiliza¢ni prvek a proto neplni dokonale
svoji funkci. K dysfunkci HSS nedochdzi jen vlivem nespravného vyvoje ¢i cviceni, ale
i diky dnesnimu sedavému zaméstnani. Roli zde miize sehrat i jiné onemocnéni — napf.

neuropatie postihujici spinalni nervy.

Bézny problém u dysfunkce HSS predstavuji bolesti zad a patefe. Lidé s dédi¢nou
neuropatii trpi vertebrogennimi obtizemi castéji nez béznd populace. Ze skupiny 40
pacientil s dédi€nou neuropatii se vertebrogenni bolesti objevily u 36 pacientl (90%),
funkéni muskuloskeletarni poruchy patete u 38 pacientti (95%), posturdlni poruchy

patefe u 12 pacientd (30%) a tvarové deformity patefe u 8 pacientil (20%).1H1

5.4 Deformity patere a hrudniku u dédi¢né neuropatie

Deformity patete se vyskytuji u 27 % pacientd s dédi¢nou neuropatii. 121 Jedna se o tzv.
neuromuskularni deformity, které mohou progredovat tak, jak progreduje zakladni
neurologické onemocnéni a progreduji 1 po dokonceni vyvoje skeletu. Zavazné skolidzy
v hrudni oblasti jsou spojeny se sniZzenim vitalni kapacity plic. Tize zaktiveni se u
deformity patefe méti dle Cobba (stupné dle Cobba). Pacienti se skolidzou, jejiz tize je
mén¢ nez 70° dle Cobba obvykle nemivaji dychaci obtize. V ptipadé, Ze tize zakiiveni
je vrozmezi 70 — 100° dle Cobba, maji pacienti obvykle namahovou dusnost. Dosahuje-
li tize zakiiveni deformity 100° dle Cobba, vitalni kapacita se snizuje az na polovinu

oproti normé a existuje jiz jisté riziko respiracniho selhavani.[*®!

IHORACEK, 0., KOBESOVA, A. Bolesti patefe u hereditarni neuropatie. Rehabilitacia. 2002, &. 3, s.
172-179

[2] HORACEK, O., et al. Deformity patefe u hereditarni motoricko-senzitivni neuropatie. Ceskd a
slovenska neurologie a neurochirurgie. 2005, No. 2, s. 109-115

31 LAGHI, F., TOBIN, M. J. Disorders of the Respiratory Muscles. Am J Respir Crit Care Med. 2003,
vol. 168, s. 10-48
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Deformity patefe mohou vést i k jistému oslabeni respira¢nich sval, které do urcité
miry zavisi na stupni zaktiveni deformity. Pfesto vSak vztah mezi slabosti respira¢nich
svalll a tizi deformity neni zcela linearni a miize byt ovlivnén dalSimi faktory (napf.
poruchami ristu téla a svalll). Oslabeni respiracnich svalti vede ke snizeni hodnot

maximalniho inspira¢niho a expiracniho tlaku.
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6. TERAPIE JEDNOTLIVYCH PORUCH DYCHANI U DEDICNE

NEUROPATIE

Pii rehabilitaci pacienti s dédi€nou neuropatii se zhorSenim plicnich funkci a
subjektivnimi poruchami dychéani vyuZivdme podobné metody jako u jinych plicnich

poruch. Jsou zde ovSem i jista specifika.

6.1 Neurogenni oslabeni dychacich svali

Pfi neurogennim oslabeni dychacich svalt Ize s uspéchem vyuzit techniky lécebné

télesné vychovy na neurofyziologickém podkladé¢, piedevsim Vojtovu reflexni terapii.

Vojtova reflexni lokomoce vyuZivd vrozené pohybové vzory, které ve spontanni
motorice chybi, ale které lze reflexn¢ vyvolat. Metoda pouziva adekvatni
proprioceptivni stimuly (spoust'ové zony, vychozi poloha, opérné body). Pti této metodé
dochazi k zapojeni svalovych fetézct do globalnich pohybovych vzori, které jsou dva:
tzv. ,reflexni plazeni® a tzv. ,reflexni otaceni®. V rdmci této svalové aktivity dochazi

k vyrazné aktivaci oslabenych svala. [14]

Pouzitim reflexni lokomoce dojde k takovym svalovym souhrdm, které nemohou byt
védomé zatazeny. Funkéni pohybové vzory jsou tak pozitivné ovlivnény. Nésledkem
tohoto muze vzniknout v ramci daného postizeni zlepSeni ekonomiky drzeni a pohybu.
Reflexni lokomoce napomaha ke znacnému zvyseni kvality zivota postizenych jedincii

pravé prostiednictvim zlep$eni ekonomiky jejich pohybu. [**!

6.2 Insuficience HSS
Spravna funkce HSS je nezbytnd pro posturdlni zajisténi a pro kazdy pohybovy
stereotyp. Cvi¢enim HSS posilujeme koordinaci hlubokych a povrchovych svalt patere,

branice, panevniho dna, svalil bfisnich a hlubokych flexora krku.

' HORACEK, O. Moznosti lé&ebné t&lesné vychovy u pacientd s dédi¢nou neuropatii. In Nové objevy u
dedicné neuropatie CMT a moznosti jeji lecby : Sbornik prednasek ze seminare v Poslanecké snémovné
Parlamentu Ceské republiky. Praha : Spole¢nost C-M-T, 2004. s. 133

(%1 pyevzato z: http://www.vojta.com/cgi-local/ivg_cz.cgi?id=103; Internationale Vojta Gesellschaft e. V.
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V prvé fade¢ jde o zapojeni vlastniho hlubokého stabilizaéniho systému. Déje se tak bud’
piimo — snaha o ¢asten¢ izolované, volni zapojeni napi. hlubokych flexorti krku nebo o
koaktivaci  svali, ktera spliiuje podminky ekonomického, centrovaného

postaveni/pohybu.

Terapeuticky ucinné postupy:

- préce s pfimou segmentalni stabilizaci

- préce s lokalnimi stabilizatory

- terapie v centrovanych polohéch, udrZeni centrovaného postaveni pii pohybu

- cviceni ke zvySeni propriocepce

- terapeuticke zatiZeni spiSe s vyssi frekvenci stfedni intenzity, nez ob¢asné max.
zatizeni

- prace s motivaci pro autoterapii

- reedukace rotacni funkce patete

- postupna progrese terapie ve smyslu zvySenych naroku na vlastni stabiliza¢ni
systém

- neustala kontrola efektu terapie, jednotlivych terapeutickych krokd, stavu funkce

(zp&tna vazba pro terapeuta a piipadnou korekei 16&by) [*°]

6.3 Deformity patei‘e a hrudniku
Existuje cela fada koncepti a metod k ovlivnéni deformit patefe. Hlavnim cilem
pohybové terapie je zabranéni progrese deformit. Metodiky pouZivané u HMSN jsou

V podstaté obdobné jako metody vyuzivané u 1écby skolidz.

Postupy Vv zasadé¢ délime na asymetrické a symetrické. Asymetrickd cviceni jsou
zam¢ifena na piimé ovlivnéni kiivky, jsou pfisné¢ individualni, je nutny trvaly dohled a

jsou naro¢na na Cas i1 provedeni, maji korek¢ni cil, snazi se kiivku uvolnit a kladné

[l SUCHOMEL, T. Stabilita v pohybovém systému a hluboky stabiliza¢ni systém — podstata a klinicka
vychodiska. Rehabilitace a fyzikalni [ékarstvi. 2006, ro¢. 13, &. 3, s. 112-124
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ovlivnit. Symetrické postupy zlepSuji celkové drZeni, buduji svalovy korzet a maji vliv

na zlepseni funkéni slozky. 1!

Z metod, které lze vyuzit pro cviceni deformit patete u HMSN lze jmenovat napf.:
- metoda dle Klappa
- metoda dle Schrotové
- senzomotoricka stimulace (dle Freemana, Jandy)

- Vojtova reflexni lokomoce a dalsi

1 CHALOUPKA, R., et al. Viybrané kapitoly z LTV ve spondylochirurgii. Brno : 1dvpz, 2003. s. 69
ISBN 80-7013-375-9
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V. PRAKTICKA CAST
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1. KASUISTIKA

1.1 Anamnéza

Pan M. D., narozen 1962

Dg.: CMT typ I.A - diagn6za potvrzena v r. 1988 na zaklad¢ elektromyografického a
molekularné genetického vySetfeni

RA: matka CMT

SPA: Zzenaty, dcera DMO; pracuje ¢astecné jako taxikar, castecné jako uiednik

OA: béZzné¢ détské nemoci

NO: od ptedskolniho veéku zakopadvani, pomalejsi, neobratny, upfesnéni dg. v 8
letech; chtize se zhorSovala od 12 let; v 17 letech operace patefe pro vyraznou
kyfoskoliozu (FN Brno), pozdéji reoperace; od 18 let vazne jemna motorika na

HKK; zatim bez operaci nohou; kutrak — 20 cigaret/den

Z ortopedickych pomticek pacient pouZiva pouze ortopedické vloZzky; specidlni obuv

nepouZziva, nejlépe se citi ve sportovni obuvi. Hole ani jiné dalsi pomicky nepotiebuje.

V soucasné dobé si pacient nejvice sté¢Zuje na naruseni jemné motoriky prstl, potize mu
¢ini napf. zapinani knoflikt, psani, pouzivani pfiboru. Pacient trpi bolestmi nohou,
nejistotou a slabosti nohou, ¢asto zakopava. Velmi obtizna je pro n¢ho chize do a ze
schodi. Casté jsou bolesti patefe, zejm. v bederni oblasti, které se akcentuji del3i chiizi,

stdnim, zatézi. Tyto obtiZe se pozvolna zhorsuji.

Dale pacient pocituje zadychavani pii zatézi — napft. pti chlizi do schodi, rychlejsi chiizi
po roving. Klidovou dusnost nemd, obCasné trpi kaslem, bolestmi na prsou, Castéji

bolestmi v hrudni patefi.

1.2 Vysledky pomocnych vySetieni
- Molekuldrné-genetické vySetteni - zaveér: CMT 1 A duplikace (duplikace genu

PMP22 na 21. paru chromozomu) (r. 1998, doc MUDr. P. Seman Ph. D.)
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Elektromyografické vySetifeni - zavér: difuzni neurogenni demyeliniza¢ni 1éze,

s postizenim koncetinovych i kranidlnich nervl, postizeni senzitivnich i
motorickych vlaken; sekundarni axonalni degenerace (1998, MUDr. R. Mazanec
Ph.D.)

Jehlova elektromyografie paravertebralnich svali — zavér: vyrazna chronicka

neurogenni 1éze v hlubokém i povrchovéem kompartmentu paraspinalniho
svalstva s vyraznéj$§im postizenim v dolni hrudni oblasti (2004, MUDr. R.
Mazanec Ph.D.)

Rentgenologické vySetieni — zavér: jednoducha skolioticka kiivka postihujici

Th/L péatet. Vrchol pravostranné kiivky je v irovni Th 10, Cobbuv thel je 45°

(viz obrazek ¢. 6 v ptiloze)

Moire vySetfeni — z&vér: patrnd vyrazna asymetrie paravertebralné a rozdil

v nadechu i vydechu (viz obrazky ¢. 3 - 5 ptiloze)

1.3 Neurologicky nalez

pacient je orientovany mistem, ¢asem 1 osobou; spolupracuje velmi dobie

nalez na mozkovych nervech je normalni

HKK: atrofie, oslabeni, hyporeflexie, snizené iti

DKK: deformity nohou, parézy, atrofie, areflexie, hypestezie v oblasti taktilniho
a vibra¢niho Citi

stoj: instabilni, ve stoji tituluje, pfendsi vdhu na Spicky, kompenzaéni pokréeni
kolen

chuize: vyrazné instabilni, stepaz, vyraznéji flektuje kolena, dupe

U prezentovaného pacienta jsem zjistovala vliv fyzioterapie na dechove funkce.
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2. METODIKA A VYSLEDKY

Pacient nejprve pied zahdjenim rehabilitatniho programu absolvoval kineziologicky
rozbor a pfistrojové vySetfeni dechovych funkci. Poté byl pacient soustavné
rehabilitovan od 1. 10. 2007 do 29. 11. 2007 a po skonceni terapie byl proveden

srovnavaci kineziologicky rozbor a pfistrojové vysetieni dechovych funkci.

2.1 Rehabilita¢ni program a prubéh rehabilitace

Rehabilitace probihala od zacatku fijna do konce listopadu 2007. Pacient dochédzel na
terapii pravideln¢ 2x tydné, tzn. ze absolvoval celkem 18 sezeni. Béhem terapie se
pacient 4x nedostavil z osobnich divodu, ale minimalné 1x tydné se terapie ucastnil.
Jedno terapeutické setkani trvalo 60 minut. Pro doméaci trénink dychacich svala

vyuzival pacient po nalezitém zacvi¢eni PEP Threshold.

Na zakladé kineziologického rozboru jsme stanovili nasledujici rehabilitaéni plan:
= uvolnéni hrudniku a odstranéni muskuloskeletalnich funkénich poruch:
— uvolnéni Th-L fascii
— uvolnéni kize a podkozi v oblasti hrudniku
— mekké techniky v oblasti horni hrudni apertury
— protazeni zkracenych svala
=  ovlivnéni mechaniky dychani
» posileni vydechovych svall
» optimalni zapojeni branice a hlubokého stabiliza¢niho systému do dechového
stereotypu
= posileni bfiSnich svala

» ovlivnéni skoliozy pomoci LTV

Terapie byla rozd€lena do tii fazi. V prvni fazi (cca tfi tydny) jsme se vénovali
piedevs§im uvoliiovani hrudniku. K tomu jsme pouzivali mékkeé techniky, pracovali jsme
na uvolnéni a protazeni Th-L fascii, velkou pozornost jsme rovnéz vénovali jizvam,

které byli tuhé, staZzene, neposunlivé vici ostatnim strukturam. Dé&le jsme protahovali
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zkracené svaly pomoci postizometrické relaxace a mobilizovali lopatky a ramenni

pletence.

Druha a tieti faze terapie se v podstaté prolinaly. V obou fazich jsme v Uvodu kazdeho

setkéni s pacientem vzdy vénovali 10 — 15 minut uvolnéni a protazeni hrudni oblasti.

Ve druhé fazi jsme postupné ucili pacienta zapojovat hluboky stabilizacni systém a
nacvicovali optimalni stereotyp dychani. Zde jsme pouzivali Vojtovu metodu reflexni
lokomoce — vzory reflexni otaceni I. a reflexni plazeni I. Nasledné jsme aktivné ucili
pacienta pracovat s hlubokym stabilizaénim systémem. Nejprve pacient nacvicoval
zapojeni branice, panevniho dna a bfisnich svalll vleze na bfise — Vv tfimésicni poloze,
pozdéji se snazil zapojovat tento systém rovnéz vsed¢ na lazku. Cviceni hlubokého

stabiliza¢niho systému m¢l pacient za ukol provadét i doma.

Ve tieti fazi terapie jsme se zaméfili pfedev§im na aktivaci a koordinaci bfisnich svalu a
svali vydechovych. Pro domaci trénink vydechovych svali m¢l pacient k dispozici
Threshold PEP. Pro préci sdechovym trenazérem byl pacient fadné zacvicen a

instruovan.

2.2 Vysledky vySetieni
2.2.1 Kineziologicky rozbor pied zahajenim rehabilitace (1. 10.2007)

e HKK - vyrazné akralni oslabeni s interossealni atrofii bilat., hypotrofie

predlokti; flexe, extenze, abdukce 1 addukce prsti vazne
e DKK - atrofie lytkovych svali, zkracené Achillovy Slachy bilat., taktilni
hypestézie maximalni od bércti distaln¢, lehkd deformita typu pes cavus

bilat., vlevo varozita nohy; plegie plantarni i dorzalni flexe chodidel

e stoj a chiize — nejisty stoj, titubace ve stoji, zatizeni zevnich stran chodidel,

nedo$lapne na paty — vlevo vyrazngjsi, chuize s odlehéenim LDK, stepaz

36



hrudnik — vyrazna kyfoskoliéza Th/L, pravostranny gibus, jizvy po operacich po
celé délce patefe — klidné, tuhé, neposunlivé vic¢i ostatnim strukturdm,;
hrudnik v nadechovém postaveni — odstavajici dolni zebra, kli¢ni kosti
paradoxn¢ v depresi, vpacené sternum; ramena vyrazn¢ v protrakci a elevaci,
pravé rameno pii flexi a zevni rotaci bolestivé; zvySeny odpor kiize na

Zebrech, zkracené hrudni facie; zkraceneé mm. pectorales;

bficho — diastaza linea alba, oslabeni m. transverzus — bulging bfi$ni stény,
palpacné zvySené napé€ti uponu m. rectus abdominis na zebra, dolni ¢ast m.
rectus abdominis insuficientni, nedostate¢né zapojeni branice a hlubokého

stabilizacni systému

kréni patet — hlava ve vyrazném piedsunu; Fleche dle Forestiera + 10 cm;

zvyseny tonus mm. scaleni

bederni patef - vyrazna prominence paravertebralnich vala; hyperlordoza

s vrcholem v Th 8; pokracovani jizev po operacnim feseni skoliozy

Vyseti‘eni dechového stereotypu

- u pacienta pievazuje horni typ dychani svyraznou aktivitou pomocnych
vdechovych svalia (mm. scaleni, m. sternocleidomastoideus); hrudnik se do stran
prakticky nerozviji (dechova amplituda = 0 cm), pohybuje se en bloc; dychani je

m¢élké, povrchni

Branicni test
pacient neni schopny dostatecné aktivovat m. transverzus abdominis proti
odporu; nedochazi k lateralnimu rozsifovani dolni ¢asti hrudniku, Zebra se

zvedaji kranialng; brénice je zapojena asymetricky — leva ¢ast je zapojena vice

37



e Test flexe trupu
- pfi tomto testu u pacienta dochazi k vyklenuti lateralni skupiny bfisnich svali,

nadmérné se zapojuje m. rectus abdominis; patrna je diastdza linea alba

2.2.2 Kineziologicky rozbor po skonceni rehabilitace (29. 11. 2007)
e HKK - vyrazné akralni oslabeni s interossealni atrofii bilat., hypotrofie

predlokti; flexe, extenze, abdukce 1 addukce prsti vazne

e DKK - atrofie lytkovych svalii, zkracené Achilovy Slachy bilat., taktilni
hypestézie maximalni od bérct distalné, lehkd deformita typu pes cavus

bilat., vlevo varozita nohy; plegie plantarni i dorzalni flexe chodidel

e stoj a chiize — nejisty stoj, titubace ve stoji, zatizeni zevnich stran chodidel,

nedoSlapne na paty — vlevo vyraznéjsi, chiize s odlehéenim LDK, stepaz

e hrudnik — vyrazna kyfoskoliéza Th/L, pravostranny gibus, jizvy po operacich po
celé délce patete — klidné, omezené posunlivé viucéi ostatnim strukturam;
hrudnik v lehkém nadechovém postaveni — mirn¢ odstavajici dolni Zebra,
vpacené sternum; ramena v lehké protrakci; kiize na Zebrech volné posunliva

vuci podkozi

e Dbficho — diastaza linea alba; pacient je jiZz schopen optimalné zapojit branici a
hluboky stabilizaéni systém; zapojeni i dolni ¢asti m. rectus abdominis do
svalové souhry; zapojeni m. transverzus — bulging btis$ni stény je jiZ méné

vyrazny

e kréni patet — hlava v piedsunu; Fleche dle Forestiera + 9,5 cm; lehce zvySeny

tonus mm. scaleni

e Dbederni patet - vyraznd prominence paravertebralnich valt; hyperlorddza

s vrcholem v Th 8; jizvy po opera¢nim feseni skoliozy
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VySetieni dechového stereotypu

- U pacienta se podafilo zménit pifevazujici horni typ dychani s vyraznou
aktivitou pomocnych vdechovych svalu, pacient je jiz schopny rozvijet hrudnik i
Vv jeho dolni ¢asti, dochazi k rozvijeni hrudniku do stran; dechova amplituda =

3 cm; dychani se lehce prohloubilo

Branicni test
pacient je schopny aktivovat m. transverzus abdominis proti odporu; dolni ¢ast
hrudniku se rozsifuje lateralné, Zebra se rozvijeji vice do stran; branice se

zapojuje vice symetricky

Test flexe trupu
pii flexi trupu dochazi k aktivaci biisnich svalt, zapojuje se i lateralni skupina
bfisnich svalu; diastdza linea alba je stale pfitomna, ale méné vyrazna nez pied

zacatkem rehabilitace

Funkéni vySetieni

Tabulka ¢. 3
Funk¢ni test Pi‘ed terapii | Po terapii
Thomayerova zkouska +18 cm +15cm
Fleche dle Forestiera +10cm +9,5cm
Schoberova vzdalenost 13,5¢cm 14,5 cm
Stiborova vzdalenost 2,5cm 4cm
Ottova inklina¢ni vzdalenost +2cm +25cm
Ottova reklinacni vzdalenost -2,5¢cm -2,5¢cm
Dechova amplituda 0cm 3cm
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2.2.3 VySetieni dechovych funkci

Piistrojové vysetfeni dechovych funkci bylo provedeno na pfistroji firmy Jaeger na

pneumologické klinice FNM pied zahajenim rehabilitace, dale v jejim prub&hu a po

patfi:

vvvvvv

VC (vitalni kapacita) — maximalni objem vzduchu, ktery Ize po maximalnim
nadechu vydechnout nebo po maximalnim vydechu nadechnout

FVC (usilovnd vitdlni kapacita) — maximalni objem vzduchu, ktery lze po
maximalnim nadechu prudce vydechnout pfi maximélnim usilovném vydechu
FEV;: (usilovna vitalni kapacita za 1 sekundu) — objem vzduchu vydechnuty
S nejvetsim usilim za 1 sekundu po maximalnim nadechu

PEF (vrcholovy prutok) - rychlost prutoku vzduchu pfi vydechu, po maximalnim

nadechu, méteny béhem prvnich 100 ms usilovného vydechu

Vysledky vysetieni jsou shrnuty v tabulce ¢. 4 a v grafech na str. 35.

Vysetteni dechovych funkci Tabulka ¢. 4
Norma] 25.9. % 8.10. % 29.11. %
VC () 4,95 3,75 76 3,92 79,2 4,00 80,8
FvVC (I) 4,74 3,63 77 3,92 82,7 4,00 84,3
FEV: () 3,86 3,01 78 3,12 80,9 3,2 82,9
PEF  (l/s) 9,14 7,92 87 9,42 103,1 11,26 123,1
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Vysetieni dechovych funkei Graf¢. 1
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3. HODNOCENI VYSLEDKU A DISKUSE
Hodnoceni subjektivni

Po skonceni rehabilitace pocit'oval pacient jasné subjektivni zlepSeni. Uvedl, Ze se mu
volnéji dycha, pozoroval téz zlepSeni hybnosti hrudni patete, vétsi pohyblivost Zeber,

1épe se predkloni, vnima zlepSeni dechového stereotypu.

Hodnoceni objektivniho nalezu
Z kineziologického rozboru pted zahajenim rehabilitace plyne, Ze u pacienta byly
Vv poptedi nasledujici poruchy: rigidni hrudnik s velmi omezenou moznosti dechovych
exkurzi, vadny stereotyp dychani, deformita patefe a insuficience hlubokého
stabiliza¢niho systému. Porovname-li vysledky kineziologického rozboru pted a po
rehabilitaci, pak je patrné, Ze cilenou terapii se nam podatilo ovlivnit:

- stereotyp dychani,

- uvolnit hrudnik,

- optimalné zapojit hluboky stabiliza¢ni systém do svalové souhry.
S popsanym zlepSenim objektivniho nalezu koresponduje i vySe uvedené subjektivni
hodnoceni pacienta. Podle ofekdvani se nam nepodafilo ovlivnit deformitu patete,

protoze tizi deformity Ize ovlivnit velice mélo.

Piistrojové vySetfeni dechovych funkci pted zahajenim rehabilitace prokazalo u
pacienta lehkou restrikéni ventilacni poruchu. Spirometricka vySetieni provadéna pied,
v pribéhu a po terapii vykazuji zlepSeni nejdalezitéjSich sledovanych parametri.
K nejvétSimu zlepSeni doSlo u PEF — az 0 36 % oproti hodnotdm naméfenym pied
zahajenim rehabilitace. Ke zlepSeni doslo rovnéz u hodnot VC, FVC a FEV; (viz

tabulka ¢. 4, na str. 34; graf ¢. 1 a ¢. 2, na str. 35).

Je mozno se domnivat, Ze ke zlepSeni sledovanych parametrti dechovych funkci doslo
pravdépodobné v disledku:
- uvolnéni hrudniku a odstranéni muskuloskeletalnich funkénich poruch,
- zlepSeni dechového stereotypu a optimalniho zapojeni svali podilejicich se na
dechovych funkcich — zejména bréanice,

- aktivaci expira¢nich svalu.
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Zjisténé nalezy svéd¢i o tom, ze u pacientll s dédi€nou neuropatii mize byt dychéani
naruseno v disledku insuficience HSS, muskuloskeletalnich dysfunkci, deformit patete,
ale i nasledkem vlastniho neurogenniho oslabeni dechovych svalt, pfipadné kombinaci
uvedenych poruch. Vysledky rehabilitace prezentovaného pacienta potvrzuji hypotézu

uvedenou v Gvodu této préce.

Cilem mé prace bylo zjistit, zda je mozné fyzioterapeutickymi postupy ovlivnit poruchy
dychani u pacientu s dédiénou neuropatii. Na zakladé vysledku terapie jednoho pacienta
vSak pochopiteln¢ nelze vyvozovat obecné zavéry (ptivodné bylo vytipovano a osloveno
vice pacientl pro rehabilitaci, ale z riznych diivoda se podafilo vybrat pouze jednoho
vhodného probanda). Aby bylo mozné vyvodit obecnéjsi zavéry pokud jde o moznosti
vyuziti fyzioterapie u poruch dychani vramci dédi€né neuropatie, bylo by tieba

zpracovat rozsahlejsi vyzkum s pocetnéjsim souborem pacienttl.
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V. ZAVER
Cilem mé prace bylo zpracovat problematiku poruch dychani u dédi¢nych neuropatii a

upfesnit moznosti vyuZiti respiracni fyzioterapie u tohoto onemocnéni.

Z vysledkt prace plyne, Ze dechové poruchy u pacientii s dédi¢nou neuropatii mohou do
ur¢ité miry souviset s deformitou patefe a hrudniku, insuficienci HSS, Spatnou posturou,

ale i neurogennim oslabenim dechoveho svalstva.
Vysledky prace téz ukazuji, ze ovlivnénim uvedenych zmén lze doséhnout zlepSeni

dechovych funkci. Dominantni postaveni v ramci rehabilitatniho programu ma

respiracni fyzioterapie a LTV na neurofyziologickém podkladé.
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VI. SUMMARY

The objective of this paper is to elaborate on the issue of breathing problems related to
hereditary neuropathies and to clarify possibilities of using respiratory physiotherapy

for treatment of this disease.

It follows from the results of my findings that respiratory problems of hereditary-
neuropathy patients may be to a certain extent related to spine and chest deformations,

DSM insufficiency, bad posture as well as neurogenic breathing muscles atrophy.

The findings of this paper also show that it is possible to achieve the improvement of
breathing functions by influencing the above-mentioned changes. Respiratory
physiotherapy and therapeutic physical education both have a dominant position within

rehabilitative procedures.
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VIII. PRILOHY

VySetteni dechovych funkci ~ Obrazek ¢. 1

Foto autorka

Stoj — zezadu, zboku, zeptedu Obrazek ¢. 2

Foto autorka

48



Moire vysetieni — stoj Obrazek ¢. 3

Pievzato z dokumentace pacienta

Moire vySetfeni — nadech

Obrazek ¢. 4

3 —3 L 1 "}d_

Pievzato z dokumentace pacienta

49



Obrazek ¢. 6

RTG — dlouhy snimek: AP projekce, bo¢na projekce _

Pievzato z dokumentace pacienta
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Terapie

Foto autorka

Obrazek ¢. 7
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Threshold PEP Obrazek ¢&. 8

Foto autorka
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