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Resumé

Tématem této bakaléaiské prace je Wilsonova choroba — moznosti rehabilitace a
fyzioterapie.

Wilsonova choroba vznika jako toxicky dusledek zvySeného ukladdni meédi
v organismu. Existuje mnoho klinickych forem, pficemz pro praci fyzioterapeuta je
podstatnd forma neurologicka, kterd se miize manifestovat v mnoha variantach.

Klinicky obraz je velmi rozmanity, proto se fyzioterapie odviji od konkrétnich
priznaki, které pacienta limituji. Fyzioterapeutické postupy jsou tedy zamétfeny
zpravidla na extrapyramidové a mozeCkové ptiznaky. Terapeuticky se zdaji byt
nejefektivnéjsi kineziterapie, fyzikalni terapie (specielné sauna) — pokud to tam chcete
mit a animoterapie.

Nezbytné je vyuziti vSech slozek rehabilitace.

Summary

The topic of my final thesis is Wilson’s disease — rehabilitation and
physiotherapy.

Wilson’s disease is genetic disease resulting from copper toxicity.

There is a variety of clinical manifestations of the disease from which the most
frequent is the neurological one (with many clinical variations) on which the main
interest of physiotherapist is focused.

Due to this variety of symptoms, physiotherapy procedures used depend on
specific symptoms which restrict patient’s ability. These are mainly of extrapyramidal
and cerebellar origin. In therapy kinesitherapy, physical therapy and animal therapy
seem to be the most effective ones.

Inevitable is to use all components of comprehensive rehabilitation.
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1. UVOD

V dnesni dobé existuje jen malo aktudlnich zdroji informaci o Wilsonové
chorobé. Dostupné jsou ty, které se tykaji samotné 1écby a diagnostiky, coz je velmi
dilezité, ale z pohledu rehabilitace nebo fyzioterapie neni zminéno téméf nic. V Ceské
republice se péce o nemocné s touto diagnoézou centralizuje na pracovisté VFN a 1.
1¢kaiské fakulty na Karlovo namésti v Praze, kde ptisobi mnoho let na I. interni klinice
Doc. MUDr. Zden&k Mareéek, DrSc., piedni odbornik na danou problematiku v Ceské
republice.

Jaké vSak maji pacienti stimto onemocnénim moznosti v dalSim zivote? Jak
ovlivni symptomy, které jsou velmi rozmanité, jejich plisobeni ve spolecnosti a
samoziejm¢ kvalitu jejich zivota? A predevSim, mize byt v systému rehabilitace
pfinosem fyzioterapie, a pokud ano, tak jakymi prostfedky je mozné pacientim pomoci
pfi zvladani novych okolnosti v jejich kazdodennim Zivoté?

O tom vSem jsem zacala pfemyslet poté, co jsem béhem své praxe potkala Pavlu,
u niz byla Wilsonova nemoc diagnostikovana. O Wilsonové chorob¢ jsem nevédéla nic,
kromé toho, ze vznika jako toxicky nasledek patologického ukladdni médi v organismu.
O tom, jaké to miZe mit nasledky, jsem neméla tuSeni. Pozitivné naladéna, vyborné
spolupracujici, studujici, pracujici a pratelska mlada zena s plany do budoucna ve mné
vzbudila touhu dovédét se néco vic o nemoci, ktera jak jsem pozdé&ji zjistila, ma mnoho
podob a dovede zadsadn¢ zménit cloveéku Zivot.

Takovych situaci mize byt v lidském Zivot€ mnoho. V dneSni dobé jsou stale
Cast¢jsi trazy mladych lidi, které je upoutaji (v lepSim ptipad¢ ,,jen) na invalidni vozik.
Nékoho muze napadnout, ze kdyby se spousta z nich nevystavila zbyte¢nému riziku,
jejich zivot by vypadal jinak. Je samoziejmé otdzkou jak. Poznala jsem nemadlo lidi,
kteti objevili az po tirazu nové moznosti ve svém zivoté, na které by se diky hektickému
zpisobu toho ,,normalniho* pravdépodobné nedostalo, at’ jde o aktivity volného casu,
seberozvijejici nebo pracovni.

Hlavnim impulzem k psani bakaléaiské prace na téma Wilsonova choroba bylo
zjisténi, ze se jednd o relativné nezndmé Uzemi na poli fyzioterapie. Také mé

motivovala touha zjistit, jakym zplisobem je mozné pfispet ke zvyseni kvality Zivota



Cloveéka, ktery o ni ne svym pricinénim, dé se fici, téméft prisel. Lépe feceno presveédcit

se, Ze tyto moznosti existuji.

Cilem této prace je shrnout zékladni informace o Wilsonové nemoci pottebné
pfedevsim pro rehabilitaci a fyzioterapii. Vzhledem k tomu, Zze je velky nedostatek
zdrojii zabyvajici se primarné rehabilitaci osob s timto zdravotnim problémem, tak bych
rdda poskytla touto praci uceleny pirehled nejen fyzioterapeutickych metod
napomahajici ndvratu k jejich plnohodnotnému Zzivotu.

S ohledem na vySe zminény nedostatek pramenti tykajicich se rehabilitace a
fyzioterapie u lidi s Wilsonovou chorobou, cerpdm ptedevSim z anglicky psanych
zdrojti, zejména odbornych &lankil. Cesky psana literatura je jen velmi tézko dostupna a
navic zpravidla desitky let stara.

Prace je rozdélena na ¢ast praktickou a teoretickou, zahrnuje také prilohy a grafy.

Teoreticka Cast této prace, se zaklada na popisu klinickych podob, které muze
neurologickd forma Wilsonovy nemoci mit a na uvedeni rehabilitatnich a
fyzioterapeutickych moznosti jejich ovlivnéni. V praktické casti uvadim kasuistiku
zeny, u niz byla Wilsonova choroba diagnostikovana, a navrhla jsem fyzioterapeutické
postupy, které slouzi ke zmirnéni ¢i népravé disledkii nemoci na jejim pohybovém

aparatu.



2. TEORETICKA CAST

2.1. Historie

Wilsonova choroba zifejmé existovala jiz v davnych dobach. Podle nékterych
vyobrazeni a vySetfeni mumii se uvazuje i o tom, Ze na tuto chorobu zemfiel egyptsky
faraon Tutanchamon. Jméno choroby je odvozeno od neurologa Samuela Alexandra
Kinnier Wilsona (viz ptiloha ¢. 10), narozené¢ho v USA a pracujiciho ve Velké Britanii,
ktery vroce 1912 popsal familidrni onemocnéni postihujici jatra a centralni nervovy
systém.

Uvedu zde nékteré dilezité roky vztahujici se k vyvoji znalosti o Wilsonové
chorobg. (10)

o 1898 ... odliseni od roztrousené sklerozy mozkomisni (Westphal a Striimpell)

e 1902 ... pozorovini prstence na rohovce, pozd¢ji uvadénym jako zakladni ptiznak
onemocnéni (Kayser a Fleischer)

e 1908 ... popis onemocnéni nezavisle na Wilsonovi a definice jako vrozena metabolicka
porucha (Garrod)

e 1912 ... popis Gplného klinického obrazu (Wilson)

e 1930 ... pritkaz hromadéni médi v jatrech a mozku (Haurowitz), zjisténi vysokého obsahu
meédi v moci nemocnych (Mendelbrot)

o 1948 ... prvni pokus o terapii - BALem (Cumings)

e 1952 ... ndlez snizené hladiny ceruloplazminu v séru (Scheinberg a Gitlin,
soucasn¢ Bearn a Kunkel)

o 1957 ... stanoveni autozomalné recesivniho charakteru dédicnosti onemocnéni (Bearn)

e 1962 ... diagnostika v asymptomatické fazi (Lange)

e 1956 ... mohutny kupriuricky efekt penicilaminu a 1969 ... trietyléntetramin jako
dalsi G€inny preparat (Walsche)

e 1973 ... geneticky podminéna choroba lysozomdalniho charakteru (Sternlieb)

e 1979 ... zavedeni zinku do terapie onemocnéni (Hoogenraad)

o 1985 ... lokalizace lokusu pro Wilsonovu chorobu na dlouhém raménku chromozomu
(Frydman)

e 1993 ... identifikace genu pro W. chorobu jako ATPdza 7f



2.2. Charakteristika onemocnéni

Hepatolentikularni degenerace, Wilsonova choroba a Westphalova — Striimpellova
pseudosklerdza jsou rizné nazvy pro jedno onemocnéni, které mé rizné formy. Nazev
pseudoskleréza se pouzivad pro urCitou klinickou podobu s roztrouSenou sklerézou
mozkomisni.

Je to onemocnéni mlads$iho véku, maximum vyskytu je ve druhé dekadé¢ Zivota.

Casnéjsi manifestace je u zen, ale celkove jsou vice mezi pacienty zastoupeni muZi.

2.2.1. Patogeneze

Dnes je jiz prokazano, ze jde o lyzozomalni, autozomalné recesivné dédi¢né
onemocnéni s poruchou na 13. chromozomu'. Vznika porucha tvorby ceruloplazminu,
ktery norméalng vaze m&d”. Kvili jeho nedostatku je méd’ vychytavana bilkovinami
jater a mozku a je vylucovana ledvinami. Zakladnim patologickym mechanismem je
kumulace médi ve tkanich, kde je nadbytek volnych radikali a ty ptisobi toxicky.

Nadbytek médi zplsobi poskozeni, zadnét a zénik bunék. Poskozeny jsou
pfedev§$im mitochondrie, vazby v DNA a plazmatické membrany, kde dochazi
k inhibici aktivity mnoha enzymu.

Klinicka nesourodost’ je dana piitomnosti zbylého proteinu (schopného vazat mad’

a detoxikovat ji) po pieziti znacn¢ poskozené buiiky.

2.2.2. Metabolismus médi

Metabolismus médi, jeji postaveni a funkce v systému zivych organismi neni
pro tuto praci stézejni, ale je nutné se alespon kratce o ném zminit pro pochopeni
patogeneze Wilsonovy choroby.

Me¢éd je esencidlni slozkou Zivych organismil, je slozkou naptiklad dychacich
pigmenti — hemocyaninu a turacinu. S jejim deficitem jsou spojeny rizné chorobné
stavy (anémie, porucha tvorby kosti, pigmentace, keratinizace, poruchy nervové

soustavy, poruchy fertility). Pro zajimavost zminim dva syndromy souvisejici

! jedna se o gen ATP7B, jehoz produktem je tzv. Wilsontiv protein, vznika porucha transportu médi do
zluce, porucha transportu médi pro tvorbu ceruloplasminu

% gen pro ceruloplazmin je umistén na 3. chromozomu, ale 13. chromozom se G&astni dalsich modifikaci
ceruloplazminu béhem ptenosu genetické informace

3 v genu pro Wilsonovu chorobu bylo nalezeno 233 mutaci
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s poruchou obsahu médi v organismu, jejichz objasnéni bylo v minulosti dikazem pro
pochopeni vyznamu médi ve vyzive.

Menkesiiv kinky-hair syndrom (steely hair syndrom) je dédi¢na choroba v4dzana na
chromozoém X. Dochézi k progresivni mozkové degeneraci a smrti ditéte do 3 let véku
na podklad€ porusené resorpce médi. Charakteristicka je depigmentace vlast (,,ocelova
vladkna“), hemoRragie na kostech a elongace mozkovych arterii.

Pti cirhoze indickych déti (indian childhood cirrhosis) je méd hromadéna
v organismu a disledkem je hepatomegalie, splenomegalie, polyurie, koagulacni
poruchy a komplikace z portalni hypertenze. Pfi¢inou mize byt geneticky defekt, ale
zatim je za ni povazovan zvySeny piivod médi zpusobeny pouzivanim mosaznych
nadob, ve kterych se uchovava napiiklad mléko, které je v Indii velmi cenéné a tudiz
»doptano® jen chlapctim; divky jsou kojeny, proto onemocni témét vyhradné chlapci.

Vyvoj je progresivni a déti umiraji také do 3 let véku.

Ceruloplazmin je plazmatickou bilkovinou a pfi jeho nedostatku nedochazi
k dostate¢nému odvodu médi z organismu. Je syntetizovan v jatrech a je nutny mimo
jiné pro hematopoézu.

V lidském téle je cca 80 — 150mg médi. Novorozenci maji médi mnohem vice.
Vysoky obsah je v jatrech, mozku, ledvinach a vlasech a naopak endokrinni Zlazy, svaly
a kosti obsahuji médi malo.

Jiz jsem zminila, ze méd’ je esencialnim prvkem — potravou ho pfijimame 3 — 5
mg/den. Resorbovana je v Zaludku a tenkém stieve, dale transportovana portalni krvi a
vyluovana je exkreci do zluce, kde se kombinuje s proteiny, znichz jeden pii

Wilsonoveé chorobé chybi.

2.2.3. Genetika

Wilsonova choroba je autozomalné recesivné dédicné onemocnéni, oba rodice tak
musi byt heterozygoty a jsou jimi i1 déti rodie stimto onemocnénim. Diky 25%
pravdépodobnosti, ze dit¢ bude zdravé a 50% pravdépodobnosti, Ze bude prenasecem
bez manifestace choroby, nebyla jist¢ v mnoha rodinach tendence k onemocnéni

objevena.
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Odbornici uvazuji 1 o pseudodominantnim typu pienosu, protoze néktefi autofi
zaznamenali vyssi vyskyt onemocnéni u jedincl se stejnym pohlavim a v nékterych
rodinach je vyskyt vétsi nez odpovida recesivné dominantnimu typu dédi¢nosti.

V ptiloze €. 4 je zndzornén typ a mechanismus dédi¢nosti Wilsonovy choroby.

2.2.4. Vyskyt

Dnes je onemocnéni zndmo po celém svété, bez vetsi souvislosti se zeméepisnou
polohou. Nejvétsi frekvenci onemocnéni udava Japonsko, Izrael a Sardinie. (10)
Nejcastéji udavana frekvence vyskytu v CR v dnesni dobé je 1 pacient s Wilsonovou
chorobou na 25 - 30 000 obyvatel (9). V 90. letech byl vypocitan zhruba na 1 : 71 000.
Frekvence heterozygotnich nosici je 1/90 obyvatel. MareCek udava, ze vétSina
nemocnych pochazi z malych obci do 1 000 obyvatel, coz by souhlasilo s teorii, Ze na

zékladé typu dédi¢nosti dochazi (dochazelo) k ptibuzenskym snatkiim.

2.3. Klinicky obraz

Klinicky obraz je velmi pestry a zdkladnim délenim muze byt rozliSeni na formu
asymptomatickou a symptomatickou.

Za asymptomatickou fazi oznacujeme dobu pfed manifestaci nemoci, nemocni jesté
nemaji potize zpisobené ukladanim medi v organismu. Je-li onemocnéni podchyceno
pred jeho manifestaci, jsou tak dany nejlepSi podminky pro terapii. Onemocnéni tak
nemusi viibec propuknout. Tito nemocni byvaji obvykle z fad sourozenct pacientli s jiz
diagnostikovanou Wilsonovou chorobou.

Zéachyt onemocnéni v asymptomatické fazi je v dneSni dobé velmi usnadnén
metodami genetické diagnostiky.

Podle prevazujici symptomatologie se rozliSuje forma

¢ hepatalni
¢ neurologicka
e psychiatricka
e avzacnéjsi formy, jako jsou napiiklad...
... hemolytické ataky

renalni poskozeni

12



kostni a kloubni zmény
ocni zmény
postiZeni srdce

cholelitiaza

vvvvvv

forma neurologickd. Proto se vénuji podrobné pravé této klinické formé Wilsonovy
choroby. U ostatnich zmifluji jen hlavni symptomy.
Formy se mohou piekryvat a naptiklad psychiatrickd se prakticky samostatné

nevyskytuje, ale byva soucasti formy neurologické.

Forma hepatalni ... mize probihat jako akutni hepatitida, fulminantni jaterni selhani,
chronickd aktivni hepatitida, jaterni cirhoza. Jeji priznaky jsou
zietelné — ikterus, hemoragicka diatéza, hepatomegalie,

steatoza..., Casto chybi Kayser — Fleischertv prstenec.

Forma psychiatricka... jeji priznaky mohou byt nespecifické a pfitomny predev§im
na pocatku onemocnéni, leh¢i projevy mohou byt sledovany az u 50% nemocnych.
Existuje celd Skala pfiznakl: deprese, zmény osobnosti a temperamentu, uzkost,
iritabilita, postizeni korové s poruchami intelektu, ztrata schopnosti ucit se, poruchy
nalad, zmény sexudlniho chovani, pfi nerozpozndni ptiznakl miZze stav vyustit az

k tézkym psychdzam s katatonickym stavem.
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vvvvvv

Wilsonovu (tfes, dysfagie, dysartrie) a formu Westphall-Striimpelovu (intencni ties,
nystagmus, sakadovana fec).

Symptomaticky se Wilsonova choroba podle dominantnich pfiznakti fadi
k extrapyramidovym porucham u degenerativnich onemocnéni.

Klinickymi pfiznaky jsou rozvoj jaterni velkouzlové cirhozy, neurologické
symptomy s pievahou postizeni bazalnich ganglii, mozecku, mozkového kmene a kiiry
mozkové.

Je- 1i forma neurologicka smiSena s psychiatrickou, pak se projevuje abnormalnim
chovéanim az psychotickymi stavy zachvatli zufivosti a nakonec demenci.

Ptiznaky mohou byt u jednotlivych pacientti rizné a kombinuji se.

Casto za¢ina nenapadné, napiiklad lehkym tiesem, zhorSenou fe¢i nebo mikrografii.
Pozdéji se projevuje vyrazny tremor na hornich koncetinach, ktery pifi emoci nebo
pokusu o pohyb prechdzi az v kymacivé pohyby a $§ifi se na hlavu, trup i dolni
koncetiny. Pfi rozvoji nemoci se projevi hlavné ttes, svalova ztuhlost az rigidita nebo
hyperkinézy. Postizeni svalstva mluvidel vede i k dysartrii a dysfagii, pfitomen muze
byt i pseudobulbarni pla¢ a smich. Oblicej byva hypomimicky.

Hyperkinézy koncetin plisobi problémy s oblékdnim, chozenim a sebeobsluhou.
Vegetativni ptiznaky jako slinéni, poceni a akrocyan6zy jsou Casté.

Nelécené ptipady rychle progreduji. Jaterni symptomatologie u neurologické formy
Casto zcela chybi, jaterni testy jsou v normé, ale pii laparoskopii se zjisti rozvinuta
jaterni cirhdza.

Na CT a MR jsou vidét patologické zmény bazalnich ganglii, kortikélni atrofie,

zmény na mozecku i mozkovém kmeni (viz ptiloha ¢. 1 a 2).

Kostni a kloubni zmény se vyskytuji jako disledek poruseného metabolismu. Jsou
Casté, ale ne vyrazné. NejCastejsi jsou osteoporodza a osteomaldcie, artralgie a artritidy.
Nejcastéji postizenym kloubem je koleno. Méd’ se uklada do struktury chrupavky a
pusobi degenerativni zmény. Marecek ve svém vyzkumu (10) pozoroval tento fyzikalni

nalez: bolest, ztuhlost, otok, krepitus, bolest pii pohybu, omezeni hybnosti.
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Na funkci pohybového systému maji vliv dalsi patologické zmény jako spontanni
fraktury, disekujici osteochondritis, chondrokalcindzy, subchondralni cysty, jak
publikovali Aftab Ala et al. (1)

Nejcastéjsim sidlem kostnich a kloubnich abnormalit jsou kolenni kloub a patef,
kde se muzeme setkat i s tvorbou spindlnich osteofytl, kvadratizaci t¢l obratli a
Cast¢jSim vyskytem Schmorlovych uzll, zejména ve stfedni hrudni a v lumbalni oblasti
patete. Ukladani médi v pticn€ pruhovaném svalstvu mize byt pfi¢inou rabdomyolyzy.
(18)

Jinymi komplikacemi byvaji v disledku ukladani médi ve tkéani (srdecni)

kardiomyopatie a arytmie, (endokrinni) parahypothyreoza a;.

2.4. Diagnostika

V dobé prvniho popisu nemoci Wilsonem nebyla hepatolentikularni degenerace
1écitelnd a vedla ke smrti do 5 let od poc¢atku klinické manifestace. Tento udaj stale plati
pro nerozpoznané a nelécené ptipady.

Zasadnim pfinosem pro diagnostiku byla lokalizace genu pro Wilsonovu chorobu.
Byla tak umoznéna detekce nemocnych v asymptomatické fazi a prenatalni diagnostika.

Ve svych publikacich Marecek pfipousti, ze diagnostika neni v Ceské republice na
dostate¢né¢ vysoké urovni (10), (9). Odhaduje, ze az polovina nemocnych neni
diagnostikovana. Tito lidé umiraji pravdépodobné¢ na jaterni selhani, cirh6zu nebo
fulminantni hepatitidu, nebo na psychiatrickych klinikach s progredujici demenci a
nejasnymi extrapyramidovymi syndromy. Definitivni diagnéza byva potvrzena
biochemickym, histologickym, izotopovym, oftalmologickym a genetickym vySetfenim.
Jaterni potize nebyvaji davany do souvislosti s Wilsonovou chorobou, ndpadny miize
byt v nékterych piipadech nizky vEék pacienta. Psychiatrické piiznaky mohou byt
zaménény za psychozu nebo hysterii. Jako screeningova jsou vyuZzivana vySetfeni
ceruloplasminu, médi v séru, volné¢ meédi vséru a exkrece médi moci. Cilené je
vySetfovana exkrece médi moci po podani penicilaminu, genetické vysetfeni, izotopové
vySetieni a predevs§im stanoveni obsahu médi v jaterni tkdni pomoci jaterni biopsie.

Charakteristickd pro toto onemocnéni je pritomnost Kayser-Fleischerova prstence

(Spinavé zelena az nahnédla pigmentace limbu rohovky — jde o ulozeni zplodin médi),
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ktery miize byt patrny u malé ¢asti nemocnych i pouhym vySetienim pohledem na okraj
rohovky, ale uptfesni ho Stérbinova lampa pii vySetieni ocnim Iékatem. (Viz ptiloha €. 9)

U casti nemocnych Wilsonovou chorobou nemusi byt pfitomen, ale je-li pfitomen,
pak to znamena jistou pfitomnost onemocnéni.

U néekterych pacienti s Wilsonovou chorobou muze byt pfitomna i tzv.
»sluneCnicova®™ katarakta (,,sunflower cataract, chalcosis lentis). Jde o dalsi o¢ni
5). Tento nazev vyplyva z podoby, ktera je viditelna stérbinovou lampou ve stadiu, kdy
je tento pfiznak plné€ rozvinuty. Lze pozorovat mnohobarevna (zlatoSedd) opalescence
uprostied cocky, kterd nijak neovliviiuje kvalitu pacientova vidéni a po néjaké dobé
1é¢by penicilaminem vymizi stejné jako Kayser-Fleischertv prstenec. (22), (10)

Genetické vysSetieni je v souCasné dobé mozné v Praze a v Brné. Nemusi byt
stoprocentn¢ prikazné, jelikoz existuje mnoho mutaci a vySetfeni nemusi odhalit
konkrétni odchylku.

V asymptomatické fazi je jedinym stoprocentnim ukazatelem obsah médi v jaterni
tkani, hodnoty byvaji vy$si nez béhem symptomatické faze.

Nékteré zobrazovaci metody mohou mit také diagnosticky piinos napt. MRI
mozku, kdy lze obvykle prokazat mozeckovou, kmenovou i korovou atrofii. V
mezencefalu byva nékdy popisovan obraz pfipominajici tvatf medvidka pandy.

Mezi neurofyziologicka vySetteni u dystonie patii EEG a EMG. (14)
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2.5. Komplexni terapie

Cilem terapie je vyplavovat z téla co nejvice médi a snizit tak jeji toxicky vliv.
Tak se uvadi v pramenech pojednavajicich o terapii, nikde se vSak autofi nezabyvaji
feSenim samotnych dusledki nemoci. Pro tucel této prace mé zajimd feSeni
neurologickych projevil, na coz se zamétim v praktické casti.

Jednou z moznosti, jak omezit piijem médi je dietni opatreni, které se striktné
dodrzuje pouze v prvnim roce 1é¢by. Spociva v zdkazu piijmu téchto potravin:
jatra, vnitinosti, motské plody, ¢okolada, kakaovy prasek, ofechy, kokosova moucka,
houby, lusténiny, ovesné vlocky, pept, kari koteni, kuieci maso a suSené ovoce. Jsou
sestaveny podrobnéjsi seznamy potravin, které¢ se musi omezit, ¢i vysadit z jidelnicku.
Zaroven musi byt pacienti opatrni pii vybéru potravinovych doplikd, témét vSechny
obsahuji stopové mnozstvi médi. Dal§im problémem muize byt piijem vody z lokélniho
zdroje, kde se netestuje obsah médi a byvd vyznamné piekroCena doporucend
koncentrace. (23),(10)

Dnes je zndmy terapeuticky uspéch penicilaminu (Metalcaptase, Trolovol), ktery
odstranuje reverzibilni depozita médi z tkani, vyplavuje ji do krve a vede k jeji zvySené
exkreci moci. Je Iékem prvni volby a predstavuje celozivotni 1écbu, kterd nesmi byt
pferuSena na delsi dobu. Zacina se s mensi ddvkou, kterd dosahuje maxima ve 3. — 5.
mésici 1é€by. Nasazeni plné davky hned na pocatku by znamenalo riziko velkych
nezddoucich u¢inkt az kirevezribilnimu zhorSeni neurologické 1 jaterni
symptomatologie.

Nezéadouci je vyskyt vedlejSich acinkti, ke kterym patii: horecka, kozni reakce,
svédéni, bolesti hlavy, svall, kloubli, nespavost, myastenicky syndrom, ulcerdzni
zmeény sliznic, zazivaci obtize. Obavané jsou zejména porucha kostni dfené€, nefroticky
syndrom a stav, ktery pfipomina lupus erythematodes. (2)

Soucasti 1écby je trvalé podavani malé davky Pyridoxinu — dochazi ke zvySené
spotieb¢ vitaminu B6.

Nejcastejsi alternativou penicilaminu je zinek. Mechanismus ucinku je jiny, to
blokéada resorbce médi sliznici, tudiz dochazi k vétsi exkreci medi stolici. Klinicky efekt
je srovnatelny a nezadoucich U¢inkl je méné. Na nasem trhu muizZeme najit preparaty

Zincteral, Wilzin.
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Jinou moZnou alternativou je TETA (trietylentetramin), je vSak nestabilni a hif
dostupny.

Jedinym moZnym feSenim pro zachranu pacienta s fulminantni formou Wilsonovy
choroby, kdy dochézi k jaternimu selhani, je transplantace jater. Je to jedinad forma
kauzalni terapie Wilsonovy choroby, jelikoz jatra jsou mistem primarniho genetického
defektu. Dalsi indikaci k transplantaci je jaterni selhani nereagujici na medikamentdzni
terapii a pokrocilé portalni hypertenze s recidivujicim krvacenim. Po transplantaci dojde
k rychlému vyplaveni médi zadrzované v organech, vymizi klinické symptomy a obsah
meédi v transplantovanych jatrech zlstava v normé¢ a exkrece médi moci je za 6 mésict
také ve fyziologickych mezich.

Byly pokusy zavést substitucni lécbu podavanim ceruloplazminu intravendzni
cestou, ale k Zzadnému efektu nedoslo.

Vuvahu ptipada také lécba chirurgicka, kterou lze povazovat za 1écbu

symptomatickou. Slouzi ptedevsim ke zmirnéni spasticity, zlepSeni funkce ruky apod.

Fyzioterapie ptedstavuje vyznamnou souc¢ast 1€cby vzhledem k mnozstvi priznak
ovliviiujici motoricky systém, piedev§im u neurologické formy Wilsonovy choroby.

Pro symptomatickou 1é¢bu extrapyramidovych symptomt Ize napt. u segmentové
¢i fokélni dystonie pouzit botulotoxin, u generalizovanych dyskinetickych forem
klonazepam ¢i atypickd neuroleptika. Dal$i moznosti je vyuziti tzv. ,,deep brain

stimulation®. (5) Ta je vSak vyuZzivana ziejme jen u lidi s Parkinsonovou chorobou.
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2.6. Fyzioterapie neurologické formy Wilsonovy choroby

Rehabilitace je pojem oznacujici soubor 1é€ebnych postupti, které pomahaji vratit
¢lovéka do stavu funkéni schopnosti. Vysledkem by v nejlepSim piipadé mélo byt
odstranéni vSech disledkii nemoci (nebo trazu). Podle toho, kterou oblast postihuje,
vyuzivame konkrétni typ rehabilitace.

WHO definuje rehabilitaci jako ,,v€asné, plynulé a koordinované Usili o co
aktivit zivota spole¢nosti s vyuzitim 1é¢ebnych, socidlnich, pedagogickych a pracovnich
prostiredki®.

Ucelend rehabilitace (pfeklad z anglického comprehensive rehabilitation) tedy
zahrnuje rehabilitaci 1écebnou, socidlni, pracovni, pedagogickou, psychologickou,
technickou.

V piipadé nemocnych Wilsonovou chorobou je na misté vyuziti vSech slozek
rehabilitace.

V této Casti prace podrobnéji popisuji predevsim prostredky 1écebné rehabilitace a
zminuji alespon nékteré moznosti dalSich rehabilitacnich slozek navazujici na 1écebné
vykony.

U neurologické formy Wilsonovy nemoci a jeji symptomatologie je na prvnim
mist¢ 1écebnd rehabilitace. Z pohledu fyzioterapie je potieba vzit v tivahu ptiznaky,
které se u pacientd vyskytuji v riznych kombinacich. (viz ptiloha ¢. 3) Zde je piehled
jednotlivych ptiznakd, jak jej uvadi zahranicni autofii (17):

0 dystonie koncetin
ttes koncetin
dysartrie
slinéni
abnormalni chtize
psychické potize zahrnujici poruchy spanku
poruchy jemné motoriky, mikrografie
dystonie oblicejového svalstva

Celistni spasmy

O 0O O 0o o o o o o

dysfagie
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choreoatetoza

parkinsonské rysy

parkinsonska chiize a drzeni téla
maskovita tvar

bradykineze

klidovy ties

deteriorace paméti

epileptické zachvaty

bolesti kosti, kloubtl a svali kon¢etin
pyramidové ptiznaky

titubace hlavy

myoklonus

tortikolis

O O O 0O O o o o o o o o o o

blefarospasmus

Marecek (10) popisuje i ndsledujici symptomy:
0 spasticita

zvysené¢ Slachové reflexy

dysdiadochokinéza

rigidita

parézy

atetoza

©O O O o o o

senzitivni poruchy

Nékteré ztéchto ptiznakd se mohou (ale nemusi) v rizné mife kombinovat (napf.

abnormalni chtize, rigidita a psychické potize).

Pokud mohu zobecnit vySe zminéné projevy, které jsou udavany viceméné
v riznych zdrojich podobné, jen podle zkuSenosti autorti se lisi jejich pocet, pak se da
fici, ze hlavnim a nejcastéjSim neurologickym problémem je dystonie (koncetinového,
nebo i generalizovaného typu). Casto je piitomen i tfes a parkinsonismus nebo chorea.

Misi se pyramidové a extrapyramidové pfiznaky, proto je nutné pii fyzioterapii
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postupovat konkrétné podle projevli dané¢ho pacienta. Pro tyto projevy je onemocnéni
pfirovndvano k Parkinsonskému syndromu a uvadi se 1 podobny terapeuticky pfistup
(7), (13), (21).

Wilsonova nemoc se projevuje jako pohybova porucha, kterou mtize byt obtizné
rozpoznat od jinych neurologickych poruch (21). Obvykle se manifestuje jako jeden
z nasledujicich syndromil nebo se tyto v pfipad¢ progrese onemocnéni mohou navzajem

prolinat:

A. Dystonicky syndrom charakterizovany  dystonickym drZzenim a/nebo
choreoatetozou

B. Atakticky syndrom s posturdlnim a/nebo inten¢nim tremorem a/nebo ataxii
koncetin

C. Parkinsonsky syndrom s hypokinézou, rigiditou a klidovym tfesem

2.6.1. Fyzioterapie u athetotického, hyperkinetického syndromu

Tento syndrom je charakterizovan nekoordinovanymi mimovolnimi pohyby

postihujici vic horni koncetiny, které se zhorsuji pii volnim pohybu.
Provedeme zakladni neurologické vySetfeni a nechame si predvést nckteré ukony
z dennich ¢innosti.
Postup terapie:

- ndacvik relaxace

- pasivni pohyby s uvédomovanim

- nacvik spravného dychani

- aktivni pohyby zamétené na posilovani antagonisti hyperkinéz

nacvik chuze

Relaxace

Podafi-li se nam nacvi€it védomou relaxaci, mimovolni pohyby se zmirni.
Zaciname s uvolilovanim od kotfenovych kloubt, nebo od svall obliceje, pes svaly Sije,
trupu a koncetin. Zpocatku cvic¢ime z polohy na zédech, pozdéji v sedu a nakonec ve
stoji. Nemocny by si m¢l uvédomit rozdil mezi napétim a uvolnénim svalu. Nekdy
navodi relaxaci pasivni pohyby celych velkych segmenti, hlazeni po svalech nebo

kladeni odporu v protisméru pohybu (PNF).
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Pasivni pohyby
Provadime ptfed nacvikem pohybt aktivnich. Nemocny sleduje pohyb, vnima jeho

smér i pribéh. Pohyby provadime jemné rytmicky nebo houpave.

Nacvik spravného dychani
Spravny dechovy rytmus u¢ime s pomoci nasich rukou poloZenych na pacientové
hrudniku a bfiSe. Stfidavym tlakem pfi nadechu a uvolnénim pii vydechu se snazime

naucit nemocného spravny dechovy rytmus.

Aktivni pohyby

Pied nacvikem koordinovanych pohybl dennich ¢innosti posilujeme antagonisty
svall, které pracuji mimovolné. V rameni provadime 1. diagonalu flekéni vzorec,
protoze hyperkinézy byvaji smérem do extenze, abdukce a zevni rotace. Casto se musi
fixovat segmenty, které se neucastni pohybu, abychom zabezpecili zvladnuti
pozadovaného pohybu. Zalezi na rozumovych schopnostech pacienta a jeho

soustrede€nosti.

Nécvik chiize

Nejprve nacvicujeme rovnovahu na obou koncetindch, poté zkousime stoj na
jedné koncetiné. Ze zacatku je lepsi trénovat chlzi v bradlech se znackami
nakreslenymi na zemi.

Nemocni s atetézou jsou velmi vnimavi na vlivy zokoli, proto budeme vést

terapii a pfistupovat k pacientovi klidné.

Fyzioterapie u choreatického syndromu
Tento syndrom se projevuje bezdéénymi nepravidelnymi pohyby riizné amplitudy
v obliceji a na koncetinach. Chuize je zbrkla, fe¢ nepravidelna.
Postup terapie:
- cvi¢ime ve velice klidném prostiedi
- cviky nejdfive ukdZzeme na sobé a pak vysvétlime pacientovi, jak je bude

provadét sam
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- zaCiname cvicit od distalnich c¢asti koncetin a postupujeme smérem
proximalnim

- pacient bude provadét aktivni pohyb pomalu, vlacné a bez velkého usili,
jednotlivé slozky pohybu se nacvicuji zvlast a postupné se skladaji ve

- pokud se miizeme pacienta dotykat, provadime pohyby proti mirnému odporu

- vyuzivame prvki z techniky PNF

- metoda dr. Vojty byva mnohdy velice Gi¢inna

2.6.2. Fyzioterapie u ataxie s posturalnim a/nebo inten¢nim
tremorem

Prevlada-li tfes, je vhodné pacientovi poradit, jaké ,.triky* pomahaji pti zvladani
tfesu (napft. dat ruku za pasek, zatizit pazi napt. taskou s obsahem 0,5 — 1 kg, sednout si
na ruce, ¢astéji ménit polohu HK i DK, zaklesnout DK o nohu zidle, pfi cviceni vic
napnout koncetiny).

Zatimco pacienty s ostatnimi uvedenymi syndromy lze cvicit ve skuping,
k pacientiim s ataxii a tremorem piistupujeme pii cviceni individudlné.

Terapie je zaméfena na nacvik cileného pohybu, kdy pacientovi urime piesny
zacatek a cil pohybu na jeho téle (tzv. Frenkelovo cviceni), napt. z upazeni se pacient

snazi dotknout usniho lalacku.

2.6.3. Fyzioterapie u Parkinsonského (hypokinetického) syndromu

U lidi s Parkinsonskym syndromem muzeme pozorovat strnuly vzhled, flekéni
hypertonus — rigiditu, omezenou mimiku — maskovity vzhled, pomalé pohyby —
hypokinézu az akinézu, klidovy ties, Souravou chlizi bez souhybu hornich koncetin.

Pravidelné cviceni poskytuje moznost k uvolnéni hypertonického svalstva a
zatuhlych kloubii. Nékteti pacienti dokazi cvicenim piekonat hypokinézu.

Toho lze dosdhnout pohyby o velkych exkurzich, vhodné jsou zejména Svihové

pohyby do extenze (proti pievazujicimu flekénimu drzeni). Velmi dulezité jsou
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energické povely s dirazem na rytmus pohybu. Pouzivaji se naptiklad takové podnéty
jako tleskani, rytmické hlasové podnéty nebo rytmicka hudba.

Dulezita je pocate¢ni instruktdz a vyhodné je skupinové cviceni, pohybova
reedukace, odstranéni chybnych stereotypli a navozeni vhodnych nahradnich
pohybovych mechanismd.

Rehabilitacni a lazeniské pobyty maji vyznam jak pro navozeni vhodného rezimu a
pro zlepSeni pohybové vykonnosti, tak i pro tvorbu aktivniho postoje nemocného

k dalsimu zivotu. (15)

Posuzujeme drzeni téla a koncCetin, velikost hypokinézy, rigiditu, tfes, poruchy
stoje a chlize, ptame se na pocity unavnosti a slabosti.
V praxi miizeme pouzit hodnoceni podle Hoehna a Yahra (moZnost globalniho
posouzeni progrese) (15):
0 - zadné, na prvni pohled viditelné, klinické piiznaky
1 - lehké jednostranné postiZeni
2 - oboustranné lehké postizeni bez poruchy rovnovahy
3 - jsou pritomny pfiznaky poskozeni posturdlnich a vzpfimovacich reflext.
V anamnéze najdeme tudaje o poruSené rovnovaze, padech ap. Omezeni
hybnosti je mirné az stfedné tézkeé.
4 - pln¢€ vyvinuté tézké postizeni, znacné omezena hybnost, ale je jesté schopen
chtize
5 - nemocny je pln¢ pfipoutany na liizko nebo vozik
Postup terapie:
- uvolnovani $ijovych svali

uvoliovani a facilitace mimického svalstva

- pohyby hornich a dolnich koncetin

- cviceni trupu a dechové cviky

- nacvik vstavani ze zidle, z lizka

- cviky ve stoji (drzeni trupu, prenaseni vahy)
- ndcvik chize

- nacvik ADL
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Podminky pro cviceni ve skupiné se daji zevSeobecnit na kazdé cviceni. Zpocatku
se cvi¢i individudlng, pozdéji zafazujeme do skupin. Ve skupiné jsou pacienti se stejné
velkym postizenim (udrzi se tak stejné¢ tempo a kvalita cviebni jednotky). Zacind se
cviCit vsed¢ na zidli, vSichni maji okolo sebe dostatek mista. Cviky jsou provadény
zrcadlové a slovni vedeni je jasné, zietelné, energické, srozumitelné, hlasité a v souladu
s pohybovymi moznostmi pacienta. Mistnost, ve které se cvici, neni ani ptehfata, ani
chladna. Hluk a pfitomnost jinych lidi pisobi rusivé. Cviceni mizeme zpestfit hudbou a
tancem, piipadné¢ spolecenskymi hrami, ¢imkoliv, co by navodilo pfijemnou a pozitivni
naladu.

Pred cvicenim je vhodné kartaem nebo dlani tfit horni ¢ast zad az pod lopatky
(cca 2 minuty), pisobi to relaxacné. Je také mozné provést lehkou masaz §ijovych svalt
ttenim, hnétenim a jemnym poklepavanim. Odstrani se tak bolest hlavy, kterou pacienti
mivaji z flekéniho drzeni hlavy.

Hromadkova (4) uvadi, ze jednou zrelaxacnich technik je ¢ichani k octu nebo
fedénému ¢Epavku (,,dikladné¢ vdechnout nosem vypary z octa nebo ¢pavku nékolikrat
za sebou®), zlepsi se fonace, mluvi hlasitéji.

Pro pacienty je dulezité uvédomit si sviij dech a nasledné¢ jej sladit s pohyby trupu.
Ucime pacienta plné si uvédomovat, kudy vzduch prochazi.

Pro néacvik uvoliiovani mimickych svalii je vhodné cvicit pfed zrcadlem, aby se
nemocny vidél. Zhluboka nadechuje nosem a vydechuje usty, pfi¢emz se snaZzi
dofouknout co nejdale. Silou zavird a otevird oci, cvi¢i pohyby oci do vSech stran,
zpiva, sméje se, fikd dirazné a hlasité kratké véty nebo tikanky.

Pti nacviku ADL nejprve zjistime, které Cinnosti vaznou a pro¢. Poté vysvétime
nemocnému spravny pohyb, nespéchame. Pfi sebeobsluze (oblékani, hygiena) musi
provadét pohyby s vétsi energii, prokladaji se uvoliovacimi cviky zapésti a prstl
(,,vytiepavani®).

Piiklad konkrétniho cviceni lidi s Parkinsonskym syndromem (hypokinetickym

syndromem) uvadim v pfiloze €. 11.
U nemocnych s té€Zkym postizenim,

kteti prakticky nejsou schopni témét zadného pohybu, postupujeme podobné, s tim

rozdilem, ze cviky provadime pasivné.

25



Pacienta nejprve spravné polozime a upravime. Pii provadéni pasivnich pohybt
hlavy vyzveme nemocného, aby sledoval o¢ima smér pohybu. Pietoime ho na bok a
nakartdCujeme celd zdda. Potom pieto¢ime zpét a provadime Svihové pohyby pasivné

nebo s dopomoci. Nejdiive cvi¢ime s koncetinami méné postizenymi.

Rodina nesmi povazovat nemocného pro pomalost za liného. M¢la by mu dat
dostatek Casu a ptilezitosti pro vykonavani potfebnych ¢innosti.

(4)

FYZIKALNI TERAPIE

Uz v roce 1984 ve své praci (16) se ameri€ti 1ékafi zminuji o fyzikalni terapii jako
doplitkové 1écbe Wilsonovy nemoci, konkrétn€ o vyuziti sauny jako pomocném
prostifedku ke zvySenému vylu¢ovani médi z organismu potem. Odkazovali na méteni
obsahu médi v potu, které stoupla z 18 mikrogramti v dané jednotce na 106 mikrogramu
(pacienti byli 1é¢eni Penicilaminem).

Vodolécba miize byt prostiedkem pro snizeni svalového napéti.

Pro ilustraci rozmanitosti klinického obrazu a jeho vyvoje v zavislosti na terapii
(zejména fyzioterapii) uvadim v praktické casti této prace kazuistiku jedné pacientky.
Stanovuji hlavni problémy a zaméfuji se na moznosti jejich eliminace naslednou

fyzioterapii a rehabilitaci.
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2.7. Téehotenstvi/materstvi

Diive, tzn. v Ceské republice do 70. let (v zahrani¢i o cca 10 let diive), bylo
téhotenstvi u nemocnych Wilsonovou chorobou téméf vylou¢ené. Obdobi manifestace
je provazeno menstrua¢nimi poruchami az amenoreou a spolu s tehdejsi nedostate¢nou
farmakologickou 1écbou nebylo mozné ani samotné téhotenstvi, natoz donoseni a porod
ditéte. Prognoza se zménila vcasnou diagnostikou a ndstupem terapie pomoci
penicilaminu. Dnes jiZ tedy neni tato nemoc kontraindikaci t€hotenstvi, kromé jaternich
forem s portalni hypertenzi, kdy je velké riziko (masivniho) krvéaceni z jicnovych varixti
pii porodu a proto je t¢hotenstvi nutno uvazit. V téchto pripadech se zvyseni portalniho
tlaku pfedchéazi operacnim vedenim porodu.

Problémem je terapie v pribéhu gravidity, kdy je plod vystaven teratogennim
ucinkiim farmak (penicilamin i TETA) — mtze dojit k syndromu poskozeni elastickych
struktur kize a abnormalitdm pojiva. Pokud by se ale farmakologicka 1écba prerusila,
doslo by k exacerbaci a dekompenzaci onemocnéni. (Lécba se vysazovala ihned po
zjisténi téhotenstvi v 70. letech.)
na polovinu. V CR se béhem téhotenstvi pouze snizuje davka penicilaminu. Bé&hem
laktace se vraci k ptivodni 1é¢ebné davce.

U Zen, které oté¢hotnély pfed manifestaci choroby, doslo k samovolnému potratu
v 16 ptipadech z21. (10) V obdobi plné¢ rozvinuté choroby mély vSechny Zzeny
sledovaného vzorku pacienti amenoreu a zddna znich nebyla gravidni. Gravidita
v obdobi remise byla relativné v potadku, az na krvaceni zjicnovych varixii u
pokrocilych jaternich forem Wilsonovy nemoci a u 2 dalSich byl pribéh porodu oznacen
za komplikovany.

Celkové nema tchotenstvi na Zeny s diagnézou Wilsonovy nemoci negativni
dopad. U jaterni formy miiZze dojit k vzestupu hladiny bilirubinu, ale to je dano zfejmé
vyvojem zakladni diagnézy spi§ nez zménami v t€hotenstvi. Béhem fyziologického
téhotenstvi dochazi k vyznamnym zménam metabolismu médi a hladina ceruloplazminu
stoupa na nékolikanasobek normalnich hodnot. U sledovanych pacientii se hladina

ménila v pribehu te¢hotenstvi rizné.
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Je dulezité sledovat hladinu médi v séru alespon jednou meésicné, jelikoz vzestup
volné medi by mohl plod poskodit.

U zadné pacientky nedoSlo ke zhorSeni ptiznak, spi$ naopak, coz je ziejmé dano
prestupem médi do organismu plodu. (10)

Novorozenci byvaji az na velmi vzacné vyjimky v poradku. Otazkou je dispozice
k Wilsonové chorobé. Riziko onemocnéni je nizké, ale existuje. U vSech narozenych
»rizikovych® déti je sledovana hladina ceruloplazminu v séru, pokud ve 3. — 6. mésici
stoupne k normalnim hodnotam, pak je onemocnéni vylouceno. (16)

Jak zmifluje 1 Marecek, a je to nevyhnutelny fakt, rodi¢t s Wilsonovou chorobou
piibyva a stoupd tak pocet déti — nosicli — s genem pro tuto nemoc. Riziko vyskytu
Wilsonovy choroby v populaci je tak vyssi a bude stoupat vyznam genetického

poradenstvi.
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2.8. Prognoza

Prognéza nebyvala piiznivd. Nemocni umirali do 6 let od projevu prvnich
ptiznakt. Stejn€ se bohuzel vyviji o dnes situace nelé€enych nemocnych.
Obrat nastal se zavedenim penicilaminu do terapie, progndéza se tak stala

v

priznivéjsi. Hraje roli 1 nastup onemocnéni, piesnéji feceno, ¢im pozdé¢ji se choroba

Je také rozdil mezi jednotlivymi klinickymi formami, kdy hor$i progndézu ma
jaterni forma. Nastavaji komplikace z jaterni dysfunkce — jaterni selhani, krvaceni
z jicnovych varixi, jaterni insuficience. I pfesto je prognoza u této formy Wilsonovy
nemoci 10x lepsi nez u jinych typt jaternich cirhdz.

Stanoveni progndzy nemocnych s neurologickou formou neni v podstaté mozné.
Existuje mnoho riznych kombinaci symptomi. V podstaté 1ze ale fici, Ze pii pravidelné
1écbe a po piekonani ivodniho obdobi terapie, coz je 1 rok, je prognodza piizniva,

onemocnéni neprogreduje a zivot nemocného nezkracuje. (9), (10)
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2.9. Socidlni aspekty

Socialni oblast je pro nemocné, stejné jako pro ostatni zdravou populaci, jednou
z nejdalezitéjSich soucasti zivota. V dobé manifestace nemoci jdou zfejmé veSkeré
obavy jiné nez o fyzicky stav stranou, ale po né¢jaké dobé se chce pacient vratit ke svym
ptvodnim socialnim rolim a nechce o né¢ vlivem nemoci pfijit.

Propuknuti nemoci vede vétSinu lidi k pferuseni svych pracovnich nebo studijnich
povinnosti, primérné na dobu jednoho roku, ktera je rozhodujici pro dalsi vyvoj nemoci
a stabilizaci zdravotniho stavu.

Dlouhodoba terapie vede téméf u vSech IléCenych k vyraznému zlepSeni
zdravotniho stavu, jejich zafazeni zpét do pracovniho procesu vyjadiuje graf ¢. 2.
Dosazeni urcité urovné vzdélani znazornuje graf ¢. 1. Zastoupeni dokonceného vzdélani
u nemocnych s Wilsonovou nemoci se ptilis nelisi od ostatni ¢asti populace.

Nejdilezitéjsi soucasti socidlni stranky Zivota jsou podle mého nézoru kromé
seberealizace také mezilidské (zejména partnerské a rodinné) vztahy a na téch se nemoc
jakkoliv zavazna Casto odrazi. Marecek ve své studii uvadi (10), ze bylo ve sledovaném
vzorku 23 vdanych nebo Zenatych nemocnych, z toho se 20 manzelstvi rozpadlo a téméer
vzdy opustil zdravy partner nemocného. Po nékolika letech terapie se vice nez polovina
znovu zaloZila rodinu a vice nez 90% manzelstvi ma déti. Fertilita ani potence neni
zménéna.

V pracovni oblasti i v oblasti mezilidskych vztahi (viz vySe) maji tedy lidé

s diagnozou Wilsonovy choroby dobrou perspektivu.
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Graf ¢&. 1 - Uroveii dosazeného vzdélani pacientt s dg. Wilsonova choroba (hodnoty dle
Marecka 1996)

PN

Graf €. 2 — Pracovni schopnost po dlouhodobé 1é¢bé Wilsonovy choroby (hodnoty dle
Marecka 1996)
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2.10. Holisticky piistup v mediciné

V dnesni dobé se v medicin€ snazime pfistupovat k pacientovi s ohledem na
vSechny stranky jeho osobnosti. Tento piistup je zaloZen na bio-psycho-socidlnim
modelu, ktery vychazi z definice zdravi podle WHO. (19)

Tento model vpraxi uskuteCnuje predevS§im koncept tzv. ucelené
(komprehensivni) rehabilitace. Jeji snahou a cilem je dosdhnout pokud moZno
uspokojeni potieb ¢loveéka ve vSech oblastech jeho zivota. V oblasti zdravi je to 1é¢ebna
rehabilitace, v dalSich rehabilitace socialni, pracovni, psychologicka; dale rehabilitace
zaméfend na ekonomické stranky zivota, nezbytné technické vybaveni a $irSi oblast
zivotniho prostiedi.

V duchu tohoto celostniho pojeti piistupu k pacientovi pfistupuje k pacientovi i
fyzioterapie, resp. fyzioterapeut. Nelé¢i pouze jeho poskozeny pohybovy systém, ale
v souvislosti s nim se musi zabyvat zivotnim stylem pacienta, jeho pracovnimi navyky,
brat ohled na jeho socialni zdzemi, ptani, obavy, hodnotovy systém a v neposledni fad¢

pracovat s jeho psychikou (pfedevsim jeji motivacni slozkou).
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3. PRAKTICKA CAST

Kazuistika (Pavla)

3.1.1. Anamnéza

RA: ma dva sourozence, u obou diagnostikovana asymptomaticka forma morbus
Wilson (sestra "82, bratr "77), rodice zdravi, otec matky 156 let - tu mozku

OA: asthma bronchiale — sledovana od 10 let v€ku, st.p. appendektomii 1998, st.p.
mononukledze 1992, m. Wilson se spastickou centralni kvadruparézou extrapyramidové
symptomatologie. Symptomy se rozvijeji od 5/99 (oslabeni PHK, poté béhem 6 tydnt
zakopavani, pady), 7/99, ptidava se tfes a spasticita, dg. m. Wilson. Od 11/99 1écba
Penicilaminem bez efektu, nartista spasticita, bolestivé spasmy, torticollis, ztrata chiize 1
stoje. Vysoké davky myorelaxans, opakovand aplikace botulotoxinu do S$ijovych a
hlasivkovych svali, vvahu pfichdzi pumpa Baclofen intrathekdlné, postupné
progreduji do obrazu centralni spastické kvadruparézy s levostrannou pievahou,
extrapyramidovym a cerebellarnim syndromem a dominujicim tremorem a dystoniemi.
Na pocatku onemocnéni vedena v extrapyramidovém centru v Katefinské, kde se
pokusili o 1é¢bu pomoci L-Dopa a Akinetonu — bez vyraznéj$iho vysledku, indikovana
selektivni dorzalni rizotomie (SDR) 2001. Dtsledkem neurogenni mocovy méchyft, po
operaci zadnich misnich nervlli se objevila hypestézie pod L5 bilateralng, poté
pfechodné retence moci, subjektivné zlepSeni, voln&j§i HKK, spasticita na DKK
zmirnéna. Ortopedické korekce pes equinovarus oboustranné 2002, od r. 2006 je vedena
ve Fakultni nemocnici Motol v Centru 1é¢by bolesti.

Operace: appendektomie 1988, SDR na urovni Thl2 zdivodu zakladniho
onemocnéni 2001, artrodézy hlezennich kloubli oboustranné z ditvodu korekce deformit
+ prolongace Achilovych $lach 2002+2003, transfer Slach na PHK 2007, LHK 2008
(FN Olomouc)

Urazy: "98 autonehoda — infrakce C obratle, ve 14 letech tézka EBV s kloubnimi
ptiznaky (zanéty drobnych kloubil)

FA: Wilzin (od 6/06 misto Penicilaminu a Zincteralu) 50mg (3x1), Oxycontin,
Lyrica, Mirzaten, Baclofen, Sirdalud, Afonylum, Nolicin, Sevredol pfi bolestech,

inhala¢né: Seretide Discus, Flixotode Discus, Ventolin
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AA: prach, pyl, roztoci, plisné

NO: Wilsonova choroba s neurologickou symptomatologii, s centralni spastickou
kvadruparézou, po transpozici $lach na obou HKK.

SPA: vdand, Zije s manZelem v bytovém domé s upravenym vstupem, podpora
rodi¢d, nyni moznost vystavby RD u Prahy (1éto 2008), dokonéila SS (socialné pravni),
nyni pferuseno studium na VS (humanitni studia), pracuje na &asteény uvazek (1/5)
v softwarové firmé (neni 100% bez bariér)

Dosavadni RHB/fyzioterapie:

Od r. 1999 v ramci hospitalizace ve FNKV a ve Vysokém Myt¢ (2x do roka do
podzimu r. 2007)

Lazné Velké Losiny (2x), Janské 1lazné (2005), KoSumberk (2x)

Centrum Paraple opakované (od r. 2001), dochazi sem i na kurzy PC, vytvarné
kurzy. Plavala s Kontaktem bB.

V planu RHB pobyt na Malvazinkach (ruka po transferu §lach) v ¢ervnu 2008.

3.1.2. Vysledky vySetieni

HODNOCEN] POSTAVY

Hlava je v pfedsunutém drzeni. Ramena v protrakci, levé rameno vys. Zvétsena
hrudni kyf6za, skolioza kraniadlné sinistrokonvexni, kaudalné¢ dextrokonvexni. Panev
rotovand po sméru hodinovych rucicek. DKK ve vnitini rotaci. HKK po Slachovém
transferu, ktery byl uspésny. Jizvy jsou klidné, volné.

Vadné drzeni téla v sedu na invalidnim voziku se zhorSuje pii tnavé nebo

vynucené déletrvajici poloze. Jsou pfitomny obcasné nocni spasmy biiSnich svalt.

VYSETRENI CITLIVOSTI
Ztrata citlivosti obou dolnich koncetin. V bfiSni oblasti citlivost zhorSena — citi
»jakoby vzdalené“. Od zeber vySe je citlivost zachovdna. Na hornich koncetinach

sniZena citlivost na malikové hran¢ — na rukou a pfedlokti.
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ROZSAHY KLOUBNI POHYBLIVOSTI

Horni koncéetina

prava leva fyziologicka
hodnota

ramenni kloubflexe | 165 170 180
extenze 0 0 40
abdukce 80 90 180
addukce 0 0 0
rotace (ext./int.) 70/70 70/70 90/90
loket flexe 145 145 150
extenze 5 0 0
supinace 90 90 90
pronace 70 90 90
flexe zépésti 50 40 60
extenze 60 45 70
Dolni koncetina

prava leva fyziologicka

hodnota

kycel flexe 70 70 120
extenze -5 -5 15
flexe s pokréenym | 100 110
kolenem
abdukce 35 35 40
addukce 20 10 20
rotace, ext./int. 30/30 30/40 45/30
koleno flexe 110 120 135
extenze 0 0 0
hlezenni kloub | 45 45 40
plantarni flexe
dorzalni flexe 10 0 20
everze 20 20 30
inverze 20 25 30

Jak vyplyva zvySe uvedenych tabulek, na hornich koncetindich je omezena
zejména abdukce a extenze v ramennich kloubech, a dale flexe a extenze zapésti.

Na dolnich koncetinach je omezena flexe a extenze v kycelnich kloubech.

FUNKCNI HODNOCENI
Pavla zvlada presuny, sama si lehne, posadi a pieto¢i. Nadzvedne panev od

podlozky, ale s obtiZemi, posun panve provede s obtizemi. Sedu na patach neni Pavla
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schopna a nevydrzi v pozici na vSech Ctyfech kvili omezené opoie o zapésti. Ve
vzptimeném kleku nevydrzi. Sedi-li s oporou, pak je schopna samostatného sedu i jizdy
na voziku. Stoj ve stavécim stole zvlada bez obtizi. Uchop na pravé ruce je dobry, na

levé ruce je slaby.

HODNOCENI SVALOVE SILY

V soucasné dobé jsou u Pavly oslabené svaly na levé ruce v souvislosti
s provedenymi Slachovymi transfery. Levou rukou provede uchop, avsak je-li spojen
napiiklad se zvednutim predmétu nebo je nutné provést silngjsi stisk, projevi se
oslabeni.

Oslabeni svalli zddovych a bfi$nich je markantni jak pfi sedu bez opory, kterého

neni schopna, tak pfi sedu na voziku, kdy se projevi vadnym drzenim téla.

HODNOCENI ZKRACENYCH SVALU

Zkracené jsou svaly $ijové a prsni. Dale flexory kycelnich a kolennich kloubd.

3.1.3. Stanoveni hlavnich problémi

Symptomy, které se poji se zakladnim onemocnénim (tfes, dysartrie...), jsou dnes
jiz pod kontrolou farmak. Vyraznou spasticitu, kterd nebyla ovlivnitelnd Zadnou
z dostupnych metod, se do jisté miry podafilo zmirnit aZ selektivni dorzalni rizotomii*
(viz ptiloha €. 6).

Hlavnim problémem je v soucasné dob¢ Spatné drzeni téla pti dlouhodobém sedu
na voziku a z toho plynouci vyrazné bolesti zad a ramen.

Ze Spatného drzeni téla plyne i Spatné postaveni hlavy a pieté¢zovani $ijovych
partii. U Pavly je pfitomno i skoliotické drzeni, opét v disledku nespravného sedu.

Dals$im problémem je stabilita sedu, kterd nemohla byt diive efektivné trénovana
z divodu nemoznosti opory o ruce (Pavla byla velmi limitovdna kontrakturami);

v soucasné dob¢ to jiz mozné je.

* SDR patii mezi chirurgické vykony ke sniZeni spasticity a fadi se do kategorie procedur ablativnich se
zachovéanim potenciélii pro hybnost (6)
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3.1.4. Terapie

3.1.4.1. Lécebné vykony

Lécebné vykony v ptipadé Wilsonovy choroby patii do rukou Iékait, a to
predevsim hepatologa a neurologa, kteti by spolu méli komunikovat a konzultovat 1é¢bu
pacienta s ohledem na prolinajici se zdravotni problémy.

V ptipad¢ Pavly bylo za potiebi spoluprice i s chirurgem a v budoucnu se
vzhledem k pldnovanému téhotenstvi predpokladad i konzultace s gynekologem, ktery
ma zkusenosti s danou problematikou.

Nejdfive po stanoveni diagndzy byla navrzena farmakoterapie.

Poté trvalo relativné dlouho, nez dosSlo k upravé disledkli nemoci, coz byla
spasticita, kterou se nedafilo zvladnout jinak nez chirurgickou cestou v dobé, kdy jiz
byly vytvofeny cetné deformity — pes equinovarus bilateraln¢ a kontraktury na obou
rukach. Byla tedy nutna i jejich nasledna korekce opét chirurgicky.

Dilezitym bodem v Zivoté¢ Pavly je planovani t¢hotenstvi. V soucasné dobé
probiha spoluprace se Sanatoriem Pronatal, které poskytuje komplexni sluzby v oblasti
asistované reprodukce. Pfi povinnych vySetfeni se ukédzala dysfunkce §titné Zlazy, coz
bylo divodem k prozatimnimu pferuseni spoluprace. Probiha substitucni 1écba a az
budou vysledky v normé, bude diagnosticky proces proveden znovu.

Dalsim vykonem, ktery stale ptipada v tivahu, je aplikace baklofenové pumpy pro

ovlivnéni spasticity.

3.1.4.2. Fyzioterapie
PASIVNI CVICEN{

protoze v chronickém stadiu nemoci slouzi k:
- udrZeni a zlepSeni kloubni pohyblivosti koncetin a patete
- uvolnéni mekkych tkani v oblasti kloubti
- protazeni svali koncetin a trupu s tendenci ke zkracovani jako prevence
vzniku kontraktur a deformit
- protazeni jiz zkracenych sval
- prokrveni a zlepSeni metabolismu tkani ochrnutych ¢asti téla

- prevence tromboembolické nemoci a zanétu zil
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- snizeni ortostatickych potizi
- kontrola vzniku a vyvoje heterotopickych osifikaci
- shizovani spasticity

Priklad terapeutického postupu

Nejlépe by bylo cvi¢it 2x denné, nejméné viak 2x tydnd. Ridime se vyskou
posSkozeného segmentu a mirou spasticity. Pro uvolnéni spasticity maji vyznam rotace
trupu. Naopak, neni-li spasticita pfitomna, chybi svalové napéti, které chrani kloub,
proto musime postupovat opatrn¢.

Koncetinami cvi¢ime ve vSech smérech, které dany kloub fyziologicky umoziuje.
Uginné je provadéni pohybu ve tvaru lezatych osmicek. Pasivni cviGeni je prospdsné i
na neochrnutych castech tcla., jako pasivni protazeni a relaxace jednotlivych segmentd.
Muzeme vyuzit pomiicek — vélce, mice, Therapi Master atp. Dal$i moznosti je vyuZiti
motomedu.

Koncetiny — postupujeme od velkych kloubt k akriim nebo od aker k trupu, kazdy
pohyb provadime 6 — 8x ve fyziologickém rozsahu do vSech sméra.

Pokud pohyb vazne, zamétim se na tu ¢ast ,,osmicky* a opakuji vickrat.

Vzhledem k tendenci ke zkraceni flexorti kycelnich kloubti polohujeme vleze na
btiSe. Je vhodné cvicit do extenze v poloze na boku.

Provadime pohyby trupu a panve v nejriznéjSich variantach. SnaZime se tak
zlepsit funkéni propojeni trupu a panve s cilem dosdhnout lepsi kvality posturalni
funkce trupu. Soucasné ovliviiujeme kvalitu respirace, funkci vnitinich organti a stievni
pasaz. Velkou pozornost vénujeme pletencim ramennim, protoze pii sedu na voziku
dochazi ke zkraceni svalll a decentrovanému postaveni ramen (elevace a protrakce)
s postupnym nastupem bolesti. Pfi terapii se vyhybame rychlému a prudkému provedeni
pohybu a ptekracovani fyziologickych bariér.

Efekt terapie
Pavla vnimé tuto terapii velmi pozitivné a hodnoti ji jako cvi€eni, které je nutné

provést, aby mohla ,,fungovat® ptes den.

CVICENI ROVNOVAHY V SEDU

Provadime vsedé pted zrcadlem na lehatku nebo zac¢iname na voziku.
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Piiklad terapeutického postupu

Pacientka sedi na lehatku (neni-li dostatecn¢ mekké, pak pouzijeme polStar
zabranujici vzniku otlakl) s rovnymi zady, stehna a chodidla sviraji s podlozkou pravy
uhel. Stojim za pacientkou, ktera tak muize sledovat sviij obraz v zrcadle a pfitom
kontrolovat ztratu rovnovahy.

Prvni faze je sed svlastni oporou o HKK — snazi se udrzet sama sebe ve
vzpiimené pozici. Jsou-li ruce krat§i pomérné k télu, podlozim je napt. polstafi.

Druha faze je cviceni s jednou horni koncetinou — zveda ji do strany, pak doptedu
a nahoru. Druha HK mezitim slouzi jako opora je umisténa na koleni.

Tieti faze — cviCeni s obéma rukama — ztraci oporu a tim je nucena k vétSimu
vyrovnavani pohybii hlavy a trupu. Snazi se nejdiive zvednout ruce z kolen na ramena,
posune vzhiru a je zapotiebi aktivace bfiSniho svalstva.

Ctvrta faze je bez zrcadla a v paté fazi ztizime udrZeni rovnovahy zménou
rychlosti pohybil, asymetri¢nosti pohybt, pouZzitim odporu, hdzenim micem.

Vyuzila jsem i velkého valce, na kterém Pavla balancovala vsed¢, a velkého mice,
ktery se snazila odvalovat do riznych smért se zachovanim rovnovahy a rovného drzeni
zad.

Efekt terapie
Pii cviceni vsedé na valci reagovala Pavla viditelnym zlepSenim rovnovahy.

Terapie na velkém mici facilitovala pohyby trupu nutné pro kazdodenni aktivity.

POSILOVANI SVALU
Piedevs§im je dualezité posilit svaly zadové, svaly ramenniho pletence, svaly na
hornich koncetinach, btisni svaly.

Piiklad terapeutického postupu:

- protazeni + pohyb proti manualnimu odporu - 1. a 2. diagonala PNF flekéni 1
extencni vzorec

- pouziti gum (thera-band)

- pouziti zavazi upnutych k zapésti pomoci manzet

- terapi master
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Efekt terapie:

Vysledky posileni svali zatim nemohu vzhledem ke kratké dob¢ sledovani Pavly
hodnotit. Cviky s vyuzitim thera-bandl jsou zatim pro Pavlu pfili§ naro¢né. Bylo by

vhodné pouzivat gumu s mensim stupném tuhosti.

VOJTOVA METODA

V obdobi pted provedenim transpozic $lach bylo mozné cvidit jen v poloze pro
reflexni otdCeni I (RO I). Pohybovy vzorec RO II neprobihal fyziologicky a i sama
Pavla pocitovala, ze je limitovana patologickym postavenim ruky.

Nyni cvi¢i v poloze RO I 1 II, a RP (reflexni plazeni). Viz piiloha ¢. 7.
Nejrychlejsi reakce je vyvolana stimulaci hrudni zony.
Efekt terapie

Pavla reaguje na cviceni Vojtovou metodou vyborné. Motoricka aktivita jinak
nefunk¢nich svali ma na Pavlu nejen velmi pozitivni psychicky dopad, ale také dochazi
k uvolnéni, protahovani a posilovani svalstva, které by nebylo mozné cvicit jinym
zpisobem. Napftiklad bfisni svalstvo, kde jsou pii pokusu o vyuziti jiné metodiky ¢asto

vyvolany spasmy. Dulezitym efektem je zmirnéni spasticity.

VERTIKALIZACE

Pavla pouziva k vertikalizaci stavéci stil. Pfistup k nému méa v Centru Paraple
kdykoliv za ptitomnosti fyzioterapeuta. Vertikalizace je indikovana max. na 20 minut.
Efekt terapie:

Vysledky bohuzel nemohu hodnotit vzhledem k tomu, Zze neznam Pavlu od doby,
kdy vertikalizovdna nebyla. V soucasné dobé sndsi stoj ve stavécim stole dobfe, bez

ortostatickych potizi nebo jinych komplikaci.

FYZIOTERAPIE PRED A PO REKONSTRUKCN{ OPERACI RUKY
V ptedoperacni fazi jsem se snazila o vytazeni kontraktur na levé ruce - jednalo se
o kontrakturu kozni (pohyb v kloubu nebyl omezen).

Piedoperaéni pfiprava:

Cilem bylo odstranéni kloubni ztuhlosti nebo dosaZeni takového rozsahu kloubu,

aby bylo mozno zacit s ndcvikem pohybu po rekonstrukéni operaci. Ztuhlé klouby jsme
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procvicovaly denné pasivnimi pohyby, zvolna, bez nésili a bez ndhlych bolestivych

manipulaci. Zvlastni opatrnost byla nutné pii manipulaci s distalnimi interfalangealnimi

klouby, kde nasili mize zpusobit i rupturu dorzalni aponeurdzy prstu.

Byla nutnd pooperacni imobilizace v sddrovém obvaze (6 tydnl), poté byla

aplikovana korekéni dlaha na dalSich 6 tydnt, a po této dob¢ se zacala cvicit uchopova

funkce ruky.

Po operaci $lach bylo cilem terapie:

navozeni pohybu flexorti prsti a zapésti, posileni jejich funkce, vytazeni flek¢ni

kontraktury.

Béhem terapie jsem pouZzivala nasledujici postupy:

vyvazovani — fixace prstu do maximalni flexe

rytmické stabilizace — opakované stfidani izometrickych stahd proti odporu, aniz
doslo k pohybu v kloubu

cviceni s druhou rukou zaroven

spravné navozeni koordinovaného pohybu — byl pfitomen Spatny stereotyp.
Snazime se provést ,hacek™ pii extenzi v MP, flexe v IP kloubu, pak az v MP
kloubu az do zavfeni

vytahovani flek¢énich kontraktur — pomoci dlahy, ktera je byla zhotovena Pavle na
miru, neméni svlj tvar teplotou téla, je dostatecné pevnd, aby udrzela korekéni
postaveni

k posileni svalil ruky bylo vyuzito terapeutické hmoty a pozd¢ji Thera-bandovy
,bubinek* (napnuty thera-band s mnoha otvory pro prsty)

prace s jizvami — po vyndani stehtl a po sundani imobiliza¢ni sadry bylo mozné

provadét techniky mékkych tkani v oblasti jizev zahrnujici tlakovou masaz.

Nasim hlavnim cilem bylo zlepsit funkci ruky tak, aby Pavle umoZznila maximalni

moznou miru sobéstac¢nosti.

Soucasti pooperacni fyzioterapie byla lymfodrenaz (2x denn¢) indikovana kvili

vyznamnym lymfatickym otokm.
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Efekt terapie:

Fyzioterapie ruky zatim probih4, ale jiz nyni jsou znatelné velké pokroky. Pavla je
zcela schopné sebeobsluhy, psani apod. JiZ nepouzivd pomicky k tchopu — nastavce.
Rozsah pohybi je funkéni, je vSak jeste potieba zlepSovat svalovou silu (napt. uchopi
dalkové ovladani k uzamceni vozu, ale nezmackne tlacitko palcem, musi vyuzit druhou
ruku).

Na terapii spolupracoval chirurg, fyzioterapeut a ergoterapeut. Pavla velmi dobte

pochopila 1écebny program, ochotné spolupracovala a dodrzovala cvicebni rezim.

RELAXACE

Uvolnovani jsme provadély pomoci technik meékkych tkani, masazi a
postizometrické relaxace $ijového a ramenniho svalstva. Dale pomoci aplikace PNF na
horni koncetiny.

Déle bych mohla u Pavly vyuzit svalové relaxace podle Jakobsona, autogenni
trénink, Feldenkreisovu metodu a riizné metody fyzikalni mediciny (krom¢é maséaze i
polohovani, aplikace vlhkého tepla — horka role dle Briiggera, koupele).

Pavlu jsem instruovala o provadéni autogenniho tréninku.

Efekt terapie:
Uvolnovani sijové oblasti bylo efektivni, ov§em jen docasné. Tento problém je

potieba fesit zlepSenim drzeni trupu (viz vyse).

TERAPIE VYUZ{VAJiCi PROSTRED{ VODY

Pavla vyuziva hydroterapii na horni koncetiny — vifivé koupele na ruce a
predlokti.

Zacala také plavat s Kontaktem bB. Plavani zafind uvoliovacimi ,,vlnovitymi*
pasivnimi pohyby celého téla splyvajiciho na hlading; tyto provadi vyskoleny terapeut
Kontaktu bB. Déle probih4 vyuka samotného plavani.

Efekt terapie:

Terapie vyuzivajici prostfedi vody (hydroterapie na ruce, plavani) vykazuje u
Pavly pozitivni efekt. Pfi plavani v bazénu dochdzi ke snizeni spasticity a diky
odlehceni téla je Pavla schopnd provadét pohyby, kterych za jinych okolnosti neni

schopna.
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Také jiz zvlada plavat samostatné, coz ma obrovsky pozitivni vliv (dle slov Pavly)
na jeji psychiku. Dochazi k posileni — diky odporu vody, ale i k protaZzeni svalt. Plavani
ma vliv 1 na zmirnéni bronchospasmu.

Na hydroterapii reaguje povolenim aker.

DALSI DOPORUCENE TERAPEUTICKE POSTUPY
e respiracni fyzioterapie zaméeiena na asthma bronchiale
e mechanoterapie - motomed
e ndacvik presunii vozik — lehatko, vozik — zem
e masaze u pretizenych sval
e sportovni terapie - naptiklad bych doporucila lukostfelbu, ktera miva za
diisledek posileni svalstva trupu a zptimené drzeni trupu
e alternativni metody — prvKy z jogy, ¢inské masaze...
® animoterapie — Viz nize
Canisterapie
Ptimého kontaktu psa navrhuji vyuzit predevs§im pro jeho pozitivni vliv na atlum
spasticity. Mimo jiné rozviji hrubou a jemnou motoriku, coz je v ptipad¢ Pavly
vyhodné. Vyznamné je ptisobeni tepla (pes ma o 1°C vyssi télesnou teplotu nez ¢lovek),
ale také reakce na psi dech a srde¢ni akci. Opét pfispivaji k duSevni rovnovaze a
motivaci.
Hippoterapie
Tuto terapeutickou metodu volim proto, ze by Pavla mohla reagovat na
ttidimenzionalni pohyby kofiského hibetu pii pohybu koné v kroku. Tyto pohyby jsou
pfenaSeny na panev a trup (rotace, lateroflexe, flexe ¢i extenze). Nasledkem plsobeni
téchto impulzl dochazi k reflektorické a motorické aktivite.
U Pavly vidim cil hippoterapie v:
0 normalizaci abnormalné zvysSeného svalového tonu
0 tréninku rovnovéhy trupu
zlepseni kontroly trupu
navozovani normalnich pohybovych pribéht

zlepsSeni balance v sedu

o O o O

pozitivnim ovlivnéni psychiky
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3.14.3. Ergoterapie

Ergoterapie je nyni dulezita, protoze Pavla podstoupila druhy $lachovy transfer.
Bude potteba intenzivné pecovat o ruku, ktera je po chirurgickém zakroku a navratit jeji
funk¢nost, tedy pfedevsim uchop.
V ramci ergoterapie navrhuji:
e péci o jizvu — tlakova masaz, promazavani
e techniky mé&kkych tkani na ruce
e mobilizace perifernich kloubt
e pasivni pohyby/aktivni s dopomoci/proti odporu
e nacvik ichopu
e nacvik pfesunt, az bude ruka zhojena a pfipravena na zatéz

Tyto postupy je samoziejmeé mozné zafadit i do fyzioterapie.

3.1.4.4. Psychologicka rehabilitace

Psychologickd pomoc by méla byt automatickou soucdsti pii jakémkoli
onemocnéni, zvIasté pak pii Wilsonoveé chorobé, kterd ovlivni ¢i zméni pacientlv Zivot,
jak tomu je pravé v piipadé Pavly. Ona se bohuzel setkala béhem svého onemocnéni
snevhodnym, da se fici, ze poskozujicim pfistupem zdravotnického persondlu
(konkrétné prave s psychologem). Adekvatni psychologickd péce byla zapotiebi nejen
po stanoveni diagndzy, ale také byla velmi dilezitd ve stddiu manifestace onemocnéni
pred stanovenim diagnoézy, kdy byla Pavla nejista, nevédéla, co se s jejim télem déje a
jak to ovlivni budouci zivot. Ve fazi, kdy bylo velmi obtizné stanovit diagnézu, byly
Pavliny potize 1 pfes dramatické neurologické projevy zdravotnickym persondlem
bagatelizovany. Ptiklad toho, s ¢im se setkala Pavla, ukazuje, Ze v nasi zemi neni

psychologické péci vénovana dostate¢nd pozornost.
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3.1.4.5. Socialni a pracovni rehabilitace

Od konce 1999 pobira Pavla pln¢ invalidni dichod, ¢astka vydélku neni omezena.
Ptesto pro Pavlu ptedstavuji finance, stejné jako pro vétSinu handicapovanych, problém.
Je nutné, aby kontaktovala socialniho pracovnika, ktery ji miize pomoci orientovat se
v siti socidlnich sluzeb a prakticky ji pomoci (napiiklad pti vyfizovani zadosti).

Problémem jsou napiiklad doplatky na léky. V Ceské republice je jako 1ék na
Wilsonovu nemoc hrazen pouze Penicilamin, ktery Pavla uZivat nemuze. Jedinou
variantou je tedy uzivat Wilzin. Po slozit¢ dohodé¢ s pojistovnou je situace takova, ze
pojistovna proplaci v podstaté 1éky za kazdy druhy meésic. Mési¢ni davka, kterou si
Pavla musi hradit sama, je cca 8.000,- K¢.

Dalsi (a zdaleka ne posledni) vyznamnou polozkou je invalidni vozik. Vhodny
invalidni vozik, ktery Pavla nyni vlastni, reprezentuje finan¢ni polozku cca 65 000,- K¢,
kterou musela hradit sama. Jako mlady a aktivni ¢lov€ék potiebuje i auto s Gpravou
fizeni, jehoz pofizeni také neni nejlevnéjsi (i kdyz muze byt levnéjsi nez invalidni
vozik).

Dtlezitou soucasti socialni rehabilitace je navrat do Skoly. V ptfipadé Pavly zatim
neni mozny vzhledem k prezencnimu typu studia (Fakulta humanitnich studif).
Komplikované doprava a ptfedevsim bolesti zad, kvtli kterym nevydrzi cely den sedét,
jsou aspekty, kvili kterym nemutze dojizdét na vyuku kazdy den, proto se snad v
budoucnu pokusi domluvit individuélni studium.

Pavla pracuje na casteCny uvazek a prace si velice vazi. Navstévuje pocitacové
kurzy, které¢ ji k pracovnimu uplatnéni mohou pomoci. S vybérem dalSich
rekvalifikacnich 1 jinak zamétenych kurzi miize Pavle pomoci pracovni ufad. Pripadné
je k dispozici v rdmci pracovni rehabilitace tzv. vocational counsellor, bohuzel zatim jen
v zahranici (u nas zatim neni tato funkce ustanovena).

Momentaln¢ Pavla s manzelem fesi stavbu domu. Planuje také i¢ast na projektu
Centra Paraple ,,Mama na voziku*.

Pavla je velice aktivni i ve svém volném case. Ma-li ptilezitost, travi Cas
v prirod¢é. Jezdi na hory, cestuje a podnika vylety. Dokonce se nebrani ani

adrenalinovym zazitktim, jako je tandemovy seskok padakem. (Viz ptiloha ¢. 8)
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3.1.4.6. Technicka rehabilitace

U Pavly byl vybér a vyroba kompenzacnich pomicek velmi dialezity v obdobi
pied transpozicemi §lach na rukou. Pouzivala nastavec na predméty denni potieby, kam
bylo mozné pfipevnit ,,néstroje* — kartacek, hieben apod. Dalsi pomickou byl navlek s
»kapsickou* na tuzku a pozdéji, kdy uz byl mozny tchop, pouzivala pénovy nebo jiny
silny material jako obal rukojeti nastroje (ptiboru apod.).

Déle byla vramci ergoterapie vyrobena individudlni dlaha k polohovani po

provedenych slachovych transferech, kterou momentalné vyuziva.

3.1.5. Prognoza

Mohu-li vztahnout prognézu na onemocnéni ,,mé*“ klientky, pak mohu fici, Ze je
prizniva. A to jak ve vztahu k samotnému onemocnéni, tak k dalsim aspektiim jejiho
zivota. Pracuje, ve studiu muze pokracovat, jeji volny cas je plny aktivit, vCetné
ptipravy na nové bydleni a zaloZeni rodiny. Jednoduse fe¢eno, ona sama se citi Stastnd a

smysl jejiho Zivota mé mnoho podob.
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4. ZAVER

Ve své praci jsem se pokusila podat uceleny ptehled o problematice Wilsonovy
nemoci. Shrnuje fakta o onemocnéni a zaroven poskytuje prehled metod, které mohou
byt v terapii vyuzity.

Lécebnou rehabilitaci poskytujeme pacientim s Wilsonovou chorobou ve
zdravotnickych rehabilitacnich zafizenich. Prostiednictvim 1é¢ebné rehabilitace se
snazime stabilizovat jejich zdravotni stav a ziskat ztracené dovednosti.

Na popisu jednoho ptipadu (kazuistika Pavly) jsem chtéla demonstrovat tlohu a
potiebu komprehenzivni rehabilitace u Wilsonovy choroby, jak vyplyva z bio-psycho-
socialniho modelu osobnosti. V pfistupu k pacientovi vychazime ze vSech slozek jeho
osobnosti a musime brat v potaz veskeré jeho potfeby. Nezaméfime se jen na intervence
vedouci k zakladni sebeobsluze a sobéstacnosti, coz mizeme povazovat za primarni, ale
také musime uvazovat, jestli jsou lécebné vysledky odpovidajici Zivotnimu stylu
konkrétniho ¢lovéka.

U Pavly se snazime obnovit pohybové schopnosti a plisobit preventivné proti
vzniku disability prostiednictvim fyzioterapeutickych postupli, metodik a koncepti. Je
vSak nutné vyuzit i dalSich slozek rehabilitace. Fyzioterapie, potazmo 1écebna
rehabilitace, sama o sobé nestaci k plnohodnotnému znovuzatazeni Pavly (nebo
kteréhokoliv dalsiho pacienta s Wilsonovou nemoci) do spolecnosti. Komprehenzivni
rehabilitace fesi problematiku osobnosti Pavly v celé jeji Sifi.

V Ceské republice se nemocni Wilsonovou chorobou centralizuji v Praze ve
Vseobecné fakultni nemocnici, ale specializované zafizeni neexistuje. Myslim, Ze by
bylo uzitecné, aby pro potfebu komprehenzivni rehabilitace téchto nemocnych bylo
zalozeno rehabilitacni centrum, které by poskytovalo poradenstvi a sluzby; podobné,
jako je tomu napiiklad v Centru Paraple.

Jsem rada, Ze jsem si zvolila toto téma, pfestoZze jsem o ném z pocatku
pochybovala. Kdybych méla do budoucna moznost, rada bych se tématem rehabilitace u

Wilsonovy nemoci zabyvala vice a podrobnéji.
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Priloha €. 1- Patologické ukladani médi v CNS pacienta s Wilsonovou chorobou

(kortiko-subkortikalni 1éze) (12)

Frontélni fez mozku pacienta s Wilsonovou chorobou ukazuje difizni vyblednuti

v oblasti frontalni bilé hmoty a nahnédla loziska inferiorni ¢asti putamen.

M¢d’ obsazena v bilé hmoté mozkové a putamen zpisobila vyrazné projevy, které se
ukazaly jako patologicky neurotoxicky efekt médi.
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Priloha €. 2 - CT mozku pacienta s Wilsonovou chorobou (12)

CT mozku pacienta s Wilsonovou chorobou ukazujici rozsahla loZiska s nizkou
denzitou v oblasti frontalnich lalokd.

52



Priloha €. 3 — Ukézka klinickych piiznakt dle zahrani¢nich autort (13)

Table 1. Spectrum of Clinical Manifestations
of Wilson Disease

Hepatic

Acute liver failure

Chronic hepatitis

Steatosis

Cholestasis

Cirrhosis

Cholelithiasis

Ascites

Portal hypertension
Neurologic

Ataxia

Dysarthria

Rigidity

Seizures

Spasticity

Tremors
Hematologic

Hemolytic anemia

Coagulopathy

Thrombocytopenia
Ocular

Kayser-Fleischer rings

Sunflower cataracts
Renal

Fanconi syndrome

Acidification defect

Lithiasis
Psychiatric

Dementia

Depression

Schizophrenia
Skeletal

Spasticity

Joint pain
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Priloha €. 4 — Znazornéni typu dédi¢nosti Wilsonovy choroby (24)
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Oba rodi¢e musi vlastnit gen pro WD, recesivni alelu znaci Zluty trojahelnicek.
dva ctverecky = neni nemocny, ani pfenasec

ctverecek a trojuhelnicek = neni nemocny, ale je pfenaseCem genu pro WD
dva trojuhelnicky = nemocny Wilsonovou chorobou
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Priloha €. 5 — Slune¢nicova katarakta (3)

Posterior lens surface.

Anterior lens surface.

Fio. 2.—1966. Copper deposits in

lens. Painting (Mr. T, R. Tarrant)

of anterior and posterior lens sur-

faces &nd tical section of lens
arrowed).
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Priloha €. 6 — Selektivni dorzalni rizotomie

(informace Cerpany z http://neurocentrum.cz)

Jde o zékrok neurochirurgické 1é¢by, kterym lze vyrazné a trvale zmirnit spasticitu,
ptipadné i rigiditu, coz nasledn¢ umozni dosazeni lepSich vysledki intenzivni a
systematické rehabilitace. Primarné se vyuziva v 1écbé détské mozkové obrny se

spastickymi nebo smiSenymi projevy.

Z historie

Prvni operace byla provedena v roce 1888 na pacientovi s bolestivou spasticitou,
vysledkem bylo odstranéni jak bolesti, tak i spasticity. Dochdzelo vSak také k porucham
¢iti a dekubitlim, navic chybé¢la pooperacni rehabilitace a proto se dalo povazovat
zakrok za neuspésny. Nasledné se snazili neurochirurgové ovlivnit spasticitu piedni
rizotomii, které ovSem samoziejmée doprovazelo ireverzibilni poskozeni vsech
motorickych funkci a nasledna atrofie. Koncem 80. let se zacala vyuzivat modifikace

v podobé ponechani intaktnich kofenovych vlaken v riznych pocetnich pomérech.

Metodika

Zakladem zékroku je pteruseni aferentni slozky reflexniho oblouku
v lumbosakralni nebo cervikotorakélni oblasti patete. Vykon je zaloZen na
predoperaénim kineziologickém a reflexnim vy3etfeni’.

Operace ma zpravidla 1 vedlejsi, neméné uziteny efekt, jako je zlepSeni jemné
motoriky rukou (zejména jejich uchopové funkce), zlepSeni rozméliovani stravy v
ustech a polykani, zlepSeni feci (zejména zlepsSeni artikulace - vyslovnosti), zmirnéni
nadmeérného slinéni, zlepSeni vzptimeni trupu a kontroly hlavy v sedu a stoji, redukce
"alekovych" reakei s dystonickymi atakami, zlepSeni vyméSovani stolice a zlepSeni
moceni (vE&tsi porce moci, lepsi kontrola odchodu moci). Podle zkuSenosti v USA je

snizeno mnozstvi indikaci ortopedickych intervenci u operovanych déti az o 80%.

> Ptedoperaéni diagnostikou a SDR se zabyva MUDr. Zivny, NeuroCentrum Group/ NeuroCentrum, kde
vymysleli vlastni diagnostickou metodu FPID (False Proprioceptive Information Diagnostics) a po
operaci je provadéna rehabilitace/fyzioterapie pomoci jejich originalniho konceptu Posturalné
Motorického Programovani (PMP)
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Komplikace

Operace neni vhodna pro vSechny nemocné a také neni zcela bez rizika.
Kontraindikaci k vykonu jsou:

doprovodna dystonie nebo rigidita, tézké postizeni bazalnich ganglii, tézké
fixované kloubni deformity nebo skolioza, progresivni neurologické onemocnéni,
choreoatetdza, mozeckova ataxie, vyrazna slabost svalti dolnich koncetin.
porucha senzitivity, impotence, moznost rané infekce a meningitida, obvykle byva
abnormalni senzitivita na dolnich koncetinach, ktera obvykle vymizi do 6 tydni. Podle
testovani efektu neni po zakroku negativné ovlivnéna svalova sila, ani volni kontrola

pohybu.

Indikace

Indikace k SDR vyzaduje velmi zodpoveédné zhodnoceni stavu nemocného ditéte,
jeho dosavadni 1é¢by a také socialniho zdzemi ditéte a vyhlidek na kvalitni rehabilita¢ni
(fyzioterapeutickou) péci po operaci. Nemocni ptichazi obvykle na doporuceni
neurologa se zkusenosti v diagnostice a konzervativni 1é¢bé DMO a po zevrubném
kineziologickém rozboru stavu zkuSenym fyzioterapeutem. Preferuje se minimalné
invazivni a velmi individualizovany rozsah opera¢niho vykonu, ktery vSak vyzaduje,
aby operujici neurochirurg byl velmi podrobné seznamen se stavem nemocného pied
operaci, jakoz i s jeho dosavadnim 1é¢enim - podrobny piedoperacni
neuropatofyziologicky a kineziologicky rozbor je pro spravnou indikaci a volbu typu a

rozsahu operacniho vykonu, a tim i jeho GspéS$nost, rozhodujici.

Operacni vykon

Zékrok ptredstavuje laminektomii/laminotomii, vytétim malé ¢asti zpravidla jen
jednoho obratlového oblouku a stimulaci kotfenovych vladken (od Th12/L1 po S1u
,»dolniho* typu operace a/nebo C5/C6 /C7 pii operacich "horniho" typu). Vldkna
zadnich misnich kofent pfedem peclivé vybranych segment michy, ktera vykazuji
abnormalni motorickou odpovéd’, jsou prerusena (30-50%) ostatni vlakna ziistavaji
intaktni. Stabilita takto operované patefe neni nijak naruSena. Meziobratlové klouby

zlstavaji zcela neporusené a interspin6zni vaz, ktery jediny pfi operaci prerusujeme, na
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konci operace vlastni technikou plasticky rekonstruujeme., coz umoznuje velmi casnou
plnou rehabilitaci.
Zadouci rozsah operacniho vykonu na misnich kotfenech lze dle potfeby upiesnit v

prabéhu samotné operace EMG vysetienim®. Cel4 operace trva cca 1-2%4 hodiny.

Pooperacni obdobi

Po operaci byvaji pfitomny parestézie, které postupné vyhasinaji a u vSech
operovanych mizi nejpozd¢ji v 2. pooperacnim tydnu. Po operaci neni nasazovan zadny
korzet a neni omezena svoboda pohybu, spise naopak, snazi se o jeho maximalni
moznou mobilizaci a event. i ¢asnou vertikalizaci (posazeni ¢i postaveni), pokud je ji
schopno. U operaci v kréni trovni nasazujeme nemocnym jen meékky limec.

V prvnich dnech po operaci nechavame operovaného v libovolné poloze vleze na
luzku, bézné jiz od 3. - 4. pooperacniho dne (n¢kdy i diive) je mozné dité posadit,
piipadné postavit, a zacit s rehabilitaci v rozsahu minimaln¢ stejném jako pted operaci.
Z tohoto divodu je vhodné vzit s sebou do nemocnice pomtcky, které dité bézné
uzivalo v pfedopera¢nim obdobi, jako je kocarek, invalidni vozik, choditko, francouzské

hole, ortézy ¢i specidlni obuv a na "prochazky" po arealu nemocnice.

Reedukace

Operaci terapie zdaleka nekonci, ale teprve zacind. Po operaci je potieba ziskat co
nejvice novych kvalitnich senzomotorickych zkuSenosti, které postupné nahradi ty
predoperacni, ziskané ve spastickém terénu, jejichz hodnota se po odstranéni nebo
omezeni spasticity operaci z¢asti nebo 1 zcela ztraci - dité se musi naucit se svym
operaci "uvolnénym" télem zachdzet. Nékteré déti tak doCasné ztraci i urcité
predoperacné nabyté pohybové dovednosti (zejména nahradni patologické pohybové
vzory), aby je po nékolika tydnech az mésicich znovu nabyly na kvalitativné vyssi (tj.
fyziologickym vzoriim bliz$i) tirovni. Proto je pro maximalni ziro¢eni efektu operace
nezbytné intenzivni pooperacni cvi¢eni, coz musi mit nemocni, resp. jejich rodice
a/nebo pecovatelé na paméti jiz pti rozhodnuti nechat dité operovat. Jedin€ vysoce
odborné vedena specidlni rehabilitace umozni dosdhnout maximalniho funkéniho efektu

SDR a tim zlepSeni realné kvality Zivota nemocného.

% Lepsim voditkem je specialni predoperaéni reflexni vySetieni tzv. RMTM technikou (reflexni modulace
svalového napéti), vyvinutou v NeuroCentru Praha.
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Pti rehabilitaci nemocnych po SDR vyuziva NeuroCentrum jejich originalni
fyzioterapeuticky koncept Posturalné¢ Motorického Programovani (PMP). Operovanym
a jejich pfibuznym poskytuji fyzioterapeutické konzultace (v€etné tydennich

intenzivnich fyzioterapeutickych kurzit).

Vysledky

S komplikacemi se pracovisté specializovand na tento typ vykont setkavaji
ziidka, jde o pfechodnou kratkodobou retenci moci a parestéziemi se spontanni
upravou.

NeuroCentrum udéava, ze funk¢ni zlepSeni je u vSech sledovanych nemocnych po
SDR (cervikothorakalni).

Nejcastéji pozorované efekty byly dramatické zmirnéni spasticity, rigidity a
kontraktur hornich koncetin a méné vyrazny obdobny efekt i na dolnich koncetinach,
vyznamné zlepSeni hrubé a ¢astecné zlepSeni i jemné motoriky hornich koncetin,
zmirnéni generalizovanych dystonickych atak, zmirnéni orofacidlni spasticity, zlepSeni
ventilacnich funkci zmirnénim spasticity a kontraktur dychacich svalli, zmirnéni
hypersalivace a zlepseni komunikac¢nich a kognitivnich dovednosti.

Dle NeuroCentra’ jde o bezpe&ny a velmi G¢inny vykon vyznamné rozsifujici moznosti
1é¢by spastickych hemi-, tri- nebo tetra-paretickych a smiSenych forem DMO v Sirokém
spektru tize postizeni. Optimalni kandidati SDR-C(T) jsou malé, nejlépe jesté
predskolni, déti se spastickou hemiparézou. U tri- nebo tetra-paretikii se kombinace

SDR-C(T) a SDR-(T)LS jevi velmi t¢innou a t¢inek obou vykont je vice nez aditivni.

FPID/T - False Proprioceptive Information Diagnostics and Therapy

Je prezentovana jako nova originalni diagnosticka a/nebo terapeuticka metoda
uzivajici fokusovanou a strukturovanou proprioceptivni stimulaci aplikovanou na
periferii téla jakoZto faleSnou proprioceptivni informaci, ktera vyvolava elementarni a

%

naslednou globalni centralni odpovéd’ motorického systému, k analyze a/nebo 1écbé

"Operaéni vykon se v dne$ni dobé provadi v Cesko-némecké horské nemocnici Krkonose ve Vrchlabi
(NeuroCentrum Vrchlabi). Informace na http://neurocentrum.cz.

Pouzivaji originalni koncept: reflexni modulace svalového napéti, False Proprioceptive Information
Diagnostics and Therapy a Posturalné Motorické Programovani
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neurogenni posturalni nebo pohybové patologie u déti a dospelych. Tato metoda je
zaloZena na arteficidlni proprioceptivni informaci imitujici kontrakci vybrané svalové
skupiny bez jakékoliv skute¢né odpovidajici kontrakce cilovych svali a bez jakékoliv
distrakce jinych svall (zejména antagonistil) k vyvolani predpovéditelné posturalni
a/nebo motorické akce centralniho nervového systému (CNS). Hlavni mechanismus
ucinku FPID/T je nebrzdéna reciprocni inhibice antagonistii. Periferni odraz této akce
CNS miiZe byt pouzit k analyze a/nebo korekci patologické postury a atitudy. Metoda
FPID/T muze byt aplikovana nezavisle na jakékoliv pacientove spolupréci a mize byt
vyuzita k tuningu motorického systému a/nebo aktivnimu trimmingu postury pacientt
bez ohledu na jejich veék, mentalni a/nebo celkovy stav. Ma anti-neglect efekt. Je to
vhodna metoda pro planovani cile pti neurochirurgické 1é€bé spasticity. Provadi se

stlacenim nebo jinou fokusovanou stimulaci senzorickych bodl svala.
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Priloha €. 7 — Vychozi polohy — RP a RO I, RO II (5)

reflexni plazeni

. trupova aponeuréza
acromion zona m. gluteus medius

proc. styloideus radii

L %
e
/ s — proc. Izt
2~"med. hrana lopatky tuberis calcans
epicondylus spina iliaca
med. humeri anti. sup.

epicondylus
med. femoris

reflexni otaceni I.

reflexni otaceni I1.

hrudni zéna
|
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proc. styloideus radii

aponeuroza
m. gluteus med.

medidlni hrana lopatky
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Priloha €. 8 — Tandemovy seskok (Pavla)
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Piiloha ¢. 9 — Kayser-Fleischeriiv prstenec (29)
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Priloha €. 10 — Samuel Alexander Kinnier Wilson
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Priloha €. 11 — Priklad cviceni lidi s Parkinsonskym syndromem

Cviky vsedé€ na zidli (chodidla plné optend o podloZku, ruce poloZené na stehnech):

1)

2)

3)

4)

S)

6)

7)

8)

9)

Svihnout jednou HK do vzpaZeni a podivat se za ni, polozit zp&t na stehno a
provést i druhou HK.

Svihnout jednou HK do upaZeni a podivat se za ni, poloZit na stehno a provést
druhou HK totéz.

Ohnout obé HK v loktech, prsty se dotknout ramen a polozit zpét na ramena,
diraz je kladen na zpétny pohyb.

Totéz, ale ruce polozit kiiZzem na ramena a opét natdhnout zpét, diraz opét na
pohyb zpét.

Svihnout obéma HKK do vzpaZeni, podivat se nahoru, poloZit zp&t na kolena
podivat se dola.

Obé HKK pokrcit v loktech, ruce dat na ramena. Razné¢ natdhnout paze pied
sebe a prenést vahu trupu dopiedu nad kolena. Dliraz na pfedpazeni a pienesenti
vahy.

Pohyby hlavou. Uklony, rotace, piedklon.

Tlesknut dlanémi na stehna a pak upazit do nizsi polohy s dlanémi vytocenymi
vzhtiru. Upazeni postupné zvySovat. Diiraz na upaZeni a vytoceni.

Tlesknout obéma rukama nad hlavou, podivat se vzhiru. Tlesknout za zady a

podivat se dola.

10)Jedna ruka na stehn¢, druhd paze volné podél téla. Touto provadét Svihové

pohyby vpted a vzad a poté paze vyménit.

11) Pfedpazovat a zapaZzovat stfidave pravou a levou.

12) Cviky pro drobné klouby HK. Vytfepavani zapésti a prstii, zavirani a otvirani

pésti, provadéni Spetky s diirazem na zpétny pohyb, roztahovani prsti a

podobng.

13)Posadit se vice k okraji zidle. Rukama se chytit za sedadlo. Stfidavé propinat

levé a pravé koleno.

14) Stiidaveé unozovat pravou za levou DK s diirazem na patu.
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15)Stiidavé zvedat levé a pravé koleno, k tomu ptidat piredpazeni opacné HK.
Nacvicovat souhyb tak, ze se dotkne ruka zvednutého kolene a druha HK Svihne
vzad.

16)Kolena mirn¢ od sebe. Provadéet predklony (ruce na zemi) a zdklony (ruce nad
hlavu).

17)Nacvik vztyku ze sedu do stoje. Pacient sedi blize k okraji zidle, chodidla mirné
od sebe té€sn¢ u okraje zidle. Pienese vahu téla vptfed nad kolena a predpazi. Pak
zapazi a pfenese vahu vzad. Opakuje 2- 3x a pfi poslednim ptedpazeni se zacne

zvedat do stoje. Pak napne kolena a narovna trup.

Cviky ve stoji (nejdiive se cvici u naradi — zebfiny, zidle...):

1) Bokem k zebfinam, podle potieby se ptidrzuje, provadi vypady — vpied, vzad,
stranou.

2) Svihy do pfednoZeni a zanozeni. Koleno natazené, trup se nesmi kyvat.

3) Celem k Zebfinam, drzi se ve vysce ramen, HKK natazené. Svih jednou HK do
upazeni, otoc¢eni celym trupem, stiidani stran.

4) Dtepy s dirazem do vztyku.

5) Ptednozit skrémo a zanozit, sttidat pravou a levou, trup drzet rovn¢.

6) Vypony na Spicky a na paty.

Cviky ve stoji v prostoru

1) Mirny stoj rozkro¢ny, piipazeno. Upazit, podivat se za rukou a zpét. Totéz na
druhou stranu.

2) Velké ¢elné kruhy.

3) Hluboky predklon, §vihy trupem do stran (,,machani pradla®).

4) Vypady s protipohybem HKK.

Nacvik drZeni téla

Pacient se postavi zady ke zdi, opira se zahlavim, rameny, hyzdémi a patami.
Zpravidla se musi néfeho pfidrzet. Uvédomuje si jednotlivé useky téla a jejich

postaveni. Pak poodstoupi od opory a snazi se drzet trup rovné.
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Nécvik chiize

Na dostate¢né prostorném terénu se snazime piimét pacienta raznym a hlasitym
vedenim k del$im krokim, dostatecnému zvedani kolen. Pozor na souhyb HKK, nékdy
souhyb zlepsi zavazi cca 0,5 kg setrvacnosti.

Pii chiizi ménime délku kroki, rychlost a vysku. Nacvicujeme obraty, chizi
pozadu, stranou. Chlize do schodti vétSinou nedéla problémy. Pozor na riziko padu!

V pfipad€, ze ma pacient problém se rozejit, je to dano vétSinou neschopnosti

Vv v

Vv

nohu jako prekazku, kterou musi pacient piekrocit, coz mu pomtize pracovat s t€zistém

a nasledné vykrocit.

Dechové cviky

Ucime uvolnénému a hlubokému dychani, které si pacient zacne uvédomovat a
snazi se ho sladit s pohyby trupu. PIn¢ si musi uvédomovat, kudy prochéazi vzduch.

1) Vleze na lizku ma pokréend kolena, ruce poloZzené na dolnich Zebrech.
Nadechne se prudce nosem, podiva se nahoru. Potom pozvolna vydechuje
usty a s pohledem dolu fonuje ,,f* nebo ,,$.

2) poloha stejnd, jen HKK podél téla. Pfi nddechu vzpazi, pii vydechu ptipazi
(ramena tahle dolt).

3) Poloha stejna. Pii nadechu upazi, pti vydechu ptipazi.
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