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Abstrakt

Uvod: Huntingtonova nemoc (HN) je dédiéné neuropsychiatrické onemocnéni, které ma fatalni
prabéh. Projevuje se zejména hybnymi symptomy a psychickymi zménami. U HN, podobné
jako u jinych neurologickych onemocnéni, ¢asto dochazi z mnoha pficin k rozvoji poruch

VYZivy.

Cile: Prvnim cilem naseho vyzkumu bylo provést nutri¢ni screening a vySetiit stav vyzivy u
souboru pacientti s HN a zjistit v jakych parametrech se 1is$i od zdravé populace. Druhym cilem
bylo zhodnotit senzitivitu a specifitu screeningovych nastrojit Malnutrition Universal Screening
Tool (MUST) a Global Leadership Initiative on Malnutrion (GLIM) v diagnostice podvyzivy u
pacientii s HN.

Soubor a metodika: Soubor pacientll i kontrolni soubor tvofilo 30 osob, 15 zen a 15 muzi.
Vysettovaci protokol se skladal z nutriéniho screeningu, bioelektrické impedancni analyzy
(BIA), vySetteni sily stisku s pomoci ru¢niho dynamometru a 30 s testu vstavani ze zidle. Stav
vyZzivy byl dale posouzen prostiednictvim diagnostickych kritérii GLIM a dotazniku Subjective
Global Assessment (SGA). Vysledky vySeteni BIA, sily stisku a 30 s testu vstavani ze Zidle
byly statisticky porovnavany pomoci neparovych testl - Welchova t-testu nebo Mann-
Whitneyho U testu. Pro vypocet miry senzitivity a specifity dotazniku MUST a GLIM kritérii
byl dotaznik SGA vyuzit jako referen¢ni standard.

Vysledky: Ze zkoumanych parametri byl zaznamenan statisticky vyznamny rozdil mezi
souborem pacientli a kontrolnim souborem v hodnoté fdzového thlu (p <0,01), mefeni svalové
sily (p <0,01) a 30 s testu vstavani ze zidle (p <0,01). Hodnota senzitivity dotazniku MUST
¢inila 47.83 % a specifity 85.71 %. Hodnota senzitivity GLIM kritérii ¢inila 34.78 % a specifity
100 %.

Zavér: Nas vyzkum prokazal, ze vyskyt poruch vyzivy, zejména podvyzivy spojené se
sarkopenii a zhorSenym funkénim stavem je u HN casty. V soucasné dob¢ neexistuje zadny
univerzalni navod, jak k této problematice pfistupovat a jak poruchy vyzivy efektivné
vyhledavat. Nase studie dosp€la k zavéru, Ze zésadni je zejména individudlni komplexni
piistup. Vyvoj diagnostickych ndéstrojii, které by zohlednily problematiku neurologickych
onemocnéni by byl do budoucna cennym piinosem. Umoznilo by to zrychlit vySetfeni a
zefektivnit nutricni péc¢i. Vcasnd diagnostika poruch vyZivy u neurodegenerativnich

onemocnéni miiZze mit pfiznivy vliv na funkéni stav a kvalitu Zivota pacientt.

Kli¢ova slova: Huntingtonova nemoc, podvyziva, sarkopenie, dysfagie, nutri¢ni screening,
diagnostika podvyZzivy, nutricni terapeut, Malnutrition Universal Screening Tool, Global
Leadership Initiative on Malnutrition, Subjective Global Assessment



Abstract

Introduction: Huntington's disease (HD) is an inherited neuropsychiatric disorder with a fatal
course. It is manifested mainly by motor symptoms and psychological changes. HD, like other
neurological diseases, often results in the development of nutritional disorders due to many

causcs.

Aims: The first aim of our research was to perform nutritional screening and examinate the
nutritional status of a cohort of patients with HD and to determine in which parameters they
differ from the healthy population. The second objective was to evaluate the sensitivity and
specificity of the Malnutrition Universal Screening Tool (MUST) and the Global Leadership

Initiative on Malnutrion (GLIM) in diagnosing malnutrition in HD patients.

Methods: The patient and control cohort both consisted of 30 subjects, 15 women and 15 men.
The examination protocol consisted of nutritional screening, bioelectrical impedance analysis
(BIA), grip strength testing using a handheld dynamometer, and 30 second chair-stand test. The
nutritional status was further assessed using the GLIM diagnostic criteria and the Subjective
Global Assessment (SGA) questionnaire. The results of the BIA, grip strength and 30 s chair-
stand test were statistically compared using unpaired Welch's t-test or Mann-Whitney U test.
The SGA questionnaire was used as a reference standard to calculate the sensitivity and
specificity of the MUST questionnaire and GLIM criteria.

Results: Among the studied parameters, there was a statistically significant difference between
the group of patients and the control group in the value of the phase angle (p < 0.01), muscle
strength measurement (p < 0.01) and the 30-second chair-stand test (p < 0.01). The sensitivity
and specificity values of the MUST questionnaire were 47.83 % and 85.71 %, respectively. The
GLIM criteria sensitivity and specificity values were 34.78 % and 100 %, respectively.

Conclusion: Our study showed that the prevalence of nutritional disorders, especially
malnutrition associated with sarcopenia and impaired functional status is common in HD.
Currently, there is no universal guidance on how to approach this issue and how to effectively
search for nutritional disorders. Our study concludes that an individualized comprehensive
approach 1is essential. The development of diagnostic tools specializing on neurological
disorders would be a valuable asset in the future. This would allow for faster examinations and
more efficient nutritional care. Early diagnosis of nutritional disorders in neurodegenerative

diseases can have a positive impact on the functional status and quality of life of patients.

Keywords: Huntington's disease, malnutrition, sarcopenia, dysphagia, nutritional screening,
diagnosis of malnutrition, dietitian, Malnutrition Universal Screening Tool, Global Leadership
Initiative on Malnutrition, Subjective Global Assessment



Seznam pouzitych zkratek

ALS: Amyotroficka lateralni skler6za

AN: Alzheimerova nemoc

BIA: Bioelektricka impedan¢ni analyza

BMI: Body Mass Index (Cesky: index télesné hmotnosti)
CAG: Cytosin-adenin-guanin

CMP: Cévni mozkova piihoda

ESPEN: The European Society for Clinical Nutrition and Metabolism (Cesky: Evropska spole¢nost pro
klinickou vyzivu a metabolismus)

FFM: Fat-Free Mass (Cesky: beztukova tkar)

FFMI: Fat-Free Mass Index (Cesky: index beztukové tkang)
FM: Fat Mass (Cesky: tukova tkan)

FMI: Fat Mass Index (Cesky: index tukové tkan¢)

GLIM: Global Leadership Initiative on Malnutrition

HG: Hand Grip (Cesky: sila stisku ruky)

HN: Huntingtonova nemoc

MUST: Malnutrition Universal Screening Tool

NT: Nutri¢ni terapeut

PEG: Perkutanni endoskopicka gastrostomie

PA: Phase Angle (Cesky: fazovy uhel)

PN: Parkinsonova nemoc

REE: Resting energy expenditure (Cesky: klidovy energeticky vydej)
SGA: Subjective Global Assessment

SMM: Skeletal Muscle Mass (Cesky: kosterni svalova tkan)

TEE: Total energy expenditure (Cesky: celkovy energeticky vydej)
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1. Uvod

Huntingtonova nemoc je dédi¢né neuropsychiatrické onemocnéni, které ma fatalni prabeh.
Projevuje se zejména hybnymi symptomy a psychickymi zmeénami. Prevalence tohoto
onemocnéni se pohybuje okolo 1:10 — 15 000. U Huntingtonovy nemoci, podobn¢ jako u jinych
neurologickych onemocnéni, ¢asto dochazi k rozvoji poruch vyzivy z mnoha riiznych pficin.
Nizkd hodnota indexu télesné hmotnosti v ranych stadiich onemocnéni je povazovana za
prognosticky neblahy faktor. V¢asna a spravné nastavena intervence muize vést k vyraznému
zlepseni kvality Zivota pacientil s Huntingtonovou nemoci. (Roth, 2010; Klempit, 2021)

Ptestoze existuje jiz cela fada validovanych nastrojii nutri¢niho screeningu a dotaznikti
slouzicich k vyhledévani podvyzivy, dosud zadny z nich nebyl studiemi zkouman a validovan
konkrétné¢ pro vyuziti pfi neurologickych onemocnénich. Vzhledem ke specifickym
vlastnostem Huntingtonovy nemoci a jinych neurologickych onemocnéni by méla této

problematice byt vénovéna zvySend pozornost.

Tato diplomova prace si klade za cil otestovat vybrané diagnostické postupy pro
vyhledavani podvyzivy u téchto pacientt, které jsou snadno proveditelné nutricnim terapeutem
v ramci vysetfeni. Dllezitym vystupem prace je také srovnani stavu vyzivy pacientl s timto

onemocnénim a zdravé populace.



2. Huntingtonova nemoc

2.1. Zakladni charakteristika onemocnéni

Huntingtonova nemoc (HN) je geneticky podminéné neuropsychiatrické onemocnéni,

které ovliviiuje pohyb, mysleni a chovéni. (Uhrova, Roth et al., 2020)

Ptiznaky HN se nejcastéji poprvé objevuji ve véku 30 az 50 let a patii mezi n¢ poruchy

hybnosti: fizeni volni motoriky vcetné poruch feci a polykani, kognitivni poruchy: zhorsena

pamét’, usudek, rychlost zpracovani myslenek, zmény osobnosti a nalady: deprese, tizkosti,

apatie, psychozy a poruchy chovani: slovni i fyzicka agresivita, abusus alkoholu, nikotinismus

a dal$i. Onemocnéni ma nezvratné progresivni prib¢h. (Klempit, Miihlback, 2019; Uhrova,

Roth et al., 2020; Marcus, 2023)

Na Obrazku 1 je znazornén nakres puisobeni fyziologického versus patologického genu pro

protein huntingtin.

Obrazek 1: Nakres pusobeni fyziologického versus patologického genu pro protein huntingtin
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Zdroj: About Huntington s Disease — European Huntington's Disease Network, n.d.



2.2. Patologie a patofyziologie

HN je onemocnéni, které je spojeno s dysfunkci a degeneraci specifickych mozkovych
struktur vedouci postupné k psychiatrickym, kognitivnim a motorickym zménadm. K atrofii
dochazi zejména ve striatu a thalamu. (Uhrova, Roth et al., 2020)

Nemoc je zpusobena multiplikaci CAG (cytosin-adenin-guanin) tripletu v genu HTT na
kratkém raménku ¢tvrtého chromozomu. Za kritickou hranici je povazovano mnozstvi 39 CAG
triplett. Osoby s poctem tripletit CAG 40 a vys$Sim s jistotou onemocni, doziji-li se véku
manifestace. U zdravych lidi se bézn¢ vyskytuje okolo 20 CAG tripleti. V dusledku tohoto
genetického defektu se tvofi patologicky prodlouzené polyglutaminové sekvence v molekule
bilkoviny huntingtinu. Zménéné vlastnosti patologického huntingtinu se projevuji toxicky a
vedou k rozvoji pfiznaki onemocnéni. (Klempif, Miihlbdck, 2019; Uhrova, Roth et al., 2020;

Kim et al., 2021; Humbert, Barnat, 2022)

Na Obrazku 2 miazeme sledovat rozdily mezi mozkem zdravé osoby a osoby s HN, kde je
patrnd atrofie caput nuclei caudati.

Obrazek 2: MR obraz atrofie caput nuclei caudati u HN oproti zdravému mozku, vlevo: zdrava osoba,

vpravo: osoba s HN

Zdroj: Roth, 2010, Zapujceno prof. MUDr. J. Vymazalem, DrSc., oddéleni MR, Nemocnice Na Homolce,
Praha



2.3. Formy onemocnéni

Podle veku, ve kterém se u nemocného objevi prvni pfiznaky onemocnéni délime HN na
tri formy — klasickou, juvenilni a senilni. (Uhrova, Roth et al., 2020)

Juvenilni forma (také zvand Westphalova) postihuje asi 5 % nemocnych, prvni piiznaky
se objevuji pfed 21. rokem Zivota, a ma nejrychlejsi progresi. U této formy se typicky
nevyskytuje chorea. Naopak cCastd je rigidita, dystonie, epileptické zachvaty, cerebelarni
syndromy, 1éze pyramidové drahy a myoklonus. S progresi onemocnéni dochazi k rozvoji
demence. Doba doziti u juvenilni formy je v priméru 10 let od nastupu piiznaki. (Uhrova, Roth
et al., 2020)

Klasicka forma se vyskytuje u az 90 % nemocnych. Typickymi pfiznaky jsou chorea,
poruchy chovani a osobnosti, apatie, depresivni naladéni a izolované kognitivni deficity. U
nemocnych rovnéz dochazi k rozvoji demence a postupné ztraty schopnosti vykonavat bézné
denni aktivity a sobéstac¢nosti. Doba doziti u klasické formy je v praméru 15-20 let od nastupu
ptiznakt. (Uhrovéa, Roth et al., 2020)

Senilni forma se podobn¢ jako juvenilni forma objevuje asi v 5 % ptipadi. Tato forma ma
nejpomalej§i progresi a méné zavazné projevy nez piedchozi dvé jmenované formy.
Manifestuje se az po 60. roku zivota. Hlavnim pfiznakem je chorea. Nemocni se senilni formou

se Casto dozivaji v€ku bézné populace. (Uhrova, Roth et al., 2020)

Mnohé studie prokazaly souvislost mezi poftem CAG tripleti a vékem manifestace
onemocnéni, tedy ¢im vyssi je expanze triplet tim diive v zivoté se onemocnéni manifestuje.
U juvenilni formy byva mnoZstvi tripletil 1 vyssi nez 60. (Uhrova, Roth et al., 2020; Bakels et
al., 2021)

Nakres vztahu mezi délkou opakovani CAG a v€kem pfi nastupu nemoci vyobrazuje
Obrazek 3.



Obrazek 3: Nakres vztahu mezi délkou opakovani CAG a vékem pii ndstupu nemoci
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Zdroj: About Huntington's Disease — European Huntington's Disease Network, n.d.

2.4. Diagnostika onemocnéni

Zakladem stanoveni klinické diagnézy HN je pozitivni rodinna anamnéza a pfitomnost
alesponi nékterych z hlavnich priznakii onemocnéni, tedy poruch hybneosti, kognitivnich
poruch a poruch chovani. K potvrzeni diagndzy je potieba geneticky test z krve. Testovani
je mozné provést také u osob, které jsou sice v riziku kviili pozitivni rodinné anamnéze (déti
nebo sourozenci nemocného), ale Zadné projevy onemocnéni nejevi. (Uhrova, Roth, 2020)

2.5. Moznosti terapie onemocnéni

V soucasné dobé neexistuje Zadna moZznost kauzalni 1é¢by HN. Lécba je tedy pouze
symptomatickd. Pacienti jsou idedln€ v péci multidisciplindrniho tymu zahrnujiciho neurology,

nutriéni terapeuty, logopedy, ergoterapeuty, fyzioterapeuty a paliativni tym.

Péce se zaméfuje na maximalizaci kvality Zivota pacientd a 1écbu piiznaka. Nékteré 1éky
se vyuzivaji ke zmirnéni chorey a jinych typii abnormdlnich pohybil. Antidepresiva,
antipsychotika a stimulacni 1éky jsou uzivany pro psychiatrické symptomy a psychologické
poradenstvi miize pomoci pacientim a o né¢ pecujicim osobam. (Uhrova, Roth, 2020; Marcus,

2023)



3. Podvyziva a sarkopenie

Evropskd spolecnost pro klinickou vyzivu a metabolismus (ESPEN) vroce 2017
definovala tzv. nutricné podminéné patologické stavy, mezi které fadi podvyzivu spolu se
sarkopenii, nadvahou a obezitou, poruchami mikronutrientii a realimenta¢nim syndromem.
(Cederholm et al., 2017; Novak, Kanova, 2021)

Z hlediska Huntingtonovy nemoci se v odborné literatufe v souvislosti s poruchami vyzivy

klade pozornost zejména podvyZivé a sarkopenii.

3.1. PodvyZiva/malnutrice

Podvyzivu definovali Novak a Kanova jako zhorSeny stav vyzivy, na kterém se rtiznou
meérou podili kombinace nedostate¢ného piijmu Zivin nebo pfitomnost zanétlivé aktivity.
V ceském jazyce povazujeme pojmy podvyziva a malnutrice za synonyma. V anglickém jazyce
je pojem ,malnutrition” povazovan za nadfazeny pojmu ,,undernutrition”. (Novak, Kanova,
2021)

Stavy podvyZzivy dle aktudlni terminologie délime na podvyZivu/malnutrici pri
onemocnéni a na podvyZivu/malnutrici bez pritomného onemocnéni. Podvyzivu pii
onemocnéni dale délime podle pritomnosti zanétlivé aktivity. RozliSujeme tedy
podvyzivu/malnutrici  pifi  zanétlivém onemocnéni, podvyZivu/malnutrici pfi nemoci
s minimalni aktivitou zanétu a podvyzivu/malnutrici pfi prostém hladovéni. (Novak, Kanova,
2021)

U Huntingtonovy nemoci se nejc¢astéji setkavame s podvyZivou/malnutrici pfi nemoci s
minimalni aktivitou zanétu. Tento typ podvyZzivy se velmi Casto vyskytuje i u jinych
neurologickych onemocnéni (amyotroficka lateralni skler6za, Alzheimerova demence aj.) nebo
pfi obstrukci horni ¢asti gastrointestindlniho traktu. K rozvoji podvyzivy vede v téchto
piipadech zejména snizeny piijem stravy spojeny s dysfagii. Déle se s podvyZivou pii nemoci
s minimalni aktivitou zanétu setkdvame u pacientli s poruchami pfijmu potravy, depresivnimi
poruchami a u pacientli s poruchami digesce a absorpce. (Cederholm et al., 2017; Novak,
Kanova, 2021)



3.2. Sarkopenie

Terminem sarkopenie (z feckého sarx — maso, penia — ztrata) definujeme progresivni a
generalizované postiZeni skeletalnich svalu. Sarkopenie je spojena s vyssi pravdépodobnosti
vyskytu padl, zlomenin, fyzické slabosti a mortality. (JenSovsky, 2019; Topinkova, 2019)

Pticiny rozvoje sarkopenie jsou multifaktoridlni. Ke snizeni mnozstvi svalové hmoty vede

porucha rovnovéahy mezi anabolickymi a katabolickymi procesy ve svalu. (Topinkova, 2018)
Sarkopenii rozliSujeme primarni a sekundarni.

V ptipadé¢ primarni se jedna o sarkopenii vékové podminénou, postihujici osoby obvykle
po 70.-80. roce zivota. (Topinkova, 2019)

S vys§im v€kem zacina dochdzet k fyziologickym zméndm muskuloskeletalniho aparatu,
coz postihuje kostni hmotu a architekturu kosti, kloubni chrupavku, pojivovou tkan, svalovou
tkan a nervosvalovy ptenos. (Topinkova, 2018)

Ke vzniku sekundarni sarkopenie dochazi nejcastéji v disledku chronickych onemocnéni,
fyzické inaktivity nebo podvyzZivy. Chronickd onemocnéni, napfiklad chronické srdecni
selhdni, pokrocild stadia CHOPN, plicni fibrozy, chronicka rendlni insuficience, cirhoza a
zavazné hepatopatie, zavazna polyartrdza, neurologickd onemocnéni a malignity, jsou spojena
s rozvojem sekundarni sarkopenie. Pokud jsou tato onemocnéni doprovazena i chronickou
systémovou zanétlivou reakci s vystupiiovanym katabolismem, jedna se o kachexii a dochazi k
ubytku svalové tkané a celkové beztukové 1 tukové hmoty. K rozvoji sarkopenie tak miize dojit
v kratkém ¢asovém obdobi. (Cruz-Jentoft et al., 2018; Topinkova, 2019).
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Nejcastéjsi pficiny rozvoje sarkopenie jsou shrnuje Obrdzek 4.

Obrazek 4: Schéma nejcastéjSich pric¢in rozvoje sarkopenie

Starnuti - Vékem podminéna svalova ztrata

- Zanétlivé stavy (organové selhani, malignita)
Onemocnéni « Osteoartroza
« Neurologickd onemocnéni

- Sedavy zplisob zivota (omezena mobilita,
Inaktivita upoutan na lazko)
« Fyzicka inaktivita

. Podvyziva, malabsorpce
Spatna vyziva » Lécbou navozena anorexie
+ Nadvyziva, obezita

Zdroj: Zpracovano podle Topinkova, 2019 (podle Cruz-Jentoft et al., 2018)



Z casového hlediska d€lime sarkopenii na akutni (trvajici méné nez 6 mesicti) a
chronickou (trvajici 6 meésici a déle). Akutni sarkopenie vétSinou souvisi s akutnim
onemocnénim nebo urazem, zatimco chronickd sarkopenie je spojena s chronickymi a

progresivnimi stavy. (Cruz-Jentoft et al., 2018; Topinkova, 2019)

Evropska pracovni skupina European Working Group on Sarcopenia in Older People 2
(EWGSOP 2) ptedstavila v roce 2018 konsenzus, ktery uvadi poruchu/pokles svalové funkce,
svalové funkce predikuje 1épe neptiznivé disledky sarkopenie nez informace o celkovém
mnozstvi svalové hmoty. (Cruz-Jentoft et al., 2018; Topinkova, 2019)

v

Za nejspolehliveéjsi metodu pro hodnoceni svalové funkce je povazovana svalova sila.
Nizka svalova sila predstavuje mozny vyskyt sarkopenie, kdy se uzivé termin pravdépodobna
sarkopenie. Diagnozu sarkopenie potvrzuje soub&zné ptitomnost nizké svalové sily 1 svalové
hmoty. Mira zavaznosti sarkopenie se posuzuje hodnocenim fyzické vykonnosti. Pfi vyskytu
nizké fyzické vykonnosti hovoiime o zavazné sarkopenii. (Cruz-Jentoft et al., 2018; Topinkova,
2019).



4. Nutricni screening a vySetieni stavu vyzivy

K vySetfeni nutricniho stavu vyuzivdme zejména sledovani antropometrickych,
biochemickych a fyzikalnich parametrii. Zasadni je systematicky postup pfi vyhledavani a
diagnostice podvyzivy a jinych nutricné podminénych patologickych stavii. VEasnou a
individualizovanou nutricni péci nam pomahaji zajistit standardizované néstroje nutri¢niho
screeningu a cilené vy$etieni nutri¢niho stavu. Ulohou nutri¢niho screeningu je vyhledavat
osoby vriziku podvyzivy a osoby trpici podvyzivou, kterd u nich dosud nebyla
diagnostikovéana. V dnesni dob¢ pro vyhodnoceni nutri¢éné¢ podminénych patologickych stavii
neexistuje jednoznaéné akceptovany standardni diagnosticky postup. Mezi vyznamné soucasti
nutriéniho vySetfeni patii klinické vySetfeni s anamnézou, nutri¢éni anamnéza, nutri¢ni bilance,
antropometrické vySetfeni, méteni a analyza télesné¢ho slozeni, funkéni testy, farmakologicka

anamnéza a dalsi. (Novak, 2021)

4.1. Nutri¢ni screening

Nutri¢ni screening hraje nezaménitelnou roli ve véasném zjiSt'ovani rizika podvyZivy u
pacienta a tim padem také ve véasném zahajeni nutri¢ni intervence. Nastroje nutri¢niho
screeningu jsou sestavovany tak, aby byly jednoduché, rychlé, levné a ziroven
standardizované a validované pro sviij ucel. Musi spliiovat poZadovanou miru senzitivity a
specifity. (Novak, 2021)

Nastroje nutricniho screeningu zpravidla vyuZivaji dynamické ukazatele — naptiklad
hodnotu BMI, pokles télesné hmotnosti v nedavné dob¢, piijem stravy v neddvné dobé nebo
mira zavaznosti onemocnéni. Souc¢asti nastrojii nutriéniho screeningu by mél byt rovnéz navrh

nasledného postupu v ptipadé pozitivniho vysledku. (Novak, 2021)

Nutri¢ni screening by mél byt soucasti klinickych protokolti ambulantni i lizkové péce.
Kazdy néstroj je urcen pro pouziti v konkrétnich klinickych situacich (ambulantni péce,
luzkova péce, pediatriCti pacienti, geriatricti pacienti atd.) (Novék, 2021)

V ptipadé lizkové péce byva nutricni screening provadén béhem prvnich 24-48 hodin od
pfijmu pacienta a nasledné v pravidelnych, nej€astéji tydennich, intervalech. U pozitivné
vyhodnocenych pacientii nésleduje vySetfeni nutricnim terapeutem nebo Iékafem
nutricionistou. (Novak, 2021)

Aktualné existuje jiz vice nez tficet riiznych validovanych néstroji nutri¢niho screeningu.
ESPEN doporucuje naptiklad nastroje Malnutrition Universal Screening Tool (MUST) pro
hospitalizované i ambulantni pacienty, Nutritional Risk Screening 2002 (NRS-2002) pro
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hospitalizované pacienty nebo Mini Nutritional Assessment (MNA), ktery je uréeny pro
seniory v pobytovych zatizenich socidlnich sluzeb. (Cederholm et al., 2017; Novak, 2021)

4.2. Malnutrition Universal Screening Tool (MUST)

Nastroj MUST vyvinula Britské spole¢nost parenteralni a enterdlni vyzivy (BAPEN). Jeho
vyhodou je univerzalni vyuziti v rdmci identifikace rizika podvyzivy ve zdravotnickych
zafizenich 1 v komunitni péc¢i. (Novak, 2021) Zkoumd celkem tFi dynamické ukazatele:
hodnotu BMI, pokles télesné hmotnosti v nedavné dobé, piijem stravy v nedavné dob¢ /
ptedpoklad piijmu stravy v blizké dobé. Na zékladé vysledku jednotlivych ukazateli muze
vySetfovana osoba ziskat 0-2 body. Po se€teni vSech bodu stanovime, zda je osoba v nizkém
riziku podvyzivy (0 bodl), sttednim riziku podvyzivy (1 bod) nebo vysokém riziku podvyzivy
(2 a vice bodit). Podrobnéji je tento dotaznik popsan na Obrdzku 5.

Obrazek 5: Dotaznik MUST pro screening rizika podvyZivy

BMI (kg/m?) Ubytek télesné hmotnosti Nepfijimani nebo
vice nez 20 = 0 bodt méné nez 5 % = 0 bodil predpoklad nemoznosti
18,5-20 = 1 bod T 5-10 % = 1 bod * piijmu potravy
méné nez 18,5 = 2 body vice nez 10 % = 2 body vice nez 5 dni = 2 body
0 bodu 1 bod 2 body

Nizké riziko malnutrie Stiedni riziko malnutrig G)’Sf’ké riziko malnutrice

Vysvétlivky: MUST - Malnutrition Universal Screening Tool, BMI - index télesné hmotnosti
Komentaf: V ptipadé , Ze skrinovany jedinec dosahne poctu 2 a vice bod1, nachazi se v riziku
malnutrice a je vhodné vysetfeni lékafem anebo nutri¢nim terapeutem.

Zdroj: Zpracovano podle Klempir, Miihlbdck, 2019
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4.3. Anamnéza

Sbér anamnézy je prvnim krokem pfi vySetieni stavu vyzivy. Z nutri¢niho hlediska se
zajimame zejména o faktory, které mohou vést k rozvoji poruch vyzivy. Mezi tyto faktory
fadime napiiklad pfitomnost bolesti, snizenou chut’ k jidlu, tbytek télesné hmotnosti, obtize
s kousdnim a polykanim a gastrointestinalni pfiznaky. Déle je dilezité zjistit ptitomnost zdroja
metabolického stresu a zmény fyziologickych funkci, které mohou ovlivnit stav vyzivy a
svalovych zasob. V neposledni fad¢ se zajimadme o farmakologickou anamnézu. (Novak, 2021)

4.4. Nutriéni anamnéza a nutri¢ni bilance

Pfi sbéru nutri€ni anamnézy se pacienta ptdme na dlouhodobé dietni zvyklosti a
preference a jejich zmény, pfitomnost potravinové alergie nebo intolerance, pitny rezim,
konzumaci alkoholickych népoji nebo jinych navykovych latek. Na zdklad€ ziskanych
informaci déale vyhodnocujeme dynamiku vyvoje télesné hmotnosti za urcité casové obdobi.
Zajima nas celkovy denni pfijem stravy a jednotlivych zivin, frekvence konzumace
jednotlivych potravinovych skupin, chut’ k jidlu, vyskyt dyspeptickych nebo jinych obtizi
souvisejicich s pfijmem stravy. Dulezitou informaci je také mira télesné aktivity. (Fakultni

nemocnice Brno, n.d.; Novak, 2021)

Energeticka a proteinova bilance je srovnanim piijmu energie a zakladnich Zivin
s energetickym vydejem a odpady metabolitli a je dllezitd pro vyhodnoceni, zda je pfijem Zivin
dostatecny. Energetickou bilanci muizeme vyhodnotit fadou standardizovanych metod,
napiiklad klasickou prospektivni metodou — zépisem jidelnicku, ktery pacient zaznamenava
nckolik dni nebo retrospektivni metodou — zpétnym zédpisem jidelnicku za ptedchozi den.
Zdravotnickd a socialni zafizeni mohou vyuzivat tzv. talitkovou metodu, pii které se

prospektivné zapisuji podily snédenych porci stravy. (Novak, 2021)
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4.5. Antropometrické parametry

Mezi zakladni antropometrické parametry patii télesna hmotnost, vyska, télesné obvody

a télesné slozeni.

Ke zjisténi télesné hmotnosti vyuzivame idealn¢ digitalni vahu, kterou umistime na
pevnou podlozku. Pacienty imobilni vazime za pomoci specidlnich vazicich zafizeni.
(TomeSova, 2021)

Télesnou vySku mizeme presné zméfit pomoci digitalniho stadiometru s pevnou
integrovanou podlozkou nebo vySkoméru. Métfend osoba by méla stat vzptimené s hlavou ve
sttednim postaveni. Nepifimo muizeme télesnou vysku zméfit také naptiklad pomoci méteni
délky koncetin a néasledného vyuziti vhodnych rovnic. Nepifimého méfeni vyuzivame zejména
u osob upoutanych na lizko nebo imobilnich. Z udajii o vySce a hmotnosti mizeme pomoci
vzorce vypocitat index télesné hmotnosti (Body Mass Index, BMI). Zdravé rozmezi hodnoty
BMI se pohybuji mezi 20-25 kg/m?. Vyuziti hodnoty BMI pfi antropometrickém méieni je
omezené, nerozliSuje totiz mezi mnozstvim svaloviny, tukové hmoty a télesné vody v télesné

hmotnosti. (Tomesova, 2021)

Mezi antropometrickd vySetfeni fadime také méfeni télesnych obvodu. V diagnostice a
16¢bé metabolického syndromu jsou béZzné vyuzivany obvody pasu a bokii, ze kterych se
nasledné pocitaji indexy, které hodnoti zdravotni riziko-pomér pas/boky nebo pas/vyska. Pii
hodnoceni stavu vyzivy je vyuzivan také sttedni obvod paZe nebo obvod lytka. U dospélych
osob je hrani¢ni hodnotou obvodu paze 23,5 cm, niz§i hodnoty sv&€d¢i pro podvyzivu. Za
kritické hodnoty jsou povazovany obvody 19,5 cm u muzt a 15,5 cm u Zen. Pomérné noveé
vyuZivanym parametrem, ktery je vyuZivan zejména pro hodnoceni miry obezity a
kardiovaskularniho rizika, je obvod krku. Pro zvysené riziko svéd¢i hodnoty vyssi nez 39 cm
u muzi a vyssi nez 36 cm u zen. (Sharma, 2018; TomeSova, 2021)
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4.6. Bioelektricka impedanc¢ni analyza

Bioelektricka impedan¢ni analyza (BIA) je snadnou a dostupnou metodou vySetieni
télesné¢ho slozeni. BIA pracuje s rozdilnou vodivosti a odporem rtiznych typt télesné tkané vici
malému mnozstvi stiidavého elektrického proudu. V klinické a ambulantni praxi se vyuZzivaji
idedlné Sesti nebo osmisvodové multifrekvencni analyzatory. Nejvice pfesné jsou pfistroje,
které pracuji s metodou piimé segmentalni multifrekvencni BIA, které jsou schopny rozd¢lit
télo na pét kompartmentii-jednotlivé horni a dolni koncetiny a trup. (TomeSova, 2021)

Pomoci tohoto vySetteni zjist'ujeme télesny obsah tukové (Fat Mass, FM) a netukové tkané
(Fat-Free Mass, FFMI), jejiz soucasti je také kosterni svalova tkan (Skeletal Muscle Mass,
SMM). Dale pomoci BIA miZeme zjistit mnoZstvi té€lesné vody, hodnotu fdzového tihlu a dalsi
parametry. (TomeSova, 2021)

Mnozstvi tukové tkané se méni a vyviji v zavislosti na véku, zivotnim stylu a zdravotnim
stavu. U muzt je optimalni mnozstvi FM pftiblizn€ 10-20 % z té€lesné hmotnosti a u zen ptiblizné
20-30 % telesné hmotnosti. RozliSujeme tukovou tkan podkozni a tukovou tkan visceralni.
Zvysené mnozstvi zejména visceralni tukové tkané je spojeno s mnoha zdravotnimi riziky.
(TomesSova, 2021)

Beztukova tkan je tvofena télesnou vodou, kostrou, svalstvem a dalS§imi pojivovymi
tkanémi a zaujima okolo 80 % celkové télesné hmotnosti. Zejména ve sloZce kosterni svalstvo
je hodnota FFM proménliva a byva ovlivnéna piedevSim fyzickou aktivitou, zdatnosti a
zdravotnim stavem. (TomeSova, 2021)

Ze zjisténych hodnot FM a FFM a télesné vysky mizeme vypocitat indexy: index tukové
tkané (Fat Mass Index, FMI) a index beztukové tkané (Fat-Free Mass Index, FFMI). ESPEN
guidelines z roku 2016 uvadi, ze hodnota FFMI by optiméaln& méla byt u Zen vy$§i nez 15 kg/m?
a umuzi vy$§i nez 17 kg/m?. (Tomiska, 2019; Tomesova, 2021)

Fazovy uhel (Phase angle, PA) je v klinické praxi pomérné nové vyuzivanym parametrem.
Je odrazem celkového mnoZstvi bunécné tkdné€ a funkcnosti bunéénych membran. Jeho hodnota
je ovlivnéna celkovou télesnou kondici. Nizkd hodnota PA muze byt indikdtorem Spatného
stavu vyzivy a prediktorem onemocnéni. U zdravych osob by se hodnoty PA mély pohybovat
mezi 5° a 7°. U sportovct mohou byt hodnoty PA 1 vyssi nez 7,5°. (Tomiska, 2019; TomeSova,
2021)
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4.7. Diagnostika sarkopenie

VySetfeni maximalni sily stisku ruky dynamometrem je povazovano za jedno
z nejvhodnéjsich kritérii pro diagnostiku sarkopenie. Druhou volbou byva test vstavani ze
Zidle (chair stand test). Pro hodnoceni svalové vykonnosti se vyuzivaji testy rychlosti chiize na
vzdalenost 4 m nebo test chiize na 400 m nebo test vstan a jdi na ¢as (timed up and go test).
Cruz-Jentoft et al. stanovili jako cut off skore pro silu stisku u muzt hodnoty nizsi nez 27 kg a
u zen hodnoty nizsi nez 16 kg. Cut off skoére pro testovani vstavani ze zidle je u obou pohlavi
stanoveno na alespon 5 vstani ze zidle za 15 sekund. V praxi ¢asto vyuzivame 30 s test vstavani
ze zidle (30 second chair stand test), ktery je doporucen také skupinou Enroll-HD, ktera provadi
nejrozsahlejsi svétovou studii tykajici se HN. Absolutni mnozstvi svalové hmoty je mozné
zjistit za pomoci BIA nebo dudlni rentgenové absorpciometrie (DEXA) (Cruz-Jentoft et al.,
2018; Senkytik, 2021)

4.8. Laboratorni vySeti‘eni

V ramci vySetfeni stavu vyzivy se ddle bézn¢ vyuziva laboratorni vySetieni, kdy se jako
markery nutrice vyuzivaji zejména hladiny sérovych bilkovin (albumin, prealbumin,
transferin), z nichZ prealbumin ma nejkrats$i polocas rozpadu a rychle informuje o pocatku
anabolické fdze onemocnéni. Déle analyzujeme také zanétlivé ukazatele (napt. C-reaktivni
protein, prokalcitonin). Dulezitou soucasti laboratorniho vysetfeni je analyza mineralogramu
(napt. hladiny kalia, fosforu, magnézia), koncentrace urey, kreatininu, cholesterolu, vitaminti a
stopovych prvki (zejména zinku a selenu) a dalSich ukazatelt. (Zlatohlavek, Kiizova, 2019)
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4.9. Subjektivni globalni hodnoceni nutri¢niho stavu (SGA)

Subjektivni globalni hodnoceni nutri¢niho stavu (SGA, Subjective Global Assessment)

je velmi rozsifeny, renomovany a validovany test, vyuzivany k hodnoceni stavu vyzivy.

Test se sklada ze dvou Casti. Prvni ¢asti je anamnestické zjiSténi vyvoje télesné hmotnosti,
piijmu stravy, symptomi omezujicich pfijem stravy a funk¢niho stavu. Druhou ¢asti je fyzikalni
vySetieni, které hodnoti svalovou a tukovou hmotu a pfitomnost otokil

Vystupem je celkové zhodnoceni nutri¢niho stavu s klasifikaci A, B nebo C.

Hodnoceni A znamend dobry nutri¢ni stav, hodnoceni B stiedné tézkou nebo suspektni
podvyzivu a hodnoceni C tézkou podvyzivu.

Vyhodou SGA je jeho vysoka reprodukovatelnost a je vS§eobecné vyuZivan jako referenéni

metoda. Nevyhodou je vysoka mira subjektivity, vyZzadujici zkuSenost vySetiujici osoby.
(Tomiska, 2019)
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Tabulka 1: Subjective Global Assessment (SGA)

Subjective Global Assessment (SGA)

A. Anamnéza

Zména hmotnosti: celkova ztrata v kg a v % zaj
poslednich 6 mésicli, zména v poslednich

2 tydnech: narast/ zadna zména/pokles

Zména v piijmu stravy: Ne/Ano: délka trvani,
typ

Gastrointestinalni symptomy delsi nez 2 tydny:
Z4dné/ Nauzea/ Zvraceni/ Diarrhea/ Anorexie
Funk¢ni kapacita: Plna kapacita/Dysfunkce:
zavaznost, posouzeni mobility

Onemocnéni a jeho souvislost se stavem vyZivy:
Zakladni onemocnéni a jeho metabolickd

naroc¢nost

B. Fyzikélni vySetieni

R A

Ztrata podkozniho tuku
Ztrata svaloviny

Otoky kotnika

Otoky v sakralni oblasti
Ascites

Norma/Mirné/Stfedni/Zavazné

C. SGA skore

Skore A: Normalni vyZivovy stav
Skore B: Lehka az stfedni podvyziva
Skoére C: Tézka podvyziva

Zdroj: Zpracovano podle Detsky et al., 1987
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4.10. Global Leadership Inovation on Malnutrition (GLIM) kritéria

V lednu roku 2016 svolalo n¢kolik vyznamnych svétovych spoleCnosti, které se zabyvaji
klinickou vyzivou iniciativu Global Leadership Initiative on Malnutrition (GLIM). Hlavnim
ucelem této iniciativy bylo zformovat jednotny postup a vybrat vhodna diagnosticka kritéria
pro vyhleddvani podvyzivy a nastaveni vhodné nutri¢ni intervence u pacientll po celém svéte.
GLIM si také kladl za cil zavést ucelenou terminologii v oblasti podvyzivy, kterd je zdsadni pro
rozvoj celosvétovych standardil nutriéni péée. Clenové vedeni GLIM a podptirné pracovni
skupiny nakonec vybrali pét diagnostickych Kritérii. Ti1 z kritérii jsou kritéria fenotypova,
kterymi jsou neumyslny vahovy ubytek, nizka hodnota Body Mass Index (BMI), snizené
mnozstvi svalové hmoty a dvé kritéria jsou etiologicka, kterymi jsou nizky piijem stravy nebo

asimilace a zdvaznost onemocnéni/infekce. (Cederholm et al., 2019; Véagnerova, 2019)

Prvnim krokem pfi diagnostice podvyzivy prostfednictvim GLIM kritérii je nutriéni
screening, ke kterému je mozné vyuzit jakykoliv validovany screeningovy ndstroj (napf.
MUST, NRS-2002, MNA-SF). V pfipadé ze nutricni screening pacienta vyhodnoti jako
rizikového, nasleduje druhy krok, kdy je posuzovano vyse zminovanych pét kritérii. K
potvrzeni diagndzy podvyzivy musi pacient soucasné splitovat minimalné€ jedno fenotypové a
jedno etiologicke kritérium. (Novak, Kanova, 2021) Na Obrdzku 6 je vyobrazeno diagnostické
schéma GLIM kritérii. U pacientdl s diagnostikovanou podvyZivou nasledné urcujeme jeji
zavaznost na zaklad¢ hodnot fenotypovych kritérii, které jsou uvedeny ve schématu na Obrazku
7.
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Obrazek 6: Diagnostické schéma GLIM kritérii

Screening

malnutrice

VySetteni
nutri¢niho
stavu

Diagnoza

Stupent

zavaznosti

V riziku MALNUTRICE
« S vyuzitim validovanych screeningovych nastroja

/ Diagnosticka kritéria

N

« Fenotypova
- Netmyslny ubytek hmotnosti
- Nizky BMI
- SniZzené mnozstvi svalové hmoty

. Etiologicka
- Snizeny piijem / porucha vstiebavani Zivin
- Pfitomnost onemocnéni/ zanétlivy stav

/

Naplnéni kritérii pro dg. malnutrice

- Vyzaduje pfitomnost alespoil jednoho

fenotypového a jednoho etiologického kritéria

Urceni stupné zavaznosti malnutrice

« Stanoveni na zakladé fenotypového kritéria

Zdroj: Zpracovano podle Vagnerovd, 2019
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Obrazek 7: Hodnoty fenotypovych kritérii pro urceni miry zdvaznosti podvyZivy

Stupeii 1/ StFedné téZka malnutrice
(alespon 1 fenotypové kritérium,
které spliiuje tento stupei)

5-10 % za posledni mésic/
10-20% za poslednich 6 mésicti

<20 ve véku <70 let
<22 ve véku =70 let

Mirny nebo stredné
zavazny deficit ( pii pouziti
validovanych metod)

Stupeii 2/ TéZka malnutrice
(alespon | fenotypove kritérium,
které spliuje tento stupen)

>10 % za posledni mésic/
>20% za poslednich 6 mésicti

<18,5 ve véku <70 let
<20 ve véku =70 let

Tezky deficit (pfi pouziti
validovanych metod)

Zdroj: Zpracovano podle Vagnerova, 2019
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5. Role nutri¢niho terapeuta v klinické péci

Nutri¢ni terapeut je nelékai'sky zdravotnicky pracovnik, ktery ziskal odbornou zptsobilost
k vykonu povolani nutri¢cniho terapeuta dle zakona €. 96/2004 Sb. o podminkach ziskavani a
uznavani zpusobilosti k vykonu nelékaiskych zdravotnickych povolani a k vykonu ¢innosti
souvisejicich s poskytovanim zdravotni péce a o zmeéné nekterych souvisejicich zakont (zakon
o nelékarskych zdravotnickych povolanich). Zakon urcuje ¢innosti, které patfi mezi napli prace
nutriéniho terapeuta. Nutrini terapeut miize vykonavat ¢innost v rdmci preventivni péce na
useku Kklinické vyZzivy a specifické oSetfovatelské péce spojené s uspokojovanim
nutri¢nich potieb pacienti. Nutri¢ni terapeut rovnéz spolupracuje s lékafem a podili se na
1écebné a diagnostické péci v oboru klinické vyziva. (Novak et al. 2021)

Nutricni terapeut (NT) v klinické péci tzce spolupracuje se c¢leny nutriéniho
a multidisciplinarniho tymu zdravotnickych zafizeni. Ulohou NT je sledovat a posuzovat
klinick¢é parametry stavu vyzivy upacientdl v nutricnim riziku. Provadi hodnoceni
biochemickych a antropometrickych ukazateli vyzivového stavu. Hodnoti nutri¢ni bilanci
a navrhuje naslednou nutri¢ni intervenci a spole¢n¢ s oSetiujicim lékafem navrhuje zpusob,
mnozstvi, formu atyp vyzivy. Dale wusiluje o zajisSténi awudrzeni adekvétniho
pfijmu vyzivy a tekutin v bezpe¢né a vyhovujici konzistenci podle potieb jednotlivych
pacientii. Dilezitou tlohou NT v klinické praxi je také edukace ve vyzivé. (Vagnerova,
Klimova, 2020)

Pacient se s nutricnim terapeutem mulZe setkat nejen v pribehu hospitalizace na
nemocni¢nim oddéleni. Nutri¢ni terapeuti dnes jiz v nemocnicich bézné funguji také v ramci
ambulantni praxe. Vénuji se zejména pacientiim, ktefi potiebuji dlouhodobou nutriéni péci.
Momentaln& v Ceské republice existuje celkem 6 zdravotnich vykonti, provadénych nutriénimi
terapeuty v ambulantni praxi. Jsou to: Edukace nutri¢nim terapeutem, Reedukace
nutri¢nim terapeutem, Propocet nutri¢ni bilance, Zhodnoceni nutri¢niho stavu, Indikace
sippingu nutri¢nim terapeutem a Sestaveni nutri¢niho planu pacienta.
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6. Huntingtonova nemoc a vyZiva

6.1. Vyznam vyzivy u progresivnich neurologickych onemocnéni

Vétsina progresivnich neurologickych onemocnéni vede ke staviim, které pfispivaji k
rozvoji podvyzivy. Velmi Casto jsou vysledkem progrese neurologickych onemocnéni poruchy
polykani neboli dysfagii, které se typicky zhorsuji s progresi onemocnéni. Novak a Riizickova
(2021) definuji dysfagii jako ,,0btiznou pasdz potravy mezi usty, hltanem, jicnem a
gastroezofagealni junkci. K dal§im faktorm, které pfispivaji k rozvoji poruch vyzivy patii
zvySeny energeticky vydej a také poruchy hybnosti a psychické, socidlni a finan¢ni zmény.
U neurologickych pacienti rovnéz hrozi komplikace v podob¢ dehydratace a nedostatek
mikronutrienti. (Burgos et al., 2018; Klempit, 2019; Novak, Ruzickova, 2021)

Epidemiologickd zkoumdani v poslednich desetiletich poukédzala na souvislost mezi
zdravou stravou a zivotnim stylem a niz§im rizikem patologii centrdlniho nervového systému
(CNS). Zdrava vyZziva a intervence v oblasti Zivotniho stylu se tak staly aktivnimi body dal$iho
vyzkumu. (Bianchi et al., 2019; Mao et al., 2021)

Dostate¢ny piijem stravy a dostatek zivin ve stravé maji nesporné u¢inky na funkci mozku.
Studie jiz prokazaly dikazy, ze spravna vyziva pomaha pii prevenci a nadprave neurologickych
symptomu. Bianchi et al. ve svém systematickém ptehledu poukazuji na to, Ze podvyziva miize
mit negativni vliv na funkci osy stfevo-mikrobiota-mozek (anglicky: gut-microbiota-brain

axis), a tim zhorSovat neurodegenerativni proces. (Bianchi et al., 2019; Mao et al., 2021)

VyZivovéa doporueni pro vétSinu béznych neurologickych onemocnéni obecné podporuji
konzumaci Siroké $kaly nutriéné hodnotnych potravin z kazdé z definovanych skupin potravin
a doporucuji omezit konzumaci vysoce zpracovanych potravin a napoji a alkoholu. Tato
doporuceni maji za cil zajistit, Ze nemocni budou konzumovat pestrou a kvalitni stravu a
dosédhnout optimalniho energetického piijmu, aby se zabranilo rozvoji podvyzivy a jinych
nutricné podminénych patologickych stavi. (Russell et al., 2022)

Spravné vedend nutriéni intervence, vcetné¢ doplikl stravy a dietnich omezeni, miize
ovlivnit prib¢éh neurologickych onemocnéni, jako jsou vedle HN také Alzheimerova nemoc
(AN), Parkinsonova nemoc (PN), cévni mozkova ptithoda (CMP), epilepsie, traumatické
poranéni mozku, amyotroficka lateralni skler6za (ALS) nebo roztrousena skleroza. (Mao et al.,
2021)
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6.2. Vyznam vyzivy u Huntingtonovy nemoci

Pacienti s HN se v priitbé¢hu onemocnéni setkdvaji s celou fadou obtizi, které jim komplikuji
kazdodenni zivot. Patfi mezi n¢ obtiZze spojené s piijmem stravy, které se stupiiuji s progresi
onemocnéni a vedou k Castému vyskytu podvyzivy u téchto pacientli. Spravny management
vyzivy pomahd snizovat vyskyt a zavaznost nekterych komplikaci, které se s progresi
onemocnéni vyskytuji. (Zukiewicz-Sobczak, 2014; Klempit, 2021)

6.2.1. Vyziva v presymptomatickych stadiich Huntingtonovy nemoci

V presymptomatickych stddiich HN, které miize trvat az 20 let nebo déle nemocny
nepozoruje zadné fyzické zmény. Diagnéza vsSak jiz miZe byt stanovena vysledkem
genetického testu. Jako prvni se vétSinou, 10 az 15 let pfed prvnimi fyzickymi projevy, objevuji
kognitivni, emocionalni nebo behavioralni zmény. (Klempit, 2021; Zimlich, 2021)

V téchto stadiich se se samovolnym ubytkem hmotnosti v souvislosti s HN setkdvame
ziidka. Pokles télesné hmotnosti v§ak miize souviset s moznym pocatkem klinické manifestace.

Pfi¢inou muize byt také neuspokojivy psychicky stav. (Klempit, 2021)

V presymptomatickém obdobi nutri¢ni intervence spocivd zejména ve vEasné detekci
hmotnostniho tbytku a edukaci. Jestlize hmotnost nadéale klesd 1 ptfes dodrzeni dietnich

opatfeni, je dlileZité vyloucit jiné pfic¢iny. (Klempit, 2021)

6.2.2. Vyziva v ¢asnych stadiich Huntingtonovy nemoci

Pocatecni stadia onemocnéni jsou Casto doprovdzena zejména psychickymi obtiZemi.
Psychické obtize Casto vedou ke zhorSeni rodinnych a spoleenskych vztahli nebo ke ztraté
zamé&stnani a s ni spojenymi finan¢nimi obtizemi. Nastup onemocnéni je doprovazen také
prvnimi fyzickymi pfiznaky, jako jsou naptiklad poruchy koordinace nebo chorea. VétSina
pacientil je schopna vykonavat bézné denni ¢innosti bez vétSich obtizi. V tomto stddiu pacient
nebyva fyzickymi pfiznaky vyraznéji limitovan ani z hlediska vyzivy. (Klempit, 2021; Zimlich,
2021)

K podvyziveé v Casnych stadiich onemocnéni tedy vede zejména zanedbana péce, financni
nedostatek a nedostatecné rodinna podpora. PodvyZiva ze sniZzeného pfijmu stravy se postupné
kombinuje s podvyzivou pii chronickém onemocnéni. (Klempit, 2021)

K efektivni nutri¢ni intervenci byva nezbytnd podpora blizké osoby, bez které jsou dietni

doporuceni ¢asto malo u¢inna. Pacienta a jeho blizké je dalezité fadné¢ edukovat o vyznamu,
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ktery ma adekvatni vyziva na pozdéjsi pribé¢h onemocnéni. V této fazi lze funkcni stav a
hmotnost pomoci dietnich opatieni jednoduse a rychle pozitivné ovlivnit. V ptipad¢ potieby
volime dopliikovou enterdlni vyzivu (EV) prostfednictvim sippingu. (Klempit, 2021)

6.2.3. Vyziva ve stiedné pokrodilych stadiich Huntingtonovy nemoci

Ve stfedné pokrocilych stadiich dochdzi k progresi psychickych i fyzickych ptiznakda.
Pacient jiz Casto neni schopen vykonavat ani zakladni ¢innosti a je odkédzan na pomoc a péci
druhych. Typicky dochazi ke zhorSeni chorey, problémtiim s chizi, zvysené frekvenci padu,
obtizim spojenym s dysfagii a ibytku na hmotnosti. Z psychickych ptiznakt se Casto vyskytuji
deprese a apatie. (Klempift, 2021; Zimlich, 2021)

Se zhorSujici se dysfagii byva ¢astou komplikaci nedostateny piijem stravy a tekutin.
Dysfagie ma zavazny vliv na stav vyzivy. Dilezité je v€asné vySetfeni kvalifikovanym
klinickym logopedem. Pacienti s dysfagii jsou ohrozeni podvyzivou, dehydrataci, aspiracni
bronchopneumonii, celkovym zhorSenim zdravotniho stavu a mnoha dalSimi komplikacemi.
zhorSovani stavu vyZzivy je nezbytna v€asna detekce a lécba dysfagie. Ke screeningu dysfagie
vyuzivame standardizované nastroje, které jsou validované k detekci pacientd, u kterych je
riziko pfitomnosti dysfagie. Mezi nastroje pro screening dysfagie patii naptiklad dotaznik EAT-
10 (Eating Assessment Tool), kdy pacient hodnoti své vlastni pocity pfi polykani nebo GUSS
(Gugging Swallowing Screen), pfi kterém se pozoruji pfiznaky dysfagie pti jidle nebo jiné
piilezitosti. Charakter a miru dysfagie posuzuje logoped napiiklad prostrednictvim
videofluoroskopie. Casto je nutna modifikace konzistence stravy a tekutin za spoluprace
nutri¢niho terapeuta a klinického logopeda. (Novak, Rtuzi¢kova, 2021)

Intenzivni mimovolni pohyby vedou ke zvySenému energetickému vydeji. Stfedné a vice
pokrocila stadia byvaji neziidka doprovdzena vyrazn€é zvySenymi energetickymi néroky.
(Klempift, 2021)

V téchto stadiich ¢asto dochézi také k ubytku funkéni svalové hmoty a rozvoji sarkopenie.
Inaktivita, starnuti, deficit vitaminu D a podvyZziva vedou ke kostnim zméném a zvySeni rizika

osteoporodzy. (Klempit, 2021)

S progresi onemocnéni je vhodné vcas s pacienty a jejich blizkymi fesit otdzku zavedeni
perkutanni endoskopické gastrostomie (PEG), kterd umoznuje aplikovat vyZzivu pies bfisni
sténu pfimo do zaludku. (Klempit, 2021)
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6.2.4. Vyziva ve velmi pokrocilych stadiich Huntingtonovy nemoci

Velmi pokrocila stadia HN jsou doprovazena vyraznym pohybovym omezenim, ktera
piispivaji k rozvoji sarkopenie a dalSich zdravotnich problému. Vyskytuje se dale cela tfada
vaznych psychickych i fyzickych komplikaci jako jsou tézky kognitivni deficit, deprese, apatie,
tézka dysfagie, poruchy feci, rigidita, dystonie a dal$i. Pacient byva zcela odkazén na pomoc
okoli. (Klempit, 2021; Zimlich, 2021)

Stravovani byva u velmi pokroc¢ilé HN komplikované. Kvili vyrazné dysfagii je Casto
nutnd modifikace konzistence stravy nebo zavedeni PEG. Pacienti jsou ¢asto ohrozeni tzv.
tichymi aspiracemi, kdy dochazi ke vdechnuti sousta, ale nedochdzi k obrannému kasli.
Komorbidity v podobé chronickych zanétt dutiny ustni, dychacich cest, moCovych cest a
dekubitti vedou ke sniZeni proteosyntézy. Rigidita a dystonie vedou k navyseni energetickych
narokl organismu. U omezen€ mobilnich nebo imobilnich pacientii bychom méli pfedchazet
rozvoji obezity, kdy ve vétSin€ ptipadid dochdzi pouze ke zvySovani procenta télesného tuku.
(Klempit, 2021)

6.2.5. Dietni doporuceni u Huntingtonovy nemoci

Dietni doporuceni pro pacienty s HN, jejichz télesnd hmotnost je stabilni a nebylo u nich
zaznamenano riziko podvyzivy sestdvaji z pravidelné monitorace télesné hmotnosti a
edukace o zasadach dostateného a vyvazeného stravovani. Optimalni energeticky piijem
je 30-35 kcal/kg télesné hmotnosti/den a ptfijem bilkovin 1,2 — 1,5 kcal/kg tclesné
hmotnosti/den. (Klempit, 2021)

Pacientim s nadvahou se doporucuje zlepSeni fyzické kondice, vyznamna redukce
hmotnosti neni u pacienti s HN vzhledem k nevyhnutelné progresi onemocnéni vhodna.
(Klempift, 2021)

U pacientl v riziku podvyzivy nebo jiz s diagnostikovanou podvyZivou je dilezité dbat na
edukaci a doporuCujeme chutnou a kaloricky bohatou stravu. Pokud nelze pacientovu
energetickou potifebu pokryt konzumaci b&zné stravy, volime nutri¢ni podporu v podobé EV.
EV prvni volby je sipping — specidlné vyvinuta klinickd vyZiva ur€ena k popijeni v tekuté
form¢, eventualné ke konzumaci 1zickou v krémové formé. (Klempit, 2021; Kroupa et al.,
2021)

U pacientl trpicich vyznamnou dysfagii, kdy je bézna strava pro pacienty rizikova nebo
nedostatecnd je doporuceno vcasné zavedeni PEG. PEG je minimaln¢ invazivni metoda, kdy
je gastrostomicka sonda zavedena piimo do zaludku pacienta ptes bfisni st€nu prostiednictvim

gastroskopu. Vyziva je do PEG nejcastéji podavana bolusov€ za pomoci tzv. Janettovy
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stiikacky. Do PEG je podavana specidlni polymerni vyziva. PEG je ur¢ena k dlouhodobému
uzivani. (Fliegelova, n.d.; Kianicka et al., 2012)

6.2.6. Védecké publikace o vyzivé u HN

Jiz v roce 1989 Morales et al. publikovali vysledky prizkumu, kdy za pomoci metody 24-
hours-recall, neboli analyzy ptijaté stravy za poslednich 24 hodin, porovnavali stravovaci rezim
pacientii s HN a zdravych osob. 55 % ze zkoumanych pacientli, zejména ti v pokrocilé fazi
onemocnéni, bylo tehdy vyhodnoceno jako podvyzivenych, pfestoze piijem energie byl
srovnatelny s kontrolni skupinou. Z toho vyplyva, Zze u pacienti s HN byva zvySeny
energeticky vydej oproti zdravé populaci. K takovym zaveérim dosly i pozdéjsi studie. (Morales
et al., 1989)

Vysledky observacni studie (n = 224) Cubo et al. z roku 2015 sice neprokazaly souvislost
mezi adekvatnim piijmem stravy a funkénim stavem pacientti s HN, nicméné poukazuji na
vyznam spravného managementu vyzivy v prevenci samovolného tibytku na hmotnosti. (Cubo
et al., 2015a)

Van der Burg et al. v roce 2017 publikovali vysledky observacni studie (n = 5821), ktera
prokazala pozitivni vliv vy$si hodnoty BMI v ranych stadiich onemocnéni na pozdéjsi prub¢eh,

nezavisle na mnozstvi repetic tripletu CAG. (van der Burg et al., 2017)

Systematicky ptehled od Christodoulou et al. z roku 2020 pfinasi zajimavé zavéry o vlivu
sttedomotské stravy, suplementt stravy a jednotlivych makro a mikronutrientti na priitbéh HN.
Do piehledu bylo zahrnuto celkem 18 studii. Z vysledki nékterych studii vyplyva, Ze
sttedomotska strava mize mit do ur¢ité miry pozitivni vliv na kvalitu Zivota a kognitivni funkce
pacientli s HN. Jiné studie se zajimaly o vliv suplementi stravy jako jsou triheptanoin, L-acetyl-
karnitin a kreatin na klinicky stav pacienti, nebyly vSak zaznamenany zadné pozitivni u¢inky
téchto latek. Vysledky jednotlivych zahrnutych studii nebyly pfili§ konzistentni a dle
Christodoulou et al. je dilezité, aby byla tato problematika nadale zkoumana. (Christodoulou
et al., 2020)

6.2.7. Védecké publikace o dysfagii u HN

De Tommaso et al. v roce 2015 publikovali vysledky kohortové studie, zaméfené na vyskyt
dysfagie u pacientti s HN. Dysfagie byla u souboru 37 pacientti a 39 zdravych osob hodnocena
za pomoci Skaly BSAS (Bedside Swallowing Assessment Scale). Vyznamna dysfagie byla
ptitomna u 32,4 % z pacientd. (de Tommaso et al., 2015)
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Kalkers et al. v roce 2022 uvedli vysledky observac¢ni prifezové dotaznikové studie, ve
které zkoumali vyskyt dysfagie u souboru 158 pacientd s HN. Dotaznik zkoumal zejména
povédomi pacientl o ptiznacich dysfagie a jejich kompenzaci. Piitomnost jednoho nebo vice
ptiznaki dysfagie byla zjisténa u 90,5 % pacienti. (Kalkers et al., 2022)

Pizzorni et al. v roce 2020 publikovali vysledky reserse, ve které se zabyvali dysfagii u
HN. Na zéklad¢ ziskanych informaci doporucuji, ze dysfagie by méla byt u pacientli s HN
posuzovana jiz od ranych stadii onemocnéni. Interval vySetieni polykani u pacientli by mél byt
stanoven klinickym logopedem. U pacientil s HN je doporuceno vySetfovat polykani pomoci
videofluoroskopie nebo flexibilni endoskopie. (Pizzorni et al., 2020)

Pizzorni et al. v roce 2022 déle predstavili vysledky studie, ve které zkoumali vliv dysfagie
na rozvoj podvyzivy u pacientid s HN a dale pacienti s PN a ALS. Celkem se studie i¢astnilo
148 pacienti, z nichZ 54 byli pacienti s HN. Autofi dosli na zékladé vysledkt studie k zavéru,
ze dysfagie, vyssi vek a pokrocilé stadium onemocnéni jsou vyznamnymi a na sobé nezavislymi
prediktory rozvoje podvyzivy u neurodegenerativnich onemocnéni. Zdiraziuji vyznam vcasné

detekce priznakl dysfagie. (Pizzorni et al., 2022)
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7. Vyzkumna ¢ast

7.1. Cile vyzkumné ¢asti prace

Tato diplomova prace se zamétuje na stav vyzivy a na zpusoby vyhledavani podvyzivy a
jinych poruch vyzivy u pacientli s HN. Pro vyzkumnou ¢ast prace jsem stanovila dva dil¢i cile.

C1: Vysetfit stav vyzivy u souboru pacientli s HN prostiednictvim vybranych vysSetteni.

Nasledné¢ porovnat stav vyzivy pacientl s kontrolnim souborem.

C2: Zhodnotit senzitivitu a specifitu screeningového dotazniku MUST a GLIM kritérii pii
vyuziti v diagnostice podvyzivy u pacientli s HN za vyuziti SGA jako referenc¢niho standardu.

7.2. Vyzkumné otazky

V ramci vyzkumné ¢asti diplomové prace jsem si stanovila tii vyzkumné otazky:

1. Ve kterych s vyzivou souvisejicich zkoumanych parametrech jsou nejvétsi rozdily mezi
pacienty s HN a zdravou populaci?

2. Jsou dotaznik MUST a GLIM kritéria vhodnymi néstroji pro diagnostiku podvyzivy u
pacientli s HN?

3. Jakeé jsou vhodné metody pro vyhledavani podvyZzivy a jinych poruch vyzivy u HN?
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7.3. Metodika diplomové prace

7.3.1. ReSerse védeckych ¢lanku a studii

Vramci tvorby diplomové prace jsem vyhledavala védecké studie, zaméfené na
problematiku vyzivy, podvyzivy a jinych nutricné podminénych patologickych stavii a jejich
diagnostiku u HN, které jsou zminény v teoretické ¢asti prace a v diskuzi. ReSerSe studii byla
provedena prostfednictvim multioborové bibliografické databaze Google Scholar a z databaze
U.S. National Library of Medicine PubMed, kterd obsahuje citace z databdze MEDLINE.
Pouzita klicova slova byla Huntingtonova nemoc, podvyZiva, sarkopenie, dysfagie, nutri¢ni
screening, diagnostika podvyZivy, nutri¢ni terapeut, Malnutrition Universal Screening
Tool, Global Leadership Initiative on Malnutrition, Subjective Global Assessment

7.3.2. Sbér dat

V ramci vyzkumné ¢asti diplomové prace jsem provedla vysetieni celkem 30 pacientt, 15
zen a 15 muzd, s geneticky verifikovanou diagnézou Huntingtonovy nemoci. Vyzkumu se
ucastnily osoby rizného veéku a stddia onemocnéni. Vyfazujicim kritériem byl nezajem pacienta

o ucast ve vyzkumu a Spatny funkcni stav pacienta.

VySetieni souboru pacientli bylo uskute¢néno ve spolupraci s Neurologickou klinickou 1.
LF UK a VFN v Praze. VySetieni probéhla ramci rutinnich kontrol ambulantnich pacienti
v neurologické 1 nutriéni ambulanci. Pred vySetfenim obdrzel kazdy ucastnik k precteni
dokument se v§emi potfebnymi informacemi o vyzkumu a vySetienich a bylo mu umoznéno
klast jakékoliv dopliujici otazky, které mu byly zodpovézeny.

Déle bylo vySetieno 30 osob, 15 Zen a 15 muzi, u kterych neni pfitomna HN a zaroven
netrpi ani jinym onemocnénim, které negativné ovliviiuje stav vyzivy. Tyto osoby tvoii
kontrolni soubor. Kontrolni soubor byl vybiran tak, aby zakladni demografické parametry byly

srovnatelné s vyzkumnou skupinou.

Sbér dat probihal od zati 2023 do dubna 2024. Projekt byl schvalen etickou komisi VFN
v Praze v srpnu 2023.
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7.3.3. Pribéh jednotlivych vySetieni

V ramci vyzkumné Casti prace byla u souboru pacientli a kontrolniho souboru provedena

nasledujici vySetfeni:

a) Nutricni screening prostiednictvim validovaného dotazniku MUST
b) Bioelektricka impedancni analyza

c) VysSetteni sily stisku (Hand Grip)

d) 30 s test vstavani ze zidle

U souboru pacient byl stav vyzivy dale posuzovan dvéma zptsoby:

e) VySetfeni stavu vyZivy podle dotazniku SGA
f) VySetfeni stavu vyZivy podle diagnostickych kritérii GLIM

7.3.4. Nutri¢ni screening: Malnutrition Universal Screening Tool (MUST)

Nutriéni screening byl proveden prostiednictvim dotazniku Malnutrition Universal
Screening Tool. Bylo postupovano dle doporuc¢eného postupu, ktery byl predstaven v teoretické
¢asti v podkapitole 4.2. Hodnota BMI byla vypocitana pomoci vzorce ze zjisténych udaji o
vySce a hmotnosti. VSichni vySetfovani byli zvaZeni a zméteni v den vySetieni, v ptipadé Ze by
byli pouze tdzani, uvedené tdaje by mohly byt zkreslené. Na zmény v hmotnosti za poslednich
3-6 mésicli byli vySetfovani, pfipadné jejich rodinni pfislusnici tdzani. Dale byli tdzani na
pritomnost akutniho onemocnéni. Nakonec byl zhodnocen predpoklad snizeného piijmu stravy
v piiStich péti nebo vice dnech.

Screening byl proveden u souboru pacientl i kontrolniho souboru. U kontrolniho souboru
byl proveden k ovéteni, zda jednotlivé osoby z kontrolniho souboru nejsou v Zadném riziku
podvyZzivy a mohou tak byt do kontrolniho souboru zatazeny. Do kontrolniho souboru byly
zatazeny pouze osoby, které ziskaly v dotazniku MUST 0 bod.
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7.3.5. Bioelektricka impedanc¢ni analyza (BIA)

Bioelektrickd impedan¢ni analyza byla provadéna pomoci mobilniho zdravotnického
analyzatoru télesn¢ kompozice seca mBCA 5285, ktery miizeme vidét nize na Obrazku 8. Tento
piistroj méfi hmotnost beztukové a tukové tkané, obsah télesné vody, hmotnost kosterniho
svalstva, uréuje hodnotu fazového uhlu a dalsich parametri.

Pfed métenim byli vySetfovani pouceni o nasledujicich opatfenich, aby nebyli vystaveni
zadnému riziku a aby nedoslo ke zkresleni vysledku:

e Mg¢feni je ideédlni podstoupit na lacno

e Negjlépe 24 hodin pifed méfenim je vhodné vyhybat se kofeinovym a alkoholickym
napojim

e Nejlépe 24 hodin pted mefenim je vhodné vyhybat se sportovnim aktivitdm

e Pfed méfenim je nutné si sundat Sperky, hodinky a ostatni kovové predmeéty

e Pfi méteni je dilezité mit suché ruce a nohy

¢ Implantovany kardiostimulator nebo defibrilator jsou kontraindikaci k vySetteni

VySetrovani pfi méteni leZeli na zddech. Na vSechny jednotlivé koncetiny byly nalepeny
dvé elektrody. Délka kazdého méteni byla piiblizné dvacet sekund, kdy vySetfovany lezel v

klidu a snazil se co nejméné pohybovat. Zjisténd data pristroj néasledn¢ zpracovaval Sesti
analytickymi moduly.

Obrazek 8: Analyzdtor télesné kompozice seca mBCA 525

Zdroj obrazku: MR Diagnostic+, n.d.
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7.3.6. Sila stisku (Hand Grip)

Sila stisku byla méfena za pomoci digitdlni dynamometru Baseline BIMS digital 5-
position grip and pinch dynamometer, ktery miZzeme vid¢t na Obrdzku 9.

Vysetfovany uchopil dynamometr do své dominantni ruky, s loktem podél téla v 90° flexi
a zapéstim ve 0-30°. Nasledné pfistroj stiskl co nejvétsi silou po dobu 3 sekund. Timto
zpusobem byly provedeny tfi jednotlivé stisky s odstupem 1 minuty. Do vysledkt byla zafazena
nejvyssi hodnota.

Obrdazek 9: Baseline BIMS digital 5-position grip and pinch dynamometer

Zdroj obrazku: NEXGEN Ergonomics, n.d.
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7.3.7. 30 s test vstavani ze zidle

30 s test vstavani ze zidle byl provadén za vyuziti zidle bez opérek na ruce, ktera byla
opiena o sténu. VySetfovani po dobu 30 sekund vstavali a sedali zpét na zidli, s rukama
piekiizenyma na hrudi. Bylo po¢itano kolik vstani vysetifovany provedl bdhem 30 s. Cas byl
méfen pomoci stopek.

7.3.8. Subjective Global Assessment (SGA)

U vsech pacientll byly postupné posouzeny a vyhodnoceny jednotlivé body, stanovené
dotaznikem SGA. Vyvoj hmotnosti, zmény v piijmu stravy a pfitomnost gastrointestinalnich
ptiznaki byly zjiStovany na zakladé rozhovoru s pacientem a/nebo pecujici osobou. Funkéni
kapacita byla posuzovdna na zaklad¢ vysledkli funkénich testii a dotazniki UHDRS (The
Unified Huntington's Disease Rating Scale), které byly vyvinuty k posuzovani funkéni kapacity
pacientli s HN. Mnozstvi podkozniho tuku a svaloviny bylo vyhodnocovdno na zakladé
vysledki BIA a antropometrického vySetfeni (méfeni obvodil). Pfitomnost otokid byla

posuzovana prostiednictvim fyzikalniho vysetfeni.
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7.3.9. Global Leadership Initiative on Malnutrition (GLIM)

Pfi posuzovani stavu vyzivy na zékladé GLIM kritérii byl prvnim krokem nutri¢ni
screening za vyuziti validovaného dotazniku MUST. Pokud screening u vysSetfovaného
vyhodnotil riziko podvyzivy, nasledovalo hodnoceni péti kritérii, ktera byla vySe zminéna
v podkapitole 4.10. Pro naplnéni kritérii pro diagndézu podvyzivy je nutna soucasna pritomnost
alespoii jednoho fenotypového a jednoho etiologického kritéria. Zavaznost podvyzivy byla dale
posuzovana na zaklad¢ hodnot fenotypovych kritérii (viz Obrdazek 7).

Hodnota BMI a zmény hmotnosti byly zji§tovany v ramci nutricniho screeningu.
Snizené¢ mnozstvi svalové hmoty bylo posuzovano dle vysledki BIA, v potaz byly brany také
vysledky sily stisku. SniZzeny pfijem stravy byl rovnéz hodnocen jiz v ramci nutri¢niho
screeningu. Pfitomnost zanétlivého onemocnéni byla posuzovana dle anamnézy a konzultovéna

s oSetfujicim 1ékafem

7.3.10. Metodika zpracovani dat

Vysledky vysetfeni BIA, sily stisku a 30 s testu vstavani ze zidle byly statisticky
porovnavany mezi souborem pacientli a kontrolnim souborem. Prvnim krokem bylo testovani
normalniho rozdé€leni dat pomoci Shapirova-Wilkova testu. V piipadé, ze bylo ve zkoumanych
parametrech vyhodnoceno normalni rozdéleni u obou souboril, parametry byly nasledné
statisticky porovnavany prostfednictvim Welchova t-testu. V ptipad¢, Ze nebylo ve zkoumanych
parametrech vyhodnoceno normalni rozdéleni u obou souboril, parametry byly nasledné
statisticky porovnavany prosttednictvim Mann-Whitneyho U testu. Hladina vyznamnosti ¢inila
5 %.

Pro vypocet miry senzitivity a specifity GLIM kritérii byl dotaznik SGA vyuzit jako
referencni standard. Na zdklad€ poctu skute¢né pozitivnich, skute¢né negativnich, faleSné
pozitivnich a fale$Sné negativnich zachytli podvyZzivy byla vypocitana senzitivita, specifita,
prevalence a piesnost za vyuziti kalkulatoru na webové strance MedCalc.
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8. Vysledky vySetieni

8.1. Charakteristika souboru pacientii

Soubor pacientli byl tvofen celkem 30 osobami, 15 Zenami a 15 muzi, s geneticky
verifikovanou diagnézou Huntingtonovy nemoci. Primérny veék souboru pacientii Cinil
50.5+12.44 let. Pramérna hodnota BMI ¢&inila 24.85+5.46 kg/m?. Zakladni udaje o souboru
pacientl jsou shrnuty v Tabulce 2.

Tabulka 2: Zdakladni charakteristika souboru pacientii (n=30)

Pramér |SD Median

Vek (roky) 50.5 12.44  48.5
T¢lesna vyska (cm) 171.67 8.87 173
T¢lesna hmotnost (kg) [73.31 17.25 [71.13
BMI (kg/m?) 24.85 5.46 23.22

8.2. Charakteristika kontrolniho souboru

Kontrolni soubor byl tvofen celkem 30 osobami, 15 Zenami a 15 muZi, ktefi netrpi Zadnym
akutnim ani chronickym onemocnénim, které by mohlo ovlivnit jejich stav vyzivy. Primérny
vék kontrolniho souboru ¢inil 50.8+16.06 let. Priimérna hodnota BMI ¢inila 25.34+4.36 kg/m?.
Zakladni udaje o kontrolnim souboru jsou shrnuty v Tabulce 3.

Tabulka 3: Zakladni charakteristika kontrolniho souboru (n=30)

Pramér  [SD Median
VEk (roky) 50.8 16.06 {49
T¢lesna vyska (cm) 174.73 1246  |176.5
T¢lesnd hmotnost (kg) [78.2 19.87 |77
BMI (kg/m?) 25.34 4.36 24.98
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83.Cil1

Prvnim cilem vyzkumné casti bylo vySetiit stav vyzivy u souboru pacientii s
Huntingtonovou nemoci a u souboru zdravych kontrol. Nasledn¢ porovnat stav vyzivy obou

soubortl na zaklad¢ vysledkl vySetteni.
8.3.1. Testovani normality dat: Shapirav-Wilkuv test

U zjisténych hodnot jednotlivych zkoumanych parametri z vysledkl bioelektrické
impedan¢ni analyzy a dynamometrie byla testovana normalita rozdé€leni prostfednictvim
Shapirova-Wilkova testu. P-hodnoty u parametra v Tabulkdch 4 a 5 jsou oznaceny zelene€, v
ptipadé ze test vyhodnotil rozdéleni jako normalni a -, v piipad¢ Ze test nevyhodnotil

rozdéleni jako normalni.

Tabulka 4: Testovani normality dat u souboru pacientii: Shapiritv-Wilkiy test

Zkoumany parametr [Pocet Primér SD Median P-hodnota
BMI (kg/m?) 30 24.85 5.46 23.22 0.09
FM (kg) 30 21.89 10.94 21.59 0.403
FMI (kg/m?) 30 7.55 4.05 7.05 0.066
FM (%) 30 28.84 10.86 30 0.74
FFM (kg) 30 51.43 11.64 48.94 0.108
FFMI (kg/m?) 30 17.32 2.88 17.3 0.194
SMM (kg) 30 23.79 6.43 23.1 0.118
PA (°) 30 4.95 0.79 4.9 0.196
HG (kg) 30 21.22 8.77 20.15 0.065
30 s test (pocet) 30 9.93 4.7 10 0.146

Tabulka 5: Testovani normality dat u kontrolniho souboru: Shapiriiv-Wilki test

Zkoumany parametr [Pocet Pramér SD Median P-hodnota
BMI (kg/m?) 30 25.34 4.36 24.98 0.272
FM (kg) 30 18.33 0.2 17.63 0.446
FMI (kg/m?) 30 6.17 3.39 5.95 0.246
EFM (%) 30 23.83 11.32 25.45 0.664
FFM (kg) 30 59.87 18.43 52.7

FFMI (kg/m?) 30 18.61 4.55 17.5

SMM (kg) 30 28.26 10.09 24.4

PA (°) 30 5.97 1.2 6.2 0.067
HG (kg) 30 41.2 17.4 33.95

30 s test (pocet) 30 20.43 6.64 20 |O.755
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8.3.2. Body mass index (BMI)

V Tabulce 6 jsou uvedeny vysledky porovnani hodnot Body Mass Index (index télesné
hmotnosti) pomoci Welchova t-testu. Test neprokéazal statisticky signifikantni rozdil mezi

pacienty a kontrolni skupinou (p= 0.7024).

Tabulka 6: Vysledky BMI u souboru pacientii a kontrolniho souboru: Welchiv t-test

Pocet Pramér SD p-hodnota  [Signifikantni
vysledek
S. pacientii 30 24.85 5.46
BMI (kg/m?) 0.7024 NE
Kontrolni s. 30 25.34 4.36
BMI (kg/m?)

BMI: Body Mass Index (Cesky: index télesné hmotnosti); SD: smérodatna odchylka

8.3.3. Bioimpedan¢ni elektricka analyza

V Tabulce 7 jsou uvedeny vysledky porovnani hodnoty Fat Mass (tukova tkai) pomoci
Welchova t-testu. Test neprokazal statisticky signifikantni rozdil mezi pacienty a kontrolni

skupinou (p=0.178).

Tabulka 7: Vysledky FM u souboru pacientit a kontrolniho souboru: Welchiv t-test

Pocet Primér SD p-hodnota Signifikantni
vysledek
S. pacientd 30 21.89 10.94
FM (kg) 0.178 NE
Kontrolni s. 30 18.33 9.2
FM (kg)

FM: Fat Mass (Cesky: tukova tkan); SD: smérodatna odchylka
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V Tabulce 8 jsou uvedeny vysledky porovnani hodnot Fat Mass Index (index tukové tkan¢)
pomoci Welchova t-testu. Test neprokazal statisticky signifikantni rozdil mezi pacienty a
kontrolni skupinou (p= 0.158).

Tabulka 8: Vysledky FMI u souboru pacientii a kontrolniho souboru: Welchiiv t-test

Pocet Primér SD p-hodnota Signifikantni
vysledek
S. pacientii 30 7.55 4.05
FMI (kg/m?) 0.158 NE
Kontrolni s. 30 6.17 3.39
FMI (kg/m?)

FMI: Fat Mass Index (Cesky: index tukové tkan€); SD: smérodatna odchylka

V Tabulce 9 jsou uvedeny vysledky porovnani hodnot Fat Mass % (procento télesného
tuku) pomoci Welchova t-testu. Test neprokézal statisticky signifikantni rozdil mezi pacienty a
kontrolni skupinou (p= 0.086).

Tabulka 9: Vysledky FM % u souboru pacientii a kontrolniho souboru: Welchiiv t-test

Pocet Pramér SD p-hodnota Signifikantni
vysledek
S. pacientil 30 28.84 10.86
FM % 0.086 NE
Kontrolni s. 30 23.83 11.32
FM %

FM: Fat Mass (Cesky: tukova tkan); SD: smérodatna odchylka
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V Tabulce 10 jsou uvedeny vysledky porovnani hodnot Fat-Free Mass (beztukova tkan)
pomoci Mann-Whitneyho U testu. Test neprokazal statisticky signifikantni rozdil mezi pacienty
a kontrolni skupinou (p= 0.093).

Tabulka 10: Vysledky FFM u souboru pacientii a kontrolniho souboru: Mann-Whitneyho U test

Pocet Primér SD p-hodnota Signifikantni
vysledek
S. pacientt 30 51.43 11.64
FFM (kg) 0.093 NE
Kontrolni s. 30 59.87 18.43
FFM (kg)

FFM: Fat-Free Mass (Cesky: beztukova tkan); SD: smérodatna odchylka

V Tabulce 11 jsou uvedeny vysledky porovnani hodnot Fat-Free Mass Index (index
beztukové tkdn¢) pomoci Mann-Whitneyho U testu. Test neprokazal statisticky signifikantni
rozdil mezi pacienty a kontrolni skupinou (p= 0.145).

Tabulka 11: Vysledky FFMI u souboru pacientii a kontrolniho souboru: Mann-Whitneyho U test

Pocet  [Primér [SD p-hodnota Signifikantni
vysledek
S. pacientil 30 17.32 2.88
FFMI (kg/m?) 0.145 NE
Kontrolni s. 30 18.61 4.55
FFMI (kg/m?)

FFMI: Fat-Free Mass Index (Cesky: index beztukové tkan¢); SD: smérodatna odchylka
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V Tabulce 12 jsou uvedeny vysledky porovnani hodnot Skeletal Muscle Mass (kosterni
svalova tkan) pomoci Mann-Whitneyho U testu. Test neprokézal statisticky signifikantni rozdil
mezi pacienty a kontrolni skupinou (p= 0.114).

Tabulka 12: Vysledky SMM u souboru pacientii a kontrolniho souboru: Mann-Whitneyho U test

Pocet Primér SD p-hodnota Signifikantni
vysledek
S. pacientii 30 23.79 6.43
SMM (kg) 0.114 NE
Kontrolni s. 30 28.26 10.09
SMM (kg)

SMM: Skeletal Muscle Mass (Cesky: kosterni svalova tkan); SD: smérodatna odchylka

V Tabulce 13 jsou uvedeny vysledky porovnani hodnot fazového uhlu pomoci Welchova
t-testu. Test prokazal statisticky signifikantni rozdil mezi pacienty a kontrolni skupinou (p
<0,01).

Tabulka 13: Vysledky PA u souboru pacientii a kontrolniho souboru: Welchiv t-test

Pocet Pramér SD p-hodnota Signifikantni
vysledek
S. pacientil 30 4.95 0.79
PA (°) 0.0003 ANO
Kontrolni s. 30 5.97 1.2
PA (©)

PA: Phase Angle (Cesky: fazovy tihel); SD: smérodatna odchylka
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8.3.4. Sila stisku (Hand Grip)

V Tabulce 14 jsou uvedeny vysledky porovnani hodnot vysledkit Hand Grip (sila stisku)
pomoci Mann-Whitneyho U testu. Test prokazal statisticky signifikantni rozdil mezi pacienty
a kontrolni skupinou (p <0,01).

Tabulka 14: Vysledky HG u souboru pacientii a kontrolniho souboru: Mann-Whitneyho U test

Pocet Pramér SD p-hodnota Signifikantni
vysledek
S. pacientii 30 21.22 8.77
HG (kg) 0.00000082  [ANO
Kontrolnis. 30 41.2 17.4
HG (kg)

HG: Hand Grip (Cesky: sila stisku ruky); SD: smérodatna odchylka

8.3.5. 30 s test vstavani ze zidle

V Tabulce 15 jsou uvedeny vysledky porovnani hodnot vysledkti 30 s testu vstavani ze
zidle pomoci Welchova t-testu. Test prokazal statisticky signifikantni rozdil mezi pacienty a
kontrolni skupinou (p <0,01).

Tabulka 15: Vysledky 30 s testu u souboru pacientii a kontrolniho souboru: Welchiiv t-test

Pocet  [Primér [SD p-hodnota Signifikantni
vysledek
S. pacientt 30s 30 0.93 4.7
test (pocet) 0.000000003751 |ANO
Kontrolnis.  30[30 20.43 6.64
s test (pocet)

SD: smérodatna odchylka
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8.4. Cil 2

Druhym cilem vyzkumné ¢asti bylo zhodnotit senzitivitu a specifitu screeningového
dotazniku MUST a GLIM kritérii pii vyuziti v diagnostice podvyzivy u pacientl
s Huntingtonovou nemoci za vyuziti SGA jako referen¢niho standardu.

8.4.1. Vysledky MUST
Celkem dvanact pacientdl ze souboru (n = 30) bylo vyhodnoceno validovanym
screeningovym dotaznikem MUST jako nutriéné rizikovych, z toho sedm pacientli bylo
vyhodnoceno jako stiedné rizikovych a pét bylo vyhodnoceno jako vysoce rizikovych.
Vysledky graficky znazoriuje Graf'1.

Graf 1: Vysledky nutricniho screeningu podle MUST u souboru pacientit (n=30)

Soubor pacienti: MUST
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8.4.2. Vysledky SGA

Celkem u dvaceti tfi pacientil ze souboru (n = 30) byla diagnostikovéna testem SGA
podvyziva. Co se tyce stupné zavaznosti podvyzivy, u tfinacti pacientl byla diagnostikovana
lehka az stfedné tézka podvyziva a u deseti pacientli byla diagnostikovéana tézka podvyziva.
Vysledky graficky znazornuje Graf 2.

Graf 2: Vysledky vySetieni podle SGA u souboru pacientii (n=30)

Soubor pacientii: SGA
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Skore C: Tézka podvyZziva
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8.4.3. Vysledky GLIM

V souctu dvanact pacienti ze souboru (n = 30) bylo vyhodnoceno screeningovym
dotaznikem MUST jako nutricné rizikovych, z toho sedm pacientii bylo vyhodnoceno jako
sttedné rizikovych a pét bylo vyhodnoceno jako vysoce rizikovych. Podle diagnostickych
kritérii GLIM dale vySetfujeme pacienty, ktefi byli nutricnim screeningem vyhodnoceni jako
nutri¢né rizikovi. Nasledovala tedy diagnostika a zhodnoceni stupné zavaznosti podvyzivy. Ze
dvanacti nutriéné rizikovych pacientii byla podvyziva diagnostikovana u osmi pacientii. Co se
tyCe stupné€ zavaznosti podvyzivy, u péti pacientti byla diagnostikovana sttedné tézka podvyziva
a u tfech pacientd byla diagnostikovana tézka podvyziva. Vysledky graficky znazornuje Graf
3.

Graf 3: Vysledky vySetieni podle GLIM u souboru pacientit (n=30)

Soubor pacienti: GLIM
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Normalni viEvowy stav Stfedné t8Zka podviEiva T&Zka podvvEiva
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8.4.4. Vysledky

Na zakladé¢ vysledkii naseho vyzkumu dotaznik SGA diagnostikoval podvyzivu u
podstatné vice pacienti nez GLIM kritéria. Nutri¢né rizikovi pacienti vyzkumného souboru
Castokrat naplnovali fenotypova kritéria GLIM, nicméné nenapliovali Zadné ze dvou kritérii

etiologickych.

Pfi testovani senzitivity a specifity dotazniku MUST v porovnani s dotaznikem SGA jako
referenénim standardem, vySla hodnota senzitivity 47.83 % a hodnota specifity 85.71 %.
Vysledky jsou shrnuty v Tabulce 16.

Tabulka 16: Vysledky testovani senzitivity a specifity dotazniku MUST

Statisticky parametr Hodnota 95 % Cl

Senzitivita 47.83 % 26.82 % - 69.41 %
Specifita 85.71 % 42.13 % - 99.64 %
Prevalence 76.67 % 57.72 % - 90.07 %
Ptresnost 56.67 % 37.43 % - 74.54 %

Pii testovani senzitivity a specifity GLIM kritérii v porovnani s dotaznikem SGA jako
referencnim standardem, vySla hodnota senzitivity 34.78 % a hodnota specifity 100 %.

Vysledky jsou shrnuty v Tabulce 17.

Tabulka 17: Vysledky testovani senzitivity a specifity GLIM kritérii

Statisticky parametr Hodnota 95 % C1
Senzitivita 34.78 % 16.38 % - 57.27 %
Specifita 100 % 59.04 % - 100 %
Prevalence 76.67 % 57.72 % - 90.07 %
Ptesnost 50 % 31.3%-68.7%
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9. Diskuze

9.1.Cil1

Zjistili jsme, Ze pacienti s HN maji v porovnani se zdravou populaci vyrazn¢ snizené
hodnoty fazového uhlu (p <0,01), snizenou silu stisku ruky (p <0,01) a snizeny vykon ve 30 s
testu vstavani ze zidle (p <0,01).

Fazovy uhel a télesné slozeni

Hodnoty fazového uhlu zavisi na integrit¢ bunééné membrany a na metabolicky aktivni
télesné bunécné hmoté. Vice studii prokazalo korelaci mezi fazovym tthlem a hodnotou BMI a
stavem vyzivy. Podvyziva hodnoty fazového ihlu vyznamné snizuje. (Kumar et al., 2012) U
nasi skupiny pacientli nebyly zjistény statisticky vyznamné rozdily mezi hodnotami BMI oproti
kontrolnimu souboru. Hodnoty BMI nemusi mit samy o sobé dobrou vypovédni hodnotu o
stavu vyzivy jedince. Analyza t€lesného slozeni pomoci BIA, véetn¢ zjisténi hodnoty fazového
uhlu pfinasi lepsi informace o nutriénim stavu. Hodnota BMI ¢asto byva u pacientd s HN v
norme spise kvili vy$§imu mnozstvi FM nez FFM v télesném slozeni. K podobnym zavérim
dosli v roce 2015 rovnéz Cubo et al., ktefi zkoumali télesné slozeni u souboru 22 pacientl v
pocatecnich stadiich HN. (Cubo et al., 2015b)

Fazovy thel u zdravé populace klesa s rostoucim vékem. Domnivame se, Ze u pacientil s
HN se na jeho poklesu pravdépodobné podileji 1 vlastnosti mutovaného huntingtinu.
Patologicky huntingtin ma negativni vliv na stav vyzivy zejména svym pusobenim v kosterni
svalové tkani, kostech, tukové tkani a srdci. (Chuang, Demontis, 2021) HN ma prokazatelné
vliv také na funkci gastrointestinalniho traktu. Nemocni neztidka trpi chronickymi zaZivacimi
obtiZemi, ezofagitidou nebo gastritidou. Spojitost HN s funkci osy mikrobiota-stfevo-mozek je
sttevni mikrobiom by mohl mit nepfiznivy vliv na progresi. (Ekwudo et al., 2024)
Mitochondrialni poSkozeni, které bylo zaznamenano ve fibroblastech pacientii s HN nasvédcuje
tomu, Ze energeticky metabolismus neni naruseny pouze v bunkéch centradlniho nervového
systému, ale také v perifernich tkanich. Mitochondrialni poSkozeni se projevuje poruchami
respiratniho fetézce. (VaniSova et al., 2022) Bunky také jevi vétSi tendenci k apoptoze.
(VaniSova et al., 2022) Mutovany huntingtin oslabuje antioxidativni mechanismy, a to mé za

nasledek nartst oxidativniho stresu a zanétlivé aktivity. (Scarian et al., 2024)

V roce 2022 Rivadeneyra-Posadas et al. predstavili zajimavé vysledky studie, ktera se
zabyvala hodnotou fazového uhlu jakozto ukazatelem zvySeného rizika sarkopenie u pacientti
s HN. T¢lesné sloZeni a fazovy thel byly méfeny za pomoci stejného zatizeni jako v nasi studii,
tedy analyzatorem seca mBCA 525. Vyzkumu se Ucastnilo celkem 37 pacientl, jejichZz
prumérny vek byl 53 + 12 let. Primérna hodnota fazového uhlu byla 5.77 + 0.77 a sily stisku
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23.05+£11.02. (Rivadeneyra-Posadas et al., 2022) V nasem vyzkumu byl primérny vék souboru
pacienti 50.8 = 16.06, primérna hodnota fazového uhlu 4.95 + 8.77 a sily stisku 21.22 + 8.77.
Obe¢ studie tedy pfindsi podobné vysledky. Fazovy uhel Ize rozhodné povazovat za kvalitni

ukazatel pti hodnoceni rizika podvyzivy a sarkopenie.

Rivadeneyra-Posadas et al. v roce 2023 publikovali vysledky studie, ktera se zabyvala
métenim télesného slozeni pfimo u pacientii s HN. Vysledky studie vyhodnotily spolehlivost
multifrekvencni BIA jako dobrou az vybornou ve srovnani se zlatym standardem pro méteni
télesného slozeni, kterym je DEXA. (Rivadeneyra-Posadas et al., 2023) K podobnym
vysledkiim dosli Rivadeneyra-Posadas et al. také v prevalencni observacni studii, jejiz vysledky
publikovali zacatkem roku 2024 a ve které zkoumali stejnou problematiku jako o rok dfive.
(Rivadeneyra-Posadas et al., 2024)

Funkcni testy

Pfestoze u pacientll se v naSem souboru neprokazal pokles objemu svalové hmoty pfi
analyze télesného slozeni BIA, funk¢éni vysSetfeni pomoci svalovych testl prokazala snizenou
svalovou silu a kondici pacientti s HN.

v

Vysetienti sily stisku ruky je povazovéno za jedno z nejspolehlivéjsich kritérii, vyuzivanych
v diagnostice sarkopenie. (Topinkova, 2018) Vztah mezi silou stisku ruky a svalovou hmotou
zkoumali Busse et al. jiz v roce 2008. Stejné€ jako my zjistili rozdily v sile stisku mezi pacienty
a zdravou populaci. Na rozdil od nasi prace na vzorku 20 pacientti zjistili mens$i objem svalové
hmoty na dolnich koncetinach. (Busse et al., 2008). 30 s test vstavani ze zidle byl pivodné
vyzkousSen na geriatrické populaci. (McCarthy et al., 2004) Khalil et al. v roce 2010 prokazali
spolehlivost a validitu tohoto testu u pacientd s HN. (Khalil et al., 2010) Spolehlivost testu
potvrzuje to, Ze se bézn¢ vyuziva v Iékovych studiich a longitudindlnich observacnich studiich.

Vzhledem k tomu, Ze u zdravé populace byly vysledky testli zaméfenych na vySetfeni
sarkopenie v mezich normy a u vétSiny pacienti byly signifikantné zhorSené, vyplyva z toho,
ze u pacienti s HN dochazi k rozvoji sekundarni sarkopenie v souvislosti se zékladnim
onemocnénim. Hodnoty fazového uhlu, sila stisku a funkéni testy, jako je napiiklad nami

provadény 30 s test vstavani ze zidle se jevi jako spolehlivéjsi kritéria pro hodnoceni sarkopenie
u pacienti s HN nez celkovy objem kosterni svaloviny.

Lze tedy konstatovat, Ze piestoze hodnoty BMI mohou byt u pacienti s HN se zdravou
populaci srovnatelné, celkovy nutri¢ni a funkéni stav pacienti byva vyrazné horsi. K vySetfeni
stavu vyzivy u pacientil s HN je nutné pfistupovat komplexné.
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9.2. Cil 2

MUST

Dvanact pacientt z vyzkumného souboru (n = 30) vyhodnotil MUST jako nutri¢né rizikové,
z toho sedm pacientl jako stiedné rizikové a pét jako vysoce rizikové. Hodnota senzitivity
dotazniku MUST vysla v naSem vyzkumu 47.83 % a hodnota specifity 85.71 %.

Ptestoze MUST neni validovan pro HN, v naSem souboru se ukdzalo, Ze vice nez tietina
pacientil byla timto nastrojem vyhodnocena jako nutri¢né rizikova. Pfi polozkové analyze jsme

zjistili, ze nejspolehlivéjsim parametrem MUST je netimyslny pokles na hmotnosti. Limitem
tohoto nastroje je, Ze nebere Zadnym zptisobem v potaz svalovou vykonnost a objem.

GLIM kriteria

Ze dvanacti nutriné rizikovych pacientd, které vyhodnotil dotaznik MUST, byla podvyZziva
GLIM kritérii diagnostikovana u osmi pacienti. U péti z nich byla diagnostikovana stfedné
tézka podvyziva a u tfech pacientl byla diagnostikovana tézka podvyziva. Hodnota senzitivity
GLIM kritérii pti diagnostice podvyzivy u pacientti s HN vysla v nasem vyzkumu pomérné
nizka, konkrétné 34.78 % a specifita naopak 100 %.

V ptipad¢, ze dodrzujeme doporuceny postup autortt GLIM kritérii, k naplnéni diagnézy
podvyzivy je zapotiebi pfitomnost alesponi jednoho fenotypového a jednoho etiologického
kritéria zaroven, jak bylo vysvétleno v podkapitole 4.10. U pacientl z naSeho souboru doslo ve
vétsing piipadil k naplnéni minimalné jednoho a n€kdy 1 vice fenotypovych kritérii nardz. U
téchto pacientii vSak nakonec GLIM podvyZivu nevyhodnotil, protoZe nedoslo k naplnéni ani
jednoho z etiologickych kritérii. N4&s referencni standard SGA bral v potaz Casto se vyskytujici
parametry jako je sniZzen¢ mnozstvi svalové hmoty nebo snizena funk¢ni kapacita. Proto na jeho
zéklad¢ byla podvyziva detekovdna u vice pacienti. Podminku soucasné¢ho naplnéni
fenotypového a etiologického kritéria povaZzujeme za nedostatek tohoto dotazniku. Nizké
hodnoty fenotypovych kritérii nelze pti diagnostice podvyzivy u téchto pacientt prehlizet 1 kdyz

nevykazuji pfitomnost zanétu ani jejich pfijem stravy neni sniZeny.

Podobné jako v nasi studii Allard et al. v roce 2020 hodnotili senzitivitu a specifitu GLIM
kritérii za vyuZiti SGA jako standardu. V této retrospektivni studii nebyli specificky zahrnuti
neurologi¢ti pacienti, ale heterogenni soubor pacienti s riznymi internimi a chirurgickymi
diagnézami (n=1022). Z vysledki jejich studie vyplyva, ze GLIM kritéria vykazuji nizkou
senzitivitu. Poukazuji na potencial GLIM kritérii pfi vyuziti dotazniku jako celku, nicméné
autory doporuc¢ovand nutnost kombinace dvou kritérii pro stanoveni diagnézy podvyzivy miize
vést k prehlédnuti nékterych pacientd, které SGA vyhodnoti jako podvyZivené. (Allard et al.,
2020)
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Miranda a Malheiro koncem roku 2023 publikovali vysledky studie, jejimz cilem bylo
zhodnotit vyuziti GLIM kritérii v diagnostice podvyzivy u pacienti s PN. Z celkového poctu
148 pacientil byla fenotypova i etiologicka kritéria pfitomna u 45.9 % pacientd. Autofi
piedpokladaji, ze vzhledem vyznamné prevalenci podvyzivy u pacienti s PN bude zapotiebi
dalsich studii, aby mohla byt GLIM kritéria validovana pro vyuziti u této skupiny pacientt.
(Miranda, Malheiro, 2023) To znamena, ze i u jiného neurodegenerativniho onemocnéni pfi
testovani GLIM kritérii doslo k podobnym zjisténim.

Prestoze GLIM kritéria na zakladé vysledkii naseho vyzkumu nejsou pfili§ senzitivnim
nastrojem pro vyhledavani podvyzivy u HN, mohou byt naopak velmi vhodnym néstrojem pro
vyuziti pfi jinych nez neurologickych diagnézach. Huo et al. v roce 2022 publikovali
systematicky ptehled studii, které zkoumaly pravé presnost GLIM kritérii. Uvadeéji, Ze piesnost
GLIM kritérii se na zakladé€ vice studii jevi jako vysoka, a dokonce hovofii o potencidlu GLIM
kritérii slouzit jako referen¢ni standard. (Huo et al., 2022) Problematika vyzivy u onemocnéni
jako je HN je vsSak natolik specificka, Ze i jindy vysoce senzitivni ndstroj mize podvyzivu
prehlédnout. Zadny nastroj, ktery by byl specidlné navrzen pro detekci podvyzivy pii

neurologickych onemocnéni doposud nebyl predstaven.

SGA

V rédmci naSeho vyzkumu byla referenénim standardem testem SGA diagnostikovana
podvyziva u dvaceti tii pacientli (n=30). U tfinacti pacientli byla diagnostikovana lehka az
sttedné tézka podvyziva a u deseti pacientli byla diagnostikovana tézka podvyziva.

SGA povazujeme za vhodnéjsi néstroj pro vyuziti pii diagnostice podvyzivy u pacientd s
HN nez GLIM kritéria v ptipad¢, Ze se drzime doporuc¢eného postupu GLIM kritérii s nutnosti
naplnéni kombinace fenotypovych a etiologickych kritérii. SGA se stejné€ jako GLIM zamétuje
na ubytek télesné hmotnosti, snizeny pfijem stravy a tibytek svalové hmoty. Navic vSak vénuje
pozornost funkéni kapacité, souvislosti zékladniho onemocnéni se stavem vyZivy, pfitomnosti
gastrointestinalnich pfiznakt, ubytku podkoZniho tuku a ptitomnosti otokil. Funkéni kapacita
se s progresi HN vycerpava. Funkéni kapacita je u HN negativné ovlivnéna zhorSovanim
motorickych 1 kognitivnich schopnosti a poruchami chovani.
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9.3. Limity studie

Mezi limity nasi studie fadime pomérné maly vyzkumny soubor. Pfi zkoumani vétsiho
souboru pacientti s HN bychom pravdépodobné objevili statisticky vyznamné rozdily i v jinych

zkoumanych parametrech.

Limitaci byla také kritéria, ktera nasi pacienti museli splitovat, aby mohli byt zafazeni do
studie. Zejména se jedna o dostate¢né zachovalou mobilitu, umoziiujici podstoupit vSechny
polozky z naseho vySetrovaciho protokolu. Z vlastni zkuSenosti jsme se presvédcili, ze tyto
metody nemohou byt vyuzity pro lezici pacienty v pokrocilych stadiich onemocnéni.

Z hlediska posuzovani specifity a senzitivity vySetiovacich ndstroji nelze opomenout
vysokou miru subjektivity naSeho referen¢niho standardu, SGA dotazniku, a jeho zavislost na

zkuSenostech vySettujiciho.
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10. Zavér

Nas vyzkum prokazal, ze vyskyt poruch vyzivy, zejména podvyzivy spojené se sarkopenii
a zhorSenym funkénim stavem je u Huntingtonovy nemoci Casty. V soucasné dob¢ neexistuje
zadny univerzalni navod, jak k této problematice pfistupovat a jak poruchy vyzivy efektivné
vyhledavat. Nase studie dospéla k zavéru, ze zésadni je zejména individudlni komplexni

pristup.

Do budoucna by bylo piinosné vyvijet diagnostické nastroje, které by zohlednily
problematiku neurologickych onemocnéni. Umoznilo by to rychlejsi a efektivnéjsi vySetfeni a
nutriéni intervenci. V¢asna diagnostika poruch vyzivy u neurodegenerativnich onemocnéni

muze pozitivné ovlivnit funk¢ni stav a kvalitu zivota pacientt.
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Enicki komise prohlafuje, #e byla ustavena a pracuje v souladu se spravnou klinickou praxi (GCP) a platnymi pravnimi
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Eticka komise PharmDr. Zbynik Sklenaf, Ph.D., v.r.
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v Praze

Ma Bojisn 1, 128 08 Praha 2



Piiloha 2: Informovany souhlas pro pacienta (vzor)

Poruchy v¥Zivy u Huntingtonovy nemoci

Regitel: doc. MUDT. Jifi Klempit, Ph.D.
Meurologicka klinika, Centrum extrapyramidovych onemocnéni, Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze a 1.
lekatska fakulta Univerzity Karlovy

Informovany s as pro pacienta

1) Souhlasim se zafazenim do studie, pfi které budu absolvovat:
Dotazniky hodnotici miru sobéstanosti ANO NE
Skrininkovy dotaznik MUST, urCujici riziko malnutrice  ANO NE
Dotaznik EAT-10, hodnotiei potiZe pfi polykani ANO NE
Vyplnéni dotazniku o stravovacich ndvycich ANO MNE

a formuléfe monitoringu stravy

Fyzikdlni a antropometrické vySetfeni AND NE
Bioelektricka impedanéni analyza télesného slozeni ANO NE
Dynamometrie, méfeni maximaélni sily stisku ANO NE
2) Souhlasim s odbomym zvefejnénim zjisténych adaj, které jsou ptedmétem vySetfeni, za podminek, Ze

bude zachovéna mé plnd anonymita.

3) Mam pravo od studie kdykoliv odstoupit, a to i bez uddni konkrémich divodi. Me negativni stanovisko
nebude mit nepfiznivy dopad na moji pfipadnou lécbu.

4) Souhlasim, Ze mohu byt na zdklad® rozhodnuti fesitele ze studie predtasng wyfazen{a) stim, Ze to
neovlivai moji piipadnou 1&bu.

5) Prohlaguji, e jsem si informace tykajici se studie Fadn@ pfedetl(a), Ze jsem mél(a) na rozhodnuti dostatek
Zasu a ze mi byly viechny dotazy srozumiteln® vysvEtleny. Potvrzuji, Ze jsem se k G&asti ve studii rozhodl(a)
svobodng a bez natlaku,

6) Informovany souhlas byl sepsan ve dvou vyhotovenich, vyfetfovand osoba a |ékaf obdrZi po jednom
exemplafi.

Podpis vySetfované osoby

[ 11T
Podpis vyzkumnika



Piiloha 3: Informovany souhlas pro zdravou osobu (vzor)

Poruchy vyZzivy u Huntingtonovy nemoci

Resitel: doc. MUD. Jifi Klempif, Ph.D.
Meurologicka klinika, Centrum extrapyramidovych onemocnéni, Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze a 1.
lékarska fakulta Univerzity Karlovy

Informovany hla ravou u
1} Souhlasim se zafazenim do studie, pfi které budu absolvovat:
Skrininkovy dotaznik MUST, uréujici riziko malnuirice ANO NE
Fyzikdlni a antropometrické vySetfeni ANOD NE
Bioelektrickd impedanéni analyza télesného sloZeni ANO NE
Dynamometrie, méfeni maximalni sily stisku ANO NE
2) Souhlasim s odbornym zvefejnénim zjidténych tdaji, které jsou pfedmétem vySetfeni, za podminek, Ze

bude zachovdna ma plnad anonymita.

3) Mdm pravo od studie kdykoliv odstoupit, a to i bez udani konkrémich dilvedi. Mé negativni stanovisko
nebude mit nepi{mivy dopad na moji pFipadnou lé¢bu.

4 Souhlasim, ze mohu byt na zdkladé rozhodnuti felitele ze studie predCasné vyfazen{a) stim, Ze to
neovlivni maji piipadnou 1é&bu.

5) Prohlasuji, #e jsem si informace tykajici se studie fadné precetl(a), #e jsem méi(a) na rozhodnuti dostatek
tasu a e mi byly viechny dotazy srozumitelng vysvétleny. Potvrzuji, #e jsem se k OCasti ve studii rozhodl(a)
svobodné a bez ndtlaku.
6) Informovany souhlas byl sepsan ve dvou vyhotovenich, vySetfovana osoba a lékaf obdrzi po jednom
exempldafi.
DalUR i amsoarmnmmnnmns s i R § S S

Podpis vySetfované osoby
Datum: ..

Podpis v¥zkumnika



