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1 .  Ú V O D  

E p i d e r m o l y s i s  b u l l o s a  c o n g e n i t a  ( E B ,  r e s p .  E B C )  p ř e d s t a v u j e  

s k u p i n u  v í c e  n e ž  2 0  v e l i c e  z á v a ž n ý c h  k o ž n í c h  c h o r o b .  J e d n á  

s e  o  v z á c n é ,  g e n e t i c k é  o n e m o c n ě n í ,  k t e r é  n e p o s t i h u j e  j e n  

k ů ž i ,  p r o  k l i n i c k ý  o b r a z  t ě c h  n e j t ě ž š í c h  f o r e m  j e  

c h a r a k t e r i c k é  p o s t i ž e n í  t é m ě ř  v š e c h  s y s t é m ů ,  v č e t n ě  

h y b n é h o .  

 P a c i e n t i  j s o u  č a s t o  n a z ý v á n i  „ m o t ý l í  d ě t i “ ,  p r o t o ž e  j e   

j e j i c h  k ů ž e  k ř e h k á  j a k o  k ř í d l a  m o t ý l a .  R o z s á h l é  p u c h ý ř e  n a  

k ů ž i  a  s l i z n i c í c h  v z n i k a j í  s p o n t á n n ě  n e b o  p o  m i n i m á l n í m  

z e v n í m  t l a k u .  A č k o l i v  s e  t a k t o  n a r o d í  p r ů m ě r n ě  j e d n o  d í t ě  z  

3 0 0  0 0 0  ž i v ě  n a r o z e n ý c h ,  p r o b l e m a t i k a ,  o  k t e r é  b u d u  p s á t ,  

n e n í  z c e l a  t a k  ú z k á .  K l i n i c k é  p r o j e v y  n a  k ů ž i  t o t i ž  ú z c e  

k o r e l u j í  s  p o p á l e n i n a m i ,  k t e r é  p ř e d s t a v u j í  d a l e k o  č a s t ě j š í  

d i a g n o s y ,  a  ř a d a  p ř í s t u p ů  a  t e r a p i í  j e  s p o l e č n á .  

 K a u z á l n í  l é č b a  d o p o s u d  n e e x i s t u j e .  V e l k ý  v ý z n a m  m á  

p r e n a t á l n í  d i a g n o s t i k a ,  e l e k t r o n - m i k r o s k o p i c k é  v y š e t ř e n í  

k  u r č e n í  p ř í s l u š n é h o  s u b t y p u  a  o d h a d u  p r o g n o s y  a  

v  n e p o s l e d n í  ř a d ě  p r o b í h a j í c í  v ý z k u m y  o  m o ž n o s t e c h  g e n o v é  

t e r a p i e  p r o  n ě k t e r é  f o r m y .  T o  j e  a l e  z a t í m  h u d b a  

b u d o u c n o s t i .  P r o  d n e s  ž i j í c í  p a c i e n t y  j e  n e j d ů l e ž i t ě j š í  

v n i t ř n í  s r o v n á n í  s e  s e  s v ý m  o s u d e m ,  p ř í s t u p  j e j i c h  r o d i n y  a  

o k o l í  k  n i m  s a m o t n ý m  j a k o  k  o s o b n o s t e m  a  n e  j e n  j a k o  

k  d i a g n o s e  a  n a  s p o l e č n o s t i  s t o j í  v y t v o ř e n í  p o d m í n e k  p r o  

p l n o h o d n o t n ý  ž i v o t .  I n t e l e k t  n e j e n  ž e  n e b ý v á  p o s t i ž e n ,  

m n o h o  p a c i e n t ů  s  E B  j e  m e n t á l n ě  v y s p ě l e j š í ,  n e ž  p r ů m ě r  

„ z d r a v é “  p o p u l a c e .  

P r o t o ž e  j d e  o  v e l i c e  v z á c n é  o n e m o c n ě n í ,  o d b o r n é  

l i t e r a t u r y  z a b ý v a j í c í  s e  t é m a t e m  E p i d e r m o l y s i s  b u l l o s a  ( E B )  

v  š i r š í m  p o j e t í ,  n e ž  j e  p é č e  o  k ů ž i  a  p s e u d o s y n d a k t ý l i e ,  

b o h u ž e l  n e n í  m n o h o .  P r o t o  j s e m  m u s e l a  v  p r a k t i c k é  č á s t i  

p r á c e  v y c h á z e t  p ř e d e v š í m  z  o b e c n ý c h  z á k o n i t o s t í  a  
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p o z n a t k ů ,  k t e r é  j s e m  s i  d o v o l i l a  a p l i k o v a t  i  n a  t u t o  

d i a g n o s u .  V  ř a d ě  p ř í p a d ů  s e  o d k a z u j i  n a  M U D r .  B r a u n e r a ,  

j e h o ž  z k u š e n o s t i  s  f y z i o t e r a p i í  u  E B  j s o u  u  n á s  j i s t ě  

n e j v ě t š í .  

 D o  p r á c e  j s e m  z a ř a d i l a  i  v l a s t n í  z k u š e n o s t i .  T é m ě ř  1 0  

l e t  z n á m  t o t o  o n e m o c n ě n í  a  t o  j e d n u  z  t ě c h  n e j t ě ž š í c h ,  

d y s t r o f i c k ý c h  f o r e m .  B ě h e m  l é t a  2 0 0 5  j s e m  s e  ú č a s t n i l a  

d v o u  c e l o r e p u b l i k o v ý c h  s e t k á n í  t a k t o  p o s t i ž e n ý c h  d ě t í  a  

d o s p ě l ý c h  a  r o z š í ř i l a  s i  t a k  z n a l o s t i  a  z k u š e n o s t i       s  E B .  

O  t o  v í c  j s e m  p ř e s v ě d č e n a  o   n u t n o s t i  s e z n á m i t  v e ř e j n o s t  

n e j e n  s  d i a g n o s o u  e p i d e r m o l y s i s  b u l l o s a  c o n g e n i t a ,  a l e  i  

s  j e j í   p s y c h o s o c i á l n í  s t r á n k o u ,  k t e r á  j e  v  m n o h ý c h  

p ř í p a d e c h  t é m ě ř  s r o v n a t e l n á  s  t ě ž k ý m  t ě l e s n ý m  p o s t i ž e n í m .  

 

C Í L E  

V  p r á c i  b y c h  c h t ě l a  s e z n á m i t  č t e n á ř e  o  v z á c n é m  

o n e m o c n ě n í  E B ,  a  t o  p ř e d e v š í m  s  f o r m o u  r e c e s i v n í  

d y s t r o f i c k o u ,  v  r á m c i  m u l t i d i s c i p l i n á r n í  p é č e  p o u k á z a t  n a  

m o ž n o s t i  f y z i o t e r a p i e  a  u p o z o r n i t  n a  j e j í  p s y c h o l o g i c k ý  

e f e k t .   

 H l a v n í m  c í l e m  a l e  b u d e  v y z d v i h n o u t  v ý z n a m  u c e l e n é  

r e h a b i l i t a c e ,  k t e r ý  p l a t í  p r o  j a k ý k o l i v  h a n d i c a p .  
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2 .  P A T O G E N E Z E  A  K L A S I F I K A C E  E P I D E R M O L Y S I S  

B U L L O S A  

 

K l a s i f i k a c e  f o r e m  E B  s p o č í v á  n a  t ř e c h  h l a v n í c h  

a s p e k t e c h :  n a  k l i n i c k é m  o b r a z u ,  n a  ú r o v n i  š t ě p e n í ,  t o  j e s t  

k d e  p u c h ý ř  v  k ů ž i ,  r e s p .  v  t z v .  d e r m o e p i d e r m á l n í  j u n k c i  

( D E J )  v z n i k á ,  a  n a  z p ů s o b u  d ě d i č n o s t i  ( 1 ) .  

V  s o u č a s n o s t i  j e  z n á m o  a s i  2 3  f e n o t y p ů  z a ř a z e n ý c h  d o  

3  h l a v n í c h  f o r e m ;  s i m p l e x  ( E B S ) ,  j u n k č n í  ( J E B )  a  

d y s t r o f i c k é  ( D E B ) .  V  e t i o p a t o g e n e z i  s e  u p l a t ň u j í  v a d y  v e  

s t r u k t u r á l n í c h  p r o t e i n e c h  D E J ,  p o š k o z e n é  p r o t e i n y  a  g e n y    

u  n e j č a s t ě j š í c h  f o r e m  j s o u  u v e d e n y  v  t a b . 1  ( 2 ) .  

N e j č a s t ě j š í  f o r m y  E B  

 

2 . 1  S t r u k t u r a  d e r m o e p i d e r m á l n í  j u n k c e  a  š t ě p e n í  p u c h ý ř ů  

 O b l a s t  m e z i  k ů ž í  a  š k á r o u  z a b í r á  d e r m o e p i d e r m á l n í  

j u n k c e   r o z d ě l e n á  d o  n á s l e d u j í c í c h  v r s t e v :  

 

•  p l a s m a t i c k á  m e m b r á n a  b a s á l n í c h  k e r a t i n o c y t ů ,  

•  l a m i n a  l u c i d a ,  

•  l a m i n a  d e n s a  ( l a m i n a  b a s a l i s ) ,  

•  s u b l a m i n a  d e n s a  s  k o t e v n í m i  f i b r i l a m i .  

 

Hlavní typy EB Hlavní podtypy Dědičnost Protein/gen
EBS EBS Weber-Cockayne AD K5, K14

EBS Kobner AD K5, K14
EBS Dowling-Meara AD K5, K14
EBS s muskulární dystrofií AR plektin

JEB JEB Herlitz AR laminin-5
JEB non-Herlitz AR laminin-5, kolagen XVII
JEB  s atrézií pyloru AR ?6ß4-integrin

DEB DEB acralis minimalis AD kolagen VII
DEB Hallopeau Siemens AR kolagen VII
DEB non Hallopeau Siemens AR kolagen VII
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Z n a l o s t  t ě c h t o  s t r u k t u r  j e  d ů l e ž i t á  p ř i  k l a s i f i k a c i  h l a v n í c h  

f o r e m  ( o b r . 1 ) :   

•  E B S :  p u c h ý ř  v z n i k á  u v n i t ř  e p i d e r m i s  

•  J E B :  k e  š t ě p e n í  d o c h á z í  u v n i t ř  l a m i n a  l u c i d a  

•  D E B :  š t ě p e n í  p u c h ý ř e  t ě s n ě  p o d  l a m i n a  d e n s a  

v  o b l a s t i    k o t v í c í c h  f i b r i l  

Z n á z o r n ě n í  ú r o v n í  š t ě p e n í  p u c h ý ř ů  u  h l a v n í c h  f o r e m  E B  

 

Z  t o h o t o  d ě l e n í  v y p l ý v á ,  ž e  p r o  f o r m y  s i m p l e x  s e  j e  

j a k o  p r o  j e d i n é  h o d í  p o j m e n o v á n í  e p i d e r m o l ý z y ,  n e b o ť  k e   

š t ě p e n í  d o c h á z í  p ř í m o  u v n i t ř  e p i d e r m i s .  P r o  j u n k č n í  a  

d y s t r o f i c k ý  t y p  s e  t o t o  o z n a č e n í  t a k é  p o u ž í v á ,  a l e  l é p e  j e  

v y s t i h u j e  d n e s  v í c e  u ž í v a n ý  t e r m í n  m e c h a n o b u l o s n í  

d e r m a t o s y  ( 3 ) .  T e r m í n  b u l y  o z n a č u j e  v ě t š í  p u c h ý ř e  ( 4 ) .   

 

2 . 2  G e n e t i k a  

 D ě d i č n o s t  u  E B C  j e  a u t o s o m á l n ě  d o m i n a n t n í  ( A D )  n e b o  

a u t o s o m á l n ě  r e c e s i v n í  ( A R ) ,  k t e r é  j s o u  p r o g n o s t i c k y  

z á v a ž n ě j š í .  T y p i c k y  s e  u p l a t ň u j e  u  J E B  a  u  t ě ž k ý c h  f o r e m  

D E B .  A D  d ě d i č n o s t  s e  v y s k y t u j e  p ř e d e v š í m  u  f o r e m  s i m p l e x  

( v i z  t a b . 1 ) .  Č a s t o  s e  v š a k  v y s k y t u j í  i  d e  n o v o  m u t a c e  ( 2 ) .   
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2 . 3  P r e v a l e n c e  

 Z á z n a m y  o  i n c i d e n c i  E B C  v  p o p u l a c i  s e  z n a č n ě  l i š í .  

K  f a k t o r ů m  o v l i v ň u j í c í  o b j e k t i v i t u  n á r o d n í c h  r e g i s t r ů  p a t ř í  

j e d n a k  g e o g r a f i c k é  z a s t o u p e n í ,  š i r o k é  s p e k t r u m  k l i n i c k ý c h  

o b r a z ů ,  j e ž  z ů s t á v a j í  n e z a ř a z e n y  m e z i  E B C ,  a  p ř e d e v š í m  

n e p o t v r z e n í  d i a g n o s y  e l e k t r o n - m i k r o s k o p i c k ý m  v y š e t ř e n í m .   

 B u č k o v á ,  B u č e k  a  V o k u r k o v á  ( 5 )  p ř i n á š í  n e j n o v ě j š í  

p o z n a t k y  o  i n c i d e n c i  e p i d e r m o l y s i s  b u l l o s a  u  n á s :  o d  r o k u  

1 9 7 1  d i a g n o s t i k o v a l i  8 7  p a c i e n t ů ,  z  t o h o  4 6  %  D E B ,  4 4  %  

S E B  a  1 0  %  J E B .  I n f o r m a c e  z  d u b n a  2 0 0 6  d l e  H r u d k o v é  

( o s o b n í  s d ě l e n í ,  5 .  4 .  2 0 0 6 )  m l u v í  o  1 0 1  p a c i e n t e c h  v  p é č i  

b r n ě n s k é h o  E B  C e n t r a .  

 N a  i n t e r n e t o v ý c h  s t r á n k á c h  o r g a n i z a c e  D e b R A  ( v i z  

k a p .  8 . 2 )  j e d n o t l i v ý c h  s t á t ů  v i s í  n á s l e d u j í c í  i n f o r m a c e  o  

p o č t u  p a c i e n t ů :  Č e s k á  r e p u b l i k a  u d á v á  o d h a d  z h r u b a  1 2 0  u  

n á s  a  c e l o s v ě t o v ě  3 0  0 0 0  t r p í c í c h  E B  ( 6 ) ,  V e l k á  B r i t á n i e  

p r e s e n t u j e  p ř e d p o k l a d  d o k o n c e  5 0 0  0 0 0  p a c i e n t ů .  J e j i c h  

v l a s t n í  p r e v a l e n c e  č i n í  1 : 1 7  0 0 0  ž i v ě  n a r o z e n ý c h  ( 7 )  v e  

s r o v n á n í  s  U S A ,  k d e  z á z n a m y  č i n í  1 : 5 0  0 0 0  ( 8 ) .  

 A ť  j e  t a t o  d i a g n o s a  s e b e v í c  v z á c n á ,  n e m ě l a  b y  

z n a m e n a t  p r o  o d b o r n o u  a l e  i  l a i c k o u  v e ř e j n o s t  m e n š í  z á j e m ,  

n e ž  s  j a k ý m  s e  s e t k á v á m e  u  n e m o c í  o s t a t n í c h .  N a o p a k  j e  

z a p o t ř e b í  s e z n á m i t  o d b o r n í k y  s  t o u t o  p r o b l e m a t i k o u ,  n e b o ť  

p r á v ě  p a c i e n t i  s  E B  v y ž a d u j í  j e j i c h  p é č i  d a l e k o  v í c e ,  n e ž  

ř a d a  j i n ý c h .  

 

2 . 4  P r e n a t á l n í  d i a g n o s t i k a  

 P r v n í  p r e n a t á l n í  d i a g n o s t i k a  E B C  b y l a  p r o v e d e n a  

v  r o c e  1 9 8 0 .  P o u ž í v a l o  s e  n ě k o l i k  t e c h n i k  v č e t n ě  v y š e t ř e n í  

a l f a  f e t o p r o t e i n u  m a t k y ,  a m n i o c e n t é z y  p l o d o v é  v o d y   a  j i n é .  

N e j s p o l e h l i v ě j š í  v ý s l e d k y  v š a k  p ř i n á š e l o  e l e k t r o n -

m i k r o s k o p i c k é  v y š e t ř e n í  v z o r k ů  f e t á l n í  k ů ž e   ( 9 ) .  
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 D n e s  j s o u  k  d i s p o z i c i  j i ž  m o d e r n ě j š í  p ř í s t u p y  ( 3 ) :  

o b o h a c e n í  f e t á l n í  b i o p s i e  k ů ž e  p ř i n e s l a  v  r o c e  1 9 9 6  a n a l ý z a  

D N A ,  p o u ž i t e l n á  j i ž  v  1 .  t r i m e s t r u .  S t e j n ě  t a k  l z e  o k o l o    

1 0 .  t ý d n e  g r a v i d i t y  v y u ž í t  b i o p s i i  z  c h o r i o v ý c h  k l k ů  n e b o  

a m n i o v ý c h  b u n ě k .  P r o v á d í  s e  t r a n s a b d o m i n á l n ě ,  

t r a n s c e r v i k á l n ě .  D a l š í  m o ž n o s t í  j e  d n e s  p r e i m p l a n t a č n í  

g e n e t i c k á  d i a g n o s a  p ř i  f e r t i l i z a c i  i n  v i t r o .  O d e b í r á  s e  j e d n a  

b u ň k a  v  d e v í t i b u n ě č n é m  s t a d i u  e m b r y a  a  n a  j e h o  d a l š í  v ý v o j  

n e m á  o d b ě r  v l i v .  J a p o n š t í  d e r m a t o l o g o v é  ( 1 0 )  a l e  v i d í  

v ý z n a m  p r e i m p l a n t a č n í  d i a g n o s t i k y  s p í š e  v  b u d o u c n u ,  

o d r a z u j í c í  z a t í m  z ů s t á v á  v y s o k á  c e n a  a  t e c h n i c k á  n á r o č n o s t .  
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3 .  K L I N I C K Ý  O B R A Z  H L A V N Í C H  F O R E M  E B  J A K O  

M U L T I D I C S I P L I N Á R N Í  P R O B L E M A T I K A  

 

3 . 1  C h a r a k t e r i s t i c k á  s y m p t o m a t o l o g i e  E B S  a  J E B  
 A č k o l i v  s e  c h c i  v  m é  p r á c i  v ě n o v a t  n e j v í c e  d y s t r o f i c k é  

f o r m ě  E B ,  u  k t e r é  j e  p o s t i ž e n í  m u s k u l o s k e l e t á l n í h o  s y s t é m u  

n e j v ý r a z n ě j š í  a  p a c i e n t y  s i l n ě  i n v a l i d i z u j e ,  p r o  ú p l n o s t  

u v á d í m  k r á t k o u  c h a r a k t e r i s t i k u  i  p r v n í c h  d v o u  t y p ů  b u l ó z n í  

e p i d e r m o l ý z y ;  s i m p l e x  a  j u n k č n í .  

 

3 . 1 . 1  E p i d e r m o l y s i s  b u l l o s a  s i m p l e x   

 D o  p r v n í  s k u p i n y  p a t ř í  v a r i a n t y ,  u  k t e r ý c h  e x t r a k u t á n n í  

p o s t i ž e n í  n e n í  ž á d n é  n e b o  n e  t a k  v ý r a z n é .  P u c h ý ř e  s e  h o j í  

b e z  j i z v e n í .  U  n e j l e h č í c h ,  l o k a l i z o v a n ý c h  f o r e m  ( E B S  

W e b e r - C o c k a y n e )  j e  t y p i c k y  p o s t i ž e n a  j e n  k ů ž e  d l a n í  a  

p l o s e k ,  n ě k t e ř í  p a c i e n t i  a n i  n e v y h l e d á v a j í  l é k a ř s k o u  p o m o c .  

U  g e n e r a l i z o v a n é  f o r m y  E B S  K ö b n e r  s e  p u c h ý ř e  t v o ř í  j i ž  p o  

n a r o z e n í  k d e k o l i v  n a  t ě l e ,  h l a v n ě  n a  m e c h a n i c k y  z a t í ž e n ý c h  

m í s t e c h .  P r o g n o s a  j e  t a k é  d o b r á ,  s t a v  s e  s  v ě k e m  z l e p š u j e  

( 1 1 ) .  U  t ě c h t o  d v o u  f o r e m  s e  n ě k d y  o b j e v u j e  z v ý š e n á  t v o r b a  

p u c h ý ř ů  v  t e p l ý c h  m ě s í c í c h ,  t z v .  s u m m e r  b l i s t e r i n g  ( 3 ) .  

 M e z i  r e l a t i v n ě  č a s t é ,  g e n e r a l i z o v a n é  f o r m y  p a t ř í  E B S  

D o w l i n g  M e a r a .  R o z s á h l é  p u c h ý ř e  s e  o b j e v u j í  j i ž  p ř i  

n a r o z e n í  č i  p o z d ě j i ,  m o h o u  s e  p ř i  h o j e n í  t v o ř i t  m i l i a  n e b o  

l o k á l n í  a t r o f i e ,  t y p i c k á  j e  d y s t r o f i e  n e h t ů ,  p a l m o p l a n t á r n í  

k e r a t o d e r m i e .  K  m i m o k o ž n í m  p r o j e v ů m  p a t ř í  p o š k o z e n í  

s l i z n i c e  ú s t  a  j í c n u  a  z u b n í  a n o m á l i e .  

 J e d n o u  z  m á l a  s i m p l e x  f o r e m  s  A R  d ě d i č n o s t í  j e  E B S  

s  m u s k u l á r n í  d y s t r o f i í .  U  t é t o  v z á c n é ,  g e n e r a l i z o v a n é  f o r m y  

p o s t i h u j í c í  k ů ž i  i  s l i z n i c e  d a l e k o  v í c e  n e ž  j i n é  s e  s v a l o v á  

d y s t r o f i e  o b j e v u j e  b ě h e m  š k o l n í h o  v ě k u  ( 1 1 ) .  
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3 . 1 . 2  E p i d e r m o l y s i s  b u l l o s a  j u n c t i o n a l i s  ( a t r o p h i c a n s )   

 M e z i  v z á c n o u  s k u p i n u  j u n k č n í c h  f o r e m  E B  p a t ř í  j e d n a k  

H e r l i t z ů v  t y p  ( l e t a l i s ) ,  k t e r ý  v e  v ě t š i n ě  p ř í p a d ů  k o n č í  s m r t í  

j i ž  b ě h e m  k o j e n e c k é h o  v ě k u ,  a  n ě k o l i k  r e l a t i v n ě  b e n i g n í c h  

f o r e m  s  d o b r o u  p r o g n o s o u  ( 1 ) .  D ě d i č n o s t  j e  a u t o s o m á l n ě  

r e c e s i v n í ,  k ů ž e  s e  h o j í  b e z  j i z v e n í ,  z ů s t á v á  a v š a k  a t r o f i c k á  

( 3 ) .  

 P r o  E B S - H e r l i t z  j s o u  t y p i c k é  g e n e r a l i z o v a n é  v ý s e v y  

p u c h ý ř ů  h n e d  o d  n a r o z e n í ,  n e j č a s t ě j i  p e r i o r á l n ě ,  n a  k o n c í c h  

p r s t ů  a  v  h ý ž ď o v é  o b l a s t i ,  n a d m ě r n á  t o r b a  g r a n u l a č n í  t k á n ě   

a   m a s i v n í  p o š k o z e n í  s l i z n i c  ( 1 1 ) .  P o š k o z e n í  s l i z n i c  

g a s t r o i n t e s t i n á l n í h o  t r a k t u  ( G I T )  v e d e  k  n e p r o s p í v á n í  a  

s p o l e č n ě  s e  s e p s í  a  o b s t r u k c í  l a r y n g u  p a t ř í  k  n e j č a s t ě j š í m  

p ř í č i n á m  ú m r t í  v  p r v n í m  r o c e  ž i v o t a  ( 1 2 ) .  

 

3 . 2  E p i d e r m o l y s i s  b u l l o s a  d y s t r o p h i c a  

 D y s t r o f i c k é  f o r m y  s e  d ě l í  d l e  d ě d i č n o s t i  n a  d o m i n a n t n í  

t y p  D E B  s  m í r n ě j š í m  p r ů b ě h e m  a  n a  t y p  r e c e s i v n í  ( R D E B ) ,  u  

k t e r é  d o c h á z í  k  t ě ž k é  i n v a l i d i t ě  a  c e l á  ř a d a  s y s t é m o v ý c h  

p r o j e v ů  v ý r a z n ě  z k r a c u j e  d é l k u  ž i v o t a .  

 P u c h ý ř e  u  d o m i n a n t n í c h  f o r e m  s e  t v o ř í  o d  k o j e n e c k é h o  

v ě k u  h l a v n ě  n a  a k r e c h  a  h o j í  s e  a t r o f i c k ý m i  j i z v a m i .  Č a s t á  

j e  d y s t r o f i e  n e h t ů .  Z  e x t r a k u t á n n í c h  p r o j e v ů  s e  z ř í d k a  

s e t k á v á m e  s  p o s t i ž e n í m  s l i z n i c  ( 1 1 ) .   

Ř a d a  p a c i e n t ů  j e  p o s t i ž e n a  j e n  v e l m i  m í r n ě ,  j s o u  

s c h o p n i  v é s t  n o r m á l n í  ž i v o t ,  m a n u e l n í  p r á c e  j i m  n e d ě l á  

p r o b l é m y .  O p a č n ý  p ř í p a d  n a s t á v á  u  R D E B  ( 1 2 ) .  

N e j z á v a ž n ě j š í  v a r i a n t o u  j e  E B D  H a l l o p e a u - S i e m e n s ,  j e j í ž  

k l i n i c k ý  o b r a z ,  n e j t ě ž š í  z e  v š e c h  f o r e m  E B ,  n a s t í n í m  

v  n á s l e d u j í c í c h  k a p i t o l á c h .  J e  t o  p r á v ě  t a  v a r i a n t a ,  j e n ž  

v y ž a d u j e  m u l t i d i c s i p l i n á r n í  p é č i  a  f y z i o t e r a p i e  m á  z d e  

n e j v ě t š í  v ý z n a m .  
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3 . 2 . 1  R e c e s i v n í  D E B :  m a n i f e s t a c e  n a  k ů ž i   

 K o ž n í  p r o j e v y  u  n e j t ě ž š í  f o r m y  e p i d e r m o l y s i s  b u l l o s a  

z a h r n u j í  n á s l e d u j í c í  z n a k y  ( 1 3 ) :  

•  v ý s k y t  p u c h ý ř ů  j i ž  p ř i  n a r o z e n í ,  č a s t é  i n f e k c e ,   

•  g e n e r a l i z o v a n á  t v o r b a  p u c h ý ř ů  s  p r e d i l e k c í  n a  a k r e c h  a  

m e c h a n i c k y  z a t í ž e n ý c h  o b l a s t e c h ,  

•  p ř i  h o j e n í  j s o u  b ě ž n á  m i l i a ,  j i z v e n í ,  u l c e r a c e ,  

•  z t r á t a  n e h t ů  n a  r u k o u  a  n a  n o h o u ,  

•  h o j e n í  r a n  n a  r u k o u  j i z v e n í m  s  f l e k č n í m i  k o n t r a k t u r a m i  

  p s e u d o s y n d a k t ý l i e ,  f l e k č n í  k o n t r a k t u r y  p r s t ů  a  

a d d u k č n í  k o n t r a k t u r y  p a l c e  v e d o u  v  n e j t ě ž š í c h  

p ř í p a d e c h  k  ú p l n é m u  u z a v ř e n í  r u k y ,  v z n i k a j í  t z v .  

e p i d e r m á l n í  k o k o n y  ( v i z  k a p .  5 . 2 )  

  z t r á t a  f u n k c e  r u k y  v y ž a d u j e  o p a k o v a n é  o p e r a č n í  

o d s e p a r o v á n í  p r s t ů ,  

•  v y s o k é  r i z i k o  v z n i k u  s p i n o c e l u l á r n í h o  k a r c i n o m u  

( S C C ) .  N e j č a s t ě j i  s e  o b j e v u j e  n a  d i s t á l n í c h  

k o n č e t i n á c h  j a k o  n á s l e d e k  c h r o n i c k é h o  j i z v e n í .  

K a r c i n o m  m ů ž e  r a p i d n ě  r y c h l é  r ů s t ,  m á  t e n d e n c i  

k  m e t a s t a z o v á n í  l y m f a t i c k o u  c e s t o u  ( 1 4 ) .   

•  V o k u r k o v á  ( 1 5 )  p r e s e n t u j e  4 0 - 5 0 %  r i z i k o  p ř e m ě n y  

c h r o n i c k é  r á n y  v  n á d o r ,  p a c i e n t y  d o p o r u č u j e  

s l e d o v a t  a  p ř i  p r v n í m  p o d e z ř e n í  p r o v é s t  h i s t o l o g i c k é  

v y š e t ř e n í .  P o t v r d í - l i  s e  m a l i g n i t a ,  v o l í  s e  

c h i r u r g i c k é  o d s t r a n ě n í .  

O š e t ř o v á n í  k ů ž e  k d e k o l i v  n a  t ě l e  m ů ž e  z a b r a t  i  n ě k o l i k  

h o d i n  d e n n ě .  S t a r š í ,  z k u š e n í  p a c i e n t i  s e  s  v ý j i m k o u  l é z í  n a  

z á d e c h  o š e t ř u j í  č a s t o  s a m i ,  z a v a z o v á n í  j i m  z a b e r e  d a l e k o  

m é n ě  č a s u .  D í k y  š p a t n ě  s e  h o j í c í c h  p u c h ý ř ů m  n a  c h o d i d l e c h  

j s o u  č a s t é  p r o b l é m y  s  c h ů z í .  
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3 . 2 . 2  R D E B :  m i m o k o ž n í  p r o j e v y  

 P ř e s  t a k  t ě ž k é  p o s t i ž e n í  k ů ž e  v  č e l e  s  c h r o n i c k o u  

b o l e s t í ,  z t r á t o u  f u n k c e  r u k y  a  h r o z í c í m i  m a l i g n i t a m i ,  

r e c e s i v n í  d y s t r o f i c k á  f o r m a  E B  z n a m e n á  i  m n o h o  

s y s t é m o v ý c h  m a n i f e s t a c í .   

V ě t š i n u  z  n i c h  l z e  d l e  j e j i c h  c h a r a k t e r u  a k u t n ě  v y ř e š i t  

p o d á n í m  l o k á l n í h o  a n e s t e t i k a ,  a p l i k a c í  k o r t i k o s t e r o i d ů ,  

i n t r a v e n o s n í  s u p l e m e n t a c í  n e b o  i n v a z i v n í m  z á k r o k e m .  N a  

t a k o v é  p ř í s t u p y  j e  r a d n o  m y s l e t  a ž  v  k r a j n í c h  p ř í p a d e c h ,  

n a m í s t o  j e j i c h  č a s t é m u  v y u ž í v á n í .  T é m ě ř  v š e c h n y  

m a n i f e s t a c e ,  k o ž n í  i  s y s t é m o v é ,  k  R D E B  b o h u ž e l  

n e o d m y s l i t e l n ě  p a t ř í  a  m a j í  c h r o n i c k ý  c h a r a k t e r ;  p r o t o  j e  

p r o  p a c i e n t y  d a l e k o  p ř í n o s n ě j š í  n e u c h y l o v a t  s e  v ž d y  k  v ý š e  

z m í n ě n ý m  p ř í s t u p ů m .  V e l k ý  d ů r a z  b y  m ě l  b ý t  k l a d e n  n a  

p r e v e n c i  ( v i z  k a p .  3 . 3 . 2 ) .  N ě k t e r é  k o m p l i k a c e  l z e  s p r á v n ý m  

r e ž i m e m  z m í r n i t  n e b o  d o k o n c e  s e  j i m  v y h n o u t  z c e l a  a  t o  b e z  

m e d i k a c e  s  r i z i k y  z  d l o u h o d o b é h o  u ž í v á n í .  S t á l e  v š a k  a l e  

p l a t í ,  ž e  n e j v ě t š í  p o t í ž e  p r a m e n í  z  p o s t i ž e n í  s l i z n i c ,  k t e r é  

b u d e  m o ž n o  o v l i v n i t  a ž  g e n o v o u  t e r a p i í .  

•  P ř í j e m  p o t r a v y .  M a l n u t r i c e  a  n e p r o s p í v á n í  j a k o  n á s l e d e k  

c h r o n i c k é h o  p o s t i ž e n í  p r a k t i c k y  c e l é h o  G I T  v e d e  

v  p ř í p a d e c h ,  k d e  n e n í  j i n é  p o m o c i ,  k  z a v e d e n í  

g a s t r o s t o m i e  n e b o  k  p a r e n t e r á l n í  ( i n t r a v e n o s n í )  v ý ž i v ě  

( 1 6 ) .  V e  s n a z e  t o m u t o  p ř e d e j í t  j e  n a  m í s t ě  d o d r ž o v á n í  

p r e v e n t i v n í c h  o p a t ř e n í  a  d o d r ž o v á n í  d e n n í h o  p ř í j m u  

p o t ř e b n ý c h  n u t r i e n t ů  ( v i z . k a p .  3 . 3 . 2 ) .  P r o b l é m ů  

s p o j e n ý c h  s  p ř í j m e m  p o t r a v y  j e  n ě k o l i k  ( 1 7 ) :  

  ú s t a  a  ú s t n í  d u t i n a  j s o u  v e  f u n k c i  r o z m ě l n ě n í  p o t r a v y  

o m e z e n y  p o s t i ž e n í m  b u k á l n í  s l i z n i c e ,  m i k r o s t o m i í  

[ o b r a z e m  t z v .  r y b í c h  ú s t  ( 3 ) ] ,  p ř i r ů s t a j í c í m  j a z y k e m  k e  

s p o d i n ě  ú s t n í  d u t i n y ,  u z d i č k a m i ,  
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  d y s f a g i e  č a s t o  p r a m e n í  z  p o s t i ž e n í  s l i z n i c  h r t a n u  a  

j í c n u ,   

  e z o f a g e á l n í  s t e n o s y  v y ž a d u j í c í  b a l ó n k o v o u  d i l a t a c i ;  

z á k r o k  j e  d l e  z k u š e n o s t í  d o b ř e  s n á š e n  ( 1 8 ) ,  

  g a s t r o e s o f a g e á l n í  r e f l u x ,  

  o b s t i p a c e  m ů ž e  b ý t  k r o m  b o l e s t i v ý c h  r a g á d  

v  p e r i a n á l n í  k r a j i n ě ,  d í k y  k t e r é  s e  d ě t i  d e f e k a c e  b o j í  a  

o d d a l u j í  j i ,  z p ů s o b e n a  n e d o s t a t k e m  v l á k n i n y  v e  s t r a v ě ,  

j e j í m  n e d o s t a t e č n é m  r o z m ě l n ě n í m ,  d i s k r e p a n c í  s v a l ů  

p á n e v n í h o  d n a ,  s n í ž e n é  p e r i s t a l t i k y ,  n e b o  s e  j e d n á  o  

n á s l e d e k  d l o u h o d o b é  s u p l e m e n t a c e  ž e l e z a  .   

•  O s t e o p o r o s a .  M a l n u t r i c e  s e  p r o m í t á  i  d o  h y b n é h o  

s y s t é m u .  N e d o s t a t e k  k a l c i a  a  v i t a m í n u  D  v e  s t r a v ě  

s p o l e č n ě  s  o m e z e n í m  p o h y b o v é  a k t i v i t y  j s o u  r i z i k o v ý m i  

f a k t o r y  v z n i k u  o s t e o p o r o s y  ( 1 9 ) .  V ě t š í  r i z i k o  f r a k t u r  

p a c i e n t y  z e  s t r a c h u  z  p á d u  v í c e  b r z d í  v e  z d r a v é m  

p o h y b o v é m  r e ž i m u  a  t i  s e  d o s t á v a j í  d o  z a č a r o v a n é h o  

k r u h u .  

•  O b s t r u k c e  d ý c h a c í c h  c e s t ,  č a s t ě j š í  r e s p i r a č n í  i n f e k c e .  

•  A n é m i e .  H y p o c h r o m n í  a n é m i e  j e  t y p i c k á  u  f o r e m  

s  o p a k o v a n ý m i  z t r á t a m i  k r v e  o t e v ř e n ý m i  d e f e k t y  ( E B J ,  

R D E B ) .  D a l š í  p ř í č i n o u  j e  n e d o s t a t e č n ý  p ř í s u n  ž e l e z a  

z  p o t r a v y .  Ž e l e z o  s e  d o d á v á  p e r  o s ,  p ř i  v ý r a z n é  a n é m i i  s e  

v o l í  k r e v n í  t r a n s f ú z e  ( 3 ) .  

•  Z u b y .  F a k t o r ů  z p ů s o b u j í c í  v ý r a z n ě  v y š š í  k a z i v o s t  k u b ů  j e  

n ě k o l i k :  c h r o n i c k á  i n f e k c e  v  d u t i n ě  ú s t n í ,  v y š š í  p ř í s u n  

c u k r ů  ( v e  s n a z e  d o h n a t  k a l o r i c k ý  p ř í j e m ) ,  d e l š í  č a s  s t y k u  

p o t r a v y  s e  s k l o v i n o u  p o t ř e b n ý  k  j e j í m u  r o z m ě l n ě n í ,  

a b s e n c e  s a m o č i s t i c í c h  m e c h a n i s m ů  p ř i  p o d á v á n í  k a š o v i t é  

s t r a v y ,  s k l o n  k  z a r ů s t á n í  v ý v o d ů  s l i n n ý c h  ž l á z  a  n á s l e d n ě  

v y š š í  s a l i v a c e .  Č i s t ě n í  z u b n í m  k a r t á č k e m  j e  n e g a t i v n ě  
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o v l i v n ě n o  s t r a c h e m  z  p o š k o z e n í  d á s n ě ,  z m e n š e n ý m  

m a n i p u l a č n í m  p r o s t o r e m  v  d u t i n ě  ú s t n í  a  v  n e p o s l e d n í  

ř a d ě  o m e z e n o u  m a n u e l n í  z r u č n o s t í .   

•  O č i .  N e m o c  p o s t i h u j e  i  s l i z n i c e  o k a .  Č a s t é  j s o u  u l c e r a c e  

s p o j i v k y  a  r o h o v k y  ( 3 ) .  

 

3 . 3  T e r a p i e  

3 . 3 . 1  m u l t i d i s c i p l i n á r n í  t ý m  

 K a u z á l n í  t e r a p i e  d o p o s u d  n e e x i s t u j e ,  l é č b a  j e  č i s t ě  

s y m p t o m a t i c k á  a  p r e v e n t i v n í .  M u l t i d i s c i p l i n á r n í  t ý m  

z a h r n u j e  c e l o u  ř a d u  s p e c i a l i s t ů  p e č u j í c í  o  j e d n o t l i v é  

p r o j e v y ,  r o d i n u  a  s a m o t n é  p a c i e n t y ,  k t e ř í  s v o u  n e m o c  z n a j í  

n e j l é p e .  S p e k t r u m  o d b o r n í k ů  v y p l ý v á  z  k l i n i c k é h o  o b r a z u  

R D E B .  V ý č e t  t ě c h  n e j d ů l e ž i t ě j š í c h  u k a z u j e  p ř e h l e d :  

•  d e r m a t o l o g   

•  p e d i a t r  

•  p l a s t i c k ý  

c h i r u r g  

•  f y z i o t e r a p e u t  

•  h e m a t o l o g  

•  s t o m a t o l o g  

•  o f t a l m o l o g  

•  g e n e t i k ,  

h i s t o p a t o l o g  

•  p s y c h o l o g  

•  s o c i á l n í  

p r a c o v n í k  

V  p é č i  j e  z á s a d n í  k o m p l e x n í  ř e š e n í  p r o b l é m ů  a   f a k t ,  

ž e  n e j v ě t š í m i  o d b o r n í k y  n a  E B  j s o u  s a m o t n í  p a c i e n t i .  P r á v ě  

t i  t r á v í  n e j v í c e  č a s u  o š e t ř o v á n í m ,  ř e š e n í m  z d á n l i v ě  

b a n á l n í c h  p r o b l é m ů  a  u v ě d o m o v á n í m  s i  s v ý c h  m o ž n o s t í .  

P ř í s t u p  j e d n o t l i v ý c h  o d b o r n í k ů  m u s í  r e s p e k t o v a t  o s t a t n í  

z d r a v o t n í  p o t í ž e ;  t o  d á v á  v ý z n a m  z ř i z o v á n í  

s p e c i a l i z o v a n ý c h  p r a c o v i š ť ,  k d e  v š e c h n y  v ý š e  v y j m e n o v a n é  

p r o f e s e  j s o u  s  t o u t o  d i a g n o s o u  d o b ř e  o b e z n á m e n i  a  j s o u  

s c h o p n i  p a c i e n t ů m  z a j i s t i t  p o t ř e b n o u  p é č i  a  p o m o c  ( v i z  k a p .  

8 . 1 ) .   

 E p i d e r m o l y s i s  b u l l o s a ,  r e s p .  j e j í  r e c e s i v n í  d y s t r o f i c k á  

f o r m a ,  p ř e d s t a v u j e  v e l i c e  š i r o k o u  z d r a v o t n í  p r o b l e m a t i k u  a  
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j e j í  k o m p l e x n í  t e r a p i e  z n a č n ě  p ř e s a h u j e  t u t o  p r á c i .  B u d u  s e  

z a b ý v a t  h l a v n ě  p o h y b o v ý m i  s c h o p n o s t m i ,  j e j i c h ž  o m e z e n í  

č a s t o  v e d e  k  s o c i á l n í  i z o l a c i  a  j e š t ě  v ě t š í  p s y c h i c k é  z á t ě ž i .  

P o d l e  s v ě t o v é  z d r a v o t n i c k é  o r g a n i z a c e  ( 2 0 )  z n a m e n á  z d r a v í  

s t a v  t ě l e s n é ,  d u š e v n í  a  s o c i á l n í  p o h o d y  a  p r á v ě  t y t o  t ř i  

s l o ž k y  f y z i o t e r a p i e  v e  s v é m  v ý z n a m u  d o k á ž e  d o b ř e  

o b s á h n o u t .  

 

3 . 3 . 2  p r e v e n t i v n í  p é č e  ( v ý ž i v a ,  o d ě v ,  d o m á c í  p r o s t ř e d í )   

●  V ý ž i v a .  K a u z á l n í  l é č b a  z a t í m  n e e x i s t u j e  a   o  t o  v ě t š í  

v ý z n a m  m á  t e r a p i e  p r e v e n t i v n í ,  v e l k o u  m ě r o u  j i  z a s t u p u j e  

s p r á v n á  v ý ž i v a .  N u t r i č n í  s t a v  j e  u  E B  k o m p l i k o v á n  d v ě m a  

f a k t o r y :  

  l é z e  n a  s l i z n i c í c h  G I T  z t ě ž u j í  p o l y k á n í ,  t r á v e n í  a  

v y l u č o v á n í ,  

  v l i v e m  r o z s á h l ý c h  k o ž n í c h  d e f e k t ů  d o c h á z í  k  v y š š í m  

z t r á t á m  k r v e  ( 2 1 ) .  

P r o t o  j e  t ř e b a  v e  s t r a v ě  d o d á v a t  v í c e  b í l k o v i n ,  d b á t  n a  

d o s t a t e č n ý  p ř í j e m  k a l o r i í ,  v i t a m í n ů  a  m i n e r á l ů .  D o s t a t e k  

v l á k n i n y  a  t e k u t i n  u d r ž u j e  s p r á v n o u  k o n z i s t e n c i  s t o l i c e  a  

s n i ž u j e  t a k  p r o b l é m y  p ř i  d e f e k a c i  ( 9 ) .  P o t ř e b u  j e d n o t l i v ý c h  

m i n e r á l ů  n e l z e  z v ý š i t  s a m o t n ý m  z v ý š e n í m  j e j i c h  p ř í j m u  

( n e j l é p e  v  p ř i r o z e n é  f o r m ě ) ,  a l e  j e  t ř e b a  j e  d o d á v a t  

v  p o t ř e b n é m  p o m ě r u  s  d a l š í m i  m i n e r á l y .  J e  d ů l e ž i t é  s p r á v n ě  

k o m b i n o v a t  n a p ř .  k a l c i u m  s  m a g n e s i e m  n e b o  s e l e n  s  j ó d e m  

( 2 2 ) .   

 C o  d o  k o n z i s t e n c e  s e  o b e c n ě  d o p o r u č u j e  k a š o v i t á  

s t r a v a  ( 3 ) .  S i c e  j e  p r o  p o l y k á n í  a  t r á v e n í  p ř í j e m n ě j š í ,  p r o  

s t a r š í  d ě t i  a  d o s p ě l é  v š a k  m ů ž e  p ů s o b i t  d e g r a d a č n ě .  J í d l o  

n e z n a m e n á  j e n  p ř í j e m  e n e r g i e ,  j e  t o  s p o l e č e n s k ý  a k t  a  

j a k é k o l i  j e h o  o m e z e n í  p ů s o b í  n a  p s y c h i k u  n e g a t i v n ě .  Z n á m  

p a c i e n t k y ,  k t e r é  s e  n a u č i l y  r o z k o u s á v a t  a  p o l y k a t  i  t u ž š í  



 19 

s t r a v u .  S i c e  t o  s t á l o  n e j e d n o  b o l e s t i v é  p o l k n u t í ,  a l e  d n e s  

m o h o u  p o t v r d i t ,  ž e  t e n  b o j  s t á l  z a  t o .  N e h l e d ě  n a  t o ,  ž e  

d l o u h o d o b é  p o d á v á n í  k a š o v i t é  s t r a v y  n e n í  p r o  o r o f a c i á l n í  

o b l a s t  d o s t a t e č n ě  s t i m u l u j í c í .   

 ●  O b l e č e n í .   M ě l o  b y  s e  s n a d n o  o b l é k a t  a  s v l é k a t ,  

p o k o ž k u  n e s m í  d r á ž d i t  p ř í l i š n é  s t a ž e n í ,  č i  o s t r é  š v y  ( 2 3 ) .  

L é p e  v o l i t  p ř í r o d n í ,  p r o d y š n é  m a t e r i á l y .  V e l m i  d ů l e ž i t á  j e  

o b u v .  M u s í  b ý t  d o s t a t e č n ě  p e v n á ,  a b y  z a j i s t i l a  m e c h a n i c k o u  

o c h r a n u  n o h y ,  a  z á r o v e ň  s  d o s t a t e č n ě  m ě k k o u  s t é l k o u ,  n e b o ť  

p ř i  d e l š í  c h ů z i  s n a d n o  v z n i k a j í  p u c h ý ř e .  P ř e s n ě  t a k o v é  

p o d m í n k y  s p l ň u j e  o b u v  d i a b e t i c k á .  

 ●  D o m á c í  p r o s t ř e d í .  V h o d n o u  ú p r a v o u  d o m á c n o s t i  l z e  

p ř e d c h á z e t  ř a d ě  m o ž n ý c h  ú r a z ů .  T y t o  ú p r a v y  b y  v š a k ,  d l e  

m é h o  n á z o r u ,  n e m ě l y  p ř e s a h o v a t  r o z u m n o u  m e z .  B r a a t h e n  

n a p ř .  d o p o r u č u j e  o b a l i t  v š e c h n y  o s t r é  h r a n y  ( n á b y t k ů ,  

n á s t r o j ů  a j . )  m ě k k ý m  m a t e r i á l e m ,  n a  p o d l a z e  m í t  j e n  

k o b e r c e  a p o d .  ( 2 3 ) .  O s o b n ě  s e  o b á v á m ,  ž e  p o k u d  s i  d í t ě  

z v y k n e  f u n g o v a t  p o u z e  v  t a k o v é m  p r o s t ř e d í ,  k d e  p á d  n e b u d e  

z n a m e n a t  n i c  z á v a ž n é h o ,  n e b u d e  s c h o p n é  ž í t  k d e k o l i v  j i n d e .  

D í t ě  b y  s e  m ě l o  n a u č i t  b ý t  o p a t r n é  a  v ě d ě t ,  c o  s i  m ů ž e  

d o v o l i t .  Ú p r a v a  d o m á c í h o  p r o s t ř e d í  s p a d á  d o  o b l a s t i  

e r g o t e r a p i e   z a m ě ř e n é  n a  t r é n i n k  A D L  ( a c t i v i t i e s  o f  d a i l y  

l i v i n g )  ( 2 4 ) .   

V z d u c h  b y  m ě l  m í t  k o n s t a n t n í  t e p l o t u  a  b ý t  č a s t o  

v ě t r á n .  
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4 .  E P I D E R M O L Y S I S  B U L L O S A  A  P O S T U R Á L N Í  S Y S T É M  

 

 P o s t i ž e n í  p o h y b o v é h o  a p a r á t u  v e  s m y s l u  j a k  v o l n í  

m o t o r i k y  t a k  i  o p ě r n ý c h  a  v z p ř i m o v a c í c h  m e c h a n i s m ů  

z n a m e n á  o m e z e n í  v l a s t n í h o  v ý v o j e  a  z á r o v e ň  j i s t ý  

s p o l e č e n s k ý  d o p a d .  P r o t o  j e  p o z o r n o s t  v ě n o v a n á  h y b n o s t i  

č l o v ě k a  v ž d y  n a  m í s t ě  a  n e n í  m o ž n é  j e j í  v ý z n a m  j a k k o l i  

z l e h č o v a t .  

 K o ž n í  p o s t i ž e n í  o m e z u j e  h y b n o s t  d ě t í  s  E B  d a l e k o  v í c e ,  

n e ž  b y  s e  n a  p r v n í  p o h l e d  m o h l o  z d á t .  U v á d í m  n ě k o l i k  

p ř í k l a d ů :  

•  n e c h u ť  a  s t r a c h  z  j a k é h o k o l i  p o h y b u  k v ů l i  b o l e s t i ,  

  j i z v e n í  k ů ž e  a  d l o u h o d o b é  n e v y u ž í v á n í  c e l é h o  

r o z s a h u  p o h y b u  v  u r č i t é m  k l o u b u  v e d e  k e  v z n i k u  

k o n t r a k t u r ,  

  n e d o s t a t e č n é  z a p o j e n í  k o n č e t i n y  d o  f u n k c e  v y v o l á v á  

s l a b o s t ,  v z n i k a j í  s v a l o v é  h y p o t r o f i e ,  

•  š p a t n ě  s e  h o j í c í  l é z e  n a  c h o d i d l e c h ,  

  o b t í ž n á ,  n e - l i  n e m o ž n á  c h ů z e ,  č a s t o  v a d n ý  s t e r e o t y p ,  

  n e d o k o n a l á  a f e r e n c e  z  p l o s k y ,  h o r š í  s t a b i l i t a ,  

b a l a n c e ,  

  r i z i k a  p l y n o u c í  z  d e l š í  i m o b i l i t y ,  

  s t r a c h  z  p á d u  p o d m i ň u j e  v a d n é  d r ž e n í  t ě l a  ( V D T )  

o b r a z e m  z k ř í ž e n ý c h  s y n d r o m ů  d l e  J a n d y  ( 2 5 ) ,  

•  k o ž n í  l é z e  k o n t r a i n d i k u j í  ř a d u  f y z i o t e r a p e u t i c k ý c h  

m e t o d ,  k t e r é  b y  u  j i n ý c h  p a c i e n t ů  m o h l y  p o m o c i ,  

•  z p o m a l e n í  p s y c h o m o t o r i c k é h o  v ý v o j e  v  p r v n í c h  l e t e c h  

ž i v o t a .  
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4 . 1  O n t o g e n e t i c k ý  v ý v o j  

 K a ž d ý  n o v o r o z e n e c  s e  r o d í  c e n t r á l n ě  a  m o r f o l o g i c k y  

n e z r a l ý .  B ě h e m  m o t o r i c k é h o  v ý v o j e ,  k t e r ý  j e  v á z á n  n a  

s t u p e ň  z r a l o s t i  c e n t r á l n í h o  n e r v o v é h o  s y s t é m u  ( C N S ) ,  s e  

p o s t u p n ě  z a p o j u j í  s v a l o v é  s y n e r g i e ,  v  m o z k u  u l o ž e n é  j a k o  

m a t r i c e .  J s o u  t o  g e n e t i c k y  p o d m í n ě n é   f u n k c e ,  a u t o m a t i c k y  

s p o u š t ě n é  v  z á v i s l o s t i   n a  a f e r e n t n í c h  p o d n ě t e c h  a  e m o č n í  

p o t ř e b ě  d í t ě t e  ( 2 6 ) .  P o d l e  ú r o v n ě  m o t o r i c k ý c h  f u n k c í  j e  

t e d y  m o ž n é  z p ě t n ě  o d h a d n o u t  s t u p e ň  v ý v o j e  C N S .  

 U  d ě t í  s  e p i d e r m o l y s i s  b u l l o s a  c o n g e n i t a  n a s t á v á  

v c e l k u  n e t y p i c k á  s i t u a c e .  Z r á n í  C N S  p r o b í h á  f y z i o l o g i c k y ,  

p ř e s t o  v š a k  d o c h á z í  k e  z p o m a l e n í  m o t o r i c k é h o  v ý v o j e .  

P ř í č i n a  t k v í  v  p o s t i ž e n í  k ů ž e .  D l o u h o  s e  h o j í c í  p u c h ý ř e  a  

v e l k á  b o l e s t  j s o u  h l a v n í m i  p ř e k á ž k a m i  v e  f y z i o l o g i c k é m  

m o t o r i c k é m  p r o j e v u .  K o j e n c i  b r z y  p o c h o p í ,  c o  v š e c h n o  j i m  

č i n í  j e š t ě  v ě t š í  b o l e s t  a  u r č i t ý m  p o h y b ů m ,  k d e  

p ř e d p o k l á d a j í  m o ž n é  p o r a n ě n í ,  s e  v y h ý b a j í .  N e z n a m e n á  t o  

a l e  n a b í z e t  d í t ě t i  m é n ě  p o d n ě t ů  o p t i c k ý c h  č i  j i n ý c h ,  b a  

n a o p a k .  

Z p o m a l e n í  m o t o r i c k é h o  v ý v o j e  b ý v á  d o č a s n é  a  p r o  

d a l š í  v ý v o j  n e z n a m e n á  v ě t š í  ú j m y .  N e z p ů s o b u j e  h o  c e n t r á l n í  

p o s t i ž e n í  a  t a k  j e d n o t l i v é  s v a l o v é  ř e t ě z c e  j s o u  d ř í v e  č i  

p o z d ě j i  s p u š t ě n y .  N a p ř .  v s t á v a t  z a č í n a j í  d ě t i  s  R D E B  o k o l o  

d r u h é h o  r o k u  ž i v o t a ,  b a t o l e c í  v ě k  b ý v á  p o s u n u t  d á l  z a  

h r a n i c i  t ř í  l e t .  V  p ř e d š k o l n í c h  l e t e c h  z a č í n á  z p r a v i d l a  

v ý v o j o v ý  v ě k  o d p o v í d a t  k a l e n d á ř n í m u  ( B r a u n e r ,  o s o b n í  

s d ě l e n í ,  7 . 1 2 . 2 0 0 5 ) .  

 

4 . 1 . 1  h a n d l i n g  

 V e  v ě k u ,  k d y  j e š t ě  d í t ě  n e n í  s c h o p n é  v l a s t n í  l o k o m o c e ,  

h r a j e  h a n d l i n g  v e l k o u  r o l i .  U  d ě t í  s  E B  p ř e d s t a v u j e  h a n d l i n g  

t a k o v o u  m a n i p u l a c i ,  k t e r á  j i m  k ů ž i  c o  m o ž n á  n e p o š k o d í .  
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V ž d y  m u s í  b ý t  n a  p a m ě t i ,  ž e  j e  t ř e b a  s e  v y v a r o v a t  

p ř e d e v š í m  t ř e n í  ( 2 7 ) .   

N e j v ě t š í  d ů r a z  j e  k l a d e n  n a  p ř e n á š e n í  d í t ě t e .  N i k d y  

n e s m ě j í  b ý t  b r á n y  v  p o d p a ž d í .  T a t o  o b l a s t  j e  i  t a k  d o s t i  

n a m á h á n a ,  p u c h ý ř e  s e  š p a t n ě  h o j í  a  t ě ž k o  s e  z a v a z u j í .  P r o  

p ř e n o s  s e  d o p o r u č u j e  p o l o h a ,  k d y  n a  j e d n é  n a š í  r u c e  s p o č í v á  

z a d e č e k  a  d r u h á  p o d k l á d á  k r k  a  h l a v i č k u .  V ě t š í  d ě t i  s e  

m o h o u  p ř e n á š e t  o b d o b n ě ,  s  j e d n o u  r u k o u  p o d  p o k r č e n ý m i  

k o l e n y  a  s  d r u h o u  o b e p í n a j í c í  h o r n í  č á s t  h r u d n í k u  p ř e s  

l o p a t k y .  J a k m i l e  j s o u  a l e  s c h o p n y  v l a s t n í c h  p ř e s u n ů ,  

z b y t e č n ě  j i m  n a š i  p o m o c  n e n a b í z í m e .   

D á l e  j e  v e l m i  d ů l e ž i t á  t e c h n i k a  p ř e v a z o v á n í  b a t o l a t ,  

d o s u d  n e s c h o p n ý c h  s p o l u p r á c e .  N a p ř .  m í s t o  p o d e p ř e n í  d o l n í  

k o n č e t i n y  c e l o u  n a š í  r u k o u  j e  d a l e k o  v h o d n ě j š í  k o n c e n t r o v a t  

n a š í  p o d p o r u  a  t l a k  d o  d v o u  m a l ý c h  b o d ů .  P r o  d í t ě  b u d e  

t e n t o  ú c h o p  d a l e k o  m é n ě  t r a u m a t i z u j í c í ,  n e ž  t ř e n í  c e l é  

d l a n ě .  

V  n e p o s l e d n í  ř a d ě  z n a m e n á  d o b ř e  z a i n s t r u o v a n ý  

h a n d l i n g  i  p o d p o r o v á n í  n o r m á l n í h o  m o t o r i c k é h o  v ý v o j e .  

I n s t r u k t á ž  c e l é  r o d i n ě  v ě t š i n o u  p o d á v á  z k u š e n ý  

f y z i o t e r a p e u t  ( 9 ) .  

 

4 . 2  K l i n i c k ý  o b r a z  p o s t u r á l n í h o  s y s t é m u  

4 . 2 . 1  V a d n é  d r ž e n í  t ě l a  

 T e n t o  p o j e m  j e  o b e c n ě  c h á p á n  p ř e d e v š í m  j a k o  t z v .  

f u n k č n í  p o r u c h a .  Z n a m e n á  t o ,  n a  r o z d í l  o d  p o r u c h y  

s t r u k t u r á l n í ,  ž e  j e  m o ž n é  d o s á h n o u t  s p r á v n é h o  d r ž e n í  

v ě d o m ě ,  p r o t o ž e  v  c e s t ě  n e s t o j í  ž á d n é  s t r u k t u r á l n í  z m ě n y  

( 2 8 ) .  V  e t i o l o g i i  V D T  j d e  b u ď  o :  

•  s o u č á s t  u r č i t é  v ý v o j o v é  p o r u c h y ,   

•  n á s l e d e k  n e r o v n o m ě r n é h o  z a t í ž e n í  p á t e ř e  ( 2 9 ) .  
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V é l e  u p o z o r ň u j e  ( 3 0 ) ,  ž e  p r i m á r n í  p ř í č i n a  m ů ž e  t k v ě t  i  

v  d u š e v n í m  r o z p o l o ž e n í .  J a k o  p ř í k l a d  u v á d í  d e p r e s i v n í  

s t a v y ,  j e ž  m a j í  s k l o n  k  f l e x n í m u  d r ž e n í .  P ř e d e v š í m  

p s y c h i c k á  n a d s t a v b a ,  o n e n  z m i ň o v a n ý  s t r a c h  z  p á d u ,  j e  

p ř í č i n o u  v a d n é h o  d r ž e n í  u  d ě t í  s  e p i d e r m o l y s i s  b u l l o s a .  

S t r a c h  a  b o l e s t  z  k a ž d é h o  p o h y b u ,  v z h l e d  k  t í ž i  p r i m á r n í  

n e m o c i ,  j s o u  č a s t o  s i l n ě j š í  n e ž  v ů l e  j e  p ř e k o n a t .  N a s t á v á  

p a k  t y p i c k ý  o b r a z  z k ř í ž e n ý c h  s y n d r o m ů  ( 3 1 ) :  

 

•  P ř e d s u n  h l a v y  a  e l e v a c e  r a m e n :  

  z k r á c e n í  e x t e n s o r ů  š í j e  a  h o r n í  č á s t i  m .  t r a p e z i u s  

  z k r á c e n í  m m .  l e v a t o r e s  s c a p u l a e  

  z k r á c e n í  m m .  p e c t o r a l e s ,  h l a v n ě  m .  p e c t o r a l i s  m i n o r  

( 9 )  

  o s l a b e n í  d o l n í c h  f i x á t o r ů  l o p a t e k ,  h l a v n ě  d o l n í  č á s t  

m .  t r a p e z i u s  

  v ý s l e d n é  p o s t a v e n í  s e  p r o m í t á  i  d o  š p a t n é h o  

d e c h o v é h o  s t e r e o t y p u  ( v i z  k a p .  4 . 2 . 3 )  

•  P a t o l o g i c k é  z a k ř i v e n í  p á t e ř e ,  

•  N e ú p l n á  e x t e n z e  v  l o k e t n í c h ,  k y č e l n í c h ,  k o l e n n í c h  a  

h l e z e n n í c h  k l o u b e c h :  

  z k r á c e n é  f l e x o r y  k y č l e  a  o s l a b e n é  m m .  g l u t e i  

m a x i m i ,  

  z k r á c e n á  b e d e r n í  č á s t  m .  e r e c t o r  s p i n a e  a  o s l a b e n é  

b ř i š n í  s v a l y  

  z  t o h o  p l y n o u c í  b e d e r n í  h y p e r l o r d o s a ,  a n t e v e r z e  

p á n v e   

  z k r á c e n é  f l e x o r y  k o l e n  ( i s c h i o k r u r á l n í  s v a l y ,  m m .  

g a s t r o c n e m i i ) .  
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M o t i v a c e  s t o j í  t e d y  n a  p r v n í m  m í s t ě .  D ě t i  b y  m ě l y  c o  

n e j d ř í v e  p o c h o p i t ,  ž e  p ř e k o n á n í  s t r a c h u  p o v e d e  b l í ž  k  j e j i c h  

n e z á v i s l o s t i  a  ž e  s p r á v n é  d r ž e n í  t ě l a  o d s t r a n í  ř a d u  

p r o b l é m ů .  N e b u d e  s e  p o d p o r o v a t  p a t o l o g i e  a  j e j í  ř e t ě z e n í  n a  

d a l š í  s y s t é m y  a  k v a l i t a  ž i v o t a  s e  z v e d n e .  

 

4 . 2 . 2  o b r a t n o s t  

 T í m ,  ž e  s e  d ě t i  p o h y b o v é  a k t i v i t ě  v y h ý b a j í ,  t r p í  t a k        

i  d a l š í   t ě l e s n á  s t r á n k a :  k o n d i c e .  S t e j n ě  j a k o  s t r á d á  t ě l e s n á  

z d a t n o s t  p a c i e n t ů ,  s t r á d á  i  j e j i c h  o b r a t n o s t .  J e d n a k  p ř i  

k i n e z i o l o g i c k é m  v y š e t ř e n í  z j i š ť u j e m e  v a d n é  p o h y b o v é  

s t e r e o t y p y  ( c h ů z e  a j . ) ,  a  n a v í c  z  m e n š í  o b r a t n o s t i  o p ě t  

v y p l ý v á  v ě t š í  r i z i k o  ú r a z ů .  V z n i k a j í  d a l š í  k o ž n í  d e f e k t y  a  

j s m e  o p ě t  v  z a č a r o v a n é m  k r u h u .  

 

4 . 2 . 3  r e s p i r a č n í  s y s t é m  

 J a k é k o l i  r e s p i r a č n í  o n e m o c n ě n í  m ů ž e  v y v o l a t  i  f u n k č n í  

p o r u c h y  p o s t u r á l n í h o  s y s t é m u .  P ř í č i n o u  j e  a b n o r m á l n í  

p r o j e v  d ý c h á n í  a  p o h y b o v é h o  c h o v á n í  v y v o l a n ý  p r i m á r n í m  

o n e m o c n ě n í m .  T o t o  z ř e t ě z e n í  p l a t í  v š a k  i  p r o  o b r á c e n ý  

s m ě r ,  t e d y  f u n k č n í  a  m o r f o l o g i c k é  z m ě n y  v  p o s t u ř e  m o h o u  

z p ů s o b i t  i  a b n o r m a l i t y  v  d ý c h a c í m  s y s t é m u  ( 3 2 ) .  

 P ř e s n ě  t a k o v á  s i t u a c e  n a s t á v á  u  e p i d e r m o l y t i k ů .  V D T ,  

m é n ě  p o h y b o v é  a k t i v i t y  a  v  n e p o s l e d n í  ř a d ě  k o ž n í  l é z e  

v  o b l a s t i  h r u d n í k u  v y v o l á v a j í :  

•  z h o r š e n í  v i t á l n í  k a p a c i t y  p l i c  a  d a l š í c h  f u n k č n í c h  

p a r a m e t r ů ,  

•  m ě l k é  d ý c h á n í  ( v y š š í  v e n t i l a c e  m r t v é h o  p r o s t o r u ,  

m e n š í  p e r f u z e  p l i c ) ,  

•  m e n š í  p r u ž n o s t  h r u d n í k u ,  
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•  v y š š í  r i z i k o  r e s p i r a č n í c h  i n f e k c í .  

 

4 . 3  V ý z n a m  p o h y b u  u  E B  

 S a m o t n ý  p o h y b  m á  p r o  p a c i e n t y  s  R D E B  j a k  

t e r a p e u t i c k ý ,  t a k  p r e v e n t i v n í  ú č i n e k .  P o d  s p r á v n ý m  v e d e n í m  

l z e  d o c í l i t  s p r á v n é h o  d r ž e n í  t ě l a ,  z a m e z i t  z k r a c o v á n í  n e b o  

o c h a b o v á n í  s v a l s t v a ,  p o d p o r o v a t  s o b ě s t a č n o s t  a  i n t e g r a c i .    

 Z v y š o v á n í  n e b o  a l e s p o ň  u d r ž o v á n í  k o n d i c e  m á  v ý z n a m  

n e j e n  p r o  p o h y b o v ý  a p a r á t ,  v e l k o u  m ě r o u  s e  t a k  č l o v ě k  

s t a r á   i  o  s v ů j  k a r d i o v a s k u l á r n í  a  r e s p i r a č n í  s y s t é m  ( 3 3 ) .  

D r u h ý m  d ů l e ž i t ý m  f a k t e m  j e  l e p š í  o b r a t n o s t .  S  o s v o j e n í m  

j e d n o t l i v ý c h  p o h y b o v ý c h  s e k v e n c í  s e  s n i ž u j e  r i z i k o  ú r a z u  a  

t o  p ř i n á š í ,  o b z v l á š t ě  p r o  d ě t i  s  E B ,  b e n e f i t  s n a d  n e j v ě t š í .  

 S t á l e  a  v ž d y  a l e  p l a t í ,  ž e  n e j v ý z n a m n ě j š í m  f a k t o r e m  

z n e m o ž ň u j í c í  v e š k e r é  s n a h y  p ř e d s t a v u j e  p r i m á r n í  

o n e m o c n ě n í .  I  p ř e s  j e h o  t í h u ,  d l e  m é h o  n á z o r u ,  b y  d ě t i  m ě l y  

n a  a d e k v á t n í  p o h y b o v o u  a k t i v i t u  d b á t  a  v y h ý b a t  s e  j í  c o  

n e j m é n ě .  

 P o  v ý č t u  f a k t o r ů ,  j e n ž  p o h y b o v ý  p r o j e v  u  d ě t í  a  

d o s p ě l ý c h  s  e p i d e r m o l y s i s  b u l l o s a  o m e z u j í ,  u v á d í m  V é l e h o  

c i t a c i   ( 3 4 ,  s t r .  1 1 ) :  

P o h y b  ž i v é  b y t o s t i  j e  z á k l a d n í m  p r o j e v e m  j e j í h o  ž i v o t a .  

J e  t o  a k t i v n í  p r o c e s  v y c h á z e j í c í  z  n í  s a m é ,  p r o b í h a j í c í  

p o d l e  f y z i k á l n í c h  z á k o n ů  a  ř í z e n ý  z á m ě r e m  s l e d u j í c í  

u r č i t ý  c í l ,  k t e r ý  s i  b y t o s t  s a m a  u r č u j e  a  p o d l e  k t e r é h o  

i n s t i n k t i v n ě  j e d n á .  P o h y b o v ý  z á m ě r  v y c h á z í  z  p o t ř e b  

ž i v é h o  o r g a n i s m u  a  s l o u ž í  k  u d r ž e n í  j e h o  i n t e g r i t y  

v  o k o l n í m  p r o s t ř e d í .  

P ř i p o m í n á ,  p o h l e d e m  s p í š e  f i l o s o f i c k o - p s y c h o l o g i c k ý m ,  j a k  

j e  m o t o r i c k ý  p r o j e v  p r o  č l o v ě k a  z á s a d n í .  V  k o n t e x t u  s  t a k t o  

p o s t i ž e n ý m i  p a c i e n t y  j s e m  h o  u v e d l a  z á m ě r n ě .  U d r ž o v á n í  
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m o t o r i c k ý c h  f u n k c í ,  o b z v l á š t ě  p r o  u ž  t a k  p o s t i ž e n é  j e d i n c e ,  

p a t ř í  k  c í l ů m  n e j v ě t š í m .  

 

4 . 4  k o m p e n z a č n í  a  o r t o p e d i c k é  p o m ů c k y ,  p r o t e t i k a   

 P r o  z a b e z p e č e n í  c o  n e j v ě t š í  s o b ě s t a č n o s t i  a  p r o  

p r e v e n c i  d a l š í c h  k o m p l i k a c í  j s o u  d ů l e ž i t é  k o m p e n z a č n í  a  

o r t o p e d i c k é  p o m ů c k y .  I  j e j i c h  v ý b ě r  a  p ř e d p i s  s p a d á  d o  

k o m p e t e n c e  f y z i o t e r a p e u t a .  

 Z  p o m ů c e k  p r o  s e b e o b s l u h u  n e m u s í m e  v y b í r a t  z e  

s p e c i á l n í c h  a d j u v a t i k ,  s t a č í  j e n  v y b r a t  m e z i  b ě ž n ě  

d o s t u p n ý m i .  N a p ř í k l a d  m í s t o  v e l k é ,  h l a d k é  s k l e n i c e  j e  

d a l e k o  v h o d n ě j š í  h r n í č e k  s  u c h e m  z  o d l e h č e n é h o  m a t e r i á l u .  

U ž  m a l é  d ě t i  p ř i j d o u  s a m y  a  r y c h l e  n a  t o ,  c o  s e  j i m  n e j l é p e  

p o u ž í v á ,  s  č í m  s n á z  m a n i p u l u j í  a p o d .  

 P o m ů c k y  p r o  l o k o m o c i  j s o u  u  E B  z a s t o u p e n y  p ř e d e v š í m  

v h o d n o u  o b u v í  p o p s a n o u  v ý š e .  D á l e  s e m  p a t ř í  v ý b ě r  v o z í k u  

( n ě k t e r é  d ě t i  j s o u  n a  n ě m  v ě t š i n u  d n e ,  j i n é  j e n  p ř e c h o d n ě  

p ř i  l é z í c h  n e d o v o l u j í c í  s a m o s t a t n o u  c h ů z i ) .  R ů z n é  d r u h y  

c h o d í t e k  s e  v ě t š i n o u  v y u ž í v a j í  p ř i  r e e d u k a c i  c h ů z e  p o  

a m p u t a c í c h  n a  d o l n í  k o n č e t i n ě .  

 J a k o  p r e v e n c e  f l e k č n í c h  k o n t r a k t u r  n a  r u k o u  s e  m o h o u  

p o u ž í t  d l a h y  r ů z n ý c h  t y p ů .  V ž d y  j s o u  z h o t o v e n y  p ř e s n ě  n a  

m í r u  a  s  o h l e d e m  n a  d o b u  a  d é l k u  u ž í v á n í .  

 T o l i k  r i z i k o v é  n á d o r y  k ů ž e  n e j č a s t ě j i  n a  a k r á l n í c h  

č á s t e c h  k o n č e t i n  v y ž a d u j í  c o  n e j r y c h l e j š í  o d s t r a n ě n í .  

V  n e j t ě ž š í c h  p ř í p a d e c h  d o c h á z í  k  a m p u t a c i .  P o  p e č l i v é m  

v y h o j e n í  a  o š e t ř e n í  p a h ý l u  l z e  i  u  t ě c h t o  p a c i e n t ů  p o m ý š l e t  

n a  v y u ž i t í  p r o t é z .  B r a u n e r  m á  z k u š e n o s t  s e  s v o u  p a c i e n t k o u ,  

p r o  n í ž  b y l a  p r o t é z a  v e l k ý m  p ř í n o s e m  a  z á r o v e ň  z n a č n o u  

p s y c h i c k o u  p o d p o r o u  ( o s o b n í  s d ě l e n í ,  7 . 1 2 .  2 0 0 5 ) .  F u g l ø  

p r e s e n t u j e  i s l a n d s k o u  n o v i n k u  v  p r o t e t i c e  ( 3 5 ) :  I C E R O S S  

( I c e l a n d i c  r o l l  o n  s i l i c o n  s o c k e t ) ,  I C E C A S T  ( I c e l a n d i c  
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c a s t i n g  a p p a r a t u s )  a  I C E X  ( I c e l a n d i c  i m m e d i a t e  f i t t e d  

t r a n s t i b i a l  s o c k e t ) ,  k t e r o u  v y u ž i l  u  t ř i c e t i l e t é  p a c i e n t k y  

s  R D E B  j i ž  3  m ě s í c e  p o  p o d k o l e n n í  a m p u t a c i .  P ř e d e v š í m  

d í k y  s p e c i á l n í m u  s i l i k o n o v é m u  v n i t ř k u  o b s a h u j í c í  a l o e  v e r a  

n e b y l a  p r o t é z a  p r o  k ů ž i  t é m ě ř  v ů b e c  t r a u m a t i z u j í c í ,  b a  

d o k o n c e  n a o p a k .   
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5 .  R U K A  

  

5 . 1  R u k a  a  j e j í  f u n k c e   

 N a š e  r u c e  n á m  u m o ž ň u j í  k o n t a k t  s  o k o l í m ,  ú č a s t n í  s e  

s n a d  v š e c h  b ě ž n ý c h  d e n n í c h  č i n n o s t í .  U  E B ,  r e s p .  u  R D E B ,  

j e  p o s t i ž e n í  r u k o u  j e d n í m  z  h l a v n í c h  i n v a l i d i z u j í c í c h  p r v k ů  

a  p r o t o  j i m  v  t é t o  p r á c i  p a t ř í  c e l á  k a p i t o l a .  

 

5 . 1 . 1  k i n e z i o l o g i c k ý  p o h l e d  n a  f u n k c i  r u k y  

  H y b n o s t  a k r á l n í  č á s t i  h o r n í  k o n č e t i n y  p a t ř í  j i ž  d o  

j e m n é  m o t o r i k y .  P o h y b o v á  k o o r d i n a c e  j e  z d e  d ů l e ž i t ě j š í  n e ž  

s v a l o v á  s í l a .  J e j í  s p r á v n á  f u n k c e  j e  z á v i s l á  n a  s c h o p n o s t i  

s t e r e o g n o s i e ,  n e j v í c e  i n f o r m a c í  p ř i c h á z í  t a k t i l n í  a  

p r o p r i o c e p t i v n í  a f e r e n c í .   

 H l a v n í  f u n k c í  r u k y  j a k o  c e l k u  j e  ú c h o p .  N a  j e h o  

p r o v e d e n í  n e j v í c e  p a r t i c i p u j e  o p o z i c e ,  a d d u k c e  č i  f l e x e  

p a l c e  a  f l e x e  j e d n o h o  n e b o  v í c e  p r s t ů .  T a t o  s c h o p n o s t  

ú c h o p u  s p o l e č n ě  s e  s c h o p n o s t í  u d ě l i t  u c h o p e n é m u  p ř e d m ě t u  

z r y c h l e n í  v y t v á ř í  p ř í m ý  k o n t a k t  t ě l a  s e  z e v n í m  p r o s t ř e d í m  

( 3 4 ) .   

 R u k a  2 1 l e t é  p a c i e n t k y  s  R D E B  

 P r o  u d r ž e n í  t é t o  f u n k c e  j e  u  R D E B  z á s a d n í  v o l n ý  p a l e c .  

S  n í m  j e  m o ž n é  v y t v o ř i t  s i  n á h r a d n í  ú c h o p o v é  s t e r e o t y p y  a  

r u k u  p o u ž í v a t .  N a p ř .  r u k a  p a c i e n t k y  n a  o b r á z k u  j e  s c h o p n á  

p s á t ,  o b s t a r a t  o s o b n í  h y g i e n u ,  m a n i p u l o v a t  s  p ř í b o r e m  p ř i  

j í d l e ,   u d r ž í  h r n í č e k  s  u c h e m  a  d o k o n c e  d o k á ž e  i  p l é s t .   
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5 . 1 . 2  P s y c h o s o c i á l n í  a s p e k t y  r u k y  

R u k o u  z á r o v e ň  v n í m á m e  i  k o n á m e .  J e  s c h o p n a  c í t i t ,  

t v a r o v a t ,  t i s k n o u t ,  u c h o p o v a t ,  m a n i p u l o v a t ,  s t a b i l i z o v a t ,  

d á v a t  a  b r á t ,  c h r á n i t  n e b o  ú t o č i t ,  u t ě š o v a t ,  v í t a t ,  

s i g n a l i z o v a t .  V š e c h n y  v y j m e n o v a n é  r o l e  v  s o b ě  k o m b i n u j í  

j e j í  t ě l e s n ý ,  d u š e v n í  a  s p o l e č e n s k ý  v ý z n a m .  G e s t a ,  j e j i c h ž  

h l a v n í m  o r g á n e m  j s o u  p r á v ě  r u c e ,  j s o u  d ů l e ž i t é  n e j e n  

v  k o m u n i k a c i  a l e  i  v e  v ý v o j i  ř e č i  a  i n t e l e k t u á l n í c h  f u n k c í .   

  R u k a  j e  s i l n ý m  p r v k e m  n a š e h o  s e b e p o j e t í  a  t o  s n a d  

j e š t ě  v ý z n a m n ě j š í  n e ž   t v á ř  ( t a t o  h y p o t é z a  v y p l ý v á  z  v ý v o j e  

k o o r d i n a c e  o k o - r u k a  v  o n t o g e n e z i  d í t ě t e ) .  R u c e  j a k o  č á s t  

s e b e p o j e t í  j e  v  d o s p ě l o s t i  s i l n ě  p o d v ě d o m á ;  a č k o l i v  n a š e  

r u c e  v i d í m e  t é m ě ř  p o ř á d ,  n á š  z r a k  a  p o z o r n o s t  n a  n i  n e j s o u  

z a m ě ř e n y .  Ž e  j e  n e d í l n o u  s o u č á s t í  n a š í  i m a g e  s i   u v ě d o m í m e  

č a s t o  a ž  s  j e j í m  p o š k o z e n í m .  Z t r á t a  t ř e b a  j e n  n ě k t e r é  

z  j e j í c h  f u n k c í  s e  z á k o n i t ě  o d r a z í  a  p s y c h o s o c i á l n í  d o p a d  

t ě l e s n é h o  p o s t i ž e n í  j d e  z d e  d o s l o v a  r u k u  v  r u c e  ( 3 6 ) .  N a  

s a m ý  f a k t  u p o z o r ň u j e  i  V í t k o v á  ( 3 7 ,  s t r .  5 6 )  „ L i d s k á  r u k a  j e  

d ů l e ž i t ý m ,  n e s m í r n ě  č i n n ý m  o r g á n e m  s  m n o h o č e t n o u  a  

n e n a h r a d i t e l n o u  f u n k c í .  P o š k o z e n í  r u k y  n e z n a m e n á  j e n  

p o š k o z e n í  u r č i t é  č á s t i  t ě l a ,  a l e  j e  ú j m o u  c e l é  o s o b n o s t i . “  

 

5 . 2  R D E B  n a  r u k o u  

 P r o  f o r m u  H a l l o p e a u - S i e m e n s  j s o u  d y s t r o f i c k é  z m ě n y  

n a  r u k o u  s n a d  n e j c h a r a k t e r i s t i č t ě j š í m  z n a k e m ,  p a t r n ý m  p o  

n ě k o l i k a  l e t e c h  p r o g r e s e .  N e h t y  n a  r u k o u  i  n o h o u  s e  

z a č í n a j í  z t r á c e t  b r z o ,  a ž  v y m i z í  z c e l a  ( 9 ) .  N á s l e d k e m  

č a s t ý c h  t r a u m a t i c k ý c h  l é z í  s e  o b j e v u j í :   

•  f l e k č n í  k o n t r a k t u r y  a  s r ů s t  p r s t ů ,   

•  a d d u k č n í  k o n t r a k t u r y  p a l c ů .  
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P r o č  s e  p s e u d o s y n d a k t ý l i e  o b j e v u j e ,  n e n í  p ř e s n ě  z n á m o .  

V ý s l e d n é m u  o b r a z u  u  n e j t ě ž š í c h  p ř í p a d ů ,  k d y  j e  r u k a  ú p l n ě  

u z a v ř e n a  v  p ě s t ,  s e  ř í k á  e p i d e r m á l n í  k o k o n y ,  B u č k o v á  u ž í v á  

p o j e m  b o x e r s k é  r u k a v i c e .  J e  t o  r u k a ,  o b z v l á š t ě  j e - l i  

p ř í t o m n a  f i x n í  a d d u k c e  p a l c e ,  k t e r á  z t r á c í  t é m ě ř  v š e c h n y  

s v é  f u n k c e  ( 1 3 ) .  V ý r a z n é  f l e k č n í  k o n t r a k t u r y  s e  m o h o u  

o b j e v i t  i  n a  s v a l e c h  p ř e d l o k t í  a  z á p ě s t í  p o t o m  z ů s t á v á  t é m ě ř  

v  9 0 º  f l e x i .  

 I  k d y ž  d ě t i  d b a j í  n a  p r e v e n c i  v z n i k u  k o n t r a k t u r ,  

k o n z e r v a t i v n í m  z p ů s o b e m  l z e  d o c í l i t  j e n  o d d á l e n í  n á s t u p u  

n e b o  z m í r n ě n í  t ě c h t o  k o m p l i k a c í .  P r v n í  c h i r u r g i c k á  

i n t e r v e n c e  n a s t u p u j e  p o d l e  r y c h l o s t i  p r o g r e s e ;  n a p ř .  j i ž      

v  5  l e t e c h  v ě k u  ( 3 8 ) .  

 

5 . 3  K o n z e r v a t i v n í  t e r a p i e  

 N e j d ů l e ž i t ě j š í  n á p l n í  f y z i o t e r a p i e  u  E B  j e  c o  n e j d é l e  

z a c h o v a t  f u n k c i  r u k y .  A  s n a d  j e š t ě  d ů l e ž i t ě j š í  j e  p ř e s v ě d č i t  

d ě t i  o  n u t n o s t i  k a ž d o d e n n í h o  a k t i v n í h o  c v i č e n í .  Z a n e d b á n í  

p r e v e n t i v n í c h  o p a t ř e n í  k o n č í  d a l e k o  s l o ž i t ě j š í m i  

c h i r u r g i c k ý m i  z á k r o k y .  

 

5 . 3 . 1  V y v a z o v á n í  p r s t ů  

P r e v e n t i v n í  v y v a z o v á n í  p r s t ů  m á  o d d á l i t  j e j i c h  

v z á j e m n é  s r ů s t á n í  ( 6 ) .  T e c h n i c k y  j e  d ů l e ž i t é  n e b r á n i t  

v  p o h y b u  j e d n o t l i v ý c h  p r s t ů ,  n e b o ť  a k t i v n í  č i  p a s i v n í  

h y b n o s t ,  s t e j n ě  j a k o  m ě k k é  a  m o b i l i z a č n í  t e c h n i k y  j s o u  

n e d í l n o u  s o u č á s t í  t e r a p i e .  Z á r o v e ň  s e  d o p o r u č u j e  p r o v á d ě t  

p r s t y  m a x i m á l n í  m o ž n o u  a b d u k c i .   
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5 . 3 . 2  P r e v e n c e  f l e k č n í c h  k o n t r a k t u r  

 P r o t a h o v á n í  f l e x o r o v ý c h  s v a l o v ý c h  s k u p i n   r u k y  a  

p ř e d l o k t í  b y  m ě l o  p a t ř i t  d o  k a ž d é h o  d n e .  V z h l e d e m  k  t o m u ,  

ž e  t é m ě ř  v š e c h n y  k o n t a k t n í  f y z i o t e r a p e u t i c k é  m e t o d y  j s o u  

v z h l e d e m  k e  k ř e h k o s t i  k ů ž e  k o n t r a i n d i k o v á n y ,  n e j v ě t š í  

v ý z n a m  m á  c v i č e n í  a k t i v n í .   

N ě k d y  j e  p ř e s t o  n u t n é  i  p a s i v n í  p r o t a h o v á n í ;  p ř i  n ě m  s e  

m u s í  d á t  v e l k ý  p o z o r  n a  p o r a n ě n í  k ů ž e  ( 1 2 ) .   

O p t i m á l n í  p r o  p a c i e n t y  j e ,  k d y ž  s i  n a v y k n o u  p r o v á d ě t  

p r o t a h o v a c í  c v i č e n í  n ě k o l i k r á t  z a  d e n ,  t ř e b a  p ř i  s l e d o v á n í  

t e l e v i z e .  D a n c k e  n a p ř .  d o p o r u č u j e  s p o j i t  s i  š p i č k y  p r s t ů  

o b o u  r u k o u   a  p o  d o b u  c c a .  1 0  v t e ř i t  t l a č i t  d l a n ě m i  p r o t i  

s o b ě  a  n ě k o l i k r á t  c v i k  z o p a k o v a t .  S t e j n á  a u t o r k a  d á v á  r a d u  

p r o v á d ě t  v ž d y  d v a  e x t e n č n í  p o h y b y  n a  j a k ý k o l i v  p o h y b  d o  

f l e x e  ( 2 3 ) .  V  r á m c i  p r e v e n c e  s e  n ě k d y  p ř i k l á d a j í  p ř e d e v š í m  

n a  n o c  d l a h y ,  k t e r é  d r ž í  z á p ě s t í  a  p r s t y  v  e x t e n z i .  

O b z v l á š t ě  p r o  d ě t i  j e  v ý h o d n é ,  n a j í t  a k t i v i t y  s  e x t e n č n í  

p o h y b o v o u  k o m p o n e n t o u ,  k t e r é  n e p ř i p o m í n a j í  n e z á b a v n o u  

t e r a p i i ,  a l e  z á r o v e ň  s e  p ř i  n i c h  s v a l y  a  k l o u b y  p r o c v i č u j í  

( v i z  k a p .  5 . 3 . 4 ) .  T a k o v ý m  n e n á r o č n ý m  c v i č e n í m  j e  t ř e b a  

z v e d á n í  p ř e d m ě t ů  z  p o d l a h y  a p o d .  

 

5 . 3 . 3  U d r ž o v á n í  k l o u b n í  p o h y b l i v o s t i ,  m o b i l i z a c e  a  j o i n t  

p l a y  

 P r o t a h o v á n í  s v a l ů  m á  v ý z n a m  i  p r o  u d r ž e n í  r o z s a h u   

p o h y b u  v  j e d n o t l i v ý c h  k l o u b e c h .  E x t e n č n í  a l e  i  f l e k č n í  

p o h y b y  s e  p r o v á d í  v  p l n é m  r o z s a h u  a  n a  k a ž d é m  k l o u b u  

z v l á š ť .  I  z d e  p l a t í ,  č í m  č a s t ě j i ,  t í m  l é p e .  P o d m í n k o u  j e  

s a m o z ř e j m ě  a k t u á l n í  z d r a v o t n í  s t a v  d í t ě t e ,  k t e r ý  c v i č e n í  

d o v o l u j e .  
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V e d l e  u d r ž o v á n í  f u n k č n í h o  

p o h y b u  n e b o l i  t o h o ,  k t e r é h o  j e  

p a c i e n t  a k t i v n ě  s c h o p e n ,  b y  m ě l a  b ý t  

p o z o r n o s t  z a m ě ř e n a  i  n a  j o i n t  p l a y  

( k l o u b n í  v ů l i )  v š e c h  k l o u b ů  r u k y .  

J e d n á  s e  o  p o h y b y ,  k t e r é  l z e  p r o v é s t  

p o u z e  p a s i v n ě ;  p o s u n y  k l o u b n í c h  p l o š e k ,  d i s t r a k c e  a  r o t a c e  

( 3 9 ) .  M o b i l i z a c e  v e  s m y s l u  k l o u b n í  v ů l e  z n a m e n á  d o s a ž e n í  

p ř e d p ě t í  a  z a p r u ž e n í  v e  s m ě r u  o m e z e n í .  P ř e d p ě t í  k o r e l u j e  

s  f y z i o l o g i c k o u  b a r i é r o u ,  j e n ž  L e w i t  c h a r a k t e r i z u j e  j a k o  

p r v n í ,  m i n i m á l n í  o d p o r  k l a d e n ý  t k á n í  p r o t i  p a s i v n í m u  

p o h y b u .  V ý s l e d k e m  j e  u v o l n ě n í  m ě k k ý c h  s t r u k t u r  a  o b n o v e n í  

k l o u b n í  p o h y b l i v o s t i .   

O b e c n á  p r a v i d l a  a  z á k o n i t o s t i  m a n i p u l a c e  a  m o b i l i z a c e  

s e  u  p a c i e n t ů  s  E B  l i š í  p o u z e  z p ů s o b e m  ú c h o p u  a  v y š š í  

o p a t r n o s t í .  D ů v o d e m  j s o u  m o r f o l o g i c k é  z m ě n y  a  s n a d n á  

z r a n i t e l n o s t  k ů ž e .   

 

5 . 3 . 4  E r g o t e r a p i e  

N e d í l n o u  s o u č á s t í  k o n z e r v a t i v n í  l é č b y  j e  i  u  p a c i e n t ů  

s  E B  e r g o t e r a p i e .  P r o  t e n t o  o b o r  j e  t y p i c k ý  c e l o s t n í  p o h l e d  

n a  d a n o u  p r o b l e m a t i k u ,  p e č u j e  o  t ě l e s n o u ,  d u š e v n í  i  

s o c i á l n í  s t r á n k u  a  p r o t o  j e  p r o  p a c i e n t y  t o l i k  v ý z n a m n á .  J e j í  

k o u z l o  s p o č í v á  v  t o m ,  ž e  p a c i e n t  d ě l á  t o ,  c o  h o  b a v í ,  c o  m á  

n ě j a k ý  v ý s l e d e k ,  z a  k t e r ý  m ů ž e  b ý t  o c e n ě n ,  p r o c v i č u j e  s e  

v  ú k o n e c h ,  k t e r é  p o t ř e b u j e  u m ě t .  T e n t o  p s y c h o l o g i c k ý  e f e k t  

p ř i s p í v á  k  l e p š í m  v ý s l e d k ů m  t e r a p i e .   

D o  t é t o  k a p i t o l y  p a t ř í  t a  č á s t  e r g o t e r a p i e  z a m ě ř e n á  n a  

u r č i t o u  o b l a s t ,  t e d y  n a  f u n k c i  r u k y .  D o p o r u č e n í  h o d n é  j s o u  

a k t i v i t y  v y ž a d u j í c í  j e m n o u  m o t o r i k u  p r s t ů ,  k t e r é  d ě t i  b u d o u  

b a v i t  a  b u d o u  j i c h  s c h o p n y .  A ť  p ů j d e  o  j a k o u k o l i  č i n n o s t ,  

Komentář [K1]: Obr.4 Mobilizace 
kloubů ruky 
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p o z o r n o s t  b y  m ě l a  b ý t  z a m ě ř e n a  i  n a  s p r á v n é  e r g o n o m i c k é  

p o d m í n k y  a  p o l o h u  p a c i e n t a .  

E r g o t e r a p i e  n a b í z í  n e s p o č e t  a k t i v i t ,  s t e j n ě  t a k  f a n t a z i e  

s a m o t n ý c h  d ě t í ,  j e j i c h  r o d i č ů ,  t e r a p e u t ů .  U v á d í m  n ě k o l i k  

p ř í k l a d ů  n a  p r o c v i č e n í  s v a l ů  a  k l o u b ů  r u k y :  

•  h r a  n a  p i a n o ,  

•  p r á c e  a  h r y  n a  p o č í t a č i ,  

•  v ý t v a r n é  p r á c e  ( m a l o v á n í ,  

s k l á d á n í  o b r á z k ů ,  p l e t e n í ,  

p r á c e  s  k o r á l k y ) ,  

•  p r s t o v é  ( s t í n o v é )  d i v a d l o .  

V ě t š i n a  č i n n o s t í  p r o c v i č í  m a l é  k l o u b y  r u k y ,  m í v a j í  

v š a k  v e s m ě s  c h a r a k t e r  d o  f l e x e .  P r o t o  s e  n a p ř .  p o  h ř e  n a  

p i a n o  h o d í  p r o t á h n o u t  f l e x o r o v o u  s v a l o v o u  s k u p i n u  a  

n e p o d p o r o v a t  t a k  n á s t u p  k o n t r a k t u r .  

 

5 . 4  C h i r u r g i e  r u k y  

I  p ř e s  v e š k e r á  o p e r a č n í  r i z i k a  ( z p ů s o b y  a n e s t e z i e ,  

o d b ě r  a  a p l i k a c e  v l a s t n í h o  k o ž n í h o  š t ě p u  d o  i n t e r d i g i t á l n í c h  

p r o s t o r  a j . )  p ř e d s t a v u j e  o d s e p a r o v á n í  p r s t ů  v e l k ý  p ř í n o s  p r o  

p a c i e n t y ,  j e j i c h ž  r u c e  z t r á c í  n e b o  j i ž  z t r a t i l y  s v o u  f u n k c i .  

P o z o r n o s t ,  j a k o u  m á  s a m o t n é  o d s e p a r o v á n í  p r s t ů ,  p a t ř í  i :   

-  s p r á v n ě  z v o l e n é  a  b e z p e č n ě  p r o v e d e n é  c e l k o v é  

a n e s t e z i i  ( 4 0 ) ,  

-  t e c h n i c e  d l a h o v á n í  [ P a j a r d i  e t .  a l .  o b h a j u j í  ú s t u p  o d  

s t a t i c k ý c h  d l a h  p o u ž í v a n ý c h  v  m i n u l o s t i  k  d l a h á m  

s  d y n a m i c k o u  t r a k c í  ( 4 1 ) ,  d a l š í  p o u ž í v a n o u  a l t e r n a t i v o u  

j s o u  d l a h y  a k r y l o v é  a  t e r m o p l a s t i c k é ] ,   

-  ř á d n é  p o o p e r a č n í  f y z i o t e r a p i i  a  e r g o t e r a p i i  ( 3 8 ) .  
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T e r a p e u t é  a  h l a v n ě  s a m o t n í  p a c i e n t i  s e  s e t k á v a j í  s e  

z a j í m a v o u  z k u š e n o s t í .  U z a v ř e n á  p ě s t  s e  z m ě n í  n a  o t e v ř e n o u  

r u k u  s  h y b n ý m i  p r s t y ,  k t e r á  j e  s c h o p n á  s a m a  u c h o p o v a t ,  

n o s i t  p ř e d m ě t y  a p o d .  O b z v l á š t ě  t y ,  k t e ř í  p o d s t o u p i l i  p r v n í  

o d s e p a r o v á n í  a ž  v  d o s p ě l é m  v ě k u ,  t e d y  n ě k o l i k  l e t  p o  t é ,  c o  

j e j i c h  r u c e  z t r a t i l y  p ů v o d n í  f u n k c e ,  s e  m u s í  z n o v a  r u k u  

n a u č i t  p o u ž í v a t .  

U k á z k a  ú s p ě š n é h o  o d s e p a r o v á n í  p r s t ů .  

 

5 . 4 . 1  P o o p e r a č n í  f y z i o t e r a p i e  

 S  o p e r a t é r e m  ú z c e  s p o l u p r a c u j e  f y z i o t e r a p e u t .  A k t i v n í  

p o h y b y  l z e  c v i č i t  p o  v y j m u t í  K i r s c h n e r o v ý c h  d r á t ů ,  k t e r é  

d r ž e l y  e x t e n z i  p r s t ů ,  e v .  a b d u k c i  p a l c e ,  a  t o  v ě t š i n o u  b ě h e m  

d r u h é h o  a ž  t ř e t í h o  p o o p e r a č n í h o  t ý d n e .   P ř i  p r v n í m  p ř e v a z u ,  

k o l e m  6 .  a ž  1 3 .  d n e ,  s e  j e d n o t l i v é  k l o u b y  m o b i l i z u j í  ( 1 3 ) .  

 P r o t o ž e  j e  ž á d o u c í ,  z a č í t  s  p r o c v i č o v á n í m  c o  n e j d ř í v e ,  

l z e  s  p r s t y  p r o v á d ě t  o d  p r v é h o  d n e  t z v .  i d e o m o t o r i c k ý  

t r é n i n k .  Z n a m e n á  t o  a k t i v a c i  s v a l o v ý c h  s k u p i n  p o u h o u  

p ř e d s t a v o u  o  p o h y b u  ( 4 2 ) ,  v  t o m t o  p ř í p a d ě  e x t e n z i  p r s t ů ,  

c i r k u m d u k c i  p a l c e  a p o d . ,  p r s t y  s e  s i c e  n e h ý b a j í ,  a l e  v e  

s v a l o v ý c h  v l á k n e c h  j s o u  ( p o m o c í  E M G )  r o z p o z n a t e l n é  

z á š k u b y .  P o  v y n d á n í  d r á t ů  a  s u n d á n í  d l a h  l z e  p o  t a k o v é m t o  

t r é n i n k u  o č e k á v a t  s n a z š í  h y b n o s t .  
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6 .  F Y Z I O T E R A P I E  A  F Y Z I K Á L N Í  T E R A P I E  

 

6 . 1  Ú l o h a  f y z i o t e r a p i e  v  r á m c i  k o m p l e x n í  p é č e  

 A č k o l i v  E B  n e z n a m e n á  p r i m á r n ě  p o s t i ž e n í  p o h y b o v é h o  

a p a r á t u ,  z  p ř e d c h o z í c h  k a p i t o l  v y p l ý v á ,  ž e  f y z i o t e r a p i e  

h r a j e  v  k o m p l e x n í  p é č i  a l e s p o ň  u  R D E B  v e l k o u  r o l i .  V e d l e  

l é č e b n é h o  ú č i n k u  p ů s o b í  p ř e d e v š í m  j a k o  s e k u n d á r n í  

p r e v e n c e .  

 H l a v n í m  d i a g n o s t i c k ý m  a  t e r a p e u t i c k ý m  n á s t r o j e m  

t e r a p e u t a  j e  m a n u e l n í  k o n t a k t .  U  p a c i e n t ů  s  E B  v š a k  m u s í m e  

v o l i t  t a k o v é  p r o s t ř e d k y ,  k t e r é  j e  n e p o r a n í .  P r o t o  m á  

f y z i o t e r a p i e  s p í š e  e d u k a č n í  c h a r a k t e r .  P r o  d ě t i  i  d o s p ě l é  j e  

t o  v ý h o d o u ,  n e b o ť  j i m  d á v á  m o ž n o s t  v l a s t n í  r e ž i e .  P o  

z a c v i č e n í  m o h o u  p r o v á d ě t  t e r a p i i  s a m i ,  k d y k o l i v  j i m  t o  

z d r a v o t n í  s t a v  a  č a s  d o v o l í .   

C í l e  f y z i o t e r a p i e :     

•  k o r e k c e  V D T  a  v a d n ý c h  p o h y b o v ý c h  s t e r e o t y p ů ,  

•  z l e p š e n í  k o n d i c e  a  p o h y b o v é  o b r a t n o s t i ,  

•  z v ý š e n í   v i t á l n í  k a p a c i t y  p l i c ,  

•  p r e v e n c e  -   m o t o r i c k é  r e t a r d a c e  

-  v z n i k u  k o n t r a k t u r  a  s r ů s t u  p r s t ů  

-  s v a l o v é  h y p o t r o f i e  

-  r e s p i r a č n í c h  i n f e k c í .  

M e t o d y  u  E B  p o u ž í v a n é :   

•  L T V ,  r e s p i r a č n í  f y z i o t e r a p i e  ( R F ) ,  s e n z o m o t o r i k a  

( S M S ) ,  m ě k k é  a  m o b i l i z a č n í  t e c h n i k y  n a  r u k o u ,  

•  f y z i k á l n í  t e r a p i e  ( h y d r o t e r a p i e ,  m a g n e t o t e r a p i e ) ,  

•  e r g o t e r a p i e .  
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6 . 2  M e t o d y  L T V  

 L é č e b n á  n e b o l i  z d r a v o t n í  T V  z n a m e n á  ř í z e n o u  

p o h y b o v o u  a k t i v i t u  u r č e n o u  j e d i n c ů m  t z v .  I I I .  z d r a v o t n í  

s k u p i n y .  J e d n á  s e  o  z d r a v o t n ě  o s l a b e n é  s  t r v a l ý m i  n e b o  

d o č a s n ý m i  o d c h y l k a m i  t ě l e s n é h o  v ý v o j e  ( 4 3 ) .  U  p a c i e n t ů  

s  E B   t v o ř í  L T V  h l a v n í  p i l í ř  f y z i o t e r a p i e .  J e j í m i  t ř e m i  

z á k l a d n í m i  v y r o v n á v a c í m i  p r o s t ř e d k y  j s o u  c v i č e n í :  

•  p r o  s p r á v n é  d r ž e n í  t ě l a ,  

•  d e c h o v á ,  

•  r e l a x a č n í .  

K l a s i c k á  c v i č e b n í  j e d n o t k a  L T V  s e  m á  s k l á d a t  z e  č t y ř  č á s t í  

( ú v o d n í  z a h ř í v a c í ,  v y r o v n á v a c í ,  k o n d i č n í  a  z á v ě r e č n á  

r e l a x a č n í ) .  P r o  p a c i e n t y  s  E B  j e  v š a k  v h o d n ě j š í  v y b í r a t  s i  

u r č i t é  p r v k y  v  d o b u ,  k d y  j s o u  j i c h  s c h o p n y  a  n e n u t i t  j e  k e  

s t r i k t n í m u  d o d r ž o v á n í  t ě c h t o  č á s t í .  

 

6 . 2 . 1  c v i k y  p r o  s p r á v n é  d r ž e n í  t ě l a  

L T V  j e  u  E B  z a m ě ř e n o  n a  p r o t a ž e n í  z k r á c e n ý c h  s v a l ů .  

J e  v h o d n é  n a u č i t  p a c i e n t a  v ě t š í  m n o ž s t v í  c v i k ů ,  a b y  s i  

z  n i c h  v ž d y  a l e s p o ň  n ě j a k é  m o h l  v y b r a t .  V ý h o d o u  L T V  j e ,  

ž e  j i  p a c i e n t i  m o h o u  p r o v á d ě t  s a m i  d o m a .  P o d m í n k o u  v š a k  

j e  p e č l i v á  e d u k a c e  c v i k ů .  C v i č e n í  l z e  p r o v á d ě t  v e  v š e c h  

m o ž n ý c h  p o l o h á c h .  P r o b l é m y  m ů ž e  a l e  d ě l a t  n a p ř .  v z p o r  

k l e č m o ,  k d y  s e  v y v í j í  v e l k ý  t l a k  n a  k o l e n n í  k l o u b y  a  

z á p ě s t í .  P o k u d  a l e  t a t o  p o l o h a  n e v a d í ,  j e  v h o d n é  j i  z a ř a d i t ,  

n e b o ť  n a b í z í  ř a d u  b a l a n č n í c h ,  p r o t a h o v a c í c h  a  p o s i l o v a c í c h  

c v i č e n í .    

V o l b a  j e d n o t l i v ý c h  c v i k ů  j e  i n d i v i d u á l n í ,  n a  j e d e n  

p ř e s t o  u p o z o r n í m .  J e  v h o d n ý  p r o  k a ž d é h o ,  p r o  j e d i n c e  

s  v a d n ý m  c h ů z o v ý m  a u t o m a t i s m e m  o b z v l á š t ě .  S c h e m a t i c k y  

h o  z n á z o r ň u j e  o b r á z e k  :  
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L e h  n a  b ř i š e ,  s t ř í d á n í  e x t e n z e  v  k y č e l n í c h  k l o u b e c h  

J e d n a k  s e  d ě t e m  s  E B  d o p o r u č u j e  s a m o t n ý  l e h  n a  b ř i š e  

a l e s p o ň  p á r  m i n u t  d e n n ě .  D ů v o d e m  j e  p r o t a ž e n í  f l e x o r ů  

k y č e l n í h o  k l o u b u .  S t ř í d á n í  e x t e n z e  j e d n é  a  d r u h é  D K  

v  k y č e l n í c h  k l o u b e c h  n a v í c  p o s i l u j e  e x t e n s o r y ,  h l a v n ě       

m .  g l u t e u s  m a x i m u s .  B e z  a k t i v n í  e x t e n z e  v  k y č e l n í c h  

k l o u b e c h  n e n í  m o ž n á  c h ů z e .   

N e j e n  d o  t e r a p i e  a l e  i  d o  b ě ž n é h o  ž i v o t a  s e  h o d í  

z a ř a z e n í  v e l k ý c h  m í č ů .  S l o u ž í  p ř e d e v š í m  k  b a l a n č n í m u  

c v i č e n í ,  p ř i  k t e r é m  s e  s e t k á v á  s t a b i l i t a  p o d l o ž k y  s  l a b i l i t o u  

m í č e .  K  u d r ž e n í  r o v n o v á h y  m u s í  t ě l o  p r a c o v a t  s  o b ě m a  

t ě m i t o  p o d k l a d y  n a j e d n o u  ( 4 4 ) .   E l a s t i c i t a  m í č e  n a v í c  

p ř i n á š í  p o h o d l í ,  p r o  d ě t i  s  E B  t o l i k  d ů l e ž i t é .  

P o k u d  s i  d ě t i  n e t r o u f a j í  n a  s l o ž i t ě j š í  c v i k y ,  m o h o u  n a  

m í č i  j e n  s e d ě t  a  b a l a n c o v a t .  I  t a k  o s l o v u j í  h l u b o k é  z á d o v é  

s v a l y ,  p o d p o r u j í  s p r á v n é  z a k ř i v e n í  p á t e ř e ,  s t i m u l u j í  

m o z e č e k .  V  n ě k o l i k a  d e s í t k á c h  č e s k ý c h  š k o l  s e  d o k o n c e  

g y m n a s t i c k é  m í č e  s  ú s p ě c h y  v y u ž í v a j í  j a k o  n á h r a d a ,  r e s p .  

j a k o  d o p l n ě k  s e z e n í  n a  ž i d l i  ( 4 5 ) .   

 

6 . 2 . 2  r e s p i r a č n í  f y z i o t e r a p i e   

V h o d n ě j š í  f o r m o u  d e c h o v é  r e h a b i l i t a c e ,  n e ž  t r a d i č n í  

d e c h o v á  c v i č e n í ,  j e  t z v .  r e s p i r a č n í  f y z i o t e r a p i e  ( R F ) .  

A k t i v n í  t e c h n i k y  R F  d a l e k o  e f e k t i v n ě j i  ř e š í  r e s p i r a č n í  

p r o b l e m a t i k u ,  a k u t n í  č i  c h r o n i c k o u  ( 4 6 ) .  V e d l e  k o n t a k t n í h o   

z a h r n u j e  i  r e f l e x n í  d ý c h á n í .  T o  v š a k  v z h l e d e m  k  s i l n é m u  

t l a k u  n a  s p o u š ť o v ý c h  z ó n á c h  n e m ů ž e m e  p o u ž í t .  N e v h o d n é  

j s o u  i  p o k l e p o v é ,  v i b r a č n í  č i  m a s á ž n í  t e c h n i k y .   U  p a c i e n t ů  

s  E B  l z e  p r a k t i k o v a t  t y t o  m e t o d y :  
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•  d e c h o v á  g y m n a s t i k a ,  

   s t a t i c k á  ( t z v .  k l i d o v é  d ý c h á n í )  

   d y n a m i c k á  ( s  d o p r o v o d n ý m  p o h y b e m  k o n č e t i n ,    

h l a v y  a  t r u p u )  

   m o b i l i z a č n í  ( v ě d o m ě  p r o h l o u b e n é  d e c h o v é  p o h y b y  

h r u d n í k u ;  d ř í v e  t z v .  l o k a l i z o v a n é  d ý c h á n í )  

•  a u t o g e n n í  d r e n á ž ,  

•  c v i č e n í  h r u d n í  p r u ž n o s t i  ( 4 7 ) .  

P r a v i d e l n ý m  p r a k t i k o v á n í m  t ě c h t o  a k t i v n í c h  t e c h n i k  

l z e  s n í ž i t  b r o n c h i á l n í  o b s t r u k c i ,  z l e p š i t  p r ů c h o d n o s t  

d ý c h a c í c h  c e s t  ( D C ) ,  k o n t r o l o v a t  z á n ě t l i v é  p r o c e s y  v  D C .  

T í m  s e  p ř e d c h á z í  z h o r š e n í  p l i c n í c h  f u n k c í  a  z á r o v e ň  s e  

z v y š u j e  f y z i c k á  k o n d i c e .  R F  t e d y  p l n í  f u n k c i  s e k u n d á r n í  

p r e v e n c e  ( 4 6 ) .  

 

6 . 2 . 3  r e l a x a č n í  m e t o d y  

 T y t o  m e t o d y  s l o u ž í  k e  s n í ž e n í  t o n u  k o s t e r n í h o  s v a l s t v a  

a  p s y c h i c k é h o  n a p ě t í  ( 4 8 ) .  N a v o z e n í  t ě l e s n é h o  a  z á r o v e ň  

d u š e v n í h o  u v o l n ě n í  j e  v e l k ý m  p ř í n o s e m  v  t e r a p i i ,  n a v í c  

t e c h n i c k y  n e n á r o č n ý m  a  p ř i t o m  t o l i k  ú č i n n ý m  p r v k e m .  

J a c o b s o n o v a  p r o g r e s i v n í  r e l a x a c e  j e  h o j n ě  u ž í v a n o u  

r e l a x a č n í  m e t o d o u .  J e  z a l o ž e n a  n a  s t ř í d á n í  i z o m e t r i c k é  

k o n t r a k c e  u r č i t ý c h  s v a l o v ý c h  s k u p i n  p o  d o b u  a s i  7  v t e ř i n  

s  n á s l e d n ý m  u v o l n ě n í m .  T o  z a č í n á  v ý d e c h e m  a  t r v á  a s i  3 0  a ž  

4 0  v t e ř i n .  R o z d í l  m e z i  k o n t r a k c í  a  r e l a x a c í  s i  p a c i e n t  m u s í  

p l n ě  u v ě d o m o v a t .  E x i s t u j e  ř a d a  m o d i f i k a c í  s  r ů z n ý m  

p o ř a d í m  u v o l ň o v a n ý c h  p a r t i í c h ,  v ý z n a m  v š a k  z ů s t á v á  s t e j n ý .  

U v á d í m  v e r z i  p o d l e  B e r n s t e i n a  a  B o r k o v c e :  

Z a č í n á  s e  s  d o m i n a n t n í  h o r n í  k o n č e t i n o u  ( H K )  o d  s v a l ů  

r u k y  s m ě r e m  k r a n i á l n ě .  N á s l e d u j e  d r u h o s t r a n n á  H K ,  č e l o ,  
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t v á ř ,  k r k  a  š í j e ,  s v a l y  h r u d n í k u  a  p a k  b ř i š n í  s v a l y .  

P o k r a č u j e  s e  d o l n í m i  k o n č e t i n a m i  s m ě r e m  k a u d á l n í m ,  z a č í n á  

s t e j n á  s t r a n a  j a k o  d o m i n a n t n í  H K .  P a k  s e  v  d u c h u  j e š t ě  

j e d n o u  v š e c h n y  s v a l o v é  s k u p i n y  p r o j e d o u  ( z k o n t r o l u j e  s e  

u v o l n ě n í )  a  a s i  1  m i n u t u  s e  s p o č i n e  v  c e l k o v é  r e l a x a c i .   

 S c h u l t z ů v  a u t o g e n n í  t r é n i n k  j e  m e t o d o u  s u g e s t i v n í ,  k d y  

s e  p a c i e n t  s n a ž í  n a v o d i t  p o s t u p n ě  p o c i t y  t í h y ,  t e p l a ,  

k l i d n é h o  d e c h u ,  s i l n é h o  t e p u  a  c h l a d n é h o  č e l a .  N á c v i k u  j e  

t ř e b a  v ě n o v a t  v í c e  č a s u .  P ř i  o b o u  z m í n ě n ý c h  m e t o d á c h  

p a c i e n t  n e j l é p e  l e ž í  n a  z á d e c h  v  k l i d n é m  p r o s t ř e d í             

v  p ř i m ě ř e n é  t e p l o t ě  ( 4 9 ) .    

 Ú č i n n o u  r e l a x a c i  n a b í z í  i  j ó g a .  Š a v a s á n a  ( p o z i c e  

m r t v o l y )  n e b o  j ó g a  n i d r a  ( j ó g o v ý  s p á n e k )  z a č í n a j í  a  k o n č í  

k a ž d é  c v i č e n í .  Č l o v ě k  l e ž í  n a  z e m i ,  u v ě d o m u j e  s i  d o t y k y  

č á s t í  j e h o  t ě l a  s  p o d l o ž k o u ,  p o z o r u j e  v l a s t n í  d e c h  a  v ě d o m ě  

s e  s n a ž í  o  u v o l n ě n í  ( 4 9 ,  5 0 ) .  

 

6 . 3  T e r a p i e  z a m ě ř e n á  n a  u r č i t o u  o b l a s t  

6 . 3 . 1  o r o f a c i á l n í  o b l a s t  

 N e j v ě t š í m i  p r o b l é m y   t é t o  o b l a s t i  j e  d y s f a g i e  

( n e j č a s t ě j i  p r a m e n í c í  z  p o s t i ž e n í  s l i z n i c ) ,  p ř i r ů s t a j í c í  k o ř e n  

j a z y k a  a  m i k r o s t o m i e .  N á s t u p  p o s l e d n í c h  d v o u  j m e n o v a n ý c h  

l z e  z m í r n i t  p r a v i d e l n ý m  c v i č e n í m ,  k t e r é  b y  s e  m ě l o  s t á t  

k a ž d o d e n n í  r u t i n o u ,  n a p ř .  r á n o  p ř e d  č i š t ě n í m  z u b ů .  

U d r ž o v á n í  f u n k c e  j a z y k a  a  r o z s a h u  o t e v ř e n ý c h  ú s t  d á v á  

v ě t š í  m o ž n o s t i  s t r a v o v a c í m  n á v y k ů m  a  z c e l a  u r č i t ě  p ů s o b í  

p o z i t i v n ě  i  p s y c h i c k y .   

 P r o c v i č o v á n í  j a z y k a  ( 5 1 ) :  

  v y p l a z o v á n í  j a z y k a  d o l ů  ( p r o t a h u j e ,  p o s i l u j e ,  z l e p š u j e  

p o h y b l i v o s t  j a z y k a ) ,  o l i z o v á n í  r t ů  h r o t e m  j a z y k a  

( z l e p š u j e  o b r a t n o s t  h r o t u )  
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  o l i z o v á n í  h r o t e m  j a z y k a  m a l é h o  m n o ž s t v í  n a p ř .  

r o z e h ř á t é  č o k o l á d y  z e  š p á t l e ,  š p á t l i  d r ž í m e  v e  s v i s l é  

p o l o z e  p ř e d  ú s t y  ( p o s i l u j e ,  p o m á h á  v  p ř e d ř e č o v á n í  

h l á s e k  D , T , L  p o d p o r u j e  f o r m o v á n í  j a z y k a  d o  t v a r u  

m i s t i č k y )  

  p ř í m é  p l a z e n í  j a z y k a  v p ř e d  

  p o h y b y  š p i č k o u  j a z y k a  o d  k o u s a c í  p l o c h y  p ř e d n í c h  

h o r n í c h  z u b ů  p ř e s  t v r d é  k  m ě k k é m u  p a t r u  ( n a p o m á h á  

p ř í  t v o r b ě  h l á s e k  L , R , Ř ,  p ř i  z p r a c o v á v á n í  s o u s t a )  

  p ř e s u n  j a z y k a  v  m a x i m á l n í m  v y p l a z e n í  o d  j e d n o h o  

ú s t n í h o  k o u t k u  k  d r u h é m u  ( p r o t a h u j e  a  p o s i l u j e  k o ř e n  

j a z y k a )  

  p r o  z d v i h á n í  h r o t u  j a z y k a  o p a k o v a t  s l o v a  s  p í s m e n y  

D , T , L  ( d u d á k ,  l i l e k ,  t i t a n . . . )  

•  O t e v í r á n í  ú s t :  

  r o z t a h o v á n í  ú s t n í c h  k o u t k ů  p ř i  z a v ř e n ý c h  ú s t e c h ,  m o ž n o  

s i  m a n u e l n ě  d o p o m o c i  

  m a x i m á l n ě  m o ž n é  o t e v í r á n í  ú s t  

  j e  v h o d n é  p r o m a z a t  p ř e d  c v i č e n í m  r t y  a  o b z v l á š t ě  k o u t k y  

z v l h č u j í c í m  k r é m e m  j a k o  p r e v e n c e  p o p r a s k á n í  k ů ž e .  

 S v é  u p l a t n ě n í  z d e  n a j d e  i  l o g o p e d  p r o  n á c v i k  u r č i t ý c h ,  

t ě ž k o  v y s l o v i t e l n ý c h  h l á s e k ,  n a p ř .  R ,  L .  

 

6 . 3 . 2  p á n e v n í  d n o  

 D o  L T V  j e  v h o d n é  z a ř a d i t  i  c v i k y  z a m ě ř e n é  n a  

d ů l e ž i t o u  f u n k č n í  j e d n o t k u ,  d n o  p á n e v n í .  K  t o m u  l z e  v y u ž í t  

j e d n o t l i v é  c v i k y  z  m e t o d y  L u d m i l y  M o j ž í š o v é ,  k t e r é  j s o u  

k r o m  p á n e v n í h o  d n a  z a m ě ř e n é  i  n a  f u n k č n ě  s p j a t é  b ř i š n í  

s v a l y  a  v e l k ý  s v a l  h ý ž ď o v ý  ( 5 2 ) .  
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 P o s í l e n í  z m í n ě n ý c h  s v a l ů  b y  m o h l o  u  p a c i e n t ů  s  E B  

u s n a d n i t  d e f e k a c i ,  a č k o l i  n u t n o  p ř i p o m e n o u t ,  ž e  h l a v n í  j e j í  

k o m p l i k a c í  j e  p o s t i ž e n á  s l i z n i c e  r e k t a .  

 

6 . 4  O s t a t n í  m e t o d y  

6 . 4 . 1  j ó g a  

 J a k  b y l o  ř e č e n o  v ý š e ,  m ů ž e m e  p o u ž í v a t  n a p ř .  r e l a x a č n í  

m e t o d y .  K a ž d é  j ó g o v é  c v i č e n í  j i m i  z a č í n á  a  k o n č í .  P o  

ú v o d n í  r e l a x a c i  n á s l e d u j e  t z v .  p o z d r a v  s l u n c i  

( s ú r j a n a m a s k á r ) ,  s l e d  d v a n á c t i  c v i k ů ,  k t e r é  s e  n ě k o l i k r á t  

o p a k u j í .  P o z d r a v  s l u n c i  p ř e d s t a v u j e  ú p l n é  c v i č e n í ,  m ů ž e  b ý t  

t e d y  p r o v á d ě n o  m i m o  j ó g u .  P r o  ř a d u  e p i d e r m o l y t i k ů  b y  t a t o  

s e s t a v a  n e m ě l a  č i n i t  p r o b l é m y ,  j i n í  m o h o u  v y u ž í t  u p r a v e n o u  

f o r m u  v  k l e k u  a p o d .  

 S l e d  a s á n  ( j ó g o v ý c h  p o l o h )  s e  ř í d í  p ř e s n ý m i  p r a v i d l y ,  

j e d n o t l i v é  p o l o h y  p ř e d s t a v u j í  v y r o v n á v a c í  p r o t i p o l o h u  

k  p ř e d e š l ý m  c v i k ů m  ( 5 0 ) .  S e s t a v y  e x i s t u j í  v  ř a d ě  v a r i a n t ,  

p r o  p a c i e n t y  s  E B  s e  h o d í  s e s t a v y  p r o  z a č á t e č n í k y  ( p o k u d  

j i m  n e v a d í  t l a k  o  p o d l o ž k u )  n e b o  p o l o h y  v s e d ě  n a  ž i d l i  n e b o  

i n v a l i d n í m  v o z í k u  ( 5 3 ) .    

D á l e  l z e  v y u ž í t  n á c v i k  t e c h n i k y  j ó g o v é h o  d ý c h á n í .  

Ú p l n é  j ó g o v é  d ý c h á n í  s e  s k l á d á  z e  t ř e c h  č á s t e č n ý c h  f á z í :  

a b d o m i n á l n í  ( b r á n i č n í ) ,  k o s t á l n í  a  k l a v i k u l á r n í  d ý c h á n í .  

N e j d ř í v  s e  n a c v i č u j í  j e d n o t l i v é  č á s t i  a  p a k  s e  p l y n u l e  

s p o j u j í .  D e c h o v á  c v i č e n í  s e  v  j ó z e  n a z ý v a j í  p r a n a j á m y  ( 5 0 ) .  

 

6 . 4 . 2  t a n e c   

 S t e j n ě  j a k o  j ó g a  s p o j u j e  s t r á n k u  t ě l e s n o u  a  m e n t á l n í ,  

t a k  i  s a m o t n ý  t a n e c  p a r t i c i p u j e  v  o b o u  t ě c h t o  r o v i n á c h .  T z v .  

t a n e č n ě - p o h y b o v á  t e r a p i e  v y u ž í v á  v ý r a z o v ý  ( e x p r e s i v n í )  

t a n e c  j a k o  z p ů s o b  k o m u n i k a c e .   S  t o u t o  f o r m o u  p r o p o j e n í  
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t ě l a ,  p o h y b u  a  e m o c í  s e  s e t k á v á m e  h l a v n ě  v  r á m c i  

p s y c h o t e r a p i e  ( 5 4 ) .  

 A č k o l i v  m á m e  k  d i s p o z i c i  š i r o k o u  š k á l u  t a n e č n í c h  

s t y l ů ,  d o m n í v á m  s e ,  ž e  p r á v ě  e x p r e s i v n í  t a n e c  b y  m o h l  b ý t  

p r o  j e d i n c e  z  t é t o  p r á c e  n e j v h o d n ě j š í m .  D ů v o d e m  j e  o n a  

e m o č n í  s l o ž k a .  V e  v ý r a z o v é m  t a n c i  j e  n a d ř a z e n a  s a m o t n é m u  

t ě l u ,  j e  d a l e k o  s i l n ě j š í .  T í m  d á v á  m o ž n o s t  p o h y b o v a t  s e  t a k ,  

j a k  s a m y  c h c e m e ,  a  n e  t a k ,  j a k  n á m  b o l e s t  d o v o l í .    

 Z á l e ž í  n a  s a m o t n é m  p a c i e n t o v i ,  j e s t l i  t u t o  m o ž n o s t  

v y u ž i j e .  M u s í  z n á t  s v é  b a l a n č n í  s c h o p n o s t i  a p o d . ,  

p o d m í n k o u  j e  s a m o z ř e j m ě  i  p o t ř e b a  v y j á d ř e n í  s e b e  s a m a .  

O s o b n ě  b y c h  t a n e c  d o p o r u č i l a  v š e m  l i d e m  s  h y b n ý m i  

p o r u c h a m i .  S í l u  h u d b y  a  e m o c í  l z e  t o t i ž  v y u ž í t   n a p ř .  i  u  

p a c i e n t ů  s e  s p a s t i c k o u  k v a d r u p a r é z o u  ( 5 5 ) .  

 

6 . 4 . 3  z p ě v  

 Z p ě v  j e  p r o  e p i d e r m o l y t i k y  v í c e  n e ž  v h o d n o u  a k t i v i t o u .  

S p o j u j e  v  s o b ě  r e h a b i l i t a c i :   

•  d e c h o v o u  ( z v y š o v á n í m  p l i c n í c h  o b j e m ů  a  h r u d n í  

p r u ž n o s t i ) ,   

•  o r o f a c i á l n í  ( p r e v e n c e  m i k r o s t o m i e ,  p r o c v i č o v á n í  

j a z y k a ) ,  

•  p o h y b o v o u  ( p o h y b o v é  v y j á d ř e n í  k e  z p ě v u  n e p o c h y b n ě  

p a t ř í ) ,   

•  d u š e v n í  ( e m o č n í  v y j á d ř e n í  o s l o v u j e  l i m b i c k ý  s y s t é m ) .   

 V  p o h y b o v é m  a p a r á t u  h r a j e  n e j v ě t š í  r o l i  b r á n i c e  a  

b ř i š n í  s t ě n a .  J e j í c h  v ý z n a m  t k v í  v  z a b e z p e č e n í  k o n s t a n t n í h o  

z d r o j e  e n e r g i e  p r o  i n s p i r a č n í  a  e x p i r a č n í  m e c h a n i s m u s  ( 5 6 ) .  
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 O b z v l á š t ě  p r o  d ě t i  n e n í  s n a d n é  s i  p ř i p u s t i t ,  ž e  s i  

n e m o h o u  h r á t  t a k ,  j a k o  s i  h r a j í  a  ž i j í  j e j i c h  v r s t e v n í c i .  

Z p í v a t  a l e  m o h o u  j a k o  k d o k o l i v  j i n ý .  

 

6 . 4 . 4  a n i m o t e r a p i e  

 A n i m o t e r a p i e  z n a m e n á  t e r a p i i  p r o s t ř e d n i c t v í m  ž i v ý c h  

z v í ř a t  ( 2 4 ) .  Z v í ř e  d ě l á  č l o v ě k u  s p o l e č n o s t ,  o d v á d í  p o z o r n o s t  

o d  v l a s t n í c h  s t a r o s t í ,  m ů ž e  p o m á h a t  v  A D L .  I d e á l n í  j e ,  k d y ž  

s i  r o d i n a  p o ř í d í  n a p ř .  š t ě n ě  m a l é h o  p s a  a  o d  n a r o z e n í  h o  

v y c h o v á v á  t a k ,  a b y  d í t ě t i  s  E B  n e u b l í ž i l .  S p o l e č n o s t  

t a k o v é h o  p s a  p ů s o b í  p o z i t i v n ě  n a  p s y c h i k u .  N a v í c  n a b í z í  

d í t ě t i  z d r o j  m a z l e n í  a  t o  j e  d ů l e ž i t ý  s e n z o r i c k ý  i n p u t  d o  

C N S ,  k t e r ý c h  m a j í  t y t o  d ě t i  d a l e k o  m é n ě ,  n e ž  o s t a t n í .   

 

6 . 5  F y z i k á l n í  t e r a p i e  

6 . 5 . 1  h y d r o k i n e z i o t e r a p i e  

H y d r o t e r a p i e  p ř e d s t a v u j e  t u  č á s t  f y z i a t r i e ,  k t e r á  

k  p r o f y l a k t i c k ý m  a  t e r a p e u t i c k ý m  ú č e l ů m  p o u ž í v á  v o d u .  

V y u ž i t í  v o d n í h o  p r o s t ř e d í  v  k o m b i n a c i  s  p o h y b o v o u  t e r a p i í  

v y m e z u j e  u ž š í  t e r m í n  h y d r o k i n e z i o t e r a p i e  ( 5 7 ) .  P r á v ě  t e n t o  

z p ů s o b  s e  z d á  b ý t  p r o  p a c i e n t y  s  E B  v e l i c e  v h o d n ý m .  

V e d l e  z l e p š e n í  k a r d i o r e s p i r a č n í c h  f u n k c í ,  z v ý š e n í  

v y t r v a l o s t i  a  z l e p š e n í  b a l a n č n í c h  a  k o o r d i n a č n í c h  f u n k c í  

p ř i n á š í  n a v í c  h y d r o k i n e z i o t e r a p i e  t y t o  v ý h o d y :  

•  m o ž n o s t  v o l n ě  s e  p o h y b o v a t  b e z  s t r a c h u  z  p o r a n ě n í ,  

  n a d n á š e j í c í  v o d a  n e v e d e  k e  v z n i k u  p u c h ý ř ů  n a  

p l o s k á c h  

  c h l ó r o v a n á  a  s l a n á  v o d a  p o m á h á  v  h o j e n í  k ů ž e  

•  h y d r o s t a t i c k ý  t l a k  v o d y  s t i m u l u j e  b ř i š n í  s v a l s t v o ,  

  p o d p o r a  p e r i s t a l t i k y ,  s n í ž e n í  p r o b l é m ů  s e  z á c p o u .  
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V  o t á z c e  v e ř e j n é h o  k o u p á n í  s e  o d b o r n í c i  z a b ý v a j í c í  s e  

E B  s h o d u j í  v  t o m ,  ž e  s a m o t n ý m  p a c i e n t ů m  s p o l e č n á  v o d a  

n e v a d í .  S p í š e  s e  s e t k á v a j í  s  n e z á j m e m  o s t a t n í c h  n á v š t ě v n í k ů  

( 5 8 ) .  P r o t o  c h o d í  s  d ě t m i  p l a v a t  v  d o b ě ,  k d y  n e b ý v á  t a k  

p l n o  a  d ě t i  s i  m o h o u  j e j i c h  t o l i k  o b l í b e n ý  p o b y t  

v  b e z p e č n é m  v o d n í m  p r o s t ř e d í  u ž í t .  

 

6 . 5 . 2  p u l s n í  m a g n e t o t e r a p i e  –  B E M E R  3 0 0 0  

 V  b r n ě n s k é  f a k u l t n í  n e m o c n i c i  j i ž  s  n e m a l ý m i  ú s p ě c h y  

v y u ž í v a j í  n o v ý  s y s t é m  f y z i k á l n í  t e r a p i e ,  š v ý c a r s k ý  p ř í s t r o j  

B E M E R  3 0 0 0 ,  E v r o p s k o u  u n i í  u z n á n  j a k o  z d r a v o t n í  p ř í s t r o j .  

Z k r a t k a  z n a m e n á  b i o - e l e k t r o m a g n e t i c k o u  r e g u l a c i  e n e r g i e  

( 5 9 ) .  T a  u m o ž ň u j e  p o d p o ř i t  o r g a n i s m u s  d o d á n í m  a k t i v a č n í  

e n e r g i e  p r o  s p u š t ě n í  ž i v o t n í c h  m e t a b o l i c k ý c h  p o c h o d ů  

z v n ě j š k u .  

P u l s u j í c í  m a g n e t i c k á  p o l e  v y v o l a n á  p ř í s t r o j e m  B E M E R  

3 0 0 0  j s o u  v e l m i  n í z k é  i n t e n s i t y ;  l e ž í  p o d  i n t e s i t o u  

p ř i r o z e n é h o  m a g n e t i c k é h o  p o l e  z e m ě .  M a j í  š i r o k o s p e k t r o u  

m ě n í c í  s e  v l n o v o u  d é l k u  a  f r e k v e n c i  a  t a k  o v l i v ň u j í  c e l é  

s p e k t r u m  t ě l e s n ý c h  b u n ě k .  J e j i c h  m a l á  i n t e n s i t a  n e m ů ž e  

v y v o l a t  n e p ř í z n i v é  p o c h o d y  v  t ě l e  a  p r o t o  n e n í  p r a k t i c k y  

k o n t r a i n d i k a c í  k  j e j i c h  t e r a p e u t i c k é m u  p o u ž i t í .  H l a v n í  v l i v  

t ě c h t o  m a g n e t i c k ý c h  p o l í  s p o č í v á  n a  p o s i t i v n í m  o v l i v n ě n í  

p r o k r v e n í ,  z v ý š e n í  t r a n s p o r t u  a  p a r c i á l n í h o  t l a k u  k y s l í k u  v e  

t k á n í c h .  T í m  d o c h á z í  k  n o r m a l i z a c i  e n e r g i e  b u n ě k .  

Z á k l a d n í  v y b a v e n í  o b s a h u j e  p l o š n ý  a p l i k á t o r  

s  e l e k t r o m a g n e t i c k ý m i  s p i r á l a m i  a  k r y c í m  p o t a h e m  ( p o d u š k a  

p o d  c e l é  t ě l o  z  p r o d y š n é h o  m a t e r i á l u ) ,  o v l á d a c í  p a n e l ,  

i n t e n z i v n í  a p l i k á t o r  ( n a p ř .  n a  r u k u )  a  s í ť o v o u  č á s t .  Ř í d í c í  

j e d n o t k a  n a b í z í  1 0  s t u p ň ů  i n t e n z i t y  a  4  p r o g r a m y .  D é l k a  

t e r a p i e  a  i n t e r v a l y  m e z i  a p l i k a c e m i  z á v i s í  n a  z v o l e n é m  

p r o g r a m u  č i  s t u p n i .   
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U  E B  s e  B e m e r  t e r a p i e  a p l i k o v a l a  4 k r á t  z a  d e n  v e  

3 0 m i n u t o v ý c h  i n t e r v a l e c h .  B e m e r  t e r a p i e  s e  o s v ě d č i l a  

p ř e d e v š í m  p o  c h i r u r g i c k é m  o d s e p a r o v á n í  p r s t ů  p r o  u r y c h l e n í  

h o j e n í .  Z k u š e n o s t i  s  E B  z a t í m  n e n í  m n o h o ,  v ý s l e d k y  j s o u  

a l e  p o z o r u h o d n é  ( B r a u n e r ,  o s o b n í  s d ě l e n í ,  5 .  4 .  2 0 0 6 ) .  T a t o  

t e r a p i e  d o k á z a l a  u r y c h l i t  h o j e n í  o  1 / 3 .  P ř i  d l o u h o d o b é m  

p o u ž í v á n í  v z n i k a l o  m é n ě  p u c h ý ř ů ,  l é z e  s e  r y c h l e j i  h o j i l y  a  

s t a v  n e z h o r š o v a l a  j i n a k  b ě ž n á  b a k t e r i á l n í  i n f e k c e  ( p ř í s t r o j  

s i c e  n e n í  h r a z e n ý  z d r a v o t n í  p o j i š ť o v n o u ,  f i r m a  v š a k  

u m o ž ň u j e  u r č i t ý m  p a c i e n t ů m  p ř í s t r o j  s i  d o m ů  z a p ů j č i t  a  

i n t e n z i v n í  t e r a p i i  s i  v y z k o u š e t ) .  

O b d o b n é  v ý s l e d k y  m a j í  i  v  P o p á l e n i n o v é m  c e n t r u  

v  B o h u n i c í c h :  z d e  s e  s i c e  h o j e n í  v ý r a z n ě  n e u r y c h l i l o ,  a l e  

n o v ě  s e  t v o ř í c í  k ů ž e  b y l a  d a l e k o  p e v n ě j š í  a  k v a l i t n ě j š í .   

 

6 . 6  P s y c h o l o g i c k ý  v ý z n a m  t e r a p i e  

 J a k á k o l i v  p o h y b o v á  t e r a p i e  n e m á  v l i v  j e n  n a  h y b n ý  

s y s t é m .  S n a d  j e š t ě  v ě t š í  j e j í  v ý z n a m  t k v í  v  a k t i v i z a c i  d í t ě t e  

č i  d o s p ě l é h o .  F a k t ,  ž e  j e  p a c i e n t  s c h o p e n  a k t i v n í  ú č a s t i  

v  t e r a p i i ,  ž e  j e  s c h o p e n  p o m o c i  s i  s á m ,  j e  v e l i c e  d ů l e ž i t ý  

p r o  m o t i v a c i  a  s e b e v ě d o m í .   

P r i m á r n í  o n e m o c n ě n í  s e  v y l é č i t  n e d á ,  p a c i e n t i  s  E B  

n e z n a j í  d n y ,  k d y  b y  s i  n e m u s e l i  o š e t ř o v a t  p o r a n ě n o u  k ů ž i .  

S  p o h y b o v ý m  a p a r á t e m  a  s v o u  p s y c h i k o u  v š a k  p r a c o v a t  

m o h o u .  J e  d ů l e ž i t é ,  a b y  s i  u v ě d o m i l i ,  ž e  v  t é t o  o b l a s t i  s e  

l z e  z d o k o n a l o v a t  a  ž e  b u d o u - l i  c h t í t ,  t a k  t o  p ů j d e .  

 S e  v z r ů s t a j í c í  s o b ě s t a č n o s t í  s e  s a m o z ř e j m ě  z v ě t š u j e  i  

m o ž n o s t  i n t e g r a c e  d o  s p o l e č n o s t i .  Č í m  v í c e  b u d o u  s o u č á s t í  

b ě ž n é h o  ž i v o t a ,  t í m  m é n ě  b u d o u  p o c i ť o v a t  s v ů j  h a n d i c a p .  
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7 .  I N V A L I D I T A  A  P S Y C H O S O C I Á L N Í  A S P E K T  

 

O  p s y c h o s o c i á l n í c h  a s p e k t e c h  v á z a n ý c h  n a  E B  j s e m  s e  

j i ž  n ě k o l i k r á t  v  t é t o  p r á c i  z m í n i l a .  Z d e  u ž  j e n  u p o z o r n í m  n a  

n ě k t e r á  t é m a t a  v č e t n ě  v ý z n a m u  u c e l e n é  r e h a b i l i t a c e .  

 

7 . 1  R e h a b i l i t a c e  v  m e d i c í n ě  

 N o v o l a t i n s k ý  p o j e m  r e h a b i l i t a c e  b y l  z a v e d e n              

v  1 9 .  s t o l e t í .  P ů v o d n ě  z n a m e n a l  l é č e b n é  p o s t u p y ,  k t e r é  m ě l y  

v é s t  k  n á v r a t u  d o  f u n k č n í  s c h o p n o s t i .  D n e s  s e  j e h o  v ý z n a m  

p o s u n u l  d á l ,  n e b o ť  z a h r n u j e  i  s t a v y ,  k d e  z t r a c e n o u  f u n k c i  

z c e l a  o b n o v i t  n e l z e .  V  t a k o v ý c h  p ř í p a d e c h  s e  h l e d á  t z v .  

k o m p e n z a c e ,  t e d y  n á h r a d a  z t r a c e n é  f u n k c e .  B u ď  j e  m o ž n é  j i  

n a h r a d i t  z a c h o v a n ý m i  f u n k c e m i ,  j i n d y  s e  m u s í  v o l i t  

t e c h n i c k é  p o m ů c k y .  

 P a t ř í  s e m  i  p o j e m  s e k u n d á r n í  p r e v e n c e .  P ř e d s t a v u j e  

t a k o v é  p o s t u p y ,  k t e r é  m a j í  z a m e z i t  d a l š í m u  z h o r š o v á n í  

z d r a v o t n í h o  s t a v u .   

 U c e l e n á  r e h a b i l i t a c e  ( c o m p r e h e n s i v e  r e h a b i l i t a t i o n )  s e  

p o u ž í v á  t a m ,  k d e  d ů s l e d k y  n e m o c i  n e n í  m o ž n é  ř e š i t  j e n  

z d r a v o t n i c k ý m i  p r o s t ř e d k y .  P r o p o j u j e  v  s o b ě  r e h a b i l i t a c i  

l é č e b n o u ,  s o c i á l n í ,  p r a c o v n í  a  p e d a g o g i c k o u .  Ř e š í  i  o t á z k y  

a r c h i t e k t o n i c k é ,  p s y c h o l o g i c k é ,  l e g i s l a t i v n í ,  e k o n o m i c k é ,  

o t á z k y  v o l n é h o  č a s u  a p o d .  ( 2 4 ) .  

 

7 . 1 . 1  p o j m y  d ů l e ž i t é  p r o  r e h a b i l i t a c i  ( i m p a i r m e n t ,  

d i s a b i l i t y ,  h a n d i c a p )  

 V  r o c e  1 9 8 0  u v e d l a  W H O  n a  z k u š e b n í  d o b u   t ř i  n o v é  

p o j m y ,  k t e r é  m ě l y  k l a s i f i k o v a t  f u n k č n í  z m ě n y  v  s o u v i s l o s t i  

n a  z d r a v o t n í m  p o s t i ž e n í :  
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•  i m p a i r m e n t :  z t r á t a  n e b o  a b n o r m a l i t a   č á s t i  t ě l a  n e b o  

u r č i t é  f u n k c e  ( p o r u c h a ) ,  

•  d i s a b i l i t y :  o m e z e n í  n e b o  n e d o s t a t e k  s c h o p n o s t i  v  u r č i t é  

č i n n o s t i  n a  ú r o v n i  c e l é h o  j e d i n c e ,  

•  h a n d i c a p :  p o r u c h a  n e b o  d i s a b i l i t a  o m e z u j í c í  j e d i n c e  v  

r o v i n ě  s p o l e č e n s k é  ( 6 0 ) .  

 

E p i d e r m o l y s i s  b u l l o s a  z n a m e n á  n e j t ě ž š í  s t u p e ň  

f u n k č n í c h  z m ě n ;  k r o m  v r o z e n é  v a d y  k ů ž e  j e š t ě  p ř i s p í v a j í  

k  o m e z e n í  j e d i n c e  v  s o c i á l n í  s f é ř e  p o s t i ž e n í  p o h y b o v é h o  

a p a r á t u  a  d a l š í c h  t ě l e s n ý c h  o r g á n ů .   I  b e z  n i c h  b y  v š a k  r o l e  

j e d i n c e  v e  s p o l e č n o s t i  n e b y l a  z d a l e k a  t a k  j e d n o d u c h á .  

N i e d e r a u e r  ( 6 1 )  u p o z o r ň u j e ,  ž e  j a k é k o l i  p o s t i ž e n í  k ů ž e  

c h r o n i c k é h o  c h a r a k t e r u  m á  s i l n ý  d o p a d  n a  p l n o h o d n o t n é  

z a č l e n ě n í  d o  s p o l e č n o s t i  a  t o  s e  o d r á ž í  i  v  p s y c h i c k é  

s t r á n c e .  J d e  o  n a v a z o v á n í  p a r t n e r s k ý c h  v z t a h ů ,  h l e d á n í  

z a m ě s t n á n í ,  v o l n o č a s o v é  a k t i v i t y  a p o d .   

R e h a b i l i t a c e  j a k k o l i v  c h r o n i c k y  n e m o c n é h o  č l o v ě k a  s e  

d á  p o p s a t  j a k o  u m o ž n ě n í  c o  n e j v y š š í  k v a l i t y  ž i v o t a  ( Q o L ,  

q u a l i t y  o f  L i f e ) .  N e n í  p r a v d o u ,  ž e  l i d é  s  p o s t i ž e n í m  j i  m a j í  

n i ž š í  n e ž  z d r a v á  p o p u l a c e .  Č a s t o ,  v z h l e d e k  k  v y š š í m  

ž i v o t n í m  h o d n o t á m ,  m a j í  l i d é  s  p o s t i ž e n í m  Q o L  v y š š í .   

 

Pozn.: V roce 2001 nastoupila nová hodnotící technika ICF (International 

Classification of Functioning, Disability and Health). Původního dělení  klasifikovalo 

osobu nebo skupinu občanů, kteří se tak dostávali do podřadného postavení. Naproti tomu 

ICF neklasifikuje člověka, ale jeho schopnosti a situace, ve kterých se nachází. Určuje 

různě procentní zdraví, které má v určitých situacích (24). Hlavní pojmy, dále dělené do 

několika oblastí, jsou: 

• tělesné funkce (body functions, b),   

• tělesné struktury (body structures,s), 
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• aktivity a participace (domain, d), 

•  faktory prostředí (enviromental factors, e). 

 

7 . 2  P s y c h i k a  č l o v ě k a  s  t ě l e s n ý m  p o s t i ž e n í m  

 K r o m  s m í ř e n í  s e  s  d o p o s u d  n e v y l é č i t e l n o u  n e m o c í  s e  

d ě t i  m u s í  n a p ř .  s m í ř i t  s  t í m ,  ž e  s i  n e b u d o u  m o c i  h r á t  t a k ,  

j a k  s i  h r a j í  o s t a t n í .  V e l k ý  p s y c h i c k ý  ( a l e  i  f y z i c k ý )  t l a k  

s p a d á  i  n a  c e l o u  r o d i n u .  

 V e  z v l á d á n í  s l o ž i t ý c h  o t á z e k  v ž d y  z á l e ž í  n a  j e d i n c i ,  

j e h o  r o d i n ě ,  s p o l e č n o s t i ,  k d e  ž i j e ,  a  v  n e p o s l e d n í  ř a d ě  n a  

k o m u n i k a c i .  P r o  k o m u n i k a c i  s  d í t ě t e m  s  E B  ( n e b o  s  j i n o u  

n e v y l é č i t e l n o u  n e m o c í )  p l a t í  t ě c h t o  p ě t  p ř e d p o k l a d ů  ( 6 2 ) :  

•  D ě t i  v ž d y  o d r á ž í  p o s t o j  s v ý c h  r o d i č ů .  J a k  s i t u a c i  

z v l á d a j í  r o d i č e ,  j e  n a p r o s t o  k l í č o v é .  

•  D ě t i  c h t ě j í  v ž d y  s p o l u p r a c o v a t .  

•  D ě t i  c h t ě j í  b ý t  z o d p o v ě d n é .  

•  D ě t i  p o z n a j í  l e ž .  

•  D ě t i  m a j í  v e l m i  d o b r o u  i n t u i c i .  

P r o  r o d i č e  j e  d ů l e ž i t é  r o z e z n a t  t o ,  s  č í m  m u s í  ž í t ,  a  c o  

l z e  z m ě n i t .  T a t o  s t r a t e g i e  s e  p ř e n e s e  n a  d í t ě ,  p r o  k t e r é  b u d e  

p o t o m  j e d n o d u š š í   s v o u  n e m o c  p ř i j m o u t .  

 

7 . 3  S o c i á l n í  p r o b l e m a t i k a  E B  

 T a t o  o b l a s t  s e  v e  v z t a h u  k  E B  t ý k á  h l a v n ě  š k o l n í h o  

p r o s t ř e d í ,  n a v o z o v á n í  n o v ý c h  v z t a h ů  ( p ř á t e l s k ý c h ,  

p a r t n e r s k ý c h  a j . ) ,  v o l n o č a s o v ý c h  a k t i v i t ,  e v .  v o l b y  

z a m ě s t n á n í .  I n t e l e k t  u  E B  n e b ý v á  v ů b e c  n a r u š e n  a  o  t o  v í c  

s i  p a c i e n t i  u v ě d o m u j í  s v é  o m e z e n é  m o ž n o s t i  v  r o v i n ě  

s p o l e č e n s k é .   
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 D ě t i  n a v š t ě v u j í  b ě ž n o u  š k o l u ,  e v .  s  i n d i v i d u á l n í m  

p l á n e m ,  n e j s o u - l i  s c h o p n y  p r a v i d e l n é  d o c h á z k y .  V e l m i  

d ů l e ž i t á  j e  i n t e r a k c e  r o d i č ů  a  š k o l y .  T a  z a h r n u j e  i  

s p o l u ž á k y ,  k t e ř í  b y  m ě l i  b ý t  i n f o r m o v á n i  o  n e m o c i ,  m ě l i  b y  

v ě d ě t ,  c o  s i  m o h o u  d o v o l i t  a  j a k  m o h o u  p o m o c i .  V e l k o u  r o l i  

z d e  h r a j e  i  t ř í d n í  u č i t e l ,  k t e r ý  m u s í  b ý t  s c h o p e n  v y t v o ř i t  v e  

t ř í d ě  p o d m í n k y  v y h o v u j í c í  v š e m  s t r a n á m .  

 

 D ů l e ž i t o u  s l o ž k o u  k o m u n i k a c e  j s o u  d o t y k y .  N e p l a t í  j e n  

p r o  p ř e d á v á n í  m a t e ř s k é  l á s k y ,  a l e  p r o  c e l é  o k o l í  d í t ě t e  

( r o d i n a ,  p ř á t e l e ) .  N e n í  d o b r é  s i  m y s l e t ,  ž e  d o t ý k a t  s e  t a k t o  

p o s t i ž e n ý c h  p a c i e n t ů  j e  n e v h o d n é  n e b o  d o k o n c e  z a k á z a n é .  

O p a k  j e  p r a v d o u .  S a m o z ř e j m ě ,  ž e  n a p ř .  p e v n ý  s t i s k  r u k y  p ř i  

s e z n a m o v á n í  t y t o  l i d é  n i k d y  n e p o z n a j í .  N a z n a m e n á  t o  v š a k  

v y h ý b a t  s e  t a k t i l n í m  p o d n ě t ů m  v ů b e c .  J e m n é  h l a z e n í  p ř i n á š í  

p o c i t  l á s k y  a  s o u n á l e ž i t o s t i .  B e z  n ě j  v z n i k á  c i t o v é  t r a u m a ,  

k t e r é  s e  p o z d ě j i  t ě ž k o  o d b o u r á v á .    
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8 .  S Y S T É M  P É Č E  A  P O M O C N É  O R G A N I Z A C E  

 

8 . 1  E B  C e n t r u m  

 V  Č e s k é  r e p u b l i c e  f u n g u j e  o d  r o k u  2 0 0 1  s p e c i a l i z o v a n é  

p r a c o v i š t ě  s  m e z i o b o r o v ý m  t ý m e m  o d b o r n í k ů ;  b r n ě n s k é     

E B  C e n t r u m .  Z a l o ž i l a  h o  p r i m .  M U D r .  H a n a  B u č k o v á ,  P h D .  

p ř i  K o ž n í m  o d d ě l e n í  I .  D ě t s k é  i n t e r n í  k l i n i k y  F N  B r n o  P D M .  

O d  r o k u  1 9 7 1  d i a g n o s t i k o v a l i  n a  t o m t o  o d d ě l e n í  1 0 1  

p a c i e n t ů  s  r ů z n ý m i  f o r m a m i  E B .   

 K r o m  s p e c i a l i z o v a n ý c h  a m b u l a n c í  c e n t r u m  d i s p o n u j e  

l ů ž k y  n a  j e d n o t c e  i n t e n z i v n í  p é č e  ( J I P ) ,  k  d i s p o z i c i  j e  

p e r s o n á l  v y š k o l e n ý  v  o b v a z o v ý c h  m a t e r i á l e c h ,  t ě l o c v i č n a ,  

d v a  m a l é  b a z é n y  a j .  

 O  e x i s t e n c i  c e n t r a  j e  f o r m o u  l e t á k ů ,  č l á n k ů  

v  o d b o r n ý c h  č a s o p i s e c h  a  p ř e d n á š e k  n a  c e l o r e p u b l i k o v ý c h  

p e d i a t r i c k ý c h  s j e z d e c h  i n f o r m o v á n a  o d b o r n á  v e ř e j n o s t .  

N a r o d í - l i  s e  d í t ě  s  E B ,  j e  m o ž n é  k o n t a k t o v a t  c e n t r u m  i h n e d  

p o  p o r o d u .   

 

8 . 2  D e b R A  I n t e r n a t i o n a l  

 V  r o c e  1 9 7 8  v z n i k l a  v e  V e l k é  B r i t á n i i  n e z i s k o v á  

o r g a n i z a c e  D e b R A  ( D y s t r o p h i c  E p i d e r m o l y s i s  B u l l o s a  

R e s e a r c h  A s s o c i a t i o n ) .  T o t o  p ů v o d n ě  m a l é  s d r u ž e n í  r o d i č ů  

t a k t o  p o s t i ž e n ý c h  d ě t í  m ě l o  p ř e d e v š í m  z a  c í l  s h r o m a ž ď o v a t  

z n a l o s t i  o  E B  k u  p r o s p ě c h u  p o s t i ž e n ý c h  a  f i n a n c o v a t  

l é k a ř s k é  v ý z k u m y .  B ě h e m  l e t  s e  t a t o  o r g a n i z a c e  r o z r o s t l a  d o  

v í c e  n e ž  3 0  s v ě t o v ý c h  z e m í .  D e b R A  p o m á h a l a  a  p o m á h á  

č i s t ě  d í k y  d o b r o v o l n ý m  d o t a c í m :  

•  z a j i š t ě n í m  u r č i t ý c h  v ý z k u m n ý c h  p r o j e k t ů  v e d o u c í c h  

k  ú s p ě š n é  l é č b ě  E B ,  

•  z a k l á d á n í m  s p e c i a l i z o v a n ý c h  c e n t e r ,  
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•  p o s k y t o v á n í m  o š e t ř o v a t e l ů ,  d i e t n í c h  s e s t e r  a  s o c i á l n í c h  

p r a c o v n í k ů  v e  s n a z e  p ř e d e j í t  s l a b o s t i ,  n e p r o s p í v á n í  a  

m a l n u t r i c i ,  

•  u m o ž n ě n í m  p r e n a t á l n í  d i a g n o s t i k y  c o  n e j d ř í v e  t o  j e  

m o ž n é ,  

•  o d b o r n ý m  p o r a d e n s t v í m  t ý k a j í c í  s e  s o u č a s n é  l e g i s l a t i v y  a  

s l u ž e b  d o s t u p n ý c h  r o d i n á m  s  E B ,  

•  z v y š o v á n í m  v e ř e j n é h o  p o v ě d o m í  o  E B . . .  

D e b R A  I n t e r n a t i o n a l  v z n i k l a  v  r o c e  1 9 9 5  j a k o  

z a s t ř e š u j í c í  p r o  v š e c h n y  o r g a n i z a c e .  K o o r d i n u j e  s p o l u p r á c i  

o d b o r n í k ů  a  m a p u j e  c e l o s v ě t o v é  d ě n í  v  o b l a s t i  E B .  S í d l í  

v  L o n d ý n ě .  

V e l i c e  p r o s p ě š n é  j e  d i s k u s n í  f ó r u m ,  k t e r é  D e b R A  

I n t e r n a t i o n a l  z ř í d i l a  n a  s v ý c h  i n t e r n e t o v ý c h  s t r á n k á c h .  J e  

u r č e n ý  p r o  o d b o r n í k y  z  c e l é h o  s v ě t a ,  k t e ř í  p e č u j í  o  p a c i e n t y  

s  E B .  J e d n o d u c h o u  f o r m o u  s i  t a k  m o h o u  v y m ě ň o v a t  c e n n é   

z k u š e n o s t i .  

 

8 . 3  D e b R A  Č R  

 D o  v e l k é  r o d i n y  D e b R A  I n t e r n a t i o n a l  p a t ř í  o d  r o k u  

2 0 0 4  i  D e b R A  Č R .  S í d l o  m á ,  s t e j n ě  j a k o  E B  C e n t r u m ,  

v  b r n ě n s k é  d ě t s k é  n e m o c n i c i .  C í l e  o r g a n i z a c e  s e  n e l i š í  o d  

t ě c h  s v ě t o v ý c h .  H l a v n í  z ů s t á v á  u s n a d n i t  ž i v o t  p a c i e n t ů m  

s  E B  a  j e j i c h  r o d i n á m .  

 D e b R A  Č R  p o ř á d á  v e  s p o l u p r á c i  s  E B  C e n t r e m  o d b o r n é  

k o n f e r e n c e ,  s e t k á v á n í  r o d i č ů  a  t a k é  k u l t u r n í  a k c e  a  t á b o r y  

p r o  d ě t i  s  E B .    
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9 .  D I S K U Z E  

 

F y z i o t e r a p i e ,  r e s p .  p o h y b o v á  a k t i v i t a  v ů b e c ,  

n e p o c h y b n ě  p a t ř í  d o  k o m p l e x n í  p é č e  o  j e d i n c e  s  t o u t o  

v r o z e n o u  k o ž n í  v a d o u .  V  o d b o r n é  l i t e r a t u ř e ,  z  k t e r é  j s e m  

č e r p a l a ,  s t á l a  v ě t š i n o u  j e n  z m í n k a  o  p o h y b u ,  a l e  p o d r o b n ě j i  

t o t o  t é m a  r o z p r a c o v a n é  d o p o s u d  n e b y l o .  V ě t š í  m n o ž s t v í  

i n f o r m a c í  l z e  s p í š  n a j í t  n a  i n t e r n e t o v ý c h  s t r á n k á c h  b r i t s k é  

n e b o  a m e r i c k é  s l o ž k y  o r g a n i z a c e  D e b R A .  J e j i c h  e x i s t e n c e  

t r v á  o  m n o h o  d é l e ,  m a j í  v í c e  z k u š e n o s t í  a  t y  s e  t ý k a j í  i  r o l e  

f y z i o t e r a p i e .  V e  z k r a t c e  u p o z o r ň u j í  n a  v h o d n é  c v i k y  z  L T V ,  

a k t i v n í  a  p a s i v n í  p r o t a h o v á n í ,  c v i k y  p r o  ú s t a  a  j a z y k ,  

h y d r o t e r a p i i  a  d l a h o v á n í .  O t á z k a  v ý v o j o v é  k i n e z i o l o g i e  u  

t ě c h t o  d ě t í  s e  m i  z d á  j a k o  v e l m i  z a j í m a v á ,  j e j í  š i r š í  

z p r a c o v á n í  j s e m  v š a k  n e n a š l a .  

 D o  t é t o  b a k a l á ř s k é  p r á c e  j s e m  z a ř a d i l a  j e š t ě  d a l š í  

m e t o d y ,  o  k t e r ý c h  s e  v  s o u v i s l o s t i  s  E B  n e p í š e ,  a l e  z  v l a s t n í  

z k u š e n o s t i  v ě ř í m ,  ž e  b y  s v é  m í s t o  v  t e r a p i i ,  r e s p .  v  b ě ž n é m  

ž i v o t ě  e p i d e r m o l y t i k ů ,  m o h l y  n a j í t .  

 S  f y z i o t e r a p i í ,  o b z v l á š t ě  u  t é t o  d i a g n o s y ,  s e  p r o l í n á  

e r g o t e r a p i e  ( a n g l o s a s k á  l i t e r a t u r a  u ž í v á  t e r m í n  o c c u p a t i o n a l  

t h e r a p y ) .  Z a h r n u j e  c v i č e n í  p r o  r u c e  a  n o h y ,  n á c v i k  

s o b ě s t a č n o s t i  a  n e z á v i s l o s t i ,  s t a r á  s e  o  k v a l i t u  ž i v o t a .   

 

 V  ú v o d u  p r á c e  j s e m  s e  z m í n i l a  o  p o p á l e n i n á c h .  K o ž n í  

l é z e  v y p a d a j í  v e l m i  p o d o b n ě  a  p r o t o  l z e  v y u ž í t  i  o b d o b n é  

t e r a p e u t i c k é  p r o s t ř e d k y  ( ř a d a  s p o l u o b č a n ů  s i  d o k o n c e  o  

l i d e c h  s  e p i d e r m o l y s i s  b u l l o s a  m y s l í ,  ž e  j s o u  j e d n o d u š e  

p o p á l e n í ) .  K  o š e t ř o v á n í  k ů ž e  p a t ř í  i  u d r ž o v á n í  r o s z a h u  

p o h y b ů  v  k l o u b e c h ,  p r e v e n c e  v z n i k u  s v a l o v ý c h  a t r o f i í  a  

k o n t r a k t u r ,  p o u ž í v a j í  s e  s p o l e č n ě  s  l a s e r  t e r a p i í  o b d o b n é  

p r o s t ř e d k y  f y z i k á l n í  t e r a p i e ,  c v i č í  s e  L T V .  D ů l e ž i t á  j e  
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s a m o z ř e j m ě  i  z d e  p é č e  o  p s y c h i c k ý  s t a v  p a c i e n t a .  V y u ž i t í  

a n a l g e t i c k ý c h  p r o s t ř e d k ů  j e  u  p o p á l e n i n  n a  m í s t ě .  U  

e p i d e r m o l y s y  j s e m  j i ž  t r o c h u  s k e p t i č t ě j š í .  N ě k t e ř í  a u t o ř i  

d o p o r u č u j í  f a r m a k o l o g i c k é  t i š e n í  b o l e s t i  v ž d y  p ř e d   

p ř e v a z e c h  r o z s á h l e j š í c h  l é z í ,  n a  n o c  p ř e d  u s n u t í m  a p o d .  

P ř e s y c o v á n í  o r g a n i s m u  a n a l g e t i k y  s e  m i ,  v z h l e d e m  

k  c h r o n i c i t ě  o n e m o c n ě n í ,  n e z d á  v h o d n é .  

 

 A ť  j s o u  p r v k y  f y z i o t e r a p i e  n e b o  e r g o t e r a p i e ,  k t e r é  

j s e m  v  t é t o  p r á c i  u k á z a l a  s e b e v í c  d ů l e ž i t é ,  z á z r a k y  

n e z m ů ž o u .  N e j v ě t š í  ú l o h u  v  n a p l n ě n í  k v a l i t y  ž i v o t a  d ě t í  s  

E B  h r a j í  r o d i č e .  S a m a  j s e m  s e  s e t k a l a  s  n ě k o l i k a  r o d i n a m i  a  

v ý š e  z m í n ě n o u  t e z i ,  ž e  d í t ě  o d r á ž í  p o s t o j  s v ý c h  r o d i č ů ,  

m o h u  j e d i n ě  p o t v r d i t .  

 D ě t i ,  k t e r é  s e  n a r o d i l y  s  n e v y l é č i t e l n o u  n e m o c í  a  

b o l e s t í  p o c i ť o v a n o u  o d  p r v n í h o  d n e  ž i v o t a ,  m o h o u  p ř e s t o  

p r o  s v é  r o d i č e  b ý t  z d r o j e m  š t ě s t í .  N e c í t i t  l í t o s t  k  n i m  s n a d  

a n i  n e n í  m o ž n é ,  n e m ě l a  b y  v š a k  b ý t  d á v á n a  t a k  n a j e v o .  J e  

t ř e b a  s i  u v ě d o m i t ,  ž e  n e j d e  p o u z e  o  d í t ě  s  k ř e h k o u  k ů ž í  a  

ř a d o u  d a l š í c h  p r o b l é m ů .  J e  t o  p ř e d e v š í m  i n t e l i g e n t n í  č l o v ě k  

s e  s v ý m i  z á j m y ,  p o v i n n o s t m i  v ů č i  o s t a t n í m  č l e n ů m  r o d i n y ,  

s e  s v ý m i  s c h o p n o s t i ,  k t e r é  j e  t ř e b a  r o z v í j e t .  P o k u d  j e h o  

k o n t a k t  s  n í m  n e b u d e  s o u v i s e t  j e n  s  o š e t ř e n í m  k ů ž e  a p o d . ,  

t e p r v e  p o t o m  s e  p o d a ř í  v y c h o v a t  d í t ě ,  k t e r é  s i  b u d ě  v ě d o m o  

s v ý c h  m o ž n o s t í ;  b u d e  v ě d e t ,  ž e  d o k á ž e  o s t a t n í m  i  n ě c o  d á t  a  

n e  j e n o m  p ř i j í m a t ,  b u d e  s e  u m ě t  r a d o v a t .  

  

 V e l m i  d ů l e ž i t é  j e  p ř i b l í ž i t  ž i v o t  d í t ě t e  c o  n e j b l í ž e  

k  ž i v o t u  j e h o  v r s t e v n í k ů .  N e v y h ý b a t  s e  s p o l e č n o s t i ,  n a o p a k  

j i  v y h l e d á v a t  a  n a u č i t  v  n í  f u n g o v a t  j a k  s e b e  s a m a ,  t a k  i  

o k o l í .  V ě t š i n a  l i d í  n e v í ,  j a k  s e  k  t a k o v é m u  č l o v ě k u  c h o v a t ,  

j e s t l i  m u  m o h o u  p o d a t  r u k u  a p o d .  P o d a ř í - l i  s e  t y t o  b a r i é r y  
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o d s t r a n i t  a  p o k u d  d o k á ž e  d í t ě  p ř i j m o u t  t o ,  ž e  i  s  t a k  t ě ž k ý m  

p o s t i ž e n í m  j e  m o ž n é  s e  n a u č i t  k v a l i t n ě  ž í t ,  j e  n a  v e l m i  

d o b r é  c e s t ě .  V š e m  d ě t e m ,  k t e r é  j s e m  p o z n a l a  a  i  t ě m  

o s t a t n í m ,  p ř e j i ,  a b y  s e  d o k á z a l y  v  ž i v o t ě  r a d o v a t ,  a b y  j e  

j e j i c h  r o d i č e  m ě l i  r á d i  a  a b y  t a k é  m ě l y  r á d y  s a m y  s e b e .  
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1 0 .  Z Á V Ě R  

 

V  p r á c i  j s e m  p o p s a l a  v e l i c e  v z á c n é  k o ž n í  o n e m o c n ě n í  

e p i d e r m o l y s i s  b u l l o s a  c o n g e n i t a .  L é č b a ,  d o p o s u d  j e n  

s y m p t o m a t i c k á ,  v y ž a d u j e  k r o m ě  k a ž d o d e n n í h o  o š e t ř o v á n í  

k o ž n í c h  l é z í  i  p é č i  o  p o h y b o v ý  a p a r á t .  K  h l a v n í m  c í l ů m  

f y z i o t e r a p i e  p a t ř í  s n a h a  u d r ž e t  c o  n e j d é l e  f u n k c i  r u k y         

a  u d r ž o v á n í  a  z l e p š o v á n í  m o b i l i t y .  T a  j e  d ů l e ž i t á  p r o  

s o c i á l n í  i n t e g r a c i .  V y b r a l a  j s e m  m e t o d y ,  k t e r é  l z e  v  p é č i  o  

p o h y b o v ý  s y s t é m ,  a  n e j e n  o  n ě j ,  v y u ž í t .   

 K  n e v y l é č i t e l n ý m  n e m o c e m ,  k t e r é  j s o u  n a v í c  s p j a t y  

s  c h r o n i c k o u  b o l e s t í ,  p a t ř í  p é č e  o  d u š e v n í  s t r á n k u  j e d i n c e .  

O s o b n ě  j i  p o v a ž u j i  z a  k l í č o v ý  p r v e k  v  p é č i  o  p a c i e n t y  

s  e p i d e r m o l y s i s  b u l l o s a  c o n g e n i t a .   
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