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ABSTRAKT

Predmétem této bakaldiské prace je pfiblizeni tématu fyzioterapeutické intervence
u pacienta s neurodegeneraci asociovanou s pantotenat-kinazou s cilem celkového

zlepSeni chiize.

V teoretické Casti jsou popsany zékladni informace o neurodegeneraci asociované
s pantotenat-kinazou, jeji rozdéleni, klinické ptiznaky tohoto onemocnéni, diagnostika,
etiopatogeneze, moznosti 1écby i anatomie bazalnich ganglii a jejich funkce.

V kapitole metodologie jsou zminéné vysSetiovaci a terapeutické postupy, které byly
v prub¢hu terapii vyuzity.

Ve specidlni ¢asti je zpracovana kazuistika pacienta s timto onemocnénim, jeho vstupni
a vystupni vySetfeni a popsané jednotlivé individudlni terapeutické jednotky.
Porovnanim vstupnich a vystupnich dat je objektivné zhodnocen efekt terapie.

V kapitole diskuze jsou porovnavany zahrani¢ni studie s pouzitym terapeutickym

piistupem a popsany vlastni zkuSenosti ziskané pfi zpracovani bakalaiské prace.

Klic¢ova slova

Neurodegenerace asociovanad s pantotenat-kindzou; neurodegenerativni onemocnéni;
akumulace Zzeleza v bazalnich gangliich; porucha chize; parkinsonsky syndrom,;

dystonie.



ABSTRACT

The subject of this bachelor thesis is to explore the topic of physiotherapeutic
intervention in a patient with pantothenate kinase-associated neurodegeneration with the

aim of improving overall gait.

The theoretical part describes the basic information about pantothenate
kinase-associated neurodegeneration, its classification, clinical symptoms of this
disease, diagnosis, etiopathogenesis, treatment options as well as the anatomy of the

basal ganglia and their function.

In the methodology chapter, the investigative and therapeutic procedures that have been

used in the course of the therapy are mentioned.

In a special section, a case report of a patient with this disease, his initial and outcome
examinations and the individual therapeutic units are described. By comparing the input

and output data, the effect of the therapy is objectively evaluated.

The discussion chapter compares foreign studies with the applied therapeutic approach

and my own experience gained during the preparation of my bachelor thesis.

Keywords

Pantothenate kinase-associated neurodegeneration; neurodegenerative diseases; iron

accumulation in the basal ganglia; gait disturbance; parkinsonian syndrome; dystonia.
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1  UVOD

Neurodegenerace asociovana s pantotenat-kinazou, kterou se budu ve své bakalarské
praci zabyvat, je vzacné progresivni neurodegenerativni onemocnéni, pfi némz dochazi
k nadmérné akumulaci zeleza v bazalnich gangliich. Toto onemocnéni se nejcastéji
objevuje v raném détstvi, ale 1 v dospélosti. Piesny vyskyt tohoto onemocnéni neni

znam, ale odhaduje se, Ze z jednoho milionu lidi jsou to 1-3 pfipady.

Onemocnéni je charakterizovano progresivnimi pohybovymi potizemi a vétSinou se
projevuje kombinaci motorickych piiznakt jako je parkinsonismus a dystonie. Casté
jsou problémy s chiizi, koordinaci a rovnovdhou, mohou byt pfitomny také svalové
spasmy nebo rigidita. Krom¢ toho miizeme u postizenych jedincti zaznamenat 1 zhorSeni

feci, zraku a psychické problémy.

Béhem letni odborné praxe v laznich ve Vrazi jsem se setkala s pacientem, ktery trpi
timto onemocnénim. Pacient jezdi kazdorocné do lazni, kde ma mimo jiné
1 fyzioterapeutick¢ jednotky. Po mésicnim pobytu vzdy pocituje zlepSeni jeho
celkového stavu, a to pfedevsim diky fyzioterapeutickym jednotkdm. Na jedné jeho
fyzioterapeutické jednotce, kterou jsem méla moznost vést, mé toto onemocnéni zaujalo
a dohodli jsme se na vzajemné spolupraci na mé bakalarské praci. U pacienta se
projevuji obtiZe s artikulaci, ma zhorSenou jemnou motoriku a pfi chiizi asto pada.
Subjektivné pacient vnima nejveétsi omezeni pii chizi, zlepSeni jejiho stereotypu, jsme

st proto stanovili jako hlavni spole¢ny cil.
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2  CILE PRACE

Jednim z cilti bakalafské prace je podrobné zpracovani kazuistiky pacienta, ktery trpi
neurodegeneraci asociovanou s pantotenat-kinazou a zdokumentovani celého prib&hu

rehabilitace.

Dalsim cilem je teoretické zpracovani a aplikovani znalosti fyzioterapie v praktické
¢asti. Bude provedeno vstupni kineziologické vysetieni, na jehoz zaklad¢ bude navrzen

kratkodoby a dlouhodoby rehabilita¢ni plan a nasledna terapie.

Poslednim cilem této bakaldiské prace je zhodnoceni efektu terapie na zakladé
porovnani vstupniho a vystupniho kineziologického rozboru a porovnéni s dalSimi

pracemi.
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3 PREHLED SOUCASNEHO STAVU

Neurodegenerace s akumulaci Zeleza v mozku, dale jen NBIA (Neurodegeneration with
brain iron accumulation), zahrnuje skupinu dédiénych poruch, které maji spole¢né
charakteristické rysy. Jsou to extrapyramidové pohybové poruchy doprovazené riiznym
stupném intelektudlniho postizeni. Pfi¢inou je nadmérné uklddani Zeleza v bazélnich

gangliich. V soucasnosti je zndmo 10 geneticky vazanych typi NBIA (Hogarth, 2015).

Neurodegenerace asociovana s pantotenat-kinazou, dale jen PKAN (Pantothenate kinase
associated neurodegeneration), diive zndma jako Hallervorden-Spatz syndrom (HSS), je
jeden z deseti typli NBIA a zaroven tim nejvice rozsifenym. Vyskyt onemocnéni PKAN
v populaci je podle vypocti u Evropant 1:396 006, 1:1 526 982 u Africant, 1:480 826
u Latinoameric¢anti, 1:523 551 u vychodnich Asiati a 1:531 118 u Jihoasiatd. Podle
téchto vypocti a vysledkd se predpoklada, ze PKAN se vyskytuje u 2 lidi z 1 milionu
zivé narozenych déti na celém svét€ mimo Afriku, kde je nizsi vyskyt v populaci, a to
1 z 1,5 milionu Zivé narozenych déti v africké populaci (Brezavar, 2019). Jedna se
o autozomalné recesivni dédicné onemocnéni, které se vaze na mutaci genu pro
pantotenat-kinazu 2 (dale jen PANK?2). Poprvé se timto onemocnénim zabyvali okolo
roku 1922 dva némecti 1€kaii Julius Hallervorden a Hugo Spatz. Existuji klasicky
a atypicky typ PKAN (HvizdoSova, 2016; Bartova, 2012).

Klasicky typ ptedstavuje 75 % ze vSech piipadi PKAN. Onemocnéni se objevuje uz
v détstvi a mé rychlej$i progresi. Pfiznaky se zacinaji objevovat kolem Sesté¢ho roku
zivota. Nejcastéji se jedna o poruchy chiize a ¢asté pady s kombinaci extrapyramidové
a pyramidové symptomatiky. ZhorSuji se 1 kognitivni funkce a muze byt pfitomna
1 pigmentova retinopatie s riznymi poruchami okulomotoriky. Rozvoj téchto piiznakl
je pomérné rychly. UZ mezi desdtym a patnactym rokem dochazi k uplné ztraté

schopnosti chlize (HvizdoSova, 2016; Bartova, 2012).

Atypicky typ ma oproti tomu pomalejsi progresi, pfiznaky se projevuji az pozdéji, a to
mezi 20. a 30. rokem Zivota (Kurian, 2013). I kdyZ zkouméanim historie se ukézalo, ze
u nékterych lidi se neobratnost projevovala uz v détstvi nebo dospivani (Hayflick,
2003). Jako prvni se u dotycného Cloveka, trpiciho timto onemocnénim, objevuji
poruchy feci, jako je palilalie (nutkavé opakovani posledni slabiky nebo slova) ¢i
dysartrie, nasledn¢ poruchy nélad a jako posledni se pfidava motorické postizeni. To se

projevuje nejcastéji jako kombinace parkinsonismu a dystonie (HvizdoSova, 2016).
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3.1 [Etiopatogeneze PKAN

PKAN je vzacnd genetickd porucha, charakterizovana progresivni degeneraci
nervového systému. Je zplsobena mutacemi genu PANK2, ktery poskytuje instrukce
pro tvorbu enzymu zvaného pantotenat-kindza, Pantotenat-kinaza se podili na procesu
tvorby molekuly zvané koenzym A (dale jen CoA), kterda je nezbytna pro produkci

energie a pii dalsich bunécnych procesech (Munshi, 2022; Hayflick, 2022).

U onemocnéni PKAN vedou mutace genu PANK2 k produkci chybného enzymu
pantotenat-kinazy. Tento vadny enzym pak neni schopen uc¢inné produkovat CoA, coz
vede k akumulaci molekuly zvané cystein. Nadbytek cysteinu mize byt toxicky

zejména pro mozkové bunky, coz vede k neurodegeneraci a dal§im symptomim PKAN.

Kromé toho se také predpokladd, ze abnormalni akumulace Zeleza v urcitych oblastech
mozku, jako je globus pallidus, pfispiva k rozvoji PKAN. Mechanismus této akumulace
zeleza neni plné objasnén, ale mizZe souviset s chybnou produkci CoA a naruSenym

bunéénym metabolismem v mozku (Munshi, 2022; Hayflick, 2022).

Ptesny mechanismus, kterym mutace PANK?2 vedou k PKAN, stale neni pln¢ objasnén
a vyzkum pokracuje, aby se odhalily dals$i podrobnosti o etiopatogenezi této poruchy.
Soucasné poznatky vSak naznacuji, ze narusena produkce CoA a abnormalni akumulace
cysteinu a Zeleza v bazalnich gangliich jsou hlavnimi pfispivajicimi faktory (Munshi,

2022; Hayflick, 2022).

3.2 Bazalni ganglia

Bazalni ganglia jsou velmi dulezitd k fizeni cilenych pohybi, které jsou klicovou
sloZzkou télesnych funkci u vysSich Zivoc€icht. Cilené pohyby u ¢Elovéka predstavuyi
zaklad pro spolecenské funkce, jako je fe€, pismo a prace. Tyto pohyby jsou také neékdy
oznac¢ovany jako "volni ¢innosti". Motoricky systém pro Umyslné pohyby je fizen

bazéalnimi gangliemi, moze¢kem a mozkovou kiirou (Trojan, 2003; Dylevsky, 2019).

Pro timysIny a cileny pohyb ¢loveéka je nezbytné, aby byly zabezpeceny mimovolni
pohyby. Ty udrzuji télo ve vzpiimené poloze a svaly v napéti. Podnéty pro mimovolni
pohyby vychdzeji z vestibularniho aparatu, svalovych vietének a Slachovych télisek.
Receptory vestibularniho aparatu poskytuji informace o poloze a pohybech hlavy,
zatimco informace o poloze koncetin, svalovém napéti a pohybech svalovych skupin
vysilaji svalova vieténka a Slachova téliska. VSechny tyto informace se shromazd'uji na

urovni mozkového kmene, zejména v jadrech retikularni formace a mozecku.
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Retikularni formace vysila nervové drahy, které kontroluji mimovolni pohyby potiebné
k udrzeni vzptimeného postaveni téla, svalového napéti, jehoz funkci je umoZznéni
zahajeni zdmérného pohybu. Pfi tomto procesu se zapojuje 1 mozecek, ktery koordinuje
retikularni formaci. Konkrétné se mozecek pfi fizeni mimovolnich pohybi uplatiuje
tak, ze vybira ty nejvyznamnéjsi informace ze spousty informaci, které ptichazeji do
mozkového kmene, a ostatni potla¢i. Tim upfesiiuje, optimalizuje a koordinuje

mimovolni pohyby a vyznamné se tak podili na udrzovani rovnovahy pii chiizi

a pohybu (Dylevsky, 2019).

Rizeni volni hybnosti je slozity proces, do kterého se zapojuji &asti jak na centralni, tak

periferni urovni nervového systému (Orel, 2019):

1. Na urovni mozku vznikd mySlenka provést volni pohyb z interakce celniho laloku
a limbického systému. Na vlastnim pohybu se podili motorické oblasti mozkové
kary, mozecek i1 bazédlni ganglia. K tomu pracuji i asociacni oblasti a talamicka
jadra, ktera prevadeji informaci dale do mozkové kury.

2. Na urovni michy maji nejvétsi vliv alfa motoneurony, které jsou v pfednich rozich
miSnich.

3. V oblasti periferniho systému jsou zapojena motorickd vldkna jak hlavovych, tak
miSnich nervli. Synaptickym spojenim se pokyn z nervového systému pienasi pficné

pruhovanému svalu.

Existuji dv€ zakladni motorické drahy, pyramidova a extrapyramidova. I presto, Ze
kazda z uvedenych drah mé na starost jiné pohyby, tak se na témét kazdém pohybu,

1 kdyz s riznou intenzitou, podileji obé motorické drahy (Orel, 2019).

Pyramidova drdha ftidi rychlé a ptfesné pohyby. Pyramidovou drahu tvoii axony
nervovych bunék. Jsou to Beckovy bunky a nachdzi se v primarni motorické kuie
v gyrus precentralis. U vétSiny nervovych vlaken pyramidové drahy dochazi k jejich
kiiZeni na pfechodu prodlouzené a patetni michy. KfiZzeni se oznacuje jako decussatio
pyramidum. Vlékna z levé hemisféry jdou do pravé poloviny michy a naopak. Cést
vlaken pyramidové drahy probihd v postrannich provazcich michy a konéi u bunék
pfednich misnich rohil, nebo je s nimi spojena vsunutymi neurony. Dalsi ¢ast vldken
pyramidové drahy probih4 v pfednich misnich provazcich. Z bunék v ptednich rozich
misSnich vychazeji nervova vlakna misnich nervl. Ty maji na starosti inervaci pfi¢né

pruhovanych svalii (Dylevsky, 2019; Orel, 2019).
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V ptipad¢ poSkozeni pribéhu pyramidové drahy, které nejcastéji vznika pfi krvaceni
v podkorovém useku, dochdzi vzhledem ke kiizeni drahy k ochrnuti svalstva na druhé
poloving téla. Mira poskozeni zalezi na rozsahu a misté krvaceni. Pii poranéni mozku
v dominantni hemisféfe dochazi k vétSimu poskozeni. Znamena to, Ze u pravakl je
k téz$imu postizeni hybnosti pravé poloviny téla a poskozena je i feCova funkce a pismo

(Dylevsky, 2019; Orel, 2019).

Extrapyramidova draha, na rozdil od té pyramidové, tidi spiSe pomalé a hrubé pohyby.
Nachézi se pred primarni motorickou korovou oblasti a jeji vldkna jsou pfepojovana
v mozecku, talamu, mozkovém kmeni a v bazalnich gangliich (Orel, 2019). Bazalni
ganglia jsou shluk jader nachdzejicich se hluboko v neokortexu mozku. Primarné se
podili na ovladani motoriky a jsou povazovana za mechanismus, ktery vyvolava
motoricky pohyb a vybira, které akce povoli a kterym zabrani (Young, 2022; Dylevsky,
2019).

3.2.1 Anatomické rozdéleni bazalnich ganglii

Mezi bazédlni ganglia fadime corpus striatum (zihané téleso), nukleus lentiformis
(¢ockovité jadro), globus pallidus (plastové jadro) a nucleus subthalamicus
(podtalamické jadro). Corupus striatum se dale déli na putamen a nukleus caudatus
(ocasaté jadro). Globus pallidus se skladd ze dvou casti, a to ze zevniho a vnitiniho
segmentu — pallidum externum et internum. K bazalnim gangliim se jeSté fadi substantia
nigra, ktera je na urovni sttedniho mozku, klaustra a amygdala (Orel, 2019; Dylevsky,

2009a; Dylevsky, 2009b).

3.2.2 Hlavni okruh bazalnich ganglii
v motorické oblasti ¢elniho laloku a z velké ¢asti fidi hybnost (viz Obrazek 1). Funkéné

jsou bazalni ganglia rozdélena na vstupni, pfepojovaci a vystupni jadra (Orel, 2019).

3.2.3 Funkce bazalnich ganglii

Bazalni ganglia maji tlumivy vliv na korové 1 podkorové motorické funkce. Neurony
bazélnich ganglii tlumi diky spojiim bazalnich ganglii aktivitu neuronti mozkové kury
aneuroni na nizSich drovnich centrdlniho nervového systému (dale jen CNS).
PredevSim se jednd o neurony retikularni formace a michy. Znamena to, Ze nez dojdou
signaly z motorické kiry mozku k alfa-motoneuroniim michy a kmene, upravi je
zesilenim nebo zeslabenim neurony bazalnich ganglii. Na upravé signala se podili fada
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Obrdzek 1: Hlavni okruh bazdlnich ganglii (Orel, 2019).
mediatord, jako je dopamin, serotonin, noradrenalin, acetylcholin a peptidy. Bazalni
ganglia tak zajistuji pfevod planu pohybu na samotny pohybovy program. Ziejma
funkce neni u klaustra, které je zapojeno na mozkovou kuru. A vyrazné se lisi funkce
amygdaly, kterd se anatomicky také tfadi k bazalnim gangliim, ale funkéné patii

k limbickému systému. Ten ovliviiuje chovani, emoce, pamét a pozornost Clovéka

(Dylevsky, 2009b).
Rozd¢leni funkei podle (Dylevsky, 2009a; Trojan, 2003):

e Regulace motoriky: bazalni ganglia poméhaji koordinovat a integrovat pohyby t¢la,
zejména v souvislosti s hladkosti a pfesnosti pohybu.

e Podpora automatizovanych pohybii: bazédlni ganglia jsou kliC¢ové pro udrzovani
naucenych pohybovych vzorcli a automatickych pohybt.

e Regulace svalového tonusu: bazalni ganglia pomahaji udrzovat svalovy tonus, coz
zahrnuje jak aktivaci svalll, tak jejich uvoliovani.

e Kognitivni funkce: bazalni ganglia jsou zapojeny do procesti pozornosti, uceni,
pam¢éti, planovani a rozhodovani.

e Emocni chovani: bazalni ganglia pomahaji regulovat emoce a motivaci.

3.2.4 Poruchy bazalnich ganglii

K porucham bazalnich ganglii mize dojit hned nckolika zpisoby. MiiZe to byt infekce,
plsobeni toxinl, degenerativni procesy nebo geneticky vdzané onemocnéni. Poruchy
funkce bazalnich ganglii, zdrovenl je lze nazvat jako nemoci extrapyramidového
systému, se mohou projevit riznymi ptiznaky (Trojan, 2003). Tyto ptiznaky jsou

nejcastéji rozdeleny do dvou typi syndromi:
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Hyperkineticko-hypotonicky syndrom
Prvni ze syndromu je hyperkineticko-hypotonicky. Je pfitomné sniZzeni svalového tonu
a nadbytecné mimovolni nepiirozené pohyby, které naruSuji hladky prubéh cilenych

pohybt (Trojan, 2003; Orel, 2009; Pfeiffer, 2007).

Hypokineticko-hypertonicky syndrom
Druhy syndrom je tzv. hypokineticko-hypertonicky. U toho syndromu je svalové napéti
zvySené, je pritomny celkovy pokles hybnosti a mimiky a klidovy tfes. Piikladem

tohoto syndromu je Parkinsonova nemoc (Trojan, 2003; Orel, 2009; Pfeiffer, 2007).

Byly zjistény 1 poruchy vyvolané lokalni destrukei jednotlivych casti bazalnich ganglii.
Jednou z ¢asti je striatum, jehoZ poSkozeni vyvolava nadbyte¢né mimovolni pohyby.
Pohyby mohou mit choreoaticky charakter, tykaji se mimického svalstva, jazyka a svalt
hornich koncetin (dale jen HKK), jsou rychlé, nepravidelné a netcelné. DalSim
projevem jsou pohyby atetoidniho charakteru, které jsou kroutivé, plazivé a Splhavé.
Naopak pomalé pohyby, zastavu feci a kratkodobou ztratu paméti vyvoldva stimulace
striata. Kdyz je poskozen globus pallidus, oboustrann¢ nebo jednostranné¢, nastdva
pohybova chudost, afazie, ospalost a miize dojit i ke kataleptickému stavu. Stimulaci
nebo vyfazenim amygdaldarnich jader se vyvolavaji, nebo naopak potlacuji motorické
a vegetativni reakce. Dochazi i ke zmé&nam produkce hormonli a zméndm emoci

(Dylevsky, 2009b).

3.3 Diagnoza PKAN
U jedinct s nésledujicimi klinickymi, radiografickymi nebo laboratornimi rysy ¢i danou
rodinnou anamnézou, 1ze predpokladat, Ze se jedna o PKAN a méla by byt stanovena

diagnoza (Gregory, 2017).

3.3.1 Klinické priznaky

Mezi klinické ptiznaky tohoto onemocnéni se fadi dystonie, dysartrie, spasticita,
choreoatetoza, parkinsonismus, hyperreflexie, pozitivni extencni jev na dolni koncetiné
(déle jen DK), nastup v prvni az tfeti dekad¢ zivota, zména stereotypu chlize/ztrata
schopnosti chilize, pigmentarni retinopatie a intelektudlni a vyvojovéa postizeni zejména

u déti s velmi brzkym pocatkem nemoci (Gregory, 2017).

Dystonie
Po Parkinsonové chorobé je dystonie nejcastéj$i pohybovou poruchou. Pficinou je

dysfunkce bazélnich ganglii. Je definovana nedobrovolnou udrzovanou kontrakci
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agonistickych a antagonistickych svali, kterd zplsobuje abnormalni drzeni t¢la,
krouceni a opakované pohyby nebo tfes. Projevy se mohou objevovat a zhorSovat pii
pokusu o pohyb. Mezi né patfi nadmérna extenze nebo flexe ruky, inverze chodidla,
lateralni flexe nebo retroflexe hlavy, torze patefe s vyklenutim a zkroucenim zad,
nasilné zavirani o¢i nebo fixovana grimasa. Ptiznaky mohou skoncit, kdyz je télo v akci
a béhem spanku. U kazdého pacienta se dystonie muze lisit. N&kteti lidé ziji relativné

normalni Zivot, jini potfebuji pfi kazdodennich ¢innostech pomoc (Pana, 2022).

Dysartrie

Dysartrie vznikd kviili naruSeni inervace svalil, které jsou potiebné k mluveni. Lidé
s dysartrii maji problém s realizaci feci. D¢la jim problém artikulace a jsou pfitomné
poruchy fonace, rezonance a prozddie (souhrn zvukovych vlastnosti jazyka).
S porozuménim mluvené feci ale Clovék s dysartrii zadny problém nema (Rusina,

2014).

Spasticita

Spasticita je jeden zprojevi poruchy centralniho motoneuronu. NaruSeni funkce
centralniho motoneuronu mize nastat napiiklad pii traumatu mozku nebo michy,
ischemii, hemoragii, ale 1 kvili zanétu nebo nadoru. Zakladni symptomy poruchy
centralniho motoneuronu jsou tfi — paréza, zkraceni svalu a zvySend svalova aktivita,

pod kterou spada spasticita (Jech, 2015).

Jde o motorickou poruchu vyznacujici se zvySenim svalového tonu. V néckterych
ptipadech jsou projevy jemné a v jinych je svalovy tonus zvySen do té miry, Ze se
klouby znehybni. Spasticita mize vést k mnoha komplikacim, mimo jiné k naruSeni
kazdodennich funkci, hygieny, pohodli a oSetfovatelské péfe. Dochazi také ke
kontrakturam, které zvysuji riziko vzniku dekubitl, a ty zase zvysuji riziko infekce

(Rivelis, 2022).

Choreoatetoza
Je kombinaci chorey a atetézy. Chorea vznikd poSkozenim putamen (parové loZisko
Sed¢ hmoty v mozku, které je soucasti bazalnich ganglii) nebo nukleus caudatus
(mozkové jadro uvnitt hemisféry velkého mozku, soucést striata). Projevuje se
mimovolnimi pohyby, které postihuji kteroukoliv ¢ast téla s riznou intenzitou. Pohyby
jsou rychlé, nepravidelné a nerytmické. Mohou se projevovat jako zaSkub nebo vyrazny
motoricky neklid. Mimovolni pohyby se zvyraziuji pii tonickém napéti, napt. pii
ptedpazenych hornich koncetinach (Ambler, 2011).
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Atetoza vznika pii poskozeni nezralych bazalnich gangliich. Projevuje se tim, Ze jedinec
s timto onemocnénim neni schopen udrzet svaly v jedné pozici. NaruSuji to pomalé
cervovité pohyby. Nejcastéji je to zfejmé na ruce a prstech. Tyto pohyby mizi ve spanku

a zvyraznuji se pii emocich (Ambler, 2011).

Parkinsonismus

Parkinsonismus je stav, ktery se podoba Parkinsonové nemoci. Objevuje se v dusledku
ruznych piicin, jako je napiiklad ateroskler6za mozkovych cév, zanét mozku, otrava
oxidem uhelnatym nebo uzivani urcitych l€kd, jako jsou fenothiaziny. Je pro n¢j
charakteristickd pohybové porucha — parkinsonsky syndrom. Tento syndrom nastava pfi
nedostatku dopaminu v bazalnich gangliich a relativni pfevaze acetylcholinu. Je tvofen
nékolika pfiznaky. Jednim z nich je hypokineze, znamend to zpomaleni a zmenSeni
rozsahu pohybii. Dal$im ptiznakem je bradykineze, coz je celkové zpomaleni pohybd,
rigidita je dal$im ptiznakem, vyznacuje se zvySenym klidovym napétim ve svalech. Pti
pasivnim pohybu mulZeme zaznamenat fenomén olovéné trubky, nebo fenomén
ozubeného kola. Ttes je dal§im pfiznakem, ktery je patrny nejdiive na akrech koncetin.
Nejvice se objevuje v klidové poloze, v pohybu nebo ve statické poloze se objevuje jen
ziidka. Posturélni instabilita je dal§im ptiznakem, problém je ve stabilité¢ a pti chiizi.
Chiize je tvofena malymi kriicky, trup je ve flekénim postaveni a jsou pfitomné potiZze
se startem a zménou sméru, Casto doprovazené fenoménem zamrznuti, tzv. freezing.
Ptiznaky vétSinou zacinaji na jedné horni nebo dolni konceting, pokracuji na
stejnostrannou druhou koncetinu, trup a $iji. Pacient je postupné omezovan pii béznych

dennich ¢innostech (Rusina, 2014; Velky 1¢katsky slovnik, 2022).

Hyperreflexie
»ZvySeni reflextt pfi vypadku jejich pfirozeného tlumeni, napt. pi1 posSkozeni
pyramidové drahy nebo extrapyramidového systému. Reflexy maji zvétSeny rozsah

pohybtl a 1ze je vyvolat z §irsi oblasti nez obvykle*™ (Velky lékatsky slovnik, 2022).

Pozitivni extenéni jev na DK

Je to patologicky reflex vybavitelny na DK. Spastické jevy extencni maji spolecné to, Ze
odpovédi je vzdy tonickéd extenze palce. Patii sem reflex Babinského, fenomén podle
Roche, Brissaudiv fenomén, Siccardiiv ptiznak, Vitkiv fenomén mostu, Chaddockiv

jev, Oppenheimiv jev a Gordontiv fenomén (Kolat, 2020).
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Pigmentarni retinopatie

Pigmentarni retinopatie je dédicné onemocnéni postihujici sitnici. Prvnim pfiznakem je
ztrata nocniho vidéni a postupné zuzovani zorného pole. V zévislosti na zavaznosti
arychlosti progrese onemocnéni mize dojit k tunelovému vidéni nebo uplné ztraté
zraku. Postupem Casu se muze objevit ztrata barevné diskriminace, ztrata zrakové
ostrosti a fotopsie (vnimané zablesky svétla, které mohou piejit ve zrakové halucinace)

(O'Neal, 2022).

3.3.2 Radiografické rysy

Vyuziva se magnetické rezonance (dale jen MRI). PKAN je typicky podeziely, kdyz je
na T2-vazené MRI mozku pozorovan charakteristicky nalez nazyvany jako piiznak
»tygiiho oka®“ (eye of the tyger sign). Na snimku z MRI se jevi jako tmava oblast
indikujici akumulaci zeleza se svétlym bodem ve stiedu (viz Obrazek 2). Jde o prstence
s nizkou intenzitou signalu obklopujici centralni oblasti s vysokou intenzitou signalu
v medidlni oblasti bilateralniho globus pallidus. Okolni hypointenzita globus pallidus je
zpisobena nadmérnou akumulaci Zeleza. Centralni hyperintenzita je pravdépodobné
zpisobena glidzou (zmnozeni bunék glie, predevs§im astrocyttl) (Chang, 2011; NORD,

2021).
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Obrazek 2: MRI mozku pacienta s potvrzenou mutaci v genu pro PANK 2 — priznak tygiiho oka (Al Khateeb, 2016).
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3.3.3 Laboratorni rysy

Zjistuje se, zda neni pfitomna akantocytoza (,,vyskyt ,,ostnatych® cervenych krvinek
patrny pii vySetieni krevniho natéru® (Velky I€katsky slovnik, 2022)). Pravé akantocyty
(,erytrocyty abnormadlnich tvard, vyznacuji se pfitomnosti nékolika nepravidelnych
trnovitych vybeézkii viditelnych pod mikroskopem pii pouziti obvyklych barvicich
technik® (Velky lékatsky slovnik, 2022)) byly hlaSeny u jedinci s PKAN. Diikladna
analyza akantocytu je ale technicky obtizna a pouziva se jen ziidka. Misto ni se vyuziva

molekularné genetickd diagnostika (Gregory, 2017).

3.3.4 Rodinna anamnéza

Po MRI mozku, kdy je ztetelny ptiznak ,,tygiiho oka®, diagnézu potvrzuje molekularné
genetické testovani (Gregory, 2017). Jde o autozomalné recesivni dédicnost, kterd se
objevuje jen u recesivnich homozygotl. Postizené dité se muze narodit zdravym
rodi¢lm, kteti jsou oba heterozygoti pro dany gen. Z Mendelova pravidla vyplyva, ze
postizené dité se narodi s 25% pravdépodobnosti. Zdravé dité se rodicim narodi se 75%

pravdépodobnosti — bud’ jako dominantni homozygot nebo heterozygot (Otova, 2020).

3.3.5 Stanoveni diagnézy

Diagnoza PKAN je stanovena u pacienta, ktery ma nésledujici charakteristické znaky.
K rozpoznani jednotlivych forem NBIA se diagnostickd kritéria nadale vyvijeji.
V ptipadé, ze jsou klinické rysy neprikazné, tak diagnozu definitivné potvrzuje
identifikace bialelickych patogennich variant v genu PANK2 pfi molekuldrnim

genetickém testovanim (Gregory, 2017).

Charakteristické znaky klasického a atypického PKAN
Nasledujici charakteristické znaky jsou prevzaty z (Gregory, 2017):

e Extrapyramidova dysfunkce (jedno nebo vice z nasledujicich):
o dystonie;
o spasticita;
o choreoatetoza.
e Pocatek:
o Kilasicka forma — obvykle v prvni dekad¢ Zivota.
o Atypicka forma — €astéji ve druhé nebo treti dekadé zivota.
e Ztrata chlize:
o U klasické formy se Casto vyskytuje mezi desadtym a patnactym rokem zivota.

o U atypické formy se ztrata chiize muze objevit ve v€ku od 15 do 40 let.
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e Znak ,tygiitho oka“ na T2 — vazené MRI mozku. Znak milze ojedincle chybét
v Casnych stadiich onemocnéni a nékteti pacienti v Dominikanské republice tento
znak neméli dokonce vibec. Naopak, u nékolika jedinci s MPAN (Mitochondrial
membrane protein-associated neurodegeneration, Cesky neurodegenerace spojena
s mitochondridlnimi membranovymi proteiny), coz je jedna z forem NBIA, se tento
znak ,.tygtiho oka* také objevil.

e Molekularné genetické testovani miize zahrnovat jak testovani jednoho genu, tak
multigenové testovani, ale 1 komplexnégjsi genomické testovani.

1. Pfi jednogenovém testovani se nejdiive provede sekvencni analyza PANK2.
Pokud je nalezena pouze jedna nebo z4dné patogenni varianta nasleduje genoveé
cilena dele¢ni/duplikacni analyza.

2. Multigenovy test zahrnuje PANK2 a rizné dalsi geny, které by mohly ukazat
jiné podobné onemocnéni.

3. Komplexn¢jsi testovani genomu (pokud je k dispozici) vcetné sekvenovani
exomu a sekvenovani genomu. Testovani muze poskytnout nebo naznacit
diagnézu, kterd nebyla diive zvazovdna (napf. mutace jiného genu nebo gend,

ktera vede k podobnym klinickym projevim.

3.4 Moznosti lécby u PKAN

V soucasné dobé neexistuje vhodna terapie pro pacienty s PKAN a ani rizné dostupné
léky neovliviiuji progresi onemocnéni (Razmeh, 2018). Primarn€ se proto fesi
symptomy onemocnéni, k tomu je nezbytny multidisciplindrni pfistup. Zahrnuje
predvidani a prevenci komplikaci a také aktivni feSeni vedlejSich ucinkG poruchy.
Komplexni plan péce miize zlepsit kvalitu Zivota a fungovani. Nasledujici pokyny jsou
doporucenim pro zvladani ortopedickych, respiracnich, gastrointestinalnich, nutricnich,
bolestivych a paliativnich problémi, stejné jako 1é¢ebné strategie pro bézné zdravotni
problémy a mimofadné udélosti. Vzhledem k omezenému mnozstvi publikované
literatury v této oblasti je vétSina doporuceni zalozena na odbornych néazorech
klinickych 1€kait se zkuSenostmi v péci o pacienty s PKAN (Hogarth, 2017).

3.4.1 Farmakologicka lécba

Jak jiz bylo feceno, jednim z ptiznaki je dystonie, ktera mtize byt pro lidi trpicimi timto
onemocnéni velmi invalidizujici. Postupem c¢asu progreduje a postihuje mnoho ¢asti

téla. LéCi se proto naptiklad:
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o anticholinergiky — 1€ky, které v synapsich centrdlniho i periferniho nervového
systému blokuji uc¢inek acetylcholinu (NZIP, 2023);

e botulotoxinem — toxin, ktery znemoziluje uvoliiovani acetylcholinu na
nervosvalovych ploténkach, tim zptsobuje ochrnuti (NZIP, 2023);

e ordlnim a intratekalnim baklofenem — ,latka snizujici svalové napéti (myorelaxans)
uzivand u nékterych nervovych chorob provazenych nadmérnou svalovou ztuhlosti.
Plsobi centralné tj. na rovni mozku a michy* (Velky 1ékatsky slovnik, 2022),

e benzodiazepiny — tadi se pievazné mezi psychofarmaka, odstranuje uzkosti,
navozuje spanek, snizuje svalové napéti, snizuje moznost vzniku epileptického
zachvatu a porusuje pamét’ (Velky 1ékatsky slovnik, 2022);

e [lonidinem — ,litka uzivand zejm. k 1é€bé vysokého krevniho tlaku
antihypertenzivum. V oc¢nich kapkéach se podava pii glaukomu* (Velky lékatsky
slovnik, 2022),

e gabapentinem — ,je uzivan v 1écbé parcidlnich epileptickych zachvati a v 1écbé
periferni neuropatické bolesti® (Velky 1ékatsky slovnik, 2022);

e pregabalinem — ,je indikovan jak u periferni neuropatické bolesti (diabeticka
neuropagie, herpes zoster aj.), tak u neuropatické bolesti centralni (napf. u misniho
poranéni). Dalsi indikaci pregabalinu je fibromyalgie* (Velky lékatsky slovnik,
2022);

e tetrabenazinem — ,,pro léCeni pohybovych poruch chorea® (Velky lékaisky slovnik,

2022);
a dalSimi antispastickymi léky (Razmeh, 2018).

3.4.2 Vitamin B5 (pantotenat)

Pro zvyseni hladiny CoA a pro obnoveni mitochondrialni funkce se uziva vitamin B5
(pantotenat). Pfi zkoumani na mySich modelech s PKAN, byl tento 1€k schopen zabranit
nékterym neurologickym ptiznakiim. Ale pro prozkouméni jeho ucinkti by mély byt

v budoucnu provedeny klinické studie (Razmeh, 2018).

3.4.3 Chirurgicka operace

Jeden zchirurgickych postupi je hlubokd mozkova stimulace. Vyuziva
vysokofrekven¢ni stimulace pifesné¢ uréenych mozkovych struktur pomoci trvale
zavedenych elektrod, vyuziva se predevsim u téch pacienti, ktefi trpi dystonii. Hluboka
mozkova stimulace by méla témto pacientim od dystonie ulevit. (Hogarth, 2017).

Ptiznivy Gc¢inek mozkové stimulace se miize objevit kratce po operaci, ale vzhledem
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k progresivni povaze onemocnéni se mohou po n¢jaké dobé ptiznaky objevit znovu
aonemocnéni mize znovu progredovat. Ablativni procedury pallidotomie
a thalomotomie (odstranéni ¢i zni¢eni malé ¢asti nervové tkan¢), se jiz moc nevyuZzivaji
a jsou nahrazovany hlubokou mozkovou stimulaci. Zmirnit ptiznaky pacientim, ktefi
maji tézkou dystonii, spasticitu a bolest miize intratekalni baklofenova pumpa (Razmeh,
2018). Jak jiz bylo feceno vySe, baklofen uvoliiuje svalové napéti a v pripade
intratekalni baklofenové pumpy se baklofen podava do centralniho nervového systému.
Pti dystonii a spasticité miize poskytnout vyssi i€¢innost a zpiisobit méné systémovych
vedlejSich ucinkd nez perordlni podavani. DoporuCuje se ale zacit s peroralnim
baklofenem a podle potieby zvySovat davku. Jakmile maximalni peroralni davka
nezvlddne symptomy nebo zplsobi nepfijatelné nezddouci UCinky, je tifeba zvazit

centrdlni ddvkovéni (Hogarth, 2017).

3.4.4 Chelatace Zeleza

Role, kterou zelezo hraje v patogenezi PKAN, je stale nejasna, protoze dyshomeostaza
zeleza je sekundadrnim fenoménem této poruchy. Nicméné vysoké hladiny Zeleza se
vyvijeji v globus pallidus a pravdépodobné pfispivaji k poskozeni bun¢k a tkani
(Hogarth, 2017). V soucasné dobé ziistava chelatacni terapie jedinym preventivnim
a terapeutickym opatfenim pro nadmérné hromadéni zeleza v téle. Chelatory snizuji
hladiny tkanového Zeleza, brani jeho hromadéni a ptsobi proti jakémukoli toxickému

labilnimu zelezu (Jonasova, 2012).

Pouzivaji se 1€ky jako je deferipron, deferoxamin a deferasirox. Deferipron dokonce
dokéze piekrocit hematoencefalickou bariéru, odstranit Zelezo a zabranit jeho
hromadéni. Ve studiich, které zkoumaly uc¢inek deferipronu na pacientech s NBIA, bylo

pouziti tohoto 1éku bezpecné a bez nezadoucich ucinkti (Razmeh, 2018).

3.4.5 Fyzioterapie

U lidi s PKAN se v riizné mife vyviji abnormalni tonus v zavislosti na zdvaznosti jejich
onemocnéni. Jak jiz bylo zminéno vySe, miZe se vyvinout dystonie, spasticita, sniZzena
pohyblivost kloubli a kontraktury. Proto by mélo byt udrzovani rozsahti vSech kloubu
zakladni péci. Udrzovani rozsahu v kloubech je diilezité i pro spravné drzeni téla,
usnadnéni optimalni funkce, zachovani bipedalni lokomoce po co nejdelsi dobu a pro
minimalizovani rozvoje deformit a kontraktur a jejich sekundarnich komplikaci

(Hogarth, 2017).

24



Lékarské pomitcky jsou casto potiebné a pro pacienty s PKAN i vyhodné. Musi byt
ptizptisobené jednotliveim a jejich pravidelnd kontrola je nezbytna pro spravné plnéni
funkce. Mnoho lidi stimto onemocnénim potiebuje zafizeni na podporu bezpecné
mobility potfebné pro kazdodenni aktivity, vCetné ortopedickych protéz, choditek,
upravenych kocarkl, ru¢nich i elektrickych invalidnich vozikii a trenazeri chiize

(Hogarth, 2017).

Co se tyCe samotného cviceni, tak neexistuji pfesné¢ dané postupy, jak s pacienty s timto
onemocnénim pracovat. Zaroven neexistuji zadné udaje, které by jakékoliv cviceni
u téchto pacientd zakazovaly. Nicméné se doporucuje, tak jako u vétSiny onemocnéni,
zavést cvicebni program v raném stadiu onemocnéni a ten postupem c¢asu upravovat

podle funkénich schopnosti pacienta (Hogarth, 2017).

Existuji jen omezené dilkazy o Uc¢innosti fyzioterapeutickych intervenci u pacientl
s PKAN, a to kvili vzacnosti onemocnéni a nedostatku kontrolovanych studii. Podle

téchto zdroju, 1ze fyzioterapii rozdélit do n€kolika bodt (Peverill, 2018; Goyal, 2017):

1. Cviceni s rozsahem pohybu: tato cviceni zahrnuji pohyby kloubii v plném rozsahu
pohybu a jsou dulezita k udrzeni nebo zlepseni flexibility a prevenci kontraktur.

2. Posilovaci cviceni: slouzi ke zlepSeni svalové sily a vydrze, coz mize zlepsit
celkovou funkci.

3. Trénink rovnovahy: cviceni na rovnovahu miize pomoci zlepSit rovnovahu
a koordinaci a snizuje se riziko padu.

4. Protahovani: protahovanim lze predchazet kontrakturdm a udrzet plny rozsah
pohybu.

5. Posturdlni trénink: je dileZity ke zlepSeni nebo udrZeni spravného drZeni téla,
predchazi se tak vadnému drZeni téla a ptipadnym bolestem jim zptsobenym.

6. Trénink chiize: tréninkem chiize se lze pfiblizit ke spravnému provedeni chiizového
vzorce a snizit tak mnozstvi padu.

7. Meékké techniky: mohou pomoci snizit svalové napéti a zlepSit prokrveni, coz mtize
pomoci snizit bolest a zlepsit celkovou funkei.

8. Tepelna terapie: pomahd snizit svalové napéti a ztuhlost, mlze tak zlepsit
flexibilitu a sniZit bolest.

9. TENS (Transkutanni elektricka nervova stimulace): bolest mohou zmirnit i TENS

proudy.
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Pod fyzioterapii spadéa i respiracni fyzioterapie. PfedevSim je nutnd u pacientl, ktefi
maji deformaci skeletu, tim i omezenou funkci plic, dale je u nékterych pacientt
pritomny stridor zpiisobeny laryngealni dystonii, ktery mize ohrozit respiracni funkce.
A pacienti s PKAN mohou mit problém i s aspiraci. Aktivaci dychacich svalt, reedukaci
dechového stereotypu a usnadnénim vykaslavani, tak respiracni fyzioterapie zlepSuje

dychaci funkce (Hogarth, 2017; FYZIOklinika, 2023a).

3.4.6 Lécba dalSich projevi PKAN

Dale popsané projevy a jejich 1écba jsou ptevzaty z (Hogarth, 2017; Kurian, 2013).
PotiZe s prijimanim potravy

Potize s piijimanim potravy jsou u PKAN bé&zné a mohou vést k podvyzivé. Castym
problémem je stravovaci dystonie, kdy jazyk nebo cCelist zamrzne béhem Zzvykani.
Uprava stravy a terapie fe¢i, krmeni a polykani mohou zpoé&atku pomoci, ale pokud se
objevi dysfagie (porucha polykani a obtize pfijmu jak tuhé, tak tekuté konzistence,
vcetné slin) nebo respiracni komplikace, doporucuje se zavedeni gastrostomické sondy,
aby se zabranilo vyraznému ubytku hmotnosti nebo aspiraci. Vyzivovaci sonda miize

u téchto pacientil vyrazné zvysit kvalitu jejich zivota.

PoSkozeni ustni dutiny

Lidé s PKAN bézné zazivaji trauma v Ustech, Celisti, zubech a jazyku, coz milize vést
ke kousacim poranénim, dislokaci nebo poSkozeni temporomandibularniho kloubu
a riziku infekce. Lze pouzit botulotoxin k 1é¢bé oralni dystonie a chranice proti kousani
se do jazyka. V extrémnich piipadech, kdy je obtizné kontrolovat dystonii se zavirdnim
Celisti, je dalsi variantou celotstni extrakce zubd. Stomatologické vykony vsak s sebou
nesou urcité riziko spusSténi dystonickych krizi a doporucuje se obecné konzervativni

pfistup k péci o chrup s pravidelnou Gstni hygienou.

Slintani

Kwvuli dystonii, ktera vEétSin€é pacientim otevira usta, maji lidé s PKAN problémy se
slintanim. Déti vétSinou tento problém zvladaji s obyCejnymi bryndacky a starsi pacienti
s kapesnickem nebo ru¢nikem. Kdyz je to nezbytné nutné, lze vyuzit 1 latky, které

snizuji produkci slin.

Zrakové postiZeni
Zrakové postizeni je u lidi s PKAN bézné. Vyskytuje se retinopatie, abnormality ocnich

pohybti, funkce zornic a blefarospasmus (mimovolné svirani ocnich vicek, trvajici
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nékolik sekund az minut, zplisobené silnymi dystonickymi kontrakcemi obou Casti
musculus orbicularis oculi). Hor$i vidéni za Spatnych svételnych podminek a zazené
zorné pole miize prispivat k CastéjSim padim. Pacientim se doporucuji pravidelna
oftalmologicka vySetfeni. Zaroven pokud je blefarospasmu invalidizujici, mély by byt

vyuzity injekce botulotoxinu.

Kostni komplikace

U tohoto onemocnéni je 1 vyssi vyskyt kostnich komplikaci v diisledku abnormélniho
tonu koncetin, snizené pohyblivosti a osteopenii. Pacienti by proto méli byt sledovani
kvili deformitam patete, subluxacim, misnim 1ézim nebo zlomenindm. Doporucovan je

jim vhodny pfijem véapniku a vitaminu D a také aktivita s optimalni zatézi.

Porucha fecovych schopnosti

Re¢ je také jedna zvéci, se kterou se pacienti s PKAN potykaji. Pro zachovani
komunikace je proto velmi dilezitd logopedie a pouzivani augmentativnich
komunikacnich prostfedkit (dopliiuji nebo nahrazuji mluvenou fte¢, jedna

se napi. o obrazky, symboly, komunikac¢ni tabulky, psana slova a pismena).

Bolest
Dystonie ¢asto pacientlim zpusobuje bolest a neklid a bolest zase mtlize zhor$it dystonii.
Tvoti se tedy takové zacykleni. Proto je nutné mit i bolest pod kontrolou. Léky se

vybiraji individualné podle veéku, ostatnich 1ékti a celkového zdravotniho stavu.

Psychiatricka postiZeni

Psychiatrickd postizeni jsou b&zna u lidi s atypickym PKAN. Mezi ptfiznaky patii
impulzivita, obsedantné-kompulzivni porucha, emocni labilita, tizkost, deprese a nékdy
u déti ADHD. Zahrnuti psychiatra do lékafského tymu milZe pomoci vyfesit tyto

problémy. Pro pacienta s PKAN muze byt pfinosna i kognitivné behavioralni terapie.

Poruchy spanku

Dobry spanek je zakladem pro optimalizaci kvality Zivota, nalady a pro snizeni tnavy,
bolesti a tizkosti. Castym problémem je fragmentace spanku a insomnie pii nastupu
spanku (obtizné usinani na za¢atku noci). ReSenim je kromé vytvoreni dobrého
spankového rezimu a prostfedi 1 spravna identifikace a feSeni problému, které¢ spanek
naruSuji. MoZnosti jsou i léky melatonin a chloralhydrat, které by mély pomoci ke
kvalitn€j§imu spanku. Uzivani téchto 1€kl je individudlni a zaleZi na zdravotnim stavu

pacienta (Planellas, 2021; Hogarth, 2017).
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Kazdy pacient trpici PKAN je jedine¢ny a u kazdého se toto onemocnéni projevuje
jinak a v jiné mife. V nasem piipadé pacienta nejvice omezuje chlize, jejiz specifika

jsou blize rozebrany v dalsi kapitole.

3.5 Chiize

Chtize je komplexni proces. Umoziiuje ndm dopravit se z mista na misto, plni tedy
lokomoc¢ni funkci a zaroven je tim nejbéznéjSim typem lokomoce. Chlizi miizeme
rozdélit na jednotlivé kroky, které zacinaji od uderu paty jedné nohy na podlozku, po
uder paty nohy druhé. Chtzi mizeme rozdé€lit i na dvojkroky, ty trvaji od kontaktu paty
jedné paty s podlozku, po uder té samé paty (Mirelman, 2018; Véle, 2006).

3.5.1 Stojna a Svihova faze kroku

Dle profesora Kolare se krokovy cyklus d€li na stojnou a $vihovou fazi. Stojna faze
(perioda od uderu paty po odlepeni palce t€ samé nohy) tvoii 60 % krokového cyklu
a faze Svihova (zacatek je odlepeni palce po uder paty té samé nohy) tvori
40 % krokového cyklu. Cely krokovy cyklus, tedy 100 %, je perioda od uderu paty
jedné nohy po uder paty té samé nohy (Kolat, 2020).

Stojna faze

Trva po takovou dobu, po kterou je noha ve styku s podlozkou. Jak jiz bylo feceno vyse,
zacind narazem paty do podloZzky, z paty se postupné véha pienaSi na celou plantu
a vznika tak spolehlivéjsi a pevnéjsi kontakt s podlozkou. Kvuli reaktivni sile, ktera
pusobi na plantu zespodu, musi noha stfidat pronaci a supinaci, tim se méni i nozni
klenba a krok je tak stabilnéjsi. Z koncetiny, ktera ptivodné brzdila pad, se v tuto chvili
stava koncetina opornd. Nasleduje pohyb, ktery se nazyva propulzni, spo¢iva v odvinuti
paty od podloZzky a zvétSenim dorzélni flexe nohy. Z oporné koncetiny se v tuto chvili
stavd odrazova. Tento pohyb umoziiuje odraz nohy od zemé, tim vytvaii silu, ktera
posouva télo dopfedu a lehce nahoru. Tato faze pohybu kon¢i odvinutim palce nohy, coz
je posledni c¢asti propulzniho pohybu (Véle, 2006). Postupné zatézovani chodila
(viz Obrazek 3), je zvyraznéno ¢ervené (zleva doprava) (Kolat, 2020).

Svihova faze

Féze, kdy se celd dolni koncetina posouva doptedu bez dotyku s podlozkou. Je obtizna
na udrZeni panve ve vodorovné poloze. Na stran€ Svihové koncetiny dochéazi k poklesu
panve a musi na néj reagovat abduktory nohy oporné. Zapojit se musi i svaly na Svihové

konceting, a to musculus (dale jen m.) quadratus lumborum a m. iliopsoas (Véle, 2006).
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Obrazek 3: Zatizeni chodidla pri stojné fazi chiize (Kolar, 2020).

3.5.2 Faze krokového cyklu
Popsané faze krokového cyklu jsou pievzaty z (Kolaft, 2020, s. 48).

»Nazvoslovi podle Vaughana

1. uder paty — heel strike, HS;
kontakt nohy — foot flat, FF;

stied stojné fdze — midstance, MS;
odvinuti paty — heel off, HO;
odraz palce — toe off, TO;
zrychleni — acceleration;

stied Svihové faze — midswing, MSW;

O N o g B~ N

zpomaleni — deceleration.

Nazvoslovi podle Perryho (viz Obrazek 4)
pocatecni kontakt — initial contact, IC;

reakce na zatizeni — loading response, LR, 0-10 %;
stied stojné faze — midstance, MS, 10-30 %;
konecny stoj — terminal stance TS, 30-50 %;
ptedSvihova faze — preswing phase, PSW, 50-60 %;
pocatecni Svih — initial swing, ISW, 60-70 %;

stied Svihové faze — midswing, MSW, 70-85 %,

O N o g B~ WD P

konec¢ny Svih — terminal swing, TSW, 85-100 %.
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Obrazek 4: Jednotlivé faze chiize pravé dolni koncetiny (Kolar, 2020).

Normalni chiize je stabilni a flexibilni, umoziluje zmény rychlosti a manévrovani

v riznych terénech pii zachovani energetické ucinnosti (Mirelman, 2018).

Pozitivné ptsobi na pohybovou soustavu. Spravnou chiizi posilujeme celé dolni
koncetiny (viz Tabulka 1 a Tabulka 2) bez vétsiho rizika poranéni nebo ptetizeni. Pii
kazdém kroku dochdzi k nutacnimu pohybu panve, ktery je malym 3D pohybem, pfi
kterém se hrudnik pohybuje v opacném sméru. Tento pohyb poskytuje trupu stabilitu,
napiimuje patet a aktivuje stfed téla. Tento pohyb také stimuluje svaly mezi obratli, cozZ
pomahd vyzivovat a regenerovat ploténky. Pohyb HKK plni pfi chiizi primarné
vyvazovaci funkci. Pohybuji se §vihové a opacnym smérem nez stejnostrannd dolni
koncetina. Pohyby jsou pasivni, nicméné v m. deltoideus, zejména v jeho zadni ¢asti
a v m. teres major, zaznamenal Hougue (1960) aktivni pohyb (FYZIOklinika, 2023b;
Véle, 20006).

Tabulka 1: Aktivita svalii pri chiizi — stojnd faze (Dalikova, 2011).

Aktivni svalové

Stojna faze Mechanicky cil . Konkrétni svaly
skupiny
Inicilni zacatek brzdeéni flexe dorzalni flexory nohy, | m. tibialis anterior,
nicialni .
Kontakt v ky¢. kl., uloZeni extenzory kycle, m. gluteus maximus,
n . 5 )
koncetiny na podlozku | flexory kolene hamstringy
feneseni vahy téla, extenzory kolene, mm. vasti,
Postupné P o ’y v y .
ativen stabilizace panve, abduktory kycle, m. gluteus medius,
zatiz .
brzdéni pohybu vpied plantarni flexory m. gastrocnemius
stabilizace kolene,
Stiedni ploska tvofi stied plantarni flexory m. gastrocnemius,
stojna otaceni pro setrvacny (izometricky) m. soleus
pohyb vpied
Koncova lantarni flexo m. gastrocnemius,
. akcelerace pohybu P . a g
stojna (koncentricky) m. soleus
) fiprava na Svihovou . m. iliopsoas,
Presvih p’ p flexory kycle P )
fazi m. rectus femoris
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Svihova faze

Tabulka 2: Aktivita svalii pri chiizi — $vihova faze (Dalikova, 2011).

Mechanicky cil

AKktivni svalové
skupiny

Konkrétni svaly

Inicialni $vih

ploska odlepena od
podlozky, pohyb
vpred

dorzélni flexory nohy,
flexory kycle

m. tibialis anterior,
m. iliopsoas,
m. rectus femoris

Stiedni Svih | ploska od podlozky dorzalni flexory m. tibialis anterior
brzdén pohyb bérce flexory kolene, hamstringy,

Koncovy vpied, nastaveni extenzory kycle, m. gluteus maximus,

Svih a ptiprava na kontakt | dorziflexory hlezna, m. tibialis anterior,

plosky s podlozkou

extenzory kolene

mm. vastii

Svaly, bez kterych se chiize neobejde, plni soucasné nekolik dalSich funkci:

» 1. vytvateji startovaci impulz pro trup;
2. dodévaji propulzni impulz zvedajici télo Sikmo vzhliru pro posun vpied;
3. stabilizuji vertikalni polohu i pohyb téla a uchopuji terén pro zajisténi opory;

4. brani pocinajicimu padu pisobenému gravitaci* (Véle, 2006, s. 350).

Rytmus a charakter pohybu téla pfi chizi je u vétsiny lidi velmi podobny, ale stale jsou
tyto pohyby dostatecné odlisné, ze je mozné chodce podle jeho chlize identifikovat.
Pohyby pfi chiizi jsou fizeny centralni nervovou soustavou podle programi druhoveé
specifickych. Tyto programy jsou zdédény a ramcové uloZzeny v CNS. Nicméné
jednotlivé detaily chlze jsou ovlivnény ucenim a adaptaci na vng&j$i i vnitini vlivy

amohou byt ovlivnény riznymi faktory, coz vysvétluje, pro¢ je chlize u kazdého

¢loveka tak individualni (Véle, 2006).
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4  METODIKA

Data pro tuto praci byla ziskana v Nemocnici Horazd’ ovice. Prace je zpracovana formou
kazuistiky pacienta s PKAN. Terapeutické jednotky byly hodinové, kdy pacient
dochdzel na vySe zminéné pracovisté. Nize jsou uvedeny vybrané vySetfovaci

a terapeutické metody, které byly v této praci aplikovany.

4.1 VySetfovaci metody

4.1.1 Anamnéza

Informace o pacientovi, které se ziskavaji bud’to piimym rozhovorem s pacientem
(tzv. pfimou anamnézou), nebo od jeho rodinnych ptislusnikl, ¢i doprovézejici osoby
(tzv. nepfimou anamnézou), jsou nezbytnou soucasti klinického vysetieni. Pti odebirani
anamnézy je tfeba vénovat pozornost predevsim okolnostem, které¢ vedly k obtizim,
zejména popisu bolesti a ptipadnym traziim. Je dllezité polozit spravné otazky, aniz by
byly pro pacienta zavadéjici a aby bylo ziskano co nejvice uzite¢nych informaci (Kolaf,

2020).

4.1.2 VySetieni stoje a rovnovahy

Pfi vySetieni stoje se terapeut zaméfuje na problémy s rovnovahou. Existuji tfi typy
postojt, které se kontroluji: stoj I (mirn¢€ rozkroceny postoj), stoj II (paty a Spicky jsou
u sebe) a stoj 111 (paty a Spicky jsou u sebe a oc€i jsou zavien¢). Pii vySetieni se sleduje,
jak se pacient udrzuje v rovnovaze a jak kompenzuje ptipadné odchylky. ZvlaStni
pozornost se v€nuje rozdilim v chovani pii zavienych a otevienych ocich, sméru
odchylky a poloze hlavy. Pokud se stav pacienta zhorSuje pii zavienych ocich a dochazi
k vychyleni od vertikéaly az k padu, jedna se o Romberglv ptfiznak. Tento ptiznak mize

byt pozitivni u poruch propriocepce a negativni u mozeckovych poruch (Ambler, 2011).

Dal8i mozné vySetieni je vySetfeni stoje na jedné noze (Trendelenburg-Duchennova
zkouska). Pacient stoji na jedné noze, druhou DK mé skré¢enou v kolennim a kycelnim
kloubu. Zkouska je pozitivni, pokud na strané¢ pokrené¢ koncetiny poklesne panev
a kdyZ dojde ke kompenza¢nimu tklonu trupu na stranu stojné DK. Touto zkouskou se

hodnoti svalova sila abduktorii kycelniho kloubu (Haladové, 2010; Kolat, 2020).

4.1.3 VysSetieni chiize
Pfi provadéni vySetfeni chlize je pacient bosy a ve spodnim pradle. Chlize se pozoruje
z ruznych uhl, postupné zezadu, zepfedu a z boku a sleduji se jednotlivé Casti téla

zdola nahoru. Nejprve se pozoruje zpusob doslapu a dynamika nozni klenby, hodnoti se
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symetrie, délka a Sitka kroku. V predSvihové fazi kroku je pozornost zamétena na
koleno, jeho dopinani do extenze a stejn¢ tak na maximalni extenzi v kloubu kycelnim.
Pokud dochézi ke kompenzacnim zménam jako je zvétSeni anteverze, rotace panve
nebo lordotizace bederni patefe, mize to byt zplisobeno omezenou extenzi v kycelnim
kloubu. Ta mtze byt zpusobena oslabenim extenzort kycle, jejich zkracenim, popf.
ptitomnosti reflexnich zmén ve flexorech kycelniho kloubu. Sledovdno je postaveni
lumbosakralniho a thorakolumbalniho pfechodu, které by mélo byt v idealnim piipadé
piimo nad sebou. Zezadu se sleduji pohyby patefe a panve a hodnoti se, zda se patet
pfili§ neuklani nebo nelordotizuje. Dilezité je také pozorovani posunu a zeSikmeni
panve béhem jednooporové faze kroku. Fyziologicky pokles panve na strané Svihové
DK by mél byt v rozmezi 5 °. Pokud je zeSikmeni panve vétsi, mize to znacit oslabeni

abduktori kycelniho kloubu (Kolat, 2020; Haladova, 2010).

4.1.4 Vysetieni modifikované chuze

Vysetfenim modifikované chiize se mizou odhalit problémy, které se nemusi projevit
pfi pfirozené chizi, a také potvrdit problémy, které byly jiz zjiStény pii pozorovani
prirozené chiize. Existuje nékolik modifikaci chiize (Kolat, 2020; Haladova, 2010;
Seidl, 2015):

o Chuze o zuzené bazi — mize ukédzat poruchu dynamické rovnovéahy pfi 1ézi centralni
nervové soustavy. Konkrétn€ mozecku nebo bazalnich ganglii.

e Chuze po Spickach — miiZze vaznout pii kofenovém postizeni S1.

e Chiize po patach — muze ukazat postizeni kotene L5.

o Chiize po méekkém povrchu —hodnoti se kvalita propriocepce.

o Chiize pozpatku — pti této chlizi 1épe vynikne omezend extenze v kycCelnim kloubu,
zpusobend bud’ oslabenim extenzori, nebo zkracenim flexort kycelniho kloubu.

o Chiize se soubéznym kognitivnim ukolem — pii této modifikované chiizi ma byt
védoma kontrola chiize vylouCena. Pacientovi je feCeno, aby pii chizi pocital,
zpival nebo fikal jména svych rodinnych pfisluSnikid. Tim by se mélo docilit
pfirozené chiize pacienta a zvyraznéni odchylek.

e  Chuze s ruznou rychlosti — ¢im vyssi rychlosti pacient jde, tim vice se zvyraziuji
odchylky ve stereotypu chtize.

o Chiize s pouzitim vnéjsi opory (operné pomiicky), chiize s ortézou, bandazi,
ortopedickou obuvi — hodnoti se, zda se chlze s protetickou pomtckou zlepsi
¢i nikoli.
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4.1.5 Antropometrie — somatometrie

Zamgéiuje se na objektivni stanoveni rozmérti kosti u zivych jedinci. Pro toto méfeni se
obvykle vyuzivaji pfimé vzdalenosti mezi body na kostfe, které jsou promitnuty na
povrch téla. Je velmi dulezité, aby byla méfeni co nejptesnéjsi, protoze probihaji pies
vrstvy mékkych tkani, jako jsou klize, podkozni tuk a svaly. Proto je také dobré kazdy

rozmér zméefit alespon dvakrat (Haladova, 2010).

4.1.6 Goniometrie

Goniometrie je diagnostickd metoda, ktera slouzi k urceni rozsahu pohybu kloubt.
VétsSinou se pouziva mezinarodné uznavand metoda zvana SFTR, kterd se odviji od
télnich rovin, jako jsou sagitalni, frontalni, transverzalni a rovina rotaci. Pro méfeni se
pouziva nastroj zvany goniometr a rozsah pohybu v kloubu je ur¢ovan po péti stupnich

(Haladova, 2010).

4.1.7 VySetieni hypermobility

Hypermobilita se tyka kloubii a je to stav, kdy je rozsah pohybu v kloubu a vétSinou
ijoint play vétsi nez norma. Hypermobilita se vySetiuje soucasné s vysetfenim
svalového oslabeni a svalového zkraceni. Existuje hypermobilita mistni, kterd vzniké
vétSinou mezi obratli jako kompenzacni mechanismus, dal§im typem je generalizovana,
ke které dochdzi ptrevazn€ pii poruchdch aferentace nebo centralnich poruchéch.
Poslednim typem je konstituéni hypermobilita, pfi niZ je postiZzené v rlizném stupni celé
télo. Existuje nekolik zkouSek, které maji hypermobilitu oziejmit. ZkouSka $aly,
zkouska zapaZenych a zaloZenych pazi, zkouSka extendovanych loktl, zkouSka

sepjatych rukou a prsti a zkouska ptedklonu a uklonu (Janda, 2004; Jesenicka, 2018).

4.1.8 VySetieni svalové sily

VysSetteni svalové sily se fidi Svalovym testem dle Jandy. Netestuje se pouze svalova
sila hlavniho svalu a urcité¢ svalové skupiny, ale hodnoti se i cely pribéh daného
pohybu, aktivace svalovych skupin podilejicich se na pohybu a jejich nacasovani

(Janda, 2004).
Existuje Sest zakladnich stupniti, podle kterych je svalova sila hodnocena:

o Stupen 5: 100 %, sval s velmi dobrou funkci, pfekond i zna¢ny vné&jsi odpor.
o Stupen 4: 75 % sily normélniho svalu, ptekona stfedné velky vnéjsi odpor.
e Stupen 3: Funguje piiblizné na 50 %. Je schopen vykonat pohyb bez vné&jSiho

odporu proti gravitaci.
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o Stupen 2: Sval vyjadiuje asi 25 % sily normalniho svalu. Sval provede pohyb
v celém rozsahu jen kdyz se vylouci zemska gravitace.
o Stupen I: Sval pracuje na 10 %. Pti pokusu o pohyb je viditelny svalovy zaskub.

e Stupen (: Sval neni schopen zadného stahu.

Jestlize naméfena hodnota je pfechodnd, lze pfidat k nékterému ze stupiit 5-10 %

svalové sily, a to znaménky + (plus) a — (minus) (Janda, 2004).

4.1.9 VySetieni zkracenych svalia dle Jandy

Pti vysetieni zkracenych svalovych skupin (primarné jde o svaly, které maji vyraznou
posturdlni funkci) jde o zméfeni pasivniho rozsahu pohybu v kloubu v izolované
svalové skupiné. Vysetfeni ma piesné standardizovany postup. Aby bylo dosazeno co
nejpresnéjSich vysledkli, musi se dodrZzovat zésady, jako je vychozi poloha pacienta,
pfesnd fixace, spravny smér pohybu a nemél by byt stlacen sval, ktery se vySetiuje.
Terapeut pouziva tfi stupné pro hodnoceni zkraceni svalu: stupeit 0 — nejde o zkraceni,

1 — malé zkraceni, 2 — velké zkraceni (Janda, 2004).

4.1.10 VySetieni dechového stereotypu

Dechovy stereotyp mize mit vliv na drzeni téla. Aspekci se hodnoti symetrie
a asymetrie rozvijeni hrudniku, pohyby sterna, Zeber a ramen. Casto je omezené biisni
dychani, tento dechovy stereotyp je dobré upravit, mize totiz vést k porucham drzeni

téla (Véle, 2006).

4.1.11 Neurologické vySetieni
Cilem neurologického vySetteni je lokalizovat postiZeni, zjistit jeho rozsah a charakter.

NiZe jsou popsany neurologické vySetieni, které byly v této praci vyuzity (Seidl, 2015).

VySetieni myotatickych reflexi

Pii vySetfovani fidicich funkci hybnosti hraji reflexy dileZitou roli. Reflexy jsou
mimovolni motorické reakce na podnéty, které mohou byt proprioceptivni nebo
exteroceptivni. Proprioceptivni reflexy jsou Casto oznaCovany jako Slachookosticové,
coz ale neni spravné, protoze receptory a nervova zakonceni, kterd jsou zapojena do
téchto reflexfi, se ve Slachach a okostici nenachazeji. Myotatické (proprioceptivni)
reflexy jsou zvySené u 1ézi centrdlniho motoneuronu a snizuji se u lézi perifernich.
Exteroceptivni reflexy jsou vyvolany podrazdénim kize a reaguji na dotyk, teplo, chlad
a bolest. Pro lepsi vybavitelnost reflexti se miize vyuZit Jendrassikiilv manévr (vyvijeny

tlak dlanémi proti sob€, nebo odtahovani zaklesnutych prstli) a dalsi (Kolat, 2020).
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Pii vyklepavani reflexii neurologickym kladivkem se sleduje symetrie, kvalita
aintenzita reflexni odpovédi. Jsou tfi typy odpovédi: hyporeflexie, hyperreflexie
a areflexie (sniZzeni, zvySeni a vyhasnuti reflexni odpovédi). Pti hyperreflexii je
odpovéd’ rychld, miize byt rozsifena vybavna zéna a vicecCetna — polykineticka. Pti 1ézi
nékterych znasledujicich segmenti — na HKK C5/8 a na dolnich koncetinach

(dale jen DKK) L2/S2, jsou jednotlivé reflexy snizené nebo vyhaslé (Ambler, 2011).
e Myotatické reflexy HKK (Kolaf, 2020; Ambler, 2011):

Bicipitovy (segmentova inervace C5 — C6) — vybavuje se flexe predlokti

o

poklepem na Slachu bicepsu v loketni jamce.

o Brachioradialni (segmentova inervace C6) — poklep kladivkem je na distalni
¢ast radia, odpovédi je flexe v lokti s pronaci.

o Tricipitovy (segmentova inervace C7) — poklep na Slachu tricepsu vyvola extenzi
predlokti.

o Reflex flexoru prstii (segment C8) — poklep na Slachy flexord prstli, odpovédi je

flexe prsta.
e Myotatické reflexy DKK (Kolat, 2020; Ambler, 2011):

o Patelarni (segmenty L2 — L4) — poklepem na ligamentum pattelae se vyvolava
kontrakce m. quadriceps femoris a extenduje se bérec.

o Achillovy Slachy (segmenty L5 — S2) — poklep sméfuje na Achillovu $lachu,
v idealnim pfipadé€ je odpovédi plantarni flexe nohy.

o Medioplantrani (segment L5 — S2) — vybavuje se uderem neurologického

kladivka do stfedu planty a vyvolava plantarni flexi.

e Exteroceptivni reflexy — patifi mezi n€ fyziologické biiSni reflexy, které jsou

vybavitelné lehkym Skrabnutim na bfis$ni stén€, odpovédi je stah bfiSniho svalstva:

o epigastricky (Th7-8);

o mezogastricky (Th9-10);

o hypogastricky (Th11-12).

Fyziologicky sniZzené aZ vyhaslé jsou tyto reflexy u lidi obéznich, nebo u lidi
s oslabenou bfi$ni sténou. U lidi s 1ézemi na pyramidové draze byvaji reflexy Casto

naruseny nebo Uplné vymizi, coz je typické pro sclerosis multiplex. Naopak u lidi

s atetdzou je zaznamenana zvysSena schopnost vyvolat reflexy (Kolat, 2020).
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VySetieni patologickych (spastickych) reflexi

Tyto reflexy se vyvolavaji podrazdénim proprioreceptori nebo koznich receptort.

Pokud jsou reflexy na hornich a dolnich koncetinach pozitivni, mize to znamenat

poskozeni centralniho motoneuronu. Tyto reflexy signalizuji spasticitu, proto se mohou

pojmenovat jako jevy spastické (Kolat, 2020).

e Patologické (spastické) reflexy na HKK (Kolat, 2020; Ambler, 2011):

O

Justeriiv priznak — dlan se drazdi ostrym pfedmétem od zapésti pres hypothenar
smérem pod prsty nad hlavickami metakarpi. Patologie se ukaze v ptipade
addukce a opozice extendovaného palce.

Tromneruv jev — prebrnknuti bfiska distdlniho ¢lanku tietiho prstu z ventralni
strany, patologicka odpovéd’ je flexe prsti véetné palce.

Hoffmanniiv priznak — ptebrnknuti tfetiho prstu z dorzélni strany, odpovédi je
flexe a lehka opozice palce.

Uchop Janisevského — pro vybaveni reflexu se vlozi do pacientovy ruky n&jaky
predmét. Patologicky reflexni uchop se ukaze pii vysouvani tohoto predmétu
z dlané.

Mayeriiv reflex — vySetiujici pasivné provede maximalni flexi distadlniho ¢lanku
ttetiho prstu. Odpovédi je opozice a addukce palce.

Dlanobradovy reflex podle Marinesca-Radoviciho — patologicka odpovéd,
kterou je stah homolateralniho bradového svalstva, se vyvola pichanim do kize
thenaru.

Vitkitv palcobradovy jev — reflex se vyvolava pootoCenim palce, reakci je opét

stah homolateralniho bradového svalstva.

e Patologické (spastické) reflexy na DKK (Kolaf, 2020; Ambler, 2011):

o

Spastické jevy extencni — u vSech je odpovédi tonickd extenze palce:

» Reflex Babinského — podrazdéni plosky ostrym predmétem od paty pies
lateralni stranu az k palci.

»  Fenomén podle Rosche — drazdéni ostrym pfedmétem probihd smérem od
paty pres zevni plochu nohy az maliku.

* Brissaudiiv fenomén — pii vySetieni podle Babinského se sleduji i klonické
stahy v m. tensor fascie latae.

= Siccardiv jev — stala extenze palce bez jakéhokoliv drazdéni planty.
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=  Vitkuv fenomén mostu — lezici pacient se snazi ptizvednout panev tak, aby se
opiral jen o paty a lopatky. Reakci je opét extenze palce.

»  Chaddockiiv jev — klUze je drazdéna ostrym piredmétem kolem zevniho
kotniku.

»  Oppenheimiiv priznak — rukou se piejizdi po predni strang tibie.

»  Gordoniiv fenomén — stlacuje se m. triceps surae.

Spastické jevy flekéni — patologicka odpovéd’ je u vSech jevu stejna — flexe prsta

v metatarzofalangealnim skloubeni:

»  Rossolimiv reflex — prebrnknuti bisek prstii nebo poklep na urovni hlavicek
metatarza.

= Fenomén Zukovského-Kornilova —ider kaldivkem na stfed plosky.

»  Mendeliiv-Bechterevitv  fenomén — tuder kladivkem na os cuboideum
z dorzélni strany.

»  Weingrowtiv jev — poklep na stied paty.

VySetieni paretickych (zanikovych) jevii

Vysetieni slouzi k jemnéj$i detekci motorického deficitu. Pozitivita jednotlivych

zkousek muze znacit jak 1ézi centralniho, tak 1ézi periferniho neuronu. Zkousky odhali

jen parézu, nikoli typ. Jednotlivé zkousky se oznacuji jmény autort (Ambler, 2011):

e Paretické (zdnikové) jevy HKK (Ambler, 2011; Nevs§imalova, 2005):

o

o

o

o

Mingazzini — vySetfeni by mélo trvat alesponi 30 sekund, vySetfovany ma
zaviené oc€i, horni koncetiny v pfedpaZeni a pronaci. Pfiznak je pozitivni, kdyz
klesd celd horni koncetina. V pfipadé poklesu pouze ruky jde o pfiznak
Hanzaliv a ptiznak Hautantv je pozitivni tehdy, pokud se obé horni koncetiny
uchyluji do strany.

Rusecky — vySetfovany opét alesponn 30 sekund drzi HKK v pfedpazeni
s maximalni dorzalni flexi rukou a ma zaviené ocCi. Pii poklesu ruky je tato
zkouska pozitivni.

Dufour — vysettovany ma po dobu 30 sekund zaviené o¢i a HKK predpazené
s maximalni supinaci. Zkouska je pozitivni, pokud se na postiZzené strané staci
horni konéetina do pronace. Casto je patrny i pokles HK.

Priznak retardace — pacient opakuje predpazovani obéma HKK— na postizené

strané dochazi ke zpomalovani pohybu.
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o Priznak Spetky — na strané, ktera je postizena, dochdzi k obtiznému provedeni
Spetky.

o Priznak véjire — vySettovany provadi abdukci prstd, terapeut mize dat odpor
proti abdukei.

e Paretické (zanikové) jevy DKK (Ambler, 2011; Nevsimalova, 2005):

o Mingazzini — pacient lezi na zadech, ma zaviené oci a zvednuté flektované dolni
koncetiny do pravého uhlu. Dochazi k poklesu na strané parézy.

o Barrého priznak — test se provadi vleze na btise. Pacient ma flektované bérce do
pravého uhlu. Dalsi variantou je i zkouska Sikmych bércti — bérce sviraji
s podlozkou 45 °. Sleduje se ptipadny pokles jednoho z bércti.

o Priznak retardace — existuji dva zplisoby — vysetieni vleze na zadech a vleZe na
btise. Kdyz pacient lezi na zaddech provadi flexi DKK v kycelnich a kolennich
kloubech, DKK se nesmi navzdjem dotykat. Kdyz leZi pacient na btiSe — provadi
opakovanou flexi v kolennich kloubech. Na postizené¢ stran¢ dochazi ke

zpomaleni pohybu.

VySetieni mozeckovych funkei

Mezi vySetfeni mozeckovych funkei patii vySetieni taxe: test prst-nos. Prvni varianta
tohoto testu probiha tim zplsobem, Ze se pacient dotyka svého nosu a nasledné prstu
terapeuta, ktery stoji pfed nim. Druhd varianta je se zavienyma ocima, kdy se pacient
snazi dotknout svého nosu. Pohyb by mél byt plynuly a co nejptesnéjsi. Pii poruse
mozecku je pohyb nekoordinovany, nepfesny a mize se objevit i ties (ten se zvyraziuje
pfi zatizeni HK, napt. $alkem &aje nebo 1zici s polévkou). Cim bliZze se prst blizi k cili,
tim se pfiznaky zvyraziuji. Pfi hypermetrii se nos Casto pfestieli a u hypometrie nebo
paréze je prst naopak pomaly a nékdy nedosdhne cile. Taxe na DKK se vySetfuje
zkouskou pata-koleno. Pacient mé zaviené oci a patou sjizdi po druhé DK od kolene po
tibii smérem dold. Nepiesné provedeni pohybu mize byt zplisobeno napt. ataxii

(Ambler, 2011).

Dals$im vySetfenim je diadochokineze, schopnost stiidavého provadéni pohybii. Testuje
se schopnost otacet piredpazené horni koncetiny do supinace a pronace. Pokud dojde
k poruse koordinace, jedna se o adiadochokinezi, nebo leh¢i dysdiadochokinezi. Paréza
neovlivituje  koordinaci, ale muze snizit rozsah pohybu, coz se nazyva

hypodiadochokineze (Ambler, 2011).
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VySetieni ¢iti

Dalsim z neurologickych vysSetfeni je vySetfeni Citi, vySetfuje se citi povrchové
(tzv. exteroceptivni) a citi hluboké (proprioceptivni). Mezi povrchové Citi se fadi taktilni
citi, vySetfuje se citlivost pacienta na dotek ostrym nebo tupym predmétem. VySetteni
algickeho citi se vySetiuje citlivost na ostry dotek nebo tlak. Termickym citim se zjistuje
citlivost na chladné a teplé predméty. A poslednim vySetfenim z povrchovych ¢iti je
vysetieni diskriminacni, kdy pacient rozliSuje body nebo pismena na pokozce (Véle,

2006).

Mezi vysetieni hlubokého Citi patii palestezie, coz je vySetfeni vnimani vibraci.
Polohocit, pti némz se pacient se zavienyma ocima snazi rozpoznat v jaké poloze mé
uréity segment téla. Dal§im vySetfenim je vySetteni pohybocitu, pti kterém terapeut
provadi zménu polohy v nékterém kloubu a ukolem vySetfovaného je bez zrakové
kontroly popsat smér pohybu. Stereognozie je dalSim vysetfenim, vySetfovany bez

zrakové kontroly popisuje a rozpoznava malé ptedméty v rukou (Véle, 2006).

4.2 Terapeutické metody
Nize jsou popsany terapeutické metody, kter¢ byly vyuzivany v ramci

fyzioterapeutickych jednotek.

4.2.1 Proprioreceptivni neuromuskularni facilitace

Proprioreceptivni neuromuskularni facilitace (dale jen PNF) je koncept, ktery vyvinul
Dr. Herman Kabat v obdobi mezi 1945 a 1951. Na dalS§im rozvoji PNF se podilely
1 fyzioterapeutky Margaret Knottova a Dorothy Vossova. A od roku 1979 je Skolitelkou
PNF v Kalifornii Marie Louisen Mangoldovéa (Kolat, 2020; Adler, 2008).

Zékladni neurofyziologicky mechanismus PNF spocivd v cileném ovliviiovani
motorickych neuroni prednich rohdt miSnich pomoci aferentnich impulst ze svalovych,
Slachovych a kloubnich proprioceptort. Mi$ni motorické neurony jsou ovlivilovany také
eferentnimi impulzy z vysSich motorickych center, které reaguji na aferentni impulzy
z télesnych receptort zraku, sluchu a hmatu. Aby se stimulovaly proprioceptory, mohou
byt pouzity rizné doteky a pohyby, a to jak aktivni, tak pasivni. Tato metoda také
zahrnuje dynamickou nebo statickou praci proti vhodnému odporu. Techniky
vyuzivajici tuto metodu pomadhaji urychlit reakce nervosvalového systému

prostiednictvim stimulace proprioceptora (Kolat, 2020).
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PNF vyuzivé neurofyziologického mechanismu, ktery zohlediiuje to, ze mozek fidi
pohyby jako celek, nikoliv jednotlivé svaly. Proto jsou v PNF zékladnimi prvky
pohybové vzorce. Jsou diagondln€ orientované a zahrnuji rotaci. Tyto vzorce jsou velmi
podobné pohybim, které provadime bézné¢ v kazdodennim zivoté. Tyto diagonalni
pohybové vzorce jsou navrzeny tak, aby byly v souladu s anatomickou stavbou kosti,

kloubti a vazu, stejné¢ jako s polohou svalti v jejich zacatku a uponu (Kolat, 2020).

Facilita¢ni postupy v PNF (Holubarova, 2011; Kolar, 2020)

o Stimulace pomoci svalového protazeni — svalové protazeni muze vyvolat nebo
posilit svalové kontrakce a potlacit piisobeni antagonist.

o Stimulace kloubnich receptorti — pokud dochazi k trakci, coz znamena oddaleni
kloubnich ploch, tak timto zpisobem se svalova aktivita zvySuje a pohyb se stava
snadngj$im. Na druhé strané, pokud dochazi ke kompresi, coz znamena pfiblizeni
kloubnich ploch, tak timto zpisobem se podporuje stabilita kloubu.

e Adekvatni mechanicky odpor — pouziti adekvatniho mechanického odporu mize mit
pozitivni vliv na svalovou kontrakei, motorickou kontrolu, silu a vytrvalost.
Terapeut pouzivd odpor béhem provadéni pohybu a pribézné ho piizpiisobuje
aktualni sile pacienta a pozadovanému u¢inku. Odpor miize terapeut klast po celé
dréze pohybu nebo jen v urcité ¢asti.

o Taktilni stimulace, manualni kontakt — ruka terapeuta je klic¢ova pro spravné vedeni
a provedeni pohybu. Terapeut mize manualnim kontaktem provadét pasivni pohyby
bez aktivni UCasti pacienta, castecné¢ pomahat pii aktivnim pohybu, nebo
usmérnovat aktivni pohyb.

e Sluchova stimulace — slovni pokyny usnadiiuji pacientovi provadét aktivni pohyb.

e Zrakova stimulace — pacient zrakem kontroluje provadény pohyb.

Jednotlivé diagonaly PNF

Casti téla, jako je hlava, krk, horni &ast trupu, dolni &ast trupu a konéetiny, ma své
vlastni diagonaly. Tyto diagonaly obsahuji dva antagonistické pohybové vzorce, z nichz
kazdy ma hlavni flekéni nebo extencni komponentu. Pro kazdou ¢ast téla jsou tedy
vytvoreny dva flekéni a dva extencni pohybové vzorce. Pohyby ve sméru téchto
diagonal vzdy zahrnuji tfi pohybové sloZky v riznych kombinacich. Pohybové vzorce
PNF zahrnuji flexi nebo extenzi, addukci nebo abdukci a zevni nebo vnitini rotaci,
pticemz spolupréace velkych svalovych skupin je zdkladnim mechanismem. Jeden sval

neni zodpovédny za pohyb a ani za jednu jeho funkéni komponentu. Sval posiluje sebe
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a pomahd okolnim oslabenym svaliim zapojit se do pohybu. Tento zplsob se lisi

napf. od metody sestry Kenny, kterd se synergiim naopak snazila zabranit (Kolaf, 2020;

Holubétova, 2011).

Déle jsou rozebrany diagonadly pro HKK, DKK, lopatku a panev. Pozice pacienta

u vSech diagonal pro HKK a DKK je vleze na zadech.

I. diagonala HKK — flekéni vzorec (viz Obrazek 5):

Vychozi pozice (Holubatova, 2011, s. 37-38):

,Prsty: extenze, abdukce smérem ulnarnim
Palec: extenze, abdukce kolmo do dlané
Zapesti: extenze smérem ulnarnim

Predlokti: pronace

Loket: extenze

Rameno: extenze, abdukce, vnitini rotace
Lopatka: addukce, vnitini rotace dolniho uhlu
Akromion: posteriorni deprese

Klicek: rotace, anteriorni deprese (vzdalen od sterna)“

Povely: tocte ruku za palcem, zavirejte prsty, zapésti tocte za palcem, zvedejte pazi

nahoru, lopatku od patefe, rameno k uchu (Hamouzova, 2016).

Konecna pozice (Holubérova, 2011, s. 41):

,Prsty: flexe, addukce smérem radidlnim
Palec: flexe, addukce

Zapésti: flexe smérem radidlnim

Predlokti: supinace

Loket: extenze

Rameno: flexe, addukce, zevni rotace
Lopatka: abdukce, zevni rotace dolniho thlu
Akromion: anteriorni elevace

Kli¢ek: rotace, anteriorni elevace (pfiblizen ke sternu)*
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Obrazek 5: 1. diagondla HKK — flekcni vzorec (Holubarova, 2011).

I. diagonala HKK - extencni vzorec (viz Obrazek 6)
Vychozi pozice: viz kone¢nd pozice u I. diagonaly flekéniho vzorce.

Povely: tocte ruku za malikem, natahujte a roztahujte prsty, zapésti tocte za malikem,

pokladejte pazi stranou dolii, lopatku k pateti, rameno od ucha (Hamouzova, 2016).

Konecna pozice: viz vychozi pozice u I. diagonaly flekéniho vzorce.

Obrazek 6: 1. diagonala HKK — extencni vzorec (Holubarova, 2011).

I1. diagonala HKK - flek¢ni vzorec (viz Obrazek 7)
Vychozi pozice (Holubarova, 2011, s. 44):

o  Prsty: flexe, addukce smérem ulnarnim
e Palec: flexe, opozice, abdukce

e Zapésti: flexe smérem ulnarnim

e Predlokti: pronace

o Loket: extenze
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e Rameno: extenze, addukce, vnitini rotace
e Lopatka: abdukce, vnitini rotace dolniho uhlu
e Akromion: anteriorni deprese

e Klicek: rotace, anteriorni deprese (piiblizen ke sternu)*

Povely: tocte ruku za palcem, natahujte a roztahujte prsty, zapé&sti tocte za palcem, palec
v rovin¢ dlané, zvedejte pazi nahoru stranou, lopatku k patefi, rameno k uchu

(Hamouzova, 2016).

Konecna pozice (Holubéatrova, 2011, s. 48):
e  Prsty: extenze, abdukce smérem radidlnim
e Palec: extenze, abdukce v roviné dlané
e Zapesti: extenze smérem radidlnim
e Piedlokti: supinace
e Loket: extenze
e Rameno: flexe, abdukce, zevni rotace
e Lopatka: addukce, zevni rotace dolniho thlu
e Akromion: posteriorni elevace

e Kilicek: rotace, anteriorni elevace (vzdalen od sterna)“

Obrazek 7: 1I. diagonala HKK — flekcni vzorec (Holubarova, 2011).

I1. diagonala HKK — exten¢ni vzorec (viz Obrazek )
Vychozi pozice: viz konecna pozice u II. diagonaly flekéniho vzorce.

Povely: tocte ruku za malikem, zavirejte prsty, zapésti tocte za malikem, stahujte paZzi

dolu k protilehlému boku, lopatku od patete, rameno od ucha (Hamouzova, 2016).

Konecna pozice: viz vychozi pozice u II. diagonély flekéniho vzorce.
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Obrazek 8: 1I. diagonala HKK — extencni vzorec (Holubarova, 2011).

I. diagonala DKK - flek¢ni vzorec (viz Obrazek 9)
Vychozi pozice (Holubatova, 2011, s. 63):

e  Prsty: flexe, addukce smérem fibularnim
e Noha: plantarni flexe s everzi
e Koleno: extenze

o Kycel: extenze, abdukce, vnitini rotace*

Povely: toCte patu dovnitf, davejte prsty nahoru od sebe, $pi¢ku nahoru za palcem,

davejte nohu nahoru k protilehlému boku (Hamouzova, 2016).
Konecna pozice (Holubarova, 2011, s. 67):

e Prsty: extenze, abdukce smérem tibidlnim
e Noha: dorzalni flexe s inverzi

e Koleno: extenze

e Kycel: flexe, addukce, zevni rotace*

Obrazek 9: 1. diagondla DKK — flekcni vzorec (Holubarova, 2011).
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I. diagonala DKK — exten¢ni vzorec (viz Obrazek 10)
Vychozi pozice: viz konecnd pozice u L. diagonaly flekéniho vzorce.

Povely: tocte patu ven, davejte prsty dolu k sobé, Spicku dolu za malikem, pokladejte

celou nohu doli ke mné (Hamouzova, 2016).

Konecna pozice: viz vychozi pozice u I. diagonaly flekéniho vzorce.

Obrazek 10: I. diagonala DKK — extencni vzorec (Holubarova, 2011).

I1. diagonala DKK - flek¢ni vzorec (viz Obréazek 11)

Vychozi pozice (Holubarova, 2011, s. 70,72):

,Prsty: flexe, addukce smérem tibidlnim

Noha: plantarni flexe s inverzi

Koleno: extenze

Kycel: extenze, addukce, zevni rotace*

Povely: tocte patu ven, prsty zvedejte nahoru od sebe, Spicku nahoru za malikem,

davejte celou nohu nahoru ke mné (Hamouzova, 2016).

Konecna pozice (Holubéatova, 2011, s. 74):

,Prsty: extenze, abdukce smérem fibuldrnim

Noha: dorzalni flexe s everzi

Koleno: extenze

Kycel: flexe, abdukce, vnitini rotace*
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Obrazek 11: I1. diagondla DKK — flekcni vzorec (Holubarova, 2011).

I1. diagonala DKK - exten¢ni vzorec (viz Obrazek 12)
Vychozi pozice: viz kone¢nd pozice u Il. diagondly flekéniho vzorce.

Povely: tocte patu dovnitt, natahujte prsty dolu, $picku dolu za palcem, celou nohu

davejte dolu k protilehlé noze (Hamouzova, 2016).

Konecna pozice: viz vychozi pozice u II. diagonély flekéniho vzorce.

_,_% \\@\ ;‘ : ‘ "

Obrazek 12: 11. diagondla DKK — extencni vzorec (Holubdrova, 2011).

U vsech diagonal pro lopatku pacient lezi na boku, DKK jsou mirn¢ flektovany
v kolennich a kycelnich kloubech, paty jsou na trovni hyzdi, horni koncetina pacienta je

volné pted télem (Hamouzova, 2016).

Anteriorni elevace lopatky (viz Obrazek 13)

Vychozi pozice: terapeut stahne lopatku posterokaudalné smérem k opacnému boku, do
takové miry, aby se nerotoval trup nebo neodlepovala HK.

Pohyb: lopatka se pohybuje anterokaudalné v linii sméfujici k pacientovu nosu

(Holubéatrova, 2011).
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Posteriorni deprese lopatky (viz Obrazek 13)

Vychozi pozice: terapeut vytahne lopatku anterokranialné tak, aby se svaly pod lopatkou
napnuly.

Pohyb: pohyb lopatky je posterokaudalni, smérem k dolnim hrudnim obratlim
(Holubétova, 2011).

Posteriorni elevace lopatky (viz Obrazek 13)
Vychozi pozice: terapeut stla¢i rameno smérem dopiedu a dola.

Pohyb: zvedani ramena a lopatky posterokranidlné (Holubaiova, 2011).

Anteriorni deprese lopatky (viz Obrazek 13)
Vychozi pozice: rameno a lopatka jsou terapeutem vytazeny posterokranidln¢ — nahoru
a za ucho.

Pohyb: rameno se pohybuje smérem k pupku anterokaudalné (Holubatova, 2011).
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Obrazek 13: Schéma diagonal lopatky.

Poloha pacienta je u vSech diagonal pro panev stejna. Pacient lezi na boku, spodni HK
ma pod hlavou, svrchni HK je opiend pied télem. Kycelni klouby jsou mirné flektovany,

kolenni klouby jsou ve flexi 90°, trup a hlava jsou v ose (Holubérova, 2011).

Anteriorni elevace panve (viz Obrazek 14)
Vychozi pozice: panev je terapeutem stazena posterokaudalné k patam.

Pohyb: panev se zveda k opacnému lokti anterokranialné (Holubaiova, 2011).
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Posteriorni deprese panve (viz Obrazek 14)
Vychozi pozice: panev je vytaZzena anterokranialné.

Pohyb: panev se pohybuje posterokaudalné (Holubatova, 2011).

Posteriorni elevace panve (viz Obrazek 14)

Vychozi pozice: panev je terapeutem prodlouzena anterokaudalné.

Pohyb: Péanev se pohybuje posterokranidlné, horni DK se klouze po spodni DK
(Holubarova, 2011).

Anteriorni deprese panve (viz Obrazek 14)

Vychozi pozice: panev je vytazena terapeutem posterokranialng.

Pohyb: pohyb panve je smérem doptedu a dold, horni DK sjizdi po spodni DK
(Holubarova, 2011).
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Obrazek 14: Schéma panevnich diagondl.

Posilovaci a relaxaé¢ni techniky

Existuji techniky posilovaci, sem spada technika opakované kontrakce, sled s diirazem,
vydrz-relaxace-aktivni pohyb, rytmické startovani pohybu ,,Pumping effect” a techniky
zvratu faze pohybu — ty se dale d¢li na pomaly zvrat, pomaly zvrat-vydrz, rychly zvrat a
rytmickou stabilizaci. Pfi terapeutickych jednotkach byla vyuzivana technika pomaly
zvrat, pi1 které pohyb zacind vzdy izotonickou kontrakci antagonistického vzorce proti
odporu. Vzépéti nasleduje izotonicka kontrakce agonistického vzorce proti odporu

(Holubéatova, 2011).
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Dalsi skupinou jsou techniky relaxacni. Sem patii technika kontrakce-relaxace, a ta se
déli na dalsi techniky: technika vydrz-relaxace, technika pomaly zvrat-vydrz-relaxace

a technika rytmicka stabilizace (Holubarova, 2011).

Cilem posilovacich technik je celkové zlepSeni schopnosti védomého ovladani pohybu,
zlepseni svalové koordinace, zvySeni svalové sily, vytrvalosti a stability kloubt. Dal§im
cilem je zvétSeni rozsahu v jednotlivych kloubech a sniZzeni unavitelnosti svali.
Primarnim cilem relaxac¢nich technik je snizeni zvySeného svalového tonu, zvétSeni

rozsahu v kloubech a zmirnéni bolesti (Kolar, 2020).

Indikace a kontraindikace PNF

PNF se aplikuje pfi onemocnéni centrdlniho nervového systému, jako jsou
napt. centralni parézy, ataxie, poranéni michy, nddory, zanétlivé a degenerativni
procesy. Dalsimi indikacemi jsou poskozené periferni nervy, ortopedické poruchy,
degenerativni onemocnéni patete, stavy po operacich DKK, HKK, ¢i patefe nebo

svalové atrofie a kloubni kontraktury (Kolaft, 2020).

Mezi kontraindikace patii zhoubné metastazujici nadory, horecnaté stavy, tézké
kardiovaskularni onemocnéni, ¢i odpor kladeny distdln¢ od mista zlomeniny (Kolaf,

2020).

4.2.2 Senzomotoricka stimulace
Na této metodice zacal kolem roku 1970 pracovat profesor V. Janda a M. Vavrova.
Nazev poukazuje na dulezitost propojeni dvou typa informaci pfi fizeni pohybu, a to

jsou informace aferentni a eferentni (Kolat, 2020).

Senzomotorickd stimulace se opird o teorii dvou stupiii motorického uceni. Prvni
stupent zahrnuje zvladnuti nového pohybu a vytvoreni zakladnich spojeni. VyZzaduje to
znacnou aktivitu mozkové kury, hlavné oblasti parietdlniho a frontalniho laloku, tedy
oblast senzorickd a motorickd. Jakmile je pohyb nau€en a zvladnut na zakladni Grovni,
centralni nervovy systém se snazi o piesunuti fizeni pohybu na niz§i, podkorova
regulacni centra, coz je druhy stupen motorického uceni. Druhy stupeii motorického
fizeni je rychlej$i a méné Unavny, ale mize byt také velmi stereotypni a obtiZné

ménitelny (Janda, 1992).

Cilem senzomotorické stimulace je naucit télo aktivovat svaly automaticky a reflexivné
v takové mife, aby pro vykonani pohybu nebylo zapotiebi vyrazné kortikalni kontroly.

To zarucuje pravé druhy stupent motorického fizeni — fizeni na subkortikdlni Grovni.
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Pohybové programy, které jsou ovladany subkortikalni oblasti mozku, umoznuji rychlé
vykonani pohybu, coz je mimo jiné dulezité pro prevenci uUrazi. Hlavnim ucelem
cviceni je zlepSeni koordinace svalt, urychleni procesu svalové kontrakce, ovliviiovani
poruch propriocepce, které se objevuji u neurologickych onemocnéni, regulace
rovnovahy, zlepSeni drzeni téla a stability trupu pii chiizi a stani a v neposledni fad¢
zaclenéni novych cvicebnich programii do béznych dennich ¢innosti (Kolaf, 2020;

Janda, 1992).

Dale jsou uvedeny jednotlivé metodiky vyuzivané pii senzomotorické stimulaci. Plati
u nich stejné zasady jako pii kterémkoli jiném cvic¢eni. Korigovani spravného drzeni
téla postupuje od distalnich ¢asti t€la po proximalni (nohy, kolena, panev, hlava, krk,
ramena). Pro lepsi aferentaci se cvi¢i naboso. Nejdiive by se mélo cvicit na pevnych

podlozkach a postupné se prechazi na plochy labilni (Janda, 1992).

Mala noha

Aktivaci hlubokych svall chodidla se chodidlo zuzi a zkrati. Tim se zvySuje aferentace
nohy a dochazi k drazdéni a aktivizace proprioceptort z kratkych plantarnich svali. Do
CNS tak proudi zvySené mnozstvi proprioceptivnich vzruchti a z téch mozek vybira

a upravuje prislusné motorické programy (Janda, 1992; Kolat, 2020).

Posturalni korekce ve stoji

Nejdulezitéjsi je naucit se korigovany stoj. U¢i se ve tiech stupnich. Nejprve se pacient
nauci stat na obou chodidlech, které jsou paralelné¢ na S§ifi kycelnich kloubt a nakloni
télo mirné vpted. Pohyb se provadi pouze v hlezennich kloubech a celé télo (DKK,
panev, trup i hlava) je v jedné linii. Druhy stupenl vychazi z prvni pozice, zména je
v mirné flexi v kolennich klubech (asi 10 °) a dochazi k zevni rotaci v kycelnich
opét stoj, pacient udéla na obou nohach ,,malou nohu*, odemkne kolenni klouby, ud¢la
zevni rotaci v kycelnich kloubech a nakloni celé télo mirné¢ vpied. K tomu zatlaci
nohama do podlozky a vytdhne se v podélné ose patefe smérem nahoru. Ramena
zustavaji rozlozena do $itky a jsou uvolnéna. Terapeut miize tuto pozici ztizit tim, ze
bude pacienta mirné vychylovat z rovnovahy talkem ruky v riznych smérech na panev,
ky¢le, rameno nebo kombinované. Pacient se stale snazi udrzet t€lo v korigovaném stoji

(Janda, 1992; Kolafr, 2020).
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Cviceni zamérena na nacvik spravného drZeni téla pomoci presunu tézisté

Jsou tii varianty — pfedni a zadni pilkroky, vypady a poskoky. Pii provadéni pfedniho
pulkroku pacient jde jednou DK dopifedu s ,,malou nohou*. Piedni koleno se krci,
nepiesahuje prstce nohou a trup zlstava kolmo k podlozce. Vaha se pfenasi na predni
nohu. Pti zadnim ptlkroku pacient nakracuje jednou DK vzad opét s ,,malou nohou®,
mirné pokréuje zadni kolenni kloub, trup je napfimeny a kolmo k zemi. Vaha se prenasi
pacienta z rovnovahy tlakem terapeutovy ruky na panev, kyc¢le nebo ramena. Druhou
variantou jsou vypady. Vychozi poloha vypadu je korigovany stoj, postupnym pohybem
v hlezennich kloubech se nakléani télo vpted. Jakmile se za¢nou odlepovat paty od zemé,
které dochazi pti padu. Konecna pozice je stejna jako pii prednim pulkroku. Jesté tézsi
variantou jsou pak poskoky, vychdzejici z korigovaného stoje (Janda, 1992; Kolat,

2020).

Cviceni na labilnich plochach

Pokud pacient zvlada korigovany stoj na pevné podlozce, lze vyuzit labilnich ploch.
Existuje mnoho labilnich ploch, vyuzivaji se napt. kulové a valcové tsece, pénové
podlozky, balan¢ni sandaly, twistery, trampoliny a rehabilitacni mice. Nejjednodussi
variantou jsou valcové usece, na této labilni ploSe se nacviCuje stabilita ve tfech
smérech. Ve vSech smérech se stabilita nacvicuje na seci kulové. Pro ztizeni cviceni 1ze
pfidat pohyby HKK, hlavou, trupem, také pomalé podfepy, hazeni micku, nacvik
naslapu na labilni plochu nebo vychylovani pacienta zrovnovéhy tlakem do ramen

a panve pacienta (Janda, 1992; Kolat, 2020).
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5  SPECIALNI CAST

Tato cast obsahuje vstupni vySetieni véetné anamnézy, vypisu ze zdravotnické
dokumentace a kineziologického rozboru, dale je navrzen kratkodoby a dlouhodoby

rehabilita¢ni plan a jsou rozepsany fyzioterapeutické jednotky.

5.1 Vstupni data

Vstupni data byla ziskdna pfimo od pacienta formou rozhovoru.

Inicialy probanda: P. D.
Pohlavi: muz

Rodné ¢islo: 780604/xxxx
Vyska: 183 cm

Viaha: 72 kg

Diagnéza: Neurodegenerace asociovand s pantotenat-kindzou (PKAN)

5.2 Anamnéza
Anamnéza byla odebrdna v domécim prostiedi a doplnéna ze zdravotnické

dokumentace, kterd mi byla poskytnuta pacientem.

Status praesens: 44lety pacient je pfi védomi, plné orientovdn osobou a Casem,
spolupracuje. Lehk4 ordlni dystonie, porucha feci. Pfi chlzi se prava noha staci do
inverze a plantarni flexe a pacient chodi po Spicce. Je schopen samostatné chiize bez
opory, ale jistéji se citi s jednou francouzskou holi, se kterou chodi vétSinu Casu. I tak je

zde riziko padu. Zrak je korigovan brylemi. Vazne jemna i hruba motorika.
Rodinna anamnéza: Oba rodice zdravi, 2 bratii zdravi.

Osobni anamnéza: V mladi bézné détské nemoci, operace kyly v détstvi, ve 3. tfide
pad na lyZich — poSkozen meniskus na pravé dolni koncetin€ (dale jen PDK), chlize
v détstvi dle slov matky nékdy neobratnd. Od rané¢ho détstvi ma i kiivou patet
a ortopedem byla zjiSténa ventrolistéza L5. Ve veéku 27 let zacal pacient hiie chodit.
Vroce 2007 v préci Spatné¢ doslapl — zlomil si zanartni kost v pravé noze, asi dva
meésice po sundani ortézy chodil normalné a poté zacal chodit po pravé Spicce, zacal
1 vice zakopévat, byl velmi unaveny. V roce 2009 mu byla geneticky potvrzena PKAN.
Kromé chiize se zhorSovala i jemna motorika a fec. Jeho zdravotni stav ma dal

zhorSujici se tendenci.
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Socidlni a pracovni anamnéza: Svobodny, bezdétny, bydli sam v pfizemi, od roku

2011 pobira invalidni dichod. Chodi na kratké prochézky se psem, jezdi na tiikolce.

Farmakologicka anamnéza: Baclofen 25 mg 2-2-2, Sirdalud 4 mg 0-0-1, Mirtazopin
15 mg 0-0-1, Feriprox 500 mg 1 2-0-2, ztidka Brufen.

Alergicka anamnéza: Pyly, prach.
Abitizus: Alkohol ziidka, prestal koufit asi pred 5 lety.

Nynéjsi onemocnéni: Pacient ma vyrazné potize s chizi, ven chodi vzdy s jednou
francouzskou holi, ujde cca 100 metrii, pak si udéld prestavku a jde dal. Stézuje si na
Casté pady. U pacienta se vyskytuje nestabilita, kdy se stfidaji dny s horsi a lepsi
kondici. Horsi dny jsou v praméru tfi tydné a béhem nich spadne az pétkrat. Nejéastéji
padd na rovingé, kdyz chvatd nebo kdyz se rychle oto¢i za psem. Pada vétSinou na
kolena. V domécnosti chodi bez francouzské hole. Pacient miva bolestivé kiece nékdy
i po celém tele, v noci ho to budi ze spani. Spi v pruméru 3-5 hodin. Pro ventrolistézu
ho po delsi dobé v predklonu boli zadda. Nékdy je pfitomna bolest kolen po padech.
Obcasny ties v pravé horni koncetiné zfidka 1 v levé (déle jen PHK/LHK). Kazdé tii
mesice aplikace botulotoxinu do PDK do lytka.

Piedchozi rehabilitace: Od roku 2012 jezdi kazdorocné na mési¢ni pobyt do lazni ve
Vréazi. Jednou az dvakrat rocn€ tam jezdi na rekondi¢ni tydenni pohyb. Nyni velmi
nepravidelné dochézi na rehabilitaci na Vojtovu metodu. Cviceni je dle pacienta dileZzité

pro udrZeni jeho kondice, zlepSeni nepocituje.

5.3 Vypis ze zdravotnické dokumentace ze dne 18.5.2022

Misto vySetfeni: Nemocnice Strakonice, a.s. — Neurologické oddéleni

Nynéjsi onemocnéni: Pacient s NBIA a fokalni dystonii PDK typu task specifické pii
chlizi se zvyraznujici plantarni flexe, jinak je dystonie PHK, kterd se roz$ifuje, dale se
prohlubuje porucha feci tachyfemického typu. V minulosti Gspé$na 1écba botulotoxinem
typu A, uvadi ze cca 2 mésice po aplikacich je bez bolesti a se zmenSenim obtézujici
dystonie PDK, ktera omezuje chiizi, postupné tak nalez vzdy task specifik progreduje.
Pacient opakované pada, prohlubuje se porucha chiize, kterd je mozna jen s pomoci
ortetickych pomticek FH. Uvadi kie¢e v HKK 1 DKK ve svalech, bolestivé, neptijemné,
které v noci povolily po Baclofenu navySeném na 3x25mg a zejména po Sirdaluru 4mg,

ktery je s efektem a dobrou snasenlivosti.
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Objektivné tachyfemie, ticové projevy, dystonie generalizovand, chlize obtizné

s pouzitim FH.

Aplikovan Botox 200 jednotek — 80 jednotek do tibialis posterior (2 mista),
gastrocnemius lat. 40j. (2), soleus 40j. (1), gastrocnemius med. 40j (2). VSe pod
kontrolou UZ piistroje HITACHI. Vykon bez komplikaci.

Zavér: Neurodegenerace s akumulaci Zeleza v mozku — NBIA, PANK 2 gen. defekt.
Dominujici problematikou je porucha chiize, feci, dystonie zejm. dx. koncetin
a vice na DK s aplikaci botulotoxinu A s efektem na symptomy. Probihajici 1é¢ba
deferipronem, vysledky studie jsou prinosné a byly publikovany v Lancet

Neurology.

Doporuceni: Dalsi aplikace za 3 mésice. Baclofen 25mg 3x2. Sirdalud 4 mg na noc.

Mirtazapine 15 mg vecer, Ferriprox 500 mg 1,5-0-2.

Pacient je nyni indikovan k rhb snazeni — fyzioterapie — cviceni na neuromuskuldrnim

podkladé — protazeni po aplikaci BTX, indikovan k opakovani KLLP VI/8§ G 23.0

za ucelem udrzeni sobéstacnosti u pacienta, u kterého je progredujici motoricky deficit
podminény neurodegenerativnim onemocnénim mozku a komplexni rhb formou KLP je

indikovana opakovang.

5.4 Vstupni kineziologicky rozbor
Vstupni kineziologicky rozbor byl proveden v fijnu 2022 v Horazd’ovicich u pacienta

doma. Obsahem jsou ¢asti kineziologického rozboru zvoleny dle diagn6zy pacienta.

5.4.1 VySetfeni aspekei
VySetteni aspekei je vySetfeni pohledem, které hodnoti symetrii mezi pravou a levou

polovinou téla a jeho celkové drzeni.

Zepredu

Stoj o Siroké bazi, zvétSena podélnd 1 pti€na klenba na obou DKK, prava vice. Prava
noha ve var6znim postaveni, prava tibie v mirné zevni rotaci, prava patella je taZzena
medialn€é. Trofika pfedni strany stehen je symetrickd, mirnd zevni rotace v pravém
ky€elnim kloubu. Spina iliaca anterior superior vlevo vys. Levd clavicula vice
prominuje nez prava, levé rameno vySe. Hlava rotovana vpravo, obli¢ej symetricky, pro

dystonii mirn€ oteviena usta, nadmérné mrkani bilateralné.

55



Zezadu

Stoj o Siroké bazi. Paty asymetrické, prava lateralné zplostéla. Prava noha ve var6znim
postaveni. Levé lytko je vétsi nez pravé. Poplitedlni ryhy asymetrické — leva poplitealni
ryha je medialné seSikmena. Muskulatura ischiokrurdlnich svall je symetrickd. Leva
subglutedlni ryha vys nez prava. Crista iliaca vlevo vys. Lateralni shift hrudniku vlevo.
Vyraznéjsi prava taile. Lopatky symterické, vyrazné prominuji. Levé rameno vyse.

Hlava v ose pateie, rotovand mirn¢ vpravo.

Z boku
Kolenni klouby v normalnim postaveni. Panev v anteverzi. Mirna flexe trupu. Lehka
protrakce ramen, zvétSend hrudni kyféza. Predsunuté drzeni hlavy. Aspekce z pravé

a levé strany neni odli$na.

5.4.2 VySetieni stoje a rovnovahy
Vysetieni rovnovahy bylo provedeno pohledem pomoci zkousek stoje I, II, III a pfi stoji

na jedné DK byla provedena Trendelenburg-Duchennova zkouska.

e Stoj I —bez obtizi.
e Stoj Il — ptitomna lehka hra prstcti a mirné vychylovani z osy zprava doleva.
e Stoj 11l — vyrazngj$i hra prstcli a opét mirné lateralni vychylovani z osy.

e Trendelenburg-Duchennova zkouska — pozitivni vpravo.

5.4.3 VySetieni chiize
VySetteni chlize bylo provedeno pohledem. VySetfovala jsem chitizi s francouzskou holi,

chiizi bez opory a dalsi modifikace, které jsou popsany nize.

VySetieni chiize s francouzskou holi
Pacient drzi francouzskou hiill vlevé ruce, kroky jsou kratké. Chlize je zbrkla,

asymetricka. Je ptitomné flek¢éni drzeni téla a zrakova kontrola krok.

U PDK nedochézi ke kontaktu pata-zem. Chiize je jen po pravé Spicce. Pravy hlezenni
kloub se pti doslapu vytaci/az propada lateralné a kolenni kloub je v mirném var6znim
postaveni. Mald extenze v kycelnim kloubu pii konecné stojné fazi. Pti Svihoveé fazi
PDK je Spicka pasivni, téméf visi a je nizko u zemé&. Koleno je po celou dobu

krokového cyklu v mirné flexi a stojné faze PDK je vyrazné kratsi nez u LDK.

Naslap LDK je pfes patu, nedochazi k plné extenzi kolenniho kloubu ani k postupnému
zatézovani malikové hrany, ale k naslapu, kdy se malikova hrana i Spi¢ka dotknou zemé
vtéméf totoZzny okamzik. Pfi konecné stojné fazi dochazi jen k mirné extenzi
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v ky€elnim kloubu a po celou dobu krokového cyklu neni pfitomna plnd extenze

v kloubu kolennim. LDK d¢l4 jen pfisun k francouzské holi.

VySetieni chiize bez opory
Chtize je vice nejistd a nestabilni, je vidét pacientova soustfedénost. Kolenni i hlezenni
kloub na PDK je vice vratky a dochazi k vétSimu laterdlnimu vychylovani pfi zatizeni

PDK. Ostatni parametry chtize jsou stejné, jako u chlize s francouzskou holi.

VySetieni riznych modifikaci chiize

o Chiize o zuzené bazi — pacient ji nesvede, zastavi se v moment¢, kdy ma udélat krok
levou nohou, PDK nestabilni.

o Chiize po mékkém povrchu — pro pacienta obtizna, je zde riziko zakopnuti o $picku,
nutna korekce zrakem (diva se pod sebe na nohy).

e Chiize po Spickach — pacient zvlada, pti doSlapech na PDK se vyrazné vychyluje
hlezenni kloub lateraln¢.

e Chiize po patdch — pacient zvlada obtizn€, nohy musi zrakem kontrolovat a Spicky
zvedne jen mirn€¢ nad zem, jde kolébavé o Siroké bazi, pfitomné je zvyraznéné
flek¢ni drzeni trupu.

e Chuze pozpatku — je pomald s kratkymi kroky, zrakova kontrola je nutnosti.

o Chuze se soubéznym kognitivnim tikolem — pacient obstojné zvlada, chize vypada
velmi podobné jako jeho chlize bez francouzské hole, je SirSi baze kroku a opét se
pacient diva pod nohy.

e Rychlejsi chiize — pacientovi ned¢la problém, chize je velmi podobnd chizi
normalniho tempa, pii zatizeni PDK dochézi k vétSimu laterdlnimu vychyleni

hlezenniho kloubu.

5.4.4 Antropometrie

Antropometrické méfeni bylo provedeno pro zjisténi délky a obvodi koncetin ve vztahu
k chlizi a pfipadnou muskularni asymetrii. U DKK (viz Tabulka 3) vysla lehka
asymetrie v anatomické délce koncetin, kdy PDK byla o 1 cm kratsi a krat$i o 1 cm byla
1 prava noha. Asymetricky vySel i obvod stehna, pfi¢emz pravé stehno bylo hubené;jsi,

a naopak vétsi obvod o 1,5 cm byl na PDK pies nart a patu.
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Tabulka 3: Délkové a obvodové rozmery DKK.

Leva koncetina [cm] Méiené rozméry Prava konc¢etina [cm]
102 Funk¢ni délka 102
91 Anatomicka délka 90
46 Délka stehna 45
45 Délka bérce 45
26 Délka nohy 25
45 Obvod stehna 44
40 Obvod kolena 40
36 Obvod pfes tuberositas tibiae 36

37,5 Obvod lytka 37,5
25 Obvod pres kotniky 25
26 Obvod pfes nart a patu 27,5
25 Obvod pfes hlavicky metatarsi 25

Mérenim HKK (viz Tabulka 4) jsem odhalila o 1 cm krat§si PHK nez LHK. M¢teni
ukézalo i mirnou muskuldrni asymetrii. I pfesto, Ze je pacient pravak a predpokladala
bych silngj$i PHK, ukézala se nepatrné silngj$i leva paze a predlokti. Pravdépodobné to

je kvili chozeni o jedné francouzské holi, kterou drzi pacient pravé v levé ruce.

Tabulka 4: Délkové a obvodové rozmeéry HKK.

Leva koncetina [cm] Mérené rozméry Prava koncetina [cm]
81 Délka HK 80
63 Délka paze a predlokti 62
36 Délka paze 36
29 Délka predlokti 29
20 Délka ruky 20

27.5 Obvod paze relaxované 27,5
29,5 Obvod paze pti kontrakci svalu 29
27 Obvod loketniho kloubu 26
27 Obvod predlokti 26
17,5 Obvod zapésti 17,5
22,5 Obvod pres hlavicky metakarpt 22,5
27,5 Obvod paze relaxované 27,5

Bylo provadéno méfeni maximalniho néddechu a vydechu na dvou mistech, a to ptes

mezosternale a xifosternale, dale obvod bticha a boki (viz Tabulka 5).
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Tabulka 5: Méreni obvodu hrudniku, pasu, bokii.

Méiené obvody Namérené hodnoty [cm]
Maximalni nadech pies mezosternale 98
Maximalni nadech pies xifosternale 91,5
Maximalni vydech pfes mezosternale 95
Maximalni vydech ptes xifosternale 88

Obvod bficha (pasu) 87

Obvod bokt 96

Vysetifenim pohyblivosti patefe (viz Tabulka 6) jsem zjistila mirné omezeni rozvijeni
patefe v bederni a hrudni patefi — u Stiborovy vzdalenosti chybél 1 cm do normy.
Forestierova fleche vzdalenost mezi sténou a protuberantia occipitalis externa byla dle
predpokladu vyssi nez nula. Cepojova vzdalenost v normé. Pohyblivost hrudni patefe je
dle vysledk méfeni omezend — Ottova inklinacni vzdalenost vysla jen 2 cm (norma je
alespon 3,5 cm) a Ottova reklina¢ni vzdalenost vysla 1,5 cm, kdy do normy chybi 1 cm.

Vysledek Thomayerovy vzdalenosti také nebyl v toleranci a lateroflexe byla symetricka.

Tabulka 6: Pohyblivost patere.

Meérené vzdalenosti Namérené hodnoty [cm]
Schoberova vzdalenost 4

Stiborova vzdalenost 6
Forestierova fleche 2

Cepojova vzdalenost 2,5

Ottova inklina¢ni vzdalenost 2

Ottova reklina¢ni vzdalenost 1,5
Thomayerova vzdalenost 20
Lateroflexe symetrie

Podle vysky 183 cm a hmotnosti 72 kg bylo vypocitano BMI 21,5, které je v normé.

5.4.5 Goniometrie

Goniometrické vySetieni bylo provedeno pro zjisténi jednotlivych rozsahti v kloubech
a pfipadné stranové asymetrie. U DKK (viz Tabulka 7 az Tabulka 9) byl omezeny
rozsah pii flexi kycelniho kloubu bilaterdlné vice vpravo a pfi zevni i vnitini rotaci.
V kolennim kloubu byl omezeny rozsah do flexe. U pravého hlezenniho kloubu byla dle
predpokladii nulova dorzalni flexe, omezena everze, a naopak zvySeny rozsah byl

u plantarni flexe.
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Tabulka 7: Rozsahy kycelntho kloubu.

Leva koncetina [°] Méiené rozsahy Prava kon¢etina [°]
115 Flexe (s flexi v kol. kl.) 110
60 Flexe (s extenzi v kol. kl.) 60
15 Extenze 15
40 Abdukce 40
30 Addukce 30
20 Zevni rotace 20
20 Vnitini rotace 20

Tabulka 8: Rozsahy kolenniho kloubu.

Leva koncetina [°] Meérené rozsahy Prava koncetina [°]

120 Flexe 115
0 Extenze 0

Tabulka 9: Rozsahy hlezenniho kloubu.

Leva koncetina [°] Meérené rozsahy Prava koncetina [°]

10 Dorzalni flexe 0
40 Plantarni flexe 50
35 Inverze 40
25 Everze 10

Pti méfeni rozsahit HKK (viz Tabulka 10 az Tabulka 12) byla zjiSt€na mirna asymetrie.
PHK méla mirn¢ omezeny rozsah v ramennim kloubu do flexe, zevni i vnitini rotace.
Lehka asymetrie a omezeny rozsah v PHK byl i pfi pronaci, supinaci a dorzalni flexi
zapésti.

Tabulka 10: Rozsahy ramenniho kloubu.

Leva koncetina [°] Meérené rozsahy Prava koncetina [°]

175 Flexe 160
20 Extenze 20
90 Abdukce 90
90 Zevni rotace 85
60 Vnitini rotace 55
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Tabulka 11: Rozsahy loketniho kloubu.

Leva koncetina [°] Meérené rozsahy Prava koncetina [°]

140 Flexe 140
0 Extenze 0
90 Pronace 80
90 Supinace 80

Tabulka 12: Rozsahy zapésti.

Leva koncetina [°] Meérené rozsahy Prava koncetina [°]

75 Dorzalni flexe 70
70 Palmarni flexe 70
20 Radialni dukce 20
20 Ulnarni dukce 20

5.4.6 VySetieni hypermobility
Vsechny testy (viz 4.1.7) kromé zkousky $aly byly v normé a osové soumérné. Zkouska

Saly byla bilateralné pozitivni.

5.4.7 Svalovy test dle Jandy

Vysetteni svalové sily vedlo ke stranovému porovnani jednotlivych svalovych skupin
a odhaleni oslabenych svalii. Svalovy test dle ptfedpokladu ukazal nedostate¢nou
svalovou silu v DKK (viz Tabulka 13 az Tabulka 15). Celkové by se dalo fici, ze byla
slabsi PDK. Pro chiizi na pravé Spi¢ce byl zméfen m. triceps surae na PDK naopak
siln€j$i nez na LDK.

Tabulka 13: Vysetreni svalové sily kycelniho kloubu dle Jandy.

Leva koncéetina ‘

Pohyb v kycelnim kloubu Prava kondetina

4/5 Flexe 4
4 - Extenze 4 -
4 - Extenze (pfevazné pro m. gluteus maximus) 4 -
4 - Addukce 4 -
4+ Abdukce 4
4+ Zevni rotace 4
4+ Vnitini rotace 4
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Tabulka 14: Vysetieni svalové sily kolenniho kloubu dle Jandy.

Leva koncetina Pohyb v kolennim kloubu Prava kondcetina
4 Flexe 4 -

5- Extenze 5 -

Tabulka 15: Vysetieni svalové sily hlezenniho kloubu dle Jandy.

Leva kon¢etina  Pohyb v hlezennim kloubu Prava koné¢etina

4+ Plantarni flexe (m. triceps surae) 5

4+ Plantarni flexe (m. soleus) 5
4 Supinace s dorzalni flexi 4 -
4 Supinace v plantarni flexi 4
4 Plantarni pronace 4

Oslabené bylo 1 svalstvo HKK (viz Tabulka 16 az Tabulka 20), nejvice oslabené byly
m. rhomboideus major et minor a m. trapezius pii kaudalnim posunuti a addukci

lopatky.

Tabulka 16: VysSetieni svalové sily lopatky dle Jandy.

Leva koncetina Pohyb lopatky Prava konc¢etina
4 Addukce 4
4 - Kaudalni posunuti a addukce 4 -
4 Elevace 4
4 Abdukce s rotaci 4

Tabulka 17: VySetieni svalové sily ramenniho kloubu dle Jandy.

Leva koncetina Pohyb v ramennim kloubu Prava koncetina
5 Flexe 5

5- Extenze 5-
5 Abdukce 5
4 Extenze v abdukci 4
4 Horizontalni addukce 4
4 4
4 4

Zevni rotace

Vnitini rotace
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Tabulka 18: Vysetieni svalové sily loketniho kloubu dle Jandy.

Leva koncetina Pohyb v loketnim kloubu Prava koncetina
5- Flexe 5-

5 - Extenze 5 -

Tabulka 19: Vysetreni svalové sily predlokti dle Jandy.

Leva koncéetina Pohyb predloktim Prava koncetina

4 Supinace 4

4 Pronace 4

Tabulka 20: Vysetieni svalové sily zapésti dle Jandy.

Leva kondetina Pohyb zapéstim Prava Koncetina
4 Flexe s ulnarni dukei 4
4 Flexe s radialni dukci 4
4 Extenze s radialni dukci 4
4 Extenze s ulnarni dukci 4

Testovani svalové sily t€lniho kmene (viz Tabulka 21) ukézalo slabé flexory a extenzory
krku 1 trupu bilaterdlné a sila ohodnocena pouze stupném 3 byla naméfena ve svalu

m. quadratus lumborum pfi elevaci panve.

Tabulka 21: Vysetreni svalové sily télniho kmene dle Jandy.

SVALOVY TEST TELNIHO KMENE

Krk ‘ Sagitalni osa téla Leva strana Prava strana

Flexe — obloukovita flexe 4-
Flexe — sunuti vpied 4 -

Flexe jednostranna 3 3
Extenze 4

Extenze — jednostranna 4 - 4 -

Flexe 3

Flexe trupu s rotaci 3 3
Extenze 4

Elevace 3 3




5.4.8 VySetieni zkracenych svali dle Jandy

Toto vySetfeni (viz Tabulka 22) bylo provedeno pro zjisténi zkracenych svalt.
VySetteni ukazalo mirné bilateralni zkraceni flexorti kycelniho a kolenniho kloubu,
mirné zkraceny byl i bilaterdlné quadratus lumborum, paravertebralni zadové svaly,
m. trapezius horni ¢ast a m. levator scapulae. Na PDK bylo naméfeno velké zkraceni

v m. triceps surae a ve flexorech kolenniho kloubu.

Tabulka 22: VySetieni zkracenych svalit dle Jandy.

Leva strana Svaly Prava strana
0 M. gastrocnemius 1 m. soleus 2
0 M. soleus 2
1 Flexory kycelniho kl. 1
1 Flexory kolenniho kl. 2
0 Adduktory kyc¢elniho kl. 0
0 M. piriformis 0
1 M. quadratus lumborum 1
1 Paravertebralni zadové svaly 1
0 M. pectoralis major 0
1 M. trapezius — horni ¢ast 1
1 M. levator scapulae 1
0 M. sternocleidomastoideus 0

5.4.9 VySetieni dechového stereotypu
Prevlada btisni povrchové dychani. BiiSni dutina se rozviji jen ventralnim smérem.

Hrudnik je téméf nehybny.

5.4.10 Neurologické vySetieni

Byla provedena v§echna neurologicka vySetfeni popsana v ¢asti 4.1.11.

VySetfeni myotatickych reflexii
Ukazalo bilateralni hyperreflexii u myotatickych reflexii hornich a dolnich koncetin.

Reflexni odpovéd’ u biiSnich koZnich reflexii byla v normoreflexii.

VySetieni patologickych (spastickych) reflexi
Patologické jevy na DKK 1 HKK vysly negativné.
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VySetfeni paretickych (zanikovych) jevi

Paretické jevy na hornich a dolnich koncetindch vysly negativné. Jen u vySetfeni
Ptiznaku Spetky mél pacient problém se samotnym provedenim pohybu, pohyb byl
pomaly a neplynuly.

VySetieni mozeckovych funkei

VysSetreni taxe — prst-nos — bilaterdlné¢ bez problému, zkouska faxe DKK v normé.
Diadochokineze v norm¢.

VySetieni ¢iti

Vsechna provadénd vysetreni povrchového citi (vySetfeni taktilniho, algického,
termického a diskrimina¢niho ¢iti) a vyseteni hlubokého citi (palestezie, polohocit,

pohybocit, stereognozie) vysla v normé.

5.5 Kratkodoby a dlouhodoby rehabilitacni plan
Kratkodoby rehabilita¢ni plan

Byl sestaven na podklad¢€ vstupniho kineziologického rozboru.
Hlavni cile kratkodobého rehabilitacniho planu:

e zlepSeni stereotypu chiize;
e zlepSeni celkové stability a koordinace pohyb;

e posileni svalit DKK.
Dlouhodoby rehabilita¢ni plan

Dlouhodoby rehabilitacni plan byl sestaven na zakladé vystupniho kineziologického

vySetieni a rozhovoru s pacientem.
Hlavni cile dlouhodobého rehabilitaéniho planu:

e jistd a stabilni chize s minimem padi;
e samostatnd chiize venku bez pouziti francouzské hole;
e udrZeni a zlepSeni motorickych schopnosti;

e udrzeni nebo zlepSeni celkové fyzické kondice.

5.6 Prubéh terapie
Terapie byla vedena formou individudlnich cvicebnich jednotek, které probihaly od
fijna 2023 nejprve po domluvé s pacientem v domacim prostfedi. Od konce listopadu

pak v horazdovické nemocnici béhem mych odbornych praxi. Pacient dochazel do
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nemocnice 3x tydné€ a cvicebni jednotky byly hodinové. Od bfezna do dubna probihaly
cvicebni jednotky opét po domluvé s pacientem v domdacim prostiedi. Vzhledem

k poctu 41 terapeutickych jednotek jsou jednotky seskupeny do nékolika ¢asti.

5.6.1 Terapeuticka jednotka 1 a 2

Status praesens: Pacient se citi dobfe, je jen mirn¢ unaven, ale dobte naladén.

Cil a pribéh terapie: Domluveni se s pacientem na pribéhu terapii, odebrani
anamnézy, provedeni vstupniho vysetieni. Pacient spolupracuje a ochotné odpovida na

vSechny polozené otazky. Byl podepsan informovany souhlas pacienta.

Zavér: Anamnéza a vysledky vstupniho vySetfeni jsou popsané ve specialni Casti této

bakalarské prace.

5.6.2 Terapeuticka jednotka 3 a 4

Status praesens: Pacient ma dobrou naladu a citi se dobfe.

Cil a pribéh terapie: Tyto dvé terapeutické jednotky probihaly v domacim prostiedi,
v prub¢hu terapii jsme protahovali DKK, pacient byl seznamen s metodou PNF a jejimi

diagonalami DKK a panve. Nécvik spravného stoje plus mirné vychylovani z osy.

Zavér: Pacient snésel terapie dobfe, snazil se, korigovany stoj zvladal obstojné, byla

vidét soustfedénost pacienta.

5.6.3 Terapeuticka jednotka 5 az 10
Status praesens: Na vétSinu terapii pfichézi pacient spokojeny, usmévavy. Nekdy

unaveny, kviili nedostatku spanku.

Cil a pribéh terapie: Cvicebni jednotky uz probihaly na cvi¢ebné v horazdovické
nemocnici. Prabeh: protazeni DKK, PNF pro DKK a panev. Nacvik korigovaného stoje
u zebfin, téz§i varianty korigovaného stoje — presouvani tézist€¢ dopredu/dozadu, do
stran, stoj bez zrakové kontroly, vychylovani pacienta z osy tlakem na ramena, kycle
a panev. Nacvik spravného naslapu. Chiize s jednou francouzskou holi — prodlouzeni
levého kroku, snaha o naslapy ptes patu u PDK a snaha o odstranéni flekéniho drzeni

téla pii chiizi. Trénink spravné chize bez francouzské hole.

Zavér: Pacient byl sterapii spokojen. Korigovany stoj zvladal subjektivné Iépe.
V téz§ich variantach stoje si byl pacient jeSté nejisty, ale v pribchu terapii se zlepSoval

a citil se stabilngj$i. Pi chiizi se snaZil napravovat véci, na které byl upozornén.
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5.6.4 Terapeuticka jednotka 11 az 18
Status praesens: Pacient na vétSinu téchto jednotek piichazi opét s dobrou naladou.

Ne¢kdy je nevyspaly a citi proto 1 celkovou slabost a nestabilitu pii chiizi.

Cil a pribéh terapie: Protazeni DKK, v kazdé terapeutické jednotce byla vyuzita
metoda PNF pro dolni koncetiny a panev, plus ob terapii PNF pro horni koncetiny
a PNF pro lopatku. Dale jsme trénovali stoj bez zrakové kontroly a stoj na labilnich
plochéach. Na labilnich plochach jsme zkousSeli pfenaSeni vahy dopiedu/dozadu/do stran.
Déle jsme trénovali stoj na jedné DK, vypady, zvedani se z kleku do stoje bez opory,
otoCky na misté — snazili jsme se odbourat otoceni se na jedné noze a omezit tak riziko
padu kvuli prekfizenym nohou, chlzi sjednou francouzskou holi a chlzi bez

francouzské hole.

Zavér: Pacient byl sterapiemi spokojeny, nékdy na ném byly vidét po terapiich
znamky unavy. PNF diagonaly pacient zvladal dobfe. Zaviené oci pii stoji nebyly pro
pacienta velky problém, byl jen mirné nestabilni. Stoj na labilnich plochach byl
zpoc¢atku velmi nestabilni, subjektivné se kazdou terapeutickou jednotku zlepSoval. Stoj
na pravé noze byl velmi nestabilni — nejistota uz pii samotném odlepovani chodidla od
podlozky. Pii vypadech, kdyz byla vétSina vahy na pravé noze, byla opét pfitomna
nestabilita a pacient v této pozici nevydrZel dlouho. Zvedani se z kleku do stoje ptes
PDK bylo bez opory nemozné, ptes LDK to pacient zvladl s mirnou dopomoci. Otocky
pacient relativné zvladal, musel se na pohyb soustiedit. Chlize s francouzskou holi 1 bez

hole se subjektivné zlepSovala. Pacient se soustfedil na veSkeré moje pfipominky.

5.6.5 Terapeuticka jednotka 19 aZ 26
Status praesens: Pacient pfichazi na vétSinu terapeutickych jednotek pozitivné naladén,

jen ztidka ptichazi unaveny, kvili nedostate¢nému spanku.

Cil a pribéh terapie: Protahovani DKK, PNF pro DKK, panev a ob terapii jsme
stiidali PNF pro HKK a PNF pro lopatku. Stoj na labilnich plochach — opakovani vSech
pfedchozich variant, plus jsme zkousSeli stoj se zavienyma ocima, stoj na jedné noze
a podiepy Korekce chlize s jednou francouzskou holi i bez ni. Trénink modifikovanych

chuzi. Nacvik zvedani se z kleku a ota¢eni se na misté.

Zavér: Prabéh PNF diagondl si pacient uz témét sdm pamatuje, subjektivné se pacient
zlepSuje i pfi rovnovaznych cvi€enich na labilnich plochach. Pfi modifikacich chtze se

pacient velmi soustiedil, i tak jsem ho musela Casto upozoriiovat na nedostatky. Zvedani
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se zkleku do stoje je subjektivné lepsi, pohyb je plynulejsi. Rychlé otoCky pacient

provede vétSinou bez piekiizeni nohou.

5.6.6 Terapeuticka jednotka 27 az 36

Status praesens: Na vétSinu terapii pacient prichazi pozitivné naladén.

Cil a priibéh terapie: Protazeni DKK, PNF pro DKK a panev a ob terapii jsme stiidali
PNF pro HKK a PNF pro lopatku. Pfipravila jsem vzdy drédhu pro trénink stability
a koordinace — kazdou terapii byla trochu jina, pacient chodil tam a zpatky. Drahu
tvorily balan¢ni plochy, jako je BOSU, pruzinova balancni deska, balan¢ni cocka,
mekka molitanova podlozka na cviceni. Pacient se snazil koordinované a plynule
pfesouvat zjedné balancni podloZzky na druhou, nebo s mezikrokem na zem. Na
jednotlivych balanénich plochach jsme zkouSeli zvedat jednu/druhou DK, na konci

drahy d¢lal rychlé otocky o 180°.

Zavér: Pacient hodnotil terapie kladn¢, kazdou terapii se na draze citil stabilngji a mél
mensi obavy z padu.
5.6.7 Terapeuticka jednotka 37 az 40

Status praesens: Pacient je opét vesely, vyfecny, citi se dobfe.

Cil a priibéh terapie: Tyto terapeutické jednotky probihaly v domacim prostiedi.
Protahovali jsme DKK, provadéli PNF pro DKK, panev, HKK a lopatku. Nacvik

zvedani se z kleku do stoje bez opory, zvedani se ze zidle do stoje.

Zavér: Pacient byl sjednotkami spokojeny. Diagondly PNF pacient zvladal dobie,
zvedani se z kleku pfes pravou DK je pro pacienta velmi obtizné, musi se n&eho

pfidrZovat, vstavani ze Zidle musi provést pacient §vihem, pomalu to nesvede.

5.6.8 Terapeuticka jednotka 41

Status praesens: Pacient se citi dobte, je odpocaty.
Cil a priibéh terapie: Cilem této terapeutické jednotky bylo provést vystupni vysetfeni.

Zavér: Vysledky vystupniho vySetfeni byly zaznamenany v kapitole Vysledky.
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6 VYSLEDKY

V této kapitole jsou porovnavany vysledky vstupniho a vystupniho vySetieni.

6.1 Vystupni kineziologicky rozbor
Vystupni kineziologicky rozbor byl zhotoven posledni terapeutickou jednotku. Jsou zde

predevsim vysledky, které se 1isi od vstupniho vySetieni.

6.1.1 VySetieni rovnovahy

Rozdil oproti vstupnimu vySetfeni byl u varianty stoje II. Byla vidét minimalni hra
prstcti a vychylovani z osy bylo nevyrazné. To samé pfi stoji IIl — byla pfitomna jen
lehkd hra prstci a mirné laterdlni vychylovani z osy. Trendelenburg-Duchennova

zkouska byla stale pozitivni vpravo, subjektivné se snizil thel seSikmeni panve.

6.1.2 VySetfeni chiize

VySetfieni chiize s francouzskou holi

Chtize se vyrazn¢ zlepsila. Je plynulejsi, pfi soustfedénosti pacienta neni flekéni drzeni
téla tak vyrazné, po uplynuti del§iho ¢asového tseku se ale flekéni drzeni trupu vraci.
Kroky se prodlouzily. LDK je pokladéna pted pacientovu francouzskou hul, naslap je
plynulejsi, dochézi k postupnému pokladani chodidla pies patu, malikovou hranu a ze
Spicky je potom odraz. U PDK, nastala vyraznd zména pii pokladéani chodidla, kdy
prvotni kontakt s podloZkou je pata, rychle po ni pak dopada na podlozku celé chodilo.
Hlezenni kloub je u stojné fazi stabilngjsi. V kolennim kloubu uZ neni po celou dobu

stojné taze flekcni postaveni, ale kolenni kloub je v extenzi.

VySetieni chiize bez opory

Stejné jako s francouzskou holi, ale pacient se musi vice soustfedit a je rozsifend baze.

VySetieni riznych modifikaci chiize

e Chuze o zuzené bazi — pacient zvladne, musi se soustredit, je zvySené flek¢ni drzeni
téla.

o Chiize po mékkém povrchu — pacient zvladd téméef bez obtizi, stale zrakem
kontroluje své nohy.

o Chiize po spickach — je témér stejnd, subjektivné vnimdm vétsi stabilitu v pravém
hlezennim kloubu.

e Chuze po patach — zvednuti pfevazné pravé Spicky nad zem je stidle minimalni,

subjektivné vnimadm méné vyrazné flekeni drzeni trupu a chiize je o uzsi bazi.
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o Chiize pozpatku — oproti vstupnimu vysetfeni déla delsi kroky a chiize je stabilnéjsi.

o Chuze se soubéznym kognitivnim ukolem — pacient zvlada dobfe, neni viditelny
zadny rozdil v porovnani s normalni chizi.

e Rychla chiize — jsou dobfe vidét naslapy pres paty u obou DKK, chiize je stabilngjsi
a kroky jsou stejné dlouhé.

6.1.3 Antropometrie

U antropometrického méteni (viz Tabulka 23) se zménil obvod pravého stehna, a to ze

44 cm na 46 cm.

Tabulka 23: Porovnani vstupnich a vystupnich dat antropometrického meéreni DKK.

Leva [cm] ANTROPOMETRIE DKK Prava [cm]
Vstupni Vystupni Délka Vstupni Vystupni
102 102 Funkéni délka 102 102
91 91 Anatomicka délka 90 90
46 46 Délka stehna 45 45
45 45 Délka bérce 45 45
26 26 Délka nohy 25 25
45 45 Obvod stehna 44 46
40 40 Obvod kolena 40 40
36 36 Obvod pf.es- tuberositas 36 36
tibiae
37,5 37,5 Obvod lytka 37,5 37,5
25 25 Obvod pres kotniky 25 25
26 26 Obvod pfes nart a patu 27,5 27,5
25 25 Obvod pres hlavicky 25 25
metatarsi

6.1.4 Goniometrie

V porovnani se vstupnim goniometrickym vySetienim se pifi vystupnim méfeni

(viz Tabulka 24) bilateraln€ zvysil rozsah pohybu pii flexi kycelniho kloubu (s extenzi

v kolennim kloubu). Mirné se zvysil rozsah na PDK u flexe kycelniho kloubu s flexi

v kolennim kloubu a o 5° se zvysil rozsah na PDK u dorzalni flexe hlezenniho kloubu.

70




Tabulka 24: Porovnani vstupnich a vystupnich dat u goniometrického mereni DKK.

Leva [°]

GONIOMETRIE DKK

Prava [°]

Hlezenni kloub

Vstupni Vystupni Kycelni kloub Vstupni Vystupni
115 115 Flexe (s flexi v kol. kl.) 110 115
60 70 Flexe (s extenzi v kol. kl.) 60 70
15 15 Extenze 15 15
40 40 Abdukce 40 40
30 30 Addukce 30 30
20 20 Zevni rotace 20 20
20 20 Vnitini rotace 20 20
120 120 Flexe 115 115

0 0 Extenze 0 0

10 10 Dorzalni flexe 0 5

40 40 Plantarni flexe 50 50
35 35 Inverze 40 40
25 25 Everze 10 10

6.1.5 VySetfeni zkracenych svali dle Jandy

Zlepseni bylo na PDK u flexorti kolenniho kloubu a m. gastrocnemius a m. soleus

(viz Tabulka 25).

Tabulka 25: Porovnani vstupniho a vystupniho vySetieni zkrdacenych svalil.

Leva Prava

TEST ZKRACENYCH

SVALU Vstupni Vystupni

Vystupni

Vstupni

(e

M. gastrocnemius

[S—

M. soleus

Flexory kycelniho kl.

Flexory kolenniho kl.

Adduktory kycelniho kl.

M. piriformis

M. quadratus lumborum

Paravertebralni zadové svaly

M. pectoralis major

M. trapezius — horni ¢ast

M. levator scapulae

O == O == OO == O

O = = (O = = (OO = =

M. sternocleidomastoideus

O = O = OO N = NN

O = = O == OO (= =
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6.1.6 Neurologické vySetieni

U vySetfeni reflexti, zanikovych jevii, mozeckovych funkci a vySetfeni Citi se nic

nezménilo.

6.1.7 Svalovy test dle Jandy

Vystupni vySetfeni svalového testu na HKK (viz Tabulka 26) ukazal lehky nartst

svalové sily pfi kaudalnim posunuti a addukci lopatky. U DKK (viz Tabulka 27) doslo

k mirnému posileni flexord, extenzori a adduktor kycelniho kloubu. Na PDK

se posilily 1 abduktory kycelniho kloubu a flexory kolenniho kloubu.

Tabulka 26: Vysetieni svalové sily HKK — porovnani vstupnich a vystupnich dat.

SVALOVY TEST HKK
Vstupni Vystupni Lopatka Vstupni Vystupni
4 4 Addukce 4 4
4 - 4 Kaudalni posunuti a 4 - 4
4 4 Elevace 4 4
4 4 Abdukce s rotaci 4 4
5 5 Flexe 5 5
5- 5- Extenze 5- 5-
5 5 Abdukce 5 5
4 4 Extenze v abdukci 4 4
4 4 Horizontalni addukce 4 4
4 4 Zevni rotace 4 4
4 4 Vnitini rotace 4 4
5- 5- Flexe 5- 5-
5- 5- Extenze 5- 5-
4 4 Supinace 4 4
4 4 Pronace 4 4

Zapéesti
Flexe s ulnarni dukei

Flexe s radialni dukci

Extenze s radialni dukci

N N

BN N

Extenze s ulnarni dukci

N N N

N N N




Tabulka 27: Vysetieni svalové sily DKK — porovnani vstupnich a vystupnich dat.

Leva ‘ SVALOVY TEST DKK Prava
Vstupni Vystupni ‘ Kycelni kloub Vystupni
4/5 5- Flexe 4 4+
4 - 4 Extenze 4 - 4
4 - 4 Extenze (prevazné pro 4 - 4
4 - 4 Addukce 4 - 4
4+ 4+ Abdukce 4 4+
4+ 4+ Zevni rotace 4 4
4+ 4+ Vnitini rotace 4 4

Flexe

Kolenni kloub
4 4

5 -

5 -

Extenze

‘ Hlezenni kloub

4+ 4+ Plantarni flexe (m. triceps surae) 5 5
4+ 4+ Plantarni flexe (m. soleus) 5 5
4 4 Supinace s dorzalni flexi 4 - 4 -
4 4 Supinace v plantarni flexi 4 4
4 4 Plantarni pronace 4 4

6.2 Zhodnoceni vysledki terapie

Terapie byly zaméfeny primarné na zlepSeni chlize. Za obdobi, co jsme s pacientem
cvic¢ili doslo ke zlepSeni stereotypu chiize, a to jak s francouzskou holi, tak i bez ni.
Pacientova chiize vypadala na prvni pohled stabilné&ji, velkd zména se tykala naslapu
PDK, kdy zacal doSlapovat na pravou patu a nechodil jen po Spicce jako pied terapiemi.

Prodlouzila se i stojna faze u PDK a kroky byly stejn¢ dlouhé.

Progres byl vidét i u chiize o zuzené bazi. Pii vstupnim vySetfeni pacient chtizi nezvladl.
Zastavil se v momenté, kdy mél veSkerou vahu prenést na PDK a ud¢lat krok LDK
doptedu, pfi vystupnim vySetieni pak zvladl chiizi o ziZené bazi piejit celou mistnost
témer bez problému. Piinosem pro pacienta bylo i omezeni padd, ty se zredukovaly
v priméru na jeden pad tydné. V neposledni fadé doslo i k posileni DKK, a nepatrnému
zesileni mezilopatkovych svalli. Zaroven se zmenSilo na PDK svalové zkraceni

u m. gastrocnemius, m. soleus a flexorti kolenniho kloubu.
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7 DISKUZE

Bakalarskd prace se zabyvala fyzioterapeutickou intervenci u 44letého pacienta
s neurodegeneraci asociovanou s pantotenat-kindzou. Vysledky prace ukazaly pozitivni
zmény ve stereotypu chiize, naslapu PDK, prodlouzeni stojné fize u PDK a kroku,
omezeni padlt pii chuzi, také posileni DKK a zmensSeni svalového zkraceni na PDK.
Tyto vysledky ukazuji, ze fyzioterapeutickd intervence muize mit vliv na zlepSeni
motorickych funkci u pacienti s PKAN. Vzhledem k tomu, ze se jednd o vzacnou
diagnozu a vyzkum v oblasti PKAN je stale v rané fazi, neni k dispozici mnoho studii
k porovnavani vysledkii mé prace. VétSina dohledanych studii se zaméiuje predevsim
této vzacné poruchy. Genetické studie se zamétuji na identifikaci novych genetickych
mutaci spojenych s onemocnénim, neurologické studie sleduji vyvoj a progresi PKAN
a farmakologické studie se zaméfuji na vyvoj novych I€ki pro zmirnéni ptiznaka

onemocnéni.

Jedna ptipadova studie z roku 2022 popisuje piipad 19letého chlapce z Kuby. Chlapec
pfisel na kliniku s pfiznaky spasticity, dystonie, potizemi s chizi, dysartrie, agresivity
a poruchou spanku. Na zakladn¢ klinickych nélezt a typického obrazu ,,tygfiho oka* na
MRI mu byla diagnostikovdina PKAN. Byla u néj zahdjena symptomatickd lécba
a fyzioterapie. Pacient uZzival 1éky jako je kabergolin, trihexyfenidyl, baklofen, a kazdé
tit mésice byl aplikovan intramuskuldrni botulinum neurotoxin do svalll latissimus
dorsi, trapézu, sternocleidomastoideu a  brachidlniho tricepsu.  Samotna
fyzioterapeuticka péce probihala dvakrat denn€ v domacim prostfedi. Provadélo se
pasivni protahovani svald, posilovani svalli a techniky mékkych tkani. UZ po tfech
meésicich doSlo u pacienta k velkému zlepSeni motorickych funkei s poklesem
dystonickych ptiznakli. V zavéru této studie autofi doporucuji pravidelnou fyzioterapii
apovazuji ji za nezbytnou pro normalizaci svalového tonu a zlepSeni funkcni
nezavislosti (Labrada-Aguilera, 2022). Bohuzel jsem nenasla rozsahlejsi studii, v niz by
figuroval vice nez jeden pacient. Porovnavam proto tuto studii se svou praci a vysledky

obou kazuistik byly pozitivni, bylo viditelné zlepSeni motorickych funkci.

Dalsi studie je zroku 2013, kdy se jednalo opét o 19letého pacienta. Prvni pfiznaky
poruchy chilize se u n¢j objevily uz v péti letech, v 17 letech se chiize vyrazné zacala
zhorSovat, pritomné byly i1 Casté pady, ztuhlost vSech koncetin, dysartrie a slinéni.
Autofi této studie doporucuji pravidelnou fyzioterapii pro nezavislost pacienta
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azlepSeni kvality Zivota. Dale je v této studii doporucovano pasivni protahovani
a cviceni se zatézovanim dolnich koncetin vlastni vahou, coz méa pomoci zlepsit chtzi
a stabilitu pacienta. V neposledni fadé¢ doporucuji také fyzioterapeutickd cviceni
smi¢em, relaxaéni techniky a proprioceptivni neuromuskuldarni facilitaci

(Mallikarjunaiah, 2013).

Dalsi autofi jako je napt. Manju A. Kurian a Susan J. Hayflick u lidi s PKAN
fyzioterapii doporucuji. Povazuji ji za nezbytnou pro udrzeni kloubni pohyblivosti,
spravného drzeni t€la a maximalizaci pohybovych funkci (Kurian, 2013). Je zfejmé, ze
fyzioterapie u tohoto onemocnéni neni dostacujici. V obou zminénych studiich uzivali
v pribéhu vyzkumu pacienti n€kolik 1€k, které mély zastavit, ¢i zmirnit pfiznaky
tohoto onemocnéni. S ohledem na rozmanité projevy tohoto onemocnéni je velmi
dalezity a klicovy multidisciplindrni tym 1€kaiti pro G¢innou lécbu PKAN. Kromé
fyzioterapeuti tento tym tvoii odbornici z oboru neurologie, genetiky, psychologie, dale
specialisté na ergoterapii, logopedii a nutriéni terapii. Dtivodem, pro¢ je
multidisciplindrni tym pro PKAN dilezity, je komplexnost a mnohostrannost
onemocnéni. Pacienti s PKAN mohou mit mnoho riiznych projevi, jako jsou motorické
a kognitivni obtize, problémy s feci, poruchy spanku a dalsi. Kazdy z téchto projevi
vyzaduje specifickou 1é€bu a odbornou péci. Lécba pacienti s PKAN je tedy velmi
individudlni a z&visi na konkrétnich potfebach pacienta. Pacient miiZze mit rizné projevy
onemocnéni a potieby 1é€by se mohou liSit v zavislosti na stadiu onemocnéni, véku,
celkovém zdravotnim stavu a dalSich faktorech. Vzhledem k charakteru onemocnéni
a jeho postupnému progredovani je také velmi dulezité u pacientil zajistit dlouhodobou
a individualng ptizplsobenou 1écbu, ta by méla minimalizovat symptomy a zpomalit

progresi onemocnéni.

V ramci této prace byla zvolena pro celkové zlepSeni chiize fyzioterapeutickd metoda
proprioceptivni neuromuskularni facilitace a senzomotorické stimulace. Proprioceptivni
neuromuskularni facilitace je jednou z hojn€ vyuzivanych metod fyzioterapie. Jedna se
o komplexni metodu neurosvalové reedukace, kterd vyuziva stimulaci proprioceptivnich
a exteroceptivnich receptort, v€etné hmatovych, verbalnich a zrakovych. Cilem této
metody je aktivovat naruSené struktury nervového systému. Nedohledala jsem studii,
ktera by pfimo ukazovala ucinek terapie PNF u pacientd s PKAN, nicméné existuji
studie, které zkoumaji ucCinnost PNF u pacienti s Huntingtonovou chorobou

a Parkinsonovou chorobu. Tato onemocnéni nejsou stejnd, maji vSak spoleéné rysy
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v postizeni nervového systému a motorickych funkci. Prvni studie je zroku 2015
(Neurologia i Neurochirurgia Polska, 2015), kterd zkoumala u¢inky PNF pro zlepSeni
chlize a rovnovahy u pacientii s Huntingtonovou chorobou. Huntingtonova choroba je
neurodegenerativni progresivni onemocnéni centralniho nervového systému a stejné
jako onemocnéni PKAN zpisobuje zna¢né poruchy chlize a poruchy rovnovahy.
Zminéné studie se zucastnilo 30 pacientd s Huntingtonovou chorobou ve véku 21-60 let.
Tito pacienti podstoupili 3tydenni rehabilitatni program s vyuzitim metody PNF
a vysledky ukazaly vyrazné zlepSeni pifi chlizi i rovnovaze u vSech pacienti. Vysledky
tedy ukazaly, ze PNF mize byt ucinnou intervenci pro pacienty s Huntingtonovou

chorobou.

Utinnost PNF byla zkouméana i v roce 2020, kdy byl proveden systematicky prehled
a metaanalyza dostupnych vyzkumnych studii (Alexandre de Assis, 2020). Cilem této
studie bylo zhodnotit G¢innost PNF u chlize pacientii s Parkinsonovou chorobou
prostiednictvim systematického piehledu a metaanalyzy dostupnych vyzkumnych
studii. Byly prohleddvany védecké databaze jako je Scopus, ScienceDirect, Springer,
Web of Science a dalsi. Celkem se podatilo vyhledat 674 ¢lankd, publikovanych pred
listopadem 2019. Bohuzel jen 6 studii s celkovym poctem 153 tucastnikd spliovalo
kritéria pro zatazeni do tohoto systematického ptehledu. Na zakladé¢ metaanalyzy bylo
zjisténo, Ze PNF je pro oblast rychlost chlize podobnd nebo U€inngjsi nezZ jiné terapie.
Autofi vSak zminuji, Ze pro prokazani G¢innosti PNF u Parkinsonovy choroby chybi

dostate¢ny pocet kvalifikovanych studii.

Obecné lze fici, ze klicovym faktorem pro tspéSnou rehabilitaci pacientl je 1 motivace,
zejména v piipadech, kdy je cilem zlepsit nebo zachovat pohybovou schopnost. Pacient
motivovany touhu vrétit se k normalnimu Zivotu, ma vétsi pravdépodobnost, Ze bude
dodrzovat rehabilitaéni plan a bude pracovat na svém zotaveni. Castou motivaci, kterou
sdili 1 pacient P. D., je snaha zabranit tomu, aby se stal zavislym na invalidnim voziku
apomoci druhych. Ackoli je pacient P. D. motivovan a pii terapiich plnil vSechna
pozadovana cviceni, ve svém volném case piiliS necvi¢il. Na terapiich se snaZil
provadét cviky poctivé a reagoval na veSkeré pfipominky, avSak kdyz jsem mu zadala
domaci cvieni, pfiznal, Ze doma cviky neprovad¢l. Pacient se ani pfili§ nesnazil zménit
svlyj stereotyp chtize pii venkovnich prochazkéach. Jednim z moznych divodi mohla byt
unava po terapiich. Doposud totiz jeho veskera fyzick4 aktivita byly prochazky se psem.

Pfidanim tfech hodin cviceni tydné urcité¢ mohlo tnavu zvysit. Vzhledem k frekvenci
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terapii, které probihaly, jak jiz bylo zminéno, tfikrat tydné, jsem po pacientovi
nepozadovala pfili§ domaciho cviceni. Pokud by ale terapii bylo méné, urcité¢ bych
vyzadovala vétSi samostatné zapojeni pacienta mimo terapie. Snazila bych se motivovat
pacienta k provadéni cvi¢eni béhem béznych dennich Cinnostech, vEetné nacviCovani

spravné chiize, otd¢eni se na mist¢, zvedani se z kleku atp.

Motivaci pacientll se zabyvala i Cinska studie, ktera byla publikovana v roce 2020
v Casopisu International Journal of Environmental Research and Public Health. Studie
poukazovala na nizkou motivovanost pacientti po cévni mozkové ptihod€. Cilem bylo
zjistit, zda mohou motivacni rozhovory zlepsit vykon pacientli u ¢innosti kazdodenniho
zivota a zvySit motivaci k rehabilitaci. Porovnavaly se dvé skupiny, znichz
experimentalni skupina absolvovala jednou tydné po dobu Sesti tydnl intervenci
individudlnich motivaénich rozhovori a druha skupina, kontrolni, dostavala stejné
dlouho individualni pozornost zdravotni sestry. Vysledky ukazaly, ze motivacni
rozhovory mohou u¢inné zvysit motivaci k rehabilitaci u pacientli po cévni mozkové
ptithodé a zlepsit schopnost vykonéavat bézné denni ¢innosti. Ale ukazalo se i to, Ze ne
vzdy musi byt lepsi, nez individuélni pozornost zdravotni sestry (Chen, 2020). Celkové
tato studie prindsi uzite¢né poznatky o vyznamu motivace. A i pfesto Ze se nepotvrdila
hypotéza o kvalitngjSich motivacnich rozhovorech, tak tato studie ukazuje, jak
motivovanost pacienta ma pozitivni vliv na vysledky terapie u pacientli po cévni
mozkové piihod¢. Tato studie se netykd piimo onemocnéni PKAN, ale i tak si myslim,

ze hraje u pacientt jakéhokoliv onemocnéni velice vyznamnou roli.

S vysledky prace jsem spokojena, existuje vSak nékolik véci, které Sly udélat 1épe.
Jednim z nich je napf. vySetieni stoje a chize. BohuZel jsem neméla k dispozici Zadny
pfistroj ureny k hodnoceni parametrii chize, a proto bylo provedeno jen vySetfeni
aspekci. V pfipad¢ vyuZiti napt. dynamického chodniku ZEBRIS, by bylo mozné
vySetfit stoj a chlizi dikladngji. Ziskali bychom ptesnéjsi data o symetrii nebo asymetrii
délky krokt pfi chizi, doby trvani zatizeni pravé a levé DK, velikost plisobicich sil na
podlozku béhem chiize. Také bychom vid€li pfesné zatizeni chodidel pfi naslapu
a odvalovani chodidla, a i pfi samotném stoji bychom ziskali pfesna data o zatizeni
chodidel a stabilité. Bylo by mozné provadét i pribézna vysetieni a podle nich
upravovat terapie. DalSim vylepSenim by mohla byt terapie na chodicim pésu s vizualni
zpétnou vazbou. Pacient by sdm vidél charakter svého krokového mechanismu a mohlo

by ho to piimét napt. naslap a zatizeni koncetiny vylepSit. Jinou moznosti pro P. D. by
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byla varianta chodiciho pésu s virtudlni zpétnou vazbou, pfi niz by formou her mohl

plnit rizné tkoly a vyzvy a terapie by ho tak mohly bavit o néco vice.

Urcité bych u tohoto pacienta doporucila dalsi pravidelnou rehabilitaci, alespoii pro
udrzeni dosavadni kondice. Nyni sice jezdi kazdé 1éto na mésic do lazni a dvakrat rocné
na tydenni rekondi¢ni pobyt, ale dle mého nazoru by potieboval cvicit pravidelné. Podle
jeho vyjadfeni se vzdy citi fyzicky lépe po névratu zletniho mési¢éniho pobytu
v laznich, ale zac¢atkem zimy zacina pocitovat zhorSeni. Piestoze se pacient po terapiich
zlepsil, projevuji se u n¢j stale velké nedostatky. Terapie by mohla byt zaméfena na vice
oblasti. Z fyzioterapeutického hlediska bych volila posileni hlubokého stabilizacniho
systému, soustiedila bych se na spravny stoj, chiizi i rovnovahu. V téchto oblastech ma
pacient stale velky prostor pro zlepSeni. Urcité¢ by také potiteboval posilovat horni
1 dolni koncetiny. Myslim si, Ze by po déle trvajici terapii bylo redlné, aby pacient
chodil bez, nyni pouzivané, francouzské hole. Také by pravdépodobné zvladl chizi do
schodt, které nyni neni schopen. Pacientovi by prospéla i ergoterapie a logopedie ke

zlepseni jemné motoriky a feci.

Poslednim bodem, ktery bych chtéla v diskuzi zminit, je pfinos fyzioterapeutického
cvic¢eni pro pacienta. Po skonceni této terapie vnimal pacient vétsi stabilitu pti chizi,
zlepseni stereotypu chlize a snizeni pocétu padi. Zpestienim pro pacienta byl i socialni
kontakt, bydli totiz sam, pouze se svym psem. Na kaZdou terapii pfichazel vesely
a behem terapii mél vzdy spoustu témat, ktera jsme spolu probirali. Pacient P. D. je rad
mezi lidmi, rad vtipkuje a umi si ud¢lat legraci 1 ze sebe. Velmi tohoto pacienta obdivuji
a jsem rada, ze jsem ho potkala. PfedevS§im obdivuji jeho pozitivni a energickou povahu,

kterou miva 1 ptesto, ze ma takto vaZzné onemocnéni.
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8 ZAVER
Bakalatskd prace se zabyvala fyzioterapeutickou intervenci u pacienta s PKAN.

V teoretické Casti bylo mym hlavnim cilem pfiblizit toto onemocnéni, vetné jeho

projevu.

Ve specidlni casti byla zpracovana kazuistika P. D. Byl navrzen kratkodoby
a dlouhodoby rehabilita¢ni plan. A byl rozepsan prib¢h individualnich terapeutickych
jednotek.

Hlavnim cilem terapeutickych jednotek bylo zlepSeni stereotypu pacientovy chize,
stability a posileni DKK. Pfestoze chlize, stabilita ani sila v DKK neni stoprocentni,
doslo k viditelnému zlepSeni u vSech téchto bodi. Metodu PNF a SMS, které byly

vyuzivany, proto mohu oznacit jako dobie zvolené.

Tato prace ukazuje, ze fyzioterapeuticka intervence s vyuzitim PNF a SMS muiize mit
pozitivni vliv na motorické funkce u pacienti s PKAN. Zaroven je ziejmé i to, ze

multidisciplindrni tym je v 1é€bé pacienta s PKAN nezbytny.

Projevy onemocnéni jsou u kazdého pacienta odliSné a kazdy pacient potiebuje
individudlni péci. Presto by ale tato prace mohla slouzit jako inspirace pro

fyzioterapeuty, kteti se s timto onemocnéni setkaji.
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9 SEZNAM POUZITYCH ZKRATEK

C — cervikalni (kréni)

CNS — centralni nervovy systém

CoA —koenzym A

DK — dolni koncetina

DKK — dolni koncetiny

HKK — horni koncetiny

HSS — Hallervorden-Spatz syndrom

L — lumbalni (bederni)

LHK — levé horni koncetina

m. — musculus (sval)

mm. — musculi (svaly)

MRI — magneticka rezonance (Magnetic Resonance Imaging)
MPAN  — Mitochondrial membrane protein-associated neurodegeneration
NBIA  — Neurodegeneration with brain iron accumulation

PANK2 - pantotenat-kinaza 2

PDK — prava dolni koncetina

PHK — prava horni koncetina

PKAN - Pantothenate kinase associated neurodegeneration
S — sacralni (oblast kiiZové kosti)

TENS  — transkutdnni elektricka nervova stimulace
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