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UvVoD

Dédi¢né hereditdrni neuropatie jsou nejvice se vyskytujicim onemocnénim
postihujicim nervosvalovou soustavu s celkovou svétovou prevalenci 1:2500. Nejvétsi
skupinu tvoii HMSN (hereditarni motoricko senzitivni neuropatie), dalsi dvé skupiny se
rozdéluji podle toho, ktera vlakna postihuji, a to na HMN (hereditarni motorické neuropatie)
a HSN (hereditarni senzitivni neuropatie). V mé praci, se budu zabyvat chorobou Charcot-
Marie-Tooth (CMT), ktera patii mezi hereditarni motoricko senzitivni neuropatie a lze ji
dale délit na typy CMT 1-7. Z nichz jsou nejrozsifenéjsi typy CMT 1 a 2 a Dejerine-Sottas
syndrom neboli CMT 3 (Kolat, 2009; Ambler, 2013).

Jedna se o nejcastéjsi hereditarni motorickou a senzitivni neuropatii. Jen v ¢esku
chorobou CMT trpi odhadem okolo 4000 osob. Jde o progresivni onemocnéni, které se
projevuje postizenim motorickych a senzitivnich nervii, projevuje se hlavné oslabenim svala
dolnich koncetin a typickymi deformitami se zaCatkem okolo dvacatého roku zivota (Dungl,
2005).

Vyzkumem této choroby se zaobiraji 1ékafi a védci po celém svéte. U nas je tomu tak
od roku 1997, kdy v Praze ve Fakultni nemocnici Motol vznikla DNA laboratof pod vedenim
MUDr. Pavla Seemana. Poprvé tak bylo mozné potvrdit chorobu na trovni DNA. O
propagaci a celkovou osvétu tohoto onemocnéni se v Ceské Republice od roku 1999 stara
spole¢nost C-M-T. Tato organizace sdruzuje pacienty s touto chorobou a poskytuje jim
poradenstvi a dalsi ¢innosti, které jim mohou usnadnit jejich zdravotni postiZzeni. Porada také
konference a seminare, diky kterym je zlepSovana informovanost pacienti a odborné i laické
vetejnosti o problémech spojenych CMT. Cilem spole¢nosti je, diky vétsi informovanosti
I¢kath a ostatnich pracovnikil ve zdravotnictvi, dosdhnout zkvalitnéni 1éCby pacienti

(Mazanec, 2004).

Lécba onemocnéni Charcot-Marie-Tooth zatim neni mozna, pacientim jsou
podavany pouze vitaminy a léky na neurologické projevy nemoci napiiklad parestezie. Léc€it
tak prozatim lze jen projevy tohoto onemocnéni. Hlavni roli v 1é€bé maji ortopedické
operativni vykony, fyzioterapie a ortotika. Dtilezita je hlavné spoluprace téchto oborti, aby
byla pacientim poskytovana co nejleps$i mozna péce, kterd povede ke zpomaleni progrese

onemocnéni a ke zkvalitnéni jejich Zivota.

Cilem mé prace je shromazdit informace o onemocnéni Charcot-Marie-Tooth a

moznostech rehabilitacni tak 1 ortotické 1éCby.
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1 Historie nemoci

1.1 Objeveni onemocnéni

Toto onemocnéni objevili a jako prvni popsaly v roce 1886 tii 1ékati. Francouzi
Pierre Marie a Jean Martin Charcot a anglicky 1ékai Henry Howard Tooth. Diive bylo
nazyvano jako peronealni svalova atrofie, pozdéji bylo toto onemocnéni pojmenovano jako
Charcot-Marie-Tooth (CMT), podle svych objeviteli. Tito 1ékati nezavisle na sob¢ sepsali
hlavni klinické projevy této nemoci, coz jsou deformity nohy a atrofie bércového svalstva a

zaroven varovali pfed moznou dédi¢nou predispozici tohoto onemocnéni (Ambler, 2013).

T&zs81 forma nemoci, ktera je diagnostikovéana piredevsim u détskych pacienti, byla

popsana jen o par let déle, a to v roce 1893 Déjerinem a Sottasem (NevsSimalova, 2000).

1.2 Novodoby popis

V 70. az 80. letech dvacatého stoleti s pfichodem modernéjsich technologii ve
vySetfeni vznikla 1 nova klasifikace tohoto onemocnéni. Diky elektromyografickému
(EMGQG) vysetieni bylo CMT rozdéleno na dvé zékladni skupiny, a to na axonalni a
demyeliniza¢ni hypertrofickou formu. Pfi axonalni formé je postizen vlastni nerv nikoliv
myelinovy obal (pochva) na rozdil od demyeliniza¢ni formy, u které bylo zji§téno, ze
pacienti maji vyrazn¢ prodlouzenou rychlost vedeni vzruchu perifernim nervem a ze zde
jde o postiZeni obalu nervu tedy myelinové pochvy. Bez EMG vySetfeni jsou tyto formy
klinicky skoro nerozeznatelné. Upfesnit je miizeme az na podkladé EMG vySetfeni. Kdyz
ovsem jesté nebylo k dispozici, k diagndze slouzila biopsie nervu. K biopsii byl pozit
nervus suralis, ktery byl operativné vyjmuty (jen mala ¢ast) a pacientlim to nezptisobovalo
z4dné vazné problémy. V dnesni dobé nam ke klasifikaci t€chto onemocnéni slouzi

molekularni genetika, kterd je dnes na vyssi urovni (NevS§imalova, 2000).

V roce 1975 pak P. J. Dyck navrhl klasifikaci dédi€nych neuropatii jako hereditarni
motorické a senzitivni neuropatie (HMSN), ktera je tfidila do 7 typi a to HMSN 1-7.
Nejvyskytovangjsi HMSN 1 odpovida demyeliniza¢nimu typu CMT 1, vzacnéjsi HMSN 2
pak axonalni formé CMT 2 a HMSN 3 se shoduje s Dejerine-Sottas syndromem
(Haberlova, Mazanec, Seeman, 2006, s.147).
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2 Projevy a vyskyt
2.1 Vyskyt

Hereditarni motorické a senzitivni neuropatie (HMSN) patii mezi nejcastéjsi formy
neuromuskuldrniho onemocnéni, které postihuje obé pohlavi stejné¢ Casto. Vyskytuje se
s &etnosti 1:2500. V Ceské Republice Zije s timto onemocnénim okolo 4000 osob. Pro toto

onemocnéni je charakteristicky familiarni vyskyt (Kolat, 2009).

2.2 Projevy

Prvni projevy CMT se zadinaji projevovat jiz v druhé dekadé Zivota a maji
progredujici charakter. Pfiznivé je, ze onemocnéni vétSinou nezkracuje délku Zivota jen
ovliviiuje jeho kvalitu. Prvnim piiznakiim dominuje motorické postizeni, které se projevuje
hlavné na dolnich koncetinach ochabovanim bércového svalstva a flexortt nohy. U tohoto
typu neuropatii jsou nejdiive postizeny dlouhé nervy dolnich koncetin, a tak nejdiive
pozorujeme atrofie drobnych svali nohy jako jsou napt.: mm. lubricales, m. interossei). Brzy
poté dochazi k postizeni peronealnich svalt (viz obrazek ¢. 1). V disledku toho dochazi ke
zméndm ve stereotypu chlize, pacientlim piepadava Spicka nohy, to je kompenzovano veétsi
flexi kolena a ky¢le p¥i §vihové fazi kroku, a vzniké takzvana ,,¢api chiize“. Casté jsou také
deformity nohy, jako jsou vysoky nart (pes cavus), zhroucenna pticna klenba (pes
transversoplasmus), kladivkovité prsty (viz obrazek ¢. 2), Sto¢eni nohy do supinace a
varozita paty. Nemoc muze i dale progredovat. D&je se tak u necelé poloviny pacientd.
Dochazi u nich k atrofiim jak lytkového, tak i stehenniho svalstva, avSak jen naprosté
minimum je postizeno tak, Ze nejsou schopni samostatné lokomoce a sebeobsluhy.
Onemocnéni se také u vétSiny pacientli projevuje ¢asteCnym postizenim drobnych svalt ruky

a poruchou jemné motoriky (Kolat, 2009).

Obrazek ¢. 1: Atrofie svalu bérce

Zdroj: Dungl, 2005: 378
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Obrazek ¢. 2: Deformita nohy pes cavus a kladivkovité prsty

Zdroj: Kolar, 2009: 344

2.3 Stadia nemoci

Pacienty s HMSN je mozné rozdélit do sedmi kategorii, které popisuji stupeti jejich

svalového postizeni a funkéni deficit. Toto déleni umoznuje lepsi urceni postupu pfi

rehabilitaci s pacientem a mizeme lépe hodnotit pribéh onemocnéni v delsi ¢asové ose.

e Stadium 1

Oslabeni svalit mm.interossei, lubricales a m. flexor hallucis brevis
Objevuji se prvni poskozeni nohy jako je pokles pti¢né klenby, zvétSeni
plantarni flexe z diivodu oslabeni svall, a to ma za nésledek i naslednou

rekurvaci kolene jako kompenzaci tohoto postaveni nohy.

e Stadium 2

V noze zac¢ina prevaha supinatort v diisledku oslabeni svalll (m.peroneus
longus a brevis), vznika tak dysbalance a supinacni a varozni postaveni
nohy.

Zmens$eni kontaktni plochy nohy s podlozkou, poruchy stability, Casté

distorze kotniku.

e Stadium 3

Oslabeni svalové skupiny bérce hlavné pak m. tibialis anterior, za¢ina se
vice projevovat oslabeni dorsalni flexe v noze, a to ma za nasledek

stepaze neboli tzv. ¢api chlize

e Stadium 4

Pro pacienta je obtizné udrzet vzpiimené postaveni, dochazi také
k oslabeni plantarnich flexori a omezeni stoje na $pic¢kach.
PtetiZzeni m. quadriceps a glutearnich svali jako disledek pii kompenzaci

pohybu

e Stadium5
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e Pacient zafind pfi chizi rotovat panev v disledku oslabeni
ischiokruélnich svali
e Stadium 6
e Miuizeme pozorovat oslabeni m. quadriceps. Nebyva typické pro
neuropatii, ale vznik4 jako nasledek imobilizace pacienta a neschopnosti
posilit sval na ptivodni hodnoty
e Stadium 7
e Omezeni pohybu Vv kycli v disledku oslabeni m. gluteus maximus a
zkraceni m. iliopsoas. Pacient ma znacné problémy pii snaze o vzpiimeny
stoj.
e Pii omezeni pohybu dochézi k rychlé atrofii svalli a obtiznému néavratu

k chuzi (Kobesova, 2000).
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3 Klinicky obraz
3.1 Zakladni rozdéleni

Onemocnéni Charcot-Marie-Tooth miizeme nejlépe rozdé€lit na tfi zakladni typy,
které jsou demyeliniza¢ni forma (CMT1), déle pak forma axondlni (CMT2) a jako posledni
odlisn¢ pojmenovany Dejerine-Sottas syndrom. Jednotlivé typy onemocnéni je mozné délit
1 do dal$ich podskupin, a to podle typu dédi¢nosti, podle chromozomu, ktery byl poskozen,
i naptiklad podle postizeni ur¢itych gent. Toto je zékladni rozdéleni, které je pro mou praci
myslim dostacujici. Pro sezndmeni s ostatnimi typy onemocnéni pfikladam tabulku, viz

piiloha 1 (Ambler, 2013).

3.2 CMT1

Jde o nejrozsitenéj$i typ onemocnéni, objevuje se az v 65% pripadd. Jde o
demyelinizacni (hypertroficky) typ sprimarnim postizenim myelinové pochvy a
charakteristickym pomalym vedenim. Existuji dvé hlavni genetické varianty. CMT 1A (60-
90%), ktera se objevuje vyhradné€ na 17. chromozomu a varianta CMT 1B (5%), ktera je
lokalizovéna na 1. chromozomu. OvSem nemusi to tak byt pokazdé, a proto v dnesni dobé
muzeme rozliSovat typy CMT 1A-E. Vzacné se pak vyskytuje na chromozomu X (CMT X).
Vyskytuji se ale i1 pfipady, kdy je u pacienta negativni rodinnd anamnéza. V téchto ptipadech

jde zfejmé o novy typ mutace (Ambler, 2013).

Onemocnéni se zacinad projevovat jiz v obdobi dospivani. Je mozné, ze prvni
ptiznaky ziistavaji dlouhou dobu skryty, ale nejpozdé¢ji do dvacatého roku veku by se méli
projevit. Casova osa onemocnéni nAm miize pomoci, jak velké postizeni miizeme u pacienta
ocekavat. Plati zde, ¢im dfive se objevi prvni ptiznaky, tim vétsi neurologicky deficit se u
pacienta objevi. Pozitivni zpravou je, Ze CMT Zadnym zpusobem nezkracuje délku Zivota a

nema ani vliv na pacientiv intelekt (Kobesova A., Horacek O., 2009).

Tento typ postihuje nejdiive drobné svaly nohy. U 50-75% pacientt tak vznika pes
cavus, zkracuje se jim Achillova Slacha a objevuji se kladivkové prsty. Dalsi postup
onemocnéni je velmi variabilni. Dochazi k oslabovani predevsim v oblasti peronealnich
svalll, pozdéji lytek a distalni ¢asti stehen. Vznika tak typické capi chize. V pokrocilejSich
fazich se az u 65% pacientll onemocnéni zacind projevovat také na hornich koncetinach.
Neobjevuji se zde parestezie ¢i neuropatické bolesti, ale odborné vySetieni prokaze
senzitivni poruchu v distalni ¢asti a mohou se také objevit atrofie drobnych svalii ruky, které
vedou k obrazu oplostélé tzv. ,,opici ruky®“. Azu 10% nemocnych se objevuje i mirna forma
skoliozy. Déle pak asi u 25% pacientd dochazi k hypertrofii nervi, to je mozné zjistit 1
palpacné na nékterych periferné ulozenych nervech napf. n.peroneus, ulnaris, radialis.
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Nekteti pacienti s CMT 1 se mohou zdat i asymptomaticti a vlastni neuropatie se objevi az
pii vySeteni kvali Gplné jiné potizi napt. deformity nohy ¢i bolesti zad (Ambler, 2013;
Urbanek, 2000).

3.3 CMT2

I zde se jedna o autozomaln¢ dominantni dédicnou formu jako u CMT 1, avsak
s rozdilem, Ze u tohoto typu jiz dochéazi k poskozeni samotného nervu. Tento typ se zacina
projevovat az po dvacatém roku zZivota, ale spise se to pak déje ve star§Sim véku. Obvykle se
zde objevuji veétsi atrofie na dolnich koncetinach mén¢ jsou pak patrna postizeni na hornich
koncetinach. Rychlost vedeni v perifernich nervech je jen lehce snizena nebo je zcela

zachovana normalni rychlost. | u tohoto typu bylo prokazano hned né€kolik genetickych
forem, v dnesni dobé CMT 2A-L. Nejcastéjsi z nich je pak CMT 2A 20% (Ambler, 2013)

Jak uz jsem zminil tento typ se projevuje t€Zkymi parézami svali nohy a peronealnich
svall, rozviji se tak komplexni pes cavovarus, ale na rozdil od typu CMT 1 je postizeni a

tremor na rukou velmi mirny a jsou zde i mnohem vice zachovalé §lachové reflexy.

ey e

A%

projevuji se tézS§imi atrofiemi s rychlou progresi chabé quadruparézy, poruchou hrubé
motoriky rukou, poruchou stoje a chiize uz do tieti dekady. V pozd¢jsi dobé kolem 50 roku

je pak pacient upoutdn na invalidni vozik (Mazanec, 2015)

3.4 Dejerine-Sottas syndrom
Tento typ byva Casto Spatné¢ diagnostikovén, a to diky své podobnosti s CMT 1.
Nékdo 1 prosazuje, ze se jedna jen o podtyp CMT 1 a ne osamoceny typ hereditarni

neuropatie (Timmerman, 2000).

Na rozdil od jinych forem CMT se Dejerine-Sottas symdrom objevuje jiZ v prvni
dekade zivota a jeho nastup a rozvoj je urychleny. Od brzkého véku je jiz zpomalen
psychomotoricky vyvoj a néktefi pacienti se viibec nenauci chodit. Vétsina jich pak ziska
schopnost chiize az okolo Sestého roku. Negativni na této diagndze je to, Ze velké procento

pacientil v pozd¢jsi dobé schopnost chlize ztrati Gpln€ a jsou upoutani na invalidni kieslo.

Pro tento typ jsou typické skoliézy a ataxie, a mizeme také jako u ostatnich typi
ocekavat atrofie svalovych skupin nohou a rukou. Na rozdil od ostatnich typii se objevuji 1
problémy s hlavovymi nervy jako je n. abducens nebo n. facialis. To ma za nasledek potize
s o¢ima jako jsou nystagmus, abnormality zornice, ptoza vicka nebo midza. Dale jako zbylé
typy postihuje téz senzoricka vlakna, coZ ma za nasledek snizené¢ vnimani tepla, bolesti,

tlaku a chladu na chodidlech a hornich koncetinach. Pozitivni je, Ze tento typ nepostihuje
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dychaci svaly nebo srdce. Uplny obraz postizeni se rozviji az do tficatého roku Zivota

(Mazanec, 2000; Ambler, 2013).
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4 Periferni nerv
e Neuron
e Nedilnd cast nervového systému. Té€lo nervové builkky se nazyva
perikaryon, z kterého vybihaji vybézky, které slouzi k vedeni vzruchu.
Jsou dva druhy dostiedivé dendrity a odstfedivé axony na jejich
zakonc¢eni dochazi vyméné jednotlivych vzruchi pomoci synapsi.
e AXon
e RozliSujeme senzitivni a motoricky, tvofi télo neuronu a pomaha pfi
ptrenosu latek, povrch axonu je pokryt buné¢nou membranou (axolema)
e Pochva
e Mpyelinova, kterou tvoii Swannovy buiky, které¢ pak v rotaci obklopuji
axon. Myelinova pochva je pak na axonu ve stejné dlouhych usecich mezi
jednotlivymi Swannovymi buiikami pferuSena a tvoifi tak Ravierovy
zafezy. Plocha mezi témito zafezy se nazyva internodium. M4 hlavni
podil na vedeni vzruchu.

e Nemyelinova pochva, kterou tvofi jen tenka vrstva Swannovych bunek.

Periferni nervy mohou byt jak senzitivni, tak motorické, ale nejéastéji typ je smiseny,
ktery obsahuje jak senzitivni, tak i motoricka vlakna. Jednotliva vlakna mizeme rozdélit na
myelizovana (siln€j$i somatickd a pregangliova autonomni) a nemyelinizovana (tenka
somaticka a postgangliova). Obal jednotlivych axoni je tvofen z endoneuria, které je
spojeno jemnou podélnou podpirnou tkani do fascikli, které jsou obaleny perineuriem.
Samotny periferni nerv vznikd spojenim fasciklii. Obal téchto spojenych fasciklid vytvari
epineurium a vznika tak zevni pouzdro nervu. Jednotlivé nervy jsou vyZivovany nutri¢énimi

cévami (vasa nervorum), které se nachazeji ve vazivové tkani okolo nervu (Ambler,2004).

4.1 Druhy poSkozeni
e Wallerova degenerace
e Vznika pfi fokdlni 1ézi periferniho nervu, nej€astéji pak po kompletnim
pferuSeni axonu. Distalni ¢ast axonu zacne atrofovat, u motorickych
axontll dojde 1 k atrofii svall
e Axonalni degenerace
e Vznikd podle ndzvu poskozenim axonu. Tentokrat se vSak jednd o

toxicke, infekéni, metabolické ¢i ischemické poSkozeni.
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e Demyelinizace
e Zde dochazi k poskozeni myelinové pochvy. Projevu se poruchou vedeni

vzruchu, kterou mizeme pozorovat pii EMG vysetieni (Ambler, 2004)
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5 VySetreni
U tohoto onemocnéni je prvni vySetieni velice dulezité a pokud mé pacient podezieni
na onemocnéni CMT, nemélo by se nic zanedbat. Mélo by se skladat s EMG, genetického a

klinického vySetfeni a vyuzit mizeme téz biopsii postizeného nervu.

5.1 Klinické vySetieni

Pacient obvykle s prvnimi problémy ptichazi za fyzioterapeutem ¢i ke svému lékati.
Pfi prvnim rozhovoru s pacientem se s nim mizeme lépe seznamit a na podklad¢ z téchto
informaci pak sestavit vhodnou rehabilitaci. Proto je nutné k pacientovi mluvit vstiicné a

budit v ném dojem, ze mu pomahame.

Hlavnim aspektem vySetfeni je pecliva anamnéza. JelikoZz se jednd o dédicné
onemocnéni, bude nas velmi zajimat rodinnd anamnéza. Pokud si pacient neni jisty
prodélanymi nemocemi svych piibuznych je vhodné si je pozvat a vytvofit anamnézu
spole¢né s nimi. Ptame se na prodélané nemoci jak u rodicd, tak i u prarodicii. Diky peclivé

rodinné anamnéze Ize 1€pe a snadnéji odhalit mozné onemocnéni.

V osobni anamnéze nas bude zajimat jak probihajici onemocnéni, tak i predchozi
urazy ¢i choroby. Hlavné pak ty, které souvisely s pady, nestabilitou nebo opakované urazy
kloubii nohy, které by dokazovaly nestabilitu a poruchu v pohybové soustavé. Také
sledujeme fyzickou zdatnost pacienta a dotazujeme se, jak zvlada déle trvajici fyzickou
namahu. U nynéjSiho onemocnéni nas bude zajimat soucasny stav, priabéh a doba trvani
potizi nebo jiz prodélané patologické zmény na téle napt. deformity nohy, slabost svalil ¢i

potize s chiizi. DileZzité je také vnimat, jak pacient na onemocnéni reaguje (Véle, 2006)

5.2 Fyzioterapeutické vySetieni

Pti vySetfovani pohybové soustavy postupujeme stejné jako U béznych pacientd.
Aspekeéné hodnotime stabilitu stoje, pokud je pacient schopny. Ve stoji pacient musi
aktivovat veskeré svalstvo a mi tak miZeme vypozorovat postiZzeni jako jsou deformity ¢i
atrofie na dolnich koncetinach nebo vadné drZeni téla, které by v jinych polohach nebyli tak
viditelné. Pokud pacient zvlada piimi stoj bez problémt je dobré vyzkouset 1 modifikované
stoje. Jako je naptiklad Romberglv stoj 2 a 3 (stoj spatny se zavienyma oc¢ima) nebo t&zsi
Trendelenburgovu zkousku (stoj na jedné noze). Pti téchto stojich hodnotime celkovou

stabilitu, ale také drobné pohyby nohy ¢i hornich koncetin (Kolat, 2009; Véle, 2006).

Pti chilzi se u pacienta soustfedime na celkovou stabilitu chiize, soumérnost krokl a
pohybu hornich koncetin a diiraz klademe i na pozorovani nohy. V§imame si ji ve vSech
fazich chiize. Hodnotime odraz ze $picky, kontakt s podlozkou i pohyb pfi odvalu chodidla.
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Jestlize je pacient naucen pouzivat k chlizi kompenza¢ni pomucky, hodnotime chtizi s nimi

a poté i bez nich (Haladova, Nechvatalova, 2010).

Dulezity je také svalovy test. Hlavné u rizikovych skupin svalu jako jsou flexory a
extenzory bérce a nohy, které toto onemocnéni postihuje primarn€. Hodnotime kazdou
koncetinu zvlast. Hodnoty, které naméfime, ndm mohou pomoci v budouci praci
S pacientem a to tak, Ze miizeme pozorovat zhorSeni svalové sily nebo v lepSim ptipade

zlepSeni stavu po vhodné rehabilitaci (Janda, 2004; Opavsky, 2003).
5.2.1 Vysetieni senzitivnich vlaken periferniho nervu

Senzitivni vlakna perifernich nervii jsou nachylnéjsi k postizeni na rozdil od téch
motorickych, proto vétSinou poruchdm motorickych vldken ptfedchazi postizeni téch
senzitivnich. Je tfeba brat na védomi, ze tam kde dojde k poruse senzitivnich vlaken,

muzeme oc¢ekavat 1 poruchu motorickych vldken.

e Subjektivni ptiznaky
e Algie — neboli bolesti, vetné¢ neuralgic (palivé, Zahavé v misté
inervovaném postiZzenym nervem)
e Parestezie — vjemy pacienta, vét§inou mravenceni, brnéni, svédéni
e SniZena citlivost kiize, omezeni hmatovych funkci, poruchy vniméni
tepla, chladu
e Objektivni vySetieni
Hyperestezie — vysoce zvySené vjemy citlivosti (vySetfujeme za pouziti
neurologické jehly nebo §téteCkem a podobn¢)
Hypestezie az anestezie — zde naopak vysetiujeme snizeni dotykovych vjemi
Palhypestezie — poruchy vnimani vibraci

Zmény polohocitu a pohybocitu — projevi se pfi vySetieni stoje ¢i chlize
5.2.2 Vysetieni motorickych vlaken

e Subjektivni ptiznaky
e Velmi zavisi na stupni a lokalizaci postiZeni. Pacienti si nej€asté&ji uvadi
snizeni svalové sily, omezeni v rozsahu pohybu, vétsi unavitelnost pii
delsi fyzické aktivité ¢i pocity nestability pii lokomoci.
e Objektivni ptiznaky
e Hyporeflexie a areflexie — pozorujeme zde vymizeni az uplnou ztratu

Slachookosticovych reflexti
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e Poruchy svalového napéti a snizeni az ztrata svalové sily

e Hypotrofie, atrofie — vysetfujeme pomoci antropometrického méteni

e Fibrilace a fascikulace — Fascikulace jsou viditelné na povrchu kuize, jsou
to drobné stahy svalovych snopct. Fibrilace nejsou viditelné, ale je
mozné je pozorovat pii EMG vySetfeni, jednd se o Uplné denervace

(atrofie) svalu (Kolat, 2009).

5.3 Elektromyografické vySetireni

Elektromyografie je velmi vyuzivanou vySetfovaci metodou, ktera nam pomoci
elektrod umist'ujicich se na vySetfovany sval dava informace o zménach elektrického
potencialu, ke kterym dochdzi pti svalové aktivité a také ndm dava informace o rychlosti
jakou jsou vedeny vzruchy v nervu. Elektromyografie snima jak samotny sval a jeho vldkna
tak 1 periferni nervy a nepfimo i1 miSni struktury. Muzeme vyuzit dvou metod
elektromyografie invazivni, kterd se provadi pomoci jehlové elektrody vpichnuté piimo do
svalu nebo neinvazivni, ke které slouzi klasické elektrody ptikladajici se na télo. U
onemocnéni CMT je vhodnéjsi invazivni metoda, protoze poskytuje presnéjsi vysledky. U
CMT nam poméha potvrdit, Ze jde o neuropatii a tim vyloucit jiné onemocnéni nervového
systému. Za pomoci tohoto vysetieni jsme pak schopni urc¢it typ CMT a sledovat i jeho

budouci progresy (Krobot, Kolatfova, 2011).

5.4 Genetické vySetieni

Ke genetickému vySetieni ptistupujeme az po urceni klinické diagnozy neurologem
nebo jinym vySetfujicim lékafem. Pacienta si poté pozveme na konzultaci, kterou provadi
Skoleny genetik. Konzultaci mize byt pfitomna i rodina pacienta vzhledem k tomu, Ze se
jedna o dédi¢né onemocnéni. Pii konzultaci je pacientim vysvétleno, jakym zplsobem
dochazi k ptfenosu choroby, jaka jsou rizika pfenosu na budouci potomky, a to jakym
zpusobem probiha genetické vySetieni a jaky ma pro pacienta ptinos. Pokud pacient vi, Ze
se v jeho rodiné¢ vyskytuje onemocnéni CMT je moZné na jeho pifani pfistoupit i
k prenatalnimu vysetieni plodu ale vzhledem k tomu, ze se nejedna o zivot zkracujici
onemocnéni, neprovadi se tento postup pfili§ Casto. Po prvni konzultaci u pacienta
odebereme vzorek jeho DNA. Po vySetieni jsme schopni ur¢it i gen, ktery je za onemocnéni
odpovédny a diku tomu zjistit nejen jestli se jedna o typ CMT 1 ¢i CMT 2, ale zjistime 1

pfesny podtyp a miiZzeme tak zvolit vhodn&jsi postup pfi 1éCbé.

U CMT existuji rtizné druhy dédi¢nosti. Nejvice se setkdvame s dominantnim
zptisobem. Onemocnény ma 50% Sanci, ze se CMT projevi i u jeho potomkii. V mensi mife
se setkavame s dominantnim zpisobem vazanym na chromozom X. Pfi tomto zpiisobu na
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100% piechazi onemocnéni z otce na dceru, u které ma ovSem onemocnéni mnohem lepsi
prognozu a i prubéh. Z dalSich méné Castych zptisobu miizeme uvést recesivni bez vazby na
pohlavi (velmi mala pravdépodobnost, nutnost dvou partnerd s poskozenim shodného genu)

a sporadicky (ani jeden nemocny, vznikne nova mutace genu, ktera se dédi dominantng¢).

Po DNA vySetteni si pacienta pozveme znovu. Jsou mu sdéleny vysledky a ptipadné

pozveme k vysetfeni 1 ostatni ¢leny rodiny (Seeman, 2004).

5.5 Biopsie nervu
Dnes uz se pouziva ojedinéle jen kviili upiesnéni typu onemocnéni v ptipadé€, ze nam

k tomu nedopomiiZzou jina vysetfeni. Biopsie se provadi na n. suralis (Ambler, 2013).
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6 Lécba

I kdyZ v soucasnosti trpi timto onemocnénim velké mnozstvi lidi, je prozatim CMT
nelécitelnou chorobou, nicméné 1é€ba ke zmirnéni pfiznakli a zlepSeni kvality pacientl
existuje. Jak uz jsem zminil 1éCba se zabyva zmirnéni nebo korekci ptiznakt dale pak 1écbou
deformit na pohybovém aparatu nebo vhodnym cvic¢enim ke zlepSeni fyzické kondice.
Pacienti maji tyto moznosti: rehabilitace s fyzioterapeutem, ortotika, rezimova opatfeni,
vitaminy, ortopedické operace, léky na zmirnéni neurologickych ptiznakd. Ackoliv
neexistuje 1éc¢ba, ktera by CMT vylécila, diky pokroku Vv poznavani pfi¢in tohoto
onemocnéni a mechanismu jeho vzniku je mozné, ze v budoucnu s velkou pravdépodobnosti
dojde k vyvoji t¢inného lé¢ebného postupu. V minulosti byli provedeny studie o 1é¢bé CMT
u mys$i. V jedné jeji autofi prokazali, ze podavanim vitaminu C mySim s CMT 1 bylo
docileno zlepseni jejich fyzické sily a tim padem i pohybu. V druhé studii bylo vyuzZito 1é¢by
podavanim blokatortt hormonu progestronu (onapriston). Lécba méla téz pozitivni vliv na
pohyb a silu mysi s CMT 1. Ackoliv jde o pozitivni vysledky je potieba mnoha dalsich studii
a testll, nez bude moct byt tato 1é€ba uZita na 1éceni lidi, ale prozatim jde o pozitivni zpravy

do budoucna (Seeman, 2004).

Z farmakologickych ptipravkl je mozné pacientim podéavat vitaminy ¢i kyselinu
thioctovou, terapeuticky efekt ovSem neni tak UspéSny jako napiiklad u diabetické
neuropatie. Pacientiim, ktefi trpi na nepiijemné parestezie (asi 10% ptipadi s CMT 1) je pak
podavan gabapentin na zmirnéni téchto potizi. I pfesto ma hlavni tlohu v 1é¢bé fyzioterapie

(Vondracek, 2000).

6.1 Fyzioterapie

Jak uZ jsem zminil fyzioterapie plni hlavni tlohu v Ié¢bé. Klasické techniky
posilovani svalll (dfepy) nemusi byt u CMT upln€ vhodné. Muze pti nich dojit 1 ke zhorSeni
stavu pacienta a to tak, ze pfi klasickém cviceni mize dojit ke snizZeni sily u jiz postizenych
svali a k pretizeni téch doposud zdravych. Misto toho je vhodné vyuzit individualné
provadéné fyzioterapie, které piedchdzi ptipravné procedury, jako napiiklad techniky
mekkych tkadni, protazeni pfetéZovanych svall a Slach (Achillova §lacha, m triceps surae,
atd.), mobilizaci kloubii nohy a taktilni nebo proprioceptivni stimulace. Pii cviceni

vyuzivame hlavné postupi za neurofyziologickém postupu (Kolat, 2009; Horacek, 2004).
6.1.1 Senzomotoricka stimulace

Senzomotoricka stimulace se skladd z procvicovani stability na nestabilnich

plochach, které pomaha zlepsovat svalovou koordinaci a motorické programovani (rychlost
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a kvalitu pfi fizeni pohybu). Také pomaha zlepSovat rychlost svalové aktivace a tim padem
nahrazovat nedostate¢nost oslabenych svalt. Je to téz uzite¢na technika rehabilitace

V pfedchazeni pada ¢i neptijemnych urazi kotniku.

Pii terapii za¢indme s cvicenim na pomtickach, které jsou méné narocné (pénova
podlozka) a paklize to pacient zvlada bez problémul je mozné postupné prechédzet na stale
(véalcova tusec, kulova tsec). V autoterapii mohou pacienti vyuzivat balan¢nich sandala. Ty
pomahaji k spravnému drzeni nohy, formuji a udrzuji jeji spravnou konfiguraci a pomahaji
ke zlepseni sily a aktivity drobnych svalil nohy. Pfi procvi¢ovani glutealnich svald, které
jsou u pacientt s neuropatii kviili vadnému pohybovému stereotypu velmi ¢asto oslabené se
zaméfujeme na cviceni na mici (gymball) ¢i minitrampolin€é. Tyto pomucky je vhodné
vyuzivat u onemocnénych s jiz vice rozvinutymi poruchami na dolnich koncetinach jako
jsou parézy z divodu, Ze vice ndro¢né cviky na tézSich pomiickdch by byli nevhodné a
pacienti by je nezvlddali a hrozilo by i naptiklad néjaké zranéni a tim i1 zhorSeni jejich
stavajiciho stavu. U cviceni dbame na to, aby byl pacient bos hlavné z divodu, ze se tak
zvySuje proprioceptivni i exteroceptivni stimulace a predchdzime tak i moznosti zranéni
z diivodu uklouznuti na pomicce. Jinak se chlize naboso nedoporucuje. Bez vhodnych bot
¢i ortéz je chlize mnohem vic fyzicky naro¢nd, hrozi pady, zakopnuti a nekontrolované
doslapy, které mohou mit za nasledek nepiijemné zranéni. U pacientii s neuropatii musime
ke cviceni pfistupovat individudlné, cvi¢eni by nemélo u pacienta vyvolavat bolest a ani
unavu, a i €as cviceni by mél byt uzpisoben tak aby rehabilitace byla GspéSna. U cviceni
nabadame pacienta k tomu, aby si uvédomoval, co déla a vnimal svou posturu a polohu téla
Vv prostoru. U onemocnénich s vétSim postizenim (t€zké parézy, poruchy Citi atd.) cvic¢ime
pouze senzomotorické cviky, a to spiSe vsedé¢ nebo vleze nez ve stoje. Eventuelné
vyuzivame nacviku stability na stabilometrické plosiné (BalanceMaster), kterd ndm nabizi
spoustu moznosti cviceni, podle jiz definovanych pocitatovych programi. Pacient zde cvici
zpétnou vazbu pfi cvi€eni. Pfistroj umozZnuje cviceni jak ve stoje i se ztizenymi podminkami
tak vsedé¢ na mic¢i a souCasné vyhodnocuje parametry provadéného pohybu, a tak

fyzioterapeutovi ulehcuje vybér vhodné trovné cviceni, ktery sedi pro dan¢ho pacienta.
6.1.2 Vojtova metoda reflexni lokomoce

Skoro u vSech onemocnénych s neuropatii 1ze vypozorovat poruchu ve stereotypu

dychani a s tim spojené problémy s hlubokym stabilizaénim systémem patete a bolesti zad.
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V rehabilitaci u pacienti s CMT ma proto reflexni lokomoce velmi dilezitou roli, nebot’ nam

pomahd automaticky zapojit jinak nefunk¢ni svalstvo (Kolat, 2009).

K tomu slouzi vyuziti globalnich vrozenych pohybovych vzorct, které v samovolné
motorice chybi, ale Ize je reflexné¢ vyvolat. Metoda pouziva odpovidajici proprioceptivni
stimuly (spoustové zoény, vychozi poloha, opérné body) a dochazi pii ni k zapojeni
svalovych fetézcii do globalnich pohybovych vzorcu, které mame dva tzv. ,,reflexni plazeni
a otaCeni®. Reflexni plazeni ve vyvoji jedince jako celek nefiguruje, ale reflexni otaceni tam
nalezneme. Tyto vzorce byly utvotfeny uméle a k jejich zapojeni je potieba zaujmout urcitou
vychozi pozici a spravné pusobit na spoustové zony. U této metody rehabilitace neni
zapotiebi aktivni spoluprace pacienta. Hlavni roli zde ma fyzioterapeut, ktery se pokousi
nalézt vhodnou vychozi polohu a plisobit na spravna mista, ze kterych je mozné si co nejvice
vybavit globalni svalovou aktivitu, pii které pak dochazi i k vyraznému zapojeni oslabenych
svall. U pacientl s CMT je mozné diky této metod¢ docilit velmi dobrych vysledkt ve

zvyseni svalové sily a celkové stability (Horacek, 2004).
6.1.3 Proprioceptivni neuromuskularni facilitace

Cilem této metody je ovliviiovani motorickych neuronii pfednich rohti miSnich za
pomoci aferentnich impulst ze svalovych, Slachovych a kloubnich proprioreceptort.
Soucasné jsou neurony ovlivilovany i eferentnimi impulsy z vysSich motorickych center,
kterd rovnéZ reaguji na aferentni impulsy pfichazejici ze zrakovych a sluchovych
exteroreceptord. Potfebné stimulace proprioreceptorti docilime za pomoci pohybu aktivnich

¢1 pasivnich, hmati nebo pohybu proti spravné vedenému odporu.

Zékladni soucasti proprioceptivni neuromuskulérni facilitace (PNF) jsou pohybové
vzorce, které jsou pokazdé vedeny diagondlnim smérem s pfitomnou rotaci a jsou podobné
vétsin€ béznych dennich aktivit. Rota¢ni a diagonalni slozka je vzdy v souladu s klouby,
kostmi, a vazivovymi casti pohybového aparatu. Kazdé soucésti téla od hlavy az po
koncetiny nalezi dvé diagondly, z nichz kazda se sklada ze dvou pohybovych vzorci, které
jsou antagonistické. Kazdy vzorec ma jesté navic flekéni a extencni €ast, a tak madme dva
flek¢ni 1 exten¢ni vzorce pro kazdou Cast téla. Pohyby v téchto smérech musi vzdy obsahovat
tf1 slozky pohybu (flexi nebo extenzi, abdukci nebo addukci, zevni nebo vnitini rotaci).
Zaklad uspésné terapie spociva v zapojeni co nejveétsiho poctu svalil pii provedeni pohybu
(Kolat, 2009).

6.1.3.1 Facilita¢ni postupy pri PNF

e Stimulace pomoci svalového protazeni
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e Pomoci protazeni vyvolavame nebo zesilujeme svalové kontrakce.
e Stimulace kloubnich receptorti
e Pomoci trakce (oddaleni ploch kloubu) docilime zesileni svalové
aktivity, pomoci komprese (ptiblizeni ploch kloubu) zase zlepsujeme
stabilitu kloubu.
e Adekvatni mechanicky odpor
e Pricviceni fyzioterapeut klade odpor (adekvatni k pacientove fyzické
zdatnosti) proti pohybu pacienta bud’ v celém rozsahu nebo jen pfi
néjaké Casti, ma za ucel zlepseni svalové sily a vytrvalosti
e Taktilni stimulace, manualni kontakt
e Fyzioterapeut manualné dopomaha ke spravnému provedeni pohybu
a to bud’ bez aktivniho piispéni pacienta, S ¢astecnou dopomoci nebo
jen kontroluje provedeni pohybu, vSe zdlezi na momentalnim stavu

onemocnéného (Kolar, 2009).

6.2 Operace

K ortopedickym opera¢nim zakrokiim se u choroby CMT pfistupuje v piipadé
moznosti zabranéni vzniku typickych deformit pro chorobu nebo korekce téch jiz vzniklych.
Smyslem téchto operaci je pomoc pacientovi pii rehabilitaci tim, ze se opera¢né napravuji
deformity na nohach a tim davaji moznost lep$i mobility, chiize a stability ve stoji. Uspéch
téchto operaci je velmi zavisly na dobrém nacasovani 1écby. Pokud je operace dokola
odkladédna na pozdé&jsi dobu zmensuji se tak Sance na jeji uspéch. Tato 1é¢ba ma veétsi smysl
Vv brzkych stadiich onemocnéni, kdyZ jesté nejsou deformity naplno rozvinuté a neni tak

nutné operovat na kostech, ale jen mekkych tkanich (Smetana, 2004).
6.2.1 Operace na mékkych tkanich

Tyto operace patii mezi snazsi jak na provedeni, tak na néaslednou rehabilitaci.
Béhem nich se provadi hlavné tentonomie, prolongace a transpozice $lach. Mezi nejcastéjsi
zakroky patii operace dle Steindlera, pii které dochézi ke korekci deformity pes cavus a to
za pomoci protnuti zacatka kratkych flexori palce a prsti. Tato operace je uspés$na jen tehdy,
pokud zmény na noze nejsou strukturalng fixované. Dale se provadi transpozice iponu svalu
m. tibialis anterior z medialni strany nohy na stranu protilehlou (lateralni). K této operaci je
nutnd svalova sila stupné 5 na daném svalu. Operace ma za el snizit tah svali chodidla do
supinace a alespon z ¢asti nahradit ztracenou funkci peronealnich svalt. Operativné lze také
fesit drapovité postaveni prstit hlavné pak haluxu. V tomto piipadé se provadi operace podle
Jonese (viz obrazek €. 3), pfi které je transponovana Slacha dlouhého extenzoru palce na
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hlavi¢ku prvniho metatarzu. K népravé equindzniho (prepadavajici Spicka) postaveni nohy
se provadi prolongace Achillovy Slachy a flexorti prstii. Doba fixace nohy po operacich se
zkracuje a co nejdiive se zacina s rehabilitaci, aby nedoslo k pfili§ velké atrofii svalstva coz

je u CMT problematické z hlediska dalsi 1€cby (Dungl, 2005; Smetana, 2004)

Obrdazek ¢. 3: Operace dle Jonese

Zdroj: Dungl, 2005: 379

6.2.2 Operace na kostech

vvvvvv

rozsahu pohybu, centraci kloubu a navraceni kloubu do fyziologického postaveni. Ptistupuje
se k nim, az kdyz je deformita strukturalné fixovana. Operace maji za G¢el napravit vadné
postaveni nohy a hlezenniho kloubu. Pii feSeni téchto deformit se vyuziva klinové
klinovou osteotomii patni kosti, kterd ma korigujici uc¢inek na vardzni postaveni paty. Pii
operacni 1écbe kosti je vyuzivano i dézy kloubii naptiklad troji déza sub talo. Takovato
operace upln¢ znehybniuje hlezenni kloub a pacient pak neni odkazan na ortotické vybaveni.
Kloub je stabilni jak pii chiizi, tak ve stoje. Nevyhodou je akorat dlouhd imobilizace po

operaci (Smetana, 2004).
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7 Chiize

Chtize je plynuly pohybovy déj, ktery ma své charakteristické parametry. Jako jsou
rychlost, tempo, délka kroku, délka cyklu chlize, asové stfidani kroku pravou a levou
koncetinou, nezavislost pohybu horni casti téla od pohybi dolnich koncetin a podobng¢.
Chtize je zptisob pohybu z jednoho mista na jiné za pomoci opakujici se vymény dolnich
koncetin (krokit) s podminkou, Ze alespon jedno chodidlo zlstava v kontaktu s podlozkou.
Krok se ma vzdy provadét pies patu a odrazet se od koneckd prstl. Spicky i kolena maji
smefovat vpied, trup je vzpiimeny, ramena roztazené do stran a dolii. Temeno hlavy je tieba
vytahnout smérem nahoru a pohled sméfovat pied sebe. Pii chiizi dychat pravidelng¢,
zhluboka a v rytmu chiize. Nedé¢lat ptili§ dlouhé kroky. Zcela nevhodna je chtize po Spickach
nebo naopak po patach. Zbytecné zatézuje kolenni a kycCelni klouby. Paze je tfeba mirné
ohnout a rytmicky jimi pohybovat v tempu chlize. Chlize je zdkladem lokomoce ¢lovéka,
takze o ni mizeme mluvit jako o stereotypu. tento stereotyp je velmi komplexni a proto
mnohé poruchy pohybového a nervového systému maji za nasledek i porusenou chiizi

(Kordosova, 2017).

7.1 Faze chiize

Pro popis mechanismu chtize slouzi krokovy cyklus. Ten zacina i kon¢i dopadem
paty jedné dolni koncetiny na podlozku (tzv. dvojkrok). Tento cyklus Ize snadno rozd¢lit na
dvé faze. Fazi stojnou, ktera tvoii 60% kroku a pfi které je chodidlo v kontaktu s podlozkou.

Druha je faze $vihova, ktera tvoii zbylych 40% a chodidlo uz neni v kontaktu s podlozkou.
7.1.1 Stojna faze
Stojna faze casove zabird 60% procent kroku a 1ze ji dale rozdé€lit na pét ¢asti.

e Faze pocatecniho kontaktu — Dochdzi k pocate¢nimu kontaktu paty
s podloZkou a tim se zahajuje absorpce narazu a decelerace pohybu. Zapojuji
se zde hlavné dorsalni flexory nohy a extenzory kycle.

e Féze reakce na zatiZzeni — Pfi1 této fazi dochazi k pfenosu na zatizeni na
koncetinu. Zapojuji se pfedevsim extenzory kolene a kycle.

e Stifedni faze stoje — Zde klesa aktivita svald, které byli zapotiebi v predeslych
fazich. O stabilni stoj se tak staraji hlavné extenzory a flexory hlezna.
Dtilezita je také dobra stabilita extendovaného kolenniho a kycelniho kloubu.

e Faze kone¢ného stoje — Zacind odlepenim paty od podlozky a ptipravou na

Svihovou fazi. Nejvice se zapojuji plantarni flexory nohy.

30



e PredSvihové faze — Slouzi k pfipravé na Svihovou fazi. Dulezity je pohyb

kolenniho a kycelni kloubu do flexe.
7.12 Svihova faze
Svihova faze zabira zbylych 40% a lze ji dale rozdélit na tfi &asti.

e Faze pocateéniho Svihu — Zde jsou zapojovany flexory kycle a kolena.
Dulezit¢ je také zapojeni dorsdlnich flexorG nohy, aby nedochézelo
k zakopavani.

e Stiedni Svihova faze — V této fazi jsou stale zapojeny dorsalni flexory nohy i
ostatnich kloubd.

e Kone¢na faze Svihu — Faze piipravy na dopad na podlozku. Dochazi
k ptibrzdéni flexe v ky¢elnim kloubu a extenze kolenniho kloubu. Stale jsou

aktivni dorsalni flexory nohy (Baumgartner, 2016).

7.2 Faktory ovlivitujici chuzi

Chazi a chodidlim je vénovéana velmi mala pozornost. Skoro vSechny problémy a
zranéni nohy zacinaji nekomfortni chodidla. Snazime se mu ulevit od bolesti tim, Ze
pfendSime véahu jinak, a tim se roztaci cely kolotoC dalSich problémi. Kazd4 mala odchylka
muze zpusobit dalsi zdravotni problémy. Naptiklad bolesti kolen, patefe az po skolidzu, ¢i

rizné deformity prstti nebo nohou. Na $patné chtizi se podileji tyto faktory

e vytaceni Spi¢ek nohou smérem ven v thlu vice nez 30 °©

e zatiZzeni jedné nohy vice nez druhé

e nefeSené zkraceni dolni koncetiny (vrozené nebo ziskané po tirazu)
e zvySené zatézovani pat nebo prsti (deformity klenby nebo prstlt)

e endoprotéza, nebo u starSich lidi fidnuti kosti

Dalsim faktorem ovlivitujicim kvalitu chiize jsou svaly. Svaly jsou v okoli kloubti
rozlozeny ve skupinach. Souhra agonistli a antagonistl je pro pohyb nesmirné vyznamna.
Vyvazené plisobeni téchto protichtidnych svalovych skupin totiz stabilizuje ur¢itou polohu
téla. Naptiklad fada agonistli a antagonistili (svall trupu a dolnich koncetin) tvoti posturalni
nebo antigravitacni svaly stabilizujici vzptimenou polohu té€la. Béhem pohybu se obvykle
uvoliuje jen pohybujici se segment téla. Ostatni ¢asti jsou naopak znehybnény, stabilizované
a fixované. Svaly, které vykondvaji tuto fixaci se nazyvaji fixacni svaly. Tyto svaly
optimalizuji provadény pohyb. Pii poruchach svalové funkce (svalovych paréza,

neurologickych onemocnénich) je nutné cvi¢enim obnovit stabilni postoj pacienta. Z toho
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vyplyva aktivovat ptisluSné stabilizacni svalové skupiny apod. velkou pomoc pii zvladnuti
této Casto nelehké Cinnosti je pouzivani specialnich zdravotnickych prostiedkii: ortéz,

ortopedickych vlozek a ortopedické obuvi.

7.3 Diagnostika chiize

Dnes uz je dostupna komplexni diagnostika chiize, ktera vyuziva pohybovou analyzu
(biomechanika chiize) ke studiu funkci a dysfunkci svalového systému. Pod biomechanickou
kontrolou se rozumi hlavné vyleps$eni anatomické pozice a pohybu chodidla. Existuje mnoho
moznosti objektivni diagnostiky tvaru chodidla a zptsobu chtize (skenery, tlakovymi
deskami, videoanalyza chize na pohyblivém pasu nebo pfistroji s komplexnim
vyhodnocenim pohybu nohou). VSechny tyto diagnostické metody pomahaji objektivné najit
chybu a nasledn¢ zacit s napravou za pomoci fyzioterapeuta a ortotika-protetika (Kordosova,
2016).
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8 Ortotika

Ortotika je slozkou ortopedické protetiky a vénuje se hlavné indikacim, zhotovenim
a vyuziti ortéz. Prostupuje napii¢ vSemi klinickymi obory. Pro kvalitni vyuziti ortotické péce
je nutné presné vymezit funkéni pozadavek na ortézu v celém rozsahu Iécebného procesu.
Musime dbat na dobrém nacasovani vyuziti ortézy, ucelu pouziti, mechanismu ptsobeni a
samotné funkce ortézy. Pti 16Cbé je proto nutné, aby spolupracovaly vsichni lidé, co se na ni
podili jak terapeutiCti pracovnici, tak i pacient. Ortotik-protetik by se mél perfektné
orientovat v souc¢asnych moznostech ortotiky, aby byl schopen pacientovi poskytnout co
nejvhodnéjsi pomuicku a také by mél, jak uz jsem zminil, spolupracovat jak s oSetiujicim

I¢kafem pacienta, tak i s jeho fyzioterapeutem ¢i poptipad¢ ergoterapeutem (Kolat, 2009).

8.1 Obuv, vlozky a pasky

Vzhledem k tomu, Ze choroba CMT postihuje piedev§im dolni koncCetiny a prvni
ptiznaky se projevuji na drobnych svalech nohy, je tato ¢ast velmi dilezitd. Diky v€asnému
zahajeni ortotické péce 0 nohu je mozné zmirnit progresy téchto piiznaku a zlep$it mobilitu
pacienttl jiz od samého zacatku onemocnéni. Je proto nutné pacienty dobie informovat o této
moznosti 1é¢by a nasmérovat je k odbornikovi, ktery jim v téchto smérech dokaze poradit

(Kobesova, 2004).
8.1.1 Vlozky

Ortopedické vlozky jsou nejcastéji indikovanou a vyuzivanou ortopedickou
pomuckou u lidi s CMT. S pomoci ortopedické vlozky se snazime zlepS$it pacientovu
mobilitu, napravovat vzniklé¢ deformity nebo jim pfedchazet, zlepSit stabilitu a zajistit
pacientovi vét§i komfort pfi chlizi. TéZ pomahaji ulevovat od bolesti a piisobi preventivné
proti otlakiim. U onemocnénych s CMT je vZdy lepsi, aby byli vlozky vyrabéné individualné

na podkladech diikladného vysetieni za pomoci plantogramu a otisku nohy.

Plantogram nam davé informace o prominujicich (nejvice zatiZzenych) bodech na
plant€ nohy. U onemocnénych s chorobou CMT to byva hlavné lateralni strana chodidla.
V téchto mistech je nutné vlozku dale upravovat. Otisk nohy se ziskdva za pomoci mékké
pény, do které pacient naSlapuje ziskame tak otisk (negativ), po vyliti sadrou vznikne
trojdimenzionalni model neboli pozitiv, se kterym dale pracujeme. Po upravé pozitivu
vznika kopyto (finalni model), které je upraveno do idealniho postaveni a slouzi nam
k vyrobé vlozky. Otisk je dtlezity hlavné kvuli korekci vedeni paty, ktera se u pacienti

s CMT stéci do supinace.
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Pti vyrobé se vyuziva tzv. ,,sendvicového typu* ortopedickych vlozek. Tento typ se
sklada s vrchni a spodni ¢asti, které jsou kryté usni. U pacienti s CMT je lepsi zvolit mekei
typ ktize kvili prevenci otlakli. Mezi tyto ¢asti jsou pak vkladany korekcni prvky jako
napiiklad medialni pelota. Ta musi mit spravnou vysku, aby netlacila jiz tak vysokou
podélnou klenbu do jesté vetsi exkavace. Mezi dalsi prvky patii metatarzalni (MT) klin
neboli ,,srdicko*. Ten musi byt umistén velmi peclivé tésné pred hlavicky metatarzalnich
kosti. Umisténi je individualni a Spatné umisténi ma Spatny vliv na chodidlo pacienta. Pokud
je moznost nohu pasivné korigovat do fyziologického postaveni ptidava se jesté pronacni
klin, ktery ma za ucel korigovat Spatné postaveni paty a nohy. Vlozky je vhodné nosit
pravidelné, aby bylo docileno co nejlepsiho 1€c¢ebného efektu a jednou za piil roku je obmeénit

(Kobesova, 2004).
8.1.2 Obuv

Vhodné obuv dohromady s ortopedickou vlozkou poméaha pacientim pii stoji a
chiizi, zlepSuje stabilitu stoje, koriguje nohu do spravného postaveni a méla by ulevovat od
bolesti. Obuv by méla byt dostate¢né prostorna a lehka. U pacientd s CMT je nejvhodngjsi
kotnikova nebo vyssi obuv, kterd poméha stabilizovat hlezenni kloub a tim zlepsit kvalitu
chtize a predchazi se tim i zranéni kotniku v disledku svalového oslabeni v oblasti nohy.
Doporucuji se také boty s nizkym podpatkem kviili prevenci zkraceni Achillovy Slachy a
plantarnich flexorii. V pfedni ¢asti je lepsi mit botu nizkou, tak aby pisobila tlakem na prsty
a zamezovala tak vzniku kladivkovych prstli. Nektefi autofi ale tvrdi, Ze v pfedni ¢asti obuvi
ma byt vice mista, aby nebylo branéno pohybu prstt. V pozdéjsich stadiich onemocnéni, kdy
se noha za¢ina stacet do supinace je vhodné do boty nebo vlozky ptidat pronac¢ni klin a zvolit
obuv tak, aby byla dost prostorna na vyuziti AFO ortéz podporujicich dorsalni flexi. Také je
vhodné pacienta varovat pred chiizi na boso, kterd je v téchto stadiich nebezpecna kviili
moznému zakopavani a hrozicim zranéni. U pacienti s CMT je nevhodna tvrda, uzka a nizka

obuv, kterd nepodporuje spravné postaveni nohy a zvysuje riziko otlakli (Kobesova, 2004).
8.1.3 Reseni vady pes cavus

Pes cavus neboli vysoce klenuta klenba nohy vétsinou spojena ekvinozitou prednozi,
var6znim postavenim patni kosti a kladivkovitymi prsty. Hlavni pficina této vady byva
svalova dysbalance, zplisobend hlavné neurologickym onemocnénim, jako je napiiklad
Charcot-Marie-Tooth. MiZe se ovSem objevit i u jedinci s normalnim neurologickym

nalezem (Krawczyk, 2014).
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Nejvhodnéjsi ortotickou 1écbou této vady je vyuziti ortopedickych vlozek a vhodné
obuvi, dale také moznost vyuziti FO — foot orthosis (nozni ortézy). Pfi vyrobé téchto

pomiicek bychom se méli drzet urcitych zasad.

e 1. Vyrovnat vyskovyrozdil mezi pfednozim a patou a srovnat vardzni postaveni
nohy

e 2. Zajistit tlevu klenby nohy

e 3. Obnovit kontakt prstit nohy s podlozkou

e 4. Zajistit prostor v ortéze pro deformovanou klenbu a prsty

e 5. Zvolit vhodny podpatek a umistit metatarzalni klin (srdicko)

U ortézy na feSeni této vady nepotiebujeme podporu klenby. Klenba se podpird sama
a je zvednuta vySe, nez jak je tomu u fyziologického postaveni. Ortéza nohy ma za tkol
rozsifovat mékkeé tkdn€ v plantarni ¢asti nohy a tim i uvolnovat vysoké postaveni nartu. Toho
je docileno za pomoci klinii umisténych pied calcaneus a pied metatarzophalangearni

klouby. Dulezité také je, aby prsty zustaly v kontaktu s podlozkou.

Obrdazek ¢. 4: Pusobeni viozky

Zdroj: Baumgartner, 2016: 250
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Obrazek ¢. 5: FO (foot orthosis) na reseni vady pes cavus

Zdroj: Baumgartner, 2016: 251

Varozni postaveni paty se fesi vhodnym umisténim patniho klinu, ktery poméha
navratit nohy do fyziologického postaveni. Dilezita je také Uprava obuvi. Bota by méla
obepinat kotnik, aby byla noha dobie uchycena. Jazyk boty by m¢l byt Siroky a dobie
vypolstrovany, kvili zvySenému nartu a prevenci otlakii. U neurologickych onemocnéni
jako je Charcot-Marie-Tooth je dobré kombinovat vlozky a obuv s vhodné zvolenou

sériovou nebo individualni AFO ortézou (Baumgartner, 2016).
8.14 Pasky

Peronedlni paska je hlavné v brzkych stadiich velmi vyuZivand zdravotnicka

pomucka. Jeji hlavni terapeuticky ucinek spocivd v podpofe a udrzovani nohy

Obrazek ¢. 6: Peronealni paska

Zdroj: Krawczyk, 2014: 58
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Vv dorsiflexnim postaveni. Jeji horni ¢ast, ktera obepind holeii se vyrabi z textilniho materialu
s velcro zapinanim. Péasek pfipojeny k objimce je z textilni gumy a na opa¢ném konci je
opattfen hackem na zachyceni do $nérovani obuvi. Jak uz jsem zminil pomticka pomaha drzet
hlezenni kloub ve spravném postaveni a zabraiuje tak problémtim s ptepadavajici $pickou.
Je mozné ji vyuzit u vSech diagnoz s postizenim peronealniho svalstva. Jeji vyhodou je

snadné, rychlé a levné potizeni a dobré zpracovani (Kobesova, 2004).

8.2 Ortézy dolnich koncetin
Vzhledem k tomu, Ze dolni kon¢etina plni v naSem Zivoté nosnou funkeci (statickou i
dynamickou), je velmi dilezité vhodné vybrat typ a material z kterého ortézu pacientovi

poskytneme. Pii rozhodovani vychdzime z téchto kritérii:

e Posouzeni nosnosti dolni koncetiny
e Svalové sily

e Moznych zkrati

e Celkového funkéniho stavu

e Rozsahu pohybu a stability v kloubech
Ortézy dolnich koncetin (DK) je mozné dale délit podle mnoha aspektu:

e Podle zptisobu vyroby — individudlni nebo sériové

e Materidlu — textilni, plastové nebo kompozitni materialy

e Ucelu — kompenzaéni, do¢asné uzivané, 1é¢ebné

e Funkce — stabiliza¢ni, korekéni, fixacni, odleh¢ujici, nahrazujici funkci

e Umisténi — na téle (Kolat, 2009).
8.2.1 Sériové ortézy

VEétSinou jsou tyto ortézy vyuzivany k nahlému feSeni problémi spojenych s urazy,
operacemi ¢i vrozenymi postizenimi (napiiklad kycelnich kloubii u déti). Jsou dodavany
v Sirokém spektru velikosti a konstrukénich provedeni a diky tomu si miiZeme vybrat ortézu
s vhodnym terapeutickym t¢inkem pro pacienta. Leh¢i typy ortéz jako jsou rlizné bandaze
€1 pasky se vyrabéji z prodysSnych a elastickych materiali vhodnych pro dlouhodobéjsi
noSeni. Komplikovanégjsi typy ortéz slouzici ke stabilizaci kloubl jsou pak doplnény o
kovové ¢i plastové vyztuhy. Dodavaji se bud’ jako rigidni, které zamezuji pohybu v kloubu
nebo jsou osazeny klouby. Ty mohou umoZiiovat volny pohyb nebo jsou i klouby
S nastavitelnym rozsahem pohybu pro lepsi kontrolu pohybu v Kloubu (naptiklad po

operacich). Ortézy urcené ke sportovnimu vyuziti jsou pak vyrabény z plastu ¢i modernich
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kompozitnich materialt s kovovymi klouby, to ¢inni ortézy lehci a odoInéjsi proti poSkozeni.
Zaroven oproti latkovym ortézam poskytuji sportovci lepsi zajisténi stability v kloubu. Pro
snazsi prehlednost jsou sériové ortézy zatazeny do skupin podle indikace a lokalizace na tcle
pacienta. Jejich vyhodou je rychld dostupnost, ale nevyhodou mald moznost nastaveni pfi

komplikovanéjsich postizenich (Kolat, 2009).
8.2.2 Individualni ortézy

Velkou vyhodou téchto ortéz je, Ze jsou vytvareny presné¢ na miru pro kazdého
pacienta. Abychom vsSak docilily dobrého vysledku je velmi dilezité spravné a dikladné
odebrani mérnych podkladt pacienta. Podklady snimdme podle druhu pomucky u leh¢ich
ortéz nam postaci dvojdimenzionalni podklad (nakresy, obrysy ¢asti téla ¢i plantogramy) u
pomoci odlitkdl, otiskll nebo si za pomoci sadry vytvaiime sadrovy negativ. Dnes uz miizeme
vyuzit i moderniho digitalniho skenovani koncetiny. Podle téchto podkladi se vytvaii model
(sadrovy pozitiv), na kterém se ortéza sestavuje. Celkové provedeni, vybér materidlu
a celkovou stavbu si navrhuje ortotik-protetik, ktery se fidi pozadavky pacienta a jeho
osetfujiciho lékate. Nevyhoda téchto ortéz je vysoka pofizovaci cena a ¢asova narocnost na

vyrobu (Kolaft, 2009).
8.2.3 Mezinarodni klasifikace ortéz DK

Tato klasifikace (viz obrazek €. 7) je celosvétove uzivana a byla vytvorena pro lepsi
piehled ortéz. Tato klasifikace pro jednotlivé ortézy vychazi z popisu stabilizovanych
kloubli dolni koncetiny vyjadienych zkratkou, ktera obsahuje vzdy pocateni pismena

anglického nazvu kloubu.

e FO —Foot Orthosis
e Nozni ortézy jsou pouzivany hlavné u pacientl, kde je potifebna
korekce vadného postaveni chodidla prsti (korektory prstl), také se
vyuziva jako odleh¢ujici pomiicka pii plantarnich problémech
(ortopedické vlozky)
e AFO — Ankle Foot Orthosis
e Hlezenni ortézy jsou vyuzivany hlavné¢ u deformit nohou nebo u
pacientll s nestabilnim hlezennim kloubem a svalovou slabosti na
distalni ¢asti dolni koncetiny.

e KAFO — Knee Ankle Foot Orthosis
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e Kolenni, hlezenni a nozni ortéza. Tento typ ortéz je indikovan u
pacientii, jejichz stav vyzaduje stabilizaci vSech téchto ¢asti
koncetiny, at’ uz z divodu svalové slabosti nebo deformitam a
porucham stability jednotlivych kloubti.

e KO - Knee Orthosis

e Mezi nejzékladnéjsi kolenni ortézy mizeme zatfadit rizné
infrapatelarni pasky, elastické ¢i neoprenové zpeviujici ortézy nebo
ortézy s kloubovymi dlahami. Ty se nejcastéji indikuji pacientlim
S leh¢im poranénim nebo u sportovct pii problémech s vazivovym
aparatem kolenniho kloubu. Jednd se vétSinou o sériové vyrabéné
ortézy. Pti t&z8ich problémech s deformitami v kolennim kloubu jako
jsou varozita ¢i valgozita nebo rekurvace pfistupujeme k vyrobé
individualni ortézy, ktera bude plnit pozadavky vhodné pro zlepseni
stavu pacienta nebo bude zamezovat zhorSeni jeho soucasného stavu.

e HKAFO — Hip Knee Ankle Foot Orthosis

e Kycelni, kolenni, hlezenni a noZni ortéza. Jedna se o pomicku velmi
narocnou na vyrobu i uzivani, kterd ma za ucel stabilizovat vSechny
klouby dolni koncetiny. Tento typ pomicky je indikovan pacientim
S paraplegii ¢i S muskuldrni dystrofii a funguje hlavné jako

stabilizacni pomucka pro stoj (Kolat, 2009).

Obrazek ¢. 7: Mezinarodni klasifikace ortéz dolni koncetiny

Zdroj: Krawczyk, 2014: 47
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8.2.4 Funkéni poZzadavky na ortézy

e Mobilizace — zvétSeni rozsahu pohybu

e Imobilizace — fixace koncetiny, napiiklad po traumatech, operacich

e Stabilizace — podpora kloubu pii potizich s nestabilitou

e Korekcni pilisobeni — pomahé navratu do fyziologického postaveni pomoci
tlaku na koncetinu

e Retencni plisobeni — slouzi k udrzeni dosazeného fyziologického postaveni

e Limitace pohybu — limituje pohyb v jednotlivych segmentech, naptiklad po
Slachovém poranéni

e Podpirna funkce — nahrazuje funkce postizenych svala

e Vyrovnavaci funkce — pti korekcich zkratl

e Odlehcujici funkce — nahrada nebo podpora nosnosti konéetiny (Kolat, 2009)
8.2.5 Princip piisobeni ortéz

e Analgetickd bandaz — termobandaz, elastickd zpevnéni

e Tiibodovy princip — vyuzivany U korekénich ortéz

e Kontaktni plocha — zpevnéni v kloubu, mimo kloub, cely rozsah koncetiny

e Distrakce — distrakéni pisobeni na dany segment

e Derotace — u vlozek, koncetinovych i trupovych ortéz

e Reklinace — naptimujici a extencni efekt na patet

e Princip mice — u trupovych ortéz, stlaceni biisni dutiny oproti lordéze (Kolaft,
2009)

8.2.6 Kontraindikace ortézovani

Kontraindikace ortéz vystupuje z dikladného klinického vySetfeni, anamnézy a

vyhodnoceni terapeutickych a technickych moznosti pfi uplatnéni ortézy.

e Nedostatecna svalova sila pro vyuziti ortézy

e Kardiopulmonalni nedostate¢nost

e Insuficience vendzniho systému (pacient nachylny k tromboze)
e Mc¢nici se obvod koncetiny (otoky koncetin)

e Nevhodny stav koZniho krytu

e Nesnasenlivosti dlouhotrvajiciho tlaku na pokozce

e Nespoluprace ze strany pacienta
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8.3 AFO ortézy
8.3.1 Rozdéleni AFO ortéz

Sériové AFO ortézy jsou dodavany v mnoha velikostnich a materidlovych
provedenich. Jejich vyhodou je hlavné rychla dostupnost. Pro lepsi ptehled pii vybéru jsou

rozdélené podle jejich moznosti uziti:

e AFO ortézy — stavitelné
e Jedna se 0 fixaéni ortézu s kloubovou dlahou s moznosti nastaveni
rozsahu pohybu, bez moznosti vyuziti obuvi
e Indikace — pooperac¢ni a pourazové stavy kotniku a nohy
e AFO ortézy — rigidni
e Jedna se o fixaéni ortéz bez moznosti pohybu, bez moznosti vyuziti
obuvi
e Nahrazuje saddrovou fixaci
e Indikace — stejna jako u stavitelnych ortéz
e AFO ortézy — zpeviujici
e Ortézy bez kloubovych dlah, vétSinou zhotovené z pevnych nebo
elastickych textilnich materidli za pouziti vyztuze (plastové nebo
kovoveé)
e S moznosti vyuziti v obuvi
e Indikace — lehka poranéni hlezenniho kloubu vyzadujici fixaci pfi
zatézi
e AFO ortézy — peroneani
e Ortézy z pevného materidlu
e Nahrazuji funkci peronealniho svalstva a stabilizuji hlezenni kloub
e Indikace — postiZeni n. peroneus (akutni ¢i chronické parézy)
e AFO ortézy — elastické
e Jednoduché ortézy z textilniho elastického materialu

e Indikace — stavy po pfetizeni, lehka instabilita hlezenniho kloubu
(Krawczyk, 2014)

8.3.2 Peronealni ortézy (sériové)

Z hlediska onemocnéni CMT nés budou peronealni AFO ortézy zajimat nejvice. JSou
tim nejvyuzivanéj$Sim feSenim na progredujici problémy s pfepadavajici Spickou a
instabilitou kotniku. VyuZzivaji se hlavné€, kdyz uz pacient neni schopen vykonat dorsalni
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flexi a hrozi tak nebezpeci distorzi hlezenniho kloubu, padii a neptijemného zakopavani pii
chiizi. Plni hlavng stabiliza¢éni a podptirnou funkci. Ugelem AFO ortézy je stabilizovat
spravné postaveni hlezna a chodidla v sagitalni roviné a tim zlepsit pacientovu chiizi a
zmens$it fyzickou naro¢nost pohybu a zlepsit tak kvalitu jejich zivota. U AFO ortéz je pii
spravném pouziti mozné napravovat i postaveni kolenniho kloubu tak, aby nedochdzelo
k rekurvaci kolene nebo podlamovani kolene do flexe pii oslabenych extenzorech kolenniho
kloubu. Toho docilime spravnym umisténim bércové opory nebo nastavenim mensiho thlu
V hlezennim kloubu. Ortéza se umist'uje do obuvi mezi stélku a vlozku, jeji noSeni neni nijak
omezujici pii zadné bézné denni ¢innosti. Bez pevné obuvi a na boso je vyuzivani ortézy
vylouceno. Pokud onemocnény trpi pouze poruchami dorzalni flexe je vhodné vyuzit ortézu
se zadni oporou o bérec (viz obrazek ¢. 8). Pokud ovSem neni zachovana svalova sila
extenzort kolenniho kloubu je vhodné zvolit ortézu s ptedni oporou (viz obrazek ¢. 9)
z diivodu, Ze toto umisténi napomdha uzamknuti kloubu pfi stojné fazi a tim zlepSuje

stabilitu stoje (Kobesova, 2004; Krawczyk, 2014).

Obrazek ¢. 8: Peronealni ortéza se zadni oporou

Zdroj: http://www.ottobock.cz/ortotika/produkty-od-a-do-z/walkon/
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Obrazek ¢. 9: Peronealni ortéza s predni oporou

Zdroj: http://www.ottobock.cz/ortotika/produkty-od-a-do-z/walkon-reaction/

8.3.2.1 Materialy na vyrobu ortéz

Peroneédlni AFO ortézy se nejCastéji vyrab&ji z uhlikovych vlaken, kvali velké
pevnosti (tlak, tah), nizké hmotnosti a dobré pruznosti. Ortézy z uhlikovych vlaken (karbon)
plni velice dobie dynamickou funkci pii pohybu diky flexibilnim ¢astem v chodidlové ¢asti
a pruziné, ktera spojuje chodidlo a bércovou objimku. Pomahaji pfi odrazové fazi chlize a
napomahaji i dobrému odvalu chodidla béhem stojné faze a tim celkové zlepSuji plynulost a
rychlost chiize. Pfi chlizi se i vyznamné snizuje energeticka naroc¢nost a pacient je schopny
urazit vétsi vzdalenost. Pro pacienty s men$i aktivitou je vhodné indikovat ortézu
z termoplastu. Tato ortéza nema takové dynamické vlastnosti jako uhlikova, ale plni spiSe
podpurnou a stabiliza¢ni funkci. Jeji vyhodou je mensi finan¢ni naro¢nost. O tom, jakou
ortézu vybrat rozhoduje ortotik-protetik na zakladé dikladného vySetfeni a rozhovoru

s pacientem (Krawczyk, 2014; Kobesova,2004).
8.3.3 Individualni AFO ortézy

U pacientll, kterym nevyhovuji sérioveé vyrabéné ortézy, at’ z divodu nevyhovujici
velikosti nebo rozdilnym pozadavkim na funkci ortézy, pristupujeme k vyrobe
individualniho typu ortézy. Individudlni ortézy jsou pro pacienty vzdy vice vyhovujici,

protoze piesné sedi jejich 1éCebnym a funkénim pozadavkim.

Spravné zhotovena AFO ortéza pifimo ovliviiuje pohyb v hlezennim kloubu a
nepiimo také v kolennim kloubu. Coz ndm u onemocnéni Charcot-Marie-Tooth umoziuje
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fesit rozsahlejsi postizeni nez pouze s FO ortézou. Pfi vyrobé pomlcky mame mozZnost
vyuzit rizné materialy a druhy ortéz. Vybér zavisi na ortotikovi, ktery se rozhoduje na
zakladé vySetfeni a konzultace s pacientem tak, aby bylo docileno nejlepsSiho mozného

vysledku 1é¢by (John D. Hsu, 2008).
8.3.3.1 Materidly na vyrobu ortézy

o Kize
e Kiuze je pfirodni material, ktery je velmi komfortni. Mize se
kombinovat i s ostatnimi materidly (plasty, kovy, kompozity).
Pouziva se k vyrob¢ ortéz ke stabilizaci hlezenniho kloubu a nohy.
Ortézu z klize 1ze pouzivat i samostatné bez pouziti obuvi. Kize se
mechanicky tvaruje na sadrovém odlitku.
e Kovy
e VyuZivaji se na vyrobu dlah a kloubti pro AFO ortézy
e Vyuzivaji se v kombinaci s ostatnimi materialy jako jsou plasty,
kompozity a kiize
e Plasty
e Termoplast je material, ktery 1ze ptisobenim tepla tvarovat
e Ortézy ztermoplasti se vyuzivaji spiSe k vyrobé statickych AFO
ortéz
e Kompozity
e Kompozitni material je material obsahujici dvé a vice slozek. Vyztuz
neboli armovani a matrici (pojivo)
e Tento materidl se vyznacuje dobrou pevnosti a dynamickymi
vlastnostmi
e Diky mechanickym vlastnostem nejvhodnéj$i materidl na vyrobu

AFO ortéz (Krawczyk, 2014).
8.3.3.2 Typy individudlnich AFO ortéz

Vhodny typ ortézy vybirdme podle fyzického stavu pacienta, funkénim pozadavkim

na ortézu a podle potieb pacienta.

1. Typ ¢islo jedna
e Typ ¢islo jedna je indikovan pii vypadku nebo oslabeni dorsalnich

flexort bérce (zvedace chodidla)
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e Vhodny pro pacienty s chorobou Charcot-Marie-Tooth, které neni
mozné vybavit sérioveé vyrabénymi ortézami

e Material na vyrobu: plast, kompozit

Obrazek ¢. 10: AFO ortéza typ ¢.: 1

/

Zdroj: http://www.ortotikaprotetika.cz/oldweb/Wc95bachbfff39.htm
2. Typ ¢islo 2
e Typ cislo dvé je indikovan pacientim s oslabenim dorsalnich flexori
nohy se soucasnou nestabilitou hlezenniho kloubu
e Ortéza koriguje zadni cast chodidla a zarucuje naslap na patu s
pruzicim mechanickym kotnikem kontrolovaného pribéhu pohybu az
po fazi odrazu chodidla. Stejné€ jako u vSech typl s obepnutim zadni

¢asti chodidla je béhem pribéhu pohybu kontrolovana také rotace
chodidla.

e Material na vyrobu: plast, kompozit

Obrazek ¢. 11: AFO ortéza typ C.: 2

/

Zdroj: http://www.ortotikaprotetika.cz/oldweb/Wc95bachbfff39.htm
3. Typ dislo tii
e SlouZi také k podpote dorsalnich flexorli nohy, ale také k podpote

extenze v kolennim kloubu
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Funkce ortézy pripousti pfi kontaktu paty plantarni flexi chodidla a
vede rovinu horniho hlezenniho kloubu az po stojnou fézi.
Predpokladem je fyziologicka osa DK a zaroven stabilni vazivo v
kolennim kloubu. Odpich $picky chodidla se spousti pomoci tzv.
dorzalniho dorazu v hlezennim kloubu, aby se v proximaln¢
ventralni pelot€ tibialni plosiny dosahlo extendujiciho a
stabilizujiciho u¢inku v kolennim kloubu

Material na vyrobu: plast, kompozit

Obrazek ¢. 12: AFO ortéza typ ¢.: 3

<l

/

Zdroj: http://www.ortotikaprotetika.cz/oldweb/Wc95bacbbfff39.htm

4. Typ cislo Ctyfti

Indikovan pii postizeni kolenniho kloubu (rekurvace), poruchy
dorsalnich flexorti nohy a nestabilité hlezenniho kloubu

Pti této konstrukci ortézy se pouzije dvoj€inny hlezenni kloub, ktery
kontroluje plantarni flexi pfi naslapu na patu. Rekurvaci kolenniho
kloubu kontrolujeme za pomoci velkoplo$né dorsalni objimce bérce.
Bezprostiedné po stojné fazi se vlivem dorsalniho dorazu kloubu
zah4ji odpich Spicky. Pfitom se sily fidi na proximalné ventralné
lezicim dosednuti na oporu na tibidlni roving, aby se dosahlo
extendujici a stabilizujici funkce v kolennim kloubu. Nedostate¢na
funkce zdvihact chodidla je po fazi odpichu omezena nastavitelnym
dorazem v plantarné flexnim pohybu horniho hlezenniho kloubu a
tim se zajisti volny prikmit nohy

Materidl na vyrobu: plast, kompozit
(http://www.ortotikaprotetika.cz/oldweb/Wc95bacbbfff39.htm,
2018)

46



Obrazek ¢. 13: AFO ortéza typ ¢.:4

Zdroj: http://www.ortotikaprotetika.cz/oldweb/Wc95bacbbfff39.htm
5. Typ cislo pét (AFO soucast obuvi)
e Jedna se o star$i provedeni AFO ortézy
e Indikuje se také pii poruSe dorsalni flexe nohy
e Mozné vyuziti u pacientt, ktefi tento typ vyuzivaji dlouhodobé a jsou
S nim spokojeni, a u pacientl, kde je potiebny minimalni kontakt
ortézy s pokozkou

e Material na vyrobu: kovové dlahy, koZena nebo textilni objimka

Obrazek ¢. 14: AFO ortéza jako soucdst obuvi

Zdroj: Krawczyk, 2014: 61
8.3.4 Moznosti kloubii pro AFO ortézy

Pti stavbé AFO ortézy mame moznost vybrat rizné druhy kloubt viz piiloha 2. Vzdy

vybirame tak, aby ortéza co nejvice vyhovovala potfebam pacienta.

e Volny pohyb kloubu — umoznuje kompletni rozsah pohybu v hlezennim
kloubu
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Podpora dorsalni flexe — pomaha udrzet chodidlo v dorsalni flexi

Doraz plantarni flexe — omezuje pohyb hlezenniho kloubu do plantarni flexe

a neomezuje dorsalni flexi
Doraz dorsalni flexe — opacny uc¢inek nez u dorazu plantarni flexe

Bez pohybu v kloubu — neumoznuje pohyb v kloubu (John D. HSU, 2008)
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9 Diskuse

V zivoté lidi s onemocnénim Charcot-Marie-Tooth maji ortotické pomicky
nezastupitelnou ulohu, a proto jsem se rozhodl psat zrovna o tomto tématu. Pti zpracovavani
této prace m¢ ovSem zarazila mald informovanost laické vefejnosti o tomto onemocnéni.
Naprosta vétSina nevédéla ani, Ze takové onemocnéni existuje. Nebylo rovnéz jednoduché
sehnat literaturu, kterd by tuto chorobu a moznosti jeji 1é¢by komplexné a hlavné dostate¢né
popisovala. Da se namitnout, ze CMT je vcelku vzacné onemocnéni. Podle mého nazoru,

onemocnéni s prevalenci 1:2500 neni zas takovou vzacnosti a vV povédomi lidi by mélo byt.

Velkou roli v osvété tohoto onemocnéni ma spolecnost C-M-T, ktera se snazi zvysit
informovanost odborné i laické vefejnosti o tomto onemocnéni. Spolecnost pravidelné
potfada seminafe, kterych se mohou ucastnit jak 1ékaisti pracovnici, tak samotni pacienti,
kteti tak maji moZznost nacerpat mnoho informaci o svém onemocnéni a moznostech 1&é¢by.
Spolecnost se také snazi ovliviiovat legislativu ve prospéch pacientli. Mnoho informaci se
da najit i na jejich webovych strankach spoleénosti, ze kterych jsem &erpal. Pacienti v CR

maji také moznost navstivit specializované pracovisté pro onemocnéni CMT ve FN Motol.

Pti 1écbé tohoto onemocnéni je vhodné vyuzit AFO ortézy. Podle nezavislé studie
Ramdharryho a kolektivu ale pacienti s chorobou Charcot-Marie-Tooth AFO ortézy
odmitaji. Pacienti si st€Zovali na diskomfort spojeny s noSenim ortézy a také na to, ze ortézy

jim nevyhovuji ani z estetického hlediska (Ramdharry, 2012).

Podle mého nazoru tak i podle informaci, které jsem slySel od pracovnikl protetik
nebo cCetl v literatuie snaseji pacienti AFO ortézy dobfe. NoSeni ortézy muze byt zpocatku
nepfijemné, ale efekt, ktery ma ortéza na mobilitu a stabilitu stoje, je natolik dobry, ze si
pacienti zvyknou i na malé nepohodli. Pokud jde o estetickou stranku ortéz, jdou velice dobie

schovat do boty a pod obleceni. TakZe neni skoro poznat, Ze pacient nosi ortézu.
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Zavér

V mé bakalarské praci jsem se zaobiral chorobou Charcot-Marie-Tooth a moznostmi
jeji 1écby. Tento typ neuropatie jsem si vybral z diivodu, Ze neni moc zndma a vétSina
spolecnosti ma o tomto onemocnéni minimalni nebo zadné informace, ptestoze jde o

nejrozsifenéjsi nervosvalové onemocnéni na svete.

Vivodu mé prace jsem zpracoval informace o historii, prvnich pfiznacich
onemocnéni a vysSetfovacich metodach, které slouzi k presné diagnoze. Dale jsem se vénoval

1é¢be piiznaki a projevi této choroby.

Choroba CMT postihuje hlavné svaly dolni koncetiny, coZ ma za nasledek zhorSeni
chiize. To mize mit negativni dopad na pacientiv fyzicky tak i psychicky stav. U tézsich
typtt CMT hrozi pacientiim omezeni sobéstacnosti pfi normalnich dennich ¢innostech, a to
muze mit nasledek potize s navratem k jeho predchozimu zaméstnéni, coz mize mit 1
neblahy socidlni dopad. V tomto ohledu se ortézovani jevi jako velice pfinosnd a ucinna

forma 1éCby.

Pii 1é€be ortézami je ovSem velmi dilezité dodrzovat urcitd pravidla. Ke kazdému
pacientovi je nutné pfistupovat individudln€, aby bylo docileno co nejlepSich vysledki
Vv 1é¢be. Pii vybéru pomuicky zodpovida ortotik-protetik za vybér spravného typu pomiicky,

materidlu na vyrobu a dale také za edukaci pacienta.

Pii 1é¢b¢ je velmi dualezitd komunikace mezi 1ékafskymi pracovniky, ktefi se o
pacienta staraji. Pfi dobré spolupraci 1ékait, fyzioterapeutii a ortotikli, je mozné docilit
nejlepsich vysledkd v 1é¢bé a tim co nejvice ulehcit pacientim zivot. To ostatné plati u

jakéhokoliv jiného onemocnéni.

Piinosem mé prace je zpracovani informaci o chorobé Charcot-Marie-Tooth a
moznostech 1é¢by jako je fyzioterapie, ortopedie a ortotika. Muze slouzit ke zlepSeni znalosti

o tomto onemocnéni jak pro studenty zdravotnickych obort, tak pro laickou spole¢nost.

50



Literatura
Ambler Zdenék Neurologie pro studenty l1ékatrské fakulty [Kniha]. - Praha: Univerzita
Karlova v Praze, 2004. - str. 399. - ISBN 80-246-0894-4.

Ambler Zdenék Poruchy perifernich nervi [Kniha]. - Praha : Triton, 2013. - str. 467. -
ISBN 978-80-7387-705-7.

Dungl Pavel a kol. Ortopedie [Kniha]. - Praha : Grada Publishing, 2005. - str. 1273. - ISBN
80-247-0550-8.

G. M. Ramdharry, A. J. Pollard, J. F. Marsden, M. M. Reilly Comparing Gait
Performance of People with Charcot-Marie-Tooth Disease Who Do and Do Not Wear Ankle
Foot Orthoses [Clanek] // Physiotherapy research international. - 2012. - 4., dostupny z:
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/22228620

Haberlova Jana, Mazanec Radim a Seeman Pavel Dé&di¢né periferni neuropatie

[Clanek] // Neurologie pro praxi. - 2006. - 3.

Haladova Eva a Nechvatalova Ludmila VySetfovaci metody hybného systému [Kniha]. -
Brno : Institut pro dalsi vzdélavani pracovnikti ve zdravotnictvi, 2003. - str. 135. - ISBN 80-
7013-393-7.

HSU John D., John W. MICHAEL a John R. FISK AAQS atlas of orthoses and assistive
devices [Kniha]. - Philadelphia : Mosby/Elsevier, 2008. - str. 652. - ISBN: 9780323039314.

Kolai Pavel Rehabilitace v klinické praxi [Kniha]. - Praha : Galén, 2009. - str. 713. - ISBN
978-80-7262-657-1.

KordoSova Magdaléna Chodza, najprirodzenejsi pohyb &loveka? [Clanek] // Ortopedicka
protetika. - Brandys nad Labem : FOPTO, 2017. - 20.

Krawczyk Petr a Rosicky Jiii Ortotika 1 [Kniha]. - Ostrava : Ostravska univerzita v
Ostravé, 2014. - str. 80. - ISBN 978-80-7464-614-0.

Krobot Alois a Kolafova Barbora Povrchova elektromyografie v klinické rehabilitaci
[Kniha]. - Olomouc : Univerzita Palackého v Olomouci, 2011. - str. 82. - ISBN: 978-80-
244-2762-1.

Mazanec Radim [a dal§i] Hereditarni neuropatie [Clanek] // Ceska a Slovenska neurologie

a neurochirurgie. - 2009.



Mazanec Radim Hereditalni neuropatie [Clanek] // Neurologie pro praxi. - 2015. - 2.

Opavsky Jaroslav Neurologické vySetfeni v rehabilitaci pro fyzioterapeuty [Kniha]. -
Olomouc : Unierzita Palackého v Olomouci, 2003. - str. 91. - ISBN 80-244-0625-X.

René Baumgartner Michael Moller, Hartmut Stimus Pedorthics [Kniha]. - Geislingen :
C. Maurer Fachmedien, 2016. - str. 338. - ISBN: 978-3-87517-047-4.

Sbornik [Konference]// O vsSech aspektech chorob Charcot-Marie-Tooth. - Praha:
Spolec¢nost C-M-T, 2000.

Sbornik piednasek ze seminafe v Poslanecké snémovné Parlamentu Ceské Republiky
[Konference] // Nové objevy u dédi¢né neuropatie Charcot-Marie-Tooth a moznosti jeji
1é¢by. - Praha : Spole¢nost C-M-T, 25.5.2004.

Urbanek Karel Neurodegenerativni onemocnéni [Kniha]. - Praha: Triton, 2000. - str.
223. - ISBN 80-7254-078-5.

Véle FrantiSek Kineziologie: piehled klinické kineziologie a patokineziologie pro
diagnostiku a terapii poruch pohybové soustavy [Kniha]. - Praha : Triton, 2006. - str. 375. -
ISBN 80-7254-837-9.

Vladimir Janda a kol. Svalové funkéni testy [Kniha]. - Praha : Grada Publishing, 2004. -
str. 325. - ISBN 80-247-0722-5.

Internetové zdroje

W. Seifert F. Steinfeld Indikace riznych typ ortéz pro pacienty po obrné [Online] //
Ortopedicka protetika. - Otto Bock CR, S.I.0.. - 7 2018. -
http://www.ortotikaprotetika.cz/oldweb/Wc95bacbbfff39.htm.

OttoBock  www.ottobock.cz [Online] //  Otto Bock.- 7. 3 2018.-
http://www.ottobock.cz/ortotika/casti-tela/chodidlo-a-kotnik/.



Seznam obrazku

Obrazek 1 Atrofie svalll DEIce........covviiiiiiiiiii 13
Obrazek 2 Deformita nohy pes cavus a kladivkovité prsty.......cccccoceiieiiiiiniiiiiicnecen 14
Obrazek 3 Operace dle JONESE......uuiiiiiiiiiiiiiieiiie e 29
Obrazek 4 PUSODENT VIOZKY ....ooiiuiiiiiiiiiiiic e 35
Obrazek 5 FO (foot orthosis) na feSeni vady Pes CaVUS .......covvveiriiieiieiinieseeesec e 36
Obrazek 6 Peroneadlni paska .........ccciiiiiiiiiiiii 36
Obrazek 7 Mezinarodni klasifikace ortéz dolni konCetiny........ccccovvvvviivieiiiiniiiieiiiee s 39
Obrazek 8 Peronealni ortéza se zadni OPOTOU ......ccvvviiiiiiiiiiiiiiie e 42
Obrazek 9 Peronealni ortéza s pfedni OPOTOU........c.civiiiiiiiiiiiicc e 43
Obrazek 10 AFO O1téZa tyP C.: 1uuiiiiiiiiiiieiiiiesiie sttt 45
Obrazek 11 AFO O1téza typ C.: 2..uiiiiiiiiiiiiiiiieei s 45
Obrazek 12 AFO O1téZa tyP C.: 3.uiiiiiiieiieie et 46
Obrazek 13 AFO O1tZa tyP C.i4...oviiiiiiiiei et 47

Obrazek 14 AFO ortéza jako SOUCASt ODUVI......ccvvcviiiiiiiiiiicci s 47


file:///C:/Users/Vojtí/Desktop/Prace%20Vojta%20Klaus.docx%23_Toc520661355
file:///C:/Users/Vojtí/Desktop/Prace%20Vojta%20Klaus.docx%23_Toc520661356
file:///C:/Users/Vojtí/Desktop/Prace%20Vojta%20Klaus.docx%23_Toc520661357
file:///C:/Users/Vojtí/Desktop/Prace%20Vojta%20Klaus.docx%23_Toc520661360

Seznam zkratek
AFO — hlezenni ortéza

CMT — Charcot-Marie-Tooth

DK — dolni koncetina

EMG - elektromyografické vySetieni

HMN — hereditarni motorické neuropatie

HMSN — hereditarni motoricko senzitivni neuropatie
HSN — hereditarni senzitivni neuropatie

m. — musculus (sval)

mm. — musculi (svaly)

n. — nervus (nerv)

nn. — nervi (nervy)

PNF — proprioceptivni neuromuskularni facilitace



PRILOHY
Piiloha 1: Piehled genetickych subtypii a klinickych projevii CMT

Typ CMT | Gen Lokus | Vék manifestace l Klinické projevy I Priimérné RV
CMT1. Dominantni, demyelinizacni
CMT 1A PMP22 17p11 1.dekada Distélni slabost 15-20m/s
CMT 1B P0-MPZ 1g22-q23 1.dekada Distalni slabost <20 m/s
CMT 1C LITAF (SIMPLE) 16p13 2. dekada Distalni slabost 26-42 m/s
CMT 1D EGR-2 10q21-q22 2. dekada Distalni slabost 15-20m/s
CMT 1E NF-68 (NEFL) 8p21 1-40 let Distalni slabost, ataxie Ztrata axont
CMT1 Fibulin-5 14932 3-6.dekada | Distalni slabost Ztrata axon(i
HNPP PMP22 17p11 Kdykoli Epizodicka slabost, Blok vedeni
mononeuropatie,
porucha citi
CMT X Connexin-32 Xq13 2. dekada Distélni slabost, 25-40 m/s
(GJB1) hluchota,
encefalopatie
Dejerine- PMP22;EGR2 | 17q11;8q23; 2 roky Vyrazna slabost <10m/s
Sottasiv 16,21
syndrom (DSS)
CMTDIB DNM2 19P13 1.nebo Distalni slabost, 25-50 m/s
2.dekada neutropenie
CMT DIE INF2 14g32 1.-3.dekada | Distalni slabost, rendlni 23-45m/s
insuficience
CMT - PO, CMT X 10q24; 1g35; 1.nebo Distalni slabost 25-50 m/s
intermediari RV 1q22; Xq13 2.dekada
Typ CMT |  Gen Lokus | Vékmanifestace | Klinické projevy Pramémé RV
CMT2. Dominantni, axonalni
CMT2A MFN2 (KIF1B) 1p35-p36 10let Distalni slabost, CNS, >38m/s
sluch
CMT 28 RAB7 3q13 2. dekada Distalni slabost, Axondlni léze
porucha citlivosti,
kozni ulcerace
CMT 2C TRPV4 1224 1. dekada Dysfonie, postizeni >50m/s
branice, distalni
slabost
CMT2D GARS 7p15 16-30 let Distalni slabost, hlavné |  Axonalni léze
HK
CMT 2E NF-68 8p2i 10-40 let Distalni slabost Axondlni léze
CMT 2F/distalni | HSPB1 7q11 6-54 let Porucha chiize Axondlni léze
HMN
CMT 2G 12q12 15-25 let Distalni slabost 42-58 m/s
CMT 2K GDAP1 8q13 deti Distélni slabost, Axonalni léze
dysfonie, asnd
disabilita
CMT 2L HSPB8 12q24 15-33 let Distalni slabost Axonalni léze
CMT 2M DNM2 19p13 0-50 let Distalni slabost, vice Axondlni léze
DK, oftalmoparéza
CMT 2N AARS 1622 6-54 let Distdlni slabost, Axondlni léze
asymetrie




HMSN-P 3q13 17-50let | Proximalni stabost, Axonaini léze
krampy

HMSN + ataxie | IFRD1 731 13-27let | Ataxie chizze Axonalni léze

CMT 2 PO (MPZ) 192223 37-61let  |Slabost DK, poruchy | < 38 m/s-norma
sluchu, zomic

Typ CMT |  Gen | Lokus |Vékmanifestace | Klinicképrojevy | PraméméRv

CMT4, Recesivni, demyelinizaéni

CMT4A GDAP1 8q13-q21 Détstvi | Distalni stabost, RV zpomalens
dysfonie

CMT 481 MTMR2 11q23 2-4roky | Distalni& proximaini | RV zpomalens
slabost

CMT 4B2 SBFY/ 11p15 1-2.dekada | Distalni slabost, 15-30 mvs

MTMR13 senzitivni léze,

glaukom

CMT 4C SH3TC2 5q23 5-15let | Opozdéni chize 14-32mvs

CMT4D(Lom) | NDRGI 8q24 1-10let | Poruchachizeashuchu |  10-20mvs

CMT 4E EGR2 10g21-g22 | Odnarozeni | Hypotonie, respiracni 9-20mvs
insuficdience

CMT 4F Periaxin 19q13 1-3roky | Motorické opozdéni | Chybi odpovéd

CMT 4H FGD4 12p12 1-2roky | Opozdéni chiize, <15ms
skoliéza

CMT 4 FIG4 621 Kongenitalni | Asymetricka proximalni |  2-40mvs

azdospélost | a distalni slabost

HMSN-Russe 10g22 8-16let Distalni slabost Mimné zpomaleni

(CMT 4G)

Dejerine- PO CMT 4F 122;19q13 2 roky Vyrazna slabost <10m/s

Sottasiv

syndrom (DSS)

Kongenitalni | PO, EGR2, 1g22:10g21; | Odnarozeni | Vyrazna slabost <10mis

hypomyelinizace | PMP-22 17q11

(CH)

CCFDN CTOP! 18923 l.nebo | Distalni siabost, 20-34m/s

2.dekada katarakta, retardace

Typ CMT |  Gen | Lokus |vékmanifestace | Kiinické projevy | PraméméRv

AR-CMT2. Recesivni, axonalni

AR-CMT2A Lamin A/C 1922 2.dekada | Distalni slabost Axonalni léze

AR-CMT28 MED25 19913 3.a4.dekada | Distalni slabost Axonaini léze

AR-CMT2 LRSAM1 9933 2-4.dekéda | Distalni slabost, Axonalni léze
senzitivni deficit

AR-CMT2 (CMT | NEFL 8q21 <2roky | Teskdistainisiabost, | Axonsiniléze

285) senzitivni deficit

AR-CMT2 HSPB1 7q11 1.-6.deksda | Distalni slabost Axonlni léze

Andermanniv KCC3 15q13 1. dekada Hypotonie Mimé

syndrom zpomaleni

Zdroj: Ambler, 2013




Priloha 2: Ortotické mozZnosti kontroly pohybu v hlezennim kloubu

Zdroj: John D. Hsu, 2008



