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PŮVODNÍ PRÁCE ORIGINAL PAPER

Význam zadněprovazcové symptomatiky 
v diferenciální diagnostice hereditárních ataxií

The Importance of Posterior Column Signs for Differential 
Diagnosis of Hereditary Ataxias

Souhrn
Vysoká variabilita nástupu obtíží, průběhu onemocnění i klinického obrazu je u dědičných spi-
nocerebelárních chorob intra-  i interfamiliárně běžná. Proto je v důsledku vědeckého pokroku 
současným trendem verifikace typu dědičných spinocerebelárních ataxií na molekulárněgene-
tické úrovni. Význam podrobného klinického neurologického vyšetření, na jehož základu byly 
původně choroby pod nejrůznějšími jmény popsány, ustupuje do pozadí. Cílem práce bylo na 
základě výsledků posturografického vyšetření verifikovat, zda postižení zadních provazců je 
pro Friedreichovu ataxii natolik typické, že může vést k zacílení DNA diagnostiky u spinocere-
belárních degenerací. Mezi nejčastější hereditární ataxie v České republice patří autozomálně 
dominantní spinocerebelární ataxie typu 2 a ataxie Friedreichova. Klasickým posturografickým 
vyšetřením jsme proto vyšetřili 17 pacientů se spinocerebelární ataxií typu 2, 12 pacientů 
s Friedreichovou ataxií a 10 zdravých kontrol. Pomocí stoje se zrakovou kontrolou byli jasně 
odlišeni pacienti od zdravých kontrol (mediolaterální výchylka, předozadní výchylka p < 0,01), 
pacienty se spinocerebelární ataxií typu 2 a ataxií Friedreichovou toto vyšetření neodlišilo. Stoj 
bez zrakové kontroly odlišil jak pacienty od zdravých kontrol, tak jednoznačně i obě sledované 
skupiny mezi sebou (mediolaterální výchylka p < 0,01). Výsledky ukazují, že po zhodnocení 
rodinné anamnézy a dalších příznaků onemocnění lze u ataktických pacientů použít v nasmě-
rování první fáze DNA diagnostiky nejen cílené klinické vyšetření zaměřené na aferentaci ce-
rebela, ale vhodněji i vyšetření posturografické jako objektivní korelát neurologického nálezu.

Abstract
Hereditary spinocerebellar diseases have high inter-  and intra- familiar variability in their onset, 
course and clinical manifestations. Therefore, recent scientific developments enabled and led 
to the current trend of verifying hereditary spinocerebellar ataxias at the molecular genetic 
level; detailed clinical and neurological analysis, on the basis of which these diseases were 
originally named and described, loses its importance. The goal of this research was to ascter-
tain with posturographic testing whether posterior column involvement is so typical for Frie-
dreich’s ataxia that it may lead to targeted DNA diagnosis of spinocerebellar degeneration. 
Autosomal dominant spinocerebellar ataxia type 2 and Friedreich’s ataxia are among the most 
common hereditary ataxias in the Czech Republic. Therefore, 17 patients with spinocerebel-
lar ataxia type 2, 12 patients with Friedreich’s ataxia and 10 healthy controls were subjected 
to standard posturographic examination. There was no difference between patients with 
spinocerebellar ataxia type 2 and Friedreich’s ataxia in standing position with visual control 
but the examination clearly demonstrated a difference between patients and healthy controls 
(mediolateral deviation, anteroposterior deviation p < 0.01). Upright stance without visual 
control distinguished patients from healthy controls as well as patients with spinocerebellar 
ataxia type 2 and Friedreich’s ataxia (mediolateral deviation p < 0.01). Our results indicate 
that, after evaluation of family history and other symptoms, clinical examination focused on 
cerebellar afferents and, even more appropriately, posturographic examination can be used 
to direct the first phase of DNA diagnosis as an objective correlate of neurological findings. 
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Úvod
Výraz „ataxie“ pochází z řečtiny, kde 
„́“ znamená nepravidelnost, 
ne uspořádanost. Ataxie vzniká v dů-
sledku poruchy mozečku či jeho centripe-
tálních a/ nebo centrifugálních drah. Z to-
hoto pohledu lze teoreticky dělit ataxii na 
cerebelární a na senzorickou (např. histo-
ricky typické postižení při tabes dorsalis) 
včetně vestibulární. 

Klinický obraz pacientů s heredi-
tární ataxií je však obvykle smíšený –  má 
v různé variabilní míře složku jak cerebe-
lární, tak senzorickou, což ztěžuje dife-
renciálnědiagnostický postup.

Příčiny cerebelární ataxie jsou buď dě-
dičné, nebo získané. Získané příčiny lze 
většinou vyloučit běžně používanými vy-
šetřovacími metodami (MR, vyšetření lik-
voru, vyšetření protilátek proti neurotrop-
ním virům atd.), avšak oblast dědičných 
poruch je stále rozsáhlá a nepřehledná. 
Přitom pokroky v molekulárněgenetické 
diagnostice jsou pro pacienta a jeho ro-
dinu stále větší šancí najít určitý typ kau-
zální mutace, a tím možností nejen pre-
natální diagnostiky, ale i určité predikce 
vývoje pacientova onemocnění. 

Friedreichova ataxie (FRDA) je autozo-
málně recesivně dědičné onemocnění ma-
nifestující se v důsledku expanze repeatů 
(repeat, z angl. repaete = opakování, je 
část DNA, která se skládá z opakujících se 
sekvencí nukleotidů). U FRDA a SCA2 se 
jedná o trojici neukleotidů, tzv. triplet re-
peatů, kódujících aminokyselinu glutamin) 
v FXN (X25) genu na chromozomu 9 [1].
V naprosté většině jde o expanzi GAA re-
peatů v oblasti intronu 1, pouze zhruba 
ve 2 % případů se jedná o tzv. compound 
heterozygoty, kdy na jedné alele dochází 
k expanzi GAA repeatů a na druhé k ji-
nému typu mutace [2– 4]. Tato oblast 
DNA kóduje bílkovinu frataxin, která je 
zapojena do mitochondrálního metabo-
lizmu železa [1,3]. U Friedreichovy ataxie 
dochází kromě redukce počtu Purkyňo-
vých buněk zvláště v oblasti horního ver-
mis mozečku a počtu buněk v nucleus 
dentatus k progresivnímu úbytku buněk 
v gangliích zadních kořenů míšních a zad-
ních rozích míšních, méně v jádrech hla-
vových nervů. Dále dochází k úbytku vel-
kých myelinizovaných axonů periferních 
nervů se sekundární gliózou, atrofizaci 
zadních provazců míšních, ventrálního 
i laterálního spinocerebelárního traktu 
i traktu kortikospinálního [2,3,5]. Kli-

nický obraz zahrnuje obvykle progresivní 
ataxii, dysartrii, spasticitu dolních konče-
tin, v různé míře skoliózu a autonomní 
obtíže. Areflexie na dolních končetinách 
spolu s výbavným jevem Babinského bývá 
typická, postupně dochází k poruše vib-
račního čití a polohocitu. Přibližně dvě tře-
tiny pacientů s FRDA mají kardiomyopatii, 
třetina diabetes mellitus [6]. V minulosti 
bylo toto onemocnění spojováno s dět-
ským věkem, v současnosti patří i do di-
ferenciální diagnostiky hereditárních ata-
xií dospělého věku [6]. Zhruba u 25 % na 
úrovni DNA verifikovaných pacientů je 
popisován atypický průběh s pozdějším 
nástupem prvních příznaků a zachovanou 
výbavností šlachosvalových reflexů [7]. 
V České republice bylo dosud diagnosti-
kováno 47 pacientů s FRDA.

Autozomálně dominantně dědičná 
spinocerebelární atrofie typu 2 (SCA2) 
je způsobena expanzí CAG repeatů 
v ATXN2 genu [8,9]. Důsledkem je alte-
race genového produktu, ataxinu 2, jehož 
změněná funkce vede k zániku neuronů. 
Na změněný produkt jsou zejména citlivé 
Purkyňovy a granulární buňky mozečku, 
zatímco Golgiho a košíčkové buňky jsou 
relativně ušetřeny stejně jako neurony 
v nucleus dentatus a v ostatních mozeč-
kových jádrech. Dále dochází k degene-
raci dolních oliv, pontinních jader a pon-
tocerebelárních vláken. Degenerace 
zadních provazců, méně spinocerebelár-
ních drah, stejně jako úbytek buněk v sub-
stantia nigra byla popsána pouze u části 
pacientů [10– 12]. Klinický průběh je va-
riabilní, zahrnuje progresivní cerebelární 
ataxii, nystagmus, včetně pomalých saka-
dovaných očních pohybů, u ně kte rých pa-
cientů byla pozorována paréza pohledu 
nebo projevy parkinsonské. Šlachosva-
lové reflexy jsou zpočátku živé, později vy-
hasínají, pyramidové jevy bývají přítomny 
[13– 15]. V České republice bylo dosud 
diagnostikováno 42 pacientů s SCA2.

Klinický obraz obou chorob se tedy čás-
tečně překrývá, i když u ataxie Friedrei-
chovy je statisticky podíl senzorické ataxie 
nepochybně výraznější.

Posturografie je elektrofyziologická 
metoda, která kvantifikuje a kvalitativně 
hodnotí posturální stabilitu na podkladě 
snímání středu tlakového působení ob-
jektu v ploše kontaktu (Centre Of Pre-
ssure, COP). Na rozdíl od klinického vy-
šetření včetně objektivizačních škál se 
jedná o metodu objektivní, tedy nezatíže-

nou subjektivní (dez)interpretací, jejíž vý-
sledky je možno dokumentovat graficky 
a především numericky, což umožňuje 
přesnější hodnocení poruch rovnováhy, 
porovnávání a archivaci výsledků [16– 18]. 

Literární údaje potvrzují u pacientů 
s ataxií větší výchylky COP ve stoji přímém 
[19,20], protože pacienti nemají schop-
nost na výchylky ve stoji přiměřeně reago-
vat a mají tendenci přestřelovat [21,22]. 
Potvrzen byl také význam testu Romber-
gova [18, 23,24]. 

Cílem našeho projektu bylo pomocí po-
sturografického vyšetření zjistit, zda je 
při klinickém vyšetření pozitivní Romber-
gův test dostatečným kritériem, odlišují-
cím pacienty dvou nejčastějších typů spi-
nocerebelárních ataxií v České republice 
(FRDA a SCA2) a zjistit senzitivitu klinic-
kého vyšetření oproti objektivní posturo-
grafické metodě.

Soubor a metodika
Celkem bylo vyšetřeno 17 pacientů 
s SCA2, 12 pacientů s FRDA a 10 zdra-
vých kontrol. Diagnóza pacientů byla po-
tvrzena analýzou DNA. Předpokladem 
studie byla schopnost pacientů vydržet ve 
stoji s/ bez zrakové kontroly bez nutnosti 
opory, další výběr byl náhodný tak, aby co 
nejvíce simuloval klinickou praxi. 

Průměrný věk 11 mužů a 6 žen 
s SCA2 byl 43,8 let (18– 58), průměrný po-
čátek klinických příznaků 10,8 let (1– 29). 
Sedm mužů a pět žen pacientů s FRDA 
mělo průměrný věk 31,9 let (19– 59), prů-
měrný počátek jejich klinických příznaků 
byl 10,9 let (5– 27). Testovaní zdraví je-
dinci byli vybíráni tak, aby věkově, pohla-
vím a váhou odpovídali pacientům a zá-
roveň neměli žádnou ortopedickou ani 
neurologickou anamnézu, jejich neuro-
logický nález byl v normě. Klinický nález 
pacientů i zdravých kontrol byl hodno-
cen pomocí škály Cooperative Ataxia Ra-
ting Scale (ICARS) [25]. Průměrná hod-
nota ICARS u pacientů s FRDA byla 32,25, 
u pacientů s SCA2 24,61. Výsledek ICARS 
u zdravých jedinců byl 0.

Posturografické vyšetření probíhalo na 
multisenzorické plošině FootScan (RScan, 
Belgie) o velikosti 0,5 m × 0,4 m s 4 100 sen-
zory s citlivostí 0,1 N/cm2 a snímkovací 
frekvencí 500 Hz. Snímací deska vyhod-
nocuje tlakové zatížení jednotlivých sen-
zorů a následně vypočítává středy tlako-
vého působení objektu v ploše kontaktu, 
tedy COP (Centre Of Pressure) pomocí 
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softwaru FootScan Balance 7.7, což 
je specializovaný software pro měření 
a hodnocení posturální stability (obr. 1).

Jako objektivizační test byl vybrán stan-
dardizovaný stoj o široké bázi se zrako-
vou kontrolou, poté bez zrakové kontroly. 
Šíři stoje byla vymezena šířkou boků pro-
banda, která byla po odměření antropo-
metrem přenesena na podložku, a udala 
tak vzdálenost vnější strany chodidel. Mezi 
chodidla a tlakovou desku FOOTSCAN 
byla vložena průhledná fólie pro zakres-
lení polohy chodidel při stoji tak, aby byla 
zajištěna individuální shoda při opakova-
ném vyšetření. Stoj se měřil při otevřených 
očích podle standardizačních postupů 
v délce 30 s [26]. Hodnotícími parame-
try byly: celková dráha centra tlakového 
působení (TTW), rozsah centra tlakového 
působení v ose mediolaterální (DeltaX), 

rozsah centra tlakového působení v ose 
předozadní (DeltaY), směrodatná od-
chylka rychlosti centra tlakového půso-
bení po dobu měření (RychlostSD) [27]. 
Tyto parametry byly vybrány na základě 
naší předešlé práce, která ověřovala různé 
indikátory stability a jejich afinitu ke klinic-
kým škálám [16]. Výsledky byly statisticky 
zpracovány. Signifikantní rozdíly mezi sle-
dovanými proměnnými byly hodnoceny 
pomocí mnohonásobné analýzy rozptylu 
s fixovanými efekty s designem „double 
multivariate model“. Fixované efekty (typ 
skupiny –  SCA2, FRDA a KONTROLA) a VI-
ZUÁLNÍ KONTROLA (otevřené a zavřené 
oči) byly nezávislé proměnné. Indikátory 
posturální stability jako TTW, DeltaX, Del-
taY a RychlostSD byly závislé proměnné.

Hodnotili jsme účinek jak hlavních fak-
torů (efektů) DIAGNÓZA a VIZUÁLNÍ KON-

TROLA, tak účinek jejich vzájemného pů-
sobení –  interakce mezi nimi (DIAGNÓZA 
versus VIZUÁLNÍ KONTROLA). V případě 
statistického významu hlavního faktoru 
jsme posuzovali interakce mezi parametry 
pomocí Bonferonniho post hoc testů. Za-
mítnutí nulové hypotézy jsme posuzovali 
s rizikem p < 0,05. Pro hodnocení věcné 
významnosti jsme použili koeficient 2

(Eta square), který vysvětluje procento 
rozptylu hlavního faktoru. Statistická vý-
znamnost byla vypočtena pomocí soft-
ware IBM SPSS 20.0.

Autoři prohlašují, že studie na lidských 
subjektech popsaná v manuskriptu byla 
provedena v souladu s etickými standardy 
příslušné komise (institucionální a ná-
rodní) odpovědné za provádění klinických 
studií a Helsinskou deklarací z roku 1975, 
revidovanou v r. 2000.

Obr. 1. Schéma použití posturografické desky FootScan včetně projekce zátěže chodidel a zobrazení změn průmětu po-
myslného těžiště – COP (Centre Of Pressure) do podložky v čase.

Tab. 1. Meziskupinové porovnání indikátorů posturální stability jako účinek hlavního faktoru (DIAGNÓZA).

PP
FRDA                 
M(SE) 

SCA2          
M(SE) 

KONTROLA 
M(SE) 

F df Eta

TTW (mm) 826,08 (210,39) 870,16 (166,33) 289,73 (192,06) 2,92 2,35 0,143

DeltaX (mm) 30,66 (6,17)a† 27,93 (4,87)b† 5,68 (5,62) 5,92** 2,35 0,253

DeltaY (mm) 49,98 (8,60)a‡  43,49 (6,80)b‡ 9,21 (7,85) 7,68** 2,35 0,305

rychlostSD (mm × s-1) 25,97 (6,21) 23,91 (4,91) 7,17 (5,67) 3,31* 2,35 0,159

PP – posturografické parametry, FRDA – Friedreichova ataxie, SCA2 – spinocerebelární ataxie typu 2, KONTROLA – kontrolní skupina, 
TTW – celková dráha centra tlakového působení, DeltaX – rozsah centra tlakového působení v ose mediolaterální, DeltaY – rozsah cen-
tra tlakového působení v ose předozadní, rychlost SD – směrodatná odchylka rychlosti centra tlakového působení po dobu měření, 
M – průměr, SE –  střední chyba průměru, F – F statistika, Df – stupně volnosti, Eta – koeficient věcné významnosti, *signifikantní úči-
nek hlavního faktoru (DIAGNÓZA) na základě analýzy rozptylu ANOVA s rizikem p < 0,05, **signifikantní účinek hlavního faktoru (DIA-
GNÓZA) na základě analýzy rozptylu ANOVA s rizikem p < 0,01, †signifikantní rozdíl průměrů s rizikem p < 0,05; na základě post-hoc 
testů, ‡signifikantní rozdíl průměrů s rizikem p < 0,01; na základě post-hoc testů, asignifikantní rozdíl mezi skupinami FRDA vs KONT-
ROLA, na základě post-hoc testů, b-signifikantní rozdíl mezi skupinami SCA2 vs KONTROLA, na základě post-hoc testů
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Výsledky
Mnohonásobná analýza rozptylu proká-
zala signifikantní účinek hlavního efektu 
(DIAGNÓZA) při sledování vybraných indi-

kátorů posturální stability (F8,66 = 3,38, 
p < 0,01, 2 = 0,290). Pacienti s FRDA do-
sahovali v testu nižší hodnoty (44,1 mm, 
5,1 %) TTW ve srovnání s pacienty s SCA2. 

I tak nebyl zjištěn signifikantní rozdíl ani 
mezi oběma skupinami, ani ve srovnání 
s kontrolní skupinou (tab. 1). Při porov-
nání výchylek DeltaX a DeltaY byly pro-
kázány rozdíly mezi skupinami pacientů 
(FRDA, SCA2) a kontrolní skupinou (Del-
taX: p < 0,05, DeltaY: p < 0,01) (obr. 2).

Avšak ani tyto parametry nedokázaly 
vzájemně odlišit pacienty FRDA od pa-
cientů s SCA2. Nevýznamné rozdíly mezi 
skupinou FRDA vs SCA2 byly nalezeny 
také v parametru směrodatné odchylky 
rychlosti COP po dobu měření (p > 0,05).

Při zjišťování vnitroskupinovéhp efektu 
hlavního faktoru „VIZUÁLNÍ KONTROLA“ 
byl zjištěn signifikantní účinek na sle-
dované parametry posturální stability 
(F4,32 = 4,55, p < 0,01). Při zjišťování vni-
troskupinového efektu hlavního faktoru 
„VIZUÁLNÍ KONTROLA“ byl zjištěn signifi-
kantní účinek na sledované parametry po-
sturální stability (F4,32 = 4,55, p < 0,01, 
2 = 0,363). Ve všech sledovaných indi-
kátorech posturální stability byl efekt vi-
zuální kontroly signifikantní (p < 0,01) 
(tab. 2). V rámci sledovaných indikátorů 
měl tento faktor minimální podíl na spo-
lečné varianci při výchylce DeltaX (20,1 %) 
a maximální podíl na výchylce DeltaY 
(34,2 %).

Analýza interakčních efektů obou hlav-
ních faktorů (DIAGNÓZA, VIZUÁLNÍ KON-
TROLA) prokázala signifikantní efekt 
(F8,66 = 2,94, p < 0,01, 2 = 0,262). Jed-
noduchá analýza rozptylu prokázala signi-
fikantní rozdíl interakce u všech sledova-
ných parametrů. 

Bonferroniho post hoc analýza testů 
prokázala u pacientů signifikantní rozdíly 
u sledovaných parametrů, mimo parametr 
DeltaX ve skupině pacientů SCA2 (tab. 3). 
Na základě tohoto rozdílu v motorickém 

Tab. 2. Efekt zrakové kontroly na změnu sledovaných parametrů.

PP
FRDA                 
M(SE) 

SCA2          
M(SE) 

KONTROLA 
M(SE) 

F df Eta

TTW (mm) 826,08 (210,39) 870,16 (166,33) 289,73 (192,06) 2,92 2,35 0,143

DeltaX (mm) 30,66 (6,17)a† 27,93 (4,87)b† 5,68 (5,62) 5,92** 2,35 0,253

DeltaY (mm) 49,98 (8,60)a‡  43,49 (6,80)b‡ 9,21 (7,85) 7,68** 2,35 0,305

rychlostSD (mm × s-1) 25,97 (6,21) 23,91 (4,91) 7,17 (5,67) 3,31* 2,35 0,159

PP – posturografické parametry, TTW – celková dráha centra tlakového působení, DeltaX – rozsah centra tlakového působení v ose me-
diolaterální, DeltaY – rozsah centra tlakového působení v ose předozadní, rychlostSD – směrodatná odchylka rychlosti centra tlakového 
působení po dobu měření, M – průměr, SE – střední chyba průměru, F – F statistika, Df – stupně volnosti, Eta – koeficient věcné význam-
nosti, **signifikantní účinek hlavního faktoru (DIAGNÓZA) na základě analýzy rozptylu ANOVA s rizikem p < 0,01
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Obr. 2. Porovnání rozsahů centra tlakového působení u sledovaných skupin 
(MANOVA design).

FRDA – Friedreichova ataxie, SCA2 – spinocerebelární ataxie typu 2, *signifikantní rozdíl 
průměrů s rizikem p < 0,05; na základě post-hoc testů, **signifikantní rozdíl průměrů 
s rizikem p < 0,01; na základě post-hoc testů, a-signifikantní rozdíl mezi skupinami 
FRDA vs KONTROLA, na základě post-hoc testů, b-signifikantní rozdíl mezi skupinami 
SCA2 vs KONTROLA, na základě post-hoc testů
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projevu (rozsah centra tlakového půso-
bení v mediolaterální ose) mezi skupinou 
FRDA a SCA2 jsme identifikovali signifi-
kantní rozdíl, který může vypovídat o ty-
pologickém motorickém projevu neuro-
logického pacienta. V kontrolní skupině 
jsme nezjistili signifikantní účinek efektu 
interakce ani v jednom ze sledovaných 
parametrů.

V případě stoje s vizuální kontrolou byl 
pomocí „teplotní mapy“ zobrazen výskyt 
úrovně průměrné hodnoty celkové dráhy 
(TTW) vzhledem k dosaženému výsledku 
v klinické škále ICARS u obou neurologic-
kých skupin (obr. 3). Z předešlé analýzy 
nebyly zjištěny signifikantní rozdíly mezi 
sledovanými skupinami. V uvedeném pří-
padě se ukazuje, že možný inflexní bod 
získaného skóre na škále ICARS vzhledem 
k diferenciální diagnostice z pohledu hod-
nocení celkové dráhy bude 28. Až do do-
sažení tohoto bodu (stupeň postižení) se 
obě skupiny z pohledu celkové dráhy pro-
jevují srovnatelně (obr. 3). 

Diskuze
Stoj přímý se zrakovou kontrolou nebyl 
po kvantitativním zhodnocení sledova-
ných posturografických parametrů proká-
zán jako test dostatečně senzitivní k odli-
šení pacientů s FRDA od SCA2, ale jasně 

Tab. 3. Post hoc analýza testů (Bonferroni) u sledovaných parametrů posturální stability.

Parametr Diagnóza
Vizuální 
kontrola 
(ano = 1)

Vizuální 
kontrola 
(ne = 2)

Rozdíl prů-
měrů (1–2)

Střední 
chyba 

průměru
Signifikance

95% CI

Spodní 
hranice

Horní 
hranice

TTW 
(mm)

FRDA 1 2 –1 074,322 287,71 0,00** –1 658,4 –490,25

AD SCA 2 1 2 –492,835 227,45 0,04* –954,59 –31,08

KONTROLNÍ 1 2 –8,11 262,64 0,98 –541,29 525,08

DeltaX 
(mm)

FRDA 1 2 –41,788 9,82 0,00** –61,72 –21,85

AD SCA 2 1 2 –3,75 7,76 0,63 –19,51 12,01

KONTROLNÍ 1 2 –0,18 8,96 0,98 –18,38 18,02

DeltaY 
(mm)

FRDA 1 2 –57,967 11,88 0,00** –82,09 –33,84

AD SCA 2 1 2 –21,42 9,39 0,03* –40,49 –2,35

KONTROLNÍ 1 2 –0,12 10,85 0,99 –22,14 21,91

rychlostSD 
(mm × s–1)

FRDA 1 2 –37,374 9,36 0,00** –56,37 –18,38

AD SCA 2 1 2 –15,544 7,4 0,04* –30,56 –0,53

KONTROLNÍ 1 2 0,09 8,54 0,99 –17,25 17,43

FRDA – Friedreichova ataxie, SCA2 – spinocerebelární ataxie typu 2, KONTROLNÍ – kontrolní skupina, TTW – celková dráha centra tlako-
vého působení, DeltaX – rozsah centra tlakového působení v ose mediolaterální, DeltaY – rozsah centra tlakového působení v ose předo-
zadní, rychlostSD – směrodatná odchylka rychlosti centra tlakového působení po dobu měření, *p < 0,05; **p < 0,01

di
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Obr. 3. Zobrazení rekurence průměrné dráhy TTW vzhledem k dosaženému 
skóre ve škále ICARS u sledovaných neurologických pacientů pomocí „teplotní 
mapy“.

FRDA – Friedreichova ataxie, ADSCA2 – spinocerebelární ataxie typu 2, ICARS – Coope-
rative Ataxia Rating Scale, TTW – celková dráha centra tlakového působení
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typu 2 použít cílené klinické vyšetření za-
měřené na aferentaci cerebela.

Na základě výsledků studie doporuču-
jeme objektivizovat klinický nález vyšetře-
ním posturografickým, které vyšetřením 
stoje bez zrakové kontroly, tedy korelá-
tem Rombergova testu, odliší jak pacienty 
od zdravých kontrol, tak jednoznačně 
i obě sledované skupiny mezi sebou (me-
diolaterální výchylka p < 0,01). 

Kromě toho umožňuje objektivita 
a přesnost vyšetření velmi dobrou kontrolu 
průběhu onemocnění či efektivity fyziote-
rapie jako jediné zatím dostupné léčby.

Literatura
1. Campuzano V, Montermini L, Moltò MD, Pianese L,
Cossée M, Cavalcanti F et al. Friedreich’s ataxia: au-
tosomal recessive disease caused by an intronic GAA 
triplet repeat expansion. Science 1996; 271(5254): 
1423– 1427.
2. Koeppen AH. Friedreich’s ataxia: pathology, patho-
genesis, and molecular genetics. J Neurol Sci 2011; 
303(1– 2): 1– 12.
3. Pandolfo M, Pastore A. The pathogenesis of Fried-
reich ataxia and the structure and function of frataxin. 
J Neurol 2009; 256 (Suppl 1): 9– 17.
4. De Castro M, García- Planells J, Monrós E, Cañizares J,
Vázquez- Manrique R, Vílchez JJ et al. Genotype and 
phenotype analysis of Friedreich’s ataxia compound 
heterozygous patients. Hum Genet 2000; 106(1): 
86– 92.
5. Della Nave R, Ginestroni A, Tessa C, Salvatore E, 
Bartolomei I, Salvi F et al. Brain white matter tracts de-
generation in Friedreich ataxia. An in vivo MRI study 
using tract-based spatial statistics and voxel-based 
morphometry. Neuroimage 2008; 40(1): 19– 25.
6. Pandolfo M. Friedreich ataxia: the clinical picture. 
J Neurol 2009; 256 (Suppl 1): 3– 8.
7. Diehl B, Lee MS, Reid JR, Nielsen CD, Natowicz 
MR. Atypical, perhaps under- recognized? An unusual 
phenotype of Friedreich ataxia. Neurogenetics 2010; 
11(2): 261– 265.
8. Pulst SM, Nechiporuk A, Nechiporuk T, Gispert 
S, Chen XN, Lopes- Cendes I et al. Moderate expan-
sion of a normally biallelic trinucleotide repeat in spi-
nocerebellar ataxia type 2. Nat Genet 1996; 14(3): 
269– 276.
9. Sanpei K, Takano H, Igarashi S, Sato T, Oyake M, 
Sasaki H et al. Identification of the spinocerebellar 
ataxia type 2 gene using a direct identification of re-
peat expansion and cloning technique, DIRECT. Nat 
Genet 1996; 14(3): 277– 284.
10. Rüb U, Del Turco D, Del Tredici K, de Vos RA, 
Brunt ER, Reifenberger G et al. Thalamic involvement 
in a spinocerebellar ataxia type 2 (SCA2) and a spino-
cerebellar ataxia type 3 (SCA3) patient, and its clinical 
relevance. Brain 2003; 126(Pt 10): 2257– 2272.
11. Rüb U, Del Turco D, Bürk K, Diaz GO, Auburger G, 
Mittelbronn M et al. Extended pathoanatomical stu-
dies point to a consistent affection of the thalamus in 
spinocerebellar ataxia type 2. Neuropathol Appl Neu-
robio l 2005; 31(2): 127– 140.
12. Rüb U, Bürk K, Schöls L, Brunt ER, de Vos RA, Diaz 
GO et al. Damage to the reticulotegmental nucleus 
of the pons in spinocerebellar ataxia type 1, 2, and 3. 
Neurology 2004; 63(7): 1258– 1263.
13. Orozco Diaz G, Nodarse Fleites A, Cordovés Sagaz R,
Auburger G. Autosomal dominant cerebellar ataxia: 

s jedním typem ataxie, avšak srovnávat kli-
nický stav pacientů s různými typy ataxie 
dle výše uvedených škál vhodné není. 

Stoj přímý se zrakovou kontrolou nebyl 
dostatečně senzitivní k odlišení pacientů 
s FRDA od SCA2, avšak po vztažení prů-
měrné hodnoty celkové dráhy k výsledku 
ve škále ICARS, lze od určitého bodu, tedy 
od určité míry neurologického postižení, 
pacienty FRDA od pacientů SCA2 odli-
šit. To znamená, že posturografie nemusí 
pouze nahrazovat klinické škály nebo pů-
sobit jako jejich objektivnější korelát, ale 
naopak v kombinaci s informací, které dá-
vají klinické testy, může přinášet informaci 
pro klinika novou a i takto napomáhat 
v diferenciální diagnostice například here-
ditárních ataxií. Při zavření očí ve stoji pří-
mém došlo k odebrání důležitého infor-
mačního zdroje pro udržení rovnováhy, 
což jasně odlišilo nejen pacienty od zdra-
vých kontrol, ale také pacienty s FRDA od 
pacientů s SCA2 (mediolaterální výchylka 
p < 0,01). Tím byl potvrzen předpoklad, že 
u pacientů s FRDA hraje na výsledném kli-
nickém obrazu důležitou roli porucha sen-
zorické aferentace, i když postižení této 
části nervové soustavy může být součástí 
neurologického obrazu i u SCA2, avšak 
patrně v daleko menší míře. Proto lze 
předpokládat, že u pacienta s progredující 
ataxií a s významnou instabilitou v Rom-
bergově testu je nutné v diferenciální roz-
vaze hereditárních ataxií zvažovat na prv-
ním místě ataxii Friedreichovu. V opačném 
případě je potřebné soustředit se spíše na 
diferenciální diagnostiku spinocerebelár-
ních ataxií autozomálně dominantně dě-
dičných, samozřejmě i s ohledem na rodin-
nou a osobní anamnézu. Avšak řada studií 
i naše osobní zkušenosti ukazují, že údaje 
o rodinné anamnéze bývají často němé 
i při dominantním přenosu onemocnění 
(anticipace u těchto repeatových chorob, 
absence údajů o rodině). Nelze zapomínat 
ani na široký věk manifestace nejenom AD 
SCA, ale i ataxie Friedreichovy –  pacientce 
s nejpozdějším nástupem obtíží v České 
republice bylo 57 let [29].

Závěry
V diferenciální diagnostice a zacílení DNA 
analýzy pacientů se suspekcí na heredi-
tární ataxii (po zhodnocení anamnézy, 
dalších symptomů pacienta a výsledků 
pomocných laboratorních vyšetření) lze 
pro rozlišení ataxie Friedreichovy od nej-
častější autozomálně dominantní ataxie 

odlišil pacienty od zdravých kontrol (me-
diolaterální výchylka, předozadní výchylka 
p < 0,01; směrodatná odchylka rychlosti 
p < 0,05), což je v souladu s literaturou 
[19,20]. Je známo, že pro pacienty s po-
stižením předního laloku mozečku jsou ty-
pické větší výchylky v předozadním směru, 
kdežto u pacientů s postižením vestibu-
locerebela, včetně pacientů s FRDA, jsou 
typické vysoké výchylky bez predominu-
jícího směru, tedy i ve směru mediolate-
rálním [28]. 

Naše výsledky vyšetření ve stoji přímém 
s otevřenýma očima prokázaly větší vý-
chylky jak v předozadní, tak mediolaterální 
ose u obou skupin pacientů (p < 0,01). 
Nález může tedy anatomicky odpovídat 
skupině pacientů s difuzním mozečko-
vým postižením nebo s postižením před-
ního laloku mozečku, obojí v kombinaci 
s poruchou aferentních spinálních drah. 
Tato skutečnost je v souladu se znalostmi 
o patofyziologii vyšetřovaných chorob, 
jak bylo v úvodu popsáno. Dle výše uve-
deného a také dle pozorování Diener et 
al [28] by se dalo dále předpokládat, že 
pacienti s SCA2 budou dosahovat větších 
výchylek v předozadním směru, kdežto 
pacienti s FRDA budou dosahovat větších 
výchylek jak v předozadním směru, tak ve 
směru mediolaterálním.

Na základě námi pozorovaného však 
nelze na analýzu výchylek, zejména na 
poměr mezi předozadními a mediolate-
rálními výchylkami, zcela spoléhat, i když 
Diener et al [28] prezentují tyto parame-
try jako užitečné pro diferenciaci ataxie. 

Jiným zajímavým aspektem, který vyply-
nul z výsledků, je, že ve stoji přímém s ote-
vřenýma očima nemají pacienti s FRDA horší 
výsledky než pacienti s SCA2, i když dosa-
hují horší hodnoty v klinických hodnotících 
škálách (ICARS: FRDA 32,5; SCA2 24,61; 
kontrola 0). Stoj samotný je totiž ovlivněn 
poruchou propriocepce daleko více než po-
stižením mozečkovým. Diskrepanci mezi la-
boratorním vyšetřením a vyšetřením klinic-
kou škálou si vysvětlujeme tím, že škála 
ICARS obsahuje ně kte ré položky vychá-
zející ze situace bez zrakové kontroly. Pa-
cienti s FRDA mohou proto ve srovnání se 
skupinou SCA2 dosahovat v těchto tes-
tech horších výsledků, i když subjektivně 
i objektivně vnímané motorické postižení 
v běžném životě (pod zrakovou kontrolou) 
není tak výrazné. Domníváme se proto, že 
klinické škály lze využít ke komparaci mezi 
pacienty s jedním onemocněním nebo 
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Vedení SLL uspořádalo 24. ledna 
v Praze tiskovou konferenci s názvem 
„Jak si stojí české lázně a jaké jsou 
jejich vyhlídky“. Referujícími byli 
prezident SLL MUDr. Eduard Bláha, 
viceprezident Ing. Martin Plachý 
a další členové představenstva SLL. 
Politickou, resp. zákonodárskou pod-
poru jim poskytovali senátor ČSSD 
Ing. Martin Tesařík, poslankyně 
KSČM Mgr. Soňa Marková a karlo-
varský hejtman a poslanec ČSSD 
PaedDr. Josef Novotný.

Pokles objemu péče 
o 48 procent
První dopady novelizovaného IS v in-
terpretaci představitelů SLL jsou jed-
noznačně negativní, ekonomický po-
kles dokonce překonává původní 

předpovědi. Jak známo, při tvorbě no-
vely IS ministerstvo zdravotnictví de-
klarovalo, že změny nezpůsobí větší 
poklesy objemu než 15 procent. SLL 
uváděl 45% skokový propad, což cha-
rakterizoval jako likvidační hrozbu 
jak pro lázně, tak v návaznosti i pro 
lázeňské regiony. Svaz lázní žádal 
o možnost rozložit „ztrátová“ opatření 
do delšího času, ministerstvo zastáva-
lo názor, že čas na kompenzační opat-
ření lázně získaly délkou vyjednávání 
o navržených změnách. Kompenza-
ce, tedy především zvyšování počtu 
samoplátců lázeňské péče, je podle 
MUDr. Bláhy v tak masivním rozsahu 
nereálná. „Rok a půl, kdy se o změ-
nách jednalo, by k nahrazení po-
jištěnců samoplátci nestačilo, uváží -
me-li dosavadní rychlost nahrazová-

ní 5 procent pacientů pojišťoven za 
rok. I kdyby naše země nebyla v re-
cesi a nezvyšovala daně, lázně by za 
rok nahradily sotva 10 procent pře-
nocování,“ uvedl prezident SLL.
Současný dopad změny IS na objem 
lázeňské péče a výnosů s ní spoje-
ných činí podle propočtů SLL 48 % 
(viz tabulku). E. Bláha navíc zdůraz-
nil, že: „... za rok a půl nejistoty, co 
s lázeňskou péčí vlastně bude, zma-
tenými a poplašnými titulky zaúřado-
vala média, restrikcemi pojišťovny 
a zvýšením regulačního poplatku 
ministerstvo – výsledkem tak je, že 
indikační seznam neodečte svých  
48 procent z původní stoprocentní 
hladiny roku 2010. Začne škrtat už 
na úrovni 71 procent.“

Nové klima ve vztahu s VZP
Vedle nejistoty o podobě indikačního 
seznamu byla podle vedení SLL bu-

doucnost lázní během roku 2012 
ohrožena i nejistotou, že nezískají 
smlouvy s Všeobecnou zdravotní po-
jišťovnou (VZP), která je, jak známo, 
vypověděla k 31. 12. 2012. O nových 
smlouvách a cenách péče pak začala 
s lázněmi vyjednávat až koncem pod-
zimu. „K výpadkům objemu ale při-
dala další ‚morovou ránu‘ pro náš 
obor, když začala smlouvy podmiňo-
vat snížením jednotkových cen. Vý-
zvy SLL, aby od tohoto požadavku 
v době tak zásadních omezení a boje 
lázní o přežití ustoupila, ale vyslyšel 
až nový ředitel VZP Ing. Zdeněk Ka-
bátek. Výsledkem nového klimatu 
rozhovorů je memorandum o spolu-
práci a rozvíjení sektoru. Mělo by být 
základem aktivní politiky VZP smě-
rem k lázeňské péči, kterou VZP ne-
chce nechat padnout,“ informoval 
MUDr. Bláha.
 dokončení na str. 3

M. Korff použil data o spotřebě léků v období jed-
noho roku asociovaných klinicky vybraným chro-
nickým stavům k vytvoření ukazatele nazvaného 
Chronic disease score (CDS). Dokázal, že tento 
ukazatel je stabilní v čase a lze jeho prostřednic-
tvím predikovat pravděpodobnost hospitalizace, 
mortalitu a také náklady na zdravotní služby.
PCG model je již deset let součástí redistribuční-
ho systému zdravotního pojištění v Nizozemsku. 
Princip definovaný dr. Korffem zde motivoval 
vytvoření PCG prediktivního modelu, v němž je 
jednotlivec klasifikován do jedné nebo více rizi-
kových skupin podle toho, jaké léky dlouhodobě 
(nenahodile) užívá. Pro každou z těchto riziko-
vých skupin (viz tabulku č 1) je definována mno-
žina léků charakterizovaná anatomicko-terapeu-

ticko-chemickou klasifikací (ATC). Pokud pa-
cient užije některý z léků dané skupiny, je tato 
spotřeba započítána, a pokud spotřeba léků dané 
skupiny přesáhne v období dvanácti měsíců de-
finovaný práh, je pacient klasifikován. Přísluš-
nost pacienta do takto definované rizikové sku-
piny predikuje jeho celkovou budoucí spotřebu 
zdravotních služeb (nejen léků) a tedy i výdaje 
za tyto služby.

Zmizí demografická konstrukce
Na pracovním semináři 18. ledna v Praze zdůvod-
nil náměstek ministra zdravotnictví pro zdravotní 
pojištění Ing. Petr Nosek nezbytnost změny naše-
ho dosavadního systému přerozdělení: „Stávající 
model v ČR je de facto založen na věkové struk-

tuře pojištěnců, tedy vlastně na hrubé demogra-
fické konstrukci. Je již delší čas terčem kritiky, 
často zaznívá argument, že tento způsob není 
schopen postihnout reálnou zdravotní zátěž. Ny-
nější přerozdělování neevokuje zájem zdravot-
ních pojišťoven o chronicky nemocné a tedy ná-
kladnější klienty a může tedy vést i k cílenému 
výběru pojištěnců.“
 
Přesnější predikce „kolik za co“
Tvorba projektu nového systému, který začne pla-
tit od r. 2014, je podložena soustředěnými daty 
od všech zdravotních pojišťoven o nákladech na 
jednotlivé pacienty (bez rodných čísel) za období 
let 2009 až 2011. Ve veřejné soutěži vybraná in-
stituce provedla vyhodnocení. Pacienti jsou kla-

sifikováni do v tabulce uvedených 25 PCG skupin 
+ 1 „prázdné“ skupiny. Pacienti s
mocněním představují cca 20 procent z
všech pojištěnců. Zdravotní pojišťovny s
systémem dokáží přesněji určit očekávané nákla
dy na jejich léčbu – zatímco nyní tak činí zhruba 
ve 4 %, při klasifikaci podle chronických chorob 
to bude možné až u 41 procent. 
Přesnější predikce „kolik za co zaplatí“ by podle 
P. Noska měla mít za následek vyšší motivaci po-
jišťoven zajistit u chronických pacientů co nej-
efektivnější poskytování služeb, resp. vést je 
racio nálně systémem, aby se eliminovaly veškeré 
zbytečné náklady. Náměstek pro zdravotní po-
jištění také očekává posílení konkurence mezi 
zdravotními pojišťovnami. „Pokud jsou zdroje ve-
řejného zdravotního pojištění přerozdělovány 
v rámci reálného ocenění rizika zohledňujícího 
chronický zdravotní stav – což je případ PCG mo-
delu –, nejsou jednotlivé pojišťovny ‚trestány‘, po-
kud se ucházejí o chronicky nemocné,“ soudí Ing. 
Jiří Nosek. dokončení na str. 4

Nový indikační seznam pro lázeňskou léčebně rehabilitační 
péči o dospělé, děti a dorost, stanovený vyhláškou č. 267/2012 
Sb., platný od 1. října 2012, přinesl hlavní změny jednak v ozna-
čení a názvech diagnóz, jednak v časových intervalech opako-
vané lázeňské léčby a také v délce pobytů při jednotlivých ty-
pech lázeňské péče. Již období přípravy novely indikačního 
seznamu (IS) bylo provázeno prognózami jejího negativního 
dopadu na lázeňský sektor, především ze strany Svazu léčeb-
ných lázní ČR (SLL).

Ministerstvo zdravotnictví připravuje změnu způsobu přerozdělování prostředků veřejného zdravotního pojištění,  
která by měla platit od příštího roku. Nový systém redistribuce financí mezi pojišťovnami vychází z modelu PCG  
(Pharmacy-based cost groups), který vznikl v USA v 90. letech minulého století na základě prací týmu vedeného dr. Mi-
chaelem Von Korffem washingtonského GHRI (Group Health Research Institute).

Část referujících na briefingu SLL (zleva) M. Plachý, M. Tesařík a E. Bláha.  
Foto: ZN
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Dopady změny IS na již snížený objem LP a výnosů s ní spojených

Dospělí Děti Celkem

Pokles LN 29,00 % 29,00 %

Zkrácení délky pobytu 26 na 21 18,00 % 33 na 28 15,00 %

Snížení ceny 2,50 % 1,50 %

49,50 % 45,50 % 48 %

Podíl LP na tržbách LL 56,9 %

Dopad poklesu na celkové tržby
27,3 % meziročně

45,1 % 2010/2013

LN = lázeňské návrhy, návrhy na lázeňskou péči. LP = lázeňská péče. LL = léčebné lázně.
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