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Hodnotici skaly a testy pro détské pacienty

se spinalni muskularni atrofii

The functional assessment and tests for
children patients with spinal muscular atrophy

Souhrn

Cilem textu je seznameni s funkénimi testy a skalami pouzivanymi v Neuromuskuldrnim centru
FN Motol. Tato vysetfeni motoriky byla vyvinuta pro pacienty se spinalni muskuldrni atrofif
a jsou vyuzivana pfi hodnocenf stavu komplexnich motorickych funkci a pfirozeného pribéhu
onemocnéni. Zvlasté dllezité jsou pfi lé¢bé Spinrazou, protoZze hodnoti vychozi stav ditéte
a umoznujf sledovat ucinnost aplikované Iécby na motorické funkce. V textu uvedené motorické
skaly jsou prozatim jedinym markerem dostupné lé¢by, a tudiz jsou pro klinickou praxi mimoradné
potfebné.

Abstract

Introduction to functional tests and scales used by Neuromuscular center in the University Hospital
in Motol. These examinations of motor skills for patients with spinal muscular atrophy were
developed and are used to evaluate the state of complex motor functions to evaluate the natural
course of spinal muscular atrophy. They are especially important for the treatment with Spinraza -
determination of default state with the aim to observe the efficiency on motor functions. For
now, motor scales mentioned in the text are only a marker of the available treatment, therefore
extremely needed.
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Popis jednotlivych skal

Children’s Hospital Of Philadelphia
Infant test Of Neuromuscular
Disorder (CHOP INTEND)

CHOP INTEND je funkeni skdla pro vyset-
feni neuromuskuldrnich poruch u déti. Pd-
vodné byla vyvinuta na souboru 26 déti se
spinalni muskularnf atrofif (SMA) typu |, prd-
mérny vék 11,5 mésice (1,4-37,5 mésicl),

s cilem vysetfenf jejich motorickych do-
vednosti. Ukdzalo se, Ze skdla je validni pro
hodnoceni déti ve véku od 3,8 mésicd [1].
Glanzman et al provedli prospektivni, lon-
gitudindlnf studii pfirozeného prdbéhu SMA
u déti s jiz stanovenou diagndzou [2]. Au-
tofi studie srovnavali jejich skére v testu
CHOP INTEND s vysledky skore u zdravych
déti a sledovali ndstup Ucinku symptom

SMA ve vékovém rozmezi od 1 mésice do
4-5 mésica [2].

V soucasné dobé je maximalni vyuziti da-
ného testu u pacientl se SMA typu I a Il od
novorozeneckého véku do 4 let. Pro nedo-
statek jinych vhodnych vysetfeni Ize test ap-
likovat i u starsich pacientl (v¢. dospélych)
s pokrocilou formou daného onemocnéni.
Skéla CHOP INTEND zahrnuje 16 polozek pro
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hodnoceni motorickych funkci. Vysetfuje se:
spontanni hybnost dolnich a hornich konce-
tin, schopnost a sila tchopu hornich konce-
tin, schopnost kontroly a pohybd hlavy vieze
na zadech ivsedé s podporou trupu, otaceni
na boky az bricho spontdnné nebo s dopo-
moci za horni nebo dolni koncetinu, flexe ra-
mennich a loketnich kloubd, extenze a flexe
hlavy/krku, extenze kolennich kloubd, flexe
kycli a spindlni reflex (GalantQv).

Maximalni skore je 64 bodU. Kazda z po-
lozek je hodnocena na stupnici od 0 do 4,
hodnoti se vzdy pravd a leva strana, ale do
celkového vysledku se zapocitdva pouze
jedna strana s vyssim skére. Stuperi 0 je bez
reakce (zddna motorickd odpovéd na stimu-
laci). Stupném 4 je hodnocena kompletni
reakce. U kazdé polozky se také zapisuje stav
chovani ditéte dle Brazeltonovy skaly (napf.
spanek, bdélost, plac¢). Pokud nelze nékte-
rou z 16 polozek provést (napf. u vétsich déti
polozka 16 — Galant(v reflex), z celkového
skére se odecte celd hodnota jedné polozky
(minus 4). Do formuldfe se zapise pocet do-
sazenych bod/60 s oddvodnénim, pro¢ ne-
byla poloZka testovéna.

Vysetfeni se doporucuje provadét u ko-
jencl a batolat v teplém prostiedi (déti se
SMA haife udrzujf télesnou teplotu) ve spolu-
praci s blizkou osobou. Vhodnd je oblibena
hracka. Pred vysetfenim se doporucuje, aby
dité nebylo hladové. Pokud je dité velmi ne-
gativistické, vyuziva se pfi provadénf jednot-
livych poloZek spoluprace rodice.

Hammersmith Functional Motor
Scale - Expanded (HFMSE)
Hammersmithova rozsifend funkéni moto-
rickd skéla byla pGvodné vyvinuta pro déti
se SMA Il (20 polozek) a pozdéji byla rozsi-
fena o 13 polozek pro méfeni déti a dospé-
lych se SMA Il (33 polozek) [3,4]. Test je vy-
uzivan pro pacienty s pozdéjsim nastupem
ztraty motorickych schopnosti, to znamena
pro pacienty sedicf na voziku se SMA Il a lll
a pro chodici pacienty se SMA Il

Skala HFMSE zahrnuje 33 polozek, které
jsou hodnoceny na stupnici 0-2 body, kdy
0 je neschopnost testovanou polozku pro-
vést, 1 je provedeni s pfizplsobenim a 2 je
provedeni bez modifikace. Vsechny po-
lozky hodnocené 2 body musf pacient pro-
vést bez dopomoci druhé osoby, vzdy bez
korzetu, ortéz pro dolni koncetiny a bez
obuvi. Dalezitym faktorem pfi testovani
je zohlednénf rychlejsi unavitelnosti pa-
cientl se SMA, kazdou polozku Ize opakovat
maximalné 3x.

Celkové skore se pohybuje v rozmezf
0-66 bodl. Cim vy33i je celkové skore, tim
lepsi jsou motorické schopnosti pacienta.
Pokud nelze nékterou polozku provést (napf.
pro tézké kontraktury dolnich koncetin nebo
po spondylochirurgickém vykonu), nevy-
hodnocené polozka se odecte z celkového
skore. Za kazdou neotestovanou polozku se
z celkového skére odectou 2 body. Do za-
znamového formulare se zapise dlvod ne-
provedeni polozky.

V HFMSE se vysetfuje provedeni poloh
z neurovyvojové fady, napf. sed na lazku,
otdceni na boky az bficho a zpét, zvedani
hlavy na zadech a na bfise, pfitazeni pravé
a levé koncetiny k bfichu, posazeni z lehu
na zédech a polozeni zpét, sed na I0zku, po-
loha na ¢tyfech, lezeni po ctyfech, klek s na-
krokem dolni koncetiny, postaveni do stoje
z polohy v lehu na zadech, stoj, chidze, diep,
vystup na ctyfi standardnf schody, sestup ze
¢tyr standardnich schodd atd.

Pfi provadéni testu je nutnd spoluprace
pacienta. Zkusengjsi vysetrujici mize zvlad-
nout odecitat nékteré polozky pozorova-
nim spontanni motoriky ditéte. PouZiti testu
je mozné jiz u déti ve véku od 2 do 4 let se
spolupraci rodicd. Test je srozumitelny, ne-
ndro¢ny na vybaveni pomuckami: cvicebnf
stdl s nastavitelnou vyskou, 4 standardni
schody (Ize vyuzit bézné schodisté se za-
bradlim) a Hammersmithova nastavitelnd la-
vice k opore (Ize vyuZit oporu o cvi¢ebni stll,
zidli).

Revised Upper Limb Module (RULM)
Revidovany modul pro horni koncetiny
RULM byl vyvinut za ucelem posouzenf
funkce hornich koncetin v béZnych den-
nich ¢innostech [5]. Vyuziva se u nechodi-
cich a chodicich pacientt se SMA Il a lll, kteff
spolupracuji (ve véku od 4 do 6 let). Vyset-
feni zahrnuje 20 polozZek, celkové skore se
pohybuje v rozmezi 0-37. Devatenact polo-
Zek se hodnoti na stupnici 0-2, u jedné zby-
vajici polozky mlze byt skére maximalné 1.
VySetfeni Ize provést na obou hornich kon-
Cetindch. Pacient si vybere koncetinu, kterou
pouzivd dominantnéji, ta se hodnotfi pfi dal-
sich vysetfenich [6].

Vdechny polozky by mély byt splnény
v kratkém case (5-20 min). Potfebné vyba-
veni je: pracovni stll nebo stolek na inva-
lidnfm voziku, papir, tuzka, kelimek, 2 mince
(prdmér 24 mm), 500g sacek s piskem, sveé-
tylko, plastové krabicka s vickem, zavazi
(200g, 50049, 1kg) a predkresleny ubrus
s kruhy na posun zavazi. Ukolem je napf. na-

kreslit souvislou ¢aru tuzkou do predkres-
lené predlohy, uchopit 2 mince do dlang,
stisknout svétylko a rozsvitit, zvednout keli-
mek k Ustlim se zavazim 200g, sundat vicko
z plastové dozy, zvednout zavazi a prejit
7 jednoho kruhu do druhého (v daném dia-
gonalnim nebo horizontalnim sméru). Skala
RULM je bezpecnd, jednoduse proveditelna.
Testovani prevazné déti bavi, ukoly berou
jako soutéz.

6Minute Walk Test (6MWT)
Sestiminutovy test chlize se vyuziva pro
chodici pacienty se SMA Il a IV [7]. Provadi
se u déti priblizné od 4 let véku z dévodu
nutné spoluprace ditéte. Viysetieni funkeni
vytrvalosti a zmén ve vytrvalosti je ddlezi-
tym doplrikem k celkovému vysetfeni mo-
toriky, nebot chlze je zakladnim atributem
dennich ¢innosti. Test pozitivné koreluje i se
skalou hrubé motoriky HFSME. [6]

Testem se hodnoti vzdalenost v metrech,
kterou pacient ujde za 6 min. Posuzuje se
zmeéna rychlosti chtize v pribéhu testu, una-
vitelnost, zaznamendvaji se pady. K prove-
deni testu je nutnd chodba dlouhd vice nez
25m, meéfici padsmo, stopky, dva barevné ku-
Zely na oznaceni drdhy. VysSetfeni vétSinou
provadéji dva terapeuti (pfipadné je mozna
asistence rodice). Jeden doprovézi pacienta
(motivuje ho a dohliZi na bezpecnost), druhy
zaznamenava po celych 6 min cas pfi kazdé
otoc¢ce (po 25m). Pacient musi mit vhod-
nou obuv, bez ortéz, pred vysetfenim od-
pociva 10 min. Pfed testem dostane pokyny,
7e nesmi béZet ani poklusévat, ale chodit co
nejrychleji, jak to jen Ize. VZdy je nutné dbat
na bezpeci pacienta, sledovat jeho aktudlni
zdravotnf stav a pocit Unavy. Test je mozné
kdykoli ukoncit.

Hodnoceni pacientii se SMA

Vysetfeni kazdého pacienta se SMA se pfi
lé¢bé Spinrazou (Biogen, Cambridge, MA,
USA) provadi pred 1. aplikacf léku a ndsledné
4 6 mésicl. V minulosti byly testy prova-
deény i u pacientd, ktefi nebyli léCeni Spinra-
zou, z dlvodu sledovéni pfirozeného prd-
béhu nemoci. Pro prokdzani ucinku nové
|é¢by bylo na naSem pracovisti prvnich cca
25 pacientl se SMA | a Il testovano od listo-
padu 2017 po 3 mésicich po dobu 1,5 roku
(v¢. videodokumentace). Do dnesni doby
bylo v naSem centru provedeno 260 vyset-
feni CHOP INTEND nebo HFMSE u pacientl
se SMA ve véku od 2 mésicli do 19 let. U né-
kterych pacientd se SMA Il a lll se provadi
soucasne test RULM. Test BMWT se vySet-
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fuje u viech chodicich pacientl se SMA 1II.
V nasem souboru je pacientd se SMA Il nej-
méné, coz odpovidd incidenci jednotlivych
typl SMA v populaci.

Zminéné testy se nepouzivaji v bézné re-
habilitaci, proto je vzdy ddlezité zaskolenf
fyzioterapeutl, ktefi se problematice pa-
cientd s diagnézou SMA vénuji. Je rovnéz
nutné pravidelné preskolovani fyziotera-
peutl, aby bylo hodnoceni v rdmci neuro-
muskuldrnich center standardizované. Na
zékladé nasich zkusenosti doporucujeme
opakované testovani stejnym tymem, rov-
néz je vyhodné vysetrovat ve dvojici. Nedo-
porucujeme zpétné hodnoceni motorickych
dovednosti na zakladé videodokumentace.
Limitem skérovani zlstava vliv druhotnych
komplikaci onemocnéni SMA na proveditel-
nost konkrétnich testovacich polozek (kon-
traktury v oblasti panve a dolnich koncetin,

progrese kyfoskolidzy, progrese respiracni
insuficience). Tyto skély jen dokladaji dlou-
holetou snahu Ceské rehabilitacni spole¢-
nosti o existenci neurorehabilitace [8,9].

Zaveér

Vsechny uvedené testy byly navrzeny me-
zindrodnimi fyzioterapeutickymi skupinami
zamérenymi na neuromuskuldrni onemoc-
néni. Provedeni testd je pravidelné aktuali-
zovano, zlepsuje se jejich validita a spoleh-
livost. Za dodrZeni standardnich podminek
se daff testy realizovat a ziskdvat tak objek-
tivni data o vyvoji onemocnéni, pripadné
sledovat terapeutické plsobeni lécby
Spinrazou.
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