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Pohybové aktivity pacientu trpicich

dédi¢nou polyneuropatii

Movement Activities in Patients with Inherited Polyneuropathy

Souhrn

Dédic¢na polyneuropatie se manifestuje nejcastéji v détstvi nebo dospivani, ma progresivni
charakter a zatim je kauzélné nelécitelna. V ramci komplexni péce je nutné vénovat dosta-
te¢nou pozornost pohybovym a sportovnim aktivitdm téchto jedinct. Vhodné volend posi-
lovaci cviceni a dalsi typy pohybovych aktivit nevedou ke zhorseni svalového oslabenti, ale
naopak mohou zpomalit progresi ¢i dokonce zmirnit stuperi paréz a zlepsit vykon béznych
dennich ¢innosti u pacientd s timto onemocnénim. Nutné je stanovit individuaini cvicebni
plan dle aktualniho stavu, aby cvi¢eni nevedlo k pretizeni se zhorsenim svalového oslabeni,
bolestem a prohloubeni Unavy. Literatura naznacuje, ze cvi¢eni mize mit lepsi efekt pfi
soucasném peroralnim pfijmu kreatin monohydratu. Pfiméreny typ pohybovych aktivit by
mél byt doporucen viem pacientdim s dédi¢nou polyneuropatif s rliznym stupném postizeni.

Abstract

Inherited polyneuropathy is currently an incurable disease with progressive symptoms
affecting young individuals. Complex case management must include education and
instruction in appropriate movement and sporting activities. Moderate strengthening
exercises have not been found to be harmful and may reduce the level of muscle paresis
while increasing strength and improving the performance of activities of daily living. Custo-
mized exercise plans must be regularly reviewed and updated in order to avoid overuse
leading to greater muscular weakness, pain and extreme post-exercise fatigue. The current
literature suggests that exercise may be more beneficial if a creatine monohydrate peroral
supplement is added to the diet. Current clinical management requires the application of
appropriate movement activities for every individual with inherited polyneuropathy, even
those whose conditions have progressed to the level of extreme disability.
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Uvod

Hereditarni motoricka a senzitivni neuro-
patie (HMSN) se projevuje pomalu progre-
dujicim svalovym oslabenim s predilekci
na dolnich koncetindch, zacina v détstvi
¢i v dobé dospivani a Casto je spojena
s deformitou nohy [1]. Nazev HMSN nebo
choroba Charcotova-Marieova-Toothova
(CMT), podle autort, ktefi onemocnéni
jako prvni popsali [2], dnes oznacuje sku-
pinu klinicky podobnych nemoci, které se
odlisuji  geneticky, elektrofyziologicky
a biopticky. Presna patogeneze ani kauzal-
ni terapie dosud neni zndma [3,4]. HMSN
patii mezi nejcastéjsi dédicna nervosvalova
onemocnéni s prevalenci 1 : 2 500. Odha-
duje se, ze v Ceské republice Ziji piblizné
4000 osob trpicich néjakou formou dé-
di¢né neuropatie [5]. Klinicky obraz [1-6]
je velmi heterogenni, postizeni kolisa od
rozséhlého oslabeni hornich i dolnich kon-
Cetin spojeného s tézkou deformitou nohy,
pres mirné oslabeni, az po asymptoma-
tické jedince. V objektivnim nalezu domi-
nuje postizeni motorické, a to hlavné na
dolnich koncetinach, typické jsou atrofie
bércového svalstva a deformita nohy, ktera
se projevuje vysokym nartem a zhrouce-
nou pficnou klenbou, kladivkovymi prsty,
sto¢enim nohy do supinace a varozitou
paty. Méni se stereotyp chiize, pacientdim
prepadava Spicka (stepaz), coz kompen-
zuji zvedanim kolen pfi chdzi (Capi chlze).
Casté jsou distorze kotnikd. U necelé po-
loviny pacientt dochdzi v dasledku sekun-
darni axondlni degenerace k rozvoji osla-
beni i proximalnich sval se zhorsenim
motoriky, stability a celkové lokomoce. Dy-
namiku progrese svalového postizeni po-
pisuje funkeni klasifikace dle Vinciho do
7 stadii (tab. 1) [7,8]. Jen minimalni po-
Cet pacientl je postizen do té miry, Ze
nejsou schopni samostatné lokomoce i
sebeobsluhy. Poruchy stability jsou nasled-
kem senzitivni polyneuropatie (porucha
propriocepce i exterocepce), paréz a de-
formit nohy a jsou pfitomny u vétsiny pa-
cientt [9]. Bolesti patere jsou velmi casté,
vyrazné Cetnéjsi nez v normalini populaci
jsou i strukturdini deformity patefe ve
smyslu skolidzy ¢i hyperkyfézy [10,11].
Pro atrofii drobnych svalll na akru hornich
koncetin vznikaji rychle poruchy jemné
motoriky [12]. Vzhledem k tomu, Ze se

Tab. 1. Funkéni klasifikace HMSN dle Vinciho (zkracena verze).

4l
)

v oslabeni plantarnich flexort — m. triceps surae
pfi chlzi vazne odraz
pacient se nepostavi na Spicky, obtize pfi chlizi
z kopce a ze schodt
.Capi chlize”
pretizeni m. quadriceps a glutedlnich svalt

| oslabeni mm. interossei, mm. lumbricales,
m. flexor hallucis brevis

subluxace metatarzofalangealnich kloubt
pricné plochonozi
kladivkové prsty

I oslabeni mm. peronei, relativni pfevaha
m. tibialis ant. a post.

pretizeni lateralni hrany chodidla, rotace
(supinace) nohy, otlaky

varozita paty, Achillovy Slachy
prepadavani spicky nohy pfi chdzi (stepaz)
Il oslabeni anterolateralni svalové skupiny
bérce, hlavné m. tibialis anterior
vyrazné oslabena dorzélni flexe nohy

equinozita nohy v pfipadé kontraktury
m. triceps surae

chlize po Spickach

zhorsenf stability, nebezpeci padd

Vv oslabeni ischiokruralnich svalt

insuficience flexe v koleni

proti gravitaci

kompenzace — rotace panve pfi chizi,
vyrazné zkraceni kroku

obtize udrzet vzpiimené drzeni

VI oslabeni m. quadriceps na stupen 3
svalového testu a méné

omezen( extenze v koleni

VIl © oslabeni m. gluteus maximus z denervace,
Castéji z dekondice

omezeni extenze v kycli
zkraceni m. iliopsoas
znacné obtize pfi udrzeni vzpfimeného stoje

dédicnd neuropatie projevuje casto jiz
u mladych pacientl, v rdmci rehabilitace
a komplexni péce je nutné vénovat dosta-
teCnou pozornost jejich pohybovym a spor-

tovnim aktivitdm. Prehledny referat shr-
nuje efekt posilovani a aerobnich typl cvi-
Ceni na svalovou sflu, histologické zmény
ve svalu postizeném polyneuropatii,
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kardiovaskularni aparat, Unavu a kvalitu
Zivota jedinct s HMSN.

Pohybové aktivity

pacienti s HMSN

V literature se vétSinou docteme, Ze u svalll
primarné oslabenych v dusledku dener-
vace, kdy je povaha onemocnéni takova,
Ze nenf pravdépodobny proces reinervace
(do této skupiny patfii HMSN), a tedy ani
navrat funkce, neni posilovani proti od-
poru indikovéno [7]. Vzhledem k chro-
nicko-progresivni povaze HMSN nelze oce-
kavat ani ¢aste¢nou restituci, naopak je
pravdépodobné pozvolné zhorsovani stavu
[1,3,6,7]. Pfi intenzivnim zatéZzovani pa-
retickych svalt dochazi k vycerpani a pre-
tizeni, coz vede ke zhorseni atrofii a osla-
beni. Typicky to Ize pozorovat na hornich
koncetinach. Pravak automaticky pouziva
vice pravou ruku a béhem let svalové atro-
fie na pravé ruce progreduji rychleji nez
na ruce levé [13]. Vznikad tzv. overuse
weakness, s kterou se setkdvame i u jinych
neurologickych chorob (poliomyelitis, Du-
chenneova choroba). Vinci vysetfil silu
m. abductor pollicis brevis a m. interos-
seus dorsalis primus u 106 pacientl
s HMSN a 48 zdravych jedincl. Porovna-
val silu téchto svalt na pravé a levé ruce.
U 65,57 % HMSN pacientl byla sila uve-
denych svald vy33i na nedominantni ruce,
zatimco v kontrolni skupiné zdravych je-
dincll pozoroval tento jev pouze u 1,04 %
[13]. Pfetézovanim pacient oslabuje svaly
jiz tak paretické, a navic je i ohrozen Urazy
mnohem vic neZ zdravy sportovec. V pfi-
padé Urazu primarné oslabené svaly hare
regeneruji a stav se ddle zhorsuje [14].
Naopak fada pacientti ma tendenci jakému-
koliv cviceni se vyhybat a inklinuje k se-
davému zpUsobu Zivota. Vznika tak osla-
beni a atrofie svall, které zatim nejsou
zakladni chorobou postiZzeny, tzv. disuse
atrophy, a dochazi tak k celkovému zhor-
seni fyzické kondice.

Rada studii sleduje zménu sily a trofiky
neurogenné oslabenych svalll po pravidel-
ném posilovani. Vysledky se vyrazné od-
liuji. Signifikantni nardst svalové sily pro-
kazuje studie zaméfena na trénink a po-
silovani proximalnich svalG dolnich
koncetin (DK) [15]. Po pravidelném po-
silovani proti odporu po dobu 24 tydnu

doslo u skupiny 29 pacienttl s HMSN k na-
rGstu sily maximalni volni kontrakce pfi
extenzi v koleni 0 25 %. To je v souladu
se skutecnosti, ze u HMSN jsou nejdfive
a nejvice postizeny dlouhé nervy DK zaso-
buijici distalnf svaly koncetin. Postizeni ko-
fenového svalstva je podstatné vzacnéjsi,
a pokud se dostavuje, tak az v pozdéjsich
fazich nemodi [7,8]. Proto Ize olekavat
zlepseni trofiky a sily pfi posilovani proxi-
malnich sval, na rozdil od svalt bérce
a nohy. U vétsiny pacientl s HMSN je ale
sfla proximalnich svalt dostatecna a neni
proto nutné jejich posilovani. Pokud kli-
nicky zjistime oslabeni kofenovych svald,
napf. ¢asté byva oslabeni m. gluteus ma-
ximus a medius, nenf to obvykle v disledku
neuropatie samé, ale jednd se o parézu
funként, tj. v disledku vadnych pohybo-
vych stereotypd, které jsou odpovédi na
staticko-dynamickou poruchu distalné.
K normalizaci svalové sily glutediniho
svalstva vétsinou dojde, jakmile zlepsime
poméry na periferii, napfiklad stabilizujeme
hlezno ortézou nebo adekvatni Gpravou
obuvi [16]. Milner-Brown a Miller uvadéji
hypotézu, ze efekt cviceni je zavisly na sile
svalu pred zapocetim tréninku [17]. Po-
kud je sval jiz oslaben do té miry, Ze zvla-
dani béznych dennich aktivit je pro néj
maximalni zatéz (méné nez 15 % normy
svalové sily pro dany sval), nemtzeme oce-
kdvat zlepSeni po pravidelném cvicenf proti
odporu. Zlepseni ale mtze nastat u svald,
které jsou pred tréninkem oslabeny pouze
mirné. Svalova vlakna, ktera zatim nejsou
postizena denervaci, reaguji na posilen{
hypertrofii a to se projevi zvysenim svalové
sily. V Uvahu musime brat fakt, Ze ex-
centrické cvicenf (sval se b&hem kontrakce
kontrakce (pfi aktivni ¢innosti svalu do-
chazi k jeho zkracovani). V pripadé prilis
velké zatéze mUze mit opakovana excen-
tricka kontrakce i na zdravy sval devastu-
jici tcinek [18-20]. Béhem nadmérné ex-
centrické kontrakce dochdzi i u zdravého
svalu k mikrotraumatizaci sarkolemy [21]
s naslednou infiltraci svalu albuminem [22].
Sarkolema netrénovaného svalu je mno-
hem vice citlivd na mikrotraumatizaci nez
sarkolema svalu trénovaného. Repara-
tivni procesy u zdravého svalu probihaji
automaticky, pfi zdvazné mikrotraumati-

zaci muze dojit k nekréze svalovych vldken
se spusténim zanétlivé kaskady a nasled-
nou postupnou plnou regeneraci posko-
zenych svalovych vlaken. Proces autore-
parace ale nemusi byt dokonaly u svalQ
primdrné postizenych patologickym pro-
cesem. Zvysena citlivost k nadmérné
mechanické zatéZi byla téZ pozorovana
u svalll jedinct v dekondici v dusledku se-
davého stylu Zivota [23], coZ je u pacientl
s HMSN casty jev.

Chetlin et al sledovali efekt doméaciho
progresivniho posilovani o nizsi az
stfedni intenzité 3krat tydné po dobu
12 tydna [24]. Zajimalo je, zda takovy po-
hybovy program ovlivni svalovou silu a vy-
kon ADL (Activities of Daily Living — béZné
denni ¢innosti) u 20 pacientd s HMSN.
Autofi vychézeli z vysledkl podobnych
studii [25,26], které naznacuji, Ze progre-
ma minimalni riziko Urazu, nezptsobuje
svalové bolesti ani diskomfort a zarucuje
maximalni spolupraci pacienta. Pacienti
3krat tydné posilovali extenzory a flexory
kolene proti odporu odpovidajicimu
40-50 % maximalni izometrické sily
a extenzi a flexi v lokti oproti 20-30 %.
Déle posilovali ruce pomoci opakovanych
stiskd meékkych terapeutickych mickd.
Kompliance pacientt ve studii byla 87%
bez ohledu na pohlavi. Po ukoncenf cvi-
Cebniho programu se zlepsila sila u sle-
dovanych svalovych skupin, stejné jako
vykon ADL (méfeno jako rychlost vstavani
ze sedu a z polohy vleze). Stejny kolektiv
autorl pozdéji sledoval efekt 12tydenniho
posilovani o stejném protokolu se sou-
casnym peroralnim pfijmem kreatin
monohydratu [27]. Kreatin monohydrat
je fyziologicka substance, ktera hraje du-
leZitou roli v energetickém metabolizmu
svalu. Jeho perordlni prijem u zdravych
jedincd zvysuje silu maximalni svalové kon-
trakce a urychluje svalovou restituci po za-
t&7i. Rada studii naznacuje, Ze peroraini
prijem kreatin monohydratu maze mit po-
zitivni terapeuticky efekt u pacientd trpi-
cich neuromuskularnimi chorobami véetné
HMSN [28-31]. Naopak ale studie Doher-
tyho et al konstatuje, Ze samotna suple-
mentace kreatinem bez soucasného po-
hybového rezimu svalovou silu u pacientd
s HMSN neovliviiuje [32]. Cilem studie
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Chetlina et al bylo zjistit, zda kombinace
pravidelného cvi¢eni a soucasné suple-
mentace kreatinem zlepsi svalovou silu,
morfologii svalového vlakna (zjistovano
svalovou biopsii z oblasti dolIni tfetiny m.
vastus lat.) a vykon ADL. Do dvoijité zasle-
pené kontrolované studie bylo zafazeno
20 pacientd s HMSN. 10 pacientd denné
uzivalo 5 g kreatin monohydratu p.o. po
dobu 12 tydnl a soucasné 3krat tydné cvi-
¢ili dle predepsaného protokolu. Pacienti
v kontrolnf skupiné 3krat tydné cvicili podle
stejného protokolu a uZzivali placebo.
V histologickém obrazu fyziologického
svalu nachazime vldkna hypertroficka,
atrofickd a hlavné normalini, tj. pfimérené
trofiky [33]. U HMSN pacientd je typicka
zména histologického obrazu s vétsim za-
stoupenim vldken atrofickych. Takovy na-
lez uddvaiji i autofi této studie pred zapo-
Cetim tréninku. Po ukonceni tréninku byla
zjisténa hypertrofie vidken typu | v obou
skupindch, pocet atrofickych vldken se
snizil a byl stejného procentudiniho za-
stoupenf jako v normalnim svalu. Uzivani
kreatinu nemélo celkové zadny vliv na
svalovou sflu, i kdyZ v této skupiné nékteré
testy prokazaly vyraznéjsi zvyseni svalové
sily nez ve skupiné berouci placebo. Vy-
sledky ale nebyly statisticky signifikantni.
U obou skupin bylo zjisténo signifikantni
zlepSeni v testech ADL. Autofi konstatujf,
Ze program pravidelného domaciho po-
silovani oproti malym odpordm signifi-
kantné zlepsil svalovou silu a vykon béz-
nych dennich c&innosti. Béhem cviceni
Zadny z pacient neudaval vyraznéjsi sub-
jektivni obtize, napf. bolesti pohybového
aparatu ¢i extrémni Unavu. Histologicky
se adaptace svalovych vlaken na trénink
projevila hypertrofii vidken typu I, coz je
typické i pro normalni sval [34]. Tato adap-
tace je spiSe zavisla na poctu opakovani
nez na odporu, proti kterému je sval po-
silovan. Taktéz v oblasti ruky doslo po cvi-
ceni ke zlepseni svalové sily (hand-grip),
coZ autofi uvadi jako dulezity diikaz toho,
Ze i atroficky sval maze byt u HMSN pa-
cientl posilen, pokud je cvicen adekvatné.
To, ze kreatin nemél vliv na zlepseni sva-
lové préce, autofi vysvétluji tim, ze davka
5 g p.o. za den nemusi mit dostatecny
terapeuticky efekt a doporucuji v pfistich
studiich vy3si davky (10 g/den). Histolo-

gickou adaptaci svalovych vlaken na stejny
protokol posilovani v domacim prostredi
a soucasny peroralni prijem kreatinu sle-
dovala studie Smithe et al [35]. Pfed za-
pocetim programu a po jeho ukonceni
byla provedena biopsie z m. vastus lat. Au-
tory zajimalo, zda se po kombinovaném
12tydennim programu zménf histologicky
obraz svalu ve smyslu hypertrofie svalo-
vych vldken typu | a zda se zméni zastou-
peni rlznych izoforem kontraktilnich pro-
tein, konkrétné tézkych myozinovych
fetézcl (MHC — Myosin Heavy Chains).
Myozin je hlavni kontraktilni protein, ktery
hraje dulezitou roli v procesu svalové kon-
trakce. Proces adaptace na trénink se pro-
jevuje fyziologicky zménou pomérného
zastoupeni jednotlivych izoforem MHC.
Do dvojité slepé randomizované studie
Smith et al zaradili 18 pacientl. Ve sku-
piné, kterd uzivala 5 g kreatinu denné,
zjistili po ukonceni studie snizeni obsahu
MHC typu | a zvyseni MHC typu II, coz byl
vysledek, ktery koreloval s rychlejsim vsta-
vanim ze zidle, a to autofi povazuji za du-
kaz zlepseni svalové prace. Uzaviraji, ze
kombinace cviceni a uzivani kreatinu poten-
cidlné ovliviiuje syntézu proteind ve svalu
a hraje dulezitou roli v zastoupeni jedno-
tlivych MHC izoforem ve svalu, jejichZ slo-
Zeni mUze pozitivné ovlivnit svalovou funkci
jedincl trpicich HMSN.

Déle bude mit na kvalitu a efekt pohy-
bovych aktivit pacienta s polyneuropatif vliv,
zda provozuje typ pohybu ¢i sporty, které
se naucil v ¢asném mladi, dfive nez se sva-
lové atrofie a poruchy koordinace obijevily.
Flexibilita centralniho nervového systému
i motorického systému je u ¢lovéka ob-
rovska. PFi progresivnim pomalém zhor3o-
vani jak somatosenzorickych vstupd, tak
vlastni svalové prace, zUstava kvalita zafi-
xovanych motorickych stereotypt dlouho
zachovana v témér optimalni formé. Tento
jev nazyvame procesem adaptace. Proka-
zuje to i studie Muldera et al [36]. U 10 pa-
cientd s HMSN posuzovali kvalitu razné
naro¢nych pohybovych stereotyp(. Zjistili,
Ze kvalita je zachovana, pokud se jedna
o dobfe znamé, davno naucené a casto
opakované, tfebaze koordinac¢né narocné
stereotypy. Vykon se v3ak rapidné zhor-
Soval, pokud byli pacienti vyzvani, aby
predved|i néjaky novy pohybovy vzor. Ku-

podivu na kvalitu zazitych pohybovych
vzorl neméla zasadni vliv ani opticka de-
privace. Pacienti s nedostatkem senzo-
rickych vstupl v ddsledku neuropatie ty-
picky kompenzuji tento deficit vizualni
kontrolou. Zejména stabilita se proto zhor-
Suje za Sera ¢i ve tmé. V uvedené studii
se v3ak kvalita naucenych stereotypt ne-
zhorsila, ani kdyz mél pacient zavrené oci.
V praxi z toho plyne, Ze je vhodnéjsi pa-
cienta nechat rekreacné sportovat treba
je na néj dlouhodobé zvykly a provozuje
ho pravidelné, nez ho presvédcovat ke
zméné a k tomu, aby zacal se sportem
novym, ktery se nam zda z medicinského
hlediska vhodnéjsi (napt. cyklistika, pla-
vani). Dalsi prace, kterd se zabyva otadz-
kou pohybového rezimu u pacientd trpi-
cich neuromuskularnim onemocnénim
(NMD — Neuro-Muscular Disease) je prace
Kilmera [37]. Excesivni zatéZ zdravého
svalu zprvu vede ke katabolickym reakcim
s porusenim (drobnymi trhlinami) svalo-
vych vldken. Zdravy sval se na tento stav
adaptuje syntézou novych myofibrilarnich
proteind, zménou v transportnim systému
kysliku a zvySenim poctu mitochondrif.
Vysledkem je hypertrofie svalovych via-
ken se schopnosti odolavat zvysené zatézi.
Otdzkou samoziejmé je, zda ma cviceni
stejny pozitivni efekt u pacientl trpicich
neuromuskularnimi chorobami, mezi které
HMSN patfi. Ackoliv se svalova hypertrofie
jevi jako rozhodujici mechanizmus zvyseni
svalové sily v disledku dlouhodobého po-
silovani (zatéze), zvyseni svalové sily se ob-
jevuje zahy po zapoceti pravidelného tré-
ninku, dfive nez muze k hypertrofii svalo-
vych vlaken dojit. Toto zvy3eni svalové
sily bez adekvatni strukturdlni zmény je
pfipisovano neurdlni adaptaci, tj. efektiv-
néjsimu naboru motorickych jednotek, zlep-
Seni intra- i intersvalové koordinace a lep3i
aktivaci svalu, které jsou pro dany pohyb
primdrni. Dulezitou roli hraje také proces
uceni. Jsou to mechanizmy zahrnujici i cent-
ralni Fizeni motoriky, které neni u HMSN
pacientl poskozeno. Pro dleZitou roli ak-
tivace na centrdlni Urovni svédci téz stu-
die Lindemana et al [38]. Pomoci povr-
chové elektromyografie sledovali efekt cvi-
Cenf proti odporu u proximalnich svalt DK
u 29 HMSN pacientl. Kontrolni méreni
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prokdzala postupny narlst hodnoty ma-
ximalni izometrické kontrakce celkem
021 % za dobu 24 tydnd. K nejvétsSimu
nardstu svalové sily oviem doslo béhem
prvnich 8 tydn (o 20 %) cviceni, coZ au-
tofi pfisuzuji pravé neurdini adaptaci.
Zbyly, jiz minimalni nardst svalové sily je
pak nejspise v disledku hypertrofie sva-
lové tkané.

Jedinci s NMD maji ¢asto sedavy styl
Zivota, tendenci k obezité, vétsi riziko roz-
voje kardiovaskularnich chorob, hypertenze
a diabetu [39]. Jednou z pficin takového
Zivotniho stylu m@Ze byt u pacientt s HMSN
to, Ze prvni symptomy onemocnéni se
objevuji v détstvi a casném mladi, coZ je
doba, kdy vétsina zdravych jedincli zacina
sportovat a osvojuje si pravidelnou fyzic-
kou aktivitu jako navyk. Rodice, ucitelé
i 1ékafi mohou dité odradit od sportov-
nich aktivit v dobrém umyslu, aby se ne-
zranilo nebo si nezhorsilo priznaky cho-
roby. Dusledkem pak mUze byt progrese
svalového oslabeni z inaktivity, ale také
nedostatek motorickych dovolenosti a po-
ruchy koordinace, které se automaticky
pfi sportu v détstvi a mladi uc¢ime. Dalsi
pficinou nedostatku pohybovych aktivit
muUZze byt i to, Ze jedinci s NMD jsou cas-
jem nez zdrava populace, ¢imz mohou mit
limitovany pfistup k nékterym druhdm
sportl [40].

Na zékladé dalsich studii [41,42] Kil-
mer [37] doporucuje HMSN pacientdm
domaci program cviceni proti mirnému
odporu, pfi némz neni signifikantné zvy-
seno riziko Urazu a nebyl pozorovan zadny
nezadouci vedlejsi efekt cviceni. Rytmické,
repetitivni aerobni cvi¢eni o mimé az
stfedni intenzité je dostatecny stimulus
pro oslabeny svalovy systém i systém kar-
diopulmonalni. Za jeden z nejdUlezitéj-
Sich efektd cviceni proti mirnému odporu
Kilmer povazuje snizeny pocit Unavy, ktery
ma vliv na zvyseni pracovni kapacity,
zlep3eni vykonu ADL a kvalitu Zivota. Lite-
ratura udava, Ze vice nez 64 % pacientd
trpicich néjakou formou NMD trpi Gina-
vovym syndromem [43]. Pfi¢inou mo-
hou byt zmény jak na centrélni, tak i pe-
riferni Urovni. Pouziva se terminu expe-
rienced fatigue a physiological fatigue.
Experienced fatigue oznacuje obtize pfi

iniciaci volni svalové kontrakce [44].
Krupp a Pollina tento druh Unavy definuji
jako zdrcujici pocit Unavy, nedostatek ener-
gie a pocit celkové exhausce. Tento feno-
mén neznaci svalovou slabost a nemusf
korelovat se znamkami Unavy fyziologické
[45]. Physiological fatigue je fyziologic-
kym projevem cviceni a je definovana jako
redukce svalové sily pfi maximalni volni
svalové kontrakci [46]. Tento typ Unavy
ma periferni a centralni komponentu po-
dle toho, zda ztrata schopnosti generovat
maximalni svalovou silu vznika na Urovni
svalové tkdné nebo nervového systému.
Béhem udrzované maximalni svalové kon-
trakce u zdravych jedincl pozorujeme
jak periferni, tak centralni navu [47]. Vy-
skyt centrdlni Gnavy znamena, Ze se bé-
hem kontrakce zhorsuje centralni aktivace.
V posledni dobé byla u fady NMD zjisténa
pravé porucha na urovni centralni, sou-
vislost s Unavou ale nebyla zatim potvr-
zena [48-51]. Redukovat vysokou Uroven
centrdlni Unavy Ize pomoci pravidelného
aerobniho tréninku [52,53], je ale tfeba
nastavit Uroven tréninku individualné tak,
abychom excesivni fyzickou aktivitou ne-
zhorsili svalové atrofie a slabost [54]. Po-
rucha centralni aktivace béhem maximalni
volni kontrakce mUze byt pro pacienta
problém, ale na druhou stranu mUze mit
i pozitivni efekt v tom, Ze brani nadmérné
svalové aktivaci, kterd by mohla jiz tak
oslabeny a atroficky sval poskodit. Proto je
tfeba Unavu tolerovat. Zpocatku kratsi cvi-
Cebni jednotky s men3im poctem opa-
kovani jednotlivych cvikl a proti nizsimu
odporu postupné prodluzujeme, zvysu-
jeme pocet opakovani v kazdé cvicebni
jednotce, ev. i stupen zatéZe. Spravné ,na-
staveny”, graduovany cvi¢ebni plan pa-
cienti dobre toleruji a v fadé studii uda-
vaji, Zze pravidelné cviceni snizuje subjek-
tivni pocit Unavy [37,52,53].

Otdzce konkrétnich typta sporta, které
jsou, ¢i naopak nejsou pro pacienty s HMSN
vhodné, se odborna literatura a vyzkum
bohuzel prilis nevénuije. Sledujeme-li vsak
internetové stranky ¢i literaturu uréenou
pacientiim trpicim dédi¢nou neuropatii,
zZjistime, Ze otdzka vybéru sportu je pro
né velmi ddlezita. V roce 1994 zpracoval
Sampson 400 dotaznikd, které hodnotily

pohybové a sportovni aktivity u pacientt
s HMSN [55]. Vice nez 50 % respondentd
uvedlo, Ze se aktivné podileji na néjakém
sportovnim programu. Vétsina prefero-
vala individudlné prizplsobené cviceni
v interiéru, hromadnym sportdm, jako je
napfr. basketbal, se vyhybali. Drtiva vétsina
sportovné aktivnich jedinct uvedla, Ze cvi-
Ceni je pro né pfinosem a pomaha jim
udrzovat svalovou silu a zlepsuje kvalitu
jejich Zivota. Jen minimum respondentd
naopak vnimalo cvicenf jako Skodlivé vzhle-
dem k jejich diagnéze. Otdzkou oviem
zUstdva, zda tito jedinci provozovali vhodny
cvicebni program. Mensi ¢ast respon-
dentl provozovala pravidelné néjaky druh
sportu, zcela nejpopuldrnéjsim typem bylo
plavani, dale prevazovaly méné dynamické
sporty jako je bowling, rybareni ¢i golf.
Témér 100 % respondentd uvedlo, Ze by
je zajimal edukacni sportovni program
zaméreny na jejich zakladni diagnozu, tj.
takovy, ktery by jim pomahal udrzet po-
cit zdravi a nebyl vycerpavajici. Vétsina
dotazovanych uvedla, Ze ma obtize pfi
chtzi a nemaze béhat, pouze nékolik je-
dinct mohlo pomalu klusat a jesté méné
pravidelné béhalo. Vétsina pacientl se
obdvala sportu zejména proto, Ze maiji
nestabilni kotniky, poruchu citlivosti na
DK a poruchy stability, coz by mohlo vést
ke zranéni. Nikdo z dotazovanych nemél
pocit vyborné stability. Autor diskutoval
vysledky této dotaznikové studie s neu-
rology a ortopedy. Ti jednoznac¢né pova-
Zovali pohybovy program pro pacienty
s dédi¢nou neuropatif za pfinosny ¢i do-
konce nutny, s tim, ze musi byt indivi-
dudlné prizptsoben schopnostem daného
jedince. Internetové stranky urcené paci-
entdim s HMSN doporucuji cviceni viem
[56]. Netrénovanym jedincdm s mirnym
stupném postizeni doporucuji pravidelné
plavani a jizdu na rotopedu. Pravidelné ae-
robni cviceni je dulezité v prevenci obe-
zity, v prevenci progrese svalovych atrofif
z inaktivity, osteopordzy, napomuize v udr-
Zeni ¢ zlepseni kardidlnich a plicnich funkdi,
prodlouZi vytrvalost ve fyzickych aktivitach,
zmirni pocit chronické Unavy, zlepsi kva-
litu spanku, apetit, psychicky stav a snizuje
incidenci nékterych typd nadorovych one-
mocnéni. Jako zakladni orientacni uka-
zatel adekvatni zatéze pfri aerobnim cvi-
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Obr. 1. Ortoedické vloiy zhotovené dle aktualnich individualnich érych

e

podkladd mohou pozitivné ovlivnit postaveni nohy.

Obr. 2. Na sportovani doporucujeme uzivani kotnikové obuvi stabilizujici
hlezno, ev. doplnime kratkou peronedlni pasku.

¢eni doporucuji pacientovi kontrolu pulzu.
Za idealni je povazovan vysledek vzorce
60-70 % z 220 — vek (pfiklad: je-li pa-
cientovi 50 let: 220 - 50 = 170 x 0,6 =
102 pulz®). Pokud tuto uroveri zatéze je-
dinec zvlada bez obtizi, miZze ji postupné
zvysit na 80 %. Za Ucelem zvyseni svalové
sily doporucuji submaximalni posilovani,
které pro pacienty definuji jako posilovani
oproti takové zatéZi, kterou je pacient scho-
pen zvednout minimalné 15 az 20krat.
Set 15-20 opakovani by pro kazdy seg-
ment mél cvicenec provadét nejprve jed-
nou, postupné mlze pocet setd pro kazdy
segment zvySovat, ale jen do Urovné, kdy

jesté po cviceni nema pocit vycerpani.
Pokud druhy den pociti svalovou bolest i
dokonce oslabenti, je to znamka pfilis vy-
soké zatéZe a na intenzité je nutné ubrat.
| pacient na voziku by mél mit cileny po-
hybovy rezim. TéZce postizeni pacienti
mohou zvladat cvi¢eni v bazénu, prvky
jogy nebo tai-chi, které Ize cvicit i vsedé.
Pacientdm je doporucovéno, aby se ne-
vyhybali ani posilovani oblasti, kde byla
provedena transpozice Slach [57]. Nejcas-
téji se transponuje Upon m. tibialis ante-
rior nebo m. tibialis posterior tak, aby
substituovaly nedostate¢nou dorzalni flexi
a everzi pri oslabeni peronealnich svall

[58]. Pri provozovani pohybovych aktivit
je nutné zajistit adekvatni protetické vy-
baveni, které maze vyrazné zlepsit po-
staveni nohy, a tim stabilitu hlezna i sta-
bilitu celkovou, stejné jako kvalitu pohy-
bovych vzorl [9] Proteticky spravné
zajistény pacient (obr. 1, 2) pak muze byt

bovych a sportovnich aktivit.

Zavér

Otazka sportovnich aktivit a adekvatni
zatéZe je u pacientl s dédi¢nou neuropatif
velmi diskutabilni. Védecké prace, kterych
neni mnoho, se vénuji témér vyhradné
vlivu posilovani na svalovou trofiku. Vét-
Sina téchto studif svédci pro pozitivni efekt
adekvatniho posilovaciho programu, né-
které naznacuiji vétsi ucinnost pfi soucas-
ném peroralnim uZivani kreatin monohy-
dratu. Otazkou vybéru sportu se védecké
studie pfilis nezabyvaiji, i kdyz z literatury
uréené pacientlm je zfejmé, Ze pro pa-
cienty je to téma velmi ddleZité a aktualni.
Pri prostudovani dostupné literatury lze
shrnout, ze pfiméreny stuperi posilovani
¢i jinych sportovnich pohybovych aktivit
by mél byt doporucen viem pacientlm
s HMSN, a to i tém, kteff jsou vyrazné po-
stizeni. Pacienta je nutné pro sport od-
borné proteticky vybavit. Preferovany
jsou spise aerobni typy sportl a takové
sporty (plavani, jizda na kole), které mini-
malizuji riziko Urazu (distorze kotniku),
ke kterym jsou pacienti s HMSN ndachylini.
Dalsi vyzkum zabyvajici se sportovnimi
aktivitami pacientd s dédi¢nou neuropatif
je nezbytny.
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