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Rehabilitace u spinalni muskularni atrofie

Rehabilitation in spinal muscular atrophy

Abstrakt

Rehabilitace je zdsadnf soucésti komplexni péce o pacienty se spindlni muskuldrnf atrofif. V¢asna
diagnostika je pro zahdjeni dalsich intervenci velmi podstatnd. V textu nize je uveden souhrn
doporucenf pro adekvatni zajisténi rehabilitacni péce u détského pacienta s timto nervosvalovym
onemocnénim. Soucasti je nutnd multidisciplindrni péce, a to zejména ze strany odbornikd z fad
détskych neurolog, rehabilitacnich Iékafd, fyzioterapeutt, ergoterapeutd, ortotikd, logopedd ve
spolupraci s firmami, které zajistuji idedIni zdravotnické pomucky v urcitém véku pacienta a fazi
onemocneéni. Cilem kazdé intervence by méla byt co nejvétsi sobéstacnost pacienta, at uz se jedna
o schopnost samostatné mobility, pfesun(, participace ve skolnim ¢i pracovnim prostredi nebo

schopnost samostatné hry.

Abstract

Rehabilitation is the main part of a complex care in patients with spinal muscular atrophy. Early
diagnosis is very important for the initiation of the next interventions. The text bellow contains
a summary of recommendations for adequate rehabilitation care in child patients with this
neuromuscular disease. Multidisciplinary care includes professionals such as pediatric neurologists,
pediatric physiatrists, physiotherapists, occupational therapists, speech therapists, orthotics and
advisors in adequate medical equipment considering the age of the patient and the stage of the
disease. The goal of every intervention should be for the patients to be as selfsufficient as possible,
including independent mobility, self-moving, pain relief and the ability to participate in school
activities or work. In child patients there should be a therapeutic focus on the ability to play with
other children or independent play.
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Uvod

Rehabilitace je soucasti komplexni péce
o pacienty se spindlni muskuldrni atrofi
(SMA) [1] a je doporucovana jiz od stanovenf
diagndzy. Déle je zasadni zajisténf vhodnymi
pomuckami, mezi které patfi individudlné
zhotovené ortézy na horni i dolnf koncetiny,
trupové lycrové ortézy, vertikaliza¢ni stojany
¢i individualné upravené mechanické a elek-
trické voziky [2]. Hlavnim cflem rehabilitace
je zlepsit kvalitu Zivota ditéte i jeho rodiny [1],
podpora a udrzeni co nejvétsi funkénosti pa-
cienta vzhledem k jeho véku a potfebam
(schopnost hry ¢i participace na nf, co nej-
VEtsi samostatnost pfi aktivitach kazdoden-
niho Zivota, tj. activities of Daily Living; ADL).

PrestoZe je rehabilitace zahrnuta mezi za-
kladnimi kameny péce o pacienty se SMA, do
této doby neexistujf studie, které by presne
vymezovaly druh, intenzitu, frekvenci ¢i trvani
idedlInf fyzické zatéze [3]. Jde tedy o sympto-
matickou péci. Zaméruje se na rozvoj a pod-
poru motorickych dovednosti, zpomalenf
Ubytku svalové sily aerobnim ¢i funkenim cvi-
Cenim, u¢enim kompenzacnich mechanizmd
k dosazenf novych dovednosti, minimalizaci
rizika bolestivych stavl, pfedchazeni rizika
vzniku zlomenin [4] a prevenci vzniku kon-
traktur a deformit [5]. Riziko vzniku skoliézy
u pacientl se SMA je az 50 % [6]. Podstatné je
také zajisténi dechového komfortu téchto pa-
cient( [2]. Vice viz ¢ast respiracni fyzioterapie.

Multidisciplindrnf pfistup je klicem
k Uspésné a efektivni péci o pacienta
se SMA [6]. V rehabilitacni sekci sem fa-
dime spolupréci fyzioterapeuta, rehabi-
litacniho Iékafe, ergoterapeuta, protetika
a také logopeda, pokud je zapotfebi. Sou-
¢asti komplexni péce je také participace ro-
diny, kde je nutna spoluprace v podobé
téméf kazdodenniho cviceni v domacim
prostredi.

Rehabilitace a zatéz

V samotné rehabilitaci se zaméfujeme na
udrZenf ¢i zlepSenf svalové sily, funkce, roz-
sahu pohybu, zlepsenf vydrze pfi rdznych
aktivitach, zlepSeni balan¢nich schopnosti,
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Obr. 1. Polohovaci ortéza AFO do vozik.
Fig. 1. Adjustable orthosis for a wheelchair.

podporu dechového komfortu a maximalni
rozvoj motorickych dovednosti.

U 1. typu SMA jde zcela zdsadné o zajis-
téni dechového komfortu, od toho se od-
viji ndslednd moznost rehabilitace. Vyrazné
se zde doporucuje zajisténi kvalitnimi indivi-
dudlné zhotovenymi ortézami (viz dale). Fy-
zioterapie by méla podporovat celkovy psy-
chomotoricky rozvoj s dlraznym respektem
vUci vysoké unavitelnosti téchto pacienttd
a s cflem podpory funkénich dovednosti di-
téte. Vhodné je zafazeni rliznych druhl te-
rapif, které podporuji vyuziti vlastni aktivity
ditéte a ndcvik novych motorickych doved-
nosti. Fyzioterapie bude soucasti kazdoden-
niho Zivota téchto pacientl po cely Zivot,
proto je vhodna pozitivni motivace ke cvi-
Cenfi a urcity druh spoluprace, pokud to vék
umoznuje.

Doporucené postupy pro SMA typ
2 a 3 zahrnuji aerobni cvicenf rekreac¢ni in-
tenzity, vyuZiti koncentrické i excentrické
svalové aktivity a zafazenf velmi lehce od-
porovych prvkd béhem cvicenf [2]. U téchto
dvou typu je také dobré trénovat samostat-
nost pfesunt i s vyuZitim rdznych kompen-
za¢nich manévrd, dokud je to mozné. Vét-
sina téchto pacientd ma obtiZze s nesenim
vlastnf vahy a trpf velmi rychlou unavitel-
nosti, proto je nutné béhem cviceni stfidat
zapojeni rliznych svalovych skupin a respek-
tovat Unavu [1].

Kondi¢ni cviceni

U typu 3 je navic dobré dbét na pravidelné
kondi¢ni cviceni, doporucuje se az 30 min
trvanf zatéze v aerobnf zatézi a rekreacni in-
tenzité. Mezi dalsf doporucené pohybové
aktivity se fadi chize, jizda na kole, vhodné
je vyuZitf elektrokol, j6ga a také veslovani.
Pokud nenf mozna jizda na kole, je k dyna-
mickému tréninku svall dolnich koncetin
vhodné zafazeni uzivani motomedu. U typu
3 je zésadni co nejdéle prodlouZit obdobi sa-
mostatné chiize [6].

Vhodné je vyuzivat moznosti jak rehabi-
litacnich, tak lazenskych pobytd (vétsinou
v délce 4 tydnd). Diky vy3si mife unavitel-
nosti je nutné se vyvarovat pretizeni, dbat
na dostate¢ny odpocinek ¢i dobré rozlozenf
jednotlivych procedur. Mezi ldzné zamérujici
se na tuto problematiku se fadi Hamzova Ié-
¢ebna v Kosumberku, Sanatoria Klimkovice ¢i
|écebné [azné v Janskych Laznich a jiné. Déle
je mozné vyuzit i soukromych rehabilitac-
nich zafizeni, kam patii napt. Axon, ATC kli-
nika a daldi. Ve viech zafizenich by mélo do-
chézet nejen k samotné fyzioterapii, ale také
k ergoterapii, hydroterapii, masazim a kvalit-
nimu zajisténi zdravotnickymi pomuckami.
Déti zde vétsinou travi 2-4 tydny, proto je
zde dost prostoru ke konzultacim ohledné
adekvatnich pomucek (ortézy, voziky, cho-
ditka, stojany, polohovaci zidle ¢i jiné po-
lohovacf zafizeni ke zlepsenf kvality Zivota
a samostatnosti).

Protahovani

Kontraktury jsou velmi ¢astou komplikacf
u pacientd se SMA. Vznikaji jako nasledek
snizeného rozsahu pohybu v kloubech, pre-
vahy statickych poloh nad dynamickymi
(napf. dlouhodoby sed na voziku) a dys-
balance agonistickych a antagonistickych
svalovych skupin [7]. Kontraktury mohou
vést ke vzniku bolestivych stavd, deformit
a také velmi limituji funkéni schopnosti pa-
cienta [8]. [dedInf prevenci ve vzniku kontrak-
tur ¢i jejich zpomalenti je kombinace manual-
nich technik, ortézovani, dlahovani a vyuziti
vertikalizacnich stojant ¢i vertikaliza¢nich
elektrickych vozikd.

Mezi nejcastéjsi kontraktury limitujici do-
vednosti pacienta fadime celkové flexorové
svalové skupiny, dominuji kontraktury plan-
tarnich flexord, flexor( kolen a kycli a na hor-
nich koncetinach zejména flexory predlokti
a zapésti [1]. Doporucenad frekvence pro-
tahovani u typu SMA 1 se pohybuje v roz-
mezi 5-7X tydné po dobu 20-30 min vzdy
dle indikaci osetfujiciho fyzioterapeuta a dle
klinického obrazu. U SMA typu 2 se dopo-
rucuje 4-6x za tyden a u 3. typu SMA je pro-
tahovani doporucovéano s nizsf intenzitou,
a to 2-3x za tyden kvdli vétsi aktivité béhem
dne. Pravidelnd pohybova aktivita zajistuje
automatické dynamické protazeni mékkych
tkani [2]. Rodice by méli byt edukovani ke ka-
7dodennimu protahovéni se zaméfenim se
na soucasna rizikova mista vzniku kontrak-
tur ve spoluprdaci se svym fyzioterapeutem
v misté bydlisté. Navstévnost fyzioterapeuta
velmi variuje v samotnych doporucenich,

kterd navrhuji 1-3x za tyden v zévislosti na
fézi onemocnénti, spolupraci rodiny ¢i aktual-
nich obtizich.

Hydroterapie

IdedInim pohybovym prvkem je hydrotera-
pie, v jejimz pribéhu dochézi k vylouceni
gravitace. Pacient je samostatné schopen
dosdhnout vétsich rozsaht pohybd [1]. Diky
pravidelnému pohybu ve vodnim prostfedi
dochazi ke stabilizaci svalové sily [9].

Hipoterapie

Dalsi vhodnou metodou rehabilitace je hi-

poterapie — pravidelnd jizda na koni, kdy do-

chéazi ke zlepsovani balan¢nich schopnosti

a také k vyraznému dynamickému tréninku
trupového svalstva [2].

Ortézovani

Ortézy na horni i doInf koncetiny jsou za-
kladem standardni péce o pacienty se SMA
viech typU, nejvice vsak typu 1 a 2. Rozlisu-
jeme ortézy uzivané pro prevenci kontraktur
— polohové ortézy a ortézy funkeni, tedy ty
pro podporu urcité funkce, napf. umoznu-
jici lepsi uchop tuzky, IZice, ovlddani voziku
atd. [2]. Ortézy je pro efektivni terapii kon-
traktur nutné uzivat denné, a to po dobu
minimalné 60 min/noc jak na dolni, tak na
hornf koncetiny [1,2]. Funkéni ortézy se uzi-
vaji dle potfeb béhem dne. VZdy dle tole-
ranci pacienta.

Pacienti na voziku by méli uzivat poloho-
vaci AFO (ankle-foot orthosis) (obr. 1) na dolni
koncetiny po celou dobu na voziku. U téchto
pacientl se také vyuzivaji korzety ¢i ortézy
pro zlepseni trupové stabilizace pfi sedu na
voziku, podporu samostatného sedu ¢i jako
prevence skoliotického drzenf [2]. V pevném
korzetu pfi dlouhodobém uzivani dochazi
k pasivité trupovych svall a tim k urychlenf
jejich oslabeni. Velmi dobry efekt se uka-
zuje u elastickych/lycrovych ortéz, které pfi
spravném zhotoveni poskytuji dostate¢nou
oporu trupu a pacient zéroven stale aktivné
pracuje. Pokud nenf pacient schopen zaddné
trupové aktivity, je pro zlepseni sobéstac-
nosti nutné zajisteéni pevnou trupovou orté-
zou. PFi nosenf pevného korzetu muze také
dochazet k restrikci plicnich funkci [1].

Zdravotnické pomticky

Polohovaci zidle

Velmi dllezitou pomdUckou jsou zdra-
votni polohovaci zidle (obr. 2), u kterych je
mozné individualné nastavit rlizné parame-
try (oporu zad, vysku hrudnich podpér, moz-
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Obr. 2. Sedaci systém Leckey Mygo
(firma Medicco).

Fig. 2. Seating system Leckey Mygo
(by Medicco).

nou asymetrii v kycelnich kloubech, ade-
kvatni podporu hlavy, ...), uskutecnit tak co
nejvice symetricky sed ve vertikdle a zame-
zit napf. vzniku dekubit, asymetrickému po-
staveni v kycelnich kloubech i progresi sko-
liotického drZeni. Velmi vhodné jsou napf. do
skolnich zafizeni ¢i do domdaciho prostred;,
atotémér u vsech pacientd, kteff v sedu travi
béhem dne vétsinu ¢asu. Nejsou vhodné na
delsi presuny, pacient neni schopen samo-
statné manipulace. Vhodné je vyuZziti hla-
vové fixace u pacientd, ktefi nejsou schopni
antigravitacniho drZenf hlavy. Vice viz Ko-
Cova et al [10].

Vertikaliza¢ni stojan

Ackoli vétSina détf se SMA typu 1 a 2 nenf
schopna stat samostatné, dlirazné se dopo-
ruCuje podpofit asistovany stoj jiz od raného
veku, tedy jiz mezi 1. a 2. rokem Zivota [1].
Mezi nejcastéjsi moznosti patfi zajisteni stoje
pomoci KAFO (knee-ankle-foot orthosis),
které nejsou u nas v CR tak ¢asté, nebo po-
moci vertikaliza¢niho stojanu (obr. 3). Ten by
mél byt nedilnou soucasti zdravotnického
vybaven( téchto pacientd, uzivanou v doma-
cim ¢i ve Skolnim prostredi. U kazdého pa-
cienta, zejména u typu SMA 1 ¢&i 2, je nutny
RTG snimek kyc¢li pfed indikovanim vertikali-
za¢nfho stojanu pro vylouceni napt. sublu-
xace ¢i luxace kycelnich kloubd. Pro chudsi
pohybové spektrum béhem vyvoje se ky-

LECKEY

R
®

- -

Obr. 3. Stavéci systém Leckey Mygo
(firma Medicco).

Fig. 3. Standing system Leckey Mygo
(by Medicco).

Celni kloub mohl tvarovat nefyziologicky
a pfi prevazujici poloze vsedé v nekvalitné
zajisténém drzeni téla v sedu muze docha-
zet také k asymetriim v panvi, které ndsledné
ovliviuji tvarovani kycelnich kloubd.

Dle standardl péce se u typu 1 doporu-
Cuje frekvence stani 3-5x tydné po dobu
minimalné 60 min. U typu 2 se doporucuje
prodlouzit frekvenci stdni na 5-7x tydné [2].
U typu 3 tyto pomUcky pouzivdme v pfi-
padé ztrdty chlize obdobné jako u SMA
typu 2. Pfed ztrdtou schopnosti samostatné
chlize tyto pomducky nejsou zapotfebi.
Béhem aktivné ¢i pasivné dosazené vertikaly
dochézi k protazeni svall dolnich koncetin,
udrzeni idedlIni kloubni pohyblivosti a pod-
pore kostni hustoty. Jde o prevenci obtiZ{
a bolesti z dlouhodobého sezeni, zlepsuje se
zazivani, vylucovani i samotnd respirace. Do-
chazl k lepsimu socidlnimu kontaktu a v ne-
poslednifade jde o prevencivzniku skoliotic-
kého drzeni [1]. Jakmile kvUli progredujicimu
svalovému oslabenf neni mozny stoj ve ver-
tikaliza¢nim stojanu, je nutna indikace sta-
biliza¢nich KAFO. Na trhu je dostupnych
mnoho verzi vertikaliza¢nich stojan(, k dis-
pozici jsou i varianty s elektrickym motorem,
kdy pacient mUze ovlivnit sklon stojanu sa-
mostatné nebo si na cas ulevit od vertikaly
sklopenim celého stojanu do horizontalnéjsi
polohy bez jakékoli asistence.

Choditka

Vétdina pacientl se SMA nenf schopna sa-
mostatné chize v détském véku, proto je
nutné je zajistit adekvatnimi zdravotnic-
kymi pomtckami, které nékterym pacien-
tdm umoznf schopnost samostatné mobi-
lity ¢i alespon néacvik novych motorickych

Obr. 4. Choditko Crocodile (firma R 82).
Fig. 4. Walking frame Crocodile (by R 82).

dovednosti s ur¢itou dopomoci. Na trhu je
opét mnoho rlznych variant a typd chodi-
tek. Choditko Crocodile od firmy R82 (Brno,
CR) (obr. 4) je lehké, da se jednoduse slozit,
vyskové snadno nastavit a je extrémné bez-
pecné a snadné pro pouzivani [10]. Ram cho-
ditka je mozné umistit za dité, a tim podpofit
chdzi ve vzprimené poloze, ¢i pred dité, coz
zapotiebi vétsiho zapojenf trupového sval-
stva a svall dolnich koncetin.

Mechanické a elektrické voziky
Ve chvili, kdy pacient jiz nenf schopen chlize
na delsi vzdéalenost ¢i dochazi k ¢astym
padlm, je vhodné indikovat mechanicky ¢i
elektricky vozik. Mechanicky vozik se upfed-
nostiuje u pacientd, ktefi maji dostatecné
silné hornf koncetiny, a jsou tedy schopni
vlastni mobility na voziku pomoci hornich
koncetin. Pokud tuto moznost nemaji nebo
je jejich vydrz vyrazné snizena, je vhodné
zvolit vozik elektricky. Pokud dité trpf SMA
typem 1 ¢i 2, je dle doporucenych postupt
vhodné zacit se zaméfovanim elektrického
voziku jiz od 2 let véku ditéte [8], coZ je u nas
v CR néro¢ngjsi. Vzdy je tfeba veasna indi-
kace voziku, protoZe vyfizovani a zaméfo-
vani voziku mdze trvat i nékolik mésicd.

Zékladem spravné zvoleného voziku je
témér vzdy spolupréce s erudovanym ergo-
terapeutem ¢i popfipadé fyzioterapeutem.
Soucasti kvalitniho voziku je individualne
zhotoveny seddk, zadova opérka, opérky
boc¢nf a dalsf individudIné nastavitelné polo-
hovacf komponenty.

DuleZité je také dobré nastaveni stupacek,
kdy je nutné zajisténi symetrické opory plo-
sek, a tim se pfedchézelo asymetriim v panvi,
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coz je astou pficinou vzniku pfedcasné sko-
liozy. Castou komplikaci u pacientl se SMA je
nestabilita kycelniho kloubu. Prevenci je pod-
pora spravného sedu ve voziku, nutnosti je
abdukeniklin aindividuéiné zhotoveny sedak.
Dolni koncetiny by méli pfi sedu byt ve stred-
nim postaveni, nemélo by dochézet k pfilis
velké ani pfilis malé zevni ¢i vnitini rotaci v ky-
¢elnim kloubu. Pfi nespravném sedu muize
dochézet ke kontrakturdm zevnich rotator(
a abduktord pénve, tim k dysbalanci kolem
kycelnich kloubd a k asymetrii sedu [11].
Velkou vyhodou a téméf i nutnostf je moz-
nost polohovat vozik do naklonu vzad, ve
kterém si pacient mdze odpocinout [2]. Elek-
tricky vozik vseobecné usnadnuje participaci
na zivoté — pacienti jsou schopni drzet krok
se svymi vrstevniky, jsou schopni ujet velké
vzdalenosti, a celkoveé tak byt soucdsti Zivota
kolem [2]. V ciziné se jiz od velmi Utlého véku

uprednostruje elektricky vozik pfed mecha-
nickym z ddvodu podpory sobésta¢nosti
a moznosti kontroly fizenf vlastniho pohybu.
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