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\/§zkumna skupina
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Privodce textem
Tato doporuceni osvédéenych postup( se skladaji z nékolika ¢asti. Obecna ¢ast popisuje motivadi, cil, cilovou
skupinu, terminologii a metodiku. Metody popisuiji, jak tyto doporucené postupy vznikly. Obecna ¢ast a casti
o Ctyfech specifickych nervosvalovych onemocnénich popisuji klinicky obraz, souhrn literatury, Gvahy
skupiny odbornikd a doporuceni pro logopedickou intervenci (SLT angl. Speech language therapy/ist).
Doporuceni nejsou pro kazdé onemocnéni stejné specificka. Je to dano rlznymi zkuSenostmi a konsensem
pro jednotliva onemocnéni. Z dd@vodu srozumitelnosti se tam, kde je v textu uvedeno “on’, jedna o “on” i

x

“ona’; a tam, kde je uvedeno “rodice’, jedna se o "rodice / pecujici osoby”. Tam, kde je pouzit vyraz "pacient’,

"o “n

mUze jit v zavislosti na kontextu o “pacienta’; "hospitalizovaného v zafizeni” a "klienta (systémové)"
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1.1

1.2

1.3

Obecneée informace

Motivace

U déti s neuromuskularnim onemocnénim (angl. zkratka NMD = neuromuscular disease), nazyvanym také
svalové onemocnéni, jsou bézné problémy se Zvykanim, polykanim, artikulaci, kontrolou slin a oralni
hygienou." V zavislosti na svalovém onemocnéni se u déti vyskytuji rdizné problémy, u kterych je dllezité
zahdjit individualni terapii. Kromé pfimych postupl (cvicebni terapie) je ¢asto poskytovana také nepfima
terapie (poskytnuti vysvétleni, doporuceni a Gprav). V soucasné dobé je nedostatek védeckych dlikazd?
podporujicich tyto intervence, proto je velmi Zadouci ziskat vice informaci o moZnostech terapie danych
problém(. Rodi¢e déti se svalovym onemocnénim Casto uvadéji, Ze potfebuji poradit, co Ize cvicit,
kompenzovat a upravovat. Aby bylo mozné poskytnout adekvatni rady tykajici se zvykani, polykani,
artikulace, kontroly salivace a oralni hygieny, je zapotfebi provést spravnou diagnostiku a disponovat
znalostmi zakladnich patologickych mechanismd v téchto funkcich. Pro zdokonaleni péce je zapotiebi
klinického zddvodnéni pro stanoveni optimalniho planu terapie. Prehled moznych doporuceni a postup(i pro
logopedy poskytujici péci détem s nervosvalovym onemocnénim by mohl byt vychodiskem ke zvyseni
kvality péce o tyto déti. Takovy prehled doposud v nasi praxi chybi.

Cil

Cilem téchto doporucenych postupt je vypracovat na zakladé konsenzu odbornik( z Nizozemska zabyvajicich
se pédi o déti s nervosvalovym onemocnénim prehled logopedickych postupl u déti s vrozenou myopatir,
Duchennovou svalovou dystrofii, myotonickou dystrofif 1. typu a spinalni muskularni atrofii 2. typu. Vybrana
svalova onemocnéni se v ramci celého spektra svalovych onemocnéni u déti vyskytuji nejéastéji. Zkusenosti
s posuzovanim a terapii téchto onemocnéni ziskali logopedi v rehabilitacnich centrech a nemocnicnich
zafizenich. Logopedi mohou tento prehled vyuzit pfi klinické rozvaze, na zakladé niz je nasledné formulovan
plan terapie. Doporucené postupy nabizi také prehled pro ostatni zdravotnické pracovniky a rodice.

Cilova skupina

Primarni cilovou skupinou téchto doporucenych postup( jsou klinicti logopedi, ktefi se podileji na péci o déti
s nervosvalovym onemocnénim. Kromé toho mohou byt tato doporuceni zdrojem informaci i pro dalsi
z(castnéné zdravotnické pracovniky, specialni pedagogy, ergoterapeuty, fyzioterapeuty a rodice.
Logopedicka intervence u téchto déti vyzaduje specifické dovednosti. Na Iécbé mnoha déti se svalovym
onemocnénim se podili specializovany tym v ramci (fakultnich) nemocnic (napfiklad v nervosvalowych
centrech) ¢i rehabilitacnich centrech. Vizhledem k vzacnosti vétsiny svalovych onemocnéni se mdzeme
setkat s tim, Ze logopedi pracujici s jinou klientelou nemusi disponovat zakladnimi znalostmi a zkuSenostmi
s terapil ditéte se svalovym onemocnénim. Pro rodice je dileZité, aby logoped disponoval dostate¢nymi
odbornymi znalostmi, dokazal veskeré své postupy od(vodnit, nebo aby ziskal potfebné znalosti od
zdravotnického pracovnika, ktery s danym okruhem déti spolupracuje a disponuje specifickymi zkusenostmi.
Je dllezité, aby logoped poskytujici intervenci znal své limity a v pfipadé potfeby konzultoval postup s
dalsimi odborniky.
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1.4

1.4.1

1.4.2

1.4.3

1.4.4

1.5

Terminologie

Dysfagie

az do okamziku, kdy se dostanou do Zaludku. Jedna se o Siroky pojem, ktery mlze zahrnovat odmitanijidla,
rusivé chovani pfi jidle, rigidni preference jidla, suboptimalni riist a samostatnost pfi jidle.> “ Problémy s
polykanim (dysfagie) jsou definovany jako problémy s transportem jidla a tekutin z Gst do zaludku, a to v
jedné nebo vice fazich polykani.>> Z rliznych ddvod( jsou problémy s jidlem a polykanim u déti odlisné a
rlstu ke komplexnim anatomickym zménam dutiny Gstni a hltanu. Kromé toho se méni jejich fyziologie, v
dlsledku ¢ehoz se polykaci akt vyviji od pIné reflexniho k ¢aste¢né védomému. Svou roli hraje také zvladani
pfijmu potravy s riznou texturou a konzistenci a osvojovani si samostatného stravovani. Déti se musi témto
ménicim se faktordim neustale pfizplsobovat.® Proto pfedkladané doporucené postupy pouZzivaji souhrnny
termin dysfagie, pokud hovofime o problémech s pfijmem potravy a polykanim.

Dysartrie

Dysartrie je neuromuskularni porucha feci zplsobena poskozenim periferniho ¢&i centralniho nervového
systému, které ovliviuje tonus, silu a koordinaci svalll (¢asti svaldl), které se zapojuji v procesu artikulace.
Problémy se objevuji v réiznych dil¢ich aspektech feci, konkrétné v dychani, fonaci, artikulaci, nosni rezonanci
¢i prozodii.™o "

Hypersalivace

Problémy s kontrolou slinotoku, o kterych hovofime v téchto doporucenych postupech, se tykajihypersalivace
po Ctvrtém roce Zivota. Pfedni slinéni je takové, kdy sliny stékaji ze rtd na bradu. Kdyz dochazi k
nedostatecnému polykani a sliny se prelévaji pres jazyk a stékaji smérem k hrdlu, jedna se o tzv. zadni
slinéni.® 12

Oralni hygiena
Kazdodenni péce o zuby a dutinu Gstni s vyuzitim pomdcek, jako je zubni kartacek a zubni pasta, se nazyva
oralni hygiena.

Metodologie

Vizhledem k velmi omezenému mnozstvi dostupnych dikazC nebylo mozné pouZit béZny postup tvorby
pokynd, pFi kterém se vdechny dlikazy a doporuceni zvazuji a hodnoti pomoci metody GRADE (angl. Grading
of Recommendations Assessment, Development and Evaluation, v ceském prekladu Klasifikace doporuceni
pro hodnoceni, vyvoj a evaluaci).® Z tohoto d@vodu byla pfi tvorbé téchto doporucenych postupl provedena
konsenzualni studie za vyuziti Delfské metody, pfi niz byl na zakladé nazoru odbornikd ziskan konsenzus
ohledné doporucenych intervenci. Delfska metoda je fazovana metoda, ktera se celosvétové pouziva pro
sestaveni skupinového konsenzu na zakladé analyzy individualnich nazord na urcité téma.’




& zpét na obsah

2. Metody

2.1 Zapojeni ziicastnénych stran
Navrh téchto doporucenych postupd byl predloZen Fadé z(castnénych stran, aby byly zahrnuty nazory
pacientd, jejich rodic a odbornikd z dalSich zdravotnickych obord. Ziskané pripominky byly zapracovany do
konecné verze doporucenych postupd.

Zucastnéné strany

- Dutch Assaciation for SLT and Phoniatrics (Nederlandse Vereniging voor Logopedie en Foniatrie) (NVLF),
subject content guideline panel

- Dutch Neuromuscular Disease Association (Spierziekten Nederland) (congenital and metabolic muscle
diseases guideline panel)

- Duchenne Parent Project

- Ms A.M.B. van der Heul, MSc, speech language therapist and researcher SMA, UMC Utrecht

- Ms A. de Baaij-Daalmeyer, dietician, Radboudumc, Nijmegen

- Ms M.H. van Westen - de Boer, occupational therapist, Rehabilitation Center Roessingh, Enschede

- Ms S. van de Kamp, paediatric physical therapist, Klimmendaal Rehabilitation Center, Arnhem

- Dr M.J. Poelma, paediatric rehabilitation physician, Sint Maartenskliniek, Nijmegen

2.2 Metodologie
K dosazeni konsenzu mezi odborniky ohledné moZnych intervenci byla pouZita Delfska metoda s
modifikacemi Rand/UCLA."” V nékolika krocich, véetné dvou etap dotaznikového Setfeni a konsenzualniho
setkani, navrhla skupina odbornikd nékolik moznosti postupll/intervenci v fadé pfipadovych studii. Poté
hodnotili miru vhodnosti téchto intervenci na zakladé ddkaz( v odborné literatufe a svych odbornych

2.2.1 Implementace v praxi

Prlizkum: prvni dotaznikové Setfeni (prvni etapa)

Skupina logopedd se zkuSenostmi s terapii déti se svalovym onemocnénim (odbornici) odpovidala na
oteviené, rozsahlé prizkumné otazky tykajici se metodiky, doporuceni a postupl v oblasti dysfagie,
dysartrie, hypersalivace a probléma s oralni hygienou ve 29 pfipadovych studiich. Tyto pfipadové studie se
skladaly z nej¢astéjsich priznakd a byly rozdéleny do ¢tyf typl svalovych onemocnéni: Duchennova svalova
dystrofie, vrozena myopatie, myotonicka dystrofie 1. typu a spinalni muskularni atrofie 2. typu. Tato
onemocnéni byla vybrana z ddvodu jejich vysoké etnosti (v ramci spektra svalovych onemocnéni u déti) a
proto, Ze logopedi plsobici v rehabilitacnich centrech a nemocnicich disponuji nejvice zkusenostmi s danou
skupinou déti.

Reserse odbornych zdrojd, druhé dotaznikoveé Setfeni (druha etapa)

Po analyze odpovédi z prvniho dotazniku a reSersi odbornych zdroj analyzujici intervencni postupy byly
analyzované intervence spojeny s urcenymi pfipadovymi studiemi. VV druhé etapé dotaznikového Setfeni se
odbornici z fad logoped mohli seznamit se véemi navrzenymi intervencemi z prvni etapy a s odbornymi
zdroji zabyvajicimi se danou problematikou. Poté byli poZadani, aby zhodnotili miru vhodnosti kazdé z
uvedenych intervenci na devitibodové Likertové skale.

Konsenzualni setkan (tfeti etapa)

Béhem konsenzualniho setkani poskytla skupina odbornikd zpétnou vazbu k vysledkim z druhé etapy ke
kazdé pripadové studii. Intervence, u nichz doslo ke shodg, byly ovéfeny odsouhlasenim prostrednictvim
hlasovani. Intervence, u nichZ nedoslo ke konsenzu, byly diskutovany a revidovany v polostrukturovanych
skupinovych diskusich. Aby bylo mozné posoudit miru vhodnosti upravenych intervenci, byli odbornici
pozadani, aby ji ohodnotili na devitibodové Likertové Skale. Pri hodnoceni vhodnosti 7 a vice body u vice nez
75 % €len( skupiny se pfedpokladala shoda a intervence byla zafazena do doporuceni jako osvédceny
postup.
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2.3

2.4

Zavérecné doporucené postupy (Ctvrta etapa)

\/yzkumna skupina pod vedenim Mieke Kooi-van Es zpracovala Gdaje do podoby koneénych doporucenych
postupl. V tomto kroku byla data nejprve sefazena podle svalovych onemocnéni a poté podle kategoril
(dysfagie, dysartrie, hypersalivace a problémy s oralni hygienou). Poté byl ke kazdému svalovému
onemocnéni pfidan obecny popis (angl. background), popsany odborné zdroje a stanoveny Gvahy z
konsenzualniho setkani (dlkazy a pfipominky). Tam, kde to bylo mozné, byly nalezené odborné zdroje rovnéz
propojeny s doporucenimi. Také byl sepsan (vod a metody. Pracovni verze doporucenych postupd byly
revidovany prostiednictvim reviznich cykld a setkani vyzkumné skupiny. Za¢astnéni odbornici revidovali
pracovni verzi jako posledni. Jejich pfipominky byly zapracovany do posledniho navrhu doporucenych
postupd. Navrh téchto doporucenych postupt byl poté pfedloZen k posouzeni zGZastnénym stranam, jejichz
pfipominky byly zapracovany do koneéné verze doporucenych postupdl.

Financovani

Tento vyzkum a produkt vznikl za financni podpory nadace Johanna KinderFonds (Nadace Johanna pro déti),
nadace Stichting Janivo (Nadace Janivo), nadace Damsté-Terpstra Fonds (Nadace Damsté-Terpstra) a
nadace Christina Bader Stichting (Nadace Christina Bader). Ke vzniku pfispéla také fada sponzor(: Ipsen NV,
Hanssen Footcare, Proreva a Livit. Finanéni sponzofi neméli na tvorbu doporucenych postupd zadny vliv.

Ceska adaptace

Adaptace tohoto materialu pro ¢eskou praxi vznikla jako jeden z vystupl diplomové prace Pacient s
Duchennovou svalovou dystrofii z pohledu logopeda: Pfenos zkusenosti z Nizozemska do Ceské praxe. Samotna
adaptace byla zapocata na pocatku dnora 2024 za financni podpory PED MUNI a na praci se podilely:

- Bc. Eliska Mack( — Katedra specialni a inkluzivni pedagogiky — Pedagogicka fakulta Masarykovy univerzity,
Brno;

- doc. PhDr. llona Bytesnikova, Ph.D. — Katedra specialni a inkluzivni pedagogiky — Pedagogicka fakulta
Masarykovy univerzity, Brno;

- Mgr. Bc. Sarka Dohnalova — Katedra anglického jazyka a literatury — Pedagogicka fakulta Masarykovy
univerzity, Brno;

- MUDr. Karolina Podolska — 1. Lékarska fakulta Univerzity Karlovy, Praha;

- Mgr. Radka Florianova — Katedra specialni a inkluzivni pedagogiky — Pedagogicka fakulta Masarykovy
univerzity, Brno; Poliklinika Halasovo namésti, Brno — Lesng;

-Mgr. et Mgr. Zuzana Hlavickova — Katedra specialni a inkluzivni pedagogiky — Pedagogicka fakulta
Masarykovy univerzity, Brno.
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Nervosvalova onemocnéni

Zakladni informace

Existuje pfiblizné 600 rliznych svalovych onemocnént, jejichz hlavnim pfiznakem je svalova slabost. Néktera
z nich se vyskytuji jiz v détstvi. V Nizozemsku diagnézu obvykle provadi (détsky) neurolog. Po klinickém
vySetfeni se v pfipadé podezieni na svalové onemocnéni provadi kontrolni vySetfeni. Toto vySetfeni mlze
zahrnovat genetické vySetfeni, vySetfeni krve (pro urceni hladiny kreatinkinazy) a/nebo klinické
neurofyziologické vysetfeni (EMG/ultrazvuk nerv(), zobrazovaci vySetieni (ultrazvuk sval(i/MRI) nebo biopsii
svalu ¢i nervu.

Rdzné typy onemocnéni se déli podle mista, kde se problém objevuje: onemocnéni prednich roh{ midnich,
nervu, motarické ploténky (neuromuskularni junkce) nebo samotného svalu (viz obrazek 1). Existuji vrozené
a dédicné formy, pomalu progredujici a rychle progredujici formy

Ptedni rohy misni
Spinalni muskularni atrofie 2. typu

Nervové vldkno

Neuromuskularni junkce

Sval
Svalova dystrofie
Myotonicka dystrofie 1. typu
Vrozena myopatie

Obrdzek 1. Klasifikace neuromuskuldrnich onemocnéni zaloZzend na anatomii (obrazek: Tom Slegers)

3.2

Obecné zasady a konsenzualni Givahy

Vizhledem k tomu, Ze I&¢ba déti se svalovym onemocnénim vyzaduje multidisciplinarni pfistup, je obvykle
kromé logopeda zapojen také détsky neurolog, (v Nizozemsku rehabilitacni 1ékar), ergoterapeut, nutricni
specialista, détsky fyzioterapeut nebo dalsi poskytovatelé péce. Jeden z téchto zdravotnickych pracovnikd
péti koordinuje, nejcastéji détsky neurolog.

Odbornici, ktefi se podileji na hodnoceni ditéte a nasledné tvorbé intervencniho planu, vychazeji pro co

Logopedicka intervence mdZze zahrnovat poskytnuti potfebnych informaci, podani doporuceni, pfimou
logopedickou terapii, doporu¢eni pomlcek a Gprav €i doporuceni ditéte k jinému specialistovi a jeho
sledovani. Vysvétleni téchto typl postupd je uvedeno v tabulce 1.
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Tabulka 1. Vysvétleni typ( intervenci

INTERVENCE VYSVETLENI

Vysvétleni/
doporuceni

Tim je mysleno:

- poskytovani informaci rodictim, ditéti a jeho okoli, vysvétleni o typickém vyvoji a
(moznych) problémech souvisejicich se svalovym onemocnénim ditéte, pokud se
jedna o prijem potravy, polykani a artikulaci,

- poskytovani doporuceni ohledné jidla, polykani a artikulace (kompenzacni nebo
domaci nacvik).

Trénink/terapie

Tim je mysleno:

- integrované hodnoceni a terapie (kdy hodnoceni a terapie jsou integrovany a
dochazi k neustalé rediagnostice na zakladé aktualniho stavu pacienta),

- Skoleni/terapie béhem pfimé prace logopeda,

- multidisciplinarnf terapie (napf. vyuziti ergoterapie pro ur€eni nejvhodnéjsi polohy
vsedé béhem jidla).

Protoze frekvence tréninku a terapie zavisi na vice faktorech nez jen na jednom

problému nebo symptomu, nejsou uvedena zadna konkrétni doporuceni.

Predpokladame, Ze vzdy bude poskytnuto vysvétleni a rady ohledné zvoleného

tréninku nebo terapie a Ze je pacient vzdy propustén domd.

Odeslani pacienta k
jinému specialistovi

Tyka se napriklad doporuceni nebo zadosti o konzultaci v oboru ergoterapie, détské
fyzioterapie, nutricni terapie, stomatologie nebo posouzeni polykani
prostrednictvim Iékafskych postup( (napfiklad videofluoroskopické vySetfeni
polykani) v ramci vlastniho Ié¢ebného tymu, instituce, ordinace nebo mimo ni.

Pomiicky/
prislusenstvi

Tyka se pomUcek, jako je:

- bryndak, upravené jidelni nacini ¢i specialni zidle, Gprava jidla, augmentativni a
alternativni komunikace (AAK).

Upravy stravy se tykaji

- pouzivani zahustovadel, upravenych konzistenci ¢i tekuté vyZzivy.

AAK zahrnuje:

- netechnické, low-tech a high-tech pomacky?
(https:/www.asha.org/public/speech/disorders/aac/).

Pouzivani pom(icek a dprav je popsano v ¢asti VYSVETLENI/DOPORUCENI.

Za pomcky se nepovazuji terapeutické materialy (v plvodni holandské verzi

tohoto adaptovaného materialu je uvedeno napfiklad pouzivani korku pro zvétSeni

rozsahu otvoru dutiny Gstni).

Pom(cky mdZe poskytovat logoped; €asto se tak déje v kombinaci s

ergoterapeutem a fyzioterapeutem (napfiklad pro uvolnénijazylky apod).

Monitorovani

Zakladnim principem je, Ze kazdé dité je vySetfeno neuromuskularnim tymem
nebo dochéazi na kontrolu kazdych 12 mésicl. Zdravotni prohlidky popsané v této
kapitole jsou prohlidky nad ramec standardnich prohlidek, zaméfené na aktualni
problémy a intervence.



https://www.asha.org/public/speech/disorders/aac/
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4.2

Kongenitalni myopatie

Zakladni informace

Kongenitalni (vrozena) myopatie (KM) neboli vrozena myopatie, je souhrnné oznaceni pro skupinu vzacnych
svalovych onemocnéni, u nichZ geneticka mutace zplsobuje poruchu struktury svalu. Onemocnéni se ¢asto
vyskytuje u malych détia nékdy jsou svaly oslabené jiz pfi narozeni (floppy baby syndrom). Typicky je vyrazné
opozdény motoricky vyvoj. Diagndza KM mize byt stanovena i v pozdéjsim véku v détstvi. Tyto déti zalinaji
chodit pozdéji nez obvykle a maji potize s béhanim, chiizi do schod( a sportem. Préibéh onemocnéni neni u
kazdého ditéte stejny, u nékterych déti se zhorsuje, zatimco u jinych zdistava stabilni. V disledku hypotonie
je obli¢ej ¢asto maly, vyskytuje se gotické patro a mlzZe se vyskytovat anomalie horniho rtu (tzv. Tented
upper lip — zkraceny horni ret). Kromé toho mize dojit k nespravnému postaveni ¢elisti (podkus) pfi nocni
ventilaci obliCejovou maskou.'™ ' Mohou se vyskytnout také srdecni a/nebo dychaci problémy nebo
problémy s vyzivou. V zavislosti na typu KM se m(ize vyskytnout také skoli6za. Pfiklady KM jsou nemalinova
myopatie, centronuklearni myopatie, kongenitalni disproporce typu vlaken a myopatie s hyalinnimi télisky.?*
21 déti s KM se Casto, v 60 %, vyskytuje dysfagie.1 Dysartrie se vyskytuje u 30 % déti.

Dysfagie: fakta a Gvahy

DelSi doba jidla mze byt pro dité i rodinu stresujici. M(ze to byt zplsobeno oslabenim svald podilejicich se
na zvykani a polykani. Nasledkem m(ze byt nedostatecny pfijem potravy u ditéte a Gbytek hmotnosti.
Pokud dité neni schopno peroralné prijimat pozadované denni mnozstvi potravy, doporucuje se vyziva
sondou. V Nizozemsku se sledovani rdstovych a vahovych kfivek ditéte doporucuje kazdé tfi mésice,
soutasné se doporucuje konzultace s dietologem jedenkrat roéné.2" \V Ceské republice jsou déti v pripadé
obtizi (vyrazné hubnuti ¢i navyseni vahy) nejcastéji doporuceni k nutri¢nimu terapeutovi.

Na zakladé oslabeni svalstva v orofaryngealni oblasti polykaji nékteré déti bolus na vice polknuti, zejména v
pfipadé pyré a pevné stravy. To je zplisobeno ochabnutim svalstva jazyka. To nasledné zplsobuje snizené
vtahovani baze jazyka a snizenou aktivitu submentalnich a faryngealnich svalovych skupin.?> 23U tuhé/
husté tekuté stravy je vétsi pravdépodobnost, Ze po polknuti vznikne reziduum (ve faryngu), nez u fidké
tekutiny. Tim m(zZe vzniknout riziko aspirace a pneumonie. Konsenzualni skupina i védecky vyzkum
naznacuji, ze zahusténa strava neni pro déti s KM vzdy vhodna, i kdyZ je to ¢asto uvadéné doporuceni pro
jiné cilové skupiny, napf. déti s mozkovou obrnou.?2 Doporucuje se sledovat zplsob polykani a fadné vysetfit
vhodné konzistence.* Pokud se objevi znamky mozného rizikového polykani, doporucuje se
videofluoroskopické vysetreni polykani. Absence kasle pfi pozorovani konzumace jidla a piti neposkytuje
dostatecnou informaci. Stale mlze dochazet k tiché aspiraci, ponévadz rezidua mohou snadno unikat do
dychacich cest?? Zejména poslechové napadné nebo vlhké dychania zmény hlasu po polknuti jsou spojeny
s hypofaryngealnimi rezidui.® Flexibilni endoskopické hodnoceni polykani (FEES) mlze byt indikovano u
starsich déti, ale ne vzdy je to mozZné a neni to ,standardni péce"?! PFi zavazné, opakované aspiraci mize byt
doporucena vyziva sondou.?2¢

Panuje shoda, ze u déti s vrozenou myopatii Ize trénovat jen malo specifickych dovednosti. Intervence
spociva predevsim v informovanosti rodicd, poskytnuti potfebnych rad, pomUcek a doporuceni. Klinicky
logoped se vSak mlze rozhodnout zakomponovat kratkodobé doporuené postupy v ramci terapie —
napfiklad vyzkouset, jaka konzistence Ci jaka velikost sousta je pro pacienta nejvhodnéjsi.

Pokud se vyskytnou infekce dolnich cest dychacich, které nesouviseji s polykanim, je tfeba pred zahajenim

zasahu logopeda vySetfit priciny tohoto zdravotniho stavu.
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4.3 Dysfagie: doporuceni

Tabulka 2. Prehled moZnych logopedickych intervenci cilenych na dysfagii vzniklou na zakladé kongenitdini myopatie

KONGENITALNI MYOPATIE — DYSFAGIE

Anatomickeé Mohou se vyskytnout potize se zvednutim ruky k Gstlm a problémy s udrzenim
charakteristiky, postury. Mlze dochazet k oslabeni oralniho svalstva?’, v dlisledku ¢ehoz se mohou
funkce, aktivity a objevit ortodontické anomalie (malokluze, napt. otevieny skus), coz mlze ztéZovat
Gcast/spoluprace: zpracovani tuhé stravy, mohou se objevit problémy s polykanim a v hitanu se
mozné problémy mohou objevovat rezidua.?*2?8 To mdze mit za nasledek, Ze pacient travi hodné

¢asu jidlem21, hubne?"?’, je opakované nemocny a ¢asto se opakuji infekce dolnich
cest dychacich.?" 2”2

Indikace pro - problémy se zvykanim

intervenci - zvysené riziko duseni (asfyxie)

- podezfeni na tichou aspiraci

- dlouhé trvanijidla

- Gbytek hmotnosti

- (nevysvétlitelné) infekce dolnich cest dychacich
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KONGENITALNT MYOPATIE — DYSFAGIE

Oralni
(pFijem potravy a Zvykani)

Faryngealni
(polykani)

Vysvétleni/
doporuceni

VYSVETLENI

Poskytnout pacientovi a jeho rodicdim

informace a poradit jim ohledné:

- normalniho stravovaciho a pitného
rezimu

- moznych problém{ s jidlem a pitim u
déti s KM

- moznych nasledkd a rizik

- vlivu postury téla

- moznych intervenci

RADY OHLEDNE POSTURY TELA

- poskytovat mezioborové poradenstvi

UPRAVY (pro snadn&jéi zvykani a

transport bolu)

- jemnégjsi, hladsi a krémovéjsi
konzistence®

- husta nebo fidka tekutina®

- upravena velikost sousta

- piti vody béhem jidla a po ném

- energeticky bohaté jidlo nebo
doplnkova tekuta vyziva

- jidla ne delSi nez 30 min

- vice mensich porci denné

VYSVETLENI

Poskytnout pacientovi a jeho rodi¢tim

informace a poradit jim ohledné:

- normalniho stravovaciho a pitného
rezimu

- moznych problém( s jidlem a pitim u
déti s KM

- moznych nasledk a rizik

- vlivu postury téla

- moznych intervenci

RADY OHLEDNE POSTURY TELA
- poskytovat mezioborové poradenstvi

UPRAVY (pro snadnéji polykani)

- jemnéjsi, hladsi a krémovéjsi
konzistence®

- husta nebo fidka tekutina®

- piti vody béhem jidla a po ném

- vzdy pfijimat potravu a tekutiny v
sedé

Trénink/terapie

- integrované hodnoceni a terapie: provadéni a vyhodnocovani Gprav

Pomtcky/
uzplsobeni

- pfizplsobenijidla

Odeslani pacienta k
jinému specialistovi

- nutricni terapeut?' (kazdoro€né
[standardné]; pfi znamkach Gbytku
hmotnosti nebo podvyzivy)

- videofluoroskopické vysetfeni
polykani (pfi podezfeni na rizikové
polykan)?'26.28.30

- nutri¢ni terapeut?' (kazdorocné
[standardné]; pfi znamkach Gbytku
hmotnosti nebo podvyzivy)

Monitorovani

- vyhodnocovat doporuceni a sledovat
problémy
- po 3 mésicich

- po videofluoroskopickém vySetfeni
polykani (pokud je to vhodné)

- vyhodnoceni doporuceni a sledovani
problém(?

- po 1 mésici
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4.4 Dysartrie: fakta a Gvahy

Jediné nalezené zdroje, kde je zminéna terapie u déti s KM v oblasti feci, jsou konsensualni prohlaseni o
standardu péce u vrozenych myopatii (angl. Consensus Statement on Standard of Care for Congenital
Myopathies) z roku 2012 (Wang et al.) a ¢lanek Bagnalla et al. z roku 2006.2" % Podle obou autord jsou
problémy s feci zplisobeny oslabenim oralnich motorickych svald (nedostatecného retniho zavéru), slabym
hlasem, obtizemi s kontrolou dychani a abnormalnimi orofacialnimi strukturami (malokluze, otevreny skus,
deformity obli¢eje). Z tohoto dlivodu muZe byt pro pacienta obtizné produkovat bilabialni hlasky, a proto se
pouzivaji kompenzace, jako je artikulace jazyk — rty nebo jazyk — zuby. Nékdy je negativnim faktorem také
tracheostomie.?®

Wang (2012) spole¢né s dalsimi odborniky uvadéji, Ze logopedicka intervence je indikovana, pokud fec
zplsobuje komunikacni problémy. Logoped nabizi strategie pro zlepSeni srozumitelnosti, jako je artikulaéni
trénink, dechovy trénink a podporovana komunikace (s vyuzitim AAK), coz jsou zplsoby, které Ize podle
odbornych zdrojl i panelu odbornikd pouzit. Ne vzdy jsou vSak Gspésné. Panel odbornik( zminil, Ze pokud se
trénuje artikulace, je tfeba ji trénovat ve funkénich projevech. U nemalinni myopatie je znamo, ze trénink
artikulace nebo trénink svaloveé sily rté &i patra nezlepsuje svalovou silu ani rozsah svaltl vzhledem k zakladni
nervosvalové slabosti.?® Jak Wang et al. a Bagnall, tak dalSi odbornici uvadéji, Ze m(ze byt zapotfebi AAK,
napriklad gesta, zesileni zvuku nebo PC s hlasovym vystupem. \/ pfipadé zavazné poruchy nazality Ize zvazit
pouziti obturatord. Faryngoplastika byla v nékterych pfipadech G¢inna s ohledem na artikulaci, ale v ramci
konsenzualni skupiny s ni nebyly zadné zkusenosti.?" 26 Zesileni zvuku neni indikovano, pokud se u pacienta
vyskytuje tézka dysartrie, kdy je fec velmi zkreslena.?®
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4.5 Dysartrie: doporuceni

Tabulka 3. Prehled moZnych logopedickych intervenci cilenych na dysartrii vzniklou na zakladé kongenitalni myopatie

KONGENITALNI MYOPATIE — DYSARTRIE

Anatomickeé Oslabeni orofacialniho svalstva?” mize zplsobovat abnormalni oralni struktury,
charakteristiky, vadu skusu — malokluze (napt. otevieny skus), obtiznou okluzi rt(i (Tented upper
funkce, aktivity a lip — zkraceny horni ret), omezenou mimiku, omezenou kontrolu dychani, slaby
Gcast/spoluprace: hlas, hypernazalni fe€ a obtiznou artikulaci (dysartrii).?" 2

mozné problémy

Indikace pro - neschopnost adekvatné se vyjadrit

intervenci - neschopnost se vyjadrit tak, aby bylo ditéti porozuméno

Vysvétleni/ Poskytnout pacientovi a jeho rodi¢ém informace a poradit jim ohledné:
doporuceni - vztahu mezi svalovym onemocnénim a obtizemi pfi vyjadrovani

- poradenstvi v oblasti komunikace s okolim ditéte/rodicl
- prodiskutovani moznosti zafizeni pro AAK, predstavit je a zahdjit proces?’

Trénink/terapie - nacvik spojeni respirace, fonace a artikulace?" 3 v kratkych funkénich vyrazech/
slovech
- nacvik AAK (gesta/piktogramy/zafizeni AAK)?* 2630

Pomucky/ - AAK zafizeni '
uzplisobeni

Vyuziti dalSich
obort/disciplin

Odeslani pacienta k
jinému specialistovi

Monitorovani - vyhodnocovat doporuceni
- vyhodnotit/upravit AAK
- po 3 mésicich

4.6 Hypersalivace: fakta a Gvahy
Nadmérny slinotok maize byt pro déti s KM charakteristickym problémem. Casto je zpCisoben bulbarni a
obli¢ejovou slabosti, coz vede k obtizim pfi okluzi rtd a polykani slin.2" 26 Zejména problém aspirace slin je dle
odbornikd vhodnym dlvodem k zahajeni intervence. \V odborné literatufe jsou navrhovany rizné moznosti
|é¢by, napfiklad cviceni na posileni rtd, ale ani v odbornych zdrojich, ani ve skupiné odbornikd nepanuje v této
otazce shoda. Botox a operace slinnych Zlaz se nedoporucuji, ale v individualnich pfipadech je Ize zvazit. Léky
mohou byt G¢inné, ale mohou mit negativni Gcinky, a zpdsobit napfiklad vétsi obtize pfi uvolfovani dychacich
cest a zacpu, v ddsledku zahusténi sekretu. Proto je tfeba byt pfi uZivani 16kd velmi opatrny.?' Panel
odbornikd je toho nazoru, ze pfi zvazovani moznych intervenci mohou byt napomocni odbornici zabyvajici se

problematikou hypersalivace.
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4.7 Hypersalivace: doporuceni

Tabulka 4. Prehled moznych logopedickych intervenci cilenych na hypersalivaci vzniklou na zakladé kongenitaini myopatie

KONGENITALNI MYOPATIE - HYPERSALIVACE

Anatomickeé Hypersalivace v dlisledku bulbarni a obli¢ejové slabosti, ktera zplisobuje potize s

charakteristiky,
funkce, aktivity a
Gcast/spoluprace:
mozné problémy

okluzi rtd a polykanim slin.2™ 26 \\ytékani slin v dlsledku atrofie jazyka, pricemz
nékdy Ize rty uzavfit a sliny polykat, ale v d@sledku nedostatecné sily jazyka se
objevuje nedostatecné ovladani slinotoku.

Indikace pro - moznost (u)duseni se slinami (zadni slinéni)

intervenci - opakované infekce dolnich cest dychacich

Vysvétleni/ Poskytovat informace pacientovi a jeho rodi¢im a poradit jim ohledné:
doporuceni - predniho a zadniho slinéni

- vztahu mezi slinénim a otevrenymi dsty

- rizika aspirace slin

- vlivu jidla na sliny

- souvislosti s nemoci

- diskuse 0 moznostech snizeni slinéni

- multidisciplinarniho poradenstvi ohledné postury téla (postura téla vsede,
postura hlavy)

- pravidelného polykani

- stimulace zavirani rt( / aktivity rtd

Trénink/terapie

- integrované hodnoceni a terapie (ovlivnitelnost hypersalivace)
- nacvik uvedomovani si slinéni
- védomé procvicovani polykani

Pomucky/ - potitko na zapésti nebo hadfik na utirani slin
uzplsobeni - bryndak nebo Satek

- pfipominani palykani slin
\/yuziti dalSich

obori/disciplin

Odeslani pacienta k

jinému specialistovi

- k odborniklim pro kontrolu slinotoku s otazkou, zda mdze existovat Ié¢ba
hypersalivace

Monitorovani

- vyhodnocovat rady a sledovat problémy
- po 6 mésicich
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4.8 Problémy s oralni hygienou: fakta a Gvahy

\/ konsenzualnim prohlaseni Wang et al. (2012) se doporucuje odeslani k détskému zubnimu lékafi od
jednoho roku véku. Kromé toho doporucuji ¢isténi zub(l dvakrat denné, jakmile détem vyrostou prvni zuby.
Pokud je ¢isténi zubd narogné, Ize rodice naucit desenzibilizacni techniky. VV pfipadé potfeby Ize po konzultaci
s ergoterapeutem nebo zubnim |ékafem provést Gpravy tak, aby si déti mohly Cistit zuby samostatné.?' Od
6-8 let véku Ize dité odeslat k ortodontistovi, aby posoudil pfipadnou vadu skusu a Spatné postaveni celisti
(napt. v disledku gotického patra). PFi Iécbé vSak musi zubni IékaF nebo ortodontista zohlednit zavaznost a
progresi svalové poruchy.?’ Wang (2012) k tomu uvadi nasledujici: "Rozsahla ortodonticka lé¢ba u déti s
velmi slabymi obli¢ejovymi svaly se nedoporucuje vzhledem k vysokému riziku recidivy” Chirurgické zakroky
u tézkych vad skusu se nedoporucuji vzhledem k vysokému riziku komplikaci pfi intubaci a anestezii.'
Béhem konsenzualniho setkani vyplynulo, ze oralni hygiena je ddlezita pro dychaci cesty a celkovy zdravotni
stav, coz ospravedlfuje zasah logopeda. Logoped mlze poskytnout vysvétleni, doporuceni a pfipadné i
integrované posouzenia lécbu. Pokud jsou problémy zavazné nebo je nelze ovlivnit, doporucuje se odeslani
ke specializovanému zubnimu Iékafi.
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4.9 Problémy s oralni hygienou: doporuceni

Tabulka 5. Prehled moZnych logopedickych intervenci cilenych na problémy s ordlni hygienou, které vznikly na zakladé
kongenitalni myopatie

KONGENITALNI MYOPATIE - PROBLEMY S ORALNi HYGIENOU

Anatomické Deformace obliceje, malokluze (otevieny skus), gotické patro, €elistni kontraktury,
charakteristiky, nedostatecna oralni hygiena, precitlivélost v oblasti Gst, neakceptovani cisténi
funkce, aktivity a zub@.?'

Gcast/spoluprace:
mozné problémy

Indikace pro - problémy s ¢isténim zubl

intervenci

Vysvétleni/ Poskytnout pacientovi a jeho rodi¢@im informace a poradit jim ohledné:
doporuceni - vztahu mezi svalovym onemocnénim a oralni hygienou

- dlsledkd nedostatecné oralni hygieny

- srozumitelnosti a pfedvidatelnosti ¢isténi zubd (v krocich, napt. pomoci
piktogram(l)

- Cisténi zubd elektrickym zubnim kartackem

Trénink/terapie - integrované posouzeni a terapie; analyza problému (co je pfi¢inou problému) a
hledani vhodného pfistupu / vyzkouseni rady a nasledné predani/poradenstvi pro
domaci pouziti

- Cisténi zubd ditéte za pfitomnosti rodicd, béhem néhoz mohou byt poskytnuty

rady ohledné zplsobu drzeni kartacku, poradi isténi zub( (nejdfive nejméné citliva
mista) nebo typu zubniho kartacku ¢i pasty

Pomucky/ - doporucit jiny typ zubniho kartacku (napf. mensi, elektricky)
uzplsobeni - pouZivat gazu nebo tampony
- piktogramy

Vyuziti dalSich
obort/disciplin

Odeslani pacienta k - specializované zubni lékafstvi (hodnoceni zub()
jinému specialistovi

Monitorovani - vyhodnocovat rady a sledovat problémy
- po 3 mésicich
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5. Duchennova svalova dystrofie

5.1 Zakladniinformace

Duchennova svalova dystrofie (obvykle oznatovana angl. zkratkou DMD — Duchenne Muscular Dystrophy)
je progresivni onemocnéni, pfi kterém dochazi k postupné svalové slabosti. Pfi DMD dochazi ke stale
vétsimu poskozeni svalovych bunék v disledku nedostatku bilkoviny dystrofinu ve sténé svalovych bunék.
Dystrofin se nem(ze vytvaret v ddsledku genetické mutace chromozomu X, ktera postihuje predevsim
chlapce. Dystrofin zajiStuje nejen pevnost a odolnost svalové burky, ale hraje také roli v mozku, coz
vysvétluje, pro¢ mohou mit chlapci také problémy s uc¢enim.?' Poskozené svalové buriky jsou stale vice
nahrazovany tukem a pojivovou tkani a nakonec odumiraji. Diagnoza se casto stanovi kolem 5. roku zivota,
i kdyz pocatecni pfiznaky se objevujijiz v prvnim roce Zivota. Pribéh Duchennovy nemoci se déli do rliznych
fazi; prehled viz Bushby et al. (2010).32 Mezi 8. a 12. rokem véku chlapci ztraceji schopnost chize a jejich
stav se dale zhorSuje.?33 34 Poskozen je také srdecni sval, a nakonec musi témér vSichni chlapci pouzivat
ventilator pro podporu dychaciho Gstroji. Prevalence dysfagie je 36 % a prevalence dysartrie je 10 %.’
PostiZzeny jsou i svaly dutiny Gstni, jejichz hybnost a sila se vékem zhorsuji.* Hypersalivace se u DMD
nevyskytuje nebo se vyskytuje jen zfidka. O prevalenci a terapii hypersalivace u DMD neexistuji zadné
odborné zdroje. Lze predpokladat, Ze se hypersalivace vyskytuje v kombinaci s jinymi problémy, jako jsou
anatomické odchylky nosni/Gstni dutiny nebo tézké mentalni postizent.

5.2 Dysfagie: fakta a Gvahy
Problémy se Zvykanim se mohou objevit v dlsledku snizené sily skusu a snizeného kontaktu mezi
stolickami (vCetné zvétSeného jazyka) a mohou zplsobit snizenou fragmentaci (zejména pfi kousani tvrdé
alepivé potravy). VV dlsledku snizené pohyblivosti zvétSeného jazyka je také obtiznéjsi pohybovat potravou
Gsty. Vétsi kousky potravy mohou vést ke komplikacim, jako je napfiklad duSeni zplisobené reziduem po
polknuti*®37 Problémy se Zvykanim se u chlapcl s DMD obvykle objevuji pfiblizné od 8 let véku.?® Mnoho
chlapcl si upravuje stravu tak, aby se jim lépe zvykala: mékka textura, rozdéleni tvrdé stravy a stravy, ktera
vyzaduje zvykani na malé kousky, pfidavani omacky ¢i piti vody béhem jidla.®® 3* Studie Van Bruggena
popisuje, Ze trénink Zvykani pomoci Zvykacek (4 tydny, 3x denné) zlepSuje G€innost Zvykani a pomaha
udrZet stabilitu Zvykani (pozn.: nejedna se o silovy trénink). Je doporu¢ovano, aby chlapci s DMD zapocali
Zvykaci trénink s nizkou intenzitou v chodici a pozdni chodici fazi onemocnéni. 36 40
Pokud potrava zlstava uvizla v krku (faryngealni rezidua pevné potravy), je to ¢asto zplsobeno Spatnou
fragmentaci v kombinaci se slabym ¢isténim hitanu. To zvySuje riziko duseni. Pomoci mlze vysvétleni této
situace a rady o Gpravé jidla, aby se usnadnilo polykant, piti vody béhem jidla a po jidle k procisténi hrdla a
dlleZitost sezeni ihned po jidle.*® PFi kumulaci zbytkd a pronikanfjidla az nad hlasivky je doporuceni zcela
se vyhnout pevné, mleté a kasSovité strave a pozivat pouze tekutiny a pyré.*!
Zménéna konzistence mze vést k nizSimu pfijmu potfebnych Zivin, jako je Zelezo a vlaknina.*? Proto je
dillezité pravidelné hodnoceni nutricnim specialistou.® Ceské smérnice o DMD doporucuji sledovani
hmotnosti jednou za pdl roku a kazdoro¢ni kontroly u nutri¢niho specialisty.
Pri stfedné tézké az tézké dysfagii Ize zvazit vyzivu sondou. K té se pfistupuje v pfipadé, Ze intervence pro
zlepSeni peroralniho pFijmu kaloril pfi malnutrici a udrzeni adekvatni hydratace nejsou dostatecné Gcinné.
U podvyZivenych chlapct s DMD mUze vyZiva prostfednictvim sondy vést ke stabilizaci nebo (v mnoha
pripadech) ke zlepSeni stavu vyzivy.>*
Obecné se nabizi ortodonticka lé¢ba vadného skusu v kombinaci s cvi¢enim pro udrZeni jazyka v Gstech a
podporu dychani nosem (oralni myofunkéni terapie [OMFT]). Neexistuji vsak zadné studie o Gcinku téchto
intervenciu chlapcl s Duchennovou svalovou dystrofii. Tyto moznosti Iecby je tfeba peclivé zvaZit, protoze
vadny skus je zplsoben postizenim Zvykacich svall a hypertrofii jazyka. Pravdépodobnost recidivy je
vysoka, protoze pficinu nelze 1&¢it. Nékdy dochazi k omezenému otevirani Gst, které mlze byt prekazkou
prijmu potravy, oralnihygieny adentalnipéce. Je dleZité pfijmout opatfeni proti této zméné prostrednictvim
tréninku.*
Gastroezofagealni reflux se vyskytuje pfedevsim v rané a pozdni nechodici fazi onemocnéni. V kombinaci s
problémy v polykani existuje moznost aspirace. Rizikovymifaktory refluxu u chlapcti s DMD jsou: dysmotilita
jicnu, opozdéné vyprazdnovani Zaludku, uzivani 1ek( (kortikosteroidy) a skolioza. Lékar (gastroenterolog)
mUze jako |6¢bu predepsat antacida kyselosti nebo inhibitory protonové pumpy, které vsak nékdy zplsobuji
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vedlejsi G¢inky. Pomoci mohou také zmény ve stravovani: ¢astéjsi mala jidla a konzumace mensiho
mnozstvi tuku.*® PFi problémech s polykanim se ¢asto obecné doporucuje zahustovani tekutin. Chlapci s
DMD vzhledem ke svalové slabosti snaze polykaji fidkou tekutou stravu neZ hustou tekutou nebo pevnou
stravu.*’

5.3 Dysfagie: doporuceni

Tabulka 6. Prehled mozZnych logopedickych intervenci cilenych na dysfagii vzniklou na zakladé Duchennovy svalové
dystrofie

DUCHENNOVA SVALOVA DYSTROFIE - DYSFAGIE

Zakladni informace

Anatomické Problémy s jidlem, pitim a polykanim maji progresivni charakter. Pocate¢nimi
charakteristiky, pfiznaky mohou byt: potiZe se Zvykanim a polykanim pevné stravy, pocit, Ze jidlo
funkce, aktivity a zQstava uvizlé v krku a dlouhé trvanijidla.*

Gcast/spoluprace: Mohou se objevit potize se zvedanim ruky k Gstdim, problémy s udrzenim postury,
mozné problémy oslabeni orofacialniho svalstva®, otevrena Gsta® “5, nizko polozZeny, Siroky jazyk3,

37.45 nadmeérny tlak jazyka proti zublm pfi polykani *°, snizené otevieni celisti35,
36840, sniZzena sila skusu®®, oslabeni Zvykaciho svalstva® 3°, mensi sila pfi kousani/
zvykani tvrdych potravin® ¥, potize s tvorbou a transportem sousta, snizena
fragmentace potravy® 3740, vicenasobné polknutijednoho sousta (zejména u tuhé
stravy), pocit, Ze jidlo zlstava uvizlé v krku6-38, vice rezidui tuhé potravy?”38, kasel
béhem jidla, slaba sila kasle*’, duseni a pocit duseni 337, problémy s refluxem.
\/ySe uvedené aspekty mohou zplsobovat problémy na socialni Grovni a z hlediska
kvality Zivota®, potfeba pomoci pfi jidle (zejména vecer®, naklanéni se do strany
pfi zvedani ruky, malokluze 383945 nedostateCny pFijem potravy Usty?®, snizujici
se BMI (Body Mass Index)®, snizena chut'k jidlu, Gbytek hmotnosti, podvyziva,
dehydratace, zvysené riziko penetrace a aspirace®, aspiracni pneumonie.

Indikace pro - potiZe s podavanim jidla do Gst
intervenci - problémy s posturou pfi jidle/piti
- doba jidla je delSi nez 30 minut

- snizena chut'k jidlu a potéseni z jidla (kvili energetickému vydeji)
- snizené otevirani Celisti

- problémy se Zvykanim

- uviznutijidla v krku

- kasel pfijidle nebo piti

- zvysené riziko duseni

- potize s vykaslavanim

- zapal plic

- reflux

- snizujici se BMI

CILE

- bezpecné stravovani a piti

- (ispora energie (zachovani dostate¢ného mnoZzstvi energie pro dalsi ¢innosti)
- zkraceni doby trvanijidla®

- dostatecny kaloricky pfijem
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DUCHENNOVA SVALOVA DYSTROFIE — DYSFAGIE

doporuceni

Poskytnout pacientovi a jeho rodicdim

informace a poradit jim ohledné:

- normalniho stravovaciho a pitného
rezimu

- moznych problém{ s jidlem a pitim u
chlapcli s Duchennovou svalovou
dystrofii

- limitované sily skusu, zvykani a
polykani

- omezeni a zvladani sebeobsluhy

- moznych nasledkd a rizik

- vlivu postury téla

- vyznamu dostatec¢ného pfijmu
potravy a tekutin s co nejmensi
ztratou energie a sily

- vyznamu pokracovani v procesu
Zvykani

- vyznamu udrzovani aktivniho
oralniho svalstva

- diskuse o tekuté vyzivé ¢i (Castecné)
vyZivé pomoci sondy3“

- mozné intervence

Oralni Faryngealni
(pFijem potravy a zvykani) (polykani)
Vysvétleni/ VYSVETLENI VYSVETLENT

Poskytnout pacientovi a jeho rodi¢tim

informace a poradit jim ohledné:

- normalniho stravovaciho a pitného
rezimu

- moznych problém( s jidlem a pitim u
chlapct s Duchennovou svalovou
dystrofii

- moznych nasledcich a rizicich dusent
a sufokace

- poskytnout informace o tom, co délat
v pfipadé duseni a sufokace®

- vlivu snizené funkce svald pfi
polykani

- diskuse o tekuté vyzivé nebo
Castecné vyzivé sondou* 4

- vlivu postury téla

- Mozné intervence
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DUCHENNOVA SVALOVA DYSTROFIE — DYSFAGIE

Vysvétleni/
doporuceni

DOPORUCENT (S OHLEDEM NA

POSTURU TELA)

- poskytovat mezioborové poradenstvi

- zlepsit otevirani Celisti

- v kombinaci s oporou ramene nebo
zafizenim pro sezeni (v souvislosti s
Gnavou a nezavislosti)

- nechat pacienta casto zvykat
zvykacku*®

UZPUSOBENI (pro snadngjsi zvykani a

transport)

- mékdi, hladsi, krémovéjsi konzistence
(stoji méné energie, snaze se zvysuje
pfijem)3®

- husta nebo fidka tekutina

- piti vody béhem jidla a po ném, aby
se usnadnil transport a vycistila Gsta
a hrdlo3”:3®

- maximalni délka jidla: 30 minut®, jinak
dale upravovat konzistendi, Cinit vice
prestavek béhem jidla, podavat
kaloricky bohatsijidlo (prevence
podvyZivy a Gspora energie)

- pfi podavani chleba se doporucuji
nasledujici Gpravy — odkrojeni kdrky,
krémoveéjsi konzistence — napt.se
smetanovou polevou

- upravit konzistenci jidla, napr.
hustou ¢i fidkou tekutinou (celé jidlo
nebo jeho ¢ast)

- nabidnout mensi kousky pro lepsi
kontrolu pfi Zvykani®

- udrzovani klidu pfi jidle

- rady pro Zvykani: uvédomeéni si
spravného zvykani pro lepsi tvorbu
bolusu

- dbat na dostatecné prestavky béhem
jidla, pro vice energie na konzumaci
dalsiho jidla

- snizovat ¢asovy tlak pfijidle

- doporuceni ohledné pribor(: malé
pfibory kv(li malému rozevient ¢elisti
a snizené sile rukou/pazi

- delSi brcko nebo vyvyseny hrnek

DOPORUCENI OHLEDNE POSTURY
TELA
- poskytovat mezioborové poradenstvi

UZPUSOBENI (pro snadnéjsi polykani)
- jemnég;si, hladsi a krémovéjsi
konzistence®®
- snizené riziko duseni a rezidui *®
- mensi sila potfebna ke zvykani
a polykani
- zajiStuje snadnéjsi transport a
polykani 3
- husta nebo Fidka tekutina
- vyhybani se tvrdym a Zvykacim
konzistencim kvdli riziku dugeni®® 3741
- piti vody béhem jidla a po ném, aby
se usnadnil transport a vycistila Gsta
a hrdlo37:38
- mensi sousta nebo kousky pro lepsi
kontrolu pfi polykani

- doporucent, jak spravné odkaslavat
(v kombinaci s détskym
fyzioterapeutem)

- diskuse o tom, aby rodice na ¢astéjsi
duseni dostatecné upozornili
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DUCHENNOVA SVALOVA DYSTROFIE — DYSFAGIE

Trénink/terapie

- integrované hodnoceni a terapie:
provadéni a vyhodnocovani Gprav

- spolecné s ergoterapeutem se
zamérte na uzplsobeni sedu v
souvislosti se zlepSenim vychozi
postury téla/sedu

- trénink s vyuzitim zvykacky“°

- nacvik s oporou ruky pfijidle

- protahovani otevirani Celisti

- integrované hodnoceni a terapie:
provadéni a vyhodnocovani dprav

- nacvik efektivniho zvykani,
shromazdovani a polykani mensich
soust co nejsilngji

- nacvik védomého polykani

Pomtcky/
uzplsobeni

- uzplsobeni podminek pfi jidle

- Gprava Zidle (sezeni s vétsi oporou)
tak, aby udrZovani postoje stalo co
nejméneé energie a aby nahromadéna
energie mohla byt vénovana jidlu

- podpora rukou (spole¢né s
ergoterapeutem)

- stojanek na hrnek / prodlouzena
bréka a/nebo zvedak na talife

- upravené pribory (napf. malé nebo
lehké pfibory)*®

- uzplsobeni potravy

Odeslani pacienta k
jinému specialistovi

- nutri¢ni terapeut: konzultace o pfijmu
potravy, nadvaze ¢ podvaze,
sestavenijidelnicku a poskytnuti
dalSich rad3+364

- zpétna vazba rehabilitatnimu Iékafi o
situaci (pokud se BMI snizuje a
stravovani z(istava i pfes Gpravy
obtizné)

- predevsim doporuceni k jinému
specialistovi, pokud problémy
pretrvavaji navzdory poskytnutym
radam

- nutri¢ni terapeut: zhodnoceni stavu
VyZivy3e 36 44

- zaméfit se na to, zda Ize stimulovat
silu kasle (spolecné s détskym
fyzioterapeutem), zejména proskolit
okoli pacienta, jak ji mGze stimulovat

- videofluoroskopické vySetreni
polykani (pfi podezieni na rizikové
polykani)

- tym v neuromuskularnim centru

- gastroenterolog (farmakologicka
|&¢ba refluxu)

Monitorovani

- kontrola stravovani po jednom
mésici, aby se zjistilo, zda jsou
doporuceni G¢inna

- vyhodnocovani doporuceni a
sledovani problém

- po 3 mésicich

- kontrola stravovani po jednom
meésici, aby se zjistilo, zda jsou
doporuceni G¢inna

- vyhodnocovani doporuceni a
sledovani problém

- po 1 mésici
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5.4 Dysartrie: fakta a Gvahy

Cviceni svald, podilejicich se na artikulaci, je nutné jak pro malé chlapce s DMD, ktefi maji v této oblasti
potize, tak pro starsi chlapce, u nichz se sila oralniho svalstva zhorsuje €i se snizuje srozumitelnost miuvy. U
stardich chlapcl jsou zapotfebi kompenzacni strategie, cvi¢eni na podporu mluvy a zesileni zvuku feci,
pokud se jejich srozumitelnost zhorsuje.

Konsenzualni studie ukazala, Ze panuje shoda zejména v otazce vyuZiti logopedické terapie pro posouzeni,
zda je mozné (kratkodobé) zlepseni srozumitelnosti. Chlapci se mohou naucit pouZivat srozumitelnou
artikulaci ve chvilich, kdy je srozumitelnost dilezita. Pokud to neni mozné, je indikovana neverbalni
komunikace, kompenzacni techniky a pripadné pom(icky AAK.

5.5 Dysartrie: doporuceni

Tabulka 7. Prehled moznych logopedickych intervenci cilenych na dysartrii vzniklou na zdkladé Duchennovy svalové
dystrofie

DUCHENNOVA SVALOVA DYSTROFIE — DYSARTRIE

Anatomické Problémy s okluzi rtd, dychani Gsty, makroglosii,?> 4
charakteristiky, snizenou hlasitosti reci, hypernazalitou.*?

funkce, aktivity a
Gcast/spoluprace:
mozné problémy

Indikace pro - omezeni srozumitelnosti reci

intervenci

Vysvétleni/ Poskytnout pacientovi a jeho rodi¢dm informace a poradit jim ohledné:
doporuceni - pFiciny, typu a zavaznosti problém( se srozumitelnosti

- co nejlepSiho rozloZeni energie béhem dne, odpocinku, pokud je pacient unaveny

- instruovani pacientova okoli, aby vyvijelo mensi tlak na komunikaci, kdyz je
unaveny

- akceptovani neverbalni komunikace

- podpory pouzivani pomdcek AAK

Trénink/terapie - terapie dysartrie (se zaméfenim na hlas a artikulaci) a naucit se ji aplikovat v
konkrétnich okamzicich

- nacvik efektivni komunikace (kratké véty, véetné vcasnych dechovych prestavek,
vyslovovani vsech hlasek, pomalé mluveni — nezamérené na silu nebo hlasitost)

Pomiicky/ - AAK
uzplsobeni

Vyuziti jinjch oborta/
disciplin

Odeslani pacienta k
jinému specialistovi

Monitorovani - vyvhodnocovat doporuceni a sledovat problémy
- po 3 mésicich
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5.6 Problemy s oralni hygienou: fakta a Gvahy
Nékteré déti s DMD maji omezené otevirani Ust, coz ztéZuje stravovani, oralni hygienu a péci o zuby. Kromé
sledovani a vysvétlovani této skutecnosti rodiclim/pecovatelim je také diilezité nastolit opatfeni proti vyvoji
téchto problém0. Doposud neexistuje zadny tréninkovy program.
\/ odborné literature se popisuje souvislost mezi nedostatecnou oralni hygienou, stavem vyzivy a aspiracni
pneumonii u starsich pacient(.“¢ U DMD o tom nejsou v odbornych zdrojich zminky, ale da se pfedpokladat
jista souvislost.
Béhem konsenzualniho setkani byly za vyuZitelné povazovany predevsim kompenzacni intervence.

5.7 Problemy s oralni hygienou: doporuceni
Tabulka 8. Prehled moZnych logopedickyich intervenci cilenych na problémy s ordini hygienou, které vznikly na zdkladé
Duchennovy svalové dystrofie

DUCHENNOVA SVALOVA DYSTROFIE — PROBLEMY S ORALNI HYGIENOU

Anatomické Omezené otevirani (st, obtizné vkladani zubniho kartacku do Gst, coz neumoznuje
charakteristiky, fadné cisténi zubd. Velky jazyk ztéZuje cisténi zubll (zejména strany lingvalni a
funkce, aktivity a nékdy i okluzni). PFirozené ¢isténi jazykem, tvaremi a zvykanim je rovnéz omezeno.
Gcast/spoluprace: Stolicky dolni Celisti mivaji Casto bukalni sklon, coz ma za nasledek bukalni

mozné problémy zadrzovani plaku.

Indicaties voor - problémy s oralni hygienou

interventie

Vysvétleni/ Poskytnout pacientovi a jeho rodi¢dm informace a poradit jim ohledné:
doporuceni - vyznamu spravné péce o zuby

- vztahu mezi otevfenim Celisti, oralni hygienou a onemocnénim

- udrZovani Cistoty zub(

- pouzivani malého (batoleciho) nebo elektrického zubniho kartacku

- piti po jidle k vyplachnuti dst

- poradi ¢isténi zubl (napfiklad: nejprve obtizna mista nebo zadni ¢ast Gstni dutiny)
- rady pro protahovani Celisti

Trénink/terapie - nacvik ¢isténi zubl spolené s ergoterapeutem

Hulpmiddelen/ - pazni podpéra
aanpassingen

Vyuziti jinjch obort/
disciplin

Odeslani pacienta k - specializované stomatologické centrum
jinému specialistovi

Monitorovani - vyhodnocovat doporuceni a sledovat problémy
- po 3 mésicich
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6. Myotonicka dystrofie 1. typu

6.1 Zakladniinformace

Myotonicka dystrofie 1. typu (MD1) je dominantné dédi¢né svalové onemocnéni. Existuji ctyfi formy tohoto
onemocnéni, které se klasifikuji podle nastupu pfiznakd (vrozend, juvenilni, klasicka a pozdni forma u
dospélych). Kromé svalové slabosti se u dospélych mohou vyskytovat i dalsi pfiznaky, jako je katarakta v
mladém véku, Celni pleSaténi a/nebo hormonalni problémy, arytmie Ci problémy s hypoventilaci. Progrese
onemocnéni je obvykle pomala a je charakterizovana horsimi pfiznaky onemocnéni u mladsi generace v
rodiné (fenomén anticipace). Kognitivni poruchy se mohou vyskytnout u déti i dospélych. Z tohoto déivodu
mUze byt omezen vhled do onemocnéni, coz zplsobuije, Ze dalsi pfiznaky nemaoci nejsou rozpoznany, a to
vede mimo jiné k omezenému dodrzovani Iécby.*” U vrozenych a juvenilnich forem jsou v centru pozornosti
vyvojové problémy. Onemocnéni je charakterizovano nastupem myotonie zacinajici v puberté a slabosti
distalnich svald rukou a nohou, krku, jazyka a obliceje.*® U juvenilni formy je prevalence dysfagie 64 % a
dysartrie 64 %. Déti s vrozenou formou jsou velmi hypotonické a dysfagie a dysartrie se vyskytuji ve vsech
pripadech.’

6.2 Dysfagie: fakta a Gvahy
PFiznaky mohou byt u MD1 velmi rozmanité. Postup je tfeba zvazit podle klinického stavu; existuje mnoho
moznych intervenci, o kterych panuje shoda.
tak Gcinné, jak by se ocekavalo. Umemoto et al. (2012) uvadi, Ze je dllezité poskytovat velmi jasna
doporuleni ohledné vyZivy a postury téla pro prevenci aspirace a duseni.“*°
Ve studii Sjogreena a kol. (2010) zlepSilo cviceni sily rtd za vyuziti vestibularni clony (16 minut, 5 dni v
tydnu) silu a vytrvalost rtll u déti s MD1. Ackoli nelze oekavat, ze by samotné zlep3eni sily rt mélo
pozitivni vliv na pfijem jidla a pitny rezim u populace s DM1.5" V/ panelu odbornik( v tomto panovala shoda.
Neexistuji zadna cilena cvic¢eni nebo trénink, ktera by bylo mozné doporucit. Doporucuje se, aby pacient
neprovadél zadna izolovana oralné-motaricka cviceni, ale aby trénoval co nejvice funkéné.

6.3 Dysfagie: doporuceni

Tabulka 9. Prehled moZnych logopedickych intervenci cilenych na dysfagii vzniklou na zakladé myotonické dystrofie 1.

typu
MYOTONICKA DYSTROFIE 1. TYPU — DYSFAGIE
Anatomické U pacienta se mlze vyskytovat v disledku oslabeni svald oblicejes? a oslabeni
charakteristiky, oralniho svalstva® anomalie horniho rtu (Tented upper lip — zkraceny horni ret). Z
funkce, aktivity a tohoto dlivodu miZze tekuta i pevna strava unikat z Gst>, mdze dochazet k
Gcast/spoluprace: ukladanijidla do oblasti vnitfni strany tvafi, do ,bukalnich kapes’, pacient mdze
mozné problémy dlouho drZet jidlo a piti v Gstech. MZe se také vyskytnout oslabeni procesu

zvykani 33, potize s oralnim transportem Fidké tekuté a pevné stravy®3,
prolongovana délka polykani *3, potize s polykanim pevné stravy, rezidua, pocit, ze
jidlo zGstava uvizlé v krku®3, kasel a duseni pfi piti fidké tekuté stravy® a vihka

kvalita hlasu.
Indikace pro - kvalita vihkého hlasu (jako znamka rizika duseni)
intervenci - zvysené riziko duseni (rezidua a kasel/duseni)

- aspiracni pneumonie
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MYOTONICKA DYSTROFIE 1. TYPU - DYSFAGIE

doporuceni

Poskytnout pacientovi a jeho rodicdim

informace a poradit jim ohledné:

- normalniho stravovaciho a pitného
rezimu

- moznych problém( s jidlem a pitim

- vlivu postury téla

- vlivu sily jazyka ve vztahu k potizim s
pfijmem potravy a délce trvani
(vysvétleni mGzZe podpofit
informovanost a pomoci ditéti
porozumét)*®

- moznych intervencich

DOPORUCENT OHLEDNE POSTURY

TELA

- doporuceni pro posturu téla: stabilni,
spravné podeprené a vzpfimené

UZPUSOBENI (pro snadngjsi zvykani a

transport)

- Uprava konzistence: mékdi, hladsi,
krémovejsi

- nabizenijidla po malych kouscich
(pacient si mdze ukusovat mala
sousta)

- poskytovani rad pro snizeni ukladani
jidla do ,bukalnich kapes": nejprve
spolknéte sousto, nez si vezmete
dalsi sousto/ nabidnéte jidlo po
malych kouscich/ talif s oddélenymi
pfihradkami

- vkladani kousk( tuhé stravy mezi
stolicky

- védomegjsi a silngjsi polykani

- zvykani na prave i levé strané

- piti vody béhem jidla a po ném

- peclivé sledovani hmotnosti, aby bylo
mozné okamZzité reagovat v pfipadé
zhorseni vyzivového stavu

- zohlednénf Gnavy, snizené
vykonnosti

Oralni Faryngealni
(pFijem potravy a zvykani) (polykani)
Vysvétleni/ VYSVETLENI VYSVETLENI

Poskytnout pacientovi a jeho rodi¢tim

informace a poradit jim ohledné:

- postury téla a polykanijidla a piti

- vlivu sily jazyka ve vztahu k potizim s
pfijmem potravy a délce trvani
(vysvétleni mdzZe podporit
informovanost a pomoci ditéti
porozumét)+?

- moznych intervencich

DOPORUCENT OHLEDNE POSTURY

TELA

- doporuceni pro posturu téla: stabilni,
spravné podepfené a vzpfimené
drzeni téla, které napomaha co
nejlepSimu polykani potravy,
zabranuje sklanéni hlavy (mensi
moznost duseni a eliminace
hypersalivace)

UZPUSOBENI (snadnéjsi polykani)

- Uprava konzistence: mékdi, hladsi,
krémoveéjsi

- zahuStovani fidkych tekutin pro lepsi
kontrolu nad jednotlivymi polknutimi
— vzdy dostatek ¢asu jidlu a piti

- polykaninasucho

- piti vody béhem jidla a po ném

- polykani s bradou na hrudniku pro
zvyseni sily

- prijimani mensich soust pevné stravy

- zohlednéni Gnavy, snizené kapacity

- upozornéni na infekce dolnich cest
dychacich

- projednani moznosti krmeni sondou

Trénink/terapie

- integrované hodnoceni a terapie:
provadéni a vyhodnocovani Gprav

- integrované hodnoceni a terapie:
provadéni a vyhodnocovani Gprav

- nacvik védomého polykani

- kontrola, zda ma teplota jidla vliv na
polykani




& zpét na obsah

MYOTONICKA DYSTROFIE 1. TYPU - DYSFAGIE

Pomcky/ - Upravy potravin - Upravy potravin

uzplsobeni - Gpravy Zidle a stolu pro zlepSeni
postury téla u stolu

- vybér optimalniho hrnicku nebo brcka
pro lepsi davkovani fidkych tekutin

Odeslani pacienta k - nutri¢ni terapeut - odbornik pro kontrolu hypersalivace:
jinému specialistovi - odbornik pro kontrolu hypersalivace: Ize zlepsit slinotok?
Ize snizit slinotok? - videofluoroskopické vySetreni
polykani (pfi podezieni na rizikové
polykani)

- tym v neuromuskularnim centru

Monitorovani - vyhodnocovat doporuceni a sledovat - vyhodnocovat doporuceni a sledovat
problémy problémy
- po 3 mésicich - po 1 mésici

6.4 Dysartrie: fakta a Gvahy
Slabost oralniho svalstva je hlavni pficinou dysartrie u déti s MD1.5* Nejsou znamy zadné vyzkumné studie
o0 (¢inku logopedické intervence.> U nékterych déti s nesrozumitelnou feci mize byt uzitené vyuziti AAK.
Nelze ofekavat, ze by zlepSeni sily rtl (cvicenim sily rtd) mélo u této cilové skupiny vliv na artikulaci (viz také
oddil 6.2). Podle Sjogreena Ize jako doplnék logopedické intervence pouzit trénink s vestibularni clonou51; v
tomto ohledu nedosla odborna skupina ke shodé.

6.5 Dysartrie: doporuceni

Tabulka 10. Prehled mozZnych logopedickych intervenci cilenych na dysartrii vzniklou na zakladé myotonické dystrofie 1.

typu
MYOTONICKA DYSTROFIE 1. TYPU — DYSARTRIE
Anatomické Zkraceny horni ret (Tented upper lip)** %, potize s elevaci jazyka, dysartrie (potize s
charakteristiky, artikulaci bilabialnich hlasek (zadné nebo pfechodné sevreni rtd), zkresleni
funkce, aktivity a samohlasek, kompenzacni pohyby jazyka, monotonni fec, hypernazalita, chraptivy
Gcast/spoluprace: hlas, potize s regulaci hlasitosti, snizena srozumitelnost), zhorseni pfiznak{ pfi
mozné problémy Gnavé
Indikace pro - ztizeni problém( se srozumitelnosti feci
intervenci
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MYOTONICKA DYSTROFIE 1. TYPU — DYSARTRIE

Vysvétleni/ Poskytnout pacientovi a jeho rodi¢ém informace a poradit jim ohledné:
doporuceni - vztahu mezi svalovou slabosti a srozumitelnosti
- prognodzy

- toho, jak nejlépe maze dité mluvit v situacich, kdy je vice unavené

- umisténi ditéte ve tfidé (z hlediska srozumitelnosti)

- toho, jak naucit okoli ditéte zohlednovat snizenou srozumitelnost

- vyclenéni vice ¢asu na interakci

- spravné vychozi postury téla (spravna opora)

- vedeni komunikacniho deniku o ¢innostech, které dité vykonava, aby byl znam
kontext pro Skolu i pro domov, a tim se usnadnilo rychlejsi porozuméni ditéte

- zvazeni moznosti pouZiti prostredkd AAK

Trénink/terapie - integrované hodnoceni a terapie (ovlivnitelnost artikulace, srozumitelnost €i
Gprava rychlosti mluveni)

- nacvik mluveni po jednotlivych slovech, kratkych vétach, s (dechovymi)
prestavkami (zaméreno na zfetelnéjsi mluveni v kratkém ¢asovém horizontu)

- uceni se, ve kterych situacich je/neni ddlezité mluvit zfetelné

- zahajeni AAK, pokud je fec ditéte téméf nesrozumitelna

- pokud se rozhodnete pro pfimou terapii, je tfeba dbat na funkénost

- nepfima terapie poucenim okoli ditéte

Pomucky/ - AAK pro zavazné problémy se srozumitelnosti
uzplsobeni

Vyuziti jinjch obora/ v zavislosti na nastaveni:

disciplin - odbornik zabyvajici se AAK (SPC pro déti s vadami fe¢i — zamérené na AAK,
napr. https:/www.alternativnikomunikace.cz/) — ergoterapeut ¢i specialni
pedagog/psycholog

Odeslani pacienta k
jinému specialistovi

Monitorovani - vyhodnocovat doporueni a sledovat problémy
- po 3 mésicich

6.6 Hypersalivace: fakta a Gvahy

Hypersalivace se pravidelné objevuje u déti s myotonickou dystrofii 1. typu (MD1).5% Déti s MD1 maji ¢asto
potize s dodrzovanim pokynd a nékteré déti na pokyny nereaguji viibec, coz ztézuje provadéni doporuceni.
Posileni retniho zavéru nepomaha redukovat slinotok (viz také oddil 6.2).>" Toto zjiSténi odpovida
zkuSenostem skupiny odbornikd. UZitené byva poskytnuti vysvétleni a doporuceni tykajici se zejména
postury téla a zvyseni povédomi ditéte o droolingu slin (napf. vihkost na rtech, bradé). Odbornik (i logoped)
zabyvajici se hypersalivaci mze byt schopen doporucit terapii nebo poskytnout cilené rady pro zlepseni
polykani slin.
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6.7 Hypersalivace: doporuceni

Tabulka 11. Prehled moZnych logopedickych intervenci cilenych na hypersalivaci, kterd vznikla na zdkladé myotonické
dystrofie 1. typu

MYOTONICKA DYSTROFIE 1. TYPU — HYPERSALIVACE

Anatomické Hypersalivace, mokra kvalita hlasu
charakteristiky,
funkce, aktivity a
Gcast/spoluprace:
mozné problémy

Indikace pro - obtézujici slinotok po dosazeni véku 4 let'?

intervenci

Vysvétleni/ Poskytnout pacientovi a jeho rodi¢@im informace a poradit jim ohledné:
doporuceni - vztahu mezi posturou téla, polykanim a kontrolou slin

- doporuceni tykajicich se postury téla: (pfedklon hlavy zhorsuje slinéni), stabilni,
spravné podeprené a vzpfimené polohy

Trénink/terapie - provadéni doporuceni poskytovanych pacientovi v priibéhu Ié¢by za Gcelem
sledovani jeji G¢innosti

- nacvik uvédomovani si polykani

- (¢inek polknuti na prazdno (dodatec¢ného polknuti)

Pomiicky/
uzplsobeni

Vyuziti jinjch obort/
dosciplin

Odeslani pacienta k - odbornik zabyvajici se hypersalivaci: Ize snizit slinotok?
jinému specialistovi

Monitorovani - vyhodnocovat doporuceni a sledovat problémy
- po 3 mésicich

6.8 Problemy s oralni hygienou: fakta a Gvahy
Engvall et al. (2009) uvadéji, ze oralni zdravi mnoha déti s myotonickou dystrofii 1. typu (MD1) je hor&inez u
zdravych jedincd. Tento stav se v pribéhu ¢asu zhorsuje. Udrzovani istoty zubd je obtizné zejména v zadni
Casti dutiny Gstni, protoze déti s MD1 maji snizenou silu rukou. To sniZuje obratnost pfi ¢iSténi zubd. Kromé
toho maji déti a dospivajici s MD1 problémy se spolupraci pfi stomatologickém osetfeni (mimo jiné kv(li
strachu a Gnavé) a nezda se, Zze by se to s vékem zlepSovalo. Je dilezité, aby byla preventivni péce
(odstrafovani zubniho plaku a fluoridova I16¢ba) nabizena jiz od Gtlého véku.>’
Podle Engvalla a kol. by méla byt doporu¢ena spadova zubni ordinace pro preventivni péci v kratkych
intervalech ve spolupraci se specializovanym zubnim Iékafem pro specializovanou péci.>’
Panel odbornik dospél ke shodé zejména v otazce vyznamu poskytovani vysvétleni a poradenstvi rodictm.
Pfima terapie (terapie pfimo s ditétem) mGze byt indikovana k provedeni multidisciplinarniho vyhodnoceni
Gkoll (napt. spolecna prace ergoterapeuta/fyzioterapeuta s logopedem), které jsou pro dité nejoptimalné;jsi
(co se za jakych okolnosti dafi) a k vzajemnému predavani instrukci v zajmu ditéte.
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6.9 Problémy s oralni hygienou: doporuceni

Tabulka 12. Pfehled moznych logopedickych intervenci cilenych na problémy s ordlni hygienou vzniklou na zdakladé
myotonické dystrofie 1. typu

MYOTONICKA DYSTROFIE 1. TYPU - PROBLEMY S ORALNI HYGIENOU

Anatomické Obtize pri ¢isténi zubl zplsobené omezenou silou rukou a hbitosti pfi ¢isténi, zubni
charakteristiky, plak, kazy.
funkce, aktivity a
Gcast/spoluprace:
mozné problémy
Indikace pro
intervenci
Vysvétleni/ Poskytnout pacientovi a jeho rodi¢m informace a poradit jim ohledné:
doporuceni - toho, proc je ¢isténi zubl obtizné
- vysvétleni oralni hygieny, v§znamu spravného ¢isténi zub( ve vztahu k
celkovému zdravotnimu stavu
- pomaoci rodicd pfi ¢isténi zubd
- vyzkousent, zda je vhodnéjsi pouzivani elektrického zubniho kartacku
- vysvetlit, Ze rodice znovu vyCisti zuby poté, co si je dité samo vycistilo
- vizualizace jednotlivych krokd ¢isténi zub
Trénink/terapie - spolecné s ergoterapeutem pozorovat Cisténi zubl a v pfipadé potreby spoletné
poradit
Pomcky/ - elektricky zubni kartacek nebo upraveny zubni kartacek
uzplsobeni
V/yuziti dalsich
obort/disciplin
Odeslani pacienta k - specialni stomatologie (poradenstvi a oSetfeni v souvislosti s pé¢i o zuby a zubni
jinému specialistovi kazy)
- dentalni hygiena
Monitorovani - vyhodnocovat doporueni a sledovat problémy
- po 6 mésicich
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7. Spinalni muskularni atrofie 2. typu

7.1 Zakladni informace

Spinalni muskularni atrofie (SMA) je skupina autozomalné recesivnich svalovych onemocnéni zplisobenych
degeneraci bunék prednich roh{ misnich. Nemoc se projevuje predevsim axialni a symetrickou svalovou
slabosti hornich koncCetin a stehen, pficemzZ nohy jsou ¢asto postizeny vice nez paze. Pocatecni pfiznaky
SMA 2. typu se objevuji mezi Sestym a osmnactym mésicem véku. Déti dosahnou milniku samostatného
sezeni, ale nemohou dosahnout samostatného stani nebo chtize.>®

Prevalence dysfagie je 47 % a dysartrie 11 %." U téchto déti se obecné vyskytuje oslabeni svalstva, snizeni
motoriky jazyka, Casté jsou i problémy s posturou hlavy.>® Hypersalivace se u déti se SMA 2. typu vyskytuje
zfidka. O prevalenci a Iéché hypersalivace u SMA 2. typu neexistuje zadna odborna literatura. Lze
predpokladat, Ze se hypersalivace mlze vyskytovat v pfitomnosti komorbidity, jako jsou
otorinolaryngologické problémy nebo tézké mentalni postizent.

7.2 Dysfagie: fakta a Gvahy
Problémy s omezenym oteviranim celisti se vyskytuji casto, bez ohledu na zavaznost a typ SMA.*° Studie
Van Bruggena (2011) prokazala, ze rodice a déti si ¢asto nejsou védomi omezeného rozsahu otevirani
Celisti a jeho moznych nasledkd. O lé¢bé omezeného otevirani celisti bylo dosud provedeno jen malo
védeckych vyzkumd. Je znama pouze jedna studie se tfemi pacienty se SMA. Cilem protahovacich cviceni
je udrzet maximalni otevreni Celisti a zabranit dalSimu zhorSovani stavu. DlleZité je zahgjit 1écbu vcas.
Omezené otevirani Celisti se u nékterych déti objevuje jiz v ¢asném véku (7 let). VEasné odhaleni a zahajeni
cviceni v dobé, kdy je otevirani Celisti jeSté dostatecné, by mohlo mit vétsi efekt neZ pozdniintervence.®®
Problémy s hybnosti Celisti, Zvykanim a polykanim se ¢asto vyskytuji ve vzajemné kombinaci a oznaluji se
jako bulbarni problémy. Casto je také pozorovana Ginava pfi zvykani, ktera méize vést k omezenému pijmu
potravy peroralné nebo k aspiraci®*®® MeékE nebo polotuha strava mdze pomoci pfi problémech s
polykanim, zabranit duseni a zkratit dobu prijmu jidla.?™®2 K samostatnému pfijmu potravy mize prispét
Gprava sezeni a jidelni pomcky (napfiklad upravena brcka nebo v zahranili pouzivany ,Neaty Eater” —
podpéra na ruku). To mzZe také podporit G¢innost a bezpetnost polykani.®* Neexistuji zadné podpdrné
dlikazy, ze by oromotoricka cviceni ovliviiovala bezpeénost nebo Gcinnost oralniho krmeni.®" Pfedsunutéjsi
poloha hlavy mdZe usnadnit vétsi rozsah pohybu jazylky dopfedu, a tim usnadnit polykani.®*
Déti se SMA 2. typu Casto potiebuji ke zpracovani jednoho sousta nékolik polknuti. Ve valekulach a nad
hornim jicnovym svéra¢em se mohou nachazet rezidua (vizualizovana videofluroskopickym vysetfenim).?>
5 Studie s provedenym VFSS popsala, Ze problémy s pfijmem pevné stravy jsou vétsi neZ s pfijmem
tekutin. Velké mnozZstvi rezidui zvySuje riziko aspiraci® Van den Engel-Hoek et al (2009) navrhuji
“integrovanou terapii s Gpravou postury téla pfijidle, Gpravou jidla (vynechani nebo omezeni tuhé stravy) a
doporucenim pit po jidle vodu pro vycisténi orofaryngealni oblasti, aby se predeslo aspiracni pneumonii“®
Videofluroskopické vySetfeni se doporucuje v pripadé pfitomnosti kasle/duseni nebo jinych znamek
faryngealni dysfagie.
Pritomnost zapalu plic a slabého kasle mlze naznatovat aspiraci, oboji jsou zavazné (pfipadné Zivot
ohrozujici) problémy.3* Mlze se také objevit reflux. Tu¢na strava zpomaluje vyprazdnovani Zaludku a
zvysuje riziko refluxu.®’ V jiné konsenzualni studii nebylo doporuceno standardni videofluoroskopické
vysSetfeni polykani, toto vysetieni polykani bylo doporuceno pouze v pfipadé obav o bezpecnost polykani.®’
U téchto pacientt je dlileZita podpora kasle (pfistroj na podporu vykaslavani — tzv. "kaslaci asistent’, pomoc
pecujicich osob pfi vykaslavani a mobilizaci hlenu).®!
Problémy s jidlem a pitim mohou ovlivnit pfijem potravy a celkovy stav vyzivy. Je dllezité, aby bylo
poskytnuto poradenstvi ohledné Gpravy stravy. Je tfeba zapojit nutri¢niho terapeuta, ktery urci kaloricky
pfijem, pfijem tekutin, sloZzeni potravy a bude provadét pravidelné kontroly.5? Pokud je zjiStén nedostatecny
peroralni pfijem, je vhodné proaktivni nabizeni dalSi potravy. Pokud neni polykani (po intervenci) bezpecné
nebo v pfipadé malnutrice se ddrazné doporucuje vyziva sondou.®? Cilem je udrzet kazdé dité na jeho
vlastni rlistové kfivce.
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7.3 Dysfagie: doporuceni

Tabulka 13. Prehled moznych logopedickych intervenci cilenych na dysfagii, kterd vznikla na zdkladé spinalni muskularni
atrofie 2. typu

SMA 2. TYPU - DYSFAGIE

Anatomické Mohou se vyskytnout potiZe s prenosem potravy do (st®8, zejména pfi (navé,
charakteristiky, omezené otevirani Celisti®> %55, malokluze66, zatazZeni (retrakce) hlavy®,
funkce, aktivity a omezena sila skusu®®, potize s ukusovanim velkych kousk(®, potize s konzumaci
Gcast/spoluprace: tvrdych potravin®® %, problémy s oralnim transportem a Zvykanim pevné potravy>>
mozné problémy &5, zvykani vyzaduje dlouhy cas a energii a je Gnavné® %%, probléemy s

polykanim®, nutnost nékolikanasobného polknuti tuhé stravy (v disledku
omezenych pohyb( a oslabeni svall jazyka)®, pocit, Ze jidlo zlstava ,zaseknuté’,
rezidua ve valekulach a nad hornim jicnovym svéracem (ne u fidkych tekutin)®,
duseni®>°, slaby kasel®?, pravidelné plivani, reflux®? 5, bolest pfi zivani a ¢isténi
zub(.%

Vizhledem k vy3e uvedenym problémm mdZe byt doba trvanijidla prolongovana®
85,66, zyySuje se riziko penetrace a aspirace® ©+ % a zapalu plic®® 52 % (i bez pfiznak
duseni) a mlize se objevit nedostatecny kaloricky pfijem® 2 a podvaha.®® ¢

Indikace pro - problémy se zvykanim

intervenci - Unava pfi zvykani a polykani

- priznaky se mohou bez zasahu zhorsit®®
- (mirné) omezeni otevirani celisti®

- (riziko) nedostate¢ného piijmu®?

- riziko duseni®2 %

- snizena chut'k jidlu

- problémy se samostatnym jidlem a pitim
- snizena sila kasle

- riziko zapalu plic®?

- mozny reflux®?
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SMA 2. TYPU - DYSFAGIE

Poskytnout pacientovi a jeho rodi¢dim

informace a poradit jim ohledné:

- otvirani Celisti: zhorseni stavu, pokud
se nic nedéla (pouzij ho, nebo o ngj
pFijdes) udrzovani soucasného stavu
(tato rada platii pro mirné omezené
otevirani celisti bez pFiznak()®°

- isténi zubl a oralni hygienu

- postury téla ve vztahu k procesu
polykani a jidlu

- Mozné intervence

DOPORUCENI POSTURY TELA
- obecna doporuéeni ohledné postury
télad

UPRAVY (pro snadngjsi zvykani a

transport)

- Uprava konzistence®* ¢ (mékdi jidlo,
hustsi tekutiny, krémovéjsi) pro
snadnéjsi zvykani a snadnéjsi
transport bolu v Gstech®

- vyhybani se tvrdym potravinam®*

- vyuziti podplrné enteralni vyzivy jako
(€astecné) nahrady jidla®

- diskuse o tom, jak Ize dosahnout
Uplného a dostatecného prijmus>5

- (prava velikosti sousta®

- piti vody béhem jidla a po ném®

- nacvik otevirani celisti po dobu 10
minut 3x denné (napf. pred cisténim
zubl nebo po ném), aby se udrzelo
otevreni Celisti/ otevfeni Gst v co
nejvétsim rozsahu nékolikrat denné
(v pfipadé potfeby to nejprve nacvicte
béhem terapie a pak prejdéte na
nacvik doma)®°

- rady ohledné opory paze, upraveného
jidelniho a pitného nacini

- pokud jsou vySe uvedena doporuceni u
pacienta jiz vyuzivana, ovéem bez
efektu, je vhodné zvazit vyzivu
prostfednictvim sondy

Oralni Faryngealni
(pFijem potravy a zvykani) (polykani)
Uitleg/advies VYSVETLENI VYSVETLENI

Poskytnout pacientovi a jeho rodictim

informace a poradit jim ohledné:

- toho, pro¢ jidlo z(stava v oblasti
hrdla, nepostupuje do dalSich pasazi

- toho, co se déje pfi polykani

- moznych nasledk a rizik

- Mozné intervence

DOPORUCENI POSTURY TELA

- rady ohledné optimalni pocatecni
postury téla®*: stabilni, spravné
podeprené, vzpfimené, spravna
postura hlavy (pokud mozno ve
stfedni poloze, bez vtazeni nebo
vystréeni brady)

UPRAVY (pro snadnéjsi polykani)

- Uprava konzistence®% %+ % na mékdi a
hladsi potraviny, husté a fidkée
tekutiny

- mensi sousta®

- piti vody béhem jidla a po ném®
(pro snizeni rizika penetrace a
aspirace a usnadnéni polykani)

- upozornéni na moznost podpdrné
enteralni vyZivy nebo vyzivy sondou,
zdraznéni vyznamu dobrého
vyZivového stavu a bezpetného
polykani 6265

- poradenstvi ohledné vykaslavani,
spole¢né s détskym fyzioterapeutem
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SMA 2. TYPU - DYSFAGIE

Trénink/terapie

- integrované hodnoceni a terapie:
provadéni a vyhodnocovani Gprav

- optimalizace postury téla (v pfipadé
potfeby v kombinaci s dalSimi
terapeuty)

- vyzkouseni, ktera pomdcka funguje
nejlépe

- rodi¢e by méli byt pfitomni

- nacvik udrzovani oteviené Celisti
(napf. pomoci pomicky Therabite
nebo korku — pouzivano v
Nizozemsku)®©

- integrované hodnoceni a terapie:
provadéni a vyhodnocovani dprav

- védomé se naucit polykat co
nejsilngji

- nacvik polykani se spravnou polohou
jazyka pfijidle a piti (funkEnf trénink),
aby se usnadnil transport

Pomiicky/
uzplsobeni

- integrované hodnoceni a terapie:
provadéni a vyhodnocovani - (prava
stravy

- ve spolupraci s ergoterapeutem
posouzeni a vybér spravné Zidle
pouZzivané béhem jidla a pitf ®3

- Uprava stravovaciho a pitného nacini
(Neaty Eater, specialné upravené
hrnky, talife, pfibory, br¢ka)®?

- uzplsobenijidla

Odeslani pacienta k
jinému specialistovi

- nutriéni terapeut pro vyZivové
poradenstvi %265

- ergoterapeut (funkce paze a ruky)

- posouzeni odbornik ze stran lékar(
o vhodnosti vyZivy prostfednictvim
sondy

- nutri¢ni terapeut pro vyZivové
poradenstvi 626

- videofluoroskopické vySetreni
polykani (pfi podezieni na rizikové
polykani)e?

- posouzeni mozného refluxu
gastroenterologem®

Monitorovani

- vyhodnocovat doporuceni a sledovat
problémy

- po 3 mésicich (v pfipadé rizika
podvyZzivy i duseni)

- po 1 mésici (prolongovana doba jidla,
podvaha)

- vyhodnocovat doporuceni a sledovat
problémy
- po 3 mésicich

7.4 Dysartrie: fakta a Gvahy
U téchto déti je pozorovana omezena srozumitelnost ovliviujici kazdodenni komunikaci, ale neni k dispozici
Zadna odborna literatura o intervenci. Doporuceni tykajici se Fedi vychazeji vyhradné ze zkuSenosti panelu
odbornikd.
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7.5 Dysartrie: doporuceni

Tabulka 14. Prehled moZnych logopedickyich intervenci cilenych na dysartrii, kterd vznikla na zakladé spindlni muskularni
atrofie 2. typu

SMA 2 - DYSARTRIE

Anatomické Dysartrie (snizena hlasitost feci, snizena srozumitelnost)
charakteristiky,
funkce, aktivity a
Gcast/spoluprace:
mozné problémy

Indikace pro - snizena srozumitelnost

intervenci

Vysvétleni/ Poskytnout pacientovi a jeho rodi¢m informace a poradit jim ohledné:
doporuceni - vztahu mezi svalovym onemocnénim a reci

- ohledné mista ve tfidé, kde by mél pacient sedét, klidného prostredi

- pouceni okoli ditéte o komunikacnich strategiich

- pouzivani AAK, jako jsou gesta, domluva na signalech pro rusné okoli, astéjsi
oslovovani ditéte ucitelem s dotazem, zda chce néco fict

- pouzivani zafizeni AAK: napfiklad zesilovace zvuku nebo potitace s hlasovym
vystupem

- ohledné postury téla pro lepsi a co nejoptimalnéjsi podporu dychani

Trénink/terapie - integrované hodnoceni a terapie: Je mozné zlepsit hlasitost? Je mozné
kratkodobé zlepsit branic¢ni dychani a koordinaci mezi dychanim a hlasem?

- nacvik vcasnych dechovych prestavek béhem mluveni nebo snizenf rychlosti
mluveni

- nacvik pomaci zafizeni AAK (zesilovac nebo PC s hlasovym vystupem)

- dechovy trénink, napt. pomoci kouzelné flétny nebo elektrického saxofonu €i
GroovTube — pouzivané v Nizozemsku (ve spolupraci s dalsimi obory, napf.
fyzioterapeutem, muzikoterapeutem nebo ergoterapeutem) /
(https:/mybreathmymusic.com/magic-flute# https:/www.groovtube.nl/)

Pomucky/ - AAK zafizeni (jako napf. pocitac s hlasovym vystupem, zesilovac hlasu)
uzplsobeni

Vyuziti jinjch obort/
discilplin

Odeslani pacienta k
jinému specialistovi

Monitorovani - vyhodnocovat doporuceni a sledovat problémy
- po 3 mésicich



https://mybreathmymusic.com/magic-flute#
https://www.groovtube.nl/
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7.6 Problémy s oralni hygienou: fakta a Gvahy
Problémy s oteviranim celisti se vyskytuji ¢asto, bez ohledu na zavaznost a typ SMA.> U nékterych déti
dochazi k omezenému ovladani Celisti jiz v asném véku (7 let), coz mlze zplisobovat problémy s oralni
hygienou. Z vy3e citované studie Van Bruggena (2011) vyplyva, Ze rodie a déti jsou o omezeném otevirani
Gst malo informovani.®® Je dlilezité zahdjit intervenci véas. V¢asné odhaleni a zahajeni nacviku v dobé, kdy je
otevreni Celisti jeSté pfimérené, by mohlo mit vétsi efekt nez pozdni zasah.

7.7 Problémy s oralni hygienou: doporuceni

Tabulka 15. Prehled mozZnych logopedickych intervenci cilenych na problémy s ordlni hygienou, které vznikly na zakladé
spindlni muskuldrni atrofie 2. typu

SMA 2. TYPU - PROBLEMY S ORALNi HYGIENOU

Anatomické Omezeni otevirani Celisti (mirné az zavazné), které mlze vést k obtizim pfi péci o
charakteristiky, Gstni dutinu.

funkce, aktivity a
Gcast/spoluprace:
mozné problémy

Indikace pro - pfiznaky se bez intervence zhorsi

intervenci - necekejte, i kdyz je omezeni mirné

Vysvétleni/ Poskytnout pacientovi a jeho rodi¢dim informace a poradit jim ohledné:

doporuceni - problém( s ¢isténim zubd a oralni hygieny v disledku malého rozsahu otvirani
Celisti

- malého rozsahu otvirani Celisti: zhorseni stavu, pokud se s nim nic neudéla (pouZij
ho, nebo o néj prijdes)

- zachovani toho, co je jeSté mozné (toto doporuceni platii pro mirné omezené
otevirani Celisti bez pfiznaka)

- nacviku otevirani ¢elisti po dobu 10 minut 3x denné (napf. pfed/po ¢isténi zubd),
aby se udrZel rozsah otevirani Celisti / otevieni st co nejvice do sitky nékolikrat
denné (v pfipadé potfeby to nejprve nacvicte béhem terapie a pak prejdéte na
provadéni v domacim prostedi)

- ¢isténi zubd zubnim kartackem s malou hlavici

- pouziti malého elektrického zubniho kartacku

Trénink/terapie - integrované hodnoceni a terapie: jaka postura hlavy a které pomdcky mohou
zlepsit ¢isténi zubl

Pomfcky/ - zubni kartacek s malou hlavici
uzplsobeni

Vyuziti jinjch oborta/
disciplin

Odeslani pacienta k - specialni stomatologie (poradenstvi v oblasti oralni hygieny)
jinému specialistovi

Monitorovani - vyhodnocovat doporuceni a sledovat problémy
- po 6 mésicich
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Priloha 2. zkratky

AAK
KM
DMD
MD
NMD
SLT
SMA

Augmentativni a alternativni komunikace

Kongenitalni myopatie

Duchennova svalova dystrofie

Myotonicka dystrofie

Nervosvalové onemocnéni

Speech Language Therapy/Therapist — logopedicka intervence/logoped/
Spinalni muskularni atrofie
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