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o Porucha nékteré ze struktur motorické jednotky:
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- motoneuron prednich rohd misnich
- SMA - spinalni muskularni atrofie
- Poliomyelitis anterior acuta

- periferni nerv
- HMSN - hereditarni motoricka a senzitivni neuropatie (CMT)
- Guillain-Barré syndrom
- nervosvalova ploténka
- CMS - kongenitalni myastenické syndromy (mutace gen()
- Myastenia gravis
- Botulismus
- sval @
- Svaloveé dystrofie (Duchennova, Beckerova, pletencove, kongemtaln

- Kongenitalni myopatie

- Myotonické dystrofie o
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 primarni — geneticky podminéna - progresivni muskularni
dystrofie (MD), kongenitalni a metabolické myopatie, dystroficke
myotonie, mitochondrialni encefalomyopatie a myopatie s
poruchou iontovych kanalt (nedystrofické myotonie a periodické
familiarni parézy)

« sekundarni— ziskana - myopatie autoimunni, toxické a endokrinni

» predstavuji heterogeni skupinu chorob u kterych postupné
dochazi k degeneraci svalovych vlaken, jez jsou pak nahrazovana
funkcné neplnohodnotnym vazivem a tukem

- |i8i se typem dédicnosti, frekvenci vyskytu (1:3500 - 1:100 0009
rozmanitou etiologii, vekem zacatku prvnich obtizi, distribuci

svalovych atrofii a zejména odliSné rychlym priibéhem
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 Spojuji je priznaky a nalezy typickeé pro tzv. ,,myopaticky syndrom"

Prvni subjektivni priznaky - zhorseni chlize do schod( a do kopce,
neschopnost utikat

Myopaticky spih - ze zeme, pozdeji i ze zidle vstavaji stale obtiznéji
za pomoci hornich koncetin, jimiz se opiraji o stehna

Myopaticke drzeni - vypouklé bricho, hyperlorddza

svésena ramena A et -
 Myopaticka chiize - nestabilni panev ‘}" \ ‘jj”; 4
kolébava o
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- vétSinou symetricky pokles svaloveé sily s progredujici poruchou
hybnosti, zejména v proximalni Casti koncetin

- nardstajici atrofie v oblasti pletencového svalstva, provazené u
nekterych forem pseudohypertrofiemi prevazne lytkoveho svalstva

- nizké, postupné vyhasinajici reflexy

- zadné dysestézie, poruchy citlivosti, fascikulace,

- myalgie vzacné

- poruchy srdecniho rytmu - srdecni selhavani

- respiracni selhani
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&  Pro objektivni ndlez je typické:
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doma i lazenska - podpora pro co nejdelsi udrzeni funkcnich
schopnosti dllezitych svalovych skupin, rozsah kloubnich pohyb(

« zpomaleni tvorby flekcnich kontraktur, skolidzy a deformit nohou
- indikovany protetické pomdcky - dlahy, boty, korzet, el. vozik

» pri poklesu vitalni kapacity plic a znamek chronické hypoxie je
nutno vcas zvazit zahajeni domaci podptrné plicni ventilace

» u pacientll s DMD zpomaluje progresi, zlepSuje kvalitu i délku
zivota

 vyznam maji také vcasné ortopedické operace skolidzy a AS, @
indikovanych pripadech mohou velmi priznivé ovlivnit dalsi

pribéh nemoci
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« Ergoterapie - zajisténi nejvyssiho mozneho stupné samostatnosti
v aktivitach denniho zivota, volného casu i pracovnich Cinnostech

- ergoterapie déti - hra, kterou je treba prizplsobit vyvoj. stupni

« jednotlivé Cinnosti jsou vybirany na zakladeé zvazeni biologickych,
psychologickych a socialnich faktor

 Ergodiagnostika - posuzuje vliv onemocnéni na vykonnost,
obratnost, vytrvalost ...., aktualni pracovni potencial z hlediska
onemocnéni e
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« Polohovani, Termoterapie , Protahovani, Osetreni MT
« VRL, BPP, PNF, Klappovo lezeni
Bobath koncept
Schrothova
RFT — inspiracni, expiracni
Propriocepce
 Analitika
« CviCeni ve vode (mensi silové naroky, komplexnejsi pohyb)
« Vertikalizace, pom(icky o
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 vyvarovat se excentrickym kontrakcim (s vyssi intenzitou)
- posazovani na zidli - vahu téla i do HKK na podrucky,
- Cinnosti v dlouhotrvajicim predklonu - Uklid, zahrada, hrani

e za Nejucinngjsi typ zatéze aerobni cviceni - vliv nejen na redukci
Unavy, ale i na zlepSeni kardiorespiracnich parametrd

» pacientlim se doporucuje chlize, plavani ¢i jizda na kole

Pri srovnani efektivity reflexni lokomoce a senzomotorické
stimulace u myopatd, vysla jako efektivnéjsi pri facilitaci a aktivaci
oslabenych primarné poskozenych svalll, senzomotoricka
stimulace (kulové a valcové usece, balancni sandaly, @
nafukovaci mice, m|n|trampoI|ny, penove balancni plosiny,
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e autoimunitni onemocnéni
« autoprotilatky proti acetylcholinovym receptoriim
« blokdda nebo zniceni receptorll na postsynaptické membrané
* nervosvalovy prenos na nervosvalovée ploténce
— rychla Unava kosterniho svalstva v oblastech svalu:
extraokularnich, faciobulbarnich, Sijovych, pletencovych, respiracnich
- ptoza, dvoijité videni
- dysartrie, dysfagie, kousani — TM kloub, atrofie jazyka a mim.
- Sijove svalstvo
- pletencové svalstvo, omezeni prace HKK, poruchy chlize @
- trupoveé svalstvo, respiracni

- nejsou svalove atrofie, jsou normalni Slachokosticove reflex
e (/5)
()







| \v@/ A 4
(@ i |
V\\V/ MYASTENICKA KRIZE @

)
O

Akutni, prechodné zhorseni prace dechovych svall

- neefektivni kasel, zadrzeni sputa, atelektazy

- nedostatecna saturace

- asfyxie - duseni z nedostatku vzduchu, které vede k hypoxii
a hyperkapnii

- nutnost UPV, fizena - podplrna
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« Zameéreni na RFT — vzdy dle aktualniho stavul!
- kontaktni dychani
- trenazery pokud je schopen
- staticka i dynamicka DC
- dechové variace
- brani¢ni dychani

« Myastenicka krize
- mekkeé techniky na hrudnik, protazeni hrudniho kose
- polohové drenaze &
- kontaktni dychani
- kontaktni dychani v ovazu - dopomoc do vydechu - sil?i :
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vzdy podridit aktualnimu stavu

kontraindikaci je UNAVA

nevhodna jsou cviceni izometricka, vydrzova

u jednotlivych cvikl malo opakovani

mene narocné posilovaci prvky

zaméreni na konkrétni priznaky — pletence, Sije, mimicke
svalstvo

Castéjsi zmény cvikll na HKK na DKK
CastejSi zmeny poloh
vertikalizace, vyuziti pomUcek
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. GUILLAIN-BARRE syndrom

. polyradikuloneuritida
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autoimunni onemocnéni

pneumonie, prodélané infekce - Chlamydia, Campylobacter
jejuni, borelidza

e Ctyri hlavni subtypy:
- AIDP

AMAN

AMSAN

Miller-Fishertv syndrom (Oftalmoplegie, ataxie, areflexie)

(facialni diplegie)
o Q)
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Castym vyvolavajicim faktorem jsou prechozena onemocnéni,
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nejcastéji zacina na DKK s ascendentnim priibéhem

klinicky obraz periferni parézy — nekdy kompletni

parézy az plegie

poruchy citlivosti, nékdy vyrazné parestezie

hyporeflexie az areflexie

neuralgie v oblasti patere

dechové obtize az UPV

» dysfagie, NGS az PEG (perkutanni endoskopicka gastrostomie)
- pIné védomi a orientovanost (nékdy tlumeni u tézkych stavé
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PINALNI MUSKULARNI ATROFIE -&
SMA

vrozena onemocnéni motoneuronu prednich rohl misnich, pri
nichz dochazi k postupnému ubytku svalstva

postihuje vsechny kosterni svaly

ramena, kycle, zadové svalstvo byvaji postizeny nejvice
slabost v dolnich koncetinach je vseobecné vetsi nez u pazi
postizeny také svaly krku, polykaci a zvykaci

smyslove vnimani a kozni citlivost nejsou postizeny
intelektualni schopnosti jsou zachovany

naopak je Casto pozorovano, ze pacienti s SMA jsou nezvykle @
dusevneé Cili a pratelsti, maji rodiny i déti
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 Typ 0 — pfi narozeni, vyrazna atonie, Umrti do 6mésicd
 Typ I — akutni infantilni forma
- diagnostika do 6 mésicl, umrti do 2let, jen /eh
 Typ II — prechodna pozdné infantilni forma
- diagnostika do 18mésicd, pri kvalitni péci doziti 30-50 let,
schopnost sedét, nekdy stat, ale neschopnost samostatné chize
e Typ III — juvenilni forma
- diagnostika po 18 mésicich, nejprve poruchy chlize, mezi
20 az 40 lety veku ztraceji pacienti pohyblivost @
e Typ IV — vlastni adultni forma
- v dospelosti, obvykle az po 35. roce, postup nemoci byva ca

velmi pomaly & @ O (/))
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e vetsinu Casu travi v sede

« vznik flekénich kontraktur

« vznik kloubnich deformit

- malo zatéze — osteoporoza

» slabé trupoveé svalstvo - dechové obtiz

« nefunkcni trupoveé svalstvo - rozvoj skolidz, operace
» pozdé&ji deformity hrudniku s Gtiskem organt

- pomérne dlouho zachovana hybnost ruky — obsluha voziku,
pocitaCe — zachovany intelekt — prace &
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stale sporn€, jak moc zateze

RFT — cviCeni aktivni, kontaktni, Cough Assistent Machine -
pristroj na zvyseni Ucinnosti kasle

prevence kontraktur — MT, Setrné protahovani - elasticita!
polohovani, aktivni i pasivni cvicebni prvky

VRL - nezastupitelné misto - aktivace branice

Bobath koncept — posturalni reakce

BPP, Klappovo lezeni, PNF, senzomotorika

zajisténi ortéz, korzetd )
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& Spinraza - aktudlné je celosvétové Spinrazou lé¢eno cca 11 tis.
pacientl se SMA

- k 30. dubnu 2021 bylo v CR lé¢eno Spinrazou celkem 103
pacientl z toho 45 dospélych a 58 détskych

» Lécba pripravkem Spinraza ma byt zahajena co nejdrive po
stanoveni diagndzy 4 nasycovacimi davkami ve dnech 0, 14, 28
a 63. Udrzovaci davka ma byt potom podavana jednou za 4
meésice, cena jedné davky asi 2 000 000

 Zolgensma — genova terapie |€Ci spinalni svalovou atrofii u déeti
do dvou let, Iécba vyjde asi okolo 60 miliont korun, coz je
zaroven cena za jedinou davku

* Risdiplam, prodavany pod znackou Evrysdi, je lék pouzivany ?

leécbé SMA a prvni schvaleny peroralni l€k
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roky-pak-umre-rekli-rodine-tomasek-1-ceka-na-nejdrazsi-lek-
sveta.html
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