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LECEBNA REHABILITACE U SVALOVYCH

DYSTROFIi

MUDr. Jan Vacek

Klinika rehabilitaéniho Iékafstvi FN KV, IPVZ, Praha

Myopatie, nezavisle na jejich nejrliznéjsi etiologii, pfedstavuji skupinu chorob, kde jednoticim prvkem je poSkozeni svalo-

vych vlaken. To ma negativni ucinek na schopnost pohybu, bézné denni aktivity, komunikaci, kardiorespiracni zdatnost.
Rozsah postizeni jednotlivych systém( zavisi na typu myopatie, délce trvani a fadé dalSich faktori. Absence kauzalni
terapie, vede i v dnesni dobé k Casté skepsi a nihilizmu. Efektivita rehabilitace pfi zpomaleni rozvoje sekundarnich zmén
atim i zpomaleni progrese funkéniho deficitu je dokumentovana jiz po fadu let. Efektivita Iééebné rehabilitacnich postupi je
zavisla na mnoha faktorech, z nichz nékteré mlizeme ovlivnit. Rehabilitace by méla byt soustavna, pravidelna, systematicka,
zahajena co nejdfive od stanoveni diagndzy. Z celého komplexu tzv. ucelené rehabilitace funguje na odpovidajici urovni
pouze lécebna rehabilitace. Ostatni slozky — pedagogicka, socialni a pracovni rehabilitace, které maji zajistovat nezdravot-
nické sektory statni spravy, vyrazné za medicinskou rehabilitaci zaostavaji, paklize se viibec zrodily.

Kli¢ova slova: svalové dystrofie, rehabilitace, fyzikalni terapie, fyzioterapie.

1. Pohybova terapie —
kineziterapie

Jde o nejkontroverzngjsi kapitolu 1é¢ebné
rehabilitace u myopatd. Stojime mezi dvéma
mlynskymi kameny. Na strané jedné sval, kte-
ry neni pravidelné zatéZovan, postupné slabne
a atrofuje. Na strané druhé, pietizime-li myopa-
ticky sval, dochazi k jeho poskozeni (8, 16).
Rada autorti opakované varuje pied pohybovou
z&t8Zi a kineziterapii ponechavaji misto jen pii
respiraéni rehabilitaci (5). Z dostupnych (6)
a hodnovérnych studii, kterych je jako Safranu,
Ize usoudit, ze posilovaci programy, snazici se
0 zvySeni sily klasickymi postupy, prakticky
Z&dny signifikantni efekt nepfinesly. Pfirlstky
sily u souboru posilujicich pacienttl byly v po-
rovnani s neposilujici kontrolni skupinou vice
nez malé. V rozporu s obavami provazejicimi
aktivni cviceni, posilovani (zvIasté uziti malych
odpor pfi posilovani) nevedio k prokazatelnym
negativnim U¢inkdm na svalovou tkan (1). Ae-
robni typ zatéze pifi cviCeni prokazatelné vy-
volavé patrny efekt ve smyslu snizeni Unavy,
zZlepSeni kardiorespiraéni vykonnosti. Cviceni
proti malému odporu a aerobni trénink jsou vét-
Sinou doporucovany u pomalu progredujicich
forem myopatii. Pohybovou zatéz (zvlasté proti
odporu), musime zvazit u rychle se vyvijejich
forem. Zde je nutno také téz zminit, ze musi-
me brat v Uvahu druh peviadajici kontrakce.
Excentricka kontrakce pfi dostatené vysoké
intenzité vede i u zdravého svalu k poSkozeni
vldken (15). Zdravy sval mé dostatek reparac-
nich schopnosti, aby se s takovym traumatem
vyrovnal a pfi opakovani excentrické extremni
zatéze se na ni i adaptoval. V literature i v Kli-
nické praxi se setkdvame s pfevazné pozitivnim
ucinkem izometrickych kontrakei pfi posilovéni
(14). U rychle progreduijicich myopatii s posti-
Zenim strukturalnich protein, jako je napfiklad
Duchénova muskularni dystrofie, je pouZiti vel-

kych odpor(i a zvlasté ve spojeni s excentric-
kou kontrakci pfi kineziterapii kontraindikovéna.
Soucasti poradenstvi by méla byt upozornéni
na situace dennich béznych Cinnosti, kdy ex-
centrickd kontrakce prevazuje. Proto ucime
myopaty posazovani s rozlozenim vahy téla
i do hornich konéetin, které tchopem podruéek
zidle snizi excentrickou zatéz Ctyfhlavého svalu
stehenniho, upozornime na excentrickou zatéz
paravertebralnich erektord pfi déletrvajicim
pfedklonu — napt. zakazujeme luxovani.

Dalsi, co je potfeba zvaZovat pfi pohybové
16Cb&, je vybér vhodnych pohybovych technik.
Analytické postupy, kterymi je napfiklad cviceni
dle svalového testu nebo postupy podle Kenny,
jsou indikovany pii cilené aktivaci jednotlivych
svalll. Snazime se o potlaceni ¢i alespori mini-
malizaci substituéni aktivity jinych svall. Proti
tomu komplexni (syntetické) techniky jsou cha-
rakteristické tim, ze jde o komplexni pohybova
schémata (pohybové vzorce). Svaly funkéné
spojené v jeden fetézec Ci vzorec (funkéni po-
hyb) se vzéjemné facilituji. Z&lezi na znalostech
a dovednostech fyzioterapeuta, kterou techniku
ovladd. V Cechéch jsou tradiéné nejvice rozsi-
feny dvé komplexni techniky — senzomotoricka
stimulace a reflexni lokomoce. V obou pfipa-
dech terapeut vybavuje umisténim do vhodné
vychozi polohy komplexni vzorce (pohybové
stereotypy). V pfipadé senzomotorické stimu-
lace jsou tyto pohybové reakce spojeny s po-
sturalnimi reakcemi. U reflexni lokomoce jde
o fylogeneticky staré vzorce spojené s primi-
tivni lokomoci — plazeni a otaéeni. Pfi srovnani
efektivity analytickych a syntetickych technik
jsme prokazali, ze komplexni pohybové vzorce
jsou schopny facilitovat i extrémné oslabené
svaly, které nékdy pacient nebyl schopen volni
kontrakei zapojit (14). Svalové oslabeni souvisi
mimo snizeni objemu kontraktilni tkané zaklad-
nim procesem i s Gtlumem pfisluSného svalu na
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nejriiznéjSich etazich CNS. Pouziti fylogenetic-
ky starych pohybovych reflexnich vzorcl Ize pii-
rovnat k pouziti zakladniho softwaru v pfipadé,
posturdini reflexy jsou schopny rozbit utlum na
centralni Urovni a svaly aktivovat. PFi srovnani
efektivity reflexni lokomoce a senzomotoric-
ké stimulace u myopatli ndm ve zkoumaném
vzorku pacientd jednoznaéné vysla senzomo-
torickd stimulace jako efektivnéjsi pfi facilitaci
a aktivaci oslabenych priméamé poSkozenych
svall. Z Siroké Skdly postupl patficich do sen-
zomotorické stimulace musime vybirat podle
stavu pacienta, podle toho, které svalové partie
chceme aktivovat. Je nezbytné, aby terapii ved|
zkuSeny fyzioterapeut se znalosti této techniky
a dostatkem invence. VétSinou vyuzivame cvi-
Ceni na fyziobalech. Na nasi klinice se osvédcilo
cviéeni i ve ,space curls” - zafizeni, které umoz-
nuje pohyb pacienta ve vech tfech rovinach,
kde pohybova odpovéd na nestabilni prostfedi
byla velmi vyraznd i ve svalech, které pacient
delSi dobu pfi pohybu nevyuzival.

Lécebna télesna vychova myopatll by mé-
la, paklize to vybaveni zdravotnického zafizeni
dovoluje, probihat i v bazénu. Snizeni naroku
na silu pfi provadéni pohybd vede k mnohem
komplexnéjsi volni aktivité, zvySeni rozsahu
pohybu, zlepSeni kloubni pohyblivosti a v ne-
posledni fadé jde o aerobni trénink zlepSujici
kardiorespiraCni parametry.

Specifickou kapitolou je respiraéni cvice-
ni. Snizeni ventilaénich parametril je sou¢dsti
rozvoje choroby. Na tomto snizeni dechové
vykonnosti se etiologicky v prvé fadé podili
primarni postizeni dychacich svalt patologic-
kym procesem. K tomu se pfidava negativni
vliv zmény postury, postizeni bfiSnich sval,
postizeni pomocnych dychacich svald, rozvoj
kyfoskoliézy, pokles celkové fyzické zdatnosti
a v neposledni fadé i snizeni narokd ventilaci
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pfi progresivné se snizujici pohybové zatézi.
Prevence sekundarnich zmén a pravidelny
aerobni trénink by mély patfit k celozivotnimu
rehabilitaénimu programu muskuldrniho dystro-
fika. Srovnani t¢innosti dlouhodobého doméci-
ho programu zaméfeného na pravidelné cilené
posilovani respiraénich svall dychanim proti
fizenému odporu u Duchénovy formy proti sku-
piné necviéicich ukézalo signifikantni zlepeni
ventilaénich parametrd u aktivni skupiny - jak
maximalniho inspiracniho tlaku (P Imax) (20),
tak i vitélni kapacity (VC) (19). Maximalni pfirds-
tek sily i vytrvalosti dechovych svalli byl zazna-
menan v pocatecnich fazich nemoci (10). Pfi
aktivaci respiraénich svalli Ize s vyhodou pouzit
i techniky komplexni. Opét zalezi na know how
fyzioterapeutl. V nasich zemich se nejCastgji
setkdvdme s vyuzitim prvkd reflexni lokomoce,
jinde se s efektem vyuziva koncept PNF (2).

2. Prevence a lééba kontraktur

Pfi diskuzi o funkci svalu se velmi Casto
zapomind na jeho nekontraktilni slozku, v niz
maximalni zastoupeni pfedstavuje vazivové
stroma svalu. Vazivové obaly a septa jsou hlav-
ni ochrannou strukturou svalu pfed destrukci
nadmérnym protazenim, slouzi k pfenosu sily
generované kontraktilni slozkou, ve vazivovych
septech nachdzime nervové cévni zasobeni
svalu. V okamziku, kdy sval neni pravidelné pro-
tahovan (nejlépe dostate¢nou silou antagonisty)
pfifyziologickém pohybu do piné délky, zacne se
adaptovat na tu délku, v niz je ponechéavan. Do-
chazi k retrakci vaziva svalu. Situace u myopatt
je zhorSena degeneraci a dbytkem svalovych
vldken, vy$8im procentuélnim obsahem vaziva,
obsahem tuku. Tvorba kontraktur eventuéiné
tendence k jejich tvorbé provazi rozvoj choroby
umémé s progredujicim Ubytkem pohybovych
aktivit. V prvé fadé se kontraktury podileji na
omezeni samostatné lokomoce.

Vyznam boje s kontrakturami v ramci
korekce jednotlivych zmén biomechaniky
stoje a chize Ize datovat od roku 1959, kdy
Archibald a Vignos popsali vyznam dlahovani
kloubl dolnich konéetin jako prevenci vzniku
kontraktur a tim prodlouzeni doby nezdvis-
Ié chlze (2). Vignos (17) proved! srovnavaci
studii skupiny pacientli s protézami dolnich
konéetin a kontrolni skupiny bez protéz. Na z&-
kladé vysledku své dFivéjsi tvrzeni o vyznamu
kontraktur pro samostatnou lokomoci potvrdil
na dostate¢né velkém souboru. Pfines! tak
statisticky dostate¢né hodnovérmy diikaz o roli
nejen primarnich zmén svalového vlakna tzn.
0 vyznamu poklesu sily dystrofického svalu,
ale i o roli sekundérnich kontraktur na zmény
stoje ale hlavné nezavislé chiize. Uz v téchto
starych pracich zaznélo empirické tvrzeni, ze
dokud je myopat schopen samostatné stat
a chodit, progrese procesu imobilizace je mno-

hem pomalejsi. V okamziku posazeni na vozik,
dochazi k akceleraci tohoto procesu.
Protahovani svald, zejména flexorovych sku-
pin je sou¢asti kazdodenniho racionélniho reha-
bilitaéniho procesu. Vzhledem k pomalé adap-
taéni schopnosti vaziva na protazeni i vzhledem
k potfebé Setrného protahovani, abychom zabra-
nili traumatizaci svalovych vidken, je s vyhodou
pouzivat jemné, nendsilné dlouhodobé protaho-
vani v korigované &i hyperkorigované poloze nej-
|épe s vyuzitim dlahovani. Musime dohlédnout
na to, aby terapeut pfi protahovani ,nedopruzo-
val“v krajnich polohéch, protoZe tak traumatizuje
jak svalovou tkan, tak i Uponové porce Slachy.
NejSetrnéjSim a nejefektivnéj§im protahovacim
programem flexord dolnich kongetin je udrzeni
vzpfimeného stoje po co moznd nejdelsi dobu,
i s vyuzitim ortotickych pomdicek.
Nenahraditelnou pomdckou je stavéci
stll. VyuZivdme jej u pacienttl chodicich i jiz
odkdzanych na mechanicky vozik. Volime
sklon stolu 10-15° od vertikaly, aby télo bylo
alespori lehce podepieno. Pod plosky umisti-
me polohovaci klin podporujici dorziflexi v hle-
zennych kloubech. Fixaci provadime v oblasti
nad a pod kolenem, tak abychom eliminovali
zbyteénou aktivitu extenzor(i kolena pfi sebe-
mensi flexi, dal$i pruh fixuje v oblasti hornich
pfednich spin. Zde néktefi doporuuiji jesté
mirné podlozit sedaci hrboly, aby panev byla
tlaéena do retroverze. Dalsi fixace by méla byt
ve vySiprsou, aby trup byl dostate¢né stabilizo-
véan a minimalizovala se aktivita vzpfimovacd.
Pfi protahovani svalli hraje nezanedbatel-
nou Ulohu i termoterapie. Prohiati, pokud moz-
no dlouhodobé, je vynikajicim prostfedkem
pro snizeni tuhosti vaziva. Skala prostredki
pozitivni termoterapie je velice Sirokd, od nafu-
kovacich dlah, které zabrafuji poceni a vedou
k pomalému a velmi Setrnému prohfivani hlav-
né koncetinovych svald, az po historické Ken-
ny zabaly. Tady balneoterapie mize nabidnout
mnohem vétsi spektrum postupd, nez nemoc-
niéni ¢i ambulantni Ié¢ebnd rehabilitace.
Pravidelné, kazdodenni protahovani neni
mozné bez spolupréace rodiny. Je nutné, aby si
rodiCe osvajili protahovaci techniky a provadéli
je ihned od stanoveni diagndzy. Bohuzel se jesté
stale setkdvame s pfipady, kdy oSetfujici lékaF
sdéli rodiclim, Ze choroba je neléditelnd, Ze neni
zpUsob, jak pacientovi pomoci a poradi jim, aby
dité nechali v klidu a netrapili ho. Vysledkem jsou
kontraktury, které vylou¢i i zékladni sebeobsluhu
véetné polohovani a pohybu na ldzku.

3. Zmény biomechaniky stoje
a chiize

Rada praci se zaméfila na popsani a hlav-
né vysvétleni charakteristického postoje myo-
patického pacienta tj. zvySeni bederni lordézy
a zvySeni anteverze panve.
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Jedna z nejucelengjSich teorii vztahuje
zmény v postufe k substituci slabosti m. quad-
riceps a extenzord kycelniho kloubu. Johnson
(13) pfedpoklada zvysenou bederni lordézu ja-
ko prvni adaptaéni zménu, kterou udrzuje my-
opat téZisté za osou kycelnich kloubl. S nim
souhlasi pozorovani Sutherlanda (13), ktery
nachazi v po¢ateénich stadiich choroby pouze
zvySenou lorddzu. ZvySend anteverze panve
se podle néj objevuje az pozdéji.

Podle jinych je zvySena bederni lorddza
nésledek logického postupu tj. nejprve doché-
zi k projeviim oslabeni v extenzorech kycel-
nich kloubd. Antagonistické silné flexory kycle
zacnou télo pretahovat dopfedu a preklopuji
panev do anteverze. Anteverzi panve dochazi
k nebezpeénému pfesunu tézisté vpred, coz
by mélo byt kompenzovano zvySenim lorddzy.
VS&ichni autofi bez vyjimky se shoduji na tom,
ze hyperloréza je kompenzaéni mechanizmus,
slouzici k tomu, aby vertikaini primét tézis-
té — téZnice — spadal za osu kycelnich kloubu.
To snizuje naroky na svalovou praci nutnou
k zabranéni pfepadévani trupu dopiedu.

Lordéza bedeni patefe ma jesté dalsi vy-
znam. Pfi pfenaseni téZisté vpred pfi chiizi pfes
stojnou dolni konéetinu dochazi ke zvySeni be-
derni lordézy. Uzaméeni patefe v lordéze, kdy
pfi extenzi jsou facetové klouby drzeny ve sta-
bilnim postaveni (facety jsou do sebe zasunuty),
zabrafujicimu lateralnim vychylkam, je povazo-
vano za stabilizaCni prvek, a proto se u stojiciho
myopata méné Casto setkdvame se skoliézou
(4). Jakmile se myopat usadi na vozik, je rozvoj
skolidzy vétSinou rychle progredujici. Kyféza
spojend se sezenim facetové klouby odemyka.

V dalSi fazi se objevuje pro myopata typicky
stoj na Spickach. Zd4 se, ze stoj na Spickéch z hle-
diska biomechaniky je disledek snahy zkrétit ra-
meno paky od hlaviéek metatarzl ke kotniku a tim
posunu tézisté vpred. Equinozita nohy u myopata
s pfenosem zatéze nohy do oblasti hlavicek me-
tatarz(i posouva vektor zatéZe stojné dolni konée-
tiny velmi blizko ose kolenniho kloubu (frontainé
od osy kolena), tim tedy se snizuji naroky na praci
Ctythlavého svalu pfi stabilizaci kolena.

To zvySuje nestabilitu celého téla, proto je
dalSim krokem rozSifeni stojné zékladny a tim
iniciace kontraktury m. tensor fasciae latae.

Pri chizi je prvotnim pfiznakem snizeni
rozsahu extenze v kyCelnim kloubu a pokles si-
ly m. quadriceps femoris, které postupné vedou
ke zvySeni anteverze panve, jako vyraz snahy
pfesunout téznici stojné dolni kon&etiny pfed osu
kolena. Tim se minimalizuji naroky na m. quadri-
ceps, jehoz Ukolem je za normalnich podminek
stabilizovat koleno. S touto snahou souvisi i pro-
gredujici zkraceni Slachy m. triceps surae v ram-
ci rozvoje equindzni nohy (3, 9, 12). U zdravého
v okamziku heel strike (poCatek doslapu) stojné
dolni konetiny je koleno v nékolika stupfiové
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flexi, jez se béhem pokladani plosky na podloz-
ku (doSlapu) dale zvySuje. Tim se zapojuiji svaly
stehna zvl. m. quadriceps femoris do absorpce
sily narazu (ground reaction force) vznikajiciho
kontaktem dolni konCetiny s podiozkou.

Z uvedené uvahy odvozuji néktefi autofi
(9) pfiCinu velmi ¢astého selhani opera¢niho
prodlouzeni Achillovy $lachy, kterym se viast-
né nahle zvysi zatéz svalového stabilizatniho
systému kolena.

Slabost quadricepsu tedy vyvold kom-
penzaéni reakce tj. jednak zvySenou anteverzi
panve a jednak postupny rozvoj equindzni
nohy. Kompenzace oslabeni gluteus maximus
vede k posunu vektoru zatéze do osy €i za osu
ky&elniho kloubu. Zabrani se doslova flekéni-
mu kolapsu kycle. Slabost gluteus medius -
hlavniho laterainiho stabilizatoru panve - je
kompenzovana vétsi laterdlni vychylkou trupu
a simultanni abdukci homolateralni horni kon-
Cetiny. Tyto faktory jsou hlavnimi pfi¢inami ty-
pické myopatické chize (11, 13).

Kompenzaéni zmény postury vedou k za-
vaznému dilematu. Pfedklon vpfed stabilizuje
slabost kolena, zaklon vzad stabilizuje kycel.
Pacient s muskularni dystrofii musi nalézt opti-
malni rozmezi mezi témito dvéma kompenzag¢-
nimi mechanizmy. Rozsah bezpe¢ného pohy-
bu je velice uzky. Postupuijici rozvoj kontraktur
je hlavnim faktorem dekompenzace systému.
K tomu vyrazné pfispiva i svalovd slabost.

Znalost téchto biomechanickych zmén
a hlavné jejich dopad na kinetiku jednotlivych
segment i celého organizmu je pfedpokladem
cileného racionalniho pfedpisu protahovacich
a posilovacich cviCeni. Zaroven je to vychodis-
ko pro preskripci ortotickych pomdcek, tak aby
vhodné volena terapie spiSe nevedla k dekom-
penzaci pacienta a ztraté schopnosti samo-
statné lokomoce. To se také tykd i operacnich
postupl. Zvazeni radikalniho zasahu na pohy-
bovém aparatu by mélo byt posouzeno skupinou
odbornikd s pfihlédnutim k individudlnim odchyl-
kadm kazdého jedince. Pak operatni zékroky
skute¢né vyrazné napomahaji prodlouzeni doby
nezavislé lokomoce (18). V nékterych, dobie in-
dikovanych pfipadech, navraci schopnost stoje
a chlze. Operace vyZaduje intenzivni rehabili-
taéni 1é¢bu pred zakrokem, kdy dominuje snaha
maximalné upravit mékké tkané k maximalné
dosazitelnému optimalnimu stavu véetné zvyse-
ni kardiorespiraéni zdatnosti. Po operaci nastava
dalSi faze dlouhodobé rehabilitaéni lécby s cilem
maximalné zkratit dobu imobilizace, zabranit
vzniku sekundarnich zmén z imobilizace, udrzet
kondici a pohyblivost nefixovanych segmentd,
zvysit kardiorespiraéni vykonnost.

4. Prevence kyfoskoliézy
Jak vyplyva z pfedchoziho, je rozvoj vyraz-

néjSich zmén statiky patefe spojen s okamzi-
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kem, kdy pacient ztraci schopnost stoje a chlize
a VétsSinu Casu travi vsedé. | kdyz statistické
hodnoceni nékterych studii naznacuje, Ze roz-
voj skoliézy je u Duchénovy formy spojen spise
s vékem, nez se zménami lokomoce, je obecné
piijiman ndzor, ze kyfotizace a tim i uvolnéni
bederni pétefe pfi posazeni spolu s ubytkem
trofiky i sily trupového svalstva urychluje rozvoj
deformit patefe. Tady opét musi rehabilitaéni
|ékar sledovat rozvoj slabosti stabilizatord trupu
ajakmile se objevuji prvni zndmky pocinajici de-
formity, je na misté stabilizace trupu. Ve voziku
feSime tento ukol pasem fixujicim trup k opér-
ce, jinak je zapotfebi spoluprace zkuseného
protetika, ktery zhotovi korzet minimalizujici jak
poruchy statiky tak i diskomfort, ktery takovy
korzet svému nositeli pfinasi. V tomto obdobi
zaméfime svou pozornost opét k respiraénim
fyzioterapeutickym postuptim, protoZe skoliéza
snizujici objem dutiny hrudni napomahé poklesu
dechové vykonnosti. Pfi terapii skolidzy jsou na
misté klasické postupy jak analytické — protaho-
vani zkracujicich se sval, facilitace svalli osla-
benych —tak i komplexni techniky LTV cilené ke
korekci Ci v pfipadé myopata alespon k udrzeni
status quo. Sem se fadi zejména prvky reflexni
lokomoce, metodika Schrottové, Klappa.

5. Moznosti elektrostimulace

Zpravy z této oblasti jsou vétSinou roz-
poruplné. Pozitivni ohlasy jsou spojeny
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