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POuZtl vhodnych kompenzachich oc cek
pri diagnoze SMA u detskycis
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Spindlni svalové atrofie (spinal muscular atrophy — SMA) zahrnuji skupinu
geneticky podminénych onemocnéni, jejichZ podkladem je degenerace
motorickych bunék pfednich roht miSnich, piipadné motorickych bul-
bdrnich jader. Postizeni periferniho motorického neuronu se projevuje
areflexif, svalovymi hypotrofiemi, hypotonif, fascikulacemi, fibrilacemi a u
chronického postiZeni i denervacnimi projevy.
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Podle véku vzniku, rychlosti progrese, lokali-

zace maxima postizeni a zplisobu dédi¢nosti
se rozliduji proximalni svalové atrofie a distal-
ni spindIni atrofie.

Lze rozlisit nasledujici Ctyfi stupné postizeni.

Akutni infantilni forma

Spinalni svalova atrofie Typ | (Werdnigtiv-
Hoffmanniv syndrom) tvofi asi 1/4 véech
piipadd. Snizeni sponténnich pohyb se

u nékterych déti objevuje jiz intrauterinné
a u 2/3 je pfitomny hypotonicky syndrom
hned po narozeni. K progresi dochazi v prv-
nich mésicich zZivota. Spontanni hybnost se
omezuje na minimum, postizeny jsou i bul-
barni funkce. Pfitomny mohou byt deformity
skeletu a flek¢ni kontraktury koncetin.

Pechodnd pozdné infantilni forma
Spinalni svalova atrofie Typ Il (chronicky typ
Werdnigovy-Hoffmannovy choroby) je ze
spinalnich svalovych onemocnéni nejrozsife-
néjsi. Tvori téméf 2 viech diagnostikovanych
pripadu. Ke klinické manifestaci dochazi
Casto jiz v kojeneckém véku, u vétsiny

déti se prvni pfiznaky objevi do véku 5 let.

U batolat a déti predskolniho véku periferni
|éze postihuje nejprve kofenové svalstvo
dolnich koncetin, manifestuje se poruchou
chiize. Vznikaji vyrazné svalové hypotrofie
dolnich koncetin a ndpadna je i jejich rdstova
retardace. Paretické projevy se postupné
generalizuji, pfi chronickém pribéhu vzni-
kaji deformity hrudniku s tézkou skoliézou

a kontraktury koncetin. Lé¢ba onemocnéni
je pouze symptomatickd, nutnd je soustavna
rehabilitace, metodou volby je ortopedicka
korekce deformit patefe, v pokrocilych fazich
nemoci podplirna ventilace.

Juvenilni Gi cosné adultni forma
Spinalni svalova atrofie Typ IIl (Kugelbergtv-
Welanderové syndrom) tvofi pouze necelych
10% spinalnich svalovych atrofii. Onemoc-
néni ma chronicky pribéh, manifestuje

se v détském i adolescentnim véku, pfip.

v Casné dospélosti postizenim kofenové-

ho svalstva dolnich koncetin, které mize

byt asymetrické. U vétsiny nemocnych se

v pribéhu let pfidruzuje postizeni proximal-
niho svalstva hornich koncetin, mimického
svalstva a jazyka.

Vlastni adulni forma

Spinalni svalova atrofie Typ IV (Aran(iv-Du-
chennedv syndrom) byvé nékdy povazovéna
za variantu predchozi formy. Na rozdil od ni
ma vsak distalni pfevahu s pocate¢nim po-
stizenim drobnych sval( ruky, jindy naopak
nohy. Ma benigni priibéh, nemocné vyraz-
né&ji neinvalidizuje ani nezkracuje jejich vék.
Charakteristickym klinickym symptomem

je minipolymyoklonus, ktery jednoznacné
vylou¢i myogenni plvod nemoci.

Z uvedenych informaci plyne, Ze se jedna

0 onemocnéni zavazné a progresivni. Cilem
tohoto pojednani je viak vénovat se nikoliv
medicinskym aspektlm choroby, ale na-
bidnout prehled vhodnych kompenza¢nich
pomUcek v détském véku, které jednak velmi
pfispivaji k dusevnimu rozvoji takto postize-
nych déti, a zéroven se diky nim déti velmi
Uzce pfiblizuji svym zdravym vrstevnikdm.

A maji tak moznost - integrace - inkluze do
majoritni spole¢nosti. Je viak nutné uvést,

ze jejich konkrétni pouziti u daného jedince
zélezi na prlibéhu onemocnéni, zachovanych
schopnostech a vzdy individualni konzultaci
s odbornikem - fyzioterapeutem, rehabilitac-
nim |ékafem, ortopedem.

Popis nésledujicich kompenzacnich pomiicek
je nejcastéji vhodny u diagnostikovanych
pacient(i spinalni svalové atrofie Il. typu -
chronického.

Mechanicky odlehceny vozk

U déti, které se narodi télesné postizené, je
bohuzel ¢asté, Ze je rodice maji ve zdravot-
nim kocarku co nejdéle. Obvykle tak dlouho,
dokud je okolnosti, vétinou pocatek kolni
dochazky, nedonuti umoznit jim pfemisténi
na invalidni vozik.

Davody, proc drzi rodice dité v kocarku co
nejdéle, jsou rlizné, vétsinou je to podvé-
doma snaha rodicd udrzet dité, o jehoz
samostatnych schopnostech nejsou pfilis

presvédceni, co nejdéle pod kontrolou.
Dlvodem muzZe byt i podvédoma neochota
rodi¢li akceptovat fakt, Ze jejich dité bude

v Zivoté potiebovat k pohybu invalidni vozik,
coz tim, Ze jej premisti z kocarku, pred svym
okolim,,pfiznaji".

Jakkoliv je v3ak takovéto zjisténi bolestné, je
nutné se s nim vyrovnat, protoze opacnym
pristupem svému ditéti spiSe rodice ublizuji
a brzdi jej v jeho dusevnim vyvoji. Je proké-
zéno, Ze nejrychlejsiho dusevniho rozvoje
dosahuije dité v dobé, kdy se zacina batolit

a postupné chodit. Dlivodem, ktery vede dité
k tomu, Ze se snazi samo pohybovat, je jeho
touha poznavat. Zvédavost je tedy hnacim
motorem dusevniho rozvoje ditéte.

Micro

Velmi dobry a kvalitni mechanicky vozi¢ek
Micro nabizi firma Ortoservis (www.ortoser-
vis.cz) , kterd jej dovazi od firmy Pantera ze
Svédska.

Vozik je ergonomicky uzpusoben tak, aby

v ném dité mohlo do jisté miry rlst, a presto
jej bylo schopno stale ovladat. Vozik musi byt
lehky, aby i velmi mala sila ditéte, které ne-
musi mit postizeny pouze dolni koncetiny, ale
Castecné i ruce, byla schopna vozik pohénét

a ovladat. Hmotnosti u takovéhoto voziku

je proto podfizeno témér vie.V neposledni
fadé vak musi byt takovyto vozik pro svého
uzivatele také bezpecny. Vozik musi byt
stabilni, aby nemohlo dojit k jeho prevraceni,
dité musi byt ve voziku fixovano a pohanéci
kola musi byt konstruovéana tak, aby nemohlo
dojit k poranéni prst ditéte. Tento vozik



ma rdm z chrom-molybdenové oceli, osy

s vysokym stupném odklonu kol a rolni¢ku
proti prevraceni. Tyto prvky zajistuji vysokou
stabilitu voziku a jsou vyrobeny z titanu. Jako
pohanéci kola jsou pouzita kola z maraton-
skych vozik(, ktera maji nejen velmi nizkou
hmotnost, ale pfedevsim vyplet sestavajici

z malého poctu dratd, které se nekfizi a jsou
v takovych rozestupech, Ze zde nehrozi
skifpnuti malych détskych prsta. Celkova
hmotnost voziku je diky pouzitym materi-
allim pouze neuvéfitelnych 3,52 kg. Polohu
zadni osy kol je mozno plynule ménit a tim
upravovat polohu tézisté voziku tak, jak bude
dité rlist. Pomoci bezpecnostniho pésu Ize
dité ve voziku zajistit a garantovat tak jeho
bezpecnost. Vozik MICRO je vhodny pro déti
jiz od 10 mésict véku.

Bambino

Pro vyssi vék je pak uréen dalsi z fady odleh-
¢enych mechanickych vozik(i Pantera - Bam-
bino, v pfipadé, Ze détsky pacient jej zvlada
diky jesté zachované svalové sile.

Vozik vhodny pro déti od 3 do cca 12 let. Nos-
nost voziku je 50 kg. Vozik ma rdm z chrom-
molybdenové oceli a titanové pohanéci
obruce. V zakladnim provedeni je dodavan

5 20", 22" nebo 24" rychloupinacimi zadnimi
koly s vysokotlakym pléstém a 5" polotvrdymi
piednimi koly. Stupacka je deskova, vyskove

i Uhlové stavitelnd. Zadova opérka je polstro-
vand s moznosti nastavit tuhost i tvar. Sklon
zédové opérky je mozno nastavit plynule.
Spolu s moznosti plynule nastavit polohu

osy zadnich kol tak Ize uzplsobit vozik zcela
na miru uzivateli v¢etné optimalizace tézisté
voziku.

Nastavit je mozno také tuhost (provéseni)
sedacky voziku a lytkového pésu. Osy zadnich
kol maji odklon 2.2°, pfi objednani voziku je
vsak mozno zvolit osy zadnich kol s vy3sim
odklonem.

S5 dtsk

Vozik urceny pro déti ve véku od 10 do 18 let.
Svou koncepci vychdzi z ultralehkého voziku
pro dospélé S2.

Vozik ma rdm z chrom-molybdenové oceli

o tloustce stény 0,6 mm, titanovou, vyskoveé
stavitelnou stupacku a pohanéci obruce.

V zékladnim provedeni je dodavan s 22" nebo
24" rychloupinacimi zadnimi koly s vysokotla-
kym plastém a 5" polotvrdymi pfednimi koly.
Zédova opérka je polstrovana s moznosti na-

stavit tuhost i tvar. Sklon zédové opérky je
mozno nastavit plynule. Spolu s moznosti
plynule nastavit polohu osy zadnich kol tak
Ize uzplsobit vozik zcela na miru uzivateli
vcetné optimalizace t&Zisté voziku.
Nastavit je mozno také tuhost (provéseni)
sedacky voziku a lytkového pasu. Osy zadnich
kol maji odklon 2.2°, pfi objednéni voziku je
vsak mozno zvolit osy zadnich kol s vy3sim
odklonem.

Elekiricky vozik

V pfipadé, Ze dité jiz nezvlada pohybovat

se samo na voziku, je nutné jiz ditéti pofidit
elektricky vozik. Dle zku$enosti rodin, sdruzo-
vanych v Projektu Podpora rodin s onemoc-
nénim SMA, Kolpingovy rodiny Sme¢no, Ize
uvést tyto vhodné typy détskych elektrickych
vozikd.

Skippi

Détsky elektricky vozik firmy Otto Bock
umoznuje pfekondvat hranice, rozvijet samo-
statnost, dobyvat prostory. S vozikem Skippi
je zdbavné kazdy den objevovat a poznavat
néco nového. Elektricky vozik je pfedevsim
uzky, rychly a dobfe manévruje. Timto
zpUsobem podporuje Skippi touhu ditéte po
pohybu a radost z objevovani.

Permobil K300

Vozik firmy Ortoservis je vhodny pro déti od 4
let véku a je urceny pro jizdu nejen v interi-
éru, ale i napfiklad po nerovném terénu na
louce nebo zahradé. Diky celkové maximalni
Sifce voziku 61cm je mozno s nim velmi

snadno manévrovat i v mistnosti. O pohodl-
nou jizdu v nepfiznivych terénnich podmin-
kach se postara odpruzend zadni nprava.
Samocinné elektromagnetické brzdy zajistuji
bezpecnost uzivatele voziku v kazdé situaci.

Stander - vertikalizaéni
zafizeni

Tak jak je pro dusevni rozvoj ditéte dulezity
vozik, uréeny k pfesunu a samostatnému
pohybu, je pro fyzicky rozvoj dilezita vertika-
lizace. Vzhledem k zachovanym schopnostem
u mnoha déti v raném véku Ize po konzultaci
tuto vertikalizaci provédét. Jsou k dispozici
vhodné tzv. standery - at uz statické ¢i dyna-
mické - s détskym motivy velmi dobre vyuzi-
telnymi pfi hfe velmi spontdnné a nenasilné.

Standery anglické firmy Jenx

Cat Penguin & Rex

Transtander
Rifton

Standery némecké firmy Otto Bock

Standing Dani

Unikatni kompenza¢ni pomtckou, se

kterou jsem se seznamila pfi pracovni cesté
v USA - Professional and Family Konference
v letodnim roce, je Standing Dani - elektricky
stander.
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Pojizdny stander Dani dava uZivateli stejnou
pohyblivost jako vozi¢ek, pficemz drzi télo ve
vzpiimené poloze. Zvy3uje tim samostatnost
a zlepsuje aktivaci svalstva trupu a hornich
koncetin. Pozice trupu a stabilita, které Ize ve
standeru dosahnout, umoznuje plné vyuzit
volnost v pohybu hornich koncetin a zlep3uje
drobnou motoriku. Stander je velmi stabilni,
Ize s nim zaroven i dobfe manévrovat. Stan-
der Dani je navrZen tak, aby pocital s rlistem
postavy.
Postranni opérky trupu podporuji pozicovani
na stred a umoznuji prizplisobeni na trupo-
vou ortézu. Popruh na zédech s deskou (nebo
i bez ni) brani hyperextenzi.
Zadni stabilizétor panve (sedlo) pozicuje
panev s neutralni rotaci a mirnym naklonem
vpred. Je navrzen tak, aby usnadrnoval nase-
dani do standeru a vysedani z néj.
Na pevném pultiku mize dité rozvijet
drobnou motoriku a zlepSovat si drzeni
hlavy, protoze pfi hfe zaméfené na drobnou
motoriku se potiebuje Fidit pokyny a zaroven
sledovat své okoli.
Madlo standeru umozriuje dospélym
i vrstevnikiim pomoci ditéti pii zapojeni do
Cinnosti, které vyzaduji silu, rychlost nebo
vytrvalost. Mezi takové ¢innosti mlze patfit
jizda na dlouhé vzdélenosti, do kopce nebo
po nerovném povrchu.
Dr. E. Fritz, MD, a Ann Ungs, MS, PT Z Klubu
pro pediatrickou terapii pfi Blankové détské
nemocnici USA uvadi: , Tento systém si dava
za cil poskytnout ditéti dalsi pfilezitosti pro
stani, vytvorit pohodIné podminky a zvysit
samostatnost pohybu vestoje, zpomalit vyvoj
deformace pétere a koncetin, napomahat
udrZeni integrity kosti, zZlepSovat krevni obéh
a zvysovat silu hornich koncetin. Dité se
muze zapojit do rliznych aktivit - jezdit ve
standeru, jist nebo si hrou rozvijet drobnou
motoriku. Pojizdny stander dava ditéti moz-
nost svobodné zkoumat své okoli a zapojit se
do aktivit svych vrstevnikd.”
Dr. John R. Bach, MD, profesor fyzioterapie
a rehabilitace, feditel Kliniky Asociace Jerry
Lewise pro svalové dystrofie pfi UMDNJ-N-
JMS USA, taktéZ k pouzivani standeru uvadi:
,Pojizdny stander DavisMade umoziuje ditéti
s SMA nést svou vlastni véhu v poloze, ktera
znacné napomaha rehabilitaci. Oproti tomu
stander Rifton m& mnoho terapeutickych
omezeni:
Pozice, ve které je hlava ditéte tlacena
dopfredu, zplisobuje nahrbeni ramen
a pokles hlavy. Tomu je tfeba se vyhnout
obzvlast u déti s diagndzou SMA, jejichz
zhor$ené ovladani hlavy vyzaduje pozici,
v niz je hlava v co mozna nejvic vertikdIni
poloze nad télem.
Ttiselny popruh zvedd véhu ditéte z no-
hou. Dité tak vlastné spis sedi na popruhu,
misto aby stalo ve standeru.
Stupatko je z jednoho kusu a neda se pfi-
zpUsobit, neporoste s ditétem tak dobre
jako oddélend stupatka pro kazdou nohu.”

Stander Dani navic pocita s ristem do 50 cm
v ramci jednoho modelu. Nemusi se tedy
kupovat novy pokazdé, kdyz dité vyroste.
Stander Dani je dostatecné robustni i pro
venkovni pouziti. Je vybaven zapeceténymi
lozZisky, odolnym vypletem kol a samostavny-
mi vozikovymi kolecky. Nezapeceténa loziska
jinych stander(i nejsou chranéna pred proni-
kanim prachu, Spiny a vody, levny vyplet kol
se snadno ohybad a venkovnim pouzitim se
nadmérné opotiebovava, ndbytkova kolecka
venkovni pouziti zcela znemoznuji.

Stander Dani usnadnuje samostatny pohyb
tim, Ze dité stoji pfed obloukem fidicich kol.
Pro déti s diagnézou SMA je tedy pohyb ve
standeru jednodussi. U podobnych standerl
musi dité nejdfiv vytdhnout zadni ¢tvrtinu
kola nahoru a pak teprve tlacit kolo shora
dold. Ve standeru Dani stoji dité v poloze,

ve které ma okraje kol pohodIné po bocich,

a sta¢i mu tlacit predni ¢tvrtinu kola dold.
Namaha, kterou je tfeba vyvinout pro pohyb
se standerem, je tedy polovicni. | déti, které
uz nemaji dost sil pro samostatny pohyb

v mechanickém voziku, mohou jesté manual-
né pohanét stander Dani.

Stander Dani se da snadno pfizplsobovat
ménicim se potfebam ditéte a v pripadé
potieby jej Ize vybavit elektrickym pohon-
nym systémem. To je jeden z vyznamnych
ddvod(, proc si zvolit pravé stander Dani.
Jiné podobné standery motorizaci zcela
vylucuji a je potieba zakoupit novy model
standeru. Déti s diagnézou SMA postupné
slabnou a motorizovany stander jim umozni
zachovat si nezavislost.

Déti se potfebuif pohybovat

Nezapominejme, Ze déti, at uz zdravé nebo

s postizenim, se uci zkoumanim. Aby dité
mohlo téZit z vyhod stani, musi byt dobie
motivovéano ve standeru z0stévat. M(ize se
mu sice stale opakovat, jak je pro néj stani
dobré, ale pokud stander neni pohyblivy
nebo se obtizné premistuje, bude se dité sta-
ni branit. Déti touzi po takovych pomickach,
které jim umozni zlistat v kontaktu se svou
rodinou a prateli. Pokud je zdmérem dité
udrzet ve standeru tak dlouho, aby mu stani
pomohlo fyzicky i psychicky, da jednoznacné
prednost pojizdnému standeru. V pojizd-
ném standeru chtéji déti travit vyrazné delsi
dobu. To se odrazi v nizsich nakladech na
lé¢bu, protoze takové déti nepotiebuiji tolik
chirurgickych zakrokd. Déti se potiebuji
pohybovat, aby mohly zkoumat své okoli. Pro
jejich spravny vyvoj je dlilezité, aby se ucily
samostatnosti a vyhybaly se bezmoci.
Umistit postizené dité do stacionarniho
standeru nebo takového standeru, s nimz se
nemuze samo pohybovat (napfiklad na na-
bytkovych koleckach), je jako pripoutat zdra-
vé dité ke sténé a ocekévat, Ze bude Stastné
sledovat své prétele, jak si hraji v mistnosti.

Choditko

V pfipadé, Ze dité ma dostatek sil a schopnos-
ti, Ize pouzivat také choditko.

T
L
T !
P i
i, W h
Ja—
- "
7 i

I Choditko firmy Otto Bock

Text: Mgr. Helena Kocovd
Zdravotné socidlni fakulta
JU Ceské Budéjovice

Foto: zdroj internet





