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Souhrn

Dûdiãné periferní neuropatie jsou hetero-
genní skupinou geneticky podmínûn˘ch,
degenerativních chorob postihujících pe-
riferní nervy. Projevují se parézami s maxi-
mem akrálnû na DK, pozdûji a ménû na
HK, a typickou deformitou nohy. Kauzální
léãba zatím není známa, symptomatická
terapie spoãívá v léãbû medikamentózní,
rehabilitaci, protetickém zaji‰tûní a v indi-
kovan˘ch pfiípadech v operaãní korekci
deformity nohy. 
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Dûdiãné periferní neuropatie jsou hetero-
genní skupinou geneticky podmínûn˘ch,
degenerativních chorob postihujících pe-
riferní nervy. Podle objevitelÛ, ktefií tuto
klinickou jednotku v r. 1886 souãasnû
popsali, se ãasto pouÏívá názvu choroba
Charcot-Marie-Tooth (CMT). V polovinû
70. let minulého století se v anglosaské li-
teratufie zaãal uÏívat název hereditární
motorické a senzitivní neuropatie (HMSN).

Dûdiãné polyneuropatie patfií mezi nej-
ãastûj‰í dûdiãná nervosvalová onemoc-
nûní s prevalencí 1 : 2500. Odhaduje se
proto, Ïe v âeské republice Ïije pfiibliÏnû
4000 osob trpících nûjakou formou dû-
diãné neuropatie. Název HMSN nebo
CMT oznaãuje skupinu klinicky podob-
n˘ch nemocí, které se odli‰ují geneticky,
elektrofyziologicky a biopticky. Pfiesná
patogeneze ani kauzální terapie dosud
není známa, ale diagnostika a klasifikace
se v posledních letech rychle vyvíjí, a to
hlavnû díky nov˘m objevÛm molekulární
genetiky. V klinickém obraze dominuje
pomalu progredující distální svalová sla-
bost, atrofie a porucha citlivosti na dol-
ních konãetinách a typická deformita no-
hy. Pozdûji nastupuje i postiÏení horních
konãetin s atrofiemi drobn˘ch svalÛ ru-
ky, poruchou citlivosti a jemné motori-
ky. Onemocnûní nepostihuje intelekt, ne-
zkracuje délku Ïivota, ale mÛÏe v˘raznû
ovlivnit jeho kvalitu.

Klasifikace dědičných
neuropatií(1)

V˘voj klasifikace dûdiãn˘ch neuropatií
odpovídá pfiib˘vajícím vûdomostem o pa-
togenetick˘ch mechanismech poruch
periferních nervÛ. Dosavadní klasifikace

byly zaloÏeny nejprve na klinickém obra-
zu, histologick˘ch nálezech a typu dûdiã-
nosti, dále na elektrofyziologick˘ch nále-
zech poruch vedení periferním nervem 
a poslední klasifikace je zaloÏená na mo-
lekulárnû genetick˘ch objevech.
Klasifikaci na základû elektrofyziologic-
k˘ch nálezÛ uvedl do klinické praxe Lam-
bert a Dyck v r. 1968. Podle rychlosti ve-
dení (RV) periferním nervem pfii elektro-
myografickém vy‰etfiení (EMG) rozdûlili
dûdiãné neuropatie CMT na dvû základní
skupiny: demyelinizaãní a axonální. Jako
základní kritérium byla stanovena moto-
rická rychlost vedení (MRV) n. medianus
na pfiedloktí.
U CMT 1. typu nacházíme v˘raznû sníÏe-
nou MRV n. medianus pod 38 m/s pfii
normální nebo jen lehce sníÏené amplitu-
dû sumaãního svalového akãního poten-
ciálu CMAP (z angl. CMAP – je zkratkou
pro compound muscle action potential).
Pfiíãinou je primární postiÏení myelinu, tzv.
dys/demyelinizaãní typ. Mezi demyelini-
zaãní typy CMT patfií nûkolik klinicky od-
li‰n˘ch jednotek – fenotypÛ. Nejãastûj‰í
klasick˘ typ CMT1, dále klinicky mírnûj‰í
typ neuropatie s tendencí k otlakov˘m
obrnám nervÛ, tzv. tomakulózní neuro-
patie (hereditary neuropathy with liability
to pressure palsies HNPP), a klinicky zá-
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vaÏné typy – Dejerine SottasÛv syndrom
(DSS) a kongenitální hypomyelinizaãní
neuropatie (congenital hypomyelinating
neuropathy – CHN).
U CMT 2. typu (CMT2) nacházíme MRV
n. medianus na pfiedloktí normální nebo
jen lehce sníÏenou, ale vy‰‰í neÏ 38 m/s.
U této skupiny je v˘razn˘ pokles amplitu-
dy CMAP, neboÈ je primárnû postiÏen
axon, tzv. axonální typ. Klinicky, bez elek-
trofyziologického vy‰etfiení, jsou oba typy
CMT neodli‰itelné. V r. 1978 byla Davi-
sem, Bradleyem a Madridem z pfiedcho-

zích skupin vyãlenûna tfietí skupina, tzv.
intermediární typ CMT, kde MRV na 
n. medianus je v rozmezí 25–45 m/s 
s elektrofyziologick˘mi projevy kombino-
vané poruchy axonu i myelinu. 
V souãasné dobû má pro klinickou praxi
nejvût‰í v˘znam rozli‰it 3 základní skupi-
ny dûdiãn˘ch neuropatií. První a nejvût‰í
skupinou jsou dûdiãné motorické a sen-
zitivní neuropatie (HMSN) s postiÏením
jak motorického, tak senzitivního nervu.
Druhou skupinu tvofií hereditární senzi-
tivní neuropatie (HSN), kde jsou mnohem
v˘raznûji postiÏeny senzitivní nervy, a tfietí
skupina jsou hereditární motorické neu-
ropatie (HMN), kde se naopak jedná 
o dominantní postiÏení motorick˘ch nervÛ.
Dal‰ím typem klasifikace CMT je dûlení
na základû prokázané genetické abnor-
mity a typu dûdiãnosti. U CMT je znám
autosomálnû dominantní (AD), gonoso-
málnû dominantní (GD) a autosomálnû
recesivní (AR) typ dûdiãnosti. V Tab. jsou
uvedeny nejãastûj‰í typy CMT, jejich elek-
tromyografická klasifikace, typ dûdiãnosti
a co je pro danou formu typické. 
Klinicky odli‰né typy CMT jsou podmínû-
ny mutacemi v rÛzn˘ch genech a dokon-
ce rÛzné mutace v jednom genu mohou
mít velmi odli‰né fenotypy. Do dne‰ní do-
by bylo identifikováno 35 genÛ a nejmé-
nû 40 chromosomálních lokusÛ s vazbou
k CMT.

Klinický obraz

Je do znaãné míry variabilní v závislosti
na typu genetického postiÏení. Klinická
symptomatologie mÛÏe b˘t odli‰ná u pa-
cientÛ v rámci jedné rodiny a dokonce 
i homozygotních dvojãat. PostiÏení kolísá
od rozsáhlého oslabení horních i dolních
konãetin spojeného s tûÏkou deformitou
nohy, pfies mírné oslabení, aÏ po asymp-
tomatické jedince, které lze diagnostiko-
vat pouze pomocí elektromyografie ãi
DNA anal˘zy. První symptomy onemoc-
nûní se vût‰inou objevují na konci první 
a na zaãátku druhé dekády Ïivota, nej-
ãastûji mezi 12. a 19. rokem. Choroba
zvolna progreduje, pln˘ rozvoj klinick˘ch
pfiíznakÛ je ale vût‰inou pfiítomen jiÏ ve
tfietí dekádû. Objevení se prvních subjek-
tivních obtíÏí aÏ po 30. roce je vzácné. 
U nejãastûj‰ího typu CMT 1A, kter˘ je au-
tosomálnû dominantní, platí, Ïe ãím dfiíve
se objeví první pfiíznaky, tím tûÏ‰í neurolo-
gick˘ deficit se vyvine. Pfiesto jen velmi
malá ãást pacientÛ je nakonec zcela imo-
bilní.
Mezi nejãastûj‰í subjektivní obtíÏe pa-
cientÛ patfií akrální slabost dolních konãe-

tin, zakopávání, neobratná chÛze, nesta-
bilita, opakované distorze kotníkÛ, poru-
chy stability, deformity nohou (obtíÏn˘
v˘bûr obuvi), otlaky, poruchy jemné mo-
toriky horních konãetin a bolesti pátefie.
V objektivním nálezu zji‰Èujeme u vût‰iny
pacientÛ deformitu nohy typu pes cavus
(Obr. 1), krátké chodidlo s abnormálnû
vysok˘m obloukem podélné klenby. De-
formita je zpÛsobena atrofiemi a slabostí
drobn˘ch interoseálních svalÛ a pfieva-
hou dlouh˘ch flexorÛ a extenzorÛ prstÛ.
Pfiíãná klenba se propadá v dÛsledku ta-
hu zkrácen˘ch extenzorÛ prstÛ. Dochá-
zí k subluxaci v metatarzofalangeálních
kloubech, vzniká pfiíãnû plochá noha, pes
transversoplanus, s typick˘m retrakãním
drÏením prstÛ ve flexi, které naz˘váme
„kladívkov˘mi prsty“. AÏ u 10 % pacientÛ
ale nacházíme naopak planovalgozitu no-
hy. V dÛsledku dal‰í svalové dysbalance
(oslabení peroneálních svalÛ, pfievaha 
m. tibialis ant. a hlavnû m. tibialis post.)
se noha stáãí do supinace, Achillova ‰la-
cha se zkracuje a pata nab˘vá varózního
tvaru. Abnormální zatûÏování nohy v dÛs-
ledku deformity je pfiíãinou bolestiv˘ch 
otlakÛ aÏ ulcerací (Obr. 2), které nejãastûji
nacházíme na zevní hranû chodidla a pod
hlaviãkou 1. a 5. metatarzu a na dorzu
prstÛ. 
Svalové oslabení predominuje v distál-
ních svalov˘ch skupinách DK a na akrech
HK. Na DK zaãíná v drobn˘ch interoseál-
ních svalech, postupuje na peroneální
svalovou skupinu, m. tibialis anterior,
pozdûji na mm. gastrocnemii a v pokroãi-
lém stadiu na m. quadriceps. ProtoÏe
bércové svaly jsou vÏdy více postiÏeny
neÏ stehenní, dolní konãetiny nab˘vají
tvaru „obrácené lahve od ‰ampaÀského”.
Podle rozsahu svalového oslabení a de-
formity chodidel onemocnûní klasifikuje-
me do 7 stadií(2,3), které charakterizují 
funkãní deficit. Asi 55 % pacientÛ se na-
chází ve stadiu 1 aÏ 3, u 45 % progredu-
je choroba do dal‰ích stupÀÛ. U vût‰iny
pacientÛ klinicky dominuje oslabení pe-
roneálních svalÛ, které je pfiíãinou osla-
bené aÏ nulové dorziflexe nohy. Oslabení
a atrofie drobn˘ch interoseálních svalÛ na
HK se objevují pozdûji, ale nemusí odpo-
vídat stupni atrofií na DK, ani nekorelují 
s vûkem pacienta. Atrofie a oslabení tena-
rové skupiny ãasto zpÛsobuje rotaãní po-
stavení palce, ostatní prsty jsou v semiflek-
ãním postavení (drápovitá ruka) (Obr. 3).
Je oslaben stisk ruky, omezen aÏ nemoÏn˘
pinzetov˘ úchop mezi palcem a 2. prstem,
dochází k postiÏení jemné motoriky. 
PostiÏení senzitivních nervÛ je pfiíãinou
relativnû vzácn˘ch parestézií ãi dysestézií
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Obr 1 – Pes cavus, transversoplanus, kladívkové prsty

Obr. 2 – Otlaky pod hlaviãkami I. a V. metatarzu 
a na patû

Obr. 3 – Atrofie drobn˘ch svalÛ ruky, drápovité ruce

Obr. 4 – TûÏká kyfoskolióza pátefie, vpravo rtg snímek,
AP projekce
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Tab. – Nejãastûj‰í formy choroby Charcot Marie Tooth

Elektrofyziol. Klinická/genet. Dûdiãnost Typ mutace Typické symptomy urãité 
klasifikace klasif. formy CMT choroby
HEREDITÁRNÍ MOTORICKÁ A SENZITIVNÍ NEUROPATIE
Demyelinizaãní typ CMT 1A AD Duplikace PMP 22 Nejãastûj‰í typ CMT

60-70% v‰ech dûdiãn˘ch neuropatií
Typick˘ prÛbûh: zaãátek v první 
dekádû, oslabení DK, deformita nohy
Velmi variabilní fenotyp

CMT 1B AD MPZ PrÛbûh jako CMT1A nebo tûÏ‰í forma
Brzk˘ nástup obtíÏí

CMT 1C AD LITAF/SIMPLE SníÏené, ale v˘bavné reflexy na DK
(na rozdíl od ostatních CMT1 forem)
specifick˘ EMG nález 
(temporální disperze, bloky vedení)

CMT 1D AD EGR 2 TûÏk˘ klinick˘ obraz, brzk˘ nástup obtíÏí
âastá skoliosa pátefie

Dejerine Sottas  AD nebo AR duplikace nebo TûÏká klinická forma CMT1
syndrom bodová mutace Zaãátek v pfied‰kolním vûku, opoÏdûná

PMP22 vertikalizace
Svalová hypotonie, skoliosa pátefie
EMG: v˘raznû prodlouÏená rychlost 
vedení: pod 10m/s

CHN: kongenitální AD nebo AR bodová mutace NejtûÏ‰í forma CMT
hypomyelinizaãní PMP22 Od narození generalizovaná svalová 
neuropatie slabost

Rychlá progrese, ãasné úmrtí (dûtství)
Extrémnû sníÏená rychlost vedení 
pod 5m/s
Biopsie perferního nervu: úplná absence
myelinu

HNPP: tomakulosní AD delece PMP22 Nejlehãí forma CMT
neuropatie s tendencí Rekurentní motorické nebo senzititivní 
k tlakov˘m obrnám parézy periferních nervÛ

EMG: zpomalená RV v anatomick˘ch 
úÏinách + difÛzní lehké sníÏení RV 
v motorick˘ch i senzitivních
vláknech perierního nervu

Axonální typ CMT 2 obvykle AD MFN-2 Ménû ãasté neÏ CMT1
První obtíÏe se objevují 1.-2. dekádû
V˘raznûj‰í svalová slabost a atrofie oproti 
CMT1
EMG: RV normální nebo lehce sníÏená,
v˘razné sníÏení amplitudy CMAP a SNAP, 
ãastá spontánní abnormní aktivita 
v distálních svalech (jehlová EMG)

Intermediární typ CMT X1 GD Cx 32 10% v‰ech CMT, vazba na pohlavní 
X chromozom
MuÏi obvykle postiÏeni v˘raznûji a dfiíve
neÏ Ïeny
Îeny mohou b˘t dlouho zcela 
asymptomatické
Subklinické postiÏení sluchové dráhy v CNS
Centrální abnormita na sluchov˘ch 
evokovan˘ch potenciálech
PostiÏení CNS: abnormální loÏiska 
v oblasti bílé hmoty  supratentoriálnû (MRI)

Hereditární motorická neuropatie AD nebo AR Geneticky i klinicky heterogenní skupina
tzv. distálních spinálních muskulárních atrofií 
Klinka a EMG podobné CMT2, ale není
postiÏení senzitivních nervÛ 

Hereditární senzitivní neuropatie AD nebo AR PostíÏení hlavnû senzitivních nervÛ, ménû
motorick˘ch a autonomních 
Hypestezie/anestezie pro teplo a bolest,
lancinující bolesti
Relativnû zachovalé hluboké ãití (vibraãní)
Nehojící se nebolestivé koÏní infekty 
(aÏ osteomyelitis)
Atrofie, akrální deformity

Zkratky:
AD – autosomálnû dominantní, AR – autozomálnû recesivní, GD – gonozomálnû dominantní, RV – rychlost vedení, 
CMAP – compound muscle action potential (sumaãní svalov˘ akãní potenciál), SNAP – sensory nerve action potential (senzitivní nervov˘ akãní potenciál),
MRI – magnetic resonance imaging, CNS – centrální nervov˘ systém, PMP 22 – peripheral myelin protenin 22 k-Da, MPZ – myelin protein zero,
LITAF – lipopolysaccharide-induced tumor necrosis factor-alpha factor, SIMPLE – small integral membrane protein of the lysosome/late endosome,
EGR 2 – early growth response 2, MFN- 2 – mitofusin 2, Cx 32 – connexin 32



ne
ur

ol
og

ie

30 � www. postgradmed.cz

punãochovitého charakteru na DK. Horní
konãetiny neb˘vají v˘raznû postiÏeny. Na
DK mÛÏe b˘t sníÏen polohocit, ãastá je
porucha vibraãního ãití, grafestézie a dvoj-
bodového diskriminaãního ãití, obvykle 
s maximem na plosce nohy. Poruchy ter-
mického ãití b˘vají jen latentní, subjektiv-
nû si pacient nûkdy uvûdomuje hor‰í 
toleranci studené vody a chladu na DK. 
U pacientÛ s pokroãilej‰ími deformitami
na chodidlech se mohou v dÛsledku hy-
pestézie a poruchy propriocepce zhor‰o-
vat otlaky aÏ ulcerace, zejména u pacien-
tÛ s HSN mohou vést aÏ k osteomyelitidû
s následnou amputací. 
Poruchy stability pfii stoji a chÛzi odpoví-
dají stupni svalového oslabení a deformit
na dolních konãetinách. Etiologie poruchy
stability je u pacientÛ s diagnózou CMT
multifaktoriální. Vliv má svalové oslabení,
porucha propriocepce a exterocepce, bo-
lestivé otlaky, deformita nohy, obava z pá-
du. Na zaãátku onemocnûní mÛÏe chÛze
vypadat normálnû ale pfii peãlivém vy‰et-
fiení si v‰imneme, Ïe pacient pfii kaÏdém
kroku provádí dorziflexi prstÛ, hlavnû pal-
ce, aby pfiede‰el zakopnutí. Pozdûji není
schopen chÛze po patách a pfii progredu-
jícím oslabení peroneálních svalÛ se rozvíjí
stepáÏ, kdy jiÏ ‰piãka pfiepadává pfii kaÏ-
dém kroku, a pacient musí proto flektovat
a zvedat koleno a nohu vyhazovat dopfie-
du, aby nezakopával. Pozorujeme stereo-
typ „ãapí chÛze“. Pokud dojde k oslabení
i kofienového svalstva dolních konãetin,
pacient jiÏ vût‰inou potfiebuje k chÛzi opo-
ru ve formû vycházkové hole, francouz-
sk˘ch berlí ãi chodítka. ChÛzi vy‰etfiujeme
vÏdy u bosého pacienta, protoÏe v obuvi
(zejména kotníãkové) pacient chodí pod-
statnû lépe. Stabilita se zhor‰uje pfii nedo-
stateãném osvûtlení a na nerovném teré-
nu. V neurologickém nálezu zjistíme zvût-
‰ení titubací aÏ tendenci k pádu ve stoji 
o zúÏené bázi a pfii zavfien˘ch oãích (pozi-
tivní Rombergova zkou‰ka). Pfii vy‰etfiení
stoje na mûkké podloÏce se zavfien˘ma
oãima se fiada pacientÛ ve stoji bez opory
vÛbec neudrÏí.
âastûji neÏ v bûÏné populaci u na‰ich pa-
cientÛ zji‰Èujeme poruchy v oblasti páte-
fie.(4, 5) Jedná se o degenerativní zmûny
pátefie a funkãní muskuloskeletální poru-
chy v dÛsledku abnormálních pohybo-
v˘ch stereotypÛ, deviace pátefie v rámci
kompenzaãní posturální poruchy, ale na-
cházíme i skuteãné strukturální deformity
pátefie (strukturální neuromuskulární sko-
liózy, hyperkyfózy) v dÛsledku neurogen-
ního postiÏení paraspinálního svalstva 
a svalÛ hlubokého stabilizaãního systému
pátefie (Obr. 4).

Dále v neurologickém nálezu obvykle zji‰-
Èujeme sníÏení ‰lachookosticov˘ch refle-
xÛ, které mohou b˘t normální v poãáteã-
ních fázích nemoci nebo u asymptoma-
tick˘ch pacientÛ, ale ve vût‰inû pfiípadÛ je
hypo- aÏ areflexie L5/S2, pozdûji i reflexu
patelárního a nakonec i na HK. Na HK
mÛÏe b˘t téÏ pfiítomen neuropatick˘ tre-
mor, vût‰inou u pacientÛ star‰ích 30 let.
Tfies nekoreluje se stupnûm svalového 
a kostního postiÏení. 
KaÏd˘ pacient s podezfiením na dûdiãnou
neuropatii by mûl b˘t vy‰etfien a pravidel-
nû sledován neurologem. Je to dÛleÏité 
z hlediska diferenciální diagnózy, protoÏe
onemocnûní jako CIDP (chronická zánût-
livá demyelinizaãní polyneuropatie), lum-
bální spinální stenóza ãi m. Friedreich
mohou mít podobné pfiíznaky jako dû-
diãné neuropatie. Neurolog vût‰inou fiídí 
i symptomatickou farmakologickou léã-
bu, pfii pravidelném sledování vãas za-
chytí i dal‰í choroby které mohou zÛstat
jinak nepov‰imnuty, protoÏe jejich klinick˘
obraz mÛÏe b˘t pfiekryt symptomatologií
HMSN (diabetes mellitus, dysfunkce ‰tít-
né Ïlázy, Lymeská borelióza). 
K objektivizaci neurologického nálezu,
porovnávání jednotliv˘ch pacientÛ a jejich
sledování v ãase lze vyuÏít validizovan˘ch
‰kál. Nejãastûji pouÏíváme CMTNS (CMT
neuropathy score), kterou vytvofiili Shy 
a Lewis na CMT klinice v Detroitu. ·kála
hodnotí subjektivní pfiíznaky, objektivní
neurologick˘ nález a nález EMG. StupeÀ
poruchy se ve v˘sledku hodnotí ãíslem
od 0 do 36 (ãím vy‰‰í ãíslo, tím tûÏ-
‰í postiÏení).(6) Dále lze pouÏít ONDS
(Overall Neuropathy Disability Scale), kte-
rá hodnotí zejména motorické postiÏení
HK a DK, hodnocení je v rozmezí 0–12,
ãím vy‰‰í ãíslo, tím tûÏ‰í postiÏení. Dal‰í
moÏností je Neuropathy Impairment Sca-
le (NIS). Kvalitu Ïivota zji‰Èujeme u CMT
pacientÛ podobnû jako u fiady jin˘ch ne-
mocí pomocí dotazníku SF 36. 
Pro stanovení diagnózy CMT je tedy ne-
zbytné provést následující kroky:
� Kompletní neurologické vy‰etfiení vãet-
nû odebrání fiádné osobní a rodinné
anamnézy (vûk zaãátku obtíÏí, jejich cha-
rakter a rychlost progrese, v˘skyt defor-
mity nohy nebo poruchy chÛze ve více
generacích).
� EMG vy‰etfiení, pokud moÏno neurolo-
gické a EMG vy‰etfiení pfiím˘ch pfiíbuz-
n˘ch.
� Genetické vy‰etfiení (dÛleÏité je hlavnû
sestavení rodokmenu se zaznamenáním
v‰ech jedincÛ s pravdûpodobnou dia-
gnózou CMT) a molekulárnû genetické
vy‰etfiení, vãetnû odbûru krve ãi slin na

DNA anal˘zu. DNA vy‰etfiení je od r. 1998
dostupné v âeské republice (DNA labo-
ratofi 2. LF UK a FN Motol). UmoÏÀuje
potvrzení a upfiesnûní klinické diagnózy 
a u‰etfií pacienty invazívních vy‰etfiení, ja-
ko je nervová biopsie, která se provádûla
dfiíve, kdyÏ DNA anal˘za je‰tû nebyla do-
stupná. 

Léčba dědičných neuropatií

Kauzální léãba této choroby neexistuje.
Zb˘vá tedy podpÛrná terapie. Sympto-
matickou terapii obvykle fiídí neurolog.
PacientÛm b˘vá doporuãeno uÏívání vita-
mínu B (Milgamma) a vitamínu C. Pfiede-
pisovány jsou vazoaktivní preparáty za
úãelem zlep‰ení prokrvení a okysliãení
nervov˘ch vláken (Enelbin retard, Xanidil)
v kombinaci s escinov˘mi. V pfiípadû neu-
ropatick˘ch bolestí mÛÏe mít dobr˘ efekt
gabapentin (Neurontin) ãi pregabalin (Ly-
rica). Je dÛleÏité pacienta z preventivních
dÛvodÛ upozornit, aby se vyvaroval poÏí-
vání alkoholu a dal‰ích neurotoxick˘ch lá-
tek, které mohou neuropatii, a tím i kli-
nick˘ obraz zhor‰ovat (chloramfenikol,
megadávky penicilinu, megadávky vita-
mínu A a B6, fenytoin, penicilamin atd.).
Do ortopedické péãe se dostávají pa-
cienti s pokroãil˘mi deformitami hlavnû
na DK. Rehabilitace a protetická péãe je
nedílnou, velmi podstatnou a ãasto nej-
úãinnûj‰í sloÏkou terapie. Rehabilitace ale
není ãasovû limitovaná, ani neprobíhá 
v opakujících se sériích, ale stává se kaÏ-
dodenní, trvalou souãástí Ïivota pacienta.
To je nutné pacientovi vysvûtlit hned po
stanovení diagnózy, pfied zaãátkem tera-
pie. Jen pfii správném pochopení situace
pacientem a pfii jeho aktivním pfiístupu
mÛÏe rehabilitace splnit svÛj úãel beze
zbytku. Vzhledem k chronicitû onemoc-
nûní a tendenci k progresi je vÏdy vhodné
stanovit krátkodob˘ i dlouhodob˘ rehabi-
litaãní plán. S konzervativní léãbou je 
ideální zaãít ihned po stanovení diagnózy
i u pacientÛ s minimálními obtíÏemi. Pra-
videlné cviãení mÛÏe zpomalit progresi
ortopedick˘ch deformit, je prevencí v˘vo-
je sekundárního algického vertebrogenní-
ho syndromu, udrÏuje dobrou fyzickou
kondici pacienta. 

Rehabilitace pacientů 
s dědičnou neuropatií

Cílem rehabilitace u pacientÛ s CMT je:
� Zpomalit zhor‰ování pohyblivosti a sva-
lové síly. UdrÏet co nejlep‰í kvalitu stoje,
chÛze a jemnou motoriku horních kon-
ãetin.
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� Zpomalit progresi svalov˘ch kontraktur,
a tím i rozvoj deformit (noha, ruka). 
� Prevence (terapie) kloubních a verte-
brogenních bolestí, prevence pfietûÏování
hybného systému. 
� Ve spolupráci s ortopedem a proteti-
kem zajistit vhodné kompenzaãní po-
mÛcky. 
� UdrÏet dobrou tûlesnou kondici, a tím 
i funkci kardiovaskulárního aparátu. 
� UdrÏovat pacienta v takové kondici,
aby byl schopen vykonávat své zamûst-
nání, nebo alespoÀ zajistit základní sebe-
obsluhu.
� Ergodiagnostika u dûtí ke stanovení
vhodného vzdûlání a budoucího povolání.
U dospûl˘ch k eventuálnímu v˘bûru no-
vého povolání, pokud svou pÛvodní pro-
fesi jiÏ nejsou schopni vykonávat. 
Pfii terapii svalového oslabení kombinuje-
me fiadu rehabilitaãních technik. K udrÏe-
ní trofiky svalu a jako pfiípravu pfied vlast-
ním cviãením fyzioterapeut aplikuje jedno-
duché facilitaãní prvky (poklep na ‰lachu,
kartáãování, míãkování, vibrace). V pfiípa-
dû zkrácen˘ch svalÛ, kdy dochází k re-
trakci vaziva mezi svalov˘mi vlákny, se
vyuÏívají prvky terapie podle Kenny (teplé
zábaly, pasivní protahování svalÛ). Ke
zlep‰ení prokrvení a trofiky svalÛ indikuje-
me vodoléãebné procedury, jako jsou vífii-
vé a perliãkové láznû nebo subakvální
masáÏe. Pro vlastní aktivaci paretick˘ch
svalÛ nejãastûji vyuÏíváme technik na
neurofyziologickém principu, jako jsou
Vojtova reflexní lokomoce, proprioceptiv-
ní neuromuskulární facilitace (PNF neboli
metoda podle Kabata) nebo senzomoto-
rická stimulace. Jsou to techniky, které
necviãí izolovanû jednotlivé svaly, ale akti-
vují je v rámci komplexních pohybov˘ch
stereotypÛ. Je nutné si uvûdomit, Ïe sva-
ly postiÏené denervací nelze posílit. Akti-
vovat mÛÏeme pouze svaly v tzv. „funk-
ãním útlumu“, tj. svaly, které jsou „pseu-
doparetické“ v rámci vadn˘ch hybn˘ch
stereotypÛ. Jedná se pfieváÏnû o pro-
ximální svaly(7) (typicky napfi. gluteální), je-
jichÏ funkce je nahrazena svaly jin˘mi
(napfi. svaly ischiokrurálními), které jsou
pak pfietûÏované. Podafií-li se nám zlep‰it
kvalitu pohybového vzoru, ãasto souãasnû
zjistíme vy‰‰í stupeÀ svalové síly u tûchto
pÛvodnû oslaben˘ch svalÛ. U fiady pa-
cientÛ také dochází k normalizaci svalové
síly pletencového svalstva DK, jakmile
zlep‰íme pomûry na periferii, napfiíklad
stabilizujeme hlezno AFO ortézou nebo
adekvátní úpravou obuvi.(8)

Na tomto místû je vhodné zmínit se 
o otázce posilování. U svalÛ primárnû 
oslaben˘ch v dÛsledku denervace není

posilování proti odporu indikováno. Poru-
cha není ve svalu samotném, ale v jeho
inervaci. Na rozdíl od zdrav˘ch svalÛ, kde
zv˘‰ené zatíÏení vede ke svalové hyper-
trofii a posílení, u denervovan˘ch svalÛ
vzniká naopak oslabení a atrofie. Typicky
to lze pozorovat na horních konãetinách.
Pravák automaticky pouÏívá více pravou
ruku a bûhem let svalové atrofie na pravé
ruce progredují rychleji a v˘raznûji neÏ na
ruce levé, která je relativnû ménû namá-
hána. Vzniká tzv. „overuse weakness“(9),
s kterou se setkáváme i u jin˘ch neurolo-
gick˘ch chorob (poliomyelitida, Ducheno-
vou choroba). Milner-Brown a Miller ve
své práci z r. 1988(10) uvádûjí hypotézu, Ïe
efekt cviãení je závisl˘ na síle svalu pfied
zapoãetím tréninku. Pokud je sval jiÏ 
oslaben do té míry, Ïe zvládání bûÏn˘ch
denních aktivit je pro nûj maximální zátûÏ
(ménû neÏ 15 % normy svalové síly pro
dan˘ sval), nemÛÏeme oãekávat zlep‰e-
ní po pravidelném cviãení proti odporu.
Zlep‰ení ale mÛÏe nastat u svalÛ, které
jsou pfied tréninkem oslabeny pouze mír-
nû. Svalová vlákna, která zatím nejsou
postiÏena denervací, reagují na posílení
hypertrofií, a to se projeví zv˘‰ením svalo-
vé síly. 
Proto je tfieba pro kaÏdého pacienta vy-
pracovat individuální LTV program, v pra-
videln˘ch intervalech pacienta kontrolo-
vat a cviãební plán upravovat podle ak-
tuálního stavu. Smyslem je, aby cviãení
pacienta nevyãerpávalo, ale naopak ho
udrÏovalo v co nejlep‰í kondici fyzické 
i psychické. Pfiimûfiené posilování a cviãe-
ní podle analytického testu má také smysl
u svalÛ oslaben˘ch sekundárnû z inaktivi-
ty, napfi. po úrazu nebo operaci. 
Paréza, senzorick˘ deficit a deformita no-
hy u pacientÛ trpících dûdiãnou neuropa-
tií vÏdy vede k poru‰e stability. Ke zvlá-
dání v˘chylek vlastního tûÏi‰tû ze stfiední-
ho postavení zdrav˘ jedinec automaticky
pouÏívá kombinace tfií balanãních strate-
gií: kotníkové, kyãelní a krokové. Pacienti
s CMT jsou rÛznou mûrou podle stupnû
postiÏení závislí na kyãelní a krokové stra-
tegii, naopak kotníková strategie je u nich
znaãnû omezená aÏ nemoÏná. Násled-
kem neuropatie se na aferentaci a stabili-
zaci z chodidel nemohou pfiíli‰ spoléhat.
DÛsledkem je redukce pohybov˘ch stra-
tegií, algické syndromy pátefie a vyh˘bání
se balanãnû nároãnûj‰ím aktivitám. Pro
zlep‰ení stability je dÛleÏité co nejlépe 
zajistit moÏnost vyuÏívat oporu a pohyb 
z nohou. To znamená posoudit velikost
deformit a kontraktur a zlep‰it kontaktní
plochu nohy vãetnû její pasivní stability.
Lze vyuÏít individuálnû zhotovenou orto-

pedickou vloÏku, pacienta zauãit v kaÏdo-
denním protahování svalÛ a ‰lach s ten-
dencí ke kontrakturám, v tûÏ‰ích pfiípa-
dech je nutné operaãní fie‰ení. Z hlediska
rehabilitace je vhodné se zamûfiit na uvol-
nûní chodidel pomocí mobilizací perifer-
ních kloubÛ, mûkk˘ch technik a protaÏení
kontraktur. Nacviãujeme „pády do zdi“,
kdy pacient vychyluje svoje tûÏi‰tû ma-
ximálnû v rÛzn˘ch smûrech oproti zdi 
a snaÏí se pohyb maximálnû kontrolovat
a zabrzdit dfiíve, neÏ se o zeì opfie. Kro-
kovou strategii nacviãujeme pomocí v˘-
padÛ v rÛzn˘ch smûrech. Ke zlep‰ení
chÛze zafiazujeme rÛzné modifikace kro-
ku, jako je chÛze „cik-cak“, pfiekraãování
pfiekáÏky, chÛze bokem, pozpátku, v˘stup
a sestup z pfiekáÏky, slalom atd. V˘hod-
nû lze pouÏít i rÛzn˘ch modifikací chÛze 
v tai-chi. Cviãení na nestabilních plo-
chách, pokud ho pacient zvládá, mÛÏe
doplnit pestrost nácviku pohybovû stabi-
lizaãních situací, ale je tfieba rozmyslet,
které pomÛcky jsou právû pro daného
pacienta vhodné. VyuÏíváme technik sen-
zomotorické stimulace (SMS)(11), které
zlep‰ují svalovou koordinaci, motorické
programování (rychlost a kvalitu fiízení 
pohybu centrálním nervov˘m systémem),
zvy‰ují rychlost svalové aktivace, ãímÏ
napomáhají kompenzovat insuficienci pe-
riferní propriocepce. Taková terapie je dÛ-
leÏitou souãástí prevence distorzí a pádÛ.
Zaãínáme na ménû nároãn˘ch pomÛc-
kách a je-li toho pacient schopen, po-
stupnû vyuÏíváme posturálnû nároãnûj‰í,
tj. více labilní plochy. K aktivaci gluteál-
ních svalÛ, které jsou u pacientÛ s poly-
neuropatií velmi ãasto ve funkãním útlu-
mu v dÛsledku vadn˘ch pohybov˘ch ste-
reotypÛ, lze cviãit na minitrampolínû ãi na
balónech. Zatímco úseãe, rÛzné pûnové
podloÏky (Airex) ãi balanãní sandály lze
vyuÏít jen u pacientÛ ménû postiÏen˘ch,
minitrampolína je vhodnou pomÛckou 
i u pacientÛ s jiÏ rozvinut˘mi parézami
DK. Pacient mÛÏe cviãit vsedû nebo 
v poloze na v‰ech ãtyfiech, takÏe nepfie-
tûÏuje paretické konãetiny a pfiitom sti-
muluje proprioceptory celého tûla. Cviãe-
ní nesmí vyvolávat bolest ani únavu. Pro-
to je sestava u pacientÛ s polyneuropatií
obvykle krat‰í neÏ u pacientÛ s jinou dia-
gnózou.  Dal‰í moÏností je nácvik stability
na stabilometrické plo‰inû (napfi. Balance
Master), kde jsou k dispozici rÛzné poãí-
taãové programy. Pacient cviãí za sou-
ãasné zrakové kontroly, na obrazovce
poãítaãe sleduje polohu a pohyb vlastní-
ho tûÏi‰tû, coÏ vyuÏívá jako feedback. 
Svalové a kloubní bolesti na DK a HK
vznikají hlavnû v dÛsledku svalové nerov-
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nováhy a deformit. Protahování svalÛ 
a ‰lach s tendencí ke zkrácení je nutnou
prevencí vzniku deformit, a tím i bolestí.
Pacient musí b˘t dÛkladnû instruován 
(u dûtí provádíme instruktáÏ za pfiítom-
nosti rodiãÛ) a protahování musí provádût
sám kaÏd˘ den. Jednou vzniklé kontrak-
tury se konzervativní cestou jiÏ upravit ne-
dají. Protahovat je nutné hlavnû Achillovy
‰lachy, plantární aponeurózu a extenzory
nohy a prstÛ DK. Fyzioterapeut v rámci
individuálního cviãení provádí mobilizace
a trakce periferních kloubÛ nohy, techniky
mûkk˘ch tkání, masáÏe, míãkování, s pa-
cientem nacviãuje aktivní funkci nohy. 
Z vodoléãebn˘ch procedur opût vyuÏívá-
me vífiivky, perliãkové láznû, ‰lapací stfií-
davé láznû dolních konãetin, subakvální
masáÏe a hydrokinezioterapii (cviãení 
v bazénu). K dosaÏení analgezie lze indi-
kovat nejrÛznûj‰í formy elektroléãby ja-
ko napfi. TENS, nízko a stfiedofrekvenãní

proudy, ultrazvuk, laser ãi rÛzné formy
termoterapie.
Terapie deformit pátefie u CMT je buì
konzervativní (rehabilitace, korzetotera-
pie), nebo operaãní. Typ terapie závisí na
tíÏi kfiivky, rychlosti progrese, stupni neu-
rologického postiÏení a vûku pacienta.
Postupujeme zcela individuálnû, obecnû
lze fiíci, Ïe kfiivky do 20 stupÀÛ, které ne-
progredují, nevyÏadují operaci ani korze-
toterapii, a u takov˘ch pacientÛ provádí-
me pouze fyzioterapii (Klappovo plazení,
cviãení podle Schrottové, Vojtova reflexní
lokomoce). U progredujících skolióz mezi
20–40 stupÀÛ podle Cobba je jiÏ nutné
zváÏit korzetoterapii(12, 13), která je podle
na‰ich zku‰eností uÏ nutná u skoliotic-
k˘ch kfiivek pfies 30 stupÀÛ a s progresí
pfies 5 stupÀÛ za rok. Zakfiivení nad 40
stupÀÛ, zvlá‰tû pokud progredují, se jiÏ
obvykle fie‰í operaãnû.(14, 15) K ovlivnûní
bolestí pátefie vyuÏíváme stejn˘ch rehabi-
litaãních technik jako u ostatních verte-
brogenních obtíÏí (mobilizace, manipula-
ce, techniky mûkk˘ch tkání, postizo-
metrická relaxace, cviãení v bazénu atd.).
U pfieváÏné vût‰iny na‰ich pacientÛ je
nutné se zamûfiit na aktivaci hlubok˘ch
stabilizátorÛ pátefie, které b˘vají ve funk-
ãním útlumu a jsou jednou z hlavních
pfiíãin posturálních vad a sekundárních
algick˘ch vertebrogenních syndromÛ.(16)

U pacientÛ s pokroãilej‰ími atrofiemi na
HK je vÏdy postiÏena jemná motorika.
Úkolem ergoterapie je zlep‰it koordinaci

jemné práce, u tûÏ‰ího asymetrického
postiÏení se snaÏíme pacienta pfieuãit
tak, aby nûkteré práce zaãal dûlat dru-
hou, dosud ménû pouÏívanou rukou. Dal-
‰ím cílem je pacienta seznámit s moÏn˘mi
pomÛckami, které mu mohou usnadnit
bûÏné ãinnosti v domácnosti (modifikova-
né úchyty na sporák, vodovodní kohout-
ky atp.). Dále je ergoterapeut nezastupi-
teln˘ pfii testování funkãní kapacity pa-
cienta, coÏ je dÛleÏité jak u dûtí pfii v˘bûru
‰koly a budoucího povolání, tak u pacien-
tÛ, kde je nutno uvaÏovat o rekvalifikaci.
Pacienti s HMSN mají ãasto sníÏenou
kardiovaskulární v˘konnost, pokud inkli-
nují k sedavému stylu Ïivota, navíc v dÛs-
ledku svalového oslabení je zv˘‰ená
energetická nároãnost bûÏn˘ch fyzick˘ch
aktivit, jako je napfi. chÛze. Je tfieba je sti-
mulovat k pravidelné pfiimûfiené fyzické
aktivitû, a tím i kardiovaskulárnímu trénin-
ku, v˘hodné jsou zejména jízda na kole ãi
plavání. 

Léčba ortopedická 

V pfiípadû pokroãil˘ch deformit nohy je
nutná operaãní ortopedická léãba. Na zá-
kladû dominující patologie se provádûjí
operaãní v˘kony na svalech a ‰lachách,
na kostech a na kloubech. Mezi jedno-
du‰‰í operaãní zákroky patfií v˘kony na
mûkk˘ch tkáních. âasto indikovan˘m v˘-
konem je plantární fasciotomie, tj. opera-
ce podle Steindlera, která koriguje nefixo-
vanou deformitu nohy typu pes cavus.
Pokud je noha ekvinózní v dÛsledku kon-
traktury Achillovy ‰lachy, provádí se její
prolongace, napfi. pomocí „Z“ plastiky, 
je-li závislost polohy nohy na kolenû,
mÛÏe b˘t indikována Strayerova operace.
Principem této operace je povolení tahÛ
mediálního a laterálního bfií‰ka m. gas-
trocnemius a sesunutí jeho úponu proxi-
málním smûrem. Z transpozic svalov˘ch
úponÛ pfiichází v úvahu transpozice m. ti-
bialis anterior nebo posterior. Provádí se
zejména u dûtí, pokud je síla transpono-
vaného svalu alespoÀ 4 podle svalového
testu. Snahou je tak alespoÀ ãásteãnû
substituovat plegické peroneální svaly,
transpozice v obou pfiípadech sníÏí tah
chodidla do supinace, nahradí tah everz-
ních svalÛ a navíc posílí schopnost dor-
zální flexe nohy. 
Fixované deformity jsou fie‰eny operace-
mi na kostech a kloubech. Jsou to ko-
rekãní osteotomie a artrodézy. Nejãas-
tûj‰ím typem pouÏívané operace je klíno-
vá osteotomie patní kosti podle Dwyera,
která koriguje patologicky varózní posta-
vení paty a korekãní osteotomie I. meta-
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Obr. 6 – Trojdimeznionální ná‰lap – plastická poloforma

Obr. 7 – Prekurzor ORT vloÏky – „sendviãov˘ typ“

Obr. 8 – ORT vloÏkaObr. 5 – Plantogram
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tarzu. U pokroãil˘ch deformit b˘vají nutné
kloubní operace, za úãelem umoÏnit fy-
ziologick˘ rozsah pohybu v kloubu, od-
stranit patologick˘ rozsah pohybu, upra-
vit desaxaci, provést správnou centraci
pfii subluxaci a repozici pfii luxaci. V nej-
tûÏ‰ích pfiípadech lze definitivní korekce 
a plantigrádního postavení nohy dosáh-
nout trojí dézou sub talo ãi pantalární dé-
zou. Správnû stabilizovaná noha by mûla
v botû vypadat pfiirozenû, nestáãet se do
supinace a nemûla by vyÏadovat no‰ení
ortézy ãi jiné podpory k dosaÏení normál-
ního postavení. 
Strategie ortopedické léãby je v souãas-
nosti metoda postupn˘ch operaãních
krokÛ. Vzhledem k tomu, Ïe dûdiãná po-
lyneuropatie je chronicky progredientní
onemocnûní, celá fiada v˘konÛ má do-
ãasn˘ efekt. âasto u pacientÛ s dûdiãnou
neuropatií uplatÀujeme postupnû tfii fáze
operaãního léãení: 
1. tenotomie a prolongace zkrácen˘ch
svalÛ, transpozice ‰lach svalÛ,
2. minimální korekãní v˘kony na skeletu –
korekãní osteotomie (Dwyerova operace,
osteotomie I. metatarzu aj.),
3. dézy jednotliv˘ch kloubÛ nohy, trojí dé-
zu sub talo aÏ po pantalární dézy nohy. 
Po v˘konech na svalech a ‰lachách je
vût‰inou nutná alespoÀ 6 t˘dnÛ imobiliza-
ce operované konãetiny, po v˘konech na
kostech je nutno poãítat aÏ se 3 mûsíci.
Pacienti s deformitou nohy mají b˘t pravi-
delnû (alespoÀ 1krát za rok) kontrolováni
ortopedem, aby v pfiípadû nutnosti byla
vãas indikována operaãní léãba. Dlouho-
dob˘m odkládáním operaãního fie‰ení
ãasto dojde k takové progresi deformit,
Ïe pacienti jiÏ v podstatû nejsou schopni
chÛze a moÏnosti dal‰ího fie‰ení jsou pak
velmi omezené. Je nejen na‰í zku‰eností,
Ïe vãasná a správná indikace ménû ná-
roãn˘ch operaãních postupÛ na mûkk˘ch
tkáních mÛÏe oddálit komplikované v˘ko-
ny na kostech a kloubech.(17) K poope-
raãní rehabilitaci pacienty pfiijímáme na
lÛÏkové rehabilitaãní oddûlení 7–10 dní
po sejmutí sádrového obvazu. Pacienty
hospitalizujeme po dobu 3 t˘dnÛ. Absol-
vují 2krát dennû individuální cviãení s fy-
zioterapeutem, kdy hlavní dÛraz je kladen
na co nejrychlej‰í obnovení svalové síly,
normalizaci rozsahu hybnosti v kloubech
DK. Ke konci rehabilitaãního pobytu jiÏ
vût‰inou není pfiítomen v˘raznûj‰í otok
operované konãetiny, proto je moÏné
podle nov˘ch mûrn˘ch podkladÛ zhotovit
speciální ortopedické vloÏky. Ideální je,
pokud po dimisi pacient mÛÏe pokraão-
vat v ambulantní rehabilitaci v místû byd-
li‰tû alespoÀ 3krát t˘dnû nebo absolvuje

dal‰í pobyt v lázních (Jánské láznû, Vel-
ké Losiny) nebo v rehabilitaãním ústavu
(Brand˘s nad Orlicí, Nová Ves pod Ple‰í).

Péče protetická(18)

Ortopedické vloÏky do bot jsou nejãastû-
ji pfiedepisovanou a pouÏívanou protetic-
kou pomÛckou u pacientÛ trpících dûdiã-
nou neuropatií. Snahou je pomocí ORT
vloÏky korigovat vadné postavení nohy,
zlep‰it stabilitu stoje a stereotyp chÛze,
zpomalit progresi deformit nohy. Správnû
vytvofiená vloÏka by mûla pacientovi téÏ
pfiinést úlevu od bolesti a zajistit prevenci
otlakÛ. U pacientÛ s CMT je nutné, aby
byla vloÏka vyrobena individuálnû, na zá-
kladû plantogramu a trojdimenzionálního
ná‰lapu.
Plantogram (Obr. 5) nás informuje o nejví-
ce zatûÏovan˘ch, tj. prominujících bo-
dech na noze. U CMT pacientÛ to je ty-
picky laterální paprsek podélné klenby 
a oblast pod hlaviãkou I. a V. metatarzu.
V odpovídajících oblastech ORT vloÏky je
nutné udûlat odlehãení a vymûkãení.
Souãástí mûrn˘ch podkladÛ je i odbûr
plastické poloformy (Obr. 6), kdy ná‰la-
pem do mûkké pûnové hmoty získáme
otisk nohy pacienta, tedy negativ. Po od-
lití negativu sádrou vznikne tzv. sádrov˘
pozitiv s patologick˘mi znaky, kter˘ kopí-
ruje tvar nohy pacienta. Po opracování
pozitivu s patologick˘mi znaky vnikne
„korigovan˘ pozitiv“, kter˘ je upraven do
ideálního postavení a slouÏí potom jako
kopyto pro v˘robu ORT vloÏky. Trojdi-
menzionální ná‰lap je dÛleÏit˘ zejména
pro tzv. „vedení paty“, tedy pasivní korek-
ci paty, která se u na‰ich pacientÛ stáãí
do supinace.
PouÏíváme tzv. „sendviãov˘ typ“ ORT
vloÏky (Obr. 7). To znamená , Ïe vloÏka 
je tvofiena nûkolika vrstvami materiálu.
Svrchní ãást (averz) a spodní ãást (reverz)

jsou kryté mûkkou usní (Obr. 8), coÏ je
dÛleÏit˘ faktor v prevenci otlakÛ. Mezi
averz a reverz se pak vkládají korekãní tû-
líska a prvky. Z mûkãeného PVC se vy-
tváfií jen minimální mediální pelota k pod-
pofie mediálního paprsku podélné klenby.
Ta musí b˘t nízká tak, aby umoÏnila do-
‰lap chodidla na vût‰í plochu, ale nesmí
tlaãit jiÏ tak vysokou podélnou klenbu do
je‰tû vût‰í exkavace. Dal‰ím prvkem je
MT klín (srdíãko). Zaji‰Èuje korekci pato-
logického postavení metatarzofalangeál-
ních kloubÛ (pfiíãné plochonoÏí). V indiko-
van˘ch pfiípadech se na zevní stranu
vloÏky vkládá pronaãní klín, tak aby kori-
goval supinaãní postavení nohy a norma-
lizoval osu paty i celého chodidla. Nutno
ov‰em upozornit, Ïe tento korekãní prvek
plní svou úlohu pouze tehdy, kdy lze je‰tû
supinaci nohy pasivnû korigovat. Je tedy
nutné vy‰etfiit, zda mÛÏeme pasivnû nohu
pacienta uvést do neutrálního postavení
nebo alespoÀ supinaci signifikantnû sní-
Ïit. Obr. 9 ilustruje pfiípad, kdy ORT vloÏ-
ka dobfie koriguje supinaãní postavení na
obou stranách. Pokud se na zevní hranû
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Obr. 10 – AFO ortéza (ankle-foot orthosis)

Obr. 9 – Vlevo nefyziologické varózní postavení pat a Achillov˘ch ‰lach, vpravo postavení nohou korigováno pomocí
ORT vloÏky
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nohy nacházejí v˘raznû prominující body
(laterální hrana kosti patní, os cuboi-
deum), je nutné v klínu vytvofiit odlehãení.
Klín se vyrábí ze syntetického korku
(korkfant), v oblasti kostních prominencí
se v korkfantu vyfiízne prstenec a pacient
v této oblasti na‰lapuje na neoprénovou
mûkkou vrstvu. Tím dojde k zatíÏení ne-
bolestivé tkánû kolem prominence a vlast-
ní prominující místo je odlehãeno a pfii
chÛzi se opírá o mûkk˘ podklad. Neo-
prén rÛzné síly se pouÏívá i pod dal‰í ex-
ponovaná místa, zejména pod hlaviãky 
I. a V. metatarzu. Nutné je ORT vloÏky
umístit vÏdy do vhodné, dostateãnû pro-
storné obuvi. VloÏky do bot zhotovujeme
vÏdy podle aktuálních mûrn˘ch podkla-
dÛ, obvykle jedenkrát za 6 mûsícÛ, a po
kaÏdém ortopedickém zásahu. VloÏky plní
svou funkci pouze, pokud je pacient po-
uÏívá trvale. Jedná se o pfienosnou po-
mÛcku, kterou lze pfiemísÈovat do rÛz-
n˘ch párÛ bot, ov‰em za pfiedpokladu, Ïe
se jedná o obuv podobného tvaru a se
stejnou v˘‰kou podpatku. V pfiípadû letní
ãi domácí obuvi je nutné zabudování ko-
rekãních prvkÛ do stélky této obuvi. 
Vhodná obuv spolu s ORT vloÏkou musí
pacientÛm pomáhat pfii stoji a chÛzi,
zlep‰ovat stabilitu, umoÏnit úãeln˘ pfie-
nos zatíÏení, korigovat postavení nohy,
pfiiná‰et úlevu od bolesti. ¤ada pacientÛ
potfiebuje ortopedickou obuv, která se
zhotovuje individuálnû na míru podle lé-
kafiského pfiedpisu, nebo se provádûjí
úpravy standardní obuvi. Obuv má b˘t do-
stateãnû prostorná a lehká. Stélku (vnitfi-
ní vloÏku) buì individuálnû upravujeme 
a zapracujeme ji pfiímo do obuvi, nebo 
do boty umístíme ORT vloÏku. Vhodná je
obuv vy‰‰í, kotníãková, která pomáhá
stabilizovat kotník, kter˘ je díky svalové
dysbalanci náchyln˘ k distorzím. PodráÏ-
ka má b˘t pevná, z pruÏného materiálu,
absorbující otfiesy. V˘‰ka podpatku je in-
dividuální, podle stadia choroby.(2) ChÛze
naboso ãi v pantoflích je zcela nevhodná. 
V pfiípadû tûÏ‰í peroneální parézy nebo
plegie je ke zlep‰ení stereotypu chÛze 
a prevenci zakopávání moÏné vyuÏít orté-

zy typu AFO „ankle-foot orthosis“ (pero-
neální dlahy), které zpevÀují kotník a pa-
sivnû udrÏují neutrální postavení nohy
(Obr. 10). Dlahy jsou z lehkého tenkého
materiálu (napfi. polypropylén), individuál-
nû se pfiizpÛsobují tvarováním za tepla. 
V botû se ortéza umísÈuje mezi stélku 
a ORT vloÏku. Vzhledem k nebezpeãí 
otlakÛ a odûrek nikdy nesmí b˘t noha pa-
cienta v pfiímém kontaktu s plastov˘m
materiálem ortézy. Z vnitfiní strany lze pe-
loty, které se dot˘kají bérce, vymûkãit pû-
novou hmotou. V poslední dobû se i na
na‰em trhu zaãínají objevovat AFO ortézy
z nov˘ch materiálÛ, tzv. uhlíkové ortézy.
Skelet je za tepla individuálnû tvarován 
z karbonov˘ch vláken, povrch je z mûk-
kého pûnového materiálu, do ortézy je
moÏné zabudovat ORT vloÏkou. Pokud je
AFO ortéza správnû indikována a uprave-
na pfiesnû podle individuálních potfieb pa-
cienta, signifikantnû sniÏuje energetickou
nároãnost chÛze, zlep‰uje stabilitu a ste-
reotyp chÛze.(19) Alternativou jsou pruÏné
bandáÏe kotníku (Obr. 11), které nechá-
váme pacientÛm ‰ít na míru. Elastické
bandáÏe dostateãnû kotník zpevÀují, ve-
jdou se dobfie do prostorné obuvi a pfii
chÛzi umoÏní i jist˘ stupeÀ plantární flexe.
Stejnou funkci plní i peroneální pásky
(Obr. 12).

Lázeňská péče

Pacienti, ktefií trpí CMT chorobou, mají
nárok na komplexní lázeÀskou péãi zpra-
vidla 1krát za dva roky. Nejãastûji indiko-
van˘mi láznûmi jsou Jánské Láznû a Vel-

ké Losiny. Pfiínos lázeÀské péãe pro pa-
cienty je nesporn˘. Intenzívní kaÏdodenní
individuální tûlesná v˘chova kombinova-
ná s vodoléãebn˘mi a dal‰ími lázeÀsk˘mi
procedurami nemÛÏe b˘t nikdy plnû na-
hrazena pouhou ambulantní rehabilitaãní
péãí. LázeÀská léãba má znaãn˘ efekt na
celkovou kondici jak fyzickou, tak psy-
chickou. KaÏdodenní cviãení pod odbor-
n˘m dohledem fyzioterapeuta je pro pa-
cienta pfiíleÏitostí nauãit se dostatek cvi-
kÛ, které mÛÏe sám cviãit doma. Pravi-
delná autoterapie je nutnou souãástí pre-
vence progrese onemocnûní (prevence
kontraktur a sekundárního rozvoje defor-
mit), dává pacientovi moÏnost ulevit si od
bolestí sám a hned, napomáhá udrÏovat
dobrou kondici a je základem aktivního
pfiístupu pacienta k chorobû. Navíc má
pacient v lázních moÏnost se potkávat se
stejnû ãi podobnû postiÏen˘mi pacienty,
pouãit se od nich a vymûnit si vzájemnû
zku‰enosti. Pro nemocné, ktefií bydlí da-
leko od vût‰ího rehabilitaãního centra,
jsou láznû ãasto jedinou moÏností, jak
podstoupit komplexní rehabilitaãní léãbu
vãetnû vodoléãby a dal‰ích procedur. 

Závěr

Pro pacienty s CMT chorobou vzniklo v ro-
ce 1999 ve Fakultní nemocnici v Motole
multidisciplinární centrum. Pacienti s po-
dezfiením na CMT chorobu jsou nejprve
vy‰etfieni neurologem na klinikách dûtské
a dospûlé neurologie, dále je doplnûno
elektromyografické vy‰etfiení a podle fe-
notypu je indikovaná cílená DNA anal˘za.
V návaznosti na komplexní diagnostick˘
program funguje i program péãe o tyto
nemocné na pracovi‰tích rehabilitace, or-
topedie a dûtské a dospûlé neurologie.
Pravidelnû jedenkrát za mûsíc se pofiáda-
jí interdisciplinární semináfie, kter˘ch se
úãastní genetik, neurolog, ortoped a re-
habilitaãní lékafi. Na kaÏd˘ semináfi je
pozváno 3–6 pacientÛ, ktefií jsou klinicky
vy‰etfieni a stanoví se dal‰í léãebn˘ pro-
gram.
Z iniciativy pacientÛ i lékafiÛ bylo zaloÏeno
obãanské sdruÏení pacientÛ, rodin a zá-
jemcÛ o dûdiãné neuropatie s názvem
Spoleãnost C-M-T. Obãanské sdruÏení si
klade za cíl ‰ífiit informace o této skupinû
chorob, poskytovat informaãní, právní i ji-
nou pomoc pacientÛm a rodinám s CMT
chorobou, zprostfiedkovávat kontakt me-
zi pacienty navzájem i mezi nimi a lékafii 
a získávat prostfiedky na v˘zkum a léã-
bu dûdiãn˘ch neuropatií. BliÏ‰í informace
je moÏné získat na internetové stránce
www.c-m-t.cz
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Obr. 11 – Elastické bandáÏe hlezna

Obr. 12 – Krátká peroneální páska „Peron“
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