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Souhrn

Dédicné periferni neuropatie jsou hetero-
genni skupinou geneticky podminénych,
degenerativnich chorob postihujicich pe-
riferni nervy. Projevuji se parézami s maxi-
mem akralné na DK, pozdgji a méné na
HK, a typickou deformitou nohy. Kauzalni
léCba zatim neni znama, symptomaticka
terapie spociva v lécbé medikamentdzni,
rehabilitaci, protetickém zajisténi a v indi-
kovanych pfipadech v operacni korekci
deformity nohy.

Klicova slova

dédi¢éna neuropatie ¢ choroba
Charcot-Marie-Tooth (CMT) ¢
deformita nohy ¢ paréza e
rehabilitace ¢ protetika

Deédicné periferni neuropatie jsou hetero-
genni skupinou geneticky podminénych,
degenerativnich chorob postihujicich pe-
riferni nervy. Podle objevitell, ktefi tuto
klinickou jednotku v r. 1886 souc&asné
popsali, se ¢asto pouziva ndzvu choroba
Charcot-Marie-Tooth (CMT). V poloviné
70. let minulého stoleti se v anglosaskeé li-
teratufe zacCal uzivat nazev hereditarni
motorické a senzitivni neuropatie (HMSN).
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Dédic¢né polyneuropatie patfi mezi nej-
Castéjsi dédicna nervosvalova onemoc-
néni s prevalenci 1 : 2500. Odhaduje se
proto, ze v Ceské republice Zije pfiblizng
4000 osob trpicich néjakou formou dé-
di¢né neuropatie. Nazev HMSN nebo
CMT oznacuje skupinu klinicky podob-
nych nemoci, které se odliSuji geneticky,
elektrofyziologicky a biopticky. Presna
patogeneze ani kauzalni terapie dosud
neni znama, ale diagnostika a klasifikace
se v poslednich letech rychle vyviji, a to
hlavné diky novym objeviim molekularni
genetiky. V klinickém obraze dominuje
pomalu progredujici distalni svalova sla-
bost, atrofie a porucha citlivosti na dol-
nich koncetinach a typicka deformita no-
hy. Pozdéji nastupuje i postizeni hornich
kondetin s atrofiemi drobnych svald ru-
ky, poruchou citlivosti a jemné motori-
ky. Onemocnéni nepostihuje intelekt, ne-
zkracuje délku zivota, ale mUze vyrazné
ovlivnit jeho kvalitu.

Klasifikace dédi¢nych
neuropatiiV

Vyvoj klasifikace deédi¢nych neuropati
odpovida pfibyvajicim védomostem o pa-
togenetickych mechanismech poruch
perifernich nerv. Dosavadni klasifikace

byly zaloZeny nejprve na klinickém obra-
zu, histologickych nalezech a typu dédic-
nosti, dale na elektrofyziologickych nale-
zech poruch vedeni perifernim nervem
a posledni klasifikace je zalozena na mo-
lekularné genetickych objevech.
Klasifikaci na zékladé elektrofyziologic-
kych ndlez(l uved! do Klinické praxe Lam-
bert a Dyck v r. 1968. Podle rychlosti ve-
deni (RV) perifernim nervem pfi elektro-
myografickém vysetfeni (EMG) rozdélili
dédicné neuropatie CMT na dvé zakladni
skupiny: demyeliniza¢ni a axondlni. Jako
zékladni kritérium byla stanovena moto-
ricka rychlost vedeni (MRV) n. medianus
na predlokti.

U CMT 1. typu nachazime vyrazné snize-
nou MRV n. medianus pod 38 m/s pfi
normalni nebo jen lehce snizené amplitu-
dé sumacniho svalového akéniho poten-
cidlu CMAP (z angl. CMAP - je zkratkou
pro compound muscle action potential).
PFicinou je primarni postizeni myelinu, tzv.
dys/demyelinizacni typ. Mezi demyelini-
zacni typy CMT patfi nékolik Klinicky od-
lisnych jednotek — fenotypl. Nejcastéjsi
klasicky typ CMT1, dale Klinicky mirnéjsi
typ neuropatie s tendenci k otlakovym
obrnam nervd, tzv. tomakuldzni neuro-
patie (hereditary neuropathy with liability
to pressure palsies HNPP), a klinicky za-
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Obr 1 - Pes cavus, transversoplanus, kladivkové prsty

Obr. 2 - Otlaky pod hlavickami |. a V. metatarzu
ana paté

Obr. 3 - Atrofie drobnych svalli ruky, drépovité ruce

Obr. 4 - Tezka kyfoskoliéza patere, vpravo rtg snimek,
AP projekce

vazné typy — Dejerine Sottastv syndrom
(DSS) a kongenitalni hypomyelinizacni
neuropatie (congenital hypomyelinating
neuropathy — CHN).

U CMT 2. typu (CMT2) nachazime MRV
n. medianus na predlokti normalni nebo
jen lehce snizenou, ale vy$si nez 38 m/s.
U této skupiny je vyrazny pokles amplitu-
dy CMAP, nebot je primarné postizen
axon, tzv. axonalni typ. Klinicky, bez elek-
trofyziologického vySetfeni, jsou oba typy
CMT neodlisitelné. V r. 1978 byla Davi-
sem, Bradleyem a Madridem z pfedcho-

28 m www. postgradmed.cz

zich skupin vy&lenéna treti skupina, tzv.
intermediarni typ CMT, kde MRV na
n. medianus je v rozmezi 25-45 m/s
s elektrofyziologickymi projevy kombino-
vané poruchy axonu i myelinu.

V soucasné dobé ma pro klinickou praxi
nejvetsi vyznam rozlisit 3 zakladni skupi-
ny dédiénych neuropatil. Prvni a nejvétsi
skupinou jsou dédicné motorické a sen-
zitivni neuropatie (HMSN) s postizenim
jak motorického, tak senzitivniho nervu.
Druhou skupinu tvofi hereditarni senzi-
tivni neuropatie (HSN), kde jsou mnohem
vyrazngji postizeny senzitivni nervy, a treti
skupina jsou hereditarni motorické neu-
ropatie (HMN), kde se naopak jedna
o dominantni postizeni motorickych nerva.
Dalsim typem klasifikace CMT je déleni
na zakladé prokazané genetické abnor-
mity a typu dédicnosti. U CMT je znam
autosomalné dominantni (AD), gonoso-
malné dominantni (GD) a autosomalné
recesivni (AR) typ dédi¢nosti. V Tab. jsou
uvedeny nejcastéjsi typy CMT, jejich elek-
tromyograficka klasifikace, typ dédi¢nosti
a co je pro danou formu typicke.

Klinicky odlisné typy CMT jsou podming-
ny mutacemi v rdznych genech a dokon-
ce rlzné mutace v jednom genu mohou
mit velmi odlisné fenotypy. Do dnesni do-
by bylo identifikovano 35 gend a nejmé-
né 40 chromosomalnich lokusU s vazbou
k CMT.

Klinicky obraz

Je do znagné miry variabilni v zavislosti
na typu genetického postizeni. Klinicka
symptomatologie mdze byt odli$na u pa-
cientd v rdmci jedné rodiny a dokonce
i homozygotnich dvojcat. Postizeni kolisa
od rozsahlého oslabeni hornich i dolnich
koncetin spojeného s tézkou deformitou
nohy, pfes mirné oslabeni, az po asymp-
tomatické jedince, které Ize diagnostiko-
vat pouze pomoci elektromyografie Ci
DNA analyzy. Prvni symptomy onemoc-
néni se vétsinou objevuji na konci prvni
a na zac¢atku druhé dekady Zivota, nej-
Castéji mezi 12. a 19. rokem. Choroba
zvolna progreduje, plny rozvoj klinickych
pfiznakl je ale vétSinou pfitomen jiz ve
treti dekadé. Objeveni se prvnich subjek-
tivnich obtizi az po 30. roce je vzacné.
U nej¢astejsiho typu CMT 1A, ktery je au-
tosomalné dominantni, plati, ze ¢im drive
se objevi prvni priznaky, tim tézSi neurolo-
gicky deficit se vyvine. Presto jen velmi
mala ¢ast pacientl je nakonec zcela imo-
bilni.

Mezi nejCastéjSi subjektivni obtize pa-
cientl patfi akralni slabost dolnich konce-

tin, zakopavani, neobratna chlize, nesta-
bilita, opakované distorze kotnikd, poru-
chy stability, deformity nohou (obtizny
vybér obuvi), otlaky, poruchy jemné mo-
toriky hornich koncetin a bolesti patere.
V objektivnim nélezu zjistujeme u vétsiny
pacientd deformitu nohy typu pes cavus
(Obr. 1), kratké chodidlo s abnormalné
vysokym obloukem podélné klenby. De-
formita je zpUsobena atrofiemi a slabosti
drobnych interosedlnich svald a preva-
hou dlouhych flexor( a extenzord prstd.
Pricna klenba se propada v disledku ta-
hu zkrécenych extenzor( prstd. Docha-
zi k subluxaci v metatarzofalangealnich
kloubech, vznika pficné plocha noha, pes
transversoplanus, s typickym retrakénim
drzenim prstd ve flexi, které nazyvame
LKladivkovymi prsty“. AZ u 10 % pacientd
ale nachazime naopak planovalgozitu no-
hy. V dlsledku dalsi svalové dysbalance
(oslabeni peronedlnich svalll, prevaha
m. tibialis ant. a hlavné m. tibialis post.)
se noha staci do supinace, Achillova Sla-
cha se zkracuje a pata nabyva varézniho
tvaru. Abnormalni zatézovani nohy v dds-
ledku deformity je pficinou bolestivych
otlak( az ulceraci (Obr. 2), které nejCastéji
nachazime na zevni hrané chodidla a pod
hlavickou 1. a 5. metatarzu a na dorzu
prstd.

Svalové oslabeni predominuje v distal-
nich svalovych skupinach DK a na akrech
HK. Na DK zacina v drobnych interoseal-
nich svalech, postupuje na peronealni
svalovou skupinu, m. tibialis anterior,
pozdeji na mm. gastrocnemii a v pokroci-
lém stadiu na m. quadriceps. Protoze
bércové svaly jsou vZdy vice postizeny
nez stehenni, dolni koncetiny nabyvaji
tvaru ,obracené lahve od Sampanského”.
Podle rozsahu svalového oslabeni a de-
formity chodidel onemocnéni klasifikuje-
me do 7 stadii®d), které charakterizuji
funkéni deficit. Asi 55 % pacientl se na-
chazi ve stadiu 1 az 3, u 45 % progredu-
je choroba do dalsich stupnd. U vétsiny
pacient’ klinicky dominuje oslabeni pe-
ronealnich svald, které je pficinou osla-
bené az nulové dorziflexe nohy. Oslabeni
a atrofie drobnych interoseélnich svalli na
HK se objevuiji pozdgji, ale nemusi odpo-
vidat stupni atrofii na DK, ani nekoreluj
s vékem pacienta. Atrofie a oslabeni tena-
rové skupiny Casto zpUsobuije rotaéni po-
staveni palce, ostatni prsty jsou v semiflek-
¢nim postaveni (drapovita ruka) (Obr. 3).
Je oslaben stisk ruky, omezen az nemozny
pinzetovy uchop mezi palcem a 2. prstem,
dochéazi k postizeni jemné motoriky.
Postizeni senzitivnich nervll je pficinou
relativné vzacnych parestézii &i dysestézii
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Elektrofyziol.
klasifikace

Klinickd/genet.
klasif.

Dédi¢nost

HEREDITARNI MOTORICKA A SENZITIVNI NEUROPATIE

Tab. — Nejcastéjsi formy choroby Charcot Marie Tooth

Typ mutace

Typické symptomy urcité
formy CMT choroby

Demyelinizaéni typ CMT 1A

AD

Duplikace PMP 22

Nejcastéjsi typ CMT

60-70% vSech dedicnych neuropatif
Typicky prébéh: zacatek v prvni
dekade, oslabeni DK, deformita nohy
Velmi variabilni fenotyp

CMT 1B

AD

MPZ

Pribéh jako CMT1A nebo t&zsi forma
Brzky nastup obtizi

CMT 1C

AD

LITAF/SIMPLE

Snizené, ale vybavné reflexy na DK
(na rozdil od ostatnich CMT1 forem)
specificky EMG nalez

(temporalni disperze, bloky vedeni)

CMT 1D

AD

EGR 2

Tezky klinicky obraz, brzky nastup obtizi
Casté skoliosa patere

Dejerine Sottas
syndrom

AD nebo AR

duplikace nebo
bodova mutace
PMP22

Tézka Klinicka forma CMT1

Zacatek v predskolnim véku, opozdéna
vertikalizace

Svalova hypotonie, skoliosa patere
EMG: vyrazné prodlouzena rychlost
vedeni: pod 10m/s

CHN: kongenitalni
hypomyelinizaéni
neuropatie

AD nebo AR

bodova mutace
PMP22

Nejtézsi forma CMT

Od narozeni generalizovana svalova
slabost

Rychla progrese, ¢asné umrti (détstvi)
Extrémné snizena rychlost vedeni

pod 5m/s

Biopsie perferniho nervu: Uplna absence
myelinu

HNPP: tomakulosni

k tlakovym obrnam

neuropatie s tendencf

AD

delece PMP22

Nejlehci forma CMT

Rekurentni motorické nebo senzititivni
parézy perifernich nervd

EMG: zpomalena RV v anatomickych
Uzinach + difdzni lehké snizeni RV

v motorickych i senzitivnich

vlaknech perierniho nervu

Axonalni typ CMT 2

obvykle AD

MFN-2

Méne Casté nez CMTH

Prvni obtize se objevuii 1.-2. dekadé
\Wyraznégjsi svalova slabost a atrofie oproti
CMTH

EMG: RV normalni nebo lehce snizena,
vyrazné snizeni amplitudy CMAP a SNAP,
Gasta spontanni abnormni aktivita

v distalnich svalech (jehlova EMG)

Intermediarni typ CMT X1

GD

Cx 32

10% vsech CMT, vazba na pohlavni

X chromozom

Muzi obvykle postizeni vyrazneji a drive
nez zeny

Zeny mohou byt dlouho zcela
asymptomatické

Subklinické postizeni sluchové drahy v CNS
Centralni abnormita na sluchovych
evokovanych potencialech

Postizeni CNS: abnormalni loziska
v_oblasti bilé hmoty supratentorialné (MRI)

Hereditarni motoricka neuropatie

AD nebo AR

Geneticky i klinicky heterogenni skupina

tzv. distalnich spinalnich muskularnich atrofif
Klinka a EMG podobné CMT2, ale neni
postiZzeni senzitivnich nerv(

Hereditarni senzitivni neuropatie

Zkratky:

AD nebo AR

AD - autosomalné dominantni, AR — autozomalné recesivni, GD — gonozomalné dominantni, RV — rychlost veden,

CMAP - compound muscle action potential (sumacni svalovy akéni potencidl), SNAP — sensory nerve action potential (senzitivni nervovy akeni potencidl),
MRI — magnetic resonance imaging, CNS — centraini nervovy 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

Postizeni hlavné senzitivnich nerva, méné
motorickych a autonomnich
Hypestezie/anestezie pro teplo a bolest,
lancinujici bolesti

Relativné zachovalé hluboké Citi (vibracni)
Nehojici se nebolestivé koznf infekty

(az osteomyelitis)

Atrofie, akralni deformity
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puncochovitého charakteru na DK. Horni
koncetiny nebyvaji vyrazné postizeny. Na
DK mdZe byt snizen polohocit, Casté je
porucha vibra¢niho ¢iti, grafestézie a dvoj-
bodového diskriminacniho Citi, obvykle
s maximem na plosce nohy. Poruchy ter-
mického &iti byvaji jen latentni, subjektiv-
né si pacient nékdy uvédomuje horsi
toleranci studené vody a chladu na DK.
U pacientl s pokrodilejsimi deformitami
na chodidlech se mohou v ddsledku hy-
pestézie a poruchy propriocepce zhorSo-
vat otlaky az ulcerace, zejména u pacien-
t8 s HSN mohou vést a7z k osteomyelitidé
s naslednou amputaci.

Poruchy stability pfi stoji a chdzi odpovi-
daji stupni svalového oslabeni a deformit
na dolnich koncetinach. Etiologie poruchy
stability je u pacientd s diagnézou CMT
multifaktorialni. Viiv ma svalové oslabeni,
porucha propriocepce a exterocepce, bo-
lestivé otlaky, deformita nohy, obava z pa-
du. Na zac¢atku onemocnéni mdze chlze
vypadat normalné ale pfi peclivém vyset-
feni si vSimneme, Ze pacient pfi kazdém
kroku provéadi dorziflexi prstd, hlavné pal-
ce, aby predeSel zakopnuti. Pozdgji nenf
schopen chiize po patach a pfi progredu-
jicim oslabeni peronedinich svall se rozviji
stepdz, kdy jiz Spicka prepadava pri kaz-
dém kroku, a pacient musi proto flektovat
a zvedat koleno a nohu vyhazovat dopre-
du, aby nezakopaval. Pozorujeme stereo-
typ ,Capi chiize“. Pokud dojde k oslabeni
i kofenového svalstva dolnich koncetin,
pacient jiz vétsinou potfebuje k chlizi opo-
ru ve formé vychazkové hole, francouz-
skych berli &i choditka. Chiizi vySetfujeme
vZzdy u bosého pacienta, protoze v obuvi
(zejména kotnickoveé) pacient chodi pod-
statné Iépe. Stabilita se zhorSuje pii nedo-
state¢ném osvétleni a na nerovném teré-
nu. V neurologickém nélezu zjistime zvét-
Seni titubaci az tendenci k padu ve stoji
0 zUzené bazi a pfi zavienych ocich (pozi-
tivni Rombergova zkouska). Pri vySetfeni
stoje na mékké podloZce se zavienyma
ocima se fada pacient( ve stoji bez opory
vibec neudrzi.

Casteji nez v bé&zné populaci u nasich pa-
cientd zjistujeme poruchy v oblasti pate-
fe.* 9 Jednd se o degenerativni zmény
patefe a funkéni muskuloskeletalni poru-
chy v ddsledku abnormalnich pohybo-
vych stereotypll, deviace patefe v ramci
kompenzacni posturalni poruchy, ale na-
chazime i skute¢né strukturalni deformity
patefe (strukturalni neuromuskularni sko-
liozy, hyperkyfézy) v disledku neurogen-
niho postizeni paraspinalniho svalstva
a svall hlubokého stabilizacniho systému
patefe (Obr. 4).
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Ddle v neurologickém nalezu obvykle zjis-
tujeme snizeni Slachookosticovych refle-
xU, které mohou byt normaini v pocatec-
nich fazich nemoci nebo u asymptoma-
tickych pacient(, ale ve vétsiné pripadd je
hypo- az areflexie L5/S2, pozdéji i reflexu
patelarniho a nakonec i na HK. Na HK
mUze byt téZ piitomen neuropaticky tre-
mor, vétSinou u pacientd starSich 30 let.
Tres nekoreluje se stupném svalového
a kostniho postizeni.

Kazdy pacient s podezfenim na dedi¢nou
neuropatii by mél byt vySetfen a pravidel-
né sledovan neurologem. Je to dulezité
z hlediska diferencialni diagndzy, protoze
onemocneéni jako CIDP (chronicka zanét-
liva demyelinizaéni polyneuropatie), lum-
balni spindlni stendza ¢&i m. Friedreich
mohou mit podobné pfiznaky jako dé-
di¢né neuropatie. Neurolog vétsinou Fidi
i symptomatickou farmakologickou lé¢-
bu, pfi pravidelném sledovani v¢as za-
chyti i dalsi choroby které mohou zUstat
jinak nepovsimnuty, protoZe jejich klinicky
obraz miZe byt prekryt symptomatologif
HMSN (diabetes mellitus, dysfunkce Stit-
né Zlazy, Lymeska borelidza).

K objektivizaci neurologického nélezu,
porovnavani jednotlivych pacientd a jejich
sledovani v Case Ize vyuzit validizovanych
Skal. Nej¢astéji pouzivame CMTNS (CMT
neuropathy score), kterou vytvorili Shy
a Lewis na CMT Kilinice v Detroitu. Skéla
hodnoti subjektivni pfiznaky, objektivni
neurologicky nalez a nalez EMG. Stupen
poruchy se ve vysledku hodnoti Cislem
& postizeni).® Déle Ize pouzit ONDS
(Overall Neuropathy Disability Scale), kte-
ra hodnoti zejména motorické postizeni
HK a DK, hodnoceni je v rozmezi 0-12,
moznosti je Neuropathy Impairment Sca-
le (NIS). Kvalitu zivota zjiStujeme u CMT
pacient( podobné jako u rady jinych ne-
moci pomoci dotazniku SF 36.

Pro stanoveni diagnézy CMT je tedy ne-
zbytné provést nasleduijici kroky:

m Kompletni neurologické vySetreni véet-
né odebrani fadné osobni a rodinné
anamnézy (vek zacatku obtizi, jejich cha-
rakter a rychlost progrese, vyskyt defor-
mity nohy nebo poruchy chlize ve vice
generacich).

m EMG vysetieni, pokud moZno neurolo-
gické a EMG vySetieni primych pribuz-
nych.

m Genetické vySetfeni (ddleZité je hlavné
sestaveni rodokmenu se zaznamenanim
vSech jedincl s pravdépodobnou dia-
gndzou CMT) a molekularné genetické
vySetfeni, véetné odbéru krve Ci slin na

DNA analyzu. DNA vySetfeni je od r. 1998
dostupné v Ceské republice (DNA labo-
ratof 2. LF UK a FN Motol). Umoznuje
potvrzeni a upfesnéni klinické diagnozy
a uSetf{ pacienty invazivnich vysetreni, ja-
ko je nervova biopsie, ktera se provadela
drive, kdyz DNA analyza jesté nebyla do-
stupna.

Lécba dédi¢nych neuropatii

Kauzalni léCba této choroby neexistuje.
Zbyva tedy podplrna terapie. Sympto-
matickou terapii obvykle Fidi neurolog.
Pacientdm byva doporuceno uzivani vita-
minu B (Milgamma) a vitaminu C. Prede-
pisovany jsou vazoaktivni preparaty za
ucelem zlepSeni prokrveni a okysli¢eni
nervovych vidken (Enelbin retard, Xanidil)
v kombinaci s escinovymi. V pfipadé neu-
ropatickych bolesti miiZze mit dobry efekt
gabapentin (Neurontin) &i pregabalin (Ly-
rica). Je dlleZité pacienta z preventivnich
ddvod upozornit, aby se vyvaroval pozi-
vani alkoholu a dalSich neurotoxickych la-
tek, které mohou neuropatii, a tim i kli-
nicky obraz zhorSovat (chloramfenikol,
megadavky penicilinu, megadavky vita-
minu A a Be, fenytoin, penicilamin atd.).
Do ortopedické péce se dostavaji pa-
cienti s pokrocilymi deformitami hlavné
na DK. Rehabilitace a proteticka péce je
nedilnou, velmi podstatnou a Casto nej-
Ucinngjsi slozkou terapie. Rehabilitace ale
neni Casové limitovand, ani neprobiha
v opakuijicich se sériich, ale stava se kaz-
dodenni, trvalou soucasti Zivota pacienta.
To je nutné pacientovi vysveétlit hned po
stanoveni diagnozy, pred zacatkem tera-
pie. Jen pfi spravném pochopeni situace
pacientem a pfi jeho aktivnim pfistupu
mUZe rehabilitace spinit svij Ucel beze
zbytku. Vzhledem k chronicité onemoc-
néni a tendenci k progresi je vzdy vhodné
stanovit kratkodoby i dlouhodoby rehabi-
litatni plan. S konzervativni léCbou je
idealni zacit ihned po stanoveni diagndzy
i u pacientd s minimalnimi obtizemi. Pra-
videlné cvic¢eni mlze zpomalit progresi
ortopedickych deformit, je prevenci vyvo-
je sekundarniho algického vertebrogenni-
ho syndromu, udrzuje dobrou fyzickou
kondici pacienta.

Rehabilitace pacientu
s dédi¢nou neuropatii

Cilem rehabilitace u pacientli s CMT je:

m Zpomalit zhorSovani pohyblivosti a sva-
lové sily. Udrzet co nejlepsi kvalitu stoje,
chlize a jemnou motoriku hornich kon-
Cetin.
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m Zpomalit progresi svalovych kontraktur,
a tim i rozvoj deformit (noha, ruka).

m Prevence (terapie) kloubnich a verte-
brogennich bolesti, prevence pretézovani
hybného systému.

m Ve spoluprdci s ortopedem a proteti-
kem zajistit vhodné kompenzaéni po-
mUcky.

m Udrzet dobrou télesnou kondici, a tim
i funkci kardiovaskularniho aparatu.

m Udrzovat pacienta v takové kondici,
aby byl schopen vykonavat své zameést-
nani, nebo alespon zajistit zakladni sebe-
obsluhu.

m Ergodiagnostika u déti ke stanoveni
vhodného vzdeélani a budouciho povolani.
U dospélych k eventudlnimu vybéru no-
vého povolani, pokud svou plvodni pro-
fesi jiz nejsou schopni vykonavat.

P¥i terapii svalového oslabeni kombinuje-
me fadu rehabilitacnich technik. K udrze-
ni trofiky svalu a jako pfipravu pred viast-
nim cvic¢enim fyzioterapeut aplikuje jedno-
duché facilitani prvky (poklep na Slachu,
kartacovani, mickovani, vibrace). V pfipa-
dé zkrdcenych svalll, kdy dochézi k re-
trakci vaziva mezi svalovymi vlakny, se
vyuzivaji prvky terapie podle Kenny (teplé
zdbaly, pasivni protahovani svald). Ke
ZlepsSeni prokrveni a trofiky svald indikuje-
me vodolécebné procedury, jako jsou vifi-
vé a perlickové lazné nebo subakvalni
masaze. Pro viastni aktivaci paretickych
svall nejc¢astéji vyuzivdme technik na
neurofyziologickém principu, jako jsou
Vojtova reflexni lokomoce, proprioceptiv-
ni neuromuskularni facilitace (PNF neboli
metoda podle Kabata) nebo senzomoto-
ricka stimulace. Jsou to techniky, které
necvici izolované jednotlivé svaly, ale akti-
vUji je v ramci komplexnich pohybovych
stereotypl. Je nutné si uvédomit, Ze sva-
ly postizené denervaci nelze posilit. Akti-
vovat mizZzeme pouze svaly v tzv. ,funk-
¢nim Utlumu®, tj. svaly, které jsou ,pseu-
doparetické” v ramci vadnych hybnych
stereotypl. Jedna se prevazné o pro-
ximalni svaly® (typicky napf. glutedlni), je-
jichz funkce je nahrazena svaly jinymi
(napr. svaly ischiokruralnimi), které jsou
pak pretézované. Podafi-li se nam zlepsit
kvalitu pohybového vzoru, Casto souasné
zjistime vySSi stupen svalové sily u téchto
plvodné oslabenych svalll. U fady pa-
cientll také dochdzi k normalizaci svalové
sily pletencového svalstva DK, jakmile
ZlepSime poméry na periferii, napfiklad
stabilizujeme hlezno AFO ortézou nebo
adekvatni Upravou obuvi.®

Na tomto misté je vhodné zminit se
o otazce posilovani. U svall primarné
oslabenych v disledku denervace neni
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posilovani proti odporu indikovano. Poru-
cha neni ve svalu samotném, ale v jeho
inervaci. Na rozdil od zdravych sval(, kde
zvySené zatizeni vede ke svalové hyper-
trofii a posileni, u denervovanych svalt
vznika naopak oslabeni a atrofie. Typicky
to Ize pozorovat na hornich koncetinach.
Pravak automaticky pouziva vice pravou
ruku a béhem let svalové atrofie na pravé
ruce progreduji rychleji a vyraznéji nez na
ruce levé, ktera je relativné méné nama-
hana. Vznika tzv. ,overuse weakness“©),
s kterou se setkdvame i u jinych neurolo-
gickych chorob (poliomyelitida, Ducheno-
vou choroba). Milner-Brown a Miller ve
své praci z r. 1988019 uvadgji hypotézu, ze
efekt cviCeni je zavisly na sile svalu pred
zapocCetim tréninku. Pokud je sval jiz
oslaben do té miry, ze zvladani béznych
dennich aktivit je pro né&j maximalni zatéz
(méné nez 15 % normy svalové sily pro
dany sval), nem(zeme oCekavat zlepse-
ni po pravidelném cviceni proti odporu.
ZlepSeni ale mlze nastat u svald, které
jsou pred tréninkem oslabeny pouze mir-
né. Svalova vlakna, ktera zatim nejsou
postizena denervaci, reaguji na posileni
hypertrofii, a to se projevi zvySenim svalo-
Ve sily.

Proto je tfeba pro kazdého pacienta vy-
pracovat individualni LTV program, v pra-
videlnych intervalech pacienta kontrolo-
vat a cviCebni plan upravovat podle ak-
tudlniho stavu. Smyslem je, aby cviceni
pacienta nevyCerpavalo, ale naopak ho
udrzovalo v co nejlepsi kondici fyzické
i psychické. Primérené posilovani a cvice-
ni podle analytického testu ma také smysl
u svalll oslabenych sekundarné z inaktivi-
ty, napt. po Urazu nebo operaci.

Paréza, senzoricky deficit a deformita no-
hy u pacientl trpicich dédi¢nou neuropa-
til vzdy vede k poruse stability. Ke zvla-
dani vychylek vlastniho tézisté ze stfedni-
ho postaveni zdravy jedinec automaticky
pouziva kombinace tff balan¢nich strate-
gii: kotnikové, kycelni a krokové. Pacienti
s CMT jsou rdznou mérou podle stupné
postizeni zavisli na ky&elni a krokové stra-
tegii, naopak kotnikova strategie je u nich
znacné omezena az nemoznd. Nasled-
kem neuropatie se na aferentaci a stabili-
zaci z chodidel nemohou pfilis spoléhat.
Désledkem je redukce pohybovych stra-
tegil, algické syndromy patere a vyhybani
zlepSeni stability je ddlezité co nejlépe
zajistit moznost vyuzivat oporu a pohyb
z nohou. To znamena posoudit velikost
deformit a kontraktur a zlepSit kontaktni
plochu nohy véetné jeji pasivni stability.
Lze vyuzit individudlné zhotovenou orto-

pedickou vlozku, pacienta zaucit v kazdo-
dennim protahovani svalll a Slach s ten-
denci ke kontrakturam, v tézSich pfipa-
dech je nutné operacni feSeni. Z hlediska
rehabilitace je vhodné se zamé¥it na uvol-
neni chodidel pomoci mobilizaci perifer-
nich kloubt, mékkych technik a protazeni
kontraktur. Nacvicujeme ,pady do zdi“,
kdy pacient vychyluje svoje tézisté ma-
ximélné v rdznych smérech oproti zdi
a snazi se pohyb maximalné kontrolovat
a zabrzdit dfive, nez se o zed opfe. Kro-
kovou strategii nacviCujeme pomoci vy-
padd v rdznych smérech. Ke zlepseni
chiize zafazujeme rizné modifikace kro-
ku, jako je chlize ,cik-cak®, prekratovani
prekazky, chlize bokem, pozpétku, vystup
a sestup z prekazky, slalom atd. VWhod-
né Ize pouzit i rliznych modifikaci chiize
v tai-chi. Cvi¢eni na nestabilnich plo-
chach, pokud ho pacient zvlada, mdze
doplnit pestrost nacviku pohybové stabi-
lizacnich situaci, ale je tfeba rozmyslet,
které pomdcky jsou pravé pro daného
pacienta vhodné. Vlyuzivame technik sen-
zomotorické stimulace (SMS)(""), které
Zlepsuji svalovou koordinaci, motorické
programovani (rychlost a kvalitu fizeni
pohybu centralnim nervovym systémem),
zvySuji rychlost svalové aktivace, ¢imz
napomahaji kompenzovat insuficienci pe-
riferni propriocepce. Takova terapie je di-
leZitou soucasti prevence distorzi a padd.
Zac¢indme na méné naro¢nych pomuic-
kach a je-li toho pacient schopen, po-
tj. vice labilni plochy. K aktivaci gluteal-
nich svald, které jsou u pacientl s poly-
neuropatii velmi ¢asto ve funkénim Utlu-
mu v dusledku vadnych pohybovych ste-
reotypd, Ize cviéit na minitrampolingé &i na
balénech. Zatimco Usece, riizné pénové
podlozky (Airex) i balanéni sandaly Ize
vyuZit jen u pacientti méné postizenych,
minitrampolina je vhodnou pomUckou
i U pacientl s jiz rozvinutymi parézami
DK. Pacient mlze cvi¢it vsedé nebo
v poloze na vSech &tyfech, takze nepre-
tézuje paretické koncetiny a pritom sti-
muluje proprioceptory celého téla. Cvice-
ni nesmi vyvolavat bolest ani unavu. Pro-
to je sestava u pacientd s polyneuropatif
obvykle kratsi nez u pacientt s jinou dia-
gnozou. Dalsi moznosti je nacvik stability
na stabilometrické plosiné (napf. Balance
Master), kde jsou k dispozici rizné poci-
taCové programy. Pacient cviCi za sou-
Casné zrakové kontroly, na obrazovce
pocitace sleduje polohu a pohyb viastni-
ho téziste, coz vyuziva jako feedback.

Svalové a kloubni bolesti na DK a HK
vznikaji hlavné v disledku svalové nerov-
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Obr. 7 - Prekurzor ORT vlozky — ,sendvicovy typ“

Obr. 5 - Plantogram

Obr. 6 - Trojdimeznionalni naslap — plasticka poloforma

novahy a deformit. Protahovani svall
a Slach s tendenci ke zkraceni je nutnou
prevenci vzniku deformit, a tim i bolesti.
Pacient musi byt dikladné instruovan
(u déti provadime instruktaz za pfitom-
nosti rodi¢y) a protahovani musi provadsét
sam kazdy den. Jednou vzniklé kontrak-
tury se konzervativni cestou jiz upravit ne-
daji. Protahovat je nutné hlavné Achillovy
Slachy, plantarni aponeurdzu a extenzory
nohy a prstll DK. Fyzioterapeut v ramci
individualniho cviceni provadi mobilizace
a trakce perifernich kloubd nohy, techniky
meékkych tkani, masaze, mickovani, s pa-
cientem nacviCuje aktivni funkci nohy.
Z vodolécebnych procedur opét vyuziva-
me vifivky, perlickové lazng, Slapaci stfi-
davé lazné dolnich koncetin, subakvalni
masaze a hydrokinezioterapii (cviceni
v bazénu). K dosazeni analgezie Ize indi-
kovat nejriiznéjsi formy elektrolécby ja-
ko napf. TENS, nizko a stfedofrekvencni
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Obr. 8 - ORT viozka

proudy, ultrazvuk, laser i rézné formy
termoterapie.

Terapie deformit patefe u CMT je bud
konzervativni (rehabilitace, korzetotera-
pie), nebo operacni. Typ terapie zavisi na
tizi kfivky, rychlosti progrese, stupni neu-
rologického postizeni a véku pacienta.
Postupujeme zcela individudlng, obecné
Ize Fici, Ze krivky do 20 stupnd, které ne-
progreduji, nevyzaduji operaci ani korze-
toterapii, a u takovych pacientd provadi-
me pouze fyzioterapii (Klappovo plazeni,
cvic¢eni podle Schrottoveé, Vojtova reflexni
lokomoce). U progreduijicich skolioz mezi
20-40 stupnit podle Cobba je jiz nutné
zvazit korzetoterapii'® 9, ktera je podle
nasich zkuSenosti uz nutnd u skoliotic-
kych krivek pres 30 stupriti a s progresi
pres 5 stupnl za rok. Zakfiveni nad 40
stupnl, zvlasté pokud progreduiji, se jiz
obvykle fesi operacng.(* 19 K ovlivnéni
bolesti patere vyuzivame stejnych rehabi-
litacnich technik jako u ostatnich verte-
brogennich obtizi (mobilizace, manipula-
ce, techniky mékkych tkani, postizo-
metricka relaxace, cvi€eni v bazénu atd.).
U prevazné vétsiny nasich pacientd je
nutné se zamérit na aktivaci hlubokych
stabilizator(l patefe, které byvaji ve funk-
¢nim dtlumu a jsou jednou z hlavnich
pfi¢in posturalnich vad a sekundarnich
algickych vertebrogennich syndroma.('®
U pacientl s pokrodilej$imi atrofiemi na
HK je vzdy postizena jemna motorika.
Ukolem ergoterapie je zlepsit koordinaci

jemné prace, u tézstho asymetrického
postizeni se snazime pacienta preucit
tak, aby nékteré prace zacal délat dru-
hou, dosud méné pouzivanou rukou. Dal-
Sim cilem je pacienta seznamit s moznymi
pomdickami, které mu mohou usnadnit
bézné Cinnosti v domacnosti (modifikova-
né uchyty na sporak, vodovodni kohout-
ky atp.). Déle je ergoterapeut nezastupi-
telny pfi testovani funkeni kapacity pa-
cienta, coz je dllezité jak u déti pri vybéru
Skoly a budouciho povolani, tak u pacien-
t0, kde je nutno uvazovat o rekvalifikaci.
Pacienti s HMSN maji ¢asto snizenou
kardiovaskularni vykonnost, pokud inkli-
nuji k sedavému stylu Zivota, navic v ds-
ledku svalového oslabeni je zvySena
energeticka narocnost béznych fyzickych
aktivit, jako je napt. chlize. Je tfeba je sti-
mulovat k pravidelné pfimérené fyzické
aktivité, a tim i kardiovaskularnimu trénin-
ku, vyhodné jsou zejména jizda na kole Ci
plavani.

Lécba ortopedicka

V pfipadé pokrocilych deformit nohy je
nutna operacni ortopedicka léCba. Na za-
kladé dominuijici patologie se provadeji
operacéni vykony na svalech a Slachach,
na kostech a na kloubech. Mezi jedno-
dussi operacni zakroky patfi vykony na
mékkych tkanich. Casto indikovanym vy-
konem je plantarni fasciotomie, tj. opera-
ce podle Steindlera, ktera koriguje nefixo-
vanou deformitu nohy typu pes cavus.
Pokud je noha ekvindzni v dlsledku kon-
traktury Achillovy Slachy, provadi se jejf
prolongace, napf. pomoci ,Z“ plastiky,
je-li zavislost polohy nohy na koleng,
mUZe byt indikovana Strayerova operace.
Principem této operace je povoleni tahd
medialniho a laterdliniho briska m. gas-
trocnemius a sesunuti jeho Uponu proxi-
malnim smeérem. Z transpozic svalovych
Uponl pfichazi v Uvahu transpozice m. ti-
bialis anterior nebo posterior. Provadi se
zejména u déti, pokud je sila transpono-
vaného svalu alespon 4 podle svalového
testu. Snahou je tak alespon &astecné
substituovat plegické peronedlni svaly,
transpozice v obou pfipadech snizi tah
chodidla do supinace, nahradi tah everz-
nich svall a navic posili schopnost dor-
zalni flexe nohy.

Fixované deformity jsou feSeny operace-
mi na kostech a kloubech. Jsou to ko-
rekeni osteotomie a artrodézy. NejCas-
t&jsSim typem pouzivané operace je klino-
va osteotomie patni kosti podle Dwyera,
ktera koriguje patologicky vardzni posta-
veni paty a korekéni osteotomie . meta-
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tarzu. U pokrocilych deformit byvaji nutné
kloubni operace, za u¢elem umoznit fy-
ziologicky rozsah pohybu v kloubu, od-
stranit patologicky rozsah pohybu, upra-
vit desaxaci, provést spravnou centraci
pfi subluxaci a repozici pfi luxaci. V nej-
tézsich pripadech Ize definitivni korekce
a plantigradniho postaveni nohy dosah-
nout troji dézou sub talo &i pantalarni dé-
zou. Spravng stabilizovana noha by méla
v boté vypadat pfirozene, nestacet se do
supinace a neméla by vyzadovat noseni
ortézy i jiné podpory k dosazeni normal-
niho postaven.

Strategie ortopedické Ié¢by je v soucas-
nosti metoda postupnych operacnich
krokU. Vzhledem k tomu, Ze dédi¢na po-
lyneuropatie je chronicky progredientni
onemocnéni, cela fada vykond méa do-
Sasny efekt. Casto u pacient(i s d&dicnou
neuropatii uplatiiujeme postupné tfi faze
operacniho lécent:

1. tenotomie a prolongace zkracenych
svalll, transpozice $lach svalt,

2. minimalni korekéni vykony na skeletu —
korekeni osteotomie (Dwyerova operace,
osteotomie |I. metatarzu aj.),

3. dézy jednotlivych kloubt nohy, troji dé-
zu sub talo az po pantalarni dézy nohy.
Po vykonech na svalech a Slachach je
vétsinou nutna alespon 6 tydnd imobiliza-
ce operované koncetiny, po vykonech na
kostech je nutno pocitat az se 3 mésici.
Pacienti s deformitou nohy maji byt pravi-
delné (alespon 1krat za rok) kontrolovani
ortopedem, aby v pfipadé nutnosti byla
vCas indikovana operacni Ié¢ba. Dlouho-
dobym odkladanim operacniho feseni
Casto dojde k takové progresi deformit,
Ze pacienti jiz v podstaté nejsou schopni
chtize a moznosti dal$iho Fesent jsou pak
velmi omezené. Je nejen nasi zkusenosti,
Ze v€asna a spravna indikace méné na-
ro¢nych operacnich postupt na mékkych
tkénich mUze oddalit komplikované vyko-
ny na kostech a kloubech.!" K poope-
racni rehabilitaci pacienty prijimame na
IGZkové rehabilitacni oddéleni 7-10 dni
po sejmuti sadrového obvazu. Pacienty
hospitalizujeme po dobu 3 tydnd. Absol-
vuji 2krat denné individudlni cviceni' s fy-
zioterapeutem, kdy hlavni ddraz je kladen
na co nejrychlejsi obnoveni svalové sily,
normalizaci rozsahu hybnosti v kloubech
DK. Ke konci rehabilitaéniho pobytu jiz
vétSinou neni pritomen vyraznéjsi otok
operované koncetiny, proto je mozné
podle novych mérnych podkladd zhotovit
specialni ortopedické viozky. Idedlni je,
pokud po dimisi pacient mize pokraco-
vat v ambulantni rehabilitaci v misté byd-
listé alespon 3krat tydné nebo absolvuje
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Obr. 9 - Vlevo nefyziologické vardzni postaveni pat a Achillovych Slach, vpravo postaveni nohou korigovano pomoct

ORT viozky

dalsi pobyt v laznich (Janské lazng, Vel-
ké Losiny) nebo v rehabilitanim Ustavu
(Brandys nad Orlici, Nova Ves pod Plesi).

Péce proteticka1®

Ortopedické vlozky do bot jsou nej¢asté-
ji pfedepisovanou a pouzivanou protetic-
kou pomUckou u pacient( trpicich dédic-
nou neuropatii. Snahou je pomoci ORT
vlozky korigovat vadné postaveni nohy,
Zlepsit stabilitu stoje a stereotyp chiize,
zpomalit progresi deformit nohy. Spravné
vytvorena vlozka by méla pacientovi téz
prinést Ulevu od bolesti a zajistit prevenci
otlakd. U pacientd s CMT je nutné, aby
byla vlozka vyrobena individualng, na za-
kladé plantogramu a trojdimenziondlniho
naslapu.

Plantogram (Obr. 5) nas informuje o nejvi-
ce zatéZovanych, tj. prominujicich bo-
dech na noze. U CMT pacientl to je ty-
picky lateralni paprsek podélné klenby
a oblast pod hlavickou I. a V. metatarzu.
V odpovidajicich oblastech ORT viozky je
nutné udélat odlehéeni a vymékdeeni.
Soucasti mérnych podkladd je i odbér
plastické poloformy (Obr. 6), kdy nasla-
pem do mékké pénové hmoty ziskame
otisk nohy pacienta, tedy negativ. Po od-
liti negativu sadrou vznikne tzv. sadrovy
pozitiv s patologickymi znaky, ktery kopi-
ruje tvar nohy pacienta. Po opracovani
pozitivu s patologickymi znaky vnikne
Lkorigovany pozitiv*, ktery je upraven do
idedlniho postaveni a slouzi potom jako
kopyto pro vyrobu ORT vlozky. Trojdi-
menziondlni naslap je ddlezity zejména
pro tzv. ,vedeni paty*, tedy pasivni korek-
ci paty, ktera se u nasich pacient’ staci
do supinace.

Pouzivame tzv. ,sendvicovy typ“ ORT
vlozky (Obr. 7). To znamena , ze vlozka
je tvorena nékolika vrstvami materidlu.
Svrchni ¢ast (averz) a spodni ¢ast (reverz)

Obr. 10 — AFO ortéza (ankle-foot orthosis)

jsou kryté meékkou usni (Obr. 8), coz je
dulezity faktor v prevenci otlakl. Mezi
averz a reverz se pak vkladaji korekéni té-
liska a prvky. Z mékéeného PVC se vy-
tvari jen minimalni medialni pelota k pod-
pore medialniho paprsku podélné klenby.
Ta musi byt nizka tak, aby umoznila do-
Slap chodidla na vétsi plochu, ale nesmi
tlacit jiz tak vysokou podélnou klenbu do
jesté vetsi exkavace. DalSim prvkem je
MT Klin (srdi¢ko). Zajistuje korekci pato-
logického postaveni metatarzofalangeal-
nich kloubU (pficné plochonozi). V indiko-
vanych pfipadech se na zevni stranu
vlozky vklada pronacni klin, tak aby kori-
goval supinaéni postaveni nohy a norma-
lizoval osu paty i celého chodidla. Nutno
ovSem upozornit, Ze tento korekeni prvek
pIni svou Ulohu pouze tehdy, kdy Ize jesté
supinaci nohy pasivné korigovat. Je tedy
nutné vysettit, zda mizeme pasivné nohu
pacienta uvést do neutrainiho postaveni
nebo alespon supinaci signifikantné sni-
zit. Obr. 9 ilustruje pfipad, kdy ORT vioz-
ka dobre koriguje supinacni postaveni na
obou stranach. Pokud se na zevni hrané
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Obr. 11 - Elastické bandaZe hlezna

nohy nachazeji vyrazné prominujici body
(lateralni hrana kosti patni, os cuboi-
deum), je nutné v Klinu vytvorit odlehc¢eni.
Klin se vyrabi ze syntetického korku
(korkfant), v oblasti kostnich prominenci
se v korkfantu vyfizne prstenec a pacient
v této oblasti naslapuje na neoprénovou
meékkou vrstvu. Tim dojde k zatizeni ne-
bolestivé tkané kolem prominence a viast-
ni prominujici misto je odlehceno a pfi
chlzi se opira o mékky podklad. Neo-
prén rizné sily se pouziva i pod dalsi ex-
ponovana mista, zejména pod hlavicky
I. a V. metatarzu. Nutné je ORT vlozky
umistit vzdy do vhodné, dostatecné pro-
storné obuvi. Vlozky do bot zhotovujeme
vzdy podle aktudlnich mérnych podkla-
dd, obvykle jedenkrat za 6 mésicd, a po
kazdém ortopedickém zasahu. Vlozky pinf
svou funkci pouze, pokud je pacient po-
uziva trvale. Jedna se o prenosnou po-
muUcku, kterou Ize premistovat do rlz-
nych parl bot, ovSem za predpokladu, ze
se jedna o obuv podobného tvaru a se
stejnou vyskou podpatku. V pfipadé letni
¢i doméaci obuvi je nutné zabudovani ko-
rekénich prvkld do stélky této obuvi.

Vhodna obuv spolu s ORT vioZzkou musi
pacientim pomahat pfi stoji a chizi,
ZlepSovat stabilitu, umoznit ucelny pre-
nos zatizeni, korigovat postaveni nohy,
pfinaset Ulevu od bolesti. Rada pacient(l
potfebuje ortopedickou obuv, kterd se
zhotovuje individualiné na miru podle lé-
karského predpisu, nebo se provadsjl
Upravy standardni obuvi. Obuv ma byt do-
statecné prostorna a lehka. Stélku (vniti-
ni vlozku) bud' individualné upravujeme
a zapracujeme ji pfimo do obuvi, nebo
do boty umistime ORT vlozku. Vhodna je
obuv vy8si, kotniCkova, ktera pomaha
stabilizovat kotnik, ktery je diky svalové
dysbalanci nachylny k distorzim. Podraz-
ka ma byt pevna, z pruzného materialu,
absorbuijici otfesy. VySka podpatku je in-
dividuélni, podle stadia choroby.® Chlize
naboso &i v pantoflich je zcela nevhodna.
V pripadé t&zsi peronedlni parézy nebo
plegie je ke zlepSeni stereotypu chilize
a prevenci zakopavani mozné vyuzit orté-
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Obr. 12 - Kratka peronedini paska ,Peron”

zy typu AFO ,ankle-foot orthosis“ (pero-
nealni dlahy), které zpevnuiji kotnik a pa-
sivné udrzuji neutrdlni postaveni nohy
(Obr. 10). Dlahy jsou z lehkého tenkého
materialu (napf. polypropylén), individudl-
né se pfizpldsobuji tvarovanim za tepla.
V boté se ortéza umistuje mezi stélku
a ORT vlozku. Vzhledem k nebezpeci
otlakd a odérek nikdy nesmi byt noha pa-
cienta v pfimém kontaktu s plastovym
materidlem ortézy. Z vnitini strany Ize pe-
loty, které se dotykaji bérce, vymékdit pé-
novou hmotou. V posledni dobé se i na
nasem trhu zacCinaji objevovat AFO ortézy
z novych materidl, tzv. uhlikové ortézy.
Skelet je za tepla individualné tvarovan
z karbonovych vidken, povrch je z mék-
kého pénového materidlu, do ortézy je
mozné zabudovat ORT viozkou. Pokud je
AFO ortéza spravné indikovana a uprave-
na presné podle individualnich potreb pa-
cienta, signifikantné snizuje energetickou
naro¢nost chiize, zlepSuje stabilitu a ste-
reotyp chiize.'? Alternativou jsou pruzné
bandaze kotniku (Obr. 11), které necha-
vame pacientdim it na miru. Elastické
bandaze dostatecné kotnik zpevriuji, ve-
jdou se dobfe do prostorné obuvi a pfi
chdizi umozni i jisty stupen plantarni flexe.
Stejnou funkci plni i peronealni pasky
(Obr. 12).

Lazenska péce

Pacienti, ktefi trpi CMT chorobou, maji
narok na komplexni lazenskou péci zpra-
vidla 1krat za dva roky. Nejcastéji indiko-
vanymi laznémi jsou Janské Lazné a Vel-

ké Losiny. Pfinos lazenské péce pro pa-
cienty je nesporny. Intenzivni kazdodenni
individualni télesna vychova kombinova-
na s vodolécebnymi a dalsimi lazerfiskymi
procedurami nemtize byt nikdy piné na-
hrazena pouhou ambulantni rehabilitacni
péci. Lazenska léCba ma znacny efekt na
celkovou kondici jak fyzickou, tak psy-
chickou. Kazdodenni cvi¢eni pod odbor-
nym dohledem fyzioterapeuta je pro pa-
cienta pfilezitosti naucit se dostatek cvi-
kd, které mlze sam cvi¢it doma. Pravi-
delna autoterapie je nutnou soucasti pre-
vence progrese onemocneni (prevence
kontraktur a sekundarniho rozvoje defor-
mit), dava pacientovi moznost ulevit si od
bolesti sam a hned, napomaha udrzovat
dobrou kondici a je zakladem aktivniho
pfistupu pacienta k chorobé. Navic ma
pacient v laznich moznost se potkavat se
stejné ¢i podobné postizenymi pacienty,
poucCit se od nich a vymenit si vzajemné
zkuSenosti. Pro nemocné, ktefi bydli da-
leko od vétSiho rehabilitacniho centra,
jsou lazné casto jedinou moznosti, jak
podstoupit komplexni rehabilitacni 1éCbu
vCetné vodolécby a dalsich procedur.

Zaveér

Pro pacienty s CMT chorobou vzniklo v ro-
ce 1999 ve Fakultni nemocnici v Motole
multidisciplinarni centrum. Pacienti s po-
dezfenim na CMT chorobu jsou nejprve
vySetfeni neurologem na klinikach détské
a dospélé neurologie, dale je doplnéno
elektromyografické vySetfeni a podle fe-
notypu je indikovana cilena DNA analyza.
V navaznosti na komplexni diagnosticky
program funguje i program péce o tyto
nemocné na pracovistich rehabilitace, or-
topedie a détské a dospélé neurologie.
Pravidelné jedenkrat za mésic se porada-
ji interdisciplinarni seminare, kterych se
Ucastni genetik, neurolog, ortoped a re-
habilitacni 1ékaf. Na kazdy seminar je
pozvano 3-6 pacientd, ktefi jsou Kklinicky
vySetfeni a stanovi se dalsi Ié¢ebny pro-
gram.

Z iniciativy pacientU i Iékart bylo zaloZzeno
obc¢anské sdruZeni pacient, rodin a za-
jemcl o dédi¢né neuropatie s nazvem
Spolec¢nost C-M-T. Ob&anské sdruzeni si
klade za cil §ifit informace o této skupiné
chorob, poskytovat informacni, pravni i ji-
nou pomoc pacientdim a rodinam s CMT
chorobou, zprostfedkovavat kontakt me-
Zi pacienty navzajem i mezi nimi a lékari
a ziskavat prostfedky na vyzkum a léc-
j& mozné ziskat na internetové strance
Www.c-m-t.cz
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