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/a$ lékar VVam Fekl, ze mate muskularni dystrofii, myopatii nebo
svalové onemocnéni? Nejste si jisti, zda rozumite spravné
témto pojmim nebo mate dalsi pochybnosti nebo otazky nebo se
~jen cheete dozvedét vic? Pak je tato prirucka urcena praveé pro Vas.

Svalova onemocnéni postihuji, jak jiz nazev napovida, kosterni
svalstvo, nékdy takeé sval srde¢ni. Je popsano mnoho druht téchto
onemocnéni, ktera se od sebe navzajem lisi svou pfi¢inou, pribé-
hem i prognézou.

postihuje vyhradne chlapce jiz v ¢asném détském veku asi kolem
3 let. V této dobé se vétsinou zacne rozvijet porucha chuze (je ko-
Iébava), postoje (vyrazné prohnuti bederni patere dopredu), rov-
novahy a vstavani (Splhavé vstavani — vyuzivani opory rukou). Toto
onemocnéni vede nejpozdéji do 13 roku véku ke ztraté schopnosti
samostatné chlze. Postupné ochabuji také svaly horni poloviny
téla, véetné dychaciho svalstva, coz vede ke snizovani funkéni ka-
pacity plic a rozvoji dechové nedostate¢nosti. Nasledkem toho se
muZze rozvinout infekce dychacich cest, ¢asto s té€zkym pribéhem.
Progndza tohoto onemocnéni bohuzel neni pfilis pfizniva, posti-
Zeni se dozivaji asi 20 - 30 let.

Podobnym, av3ak oproti DMD nesrovnatelné pomaleji probihajicim
onemocnénim, je Beckerova muskularni dystrofie (BMD). Prvni pfi-
znaky se mohou objevit mezi 3 - 20 lety veku, ztrata schopnosti
samostatného pohybu je opét velmi variabilni - mezi 12 - 40 lety,
u nékterych pacientt vsak nemusi nastat vubec. Popisovany jsou
také mirné formy, pfi kterych previadaji pouze svalové bolesti
a krece.

Tato dvé geneticky podminéna svalova onemocnéni jsou pravde-
podobné nejvice znama, a uz mene lidi vi, Ze myopatie mohou na-
stat z ruznych pficin i béhem Zivota, potom mluvime o tzv.
myopatiich ziskanych. Nejéastéjsimi pfi¢inami vzniku mohou byt:
zanétlivy proces ve svalech, hormonalni poruchy, alkohol a léky,
nékdy vSak pri¢ina nemusi byt znama vibec.

dystro nu ve svalech. Tuto bilkovinu produk

Jaka je pfrici

pohlavni chromosom X, tzn., Ze onemocnéni postihuje
byvaji pfenasecky a nemoc se u nich pln€ nerozvine. V p ipad
dojde k poruseni genu, dojde i k poruse produkce dystrofinu. Hla
nim tkolem dystrofinu je udrzovat funkéni svalové bunky. Me-
chanismus vzniku BMD je podobny, ¢astecné produkovany
dystrofin oviem nedokaZe udrzovat svalovou bunku pIné funkéni,
a proto se zacnou rozvijet svalové obtize, ne vsak v takové mire
jako u DMD. Pri¢inou myopatii ziskanych béhem Zivota muze byt
onemocnéni stitné zlazy (hypertyre6za nebo hypotyreoza), zanét
ve svalech, dlouhodobé uzivani kortikoidi nebo jinych léki. Znama
je také myopatie zptsobena nadmérnou konzumaci alkoholu.
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- svazek svalovych vlaken

L mqmbréna svalového vlakna
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; i*pfestlzeno je také tru pové a bnsnl svalstvo tc ma za nasledek také predsu-
nuti bficha dopredu. Pozorujeme kolébavou (tzv. kachni) chiizi, neobvyklé
vstavani ze zemé ¢i podiepu (pomahani si hornimi koncetinami, které se
zapiraji o koncetiny dolni), potize pfi chizi do schod ¢i ze schodi nebo pfi
nastupovani do dopravnich prostiedk. Casté jsou také pady, neschopnost
zvednout ruce nad hlavu, zkracovani Achillovych Slach.

Toto zvétseni se nazyva pseudohypertrofie. Na prvni pohled by se mohlo
zdat, Ze jsou zvetseny svaly, ale neni tomu tak. Pfi Vasem onemocnéni se
svalova vlidkna zmensuji a jsou postupné nahrazovana vazivem a tukem.
Svaly jsou na pohmat tuzsi.

Ano, zvysena unavnost neni zadny neobvykly pfiznak, naopak souvisi se
svalovou slabosti.

Pro diagnostiku je dllezity odbér krve a laboratorni stanoveni hodnot sva-
lovych enzymU, myoglobinu a jaternich transaminaz. VSechny tyto ukaza-
tele jsou pfi probihajicim svalovém onemocnéni zvysené. Vas lékar Vas mize

také poslat na elektromyografické vysetieni (EMG), kde se zanofenim spe-
cidlni jehly do svalu dolni koncetiny zjiStuje svalova aktivita. Dalsi moznou
variantou je svalova biopsie. Pfi tomto zakroku VVam malym fezem do svalu
na dolni koncetiné odeberou kousek tkané, ktery bude zaslan na mikrosko-
pické vysSetreni. Téchto vySetreni se neni tfeba obavat, mGzete je vnimat
jako nepfijemna, ale vétSinou nejsou vyrazné bolestiva. Lekar, ktery bude
vySetieni provadét, Vas poudi o moznostech misti analgezie (tzv. znecitli-
véni) pred svalovou biopsii. Pfed EMG toto znecitlivéni neni nutné.

Spirometrie je bézné, nebolestivé vysetreni dychaciho svalstva, které slouzi
ke zjisténi dychaciho objemu Vasich plic a ke zjiSténi stavu Vasich dycha-
cich svalU, které mohou byt také postizeny. ViySetreni trva priblizné 30 minut
a vy pfi ném budete dychat dle instrukci vysetfujiciho pomoci naustku do
specialniho pristroje - spirometru.

Kardiologické vysetfeni véetné echokardiografie (ultrazvuku srdce) je dule-
Zité absolvovat alespon jednou ro¢né. Jednou ze srdecnich poruch je tzv.
kardiomyopatie (postizeni - zbytnéni srde¢niho svalu), ktera mize souviset
se svalovou dystrofii. Kardiomyopatii je nutné sledovat a vhodnymi léky
zpomalovat jeji rozvoj.

Lécba, ktera by vedla k vylééeni nemoci, bohuzel neni znama. Je ale znama
|é¢ba, ktera napomaha udrZovat dostate¢ny rozsah pohybu a fyzické kon-

/

v

Ll
)
7z
Ll
>
L
oz
2l
={
>..
o
20
Ll
=
=
0]
®)
i
N
@,
=




Potravinové dopliky mohou ¢astecné zlepsit svalovy metabolismus, i tady ale plati,
ze je treba pred tim, nez je zacnete uzivat, se poradit se svym |ékarem. Patfi mezi né
vitaminy skupiny A, B a E, déle L - karnitin (zvy3uje schopnost regenerace svalu po
Z4téZi a stimuluje rist svalové hmoty) a L - arginin, obé tyto farmakologicky aktivni
latky jsou na nasem trhu volné k dispozici v podobé preparatu Carnitargin. DalSimi
pomocnymi léky jsou Kreatine monohydrat - je nezbytny pro tvorbu kreatinfosfatu,
ktery vyuziva svalova bunka jako zdroj energie a Koenzym Q10, ktery zpomaluje pro-
gresi (zhorSovani) onemocnéni a méize chranit pred poskozenim i srdecni sval.
Vhodny je také preparat Proenzi MSM + Glukosamin sulfat 750, ktery pomahd pfi
kloubnich bolestech, protoZe ptisobi pfimo na namahanou chrupavku, kterou po-
maha regenerovat.

Prevence svalovych onemocnéni v soucasné dobé probiha pouze v ramei genetic-
kého poradenstvi. Diky nému jsou aktivné vyhledavany Zeny - prenasecky, v jejichz
rodiné se jiz objevilo nékteré ze svalovych onemocnéni.

Pri Vasem onemocnéni neni zapotrebi drzet Zadnou specialni dietu. Je ale dulezité
dbat na prevenci zacpy, ktera u \/as mize nastat vlivem snizené fyzické aktivity a os-

ich a lusténinach), jezte
te dostatek tekutin.
né, ze nadvaha ¢i obezita predstavuje zvysenou zate:
y vyvarovat, budete se citit mnohem Iépe.

Ne, toto tvrzeni bohuzel neplati, konzumace potravy bohaté na proteiny nema na
onemocnéni zadny vliv.

Podle dosavadnich studii je znamo, Ze klasickym cvi€enim nedochazi u pacientd
s myopatii prakticky k Zadnému zlepSeni. Pfi pouziti velmi malych odpord pfi posi-
lovani Ize sice dosahnout, zvlsté u pomalu postupujicich myopatii, pozitivniho
ucinku na srdce a vitalitu, u rychle progredujicich myopatii je ale tento typ cviceni
nevhodny. Pfi rehabilitaci je nutné postupovat velmi individudné a i tady plati, ze je
nutné ji dukladné konzultovat s Vasim neurologem. V zadném pripadé by vSak myo-
pat nemél cvicit az do Unavy! Plati pravidlo - radéji méné a €astéji.

Jiz od stanoveni diagnozy byste mél provadét predevsim kazdodenni protahovani
svalli. Po poradeé s fyzioterapeutem, ktery Vam ukaZze spravny postup, denné prota-
hujte Achillovu Slachu, ktera ma velky sklon se zkracovat, a kvali tomu naslapuji pa-



cienti na Spicky. Nutné je také protahovat podkolenni Slachu a svaly kycle. V boji se
zkracovanim Slach se ¢asto uplatnuji specialni dlahy a ortézy, které vyznamné pro-
dluzuji dobu schopnosti samostatné chize. Vas lekar Vam maze doporucit jejich po-
uzivani na noc, pfipadné Vam méze doporucit specialni trupove ortézy. Velmi vhodné
jsou takeé specialni pistroje (Moto med), které pomahaji aktivné i pasivné procvico-
vat horni a dolni koncetiny. V pfipadé¢, Ze vyuzivate invalidniho vozicku, je pro Vas
vhodné poridit si specialné upravené sedacky i opérky.

Se zahdjenim vhodného cviceni neni mozné otalet, plati tady, Ze ¢im dfive, tim Iépe.
Vhodné cviceni by mélo byt tedy zahajeno ihned po stanoveni diagndzy, samoziejmé
po poradé s fyzioterapeutem a neurologickym lékarem.

Pfi svalovém onemocnéni Ize plavani jen doporudit. Nejen ze prospiva kloubni po-
hyblivosti, ale také snizovanim narokl na silu svalu pfi pohybu umoZziuje provadét
komplexné€jsi aktivitu se zapojenim vice svall najednou. Takze plavani jednoznacné
ano!

Termoterapie neboli Ié¢ba prohfivanim, se jevi jako velmi prinosna forma re-
habilitace, pispiva totiz ke snizeni tuhosti vaziva ve svalech. Naopak pro-
chladnuti je potfeba se branit, chlad je pro pacienty se svalovym
onemocnénim nevhodny (na prevenci prochladnuti je tfeba pamatovat i pfi

plavani)

Nevhodna je pro Vas tzv. excentricka svalova kontrakce. Ta nastava tehdy,
pokud sval slouZi jako brzda, tedy napfiklad pfi chiizi ze strmého kopee, kdy
svaly zabranuji tomu, aby télo prepadlo dopredu. Vznika také pfi dlouho-
dobém predklonu (napf. pfi luxovani).

Respiracni (dechovou) fyzioterapii mazete vyznamné prispét k udrzeni Vasi
dobré kondice. Proto bude dobré, pokud si jeji techniky osvojite a budete ji
kazdodenné provadét. Prispéjete tim takeé ke zlepseni pohyblivosti hrud-
niku, posilite bfisni a pomocné dychaci svaly a zlepsenim prlichodnosti dy-
chacich cest sniZite riziko respiracnich infekci.

Pacienti se svalovym onemocnénim maji dle svého aktualniho zdravotniho
stavu narok na poskytnuti vhodnych kompenzacnich pomticek (vychazkova
hilka ¢i francouzskeé hole, invalidni vozik, pomucky do vany ¢i na WC), které
jsou vétsinou hrazeny jejich zdravotni pojistovnou. O tyto pomucky je tieba
zazadat u svého neurologického ¢i rehabilitacniho Iékare, ktery Vam také
pomUZe s jejich vybérem. Je vhodné si je vzdy nejprve vyzkouset.

Svalova onemocnéni jsou jednoznaéné indikovana k lazenské terapii (bal-
neoterapii). Programy lazenské terapie vyuzivaji mimo termoregulacnich
procedur, vifivek, podvodnich masazi a perlickovych koupeli také programti
na zvyseni fyzické zatéze a protahovani, jedna se tedy o komplexni lé¢bu.
Kvalitni a komplexni péce je myopatdm poskytovana v Janskych Laznich,
Klimkovicich, Velkych Losinach a také ve Vrazi.

Pacienti se svalovym onemocnénim maji narok na pIné hrazenou lazenskou
peci jedenkrat rocéné do 18 let véku, poté jedenkrat za dva roky. To se jevi
jako nedostacujici, protoze kazdorocni balneoterapie by méla jisté pozitivni
pfinos. Je ale mozné si individualng hradit i Iazensky pobyt nad ramec stan-
dardnich dvou let. Lazné VVam predepise Vas prakticky Iékaf na doporuceni
neurologa.

Je dulezité, abyste vzdy upozornili Iékafe, ktery nezna Vas zdravotni stav, na
Vase onemocnéni. Toto se tyka predevsim situaci, kdy nahle a neocekavané
potiebujete lékarské osetieni (napf. akutni zanét Zluéniku s nutnosti ope-
racniho feseni, zlomeniny a poranéni atd.). Lékar musi predchazet nezadou-



V tabulce jsou uvede
nevhodné léky nekte

PROBLEM VHODNY LEK NEVHODNY LEK

bolest

kolika zlu¢ovych nebo
mocovych cest

bolestivy stah svalu pfi
blokadé obratll, vétsich
kloubu

zvysena hladina tuku
v krvi

nespavost

deprese a napéti

bolesti kloub( a artroza

derivaty kyseliny
propionové
(loalgin, Brufen,
APO - lbuprofen),
Ataralgin

muskulotropni spasmo-
lytika (Papaverin, Cho-
laspan, Contraspan,
Spasmoveralgin,

No -Spa)

myorelaxantia (Mydo-
calm, Guajacuran)

pryskyfice (Questran,
Vasosan), analog kyse-
liny nikotinové (Olbe-
tam)

hypnotika Ill. generace
(Stilnox, Hypnogen)

antidepresiva Ill. gene-
race (Deprex, Seropram,
Fevarin, Zoloft)

antirevmatikum,
antiartrotikum
(Condrosulf), Aulin

preparaty obsahujici
metamizol (Novalgin,
Algifen, Quarelin) deri-
vaty kyseliny octové
(Dolmina, Voltaren,
Veral, Indobene,

APO - Indomethacin)

anticholinergika

(Buscopan, Spasmex,
Mictonorm)

myorelaxantia (Dorsi-

flex, Sirdalud, Baclofen,

Myolastan, Muscoril)

statiny (Mevacor,
Zocor, Lipostat, Lescol)
fibraty (Lipanthyl,
Gevilon, Lipanor)

benzodiazepiny

(Diazepam, Nitrazepam,

Oxazepam, Dormicum,
Rohypnol)

anxiolytika (Neurol,
Xanax, Elenium,
Defobin, Lexaurin)
antidepresiva |. a |l.
generace (Prothiaden,
Anafranil, Noveril)

Je také mozné, Zze u Vas bude aktualni operacni feseni deformit pa-
tefe (to se tyka predevsim pacienti s DMD). Tuto volbu budou kon-
zultovat odbornici, ktefi vzdy mysli na to, Ze operacni zakrok ma velmi
individualni indikace a vyZaduje intenzivni rehabilitaci pfed vykonem
a zvlasté po vykonu, protoze je tfeba co nejvice zkratit imobilizaci
(nepohyblivost). Po operaci se misto sadrové imobilizace voli lehké
orte'zy a velmi brzy se zacina se zakladnimi pohyby, jako je posazo-
vani a pretacem. Pamatthe Ze lehka ortéza je pro Vas vidy vhodnéjsi

Z tézka - mit tuto skute&nost vidy na
si zplisobili napf. padem

1. AMBLER Zdenék, BEDNARIK Josef. Myopatle zakladni charakteristi Si

a perspektivy. Neurologie pro praxi. 2004, ¢. 3, s. 135-136. Dostupny z WWW
<www.neurologiepropraxi.cz>.

2. AMBLER Zdenék. Neuropatie a myopatie. 1. vyd. [s. 1] : TRITON s.r.0., 1999. 211 s.
ISBN 80-7254-060-2.

3. BEDNARIK Josef, et al. Nemoci kosterniho svalstva. 1. vyd. Praha: [s. n.], 2001. 470
s. ISBN 80-7254-187-0.

4. BEDNARIK Josef. Svalové dystrofie. Neurologie pro praxi. 2

stupny z WWW: <www.neurologiepropraxi.cz>.

5. BURIANOVA Katefina, ZDARILOVA Eva, MAYER Micha

dychani u neurologicky nemocnych. Neurologie

6. HAVLOVA Miluse. Nervosvalova onem

léka. Bulletin, Sdruzeni praktickych §

7. HAVLOVA Miluge. Rizika anes

Sdruzeni praktickych lékafd v C

<www.cls.cz/dp>. I
JEDLICKA



