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Abstrakt

Kongenitdlni  myotonickd  dystrofie
(CDM) je nejzavaznéjsi formou myoto-
nické dystrofie typu 1 (DM1), autozomal-
né dominantni multisystémové poruchy.
Myotonické dystrofie jsou primarné de-
generativni, geneticky podminéné a pro-
gresivni poruchy kosternich, ale i hladkych
svali. Pfedstavuji multiorganova postize-
ni, kterd postihuji soucasné také oc¢i, srd-
ce, endokrinni a centralni (ale nékdy i pe-
riferni) nervovy systém. Péce Kklinického
logopeda se u déti s CDM doporucuje jiz
od okamziku narozeni, protoze u téchto
déti existuje vysoké riziko poruch poly-
kani. Prispévek prezentuje roli klinického
logopeda v diagnostice a terapii u pacienta
s CDM v dobé jeho hospitalizace po poro-
du na neonatologickém oddéleni intermi-
tentni péce.

Abstract

Congenital myotonic dystrophy is the
most severe form of myotonic dystrophy
type 1 (DM1), an autosomal dominant
multisystem disorder. Myotonic dystro-
phies are primarily degenerative, geneti-
cally determined and progressive disorders
of skeletal and smooth muscles. Myotonic
dystrophy represents multi-organ diseases,
and causes diseases of the eyes, heart,
endocrine and central (but sometimes
peripheral) nervous system. Speech and
language therapy for a CDM child is
recommended from the moment of their
birth, because there is a higher risk of
dysphagia. This paper presents the role of
a Clinical Speech Therapist in the diag-
nosis and therapy of a patient during his
postpartum hospitalisation in the neonatal
unit of intermittent care.
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Klinicky obraz myotonické
dystrofie (DM)

Myotonické dystrofie jsou degenerativ-
ni, geneticky podminéné a progresivni
poruchy kosternich, ale i hladkych svalt,
jez jsou obvykle doprovazeny také mul-
tiorganovym onemocnénim (Mazanec
a Musova, 2012). Geneticky se rozliSu-
je myotonicka dystrofie typu 1 (DM1)
a typu 2 (DM2). ,,Molekularné genetickou
pri¢inou DM1 je mutace genu s myotonin
protein kinazovou doménou (DMPK).
Gen kédujici DMPK ma lokus na chro-
mozomu 19q13.3. Mutace spociva v pro-
dlouzeni useku nestabilnich trinukleo-
tidovych sekvenci cytozinu, thyminu
a guaninu (CTG)n v 3° netranslantované
oblasti genu.“ (Kraus, 2002). Klinicky ob-
raz DM1 vykazuje kontinuum od formy
lehké az po tézkou. Déli se do tii Castec-
né se prekryvajicich fenotypu, na for-
mu mirnou, klasickou a kongenitalni
(Ambler, 2004). U DM 1 jsou typicky po-
stizeny svaly distdlni, u DM 2 svaly pro-
ximélni (Mazanec a MuS$ovd, 2012). DM
muize ovlivnit funkci mnoha systému, a to
od systému neuromuskuldrniho a central-
ni nervové soustavy po systémy srdecni,
respira¢ni, endokrinni, gastrointestinalni,
o¢ni, kostni, ale i imunitni. Pfehledné jsou
projevy DM uvedeny v tabulce 1.
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Prehled organovych a systémovych abnormit u DM
(upraveno a adaptovano dle Ambler, 2004)

NEUROMUS- GASTROINTES-

KULARNT CNS RESPIRACNI TINALNI KOSTNI

slabost kogfntwm deﬁc1t., snizeni reswtsnce dysfagic gotické patro

zmény osobnosti na hypoxii
. cholelithiasis

myotonie korova atrofie, hypoventilace (onemocnéni zlu¢ovych stouplé Celo

Y zmény bilé hmoty P vy vystoup

cest)
mala prohluben kosti
neuropatie hypersomnie stfevni pesudoobstrukce klinové
(turecké sedlo)

Tabulka 1: Piehled orgdnovych a systémovych abnormit u DM

Tyto organové a systémové abnormity se
lisi dle typu DM. Nemocni s mirnou for-
mou DM1 mohou vést takika plné aktivni
zivot, jenz nemusi byt viibec nebo je jen
minimélné zkracen. Mohou mit kataraktu,
diabetes mellitus a jen mirnou myotonii.

Ta se projevuje perzistujici svalovou kon-
trakci a zpomalenou dekontrakci (napt.
neschopnost rychle uvolnit stisk ruky).
U klasické formy DM1 je navic pfitomna
svalovad slabost a atrofie, bolesti svali a ¢as-
to také prevodni poruchy srde¢ni. DM2 je

ve svych projevech podobna DM, ale pro-
jevy mohou byt mirnéjsi (Ambler, 2004).
Jednotlivé klinické pfiznaky a vék zacatku
prehledné zobrazuje tabulka 2.

(upraveno a adaptovano dle Ambler, 2004; Mazanec a Musova, 2012)

Projevy DM dle fenotypu

pramérny vék aumrti

feno klinické prizna vék zacatku (ro
typ P (roky) (roky)
DMI - mirny fatarakta 20-70 60
mirna myotonie
slabost myotonie
DM1 - klasicky Katarakta 10-30 48-55
infantilni hypotonie
DM1 - kongenitalni respira¢ni poruchy 0-10 45
dysfagie, mentalni postizeni
slabost svali ky¢li, kolen, $ije, lokte, prstt
DM2 hypertrofie lytek, myalgie 50 normalni

katarakta

Tabulka 2: Projevy DM dle fenotypu

Symptomy CDM v raném
a détském véku

CDM je tézkou formou DM1. V prenatal-
nim obdobi se mizZe projevovat pritom-
nosti polyhydramnion (mnozstvi plodové
vody matky je zvySené kvili obtizim dité-
te pti polykani) ¢i redukovanymi pohyby
plodu (Johnson et al., 2019).

V neonatdlnim obdobi je charakterizo-
vana hypotonii a tézkou generalizovanou
slabosti, respira¢ni insuficienci a obtizemi
pti sani a polykani (Berggren et al., 2018).

Svalova slabost déti s CDM byva v ra-
ném véku tak vyrazna, ze mtze byt zamé-
néna za détskou mozkovou obrnu (DMO),
nicméné CDM vsak mtize s DMO koexis-
tovat také. K zdiméné za DMO muze v ko-
jeneckém véku dojit proto, Ze dominujicim
symptomem je vyraznd hypotonie a sou-
¢asné projevy myotonie nebyvaji v détstvi

vyjadfené a nemuseji byt ani detekovatel-
né na EMG (Mazanec a MuSova, 2012).
Na rozdil od ostatnich nedystrofickych
myotonii 1ze slabost typicky pozorovat
nejprve na distalnich svalech (dolni konce-
tiny, ruce, krk, oblicej) a az pozdéji na sva-
lech proximalnich. Dale maji tyto déti jiz
po porodu charakteristicky tvar horniho
rtu pripominajici obracené ,V* (také né-
kdy oznacovany jako kapfi usta), ktery je
duasledkem oboustranné obli¢ejové slabosti
(Mazanec a MusSova, 2012; Ambler, 2004).
S celkovou slabosti je provazana také hy-
persomnie (nadmeérna potieba denniho
spanku).

Podezteni na CDM vznika tehdy, je-li
po porodu prfitomno i eqinovarézni po-
stizeni koncetin ¢i piipadné mnohodet-
né kontraktury kloubii (artrogrypéza).
»Atrofie mozku je ¢astd. Muze byt asocio-
vana s artropogrypozou.“ (Ambler, 2004).

Prognézu téchto déti velmi vyrazné
ovliviiuje délka a intenzita respirac¢ni pod-
pory v prvnich mésicich zivota. Pokud tyto
déti vyzaduji ventilaci po dobu 3 a vice
mésicd, jejich postneonatalni mortalita se
pohybuje v rozmezi 30-40 % (Campbell et
al., 2004). V pripadé, ze u déti dlouhodobé
zavislych na ventilaci v novorozeneckém
obdobi k umrti nedojde, je jejich celkovy
progres v oblasti hrubé i jemné motoriky,
ptijmu potravy, feci, i kognice velmi li-
mitovany. Déti s CDM bez nutnosti dlou-
hodobé respira¢ni podpory umird 25%
do 18 mésictl véku (Johnson et al., 2019).

Tyto déti maji dle Johnson et. al. (2019)
ve vysoké mite dysfagické obtize. Casta je
nutnost zavedeni perkutanni gastrostomie,
a to i v pripadé intenzivni logopedické
péce. Déti s CDM byvaji az po roce véku
schopny peroralniho pfijmu potravy.
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I kdyZz v novorozeneckém obdobi ne-
vznikd nutnost dlouhodobé respira¢ni
podpory a nejsou ptitomny znaky dysfagie
v tzkém slova smyslu, presto miize mit dité
s CDM tak tézké oslabeni svalii orofacialni
oblasti a krku (v¢etné doprovodnych zna-
kit respira¢nich obtizi, jako jsou neschop-
nost efektivniho kasle, rekurentni bron-
chopneumonie, ortopnoe — dechova tisen
vazana na polohu vleZe s nutnosti zmény
polohy, dyspnoe, apnoe), ze i z téchto dii-
vod je vyssi riziko, Ze nebude mozné, aby
dit¢ s CDM mohlo v prvnim roce Zivota
ptijimat potravu per os. Z vy$e uvedenych
divodu vznika u téchto déti vysoké riziko
neprospivani.

V oblasti komunikace mohou déti
s CDM dosahovat znac¢né variabilnich vy-
sledkil. Pfi vyvoji komunikace se mohou
pouze opozdovat nebo mohou mit téz$i
formu dysartrie ¢i anartrii. Cést z téchto
déti je neverbdlnich ¢i omezené verbal-
nich, odkdzanych na komunikaci pomoci
systém alternativni ¢i augmentativni ko-
munikace (AAK). Vyvoj re¢i déti s CDM
do zna¢né miry ovliviiuje pritomnost
¢i nepritomnost mentdlniho postiZeni.
Mentalni retardace se u déti s CDM udava
ve vy$i 50-60% (Ambler, 2004), a pokud
pfitomna je, tak nejéastéji ve formé stred-
né tézkého az tézkého mentalniho postize-
ni (Johnson et al., 2019). Do vyzkumného
vzorku studie (Berggren et al., 2018) bylo
zafazeno 41 déti s CDM. Z nich 6 mélo fe¢
odpovidajici typicky se vyvijejicim vrstev-
nikam, 50% déti mélo dysartrii a 14 déti
(33%) bylo neverbélnich s nutnosti vyu-
zivat AAK. DM tedy ovliviiuje také kog-
nitivni a behavioralni oblast a doprovézeji
ji deficity v psychosocidlnim fungovani,
vy$$i vyskyt deficitu pozornosti bez hyper-
aktivity, dzkost ¢i rysy autismu (Ekstrom
et al., 2008; Ekstrom et al., 2009; Ho et al.,
2015). U téchto déti se sice v détském véku
nevyskytuje katarakta tak jako u dospélych
osob s DM, pfesto vSak ve vy$$i mife pozo-
rujeme vyskyt deficitti ve vizualni pozor-
nosti, vizuokonstrukénich dovednostech,
pracovni paméti, planovani a kognitivni
flexibilité.

Celkové byvaji tyto déti popisovany
jako laskavé, klidné, pasivni s pomalym
pracovnim tempem, poruchou pozornos-
ti bez hyperaktivity, jez se snadno unavi
a nékdy trpi socialni uzkosti (Johnson et
al., 2019).

Vzhledem k zavazné symptomatologii,
jez se projevuje u déti s CDM v raném
véku, je dle Konsenzuilniho doporuce-
ni péle o déti s myotonickou dystrofii
typu 1 vhodné, aby tyto déti navstévovaly

klinického logopeda jiz od narozeni ¢i
velmi raného véku (Johnson et al., 2019).
Prestoze se jednd o progresivni onemocné-
ni, z terapeutickych interven¢nich opatfeni
neni vhodné volit jen strategie rezimové,
ale také strategie posilujici silu svalii v oro-
facialni oblasti pro zabezpeceni osvojenti si
optimalnich pohybovych vzori pfi prijmu
potravy a pozdéji také pii feci.

Kazuistika

Anamnestické udaje

U matky ditéte, jejtho otce a jeho sestry
a jejich otce byla diagnostikovdna myo-
tonicka dystrofie, chlapec je tedy pred-
stavitelem IV. generace rodiny, u niz byla
genetickym vySetfenim prokazana DMI.
Star$i sourozenec chlapce s vicecetnymi
vadami (sy. fetdlni akineze, hypoplazie
plic, polyhydramnion, kryptorchismus, fa-
cidlni dysmorfie) zemftel v 18. hodiné véku.
Porod per SC probéhl v 39. gesta¢nim tyd-
nu, chlapec nebyl kfien, pouze po dobu
dvou dnii vyzadoval dechovou podporu
(nCPAP, oxygenoterapie).

Status praesens
Chlapec je eutroficky, hypotonicky, pro-
sakly (celotélovy edém tkani se zvy$enym
obsahem vody). Ma kontraktury na klou-
bech HK i DK (Pes equinus, kontraktury
Achillovych $lach), dysplazii kyc¢li, bilate-
ralné je pritomny kryptorchismus. Je pri-
tomna plagiocefalie okcipitalné vpravo,
zjisténa byla facialni stigmatizace (hyper-
telorismus, gotické patro, podvyvoj Celisti),
tzv. ,kapii asta®

Maminka zapsala do dokumentace sou-
hlas s neintubovanim v ptipadé zhor$eni
respiracnich obtizi. Probéhlo genetické
vySetfeni, odebrdna byla krev na vyset-
feni DNA a karyotypu a nasledné byla
prokazana porucha 13CTD v genu DMKP
(proteinkindza pro myotonickou dystro-
fii), potvrzena byla diagnéza kongenitalni
myotonicka dystrofie.

Logopedické vysetreni

Chlapec byl vysetfen klinickym logope-
dem na neonatologickém oddéleni in-
termediarni péce. Pfi prvnim kontaktu,
ve véku péti dnd, byl ve stavu hlubokého
spanku, ve kterém dle reference maminky
travil vét§inu dne. Maminka byla poucena
o tom, jak hodnotit stav bdélosti, a o tom,
jak hodnotit pfipravenost k oralnimu pri-
jmu. Vzhledem k vysokému suspektnimu
riziku dysfagickych obtizi vazanych na pri-
marni diagnézu bylo do denniho dekur-
zu doporuceno zaznamenavat vysledky
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hodnoceni dle skaly ptipravenosti k oral-
nimu pfijmu. Jedna se o jednoduchou pé-
tibodovou $kalu IDFS I. - Infant Driven
Feeding Scale I. (Ludwig a Waitzman,
2007) hodnotici tonus, stav bdélosti a po-
zornosti, pritomnost hledaciho reflexu.
Pokud dit¢ dosahuje skoére I. nebo IL,
znamena to, ze je pro prijem potravy do-
statecné bdélé, ma vybavny hledaci reflex
a dobry ¢i adekvétni tonus. Dosahuje-li
skore III., znamend to, Ze je v pribéhu ma-
nipulace jen kratkodobé bdélé a nevykazu-
je signaly hladu. Skére IV. a V. poté zna-
mena, ze dité v pribéhu manipulace spi ¢i
dokonce dochazi ke zménam v srde¢ni ¢i
respira¢ni frekvenci, kdy se zakladni hod-
noty autonomni stability pohybuji mimo
bezpeéné parametry.

Pomoci této skély byl chlapec hodno-
cen kazdé tfi hodiny détskou sestrou. Skaly
k hodnoceni pripravenosti k ordlnimu
piijmu jsou primarné urceny pro déti na-
rozené pred¢asné, nicméné jejich pouziti
je velmi prospésné i u déti narozenych
v terminu s vysokym rizikem vzniku dys-
fagickych obtizi. Pro zajisténi bezpecnosti
pii ordlnim pfijmu je tieba, aby tyto déti
byly vystaveny ordlnimu pfijmu pouze teh-
dy, dosahuji-li skére I. nebo II. Skala IDFS
II. je rovnéz urc¢ena pro déti narozené
predcasné, jeji pouziti je vak pfinosné pro
vSechny déti se suspektnim rizikem dysfa-
gie. Pokud ma dité pfi oralnim pfijmu kva-
litni koordinaci sani, polykani a dychani,
jez se muze mirné zhorSovat s nastupujici
unavou, je dité hodnoceno skérem I. ¢i I1.
Skére III. znamena, ze kojenec vykazuje
znaky dysorganizovaného sani, skore IV.
znamena, Ze vykazuje znaky dysfunkéniho
sani. Skore V. poté znamena neschopnost
koordinovat sani, polykani a dychani, pti
kterém dochazi k signifikantnim zméndm
v srde¢ni/respira¢ni frekvenci a polykani
neni bezpeéné. Pomoci $kaly hodnotici
pripravenost k oralnimu pfijmu IDFS L
a $kaly hodnotici pribéh oralniho prijmu
IDFS II. (Ludwig a Waitzman, 2007) lze
snizit riziko aspira¢ni bronchopneumonie
a opétovné hospitalizace po propusténi aj.
(Azuma a Maron, 2020).

Diky vyuziti $kaly IDFS 1. byl chlapec
v dobé, kdy nedosahoval dostate¢né bdeé-
losti, krmen non per os nasogastrickou
sondou. Vysetfeni klinickym logopedem
probéhlo az Sesty den véku, kdy jiz chlapec
nékolikrat v prabéhu dne dosahl v ¢ase kr-
meni dostate¢né bdélosti.

Nejprve bylo vyuzito vySetfeni obser-
vace spontanni hybnosti dle profesora
Prechtla (2001), hodnotici spontanni
pohyby ditéte s ohledem na jejich kvalitu,
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variabilitu sekvenci, rychlost, prostorové
umisténi, pfitomnost rota¢ni komponenty
pohybu, charakter zacatku a konce pohy-
bu a pfitomnost tremoru. Bylo zjisténo,
ze chlapec ma chudy pohybovy repertoar,

sekvence pohybt je monoténni a pohyb
rozdilnych ¢asti téla neni komplexni.

Vyuzity byly i nékteré polozky ze $kaly
NAPI (Korner a Constantinou, 2001),
naptiklad pro hodnoceni pasivniho tonu
v ramennim kloubu.
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Chlapec byl schopen pomalého a ¢aste¢né-
ho pohybu, nebyl schopen dotdhnout loket
pres stied téla. Dale byla hodnocena schop-
nost navratu extendovanych koncetin, viz
obrazek 1.

Obrdzek 1: Hodnoceni pasivniho tonu v jednotlivych stadiich gestacniho véku. Otisténo se svolenim autora (Miickovd a kol., 2017).

Chlapec nevykazoval po extenzi HKK
zadnou reakci, dany vysledek odpovidal
vysledkim déti mladsich 28 tydnt véku.
Dale bylo z NAPI $kaly vyuzZito hodnoce-
ni orientace, tedy hodnoceni schopnosti
reakce zrakem a sluchem pfi tzv. ,nezivé
a zivé“ stimulaci. Chlapec nebyl schopen
reagovat na nezivou auditivni stimulaci
s vyuzitim Cerveného chrastitka jinak nez
zpozornénim bez snahy najit zdroj stimu-
lace (ziskal 4 body z moznych 7 bodt),
pti vizudlni stimulaci zpozornél a kratce
zafixoval o¢i na chrastitko (ziskal 3 body

Faze sani

z moznych 9 bodt). Hodnoceni zrakové
a sluchové funkce v novorozeneckém véku
je vySetfenim, které miizeme nejspise aso-
ciovat s budoucim kognitivnim potencia-
lem ditéte.

Pfi dal$im hodnoceni byla pozornost
vénovana postufe téla. Chlapec vykazo-
val hypotonii a tézkou generalizovanou
slabost téla, fixovanou pravostrannou
predilekci a tendenci zaujimat ve vSech po-
lohéach hyperextendované postaveni hlavy.

Poté bylo provedeno zhodnoceni oral-
nich struktur, pfi kterém byla zjiténa

Pozitivni komponenta sani

pritomnost gotického patra, podvyvoj ce-
listi a kratka podjazykova uzdicka.

Nasledovala zkouska efektivity nenutri-
tivntho sani s vyuzitim pétibodové skaly
Chantal Lau (Lau, Kuznierczik, 2001; Lau,
2015). Lau definovala pét stupnid vyvoje
nutritivniho i nenutritivniho sani, kdy je
pro kazdy stupenl definovana troven sani
v modalité ,expression’, tedy sani s vyu-
zitim pozitivniho tlaku, a také v modalité
»suction’, tedy sani s vyuzitim negativni
komponenty. Vyvoj sani je ptehledné zob-
razen v tabulce 3.

Negativni komponenta
sani

objevuje se / je arytmickd,

absentuje ¢i je vyjadfena

1 . . sy
amplituda variuje minimdlné
) pfi samostatném vyskytu je rytmickd s konzistentni amplitudou, je-li objevuje se / je arytmicka,
doprovazena negativni komponentou, je arytmicka s variujici amplitudou amplituda variuje
3 pfi samostatném vyskytu je rytmicka s konzistentni amplitudou, je-li je arytmicka,
doprovazena negativni komponentou, je rytmicka s variujici amplitudou amplituda variuje
. 1 . . . . je rytmicka, amplituda je
4-5 je rytmickd, amplituda je konzistentni Jeryt P )

konzistentni

Tabulka 3: Vyvoj pozitivni a negativni komponenty pfi nutritivnim i nenutritivnim sdni, adaptovdno dle Lau, 2015

Nenutritivni sani u chlapce vykazovalo
znaky II. stupné faze vyvoje sani (pozitivni
komponenta sani byla slabd, ale rytmicka,
negativni absentovala). Znac¢nd cast déti
narozenych extrémné a velmi predcas-
né dosahuje jiz v 32. gesta¢nim tydnu IIL
vyvojového stupné sani. Proto muzeme
tento vysledek povazovat vzhledem k prii-
méram ostatnich déti hospitalizovanych
na IMP za raritni (takto slabé sani lze de-
tekovat v prvnim tydnu po porodu obvykle
jen u déti maminek s abusem drog).
Nutritivni sdni bylo po vyvoladni hle-
daciho reflexu hodnoceno zkouskou sani

sondou po prstu s vyuZitim vyzivové sondy
CN 01 a strikacky o objemu 1ml. Do st
byly manuédlné vpravovany dousky o veli-
kosti 0,20ml (tedy objemu mensiho, nez
je typicka velikost bolusu u donosenych
novorozencil) pro zaji§téni bezpe¢nosti pri
polykani. Byla monitorovana saturace a sr-
de¢ni frekvence. Chlapec zistal kardiopul-
monalné stabilni. Nutritivni sdni chlapce
vykazovalo také znaky II. stupné vyvojové
faze sani.

Pii klinicko-logopedickém vySetfeni
nebyly detekovany symptomy dysfagie,
tudiz bylo mozno s opatrnosti pristoupit

k perordlnimu piijmu a zahdjeni terapie
klinickym logopedem.

Logopedickd terapie

Doporuceno bylo v pribéhu dne vyuzi-
vat pomiticku pro polohovani hlavy a ¢as-
to ménit polohu pro prevenci prolezenin.
Déle byla maminka podrobné instruovana,
jak pti manipulaci vyuzit tzv. ,Bobat han-
dling® (zptisob manipulace s ditétem, pii
kterém ovliviiujeme posturalni napéti dité-
te tak, aby mohlo prevzit aktivni kontrolu
nad vlastnim drzenim téla a bylo schopno
samo iniciovat pohyb), jez je kratkodobé
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efektivni, pokud ho vykonava terapeut, ale
obvykle miva zdsadnéj$i dopad na moto-
ricky vyvoj, pokud ho rodi¢ vyuziva jako
24hodinovy koncept (Cameron et al., 2005;
Lee, 2017; Khurana et al., 2020). Mamince
bylo tedy vysvétleno, ze pti manipulaci ne-
smime provokovat patologické pohybové
vzory, coz v tomto konkrétnim pripadé
zahrnovalo snahu zabranit reklinaci hla-
vy, abdukei v ky¢lich a extenzi v abdukci
v ramennich kloubech, ale naopak musime
zajistit optimalni ,alignment hlavy a tru-
pu“ (vyrovnani téla do osy a zajisténi ne-
utralniho postaveni hlavy). Tento ptistup
je prevenci rozvoje asymetrie, jez vznikd
predevs$im u hypotonickych déti, které ne-
jsou aktivni a nemohou ménit svou pozici,
a je dale také predpokladem pro budouci
aktivizaci Sikmych brisnich svalt.
Mamince bylo také vysvétleno, jak
provadét dvé zakladni oralné-motoricka
cviceni: tapping po linii trigeminu (pro-
prioreceptivni a exteroreceptivni stimulace
taktilnimi podnéty prostfednictvim po-
klepavani) a cviceni pro posileni negativni
komponenty sani. V nasledujicich dnech
byl jiz chlapec schopen ze sondy po prstu
aktivné nutritivné sat sam, nicméné sani
bylo velmi kratké (saci cykly obsahovaly
jen 2-3 saci salvy). Chlapec vSak dobrte re-
agoval na doporucena cviceni, délka sacich
cyklt se prodlouzila postupné na 5-7 salv
v sacim cyklu (takto dlouhé saci cykly mi-
vaji obvykle déti narozené extrémné a vel-
mi pfedcasné v 32.-33. tydnu gestace),
proto bylo mozné ptistoupit od osmého
dne jeho zivota ke krmeni z lahvicky
se savickou. Zvolena byla savicka NUK
S Preterm, jednorazova, ortodonticka,
latexovd. Chlapec byl v nésledujicich né-
kolika dnech schopen pfijmout aktivné pl-
nou davku tekutiny z lahvicky se savickou.
Stupen sani dle Chantal Lau (Lau, 2015)
byl diky cvi¢enim pro posileni negativni
komponenty sani jiz ve st. III, chlapec v§ak
stale nebyl schopen generovat negativni
tlak pfi sani, predominantné vyuzival tlak
pozitivni. Sani bylo hodnoceno jako sani
dysfunkéni. Proto bylo doporuceno stabi-
lizovat tvare prstem, coz omezilo tendenci
chlapce do savicky kousat. Naddle byla
monitorovana Uroven saturace a srdecni
frekvence, chlapec ztistaval pti krmeni kar-
diopulmonalné stabilni. Pro krmeni byla
doporucena poloha na boku. Maminka,
u které byla také diagnostikovana DM,
vak nebyla schopna tuto polohu vzhle-
dem ke slabosti svych rukou udrzet, proto
bylo nutné vyuzit polohovaci klin a chlap-
ce v pelisku pomoci polohovacich pomu-
cek polohovat do polohy hnizdo na boku.

Maminka méla poté na starosti jen drzeni
lahve u krmeni a stabilizaci jedné tvare.
Po Sestnacti dnech byl chlapec propustén
do domaci péce.

Chlapec i nadale navstévoval ambu-
lantné klinického logopeda. Otocit se
na brisko dokazal poprvé v sedmi mésicich
véku. Na bfise v$ak byl schopen kratce
zvednout hlavu az v deseti mésicich véku.
Past koni¢ky nedokédzal ani v roce véku.
V prvnim pilroce Zivota nosil Frejkovu
petinku, v druhém ptlroce Zivota absol-
voval operaci Achillovych $lach a byla mu
provedena discize podjazykové uzdicky.
V roce véku zpracuje pevnou mékkou stra-
vu diagonalné-rota¢nim zpusobem, napije
se z hrnicku, ale zatim ne ze slamky. Pfi
reduplika¢nim Zvatlani pouziva kombinaci
hlasek A, E, L, P, B, M, J, H.

Diskuze

V tomto pripadé se jednalo o chlapce, je-
hoz zakladni diagndza s sebou nese vysoké
riziko vzniku poruchy polykani. Logicky
tedy vznikd otdzka, pro¢ nebyl danych
chlapec kojen, kdyz je prokdzano, ze pri
kojeni dochazi ke kvalitnéjsi koordinaci
sani, polykani a dychani (da Costa SP et
al., 2008). Bylo tomu tak proto, Ze mamin-
ka méla velmi slabé ruce a soucasné mél
chlapec vyrazné oslabené svaly v orofacial-
ni oblasti. Aby udrzel pfisani na prsu, mu-
sel by byt velmi kvalitné polohovan s vy-
uzitim obou hornich koncetin maminky.
Ta toho vsak nebyla pro svalovou slabost
schopna. Nejen pfi krmeni, ale i pti dal$ich
béinych cinnostech potfebovala pomoc
o$etfujiciho persondlu. Z toho diivodu se
rozhodla, ze bude chlapce krmit z lahvicky
se savickou, protoze pro kojeni by vzdy po-
trebovala dopomoc dalsi osoby.

Tato volba v$ak s sebou nese vzdy vyssi
riziko moznych obtizi pi koordinaci sani,
polykani a dychdni. Zvysit bezpe¢nost pri
oralnim ptijmu a prispét k zachovani fyzio-
logické stability/stabilizace mizeme u déti
narozenych predcasné ¢i déti s vyrazné
patologickou distribuci tonu pomoci po-
lohovani (Ross a Phiblin, 2011). Historicky
byly tyto déti pfi krmeni z lahvicky se
savickou polohovany vleze na zadech.
V roce 2014 zacala byt v odborném tisku
doporudovana pro déti narozené predcas-
né a déti s patologickou distribuci tonu
semi-elevovand supinaéni poloha (Park et
al,, 2014) s cilem snizit respira¢ni zatéz plic
pfi oralnim prijmu. Tato pozice vsak zpii-
sobuje, Ze jazyk a mékké patro ditéte klesa
zpét vlivem gravitace a tim blokuje horni
cesty dychaci (Litman et al., 2005), tudiz
doslo ke zméné doporuceni ve prospéch
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semielevované polohy na boku. Tato
poloha je vhodna pro vSechny déti s ri-
zikem dysfagie pfi dysorganizovaném c¢i
dysfunkénim sani. Sat v poloze na boku
je méné naméhavé, umoznuje (spiSe nez
v poloze na zadech) anterio-posteriorni
pohyb hrudniku, coZ usnadnuje dychani
a sekundarné miize pomoci i pti koordina-
ci sani, polykani a dychani (Ross a Phiblin,
2011; Jackman, 2013; Park et al., 2014).
Studie (Clark et al., 2007; Dawson et al.,
2013; Park et al, 2014) zkoumaly efekt
polohovani na fyziologické funkce pfi pti-
jmu potravy u déti narozenych predcasné.
Tyto zavéry lze vyuzit i u déti fragilnich,
s patologickou distribuci tonu a vysokym
rizikem dysfagie, narozenych v terminu.
Bylo zjisténo, ze pti vyuziti semi-elevované
polohy na boku maji déti pfi krmeni vys$si
uroven saturace (Clark et al., 2007), men-
$i kolisani srde¢ni frekvence (Park et al.,
2014) a soucasné je krmeni kratsi (Dawson
et al.,, 2013). Subgloticky tlak je v této po-
loze zvySeny, coz umoznuje lepsi ochranu
dychacich cest pred aspiraci (Park et al,
2014). Poloha na boku také zpomaluje
rychlost prttoku tekutiny savickou. V po-
loze na zadech je piisobeni gravitace na te-
kutinu vyraznéjs$i nez v poloze na boku,
kdy se tekutina miiZe sbirat v tvafich, coz
umoznuje lépe organizovat bolus tekutiny
(Litman et al., 2005). V neposledni radé
tato poloha redukuje vizualni stimulaci/
stres u déti, které maji potiZe se zamérenim
pozornosti na krmeni.

V poloze na boku lze také snaze zajis-
tit kvalitnéjsi polohovani hlavy ve vztahu
k télu nez v poloze na zadech. Nejen pro
déti s kongenitélni myotonickou dystrofii,
ale pro vétsinu déti s vyraznéj$i hypotonii
a tézkou generalizovanou slabosti téla byva
typické, ze maji tendenci zaujimat (nejen
v novorozeneckém obdobi) ve vsech po-
lohach hyperextendované postaveni hlavy.
V takovém piipadé je nezbytné rodice vést
a dlouhodobé provazet pii ,Bobath han-
dlingu® zajistujicim spravny ,alignment
téla“ nejen pti pfijmu potravy, ale i pfi
manipulaci, a ucit je, jak polohovat dité
pomoci specidlnich pomtcek v postylce.
Diky tomuto specifickému handlingu
ziskava dité zazitek senzomotorické zku-
$enosti z pohybu, jenz je blizky fyzio-
logickym pohybovym vzortim, coz ma
pozitivni dopad na neuroplastické zmény
v centralnim nervovém systému.

Diky vlastnimu pozorovani mtizeme
také dale dodat, ze hyperextenze hlavy
a nestabilita pletence ramenntho totiz
sekundarné pisobi nestabilitu jazylky, jez
je drzena na svém mist¢ pouze svaly a vazy.
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Cinnosti téchto sval@i se méni poloha ja-
zylky vuci patefi. Pokud jsou tyto svaly
oslabené, a dité zaujima po vétSinu dne
hyperextenzi hlavy, jazylka je umisténa
vy$e vzhledem k obratliim patefe (nachazi
se na drovni obratle C1), coz sekundarné
ovlivni i polohu jazyka a silu, s jakou jazyk
muze generovat predev$im negativni, ale
sekunddrné i pozitivni komponentu sani.
Z vlastni zku$enosti miizeme také potvr-
dit, Ze kvalitu sdni u téchto déti vyznamné
ovlivni i brzké zatazeni reflexniho otaceni
a posléze i reflexntho plazeni z Vojtovy re-
flexni lokomoce vedené fyzioterapeutem,
které ma potencial ovlivnit naptimeni pa-
tefe (aktivizace svalovych vzpfimovacich
mechanismt), drzeni hlavy a centraci
kloubti. Orofacidlni cviky, které muze
doporucit logoped pro dité, jehoz sani po-
strada negativni komponentu, maji mensi
efektivitu, pokud jsou vyuzity izolované,
bez soucasného vyuziti metod neurovyvo-
jové rehabilitace.

Pro zajisténi bezpecnosti peroralniho
ptijmu bylo také nutno zvolit savicku,
ktera bude z mékkého, flexibilniho mate-
ridlu, souc¢asné bude mit pomaly pritok
tekutiny savickou a pfinejmensim alespon
dobry koeficient variace pritoku tekutiny
savickou (CV < 2) s ohledem na doporu-
¢eni (Pados et al., 2019). Koeficient vari-
ace zjistime tak, ze standardni odchylku
pritoku délime primérnym pritokem
(Cervenkova, 2022). Pokud je koeficient
variace mensi nez 2, znamena to, Ze pfi po-
uziti raznych savicek stejného typu od stej-
ného vyrobce se bude rychlost pritoku lisit
maximalné o 20 %, pti koeficientu variace
mensi nez 1 o 10%. Zvolena byla savicka
NUK S Preterm, jednorazova, ortodontic-
ka, latexova. Latex je material, ktery je vy-
razné mékei nez silikon. Tento typ materi-
alu je vhodny pro déti s vyrazné oslabenym
sanim. Ortodonticky tvar savicky neni pro
déti vyvijejici se fyziologicky v prvnim
pulroce zivota vhodny, ale détem s vyraz-
nou orofacialni hypotonii usnadnuje sani

a mnohdy je jedinou moznou volbou, po-
kud chceme, aby déti aktivné saly. V pripa-
dé vysokého rizika dysfagie je vhodné volit
savicky s excelentnim koeficientem variace
(CV < 1). Takovy produkt v$ak za splnéni
ostatnich pozadovanych parametrt na sa-
vicku (latex, ortodonticky tvar savicky)
neni aktudlné na trhu. Savicky z latexu
totiz mivaji obvykle vzhledem ke svému
materialu koeficient variace vy$si a nejkva-
litngjsi dostupné produkty mivaji CV < 2.
K rozvoji klinickych znaku poruchy po-
lykani v tomto pfipadé¢ dle naseho nazoru
nedoslo mimo jiné také diky volbé vhodné
lahvi¢ky se savickou. Chlapec vykazoval
pouze znaky dysfunkéniho sdni v dobé,
kdy dochazelo k pfechodu z neoralniho
na plny ordlni pfijem potravy. I to se poda-
filo pomoci vhodné zvolenych rezimovych
a primych terapeutickych technik pozi-
tivné ovlivnit a posléze i eliminovat. Mezi
laickou a bohuzel nékdy i mezi odbornou
vefejnosti je roz$ifen mytus, Ze sani z lah-
vicky se savickou s pomalym pritokem
déti, které jsou slabé, oslabené ¢i hypoto-
nické, unavi. Pokud bychom vsak volili sa-
zvy$ené naroky na rychlost polykani mo-
hou sekundarné omezit schopnost ditéte
integrovat do sacich cykld dostate¢né dy-
chani a zpiisobit hypoxémii (nedostate¢né
zasobeni krve kyslikem), jez snizuje vydrz
u sani, a v nékterych ptipadech muze dojit
az k desaturaci (Amaizu et al., 2008). Proto
je v mnoha pripadech klicem k uspéchu
volba vhodné savicky pro kazdé dité indi-
vidudlné na podkladé znalosti o rychlosti
pritoku tekutiny savickou i koeficientu va-
riace prutoku tekutiny savickou. Spravnost
volby savicky neovéfujeme jen objektivné
(saturace, srde¢ni frekvence), ale i kva-
litativnim  zhodnocenim  prfitomnosti
averzivnich znaki stresu dle Synaktivni
teorie (Als, 1986). Pokud dité s vysokym
rizikem poruchy polykani ziistane pfi per
os prijmu kardiopulmondlné stabilni, ale
stale vykazuje averzivni stresové reakce
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v systému interaktivity a pozornosti, bdé-
losti i v systému motorickém, je vysoka
pravdépodobnost, ze muze pfijem potravy
z lahvicky se savickou za dva mésice v bdé-
1ém stavu odmitat zcela. V okamziku, kdy
jsou déti schopny v poloze na brisku zved-
nout hlavu a oto¢it ji do stran, se totiz méni
zpusob sani, a to ze sani reflexniho na sani
volni. Volni sani pfinasi détem jistou miru
svobody. Pokud je savi¢ka vloZena do ust,
nemusi zacit sat, mohou pevné sevrit rty,
oto¢it hlavu na stranu ¢i dokonce rukama
lahev odtlac¢ovat. Dysorganizované sani
neni nikdy pro dité piijemné. Dokud dité
saje reflexné a soucasné prozivad nepti-
jemné pocity pfi dysoragnizovaném sdni,
averzivni projevy jsou pritomny vzdy, maji
v8ak diskrétni charakter, a proto mohou
byt velmi snadno pecujici osobou prehléd-
nuty. Ve dvou mésicich véku v§ak m4 dité
jiz dostatek motorickych dovednosti, aby
mohlo odmitnout pfijem potravy, ktery
mu prinasi neptijemnou zkusenost.

Zaveér

Déti s kongenitalni myotonickou dystro-
fif jsou v novorozeneckém a také raném
véku ohrozeny vysokym stupném rizika
vyskytu dysfagie. Soucasti multidiscipli-
narniho tymu, ktery pecuje o tyto déti, by
proto vzdy mél byt klinicky logoped. Jeho
tkolem je u téchto déti vhodné nacasovat
prvni ordlni pfijem a zajistit spravné po-
lohovani ditéte, a to nejen pti piijmu po-
travy, ale i v pribéhu dne pfi manipulaci
a pomoci specialnich pomiicek v postylce.
Také je tfeba doporucit konkrétni cviceni
pro posileni negativni komponenty séni,
a pokud dité neni kojeno, také vhodnou
lahvicku se savickou. Volba vhodného typu
savicky je pfi snaze o eliminaci rizika dy-
sfagie zcela zasadni. Péce o tyto déti musi
byt interdisciplinarni, proto je vhodné, aby
logoped intenzivné spolupracoval s fyzio-
terapeuty a také vSemi dal$imi cleny tymu.
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