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Nervovosvalové (neuromuskuldrne) o-
chorenia predstavujua velkd skupinu réz-
norodych postihnuti kostrovych (skele-
tovych) svalov a periférnych nervov. Ich
spoloénym ptiznakom je postupny vyvoj
slabosti svalov, ¢&asto sprevdadzany
zmen3ovanim ich objemu (amyotrofiou).
O pacientoch s takto postihnutymi svalmi
preto hovorime ako o muskuldarnych
(svalovych) dystrofikoch.

Svaly su najvé&iou bunkovou masou tela,
a teda aj jeho najvacsim organom.
Zabezpedujia polohu tela a jeho
rdznorodé pohyby. Pri ich ochoreni sa
preto zniZuju moZnosti pohybovych akti-
vit, a tym aqj fyzického pracovného vy-
konu.

Nervovosvalové ochorenia moZno rozdelif
podla miesta primarneho (prvotného)
postihnutia na:

1. primérne ochorenia svalov,

2. poruchy nervovosvalového spojenia,

3. ochorenia peritérneho motorického
neurdnu (neurogénne amyotrofie).



PRIMARNE OCHORENIA SVALOV

Ide o skupinu ochoreni s prvotnym
chorobnym postihnutim svalovych
vidkien. S rozvojom chorobného procesu
sa postupne vyvija aj svalova slabosf a
zvyiuje sa ubytok svalovej hmoty
(atrofia). Primdarne ochorenia svalov sa v
odbornej literatdre oznacujua tieZ ako
myopatie. Vrodené svalové ochorenia
majd svoju  pricinu v  poruchdach
dedi&nych znakov (génov). Ziskané
svalové ochorenia moéZu maf rdézne
priginy, napr. zdapal, metabolicku
poruchu, endokrinnd poruchu a ine.
Rozpoznanie tychto ziskanych svalovych
ochorenl je doleZité pre vZasneé zacatie
cielenej lie¢by, ktora &asto moZe viest k
uplnému vylie€eniu pacienta.

Medzi vrodenymi myopatiami pomerne
velkU skupinu tvoria progresivne svaloveé
dystrofie.

PROGRESIVNE SVALOVE DYSTROFIE

Ochorenia sa mdZu prejavit v ktorom-
kolvek veku, va&sinou viak zacinaju uz v
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detskom veku. M&Zu byt postihnuté
vietky skupiny skeletovych svalov, naj-
ma viak svaly plecového a panvového
pletenca. Postupne sa vyvija slabost a
atrofia svalov. Slabosf svalov plecového
pletenca sa prejavi poklesnutim pliec.
Pacient s ndmahou dviha ruky nad hla-
vu. Lopatky odstavaja (anjelské kridla).
Ak su postihnuté driekové svaly a svaly
panvového pletenca, zakrivenie drieko-
vej chrbtice v predozadnom smere je
zvy$¥ené a pacient frup zaklana dozadu,
aby si zabezpel&il postoj a chddzu.
Chédza je knisavda a pripomina kacaciu
chédzu, (Myopatickd chdédza - frup sa
pri kazdom kroku vychyluje z boka na
bok.) Pacienti s ndmahou vstavaju z
lefiacej polohy a pri vzpriamovani si
pomdahaju podopieranim sa o ruky pl-
haja po viasinom tele). Ubytok svalov
sprevadza ich skracovanie, €o sa preja-
vi kontraktarami (frvalé skratenie svalov
prejavujuce sa obmedzenim ich pohy-
bu) a rozvojom deformit chrbtice a kon-
¢atin,

Najzndmejsie sa tri typy progresivhych
svalovych dystrofif, a to:
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Duchenneova forma

Postihuje najmd& chlapcov, vynimoéne
dievéatd. Zacdina postihnutim svalov
panvového pletenca. Napadnym pri-

znakom ochorenia je zva&ienie objemu-

niektorych svalov, napriklad lytok. Je to
sposobené nadmernym hromadenim tu-
kového tkaniva pri pokra&ujucej atrofii
svalovych vldkien. Nazvom Beckerova
forma myopatie sa oznaduje svalova
dystrofia zapric¢inend poruchou toho
istého génu ako pri Duchenneovej forme
myopatie, aviak s neskor§im zadiatkom
ochorenia.

Pletencovy typ

Tento typ svalového ochorenia sa vy-
skytuje pribliZne rovnako casto u chlap-
cov, ako aj u diev&at. Za&ina oby&ajne
po desiatom roku Zivota. Niekedy moZu
byt najprv postihnuté svaly plecoveého
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pletenca a svaly dolnych kon&atin ai
neskdr. Priebeh ochorenia je pomalidi
ako u Duchenneovej formy myopatie.
Tento typ myopatie je zapri€ineny poru-
chou rdznych génov, a preto nemusi isf u
réznych pacientov o ta istd pri¢inu o-
chorenia.

Facioskapulohumerdalny typ

Vyskytuje sa relativne menej &asto ako
predchddzajlice dva typy. Prvé byvaju
postihnuté svaly tvare. Neskdr sa rozvija
aj slabost svalov plecového pletenca a
svalov na prednej &asti predkolenia.
Ochorenie prebieha pomaly a neov-
plyviiuje diZku Zivota.

Okrem uvedenych typov progresivnych
svalovych dystrofii je v sa&asnosti rozpo-
znanych viacero dallich vrodenych myo-
patii. Patria sem aqj viaceré typy meta-
bolickych myopatii. Samostatnu skupinu
svalovych ochoreni tvoria stavy so zvy-
fenou drdaZdivostou membrdn svalovych
vlidkien (myoténie), ako aj stavy so z4-
chvatovite sa vyskytujicou zniZenou
draZdivosfou membrdan svalovych via-
kien (periodické obrny svalov).
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Poruchy nervovosvalového
spojenia

M&Zu byt vrodené alebo ziskane. Zo
ziskanych ochoreni sa najCastejiie
vyskytuje myastenia gravis - autoimunne
ochorenie, pri ktorom imunitny systém
organizmu tvori protilatky poskodzujuce
nervovosvalové spojenie. Vedie to k

poruche prenosu vzruchu z nervu na sval,

&o sa prejavuje zvysenou unavitelnosfou
svalov. Casto sa vyskytuje pokles o&nych
vie€ok, dvojité videnie a porucha
ptehltdvania potravy. Ochorenie je
lie¢itelné.

Neurogénne amyotrofie

Slabosf a ubytok svalovej hmoty zapri-
&ifluje prvotnd porucha motorickych
nervovych vidkien., Ak su postihnuté mo-
torické nervové bunky v prednych ro-
hoch miechy, tak hovorime o spindinej
amyotrofii. Vrodené spindalne amyotrofie
sa moéZu prejavit vo vietkych vekovych
skupindch. Naj&astejSie su postihnuté
pletencové svaly. V detskom veku je to-
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to ochorenie zndme pod ndzvom
Werdnig-Hoffmannova choroba. Viodene
postihnutia periférnych nervovych vidkien
su naj¢astejsie ozna&ované ako choroba
Charcot-Marie-Tooth. Prejavuje s
oslabenim a atrofiou najma svalov ndh a
predkoleni, kym svaly rdk a predlakti su
oby&ajne postihnuté menej. PretoZe pri
tomto ochoreni su oslabené svaly
prednej &asti predkolenia, hovorime gj o
tzv. kohutej alebo bocianej chodzi.

Pri¢iny nervovosvalovych ochoreni

Nervovosvalové ochorenia maja velmi
réznorodé priciny, MéZu to byf jednak
ochorenia ziskané v priebehu Zivota,
napr. prejavy zapalu, ndsledky pdsobe-
nia toxickych [atok (alkohol), ndasledky
poridch metabolizmu (cukrovka) a pod.,
jednak je to velké mnoistvo vrodenych
ochoreni, kde moZno zistif rébzne poru-
chy génov.

Co sa vysetruje?

U kaZ?dého pacienta s nervovosvalovym
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ochorenim je potrebné vykonat podrob-
né vySetrenie krvi a moc&u. U svalovych
ochoreni je zvia3t vyznamné vyletrenie
svalového enzymu - kreatin-kindazy. Typ
nervovosvalového ochorenia mdZeme
upresnif elektromyografickym vy3etre-
nim. Pri tomto vy3etreni moZno bliZiie
ur&if aj stupef nervovosvalového postih-
nutia. Pri vySetreni sa zaznamendvaju
elektrické potencidaly svalovych a nervo-

vych vidkien pomocou §pecidlnych sni- -

macich elektréd a elektromyografické-
ho pristroja. Na zistenie pri¢iny ochore-
nia je &Casto potfrebné odobraf malud
vzorku svalu alebo nervu a zhodnotif ju
pod mikroskopom. Vysledok vy3etrenia
mébZe prispief k uréeniu spravnej liecby,

Prognéza a lie&ba svalovych
amyotrofli

vac&sina vrodenych nervovosvalovych o-
choreni sa postupne zhoriuje. Rychlosf
tohto zhorlovania je u jednotlivych pa-
cientov rozdielna. Ur¢enie prognoézy za-
visi od presnosti stanovenia diagnézy.
Podpornd medikamentézna a rehabili-
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ta&nda lie¢ba mdbie priebeh ochorenia
spomalif. V tych pripadoch, ked prici-
nou svalovych amyotrofii sG ochorenia
zapalové, niektoré metabolické alebo
endokrinné, moZno cielenou lie¢bou
upravif zdravotny stav pacienta., Velmi
doleiité je pravidelné a cielené cvice-
nie. Cvic¢if sa mda niekolko raz denne q
cviky treba prispésobif charakteru o-
chorenia. Pacient by nemal cvi¢if aZ do
pocitu anavy alebo vy&erpania.
Pravidelné cvicenie zabrafuje rozvoju
skracovania postihnutych svalov a s tym
spojenych deformit. Podporne pdsobi qj
kupelnd lie¢ba. OdporuZa sa denne tep-
ly kupel (37 'C) po dobu 30 mindt,
Pozornost je potrebné venovaf aj dé-
kladnému prelie¢eniu horda&kovitych
ochoreni, najmda lieCbe zapalov hor-
nych dychacich ciest.

Komplexnda zdravotna a socidalna
starostlivosf

Komplexnd zdravotnd a socidalna starost-
livosf by mala zahriovat cely rad na
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seba nadvdzujicich a vzdjomne prepo-
jenych opatreni, zameranych na maxi-
malne zlep3enie kvality Zivota pacienta.

Prvym vyznamnym krokom by malo byf
ur€enie presnej diagnézy. Vo vyspelych
krajindch sveta sa realizuje zvadcia v
diagnostickom centre pre nervovosvalo-
vé ochorenia. Pracuje tam niekolko od-
bornikov, ktori sa zG&astiuju na urdeni
presnej diagndzy, pricom vyuZivajid mo-
dernu pristrojovd techniku a vykonavaju
odbornu poradensku sluzbu pre ambu-
lancie.

Charakter neuromuskularnych ochoreni
si vyZaduje aj spoluprdacu s dal¥imi od-
bornikmi (ortopéd, kardiolég, pneumo-
l6g. psycholdg, socioldg, pracovny te-
rapeut), pretoZe pacienti s nervovosva-
lovym ochorenim potrebujd &asto qj ich
pomoc.

LieCebnu rehabilitaciu by mal planovat a
kontrolovat skuseny odbornik na ner-
vovosvalové ochorenia. Pri vrodenych
nervovosvalovych ochoreniach je po-
trebnd Gzka spolupraca s klinickym ge-
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netikom. Komplexnd starostlivost by ma-
la zabezpedif tfaké podmienky pre Zivot
pacienta, aby mohol dosiahnuf maxi-
mdalne moZné vzdelanie a vhodné pra-
covné zaradenie. Starostlivost o pacien-
ta by mala vychdadzat z jeho individual-
nych potrieb a aktudaineho zdravotného
stavu. PouZitie modernej pocitacovej
techniky umoZiuje zvysif stupef nezdvis-
losti pacienta. Je potrebné v maximal-
nej miere odstranit bariéry nielen v o-
bytnych priestoroch, ale aj v hromadnej
doprave. Do komplexnej starostlivosti o
pacienta s nervovosvalovym ochorenim
treba zapojif aj jeho rodinnych prislus-
nikov.

Organizacia muskularnych
dystrofikov v SR (OMD v SR)

Organizdcia zdruZuje ludi postihnutych
nervovosvalovymi ochoreniami, odbor-
nikov na ich lieC¢enie a priaznivcov.
Celkovy po&et osdb s nervovosvalovymi
ochoreniami u nds moZno odhadndf (na
z4aklade informacii ziskanych z okolitych
krajin) na 25 000, Z toho po&et 0s8b s
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vrodenymi nervovosvalovymi ochorenia-
mi by mal byf pribliZzne okolo 2500. V
sG&asnosti je organizovand mensia &asf
pacientov s nervovosvalovymi ochore-
niami. Je to pravdepodobne zapri&ine-
né nedostato&nou informovanosfou o
existencii organizacie a o jej aktivitach.
Ulohou organizacie je docielit zvyienu
zdravotnu i socidinu starostlivest o Tudi
postihnutych nervovosvalovym ochore-
nim, pretoZe Zivot s muskuldrnou dystro-
fiou prind3a kaZdému postihnutému a
jeho rodine mnoho vaznych problémov.
Pri snahe o sebarealizaciu sa postihnuta
osoba stretdva so systémom bariér fyzi-
kalneho, ako aj psychického charakte-
ru. Organizacia muskularnych dystrofi-
kov v SR je &lenom Eurépskeho zdruZe-
nia organizdcii muskularnych dystrofi-
kov (EAMDA) od roku 1993. Svojim &len-
stvom ziskala pristup k najnoviim infor-
maciam o vysledkoch vyskumu a o vyvoji
komplexnej starostlivosti o takto posti-
hnutych ludi vo vyspelych 3tatoch sveta.
Organizacia vydava svoj bulletin
"OZVENA". V fiom su uverejnené cenné
informacie pre postihnuté  osoby.
Casopis je zasielany po3tou kaidému
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&lenovi organizdcie. Ro&ny &lensky po-
platok je v su&asnosti nizky (40,- Sk). Za
&lena organizdcie sa moZno prihlasif na
niziie uvedenych adresdch. MoZno tu qj
ziskaf bliZsie informacie o aktivitdch,
ako aj o informa&nych publikaciach or-
ganizdcie.

Adresy organizdcii muskularnych
dystrofikov v SR:

OMD v SR, Sportova 5, 831 04 Bratislava,
&, tel.: 07/215830

OMD v SR, Pekdrska 8, 972 51 Handlova,
&, tel.: 0862/915683

Vydal Ustav zdravotnej vychovy,
Bratislava 1996.
Napisal doc. MUDr. Lubomir Lisy. DrSc.
Sadzba a tlag Uzv.
Nepredajns.
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