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Abstrakt

Amyotroficka laterdlni sklerdza (ALS) je
progresivni neurodegenerativni onemoc-
néni. K typickym symptomiim onemoc-
nén{ patfi mj. dysartrie a dysfagie (tzv.
bulbarni prfiznaky). Postupné oslabeni az
ztrata fe¢ovych funkci stavi pacienty s ALS
do pozice vaznych kandidata pro zavedeni
alternativni a augmentativni komunikace
(AAK). Pacienti s ALS by méli byt od po-
¢atku onemocnéni sledovani klinickym
logopedem s pravidelnym hodnocenim
fe¢ovych funkci, doporudenim a nasta-
venim AAK. Zajisténi moznosti komuni-
kace po celou dobu onemocnéni vyrazné
zlepsuje kvalitu Zivota pacient i jejich
blizkych. Prispévek prezentuje vysledky
dlouhodobého sledovani souboru 89 pa-
cientd s ALS se symptomy bulbarni dys-
funkce se zaméfenim na vyuzivani metod
AAK a nacasovani zahajeni jejich pouZiti.
Ve sledovaném obdobi vyuzivala v nasem
souboru AAK neceld polovina pacien-
td. Dle oc¢ekavani $lo vétsinou o pacienty
s tézkou dysartrii ¢i anartrif. K vyuzivani
AAK pfistoupili pacienti nejcastéji pri-
blizné po 16 mésicich od zacatku rozvoje
bulbarnich ptiznakd. Doba zapojeni AAK
vSak byla vyrazné individudlné variabil-
ni a u nékterych pacientt nebyla v naSem
souboru AAK vyuzivina dokonce ani
po vice nez 8 letech od inicidln{ manifesta-
ce bulbarni dysfunkce.

Abstract

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is
a progressive neurodegenerative disease.
Among others, dysarthria and dyspha-
gia (ie. bulbar dysfunction) represent
common clinical manifestations of ALS.

Gradual impairment or even loss of speech
functions puts ALS patients in the position
of serious candidates for the implemen-
tation of Alternative and Augmentative
Communication (AAC). Regular follow-up
with the assessment of speech functions
and AAC recommendation and settings in
the relevant cases provided by the Clinical
Speech Therapist are recommended in all
ALS patients, from the onset of the disease.
Maintaining the possibility of communi-
cation and interaction with the family and
friends throughout the disease significant-
ly improves the quality of life of patients
and their caregivers. The paper presents
the results of the long-term follow-up of
a group of 89 ALS patients with bulbar im-
pairment, focused on the use of AAC and
the timing of AAC onset. Almost one-half
of our patients started to use AAC in the
follow-up period. Not surprisingly, the
AAC methods were used mainly by pa-
tients with severe dysarthria or anarthria.
In the study sample, patients started to
use AAC approximately 16 months after
the onset of bulbar symptoms. However,
the time to onset of AAC was significant-
ly variable individually, and a few patients
did not use any AAC methods, even in the
interval of more than 8 years from the on-
set of clinical bulbar impairment.
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Uvod

Amyotroficka lateralni skleréza (ALS) je
zdvazné progresivni neurodegenerativ-
ni onemocnéni. Je charakterizovano po-
stupnou ztratou mozkovych a spindlnich
motoneurond (onemocnéni motorického
neuronu, motor neuron disease). Klinicky
se projevuje progredujici parézou svalt
koncetin, trupu i bulbarni oblasti, ob-
vykle s fokalnim zacatkem a postupnym
$ifenim jak v rdmci postizené oblasti, tak
soucasné na dalsi casti téla. Dle inicial-
nich symptomu Ize ALS rozdélit do dvou
zékladnich skupin: forma spinalni (kon-
Cetinovd) s prvnimi priznaky ve smyslu
oslabeni hybnosti koncetin, anebo forma
bulbarni, s inicidlnimi bulbarnimi pti-
znaky, zejm. dysartrii a dysfagii (Vickova,
2016, Buzgovd et al,, 2018). I u pacientd se
spindlni formou se v$ak ve vét$iné pripad
v pozdéjsich stadiich onemocnéni rozvijeji
bulbéarni ptiznaky v ramci postupné gene-
ralizace postizeni.

Incidence ALS je priblizné
2,16/100 000 obyvatel a rok s prevalen-
ci 6/100 000 obyvatel. Onemocnéni je
ponékud cetnéjsi u muzil, asi v poméru
1,2-1,6 : 1. Nejcastéji se manifestuje v Ses-
té a sedmé dekadé Zivota. Vyjimkou vsak
nejsou ani pacienti s mnohem casnéj$im
rozvojem onemocnéni, a to dokonce i pred
30. rokem Zivota (asi 5% ALS pacientil)
(VI¢kova, 2016). Bulbarni forma one-
mocnéni postihuje asi 20-30% pacientt
a je Castéjsi predevsim u Zen vyssiho véku
(VIckovd, 2016, Buzgova et al, 2018).
V ramci inicidlni manifestace bulbarni
formy ALS je dysartrie 8krat Castéj$im
prvnim symptomem nez dysfagie (Tomik
a Guiloff, 2010).

Pribéh onemocnéni je progresivni
s postupnou generalizaci svalové slabosti,
ktera v termindlnich stadiich postihuje
i respiracni svaly a vede k rozvoji dusnosti.
Mezi daldi typické priznaky patii atrofie
a fascikulace svalovych skupin, krampy
(svalové kfece), ubytek hmotnosti (zpt-
sobeny ubytkem svalové hmoty a casto
i nedostate¢nou vyzivou v dutsledku
dysfagie), sialorhea (vytékani slin z ust
pfi poruse jejich polykani), ale i anxieta
a deprese. Priblizné u poloviny pacientt
se rozvijeji i kognitivni poruchy (poruchy
frontalnich exekutivnich funkci). Rychlost
progrese onemocnéni je interindividualné
variabilni. Prognéza je neprizniva, fatdlni,

nejcastéji v dasledku respira¢niho selhani
po 2-5 letech od tvodnich priznaki. Deset
let prezivaji asi 4% pacientd (VIckova,
2016, Buzgova et al., 2018).

Management péce o pacienty s ALS je
multidisciplinarni se zapojenim lékarskych
i nelékarskych profesi, pecovatelii a rodiny,
optimdlné s vyuzitim paliativni mediciny.
Cilem péce je zachovani co nejlepsi kvality
Zivota pacienti v pribéhu onemocnéni
s prizptisobovanim se jejich potfebam
a zménam v potfebach s ohledem na po-
stupnou progresi klinického stavu.

Poruchy fecovych funkci
u pacientii s ALS

Témért vsichni pacienti s ALS maji v pru-
béhu progrese onemocnéni zkusenost
s motorickym naruSenim feci, dysartrii.
U ALS se jedna o smiseny typ dysartrie
(bulbarné-spasticky). Divodem je kom-
binované postizeni centralniho (korti-
kélniho) i periferniho (kmenového) mo-
toneuronu zasobujictho svalové skupiny
odpovédné za motoriku orofacidlni a fary-
ngealni oblasti. V uréitém stadiu onemoc-
néni neni 80-95% osob s ALS schopno
komunikovat své kazdodenni potteby béz-
nou feci (Beukelman et al., 2011).

Uvodni symptomy poruchy fecovych
funkci se nemuseji vidy odrazet v kvalité
srozumitelnosti projevu, ale mohou se
manifestovat napf. zpomalenim tempa
fe¢i, zhor§enou kvalitou hlasu, oslabe-
nim artikulace (Beukelman et al., 2011).
Dysartrie muze byt prvnim pfiznakem
a manifestovat se jiz v ivodu onemocnéni,
nebo k jejimu rozvoji dochazi az v dal$im
pribéhu choroby. V obou ptipadech je
typickd postupna deteriorace Fecovych
funkei. Nezfidka vede progrese az k anar-
trii a neschopnosti verbdlni komunikace
(Lasotova et al., 2020).

Pacienti s ALS povazuji piipadnou
ztratu komunikace za jeden z nejhorsich
aspektll progrese onemocnéni (Hanson
et al.,, 2011). Dysartrie vede u postizenych
pacienti nejen ke zhorSeni socidlniho
kontaktu, ale vyznamné komplikuje péci,
protoze pecujici za téchto podminek velmi
obtizné zjistuji prani a potfeby nemoc-
ného. Nemoznost vyjadfit se pak paci-
enta vyrazné deprimuje (Ridzon, 2020).
Naruseni komunikace
schopnost predavat informace o zménach
v symptomech onemocnéni, mize ovliv-
nit moznosti podplirné psychologické
péce a snizovat schopnost pacienta vést
rozhodovaci proces a udrzovat socidlni
blizkost s rodinou (Pollens, 2004, Pollens,

muze ovlivnit
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2012). Nenaplnéni potieb, mj. i v diisledku
komunika¢nich obtizi, v oblasti fyzické
i psychosocialni je neztidka pfitomno jak
u pacientd, tak i u jejich rodinnych ptislus-
nikd (Buzgovd et al., 2017). Celkové zmény
v oblasti schopnosti komunikace vyznam-
né ovliviiyji kvalitu Zivota pacientd, jejich
pecovatelt a osob blizkych.

Terapie recovych funkci
u pacientt s ALS

Hanson et al. (2011) uvadéji, Ze fecova
terapie muze byt chapana jako sada pri-
stupti vedoucich k redukci postizeni me-
chanismii produkce fte¢i nebo zlepSeni
kvality fecového projevu pomoci prote-
tickych ¢i behavioradlnich kompenzaénich
mechanismi. Existuje vSak jen omezeny
pocet studii zkoumajicich efektivitu feco-
vé intervence u pacientd s ALS. Postupné
zhor$ovani re¢ovych funkci bylo vzhledem
k patofyziologii, progresivnhimu pribéhu
a degenerativni povaze onemocnéni za-
znamenano i pfi intenzivnich terapeutic-
kych pristupech zamétenych na silu a roz-
sah oralni motoriky, cviceni artikulace
a hlasu (Beukelman et al., 2011, Hanson
et al,, 2011). Logopedicka terapie by pro-
to u lehkych fecovych obtizi méla byt spi-
$e zaméfena na strategie vedouci k uspore
energie. Je tedy napf. doporuceno omezit
komunikaci na véty vyznamové podstat-
né, aktivné zapojovat pauzy k odpocinku
a zmirnéni namahy a naopak sniZovat ten-
dence k tlaceni a usilovné produkci redi.
Vhodné je i ptizptsobeni komunika¢niho
prostiedi: ztidit televizor, hovorit v klid-
ném prostredi, vyvarovat se komunikaci
v preplnénych mistnostech, zkratit vzda-
lenost mezi Fe¢niky, hovorit face-to-face
apod. (Tomik a Guiloft, 2010, Beukelman
etal, 2011).

Cilem logopedické terapie neni tedy
primarné restituce funkci, nybrz nalezeni
a zapojeni vhodnych kompenzac¢nich stra-
tegii k zajiSténi co nejlepsi kvality Zivota
(Lasotovd et al., 2020). Vzhledem k casto
rychle progresivni formé dysartrie, ktera
nereaguje na klasické terapeutické pristu-
pys je ziejmé, Ze vétSina pacientd s ALS
se stava kandidaty alternativni a aug-
mentativni komunikace (AAK). Soudésti
logopedické intervence je tedy pravidelné
hodnoceni schopnosti komunikace, iden-
tifikace obtizi, hodnoceni progrese fe¢ové
deteriorace v Case a v¢asna implementace
strategii pro zachovani schopnosti komu-
nikace a kompenzace snizené schopnosti
efektivné komunikovat (Hanson et al.,
2011).
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Alternativni a augmentativni
komunikace u pacientii
s ALS

Pacienti s ALS si v tvodu onemocnéni ¢as-
to nepreji zapojeni AAK. Méli by vsak byt
zavéas informovani o moznosti a pravdé-
podobnosti zapojeni AAK béhem progrese
onemocnéni. Pokud dojde k deterioraci re-
¢ovych funkei, ktera limituje komunikaéni
schopnosti, a soucasné neni predem nasta-
vena moznost plynulého prechodu k AAK,
mize dojit k prodlevé pri vyhledavani
vhodné AAK metody a zacviceni pacienta
a pecovateltl. V mezicCase se pacient nacha-
zi bez moznosti komunikace a tim se vy-
razné snizuje kvalita jeho zivota (Lasotova
et al,, 2020). Edukace pacientt a jejich ro-
dinnych prislusniki o AAK je tedy zdsadni
jiz v ranych fazich progrese onemocnéni,
nékdy se uvadi dokonce jesté pred nastu-
pem zjevnych bulbarnich obtizi (Pattee et
al. 2019). Je tfeba si uvédomit, Ze proces
zapojeni AAK vyZzaduje trénink a adapta-
ci. Nelze ocekavat, Ze pacienti prevezmou
systém AAK automaticky. Soucasné je ne-
zbytné, aby se do procesu tréninku osvoje-
ni a adaptace AAK aktivné zapojily i pecu-
jici osoby (Barriguinha et al., 2017).
Logoped se tak stava odpovédnym
za stanoveni ¢i doporuceni alternativ ust-
ni komunikace (Barriguinha et al., 2017).
NICE guideline (2016, update 2019) do-
porucuje, aby vsechny osoby s ALS mély
pristup k servisu AAK. Logoped by mél za-
jistit pravidelné hodnoceni a monitorovani
zmén v komunikaci a pfipadné nastaveni
systému AKK bez prodlevy a tak, aby byla
patfi¢na forma komunikace pro pacienty
v kazdé fazi onemocnéni dostupnd, véetné
obdobi zavéru zivota. V doporuceni vybé-
ru metody AKK by mélo byt zahrnuto vice
moznosti pro zpfistupnéni komunikace,
méla by byt zajiSténa spoluprace se vSemi
¢leny multidisciplinarniho tymu pti zo-
hlednéni individudlnich potfeb pacienta.
Soucasné by mél byt zajistén trénink v uziti
AKK pacientem i pecovatelem. EFNS gui-
delines doporucuji z téchto duvoda pra-
videlné kontroly fe¢ovych funkei kazdych
3-6 mésicti (Andersen, Abrahams, 2012).
Vybér metody AKK musi byt indivi-
dudlni, zohlednujici motorické funkce,
mobilitu, socialni a pfistrojové vybaveni
a zku$enost, dale pak finanéni zazemi, ale
i kognitivni funkce. Mohou byt zapojeny
light-tech systémy (abecedni tabulky, psa-
ni, gesta, komunikacni obrazkové sady,
symboly, systémy upozornéni, psani, tele-
fonni komunikacni systémy) i high-tech
zafizeni (komer¢né dostupné pocitacové

komunika¢ni systémy a aplikace, digitalni
nahravaci zaf{zeni, komunikatory/klavesni-
ce s tisténym ¢i hlasovym vystupem, hlaso-
vé syntetizatory, upravené pocitacové mysi,
nasady na ovladani klavesnice rukou ¢i
hlavou). V pokro¢ilych stadiich onemocné-
ni pii téZce narusené komunika¢ni schop-
nosti a soucasné pii tézkém motorickém
postizeni je $iroce rozsifené vyuzivani ko-
munikac¢nich systém@ ovladanych pomoci
o¢i - eye tracker. Tyto systémy vyuzivaji
skutecnost, ze je pro ALS charakteristické
uSetfeni okohybnych svalll a senzitivnich
funkci. Zavedeni systému AKK je v dobé
jiz rozvinuté alterace recovych funkei po-
zitivné prijimano nejen pacienty s ALS, ale
i jejich rodinnymi prislusniky a pecovateli
(Tomik a Guiloff, 2010, Beukelman et al.,
2011, Hanson et al., 2011, VI¢kova, 2016).

Roli logopeda je nastaveni optimalniho
komunika¢niho systému a uzpisobova-
ni komunika¢niho systému s ohledem
na progresi onemocnéni. Logopedicka
péce tak poskytuje pacientim s ALS
moznost vyjadrit sva prani, udrzet si roz-
hodovaci schopnosti a spolecenskou bliz-
kost, Gcastnit se diskuze a planovani péce
na konci zivota. Pacienttim je tak poskyt-
nuta i moznost naplnéni procesu umirani
a nalezeni moznosti Zivotniho uzavfeni
vcetné zapojeni se do oteviené konverzace
o smrti (Tomik a Guiloff, 2010). Zavedeni
AAK tak zachovava autonomii pacienta,
snizuje zavislost na okoli, zlep$uje komuni-
kaci s oSetfovateli, dovoluje vyjadrit strach,
bolest a smutek spojeny s onemocnénim.
Schopnost komunikace prostfednictvim
AAK muze snizit zlost a frustraci, kterd
ptichdzi se ztratou schopnosti komunikace
(Hanson et al., 2011).

Casova predikce zahajeni
uzivani alternativni

a augmentativni komunikace
u pacienti s ALS

V odborné literatufe nachdzime shodu
v udajich priblizné délky Zivota pacientl
s ALS od inicialnich pfiznakd onemocnéni
¢i od stanoveni diagndzy. Publikace se sho-
duji i na progresivnim charakteru onemoc-
néni, véetné progrese bulbarnich sympto-
mil s nutnosti zavedeni AKK pii tézkém
naruseni fecovych funkci. Minimdlné se
v$ak v dostupnych pramenech dozviddme
o ptiblizném ¢asovém horizontu, kdy vy-
vstava potfeba pro zavedeni kompenzac-
nich mechanismt fecovych funkci. Tato
informace je pfitom pro pacienty velmi
dulezita, protoze jim umozni v¢asné plano-
vani nahradnich komunikac¢nich strategii.
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Vzhledem k minimu dostupnych valid-
nich dat ohledné ¢asové predikce progné-
zy onemocnéni, véetné odhadu schopnosti
komunikace a nacasovani zapojeni AAK,
vyvstava potfeba vyzkumu v oblasti sta-
noveni prognézy pacientt s ALS na zai-
kladé popula¢nich dat a klinickych $kal
(Creutzfeldt et al., 2018).

Soubor a metodika

Cilem prace bylo predevsim stanoveni ca-
sového odstupu zacitku vyuzivani AAK
od pocatku klinické manifestace bulbarni
dysfunkce.

V ramci projektu byla vyhodnocena
data souboru pacientt s ALS prospektivné
sledovanych klinickym logopedem v ob-
dobi od zac¢atku roku 2013 do konce roku
2021. U vSech pacientii byla diagnéza sta-
novena na zakladé neurologického vyset-
feni a splnénim elektrofyziologickych dia-
gnostickych El Escorial/Awaji kritérif pro
onemocnéni ALS na drovni jisté diagnézy.

Pro ucel analyzy byli vybrdni pouze
pacienti, u nichz doslo ve sledovaném
obdobi k rozvoji bulbarnich symptomdi.
Takto definovany soubor obsahoval 89 pa-
cientl s ALS (49 muzi, 40 Zen, pramérny
vék 67,0 £ 10,4 let), z toho 49 pacientd
s bulbdrni formou onemocnéni (22 muzu,
27 zen, prumérny vék 68,7 = 10,0 let)
a 40 pacientt s formou spinalni (27 muzi,
13 Zen, prumérny vék 64,9 = 10,4 let)
(tabulka 1). Pomér muzt a zen byl mezi
obéma podsoubory statisticky vyznamné
odlisny (p = 0,03) a odpovidal zndmym
rozdilim v zastoupeni pohlavi mezi té-
mito formami onemocnéni (tabulka 1).
Z hlediska vékové distribuce byl patrny
trend k vys$imu véku u pacientt s bulbarni
formou onemocnéni (opét odpovidajici
znamé demografické distribuci), ktery
véak nedosdhl statistické vyznamnosti
(tabulka 1). Pacienti s bulbarni formou vy-
kazovali ve sledovaném obdobi vyznamné
vys$$i zavaznost dysartrie (p < 0,001), coz
vsak muze byt podminéno del$i dobou
sledovani od pocitku rozvoje bulbarnich
symptomil v tomto podsouboru (viz nize).

Ve sledovaném obdobi byli pacienti
do souboru zafazovani postupné po sta-
noveni definitivni diagnézy ALS. Délka
sledovani jednotlivych subjektt byla proto
variabilni v zévislosti na dobé stanoveni
diagnozy (a tedy dobé zatfazeni do sledo-
véani), na klinickém stavu v dobé stanoveni
diagndzy (u nékterych pacienti muze byt
diagnéza stanovena pomérné pozdné,
napt. az pii tézké dysartrii) a dale na rych-
losti progrese onemocnéni, délce preziti
jednotlivych pacienttl a trvani intervalu
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do vzniku plné anartrie. Doba sledovani
od prvnich pfiznaki onemocnéni byla
statisticky nevyznamné del$i ve skupiné
pacienti se spindlni formou onemocné-
ni oproti pacientim s formou bulbarni
(p = 0,104). Oba soubory se vsak vy-
znamné lisily (p = 0,002) v dobé sledovani
od zacatku klinické manifestace bulbarni
symptomatiky, ktera byla u pacienta se spi-
nalni formou onemocnéni naopak kratsi,
protoze bulbarni obtize vznikly u tohoto
souboru az s del$im odstupem od stanove-
ni diagnézy. U pacientt s bulbarni formou
odpovidala doba sledovani od pocatku
manifestace bulbarni dysfunkce celkové
dobé sledovani, protoze bulbarni projevy
predstavovaly v této skupiné inicidlni kli-
nickou manifestaci (tabulka 1).

Pravidelnd  hodnoceni  fecovych
funkci klinickym logopedem probihala
v intervalu 3 mésice. Pacienti a jejich ro-
dinni pfislusnici byli cilené dotazovani
na subjektivni vnimani fe¢i a schopnost
komunikace a subjektivné vnimané po-
tize v komunikaci. Dale byli dotazovéni,
zda vyuzivaji néjaké strategie ke zlepSeni
komunikace, pfipadné jaké. V ramci ob-
jektivniho hodnoceni fecovych funkei kli-
nickym logopedem byl administrovan Test
3F: dysartricky profil (Roubickova et al,
2011) se stanovenim tize dysartrie, resp.
anartrie. Pfi stanoveni hodnot stfedné
tézké dysartrie az anartrie Testem 3F byli
pacienti s ALS a jejich rodinni pfislusnici
edukovani o moznostech a typech AAK
s doporuéenim kontaktu na centra AAK
a ptj¢ovny komunikaénich pomticek.
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Statistické zpracovani vysledki bylo
provedeno pomoci programu Statistica
12.0 (StatSoft. 2014) a Statistical Package
for Social Sciences for Windows, version
25 or 27 (SPSS Inc.). Pro zviditelnéni roz-
loZeni non-normalné distribuovanych dat
byla pouzita robustni sumarni statistika
(medidn, minimum-maximum), pro zvi-
ditelnéni dat normalné distribuovanych
(napt. vék) pak priméry a smérodatné
odchylky. Srovnani kategoridlnich hodnot
mezi jednotlivymi podsoubory bylo pro-
vedeno chi-kvadrat testem, kontinudlni
data byla u non-normalné distribuova-
nych parametrti srovndna Mann-Whitney
U testem, v piipadé dat normalné distribu-
ovanych pak neparovym t-testem.

Bulbarni forma Spinalni forma Srovnani (p)
Pocet pacienti 49 40 n. a.
Pocet muzii / Zen 22 (45%) / 27 (55 %) 27 (68%) / 13 (32 %) 0,03
Vék v letech 68,7 £ 10,0 64,9 £ 10,4 0,09
Celkova doba sledovani v mésicich 16,3 (5,1-106,5) 20,9 (5,1-153,2) 0,104
Doba sledovani oc! zaééfk,u })ulbérnich 16,3 (5,1-106,5) 9.7 (0,0-128,9) 0,002
symptomit v mésicich
Stupen dysartrie (3F test) 3 (0-4) 1(0-4) <<0,001

p = statisticka vyznamnost srovnani obou soubort pfi pouziti chi-kvadrat testu (pro srovnani kategoridlnich dat) nebo Mann-Whitney U testu (pro srovnani non-normalné distribuo-
vanych dat kontinuélnich), pfipadné neparového t-testu (v ptipadé srovnani kontinudlnich dat vykazujicich normalni distribuci)

Data jsou uvedena jako absolutni (relativni frekvence) v ptipadé dat kategoridlnich, median (minimum - maximum) u non-normaln¢ distribuovanych kontinuélnich dat a/nebo jako
pramér + smérodatna odchylka u kontinudlnich dat s normalni distribuci.

<<0,001 = statisticka vyznamnost je pod 10

Tabulka 1: Demografické charakteristiky hodnocenych souborii pacientii a trvdni jejich klinického sledovdni

Vysledky

Ve sledovaném obdobi zacalo AAK vyuzi-
vat 31 pacientt (63 %) s bulbarni formou
onemocnéni a 6 pacienti (15%) se spi-
nalni formou onemocnéni (p < 0,00001).
Tento rozdil je vSak zfejmé podminén
odlisnym stupném dysartrie v téchto sku-
pindch (tabulka 1). Vyuziti AAK bylo to-
tiz v celém souboru dle ocekavani daleko
Castéj$i u pacientt s tézkou dysartrif ¢i
anartrif (stupen 3-4 dle 3F testu). Pti do-
sazeni téchto stupni dysartrie zacalo AAK
vyuzivat 32 z 39 pacientt (82,1 %) a prak-
ticky identicky u obou forem onemocnéni.
Necelych 18 % pacienti s tézkou dysartrii
¢i anartrii, ktefi v na§em souboru AAK ne-
vyuzivali, pfedstavovali prakticky vyhrad-
né jedinci, u nichz byla diagnéza stanove-
na velmi pozdné (az v dobé velmi zdvazné
alterace feCovych funkci) a teprve poté
bylo pristoupeno k zahdjeni logopedické
péce. U téchto pacientt se pak jiz vétsinou
nezdarilo metody AAK udspésné imple-
mentovat. Divodem nemoznosti zavedeni

AAK byla pfedevsim progrese onemocné-
ni vedouci k amrti pacienta, hospitalizace
pacienta nejéastéji v hospicovém zarizeni
a nemoznost dal$i kontroly u klinického
logopeda, ale i odmitnuti moznosti vyu-
ziti AAK. Mezi pacienty s niZ§imi stupni
dysartrie naopak vyuzivalo metody AAK
jen 5 z 50 pacientt (10,0 %) (p < 0,00001).
Faktory ovliviiujici rozhodovani pacientt
pro zapojeni AAK nebyly v ramci studie
hodnoceny. V8ichni pacienti byli o moz-
nosti AAK edukovani, byly jim predany
kontakty na spole¢nosti a organizace za-
jistujici servis AAK, doporuceny mozné
aplikace. Vybér metody AAK nejcastéji
ovlivnil stav motorickych funkci pacientt
a schopnost, resp. jednoduchost ovladani
zarizeni. Pacienti, ktefi zacali ve sledova-
né dobé vyuzivat AAK, se z hlediska véku
nelisili od pacientd, ktefti AAK vyuzivat
nezacali (p = 0,861). V podskupiné vyu-
zivajici AAK byl v8ak vysoce vyznamné
vys$s$i podil zen (67,6 %) oproti podskupiné
pacientt, kteti AAK ve sledovaném obdobi

nevyuzivali (31,0%) (p = 0,0005). Tento
rozdil byl patrny nejen v celém souboru,
ale i pfi izolovaném hodnoceni jednotli-
vych forem ALS: ve skupiné pacienti s bul-
barni formou onemocnéni vyuzivalo AAK
10z 22 muzi (45,5 %) a 20 z 27 zen (74,0 %)
(p = 0,041). Ve skupiné jedinct se spinalni
formou onemocnéni pak AAK vyuzival jen
1z 27 muza (3,7%) a5z 13 (38,5%) Zen
(p = 0,004). Rozdily ve vyuziti AAK mezi
obéma pohlavimi jsou vSak vyznamnou
mérou vysvétlitelné rozdilnou tizi alterace
fecovych funkci mezi obéma pohlavimi
ve sledovaném souboru: v dobé hodno-
ceni byl u Zen median stupné dysartrie
dle 3F testu na Grovni 3 (tézkd dysartrie),
zatimco u muzt pouze 1 (lehka dysartrie)
(p = 0,0008). Pacienti ve sledovaném sou-
boru vyuzivali pro doplnéni ¢i nahradu
komunikace nejcastéji jednu z metod AAK
(24 pacienttl, 64,9 % z téch, kteti vyuzivali
nahradni komunika¢ni strategie), mensi
c¢ast pacientti vyuzivala dokonce kombina-
ci vice forem AAK (13 pacientd, 35,1 %).



HLAVA] TEMA / MAIN TOPIC

Nejcastéji pacienti volili jako metodu AAK
pisemnou formu komunikace (24 pacien-
ta). Psani prostfednictvim aplikaci mo-
bilniho telefonu, tabletu ¢i pocitace (bez
hlasového vystupu) vyuzivalo 8 pacientd,
6 pacienti zvolilo aplikace v mobilnim
telefonu nebo komunikatory s hlasovym
vystupem. Doplnéni komunikace gesty
bylo zaznamendno u 5 pacientt, abeced-
ni tabulku vyuzivali 4 pacienti. Zafizeni
ovladané pohybem oci (eye tracker) vyu-
zivali 3 pacienti. Formy AAK vyuzivajici
néjaky typ elektronického zatizeni voli-
li obecné pacienti mladsitho véku oproti
formam pisemnym (p = 0,02). Pro imple-
(predevsim eye trackeru) pacienti vyuzili
nejcastéji poradenstvi a piij¢ovnu Spolku
ALSA (https://www.zsalsa.cz/cs/pujcovna)
a spole¢nosti Spektra (https://spektra.eu).
Nejcastéji vyuzivanou aplikaci byl ,,Re¢ovy
asistent".

Pacienti s bulbarni formou onemocné-
ni, ktefi zacali vyuzivat AAK, pristoupili
k nahradeé ¢i doplnéni verbalni formy ko-
munikace nejdfive po 5 mésicich a nejpoz-
déji po 88 mésicich od zac¢atku inicidlnich
symptomit onemocnéni. Median doby
od vzniku prvnich symptomii do zacatku
AAK byl u pacientt s bulbarni formou
onemocnéni 16 mésici.

U pacientd se spindlni formou one-
mocnéni, ktefi zacali v ramci sledovaného
obdobi vyuzivat AAK, doslo k nahradé ¢i
doplnéni verbalni formy komunikace nej-
drive po 12 mésicich a nejpozdéji po 92 mé-
sicich od zacatku inicidlnich symptomu
onemocnéni (medidn 26 mésicit). Odstup
zacatku vyuziti AAK od inicidlni klinické
manifestace byl tedy u pacientt se spinalni
formou ALS dle ocekavani signifikantné
delsi nez u formy bulbarni (p = 0,037), pro-
toZe se u jedinct se spinalni formou ALS
rozvijeji bulbarni symptomy az v pozdéj-
$ich stadiich onemocnéni. Zohlednime-li
véak pfi hodnoceni doby zacatku vyuzivani
AAK nikoli odstup od prvnich prfiznakia
onemocnéni obecné, ale dobu od inicialni
manifestace bulbarnich symptomi, pak
byl median doby do zac¢atku vyuziti AAK
ve skupiné pacienti se spinalni formou
onemocnéni také 16 mésict (rozmezi
6-43 mésictl). Tyto hodnoty se tedy stati-
sticky nelisily od pacienti s bulbarni for-
mou onemocnéni (p = 0,650).

Nejdel$i doba sledovani pacientil nase-
ho souboru, ktefi jesté nevyuzivaji AAK,
byla mezi jedinci s bulbarni formou one-
mocnéni 106 mésicli, mezi pacienty se spi-
nélni formou a jiz rozvinutymi bulbarnimi
symptomy pak 65 mésicu.

Diskuze

Provedena studie potvrdila ¢asté vyuzivani
AAK u pacienttt s ALS: v naSem souboru
vyuzivala tyto metody neceld polovina pa-
cientd dispenzarizovanych pro diagnézu
ALS s bulbarni manifestaci. Mezi pacienty
s tézkou dysartrif ¢i anartrii $lo pak o pre-
vaznou vétsinu jedinct. Nejvyznamnéj$im
faktorem predikujicim vyuziti AAK se dle
ocekavani jevi byt pravé zavaznost altera-
ce feovych funkci. Divodem nevyuziva-
ni AAK u malé ¢asti pacienta s tézkym ¢i
velmi tézkym naru$enim recovych funkci
byla nejcastéji pozdni diagnostika one-
mocnéni. Tito pacienti byli logopedicky
Casto jednorazové vysetfeni az v dobé,
kdy méli jiz velmi pokrocilé poruchy fe-
¢ovych funkei a dosud jim nebyly nabid-
nuty metody AAK. Nové zavedeni metod
AAK v pokrodilych stadiich onemocnéni
s tézkou alteraci fecovych funkci je pfi-
tom jiz obtizné a pacientim tato situace
komplikuje moznost vyjadfovat sva prani
a spolurozhodovat o planovani dalsi péce.
Tento nalez tak akcentuje potfebu casné
diagnostiky onemocnéni a zejména vc¢asné
nabidky metod AAK u ALS pacienti a je-
jich postupného zavedeni a tréninku jejich
pouziti, a to jesté pred rozvojem tézké alte-
race fe¢ovych funkei.

Mezi pacienty s lehkym ¢i stfedné téz-
kym narusenim fecovych funkci bylo na-
opak pouziti metod AAK spise ojedinélé.
Cést téchto piipadi navic tvotili jedinci
vyuzivajici metody AAK z jinych davodu
(napt. pro tézkou hypacusu). V ostatnich
ptipadech $lo o pacienty vyrazné negativné
pocitujici naruseni feci, pro které byla ver-
balni komunikace navzdory jen leh¢imu ¢i
stfedné tézkému naruseni produkce feli
subjektivné velmi nepfijemna a stresujici,
a volili tak zavedeni metod AAK dfive, nez
bylo jejich vyuziti objektivné nutné.

Kromé stupné naruseni fe¢ovych funkci
poukazuji nase vysledky na ¢astéjsi vyuziti
metod AAK u Zen a u pacienttt s bulbar-
ni formou onemocnéni. Tyto nalezy jsou
vSak zfejmé dominantné také podminény
téz$i alteraci feCovych funkci v téchto
skupinach pacientli, protoze srovnavané
soubory (muzi vs. Zeny, pacienti s bulbarni
vs. spindlni formou onemocnéni) nebyly
homogenni z hlediska tize postiZzeni ani
demografickych charakteristik. Pacienti
s bulbarni formou onemocnéni vykazovali
v nagem souboru obecné daleko zavazné;jsi
naruseni feovych funkci oproti paci-
entim se spindlni formou onemocnéni.
Tento rozdil byl zfejmé alespon castecné
podminén skutecnosti, Ze byli pacienti se
spinalni formou ALS sledovéni kratsi dobu
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od zacatku klinické manifestace bulbarni
dysfunkce (kterd se u nich rozviji az v poz-
déjsich stadiich onemocnéni). V souboru
pacientti s bulbarni formou ALS bylo pa-
trné vyznamné vyssi zastoupeni Zen, mezi
pacienty se spinalni formou ALS byl na-
opak vyssi podil muzd. Primérny vek byl
statisticky nevyznamné vy$$i u pacientt
s formou bulbarni. Tyto rozdily v zastou-
peni obou pohlavi a trend k rozdilu véku
mezi jednotlivymi formami zcela odpovi-
daly ocekavani a zndmym demografickym
charakteristikim obou forem onemocnéni:
bulbarni forma ALS postihuje dle dfive
publikovanych dat prfedevsim Zeny vyssiho
véku, spinalni forma je naopak mirné (asi
1,6x) ¢astéjsi u muza (Vickova 2016). Tyto
rozdily tak ovliviluji provedena srovnani.
Dosazeni harmonizace rtznych podsou-
borti z hlediska véku a pohlavi je vsak
vzhledem k observaénimu charakteru
studie nerealné a neodpovidalo by pfiroze-
nym demografickym odli$nostem jednotli-
vych skupin pacientu.

Z casového hlediska zacinaji pacienti
s bulbarni formou onemocnéni vyuzivat
metody AAK v krat$im ¢asovém odstupu
od prvni klinické manifestace onemocné-
ni, a to nejcastéji po 16 mésicich od ini-
cidlnich priznakd. Pacienti se spindlni
formou onemocnéni pristupuji k AAK az
po delsi dobé od prvnich pfiznaka one-
mocnéni, protoze inicidlni manifestace
ALS je u téchto jedincti v oblasti jinych
svalovych skupin, mimo bulbarni distri-
buci, a bulbarni postizeni se u nich rozviji
az pozdéji. Pokud v$ak zohlednime ¢asovy
odstup od zacatku Kklinické manifestace
bulbarni dysfunkce, pak je casové zapo-
jeni AAK u pacientdi se spindlni formou
onemocnéni prakticky identické jako u je-
dincti s formou bulbarni, tj. opét priblizné
po 16 mésicich od manifestace bulbarnich
symptomil. Doba do zahdjeni vyuzivani
metod AAK vsak v nasem souboru byla
vysoce interindividualné variabilni a oje-
dinéle pacienti nevyuzivali AAK dokonce
ani po vice nez 8 letech od inicialni klinic-
ké manifestace bulbarni dysfunkce.

Vysledky nasich pozorovani odpovidaji
udajum v odborné literature, ktera uvadi
na skupinové urovni podobny prubéh
bulbarni dysfunkce u spindlni i bulbarni
formy onemocnéni (Hanson et al., 2011).
Obdobné se studie shoduji i na pozdéjsim
nastupu bulbarni symptomatiky u pa-
cientti se spindlni formou onemocnéni
(Hanson et al. 2011), coz je opét zcela
v souladu s nalezy v nasem souboru ALS
pacientd.
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Zjisténé udaje mohou prispét k lep-
§i predstavé pacientd, jejich pecovatelt
i oSetfujictho zdravotnického persondlu
o pravdépodobné perspektivé rozvoje fe-
¢ové dysfunkce. Rozsifuji také poznatky
o vhodném nacasovani informaci o moz-
nostech AAK a zahdjeni jejich implemen-
tace. V dosud publikovanych studiich jsou
pritom informace o nacasovani zacatku
vyuziti AAK jen velmi omezené. Hanson
et al. (2011) napt. uvadéji fadu informaci
tykajicich se délky vyuzivani AKK u paci-
entd s ALS. Délku vyuzivani AAK podle
této prace ovliviiuje mnoho faktort, mj.
dostupnost terapeutickych postuptt umoz-
nujicich prodlouzeni délky Zivota u ALS
pacientd, jako napt. neinvazivni plicni ven-
tilace. S prodluzovanim doby preziti ALS
pacientt se tak AAK stava vysoce potteb-
nou. Publikace vSak neposkytuje presnéjsi

data o zacatku uzivani AAK ve vztahu
k prvnim klinickym symptomtim onemoc-
néni ani k inicidlnim symptomtm bulbar-
ni dysfunkece.

Zaveér

Typicky progresivni charakter onemocné-
ni s ¢astym postizenim bulbarnich funkci
stavi pacienty s amyotrofickou laterdlni
sklerézou do pozice vaznych kandidatt
k zavedeni AAK. Nékterou z metod AAK
vyuziva dle naseho pozorovani vétsina pa-
cientll s tézkou dysartrii ¢i anartrii. K za-
pojeni AAK pfistupuji pacienti s ALS nej-
Castéji po 16 mésicich od pocatku klinické
manifestace bulbarni dysfunkce, tato doba
je v8ak vysoce interindividualné variabilni
v zavislosti na rychlosti progrese poruchy
fe¢ovych funkci. Vzacné nemuseji pacien-
ti vyuzivat AAK dokonce ani po vice nez
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8 letech od inicidlni bulbarni manifestace
onemocnéni.

Pacienti, u kterych nebyla AAK im-
plementovana v dobé méné zivazného
naruseni feci, jsou pak z hlediska nasled-
ného vyuziti téchto metod vyrazné zne-
vyhodnéni, coz ma zavazny negativni vliv
nejen na kvalitu jejich Zivota, ale i na kva-
litu Zivota jejich pecovateli a rodinnych
ptislusnikt. Jevi se tak vysoce zadouci,
aby byli pacienti s ALS od pocatku one-
mocnéni sledovani klinickym logopedem
s pravidelnym hodnocenim stavu fe¢ovych
funkeci s véasnym doporucenim a nastave-
nim systému AAK. Takovy pristup usnad-
Nuje pacientdv pfimy kontakt s pecovateli,
lékari i dal$imi odborniky, poskytuje mu
moznost se aktivné se spolupodilet na pro-
cesu lé¢by a rozhodovani a zajistuje jeho
autonomii v priibéhu celého onemocnéni.
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