SKOLIOZA VU
RETTOVA SYNDROMU

Spoluprace rodicq, lékaft a vyzkumnych pracovniku
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Uéel této brozury REFERENCE

Rettdv syndrom je vzacné neurovyvojové postizeni ~ Downs J, Bergman A, Carter P, Anderson A, Palmer
s vyskytem pfiblizné 1:8500 Zivé narozenych dévéat.  GM, Roye DP, van Bosse H, Bebbington A, Larsson
Vzhledem ke vzacnosti tohoto postizeni ma vétsina  E-L, Smith BG, Baikie G, Fyfe S, Leonard H (2009).

Iekatis velmi male zkuenosti s lechou pacient Guidelines for management of scoliosis in Rett

s timto pos.tiienim. Castou .k'omplikafl' Reltto’va y syndrome patients based on expert consensus and
syndromu je progrese skoliozy (zakfiveni patere). clinical evidence, SPINE, I: 34(17):E607 - 17

O Iécbé skolidzy existuje v |ékafské literature

pouze omezené mnozstvi informaci. Proto jsme se

v této brozufe zaméfili na to, abychom rodi¢im a
pecovatelim, ale i [ékafam, ktefi pecuji o divky a
Zeny s Rettovym syndromem, poskytli urcité pokyny.
Hlavnim cilem IéCby skoliézy je maximalizovat
funkcnost patere a zaroven zabranit progresi

jejiho zakfiveni. Tyto pokyny nejsou univerzalnim
receptem pro kazdou divku s Rettovym syndromem,
u niz se rozviji skoliéza, ale spise zdraznuji hlavni
opatieni, pouzivana a osvédcend v praxi. Jsou
zalozeny na informacich z dostupné lékarské
literatury a odbornych klinickych posudkt z riznych
obord.

V této brozure popisujeme nékteré doporucené
pokyny k l1é¢bé skoliézy u Rettova syndromu a
zaroven poskytujeme pfislusné informace pro rodice
a lékare. K dispozici je také slovnik pojmu (str. 22).
Jednotliva slova, uvedena ve slovnicku, jsou v textu
pfi prvnim pouziti zvyraznéna.

Kromé toho jsme si také vyzadali informace pfimo
od rodic¢u, ktefi maji bohaté znalosti a zkusenosti s
rdznymi aspekty |é¢by skolidézy u svych dcer. Rodice
navic tvofi dulezité partnerstvi s osetfujicimi Iékafi
svych dcer, coz jim pomaha poskytnout perspektivu
a stanovit cile, jimiz se lécba fidi.
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Co je Retttiv syndrom?

Rettlv syndrom je neurologické postizeni, které se
vyskytuje prevazné u zenského pohlavi a zplUsobuje
fyzické a mentalni poruchy. Obvykle je Rettlv
syndrom spojovan s chybou (mutaci) genu MECP2.

U divky s Rettovym syndromem probiha pocate¢ni
vyvoj obvykle zcela normalné. Poté nasleduje
obdobi rychlé vyvojové regrese, kdy dochazi ke
ztraté jiz nabytych schopnosti a dovednosti. Mezi
né patfi ztrata komunikacnich dovednosti a ucelné
pouzivani rukou. Déle je postizena hruba motorika
a chuze a objevuji se stereotypni pohyby rukou.
Pfedskolni a Skolni vék je charakteristicky urcitou
stabilizaci vyvojovych dovednosti a m{ize dojit i k
mirnému zlepseni hrubé motoriky. V tomto obdobi
mUze dojit k rozvoji skoliézy. Postupem ¢asu mulize
dojit az ke ztraté schopnosti chodit.

Rettlv syndrom mUze mit také souvislost se:

« zménénym dychanim (napf. zadrzovanim dechu)
« $patnym rlstem

« zménami svalového tonu

.+ epilepsii

- osteoporézou

+ potizemi spojenymi s pfijmem potravy

+ zacpou

+ poruchami spanku.

1
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Co je skolioza?

Lidska patef se sklada z kostnich obratlu, které jsou
vertikalné spojeny. V pfipadé, ze dojde k vychyleni

v postaveni obratll, dochazi ke skoliéze (zakfiveni)
patefe.V nékterych pfipadech mlize dojit i ke
zkrouceni patere v podélné ose a k deformaci hrudni
stény.

U Rettova syndromu se obvykle skoliéza rozviji

v disledku zménéné neurologické funkce a je
nazyvana,neuromuskuldrni skoliézou”. Pfresny
dlvod, pro¢ dochdzi k rozvoji skoliézy u Rettova
syndromu, neni zcela jasny, ale uvadi se souvislost
se zménou svalového tonu a omezenou hybnosti.
Termin ,idiopaticka skoli6za” se pouziva v pripadé,
Ze dochazi k rozvoji skoliézy bez zjevného divodu u
jinak zdravého ¢lovéka.

Ve vaznéjsich pfipadech muze skoliéza zpUsobit
ztuhnuti patere, a tim zpUsobit divkam a Zzenam

s Rettovym syndromem problém s udrzenim
rovnovahy pfi sezeni, stani a chlzi. To vede ke
snizeni funkce a kvality zivota. Navic muze velké
vychyleni patefe zménit pozici Zivotné dllezitych
organu v hrudni a bfisni oblasti.

Vyskyt skoliézy u Rettova syndrom

Pravdépodobnost rozvoje skoliézy u divek s
Rettovym syndromem se zvysuje s vékem. Priblizné
u jedné ctvrtiny divek se skoliéza rozvine do 6 let

a u tfi ¢tvrtin divek do 13 let. Divky s Rettovym
syndromem, které se nikdy nenaucily chodit, maji
dvakrat vétsi pravdépodobnost rozvoje skolidzy, nez
divky, které se chodit naucily.
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Ma moje dcera skoliozu?

Jeden z prvnich signall rozvijejici se skoliézy je
Casté naklanéni na jednu stranu pfi sezeni, stani
nebo chizi. Zpocatku se mliZze zakfiveni patefe pfi
rdznych polohach téla vzhledové ligit. Casem miize
dojit k zafixovani a zatuhnuti. Pokud si viimnete,
Ze se vase dcera vice naklani na jednu stranu

nebo mate pocit, Ze nema rovna zada, mél by vasi
dceru vysetfit Iékaf. Ten peclivé zkontroluje patef a
provede specialni vysetieni, napf. zkousku ohybu
zad smérem dopfedu, aby mohl posoudit spinalni
zakfiveni (viz obr.).

Jestlize |ékar pfi klinickém vysetieni zjisti, Ze je osa
paterfe v roviné a pater je zcela mobilni, neni treba
délat rentgen. V pripadé, Ze |ékar odhali skoliozu,
odesle vasi dceru na rentgen patere. Rentgen
potvrdi pfitomnost skoliézy a definuje jeji obrys a
velikost zakfiveni.

Stupen skoliézy se posuzuje pomoci Cobbovy
metody, coz je celosvétova standardizovana
metoda k méreni spindlini kfivky. Tzv. Cobbav
uhel se zméfi tak, Zze se na rentgenovém snimku
nacrtnou pfimky u obratl{ na hornim a dolnim
konci zakfiveni a k témto pfimkam se narysuji
kolmice. Cobbuv uhel je Uhel, ktery tvoii prasecik
téchto kolmic (viz obr.).

strana 6

To find the Cobb Angle, draw lines perpendicular to those lines. The perpendicular
lines intersect at an angle. The degree measurement of that angle is the
magnitude of curvature {Cobb Angle).

To find the Cobb Angle:

1 Locate the most tiftad
vertedrae st the top
(oroxmal end vertedrs) and
draw 3 paralle! line 1o the
verteorsl endplate.

2. Locate the most tilted
vertedrae at the bottom
(diztal end vertedrs) and
draw 3 paralle! line o0 the

verteorsl endplate. Cobbangle
et

45

3. Erectinterzecting

parpandicular linez from
these.

4. Thesngle ‘ormed iz Coba'z
angle.

Diab, M. “Cobb Angles.” Diagram. Vitale et al. Assessment and
Decision Making in Adolescent Idiopathic Scoliosis: Use of the Lenke
Classification System, 2009.

K urceni Cobbova uhlu je potieba:

1. Lokalizovat nejvice vychyleny obratel v horni
¢asti (proximalni) a narysovat rovnobéznou
¢aru s obratlovou koncovou ploténkou.

2. Lokalizovat nejvice vychyleny obratel v dolni
Casti (distalni) a narysovat rovnobéznou ¢aru s
obratlovou koncovou ploténkou.

3. Vztycit kolmice z téchto car, aby se vzajemné
protinaly.

4. Vznikly uhel = Cobbv uhel.
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Monitoring a lécba pfed stanovenim - doslo unike skokovému rdstu

d|agn°zy Sk°||°zy - seskoliéza rozvinula ve velmi mladém véku,

U Rettova syndromu se skoliéza vyskytuje velmi anebo
Casto, proto by mél |ékar vasi dcefi pfi kazdé
kontrole patef vysetfit. Doporucujeme vysetieni
patefe jednou za 6 mésicu. Aby mohl ortoped posoudit rychlost progrese
skoliézy, musi byt viceméné pravidelné provadén
rentgen patere.

« se jedna o velmi tézkou formu skoliézy.

Fyzioterapie, ergoterapie, vodolécba,
hippoterapie a dalsi aktivity kazdodenniho

zivota maji za cil: Kdy se provadi rentgen?

. rozvijet, udrzovat a podporovat chlzi tak +  pfi prvnim vysetieni, pokud bylo zaznamenano
dlouho, jak je to jen mozné zakfiveni patere

« posilovat zadové svaly + priblizné kazdych Sest mésict pifed dozranim

patefe, jestlize je Cobb(iv Uhel > nez 25 stupnil

« podporovat spravné drZeni téla pfi sezeni a
spani. +  po dozrani kostry pfiblizné kazdych 12 mésici az
do doby, nez se Cobbuyv Uhel pfestane ménit.

Kazdodenni aktivity by mély rozvijet a udrzovat silu
a funkénost. Klicové je pravidelné vysetieni.

Monitoring po stanoveni diagnézy
skoliozy

Pokud se u vasi dcery rozvine skoliéza, méla by byt
peclivé sledovana a odkazana do péce ortopeda.
Ortoped posoudi zavaznost skoliézy a bude
pravidelné sledovat jeji prabéh. Vezme také v potaz
predchozi anamnézu, celkovy zdravotni stav, rast a
VYVOj.

Vysetieni u ortopeda zahrnuje zméfeni vysky a
hmotnosti, vySetieni patere, vysetreni drzeni téla,
svalového tonu, schopnosti chlize, stani a sezeni.

Obvykle kazdych 6 mésicd by mél ortoped nebo
oSetrujici Iékaf posoudit stav patere vasi dcery.

Castéjsi vysetieni patefe mize byt doporuceno,
jestlize:

+ sevase dcera nikdy nenaucila chodit

«  ma velmi nizky svalovy tonus

strana 8
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Zdravotni péce o pater se skoliozou

Na rlst a vyvoj vasi dcery, a tim i na optimalni

rdst a vyvoj patefe, ma velky vliv spravna vyziva a
zdravotni péce. Divky a Zeny s Rettovym syndromem
maji napfiklad velky sklon k rozvoji osteoporézy.
Osteoporoézu lze minimalizovat stravou s vysokym
obsahem vapniku (mlé¢né vyrobky — mléko a syr),
pohybem a cvi¢enim a pobytem na slunci, aby se
podpofila produkce vitaminu D.

Pfi pobytu na slunci je vsak nutné chranit pokozku
pred Skodlivymi ucinky ultrafialového zareni. Proto
je dulezité zvazit, v kterou denni dobu a jak dlouho
je vhodné pobyvat na slunci. Déle se poradte s
|ékafem vasi dcery, jakym zpUlsobem sledovat pfijem
vapniku a hladinu vitaminu D, a také se informujte

o bezpecném pobytu na slunci. Nékterym divkam

je nutné vitamin D dodavat jako doplnék stravy,
zejména pokud Ziji v oblastech s nizsim slune¢nim
svitem.
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Fyzioterapie a cviceni

Fyzioterapie hraje dllezitou roli pro zachovani a
mozné zlepseni fyzickych schopnosti, svalové sily a
pohyblivosti kloubU. Proto doporu¢ujeme:

1. Aby se vase dcera snazila chodit co nejdéle a
ujit co nejvétsi vzdalenost. Snazte se postupné
zvySovat vzdalenost, kterou vase dcera ujde, a
celkové prodluzovat dobu, kdy je na nohou, at
uz s pomoci nebo bez ni, v zavislosti na jejich
schopnostech (pokud je to mozné, alespon dvé
hodiny denné).

2. Pokud vase dcera nechodi, pouzivejte alespon
30 minut denné specialni rdm k podpofe stani.

3. Cvicte se svou dcerou protahovaci cviky, aby
byl zachovan rozsah pohybu sval( a kloubd.
Fyzioterapeut vdm navrhne vhodné cviky a urci,
jak dlouho je kazdy den cvicit.

4. Poradte se s fyzioterapeutem a ergoterapeutem
o raznych zpusobech sezeni, Setticich patef vasi
dcery. Mohli byste procvicovat napf. sezeni na
stolicce. Také se ujistéte, Ze vozik vasi dcery ma
adekvatni podporu zad.

5. | pres vase sebelepsi Usili se vsak muze stat,
Ze béhem rlstu a dospivani ztrati vase dcera
schopnost chodit.

Mnoho téchto aktivit je zndzornéno na obrazcich na
této strance a také nastr. 7a 9.
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Zde jsou popsany nékteré pohybové aktivity, které Nemuzeme s jistotou fici, jaky je pfesny pfinos
divky s Rettovym syndromem provadéji: pohybovych aktivit pro minimalizaci skoliézy,
pecujici rodiny v3ak vétsinou uvadéji, ze fyzicka
,Amy je 16 let a ma uz mnoho let mirnou skoliézu  aktivita je pro jejich dceru velmi prospésna.
a kyfézu, které se nastésti rozvijeji velmi pomalu.

Vérim, Ze je to tim, Ze jsme vzdy kladli ddraz na ,Fyzioterapie ji pomahala k tomu, Ze dokazala
kazdodenni pohyb. Napfiklad kazdy den nékolik déle chodit, pohybovat se a stat, celkové ji posilila
hodin stoji a chodi s podporou a také se snazime, a zvysila jeji vytrvalost.”

aby i sama aktivné sedéla. Minimalizujeme cas,

ktery travi na voziku (kde ma navic specialni ,Neda se Fict, jestli terapie zpomalila rozvoj
systém podpory téla). Jednou za tyden skolidzy, protoze u Ashley se skoliéza zhorsovala
provadime strecink, minimalné jednou za tyden i navzdory intenzivni fyzioterapii. Terapie u ni

na jafe a na podzim s ni chodime plavat a cvicit probihala mnoho let. Netu$ime, jestli by progrese
do vyhfivaného bazénu, v lété a o prazdninach skoliézy byla bez terapie rychlejsi”

samoziejmeé castéji... Myslim si, ze vSechny tyto
aktivity ji pomahaji posilovat svaly podél trupu
a doufam, Ze zabrani zhorseni skoliézy a ze se
v budoucnu vyhneme noseni korzetu anebo
chirurgickému zakroku.”

,Nasi dcefi Hané je skoro 10 let. Uz asi od 6 let
ma skolidzu, ktera se postupné dal rozviji. V
poslednich letech se ji skoliéza zhorsila az na 31
stupnd. Snazime se, aby béhem dne 1-2 hodiny
stala a chodila (doma mame specialniram na
podporu stani, ktery velmi radi pouzivame). Dale
navstévuje terapeutické lekce jizdy na koni a jezdi
na specialné upraveném kole. Kazdy den doma
provadime strec¢ink. Momentalné jednou tydné
dochdzime na oddéleni fyzioterapie do mistni
nemocnice, kde Hana chodi na bézeckém pasu
(s podplrnym systémem, ktery ji nadlehcuje).
Zvladne ted az 32 minut chlize v kuse rychlosti
pres kilometr za hodinu.”
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Spinalni vyztuhy u skoli()zy Nékdy maze byt noSeni spinalni vyztuhy obtizné
a mohou nastat komplikace jako bolest od tlaku,

Existuje mnoho odlisnych nazor( na to, jakou roli potize s dychanim, celkova nepohoda, podrazdéni
hraji pfi |écbé skolidzy spinalni vyztuhy. Obecnése  kgze a zhorieni gastroezofagealniho refluxu.

ma za to, Ze vyztuhy patefe nemaji vliv na progresi Noseni vyztuhy méze i zkomplikovat cvi¢eni

kfivky skoliozy. Nicméné existuje shoda v tom, Ze mobility a fyzickou aktivitu, coz mize vést ke ztraté
napomahaji udrzet rovnovahu pfi sedu. Jestlize pevnosti a pruznosti trupu.

divka pouziva paterni vyztuhu v dobé rastu, je
nezbytny dohled a kontrola u ortopeda/protetika.
Je potfeba nastavit vyztuhu pro kazdodenni aktivity
a zjistit pfipadné komplikace zpUsobené korzetem
(napf. podrazdéni kaze). Nékdy bude potreba Castéji
vyztuhu upravovat.

,KvUli tlaku vyztuhy na Zaludek jsme méli
problém s tnikem z G- sondy a prosakovanim,
¢imz doslo k poskozeni klize v okoli vyvodu
sondy. Také se snizila jeji nezavislost, protoze
nebyla schopna se kvili objemné vyztuze sama

V ptipadé, Ze je nutny chirurgicky zakrok u ditéte ve zvednout do sedu nebo se koulet po podlaze”’
velmi utlém véku, existuje zvysené riziko komplikaci

pfi operaci. Pokud se pouziva spravna vyztuha ,Kdyz nosila vyztuhu, bylo tézké se o ni starat -
patefe, v nékterych pripadech to pomuze oddalit bylo obtiznéjsi nékam ji pfenést nebo vyménit
nutnost chirurgického zakroku. pleny a v lété ji bylo horko.”

,KdyZ jsme poprvé pouzili vyztuhu, mysleli jsme Aby se urcilo, zda je patefni vyztuha pro jejich dceru
si, Ze ji dcera nesnese, ale misto toho bylo vidét, vhodna, musi rodice spolupracovat s ortopedickymi
7e se ji ulevilo, takZe predpokladame, ze se ji diky ~ chirurgy, fyzioterapeuty a protetiky.

vyztuze zmirnila bolest a tlak

,Dokazali jsme oddalit operaci az do puberty.”

,Jenn méla hypotonii a dalo ji hodné prace
udrzet se ve vzpfimené poloze. S pomoci vyztuhy
patere se tim nemusela vlibec zabyvat, krasné ji
udrzela! Najednou méla Jenn vic energie na jiné
véci a zacala vic komunikovat s lidmi.”
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Chirurgicka lécba skoliozy

Tato ¢ast |
st je zamér
. fena na to, co oCekavat, je-li mozna
Sich forem skoliézy ' OZna operace
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Indikace a cil operace

Jestlize se u vasi dcery nadale rozviji skoliéza a
Cobb(v Uhel je vétsi nez 40-50 stupnu, lékar zvazi,
zda vasi dcefi doporucit spinalni fazi, jejimz

cilem je napravit a zabranit dalsi progresi skoliézy.
Korekce vétsiho zakfiveni muize prFinést i vyssi riziko
pfi operaci. Nezbytnost operace se tedy zvazuje u
kazdého pfipadu individudlné.

Pfed provedenim spindlni fuze lékafi obvykle ¢ekaji
nejméné do véku 10 let ditéte. Do té doby Casto
doporucuji spindlni vyztuhy, fyzioterapii a fyzickou
aktivitu obecné, aby se operace oddalila a dité

co nejvice vyrostlo. Cilem operace je dosahnout

co nejvyvazenéjsiho postaveni patere, aby ve
vzpiimené poloze, tedy v sedu nebo pfi stani,

byla ramena a boky ve stejné drovni. Tim dojde

ke zlep3eni rovnovahy a zlepsi se i mobilita pfi
kazdodennich aktivitach.

,Bylo pro nas velmi tézké se rozhodnout, zda
ma Louise podstoupit rizikovou operaci spinalni
fuze a vlozeni vyztuh. Méli jsme strach z celkové

anestézie, z rizika infekce a pomalého zotavovani.

Kdyz jsem se ale ztG¢astnila informacni schiizky
pro rodice, kde jsme si vyslechli prednasku
jednoho velmi respektovaného ortopeda, bylo
najednou mnohem jednodussi se rozhodnout.
Lékar také mluvil o tom, ze pokud nase dcera
spliuje vSechna dana kritéria, je optimalni ¢as na
provedeni operace.”

Spinalni fuze je velkd operace s rizikem rdznych
komplikaci, ktera se obvykle provadi na
specializovanych pracovistich. Mze to byt velmi
stresujici doba pro celou rodinu, proto je velmi
dilezité hovofit s |ékafi o dlivodech pro operaci
a seznamit se predem s planovanou operaci a
rekonvalescenci.

strana 14

Pired operaci skoliézy

Pfed operaci je dulezité, aby byl organismus vasi
dcery dostatecné silny, protoze se tim snizuji
pooperacni komplikace a zkracuje doba potiebna k
zotaveni. Pfinosné informace, jak pecovat o zdravé
kosti vasi dcery, jsou uvedeny ve ,Zdravotni péci o
pater se skolidzou” (str. 9). Priprava na operaci:

1. Terapeut posoudi kazdodenni dovednosti vasi
dcery, jako je sezeni, stani a chlze.

2. Pokud je hmotnost vasi dcery velmi nizka
a neumeérna vysce, mohou se pfed operaci
podavat nutri¢ni doplriky stravy. Lékaf m{ze
doporucit i kratkodobé zavedeni sondy do
zaludku nebo tenkého stfeva a tim zajistit vy3si
kaloricky pfijem.

3. Pred operaci budou vasi dcefi odebirat
pravidelné krev, aby se odhalily a upravily
pfipadné nedostatky.

4. Anesteziolog posoudi, zda je u vasi dcery mozna
celkova anestézie.

5. Dalsilékafska vySetfeni mohou mimo jiné
zahrnovat kontrolu hladiny kysliku v krvi
(saturaci) prostfednictvim méreni na prstu. Ke
kontrole srde¢niho rytmu, frekvence a zméreni
hodnoty QT intervalu se provadi EKG.

6. Vase dcera mize byt odeslana k dalSim
odbornikam, ktefi zjisti, zda jsou pod kontrolou
vsechny dalSi mozné potize, jako je napf.
gastroezofageadlni reflux nebo epilepsie.

7. Nyni je také ¢as promluvit si s |ékafi a dalsim
zdravotnickym persondlem, co ocekavat pfi
pobytu v nemocnici.

+Nékolik tydnU pfed zakrokem bylo provedeno
dikladné predoperacni vysetieni, véetné EKG
(ktery odhalil mirny syndrom prodlouzeného

QT intervalu - coz bylo pro nas pfekvapenim),
krevnich test(, vysetfeni plicnim Iékafem a
rentgenu. Doma pfes noc byla také monitorovana
kvUli saturaci krve kyslikem.”
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Vlastni operace

Existuje cela fada metod, jak snizit zakfiveni
patere a stabilizovat ji. Velkou roli hraje i dUkladné
pifedoperacni vysetieni, po kterém chirurg vybere
nejvhodné;jsi metodu. Nejbéznéjsi zptsob spindlni
fuze u divek s Rettovym syndromem je tzv.,zadni
operacni pristup.”

Ani jeden pfipad neni stejny, proto budete vy jako

rodiCe hrat vyznamnou roli v pfedoperacni pfiprave.

Je velmi dulezité porozumét viem operacnim
moznostem a seznamit se s preferovanou metodou.
S Iékafi byste méli probrat viechny detaily zadni
spinalni fuze, zpusob fezu (fez(), jaky typ vyztuhy
bude pouzit a ktera ¢ast patefe bude zahrnuta do
spinalni fuze.V nékterych pripadech se spinalni
fuze mUlze vztahovat i na kosti panve, aby doslo ke

zlepSeni stability. Chirurg provede napravu zakfiveni

v rdmci moznosti, které povazuje za bezpecné, a
voperuje kovové vyztuhy ke stabilizaci patefe v
novém postaveni.

V nékterych pfipadech bude kromé zadniho
pfistupu k patefi pouzit i predni. Pfedni pfistup

umoznuje pouzit riznorodé nastroje a dovoluje, aby

chirurg proved| stabilizaci patefe zepredu tak, jak ji
nelze provést pouze pfi zadnim pfistupu.V pribéhu
pfedoperacni navstévy vas lékaf podrobné seznami
s riziky a vyhodami predniho pfistupu k patefi.

Operace skolidzy, tak jak je popsana vyse, maze
trvat tfi a vice hodin, coz je Casto pro rodi¢e hodné
stresujici. Kromé predoperacni pfipravy si také musi
mnozi rodice vzit volno z prace a zajistit hlidani
dal3ich déti.

,Kdyz bylo Brooke 13 let, operovali ji skoliozu.
Tésné pred operaci jsme prozivali velmi emotivni
obdobi. Brooke se toho dne citila dobfre - zato ja
jsem se citila strasné, provinile, ale musela jsem
byt silna — zadny spanek, strach, pocity viny, co
déti - o praci ani nemluvé.”

|
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Po operaci skoliézy

Po spinalni fuzi bude vase dcera pfijata na
jednotku intenzivni péce, kde bude nepfetrzité
monitorovana. Snahou specializovaného
pediatrického tymu bude také ulevit vasi dcefi

od bolesti. Operace samotna i Iéky proti bolesti
mohou zpUsobit zacpu. Vy znate svou dceru nejlépe,
proto budete hrat dllezitou roli pfi poskytovani
zpétné vazby lékailim specializovanym na ulevu od
bolesti. Tésné po operaci bude mozna vase dcera
potfebovat asistované dychani. Aby se zabranilo
plicnim komplikacim, zejména infekci, je nezbytné
peclivé monitorovat plice, odsavat Usta a provadét
hrudni fyzioterapii.

»Zotaveni bylo mnohem rychlejsi, nez jsme
Cekali. Byla intubovana necelych 24 hodin po
operaci, jeden den stravila na jednotce intenzivni
péce a celkem sedm dni v nemocnici. Nejvétsim
problémem bylo tlumeni bolesti, nepretrzité
odsavani sekretd, aby nedoslo k plicnim
komplikacim, a neustaly boj se zacpou.”

.Bylo to pro nas viechny velmi tézké, protoze
operace trvala celych deset hodin. Po operaci
stravila tfi dny na JIP a také byla na ventilatoru,
protoze prestala béhem operace dychat. Hojeni
bylo velmi zdlouhavé a tinavné.V nemocnici
stravila Ctyfi tydny a domaci rekonvalescence
trvala tfi mésice... Korekce patere dosahla 40
stupnil. Diky operaci je na tom ted’ mnohem lépe,
ale prestala drzet rovnovahu.”
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~Operace probéhla v poradku. Nejvétsi obavy pro
nas rodice nastaly az po operaci. Po 14 hodinach
ji vzali z jednotky intenzivni péce. Samantha spala
doslova skoro 24 hodin denné, probouzela se

jen na par minut. Kdyz se neprobouzela uz Ctyfi
dny, doktor se pokusil vysadit morfin a misto
toho dostavala Tylenol s kodeinem. Trochu se to
zlepsilo, byla vzhru i dvé hodiny denné. Sesty
den ji Iékar vysadil vSechny léky kromé Tylenolu
bez kodeinu. Probudila se témér okamzité.
Nevim, jestli takhle reaguji na Iéky tlumici bolest
vsechny divky s Rettovym syndromem, nebo jen
nase Sami.”

JTracy podstoupila Uplnou zadni spinalni fuzi.
Mésic predtim ji bylo teprve sedm a rekli mi, ze
je to nejmladsi a nejmensi divka, kterou tenhle
zakrok ¢eka. Operaci zvladla bez komplikaci,
byla tfi dny na JIP, druhy den po operaci dostala
dvé transfize krve, tfeti den jednu, a nez jsme
se vsichni nadali, chtéla se uz divat na kreslené
pohadky. Méla ted Cobbuv uhel 34 stuprit. Byla
na tom tak dobre, Ze jsem si ji po tydnu mohla
odvézt domu. Zotavila se rychle a dfiv, nez jsme
Cekali. Za tfi tydny jsme museli jet na kontrolu,
cesta nam trvala 5 hodin autem, ale nestézovala
si, i kdyz pfi zpatecni cesté uz toho bylo na

ni dost. Po operaci mohla zase sedét (pred
zakrokem z rdznych ddvodu nechodila), a taky
|épe spala.”

V pooperacnim stadiu je kladen dliraz na mobilitu.
V¢asna mobilita vasi dcery zlepsi jeji dychani, silu a
funkci svalCl a pom{ze ji citit se |épe. Typicky vzorec
mobilizace po operaci patere zahrnuje:

okamzité se otacet na lGzku ze strany na stranu
den po operaci se posadit na okraj postele

dva dny po operaci se premistit z postele na zidli
tfi dny po operaci se pokusit o ch(izi

v pribéhu pobytu v nemocnici byste se
méli naucit, jak svou dceru spravné zvedat a
premistovat.

,KdyZ ji bylo patnact a pUl, podstoupila spinalni
fazi a byly ji voperovany vyztuhy. Den po operaci
uz byla schopna otocit se ze strany na stranu a

o tfi dny pozdéji uz udrzela rovnovahu. Skvéla
byla i epiduralni 1é¢ba bolesti. O tyden pozdéji,
kdyz ji propoustéli domu, uz nebrala zadné

|éky proti bolesti. Béhem prvnich deseti dnli
rekonvalescence ustaly i jeji zachvaty. Také to
vypadalo, ze vyrostla pfes noc o 10 cm. Teprve
ted'si uvédomujeme, jak moc uz byla shrbena.
Takeé se ji zlepsila chut k jidlu a mnohem ¢&astéji se
usmiva.”
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Propusténi do domaci péce po
operaci

V dobé, kdy jsou divky propoustény z nemocnice,
by uz mély byt schopny sedét na voziku nebo
udélat par krokd, jestlize pred operaci chodily.
Operace a uzivani lékl po operaci mohou mit vliv na

vstrebavani l1éku, které brala vase dcera pred operaci.

Nékdy je nezbytné upravit davkovani.

Doba rekonvalescence je u kazdého rozdilng, zalezi
na stupni postiZzeni a délce operace. Hojeni ran je
také rozdilné, ale vétsina ran by se méla zahojit

do dvou tydn. Jestlize ma vase dcera problém s
hojenim rany, budete muset Castéji dochazet k |ékafi
na kontrolu.

Podle toho, jak je spinalni fuze dlouha, mohou
existovat uritd omezeni pfi zvedani a premistovani
vasi dcery. U patefnich fuzi, které sahaji az k panvi,
se mohou k manipulaci pouzivat specialni satky. V
obdobi rekonvalescence se vétsina déti velmi rychle
unavi, ale pfesto je dilezité dodrzovat bézny denni
rezim a ¢asem se vse upravi. Lékar a fyzioterapeut
vam doporuci, jakym zplsobem se postupné
navratit k béznym ¢innostem.

,Jakmile ji propustili dom s vhodnymi
pomuUckami (to je potfeba pfedem naplanovat

- napt. zidle do sprchy), rychle se zotavila a po
Sesti tydnech se vratila do Skoly. Naucili jsme se,
jak s ni manipulovat (pretacet a prekulovat, aby
byla patef neustale v roviné). Prvnich Sest tydn(
utikalo pomalu, protoze jesté nebyla schopna
provadét zadnou béznou denni ¢innost - jako
treba stat, sedét na zidli (a ne pouze v invalidnim
voziku) apod. Také jsme byli zpocatku velmi
nervozni z toho, jak ji premistit do sprchy nebo
obléknout, aby néco neprasklo nebo nevypadlo.
Ale nic z toho se nestalo a po Sesti mésicich se
byla schopna vratit ke vSem svym obvyklym
¢innostem. Dva roky po operaci dokaze stat sama
u polohovatelného stolku, chodi na bézeckém
pasu, pouziva choditko, jezdi na kole a lezi v
pohodIném kfesle. Ve skute¢nosti je ted' mnohem
mobilné&jsi nez dfiv, a to diky vynikajicimu
intenzivnimu rehabilitacnimu programu ve Skole.”
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“Zotaveni bylo obtizné a dlouhé. Jelikoz Sami
neni schopna samostatného stoje a navic je to
uz velka holka, péce byla velice obtizna, zejména
prvni tfi mésice. Trvalo devét mésicl, nez byla
Sami schopna ujit par krok( v choditku, se
kterym pracovala velice dobre do doby, nez se
skoliéza zhorsila. Trvalo pfiblizné rok a p(l, nez
se vratila do formy. DalSim problémem bylo, ze
nedokazala drzet hlavu a opirala si ji o bradu.
Lékar mél pravdu (opét!) v tom, ze pficinou jsou
ochablé kréni svaly v disledku operace. Obavali
jsme se, Ze se z toho uz nikdy nezotavi. Dalo to
hodné prace a terapie, ale krcni svaly posilily a
Sami znova drzi hlavu vzpfimené. Jeji pater je
nadherné rovna. Dva a pul roku po té, co se u ni
zhorsila skolidza, stale nedokaze stat tak dobre,
jako opred tim, ale porad lépe, nez pred operaci.
To plati i pro chlizi v choditku - lepsi, nez pred
operaci skoliozy, ale zdaleka ne tak dobra, jako
pred zhorsenim.”
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Operace skoliézy ma pro divky s Rettovym
syndromem fadu vyhod. Kdyz se divka zotavi, byvaiji
rodice s vysledky operace vétsinou spokojeni.
Kazdodenni ¢innosti jsou zachovany a v nékterych
pfipadech se po operaci jesté zlepsi. Zlepsi se i
drZeni téla vsedé a mobilita je obvykle zachovana.

,Pooperacni zotavovani Elly bylo jedno velké
drama, ale presto nikdo z nas nelituje, ze jsme
se pro operaci rozhodli. Vlastné jsme se Elly
nékolikrat ptali na jeji nazor (kdyz na tom byla
obzvlast dobre), a ona nam potvrdila, Ze je rada,
ze si nechala,spravit” zada. Je to tak. Byli jsme
jednu dobu opravdu zoufali, zda ji dat operovat
nebo ne, ale ted toho nelitujeme. Sedi ted krasné
rovné a zpfima a vétSinou ma mnohem vétsi
vydrz. Pfirozenéjsi drzeni téla a celkové pohodli
ji umoznuji se lip bavit s lidmi. Jeji celkovy
zdravotni stav je velmi dobry a pfes drobné
komplikace nebyla pfekvapivé nachlazena ani
nemeéla virézu skoro rok a pUl od operace..”
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Néktefi rodice vsak uvadéji, Zze je po operaci
obtiznéjsi dceru obejmout, vzit do naruce a
premistit ji, kdyZ sedi na podlaze.

.Véfim, Ze ji ta operace zachranila. Protoze

ale neni mobilni a vSude ji musime prenaset,
dostanu obcas strach, ze se néco stane s témi
nerezovymi vyztuhami...kazdého proto musime
upozornovat, ze byla operovana, to znamena, ze
se nesmi vlibec shybat. Dnes je ji Sestnact a pal”

,UZ ji nemiZeme mit posazenou na kling, protoze
se nesmi zkroutit. Rada bych pfisla na to, jak se

k ni pfitulit a pomazlit se s ni... protoze nam to
obéma moc chybi..

»Ztrata mobility, ackoliv ani pfed operaci
nechodila. Nemuze sedét sama na podlaze jako
predtim.”

Budete muset dochazet na pooperacni vysetreni

k ortopedovi, poprvé asi 6 tydn(i po operaci a pak
béhem prvniho roku kazdé dva az tii mésice. Néktefi
chirurgové budou chtit i nadale jednou ro¢né
zkontrolovat stav patefe vasi dcery. Pfi jakychkoli
problémech je dllezZita zpétnd vazba od rodicu.




||“H-L.
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Operace neni vzdy nejlepsi volbou
pro ty, ktefi trpi velmi tézkou formou
skoliozy

Pro nékteré divky a Zzeny s Rettovym syndromem,
které trpi tézkou formou skolidézy, neni operace
vzdy vhodna. Rizika spojena s operaci mohou byt
vétsi nez jeji pfinos. V takovych pripadech zlstavaji
zakladem lécby vyse popsané moznosti lécby a
terapie.

Je dUlezité:

« udrzovat kosti zdravé, tak jak je popsano ve
»Zdravotni péci o pater se skoliézou” (str. 9)

« Co nejvice Casu travit ve vzpfimené poloze, tj. pfi
ch(zi a stani

« poskytnout dostate¢nou podporu pfi sezeni, aby
se dosahlo spravné polohy.

Kontrola a lIé¢ba proleZenin je rovnéz nezbytna.
V nékterych pfipadech se musi ¢astéji podavat
antibiotika, aby nedoslo k vaznym infekcim
hrudniku, jez mohou byt zplisobeny omezenym
pohybem hrudni stény. V pripadé respiracniho
onemocnéni je dobré udrzovat télo ve vzpfimené
poloze a pobizet k odkaslavani.

11
UUlHHlHIIIIlllllllIlllllllllllllllllll

.V roce 2003 se ji od operace, kterou prodélala

v roce 1996, zvysil uhel o 15 stupnd, takze méla
Uhel 49 stupnl. Od roku 2003 do roku 2007 doslo
ke slabé rotaci spolu s rotaci vnitfnich organ,
ale nedoslo k zadnym komplikacim, pouze k
drobnému tlaku na levé plici.V té dobé se viak
objevily dalsi zdravotni problémy, a tak nam
détsky ortoped doporucil nechat to byt, protoze
na dvoji operaci nebyla dostatecné silna. V roce
2006 se uhel zvysil na 64 stupriti a v roce 2007,
po rychlém a poslednim vzristu, se ji uhel zhorsil
az na 68 stupna. Tracy uz devét let dochazi na
vodolécbu a jeji osetfujici |ékafi se domnivaji, ze
ji to skute¢né pomaha, protoze pfi poslednim
méreni naméfili jen 67 stupnd. Takze ted, kdyz uz
neroste, se domnivaji, ze terapie ji [épe a na delsi
dobu dokaze uvolnit svaly.”
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Pecujici rodiny a jejich slova na zavér »,Od Abbynych tfi let sledovala Nuria a cely

,Skoliéza byva obvykle pfi¢inou velkého stresu
pro viechny pecujici...a mlze také ovlivnit
funkcnost a zpuisobovat nasim dévcéatiim bolest....
Mit moznost vyslechnout pfibéhy ostatnich
rodicll a priucit se ,nejlepSim metodam” v

lécbé skolidzy... je pro kazdého lékafe a rodice
skutecné nedocenitelné. Protoze ani jeden pfipad
neni uplné stejny, mohou zkusenosti z doby pred
operaci a po operaci pomoci rodi¢iim v okamziku,
kdy se maji rozhodnout za své dité.”

,Kdyz bylo Andree mezi 11 a 12 lety, zacali

jsme kvdli jeji skoliéze dochazet k ortopedovi.
Skoliéza méla vazny dopad na kvalitu jejiho
Zivota a pusobila ji velké bolesti. Zpocatku byla
jen nejista, kdyz stala, ale postupem ¢asu se ji
zacalo zhorSovat i dychani, ztratila zdravou barvu
a byla ¢im dal vic shrbena. Jeji zdravotni stav se
natolik zhorsil, ze jsme se doslova zacali bat o jeji
zivot. Kolem jejich 15. narozenin jsme s [ékafem
resili, zda ji vzhledem k jejimu zdravotnimu stavu
vlibec operovat. Tfi dny predtim, nez jsme méli
konzultaci s neurologem, ktery mé ubezpecil,

ze problémy maiji souvislost se skoli6zou, jsem
byla ve straSném stresu. Poté, co nam byla
doporucena operace, jsme museli ¢ekat na
zakrok pres tfi mésice. Pro nas vsechny to byla
agonie - pro Andreu doslova a pro nas ostatni
emocné. To se ale po operaci zménilo. Uz v dobé
rekonvalescence byla jina. Zase se ji vratila zdrava
barva, méla mnohem mensi bolesti, a kdyz se
zotavila, bolesti zmizely Uplné. Bylo Uzasné vidét
ji zase krasné narovnanou. Béhem nékolika tydnu
zacala chodit, i kdyz nejprve s korzetem. VSechny
obratle az na par byly pfi operaci zfizovany, to
znamena, ze Andrea ted nema vibec ohebna
zada, ale i po 12 letech od operace stale chodi
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Iékarsky tym zakfiveni jeji patere. Kdyz bylo Abby
osm, zaznamenali béhem Sesti mésicl rapidni
posun z 21 stupnl na 45 stupnd. V unoru tedy
vzala svou dcerku a jeji rentgenové snimky
poprvé v dr. Royovi. Tehdy uz se Abby nedokazala
ani posadit - stacela se pfitom doprava - a ve tvafi
se ji zracila bolest.,Doktor nam presné vysvétlil,
co to bude obnaset”, vysvétluje Nuria, ,a fekl mi,
Ze operace by Abby zlepsila kvalitu zivota. Pouhé
dva tydny po operaci patefe se Abby uplné
otocila. UZ neméla kiece a 12 dni po operaci
dokazala sedét Uplné rovné - bez ndznaku
bolesti. Byla veselejsi a Stastnéjsi” Nuria pfiznava,
Ze pro ni bylo velmi tézké rozhodnout se pro
operaci. Ale dnes vi, Ze se rozhodla spravné. Abby
si zacala uzivat Zivota - a bez bolesti. Miluje vodu
a rada se koupe v bazénu. Ma rada pohyb, proto

s ni chodi na dlouhé prochazky. A rada se diva na
sva videa.”
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Dalsi zdroje pro rodiny a lékare

Pro rodiny

Mezinarodni organizace Rettova syndromu
www.rettsyndrome.org

Sdruzeni Rettova syndromu v Australii
rettaust@bigpond.com

Sdruzeni Rettova syndromu ve Velké Britanii
www.rettsyndrome.org.uk

RETTNET - diskusni féorum
www.rettsyndrome.org - then click “online communities’, then click “Rettnet”

ANZAC Rett - diskusni férum prevazné z Australie a Nového Zélandu
au.groups.yahoo.com/group/ANZACRett

Australska studie Rettova syndromu (Aussie Rett)
aussierett.org.au

Mezinarodni databaze Rettova syndromu (InterRett)
interrett.org.au

Oddéleni détské ortopedie détské nemocnice Morgan Stanley v New Yorku - presbyteriani
childrensorthopaedics.com

S

rettuvsyndrom.cz

www.rettuvsyndrom.cz www.rett-cz.com

Pro lékafe

Downs J, Bergman A, Carter P, Anderson A, Palmer GM, Roye DP, van Bosse H, Bebbington A, Larsson E-L,
Smith BG, Baikie G, Fyfe S, Leonard H (2009). Guidelines for management of scoliosis in Rett syndrome
patients based on expert consensus and clinical evidence, SPINE,1;34(17):E607-17.

Doporucena literatura

Downs J, Roye DP Jr, Torode IP, Ellaway C, Baikie G, Larsson E-L, McKenzie A and Leonard H on behalf of the
Australian Rett Syndrome Study, Scoliosis in Rett syndrome: A collaboration between parents, clinicians and
researchers, Perth, Telethon Institute for Child Health Research, 2009.
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Slovnik pojmti

Aktivity denniho Zivota — bézné Cinnosti, nezbytné ke kazdodennimu fungovani (jako je mobilita,
oblékani, komunikace, vyprazdnovani)

Cobbiiv thel - slouzi k vy3etieni zakfiveni patere, podrobnéji v kapitole: Ma moje dcera skoliézu? (str. 6)

Gastroezofagealni reflux — zpétny tok obsahu Zaludku do jicnu nebo pridusnice, znamy také jako paleni
Zahy

Hippoterapie - terapeutické vyuziti fyzické aktivity ve spojeni s trojrozmérnym pohybem koné, vedouci ke
zlepseni hrubé motoriky a funkZni aktivity

Vodolécba - terapeutické vyuziti fyzické aktivity ve vodé s cilem zlepsit hrubou motoriku a funkéni aktivitu
Hypotonie - snizeny svalovy tonus

Ergoterapie - vyuziti péce o vlastni osobu, prace a volnocasovych aktivit ke zvyseni nezavislosti, celkového
rozvoje a k prevenci nebo oddaleni postizeni

Ortoped - |ékar, ktery se pomoci medicinskych a chirurgickych metod zabyva zachranou a obnovou
pohybového Ustroji, koncetin a patefe

Protetik - profesiondl, ktery vyrdbi dlahy, vyztuhy - korzety, aby doslo ke zlep3eni postaveni kloubt v téle

Osteoporodza - fidnuti kosti, které se vyznacuje ubytkem kostni hmoty a abnormalni kostni
mikroarchitekturou, coz vede ke zvySené nachylnosti ke zlomeninam

Fyzioterapie - podpora zdravi a rehabilitace pomoci fyzickych terapeutickych opatreni, na rozdil od
lékarskych, chirurgickych a radiologickych pfistupt

Skoliéza — bocni zakfiveni patere

Patefni vyztuha (korzet) — protetickd pomucka, ktera drzi patef ve spravné poloze, aby se zabranilo
progresi zakfiveni nebo aby se progrese oddalila

Spinalni fiize - operace, ktera spojuje dva nebo vice obratli. Postup Ize provést zadnim pristupem nebo
pfednim pfistupem k obratliim

Vitamin D - vitamin, ktery je zodpovédny za vstiebavani vapniku a fosforu, ¢imz se podili na ristu kostry a
fadné tvorbé kosti a zub(

Definice prevzaty ze Stedman’s Medical Dictionary - 28th Ed., 2006.
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Kontaktni udaje

Dr Helen Leonard

Telethon Kids Institute
PO Box 855, West Perth
Perth WA 6872
Australia

Telefon: 618 9489 7790
Fax: 618 9489 7700
Email: helen.leonard@telethonkids.org.au

Webové stranky: www.telethonkids.org.au

Radi bychom jesté
jednou podékovali vSem

rodinam, které do této
prirucky poskytly své
pribéhy a fotografie.

© Material v této pfirucce je chrdnén autorskymi pravy, Telethon Kids Institute, 2009
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