Neurogenní onemocnění pohybového aparátu  

     Neurogenní onemocnění pohybového aparátu jsou známa již od 1.století našeho letopočtu, jak svědčí spisy Sorana z Efezu, který rozeznává obrny chabé (paralysis flaccida) a obrny spastické (paralysis spastica). Stejně tak bez vysvětlení příčin popisuje obrny Pavel z Aeginy ve svých Sedmi knihách (7.stol.). Dnes víme, že tyto popisy odpovídají přesně postižení centrálního nebo periferního neuronu kortikospinální nervové dráhy. 

     Z ortopedického i kineziologického hlediska představuje nervový systém se systémem svalovým jeden celek, a proto mluvíme při neurogenním postižení pohybového systému o chorobách neuromuskulárního aparátu.

     Porucha může vzniknout v různých etážích nervového systému mezi ním a svalem, kdy pro každou úroveň postižení jsou charakteristické změny určitých funkcí. Odkazujeme v podrobnostech na učebnice neurologie. Zjednodušený přehled postižení demonstruje přiložené schéma neuromuskulárního spojení s přibližnou lokalizací příčin vzniku jednotlivých nosologických jednotek (str.8). 

     Neurogenní postižení rozdělujeme na dva základní typy:

Postižení periferního motoneuronu, který je charakterizováno chabými obrnami postiženého úseku a postižení centrálního neuronu, který je charakterizován obrnou spastickou. Každá skupina onemocnění a postižení tohoto systému leží na hranici mezi neurologií a neurochirurgií na straně jedné a ortopedií na straně druhé, určitou spojnicí mezi nimi je specielní rehabilitace. Ortopéd se podílí na diagnostice a léčení těchto stavů dle míry, do jaké druhotné postižení tvaru a funkce pohybového aparátu je ovlivnitelné prostředky technické a operační ortopedie. Zjednodušeně řečeno: neurolog onemocnění diagnostikuje a ve spolupráci s neurochirurgem, pokud je to možné, léčí primární postižení nervového systému. Ortopéd léčí druhotné projevy postižení pohybového aparátu, tj.strukturální změny svalů a šlach, tvarové změny kostí a desaxace až luxace kloubů. Rehabilitace pomáhá habilitovat či rehabilitovat postiženou funkci a někdy využívá chirurgické  pomoci ortopéda při prolongaci zkrácených a zkrácení chabých svalů a šlach či při možnosti náhrady funkce transpozicemi funkčních svalů. 

     I.Postižení periferního neuronu (chabá obrna, chybí hluboké svalové i povrchní reflexy). Typická je ztráta svalové síly až ztráta pohybu s následující degenerací svalů a trofickými změnami kostí i kůže (nehtů). Patří sem různá neurologická postižení v oblasti rohů míšních patřících do neurologie, ortopédy z této skupiny zajímají spíše pozdní následky a to především po kdysi u nás rozšířené poliomyelitis anterior acuta (Morbus Heine-Medin) v podobě chabých parez a plegií svalstva především dolních končetin a svalstva trupu. Dnes se již střetáváme jen s velmi pozdními následky. 

     Přímé poranění periferních nervů se ztrátou pohybu a citlivosti je diagnosticky otázkou neurologickou a léčebně neurochirurgickou. Z jiných chorob této skupiny postižení periferních nervů má význam pro ortopédy choroba Charcot-Marie-Toothova s deformitami a slabostí dolních končetin, která nakonec nemocného přivádí k ortopédovi pro nemožnost chůze. Ze způsobena druhotnými deformitami chodidel a musí být řešena následnými korekcemi, které jsou typické pro všechna neurogenní postižení (korekce postavení osteotomiemi a arthrodezami kloubů v oblasti tarsu). 

     Vlastní postižení svalů (myasthenia gravis) je záležitostí neurologickou, ortopedická pomoc pouze v krajním případě podobně jako u předchozí choroby s možností uvolnění šlach zkrácených svalů, ale pouze výjimečně pro možnost pooperačního nástupu vzestupné Landryho obrny. 

     II. Postižení centrálního neuronu (spastická obrna, zvýšený svalový tonus, zvýšené svalové a sníženo reflexy). Její obraz je složitější než obraz chabé obrny pro složitost celého CNS s možností kombinace postižení centrálního motoneuronu s různými kombinacemi poškození dalších podkorových center a mozečku. To platí především o dětské mozkové obrně (DMO), zatímco druhá hlavní skupina postižení, tj.myelodysplazie, je jednodušší vzhledem k lokalizaci poškození až v oblasti distální míchy. Třetí chorobou patřící do této skupiny je hereditární sponocereberální ataxie (Friedreichova choroba), jež diagnosticky patří do rukou neurologů a jen krajní projevy přicházejí na jejich doporučení k ortopedickým korekcím.

     Dětská mozková obrna (dříve nazývaná u nás perinatální encefalopatie) vzniká prenatálním, perinatálním nebo postnatálním jednorázovým poraněním nezralého mozku dítěte (bližší opět viz dětská neurologie). Po stránce ortopedické je nutno si uvědomit, že její léčení se netýká jen dětského věku, ale je celoživotním problémem člověka od jeho narození až  do konce života a její léčení nekončí odchodem od dětských neurologů v 15ti letech věku. Dříve byla mylně doménou léčení pouze neurology, i když její první případy léčili v 10.století ortopédi, kde po jednom z nejslavnějších, siru Johnu Littleovy, jedna její forma nese jeho jméno (spastická diplegie-Morbus Little). 

     DMO se vyskytuje v různých stupních postižení od lehké mozkové dysfunkce až po těžké obrny s výraznou spasticitou nebo nepřekonatelnou rigiditou, bez poškození inteligence či s její nadměrnou kvalitou až po nejtěžší formy oligofrenie. Vyskytuje se u dětí normálně chodicích až po formy s těžkým postižením bez možnosti sebeobsluhy, pohybu a udržování hygieny. Pozdní diagnóza, špatně vedené léčení a primární tíže postižení může vést u dětí a dospělých s DMO až k pouhé možnosti ležení na posteli ve skrčené poloze s bolestmi luxovaných kloubů či rozpadlými dekubity. 

    Diagnostika patří do rukou neurologů, rehabilitační lékařů či pediatrů. Myslet na neurogenní postižení musí však každý lékař zabývající se vyšetřováním dětských pacientů obzvláště rizikových. Myslet na DMO je nutné při onemocnění matky v těhotenství, předčasném narození, těžkém porodu, při poruše saturace kyslíkem v době před i poprodní. Diagnostikovat se dá při opožděném vývoji dítěte a nejpozději by měla být diagnóza stanovena do věku 2 let.

     Primární postižení CNS ovlivňuje druhotně muskulokeletální systém. Chybí motorická kontrola a při nesprávné léčbě přecházejí svaly z léčitelných spazmů do kontraktur a patologických postavení, z původní spastické či rigidní hypertrofie do atrofie nebo přetažení s následným omezením hybnosti kloubů, jejich desaxacemi, subluxacemi až luxacemi s druhotnými deformitami krátkých i dlouhých kostí. Postižena je část těla odpovídající poruše CNS, druhotně však mohou vznikat další patologie pohybového aparátu, které jsou následkem postižení primárních. 

     Podle druhu postižení, tedy charakteru hlavních neurogenních příznaků, rozeznáváme následující DMO:

a) Forma spastická (spastická hypetonie, „fenomen sklapovacího nože“)

b) Forma dyskinetická (extraparymidová). Tato forma může mít podobu atetózy, chorey, tremoru až po těžkou torzní dystonii či balismus. Rigidita s napětím agonistů i antagonistů je charakteristickým jevem nazývaným „syndrom olověné trubky“.

c) Forma atonická, někdy popíraná, dle našich zkušeností ortopedicky těžko léčitelná pro vyhaslý tonus svalstva.

d) Forma ataktická (porucha koordinace pohybu nebo rovnováhy)-viz výše

e) Forma smíšená, někdy s převahou jedné nebo několika forem.

     Ortopedicky řešitelná a pro ortopedes zajímavá je tedy forma spastická, kde ortopedické operační léčení jako součást soustavného rehabilitačního cvičení přináší velmi dobré výsledky. Většinou však čisté formy neexistují, všechny formy mohou být v různé míře přimíšeny a je diagnostickým uměním a na druhé straně věcí zkušenosti a léčebného odhadu, kdy ještě dítě má být operováno a kdy je třeba operaci odmítnout. Forma dyskinetická je prakticky kontraindikací k operaci, forma chabá je operačně nejsvízelnější a při úzkých poruchách mozku se nelze nadít úspěšné vertikalizace dítěte.

     Podle lokalizace pareticko-spastického postižení mluvíme o spastické hemiparése, která může být oboustranná, a o diparesách či kvadruparesách, vzájemná kombinace všech typů postižení je možná. Lepší léčebné výsledky mají diparésy než hemiparésy, největším problémem jsou kvadruparesy. Nikdy nemluvíme o plegiích. U všech forem (u diparesy minimálně) bývá postiženo i svalstvo trupu. 

     Indikací k operační ortopedické léčbě u DMO jsou 

a) při soustavné rehabilitaci nepokračující zlepšení hybnosti a deformit

b) hrozící a vzniklé desaxace až luxace kloubů a tvarové deformace dlouhých i krátkých kostí 

c) nemožnost osobní hygieny

     Terapie: základem je léčba rehabilitační. Jsou užívány různé metody, u nás nejznámější Bobathova nebo Vojtova, které mají za úkol obnovit koordinovanou činnost svalstva. Ortopedi zabývající se léčbou těchto pacientů mají proti některým cvikům zvláště druhé metody vážné výhrady. V ortopedické léčbě je nutno současně s neurologickou rehabilitací a případně s medikamentózní léčbou využívat možnosti technické ortopedii (ortézy, korzety, obouvání, polohovací dlahy, torní dlahy k zajištění zevní rotace končetin). 

     Nejtěžšími ortopedickými problémy kromě postižení páteře a kontraktur v oblasti lokte a předloktí jsou především ortopedická postižení dolních končetin. Jde o abdukční, vnitřně rotační a flekční postavení v kyčelních kloubech s tendencí k neurogenní luxaci těchto kloubů. Problematické, chůzi a někdy i pouhý leh znemožňující je flekční postavení kolenních kloubů s vysokým stavem čéšek se sníženou funkcí čtyřhlavých svalů stehenních a konečně equiozní postavení chodidel s případnými dalšími deformitami chodidel jako je pes planovalgus, calcaneovalgus, equinovarus nebo deformity prstů. Špatně vedená operační terapie (technikou výkonu, časovou a místní posloupností výkonů) může vést k vážným neúspěchům léčby. Je proto v zájmu správného léčení koncentrace takto problematických pacientů na specializovaná pracoviště.

     Operační léčba ortopedická spočívá ve snaze o obnovení svalové rovnováhy, uvolnění kontraktur a v správné centraci kloubů. Léčba má v tomto smyslu umožnit pokračování správné rehabilitace s rozvojem sebeobsluhy, nácviku sedu, stoje, a chůze či hledání příslušné lokomoční náhrady. Má zamezit kostním deformitám, desaxacím, subluxacím a luxacím kloubů. Používá všech operačních technik známých v ortopedii, jako jsou tenotomie, prolongace a abreviace i transpozice svalů, fasciotomie a capsulotomie, denervace, osteotomie, krvavé repozice a centrace kloubů či atrodézy, spondylodézy, prolongace končetin i implantace umělých kloubních náhrad. Ideálním cílem je dosažení stoje a chůze s umožněním sebeobsluhy či schopnosti vykonávat zaměstnání nebo  povolání. Minimálním cílem je odstranění bolesti (především z vykloubení končetin) a umožnění osobní hygieny nebo alespoň přijatelného lehu na zádech. Ortopedické pravidelné vyšetřování dětí s DMO od věku 3 let má zabránit nejhorším deformitám a luxacím. 

     Druhou nejčastější neurogenní příčinou postižení pohybového aparátu je myelodysplásie, spojena s existenzí spona bifida, spina bifida oculta a spina bifida cystica. V podrobnostech odkazujeme na dětskou chirurgii, neurochirurgii a neurologii. Neurogenní postižení pohybového aparátu u myelodysplasie se liší od DMO nejen tíhou (spíše plegie než parézy) a lokalizací postižení (s maximem na akrech DK), ale tím že spasticita bývá nižší nebo lokalizovaná na menší úsek. Větším problémem je existence kompletní plegie, větší výskyt těžkých deformit chodidel a poruchy citlivosti s následným rozvojem trofických změn. Tyto trofické změny mohou někdy, mnohdy i po letech, vést až k a amputacím končetin, většinou k úlevě nejtíže postižených. Volba operačních metod bývá podobná jako u DMO s větším využíváním prostředků technické ortopedie s těžkými výkony na akrech dolních končetin (nutné časté resekce tarzu kostí). Spolupráce s plastickými chirurgy v případě trofických defektů v oblasti chodidel je nutná. Na neurochirurgické možnosti léčení neurogenních vad odkazujeme v učebnicích tohoto oboru.

     Neurogenní vady a jejich léčení jsou vysoce specializovaným oborem ortopedie, v kterém motolská ortopedická klinika dětí a dospělých zaujímá vedoucí místo mezi klinikami v České republice a v počtu odoperovaných pacientů a klinických výsledků čestné místo v evropském i celosvětovém měřítku.

