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’ Dl’ky lepSi péci, zejména diky respiranim intervencim

(ventilatorim) a Iékdm na srde¢ni potiZze asociované s DMD, se
dnes pacienti s DMD dozivaji vys8iho véku. Ve Spojeném
kralovstvi vzrostla praimérna délka Zivota téchto pacientl na 25-
30 let, ale vime i o mnoha dospélych, kterym je vice nez 30, 40
nebo 50 let.

S tim, jak se kliniky ¢im dal vice setkavaji s dospélymi DMD pacienty, roste
povédomi o tom, jak se toto onemocnéni projevuje u dospélych, ale stale toho
vime jen velmi malo ve srovnani s tim, co vime o détech. Na klinikach se sice
v soucasnosti rozviji vyzkum, ale stale chybi dostatek odbornych publikaci a
komplexnich doporuceni tykajicich se dospélych pacientl s DMD.

Dospéli s DMD se tak spoléhaji na podplrné sité pacientd, aby se zorientovali ve
slozitém svété dospélych s Duchennovou svalovou dystrofii. DMD Pathfinders je
organizace dospélych pacientd s DMD, ktera hraje kliCovou roli vtom, zZe
podporuje lékafe, aby vyvijeli a sdileli odborna doporuceni, ale také propojuje
dospélé pacienty mezi sebou a pomaha jim sdilet své zkuSenosti a u€it se od sebe
navzajem.
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Tato pFiruc¢ka poskytuje informace o vyzivé pro
dospélé pacienty s DMD. Spolupracovali jsme na ni se
zdravotniky z celého svéta, abychom shromazdili osvédcené
postupy a zkuSenosti dospélych pacientl s DMD a aby tak
vzniknul uziteCny material. Uzivatelské zkuSenosti byly
shromazdény prostifednictvim prizkumu, do néhoz se zapojilo 91
dospélych pacientd a rodin. Mnoho z nich se podélilo o své
pfibéhy v této pfirucce.

Tato pfirucka se zabyva nasledujicimi tématy:

» Casovy ramec vyzivy

» zdrava strava

* nutraceutika a doplfky stravy

» udrzovani zdravé hmotnosti

* mixovana strava (pfipadova studie)
» pfijem potravy s DMD

* potize se zvykanim a polykanim
» ventilace a vyziva

* vyZivovaci sondy

* zacpa

+ Casté gastrointestinalni potize

+ osvédcené vyZivoveé tipy

Stejné jako tomu je u vSech nasich pfirucek, informace obsazené v této pfirucce
nenahrazuji pravidelné navstévy lékarfu a dalSich zdravotnik(, ktefi se specializuji
na DMD. Pokud mate jakékoli nejasnosti €i dotazy, doporuCujeme vam je vzdy
nejdfive zkonzultovat se zdravotnikem, ktery se na tuto oblast specializuje.



nasazeni ztrata schopnosti ocCatek otfeba obCasné stala denni
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., kortikosteroidi chuze NIV pfes noc NIV pfes den ventilace
ONEMOCNENI:
POTREBA 1
NUTRICNI vyzivové poradenstvi za pribézné sledovani za ucelem vyZzivove poradenstvi za
ucelem minimalizaci zjiSténi ubytku na vaze Ucelem prevence
INTERVENCE: pfirGstku na vaze nadmérného
vyzivové poradenstvi za ucelem prirstku na vaze

minimalizace ubytku na vaze
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S tim, jak onemocnéni postupuje, se méni i potfeby tykajici se
vyzivy. Déti s DMD, zejména pfi uzivani kortikosteroidu a v dobé,
kdy zaCnou pouzivat vozik, jsou vystaveny mimoradnému riziku
obezity, ktera jim mUze zté€Zovat dychani a zhorSovat funkci svalu
a pohyblivost. Proto je potfeba vyzivové poradenstvi, které témto
détem pomt"JZe udréet Si zdravou hmotnost

dochazi ke zhorSeni dychani. Energetické naroky se mohou zvySovat a pfijem
potravy naopak Casto klesa, coz vyznamné zvySuje riziko podvyzivy. Proto mohou
byt nutné intervence zaméfené na pfirlstek ¢i udrzeni hmotnosti, zahrnujici
zmeény stravovacich navyku a v pfipadé nutnosti i zavedeni vyzivovaci sondy do
Zaludku.

DalSim problémem pro osoby s DMD jsou potize s polykanim (dysfagie), které
mohou vést k nutnosti pouziti kompenzacnich strategii, aby se zabranilo Zivot
ohrozujici aspiracni pneumonii. Tyto potize se mohou objevit uz v détstvi, ale
obvykle se projevi az pozdéiji.

Pokud jsou intervence tykajici se vyzivy a polykani uspésné a dospéli pacienti
maji stalou ventilaéni podporu, energetické naroky se opét snizi a tim vznikne
riziko nadvahy.



, P A
ZDRAVA STRAVA [\
B - '

~

X
BRI

Obecné plati, Zze dospéli s DMD by se méli

snazit stravovat se zdravé a mit tak vyvazeny pfijem energie,
bilkovin, tekutin, vapniku, vitaminu D a dalSich Zivin.
Jidelnicek by mél obsahovat nejriznéjsi potraviny z péti
hlavnich skupin: ovoce; zelenina; maso, dribez a alternativy;
mlécné vyrobky a obiloviny.

MIKROZIVIN

V dusledku absence chuze ¢&i stoje a nékdy i z davodu uzivani
kortikosteroidll jsou dospéli pacienti ohroZeni nizkou kostni mineralovou
hustotou. Pokud maji nizky pfijem kalorii, doporu€uje se uzivat denné
multivitaminovy doplnék s obsahem vitaminu D a mineralld. V pfipadé
nedostatku vitaminu D mohou byt nutné dopliky s obsahem vitaminu D
(DMD Care Considerations Working Group, 2018). DoporuCuje se
pravidelné sledovani hladin vitaminu D.

BILKOVINY

U osob ve véku 4-13 let se doporu€uje denni pfijem bilkovin 0.95 g na
kilogram hmotnosti. U osob ve véku 14-18 let to je 0.85 g/kg hmotnosti za
den. A u osob starsich 19 let se doporucuje 0.80 g/kg hmotnosti denné.

TEKUTINY]

Doporuceny pfijem tekutin uvedeny v pokynech pro péci zavisi na télesné
hmotnosti: 1500 mL + 20 mL na kazdy kilogram nad 20 kg (DMD Care
Considerations Working Group, 2018)

DALSI UVAH

Dospéli, ktefi maji potize se Zvykanim a polykanim, mohou zaéit jist mék¢i
potraviny, aby méli dostatecny pfijem energie. U pacientd, ktefi nedoplnuji
svou stravu vyzivou pomoci sondy, je dllezité zajistit, aby upravena strava
zUstala vyvazena. S tim mdze pomoci odbornik na vyzivu.

| kdyZ u osob s DMD neexistuji zadné dlkazy pro jakoukoli konkrétni
potravinovou nesnasenlivost (pf. lepku nebo mléénych vyrobku), pacienti
s DMD mohou Spatné tolerovat urcité potraviny. Je tfeba peclivé sledovat
jakékoli zmény ve stravé, aby se zjistily pfipadné problémy.

TRADICNi POKRM

maso a slozené
alternativy sacharidy

zelenina a ovoce

ZDRAVY
‘VYVAZENY’ POKRM

maso a slozené
alternativy sacharidy

zelenina a ovoce

REDUKCNI
POKRM

maso a slozené
alternativy sacharidy

zelenina a 5
ovoce
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Pfi rozhodovani o
tom, zda pouzivat
dopliiky stravy, je
dilezité si peclivé
vyhledat dostupné

informace a probrat
je s odbornikem na

vyZivu, abyste se
ujistili, ze si jste
védomi pfipadnych
rizik.
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NUTRACEUTIKA A DOPLNKY STRAVY

> U chlapcl s DMD byla zkoumana cela fada doplikd stravy.

Nejslibnéjsim se zda byt kreatin monohydrat. Systematické
pfezkoumani odborné literatury (coz je nejvyssSi stupen dikazu)
ukazalo, Ze doplfiky s obsahem kreatinu maiji urCity kratko- az
stfednédoby benefit, co se tyCe svalové sily a svalové hmoty u
svalové dystrofie (Davidson et. al., 2015).

Tato odborna literatura zahrnuje udaje z péti klinickych studii provedenych u
chodicich chlapci s DMD. Neexistuje vSak dostatek dlouhodobych dikazi o
pouziti kreatinu u DMD a nejsou k dispozici zadna data o jeho pouziti u dospélych
pacientl s DMD.

Mezi dal$i dopliiky stravy, které byly zkoumany v klinickych studiich u chlapcl
s DMD, patfi: glutamin, koenzym Q10, rybi olej, leucin a karnitin (Davoodi et.
al.2012; Davidson et. al., 2015). Neexistuji zadné silné dikazy o UCinku téchto
doplrik, ani neexistuji data o pouziti téchto doplfikd u dospélych.

Na mySim modelu DMD bylo zkoumano mnoho dopliikd. Z téchto studiich sice
vzeslo nékolik zajimavych vysledkl, ale ziskané poznatky nelze vzdy pfimo
aplikovat u lidi. PFi interpretaci vysledkd téchto studii je proto potfeba jista
opatrnost.

PMMNEVERTE VSEMU, CO SE DOCTETE

Existuje cela fada nepodloZenych tvrzeni tykajicich konkrétnich Zivin a diet k I1é¢bé nejriznéjSich
onemocnéni véetné Duchennovy svalové dystrofie. Tato tvrzeni jsou €im dal sofistikovanéjsi a
Casto jsou i podporovana zdravotniky nebo se odkazuji na ¢lanky v odbornych ¢asopisech. Tyto
Casopisy vSak €asto nemaji zadny systém kontroly kvality ani recenzniho Fizeni a zdravotnici
dostavaji zaplaceno za doporucéeni konkrétnich vyrobkd.

Nékteré doplriky slibuji urcité ucinky, ale nikdy nebyly provedeny zadné klinické studie, které by
tyto ucinky potvrdily. Nékteré doplriky nebo diety vS§ak byly zkoumany a nebyl u nich prokazana
ucinnost.

Pri hledani informaci o dietach a doplricich stravy je dilezité patrat po tom, jakymi dikazy jsou
tvrzeni podloZena (publikace, klinicka data, lidské studie, zvifeci studie) a zda pochazi
z divéryhodného zdroje (napf. uznavana klinika specializujici se na DMD nebo recenzovany
Casopis). Davejte si na to pozor a nevérte vSemu, co se doctete.
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g Energetické bilance je dulezitym pojmem
k pochopeni udrzovani hmotnosti. Télo neustale spotfebovava
energii, dokonce i kdyZz odpocivate nebo spite. Energeticka
bilance je vyvazena, pokud energie ziskana ze stravy (méfena
v kaloriich) odpovida mnozstvi energie, kterou télo potrebuje.

Jakmile pacient s DMD prestane chodit, energeticka potfeba se obvykle snizi a s
tim roste riziko obezity. S tim, jak se zhorSuje dychani, se energetické naroky
zvysuji a vétsim rizikem se stava podvyZiva.

Kdyz dospéli pfejdou na trvalou ventilaci, potize s dychanim se zmirni a
pozadavky na vyzivu se také snizi. Studie provedena Gonzalezem-Bermejoem v
roce 2004 zjistila, Ze dospéli pacienti s DMD, ktefi jsou na trvalé ventilaci, maji
niz8i vydej energie v klidu a potfebuji tedy méné kalorii. To vysvétluje, proc
néktefi lidé za¢nou pfibirat na vaze, jakmile maji trvalou ventilaci (24/7).

Energeticka bilance se také mize meénit kratkodobé, napfiklad kdyz dojde ke
zvySeni energetickych narokid béhem nemoci a infekce, po operaci nebo pfi
zhorSeni dychani.

U déti a nékterych mladych dospélych je tfeba dbat na prevenci obezity, zejména
pfi uzivani kortikosteroidu, které mize byt doprovazeno zvySenou chuti k jidlu a
priristkem na vaze. Pfirlstek na vaze se nékdy muze tykat i starSich dospélych,
ktefi maji permanentni ventilaci a jsou v dobrém zdravotnim stavu.

Obezita zplsobuje problémy s dychanim a pohyblivosti, protoze télo musi
vyvinout vice prace na pouziti svalu, a také ztéZuje praci rodiny a pecovatell pfi
pfesunu pacienta a manipulaci s nim. V nékterych pfipadech je vhodné pouzit
redukéni dietu pro dosazeni zdravé hmotnosti.

Je dulezité zaujmout proaktivni pfistup jesté pfedtim, nez ma dité nebo dospély
nadvahu. Je snadnéjSi a zdravéjsi zabranit pfiristku na vaze nez se ho poté
snazit zbavit.

Pokud pfijmete vice
kalorii, nez kolik vase
télo potrebuje, budete
pfibirat na  vaze.
Pokud pfijmete méné
kalorii, nez kolik vase
télo potrebuje, budete
hubnout. Proto,
abyste si  udrzeli
zdravou hmotnost, si
musite byt védomi jak
zmén mnozstvi kalorii
ve vasi stravé, tak
Zmeén vasich
energetickych potfeb.

V dob& nemoci nebo
v jinych obdobich, kdy
se zvySi energeticke
pozadavky, byste méli

zvazit pouziti
vyzivovych  doplrikul
nebo Napojx
nahrazujicich jidlo.




PODVYZIVA

StarSi dospivajici a dospéli pacienti s DMD maji vyznamné riziko podvyzZivy a
muze rychle vzniknout podvaha. To muze byt zpusobeno ztratou chuti k jidlu
v souvislosti s dychacimi potiZzemi, problémy se Zzvykanim a polykanim nebo to

Jak obezita, tak mUze byt v dusledku zvy$enych nutricnich pozadavku kvuli zvy$ené dechové
podvyziva Skodi

: ) . praci.
zdravi! Pravidelné se
vazte a pfipadné
upravte svUj Podvyziva méa negativni vliv na dychaci svaly, snizuje svalovou hmotu a silu.
jidelnicek tak, abyste Navic ovliviiuje i funkci imunitnino systému, hojeni ran, citlivost ke kysliku

si udrzeli zdravou

(odpojeni od ventilatoru trva déle) a psychosocialni funkce.
hmotnost.

Pro dospélé pacienty a jejich rodiny mize byt ¢asto obtizné rozpoznat, Ze uz
vznika podvaha, zejména pokud jsou zvykli si hlidat, co jedi, a nepfibirat na vaze.
Nékdy je proto nutné zacit o tom pfemyslet trochu jinak.

Od doby, kdy mi bylo 10, jsem si hlidal, abych moc nepfibral, coz by
mohlo mit negativni dopad na mé srdce, takze jsem UpIné vyradil
z jidelnicku fast food. Kdyz mi bylo 17, moje hmotnost rychle klesla,
ale pak byla asi 10 let viceméné stabilni. V listopadu 2017 se mné
ucpala stfeva, a kdyz jsem se z toho dostal, tak jsem vazil 22 kg! To
mé celkem vydésilo. Proto se ted soustfedim na to, abych

pribral. Kromé své normalni stravy si tak davam navic vyzivové

napoje, kase a dezerty!
N SCOtty, Australie

NA CO S| MAM DAVAT POZOR?

Pokud mate obav
y PFi analyze nutriénich pozadavki je tfeba vzit v Gvahu Fadu faktor(:

z vyznamného
prirastku nebo Hmotnost — pokud je to jen trochu mozné, dospéli pacienti s DMD by méli byt
ubytku hmotnosti, pravidelné prevaZzovani a méla by se vénovat pozornost jakymkoli nezamérnym
ztraty chuti k jidlu zménam hmotnosti v pribéhu &asu. Hmotnost je nejlepdim ukazatelem
n?PO z potizi pfi energetické bilance, proto je duleZité ji pravidelné sledovat — kazdych 6 mésica,
prijmu potravy, pokud je pacient stabilni, v pfipadé potizi &ast&ji. Pokud je pravidelné
proberte :[O pfevazovani komplikované, v8imejte si i dalSich znamek ubytku na vaze, napf.
s odbornikem na . . ] .

jak vam sedi oblec€eni.

vyZivu a/nebo
FeCovym Prijem potravy/chut’ k jidlu — dospéli pacienti s DMD by méli sledovat, kolik toho

terapeutem. snédi, v€etné svacin mezi jidly, a zejména to, jak ¢asto nedojidaji jidlo.

Unava nebo potize pfi konzumaci potravy — ty mohou pramenit ze zhordujiciho
se zvykani a polykani nebo z respiracnich potizi. Mize se jednat o ¢asnou
znamku toho, Ze hrozi ubytek hmotnosti.

Zmény v energetickych pozadavcich — pokud maji dospéli pacienti s DMD
infekci nebo zacinaji potfebovat ventilator i béhem dne, pravdépodobné budou
potfebovat vice energie a kalorii, nez jsou zvykli.



CO PRO ME ZNAMENA BMI?

Index BMI se pfi diagnostice obezity u déti s DMD ukazal byt nedostatecny (Pessolano et al. 2003). S progresi onemocnéni v dospélosti

je kvuli ztraté svalové hmoty také obtizné spolehlivé hodnotit zdravou hmotnost pomoci BMI.

Dle pokynd NICE (2017) je podvyziva definovana jako BMI nizSi nez 20 kg/m2 a neimysiny Ubytek na vaze o vice nez 5 % za poslednich

3-6 mésicl. Obezita je definovana jako BMI nad 25 kg/m2.

PFi pouziti tohoto méfitka by byla mnoha star§im dospélym pacientim s DMD diagnostikovana podvaha. Dospéli pacienti v této kategorii
by méli mit pfistup ke kvalitnimu vyzivovému poradenstvi, aby se predeSlo podvyzivé. | po téchto intervencich vSak mohou mit dospéli

problémy dosahnout ,normalni“ hmotnosti dle BMI i pfi dostatec¢né vyzivée.

Je zapotrebi dalSi vyzkum, ktery by stanovil BMI upravené pro DMD, nebo podobny nastroj, ktery by pfi ur€ovani zdravé hmotnosti bral
v Uvahu ztratu svalové hmoty. Prozatim muze byt BMI uziteénym voditkem, ale musi byt interpretovano v kontextu vyvoje hmotnosti u

daného jedince a s ohledem na jeho energetické pozadavky a pfijem potravy.

Pokud je to mozné, dospéli s DMD by méli navstévovat kliniku
specializujici se na dospélé pacienty s DMD, kde je k dispozici
odbornik na vyzZivu nebo feCovy terapeut, pro zajisténi
poradenstvi na miru a multidisciplinarni péce. Pokud to neni
mozné, pacient by mél byt odeslan k mistnimu odbornikovi na
vyZivu a feCovému terapeutovi.

JAK SE ZVAZI

Néktereé kliniky pouzivaji vahu, ktera zvazi pacienta ve voziku a od toho odecte
hmotnost voziku. Je nutné davat si pozor, aby vazeni probihalo vzdy stejné a
pokazdé odstranit z voziku jakékoli dalSi vybaveni, tasky atd.

Pokud pacient dostane novy vozik nebo je jeho stavajici vozik jakkoli upraven,
je nutné nejprve samostatné zvazit vozik, aby bylo mozné porovnat hmotnost
s pfedchozimi zaznamy.

Néktere kliniky a komunitni tymy vyuZivaji vahu, ktera se pfipevni ke zdvihaku a
zvazi pacienta pfimo. Tuto vahu si Ize také koupit soukromé.

STRATEGIE NA ZHUBNUTI

Omezte spotfebu sladkych napoja, jako
jsou perlivé limonady, dzus nebo
alkohol. Hlavnim napojem by méla byt
voda, ktera mize byt doplnéna mlékem
pro zdravi kosti.

Snizte frekvenci konzumace jidla
s vysokym obsahem kalorii, ale nizkym
obsahem Zivin, jako jsou smaZené
pokrmy, croissanty, sladké pecivo,
muffiny, bramburky nebo ¢okolada.
Zafadte do jidelni¢ku svaciny

s nizkym obsahem kalorii, napf.
zeleninové  tyCky (syrové nebo
vafené v parfe) s dipem nebo ovoce.
Konzumujte kvalitni bilkoviny, napf.
tunak, vafené vejce, kure.

Kazdy den si dopfejte 2 porce ovoce a
5 porci zeleniny.

Jezte 3 pravidelna a vyvazena jidla a
planuijte si jidelni¢ek dopfedu.

STRATEGIE NA PRIBRANI

Zameéfte se spiSe na zvySovani
vyzivové hodnoty stravy nez na
zvySovani mnozstvi jidla, napf.
pfidejte do jidla tuky (maslo,
margarin, olej, smetana) a bilkoviny
(susené mléko, plnotuéné mlééné
vyrobky, maso/kufe/ryby, vejce,
tofu)

Jezte vice vyzivnéjSich svacin,
napf. plnotu¢né mlécné vyrobky
(jogurt, syr, pudink), krekry nebo
chléb s araSidovym maslem, sladké
nebo slané muffiny

Jezte a pijte vice mlécnych
napojd/kondenzovanych

polévek, napf. ochucena mléka.
Odbornik na vyzivu vam muze
pfedepsat napoje s vysokym
obsahem kalorii a tekuté dopliky
vyZivy navic k normalni stravé.

Pokud jste v riziku
podvyzivy, je tfeba,
abyste byli vazeni
Castéji. Jednou
ro¢né nebo jednou za
6 mésicl nemusi byt
dostatecné pro
zachyceni
vyznamného a
rychlého ubytku na
vaze, ktery by vas
mohl ohrozit na
Zivoté. Pravidelné&jsi
vazeni mize
vyzadovat odeslani
k mistnimu
odbornikovi

na vyzivu.




PRIPADOVA STUDIE: BOJ SE SOUSTEM

Mattovi Robertsovi je 24 let a ma DMD. Matt a jeho rodina se
snazili mu pfizpusobit stravu tak, aby si mohl doprat pestrou a

chutnou nabidku potravin, které jsou pro snadnéjSi polykani

rozmixovane.
vyzpovidala:

KDY SIS ZACAL MIXOVAT JiDLO?
Asi pfed dvéma a pul lety.

JAKE JSOU TVE OBLIBENE

POKRMY?
dusSené kureci se zeleninou, Kari,

peceng, bramborovo-poérkova
polévka, steak Diane

JAK Tl VYHOVUJE MIXOVANA
STRAVA?

Hodné, protoze diky ni toho snim

mnohem vice a neunavim se tolik,

jako kdyz musim zvykat. Pfedtim, nez

jsem si za€al mixovat jidlo, jsem dost

zhubnul, mél jsem asi 35 kg. Ted

mam skoro 63 kg a jidlo mi fakt

chutna.

JAKE JIDLO SE DOBRE MIXUJE A
S JAKYM TO JDE OBTIiZNEJI?

Na mixovani jsou nejlepsi potraviny,
které jsou pomérné tekuté, nebo jidlo,
které ma hodné Stavy. Velké kousky
masa nebo zeleniny se mixuji hir,
takZe jich nepfidavejte mnoho

Organizace DMD Pathfinders Matta trochu

najednou. Ryze a nudle nejsou idealni,
ale fazole se rozmixuji dobfe. Polévky
jsou vyborné, ale tfeba slanina moc
nejde. Na zvySeni obsahu kalorii
mUzete pfidat tfeba smetanu.

MAS NEJAKE DALSI
TYKAJICi SE MIXOVANI?
Kdyz pfidate vyvar, jidlo se bude lépe
mixovat. Nesnazte se mixovat velké
mnozstvi masa, protoze pak to mize
byt trochu ,mazlavé“. Nasekani potravin
na mensSi kousky také usnadni
mixovani. KdyZz po mixovani precedite
smés pfes sitko, zbavite se vétSiny
hrudek.

TIPY

VYZKOUSEL JSI NEJAKE NOVE
POKRMY A NOVE POTRAVINY
OD TE DOBY, CO JSI ZACAL
S MIXOVANOU STRAVOU?

Ano, spoustu rGznych polévek, ale
moji rodice obecné radi zkouSeji
nové recepty, takZze ochutnavam
spoustu novych chuti.




MIXOVANE
NEJAKE

POUZIVAS KROME
STRAVY JESTE
POTRAVINOVE DOPLNKY?

Dfiv jsem je pouzival. Ted je pouzivam
nékdy, kdyz tfeba potfebuju jit ven a
nemam cas si dat jidlo. Pfed par lety
jsem hodné zhubnul, tak jsem je mél
predepsané, ale ted uz je nepotrebuju,
ted uz je to jenom prakticka davka
kalorii navic.

MAS NEKDY CHUT NA NECO
JINEHO NEZ MIXOVANOU STRAVU?

Obc¢as ano. Nékdy mam hroznou chut
na sendvic se slaninou,

nebo hamburger s hranolky, nebo
pokrmy s ryzi, ale i mixovana strava
muze byt pestra. Navic si pofad mazu
dat i trochu nemixovaného jidla, jako
treba chleba, zalezi na konzistenci.

je dostate€ny pfisun
kalorii a zivin, abych byl zdravy, takze
to je pro mé hlavni. Nejvic mi asi chybi
nékteré textury. Ale i pfi mixovani
ziskate skvélé chuté a viné, jen
v trochu jiné formé.

0
2%&’ Tikka Masala

|| Kufeci s vermutem,

estragonem a smetanou

Steak Diane s chfestem,
brambory, paprikami a

Patek je idealni den na kari, ne? Tento recept na kufeci Tikka Masala
je u nas doma velmi oblibeny. Vyhodou objevovani dobrych receptl
na mixovanou stravu je to, ze rodina si s vami mize dat to samé
jidlo.

1. Osmahnéte cibuli, Cesnek, chilli papri¢ky a zazvor

2. Pridejte chilli prasek, kurkumu a garam masala

. Pfidejte hnédy cukr, sul, pepf, rajéatové pyré, plechovku raj¢at
a polovinu plechovky vody

. Prikryjte pokli¢kou a vafte 1 hodinu

. Rozmixujte dohladka (pro vSechny)

. Pridejte kufe nakrajené na kostky a povarte =

. Rozmixujte a precedte pro ty, ktefi to potfebuiji,
pro ostatni to nechte nerozmixované

w
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Hotovo!




> Mladl' lidé a dospéli s DMD postupné pfichazeji o silu horni
poloviny téla a potfebuji vétSi pomoc s pitim a pfijmem potravy.
Zpocatku potfebuji pomoct nakrajet jidlo. Postupné se ale zhorSuje
sila horni poloviny téla a potfebuji pomoct s pfijmem potravy — od
peCovatele nebo pomoci nejriznéjSich pomucek. U starSich
dospélych se zhor8uji respiracni funkce a nékdy je nutna dalsi
adaptace, ktera jim umozni jist a pit pfi pouzivani ventilatoru.

S postupem nemaoci se snizuje svalova sila a také zvykani a polykani se stava ¢im
dal obtizngjsi. Dospéli pacienti maji Casto navic potize s Celisti, takze nemohou
dostatecné oteviit Usta na nékteré potraviny, které proto musi byt nasekané
najemno nebo rozmixované.

U nékterych dospélych je polykani zhorSeno natolik, ze uz nejsou schopni pfijimat
potravu Usty a potfebuji pfijimat Ziviny vyzZivovaci sondou. VétSina pacientll vSak
zvlada jist a pit (i kdyz tfeba jenom v malém mnozstvi) az do dospélosti, bud
v kombinaci s vyzivovaci sondou nebo i bez ni. To ale €asto vyzaduje upravu jidel.

Pouzivam spork (to je néco
mezi Izici a vidlickou) a pak

Podle naseho priizkumu bylo schopno jist 88 % respondentd (véetné uzivatell

kombinaci noZe a vidligky — vyzivovacich sond). Vyzivovaci sonda nebrani pfijmu potravy nebo napoju usty.
Oblol‘v? Imr?k‘{e'kou rukojet a je Zjednodu3uje pfijem potravy a stravovani se tak zase mize byt pfijemné.

velimi lenke.

Cepel je zahnuta, takze se L ) L L . . »

s tim snadn&ji kraji jidlo, nez Neexistuje zadny univerzalni postup pfi feSeni obtizi souvisejicich s pfijmem
kdybych pouZival niz - pilku. potravy. Nékdy je nutné zavést vyzivovaci sondu, jindy je jen jednou z moznosti.
;25;{;‘;2 ‘ggﬂ‘:k’upﬁkeﬁer Odbornik na vyZivu u pacientd s nervosvalovymi onemocnénimi a feGovy terapeut
eater nebo podpérky rukou vam budou schopni poradit ohledné nejriiznéjSich dostupnych moznosti.

Neater — protoze vam staci
jedna ruka. Taky mam talif

s vyS$8im okrajem, ktery je
skvély v tom, Zze muzu
posouvat jidlo k okraji a pak ho
snadno nabrat na vidli€ku nebo
1Zici. Je celkem tézky, takze
nikam neklouze (hlavné kdyz
ho date na protiskluzovou
podlozZku), coz se pfi jedeni
jednou rukou hodi.

J oS h y Spojené kralovstvi
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VYBAVENI, KTERE VAM USNADNIi PRIJEM POTRAVY

Neater Eater - elektronicky pfistroj,

ktery mize byt ovladan uzivatelem, aby nabral

jidlo z talife a podal mu ho do ust.

Diky tomu umoZznuje pfijem potravy bez pomoci druhych
osob.

kraje k talifi — z davodu postupného
zhorSovani sily horni poloviny téla je ¢asto
N‘ snadnéjsi jist jednou rukou (¢asto
podepienou druhou rukou). Pfitom ale
muze byt naro¢né nabrat sousto na vidlicku,
aniz byste ho museli‘lovit po celém talifi.

O okraje k talifi Ize snadno nabrat jidlo

na lIzici nebo vidlicku.

Specialni pribor - t&zké ptibory mohou
byt Casto problémem pro dospélé, ktefi se jesté
stravuji sami. Lehky pfibor mize stravovani
vyznamné ulehdit.

Mixeéry — nezbytna pomucka pro dospélé, ktefi
jedi mixovanou stravu. Rozmixovat se da
v podstaté v§echno, jen vam nemlzeme
zarucit, Zze vam bude vysledek chutnat.
Zpocatku je tfeba trochu experimentovat,
abyste nasli dobré kombinace, které vam
budou chutnat. '

Brcka - sezenete je v nejraznéjSich tvarech a
velikostech. Standardni rovna nebo zahnuta bréka
obvykle poslouzi k zakladnimu uéelu. Extra dlouha
bréka vam navic pomuGzou napit se.z napoje, aniz

byste se museli pohnout.
Siroka bréka se zase miiZzou hodit na hustsi tekutiny a mixované
jidlo. Pokud chcete byt ohleduplni k Zivotnimu prostfedi,
vyzkousejte silikonova brcka, ktera jsou opakované pouZitelna, Ize
je ohybat a pfitom je mizete pouzivat i na horké napoje.

13



PFi jidle
nespéchejte a
nenechte se nikym
honit. Vyhradte si
na jidlo dostatek
Casu. Pokud vas
velké jidlo
vyCerpava, zkuste
jist mensi porce
vicekrat béhem
dne. Kvalitni strava
je nezbytnou
soucasti udrzeni
zdravi a méla by
pro vas byt
prioritou.
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VYZNAM POLOHOVANI

Polohovani maze mit velky vliv na pfijem potravy, protoZze v dobré poloze se
snadnéji polykaji pevné potraviny. Pokud je to mozné, dospéli by se pfi jidle méli
snazit sedét co nejvzpfimené;ji.

POTIZE SE ZUBY A CELISTI

Progrese onemocnéni miize mit vyznamny vliv na stav zubu a Celisti. To je dano
jednak chfadnutim svalll a jednak zvétSenim jazyka, coz vede k fadé rliznych
problém( (Eckardt and Harzer 1996).

i), ZKRIZENY SKUS
Tyto pojmy popisuji vady, pfi kterych se zuby pfi skousnuti nedotykaji, bud
v pfedni, nebo v zadni ¢asti ust. To byva u dospélych s DMD Casté.

MALOKLUZE: OTEVRENY SKUS

OMEZENE OTEVRENI UST

S tim, jak se zhorSuje funkce svall, vznikaji na Celisti, ale i dalSich kloubech
kontraktury, které mohou omezovat otevreni Ust u dospélych pacientll s DMD.
(Symons et. al. 2002). Omezené otevreni Ust zt€Zuje pfijem potravy, Ustni hygienu
a péci o zuby. Neéktefi dospéli maji dobrou zku$enost s pomlckami na
roztahovani Celisti, jako je Therabite nebo Orastretch, které pouzivaji kazdy den
k roztazeni a zlepSeni nebo uchovani rozsahu otevieni Ust. V souCasnosti
neexistuje dostatek dukazu pro to, jak idealné fesit omezené otevreni Ust.

STRES A UZKOST

S tim, jak se pfijem potravy stava obtiznéjsi, jidlo se mize stat zdrojem stresu a
Uzkosti. Lidé maji obavy, Ze jim to trva pfili§ dlouho, Ze nejedi dostate€né nebo Ze
nedokazou jidlo dobfe polykat. Dostate¢ny ¢as na jidlo musi byt prioritou a je tfeba
omezit stres na minimum.

Kdyz skousnu, vepfedu se zuby nedotykaji a mezi hornimi a dolnimi zuby zUstava
velka mezera. To muze pUlsobit potize pfi kousani nebo trhani jidla zuby. Vzdycky
pozadam svého osobniho asistenta, aby mi jidlo nakrajel nebo nalamal, aby se mi
snadnéji jedlo.

Kazdy den pouzivam pomucku na roztahovani €elisti, abych zabranil vzniku
kontraktur. | kdyz to vypada trochu désive, v podstaté to je jenom protahovani,
stejné jako u jakéhokoli jiného kloubu. UZ se mi povedlo se zlepsit pasivni
otevreni Ust z 25 mm na 40 mm, coz mi hodné pomohlo pfi jidle

a Cisténi zubu.
J on y Spojené

kralovstvi



Pﬁ Zvykani se zapojuje komplexni soubor svald,
které pohybuji s nasi Celisti tak, aby rozmélnila jidlo. U dospélych
pacientd s DMD je zvykani komplikovano zejména zhorSujicim se
stavem Zvykaciho svalu (m. masseter) a také v dusledku zubnich
zmén, jako je otevieny nebo zkfizeny zkus, kvuli kterym nedochazi
ke kontaktu hornich a dolnich zubu.

vvvvvv

pacienti pfestanou jist, i kdyz jesté nejsou syti, a tim se snizuje jejich pfFijem kalorii.

Jakmile je jidlo rozkousano, zapojuji se dalsi svaly, které umoziuji spolknuti
Z hltanu do Zaludku. Polykani tedy vyzaduje vice usili. Pokud jsou svaly velmi
slabé, neuzaviou béhem polykani fadné dychaci cesty. To maze vést k tomu, ze
se malé mnozstvi jidla nebo piti dostane do dychacich cest. To se oznacuje jako
aspirace.

CO SE STANE, KDYZ NEFUNGUJE POLYKANI

Potize se zvykanim a polykanim mohou mit rlizny stupen zavaznosti. V nejleh¢im
pfipadé se jidlo obtizné Zvyka a sousto se m{ize zaseknout v Ustech. Pokud jsou
slabé i svaly hltanu, zbytky jidla mohu uviznout v krku. Tyto zbytky mohou byt pfi
jidle nebo po ném vdechnuty do dychacich cest. Pokud se jidlo nebo piti dostane
do dychacich cest a neni vyka$lano, mize vzniknout infekce (tzv. aspiracni
pneumonie). Pokud jidlo zablokuje dychaci cesty, hrozi i riziko duseni.

Infekce dolnich dychacich cest pfedstavuji pro dospélé pacienty s DMD znacné
riziko. Pfi Castych epizodach aspiraéni pneumonie by se méla zvazit gastrostomie
ke snizeni rizika infekce z dlivodu oslabeného polykani.

ZKkuste si
vzpomenout na dobu
pred rokem
(vzpomerite si na
néjakou vyznamnou
udalost, kde jste méli
jidlo) a porovnejte ji
se soucasnosti —
objevily se u vas
né&jaké nové znamky
potizi se Zvykanim
nebo polykanim?
Zeptejte se take své
rodiny nebo
pecovatelského
tymu, zda si vSimlj
né&jakych zmén
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Redovi terapeuti
nepomahaji
lidem pouze

s problémy
tykajicimi se
feci.

Jsou také

odborniky na
potize se zvykanim
a polykanim

a jsou nezbytnou
soucasti tymu

u v8ech dospélych
pacientt s DMD.
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Ne vS8ichni pacienti s DMD maji stejné potiZze s polykanim. Néktefi mohou mit potiZze
s polykanim urcitych potravin nebo jim ob¢as uvizne sousto v krku, aniz by to nutné
vedlo k aspiraci.

Pokud zlstavaji po jidle zbytky potravy v krku a dospély pacient s DMD o nich nevi,
jidlo a napoje se mohou dostat do plic, aniz by si to ¢lovék uvédomil (tzv. ticha
aspirace). Nedochazi ke vzniku kasle ani duseni. Vyzkum prezentovany na vyzkumné
skupiné UK Swallowing Research Group (UKSRG, 2016) ukazal sniZzené smyslové
vnimani zbytk(l potravy a aspiraci u nékterych dospélych pacientll s DMD. To
znamena, Ze dospéli pacienti s DMD si nemusi byt védomi toho, Ze nepolykaji sousta
efektivné a ze dochazi k aspiraci, coz miize vést k neekanym nebo nevysvétlitelnym
infekcim dolnich dychacich cest.

Mezi symptomy, které naznaduji, Zze mlze byt nutné vysetfit polykani, patfi:

+ prodlouzena doba jidla
* neumysiné hubnuti
+ delSi doba Zvykani nebo potize se zvykanim
+ kaslani (nebo snaha o kasel) béhem a/nebo
po jidle
* ztrata chuti k jidlu
* potize s pohybem sousta v Ustech
* pocit uviznuti jidla nebo piti v Ustech
nebo v krku
 potfeba upravovat urcita jidla nebo je zcela vyradit
+ vybirani si mékd&ich potravin
* potfeba pit béhem jidla
* noveé infekce dolnich dychacich cest nebo jejich vysSi Cetnost

Nékteré z vySe uvedenych symptomu, jako napf. hubnuti a
zvySena Cetnost infekci dolnich cest dychacich, také mohou byt
zpusobeny respiraénimi problémy. Proto je dulezité, aby bylo
provedeno jak vySetfeni polykani, tak vySetfeni dechovych funkci, aby
byl zjistén nejdllezitéjSi problém.

HODNOCENI POTIiZi S POLYKANIM

Videofluoroskopické vysetfeni polykaciho aktu (VFS) spociva vtom, Ze pacient
spolkne tekuty baryovy roztok pfed rentgenovym pfistrojem. Poté polyka rizné
potraviny a tekutiny obalené baryem. Rentgen pomaha urcit, které svaly se méni,
zhodnotit, zda nékteré (pokud vlbec) potraviny nebo tekutiny uviznou v krku a hrozi
jejich vstup do dychacich cest. VySetfeni také pomaha feCovému terapeutovi najit

Flexibilni endoskopické vySetfeni polykani (FEES) spociva v pouziti malé kamery,
ktera projde nosem do krku na tenké flexibilni hadi¢ce. Pfi tomto vySetieni se sleduje,
co se déje pfi polykani. Podobné jako VFS i vySetfeni FEES zobrazuje, jaké svaly se
méni a zda jidlo a piti uvizne v krku nebo se dostane do dychacich cest. Vyhodou
FEES oproti VFS je moznost posoudit sekreci slin. Na rozdil od VFS vSak nedokaze
vizualizovat svaly v ustech, pouze v krku.



STRATEGIE RESENI POTIZI S POLYKANIM

Reseni polykacich obtizi by mélo byt zaméfeno na prevenci pneumonie zp(isobené
aspiraci jidla ¢i piti a prevenci hubnuti kvili problémdm s polykanim. Mélo by byt
zalozeno na klinickych vysetfenich a zkuSenostech a preferencich dospélého pacienta
s DMD.

To, ze ma dospély pacient s DMD potize s polykanim, neznamena, ze je nutna
gastrostomie/PEG. Existuje fada strategii, které |ze vyzkousSet predtim, nez bude toto
feSeni nutné.

Lze napfiklad upravit struktury stravy. To mize pomoci pfekonat potize se Zvykanim a
uviznutim sousta v krku. Nékterym dospélym s DMD pomaha usrkavani napoje béhem
jidla a po jidle k lepSimu vycidténi hrdla. Mezi dalSi strategie pfi potizich s polykanim
patfi:

* snazte se jidlo co nejvice rozzvykat, tim usnadnite polykani

+ vybirejte si mékdi jidlo, napf. kufeci, mleté maso, zeleninové pyré, bramborovou kasi
atd.

* vyhybejte se tuhym jidldm, jako je steak, listovy salat nebo kfupava zelenina -
muZete je zkusit rozmixovat v kuchyfiském robotu/mixéru

* pokud mate potiZe i nadale, zkuste pfejit na kaSovitou nebo mixovanou stravu. Tu
Ize doplfiovat nutriCnimi napaiji.

» pfijidle nemluvte, protoze tim se zvySuje riziko vdechnuti zbytk( jidla v krku

+ pifijidle a po jidle se snazte sedét co nejvzpfimenéji, abyste usnadnili traveni

+ ihned po jidle nepouZivejte kaslaciho asistenta nebo ventilaci, pokud to je mozné
(mUZze to vSak byt nutné, pokud se zacnou zhorsovat dechové funkce, v tom pfipadé
je to tfeba Fesit individualng)

Gastrostomie/PEG nemusi byt zpo¢atku nutna, ale je dllezité si dikladné promyslet,
zda byste v budoucnu uvazovali o vyzivovaci sondég, a zjistit si vSechny potfebné
informace.

Strategie na podporu vyZivy a polykani by meély byt soucasti multidisciplinarniho
pFistupu k péci. UrCité strategie, jako napf. Uprava stravy, mohou ovliviiovat i jiné oblasti
- napf. zahusténé napoje doporuc¢ované odborniky na vyzivu ke zvySeni kalorického
pfijmu se mohou hafe polykat a mély by byt pouzivany na zakladé konzultace s feCovym
terapeutem.

normalni polévku.

MUj jidelnicek se sklada z nékolika nutri¢nich koktejlt, pfecezenych
polévek, studenych dzus( a ob&as bramborové kase prelité omackou.
To mi poskytuje dobrou paletu chuti a splfiuje to mé kazdodenni
nutriéni pozadavky. Vétsinou si kazdy den davam dva koktejly
Scandishake, jeden Compan, pak jesté polévku, ob&as
Meritine, coz je také vyZivovy doplnék, nebo prosté

N

Daniel,

Spojené kralovstvi
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Obvykle mam sundanou
masku a snim par soust, po
spolknuti mi nasadi masku
zpét na oblicej a tak pofad
dokola. Je dullezité, abyste byli
dobre sehrani s tim, kdo vam
drzi masku. ProtoZe kdyz vam
ji nékdo stréi na oblicej,
zatimco polykate, jidlo se
dostane do dychacich cest a
zacnete se dusit.

’ Ventilace uzce souvisi s vyzivou a polykanim. Nedostate¢na

ventilace mize mit negativni dopad na vyZzivu, zatimco hubnuti a
podvyziva muze zhorsit potize s dychanim a zvySit nachylnost
k infekci.

Doporucuje se, aby dospély pacient s DMD navstévoval respiraéniho specialistu
alesponl jednou za 6 mésicl, aby byly sledovany jeho respiraCni potfeby. S
rostoucim vékem se u dospélych pacientd s DMD obvykle prodluzuje doba
pouzivani ventilatoru béhem dne, protoze se jejich dechové funkce zhorsuji.
Nékdy se mlze jednat o nahlou zménu po infekci dolnich dychacich cest, zatimco
jindy se mlze jednat o postupnéjs$i zménu. Béhem této pfechodné faze je obvykle
obtizné spolehlivé posoudit, kolik hodin denné by mél byt ventilator pouzivan.

Pokud je vase dychani béhem dne ovlivhéno svalovou slabosti, za¢ne rist
hladina oxidu uhli¢itého, coz mlze vést ke ztraté energie a chuti k jidlu. K tomu
obvykle dochazi dokonce jesté pfedtim, nez zaznamenate jakékoli potize
s dychanim a postupné to mize vést az k neimysinému hubnuti. Proto je tak
dalezité pravidelné vazeni.

Pokud mate kvUli potizim s dychanim malo energie, zkuste pouzivat ventilator po
dobu 30 minut az 1 hodiny pfed jidlem. To muze zlepsit vasi chut k jidlu a snizit
Uunavu béhem jidla. Mala vyzkumna skupina (Gargulio et al., 2016) také zjistila
zlepSeni dychani a polykani pfi pfijmu potravy a piti na ventilatoru ve srovnani
S nepouzitim ventilatoru.

Dan I el y Spojené kralovstvi
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PRIJEM POTRAVY S VENTILATOREM

V pfipadé potfeby je mozné jist s ventilatorem, jako to déla mnoho nasich ¢lenu, a to jak
s neinvazivni ventilaci, tak s tracheostomii. Nékdy to maze chvili trvat, nez se naudite,
jak ucinné koordinovat dychani a polykani, nebo nez naleznete nejvhodné;jsi masku.

Pouziti ventilatoru béhem jidla nebo po jidle je tfeba peclivé zvazit. Pouziti ventilace
muze zlepSit polykani u dospélych pacientd s DMD, protoze uz nemusi bojovat
s dychanim. Na druhou stranu Spatna koordinace dychani a polykani, kterou ¢asto
zhorsi ne€ekany dech z ventilatoru, mize vyvolat epizodu duseni. Nastaveni ventilatoru
by mél spravné nakonfigurovat respiracni technik, aby mohl dospély pacient vyvolat
dech, jakmile je pfipraven. Néktefi dospéli se potykaji s problémy pfi jidle/piti na
ventilatoru a v po¢ate¢nim obdobi nastavovani ventilatoru se to proto nedoporucuje.

Pouzivam nosni masku ResMed AirFit N10. Ji se mi s ni celkem
dobfe, snazim se jist hlavné mékké potraviny a zapijet je, aby Iépe
klouzaly do krku, a mezi dechy polykam. Chvili mi trvalo, nez jsem

si zvyknul to délat takhle.
\\ Joe,

Spojené kralovstvi

Nez jsem zacal pouzivat ventilator pfes den, byl jsem vyCerpany uz po nékolika
soustech a to ted nejsem. Kdyz jsem ho poprvé dostal, ¢ekal jsem, Ze to [jist na
ventilatoru] bude obtizné. Bylo to vlastné celkem snadné, kdyz jsem to zkusil.

Obvykle rozzvykam a polknu jedno sousto, potom nasleduje 1 nebo 2 dechy a
pak to opakuju. Je dulezité se ujistit, Ze jste vSechno polkli pfedtim, nez se
nadechnete. Jednou jsem totiz takhle skoro aspiroval, ale kaslaci asistent
mi pomohl jidlo vykaslat.

Milan, USA V
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’ CO JE VYZIVOVACI SONDA A PROC JI MOZNA POTREBUJETE?

Vyzivovaci sonda pfivadi ziviny pfimo do zaludku a umoznuje
tak dospélym pacientim s DMD uspokojit nutricni potfeby bez
nutnosti zvykat a polykat jidlo.

Existuji tfi hlavni divody, pro€¢ mohou dospéli s DMD potfebovat vyzivovaci
sondu:

1. Opakuijici se infekce dolnich cest dychacich zplsobené aspiraci (potraviny se
dostanou do plic kvili potizim s polykanim)

2. Podvyziva a ubytek hmotnosti, ktery nereaguje na strategie zaméfené na
polykani a vyzivu

3. Preference pacienta — kdyZz se pacient rozhodne pro vyzivovaci sondu
predtim, nez se objevi zavazné problémy (napf. kdyz je pro néj stravovani

voev oy

Jicen

Zaludek ———_

RUZNE TYPY VYZIVOVACICH SOND

Existuji 3 zakladni varianty vyzivovacich sond:

1. Nasogastricka sonda, ktera se zavadi nosem a vede pfes hrdlo az do Zzaludku.
umisténi Tyto sondy jsou obvykle pouzivany do¢asné, napfiklad k zajisténi potfebnych
gastrostomické sondy Zivin pfi boji s infekci nebo pfi Eekani na trvalejsi feSeni.

2. Gastrostomicka sonda vede pres kizi pfimo do zaludku (prostfednictvim
otvoru neboli ,stomie* na kuazi). Mize se jednat bud o perkutanni
endoskopickou gastrostomii (PEG) nebo radiologicky navadénou gastrostomii
(RIG), podle zplisobu jejich zavedeni:

® U PEG se zavede Usty do Zaludku endoskop (kamera), ktery pomUze
urcit misto zavedeni sondy. Na k(zi je proveden fez a PEG sonda je
zavedena Usty do Zaludku a pfes Fez ven, kde je zajiSténa na svém misté.
PEG je obvykle preferovana metoda zavedeni sondy, pokud to je mozné.

® U RIG se k Iokalizaci mista zavedeni sondy vyuziva rentgenové zafeni.
Na klzi se provede fez a tim je vedena sonda
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Kdyz jsem si nechal zavést sondu, doktor mi nejdfiv vysvétlil celou
proceduru a pak ji provedl o dva tydny pozdéji. Upfimné, bolest byla
mnohem mensi, nez jsem ¢ekal. Bez sondy bych nikdy nedokazal
snist dostatek jidla Usty a taky je skvéla na brani Iéka. Za
téch 10 let jsem s ni nikdy nemél zadné problémy.

zvenéi a zajisténa na misté. Pokud nem(ize byt endoskop/PEG sonda
bezpeéné zavedena hrdlem, muze byt nutné pouzit RIG.

3. Perkutanni endoskopicka jejunostomie (PEJ) nebo jejujnostomie (JEJ
sonda) je zavedena pfes kuzi pfimo do jejuna, coz je prvni ¢ast tenkého
stfeva. Tato sonda mulze byt nutna, pokud ma pacient potize s pfijmem
potravy do zaludku.

POZNAMKY KE GASTROSTOMII

Zavedeni gastrostomie by mélo v idealnim pfipadé probihat v multidisciplinarnim
specializovaném centru za uCasti gastroenterologa nebo radiologa, ktery ma
zkuSenost s DMD pacienty. Rozhodnuti zavést sondu je spoleénym rozhodnutim
pacienta a jeho multidisciplinarniho tymu.

Volba anestetika zavisi na mistni praxi. MUze se jednat o lokalni nebo celkova
anestetika nebo sedaci nitrozilnim pfistupem.

Pred jakoukoli celkovou anestezii by mél byt proveden echokardiogram a EKG.
Také by mély by byt provedeny pred jakoukoli sedaci pfi védomi, pied lokalni nebo
regionalni anestezii, pokud byla na pfedchozich echokardiogramech patrna
snizena srdec¢ni funkce nebo byly provedeny pfed vice nez rokem.

Pokud pacient uziva kortikosteroidy, je nutné zvazit prekryti zakroku
kortikosteroidy.

Nize uvedenym léCivym pfipravkum je tfeba se vyhnout pfi jakémkoli zdkroku:

* inhala¢ni anestetika, jako je halotan nebo isofluran.
Pokud je nutné podat anestetikum, mélo by byt vzdy podano vyhradné
intravendzni injekci kvali rabdomyolyze. Rabdomyolyza jako komplikace
anestezie se Casto zaménuje s maligni hypertermii.

» Depolarizujici svalova relaxancia, jako je suxamethonium chlorid, nesmi byt
pouzivana kvali riziku smrtelnych reakci.

* Pooperaéni antikoagulace heparinem a/nebo aspirinem neni vhodna a méla
by byt vysazena pfed zakrokem.

Neinvazivni ventilace a pouziti kaslaciho asistenta se doporuCuje béhem a po
zakroku u pacientd s vyznamnou slabosti dychacich svall. Dospéli pacienti
s DMD, ktefi aktualné nepouzivaji NIV nebo kaslaciho asistenta, by pred jakoukoli
operaci méli byt seznameni s jejich pouzivanim.

(DMD Care Considerations Working Group, 2018)

\\ Tim, usa

Rozhodné chci co nejdéle jist
usty, jakkoli to bude mozné,
protoZze mam obecné rad jidlo
a bavi mé vairit spolu

s asistenty. Jsem prosté
labuznik. Ale pokud se mj
zdravotni stav zhorsi natolik,
Ze uz nebudu schopen
bezpecné pfijimat potravu
usty, tak bych rozhodné chtél
zavést vyZivovaci sondu,
protoZe chci zlstat nazivu.

Petr I/

Wronski
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Sondu muzete
prilepit k pokozce,
aby vam nijak
neprekazela, ale
nezapomerite

pouzit kryti a pasku,

které nedrazdi
pokozku.

Cistim si sondu dvakréat
denng, rano pfi sprchovani
nebo koupeli mydlem a
vodou, a pak vecer slanou
vodou a gazou. Aby sonda
drzela na svém misté a takeé
na jeji ochranu pouzivam
dva kosmetické tampony,
které nastfihnu smérem do
stfedu, jako takové malé
kryti. Umistim je kolem
sondy, abych chranil
pokozku v té oblasti. Gazu
pak pouziju na podlozeni
sondy a zajistim ji pomoci
Hypafix pasky.

JAK POUZIVAT VYZIVOVACIi SONDU

Jak to vypada?

Existuji rGzné typy gastrostomickych sond. Nékteré, jako napf. nizkoprofilové
sondy jsou v jedné roviné se zaludkem. Gastrostomické sondy jsou obecné
diskrétni a nejsou pod oble€enim vidét.

Pfijem potravy s vyzivovaci sondou

To, Ze je dospélému pacientovi s DMD zavedena vyZivova sonda, nutné
neznamena, Zze uz nemuze jist nebo pit normalné. Mnoho dospélych pouziva
vyzivovaci sondu k tomu, aby touto formou pfijali vétSinu vyzivy a udrzeli si
zdravou hmotnost, ale stale jedi a piji, kdyz na to maji chut. Diky vyZivovaci sondé
uz nejsou pod neustalym tlakem, jestli snédli dostate€né mnozstvi jidla. Néktefi
dospéli zase pouzivaji vyzivovaci sondu, kdyZ jsou nemocni nebo na brani 1€ku.

Pouzivani vyzivovaci sondy

Pomoci vyZivovaci sondy se do Zaludku dostava
specialné pfipravena tekuta vyziva, ktera obsahuje
vSechny potfebné ziviny. Existuji rizné moznosti, jak a
kdy vyzZivu podavat, v zavislosti na individualnich
preferencich.

Néktefi lidé davaji prednost tomu, aby byla vyziva
podavana pomoci pumpy, coz Ize provadét v noci nebo
béhem dne rdznou rychlosti, podle toho, co je nejlépe
snaseno. Néktefi lidé davaji pfednost tomu, aby byla
vyZiva podavana pravidelné v dobé jidla a aplikovana
v porcich pomoci stfikacky béhem dne. Tomuto zpUsobu
se fika bolusové podavani vyzivy.

Existuji rizné typy vyzivy do sondy?

Standardni vyziva je navrzena tak, aby splfiovala
kompletni nutricni pozadavky dospélého Clovéka. Tyto
vyzivy vyrabi mnoho rGznych spole¢nosti, takze v nich
mohou byt drobné rozdily v zavislosti na vyrobci, ale
v podstaté jsou velice podobné. Existuji i specialni vyzivy,
které spliuji specifické nutricni pozadavky, napf. maji
vice kalorii v men8im mnozstvi tekutiny, nebo maji vyssi
obsah vlakniny.

Péce o vyzivovaci sondu

Misto zavedeni sondy je tfeba udrZzovat neustale Cisté, aby se zabranilo vzniku
infekce a aby se zamezilo nadmérné tvorbé granulacni tkané (tkan, ktera se tvori
na povrchu rany béhem procesu hojeni). Sondou muzete nékolikrat denné otodit,
aby nepfilnula ke sténé Zaludku.

Misto zavedeni musi byt po o€isténi udrzovano v suchu, aby se zamezilo vzniku
bolesti, zarudnuti a svédéni. Ob¢asna mirna vlhkost na pokozce je normalni, ale
pokud je okolni kuze vyrazné nebo pravidelné zaspinéna, sdélte to oSetfujicimu
lékafi.

Davejte si pozor, aby se vyzivovaci sonda nékde nezachytila nebo nevytahla pfi
zvedani a dal8ich pohybech (pf. pfi pfesunu a manipulaci, fyzioterapii, sexu).

RIG sonda drzi na svém misté pomoci nafouknutého balénku s vodou, proto je
tfeba na ni davat trochu vétSi pozor. PEG sonda je na svém misté zajisténa
klobouckem uvnitf zaludku a zfidkakdy se uvolni, ale tahem za sondu muze presto

Tyran,
Spojené
kralovstvi

dojit k poranéni a/nebo krvaceni.
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Co se muze pokazit a jak to vyresit

Pokud sonda nahodou vypadne nebo se pfesune, je potfeba mit se svym nutri€cnim tymem
pfipraveny plan. Pokud sonda vypadne, stomie se béhem nékolika hodin uzavfe, proto je
dllezité jednat rychle. Pokud tam zUstane kloboucek, pak v mistni nemocnici mohou sondu
vymeénit bez nutnosti operace. Pokud se v8ak jedna o gastrostomii, kterou drzi na misté
balonek naplnény vodou, méli byste doma mit nahradni sondu s balonkem, protoZe tyto sondy
se doma pravidelné vymeénuiji.

Pred tim, nez jsem zacal pouzivat silikonovou sondu, jsem mél takovou
chatrnou gumovou sondu, ktera se hodné ucpavala. Poslednich par let
ale pouzivam silikonové sondy a zatim se mi ani jedna neucpala.

\\ Pacien, usa

Obcas se stava, okoli mista zavedeni PEG sondy

trochu prosakuje. Normalné, kdyz si néco vylijete na kuzi,
tak to snadno otfete, aniz byste pokozku jakkoli podrazdili.

Kdyz je ale ta tekutina mirné korozivni a neustale unika

v malém mnozstvi, mize zpusobit podrazdéni.

Z mé zkuSenosti to je tak trochu no€ni mura Iécit to poté,

co uz to zacalo bolet. Zjistil jsem, Ze mi pomaha, kdyz si

nanesu na pokozku dostate¢nou vrstvu bariérového

krému rano, vecer, nebo kdykoli, kdyZ to zacne svédit.

4

Robert,

Spojené kralovstvi

Pouzivam andlni irigacni systém Peristeen, ktery vyuziva
vodu k vyprazdnéni stfeva. Vlozi se do rekta za pomoci
rektalniho katetru, kdyz sedite na toaleté. Voda stimuluje
stfevo a vyplachne stolici, takZe dolni polovina stfeva
zUstane prazdna. Zdravotni sestra vyskolila mé asistenty v tom,
jak tento systém pouzivat, a Iékaf mi ho predepisuje

Chvili mi trvalo, nez jsem si na to zvyknul,

ale jakmile jsem si zvyknul, pfijde mi to hodné uzite¢né a
ucinné, protoze to snizuje zatéz a minimalizuje
potfebnou silu pfi vyprazdnovani.

AN 4

M | t h un y Spojené kralovstvi
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Jako prevenci zacpy piju
kazdy den ovocné a
zeleninové Stavy a obvykle
uzivam jeden sacek Movicolu
obden, pfipadné kazdy den,
pokud mam vétsi potize.
Funguje to velmi dobre, jen
malokdy mam néjaké
problémy.

\‘ Mark,

Spojené kralovstvi
24
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Zécpa je Casty symptom jak u déti, tak u dospélych pacientu
s DMD a muze byt velice nepfijemna a nebezpecna, pokud neni
l[éCena (Kraus et. al. 2016).

Ackoli jsou podstatné méné studovanou oblasti nez svaly zapojené do zvykani
a polykani, svaly podilejici se na defekaci (vyprazdrfiovani) mohou byt u
Duchennovy svalové dystrofie také vyznamné postizeny. Bylo zjisténo, ze u
dospélych s DMD trva pasaz jidla a stolice gastrointestinalnim traktem déle nez
u zdravych dospélych (Cascio and Goetze et. Al. 2016).

Pfiméfeny pfijem tekutin a vlakniny mUze €asto zabranit vzniku zacpy, ale
pokud to neni Uspésné, je dulezité fesit zacpu rychle a pravidelné.

Pfipravky na zmék&eni stolice, projimadla a stimulancia, ktera mohou byt
pouzivana v léCby a prevenci zacpy:

*  Osmoticka projimadla zvySuji obsah vody ve stolici a usnadnuji tak jeji
pasaz. Mezi tyto pripravky patfi napf. Movicol, Macrogol, laktul6za atd.
Tyto pfipravky jsou Casto prfedepisovany ke dlouhodobému pouzivani u
dospélych s DMD a mohou byt uc€inné pfi IéCby zavazné zacpy/fekalni
impakce.

* Hyperosmoticka projimadla, jako jsou glycerinové Cipky a klyzma funguji
podobné a tahnou vodu do stfev, aby doslo ke zmékdEeni stolice. Vkladaji
se do rekta a obvykle maji okamzity ucinek, ale nedoporucuje se jejich
dlouhodobé uzivani kvili mozné ztraté zivin ze stfeva (pf. bikarbonatu).

» Stimula¢ni projimadla jako napf. dulcolax a senna stimuluji svaly kolem
stfev a tim podporuji pasaz stolice stfevem. Neni znamé, zda je ucinek
téchto pfipravkd u dospélych s DMD mensSi z dlivodu svalové slabosti.

*  Objemova projimadla jsou vlakninové doplriky, které zvysuji obsah tekutin
ve stolici a jeji objem. Mohou vSak zhorSovat symptomy, pokud neni
navysen pfijem tekutin, a nejsou pfili§ uzitecna.



GASTROEZOFAGEALNI REFLUX

Gastroezofagealni reflux (reflux zaludec¢ni stavy) je stav, kdy travici trubice vedouci
z ust do zaludku se dobfe neuzavira, coz vede ke zpétnému toku ZaludeCnich Stav
smérem k hrdlu a to zplsobuje podrazdéni a paleni. Gastroezofagealni reflux je také
znamy pod zkratkami GORD nebo GERD, pokud k nému dochazi pravidelné.

U pacientl s DMD je castéjSi vyskyt gastroezofagealniho refluxu a ezofagitidy
zdlvodu slabsiho svalstva hitanu. GORD je také Casty u osob, ktefi uzivaji
peroralné kortikosteroidy (prednison, deflazakort).

LECBA REFLUXU

Moznostl Ié¢by GORD/GERD:
upravte svou stravu (vyhybejte se kavé, alkoholu, ¢okoladé a tu¢nému nebo
kofenénému jidlu)

+ Zzkuste jist spiSe mensi porce Castéji

* nelehejte si hned po jidle

+ vyzkousejte volné prodejna antacida k neutralizaci Zalude¢ni kyseliny

* inhibitory protonové pumpy nebo antagonisty H2 receptoru vam muze predepsat

Iékar. Tato léCiva blokuji tvorbu zaludeéni kyseliny. Je vSak tfeba vzit v ivahu i
mozna rizika inhibitord protonové pumpy, jako je vySSi vyskyt komunitni
pneumonie, chronického onemocnéni ledvin a zlomenin kosti (Lazarus, Chen &
Wilson, 2016; Lambert et. Al. 2015)”

GASTROPAREZA

S tim, jak se u pacientli s DMD zhorSuje svalova slabost, se mize objevit zpomalené
vyprazdriovani Zzaludku (gastroparéza). Ta mulze zpUsobovat bolest bficha,
nevolnost, zvraceni, pocit sytosti a ztratu chuti k jidlu. Gastroparézu lze I€écit
modifikaci stravy, 1éky nebo v nékterych pfipadech gastrojejundlni sondou. (DMD
Care Considerations Working Group, 2018).

DILATACE ZALUDKU A STRE

V tomto pfipadé dochazi ke zvétSeni zaludku a/nebo stfev, coz mlze byt u
dospélych pacienttl s DMD béiné Mﬂie se jednat o chronicky (dlouhodoby) nebo

Dilatace zaludku se projevuje jako nadymam’ a pocit zvétSeného zaludku. Nadymani
muze zplsobovat nebo zhorSovat ventilator, zejména pokud je nastaven na vysoky
tlak, coz zpusobuje vstup vzduchu do zaludku.

Akutni dilatace Zaludku se projevuje jako téZka lokalizovana bolest bficha, nadymani
a nevolnost a muze zpUsobit zvySeni tepové frekvence. Pokud neni [éCena, mize
vést k perforaci Zaludku nebo mlze odfiznout dodavku krve do ostatnich &asti téla,
coz mlze byt potencialné smrtelné. V akutnich situacich mulze byt lé¢ena
vypumpovanim Zaludku, aby se odstranil nahromadény plyn.

Pokud mate
polohovaci postel
s moznosti
naklapéni, zkuste ji
pfi lezeni

naklopit,

abyste

zmirnili

reflux.

Pokud mate
vyzivovaci sondu
PEG nebo RIG,
muUzete zmirnit
nadymani tim, ze
odstranite vzduch

pfipojené k
portu sondy!
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PODEKOVANI
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1 Starejte se o svou vyzivu stejnym zpusobem, jakym se starate o své

dychani. Je to stejné dulezité! Prevence nutricnich potizi je Casto
mnohem snadné&;jSi nez jejich 1é¢ba.

2 Navstévujte pravidelné specializovanou kliniku pro dospélé pacienty s DMD,

ktera ma k dispozici odbornika na vyzivu u nervosvalovych onemocnéni
a feCového terapeuta.

3 Zajistéte si pravidelné vazeni, abyste mohli pfipadné problémy Fesit zav€asu
a udrzeli si zdravou hmotnost.

4 Pokud zagnete mit jakékoli potiZze se stravovanim, Zvykanim, polykanim,

slinénim, delSi dobou pfijmu potravy, defekaci nebo dychanim, nechte
se co nejdfive vysetfit na specializované klinice pro DMD.

5 Nevérte vSemu, co se na internetu doctete o vyzivé. Provéfujte si zdroje a
ptejte se odbornikl na pracovisti specializovaném na DMD.

6 Nedélejte si starosti ohledné& vyZivovacich sond. MoZn4 je ani nebudete

potfebovat, ale pokud ano, mnoho dospélych s DMD uspésné zije
s vyzivovaci sondou a nikdy by nemeénili. Pokud je pro vase zdravi
nezbytna, neodkladeijte ji!

7 Pokud mate otazku tykajici se vyZivy na ostatni dospélé s DMD, kontaktujte
DMD Pathfinders nebo polozte otazku na nasi facebookové skupiné pro

Z%qw

-

Srdecné dékujeme Angele Reddy (odbornice na vyZivu, St Thomas Hospital, Spojené
kralovstvi), Jodi Allen (feCova terapeutka, Queens Square, Spojené kralovstvi) a Zoe
Davidson (odborna asistentka, Katedra vyZivy a dietetiky, Monash University,
Australie) za poznatky z klinické praxe a Antonu Emmanueli (gastroenterolog, Queen’s
Square, Spojené kralovstvi). Dékujeme dospélym pacientdm s DMD, ktefi pfispéli
svymi zkusSenostmi a pfibéhy do této pfiru¢ky: Scotty Hanson, Matt Roberts, Joshua
Dovey, Jon Hastie, Daniel Baker, Joe Kemp, Milan Patel, Tim Ostrowski, Petr Wronski,
Tyran Hawthorn, Robert Sleight, Pacien Cunningham a Mark Chapman, a také vSem,
ktefi vyplnili na$ nutriéni prazkum. Dékujeme Designovému a tiskovému tymu

Nervosvalového centra za umélecké zpracovani a design pfirucky.
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