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Anotace:

Diplomovéa prace se zabyva normativni studii Edinburské kognitivné-behaviordlni
zkousce (ECAS) na ¢eské populaci (n = 96). Jejim cilem je poskytnout statisticka data
na zdravém souboru z ¢eské populace pro zavedeni testu do bézné klinické praxe. Data
byla sesbirdna na zdravé populaci, konkrétné 96 jedincich, ktefi nemaji psychiatrickou
¢i neurologickou diagnézu. Prace vyhodnocuje percentilové vysledky zdravé populace,
které budou slouzit jako hodnoty k vyhodnocovéani testu. Zkouska ECAS obsahuje
subtesty, Kk jejichz vyplnéni je zapotifebi minimalni motorickd aktivita. Test slouzi
k zjistovani tirovné kognitivnich funkci pacientl s poruchami hybnosti, se zaméfenim
na pacienty samyotrofickou lateralni sklerozou (ALS), a také k vyhodnoceni
behaviordlnich zmén u pacientid. Kognitivni deficity tak mohou byt méfeny presnéji,
bez zkresleni vysledkli testu poruchami hybnosti. ECAS se ukazal jako citlivy na
meéteni kognitivnich deficit s dostatecnou reliabilitou, a méa tak potencial stat se
vyuzivanym nastrojem pii vySetfeni kognitivnich funkei u nemoci ALS nebo

kognitivniho deficitu u jinych vaznych onemocnéni s poruchami hybnosti.
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Abstract:

The aim of this diploma thesis was to report normative data for the Edinburgh Cognitive
and Behavioral ALS Screen (ECAS) on the Czech population. This thesis provides
statistical data on a healthy population from the Czech Republic (n = 96). The main
purpose of this study is to start using the ECAS in a clinical practice. The data were
administrated on healthy population, specifically 96 people without psychiatric or
neurologic condition. The work presents percentile scores on a healthy population that
will serve for the administration of the ECAS. The ECAS contains subtests that do not
require any motor activity from the patients to complete the test. ECAS was primarily
designed for patients with amyotrophic lateral sclerosis (ALS) but it can be used for
patients with movement disorders in general. It can also monitor behavioural changes in
patients. Cognitive deficits can be measured more accurately, without distorting the test
results by movement disorders. ECAS is used as a sensitive tool for measuring
cognitive deficits with sufficient reliability. It has the potential to become a useful tool
in the examination of cognitive functions in ALS disorder or cognitive deficits in

serious diseases with movement disorders.
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Uvod

Se starnouci populaci se dockame i narlGstu pacientl, ktefi budou trpét
motorické ulohy, které jsou v testovych bateriich obsazeny. Jde naptiklad
0 piekreslovani, ¢i manipulaci s predméty. Pro tuto populaci chybi test vySetiujici
kognici, aniz by obsahoval motorickou komponentu. Prace zabyvajici se zkouskou
ECAS byly zatim pilotni a validacni studie, které zpracovaly statistické¢ parametry testu,

jako je reliabilita a validita.

V teoretické casti piedstavuji ECAS jako testovy material a nastinuji K jakému
vyvoji béhem néckolika let doslo. Jak se administruje, skéruje a popsané jsou noveé
verze. ECAS je ktomuto datu jiz 6 let testem, ktery po celém svété validovalo ¢i
standardizovalo 22 zemi. Ve svété doSlo k vytvotfeni novych verzi testu, které by mély
zabranit efektu uceni a umoznit tak opétovné testovani v Case. Probéhl pokus
o zjednoduseni testu ECAS do metody snimani o¢nich pohybt. Jde o snahu pfiblizit se
Test ukazuje ohromny potencial byt screeningovym testem, ktery zachyti nejen
kognitivni obtize v jednotlivych subtestech a doménach testu, ale ktery dokdze také
upozornit na jind onemocnéni v pocatku, jako je naptiklad pocCinajici Alzheimerova
nemoc. Popsani psychometrické analyzy ukazuje, jaké ma test statistické parametry ve
vyzkumech v ostatnich zemich. Je popsano, jak je spolehlivy, rozliSuje mezi zdravymi

kontrolami a pacienty s amyotrofickou lateralni skler6zou (ALS).

Dalsi podkapitola se vénuje zkousce ECAS a jeji schopnosti zhodnotit
kognitivni funkce. Zminuje, jaké funkce byvaji u ALS nejvice postizené a dava
je do souvislosti s jiz provedenymi vyzkumy a k ¢emu je dobry multidoménovy test pro
diagnostiku. Jednotlivé subtesty jsou prezentovany do kapitol, kde jsou podrobné&ji

rozepsany a popsana jejich funkce v testu.

Velkou kapitolou a pomysIné ¢lenéni teorie tvori popsani onemocnéni ALS.
Jelikoz byl test primarn€ vytvofen se zdmérem vyuziti u téchto pacientll, je dulezité
pochopit etiopatogenezi, klinicky obraz a diagnostiku. Kapitola pfedstavuje i mozné
pfi¢iny, pro¢ onemocnéni vznikd a na jakych principech funguje. Pacienti maji
postizené bud’ feCové €i motorické schopnosti, a tak je problematické jejich kognitivni

vykony v klasickych testech objektivné zhodnotit. Test diky své nenaro¢nosti umozni
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testovat jedince s jinymi motorickymi onemocnénimi ¢i postizenimi, ale také ty, ktefi
maji poruchu feci, at’ uz v disledku onemocnéni ¢i traumatického poskozeni. Kapitola
klade duraz na predstaveni neuropsychologie a dulezitost psychologa v diagnostice
kognice u ALS. Popsany jsou typické zmény v kognitivnich funkcich,

neuropsychiatrické projevy a fungovani pacientt.

Ve vyzkumné casti je popsdna praktickd cast vyzkumu. Presny popis
respondentt, sbér dat, jaka kritéria byla pouzita, pouzitd metodologie a postupy pro
vyhodnoceni nasbiranych dat. Zanalyzovana je spolehlivost testu a popsany cut-off
skore, pro vytvotfeni norem pro klinickou praxi. Je shrnuto pro¢ se vyzkum provadél,

hypotézy, co bylo jeho cilem a ¢emu se vénuje.

V posledni kapitole je konetné zhodnoceni vysledkii hypotéz a jejich
interpretace. Diskuse shrnuje poznatky, jejich vyuziti a srovnani se zahrani¢nimi
vyzkumy a zda jsou vysledky v souladu. Zavér se vénuje piinosu prace, jejimu vyuziti
V klinické praxi a zhodnoceni. Cilem prace je zobrazeni percentilovych norem testu,
otestovani vlivu véku a vzdélani pro jeho dal$i zkoumani a postupné zafazeni

do diagnostickych néstrojit v bézném klinickém prostiedi.
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Teoreticka Cast

1. Vyznam normativni studie

Normativni studie a data jsou dulezitou soucasti kazdého uvedeni (nejen) novych
kognitivnich testd do klinické praxe. Casto jim predchazeji validaéni studie, které
mapuji vlastnosti testi a mnohdy porovnavaji, zda testy méfi to, co opravdu maji,
V porovnani s jiz standardizovanymi materialy (Bezdicek et al., 2018). Podéavaji nam
piehled o tom, jakou ma test reliabilitu neboli spolehlivost, a validitu. Data udéavaji
hodnoty, jako jsou pruméry, smérodatné odchylky, percentily, cut-off skore, vazené
skory (Phukan et al., 2012).

Pii zkoumani vlastnosti testu je zapotiebi dbat i na specifitu a senzitivitu vzhledem
ke zvolenému kritériu. Ta znaci schopnost testu spravné zachytit (detekovat) zkoumany
jev (v tomto piipad¢é deficit) a zaroven zhodnotit pocet falesSn¢ pozitivnich a falesSné
negativnich chyb testu, tj. stanovit jeho chybovost vzhledem ke kritériu (ROC analyza).
Pokud chceme jedince objektivné testovat a na zaklad¢ test diagnostikovat stav

kognice, je nutné, aby diagnosticka metoda tyto parametry spliiovala.

Vyvoj normativnich studii za¢ina pilotnim vyzkumem, ktery mapuje problém
(v tomto ptipad¢ diagnosticky test), hodnoti jeho zakladni atributy a charakteristiky.
V dalsi fazi vyzkum ptechdzi k validacni studii, ktera na menSim souboru participanti
zkouma, jakou ma test reliabilitu a validitu. Zda napiiklad dokaze rozliSovat mezi
zdravym a klinickym souborem. Normativni studie je potom zavrSeni celého procesu,
kdy se test standardizuje. Musi prokazat svou reliabilitu, validitu a prezentovat normy,
dle kterych se bude test vyhodnocovat. Diky tomu je mozné rozliSit mezi zdravymi

jedinci a jedinci, u kterych se za¢ina manifestovat ¢i jiz manifestuje kognitivni deficit.
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2. ECAS popis

ECAS, celym ndzvem Edinburskd kognitivné behaviordlni zkouSka pro
amyotrofickou lateralni sklerézu (ALS), je kognitivni test vytvofeny primarn¢ pro
pacienty trpici ALS a neobsahujici zddné motorické komponenty. Zhodnoceni kognice
muze byt u pacientl narocné, vzhledem k Castému vyskytu problémi s mluvenim,
psanim a kreslenim. V mnoha zemich je to viibec prvni néstroj hodnotici Siroké
spektrum kognitivnich funkei a zaroven behavioralni stav pacienta (Lulé et al., 2015, Ye
et al., 2016). ECAS se postupné stava celosvétové vyuzivanym screeningovym
nastrojem pro potencialni kognitivni deficit u pacienti trpici ALS v oblasti paméti,
zrakoveé prostorovych schopnosti, socialni kognice, jazyka a verbalni fluence

(Abrahams et al. 2014, Niven et al., 2015).

ECAS je jedine¢ny tim, Ze umozni pacienty s ALS otestovat, aniz by méli zkreslené
vysledky. Dle vysledkti je V nasledné pé¢i mozné pouzit vhodné intervence pro
zkvalitnéni zivota pacientll s ALS. Obsahuje 15 kratkych tloh, které otestuji rozumové
schopnosti jedince a poskytnou piehled o jeho kognitivnim profilu. U pacientl jsou
problémy v kognici béznym jevem, ale jejich spravné otestovani znacné ztézuji projevy
onemocnéni. Tento test ale nepomuze pouze jim. Najde své uplatnéni u dalSich chorob
S postizenim motorického aparatu ¢i feCovych schopnosti. Test je rychly, pacienty jeho
vyplnéni nevycerpa a poskytne Iékaii €i psychologovi ucelené diagnostické informace.

Jeho administrace trva v fadech desitek minut a velice piehledné se vyhodnocuje.

ECAS obsahuje nejen piehled o rozumovych schopnostech pacienta, ale také o jeho
chovani. To byva u tohoto onemocnéni V pozdé€jsich fazich velmi Casto také naruseno.
Test obsahuje dotaznik pro pecujici osoby, ktery skoruje behavioralni projevy
onemocnéni u pacientl. Mapuje, jak se méni pacientova sobéstacnost, jeho chovani
a projevy v osobnosti. Pacient se miize projevovat nevhodnym spole¢enskym chovanim,
byt impulzivni, chovat se apaticky nebo kompulzivné. Odbornikim se tak dostava
komplexnéjsi piehled o stavu pacienta z vysledk diagnostického testu a z dotazniku

vyplnéného pecujicimi.

Nesporna vyhoda testu je rychlost jeho provedeni (od cca 15 do 20 minut dle
progrese onemocnéni) a dostupnost, jelikoZz neni nutné k testu zakupovat licenci. To
umoznuje distribuci testu po jeho standardizaci do vSech zdravotnickych zatizeni
a soukromych praxi. Test byl primarné vytvofen pro pacienty s ALS, nicméné je
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uziteny také pro lidi se Spatnou motorikou, zejména u Parkinsonovy nemoci
¢i paraplegie, které ovliviluji vykon v kognitivnich testech (Crockford et al, 2018).
Oproti jinym testl, jako Montredlsky kognitivni test (MoCA) (Kopecek et al., 2013,
Nasreddine et al., 2005) nebo Frontal assessment battery (FAB) (Dubois et al., 2000),
které bylo schopno dokoncit 89 % a mén¢ osob, ECAS bylo ve vyzkumech schopno
dokon¢it 100 % pacienti s ALS (Poletti et al., 2016). I to znaci, ze pro pacienty

kompletni dokonceni testu nepiedstavuje problém.
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2.1. Testovy material

Jelikoz je u neuropsychologického vysSetfeni zapotiebi rychlé zhodnoceni
kognitivnich funkci, které ma byt také vSestranné zaméfené, pouzivaji se velmi Casto
screeningové testy. Ty jsou ¢asové méné narocné a zamefuji se na otestovani vétSiny
rozumovych schopnosti. Jejich administrace zavisi na stavu pacienta, presto vSak
poskytuji rychly ptehled stavu jedince a davaji ndm moznost zhodnotit, jakym smérem
se diagnostika bude ubirat. VySetfime také vice pacientd, béhem kratSiho ¢asového

useku, nez by to bylo s vétsimi neuropsychologickymi bateriemi.

Test je velice komplexni, jelikoz zahrnuje obdobné subtesty, které jsou soucasti
standardizovanych a tzce specifickych testii a baterii. Nabizi Siroké spektrum testovani
kognice, obdobné testim, které se v klinické praxi pouzivaji, funguji, jsou
standardizované, ale zamétuji se jen na jednu urcitou doménu (napf. pamét’, verbalni
fluenci ¢i zrakové-prostorové schopnosti). Presto je vSak dulezité brat v potaz, Ze test je
screeningovy. D4 ndm piedstavu o tom, v jakych ¢astech kognice ma jedinec obtize, ale
je dobré provést i dal§i neuropsychologické testovani. Baterie jsou sice zdlouhavé,
pro pacienty mnohdy naro¢né, a mohou podhodnocovat vysledky pacientd, podavaji
nam vSak dal$i ucelenéjsi a podrobnéjsi informace o vykonu. Diagnostika by méla byt
vzdy komplexni. ECAS oproti jinym screeningovym testim neni zpoplatnén, a tak je
jeho pouzivani zdarma. Diky tomu, Ze neni nutné kupovat licenci na test, se dostane

do kazdého zdravotnického prostiedi.

Testovani ECAS zaCina seznamenim pacienta s tim, jak vSe probihd a co se od n¢j
ocekava. Vysettujici vyzve pacienta, aby si pfichystal bryle a pouzil veskeré pomiucky,
které pro porozuméni testu potfebuje. Po seznameni zada administrator prvni tlohu.
Pojmenovdni zndmych obrazki, které mél pacient moznost za svlij zivot poznat, mize
byt uzite€nym néstrojem v rozpoznani ptiznaki u sémantické demence ¢i traumatickych
poskozenich (Lambon et al., 1998) a rozliSeni kognitivnich zmén. Jedna se o obrazek
Stira, harmoniky, veverky, masle, helikoptéry, lisky, sekery, a labuté. Nejznamé&jsim
testem na pojmenovani obrazkd a zkoumanim deficitl v této oblasti je BTS (Boston
naming test) (Goodglass, Kaplan & Weintraub, 1983), ktery se skladd z Cernobilych

kreseb znazoriiujicich béZné pouzivané a znamé predmety.
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Obdobnym ukolem je subtest porozuméni, kde pacient spojuje popisované obrazky
Z Glohy pojmenovani s vétami, kde je popis téchto slov. Do véty se vzdy dopliuje,
co nejvhodnéjsi slovo z obrazki, které byly pouzity v predeslé tloze. Dalsi ukol je
hlaskovani slov. Hlaskovani v ¢eské verzi testu je doslovny pieklad slov z anglické
verze. Jsou to slova jako napf. partner, obalka, skateboard, suSenka nebo raminko na
Saty. V potaz se bohuZel nebere rozdilnost eského a anglického jazyka. Ceska
foneticka transkripce neni tak naro¢na, jako v anglickém jazyce, jelikoZ mnoho slov se
hlaskuje tak, jak zni. Je tedy sporné, co a zda tato lloha méfi to, k cemu byla zatazena
do ECAS. Tyto dvé domény testuje psycholingvistickd baterie Psycholinguistic
Assessments of Language Processing in Aphasia (PALPA), vytvofend pro zhodnoceni
porozumeéni fec¢i u lidi s afazii, ktera se komplexné zamétuje na skladbu vét, jazyka a

syntax (Kay et al., 1996).

Bezprostiedni vybaveni, odddlené vybaveni, rekognice a Ciselny rozsah pozpdtku
je adaptaci na test obsazeny ve Wechslerové inteligenéni Skale pro dospéle (WAIS I1I)
(Wechsler, 1981), ktery byl validovany i v Ceské republice (Preiss et al., 1993).
Probandovi je na zaCatku testu pieCten kratky piib&éh, ktery si ma zapamatovat
a v prub¢hu testu je na n¢j opét dotazovan. Kazda ¢ast textu, kterou si proband vybavi a
je vtextu podtrzena, je ohodnocena jednim bodem. Na zikladé porovnani
bezprostfedniho vybaveni a oddaleného vypocitame skor oddaleného vybaveni.
Rekognice zjist'uje, zda si participant ptibeh S napoveédou vybavi piesné€. Jsou mu Cteny
véty a on odpovidd, zda jsou pravdivé, ¢i nepravdivé. Ciselny rozsah pozpatku zkouma
pamét a exekutivni funkce jedince. Pacient ma za ukol zopakovat Cisla, jak jdou
pozpatku, tedy opacné, nez tikd administrator. Pokud ma jedinec zhorSenou pamét,
zapamatuje si zpravidla pouze kratsi Ciselné fady. U exekutivnich funkci ma pacient
problém podrzet informace ohledn¢ instrukci a ma tendence opakovat Cisla tak, jak je

administrator fika. Nezopakuje je tedy pozpatku.

Dals$im subtestem u vySeteni exekutivnich funkci je dopliiovani vét, kdy proband
musi doplnit nedokonfené souvéti. Slovo vSak nesmi davat sobsahem véty Zadny
smysl. Opét je tento subtest velmi obtiznym pro jedince s deficitem v exekutivnich
funkci. Zadani se totiz nesoustfedi jen na jedno zadani a ukol, a to vymysleni konce
véty, ale je obohaceno o ztiZzeni vymyslet naprosto nevhodné zakonceni véty. Tento
ukol dobfe poukazuje na obtize v exekutivé. Obdobnou validovanou metodou je The
Delis-Kaplan Executive Function System (D-KEFS) (Delis et al., 2001),

16



neuropsychologicky test, méfici verbaln¢ a neverbalné¢ exekutivni funkce (Ellis, 2001).

Sklada se z deviti subtestil, podobnym tém hodnotici exekutivni funkce v ECAS.

Pro vyhodnoceni fe¢i a fluence jsou zde obsazeny subtesty jako hldaskovdni
a fluence na pismena K a P. Fluence mé stejna pravidla jako u testu Verbalni fluence.
Jedinec ma za ukol napsat co nejvice slov na pismeno K, aniz by to byly nazvy mést,
jména & ¢&isla. U pismene P je tkol ztizeny. Ukolem je napsat co nejvice slov na
pismeno P, ale zadani udava, aby slovo m¢lo piesné Ctyfi pismena. Opét se nesmi jednat
0 nazvy mest, jmen a ¢islovky. Zajimavé je sledovat odpovédi kvalitativné. Zda jedinec
jmenuje vSechna slova z urcité kategorie, ¢i voli slova nesystematicky z kategorii, které

si nejsou piibuzné a nahodné se objevuji v jeho vybéru.

Ciselny rozsah pozpdtku a test cesty skvéle zmapuje exekutivni funkce, pii Semz
test cesty je mozné provadét slovné, a tudiz minimalizovat zkresleni vysledku, pokud
ma pacient problém s motorikou. Zrakové prostorové schopnosti jS0u V testu zjistovany
na zakladé spojeni Cislice a bodu, a neni potieba manipulace s kostkami, jako je tomu
u testu WAIS I11 (Wechsler, 1981). Proband ma za tikol slovné oznacit ¢islici, ktera je
spojena s teckou v obrazku a pocitat obrazce z krychli. Obdobné prostorové tlohy jsou
také v Reyové figufe (Meyers & Meyers, 1996). Posledni testovanou doménou je
socidalni kognice, kterd uzavira zmapovani stavu pacienta. Obdobny test “The reading
mind in the eyes” byl sestrojen pro testovani socidlni kognice, kdy lidé hodnoti
fotografie oblieje a o€i a snazi se prifadit k nim emoce (Baron-Cohen et al., 2001). Test
je bohaty na subtestové materidly a citlivy na odchylky pacienta ve vysledném

skérovani. Mohl by byt uzitecnym nastrojem pro psychology ¢i neurology.
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2.2. Vyvoj ECAS

Plvodni verze ECAS poprvé vznikla v roce 2013 (Abrahams & Bak, 2013). Jedna
se o pomérn¢ mlady diagnosticky nastroj zaméfeny na mapovani feci, exekutivnich
funkci, fluence, socialni kognice, paméti a zrakové-prostorovych schopnosti. Test je
prelozen do n¢kolika svétovych jazykt, vcetné Cestiny a slovenstiny, a studie se dale
naptiklad v Cing, Italii, Norsku &i Holandsku. Uz nyni existuji ve svété rozsifené a nové
verze ECAS, u nas ale stale normativni studie pro ptvodni test chybi. Ta je nezbytnou

soucasti pro pouzivani testu.

Crockford et al. (2018) ptedstavil novou verzi ECAS, a to verze ECAS A, ECAS B
a ECAS C. Ma byt alternativou pro klasickou formu a umoznit tak ptesnéjsi testovani
Vv Case, kdy by nebylo nutné vyckavat na opétovné testovani kognice, a nedochazelo tak
ke zkresleni vysledkl efektem uceni. Snaha modifikovat test pro jeho Sir§i vyuziti je
patrna. Studie se snazila o prezentovani novych verzi. Cilem bylo zjistit vnitini
reliabilitu vSech 3 verzi a zda nové verze snizuji efekt uceni (Crockford et al, 2018).

Verze se ukazaly jako ekvivalentni K originalni verzi.

Jelikoz je ALS progresivni a smrtelné onemocnéni, pifibyva vyzkuml a novych
metod na testovani kognice u pacientli a vytvareni variant, které budou pacienty
co nejméné zatéZovat a zaroven budou co nejpresnéjsi. Jednou z nich je napiiklad
metoda, kterd vyuziva pohyby oci. Nekteti pacienti s ALS mohou mit okulomotorické
poruchy (Hicks et al., 2013). OvSem pro mnoho pacienti, ktefi maji problémy
s motorikou a mluvenim, by tato metoda byla vhodna pro detekci kognitivnich poruch.
Keller et al. (2017) se ve svém vyzkumu snazil pfedstavit mobilni screeningovou
metodu snimajici pohyby oc¢i na zakladé Skaly ECAS a demonstrovat jeji vyuziti pro
ALS pacienty v praxi. Celkova piesnost vykonl byla u standardni verze 82 % a u verze
méFici oéni pohyby 83 % (Keller et al., 2017). Skala tak umoziiuje svou komplexnosti
a vlastnostmi méfeni vyvijet nové metody a testovani do budoucna umoznit i skupindm
lidi s nejrizn&j$imi druhy postizeni. Metoda prokédzala vysokou specificitu a rozliSeni
mezi pacienty ALS se znacnymi kognitivnimi obtizemi a zdravym kontrolnim
souborem. Samoziejmé i tato verze ma sva uskali, jako je potencionalni chyba II. typu,

ale mohla by slouzit lidem, kteti kviili nemoci nejsou schopni mluvit ¢i psat.
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2.3. Administrace

Pro administraci testu je nutné zaskoleni a seznameni se s testem. Administrator by
m¢él na zacatku zjistit, zda ma pacient motorické obtize, a zda bude test provadét
verbaln¢, nebo ma problémy s artikulaci a zvoli si psanou formu. Pacient by si mél vzit
na testovani bryle a vypnout pomocna zafizeni, napiiklad pii subtestu hlaskovani.
Vyhodou je, Ze tento vysoce klinicky nastroj je mozné administrovat bez

neuropsychologického vzdélani zdravotnim pracovnikem (Crockford et al., 2018).

Test ma dve cCasti. Testovou c¢ast a dotaznikové Setfeni sobé€staCnosti a chovani,
které vyplituje pecujici osobu. Nabizi se ndm touto formou komplexni informace jak
o kognitivnim stavu pacienta, tak jeho socialnim Zivoté. Test zabere zhruba 15-20
minut, zalezi na stavu pacienta a jeho rychlosti. Béhem vySetieni ¢te administrator
nahlas instrukce a zapisuje si do archu body u jednotlivych kol pro vyhodnoceni
vysledného skore. Jednotlivé Skaly (pamét, fec¢, fluence, zrakové-prostorové schopnosti,

exekutivni funkce) jsou tvofeny subtesty, které se sCitaji pro vysledné ohodnoceni.

2.4. Skorovani ECAS

Jednotlivé  subtesty tvofi vysledky pro Skalu ftec¢i, fluence, paméti,
zrakove-prostorové paméti a exekutivnich funkci. Fluence, fe¢ a exekutivni funkce pak
tvofi skor ALS specifické a pamét se zrakové prostorovymi schopnostmi ALS
nespecifické. Souc¢tem ALS specifické a nespecifické dostaneme celkovy skor ECAS.
V teci jsou seCteny body z Ukoll pojmenovani, porozuméni a hladskovani. Verbalni
fluence je slozena z fluence na pismeno K a P a exekutivni funkce z ¢iselného rozsahu
pozadu, testu cesty, dopliiovani vét a socidlni kognice. Maximalni soucet bodi v ALS
specifické je 100 bodi. Skory jsou tedy tvofeny velice podrobnymi udaji a Siroce

zam¢efenym meétfenim.

Ve skore ALS nespecifické se scitaji skore zpaméti a zrakové-prostorovych
schopnosti. Pamét’ tvoii bezprostfedni vybaveni, skore oddaleného vybaveni, rekognice
po oddaleni a zrakové-prostorové schopnosti pocitani tecek, kostek a poloha cisel.
Maximalni obodovani je 36. Celkové mlze pacient ziskat maximalni pocet 136 bodd.
Skore jsou bezprostiedné po tkolu zaznamenany do archu, pouze oddalené vybaveni je
nutné vypocitat dle vzorce, ktery je do testu vloZen. Oddalené vybaveni vydélené

bezprostiednim vybaveni a vynasobené stem nam ddm procentualni hodnotu ulozené
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informace. U ALS specifické a celkového skoére ECAS byl vidén rozdil, nicméné
ve studii na ¢inské populaci (Ye et al., 2016) nebyl zpozorovan rozdil mezi pacienty

a kontrolni skupinou v paméti, zrakoveé-prostorové funkci a ALS nespecifické.

Behavioralni dotaznikova cast je tvofena deseti otdzkami, na které pecujici
odpovidd NE/ANO a skoéruji se kladné odpovédi. Maximalni pocet je 10 bodu.
Nasleduje vyhodnoceni symptomt, kde pecujici zaskrtne kategorii, ve které se vyskytla
alespon jedna kladnd odpovéd’. U kratkého screeningu psychoéz jsou pouze tii otazky
s odpovéd'mi NE/ANO, ve kterych je vysledny skor 3 body. Poslednim dotaznikovym

Setfenim je zmapovani pocatkii nemoci a trvani symptomu.
2.5. Psychometricka analyza

Ve svété se ukdzal ECAS jako validni a reliabilni nastroj. Mnoho vyzkumi
prokédzalo jeho schopnost zachytit kognitivni funkce a behavioralni profil pacienta.
Lékati ocetiuji nejen diagnosticky ptfinos, ale také zmény v chovani, které dotaznik
zachycuje. U pacienti s ALS vykazuje vysokou senzitivitu a specificitu pro kognitivni
a behavioralni zmény, a to dokonce 1 v poc¢atcich nemoci (Niven et al., 2015). ECAS
demonstruje vysokou vnitini konzistenci coz znaci, ze jednotliva subtestova skore dobie

koreluji s celkovym skore (Abrahams et al., 2014).

Z dat, ktera jsou k dispozici ze studii provedenych ve svéte, vykazuje ECAS dobré
statistické vysledky. ECAS dosahl velmi vysoké senzitivity (hodnoty 1) u specifickych
domén a specificity v celkovém skore (0,8) a u nespecifickych domén stiedné vysokych
udaju (pamét 0,5, zrakové prostorové schopnosti 0,33) (Pinto-Grau et al., 2017).
Stanovené kritické cut-off skore pro vék pod 65 let byly pro vzdélani kratSi nez
12 let nasledujici: ECAS celkovy 96, ALS specifickd 70, ALS nespecifickd 23, fec¢
23, fluence 13, exekutivni funkce 29, pamét’ 11 a zrakové schopnosti 10. U véku nad
65 let a vzdélanim del$im nez 12 let se skory lisi takto: ECAS celkovy 100, ALS
specificka 73, ALS nespecifickd 24, fe¢ 25, fluence 15, exekutivni funkce 28, pamét’
12, zrakové schopnosti 10. Pro porovndni vysledki, u lidi nad 65 let a vzdélanim
krat$im nez 12 let byly skoéry znacné nizsi. ECAS celkovy 76, ALS specificka 57, ALS
nespecificka 15, fe¢ 18, fluence 14, exekutivni funkce 21, pamét’ 6 a zrakové schopnosti
9. OvSem v ptipadé¢ italské verze (Poletti et al., 2016) délka onemocnéni nekorelovala

s celkovym skore ECAS (r = -0,07, p = 0,4443), ALS specifickou (r = -0,12,
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p = 0,2163). Demonstrovala také vysokou vnitini konzistenci a silnou konvergentni

validitu s klinicky uzivanymi metodami.

I nova verze ECAS se ve vyzkumu prokazala jako uzite¢ny nastroj. Pokud uzijeme
smérodatnou odchylku 2, cut-off skéry pro ALS-specifickou byl 77,75 a pro testy
ECAS A-B-C 76 (Crockford et al, 2018). To znaci, ze vysledky jsou homogenni.
Psychometricka analyza nové verze ECAS-B a ECAS-C se ukazala jako ekvivalentni
k originalni verzi a oteviela tak moznosti monitorovat dlouhodobé kognitivni funkce

a behavioralni profil pacientti s ALS Vv klinické praxi (Crockford et al, 2018).

Také parametry nové mozné metody testovani prostfednictvim oc¢nich pohybt
zvyzkumu Kellera et al. (2017) ve Spearmanové korelaéni analyze ukézaly
signifikantni kongruenci mezi vysledky ve standardni a oc¢ni verzi v feci
(rho = 0,728, p = 0,034), zrakové-prostorovych schopnostech (rho = 0,379, p = 0,009),
exekutivnich funkci (rho = 0,520, p <0,001), verbalni fluenci (rho = 0,313, p =0,034)
a celkovém skoére (rtho = 0,393, p = 0,007). Studie ukazala, Ze je reliabilni.

2.5.1. Validita ECAS

Validita je dilezitou polozkou v testovani, ktera nam ftika, zda test méfi to, pro
co byl vytvofen. Diky tomu miizeme objektivné naméfené hodnoty vyhodnocovat.

Pokud test neni spolehlivy, nemtize byt validni.

ECAS se ve vyzkumech wukéazal jako wvalidni nastroj. V porovnani
s Addenbrookskym kognitivnim testem (ACE-III) (Berankova et al., 2015, Hsieh
et al., 2013) m¢l ECAS dobrou konvergentni validitu a mé nizsi efekt stropu. Hodi se
tedy jako screeningovy nastroj u pacientii s kognitivnimi obtizemi a motorickymi,
exekutivnimi obtizemi a u mirnych kognitivnich obtizi ¢i zacinajici demenci
poCtu bodi. U ceské verze se ukazalo, Ze vyznamné rozliSuje mezi ALS
a kontrolni skupinou (p < 0,001) a dokaze tak zachytit kognitivni poruchy u ALS
(Bezdicek et al., 2018).
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2.5.2. Reliabilita ECAS

Pti standardizovani diagnostického testu je dulezité, aby byl spolehlivy. Reliabilita
zkouma, jak spolehlivé test méfi vlastnost, pro kterou byl vytvoren. Reliabilita jde ruku
v ruce s validitou, kdy je dilezité, aby byl test nejen spolehlivy, ale aby bylo platné to,
co test méfi. Reliabilita je soucasti diagnostickych metod, statistiky a psychometrie.
Cilem zkoumaéni reliability je opakovanym méfenim dosdhnout stejnych hodnot.
To, jakym zplisobem je test utvoten, ovliviiuje silu reliability. Test miize mit nizkou

reliabilitu, jelikoZ obsahové je jeho struktura nehomogenni.

ECAS prokazal dobrou reliabilitu jak v origindlni verzi, tak v jinych valida¢nich
studiich. V ¢inské verzi méla Cronbachova alfa hodnotu a = 0,74, ktera byla v prvotnim
vyzkumu dostatec¢nd, v anglické verzi méla hodnotu o = 0,77 (Ye et al., 2016). Obdobn¢
u italské verze (Poletti et al., 2016) dosahla Cronbachova alfa dokonce a = 0,86, u ALS
pacienti 0,86 a u kontrolni skupiny a = 0,73. Naopak Lulé et al. (2015) pouzil index
shody Cohenovu kappu, kterd pro jednotlivé domény (fe¢, fluence, pamét,
zrakove-prostorova percepce) byla vysoka, a to od 0,7 do 0,9. Test se ukazal jako
spolehlivy. U ceské validacni studie (Bezdicek et al., 2018) m¢l test dostacujici
reliabilitu a to o = 0,687.

3. ECAS a diagnostika kognitivnich funkci

Abychom byli schopni fungovat ve svété, spoleCnosti a mit interakce s nasim
okolim, je zapotiebi, aby naSe kognitivni funkce byly, pokud moZno, nenarusené.
Rozumové schopnosti ma kazdy individualné funkéni a vykonné. Zasahuji do naseho
kazdodenniho Zivota a do toho, jak se v ném orientujeme a jsme pohotovi. Kognitivnimi
funkcemi se zabyva nejen neuropsychologie, ktera ma za cil diagnostikovat deficity,
ale také obecna a kognitivni psychologie. Diilezité rozumové schopnosti jsou rychlost
naSeho mysleni, pozornost, pamét, exekutivni funkce, fe¢ ¢i prostorové schopnosti.

V souvislosti s neurodegenerativnimi poruchami jsou velmi ¢asto vySetiovany.

U ALS dochdzi ke kognitivnim a behaviordlnim zméndm, obdobnym, jako
u frontotemporalni demence (FTD). Patrné jsou zmény od exekutivnich dysfunkci
u 20—40 % pacientti az po FTD u zhruba 5 % (Leigh et al., 2003). Problémy jsou patrné
napiiklad u exekutivnich funkci, jazyka, verbalni fluence a socidlni kognice (Beeldman

et al., 2016, Van der Hulst et al., 2015). FTD je také obecné¢ velmi Casta diagnoza
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spojena s ALS (Ye et al., 2016). Zde je patrné, jak dulezité je diagnostické vysSetfeni
kognice u pacienti S ALS. Dulezité také je, prizpiisobit nastroje uréené ke klinickému
vySetfeni pacientovym potfebam, pro co mozna nejptresnéjsi vysledky. Méteni kognice
je u pacientll s ALS naroc¢né, vzhledem k jejich narusenym motorickym funkcim nebo

problémem s feci.

Je dilezité, aby testy poskytly screening ve vice doménach a byly schopny
detekovat nejen ALS, ale také jind specifickd onemocnéni. Testy by mély rozlisit, zda
muze deficit souviset 1 s jinymi faktory béznymi u starSich dospélych, jako je deprese
nebo Alzheimerova choroba (Abrahams, 2013). ECAS se ukézal jako velmi citlivy na
rozliSeni nejen kognitivniho deficitu u ALS, ale také u pocinajici Alzheimerovy nemoci.
Test skvéle mapuje kognitivni funkce jako je verbalni fluence, socidlni kognice
¢i exekutivni funkce, ale také méné bézné postizené domény u ALS jako pamét
¢i zrakoveé-prostorové funkce (Crockford et al, 2018). ALS je mimo fyzickymi obtizemi
doprovazena také zménami v chovani. U pacientd dochazi k t¢émto zménam, které jsou
nejcastéji pozorovany pec€ujicimi. Hlavnimi znaky je ztrata empatie, soucitu a zména
stravovacich navykt (Burkhardt et al., 2017), coz muze souviset S progredujicimi

frontotemporalnimi zménami.

Je znamo, ze kognitivni deficit hraje velkou roli u onemocnéni ALS a zhruba
30 % pacientl trpi problémy s exekutivnimi funkcemi, fe¢i a verbalni fluenci (Goldstein
& Abrahams, 2013, Kiernan et al., 2011). JelikoZ pacienti Casto vykazuji urCity
specificky problém v rozumovych schopnostech nebo v chovani, existuje i déleni
pacienti na ALS-ci majici kognitivni problémy a ALS-bi s behavioralnimi obtiZzemi
(Strong et al., 2009). Toto naruseni funkci hraje dulezitou roli pifi diagnostice
onemocnéni a nasledné 1é€bé. Vyzkum také ukazuje, ze 10—60 % pacientli ma piimo
diagnostikovano kognitivni obtize (Ringholz et al., 2005). Mimo jiné, FTD a zmény

chovani u pacienti jsou prediktor k horSimu pteziti (Elamin et al., 2011).

Bohuzel, pacienti s ALS nedoséhli v pribehu testovani po 6 mésicich a po 12 az 18
mésicich Zadného zlepSeni v celkovém skore (Burkhardt et al., 2017). Péce o stav mysli
u pacienta by mél byt stejn¢ dikladny jako o jeho télo. U ALS je béZné, Ze kognitivni
stav u vétSiny pacientll neni zndm. To miiZe byt z¢asti zplisobeno limitaci kognitivnich
testll, které mame k dispozici. VéEtSinou pouze ti, co maji vyrazné kognitivni obtiZe,

vyhledaji neuropsychologické zatizeni a pomoc (Abrahams, 2013).
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3.1. ECAS a exekutivni funkce

U poskozeni celnich laloki dochazi k nepfiznivému ovlivnéni organizacnich
schopnosti a osobnosti pacienta. To mlze byt v disledku onemocnéni nebo
traumatického poskozeni. Tato poskozeni jsou nevratna a zlepSeni muze byt pouze
vramci tréninku kognitivnich funkci. Neni prokazdno, zda tento trénink skutecné
pomaha, je vSak dulezitou socidlni Cinnosti, kdy ma jak pacient, tak pecujici Sanci

rehabilitovat a na deficitu pracovat, a nejen necinné sedét.

Typickou rozumovou schopnosti, ve které maji pacienti s ALS obtize a pocit'uji jeji
narus$eni, jsou exekutivni funkce (Abrahams et al., 2000). Exekutivni funkce slouZi pro
planovani, sebekontrolu, zahajeni ¢innosti €i organizaci. Proto jsou nedilnou soucasti
kazdodenniho zivota a jejich naruSeni muZe vyrazn€ ovlivnit samostatnost jedince.
Pokud jedinec selhava v porozuméni zadani ¢i splnéni ukolu, mize se jednat 0 projev
naruseni pravé téchto funkci. Pfi naruseni frontalnich lalokd nejsou jedinci schopni
specifické subtesty splnit. | v ¢inské studii byly exekutivni funkce nejcastéjsi doménou,
kde zhruba polovina pacienti dosahovala vysledku pod limit cut-off skore (Ye
et al.,, 2016). Nicméné, dysfunkce v jinych kognitivnich doménéach bez ptitomnych
exekutivnich jsou u ALS také znamé (Goldstein et al.,, 2013, Phukan et al., 2012).
Signifikantni rozdil (p = 0,001) byl také patrny ve Svycarské studii (Lulé et al., 2015)
mezi ALS pacienty a zdravou kontrolni populaci v exekutivnich funkcich, fe¢i a ECAS
celkovym skore. Postizeni exekutivnich funkci byva mimo jiné spojeno s rychlou
progresi onemocnéni ALS. Nejvétsi zménou V testu je zpisob méfeni exekutivnich
funkci Testem cesty. Ten se nemusi slozit¢ piekreslovat, ale uloha je verbalizovana.
Pacienti tak mohou tento TtUkol splnit bez =zatizeni motoriky a zhorSeni

psychomotorického tempa.

3.2. ECAS a jazyk a fluence

Jazyk a fluence byvaji dal§i Castou poSkozenou doménou vzhledem k povaze
nemoci a problémim u pacientl s artikulaci a porozuménim. U ALS jsou také popsany
dysfunkce v oblasti jazyka, paméti a u nékterych jsou patrné psychiatrické zmény (Ash
et al., 2015, Machts et al., 2014, Mioshi et al., 2014). V ¢inské studii byla fe¢ u 15,45 %
pod cut-off skore a stejné tak fluence u 20,24 % pod cut-off skore (Ye et al., 2016).
U ECAS v fecké verzi byly také zjistény nejvyznamnéjsi kognitivni poruchy v oblasti
jazyka (36 %), fluence (36 %) a vykonnostnich funkci (32 %) a komorbidita poruch
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byla zjisténa pouze u malého procenta pacienti s ALS v oblasti fluence (14 %),
jazykovych a vykonnostnich funkci (14 %). Nejvice konzistentni vysledky ukazuji
kognitivni deficit u pacientt s ALS voblasti verbdlni fluence (Abrahams

et al., 2000).

3.3. ECAS a zrakové-prostorové schopnosti a pamét’

Kognitivni funkce pamét a zrakové-prostorové schopnosti nebyvaji u ALS tak
Casto postizené, jako zminéné exekutivni a fe¢ové schopnosti (Niven et al., 2013).
U kognitivniho profilu ALS Beeldman et al. (2016) v systematické reSersi poukazal na
to, ze ve vSech kognitivnich doménach bylo signifikantni naruSeni funkci u pacientt
S ALS v porovnani se zdravou skupinou, az na zrakové-prostorové schopnosti. Ty se
ale ukazuji jako subtest, ktery dokaze rozliSit a v€as zaznamenat napiiklad
Alzheimerovu nemoc. ECAS méfi vSechny funkce, které muze onemocnéni ALS
postihnout, a to jak jazyk, fec, fluenci, exekutivni funkce, socialni kognici tak verbalni
pamét. Vysledky v okamzitém vybaveni, vizualni paméti a oddaleném vybaveni
u pacientd S ALS se v novém vyzkumu ukazaly jako narusené (Beeldman et al., 2016).
V ALS specifické Casti jsou zahrnuty typicky postizené domény a to fec, verbalni
fluence, exekutivni funkce a celkové skore (Crockford et al., 2018). U deficitu v paméti
jsou u ALS velice variabilni vysledky (Abrahams et al., 2000). V nékterych vyzkumech
se deficit projevil ve vétsi mife, v nékterych naopak zlstala pamét netknuta. Je tedy
dobré s deficitem v této doméné pocitat, nicméné neni u ALS dominantni a stézejni

zmeénou.

3.4. ECAS a socialni kognice

Socialni kognice je dilleZita pro nase chapani svéta a druhych. Jelikoz pacienti ¢asto
zazivaji také problémy s chovanim, apatii, hiife se vcituji do druhych, tato doména
muize napomoci tyto problémy odhalit a vést k efektivnéjSim intervencim v socidlnich
interakci. Socidlni kognice se jako kognitivni doména spojenda S ALS zacala vice
zkoumat mezi poslednimi (Beeldman et al. 2016). Jeji postizeni je spojeno s FTD, ktera
ma za nasledek kratsi dobu preZiti, a tvoii tak v testu diileZitou polozku k méfeni u ALS

pacientd.
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4. VyuZziti

ECAS je sestrojen tak, aby nasel své uplatnéni jak v klinické praxi, tak v socidlnich
sluzbach. Jeho administrace je rychld a jednoducha, sta¢i pouze zaskoleny personal.
ECAS se ukazal jako skvély néstroj nejen pro pacienty s ALS ale také pro pacienty
s Parkinsonovou chorobou a progresivni supranuklearni obrnou (Foley et al., 2018).
Piesto, ze se test snadno administruje, je nutné, aby mél personal znalosti z psychologie
a dokézal vhodné¢ vysledky interpretovat, pfipadné nechat interpretaci na znalostné
zpusobilé. Diky jeho rychlosti by bylo mozné ho pouzivat v ambulantni péci

u neurologti, ¢i psychiatrli. Poslouzi také jako soucast neuropsychologickych baterii.
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5. Amyotroficka lateralni skleréza

ALS nebo také onemocnéni motoneurontl, Lou Gehrigenova choroba, ¢i Charcotova
nemoc je zavazné neurologické onemocnéni, které konci smrti pacienta. Nemoc poprvé
popsal v roce 1869 Jean Charcot (Charcot, 1874). Zna¢né omezuje a zatéZuje zZivot jak
pacienta, tak jeho okoli. Nemoc je velice progresivni a rychle postupuje, doba pieziti po
diagnostice ALS byva zhruba 3-5 let (Brown & Al-Chalabi, 2017). Nemoc je ovSem
nepiedvidatelnd, a tak nékteti pacienti tuto prognézu preziji o par let déle. ALS spise
postihuje muZze a osoby star§si 60 let. Vysvétleni, pro¢ je u zen mensi vyskyt
onemocnéni mohou byt protektivni hormonalni faktory. Stafi u Zen a muzské pohlavi
jsou pravdépodobné rizikové faktory, diky kterym jedincim hrozi zvysené riziko vzniku

ALS (Nelson et al., 2000).

Pro nemoc je typickd degenerace motoneuroni v mozku i miSe. Projevuje
se pozvolna progredujicim ochabovanim svalstva, snizené schopnosti pohybovat
koncetinami, zhorSenou artikulaci az po stadium, kdy ¢lovék neni schopen polykat.
Diagnoza se stanovuje pomoci klinického vySetfeni elektromyografii a laboratornich
testi pro vylouceni jinych poruch a urceni rozsdhlosti poSkozeni nervii (Rowland
& Schneider, 2001). ALS je nemoci, u které zatim neumime rozliSit presné pficiny
jejiho vzniku, faktord, u koho se muze rozvinout a stejné tak moznosti 1éCby.
V soucasné¢ dob¢ je nemoc nevyléCitelnd a je mozné pouze piiznaky zmirnit
a stabilizovat pacienta, aby dozil svlij zivot co moznd nejdistojnéji. RozliSujeme tii
formy ALS, a to familiarni forma (FALS) neboli geneticky vazana, tedy dédi¢na, oproti
tomu existuje také sporadicka forma (SALS) a Guamska. Guamska forma je velice
specificka, jelikoz se v 50. letech vyskytla pouze na ostrové Guam. Formy se lisi i ve

zpiisobu manifestace ptiznaki. Nejcastéjsi formou je SALS.

Dle klinickych projevli se ALS obvykle zafne projevovat na koncetinach,
ale u bulbarniho postiZzeni za¢ina obtiznym mluvenim, zZvykanim a polykanim (Brown
& Al-Chalabi, 2017). U postizeni dolnich motorickych neuronti se za¢ne projevovat
nadmérnd elektrickd drazdivost, ktera vede k zaSkubtim a po postupné degeneraci ztraci
konektivitu se svaly, které pak atrofuji (Brown & Al-Chalabi, 2017). Dvé tretiny
pacienti s ALS maji spinalni formu, prezentujici se svalovou slabosti distalné
¢i proximaln€ na hornich nebo dolnich koncetinach (Wijesekera & Leigh, 2009). Pti

rozvoji nemoci mohou byt pfiznaky asymetrické, avSak jak nemoc postupuje, rozviji se
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slabost na vSech koncetinach, bulbarni postizeni (zasazeni hlavovych nervi)
a u nékterych i dychaci obtize. V pozdnich stadii onemocnéni se u pacientl mohou
rozvinout ,flexorové kiece™, coz jsou kieCe vyskytujici se v dusledku nadmérné
aktivace ohybaciho oblouku ve spastické konceting, stejné tak ptilezitostné dysfunkce
mocového méchyte (jako je nuceni na moceni), smyslové piiznaky, kognitivni piiznaky
a dalsi (naptf. demence, parkinsonismus) (Wijesekera & Leigh, 2009). U casti pacientl
se pln¢ rozviji syndrom FTD, s ¢astéjsimi projevy ve zménach chovani (Raaphorst
et al.,, 2010). Pokud se pfi diagnéoze ALS opomene skute¢nost, Ze miize mit svou
manifestaci i v kognici, mohou odbornici zvolit nevhodné intervence

a ovlivnit tak celou 1é€bu a prospivani pacienta.

5.1. Formy amyotrofické lateralni sklerozy

Délit mizeme ALS dle klinickych projevii vice zpiisoby. Mezi to nejzakladnéjsi
patii rozdéleni na dva typy, a to na FALS a SALS. Mezi ALS patii tak dalsi
onemocnéni s obdobnym spektrem postiZeni a pfiznakt. Naptiklad progresivni bulbarni
paralyza (PBP), progresivni svalova atrofie (PMA), primarni lateralni skler6za (PLS),
flail arm syndrom, flail leg syndrom a jiné (Wijesekera & Leigh, 2009). Terminologie
bulbarni ALS a spinalni ALS Siroce nahradily pouzivany termin PBP a Charcotovu

ALS v praxi.

Nejcastéjsi formou je sporadickd ALS a jeji spindlni forma, kdy jsou postizeny
centralni a periferni motoneurony. Flail arm a flail leg syndromy jsou pfedevsim typické
postizenim dolnich motorickych neuronit (Wijesekera & Leigh, 2009). Zhruba
2/3 pacienti ma typicky pribéh ALS a spindlni onemocnéni (Wijesekera & Leigh,
2009). Guamska forma méla oproti FALS a SALS prevalenci 50x vétsi nez v kterékoli
jiné oblasti na svét€¢ (Arnold et al., 1953). S vyvojem této epidemie byly spojeny
neurotoxiny, vcéetn¢ B-methyl-amino-L-alaninu (Cox & Sacks, 2002), které byly
nalezeny ve vysoké koncentraci v mozku pacientt s ALS/Parkinsonovou chorobou

vzniklé konzumaci netopyrii (Kiernan et al., 2011).

Syndrom PMA postihuje zhruba 5-10 % pacienti a postihuje jen dolni
motoneurony bez doprovodnych ptiznakli hornich motorickych neuronti (Norris
et al., 1993). Oproti tomu PLS je klinicky velmi progresivni syndrom napadajici horni
motoneurony, jehoz symptomy nemohou byt pfipsany jinému onemocnéni (\Wijesekera

& Leigh, 2009). Vedou se také debaty, zda je tento syndrom samostatnym
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onemocnénim, prestoze vykazuji obdobné ubikvitinové inkluze (pfitomnost proteinu
ubikvitin). V pocatecnich stadiich se PLS a ALS velmi tézko rozlisuji, jelikoz pacienti
s ALS mohou vykazovat jen postizeni hornich motorickych neuront, a proto nckteii
naznacuji, aby u pacienta nebylo postizeni dolnich motorickych neuroni alespon 3 roky
od pocatku onemocnéni, nez se diagnostikuje PLS (Wijesekera & Leigh, 2009).
Prognoéza je u PLS lepsi neZ u ALS onemocnéni. NiZe je uvedena tabulka s prehlednym

usporadanim druhli onemocnéni ALS a motoneuronovych postizeni.

Tabulka ¢.1: Prehled forem ALS a postizeni motoneuronti

BéZné€ uznavané formy ALS

Dle izolovaného nebo prevazujiciho
postiZeni motoneuronu

SALS — sporadicka forma ALS (sporadic
ALS)

FALS — dédi¢na forma ALS (familial

Progresivni bulbarni paralyza — postiZeni
Vv bulbarni lokalizaci (horni motoneuron)

Primarni lateralni skler6za — postiZeni

ALS) pouze v centralni oblasti (horni
motoneuron), je vzacnd a relativné
benigni

Guamska forma ALS — vzacnd forma Progresivni muskularni  atrofie —

ALS vyskytujici se v zapadnim Pacifiku postizeni ve spindlni oblasti (dolni

(Guam), kterou charakterizuje kromé motoneuron)

obrazu ALS navic pritomnost
parkinsonismu, demence nebo obojiho

Pozn.: FALS — dédi¢ny forma ALS, SALS — sporadickd forma ALS
5.2. Epidemiologie

V Evropé a ve Spojenych statech je nariist 1 nebo 2 nové piipady ALS za rok
na 100 000 lidi; celkovy pocet ptipadi je ptiblizné 3 az 5 na 100 000 (Chio et al., 2013).
Pokud se podivame na prevalenci a incidenci u rtiznych forem ALS zvlast, uvidime
v jejich  vyskytu. SALS byla v 90.
1,5 az 2,7 na 100 000 lidi/rok (primérné 1,89 na 100 000 lidi/rok) v Evropé a Severni

rozdil Incidence letech zhruba mezi
Americe se stejnym vyskytem (Worms 2001). V zapadnich zemich se prevalence
v 90. letech drzela zhruba od 2,7 do 7,4 na 100 000 lidi (pramér 5,3 na 100 000 lidi)
(Worms, 2001). U lidi se smiSenym plvodem je naopak riziko vzniku onemocnéni
podstatné nizsi nez u evropské populace (Johnston et al., 2006). Také v populaéni studii

z Kuby se ukazalo, ze mira onemocnéni byla o 60 % niz§i nez v evropskych
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a severoamerickych zemich, ukazujicim nizsi vyskyt ALS u lidi s hispanskym pivodem

(Zaldivar et al., 2009). Onemocnéni je pomérné vzacné a méné se vyskytujici.

Celozivotni riziko SALS u lidi starSich 70 let je zhruba 1 pfipad na 1000 osob
(Chancellor et al., 1993), ale pfesné&jsi je métitko 1 ze 400 osob (Johnston et al., 2006).
Vek, kdy se rozviji SALS u pacientl je v rozmezi 55-65 let s poc¢atkem ve véku 64 let
(Haverkamp et al.,, 1995). Konzistentni vyzkumy také ukazuji, ze castéji nemoc
postihne muze nez Zeny, a to pomérem muzi:zeny 1,5:1, ackoli nové¢jsi data spise
naznacuji, ze se pomér bude blizit rovnosti (Worms, 2001, Abhinav et al., 2007).
U pripadové studie v letech 1989 az 1998 Chiba (1992) zmapoval 330 umrti na ALS
u muzl a zen, kdy mira imrtnosti ALS byla vys$si u muzi nez u Zen v kazdé vékové

skuping, a stale se zvySovala s vékem do 75-79 let u muza a 80—84 let u zen.

U FALS je pocatek onemocnéni zhruba o 10 let dfive, nez u SALS a postihuje
muze a zeny rovhomeérne (Mulder et al., 1986). U této dédicné formy byva doba preziti
pomérné krat$i. VEk pro pocatek FALS ma normalni distribuci na Gausové kfivce,

kdezto u SALS je v€k zavisly na incidenci (Strong et al., 1991).

ALS je povazovano za onemocnéni postihujici star§i veékové kategorie. Pouze
u 5 % ptipadi je pocatek onemocnéni pied 30. rokem Zivota (Haverkamp et al., 1995),
ackoli jsou znamé i ptipady SALS u mladistvych. U bulbarni ALS je pocatek Castéjsi
u zen a v pozd¢jSim véku, kdy je zhruba 43 % pacientl starSich 70 let, ktefi maji
bulbarni  pfiznaky v porovndni s15 % mladsimi 30 let (Beghi
et al., 2007, Forbes et al., 2004). Juvenilni pocatek u ALS se pouziva v piipadech, kdy
nemoc propukne diive nez po 25. roku zivota (Hamida et al., 1990). Tento vyskyt je

ovS$em raritni.

5.3. Etiopatogeneze

U ALS neni znama jasnd pticina onemocnéni. Jaka je pfesna molekuldrni cesta
zpiisobujici degeneraci motorickych neuronit u ALS zlstava tajemstvim, ale stejné jako
u jinych neurodegenerativnich nemoci je pravdépodobna sloZitd souhra mezi mnoha
patologickymi molekularnimi mechanismy (Shaw, 2005). V potaz pfichazi nckolik
teorii, které patrné se vznikem onemocnéni souvisi, ale pfesna etiopatogeneze objasnéna
neni. Mezi vycet hypotéz, které vedou ke vzniku ALS napftiklad patfi mitochondridlni

dysfunkce transportu axonl, agregace toxickych proteinli, zhorSené proteinové
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degradace prionového typu, excitotoxicita, snizena neurotrofickd podpora
z neuronalnich bunék, oxidacni stres, hypermetabolismus, zanét, poruchy metabolismu

ribonukleové kyseliny (RNA), a RNA toxicita (van Es et al., 2017).

Teorie o vzniku jsou komplexni. Na onemocnéni se podili vice faktord jako
napiiklad genetické ¢i autoimunitni. Faktor zptisobujici ALS objeven nebyl, ale jsou zde
hypotézy, které dohromady tvofi celek vypovidajici vice o vyvoji tohoto onemocnéni.
Vétsinu forem ALS spojuje molekularni a bunéénd patologie zahrnujici degeneraci
motorickych neurond a pfitomnost intraneuronalnich inkluzi ubikvitin imunoreaktivni
(Ub-IR) a TDP-43 imunoreaktivni (TDP43-IR) (Leih et al., 1988). Mitochondrie
od pacientll s ALS vykazuji zvySené hladiny vapniku a sniZzenou aktivitu komplex
dychacich fetézci I a IV, coz implikuje poruchu metabolismu energie (Siklos

et al., 1996).

Vyzkumy zkoumajici enviromentdlni faktory nenaSly mezi témito Ciniteli
a vznikem onemocnéni ALS Zadnou vyraznou spojitost (Wijesekera & Leigh, 2009).
Mezi navrhované environmentalni rizikové faktory patii koufeni, expozice pesticidim
a organickym toxintim a elektromagnetické zafeni (van Es et al., 2017). Jedina spojitost,
kterd se ve studiich objevuje, je mezi ALS a koufenim. U kufdkil se v ptipadovych
studiich udéava relativni risk vzniku ALS onemocnéni okolo 0,8-1,67 V porovnani
s nekufdky, a odds ratio 1,6 nezavislé na véku, vzdélani a povolani
(Sutedja, et al., 2007, Weisskopf et al., 2004). Koufeni obsahuje mnoho toxickych latek,
které mohou zpiisobovat oxidativni stres a ten ma spojitost s patogenezi u ALS (Chiba
& Masironi, 1992). Relativni riziko umrtnosti na ALS u muza bylo 0,69 (interval
spolehlivosti 95 % (CI): 0,48, 0,98) pro kutfdky ve srovnani s t¢émi, co nikdy nekouftili
(Chiba & Masironi, 1992). U Zen se tato asociace mezi koufenim a zvySenym rizikem
umrti na ALS nepotvrdila. Dalsi zajimavy faktor se ukazal v retrospektivni studii
(Chio et al., 2005), kde u profesionalnich fotbalisti z Italie bylo zvysené riziko pro
rozvoj ALS. Riziko bylo piedevsim u mladsich jedinct a z neznamého divodu bylo toto

riziko vys$$i u hrac¢u, kteti hrali na pozici zaloznika déle nez 5 let.

Analyza registri zalozenych na populaci odhalila loglinedrni vztah mezi incidenci
a vékem nastupu. Ten, podobné jako rakovina, je v souladu s vicestupfiovym modelem
vzniku choroby, ktery prezentuje Sest dulezitych krokd, které postacuji k vyvolani

nemoci. Kazdy krok je zmé&nou odlisného patofyziologického procesu, z nichz posledni
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vyvolavd nemoc (van Es et al, 2017). Zde jde vidét propojeni genetickych,
environmentalnich a Zivotnich rizikovych faktori, které mohou ke vzniku onemocnéni

piispét a nastartovat jej.
5.3.1. Genetické faktory

FALS, ktera tvoii zhruba 5 % ALS onemocnéni a jeji forma je z ¢asti dédicna, je
zkouména pro mozné objasnéni genetickych faktort a jejiho vzniku. U 20 % ptipadi
S autozomaln¢ dominantni FALS a 2 % pacientd se SALS je patrnd mutace u genu
superoxidové dismutazy (SODI1) (Rosen et al.,, 1993). Mutace u genu nastane tim
zpusobem, ze se zvy$i toxicky vliv na samotny gen, nez aby doSlo k poskozeni
antioxidacni funkce u jiného enzymu SOD1 (Shaw, 2005). SOD1 je dulezity enzym
a antioxidant, ktery chrani bunky vystavené kyslikovym radikalim. Proto je ziejmé jeho
mutace vyznamnym faktorem, ktery k nemoci ALS pfispiva. Dalsi geny ptipisované
vzniku FALS jsou alsin (ALS2) (Hadano et al., 2001), senataxin (ALS4) (Chen
et al.,, 2004), membranovy protein spojeny s vezikulami (VAPB, ALS8) (Nishimura
et al., 2004), angiogenin (Greenway et al., 2004) a mutaci u pl150 podjednotky
dynactinu (DCTN1) (Puls et al., 2003). S familiarni formou ALS bylo spojeno vice nez
30 ruznych gent, coz vedlo k redefinici ALS jako klinicky a geneticky heterogenniho,
multidoménového neurodegenerativniho syndromu motorickych a mimo motorickych
systéml s mnoha zékladnimi patofyziologickymi mechanismy a rznymi klinickymi
subfenotypy (Swinnen & Robberecht, 2004). Mutace v genu TARBDP (kodujici TAR-
DNA vazebny protein TDP-43) umisténé na chromozomu 1p36.22 byla spojena se
vznikem FALS a SALS (Yokoseki et al., 2008). U SALS byly zaznamenany dalsi
mutace genl, jako napiiklad mutace KSP repeticni oblast v NEFH genu (kodujici

téZkou podjednotku neurofilamentu) (Figlewicz et al., 1994).

5.3.2. Excitotoxicita

Excitotoxicita zna¢i neuronalni poskozeni indukované nadmérnou produkei
glutamatu indukované stimulaci postsynaptickych glutamatovych receptorti, jako jsou
receptory N-methyl-D-aspartat (NMDA) na buné¢ném povrchu a receptory amino-
hydroxy-5-methylisoxasol-4 propionova kyselina (AMPA) (Shaw, 2005). Predpoklada
se, ze nadmérna stimulace glutamatovych receptori ma za nésledek masivni pfisun
vapniku do neuronill, coz vede ke zvySené tvorbé oxidu dusnatého, a tim k smrti
neurontl. U nékterych pacienti s ALS jsou hladiny glutamatu v mozkomi$nim moku
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zvySené (Rothstein et al., 1990). Timto procesem se neurotransmitery, jako je glutamat,
stavaji toxickymi, pokud jsou pfitomny ve zvySenych hodnotach. Dalsi potencidlni
excitotoxiny zahrnuji AMPA a kainat (Mitchell & Borasio, 2007). N&které vyzkumy
m¢ély snahu vytvofit nové terapie pomoci antioxidantt, tyto snahy vSak nebyly uspésné

(Orrell et al, 2007).

5.3.3. Oxidativni stres

Oxidacni stres byl dlouho spojen s neurodegeneraci a je zndmo, ze akumulace
reaktivnich forem kysliku (ROS) zptsobuji bunéénou smrt. Mutace genu pro
antioxida¢ni enzym SODI1 mohou zptsobit familiarni ALS. Vyznamny zdjem je
o zjisténi mechanismu vzniku postizeni antioxida¢niho enzymu SODI, ktery je
zakladem neurodegenerativniho procesu u ALS (Wijesekera & Leigh, 2009). Hypotéza
je podloZena nalezem biochemickych zmén odraZejicich poSkozeni volnymi radikély
a abnormalnim metabolismem volnych radikalti ve vzorcich mozkomisniho moku a post

mortem u pacienti s ALS (Ferrante et al., 1997).
5.3.4. Dalsi pFi¢iny

Shlukovani neutrofili bylo identifikovano jako dalsi faktor pfipisujici se k rozvoji
ALS. Pravé abnormalni akumulace neurofilamentt (vlaknitd bilkovinna struktura
v cytoplazmé neurontl) je projevem u neurodegenerativnich onemocnéni, véetné SALS
a FALS. Neurofilamentové proteiny spolu s periferinem (intermediarni vlaknity protein)
se nachdzeji ve vétSin€é axonalnich inkluzi motorickych neuronti u pacienti s ALS
(Corbo & Hays, 1992). ALS neni primarné autoimunitni onemocnéni nebo onemocnéni
s imunitni dysregulaci. Existuji dukazy, které ukazuji, jak zanétlivé procesy
a neuronové bunky mohou hrat roli v patogenezi ALS. Zda maji imunoterapie vliv na
onemocnéni a jeho 1écbu se teprve ukaze v budoucich klinickych studiich. U pacienta
s ALS byly post mortem na in vitro modelech pozorovany snizené hladiny
neurotrofnich  faktort  (napf. CTNF, BDNF, GDNF a IGF-1) (Anand
et al., 1995). U lidi bylo zjisténo, ze tfi mutace v genu VEGF (vaskularni endotelovy
rustovy faktor) jsou spojeny se zvySenym rizikem vzniku SALS (Lambrecht
et al., 2003). Nova metaanalyza ovSem neprokazala souvislost mezi haplotypy VEGF
a zvysila riziko ALS u lidi (Lambrecht et al., 2008). Smrt u motoneuronii u ALS
pfipominé apoptdzu, naprogramovanou drahu bunééné smrti. Patologickymi znaky ALS
jsou degenerace a ztrdta motorickych neuront s astrocytickou gliéozou a pfitomnost
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intraneuronalnich inkluzi v degenerujicich neuronech a gliich (Wijesekera & Leigh,
2009). Patologie hornich motorickych neuroni u ALS je zplsobena snizenim
Betzovych bunék v motorické klife (Brodmannova oblast 4), proménlivou astrocytickou
glidzou ovliviujici jak Sedou hmotu, tak zdkladni subkortikalni bilou hmotu motorické
kiry, a axonalni ztratou v sestupnych pyramidovych drahdch je cesta spojena

s myelinovou bledosti a gliozou kortikospinalnich trakti (Ince, 2007).

5.4. Klinicky obraz

Motoneurony jsou uspotradany v motorickém kortexu, v hlavovych nervech,
mozkovém kmeni a patefi, dolni motorické neurony inervuji svaly. Casto dochazi
k postizeni dolnich motorickych neurond, které vykazuji nizsi elektrickou drazdivost,
kterd vede ke spontdnnim svalovym zaSkubim. Jak degeneruji, ztraci synaptickou
konektivitu se svalem, ktery nasledné atrofuje (Longo et al., 2017). VétSinou se ALS
projevi na koncetinach, ale u bulbarniho typu neni vyjimkou, Ze jsou mezi prvnimi
pfiznaky problémy se zvykanim, mluvenim a polykanim. Amyotrofie odkazuje na
atrofii svalovych vladken, které jsou denervovany, protoZe jejich odpovidajici anteriorni
motoneurony degeneruji, coz vede k oslabeni postizenych svali a viditelnym
fascikulacim (Wijesekera & Leigh, 2009). Lateralni skler6za pak odkazuje na ztuhnuti
piednich a laterdlnich kortikospindlnich trakti, jelikoz motorické neurony v téchto
oblastech degeneruji a jsou nahrazeny gliézou (Rowland & Shneider, 2001). Glioza
vznikd, pokud dojde k poSkozeni tkané tim, ze se zmnozi predevSim astrocyty, které

maji pomoci v hojivych procesech.

Pfed nastupem slabosti se u pacienti muze vyskytnou fokalni dystonie
(svalové kontrakce koncetiny) a néktefi mohou mit kieCovité bolesti koncetin. Pacienti
mohou dlouho pfed nastupem nemoci citit mimovolni zaSkuby, kiece, ale ziidkakdy
jsou to samotné symptomy nemoci. Kdyz nemoc propukne, miZe se projevovat
asymetricky, ale na nezasazenych koncetinidch se dfive ¢i pozdéji slabost projevi
a vétSina pacienti dokonce progreduje vsymptomech do bulbarni formy
a respiratornich problémi (Wijesekera & Leigh, 2009). Poradi symptomi a jejich
projevovani se muze liSit. Pacient miiZe pocitovat problémy u prsti na ruce, noze, na
bradg, rtech a jak onemocnéni progreduje, zasazena je jemna motorika, a nakonec cela

paze a tak dale. Postupné se rozviji vSechny kombinace symptomd.
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Pacienti s bulbarni ALS maji problémy sfteci a artikulaci, které se mohou na
pocatku onemocnéni projevit az po poziti malého mnozstvi alkoholu (Wijesekera
& Leigh, 2009). Priznaky jsou tedy dost mnohozna¢né a nemusi na onemocnéni
V pocatecni fazi viibec poukazovat. Problém s artikulaci se mylné piisuzuje alkoholu.
Symptomy u koncetin se mohou projevit soucasné s bulbarnimi a ve vétsiné piipadi
tomu tak je do 2 let a pseudobulbarni symptomy mize doprovazet emocni labilita
a nadmérné zivani (Wijesekera & Leigh, 2009). U zhruba 5 % jsou patrné respiracni
obtize bez signifikantnich bulbarnich symptomt a problémi koncetin (De Carvalho
et al., 1996). Tito pacienti vykazuji ptiznaky respiraéniho selhani nebo no¢ni
hypoventilaci, jako je duSnost, ortopnoe (dechové tisenn vdzana na polohu v leze),
poruchy spanku, ranni bolesti hlavy, nadmérna somnolence béhem dne, anorexie,
snizena koncentrace a podrazdénost nebo zmény nalady (Polkey et al., 1999). U ALS
postihujici horni motoneurony je typickéd slabost v dolni obli¢ejové ¢asti, zptisobujici
problémy ptivienim rtl ¢i foukanim do tvafi a u pacientl se vyviji fascikulace (zaskuby
svalovych vlaken) jazyka a pohyby jazyka jsou kvili spasticité zpomaleny (Wijesekera
& Leigh, 2009).

Klinické rysy, pro jejichz standardni diagnostiku se pouzivaji tzv. El Escorial
kritéria (Brooks, 1994) a zahrnuji: znamky degenerace dolnich motorickych neurona
(slabost, fascikulace) v jedné ¢i vice oblastech (bulbéarni, kréni, hrudni, lumbosakralni),
Sifeni slabosti, fascikulace do jiného regionu je dulezitéjsi nez Sifeni zprava doleva nebo
naopak, znamky degenerace hornich motoneuronti, zvySené nebo klonické zaskuby,

spasticity, pseudobulbarni piiznaky v jednom nebo vice ze Ctyt regiond.

Na samotné onemocnéni se v pozd¢€jSich fazich pfimo neumira. U ALS byva Castou
pfi¢inou smrti respiraéni selhani a jiné plicni komplikace, které jsou k nemoci
pfidruzené. Mnoho komplikaci a symptomu se rozviji az béhem nemoci a veskeré usili
by mélo byt vénovano péci o pacienta, zlepSeni jeho kvality Zivota, 1éceni nové
vzniklych symptoml a udrzet pacienta CO nejvice sobéstacnym, dokud je to mozné.
S tim se poji 1 péce o duSevni zdravi jak pacienta, tak pecujicich, u kterych je bézny

rozvoj depresi a Gzkosti. Pé¢e by méla byt co nejvice komplexni.
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5.5. Diagnostika

Diagnostika u ALS je standardné provadéna neurologem, musi byt komplexni,
podrobna a zahrnout vySetfeni, ktera vylouéi jina neurologicka onemocnéni. Klinicky
obraz, ktery naznacuje, ze se jednd o onemocnéni ALS zahrnuje kombinaci nalezi
na hornich a dolnich motoneuronech, ktery nemtize byt vysvétleny zadnym jinym
onemocnénim  (patrné  z elektrofyziologickych ¢ zobrazovacich  pristroji,
mozkomis$niho moku), spolu s progresi souvisejici s neurodegenerativni poruchou, ktera
naznacuje ALS (Wijesekera & Leigh, 2009). Pokud méme u pacienta podezieni
na ALS, mélo by se na zaklad¢ klinickych vysetieni zjistit a zdokumentovat, zda ma
Vv oblasti dolnich motorickych neuront prokazatelné patologické nalezy a ptipadné
vylouc¢it jind onemocnéni. U vySetieni je vzdy potieba, aby bylo provedeno
neurofyziologické vySetfeni v doprovodu dalSich vySetfeni. U stanoveni diagndzy je
potieba definovat a vyloucit ptipadné dalsi poruchy periferniho nervu a svali, které
mohou mast pifi stanoveni diagndzy onemocnéni ALS. Pouze na jeho zaklad¢ bez
dalsich klinickych vySetfeni neni mozZné stanovit diagnézu. Denervace neboli ztrata
nervového zasobeni se projevuje jako zvySeny potencial motorické jednotky, dobou
trvani a amplitudou, a nestabilnim potencidlem motorické jednotky (Wijesekera
& Leigh, 2009). Pro stanoveni diagndzy ALS musi byt v nalezu pfitomna hypertroficka
vlakna v menSim poctu, nez je prumérny pocet tzv. targetoid fibers, znamky reinervace,
seskupeni vlaken v mirném nebo stiednim rozsahu a pfitomnost malého poctu

nekrotickych vlaken svalu (Brooks et al., 2000).

Diagnostika se provadi dle kritérii El Escorial (Brooks, 1994), které obsahuji
vSechny potiebné informace od vySetieni, symptomu potiebnych ke stanoveni diagnozy,
rozliSeni druhtt ALS a presnych symptoml u jednotlivych typt, které musi pacient
vykazovat, aby mu byla diagnostikovdna ALS. Pro potvrzeni diagnézy je potieba, aby
pacient vykazoval degeneraci dolnich motorickych neuronti, degeneraci hornich
motorickych neuronii a progresi symptomi do ostatnich oblasti. Naopak nesmi byt jina
moznost, jak jinak vysvétlit z elektrofyziologickych vySetfeni zndmky degenerace

hornich a dolnich motoneuront, ¢i ze zobrazovacich zafizeni.

U vySetfeni se pacient posila na elektromyografii (EMG), laboratorni testy,
zobrazovaci metody ¢i lumbalni punkci. NeZ se diagnostikuje onemocnéni ALS, miiZe

to byt zdlouhavy proces pravé kvili specifickym obtizim, které mohou znalit jina
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onemocnéni. To mlize mit za nasledek Spatné zvolenou 1écbu. Tato 1écba mize vést ke
zhorSeni stavu pacienta, ktery je 1é€en pro jiné onemocnéni. Obvykle uplyne delsi doba

od prvnich projevli onemocnéni, az k finalni diagndze.
5.5.1. Elektromyografie

Vysledky samotného vySetieni (napt. dikaz o chronické denervaci) na EMG
nejsou pro stanoveni diagnézy dostatecné a musi byt interpretovany s ohledem na
historii pacienta a klinické néalezy (Wijesekera & Leigh, 2009). EMG poskytuje dikaz
o dysfunkeci dolnich motorickych neuront, ktera je nutnd pro podporu diagnozy ALS,
a m¢la by byt nalezena v nejméné dvou ze Ctyi oblasti centralni nervové soustavy:
mozkovém kmeni (bulbarni / kranidlni motoneurony), kréni, hrudni nebo lumbosakralni
miSe (motorické neurony piedniho rohu) (Wijesekera & Leigh, 2009). Pokud chceme
diagnostikovat zmény v mozkovém kmeni, pro diagnostiku staci zmény v EMG pouze
u jednoho svalu jako naptiklad jazyka, svali obli¢eje ¢i Celisti. U hrudni michy jsou
patrné zmény V paraspindlnich svalech pod T6 a bfisnich svalech, pro kréni a
lumbosakralni oblasti michy musi na EMG vykazovat zmény dva svaly inervované

riznymi koteny a periferni nervy (Wijesekera & Leigh, 2009).
5.5.2. Dalsi vySetieni

Dalsim dilezitym vySetfenim je pouziti zobrazovacich metod pro vylouceni
strukturdlnich 1ézi, které mohou napodobovat ALS a napodobovat zndmky postizeni
hornich a dolnich motoneuront (Wijesekera & Leigh, 2009). Magnetickd rezonance
(MRI) je uziteny nastroj pro diagnostiku a odhalovani ptipadnych 1ézi. Nejtypictéjsim
nalezem u ALS byva hyperintenzita kortikospinalnich traktd na T2 a je nejlépe
vizualizovan v mozku a mozkovém kmeni a v mensi mife v mise (Thorpe et al., 1996).
U zobrazovacich metod musi byt patrné alesponn minimalni abnormality u kosti, lebky
a patefnich kanalk v nalezu a minimalni abnormalita v hlavé, miSe a u myelografie
michy (Brooks et al.). V pfipad¢, Ze klinické a elektrofyziologické nalezy ALS
neprokazaly, je mozné pro podrobnéjsi vysetieni a Uiplné vylouceni onemocnéni provést
svalovou biopsii k prokazani dysfunkce v dolnich motoneuronech (Wijesekera & Leigh,
2009). Biopsie kosternich svalii, periferniho nervu ¢i jiné tkan€ nejsou pro diagnostiku
nutné, pokud klinicky, elektrofyziologicka ¢i laboratorni vySetfeni odhalily zmény

typické pro ALS (Brooks, 1994).
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5.5.3. Diferencialni diagnostika

Pro spravnou diagnostiku je nutné zvazit dal$i moznd onemocnéni se stejnymi
symptomy ¢i pfiznaky. Mezi onemocnéni s podobnymi symptomy patii zejména
multifokalni motorickd neuropatie, cervikalni myopatie, Kennedyho nemoc nebo
myasthenia gravis. Multifokdlni motorickd neuropatie je charakterizovana doslova
imitaci pfiznakti ALS s kondukénim blokem, jehoz nalezeni je pro vylouceni zasadni.
Nejvice je neuropatie bez senzitivni poruchy charakterizovana v brachidlni oblasti.
Na rozdil od ALS je IéCitelna imunoglobuliny nebo jinou vhodnou formou
imunosupresivni 1€cby (So, 2014, Pestronk et al., 1988, Slee & Donaghy, 2007).
U cervikalni myopatie byva na hornich koncetindch periferni nebo smiSeny motorickych
deficit diky kompresni myelopatii ve vysi C3—C5, kdeZto na dolnich koncetinach
centralni spasticka 1éze, ktera je charakterizovana Babinského reflexem. Casto je také
pfitomna porucha svérace mocového méchyie i rektalniho svérace. Na rozdil od ALS
chybi bulbarni syndrom a objevuji se poruchy senzitivity (Sadasivan et al., 1993, Lyu
et al., 2004). Kennedyho nemoc neboli bulbospinalni svalova atrofie pfipomina ALS,
zvlasté jeji bulbarni variantu s pomalym pribéhem. Ptfiznaky jsou zejména staticky
tremor koncetin, svalové kiece a gynekomastie. Na rozdil od ALS obtize Casto zhorsi
chlad (Finsterer & Soraru, 2016, Sperfeld et al., 2002). Myasthenia gravis miize byt
obcas charakterizovana bulbarnim syndromem s dysfagii bez o¢nich projevi, které jsou
pro toto onemocnéni typické. Pouze v tomto ojedinélém piipadé je mozné ji zaménit
za bulbarni variantu ALS (Stétkafova et al., 2018). V posledni fadé nesmime
zapomenout ani na sekundarni formy ALS (zanétlivé, paraneoplastické), kde na rozdil
od ALS je moznost prokazat ptivod zakladniho procesu, naptiklad tumor nebo zanét.
Priib¢h neni stale progredujici, jen mirné fascikulace. U paraneoplastické formy mize

byt pfitomna i senzitivni neuropatie (Stétkafova et al., 2018, Melé et al., 2018).
5.6. Terapie a moznosti 1é¢by

Lécba pacientll je velmi obtizna a bohuzel, neexistuje terapie, ktera by nemoc
dokazala vylécit ¢i zabranit jejimu postupnému zhorSovani. Lécivem, které se v 1é€bé
ALS pouziva a ma prokazany efekt na prodlouzeni zivota pacienti je riluzol. Jak riluzol
funguje neni presné¢ jasné, ale mél by zahrnovat interferenci s odpovédmi
zprosttedkovanymi NMDA receptorem, stabilizaci inaktivovaného stavu napétové

fizenych sodikovych kanali, inhibici uvolfiovani glutamatu z presynaptickych terminalt
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a zvyseni absorpce extracelularniho glutamatu (Distad et al., 2008). Dle vyzkumu se
prokazalo, ze 100 mg riluzolu pravdépodobné prodluzuje pteziti o 2-3 mésice, pokud ho
pacienti uzivaji po dobu 18 mésict (se symptomy projevujici se méné€ nez 5 let) (Millet
et al., 2012). Riluzol obecné nema vyraznéjsi vedlejsi ucinky a pokud ano, nejéastéjsi
jsou astenie (télesna slabost), nauzea, gastrointestinalni poruchy a abnormalni testy
jaternich funkci, a proto by béhem 1é¢by méla byt funkce jater pravidelné monitorovana

(Bensimon & Doble, 2004).

Existuji 1 dal$i moZnosti terapie u ALS. Edaravon se ukazuje jako dal§i moznost
volby. Stejné jako u riluzolu, tak ani u edaravonu neni znam jeho mechanismus ucinku.
Predpoklada se, Ze mulze mit antioxida¢ni UcCinek, pifesnéji vychytavani volnych
radikal, které mohou vést k poskozeni motoneuronti oxidativnim stresem.
Ve vyzkumech se podaval denné v davce 60 mg v pomalé infuzi po dobu 60 minut.
Délka terapie byla vzdy 14 dnt a poté nasledovala 14 dni pauza (Radicava, n.d.).
Z nezadoucich uc¢inkt se nejcastéji objevovaly poruchy chiize, bolesti hlavy, ekzém
a astmaticky zachvat u predisponovanych pacientii (Radicava n.d, FDA n.d). Nejvice
dikazi o ucCinnosti léku je dostupnych pro I[é¢bu u ranych fazi ALS (Shefner
et al., 2020). Pfesto se edaravon doporucuje pouze jako dopliikovou 1é¢bu k riluzolu
(Abe et al., 2017, Hardiman & van den Berg, 2017).

Jako dalsi terapeutickou alternativu lze pouzit arimoclomol. Arimoclomol je
experimentalni latka, ktera vede k opé&tovné aktivaci proteint tepelnym Sokem, které se
podili na etiopatogenezi ALS, jelikoz SODI1 tyto proteiny deaktivuje (Batulan
et al., 2003). V in vivo studii u mysi bylo dosazené oddaleni progrese onemocnéni
a prodlouzeni délky zivota o 22 % (Kieran et al., 2007). Perspektivné se diky lepsi
znalosti etiopatogeneze jevi genova terapie zejména ve spojitosti s tzv. operacné-
aktivacni metodou. Jedna se o zcela novou metodu aplikace 1éCivych latek, na které
spolupracovali ¢esti védci z Ustavu Zivoéisné fyziologie a genetiky Akademie véd
Ceské republiky s Kalifornskou univerzitou v San Diegu. Zjednodusené se jedna
o specialni metodu dopravy geneticky upraveného vektoru do michy dospélého jedince,
ktery vede k zastav€é progrese onemocnéni, nebo dokonce zabrani jeho celkovému
rozvinuti. Vyhoda tohoto terapeutického postupu je, ze ALS mulze byt zplsobena
nékolika typy mutaci a na zéklad¢ t€chto mutaci lze pfipravit odpovidajici terapeuticky

vektor (AVCR, n.d., Bravo-Hernandez et al., 2020).
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Jak jiz bylo zminéno, castym problémem u ALS je nedostatecna vyziva
a dehydratace u pacientl, kteti maji bulbarni formu a problémy s polykdnim
¢i zvykacimi svaly. To vede ke slabostem, které mohou nemoc urychlit a stav pacienta
zhorsit. Dulezita je proto Uprava stravy a jejiho slozeni, ptfipadné zavedeni sondy

perkutanni endoskopické gastrostomie (PEG) nebo nasogastrické sondy (NGT).

v

Nejucinngjsi je, pokud je péce komplexni a poskytuje ji multidisciplindrni tym
fyzioterapeutdi, ergoterapeutl, logopedl, respiracnich specialistli, dietetiku,
gastroenterologti, socidlnich pracovniki, rodinnych 1ékaiti, neurologi a rehabilita¢nich

specialistti (Rooney et al., 2015).
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6. Neuropsychologicka vySetireni u ALS

Neuropsychologické vySeteni se zamétuje na vykonnost jedince v jednotlivych
oblastech kognice. Mapuje napiiklad pamét, pozornost, verbalni schopnosti, exekutivni
funkce, zrakové-prostorové schopnosti ¢i socialni kognici. Priibéh a metody vysetfeni se
stanovi na zékladé “poptavky” od lékafe ¢i vyhodnoceni stavu pacienta po prvotnim
kontaktu s nim. Vysetfeni miize byt uzce zaméfené pouze na urcitou oblast rozumovych
schopnosti (pozornost, pamét’ atp.). VétSinou je vSak dulezité zhodnotit stav komplexné.
Naruseni se velmi Casto propléta, a tak pokud ma pacient narusené exekutivni funkce,
velmi pravdépodobné bude naruseno i jeho psychomotorické tempo. Tato vySetieni
byvaji dilezitou soucasti zhodnoceni aktudlniho stavu pacienta, pokud je u n& zména
funkCnosti v nékteré oblasti ¢i podezieni na zhorSeni stavu jednotlivych oblasti.
ZhorSeni miize byt v disledku onemocnéni, traumatu hlavy, neurodegenerativnich
onemocnéni, €1 intoxikace. Diky t€émto vySetfenim jsme schopni zjistit funkénost mozku
a vykon v kognitivnich doméndch. Tato vySetieni pfina$§i moznost vylouceni zmén
v kognici nebo naopak jejich potvrzeni, zjisténi patologie, posouzeni diferencialni
diagnostiky. Kognitivni vykon ovlivilujici nervovou soustavu mizeme meéfit pied
a po operaci, a rozli§it tak druhy poskozeni u organickych poruch ¢i naduzivéani
navykovych latek. Zhodnoceni nam muze dat jakousi predstavu o stavu pacienta
a mozném prognostickém vyvoji jeho stavu, pokud ho budeme pravidelné sledovat.
Vysetteni zahrnuje jak kvantitativni ¢ast, a to samotné testovani, tak kvalitativni, kdy
béhem rozhovoru psycholog mapuje stav pacienta, jeho obtize a fungovani
v kazdodennim zivoté. Vysledky potom tvoii uceleny pichled o schopnostech pacienta

v jednotlivych doménach a moznosti vytvoreni kognitivniho planu a rehabilitaci funkci.

Vysetteni rozumovych schopnosti u onemocnéni ALS nejsou neobvykla. ALS je
sice onemocnéni postihujici motoneurony a neovlivilujici intelekt pacientli pfimo,
nicméné, u nékterych se obtize v kognici mohou vyskytnout. Rozsah a intenzita se
u pacienti 1isi. Nékdy jiz do péée prichazeji s postizenim urcité kognitivni domény jako
sekundarniho projevu v duasledku nemoci. Testovaci proces je naro¢ny, pacienty
doprovazi motorické a feCové problémy, a najit vhodny diagnosticky nastroj mize byt
pro psychologa problematicky a naro¢ny ukol. Vysledky testi mohou byt postizenim
pacienta vyznamné zkresleny v jeho neprospéch. Pokud se pii vySetfeni prokaze deficit
Vv rozumovych schopnostech, opét se dozvime dalsi informaci, kterd velmi
pravdépodobné znaci to, ze ALS bude progredovat rychleji.
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Velmi c¢asto se u pacienti nejprve rozvine FTD ¢i dojde k behaviordlnim
zménam. Ve svete existuji riizné testy, které se pro pacienty s ALS pouzivaji a nemusi
byt vzdy prizpisobeny stran postizeni provazejici ALS. Mezi tyto testy patii
napt. Adenbrooksky kognitivni test (Hodges, 2006, Hummelova-Fanfrdlova
et al., 2009), MMSE (Folstein et al., 1975), MoCa (Nasreddine et al., 2005, Bartos
et al., 2018). Pacienti se velmi Casto rychle unavi, a proto je standardizace ECAS Sance
na rychlé screeningové vySetieni mapujici vSechny hlavni kognitivni domény.
jestlize pacient neni schopen ulohu bez zkresleni vysledkii vyplnit. U osob
s kognitivnimi / nebo behavioralnimi problémy je dilezité identifikovat pokrocilé

zmény co nejdiive v pribéhu onemocnéni.

Pecovatelé, Clenové rodiny, a 1 odborny personal by mél byt poucen o tom,
co nemoc obndsi a co ofekavat od stavu pacienti s ALS. Pokud n€kdo z lécebného
personalu zpozoruje u pacienta zmény v reakcich, chovani ¢i kognici, muze
neuropsycholog informace z vySeteni pouzit pro kognitivni a behaviordlni zhodnocenti,
a najit nejucinnéjsi zplisob prace s pacientem s ALS, vyuziti jeho silnych a slabych
stranek pro kazdodenni potteby. Neuropsychologickd vySetfeni mohou poskytnout

vvvvvv

a feSeni jeho funkcnosti.

6.1. Profil kognitivniho deficitu u ALS

Profil kognitivniho deficitu byva u pacienti velmi individualni. Néktefi mohou
mit problém s komunikaci, a to bud’ pisemnou formou, motivaci pro komunikaci,
kognitivnimi schopnosti souvisejici s fe¢i ¢i vyjadfovanim slov a zvukl (Bongioanni,
2012). U né&kterych pacientl je kognice zachovana, u jinych mize dochéazet ke vzniku
demence, casto FTD, kde je naruSeno chovani a exekutivni funkce. Jednotlivé domény
mohou byt zasazeny nezavisle na vzniku syndromu demence. Proto je velmi dulezité,
aby se na zmapovani rozumovych schopnosti vyhradilo dostatek ¢asu a prob&hla

pfiprava na neuropsychologické testovani ve formé vybéru vhodnych metod.

Zmény jsou u pacienti s FTD vyznamné manifestovany v exekutivnich
funkcich. Pacienti mohou mit problém se nové véci ucit nebo zvolit vhodnou strategii
spojen s postizenim frontdlnich lalokii a exekutivnich funkci. Tato doména byva
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u pacientll také vyznamné zatizena. Problémy se mohou objevovat v poznavani
komplexnéjSich ~ obliceju, tvari nebo postav. Postizena byva také feé
¢i psychomotorické tempo. Velkou doménu ale tvoii exekutivni funkce, verbalni
fluence, fe¢, socialni kognice a verbalni pamét’ (Phukan et al., 2012). Verbalni uceni
a skory v pamétovych testech koreluji s ubytkem bilé hmoty ve fornixu (Sarro
et al.,2011). Dysartrie a problémy s polykadnim komplikuji fe¢ u pacientii. Pamét’ mtze
byt zhorSena, a to jak verbalni, tak sluchova, pfestoze to nebyva typickym fenoménem
u profilu kognitivnich deficitti (Abrahams et al., 2000). Vyzkumy naznacuji, Ze poruchy
v paméti mohou byt ovlivnény pravé dysfunkci v oblasti exekutivnich funkci, velmi
ziidka se u ALS objevuje izolovana porucha paméti (Strong, 2017). Kognitivni vykon
se na rozdil od vyrazné progrese v degeneraci motoneuroni ne vZdy vyznamné zhorSuje
a zustava velice podobny jako na zafatku onemocnéni (Ringholtz et al., 2005).
Dysfunkce v kognici byla u ALS spojena s progresivnéjsim onemocnénim a horsi
prognozou, kterd vedla ke krat§i dobé pieziti (Elamin et al.,, 2011). U pacientl
s kognitivnimi zménami je patrnd zména v objemu Sedé hmoty ve frontdlnich
a temporalnich lalocich, v mozkové kiife a bazalnich gangliich (Mioshi et al., 2013). Je
potieba pomoci diferencidlni diagnostiky vyloucit vznik kognitivniho onemocnéni
nezavislého na ALS, jako mlze byt organicka porucha, tumor, Alzheimerova choroba

¢i cévni mozkova piihoda.
6.2. Profil neuropsychiatrickych projevi u ALS

U nékterych pacientli dochazi také ke zménam v oblasti chovani. MlizZe se ménit
jeho intenzita a osobnost. Nejéastéj$i behavioralni zménou u ALS je apatie (Lillo
et al., 2011). Pacienti mohou ztrdcet motivaci a iniciaci a chovat se necinng.
V pozdéjsich stadiich mohou pacienti vykazovat obsedantni a agresivni chovani
(Marconi et al., 2012). Neuropsychiatrické pfiznaky se mohou u pacientll objevovat
pfed samotnym onemocnénim a piekryvat se s FTD. Dalsi ptiznaky, které se projevuji
je zejména impulzivita, nedostatek ndhledu a planovéni, snizeny zajem o hygienu,
podrazdénost, smutek, strach, hnév ¢i snizena empatie (Burke et al., 2017). Vzhledem
k postizeni exekutivnich funkci je zvySend sebestfednost pochopitelnym piiznakem.
Piibuzni také Casto zmifiuji problém se snizenou empatii u pacientll. To mize vést
Kk naro¢nym situacim a v rodinach a neporozumeéni na obou stranach. Vyostiené situace

mohou byt psychicky naro¢né jak pro rodinu, tak stresujici pro pacienta.
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Zaznamenavame tedy Sirokou Skalu jak fyzického omezeni, tak zménu
v psychice. To ma i své dopady na okoli a socidlni zapojeni jedince. Pacienti paradoxné
oproti jinym pacientim s chronickou diagndézou nevykazuji vysoké procento
depresivnich onemocnéni. U pacientl se jako pro diagnostiku deprese rizikovy ukézal
rok pied a rok po diagnostikovani ALS (Roos et al., 2016). Ukazalo se, ze to plati i pro
dalsi psychiatrickd onemocnéni, a to zejména schizofrenii, bipolarni poruchu, tzkosti,
které mohou diagnézu predchazet az o 5 let (Turner et al., 2016). To, Ze pacienti nemusi
v dotaznicich na zjiStovani deprese skorovat v kritickych c¢islech neznamena,
7ze bychom se o jejich dusSevni zdravi neméli zajimat, a ze pacient diagndézou neni
ovlivitovéan. Co je vSak patrné je zatiZzeni tizkostmi, pocity beznadéje a sebevrazednymi
myslenkami (Kurt et al., 2007). U pacientii se také objevuje pseudobulbarni afekt, kdy
nekontrolovatelné brec¢i nebo se sméji (Woolley, & Rush, 2017). Pla¢ si pak mohou
pecujici mylné spojovat a zaméiovat za jiz zminénou depresi. Pti diagnostice je diilezité

umét oddelit zmény, které jsou spjaté s diagndzou a izolované poruchy.

6.3. Profil funk¢niho postiZeni u ALS (aktivity denniho Zivota)

Diky naruseni kognitivnich funkci a behaviordlnim zméndm spolu s fyzickou
slabosti se pacienti stavaji mén¢ sob&staénymi a vice zavislymi na svém okoli. Diky
behaviordlnim zménam mohou pacienti ztracet zajem o okoli, aktivity, které be&zné
délali a rutinni ¢innosti jako péce o hygienu ¢i zachovani denniho rezimu. Progredujici
fyzické postizeni jim navic nedovoluje vykonavat préci, sporty, a zaliby, na které byli
zvykli. Dle vyzkumi ale neni motorické postizeni hlavnim determinantem kvality
Zivota, ale je to praveé socialni podpora okoli a copingové strategie, na které se pacient
adaptoval (Benbrika et al., 2019). Dilezité je zachovéani (v ramci moznosti) zdravého
psychosocidlniho Zivota. Je dobré sledovat, zda je pfitomno, poptipadé jak moc je
naruseno sebeuvédomovani. Pacienti, které trapi fecové obtize mohou odtrzeni
od socialniho Zivota zmirnit a vyfeSit vyuzivanim hlasové aplikace na tabletu
nebo smartphonu a udrzet tak komunikaci s okolim. Zapojeni pacienti do bézného
Zivota a snazit se je co mozna nejdéle udrzet v socidlnim prostfedi mize napomoci

jejich psychickému stavu.
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6.4. Psychologické intervence a psychoterapie u ALS

Pecujici a pacienti mohou byt ohrozeni depresi, izkostmi ¢i sebevrazednymi
myS$lenkami. V 1é¢bé symptomti onemocnéni by méla mit své opodstatnéné misto
i psychoterapie. Naval emoci, velice zdvazna prognoza a diagnéza mohou u pacienta
Vv takové stresové mife prispét ke kratsi dobé preziti. S nemoci se poji velmi silné pocity
jako osamélost, vyrovnavani se situaci, pocity, Ze je pacient na obtiz. Ty si zaslouzi byt
vidény a pokud mozno byt v ramci pacienta ptijaty a zpracovany. Stres je spojen se
zvySenou mortalitou, a predevSim také zhorSenou kvalitou Zivota (Gould

et al., 2015). To se prokazalo i u onemocnéni ALS (Kurt et al., 2007).

Terapeut by mél s pacientem a rodinou pracovat pfedevSim na piijeti diagnozy
a pocitli, které stouto situaci pfichdzeji. Dulezitd je otevienost, vyslechnuti
a nedirektivnost terapeuta, jako je tomu v na ¢loveéka zamétené terapii (PCA). Presto, Ze
je tak podstatné dat pacienttim psychickou oporu v kone¢né fazi jejich Zivota, vyzkumy
zamétené na ruzné druhy terapii u ALS vSak chybi. Pfitom ze studii bylo zlepSeni

kvality zivota pacienti jednozna¢né prokazano (Gould et al., 2015).

Vyzkumy se predev§im zaméiuji na kognitivné behavioralni terapii (KBT),
a dokonce i hypnozu. Intervence zamétené na hypnozu a sugesci s fizenou imaginaci
snizovaly uzkosti a deprese pacienti (Gould et al., 2015). O podrobny vyzkum, jaky
vliv ma KBT terapie na ALS pacienty a pecujici, se zajimala Perézova (2014).
Psychoterapie byla provadéna 1 tydné a zacala po 4 mésicich od sdéleni diagndzy.
V terapii se dbalo na zlepSeni kvality zivota, copingovych strategii pacienta, na celkové
zapojeni rodiny, vyjadfeni emoci a posileni pacientova ega. UZzasnym piispévkem
tohoto vyzkumu bylo také zaméfeni se na pacienty s verbalni poruchou a zhorsenou
schopnosti komunikace (Castd u ALS), zapojeni alternativni a augmentativni
komunikace (AKK). AKK umoznila praci s pacienty a ti si intervenci pochvalovali.
Zlepsila se jejich aktivita, interakce s rodinou, snizilo se psychické napéti a udrzeli si
svoje sebevédomi. Tento vyzkum nastinil, jakym smérem by terapie a jeji vyvoj pro
pacienty s verbalnimi poruchami mohl smétovat. Kurt et al. (2007) na kazuistikach
pfedstavil mozné psychologické intervence pro pacienty, ktefi nemohou mluvit

a dorozumivaji se pouze signaly ano/ne.
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Velmi piiznivé vysledky intervenci prodluzujicich dobu pfeziti pacientid se
ukazalo zvysSeni indexu télesné hmotnosti (BMI) a diraz na stravu. Nizké BMI
a snizend vaha snizuji dobu pfeziti. Pacienti jsou casto podvyziveni, dochézi
k atrofovani svald a pfijem potravy mize byt zkomplikovan i problémy s polykanim
a zvykanim. Existuje stale vice dukazl, které naznacuji, ze vyss$i pre-morbidni BMI
a udrzovani BMI, dyslipidémie a vyvazena vyziva je spojena se zlepSenym vysledkem
u ALS. Zatimco soucasnad data hodnoti dopad dyslipidémie na vysledek doby preziti
u ALS jako protichlidny, pfinos zvySeného pre-morbidniho BMI, stabiln€ udrZzovaného
BMI a vysokého tuku u ALS je pozitivnimi vysledky ve vyzkumu vice konzistentni
(Ngo et al., 2014). Vyzkum Dorsta et al. (2013) ukazuje, Ze t€lesna hmotnost pacientli
S ALS se stabilizuje 1 po mirném zvyseni vysoce kalorického dopliku stravy a pozitivni
vysledky se dostavily uz po 4 tydnech (Dorst et al., 2013). To naznacuje, ze zvoleni
terapeutického pouziti vysoce kalorickych doplnkti stravy by mélo byt zvazeno. Pro
pacienty se ukazala pfizniva i fyzick4 aktivita a zapojeni pacienta v rdmci jeho moZnosti
do béZnych aktivit (Patel & Hamadeh, 2009). Intervence a 1écby jsou zaméfeny na
zvladdni symptomil, vzdélavani pacienti s ALS a jeji rodiny, a na identifikaci

kompenzacnich pomtcek, pfistupt a strategii.

Lécba psychickych symptomi byva ¢asto opomijena a diiraz by se m¢l brat na
spravné identifikovani depresivnich ptiznakl a jejich 1écbé. U jakychkoli termindlnich
diagn6z byl mél byt 1ékat v pozoru a pocitat se zhorSenim psychiky u pacienta
a pecujicich. V terapii byla opét pouzita KBT terapie. Novou moznou intervenci pro
pacienty s ALS — Managing Cancer and Living Meaningfully, ozkousel Oberstandt
et al. (2018) v nejnov¢jsim vyzkumu ohledné psychologickych intervenci u ALS. Jedna
se 0 semi-strukturovanou, individualni psycho-onkologickou kratkodobou 1écbu pro
zmirnéni stresu a zlepSeni kvality Zivota. Hlavnim cilem u této terapie je snizit obavy ze
smrti, posilit komunikaci s tymem Iékatii a zvySit nadé€ji u pacienta a schopnost vidét
Vv zivot¢ smysl. Intervence byla sestavena na zakladé¢ empirickych dat, klinickych
pozorovani a tradi¢nich teoriich (Oberstandt et al., 2018). Intervence Se sklada ze 3-8
sezeni, ktera trvaji 45-60 min a jsou provadény po dobu 6 mésici. Dle vyzkumu by tato
intervence mohla byt vhodnou variantou pro ALS pacienty a mohla by nabidnout

Sirokospektrou péci.
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O ALS mame s rozvojem veédy a vyzkumu stale vice informaci. Jejich mnozstvi
bohuzel k dneSnimu dni nesta¢i pro rozkliCovani jasné pfi¢iny tohoto nelehkého
onemocnéni a pouziti cilené 1écby. Vznikd spousta vyzkumi zaméfujici se na mozné
biologické, genetické priCiny a vyuziti terapii, které zabiraji u jinych motorickych
¢i jinych onemocnéni. Napii¢ vyzkumnymi intervencemi na zlepSeni kvality zivota
pacientli a jejich psychickou zatéz se ukazuje jejich vyznamnost, ackoli je jich stale
poskromnu. Ve zdokumentovanych vyzkumech se zaméfenim na psychiku, stravu
a aktivitu se ukazuji jako ptiznivé. Tato kombinace se ukazuje jako nejlepsi mozna pro
zkvalitnéni Zivota pacienti s ALS a del§i pteziti. Pfesto, Ze je toto onemocnéni
nevylécitelné a rychle progreduje, snaha o zlepSovani Zivota pacienta a diistojné proziti
tohoto nelehkého obdobi by méla byt tim hlavnim, co alespoii muZzeme s dneSnimi
poznatky o ALS ud¢lat. Intervence ohledné stravy a zvySovani BMI by mély mit
pozornost vyzkumu a snazit se o dal§i klinické studie, stejné jako vyvoj
psychologickych intervenci. Mohly by byt pouzivany v praxi a jejich ptinos by mohl

vést k prodlouzeni a zkvalitnéni pacientova Zivota.
6.5. Role psychologa a pomocnych profesi v diagnostice ALS

Psycholog by mél hrat dalezitou roli pifi celkové diagnostice a rehabilitaci
pacienta s ALS. Psychicka zatéz je jak pro pacienty, tak pro pecujici enormni. Primarni
péce o pacienty s ALS by méla byt nejen diagnosticka, ale i terapeuticka. Zhodnoceni
kognice pacienta miZze napomoci v dal$i 1é¢b¢ pacientovych piiznaki a sekundarnich
diagnoz. Zachycenim zmén v kognici se miizeme pokusit zpomalit patologické zmény
mozku a zaroven daji vétSi porozuméni celkovému stavu pacienta a jeho chovani.
Psycholog by mél na zaklad¢ testovani pacienta priblizné urcit, v jakych oblastech ke
zméndm kognice dochazi a jak vyrazna tato zména oproti normam je. Nasledna
rehabilitace mlze zajistit alesponl trénink funkci, vymezeni moznosti pacienta a prace

S nim.

Psycholog by se mél umét ptizplsobit potfebam pacienta a rodiny a byt po ruce
na doprovazeni timto nelehkym obdobi. Dulezité¢ je pomoci rodin€ najit jejich silné
stranky. Jak pecujicich, tak pacientii. Rodiné¢ by mél pomahat zorientovat Se V situaci
nejen emocni, ale také socidlni. Dulezité je uvédoméni si jejich kapacit a moznosti.

Snaha by mé&l sméfovat k cili vymyslet intervence, které by mohli roding uleh¢it souziti.
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Zapojeni socidlnich sluzeb a pomocné péce by davalo prostor pro starost o dusevni

zdravi a psychickou hygienu pecujicich.

Pro maximalizaci péce o pacienty s ALS je dobré zapojit i dalsi odborniky, jako
fyzioterapeuty a ergoterapeuty. Fyzioterapie u pacientli mize pomoci ke zpomaleni
atrofie svalli a progresi onemocnéni. Jak jiz bylo zminéno, pohyb se prokazal jako
pozitivni faktor ovlivitujici ALS. Fyzioterapie se zaméiuje na individudlni problémy
pacienta. Mize jit o dechova cviceni a zlepSeni dechu, uvolnéni svall, zlepSeni
flexibility kloubd, svalli a posilovani. Cviceni je dobré pro udrzeni kondice pacienta,
jeho vytrvalost a svalovy rozsah. Jak nemoc progreduje, méni se i fyzioterapie

a jeji zaméfeni.

Dalsi pomocnou slozkou pro pacienta muze byt logoterapeut, nutricni poradce
Ci ergoterapeut. Ergoterapii je dobré vyuzit zejména v pokrocilém stadiu pro vybér
kompenzaénich pomticek, nacvik sebeobsluhy a promysSleni Gprav v domacnosti.
Logoterapeut s pacienty procvicuje fec a uci pacienta techniky, které mize pacient sam
doma trénovat. Jde ptfedevS§im o posileni obli¢ejovych svalt, vzhledem Kk vyskytu
problémtli ste¢i a polykani. Nutricni terapeut pomaha s vybérem vyvazené stravy
a dobré konzistence. Pacienti maji ¢asto problémy s polykdnim a piijmem dostatecné¢ho

mnozstvi zivin. To se na negativnim vyvoji onemocnéni také podepisuje.
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Vyzkumna c¢ast
1. Cile vyzkumu

Jelikoz jedinci s kognitivnimi deficity s nartstajicim veékem populace bude
pribyvat, je vyvoj novych diagnostickych metod Zadouci. ECAS navic neobsahuje
motorické komponenty, a umozni tak otestovat $ir$i mnozstvi pacienti bez nasledného
zkresleni vysledkti. To by bylo pro vyuziti v klinické praxi velkych piinosem. Test je
ptelozen z anglické verze. Vyzkum si kladl za cil vytvofit normativni data pro ECAS na
eské populaci, diky ¢emuZ by se mohl test zaéit pouzivat v Ceské republice v klinické
praxi. Prozkoumanim a porovnanim vysledki zdravé populace, je mozné sestavit
vazené skory, kterymi se budou odbornici fidit v urovani dalSich prognoz
u onemocnéni postihujici kognici, ¢i nasledné péce o pacienty, u kterych se bude norma

lisit.
1.1. Vyzkumné hypotézy

Cilem této studie bylo poskytnout normy pro test ECAS pro zdravou populaci nad
30 let. Data nutné pro vytvofeni norem budou tvofeny z charakteristik zjisténych
V Setfeni. Je zapotiebi zjistit, zda existuje souvislost mezi vykonem participantii v testu
ECAS a demografickymi charakteristikami, jako je vék, vzdélani a pohlavi. Zde jsou

uvedeny hypotézy, kterymi se vyzkum zabyva.

Hol: Mezi vykony V Ceské verzi ECAS v rizném véku neni statisticky signifikantni

rozdil.

Ho2: Mezi vykony V Ceské verzi ECAS u probandii s riznym druhem vzdélani neni

statisticky signifikantni rozdil.

Ho3: Mezi vykonem v Ceské verzi ECAS u Zen a muzl neni statisticky signifikantni

rozdil.
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2. Metody ziskavani dat a respondenti

Test byl jiz pfi validaci pielozen do ceského jazyka (Bezdicek et al., 2018). Preklad
byl schvalen autory testu, test obsahuje pivodni podnétové materiadly, pouze v uloze
fluence byly zménéna pismena z diivodu jiné frekvence slov dle zaCatecnich pismen

slov v ¢eském jazyce. Sbér dat probihal od ¢ervna 2019 do ¢ervence 2020.

Data byla sbirana nendhodnym vybérem metodou kriteridlniho vybéru v prubéhu
roku ze zdravé Ceské populace, u vékovych kategorii 30 let a vySe. VyluCovaci kritéria
pro zatazeni do studie byla nasledujicich: probandi nesméli byt 1€¢eni pro neurologicke
¢i duSevni onemocnéni. Od participantt byl vzdy obdrzen pisemny souhlas v souladu
sochranou osobnich tdaji (GDPR), které jsou =zajiStény proti zneuziti udaja.
Normativni studie zahrnuje 96 respondentii. Vyzkum zahrnoval osoby rtizného véku,
typu vzdélani, pro dostateCnou diverzitu souboru a zmapovani kognice u co mozna
starnutim, a tudiz rozlisit vysledky u starSich probandd v porovnani s mladSimi. Pro
ziskani demografickych udajli jsme pouzili anamnestické Setfeni, pro samotné testovani
byla pouzita zkouska ECAS, dotaznik na sobéstacnost FAQ (Bezdicek
et al., 2011, Pfeffer et al., 1982) a skala depresivity BDI-II (Beck et al., 1996, Ptacek
etal., 2016).

Dle anamnézy byli probandi rozd¢€leni podle dosazeného vzdélani, véku a pohlavi na
muze a zeny. Dotaznik FAQ byl pouzit na zjisténi funkcniho stavu (instrumentalnich
aktivit denniho zivota). Na vylouceni depresivity, kterd by mohla ovlivnit vykon
participantt byla pouZita Beckova $kala deprese, druhé vydani BDI-II. Skalu BDI-II
1 dotaznik FAQ probandi vyplnovali samostatné (ob¢ $kaly jsou standardné zalozené na
sebeposouzeni). Nasledovalo testovani zkouSkou ECAS. Jelikoz byla testovana pouze
zdrava populace, byla ¢ast ECAS pro rozhovor s pecovatelem vynechana. Behaviordlni
zmény v disledku ALS u zdravého jedince nemiizeme piedpokladat, proto tato ¢ést

nebyla administrovana.
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2.1. Sbér dat

Sbér dat probihal v Praze, Usti nad Labem a Kralovehradeckém kraji. Pro sbér dat
jsme zvolili nendhodny vybér, konkrétné metoda kriteridlniho vybéru byla zvolena jako
vhodnéd pro sesbirdni dostateéného mnozstvi dat. Sbér dat probihal v domacnostech
probandi, ¢i na pracovistich. Test byl vyhodnocen administratorem, ktery obodoval
jednotlivé subtesty a vyhodnotil z nich celkové skore ECAS, skore ALS specificka
a ALS nespecificka.

2.2. Statisticka analyza

Statistické analyzy byly provedeny ve statistickém programu IBM SPSS 22
(Statistical Package for the Social Sciences) a Excelu Microsoft Office 365. Hlavnim
cilem bylo zjisténi percentilovych norem pro zdravou populaci a korelace polozek.
Vypoctena byla reliabilita, pomoci Cronbachovy alfy. Pro zjiSténi vlivu pohlavi na
vysledky byl pouzit koeficient fi. Pro lepsi ptfedstavu o rozlozeni dat byl sestaven
histogram. Shapiro-Wilktv test prezentuje rozloZeni dat. Popisna statistika udava
prumér, smerodatné odchylky, maxima a minima hodnot. Korela¢ni analyzy za pouziti
Pearsonova korela¢niho koeficientu prezentuji demografické proménné, korelace skaly
a skore, jednotlivych subtestli a korelace mezi testem a FAQ a BDI-II skélou. Percentily
udavaji normy z vysledkli administrace na zdravém souboru (n = 96). Hladina

statistické vyznamnosti je urc¢ena na p < 0,05.

2.3 Demografie souboru

Normativni studie zahrnuje 96 zdravych participantt z Ceské republiky. Tento
pocet pro ucely této studie postacuje, vysledky je vSak nutno brat jako orientacni a dalsi
vyzkum je doporucen. Podminkou zafazeni do testovani bylo, aby proband nebyl nikdy
léCen pro psychiatrické ¢i zdvazné neurologické onemocnéni a byl starsi 30 let.
Ve vyzkumu byly zapojeny osoby rizného veéku, dosazeného typu vzdélani, studenti,
pracujici 1 lidé v dichodu, coz se muze projevit na vykonu a korelacich v testu
subtestech. S pfibyvajicim vékem lze pfedpokladat, Zze vysledky v testu budou nizsi,
jelikoz by mél byt citlivy na kognitivni zmény spojené se starnutim. Pokud jde
o dosazené vzdélani, v nékterych subtestech lze zaznamenat patrné rozdily ve vykonu

proband.
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Tabulka ¢ 2: Demografické charakteristiky celého souboru

n=96 N %

Pohlavi Muzi 45 53%
Zeny 51 47 %

Lateralita Pravaci 91 95 %
Levaci 5 5%

Pozn.: N=pocet

Byly zjistovany minimalni a maximalni hodnoty, priméry a smérodatné odchylky

u véku a poctu let vzdélani. Pro ptehled demografickych a klinickych charakteristik

kontrolniho a klinického souboru viz tab. ¢. 3. U participantti je primérny vék 57 let

a doba vzdélani 15 let. Soubor je tvofen 51 Zenami a 45 muzi.

Tabulka ¢ 3: Demografické udaje zdravého souboru

Zdravy soubor (n =96)
Pramér SD Rozsah
Vék 57 +12,33 31-90
Vzdélani 15 +244 9-19
Lateralita
Pravaci 91 - -
Levaci 5 - -

Pozn.: SD = smérodatna odchylka

Pro testovani byl pouzit ECAS, dotaznik FAQ, BDI-Il, zjiStovana byla také

zdravotni anamnéza. Probandi byli sezndmeni s podminkami a Ucelem testovéani

a podepsali pisemny souhlas v souladu s GDPR. U¢elem je sledovani maximalnich

vykont ve vykonovych testech probandi, kdy se zkouma jejich spravné odpovédi a Cas,

za ktery proband splni ulohy v screeningovém testu.
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Ve zdravotni anamnéze se oddélili a vyloudili probandi, ktefi prodé€lali zédvazna
neurologickd onemocnéni ¢i majici psychiatrickou diagnézu. Diky anamnéze jsme
participanti rozdélili dle véku, pohlavi a vzdélani. Pro vylouceni depresivniho ladéni
poslouzila BDI-II skala, které by mohlo vysledky testovani ovlivnit. Dotaznik FAQ
meéfici sob&stacnost participantt slouzil k ovéfeni funkcnosti jedincti a srovnani se skory
v ECAS. Jelikoz se jednalo o zdravou populaci, dotaznik na behavioralni zmény pro

pecujici administrovan nebyl.
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3. Vysledky

3.1. Vliv demografickych charakteristik

Na vysledky testu a celkové skore ECAS mohou mit vliv demografické proménné,
a proto byla provedena analyza pomoci Pearsonova koeficientu. U tabulky €. 4 je vidét,
ze dosazené vzdélani a vek hraji v celkovém skore roli a ovliviuji vysledek testovanych

probandi (vzdélani r = 0,54), (vék r = -0,65).

Tabulka ¢.4: VIiv véku a vzdélani na celkovy skor ECAS

Vék Vzdélani
ECAS celkovy Pearsontv koeficient -0,65™ 0,54
skor
P hodnota 0,00 0,00

Pozn.: ECAS = Edinburska kognitivné-behavioralni zkouska pro pacienty s ALS, P hodnota =
hladina vyznamnosti

Dal$im zkoumanym jevem byl vliv laterality a pohlavi na vysledky ve zkousce
ECAS. Vysledky nebyly signifikantni. Jak se pfedpokladalo, na vysledek v testu nema
vliv, zda je Clovék pravak ¢i levak (r = -0,14), ani to, zda se jednd o muze ¢i Zenu

(r =0,05). Neni proto nutné vytvaret normy zvIast’ pro ob¢ pohlavi.

Tabulka ¢.5: Viiv laterality a pohlavi na celkovy skor ECAS

Pohlavi Lateralita
ECAS celkovy  pearsontiv koeficient 0,05 -0,14
skor
P hodnota 0,61 0,18

Pozn.: ECAS = Edinburska kognitivné-behavioralni zkouska pro pacienty s ALS, P hodnota =
hladina vyznamnosti

Naésledujici tabulka prezentuje podrobnéji vliv vzdélani a vek na jednotlivé subtesty
zkousky ECAS. Jak lze vy¢ist z dat, u vSech subtestli jsou patrné signifikantni vysledky,
znamenajici, Ze kazda subskala je ovlivnéna jak v€kem, tak vzdélanim participantd.
Nejvyssi korelace u véku je patrna u ALS specifické (r = -0,66) a v ECAS celkovém

skore (r = -0,65). Vyznamna je také ale korelace s exekutivnimi funkcemi (r = -0,53)

54



a verbalni fluenci (r = -0,43). U vzdélani je nejvyssi korelace také u ALS specifické

(r=0,52) av ECAS celkovém skore (r = 0,54).

Tabulka. ¢. 6: Korelace subtestii zkousky ECAS, véku a vzdeélani

ECAS
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Vék r -0,48** -0,43** -0,53** -0,66** -0,39** -0,34** -0,38**  -0,65**

Vzdélani r -0,39**  -0,36** 0,42**  0,52** 0,38** 0,21* 0,35* 0,54**

Pozn.: ECAS = Edinburska kognitivné-behavioralni skala, P hodnota = *o = 0,05, ** .= 0,01,
*** = 0,001, r = Pearsonuv korela¢ni koeficient

3.2. Reliabilita

Vnitini konzistence Skaly byla zkoumana pomoci Cronbachovy alfy. Pro vypocet
realiability byly zhodnoceny jednotlivé polozky z péti subskal, a to fe¢, fluence,
exekutivni funkce, pamét a zrakové-prostorové schopnosti. Skala ALS-specificka,
ALS-nespecificka a celkovy skér ECAS nebyly pouzity, jelikoz jsou syceny
jednotlivymi polozkami. Vysledna Cronbachova alfa vysla 0,694. To lze hodnotit jako
dostacujici hodnotu, presto, Ze idealni hodnota by se méla pohybovat nad 0,7 dle
Klinova pravidla. Po piidani celkového skore ECAS do analyzy se Cronbachova alfa
zvysila na 0,811. Vzhledem k vysokému poctu poloZek a rGzné vnitini konzistenci
realiabilita pfirozené klesd. Pokud by bylo pouZzito vétSi mnozstvi participantli je mozné,
ze by stoupla i hodnota Cronbachovy alfy. Ve vysledcich jednotlivych subtestl se
ukézalo, Ze vy$$i hodnoty vnitini konzistence ma subskala zrakové-prostorové paméti

(o= 0,626).
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Tabulka ¢. 7: Hodnoty Cronbachovy alfy

Polozky ECAS Cronbachova alfa
Reg 0,549
Verbalni fluence 0,535
Exekutivni funkce 0,498
Pamét 0,511
Zrakové-prostorova pamét 0,626

Pozn.: Cronbachovo alfa na nestandardizovanych polozkach = hodnota vnitini konzistence,

ECAS = Edinburska kognitivné-behavioralni zkouska pro pacienty s ALS

3.3. Normalita rozloZeni dat

Na ovéfeni normality dat byl pouzit Shapirav-Wilkiv test. Test byl vysoce
signifikantni a prokazal, Ze data nemaji normalni rozlozeni (W = 0,894, p < 0,001).
Histogram niZe ukazuje rozlozeni dat celkového skére ECAS a jejich frekvenci vyskytu.
Toto rozlozeni je typické pro klinické testy zaméfené na kognici, jelikoZ jsou
konstruované na méteni smérem doldi, nikoli na vysoké hodnoty, aby nedochdzelo
k efektu stropu. Test by m¢l byt tudiz citlivy na niz§i hodnoty a mezi nimi rozlisit

zdravou a klinickou populaci.
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Obrazek ¢.1: Histogram rozloZeni dat

3.4. ECAS a souvislost s funkénosti a depresi u zdravych jedinci

Zkoumano bylo, zda ma dotaznik funk¢niho stavu (FAQ) vliv na celkové skore
ECAS. Z tabulky je patrné, Ze BDI-Il pouze mirné koreluje se subtestem feci (r = -0,22)
a zrakov¢ prostorovou paméti (r = -0,27). Depresivni ladéni mlze ovliviiovat vykon
participanti, nicméné celkové skore ECAS ukazalo, Ze spolu tyto dvé polozky
nekoreluji (r = -0,15). Zdrava populace neni depresivné ladénd a ani vybrany soubor

nevykazoval vyznamné hodnoty, depresivni ndlada tudiz neméla vliv na celkové skore.

Oproti tomu FAQ koreloval s vice polozkami ve zkouSce ECAS. Konkrétné s feci
(r = -0,46), paméti (r =-0,32), zrakové prostorovymi schopnostmi (r = -0,26), ALS
nespecifickou (r = -0,30) a ECAS celkovym skore (r = -0,22). U FAQ je zjisténi slabych
korelaci méné prekvapivé. S vyssim skore v ECAS klesa pocet bodii ve FAQ, ktery je
zaméfen na rozliSeni sobéstacnosti. Pfedpokladem je, ze pokud c¢loveék skéruje nizko
v ECAS, jeho sobéstacnost bude také ovlivnéna oproti lidem, ktefi se drzi s vysledky ve

vy$§im pasmu. BDI-II také koreluje s dotaznikem FAQ (r = 0,24).
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Tabulka ¢.8: Korelace zkousky ECAS, BDI-1l, FAQ

ECAS
n =96 S
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BDI-I r -0,22* -1,76 0,06 -0,14 -0,07  -027** 0,17 -0,15 -

FAQ r -046** -006 -0,02 -0,19 -0,32** -0,26* -0,30** -0,22* 0,24*

Pozn.: BDI-IT = Beckova $kala deprese, FAQ = dotaznik funkéniho stavu (0-30), ECAS =
Edinburska kognitivné-behavioralni $kala, r = Pearsoniv korela¢ni koeficient, P hodnota =*a =
0,05, ** 0. =0,01, *** 0. = 0,001

3.5. Popisna statistika

Kapitola popisné statistiky prezentuje tabulky s nejcastéji dosahovanymi vysledky
ve zkouSce ECAS a dotazniku FAQ a BDI-II. Tabulka ¢. ukazuje vysledky na zdravé
populaci. Dotaznik ze zkouSky ECAS mapujici poruchy chovani nebyl administrovan,
jelikoz se nepredpokladd, Ze by u zdravych osob bylo nutné ho provadét. Sobéstacnost
je mapovana dotaznikem FAQ. Nikdo ve zdravém souboru nedoséhl plného poctu bodd,
a to konkrétné 136 bodla. Primérné celkové skore ECAS bylo 110 boda. Primeér
u subtestl, ktery se nejvice liSil od maximalniho poctu bodli byl patrny u verbalni
fluence SD = 4,18, v exekutivnich funkci SD = 5,88 a v fe¢i SD = 3,29. Nejvétsi rozpéti
bodii bylo v celkovém skore ECAS od 76 bodit do 127 a v ALS specifické od 56 bodu
do 96.
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Tabulka ¢. 9: Celkové skory ve zkousce a dotaznicich

Zdrava populace (n = 96)

Primér SD Rozsah
Reg 25,29 3,29 15-28
ECAS Verbalni fluence 18,11 4,18 8-24
Exekutivni funkce 37,93 5,88 21-46
ALS specificka 81,30 9,91 56-96
Pamét 16,79 2,42 8-21
Zrakové-prostorova pamét 11,84 0,55 9-12
ALS nespecificka 28,47 2,71 20-33
Celkovy skor 109,65 11,77 76-127
FAQ 0,73 1,11 0-5
FAQ % 97,77 3,62 83-100
BDI-11 1,69 1,49 0-6

Pozn.: BDI-II = Beckova skala deprese, FAQ = Dotaznik funkéniho stavu, ECAS = Edinburska
kognitivné-behavioralni zkouska, SD = smérodatna odchylka.

3.6. Interkorelace subskal ECAS

Korelacni analyza urcila linearni vztah a jeho silu mezi jednotlivymi polozkami
navzajem spolu s celkovym skére ECAS. V nasledujici tabulce je prezentovana
korela¢ni matice. Korelace jsou patrné ve vSech subtestech. Hodnoty jsou na sobé
zéavislé a pokud se zméni jedna, ovlivni i druhou. Nemtzeme ovSem urcit, ktery jev je
pii¢inou, a ktery nasledkem. Statisticky nejvyznamnéjsi korelace se projevily naptiklad
u celkového skoru ECAS steci (r = 0,33), fluenci (r = 0,66), exekutivnimi funkcemi
(r=0,84), ALS specifickou (r = 0,98), paméti (r = 0,64) a ALS nespecifickou (r = 0,66).
ALS specificka vyznamné korelovala s feci (r = 0,58), fluenci (r = 0,69), exekutivnimi
funkcemi (r = 0,87), paméti (r = 0,53), zrakové-prostorovymi schopnostmi (r = 0,35),
ALS nespecifickou (r = 0,52) a celkovym skore ECAS (r = 0,98). Exekutivni funkece,
pamét, ALS nespecifickd a celkové skore méd vyznamnou signifikanci se vSemi

métenymi subskdlami.
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Tabulka ¢.10: Korelace subskal ECAS

ECAS Reg Fluence Exekutivni ALS Pamét  Zrakové-prostorova  ALS Celkovy
funkce specificka pamét’ nespecificka  skor
Red r 1 0,13 0,33** 0,58** 0,40* 0,50** 0,43** 0,60**
Fluence r 0,13 1 0,39** 0,69** 0,38** 0,11 0,26* 0,66**
Exekutivni funkce r 0,33** 0,39** 1 0,87** 0,39**  0,23* 0,46** 0,84**
ALS specificka r 0,58**  0,69** 0,87** 1 0,53**  0,35** 0,52** 0,98**
Pamét’ r 0,40** 0,38** 0,39* 0,53** 1 0,25* 0,83** 0,64**
Zrakové€-prostorova 1 0,50** 0,11 0,23* 0,35** 0,25* 1 0,39** 0,38**
pamét’
ALS nespecificka r 0,43**  0,26* 0,46** 0,52** 0,83**  0,39** 1 0,66**
Celkové skore r 0,60**  0,66** 0,84** 0,98** 0,64**  0,38** 0,66** 1

Pozn.: ECAS = Edinburska kognitivné-behavioralni skala, P hodnota= *a = 0,05, ** a = 0,01, *** o = 0,001, r = Pearsontiv korela¢ni koeficient
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3.7. Percentily

Percentily jsou typ pofadového skéru a u nenormalné rozlozenych dat se
doporucuji pro popis normativnich udaju v testech. Jsme schopni zachytit vykony, které
jsou odchylné od vétSinovych skorti v souboru zdravych jedinci vzhledem ke véku,
vzdélani ¢i pohlavi. Sestaveni percentilii naAm umozni srovnavat vykony jedinct a urcit,
do jaké miry je vykon primérny, nadprimérny ¢i podprimérny. Tato normativni data
daji vysledné tabulky hodnot k vyhodnocovani zkousky ECAS. Objektivné ndm umozni
jednotlivé pacienty porovnavat a sledovat jejich vykon. Dle tabulky nize je patrné, Ze
zdravi participanti skorovali nejéastéji v pasmu 110-119 bodu. V ramci pasma -1 SD az

+1 SD skoérovali participanti mezi 96119 body.

Tabulka ¢ 11: Percentilové vysledky celkového skore ECAS (n = 96)

HS frekvence percentil SD

76-83 3 <1 -2 SD

84-87 4 2-9 -2SD az-1,5SD
88-89 5 10-15 -1,5SD az -1 SD
96-98 6 15-19 -1 SD az+1 SD
99-100 2 20-23 -1 SD az+1 SD
101-102 3 23-24 -1 SD az+1 SD
103-105 4 25-29 -1 SD az+1 SD
106-107 3 30-31 -1 SD az+1 SD
108-109 3 32-39 -1 SD az +1 SD
110-111 12 40-47 -1 SD az+1 SD
112-113 4 48-54 -1 SD az +1 SD
114-115 9 55-60 -1 SD az +1 SD
116-117 8 61-74 -1 SD az+1 SD
118-119 13 70-80 -1 SD az+1 SD
120-121 8 81-90 +1 SD az + 1,5 SD
122-123 8 90-98 +1,5 SD az+2 SD
126-127 2 > 99 +2SD

Pozn.: ECAS = Edinburska kognitivné-behavioralni skala
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Tabulka ¢islo 12 poskytuje prehled 25., 50. a 75. percentilu a jednotlivych skore
v subtestech. Padesaty percentil udava, ze 50 % participanti mélo v celkovém skore
ECAS lepsi vysledek nez 113 a 50 % horsi vysledek. Je to tedy ukazatel, ktery udava
pramérnou stiedovou hodnotu. U feci byla hodnota u 50. percentilu 26 bodt, u fluence
20 bodi, u exekutivnich funkci 39 bodu, ALS specificka méla sttedovou hodnotu 84
bodli, pamét 17 bodl, zrakové prostorova pamét plny pocet 12 bodi a ALS
nespecificka 29 bodi.

Tabulka ¢.12: Percentily v jednotlivych subtestech

Percentily

ECAS 25 50 75
Red 23,40 26,00 27,00
Fluence 16,00 20,00 20,00
Exekutivni funkce 33,00 39,50 42,00
ALS specificka 72,40 84,00 89,00
Pamét 15,00 17,00 19,00
Zrakové-prostorova pamet 12,00 12,00 12,00
ALS nespecificka 26,40 29,00 30,00
Celkovy skor 99,40 113,00 118,00

Pozn.: ECAS = Edinburska kognitivné-behavioralni skala
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Diskuse

Normativni studie jsou dilezité pro standardizovani testovych metod v klinické
praxi. Na zaklad¢ téchto dat jsme schopni porovnavat jedince, které testujeme.
Pro diagnostiku je vytvofeni norem na zdravé populaci stézejni. Umozni nam sledovat
vykon testovaného pacienta v porovnani se zdravou populaci a urcit, zda jiz vysledek
nezna¢i podprumérné hodnoty. V diferencialni diagnostice je dilezité, Ze ndm normy
umi oddé¢lit, v jaké oblasti kognice ma jedinec deficit. Pi1 kontrolnich vySetfenich jsme
diky normam schopni urcit, zda doslo ke zhorSeni stavu nebo se vykon drzi na stejné
hranici. Pro zatazeni ECAS do pouzivanych diagnostickych nastroji je dulezité, aby
byla nadale zkoumana jeho specificita, senzitivita a normy pro vékové skupiny. Pokud
by test neméfil to, co ma, a nebyl spolehlivy, jeho pouzivani v praxi by bylo

bezptredmétné.

Cilem této normativni studie bylo poskytnuti norem Skaly ECAS v Ceské verzi
pro moznost jejiho vyuziti v klinické praxi. Pfed samotnou statistickou analyzou
u souboru (n = 93) nad 30 let probéhla analyza demografickych charakteristik, které
mohou vykony u probandii ovliviiovat, a to konkrétné¢ pohlavi, vek, vzdélani. Normy

musi tyto charakteristiky brat v potaz, pokud je jejich vztah statisticky vyznamny.

Piestoze mnozstvi kognitivnich testi pouzivanych v diagnostické praxi je
znacné, test systematicky potlacujici motorickou komponentu Vv ¢eském prostiedi zatim
neni k dispozici. Vyhodou ECAS je moznost testovat pacienty s té¢zkymi motorickymi
poruchami. Ty maji vyznamny vliv na provadéni polozek v kognitivnim testu.
V klinické praxi testy a neuropsychologické baterie obsahuji tlohy s intaktni volnou
motorikou jako je podepisovani, manipulace s predméty ¢i prekreslovani. Jejich
provadéni mize pacientim zplisobovat zna¢né obtize. Vysledek pak mize byt zna¢né
pomaly, ptestoZze by pacientovo psychomotorické tempo odpovidalo normalu, pokud by
byla tloha verbalni. Pokud chceme u pacient s motorickym postizenim méfit kognici
bez velké variability kognitivniho vykonu, je dulezité, abychom takovému zkresleni
zamezili. Nasledna neuropsychologicka diagnostika mlZe byt nepifesnd a nemusime
tudiz pfesné urcit oblast kognitivniho deficitu, ¢i ji naopak ur¢it mylné. Pacienti s ALS
jsou ptipadem, u kterého je toto zkresleni velmi bézné, ale i vyznamné z hlediska
celkového kognitivniho vykonu. ECAS neobsahuje zadné grafomotorické tulohy

a minimalizuje zkresleni vlivem motoriky. Jeho dalsi vyhodou je, Ze ho pacient mize

63



vyplnit i pokud ma naopak feCové obtize. Tento test se tedy zcela prizpiisobi potiebam

pacienta a zajisti jeho objektivni otestovani.

ECAS je vytvofeny specialné pro pacienty s ALS, jejichz onemocnéni
vyznamné ovlivituje vysledky v kognitivnich testech, najde uplatnéni i u jinych
onemocnéni postihujici hybnost. Naptiklad u Parkinsonovy nemoci a syndromu,
neuropatie, spinalni muskularni atrofie, ¢i u pacienti po obrné€. ALS je raritni
onemocnéni, ale znacné pacienty zatézuje a vede relativné zdhy k jejich umrti
(primérnd doba pieziti od doby diagnozy je ca. 5 let). Narocné kognitivni baterie
pacienty vysiluji a jsou motoricky velmi narocné. Tento test znamena nadéji na

objektivnéjsi a rychlejsi testovani pacientii s motorickym postizenim.

Studie se zucastnilo 93 zdravych dobrovolniki. Soubor se skladal z 51 Zen
a 45 muza. Primérny vék byl 57 let a staii probandi od 31-90 let. Primérna doba
vzdélani byla 15 let. Participanti neméli Zadné neurologické ¢i psychiatrické

onemocnéni.

Reliabilita $kaly se ve smyslu vnitini konzistence na zakladé Cronbachovy alfy
ukazala jako pouze dostacujici (a = 0,694). Pro vypocet reliability byly pouzity vSechny
subtesty zaméfené na méfeni uréité komponenty, ale bez celkového skoéru. Byly to
subtest feci, fluence, paméti, exekutivnich funkci a zrakové-prostorovych schopnosti,
tj. Skaly ALS specificka, ALS nespecifickd a celkovy skér ECAS byly vynechany.
U jednotlivych subskal byly hodnoty obdobné. Po piidani celkového skoru ECAS se
reliabilita zvysila na vysokou a to a = 0,87. U vyzkumt v zahranic¢i, naptiklad v ¢inské
studii, byla Cronbachova alfa vyssi, a to 0,74, u italské verze 0,76 (Poletti
et al., 2016, Ye et al., 2016). Jelikoz byl test vytvoien na méfeni vice domén kognice,
neni homogenni. Nemé&fi pouze jednu vlastnost, nicméné polozky v testu jsou si
dovednosti, proto je reliabilita niz§i nez v homogennich testech, nicméné je stale

dostacujici pro to, abychom ECAS mohli povazovat za spolehlivou metodu.

Analyza dat prokazala, ze data neodpovidaji normalnimu rozlozeni.
Shapirtiv-Wilkiv test byl signifikantni. Soubor o 93 lidech je stdle pomérné maly
a vzhledem k nehomogenit¢ ECAS a jeho obsahu mohou byt tyto faktory hlavni

ptic¢inou. Néasledné¢ byly zvoleny metody vyhovujici neparametrickému souboru.
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Zkoumano bylo, zda v¢€k, pohlavi, lateralita ¢i vzdélani hraji roli ve skorovani ve
zkousce ECAS. Pearsontiv korelacni koeficient provedeny pro pohlavi (r = 0,05,
p = 0,61) nevykazoval Zadnou signifikanci, obdobné jako u italské validacni studie
(Poletti et al., 2016). Lateralita (r = -0,14, p = 0,18), podle ocekavani, také nebyla
signifikantni a nepotvrdila vztah mezi vyslednym skore testu. Pokud by na vysledky
m¢élo vliv pohlavi, bylo by nutné vytvofit normy jak pro Zeny, tak pro muze. Dle téchto
vysledkl jsou normy vytvofeny pro obé pohlavi spole¢né. Vek (r = -0,65, p = 0,001)
a vzdélani (r = 0,54, p = 0,001) se naopak ukézalo jako vyznamny faktor ovliviiujici
celkové vysledky v testu. Signifikance u v€ku a vzdélani byla zaznamenana u vsech
subtestli. Vykon v testu s nariistajicim v€kem ¢i niz§im vzdélanim klesd. U vzdé€lani je
vliv pfimo imérny, s niz§im vzdélanim vykon klesd, s vy$§im naopak stoupa. Ve vSech
susbtestech a celkovém skore byl v€k a vzdélani signifikantnim faktorem. Vysledky
jsou souhlasné sitalskym a némeckym vyzkumem (Siciliano et al., 2017, Lulé
et al., 2015). V ¢inské studii stejn€ jako v této hralo vzdélani roli v celkovém skoére
ECAS (r = 0,61, p <0,01), ale naopak vztah mezi vékem a celkovym skore ECAS se ve
studii oproti ¢eskému vyzkumu nepotvrdil (Ye et al., 2016).

Pti korelaci jednotlivych subtestli se ukazalo, ze spolu vSechny vyznamné
koreluji. Tyto korelace opét naznacuji dobrou konzistenci testu. Naptiklad exekutivni
funkce koreluji s ALS specifickou (r = 0,87, p < 0,01) a hraji vyznamnou roli ve
vytvareni skore pro subtest ALS specificka. Hraji roli na vysledném vykonu v testu
a S ECAS celkovym skore koreluji (r = 0,98, p < 0,01). S celkovym skore ECAS
vyznamné koreluji v8echny subtesty a to fe¢ (r = 0,60, p < 0,01), fluence (r = 0,66,
p < 0,01), pamét’ (r = 0,84, p < 0,01), exekutivni funkce (r = 0,84, p < 0,01), ALS
specificka (r = 0,98, p < 0,01), pamét (r = 0,64, p < 0,01), zrakové-prostorové
schopnosti (r = 0,38, p <0,01) a ALS nespecificka (r = 0,66, p < 0,01).

Mimo samotné testovani byl probandim administrovan BDI-Il inventdf na
depresivni projevy a dotaznik funk¢éniho stavu (sobéstacnosti) FAQ. U zdravych
probandl nebylo ptredpokladané depresivni ladéni. Nicméné toto naladéni by mohlo mit
vliv na celkovy vykon, proto byl dotaznik administrovan. Minimalizovalo se nevédomé
riziko zkresleni vysledkd. BDI-II slabgji korelovalo s feci (r = 0,22, p < 0,05) a zrakové-
prostorovymi schopnostmi (r = -0,27, p < 0,05). Scelkovym skore ovSem test
nekoreloval. Tato srovnani poukazuji na to, Ze nalada na celkovy vykon v testu neméla

vliv. Jiz sesbirand anamnesticka data participanty rozdélila na jedince, kteti se neléci
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S dusevnim ¢i neurologickym onemocnénim, a tudiz se nulovd korelace u BDI-II

a vykon pacienta predpokladala.

Dotaznik FAQ, ktery je zaméfen na celkovou sobéstacnost a funkcnost jedince
koreloval s vice subtesty. Steci (r = -0,46, p < 0,01), paméti (r = -0,32, p < 0,01),
zrakové-prostorovymi schopnostmi (r = -0,26, p < 0,05), ALS nespecificka (r = -0,30,
p <0,01) a celkovym ECAS skorem (r = -0,22, p < 0,05). BDI-II koreluje s dotaznikem
FAQ (r = 0,24, p < 0,05). Pokud maji jedinci depresivni nalady, ovlivnéna je i jejich
sobéstacnost. Se snizujicim se skére v ECAS nartstalo skore ve FAQ naznacujici
problémy v urcitych sférach sebeobsluhy. Na sniZenou sebeobsluhu a depresivni ladéni
by pfi testovani nemélo byt zapomenuto, jelikoZ tyto faktory mohou vyznamné ovlivnit

vysledek vySetfovani.

Pii podrobném nahlédnuti do skoérovani se ukazalo, ve kterych subtestech
dosahuji participanti vyssich skort kopirujici maximum dosazenych bodi, a ve kterych
je naopak patrny propad. Primérné celkové skore tvorilo 109 bodu. Nejvétsi rozdil ve
skérovani od priméru je patrny v exekutivnich funkci se standardni odchylkou (SD)
o = 5,88 a primérem 37,93 (max. bodi 48), ALS specifické, o = 9,91 a primérem
81,30 (max. bodii 100) a celkovém skore ECAS, o = 11,77, pramér 109,65 (max. bodt
136). Nejnizsi SD najdeme ve zrakové-prostorovych schopnostech (o = 0,55, primér
11,84, max. bodu 12). Tento test pro participanty piedstavoval nejmensi problém jej

piesné vyplnit a skérovat plny pocet bodu.

Percentilové hodnoty se u participantti pohybovaly nej¢astéji v bodovém pasu
celkového skore od 108-122 bodi. Zadné extrémni rozdily v medianu, priméru
a smérodatné odchylce nejsou. Rozdily jsou patrné az v ALS specifickd, ALS
nespecificka a celkovém skore ECAS. Pti rozd€leni na 20, 50 a 75 percentil byly
hodnoty u ALS specifické 72, 84 a 89. V ALS nespecifické byly skory vyrovnanéjsi a to
26, 29 a 30. ALS specifickd vice rozliSuje mezi participanty v zavislosti na véku
a vzdélani. U celkového skoru byla dolni hranice 99 bodd, stfedni 113 bodii a horni
hranice 118. Pro normativni vyhodnoceni hodnot v ¢eské verzi lze vyuzit orientacni
percentilové normy. Padsmo priméru u zdravych participantli se na zaklad¢ standardni
odchylky pohybovalo mezi 96 body az 119 body. Skoérovani v téchto pasmech bylo

zaznamenano jako rozmezi pro cut-off skore.
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U nizkych hodnot bylo 76 bodl az 96 bodi pod pasmem priméru a nad 119
bodt byly vysledky probandi nadprimérné dobré. Maximalni pocet bodd, které jedinci
ziskali, bylo 127 bodt ze 136 bodi. Plny pocet neskoroval nikdo. Test nepodléha efektu
stropu, probandi se nedrzi v horni bodové hranici. Je nastaven tak, aby byl citlivy

k poklesu vykonu a deficitu v jednotlivych subtestech.

Tato prace meéla za ukol zkoumat tii hypotézy. Zda ma na celkové skore vliv
vek, vzdélani, a zda skoruji v testu jinak zeny a muzi. Vliv véku a vzdélani se na
skérovani v ECAS podili, nicméné pohlavi u testovani nehralo roli. Vék a vzdélani
hralo roli v kazdém subtestu ECAS a mélo vliv na celkové skore. I v zahrani¢nich
vyzkumech se wukdzalo, ze na kognitivni vykon méa vliv vék a vzdélani
(Poletti et al., 2016). U pohlavi se tento vliv nepotvrdil. Jiz ve valida¢ni studii
(Bezdicek et al., 2018) se test ukazal jako spolehlivé méfitko kognice. ECAS také
demonstroval dobrou konvergentni validitu s testem DRS-2. Na zaklad¢ ROC analyzy
se ukdzalo, Ze test je vysoce senzitivni a specificky. Dokézal rozlisit mezi zdravymi

kontrolami a pacienty s ALS.

Limitem této studie je nerovnomeérné rozlozeni participanti v jednotlivych
vekovych kategoriich. Data naznacuji dobrou funk¢nost testu, nicméné vzorek na
vétsim souboru zdravych lidi je Zadouci. Normativni studie by méla byt provedena na
veétsSim poctu participantii. Pocet sesbiranych dat byl také ovlivnén koronavirovou
pandemii. Pokud by se soubor zvétsil, mohlo by dojit k rozdilim ve vysledné analyze.
Dal$im limitem je nesrozumitelnost zadani v nékterych polozkach a obsah slov
v hlaskovani. Nesrozumitelnost vznikla zpétnym piekladem a po dohod¢ s autorem
nebylo mozné provést korekci slov v hlaskovani, aby test v ceském jazyce odpovidal
anglické verzi a méfil to, co ma. Oproti anglické verzi tak test neni v subtestu
hlaskovani funkéné stejny. Pro dalsi vyzkumy je dobré provést ROC analyzu na zjiSténi
senzitivity a specificity testu a vytvoreni norem pro vékové kategorie a vzdélani zvIast.
Tato studie poskytla dal§i vyzkumna data, je ovSem dobré mit na paméti, Ze pro

plnohodnotné vyuziti testu bude zapotiebi dalSich studii.
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Pro srovnani vykond probandil jsou tato data a normativni studie piinosem.
ECAS bude moci byt vyuzit jako klinického nastroje. V diagnostice jsou tyto parametry
dilezitou slozkou srovnavani ,normalnich® hodnot a odliSeni premorbidnich zmén
kognice a urcit troven fungovani. Tento test vSak nenahradi plné neuropsychologické
testovani a meél by slouzit jako orientaéni screeningovy nastroj. Vyuziti najde
v neurologické, psychiatrické ¢i psychologické praxi. ECAS by mél byt pouzivan jako
rychly nastroj, ktery mtze podat orientacni informaci o vykonu pacienta a specidlné

u lidi s motorickym postizenim.
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Zavér

Tato prace se snazila o rozSifeni jiz provedené pilotni a validacni studie
zam&fené na Edinburskou kognitivné-behavioralni zkousku u ALS (ECAS). Poskytla
piehled percentili na 96 participantech u tohoto screeningového testu. Vyhodou této
zkousky je minimalizace chyb ve vysledném hodnoceni. Diky vySetfeni kognice bez
zapojeni motoriky u lidi s motorickym postizenim tento test najde uplatnéni v klinické

praxi. Obdobny test v ¢eském prostiedi chybi.

Pro zjiténi funkcnosti testu byl zkouman vliv demografickych charakteristik na
skérovani pacientil, vnitini konzistence a interkorelace jednotlivych Skal. Statisticka
analyza prokazala, ze subtesty ECAS vzajemné vyznamné koreluji, vysledek testu neni
ovlivnén lateralitou ¢i pohlavim, ale naopak je ovlivnén vékem a vzdélanim. Vnitini

konzistence ECAS je pouze dostacujici, kdy ma Cronbachova alfa hodnotu a = 0,7.

Test ma nesporné vyhody ve svém rychlém administrovani a moznosti
objektivniho zhodnoceni kognice u lidi limitovanych motorickymi obtizemi. Mél by
ovSem vzdy byt doplnén o dalsi, podrobnéjsi zhodnoceni. ECAS se ukézal jako citlivy
test, ktery dokaze rozliSit mezi jednotlivymi vékovymi kategoriemi a vzdélanim. ECAS
by se m¢l podrobit dal§imu zkoumani v souladu s limity popsanymi v diskusi, nicméné
1ze jej povazovat za citlivy kognitivni nastroj, ktery ma velky potencial a budoucnost

Vv Ceské neuropsychologické diagnostice pro pacienty s poruchou motoriky.

Jak bylo jiz zminéno, tyto vysledky maji své limity a je dulezit¢ ECAS
podrobovat dalSimi studiemi a test naplno standardizovat. Kazdé nové vysledky vsak
mohou byt vyuzity k efektivnéjSimu vyhodnoceni ECAS jako diagnostického néastroje

a jeho brzkému pouzivani v klinické praxi.
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https://www.avcr.cz/cs/veda-a-vyzkum/biologie-a-lekarske-vedy/Vedci-AV-CR-testovali-metodu-ktera-by-mohla-zmirnit-priznaky-ALS/

Seznam pouzitych zkratek
Testy a skaly:

ACE-III - Adenbrooksky kognitivni test/ Adenbrooke’s Cognitive Examination
BDI-Il — Beckova skala deprese/ Beck depression inventory

BTS — Boston naming test

D-KEFS — The Delis-Kaplan Executive Function System

ECAS - Edinburska kognitivné-behavioralni zkouska/ Edinburgh Cognitive-Behavioral
Scale

FAQ — Dotaznik funk¢niho stav/ Functional Activities Questionnaire

FAB — Frontal assessment batery

MoCA - Montrealsky kognitivni test

MMSE - Mini Mental State Examination

PALPA — Psycholinguistic Assessments of Language Processing in Aphasia

WAIS IlIl - Wechslerova inteligen¢ni $kala pro dospélé/ The Wechsler Adult
Intelligence Scale

Jiné zkratky:

AKK — Alternativni a augmentativni komunikace
ALS - amyotroficka lateralni skler6za

ALS-ci, ALS-bi — amyotroficka lateralni skleréza s kognitivnimi obtiZzemi/
S behaviordlnimi obtiZemi

BMI — index télesné hmotnosti/ body mass index

CT - Pocitacova tomografie/ Computed tomography

EMG - elektromyografie

FTD — frontotemporalni demence

FALS — familiarni forma amyotrofické lateralni sklerozy

IBM SPSS - Statistical Package for the Social Sciences

KBT — Kognitivné behavioralni terapie/ Cognitive and Behavioral Therapy

MRI - Magneticka rezonance/ Magnetic resonance imaging
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NGT — nasogastricka sonda

PCA —na clovéka zamétena terapie/ Person centred approach
PBP — bulbarni paralyza

PEG — Perkutanni endoskopicka gastrostomie

PMA — Progresivni svalova atrofie

PLS — priméarni lateralni skler6za

RNA — ribonukleova kyselina

SALS — sporadicka forma amyotrofické lateralni sklerdzy

SOD1 — gen superoxidové dismutazy
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Seznam tabulek

Tabulka €. 1: Piehled forem ALS a postiZeni motoneuronti
Tabulka ¢. 2: Demografické charakteristiky celého souboru
Tabulka €. 3: Demografické udaje zdravého souboru

Tabulka €. 4: Vliv véku a vzdélani na celkovy skor ECAS
Tabulka ¢. 5: Vliv laterality a pohlavi na celkovy skor ECAS
Tabulka ¢. 6: Korelace subtestii zkousky ECAS, véku a vzdélani

Tabulka ¢.7: Hodnoty Cronbachovy alfy

Tabulka ¢. 8: Korelace zkousky ECAS, BDI-II, FAQ

Tabulka ¢. 9: Celkové skory ve zkousce a dotaznicich

Tabulka €. 10: Korelace subskal ECAS

Tabulka ¢. 11: Percentilové vysledky celkového skore ECAS (n = 96)

Tabulka ¢.12: Percentily v jednotlivych subtestech

Obrazky:

Obr. 1: Histogram rozloZeni dat
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Posudek vedouciho diplomové prace
na Prazské vysoké Skole psychosocialnich studii

Jméno a pfijmeni studenta: Bc. Nina Sodsova

Obor studia: psychologie

Nazev prace: Normativni studie Edinburské kognitivné-behavioraini zkousky na &eské populaci
Vedouci/oponent” prace: doc. Mgr. Ondfej Bezdicek, Ph.D.

Technické parametry prace:

Pocet stranek textu (bez pfiloh): 87 s.
PocCet stranek pfiloh: 3 s.

Pocet titull v seznamu literatury: 143.

FOFTS St legevnlegeei g
Vybér tématu
Zavaznost tématu | K | | |
Oborova pfiléhavost tématu i | 1 ‘ | [
Originalita tématu a jeho zpracovani l [ 1 | I |
Formalni zpracovani
Jazykoveé vyjadreni (respektovani pravopisné normy, | E l | |

stylistické vyjadiovani, zvladnuti odborné terminologie)

Prace s odbornou literaturou a prameny (citace,

parafraze, odkazy, dodrzeni norem pro citace, l [ 1 | | |

cizojazy€na literatura)

Formalni zpracovani (jasnost tématu, roz¢lenéni textu,
privodni aparat, poznamky, pfilohy, graficka Gprava) |

Metody prace

Vhodnost a uroven pouzitych metod | |1 | | |
Vyuziti vyzkumnych empirickych metod l [ 1 | | ]
Vyuziti praktickych zkusenosti | | 1 | | ]

Obsahova kritéria a prinos prace

Pristup autora k reSené problematice (samostatnost,

iniciativa, spoluprace s vedoucim prace) | [ 1 | | [
NaplInéni cill prace | | [2 ] |
Vyvazenost teoretické a praktické asti

v daném tématu | K [ ‘ |
Navaznost kapitol a subkapitol | [1 ] ] ]

- 0 — nehodnoceno; 1 — vyborné; 2 — velmi dobfe; 3 — dobfe; 4 — neprospél/a



Dosazené vysledky, odborny vklad, pouzitelnost

vysledk( v praxi ] | 1 | ] |

Vhodnost prezentace zavérd prace

(publikace, referaty, apod.) l [ 1 | | |

Otazky a naméty k diskusi pfi obhajobé:

1. Vysvétlete, proc je tieba sesbirat normativni data na test ECAS v &eské populaci, v éem
je tak dulezity tento test?

2. Uvedte pfiklad z klinické praxe o negativnim vlivu mimovolnych pohybd &i naopak
hypokinese az akinese na grafomotorické Ulohy v testech.

Celkove hodnoceni prace (klady, nedostatky):

Klady:

— empiricka studie s kvantitativnim designem a inferenéni statistikou;

— vyznam pro diferencialni diagnostiku kognitivni poruchy u amyotrofické lateraini sklerozy:
— validacni data na Ceské populaci.

Nedostatky:

— nereprezentativni metoda vybéru osob;

— velikost souboru (cilem autorky studie bylo sesbirat normativni data, ale velikost souboru
je na urovni mensi validacni studie).

Doporuceni k obhajobé: doporucuji/nedoporuéuji”

Navrhovana klasifikace: vyborné

Datum, podpis: 07. 09. 2020, Ondrej Bezdicek

i

*
nehodici se, Skrtnéte



Prazska vysoka skola psychosocialnich studii
Posudek oponenta diplomové prace

Autor prace Nina Soodsova
Nazev prace Normativni studie kognitivné-behavioralni zkousky ECAS na &eské populaci
Obor studia psychologie

Oponent prace  doc. Karel Hnilica

stupnice**: 1 | 2 {3 .4 5
Préce s odbornou literaturou
VyuZiti relevantnich odbornych ¢asopiseckych zdroju (mnozZstvi)
Vyuziti relevantnich recentnich prament (z poslednich 2-5 let)
Vyuziti puvodnich pramenu (nikoli sekundarni literatury)

X X X

Teoreticka cast

Jasné smérfovani k hypotézam vyzkumu

Jsou definovany vSechny konstrukty vyskytujici se v hypotézach?

Je vymezeni klicovych témat a pojmu zaloZeno na studiu vice nezavislych zdroju?
Plvodnost zpracovani odborné literatury, elaborace hypotéz

Rozsah textu nesouvisejiciho bezprostfedné s hypotézami vyzkumu (,vata")
Odborny styl psani, absence gramatickych chyb, srozumitelnost, ...

Mohla by byt teoretické Cast casopisecky publikovéna jako plvodni odborny text?

XXX XXX X

Problém, cile, otazky a hypotézy

Jasnost a srozumitelnost cile vyzkumu

Vyzkumné otézky (originalita, zajimavost, zavaznost...)

Hypotézy (srozumitelnost, vnitini konzistence, specifikace vztahu, ...)
Teoreticka / prakticka relevantnost hypotéz

Operacionalizace hypotéz (testovatelnost)

XX X X

Vyzkumna strategie, design, soubor, techniky sbéru dat
Predvyzkum: pfedbézné ovéfeni psychometrickych vlastnosti nastroju
Pfedvyzkum: pfedbézné ovéreni dostupnosti a vhodnosti souboru
Vybérovy soubor (popis - tabulka, vhodnost, velikost) X
Vhodnost pouZité vyzkumné strategie pro test vyzkumnych hypotéz: X
- kontrola alternativnich hypotéz (falzifikovatelnost vs ,pseudovéda®)
- kontrola socialni Zadoucnosti
- kontrola vlivu experimentatora / tazatele / pozorovatele
Popis pouzitych technik sbéru dat (operacionalizace proménnych)
Uvedeni psychometrickych vlastnosti pouzitych technik: reliabilita
Jsou uvedeny potfebné udaje, aby bylo mozno vyzkum replikovat?

X X X

Prezentace dat a jejich analyzy

Jsou uvedeny zakladni deskriptivni Udaje (M, SD, %, r
Jsou tabulky a grafy sprévné vytvoreny a popsany?
Byly adekvatné testovany vsechny hypotézy (spravna volba testt)?
Jsou uvedeny velikosti G&inku (r, d, n® ...) a pravdépodobnosti?

Je provedena korekce pro pocet testu? X
Jsou vysledky testl prezentovany spravné, prehledné a srozumitelné?
Jsou vysledky statistickych testl sprévné interpretovany?

Jsou v textu uvedeny pouze relevantni Udaje, tabulky a grafy?

Byly testovany vSechny apriorni hypotézy — a pouze ony?

)?

X X X X

XX XX

Diskuse vysledku Setfeni a celkové zhodnoceni vyzkumu

Je provedena diskuse vysledkl vzhledem k relevantni literatuie?

Jsou vyvozeny — je-li to relevantni — pfimérené zavéry tykajici se dusledku zjisténi?
Mohla by byt vyzkumné cast casopisecky publikovéna jako pavodni odborny text?
Dodrzovani cita¢nich a etickych norem APA

Citace pramenu v textu (odkazy) X
Citace textu (spravnost, pocet citaci a parafrazi, ...) X
Citace jednotlivych pramenu v seznamu literatury (bibliografické citace) X
VytvoFeni seznamu literatury (format, abecedni fazeni, shoda s citacemi v textu, ...) X

X X X

xx

1 - vwborné/ANQ; 2 — velmi dobfe /SPISE ANO; 3 — dobfe/STREDNE; 4 — velmi $patné/SPISE NE; 5 — nedostate¢né/NE; 0 — nehodnoceno, nehodi se atp.

X X X



Etické normy 1: informovany souhlas, anonymizace, debriefing, ... X
Etické normy 2: FFP (plagiétorstvi, fabrikace dat, falzifikace)
Etické normy 3: QRP (formulovani hypotéz na datech, vyluovéani pfipadu, ...)

Spolupréce vedouciho prace se studentem, samostatnost a nezavislost studenta
Samostatnost a inovativnost pfi formulovani hypotéz (vlastni pfinos studenta)

Samostatnost a metodologicka kompetence pfi realizaci vyzkumu

Samostatnost a kompetence pfi praci s daty, pfi jejich analyzach a interpretaci

Formalni naleZitosti (podle norem PVSPS)

Odpovida préace rozsahem (60 NS, tj. miniméln& 108 000 znaku)?

Navazuje-li DP na BP, je spravné uvedeno, které &asti jsou nové?

Obsahuje prace minimalné 40 NS (tj. 72 000 znaku) nového textu?

X X X

Hodnoceni prace

Jde o velmi dobfe zpracovanou praci.

Drobné pfipominky:

- citace v textu: je-li méné nez pét autort, neuvadi se pfi prvni citaci Autor et al., ale véichni autofi
- v seznamu literatury se pisi ndzvy knih a &asopisu kurzivou

Otazky a naméty k diskusi pri obhajobé
V préaci uvadite, ze
vzhledem k vysokému poctu polozek a rizné vnitini konzistenci realiabilita pfirozené klesa. Pokud by
bylo pouzito vétsi mnoZstvi participantt je mozné, ze by stoupla i hodnota Cronbachovy alfy (s. 55).
Podle mého soudu jsou obé tvrzeni sporna. MuZete je objasnit?

Prace splnuje podminky kladené na diplomovou praci a doporuéuji ji k obhajobg.

Navrhovana klasifikace: vyborné
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Datum, podpis: 5. 9. 2020
Karel Hnilica



