Choroby nerwowo-migsniowe i ich usprawnianie

Okres$lenie choroby nerwowo-migsniowe dotyczy wszelkich jednostek chorobowych, ktore w
swojej pierwotnej patologii uposledzaja sfer¢ motoryczna poczawszy od komorek rogéw przednich
rdzenia. a skonczywszy na samych migsniach. Podstawowa cecha taczaca je w jedna grupe jest
ostabienie sily mig§niowej wynikajace z uszkodzenia ktore wystapito w dowolnym miejscu drogi
przewodzenia. Dla przypomnienia poszczegdlne anatomiczne sktadowe sfery motorycznej to:
komorki rogdéw przednich rdzenia, nerwy obwodowe, polaczenia nerwowo-mig$niowe i migsnie.
Choroby te moga mie¢ charakter wrodzony lub nabyty.

Najnowsze prace zrodlowe wyrdzniaja trzy grupy schorzen:

1. Miopatie-patologia dotyczy samych migs$ni

2. Zaniki mig$niowe pochodzenia rdzeniowego

3. Ostabienia mig¢sni wskutek uszkodzenia nerwdéw obwodowych w nastegpstwie zadziatania
szkodliwych czynnikow [toksyczne, zakazne, alergiczne, niedobory witamin].

Terminem dystrofia migsniowa okresla si¢ grupg miopatii majacych podtoze genetyczne, © statym
postepujacym przebiegu. Chociaz choroby nerwowo-mig$niowe r6znia si¢ migedzy soba objawami,
patologia i obrazem klinicznym, to jednak we wszystkich przypadkach wskazane jest usprawnianie
spowodowane typowym dla tej grupy chorych postepujacym ostabieniem migsni, ktore
pozostawione bez interwencji zawsze doprowadza do uposledzenia czynnosciowego i
znieksztatcen.

Niezwykle wazne dla praktyki jest to, ze dobrze przygotowany terapeuta jest w stanie przewidzie¢,
wptywac i czasem przeciwdziata¢ powiktaniom.

Fizjoterapeuta musi by¢: konsultantem, doradca osoba motywujaca dziecko i1 rodzing do pracy.
Konieczna jest znajomos$¢ sekwencji pojawiania si¢ ograniczen ruchomosci, tworzenia sig
mechanizméw kompensacyjnych ulatwiajacych i utrudniajacych prawidtowe funkcjonowanie.
Mozna méwic o kinezyterapii adaptacyjnej, ktora podtrzyma samodzielno$¢ chorych w
zmieniajacych si¢ na niekorzys¢ warunkach morfologicznych.

Postepujaca dystrofia migsniowa [dystrofia
musculorum progresivaj

Najczgsciej wystepujaca i najlepiej poznana jest dystrofia migsniowa Duchenne'a [DMD-
Duchenne's muscular dystrophy] zwana takze dystrofia rzekomo przerostowa lub dystrofia
migsniowa postepujaca. Chorobg tg rozpoznaje si¢ w 13-33 przypadkach na 100 tyS. zywych,
urodzonych chtopcow. Dziedziczenie jest zwigzane z chromosomem X, a choroba rozwija si¢ u
potomkow plei meskiej w wyniku przeniesienia go od matki. Dzigki postgpowi biologii
molekularnej ustalono, ze za rozwdj choroby odpowiedzialna jest mutacja chromosomu XP21 w
genie kodujacym biatko dystrofing [Koenig N. , Hoffman E. P. , Bertelson C. J. , 1987].

Zmiany histopatologiczne.
W poczatkowym okresie choroby wldkna sa zaokraglone 1 powigkszone w miarg rozwoju choroby

obserwuje si¢ podluzne rozszczepianie si¢ widkien, zatarcie poprzecznego prazkowania,
pomnozenie jader sarkolemmy, z czasem zmniejsza si¢ ilos¢ wtokien migsniowych i rozwija sig
tkanka taczna 1 thuszczowa.



Zmiany biochemiczne.
W surowicy krwi stwierdza si¢ podwyzszenie st¢zenia kinazy kreatynowej. w moczu zwigksza sig

ilos¢ kreatyny. W obrazie elekromiogramu zjawiska typowe dla miopatii [nieproporcjonalnie
bogaty zapis wysitkowy w stosunku do stabego skurczu].

Objawy.

Do najwczesniejszych nalezy opdznienie chodzenia 1 biegania w stosunku do wieku
"niezgrabno$c¢", "przerost" okreslonych grup mig$niowych. Najczgsciej ta pseudodystrofia dotyczy
mig$ni brzuchatych tydki, naramiennych. podgrzebieniowych. Migénie dotknigte przerostem maja
zbita konsystencje odczuwalna przy dotyku. W badaniach mikroskopowych wycinkéw tych migsni
stwierdza si¢ przerost tkanki tacznej 1 nagromadzenie komorek ttuszczowych. W ciagu roku sita
mig$niowa zmniejsza si¢ 0 0, 322 jednostki w 10-o stopniowej skali. Srednie wyniki punktowe
pochodza z testow 34 migsni, ktdre oceniono na podstawie Skali Komitetu Badan Naukowych.
opracowanej dla recznej oceny migsni [Florence J. M. , Pandya S. , King W. ] w ramach
Collaborative Investigation of Duchenne Dystrophy [CIDD].

Najwczesniej proces ten zachodzi w migsniach blizszych [ksobnych]. Charakterystycznym
objawem jest zwigkszenie si¢ lordozy ledzwiowej, spowodowane ostabieniem migsni obreczy
biodrowej i prostownikow kolana. Chdd jest kaczkowaty z tendencja do koszacego. Utrudnienie
chodu uwidacznia si¢ podczas chodzenia po schodach. Chorzy z trudem wstaja z pozycji lezacej. W
miarg postgpujacego ostabienia migs$ni dziecko zmuszone jest wstawac" wspinajac si¢ po sobie" -
jest to objaw Gowera §wiadczacy o ostabieniu migéni ksobnych. Razem z narastajacym ostabieniem
migs$ni powstaja przykurcze: zgigciowe w obrgbie stawdéw biodrowych, kolanowych, stopy w
zgigciu podeszwowym i odwrdceniu. Przykurcz pasma biodrowo-piszczelowego 1 nadmierny
przykurcz $ciggna Achillesa znacznie ograniczaja mechanike utrzymania postawy. Powstate
przykurczg sa czasem wynikiem samoistnej kompensacji, np. przykurcz w zgigciu w stawach
skokowych gérnych, to nic innego jak naturalnie wytworzony mechanizm Puttiego, pozwalajacy na
blokowanie stawdéw kolanowych w przypadku niewystarczajacej sity migsni czworogtowych.
Poglebiona lordoza lgdz. i odchylenie plecow do tylu, to mechanizm biernej stabilizacji st.
biodrowych, majacy na celu przeniesienie srodka cigzkosci do tylu w stosunku do osi obrotu w tych
stawach. Powyzsze przykurczg umozliwiaja maksymalna stabilizacj¢ w stawach biodrowych i
kolanowych co umozliwia chodzenie nawet przy sile migsniowej mniejszej od 3 wg. skali Lovetta.
Prowadzac kinezyterapig nalezy o tym pamigtac.

W obrebie stawow ramiennych dziecko z dystrofia jest wiotkie, pojawiaja si¢ przykurcze zgigciowe
tokci. W czasie proby przenoszenia chwytem pod pachy, dziecko wyslizguje sig z rak. Przebywanie
w pozycji siedzacej na wozku nasila wystepujace przykurcze.

Do nagtego pogorszenia dochodzi w wieku 6-7 lat w wyniku szybkiego postepu choroby w wieku
9-10 lat dziecko traci zdolno$¢ samodzielnego chodzenia, a okoto 12-13 lat w ogdle przestaje
chodzi¢. Najtagodniejsze postgpujace dystrofie migsniowe zwiazane z wadami chromosomu X
nazywa si¢ dystrofiami Brooka. Dotyczy to chtopcdw, ktorzy po 15 r. z. zachowali zdolnos¢
chodzenia. Z czasem trwania choroby dochodzi do powstania bocznego skrzywienia kregostupa
jednakze nie obserwuje si¢ wyraznego znieksztatcenia przed ukonczeniem 11 r. z. Tworzy si¢ ono
w odpowiedzi na ostabienie mig$ni grzbietu 1 w miarg jak chtopiec spedza coraz mniej czasu w
pozycji stojacej a coraz wigcej w siadzie ulega poglebieniu i w niedlugim czasie utrwala sig.

Wraz z ostabieniem migs$ni oddechowych kaszel staje si¢ nieproduktywny, co sprzyja powstawaniu
zakazen uktadu oddechowego, ktore w wielu przypadkach staje si¢ przyczyna $Smierci. Postgpujaca
dystrofia mig$nia sercowego zawsze prowadzi do zgonu [Dubowitz V 1978]

Ewentualne uposledzenia umystowe nie sa postgpujace wraz z choroba jednak moga dodatkowo
opoznia¢ rozwoj fizyczny dziecka. Na szczgscie u tych chorych sporadycznie dochodzi do
wystapienia zaburzen w pracy jelit, pgcherza moczowego i1 innych ubytkéw neurologicznych.



Leczenie.

Nie istnieje leczenie przyczynowe. Nie ma leku. ktorego podanie u chorych z dystrofia bytoby
celowe. chociaz istnieje kilka doniesien [Brooke M. H., Fenichel G., Griggs R., 1987, Mendell J.

R., 1989] potwierdzajacych korzystny wptyw prednizonu na przedtuzenie zycia u chorych 1 przyrost
masy mig$niowej. Postulowano rowniez korzystne dziatanie przeszczepu szpiku kostnego jako
uzupelnienie brakujacej dystrofiny [Partridge TA, 1991]

Zitter i Allsop zaproponowali postgpowanie objawowe, obok usprawniania ruchowego zajgcia z
rodzicami. Do$wiadczony terapeuta powinien u§wiadomi¢ rodzinie 1 samemu dziecku, ze:

+ mozna przewidzie¢ niektore powiktania dystrofii,

« mozna wydhuzy¢ czas samodzielnego poruszania si¢ dzigki odpowiedniemu usprawnianiu i
okresowemu stosowaniu stabilizatorow,

+ jesli kiedy$ zostanie opracowane postgpowanie przyczynowego najwigksza szanse na
leczenie bgda miaty dzieci w dobrej formie fizyczne;.

Badanie przez fizjoterapeute.
Kazde dziecko przed rozpoczeciem ¢wiczen winno by¢ zbadane przez rehabilitanta. Testy

wydolno$ci czynnosciowej dla obrgczy barkowej i konczyny gornej. oraz dla obrgezy biodrowe; i
konczyny dolnej, oraz skala manualnej oceny migéni zawarte sa w zatacznikach.

Na podstawie corocznego punktowego okreslenia sity migsniowej mozna ustali¢ szybko$¢
postepowania choroby, przebieg gwattowny to roczne pogorszenie >10%, przebieg umiarkowany 5-
10% 1 powolny <5% pogorszenia stanu rocznie.

W badaniu uwzglednia si¢ nastgpujace migsnie:

« czworoboczne cz. gorna i dolna
* piersiowe

+ najszersze grzbietu

+ trojglowe ramienia

« rownolegloboczne

+ biodrowo-lgdzwiowe

+ naramienne

- zgbate przednie

+ czworoglowe uda

- posladkowe wielkie, $rednie
+ piszczelowe przednie

+ brzucha

Warunkiem rzetelno$ci pomiarow jest wykonywanie badania zawsze przez t¢ sama osobg. W celu
petnej oceny m. zgbatego przedniego stosuje si¢ specjalne ustawienie. Dziecko staje z
wyprostowanymi r¢gkami roztozonymi poziomo na wysoko$ci oczu, w tej pozycji ocenia si¢ stopien
odstawania topatek. Dopiero po tej probie przeprowadza sig dalszy ciag badania w pozycji typowe;.
Pojawiaja sig trudnosci w ocenie sity migsni brzucha. co jest zwiazane z oslabieniem mm. zginaczy
szyi 1 glowy 1 wynikajacym z tego dodatkowym obcigzeniem dla mig$ni brzucha [dtugie ramig
dzwigni] Wg. wielu badaczy rzetelno$¢ pomiaru zakresu ruchu moze by¢ zachowana jedynie wtedy,
gdy pomiaréw dokonuje ta sama osoba. Dokonujemy pomiardw w stawach gldwnych.

Rehabilitacja.
Zadaniem usprawniania jest przeciwdziatanie:

1. Postgpujacemu zanikowi migéni

2. Zmniejszaniu si¢ zakresOw ruchu w stawach
3. Utracie zdolnosci chodzenia

4. Pogarszaniu si¢ wydolnosci oddechowe;j



5. Urazom psychicznym dziecka i jego rodziny

6. Zmniejszaniu si¢ ogdlnej wydolnosci czynnos$ciowe;]
7. Postepujacej skoliozie

8. W razie potrzeby bolom

Strategia opieki domowej powinna polega¢ na zaangazowaniu opiekunow w proces usprawniania
ruchowego, doszkalaniu, wykorzystaniu pomocy osob drugich, stowarzyszen ifundacji.
Zapobieganie powstawaniu znieksztatcen naktada obowiazek prowadzenia ¢wiczen rozciagajacych
1 pozycjonowania, wlacznie z uzyciem aparatow stabilizujacych.

Z wielu doniesien wynika ze wykonywanie ¢wiczen submaksymalnych u chorych z dystrofia
Duchenne'a nie wplywa znaczaco na zwigkszenie sity mig§niowej i poprawe wydolnosci
czynno$ciowej [Vignos P. Watkins M, 1986] W tych samych badaniach nie stwierdzono
niekorzystnego wplywu tych ¢wiczen na przebieg choroby. Podczas wykonywania ¢wiczen
wytrzymato$ciowych w organizmach chorych obserwowano podobne reakcje metaboliczne jak w
sytuacji stresowej. Podobne reakcje stwierdzono u pacjentéw z innymi chorobami nerwowo-
mig$niowymi, chociaz w zadnym badaniu nie udowodniono ich szkodliwego wpltywu na silg
mig$niowa 1 wydolno$¢ czynnosciowa.

Utrzymanie zdolnos$ci do chodzenia.
Wskutek ostabienia mig$ni posladkowych i przykurczu pasma biodrowo-piszczelowego powstaje

chod kaczkowaty, poglebia sig lordoza ledzwiowa. Aby stabilizowac kolano 1 wskutek skrocenia
migsnia trdjglowego, chory chodzi z palcow. W takiej sytuacji nawet niewielki przykurcz wstawig
kolanowym moze uniemozliwi¢ chodzenie. Aby do tego nie dopusci¢ nalezy codziennie
wykonywac¢ ¢wiczenia rozciagajace i stosowac odpowiednie szynowania zewngtrzne. Obecnie
chirurdzy -ortopedzi probuja wydtuza¢ §ciggna [metoda przezskdrnego wydtuzenia $ciggna
Achillesa. przemieszczenie przyczepu m. piszczelowego tylnego]. Tego typu zabiegi wykonuje si¢
w P A IPAM w Krakowie 1 wielu innych osrodkach.

Zatozeniem usprawniania pooperacyjnego jest szybkie rozpoczgcie ¢wiczen, pionizacja 1 godz.
dziennie 1 uzyskanie samodzielnego chodu.

Woézki inwalidzkie.

Zakup wbzka powinien by¢ ostatecznos$cia po wyczerpaniu innych sposobow umozliwienia
poruszania si¢. Bywa. ze dziecko zazna komfortu korzystania z wozka [wigksza niezaleznos¢,
wygoda, mniejszy wysitek] 1 nie chce korzysta¢ z mozliwos$ci chodzenia w aparatach. Niestety z
wykorzystaniem wozka wiaze si¢ nasilenie przykurczy 1 wstapienie skoliozy. Dlatego nawet wtedy,
gdy dziecko nie chodzi, nalezy codziennie go pionizowac na stole pionizacyjnym.

W doborze wozka nalezy uwzglednic:

- blat podpierajacy rece z regulowana wysokoscia

+ podpodrki pod nogi z regulowanym katem nachylenia i wyposazone w zapigtki
+ sztywne siedzisko, ktore zapewnia lepsza stabilizacj¢ miednicy

+ boczne podpérki w celu stabilizacji tutowia

« odpowiednia szerokos$¢ siedziska, lepsze jest nieco wezsze niz zbyt szerokie

- regulowany kat nachylenia oparcia

- migkka poduszke na siedzisku zapobiegajaca odlezynom

- wyprofilowane oparcie

- zaglowek

Nie wolno dopusci¢ do otylosci, trzeba zapobiega¢ deformacjom kregostupa. Z obserwacji wynika.
ze pojawia si¢ skrzywienie wypuklo$cia zwrocone w strong reki dominujacej, nalezy zatem co jakis
czas zmienia¢ manetkg¢ sterownicza przy wozku. Pamigtajmy. Ze istnienie kyfoskoliozy bgdzie
dodatkowo ogranicza¢ sprawno$¢ uktadu oddechowego 1 utrudnia¢ prace 1 tak juz ostabionym
mig$niom oddechowym.



Pozycja lezqca w nocy moze powodowac wystepowanie niewydolnosci oddechowej, dlatego, ze
mechanika oddychania w pozycji lezacej jest gorsza, ze wzgledu na nacisk zawartosci jamy
brzusznej na przepong. Nalezy zatem prawidtowo uktada¢ dziecko do spania, w zaawansowanych
przypadkach moze by¢ konieczne wykorzystanie tozka z regulacja nachylenia.

Wydolnos$¢ oddechowa.

Gloéwna przyczyna powstania niewydolnosci oddechowe;j jest postgpujace ostabienie migsni
oddechowych oraz obecnos¢ kyfoskoliozy.

Wsréd typowych objawodw niewydolnosci oddechowej sa: szybkie mgczenie sig, senno$¢ w ciagu
dnia, bole glowy przy przebudzeniu, niespokojny sen, uczucie wysitku w czasie proby
zaczerpnigcia glgbokiego wdechu.

Bardzo wazne jest stosowanie ¢wiczen oddechowych od samego poczatku razem z nauka kaszlu.
Rowniez rodzina powinna by¢ poinstruowana jak nalezy wykonywa¢ drenaz utozeniowy,
oklepywanie 1 wspomagac kaszel.

Dziecko z dystrofia winno by¢ pod stata opieka pulmunolga.

Do zadan terapeuty nalezy rowniez pomoc w zorganizowaniu otoczenia w miejscu zamieszkania
dziecka tak. aby zaadaptowac sprzgty do jego potrzeb i mozliwosci.

Bol.
W kinezyterapii dziecka z dystrofia nie wolno naraza¢ go na bol. Bol pojawia si¢ najczesciej
podczas ¢wiczen rozciagajacych. Jezeli bol stanowi problem nalezy mu przeciwdziatac.

Dystrofia twarzowo-lopatkowo-barkowa.
[Fascioscpulohumeral dystrophy]

Jest choroba dziedziczona autosomalnie i dominujace. Uszkodzenie dotyczy genu na chromosomie
4. Poczatkowo choroba dotyczy migséni twarzy i obreczy barkowej. ale moze zajaé obrgcz biodrowa.
Ostabienie postepuje od czesci blizszych do dystalnych. Jednak w tym typie, w odréznieniu od
dystrofii Duchenne'a ostabienie rzadko dotyczy m. najszerszego grzbietu, a czgsto mm. twarzy i
dolnej czgs$ci m. rownolegtobocznego. co pomaga w réznicowaniu.

Dystrofia miotoniczna [miotonic dystrophy
MTD]

Dziedziczona autosomalnie i dominujaco. a gen odpowiedzialny za jej powstanie znajduje si¢ na
chromosomie 19.

Pierwsze objawy pojawiaja si¢ w okresie dorastania. a sa to: nadmierne napigcie migsni.
wydtuzenie czasu ich rozkurczu 1 ostabienie mig$ni. W miarg postepujacego ostabienia zmniejsza
si¢ ich napigcie. Sztywnos¢ jest najczgstszym objawem i jest spowodowana wzrostem napigcia
spoczynkowego migsni. Czgsto chorzy maja charakterystyczny wyglad: dtuga, szczupta twarz z
zanikiem mm. twarzy okolicy skroniowej i mm. zwaczy, tysienie w okolicy czotowej i zanik mm.
mostkowo-obojczykowo-sutkowatych. Jako pierwsze ulegaja zanikowi mig$nie czg¢sci dalszych.
Objawia sig to trudnoscia w odkrgcaniu stoikéw lub opadaniem stopy.

Do najciezszych postaci naleza te. objawiajace si¢ tuz po urodzeniu tzw. miotonia wrodzona [ch.
Thomsena].

Glownym celem usprawniania jest wzmacnianie migs$ni cz. dalszych i zapobieganie deformacjom
kregostupa.



Rdzeniowy zanik mi¢sSni [spina muscular
atrophy SMA]

Choroba wystepuje w trzech postaciach.

1. Wczesnodziecigea [tzw. ch. Werdniga-Hoffmana]
2. Posrednia [tzw. 1] typ lub przewlekta posta¢ ch. Werdniga-Hoffmana]
3. Mlodziencza [ch. Kugelberga-Welandera]

Wszystkie dziedzicza si¢ recesywnie, mutacja lokalizuje si¢ w genach na chromosomie 5.
Patologia dotyczy rogdéw przednich rdzenia krggowego, z powodu choroby neurondéw ruchowych
dochodzi do zaniku i ostabienia miesni.

Chorzy z postacia wczesnodziecigca umieraja przed ukofnczeniem 3 r. z. z powodu niewydolnosci
oddechowe;j. Posrednia posta¢ rowniez wystepuje u matych dzieci ale jej przebieg jest tagodnieszy 1
bardziej przewlekty. Obecnie zwraca si¢ uwagg na intensywna rehabilitacje 1 zaopatrzenie
ortopedyczne. Chorobe rozpoznaje si¢ na podstawie badania klinicznego i badania EMG, ktore
wykazuje odnerwienie migsni z drzeniem wiokienkowym i mata ilo$cia jednostek motorycznych.
Posta¢ Kugelberga-Welandera rozpoczyna si¢ migdzy 5 a 15 r. z. Objawia si¢ postgpujacym
zanikiem i ostabieniem mig$ni, oraz wystgpujacymi drganiami peczkowymi migsni. Najwcze$niej
zmiany dotycza migs$ni dalszych. Obserwuje sig ostabienie odruchow $ciggnistych i postgpujace
powoli ostabienie migs$ni, natomiast rzadko powstaja deformacje krggostupa.

Cele i zadania rehabilitacji pokrywaja si¢ z celami leczenia usprawniajacego w dystrofii. Pamigtac
jednak trzeba. ze w przypadkach rdzeniowych zanikow, migsnie lepiej poddaja si¢ bezposredniej
stymulacji biomechanicznej, jak masaz. ¢wiczenia z oporem. gdyz istota patologii lezy poza
wtoknami mig$niowymi. w rogach przednich rdzenia krggowego.

Podsumowanie

Wszystkie choroby przedstawione wyzej objawiaja si¢ postgpujacym ostabieniem i zanikiem mig$ni
szkieletowych, tworzeniem si¢ znieksztatcen i narastajacym uposledzeniem fizycznym.

W kinezyterapii dominuje oddziatywanie indywidualne.

Godne polecenia sa ¢wiczenia stosowane w wodzie, ktore sa forma ¢wiczen
ogolnousprawniajacych, najbardziej akceptowanych przez chorego.

Woda stwarza warunki odciazenia, umozliwiajac lepsza stabilizacje ciala. Srodowisko wodne
doskonale nadaje si¢ do prowadzenia ¢wiczen oddechowych.

Zajgcia w wodzie nalezatoby podzieli¢ na trzy czgsci:

1. Cwiczenia oswajajace z woda i éw. czynne w odciazeniu dla tych grup mig§niowych, ktore
najtrudniej jest wiczy¢ w srodowisku naturalnym

2. Cwiczenia doskonalace lokomocje. zabawy i gry w pozyciji stojacej

3. Cwiczenia oddechowe wraz z ptywaniem na dystansie.

Mowiac o ¢wiczeniach w wodzie jeszcze raz nalezy podkresli¢ aspekt bezpieczenstwa i unikania
przetrenowania, bardzo szkodliwego dla tej grupy chorych.
Wsrod innych dziatéw rehabilitacji wykorzystuje si¢ terapi¢ zajgciowa pracoterapie.

Z fizykoterapii stosuje sig.

+ kapiele solankowe
+ masaz wWirowy
+ tagodny masaz klasyczny



ultradzwigki o matym natgzeniu 0, 1-0, 2 W/cm przykrggostupowo w celu uzyskania
ogolnego wptywu autonomicznego 1 poprawe ukrwienia tetniczego [Ketz. Kihn]
elektrostymulacje pradem niskiej czgtotliwos$ci [Scott O]

Na zakonczenie chciatbym przytoczy¢ fragmenty listu cztowieka cierpiacego na chorobg migsni,
ktéry probuje podzieli¢ sig swoim do§wiadczeniem w zmaganiach z choroba.

"...rehabilitacja powinna by¢ wielokierunkowa i dotyczy¢ podtrzymania maksymalnej ogolnej
sprawnosci fizycznej. Wazne jest rowniez, aby nie utatwiac pacjentowi wykonania czynnosci zycia
codziennego. . . Sam wytworzytem sobie zasade. Ze z pomocy innych korzystam tylko w
ostatecznosci. Podobnie nie wolno rezygnowac z pewnych ruchow. Najniebezpieczniejszq rzeczq
jest zapomnie¢ o mozliwosci ruchu. zapomnie¢ odczuwania ruchu. Pamie¢ miesniowa odgrywa
wielkq role w czynnosciach. . . Nastepna sprawa dotyczy tzw. oprzyrzqdowania. . . Chodzi o to. aby
nie ulatwiac zbyt wezesnie. Na zakonczenie sprawa podstawowa. Sqdze. Ze najwazniejszq rzeczq
Jest qie da¢ sie wybié z rytmu. Zycie w rytmie jest po prostu tatwiejsze..."

Opracowanie: Mariusz Janusz
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Nowe

Ocena wydolnosci oddechowej VC -
spirometrem

Badanie sily mi¢Sniowej wg Brooka j. w. (Florence J. . . Pandya S. . King W. Intrarter reliabity og
manual muscle test (Medical Research Gouncil Scalg) grades in Duchenne muscular dystrophy.
Phys. Ther. 1992. 72, 115-126)



Konieczne jest by badanie wykonywala jedna i ta sama osoba.

Skala 11-stopniowa.
0 1 2 -3 3 +3 -4 4 +4 -5 5
|

program funkcjonalny antygrawitacyjny

Ocena wydolnosci czynnosciowej kd i obreczy

biodrowej

(wg Yignos PJ. Spencer GE, Archibald KG: Managment of progressive muscular dystrophy of
childhood. JAMA 1963, 184, 89-96)

Stopien Wydolno$¢ czynno$ciowa

1 bez pomocy chodzi 1 wspina si¢ na schody

2 chodzi 1 wspina sig na schody, wspierajac si¢ o porgcz

3 wolno chodzi 1 wspina si¢ na schody, wspierajac si¢ o porecz (ponad 12' przy
wejsciu na 4 standard. stopnie)

4 samodzielnie chodzi, moze wsta¢ z krzesta, ale nie moze wejs$¢ na schody

5 samodzielnie chodzi, ale nie moze wsta¢ z krzesta, ani wej$¢ na schody

6 chodzi przy pomocy osoby drugiej, albo uzywajac wysokich stabilizatorow
konczyn dolnych

7 chodzi uzywajac stabilizatorow, ale utrzymanie réwnowagi jest mozliwe tylko
przy czyjej$ pomocy

2 stoi uzywajac wysokich stabilizatorow, nie jest w stanie chodzi¢ nawet z
pomoca osoby drugiej

9 porusza si¢ tylko na wozku inwalidzkim

10 lezy w t6Zku, obraca sig na boki samodzielnie

11 na state lezy w t6zku

Ocena wydolnosci czynnosciowej kg i obraczy
barkowej wg Brooka i wsp.
(Brooke MH, Fenichel G, Griggs R. Glinical i nvestigations in Duchenne dystrophy. Part 2.



Determi nat i ons of the "power" of therapeutic trials based on natural history. Muscle Nerve 1983,
6.91-103).

Stopien Wydolnos¢ czynnosciowa

1 stoi z rgkami wzdhuz tutowia, moze wykonywa¢ nimi petne krazenie
(odwiedzenie) az do ztaczenia dtoni nad glowa

) moze unie$¢ rece ponad gtowe, tylko po ugigciu w st. tokciowych (zmniejsza
si¢ promien zakreslonego kota) lub wykorzystuje mm pomocnicze

3 nie jest w stanie unie$¢ rak nad gtowa, ale unosi do ust szklanke z woda (moze
uzy¢ obydwu rak)

4 unosi rece do ust, ale nie jest w stanie unies¢ szklanki

5 nie jest w stanie unie$¢ rak do ust, utrzymuje w reku dtugopis lub moze zbierac
drobne przedmioty ze stotu

6 nie jest w stanie unies$¢ rak do ust, ani wykonaénimi jakichkolwiek czynnos$ci
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