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1. UVOD

Misic¢na distrofija (MD) i neuromuskularne bolesti (NMB) su vrlo heterogena
skupina bolesti progresivnog karaktera. Njihov zajednicki klinicki znak
je progresivni gubitak misicne snage zbog Cega se razvijaju sekundarne
posljedice na misiécnokostanom sustavu kao sto su smanjena elasticnost
misi¢a i tetiva te skracenje tetiva zbog ¢ega se smanjuje opseg pokreta
zglobova. Nadalje, javljaju se poteskoce srcane funkcije, deformacije
kraljeZnice u vidu skolioza, a zbog slabosti miSic¢a koji sudjeluju u disanju i
razvoja skolioza s posljedicnim smanjenjem prsnog kosa cesto je narusena
funkcija disanja.

Oblici MD i NMB razlikuju se po Sablonama smanjenja misicne snage
pa raspored oslabljelih misicnih skupina i stupanj njihove slabosti, kao i
sekundarne posljedice tog stanja ovise o tipu bolesti. Takoder, medu osobama
s istim tipom bolesti postoje velike razlike u funkcionalnim sposobnostima.

Buduci da za MD i NMB jos uvijek ne postoji lijek, ciljevi u rehabilitaciji su
ublaZzavanjeilisprecavanje smanjenja funkcionalnog kapaciteta, zadrZavanje
neovisnosti u aktivnostima svakodnevnog Zivota i smanjenje komplikacija.
Pri tomu je vaZna provedba poznatih i pronalazak novih ucinkovitih nacina
terapije.

Terapijske metode nisu specificne za pojedine dijagnoze nego su prvenstveno
usmjerene prema funkcionalnom deficitu pa rehabilitacija ne mijenja tijek
bolesti, ali utjece na funkcionalne mogucnosti oboljelog.

Naglasavamo kako je za adekvatno provodenje zdravstvene skrbi nuZan
multidisciplinarni pristup lijecnika opce prakse, neurologa, kardiologa,
pulmologa, internista, pedijatara, ortopeda, fizioterapeuta i radnih
terapeuta, alii psihologa i socijalnih radnika pricemu je za uspjesan tretman
potrebno aktivno ukljuciti osobe s MID i NMB kao i ¢lanove njihovih obitelji.

Ova brosura nudi prikaz mehanizma nastanka i osnovne smjernice tretiranja
pojedinih poteskoca koje se javljaju kod MD i NMB te daje osnovne informacije
0 mjerama koje se mogu poduzeti za postizanje osnovnih rehabilitacijskih
ciljeva.



2. DUAGNOSTICIRANJE MD i NMB

Iskustva SDDH pokazuju kako osobe s MD i NMB, zato $to je njihova
bolest neizljeciva, Cesto zanemaruju dijagnosticke postupke. Ipak, iako
su MD i NMB neizljecCive bolesti, utvrdivanje to¢ne dijagnoze i pravog
tipa bolesti vrlo je vazno radi Sto kvalitetnijeg provodenja zdravstvenih
tretmana te postavljanja specificnih ciljeva i plana zdravstvene njege.
Rana i to¢na dijagnoza vazna je kako bi osobe pravovremeno uspostavile
kontakt sa zdravstvenim djelatnicima specijaliziranim u podrucjima u
kojima ¢e se progresijom bolesti javljati zdravstvene poteskoée kako bi oni
mogli predvidjeti i osmisliti medicinski plan jer je rano djelovanje klju¢no
za uspjesno tretiranje simptoma i komplikacija kod MD i NMB. Osim toga,
tocna dijagnoza potrebna je kako bi ¢lanovi obitelji, osobito nositelji gena
bolesti, mogli prod¢i genetska testiranja i savjetovanja. Poseban znacaj
potvrde dijagnoze MD ili NMB je u tome $to osobi pomazZe u preuzimanju
kontrole nad vlastitim zdravljem kroz razumijevanje zdravstvenih poteskoca
s kojima se moZe susresti i nacinima na koje ih mozZe sprijeciti ili barem
ublaziti.

Slabost pokreta uz smanjenje volumena misi¢a razliitog opsega i razlicitih
miSi¢nih skupina zajednicki je klini¢ki znak MD i NMB. Posljedic¢no se razvijaju
sekundarne promjene na misiénokoStanom sustavu pa dolazi do smanjenja
elasti¢nosti misica i tetiva te njihova skracenja zbog Cega se smanjuje opseg
pokreta zglobova. Pokretljivost postupno postaje oteZzana pa moze dodii do
gubitka samostalnog hoda, a zbog slabosti misi¢a koji sudjeluju u disanju
i razvoja deformacija kraljeznice s posljedi¢nim smanjenjem prsnog kosa
Cesto se i znacajno narusava funkcija disanja.

Kod nekih osoba promjene ¢e biti vidljive od rodenjaili najranijeg djetinjstva,
dok ¢ée ih druge razviti kasnije tijekom Zivota. MiSiéna slabost moze
napredovatisporijeilibrze,amoze bitii promjenjivog tijeka, pa se osoba moze
povremeno osjecativrlo dobro, a povremeno biti potpuno bez misi¢éne snage.
Dijagnosticiranje MD i NMB je proces koji zahtijeva vise koraka i moZe
ukljucivati vise razli¢itih oblika testiranja. Pri uocavanju prvih znakova
bolesti potrebno je obratiti se lijeCniku i Sto prije kontaktirati neurologa
specijaliziranog za MD i NMB, a kada se radi o djetetu kontaktirati
neuropedijatra koji ima iskustva u radu s NMB. Klinicki simptomi igraju
vaznu ulogu u dijagnosticiranju MD i NMB, ali ¢e u mnogim slucajevima
potrebno biti provesti vise razli¢itih dijagnostickih pretraga [1]. U nastavku
se nalazi popis uobicajenih pretraga prilikom dijagnosticiranja MD i NMB, a
lije¢nici ¢e mozda provesti i neke dodatne pretrage ukoliko je to potrebno.
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2.1. Elektromiografija (EMG)

EMG testiranje koristi se kako bi se zabiljeZila elektri¢na aktivnost misi¢a. Kad
su aktivni, oni proizvode odredeni elektri¢ni napon koji je proporcionalan
misi¢noj aktivnosti. Kad netko ima poremecdaj koji djeluje na misi¢e, EMG
moze otkriti abnormalnu elektri¢nu aktivnost. EMG pomazZe utvrditi radi
li se o problemima kojima se uzrok nalazi u samom misicu ili je miSi¢na
slabost uzrokovana poremecajem njihove inervacije.

Postoje dva oblika EMG testiranja:
1)intramuskularna EMG — provodi se umetanjem elektrode u obliku igle
kroz kozu u misic¢
2) povrsSinska EMG — provodi se postavljanjem elektrode na koZu iznad
miSi¢a kako bi se otkrila njegova elektri¢na aktivnost.

Kod obje metode elektri¢na aktivnost prikazuje se na monitoru ili auditivno
radi lakSe interpretacije.

2.2. Mjerenje brzine provodljivosti Zzivaca

Zivac se stimulira elektriénim podraZajem pomocu elektrode na povrsini
koze, dok druga elektroda, koja je postavljena na daljem kraju ekstremiteta,
otkriva elektri¢ne impulse iz prve elektrode. Na temelju udaljenosti izmedu
elektroda i vremena potrebnog da ju elektri¢ni impuls prijede izracunava se
brzina provodenja impulsa. Signal iz zdravog Zivca moze putovati brzinom i
do 200 km/h. Smanjena brzina provodljivosti Zivaca indikacija je neuroloske
bolesti.

2.3. Genetsko testiranje

Koristi se za otkrivanje mutacija gena, promjena u slijedu deoksiribo-
nukleinske kiseline (DNK) koji utje¢u na funkciju. Genetskim testiranjem
mogucnosti da osoba razvije simptome genetskog poremecajaili ga prenese
na svoje potomke.

Genetske pretrage ukljucuju testove gena, gdje se testiraju geni pojedinacno
ili relativno kratki lanac DNK, i kromosomsko testiranje, gdje se testiraju
cijeli kromosomi ili DNK velike duzine.



2.4. Biokemijske pretrage

Pomocu njih se analiziraju razine odredenih proteina ili aktivnosti enzima
koji su indikacija bolesti. Ove pretrage se mogu obavljati na razli¢itim
tipovima uzoraka, ukljuCujuéi uzorke krvi, urina i misi¢éa. Biokemijskim
testovima utvrduju se abnormalne vrijednosti (povisene ili smanjene u
odnosu na normalne), a potom se utvrduje postojanje odredenih obrazaca
kako bi se suzio izbor mogucih genetskih uzroka bolesti.

Primjer biokemijske pretrage je testiranje kreatin kinaze, enzima koji
se nalazi u misSiénom tkivu, a koristi se za stvaranje energije u misi¢nim
vlaknima. PoviSena vrijednost kreatin kinaze u krvi je Cesto pokazatelj
osteéenja misi¢a uzrokovanog ozljedom, MD ili kardioloskim poteskoéama.
Pretraga se izvodi tako $to se vadi mala koli¢ina krvi i Salje na laboratorijsku
analizu.

2.5. Procjena snage misica

Misi¢na slabost moZe biti pokazatelj ozljede tetive, ozljede Zivca ili
generalizirane misiéne slabosti. TraZzeci od ispitanika izvodenje odredenog
pokreta fizijatar ili fizioterapeut primjenjuje odredeni otpor i na taj nacin
procjenjuje snagu pojedinih misica.

2.6. Biopsija misSica

Kirurski zahvat koji se izvodi pod lokalnom anestezijom, kod djece pod
opcom, pri éemu se iglom ili pomoc¢u malog reza uzima mali uzorak misi¢énog
tkiva. Postupak se izvodi kako bi se potvrdila klinicka dijagnoza, razlikovalo
radi li se o problemima misi¢nog ili pak Zivéanog tkiva te identificirali

metabolicki uzroci. Uzorak misi¢nog tkiva se Salje u laboratorij gdje se tanki
slojevi misiénog tkiva pregledavaju pomodéu mikroskopa.

Pomodu laboratorijske tehnike utvrduje se jesu li odredene misSiéne
bjelancevine smanjene ili nedostaju.



3. SRCANE POTESKOCE KOD MD | NMB

PotesSkoce sréane funkcije kod MD i NMB javljaju se u tri oblika: zbog
primarne bolesti miSi¢a, kao posljedica poremecaja sréanog ritma te kao
sekundarna posljedica slabosti disne funkcije ili manjka kretanja.

3.1. Srcane poteskoce uzrokovane primarnim bolestima misica

Primarne bolesti misi¢a, koje zahvacaju misiée trupa i udova, na isti nacin
mogu zahvacati i sréani misi¢ uzrokujuci kardiomiopatije Sto je posebno
izrazeno kod osoba s Duchenneovom MD (DMD) kod kojih se ve¢ u dobi
od 10 godina javljaju znakovi slabosti sréanog misi¢a. Stoga se vrlo rano
pocinju uzimati lijekovi za ja¢anje sréanog misic¢a i diuretici koji ubrzavaju
rad bubrega radi poboljSanja odvodenja tekucine koja se nakuplja u srcu.
Kod osoba s DMD bolest sréanog misié¢a vec izmedu 15. i 20. godine Zivota
postaje najveci problem koji ugroZava Zivot, ¢esto opasniji i od narusene
funkcije disanja.

Takoder postoje i neki oblici MD i NMB kod kojih proces distrofije primarno
vrlo blago zahvaéeni. To mogu biti djecje kardiomiopatije koje dovode do
smrtnogishoda uvrlo ranoj dobi. Sliéno se moZze javiti i kod mladih osoba kod
kojih se tek nakon detaljnog pregleda moze primijetiti da su zahvaceni ostali
s kretanjem. S vremenom sr¢ani misi¢ postaje mlohay, Siri se poput balona
pa nema snagu izbacivati krv $sto dovodi do nakupljanja tekucine, najprije
u nogama a kasnije u plu¢ima. Osoba osjeti da ima sve manje snage i sve
tezZe tolerira napore, umara se pri penjanju uz stepenice, ne moze lezati na
ravnom, mora lezati na poviSsenom. Kako nema lijeka za distrofiju tako isto
ne postoji ni za kardiomiopatiju ove vrste.

3.2. Srcane poteskoce uzrokovane poremecajima sr¢anog ritma

Poremecaji srcanog ritma mogu se manifestirati u obliku aritmija (ubrzan
ili usporen rad srca) i srcanih blokova (prestanak rada srca). Poremecaj
sréanog ritma moze dovesti do fibrilacije sréanog misi¢a pri ¢emu je protok
krvi smanjen Sto povecava sklonost ka njenom zgrusSavanju Sto moze
dovesti do mozZzdanog udara vec¢ u trecem desetlje¢u Zivota. Aritmije srca
Ceste su kod miotonickih distrofija, dok su sréani blokovi koji mogu dovesti
do iznenadne smrti karakteristi¢ni za Emery-Dreifuss MD (EDMD). Stoga je
kod ovih oblika MD i NMB preporucljivo ne samo redovno EKG testiranje
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nego i testiranje Holter uredajem za cjelodnevno pracenje rada srca kako bi
se rad srca pregledao u uobicajenim dnevnim aktivnostima kroz neprekidan
period od 24 sata.

3.3. Srcane poteskoce kao sekundarna posljedica bolesti

Ostecenje srca mozZe se javiti i kao sekundarna posljedica slabosti disnih
misica, teskoca disanja i bolesti pluc¢a. U tim slu¢ajevima sréani misi¢ mora
raditi pod velikim naporom kako biizbacio krv iz pluc¢a sto dovodi do sr¢anog
osteéenja, cor pulmonale, koje dovodi do zastoja krvi Sto opet pojacava
bolest plu¢a stvarajudéi ,,zacarani krug”.

3.4. Pojavnost srcanih potesSkoca kod drugih oblika MD i NMB

Kod pojasnih MD, koje su najcesce distrofinopatije u odrasloj dobi, srcani
misi¢ naj¢eSce nije zahvacden, a potesSkoée src¢ane funkcije nisu Ceste ni
kod spinalne misi¢éne atrofije (SMA) i nekih polineuropatija kao Sto je
kongenitalna misiéna distrofija. Ipak, vazno je naglasiti kako sve osobe koje
imaju slabost misic¢a trupa i udova zbog manjka kretanja imaju povisen rizik
od razvoja aterosklerotskih procesa pri ¢emu se smanjuje Sirina krvnih Zila
koje krvlju opskrbljuju sréani misi¢ Sto dovodi do nastajanja koronarnih
bolesti koje mogu dovesti do sréanog udara [2].

3.5. Savjeti za prevenciju nastanka srcanih poteskoca

Sobziromnasmanjenusposobnost samostalnogkretanja, patimeivjezbanja,
odnosno fizicke aktivnosti koja bi djelovala povoljno, svim osobama s MD
i NMB savjetuje se da kroz svoju prehranu pokusaju unijeti Sto viSe povrca
i vo¢a te smanjiti unos hrane bogate kolesterolom i zasi¢enim masnim
kiselinama, bijelog brasna i Secera te drugih rafiniranih proizvoda. Uz to,
preporucuje se optimizirati i povecati unos vlakana i omega-3 i omega-6
masnih kiselina koji imaju povoljnije djelovanje na kardiovaskularni sustay,
a korisni su Cesti odlasci u prirodu i boravak na svjezem zraku.

Posebno znacajni su redovni pregledi funkcije srca koji bi se trebali
obavljati barem jednom godis$nje, a kod DMD-a i svakih Sest mjeseci i to od
trenutka postavljanja dijagnoze jer slabost srca moze nastupiti i prije pojave
simptoma slabosti sréane funkcije. Kompletna kardioloSka evaluacija vazna
je i kod osoba s oblicima MD i NMB koji ne utjecu izravno na funkciju srca,
a oko 20. godine Zivota preporucuje se i nositeljicama gena DMD-a koje bi
potom svakih pet godina trebale provoditi redovne kontrole.
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Tablica 1. Karakteristike pojedinih tipova MD, kardioloske komplikac

{exny eIsi 031G0S0])

egisiul yjujewiisyoid 1sogels

[4[¢ nyaljyasap
BWIZE|BU WI$SO|0IZYOIP3[D
1191|OH ‘D)3 O OUSIAO WOI0}E|LIqYIP ( n esagleu) _um_aw_ummr”_hwﬂnmaw :m_‘.__m_%%:w o_”__mtwwww%
wiousnewaded ez aqanod ujowzey “‘_Em_w_—m_mu‘_m\m,c,wcwﬁ ’ _S_ w umocv_ o A a,%_w_ % P
efluiie yiuejmjLiauaA apalippasd m__wm 1 _u__ {3l mbcn_v g ’ _N_\,__m n
I Bws dupeuauz| 3s3finod eyjsfiaaqo 1) dfiwe M__E.m_v-_ﬂ _._Ew.\.,m‘__u.cnm uoyeu ey ”_E mq_uv._wm e[al epalu 0008/T Na
. nw:m‘f:—w SRIop) W__umu_m_mn j221AE| 0TI __‘_‘_m_:v__.;_.hgh_._umu agpanoid afuzaws mv_cw._omm& m:..Sov“S__ ousvv__._.no efipusjensid
edojuis nieanis n wwﬁﬁw S1 0%30j01zoIpi313 ayafip) anall| eflyosrsadiy (ejedoss Loy a1ziop ujeyuasuoy|
alinp 3y ens J3)|OH + 311 ‘D)3 alusipos woupar elnedoluolpiey exsioeselia _mwwwﬁmm_mo
:3¢0s0 aunewoydwisy ‘ujefidey) edisiw Y33y Iwa
afuepedoud 11s0qe|S
TING
ea4s eneysns Souponoad ifepswaiod mNM.w__v__o_“WNmeﬁw:h“www__ww&,om (1qop (ounisazas
3u1po3 afinp ayens ‘o331 anall) 1 susap elidesyjyul T I T AT d|seapo op | oujewosoine)
juagniodaid oulenosafn 31 | + 193|0H + ONI ‘elyedojowio] ‘_mu eyslioeleliq 1soqe] e S | emsfupal ougipesods anol
‘edjuiafws yujew.oy ewaN 2! 3¢ QWOT! (elnedouiwie)) STAN [ 59,40 :.M__, rm juqueuwop | 30UE! _Sw. ougiqo
A B . . I}
-1 n 89s32leu 3yoygajod axsojolpaey | S o oIne ‘oupgeliien eilen ‘ojeuzodan
BuajeAyez
afesod einje|nysnw
aialippaaad afdyunysip nfeans wolnedoiw eujewisyosd nyiafjsodeN s (ISR
n eABISpaIs Yiujuendeoynue wou|e}a|a|s woujewiuiw s eduafjoyzod .n: vm. q_wzom 000°00T/2-T
wafuaisiioy ez agasiod prowzey £q0so0 poy Binel peyauod as 1 I[)E|PEU ‘BUdWERS BIISIW .:ww_v_ . eu yifuafiosd
(wofuedoiwoipaey 9Z0W L}JWS SUPEUBUZI WOIPUIS afualjqels ounisaiSosdoiods Em_m:‘_ P awnai3
woysfideye|ip s z du aNQ3 S Bqoso poy 1aad oulipaljsod I Eo?_ﬂ yluwosoyoe | awai
011q0s0) woJayewsaded ez agasjod pLjowzey efidejuqy ‘@xyafipjiaad afuafelez (eaiuzaljesy ‘ejesn .__._ D) yluezan-xX
(swoydwis eu etizqo e2Js eaeisns Souponoad isiw 1fuzens ‘anna) anojiye i ﬁ_ el efiouajenasd
z3q) auIpos ‘0T uoyeu If1211qo enoue) Suiuaals | Souse|nyjlausaAOLIIE BSOUjEWIOUqY “eye|) eweinpjesjuoy % ma@hh_.v eueliuiquioy|
alusipo3 woupal 311 + J3}OH + O3 elnedoiwoipaey eysfioese)y aluiod ouiqo 1s3j0g |epoutig
1ujiqefilzen ojJA Bsajoq
efisadoud | euizal “e1s0d
eloey [ dwoy|
ynjsojoipaey Soqz
aulpo3 ‘9T uoyeu eulpos 1ad ynjeas aflwiny 87s92(eu ‘wi-0g Ij Wwi-op h GEES
311 + 9)3 ‘Qupnewordwise ns epey :ayfonslq nlnedoiwolipaey nysfioee|ip ouafegiqon edniseu pws | :wwmo ov_ 0000€/T ang
eulpos 3ad ynjeas 311 + oy3:1ealq nlinzes ny3aljsodeu %0/-%0S ouazesz| 3 1PV
aze|q 1|e @@ h oey euljs
elsiw 1soqejs eflonquis!
3UIPOS "9T UO)EU eulpoS 33d YnjeAs ) 2fiwiy [ duIpo3 "€T | £ Npawizi epoy
311 + 9)3 ‘auanewordwise ns epey :axlonalq egisiw psogels| Soujeisowes nsouqosods ;
afusipos woupal wnez ‘auipos wouiza} luaAlid 01539 Iwordwis| woxgns s eISiw Y1ulad s eulpod /-¢ | exepalp 000€/T | ANG
"0T Op 3u1pos afinp &eAs ILL + D)3 :Pegala elnedojuwolp.ey eysfioele|ia yiujewisyoud 1soqe|s
m_.clw._“ouo efpuajenasd
ases1a.d aysojoipJey auaniodaid afioeyijdwoy| aues elisaiSoud / ayjfegeuz ayiuipy anelo Y dip
awaflp / efbuapidul

Siéna

distrofija, EDMD — Emery-Dreifuss mi

distrofija, DM — miotona distrofija

Siéna

distrofija, BMD — Becker mis

Sicna

DMD — Duchenne mi
distrofija, LGMD

— pojasna misi¢na

EKG — elektrokardiografija, TTE — transtorakalna ehokardiografija

Iz: Verhaert, D. Cardiac Involvement in Patients With Muscular Dystrophies, Magnetic Resonance

Imaging Phenotype and Genotypic Considerations, 2011.
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4. DISANJE KOD MD i NMB

.....

na druge skeletne misi¢e no zbog prirodene velike rezerve diSnih misi¢a
pocetni simptomi poteskoda s disanjem ¢esto su minimalni. Takoder, zbog
smanjene fizicke aktivnosti osobe s MD ili NMB uslijed slabosti lokomotornih
misica smanjena je i potreba za naporom pri disanju pa su simptomi slabosti
diSne funkcije odsutni ili maskirani.

4.1. Mehanizam disanja i nastanka diSnih poteskoca

.....

pluéa te tako omogucuju uvlacenje kisika u pluéa. Najvazniji udisajni misi¢
je osit (diafragma).

Sdruge strane, izdisanje se odvija pasivno i ne zahtijeva osobitu snagu misiéa,
ali je zaiskasljavanje potrebna efikasna kontrakcija izdisajnih (ekspiratornih),
miSi¢a i normalno funkcioniranje misi¢a gornjeg dijela diSnog puta [3].
Zbog plitkog disanja, uzrokovanog progresivnom slabos¢u misi¢a, dolazi
Sirenje. Smanjenjem pluénog kapaciteta osobe postaju podloznije
infekcijama koje se tesko tretiraju jer je kasalj neucinkovit, dok zbog slabosti
zvacnih misi¢a i miSi¢a gutanja, hrana moZe oti¢i u pluéa (aspiracija) i
uzrokovati nove infekcije. Skolioza dodatno smanjuje volumen pluda i
uzrokuje nedostatnu kontrakciju zbog njihovog asimetri¢cnog oblika koji se
javlja uslijed promijenjenog oblika prsnog kosa.

Za vrijeme sna dolazi do opustanja udisajnih misi¢a i misi¢a gornjih disnih
vec vrlo slabi razina kisika postaje jos niza (hipoventilacija) Sto s vr.emenom
moze dovesti do niske razine kisika i visoke razine uglji¢cnog dioksida i tijekom
dodi do kratkih perioda opstrukcije gornjih disnih putova (opstruktivna
apneja u snu) [3].

4.2. Pojavnost slabosti disne funkcije kod MD i NMB

Slabost disnih misi¢a je relativno Cesta kod NMB a gotovo neizbjezna u
kasnijim stadijima DMD. Dob u kojoj se poteskoce s disanjem razvijaju varira
kod razli¢itih stanja. Kod djece s teSkim oblikom SMA | poteskoce disanja
razviju se ubrzo nakon rodenja, a kod nekih oblika miopatija tijekom prvih
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nekoliko mjeseci Zivota. Kod osoba s kongenitalnom MD ili SMA 1l poteskoce
disanja razvijaju se u djetinjstvu. Mlade osobe s DMD imaju tendenciju
razvoja noéne hipoventilacije izmedu 15. i 20. godine Zivota. Kod pojasne
MD i Pompeove bolesti poteskoce disne funkcije dogadaju se u odrasloj
dobi.

Snaga disnih misiéa varira ovisno o tipu NMB, ali i unutar iste dijagnoze,

pa preglediitretman moraju biti planiraniindividualno. Dugotrajna njega
poteskoca disanja se uvijek mora obavljati pod medicinskim nadzorom.

4.3. Simptomi slabosti disne funkcije

Simptomi na koje treba obratiti pozornost su osje¢aj nedostatka zraka
prilikom uobicajenih svakodnevnih aktivnosti (dispneja), osje¢aj nedostatka
zraka pri mirnom leZanju (ortopneja), zakaSljavanje prilikom gutanja,
oslabljeni kasalj, umor, nesanica ili poja¢ana pospanost, jutarnja glavobolja,
no¢ne more te smanjena koncentracija. Problemi s disanjem dovode
do povecane podloZnosti infekcijama pluéa, otezanog kaslja i uklanjanja
sekreta, osjecaja nedostatka zraka i smanjene koli¢ine zraka u plué¢ima
(hipoventilacije) radi plitkog ili sporog disanja osobito za vrijeme spavanja.

Posljedice slabosti udisajnih i izdisajnih misiéa te misi¢a gornjeg diSnog puta
kod MD i NMB mogu se svrstati u nekoliko skupina. Razlikuju se poremecaji
zbog neadekvatne ventilacije, nocne hipoventilacije, neucinkovitosti
kaslja te poremecaji uzrokovani disfunkcijom bulbarnih Zivaca (Zivaca koji
kontroliraju misi¢e gornjeg diSnog puta i sudjeluju u motorici usana, jezika,
nepca, zdrijela i grkljana). Slabost pojedinih skupina diSnih misi¢a uzrokuje
karakteristicne simptome i znakove pa je tako slabost udisajnih misi¢a
popracena poremecenom ventilacijom, smanjenom koli¢inom kisika u krvi
(hipoksemijom) i neucinkovitim kasljem.

Neucinkovit kasalj karakteristika je slabosti izdisajnih misi¢a ali i miSica
gornjeg diSnog puta, dok povecdan rizik za aspiraciju prati slabost misiéa
gornjeg disSnog puta.

Navedeni poremecaji se medusobno ne iskljuCuju, cesto su prisutni
istovremeno i zajednicki pogoduju razvoju progresivne respiratorne
insuficijencije.
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4.4, Testovi za procjenu funkcije disanja

Svim osobama s MD i NMB trebalo bi procijeniti snagu disnih misic¢a.
Potvrdu misSiéne slabosti ne treba bazirati samo na jednom testu veé
se procjena temelji na kombinaciji viSe testova i nalaza, Sto pruza bolju
dijagnosti¢ku sigurnost. Nacelno, ve¢ samo mjerenje vitalnog kapaciteta
i drugih vrijednosti putem standardne spirometrije pruza dobar uvid u
opci poremecaj ventilacije te predstavlja dobar prediktor tijeka razvoja
poteskoca, a dostupne su i tehnike za ispitivanje specificne funkcije disnih
misica.

4.4.1. Spirometrija

Spirometrijom se mjere pluéni volumeni (vitalni kapacitet, totalni kapacitet,
funkcionalni rezervni kapacitet te rezervni udisajni volumen, rezervni
izdisajni volumen, respiracijski volumen, rezidualni volumen). Kad je vitalni
kapacitet pluc¢aispod 60% od onog predvidenog, a snaga disSnih misi¢a padne
ispod 30% normalne, javlja se moguénost hipoventilacije pa je potrebno
raditi redovne pretrage diSne funkcije. Hipoventilacija je malo vjerojatna
ako je vitalni kapacitet iznad 60% normalne vrijednosti, osim u vrijeme tezih
infekcija pluéa [4].

Za ispitivanje misSi¢a koji sudjeluju u pojedinim fazama disanja mogucde su
dodatne metode procjene misi¢ne slabosti kao Sto su mjerenje maksimalnog
udisajnog i izdisajnog usnog tlaka.

4.4.2. Analiza plinova

Analiza plinova je metoda za pradenje slabosti diSnih miSi¢a nakon pada
oCekivanih vrijednosti vitalnog kapaciteta ispod 50% i maksimalnog
izdisajnog tlaka ispod 30% dok u ranoj i srednjoj fazi bolesti pradenje
vrijednosti plinova zbog malih razlika nije klini¢ki korisno [4].

4.4.3. Polisomnografija

Pri sumnji na poteSkoée disanja za vrijeme spavanja rade se cjelonoéne
opservacije u kojima se razine kisika i ugljicnog dioksida prate pomocu
malih sondi postavljenih na koZu. Prema postoje¢im smjernicama indikacije
za ispitivanje poremedaja disanja u toku sna su:
a) vrijednosti vitalnog kapaciteta ispod 50% ili maksimalnog udisajnog
tlaka ispod 30% ocekivanih
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b) poremedeni nalazi plinova u krvi u toku dana

c) simptomi koji sugeriraju poremecaj disanja tokom sna kao S$to su
jutarnje glavobolje, izrazena pospanost ili nesanica, noéno mokrenje,
noc¢ne more te pad kognitivnih sposobnosti.

4.4.4. Procjena izdriljivosti disnih misica

Procjena izdrzljivosti diSnih miSica radi se odredivanjem maksimalne voljne
ventilacije kojom se mjeri maksimalna koli¢ina udahnutog i izdahnutog
zraka u jednoj minuti, mjerenjem maksimalno odrzive ventilacije ili tlaka
ili mjerenjem vremena kroz koje je ispitanik u stanju odrzavati unaprijed
odredenu vrijednost maksimalne voljne ventilacije, a ucinkovitost kaslja
procjenjuje se odredivanjem vrSnog protoka u kaslju [4].

4.5. Mjere za izbjegavanje disSnih poteskoca

Sve osobe s MD i NMB kao i njihovi zdravstveni skrbnici moraju voditi racuna
o izbjegavanju ¢imbenika koji mogu pogorsati disSnu funkciju. Poremecena
funkcija kaslja i sklonost zadrzavanju sekreta u diSnim putovima svrstava
osobe s MD i NMB u skupinu visokog rizika za razvoj pluc¢nih infekcija. Tom
riziku dodatno doprinosi i povecana sklonost aspiraciji hrane i sekreta Sto
je posljedica slabosti i loSe koordinacije rada misi¢a gornjeg diSnog puta.
Uz navedene rizike svaka, pa i blaga infekcija diSnog puta, moze dovesti do
daljnjeg slabljenja misi¢ne snage i razvoja respiratorne insuficijencije, sve
do potrebe za mehani¢kom ventilacijom. Iz tih razloga je vazino poduzeti
adekvatne mjere prevencije i lijeCenja infekcija. Te mjere obuhvadaju
upotrebu cjepiva protiv gripe kao i primjenu pneumokoknog cjepiva te
upotrebu antibiotika kod bakterijskih infekcija. Vazna je i pravilna prehrana
jer pothranjenost ili prekomjerna uhranjenost takoder mogu narusiti
funkciju disanja, a u odrzavanju snage i funkcije disnih misica moze pomodi
i koristenje steroida [5].

4.5.1. Cijepljenje

Cijepljenje protiv gripe i pneumokoka je posebno znacajno za osobe s
potesko¢ama disanja, te iako ova cjepiva nisu 100% ucinkovita, znacajno
¢e smanijiti rizik od nastanka infekcije. Cijepljenje protiv virusa gripe vrsi
se jednom godiSnje, obicno u listopadu ili studenom. Pneumokokna
bakterija jedan je od najucestalijih uzroka bakterijske pneumonije a cjepivo
pneumokoka traje 5-8 godina, dok u nekim slu¢ajevima nema potrebe za
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ponavljanjem cijepljenja jer djelovanje bude trajno. Cijepljenje odraslih se
provodi kod izabranih lijecnika obiteljske medicine, a djece u pedijatrijskim
ambulantama. Cjepiva su vrlo sigurna, ali osobe koje su alergi¢ne na jaja ih
ne bi trebale dobivati bududi da cjepiva sadrze proteine jajeta.

4.5.2. Koristenje antibiotika

KoriStenje antibiotika se preporucuje kad je sekret obilan i promijeni boju,
a osoba se pritom osje¢a malaksalo. Obi¢na prehlada Cesto je pradena
bakterijskom infekcijom pa je stoga prilikom pojave prvih simptoma
potrebno obaviti preglede i pratiti stanje kako bi se eventualne infekcije
pravovremeno tretirale.

4.5.3. Respiratorna fizioterapija

Fizioterapija kod potesko¢a disne funkcije prvenstveno za cilj ima
mobilizaciju sekreta iz diSnih putova. Veé¢ samo duboko disanje kroz punu
funkciju pluca, disnih misic¢a i prsnog kosa pomaze u Sirenju plucéa pri cemu
je osobito znacajno abdominalno odnosno trbusno disanje kod kojega se
za razliku od plitkog disanja samo iz prsa koristi dijafragma, pluéa se vise
Sire i u njih ulazi vise zraka. Abdominalno disanje vjezba se na nacin da
se ruke poloZe na trbuh nakon ¢ega se duboko udahne tako da se osjeti
kako se trbuh Siri dok se pri polaganom izdisaju vraca u pocetni polozaj. Za
pomicanje sekreta iz dubljih dijelova pluéa u glavne disne putove odakle se
moze lakse izvuéi van koriste se razne tehnike mobilizacije sekreta kao Sto
su perkusija prsnog kosa i polozZajna drenaza te metode potpomognutog
kaslja kod slabosti izdisajne muskulature.

U metode potpomognutog kaslja ubraja se manualna metoda koja se bazira
na pritisku trbusne stijenke uz voljno izvodenje kaslja. Kod neucinkovitosti
manualne metode koriste se uredaji za poticanje iskasljavanja i jacanje
izdisajnih misi¢a poput Acapella i Flutter uredaja, dok se u tezim sluc¢ajevima
mozZe primijeniti mehani¢ka metoda upuha i ispuha pomocu uredaja za
iskasljavanje. Za poboljSanje mehanizma disanja korisne su i aktivnosti
poput pjevanja ili sviranja puhackih instrumenata, a takoder postoje uredaji
za vjezbanje diSnih misi¢a kao $to su Respifit-S i CliniFLO.

4.5.4. Mehanicka ventilacija

Ukoliko se drugim mjerama ne uspijeva odrZati optimalna razina kisika
i ugljicnog dioksida disanje se moZe potpomoci umjetnom ventilacijom
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i to gotovo uvijek neinvazivnim metodama dok je ventilacija pomoéu
traheostome potrebna samo u slu¢ajevima tezih poteskoca s hranjenjem ili
nemogucnosti koristenja neinvazivne ventilacije.

Sustav neinvazivne ventilacije (NIV) sastoji se od maske za lice koja je s
uredajem povezana crijevom. NIV je u vecini slucajeva potreban samo
tijekom noci, a ukoliko miSi¢na slabost napreduje mozZe se javiti potreba i
za uporabom tijekom dana. Veéina osoba se brzo prilagodi na NIV i navodi
kako se kvaliteta sna poboljsala [6].

NIV moze smanjiti simptome, a postoje i dokazi kako takoder moze smanijiti
NIV ne moze sprijeciti aspiraciju pa se u tim slucajevima treba razmotriti
invazivnu, odnosno traheotomalnu ventilaciju koja ée zastititi diSne putove.

Opcija ventilacije razmatra se individualno, a u obzir treba uzeti Zelje
oboljelog i njegove obitelji, kao i klinicke okolnosti. Posljednja istraZivanja
pokazuju kako je optimalno vrijeme za zapocinjanje s koristenjem NIV-a
kad se pojave simptomi noéne hipoventilacije dok ¢e bez koristenja osoba
s noénom hipoventilacijom kroz 1-2 godine vjerovatno razviti zatajenje
diSnog sustava.

4.5.5. Iskasljavanje

Ucinkovitost kasSlja procjenjuje se mjerenjem vrSnog protoka zraka pri
iskasljavanju. Vrijednosti ispod 270 I/min kod adolescenata i odraslih
ukazuju na postojanje odredene slabosti kaslja, a ako su vrijednosti ispod
160 |/min uklanjanje sekreta je vrlo otezano.

Kod osoba koje vec koriste NIV, fizioterapija prilikom koristenja ventilatora
moZe poboljsati njegovu ucinkovitost i smanjiti zamor miSica, a za
produbljivanje udisaja mogu se koristiti ambu vrecice.

Ako nijedna od ovih metoda nije ucinkovita primjenjuje se uredaj za
iskasljavanje. Uredaj za iskaSljavanje omogucuje duboki udah, a zatim
stvara negativni tlak kojim usisava, odnosno izvladi zrak iz plu¢a. Brza i nagla
izmjena tlaka stvara brzi prirodni izdisajni protok te na taj nacin simulira
prirodni kasalj ¢ineéi ga snaznijim i efikasnijim. Uredaj za iskasljavanje mogu
koristiti i djeca mlada od godinu dana.
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Graf 1: Pretrage disne funkcije u bolnickim uvjetima za osobe s DMD
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Iz: Bushby, K. i sur. Diagnosis and management of Duchenne muscular dystrophy, part 2: implementation
of multidisciplinary care, Lancet Neurol. 2010.
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Graf 2: Pretrage disne funkcije u ku¢nim uvjetima za osobe s DMD

PREPORUCENE
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Iz: Bushby, K. i sur. Diagnosis and management of Duchenne muscular dystrophy, part 2: implementation
of multidisciplinary care, Lancet Neurol. 2010.
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5. VAZNOST PRAVILNE ISHRANE | UNOSA TEKUCINE

Primije¢eno je da osobe s MD i NMB cesto svjesno izbjegavaju hranjenje i
pijenje jer smatraju kako ¢e si ,,pojednostaviti Zivot“ manjim brojem odlazaka
na toalet ili lakS§im izvodenjem pojedinih pokreta i transfera zbog smanjene
tjelesne mase. Medutim, optimalna i raznovrsna ishrana te adekvatan unos
tekudine klju¢ni su za rast, razvoj i funkcioniranje organizma te je stoga vrlo
bitno skrenuti paznju na njihovu vaZznost.

5.1. Ishrana kod MD i NMB

Kod MD i NMB postoji Sirok spektar poteSkoca vezanih za hranjenje i ishranu
koje variraju od dijagnoze do dijagnoze. Veéina lije¢nika preporucuje rezim
ishrane slican onom preporuc¢enom za opcu populaciju, ali s nekoliko
prilagodbi vezanih za funkcionalno stanje i sposobnost Zvakanja i gutanja te
se u obzir treba uzimati koliko energije osoba koristi.

Kombinacija nepokretnosti i slabih trbusnih misi¢ca moZe dovesti do teSkog
zatvora, tako da prehrana treba biti bogata tekuéinom i vlaknima, s mnogo
svjezeg voca i povrca, a kod osoba sa sréanim problemima preporucuje
se hrana s ograni¢enim udjelom natrija. U postavljanju ciljeva i stvaranju
specifiénih prijedloga ishrane posebno znacajni su savjeti specijaliste
nutricionista/dijetetic¢ara.

Normalan, zdrav rast mjeri se kroz tezinu i visinu. Postoje tablice koje
prikazuju raspon onoga Sto se smatra zdravom teZzinom, a kod MD i NMB
ovaj raspon je malo proSiren kako bi se u obzir uzele razlike u koli¢ini misi¢ne
mase. Ovisno o teZini u odnosu na visinu razlikujemo:

5.1.1. Pretilost

Do nje dolazi kad organizam troSi manje energije nego Sto unosi putem
hrane. Kod MD i NMB uzrok tomu moze biti smanjena potrosnja energije
zbog smanjene mobilnosti ili poveéanje apetita koje se javlja kao nuspojava
koriStenja lijekova, posebice kortikosteroida [7].

Kako je zbog ogranicene pokretljivosti moguénost mrsavljenja kroz
povecanje potrosnje energije vjezbanjem znatno smanjena posebno je
znacajno smanjiti unos visokokalori¢ne hrane (hrane koja sadrzi puno masti
i Secera) te povecati unos one niskokalori¢ne s puno vlakana (voce i povrée).
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5.1.2. Pothranjenost

Nedovoljno dobivanje teZine uzrokovano je manjkom energije (kalorija) u
hrani. Ako se ne unosi dovoljno kalorija, moZe doéi do pada razine Secera
u krvi Ssto moZe uzrokovati slabost, vrtoglavicu, promjene raspoloZenja i
drhtavicu.

Smanjena pokretljivost oteZzava pripremu hrane, a slabost miSiéa s
vremenom oteZava ili onemogucava i koristenje pribora i time samostalno
hranjenje. Poteskoce u Zvakanju i gutanju mogu biti uzrokovane i skoliozom
i loSom pozicijom zuba. Zbog smanjenog tonusa trbusnih misiéa usporava
se probava pa se javlja osjeca;j sitosti, a moze doci i do Cestog vracanja dijela
hrane iz Zeluca u jednjak.

Kod osoba s MD i NMB mozZe biti prisutan strah zbog loSeg prijasnjeg
iskustva poput gusenja a kod djece se ponekad javlja averzija prema hrani
kao posljedica hranjenja kroz ucjenjivanje i prisilu od strane zabrinutih
roditelja. Takoder, osobe s MD i NMB ¢esto namjerno odrzavaju tezinu ispod
normalne razine kako bi olaksali izvodenje nekih pokreta i transfera. Vazno
je naglasiti da je dobra ishrana klju¢na za odrzavanje zdravlja, a kvalitetna
ishrana je posebno znacajna kada je apetit smanjen zbog prehlade, gripe,
infekcija ili nakon operacije jer pomaze organizmu u borbi protiv bolesti ili u
oporavku nakon operacije [7].

5.2. Zdravstvena njega kod poteskocéa hranjenja osoba s MD i
NMB

Za smanjenje rizika od aspiracije savjetuje se uspravno sjedenje nakon
obroka radi sprje¢avanja odlaska ostataka hrane u dusnik te se ohrabruje
suho gutanje jer se ispiranjem moze stvoriti jo$ Cestica koje mogu biti
aspirirane. Ponekad dolazi do smanjenja osjeta na ostatke hrane pa se osoba
treba podsjecati na gutanje, a kako bi se olaksalo Zvakanje i gutanje hrane
savjetuje se promjena teksture unesene hrane. Hrana se moZze sitno isjedi,
pasirati te se mogu dodati umaci kako bi se olak3alo gutanje, a tekudina
se moze zgusnuti kako bi se sporije kretala niz grlo i smanjila moguénost
otjecanja u dusnik [7].

Nema specificnih vjezbi namijenjenih za ja¢anje Zvacnih misi¢a kod osoba
s MD i NMB te iako postojece nece uzrokovati Stetu, potrebno je pratiti
imaju li korisno djelovanje. Kao i uvijek, potrebno je voditi racuna o oralnoj
higijeni, osobito zbog moguénosti aspiracije koja poveéava opasnost od
infekcije pluéa [7].
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Preporucuje se uz pomo¢ nutricionista kreirati program ishrane te ga
redovno kontrolirati i prilagodavati. Mogu se koristiti i dodaci ishrani u vidu
tableta ili shakeova no prije koristenja treba se konzultirati s nutricionistom
koji ¢e preporuciti one koji odgovaraju individualnim nutritivnim potrebama.
Ukoliko je Zvakanje i gutanje onemoguceno, ili kada postoji opasnost od
aspiracije, hranu je potrebno izravno pomodu cijevi unositi u Zeludac
¢ime se sprjecava aspiracija hrane. Postoje nazogastricna stoma, koja se u
Zeludac uvodi kroz nos i grlo a preporucuje kada je hranjenje putem cijevi
potrebno na krace vrijeme (4-6 tjedana) i gastrostoma, koja se postavlja
kroz mali prorez u trbusnoj stijenci neposredno u Zeludac ili tanko crijevo
ako se hranjenje preko cijevi mora provoditi dulje vrijeme [8].

Zbog nakupljanja ¢estica hrane u ustima i usnoj Supljini uzrokovanog
smanjenom funkcijom Zvakanja i gutanja oralna higijena i njega
osobito je znacajna te bi osobe s MD i NMB trebale ¢esce posjecivati
stomatologa, a korisna su i dentalna pomagala kao Sto su Cetkice za zube
s prilagodenom drskom ili drza¢i zubnog konca.

A ".

OGRANICITE UNOS
SOLI I SECERA

ZDRAVE MASTI

MLIJEKO | =¥ ""FSN  NEMASNO MESO, PERAD,
MLIJEENI PROIZVODI . RIBA, JAJA, ORASASTI PLODOVI,
SJEMENKE, MAHUNARKE

POVRCE|
MAHUNARKE

UZIVAJTE U BILJU | ZACINIMA PIJTE VODU

Slika 1. Piramida zdrave ishrane prema Nutrition Australia
(preporucena za osobe sa smanjenom pokretljivoséu od
strane Nenada Bratkovica, mag. nutr., na Okruglom stolu
,Pravilnom prehranom i kretanjem do optimalne teZine”)
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5.3. Vaznost unosa tekucéine kod osoba s MD i NMB

Osim poteskoca vezanih uz hranjenje, kod osoba s MD i NMB cesto se
javljaju poteskoce vezane za optimalan unos tekucine.

Kako se oko 75% naseg tijela sastoji od vode, njen optimalan unos je osnova
pravilnog funkcioniranja organizma, a manjak vode moZze dovesti do brojnih
poteskoca.

Zbog manjka vode dolazi do zatvora jer tijelo koristi vodu za omeksavanje
stolice i time pomaZe u odrZavanju funkcije crijeva, te do nakupljanja
toksina buduci da vodu koju pijemo bubrezi preraduju i zajedno s raznim
toksinima izbacuju u obliku urina iz tijela. Kroni¢na dehidracija mozZe dovesti
i do oStecenja bubrega i pojave bubreznih kamenaca koji uzrokuju snazne
bolove i slabljenje funkcije bubrega zbog cestih infekcija i opstrukcije
protoka. Javlja se i hipotenzija koja dovodi do umora, iritacija i vrtoglavice
(osobito prilikom transfera), a dehidracija se fizicki manifestira i kroz bolove,
suhe oci i kozu.

Kod veéine MD i NMB obi¢no ne dolazi do poteskoca pijenja (obi¢no je
dovoljno piti putem slamke ili zgusnuti tekuéinu u sluc¢aju poveéanog rizika
od aspiracije) ili kontroliranja mjehura no pojedine osobe s MD i NMB kao
i opéenito osobe s invaliditetom, osobito mlade, sklone su dehidraciji zbog
toga Sto si svjesno ogranicavaju unos tekucine.

Buduéi da progresijom bolesti odlazak na toalet postaje sve tezi ponekad
dolazi do incidenata s mokrenjem na putu do toaleta zbog ¢ega se moze
javiti osjecaj neugode, osobito kad se to dogodi na javhom mjestu, npr. u
vrtiéu, Skoliitd. Ukoliko se dijete osje¢a neugodno pred prijateljimaili u grupi,
pomislit ée kako bi bilo jednostavnije i lakSe izbjeéi odlaske na toalet u ovim
situacijama, a to ¢e uciniti tako Sto ¢e piti manje vode. U adolescentnim
godinama zbog odlazaka u kafiée, na tulume i Zelje za uklapanjem u drustvo
namjerno ogranicavanje unosa tekucine ¢esto postaje josS ucestalije.

lako se veéina simptoma moze lije¢iti medikamentima, oni ne rjeSavaju
uzrok problema, nego je osobu potrebno ohrabriti da pije vise tekuéine od
najranije dobi. Djetetu treba jasno dati do znanja da nije krivo ukoliko se
pomokri te da je takva situacija normalna. Ukoliko dijete po¢ne mokriti u
krevet, bilo bi dobro provijeriti je li uzrok tomu fizicke prirode u smislu tesSkog
ustajanja iz kreveta i odlaska na toalet ili je uzrok psiholoske prirode. Prije
upisa u vrti¢, Skolu ili fakultet potrebno je provijeriti jesu li toaleti pristupaéni
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i prilagodeni za osobe s invaliditetom, a s nastavnicima i njegovateljima
popricati zasto je normalan unos tekucine vaZan i zasto bi djeca i mladi s
MD i NMB mogli izbjegavati odlaske na toalet [9].

Kako bi dijete steklo naviku piti viSe vode, preporucuje se da uz sebe
ima bocicu s vodom. Uz to, postoje brojni proizvodi koji mogu olaksati i
pojednostaviti koriStenje toaleta kao $to su prijenosni kateteri, toaletne
stolice odnosno ,princeze” i nastavci - ako je sjedenje na toaletu neudobno
te je teSko odrzavati balans, platforme za stopala — kada dijete ne moze
stopalima dohvatiti pod.
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6. KIRURSKE KOREKCIJE ISKRIVLJIENJA KRALJEZNICE |
ANESTEZUA

Kraljeznica je glavni oslonac trupa nuZan za pokretanje, potporu gornjeg
dijela trupa i glave, stabilizaciju zdjelice, stav tijela i zastitu ledne mozdine.
Ona ¢ini temeljni dio kostura te povezuje kosti udova, glave i trupa. Za
stabilnost, pravilno drzanje i funkcioniranje kraljeznice, uz koStano-zglobne
elemente, vrlo je vazna i uloga misic¢a.

Skolioza je abnormalno postrani¢no zakrivljenje kraljeznice koje u opcoj
populaciji pogada oko 3-4 od 1.000 djece [10] dok se kod osoba s MD i NMB
razvija ¢eSée jer se tijekom rasta mijenjaju visina i teZina, Sto predstavlja
dodatan napor za vec slabe kraljezni¢ne misi¢e koji ju viSe ne mogu podrzati
u uspravnom polozZaju, bilo prilikom sjedenja ili stajanja.

Napredovanjem slabosti misSiéa te napredovanjem skolioza dolazi do
progresivnog naginjanja zdjelice sto uzrokuje oteZano sjedenje jer teZina
viSe nije ravnomjerno rasporedena na straznjici. Skolioza Cesto moze
i mijenjati oblik prsnog koSa i ograniciti kapacitet pluc¢a Sto smanjuje
ucinkovitost disanja, a takoder pogoduje nastanku dekubitusa i opéenito
znacajno smanjuje kvalitetu Zivota.
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zakrivljenje zakrivljenje zakrivljenje zakrivljenje

Slika 2. Tipovi skolioza

6.1. Pojavnost iskrivljenja kraljeznice kod pojedinih oblika
MD i NMB

Kod pojedinih tipova MD i NMB kao sto SMA tip | ili specificni oblici
kongenitalne MD skolioza moZze biti prisutna vec¢ pri rodenju.
Kod vecine djece (90%) sa SMA tip Il do skolioze dolazi u prvom desetljecu
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Zivota te je ona Cesto praéena poremecajem nagiba zdjelice i pokazuje
stalnu progresiju, ¢esto i nakon Sto je rast kraljeZnice zavrsen.

Izmedu 68-90% djecaka s DMD razvije skoliozu nakon gubitka sposobnosti
hodanja. To se najce$c¢e odvija u periodu od 11. do 16. godine, obi¢no od
jedne do dvije godine nakon pocetka kontinuiranog koristenja invalidskih
kolica [10].

Nakon gubitka sposobnosti samostalnog hoda skolioza se razvija i kod
SMA tipa lll, a takoder, iako neka djeca s prirodenim miopatijama mogu
samostalno hodati bez vidljivog napretka slabosti misiéa, i kod njih Cesto
dolazi do pojave skolioze Sto moze biti popraceno slabos¢u disnih misica.

6.2. Lijecenje skolioza

Cilj lijeCenja skolioze je odrzati balans kraljeZnice i zdjelice u frontalnoj i
sagitalnoj ravnini te sprijeCiti njenu progresiju, a tijek lijeCenja odreden je
uzrokom skolioze, njenim stupnjem i brzinom progresije.

Stajanje i hodanje usporavaju razvoj skolioze kroz odrzavanje mobilnosti i
poticanje simetri¢nosti. Kod osoba koje ne mogu stajati mogu se koristiti
i okviri ili vertikalizatori za potpomognuto stajanje dok se maloj djeci
koja nisu u stanju hodati preporucuje nosenje ortoza kako bi se odgodilo
napredovanje skolioze do zavrSetka razvoja rasta kraljeznice i omogudio
optimalni sjedeéi polozaj, medutim, ortoza vjerojatno nece u potpunosti
sprijeciti napredovanje zakrivljenja. Ortoza se moze koristiti i kod kasnijeg
razvoja skolioze, obi¢no nakon dobi od 14 godina, u slucajevima kad je
zakrivljenost blaga i ne pogorsava se.

6.2.1. Kirurski pristupi prilikom operacije kraljeznice

U slucajevima kad zakrivljenost brzo napreduje, a disanje ili rad srca se
pogorsava, kao nacin za ispravljanje skolioze i stabiliziranje kraljeSnice
preporucuje se operacija. Za potporu kraljeZnice koriste se metalne Sipke
koje se fiksiraju vijcima, Zicama i kukicama, a operaciju je moguce izvesti
kroz dva moguca operacijska pristupa:

- straznji pristup gdje kirurg izvodi operaciju kroz rez duz kraljeznice;

- dvostupanjski prednji i straznji pristup. Prva faza je prednji pristup, gdje
kirurg Cini rez u prsima za oslobadanje kraljeZnice s prednje strane.
Druga faza se odvija oko tjedan dana kasnije, rezom duz kraljeSnice za
umetanje Sipke i spajanje kraljezaka.

Kad se operacija odbija te ako je zbog teskih respiratornih ili sréanih
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problema prerizi¢na alternativno rjeSenje je modificirani nacin sjedenja u
invalidskim kolicima s adekvatnom potporom trupa.

6.2.1.1. Moguci rizici prilikom operacije kraljeznice:

Kirurska korekcija skolioze je zahtjevna operacija prije koje svaka osoba
treba proci punu procjenu medicinskog, kirurSkog i anestetickog tima.
Trajanje operacije je vazan Cimbenik i $to je duZe trajanje, to je veéa stopa
komplikacija. Rizik anestezije zahtijeva strucni savjet anesteziologa, a
treba izbjegavati odredene lijekove tijekom anestezije kako bi se sprijecile
nuspojave.

Sama operacija je tehnicki zahtjevna i treba je provoditi iskusan kirurg. Osim
Sto kao i kod svake velike operacije postoji rizik znac¢ajnog gubitka krvi vazno
je naglasiti kako, buduci da kraljeznica stiti lednu mozdinu, svaki invazivni
zahvat u tom podrudju izlaze lednu mozZdinu opasnosti od osteéenja.

6.2.1.2. Dobrobiti operacije kraljeZnice

Operacija skolioze poboljSava drzanje trupa ¢ime se uspostavlja ravnoteza
tijekom sjedenja. Uspravljanjem trupa povecava se ukupna visina osobe
pa bi to trebalo imati na umu ukoliko se prije operacije nabavlja vozilo
prilagodeno za osobe s invaliditetom. Operacija bi trebala sprijeciti daljnje
iskrivljenje kraljeznice, bol i nelagodu koja se time mozZe javiti, smanjiti
dugorocnu potrebu za osloncem ili podrskom drzanju u invalidskim kolicima
te ublaZiti u€inak progresivne skolioze na disne funkcije.

6.2.1.3. Nedostaci operacije kraljeZnice

Operacija kraljeZnice ogranicava njen daljnji rast. To nije problem ako je dijete
blizu kraja rasta, ali ima utjecaj na vrlo malo dijete pa se stoga zahvat Sto
je moguce vise odgada, osim ako je zakrivljenost izrazito velika. Osim toga,
stabiliziranje kraljeznice ukocenjem (artrodezom), ograni¢ava mobilnost
trupa Sto ¢e u pojedinim slucajevima uzrokovati poteskoce pri samostalnom
hranjenju jer se osoba vise nec¢e moci nagnuti prema naprijed. Otezavanje
dosezanja i prinoSenja hrane ustima moZe se prevladati upotrebom
pomagala poput mobilnih oslonaca za ruke i posebno prilagodenog pribora.

6.2.1.4. Donosenje odluke

Odluku oizvodenju operacije donose same osobe s MDiNMB i njihova obitelj
u dogovoru s timom koji ukljuéuje pedijatra, anesteti¢ara, ortopedskog
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kirurga, medicinsku sestru, fizioterapeuta i radnog terapeuta, dijeteticara
te prijatelje ili druge osobe koje su prozivjele sli¢ne situacije jer su oni ¢esto
najbolje osobe za davanje savjeta iz prve ruke.

Operacija kraljeznice je velika odluka i postoji niz ¢imbenika koje treba
razmotriti:

- dob —idealnom dobi za provodenje operacije smatra se vrijeme kada je
djetetov rast zavrsen, no u nekim slucajevima, napredovanje skolioze ne
dopusta ¢ekanje i operacije se u tim slu¢ajevima mogu izvesti i ranije, u
prvom desetljecu Zivota.

- tjelesna masa — dobra teZina i prehrana pomazu u oporavku. Tijekom
operacije i oporavka moze se izgubiti i do 10% tjelesne mase Sto
predstavlja dodatne poteskoce.

- disanje — potrebno je sve detalje razmotriti s anesteziologom te proci
analizu ucinkovitosti disanja tijekom sna.

- srcana funkcija — prije zahvata je potrebno uraditi procjenu rada srca
kako bi se ustanovilo moZze li izdrZati operaciju.

6.3. Anestezija

Anestezija je vrlo sigurna medicinska procedura kojom se umjetno izaziva
neosjetljivost cijelog ili dijela tijela radi omogucavanja bezbolnog izvodenja
operacije ili medicinskog zahvata te je pritom pojavnost komplikacija vrlo
niska. Sigurnost procedure je rezultat poznavanja zdravstvenog stanja i
medicinskog problema svakog pojedinca, detaljne preoperativne pripreme,
tehnoloskih napredaka po pitanju provedbe i praéenja operacije i sli¢no.

Utjecaj koji plinovi i kemikalije koji se koriste prilikom anestezije imaju na
miSice i Zivce kod osoba s MD i NMB moZze biti izraZeniji nego kod drugih
osoba pa je kod ovih bolesti glavno pitanje kako ¢e anestezija utjecati na
misSice, ali i na samo srce koje je takoder misic.

Osim toga, u obzir treba uzeti da pojedina stanja kao $to je skolioza mogu
utjecati na reakciju na anesteziju, a ¢ak i osobe koje imaju vrlo blage oblike
MD ili NMB ili povijesti bolesti unutar obitelji trebaju unaprijed o tome
informirati anesteziologa kako bi se na vrijeme izvrsile sve potrebne pretrage
i testiranja te kako bi se organizirala primjerena njega nakon operacije [11].

Preporucuje se da osobe s MD i NMB uz sebe nose karticu s informacijom
o svojoj dijagnozi kako bi u eventualnim hitnim slucajevima zdravstveni
djelatnici imali informaciju da se radi o osobi s MD ili NMB.
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6.3.1. Anestezija i srcane poteskoce

Pojedini inhalacijski anestetici, primjerice eter ili halotan, mogu smanijiti
ucinkovitost kontrakcije sréanog misSica te dodatno pogorsati oStecenja
provodnog sustava srca (halotan ¢esto dovodi do poremecaja sréanog ritma
koji su, u osoba koje nemaju poteskoce s funkcijom srca, benigne naravi).

Inhalacijski anestetici se medusobno razlikuju pa pojedini imaju veci utjecaj
na srce od drugih tako da je prije operacije potrebno napraviti procjenu
funkcije srca [11].

6.3.2. Anestezija i disanje

Buduci da svakianestetski agens koji utje¢e na misi¢e opcenito, moze utjecati
i na diSne misSi¢e, prije operacije potrebno je provesti procjenu njihove
snage i funkcije. Snazni analgetici ili sedacijski agensi imat ¢e neizravan, a
miSi¢ni relaksatori izravan utjecaj na njih. S obzirom na to da disanje veé
moze biti otezano, ovi lijekovi bi se trebali koristiti s posebnim oprezom, a
nadzor disanja tijekom i nakon operacije je od presudne vaznosti. Zahvaceni
takoder mogu biti i misiéi Zdrijela Sto je dodatni razlog zasto je dobra
postoperativna njega znacajna [11].

6.3.3. Lokalna anestezija i misiéni relaksatori

Lokalna anestezija radi na principu ogranicavanja elektri¢cne aktivnosti u
Ziveu oko kojeg su smjesteni anestetski agensi. Lokalni anestetici koriste
se za manje zahvate kao $to su Savovi i rijetko imaju nuspojave. Za vece
tehnike lokalne anestezije, kao Sto su spinalna ili epiduralna, prije operacije
je potrebno provesti pazljivu procjenu stanja.

Lijekovi za opustanje misica koriste se samo u slu¢aju nuzde jer mogu imati
snazniji i dugotrajniji utjecaj na osobe s MD i NMB u odnosu na osobe s
drugim stanjima. Posebno treba izbjegavati lijek suksametonij jer on
uzrokuje otpustanje iona kalija iz miSi¢nog tkiva u krv. Kod zdravih osoba
ovo nije klinicki znacajno, no kod osoba s MD i NMB se to moZe dogadati ve¢
zbog same bolesti tako da bi dodatno povedanje razine kalija u krvi moglo
uzrokovati abnormalan srcéani ritam te je preoperativno testiranje krvi stoga
posebno znacajno [11].
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7. ZNACA)J VIEZBANJA KOD MD | NMB

Brojna istraZivanja na opcoj populaciji pokazala su kako tjelesna aktivnost
i vjezbanje smanjuju rizik od nastanka sekundarnih bolesti poput
kardiovaskularnih oboljenja, dijabetesa, pa c¢ak i nekih oblika tumora.
Vjezbanjem se odrzava ili poboljSava sposobnost izvodenja svakodnevnih
aktivnosti. Njime se djeluje na smanjenje umora, utjeCe na povecanje
gustoce kostiju, pomaze u kontroli tjelesne mase, poboljSava raspoloZenje i
san te ono opcenito ima pozitivno djelovanje na dugorocno zdravlje.

Bolest miSica ne znaci da osoba ne moze ili ne smije vjezbati. Naprotiy,
vjezbanje je vaino i moZe poboljsati kondiciju i sposobnost izvodenja
svakodnevnih aktivnosti te opcenito uciniti da se osoba osjeca bolje.
Medutim, mozZe biti izazov znati otkud poceti, odnosno koje vjezbe raditi.
Vazino je upamtiti kako vjezbati ne znaci obavezno i¢i u teretanu ili na
programe vjezbanja. Samo povecanje koli¢ine kretanja ili tjelesne aktivnosti
tijekom dana moze biti jednako vazno [12].

Vjezbanje moZe biti usmjereno na specifican problem ili na opée oéuvanje
kondicije i zdravlja.

DuchenneovaMDi  Emery - Dreifuss Pojasna MD  Fascioskapulohumeralna Okulofaringealni
Beckerova MD MD MD oblik MD

Slika 3. Glavna podrucja misicne slabosti kod pojedinih oblika MD
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Buduci da je slabljenje miSi¢a kod svake MD i NMB razli¢ito, tip vjezbi se
bira prema specificnim potrebama i interesima pojedinca. Ovdje ée biti
navedene osnovne smjernice za provodenje vjezbi osoba s MD i NMB, a
viSe o njima moZe se naci u knjizi SDDH ,Rehabilitacija i fizikalna terapija
bolesnika s neuromuskularnim bolestima“.

7.1. Dobrobiti vjezbanja

Tocna kolicina i tip vjezbanja za osobe s MD i NMB nisu u potpunosti
ustanovljeni, no opée je misljenje kako aerobne vjezbe i tjelesna aktivnost
umjerenog intenziteta te vjezbe jacanja niskog do umjerenog intenziteta
imaju potencijal poboljSanja opce kondicije. lako se smatra da su vjezbe
dobre za svakoga, njihov tip i intenzitet, ovise o specificnosti pojedine
bolesti te trenutnoj razini tjelesne sposobnosti [13].

Ispravnim nacinom vjezbanja mogu se smanijiti neki negativni ucinci manjka
kretanja kao Sto su:

- daljnji gubitak misi¢ne mase,

- smanjenje izdrZljivosti i kondicije,
- povecanje razine umora,

- bolovi u misi¢ima i zglobovima,

- prekomjerna tjelesna masa,

- smanjena gustoda kostiju ...

Osim opcih dobrobiti vjezbanje takoder moZe pomoci u specificnim
pitanjima vezanim za pojedina stanja pa tako vjezbanje kod osoba s MD i
NMB:

- pomaze u maksimalnom iskoristavanju nezahvaéenih ili manje
zahvaéenih misica,

- poboljsava funkcioniranje srca i pluca,

- odrzava kondiciju i izdrZljivost,

- moze smanijiti bol,

- pomaze u ocuvanju ili poboljSanju opsega pokreta zglobova,

- produZava sposobnost izvodenja funkcionalnih aktivnosti kao Sto su
hodanje ili penjanje uz stepenice itd. ...
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7.2. Oblici vjezbanja

Postoje razliciti oblici vieZzbanja koji mogu biti korisni. Vazno je naci aktivnost
u kojoj osoba uziva i koja ¢e ju ohrabriti na redovno vjezbanje.

Vjezbe se mogu provoditi aktivno, aktivnho-potpomognuto i pasivno, a tri
osnovna oblika vjezbanja su aerobne vjezbe, viezbe jaanjaivjezbe istezanja.

7.2.1. Aerobne vjezbe

To su bilo koje vjezbe koje ubrzavaju puls i frekvenciju disanja. Kroz njih
se obi¢no koriste velike skupine misi¢a i mogu se izvoditi ugodno kroz vise
minuta trajanja. Primjeri aerobnih vjezbi su hodanje, koristenje bicikla za
vjezbanje, pokretanje invalidskih kolica pa ¢ak i kuéni poslovi. Ovi oblici
vjezbanja poboljsavaju funkciju srca i plué¢a, povecavaju cirkulaciju, a
poboljSanjem opce kondicije poboljsava se i opée zdravstveno stanje.
Idealno, aerobne vjezbe bi trebalo provoditi barem pet puta tjedno
postupno povecavajuci dnevno trajanje na 30 minuta, no, u svakom slucaju,
trebalo bi biti aktivan svakodnevno koliko je to zbog bolesti mogude.

Kod vec¢ine MD i NMB 30-minutno vjezbanje je zbog umora i slabosti misica
tesko i naporno, osobito u pocetku, ali se one ne moraju provoditi odjednom
(mogu se npr. podijeliti u tri serije po 10 minuta).

Kad se zapocCne s vjeZzbanjem, vazno je osigurati vrijeme za odmor, ukljuCujuci
odmor izmedu pojedinih serija, a zatim postupno povecéavati duZinu
trajanja vjezbi. Kod nekih MD i NMB, prvenstveno DMD, je moZda bolje ne
raditi dugotrajnije vjezbe uzastopne dane kako bi misi¢i imali vremena za
oporavak jer viezbanje iznad preporucene doze moze dovesti do dodatnog
povecéanja zamora. Stoga je dobro rasporediti vjezbanje tijekom tjedna.
Aerobne vjezbe ne bi trebale biti naporne, a preporuca se vjezbanje
umjerenim intenzitetom. Za vrijeme provodenja aerobnih vjezbi osoba
treba osjecati ugodnu zadihanost pri ¢emu je i dalje u stanju normalno
pri¢ati [13].

Prije pocetka vjezbanja potrebno je zagrijati se 3-5 minuta kako bi se
povecala tjelesna temperatura i smanjila moguénost javljanja ukocenosti

.....

opustili, a disanje i sréani ritam smirili.

7.2.2. Vjezbe jacanja

Ukoliko ih se ne jaca, misi¢i ¢e izgubiti na snazi, odnosno atrofirat ée.
Medutim, Cesto je vaznije povecati njihovu izdrzljivost nego snagu jer se

32



na taj nacin omogucava duZe izvodenje aktivnosti bez umaranja. Takoder,
vazno je imati na umu da nije dovoljno jac¢ati samo misiée ruku i nogu, nego
i trbusne i ledne misi¢e, odnosno misiée trupa, koji su klju¢ni za odrzavanje
pravilnog drzanja i balansa, ali i pomaZu u obavljanju nekih funkcionalnih
zadataka kao Sto su transferi, a ukoliko osoba jo$ hoda, njihovim ja¢anjem
moze se smanijiti rizik od pada.

Vjezbe se dijele na izometricke (one kod kojih nema pokreta u zglobu, ali
se povecava misi¢ni tonus) i izotonicke (one kod kojih misi¢ni tonus ostaje
isti, ali se mijenja duzina misica pa dolazi do pokreta u zglobu). Izotonicke
se obi¢no rade podizanjem malih utega ili povlacenjem elasti¢nih traka,
a izometricke pruzanjem otpora na dalji dio ekstremiteta pri ¢emu osoba
pokuSava izvesti pokret. Smatra se da je veci broj ponavljanja bolji nego
povecanje tezine s kojom se vjezba bududi da istrazivanja pokazuju kako je
izvodenje vjezbi jacanja niskog do umjerenog intenziteta sigurno za vecinu
osoba s MD i NMB, dok se ne preporucuje podizanje vecih teZina zbog toga
Sto prilikom provodenja vjezbi jacanja visokog intenziteta dolazi do malih
ostecenja misi¢nih vlakana koja zbog MD imaju smanjenu sposobnost
regeneracije [1].

Vjezbe jacanja trebalo bi provoditi 2-3 puta tjedno i to u nastavku na

aerobne vjezbe, a trajanje vjezbi moze se prilagoditi ovisno o tome koliko
misi¢nih skupina se vjezba.

Svaku vjezbu treba zavrsiti dok se joS ima snage za pravilno izvodenje

.....

.....

raditi svakodnevno, a prilikom svakog vjezbanja pojedinacne vjezbe je
potrebno rotirati, odnosno, ako se rade vjezbe za ruke, sljedeéa vjezba bi
trebala biti namijenjena za noge.

7.2.3. Vjezbe istezanja

Fleksibilnost i dobar opseg pokreta vazni su za svakodnevne aktivnosti te
je stoga u program vjezbanja dobro ukljuciti vjezbe istezanja. One mogu
olaksati izvodenje aktivnosti kao Sto su kupanje ili presvlacenje, a takoder
pomazu u odrzanju balansa i funkcije misi¢a [12].

Ako je neki odredeni misi¢ posebno skraéen bit ée potreban poseban
rezim vjezbanja. Pritom treba paziti da se misiéi i zglobovi koji su ve¢ vrlo
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pokretljivi ne istezu previse. U dogovoru s fizioterapeutom odreduje se koje
misice je posebno vazno istezati.

.....

da ih je najbolje provoditi nakon neke aktivnosti, pred kraj dana ili npr.
nakon kupanja, a trebale bi se izvoditi svakodnevno, u trajanju od oko 30-
60 sekundi za svaki poloZaj/pokret, pri ¢emu bi pokreti trebali biti polagani
i bez trzanja.

Tablica 2. Fizioterapijske vjezbe kod MD i NMB

Frekvencija | Intenzitet Trajanje Miere
opreza
Ubrzano .
Barem 5x | disanje, ali 30 nvnn.uta, Bez
tjedno je moguce moze 1 Uz iscrpljivanja
v prekide
pricati
Niskog do
8-12 umjerenog
Prekinuti | ponavljanja | intenziteta;
2-3x tjedno prije za svaku vise
umora misi¢nu ponavljanja
skupinu umjesto
vecih teZina
Pokusati . 2-£.l .
— Osjecaj | ponavljanja,
istezanja, 30-60 Bez boli
dnevnu . . .
. ali bez boli sekundi;
rutinu .
bez trzaja
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7.3. Vjezbanje u vodi

Posebno znacajan oblik vjeZzbanja za osobe s MD i NMB je vjezbanje u vodi
buduci da je zbog fizikalnih svojstava vode kretanje u njoj olakSano, a za
mnoge je to i jedini moguci nac¢in samostalnog kretanja [14].

Vise o ovom obliku terapije moZe se pronaci u knjizi SDDH ,,Plivanje i drugi
oblici kretanja distrofi¢ara u vodi“.

7.4. Opdi principi vjezbanja
Vazno je uvijek imati na umu da je ve¢ odrzavanje odredene razine tjelesne

aktivnosti i sposobnosti odlican ishod te da nije potrebno primijetiti velike
napretke kako bi se znalo da je program vjezbanja uspjesan.

.....

vjezbanja je uobicajen, ali on ne bi trebao trajati duZze od 48 sati, no, ako se i
nakon toga osjecaj boli nastavi, vjezbanje se treba prekinuti i potraZiti savjet
fizioterapeuta [13].

Zglobove je uvijek potrebno zastititi za vrijeme vjezbanja. Posebno se treba
obratiti paznja na pravilan polozaj tijela, a ponekad je najbolje za vrijeme
vjezbanja nositi ortoze radi stabilizacije zglobova [13].

Kako bi proces rehabilitacije bio Sto uspjesniji fizioterapeut mora suradivati
s drugim struénjacima, prvenstveno radnim terapeutima, ali i pulmolozima,
ortopedima, kao i proizvodacima invalidskih kolica i drugih pomagala.

Prije pocetka vjezbanja, ali i za vrijeme, potrebno je razgovarati s
fizioterapeutom o tomu koje vjezbe su optimalne za pojedino zdravstveno
stanje. Ukoliko osoba duZi vremenski period nije provodila nikakve vjezbe,
vjezbe treba zapoceti polagano i postupno dodavati nove, a ukoliko vec
redovno vjezba, dodatne informacije od strane fizioterapeuta ¢e pomodi u
njihovom korigiranju.
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8. POZICIONIRANJE | SPRECAVANJE RAZVOJA
DEKUBITUSA | KONTRAKTURA

S obzirom da kod MD i NMB zbog smanjene pokretljivosti dolazi do razlicitih
komplikacija na koZi te potkoZnom, vezivhom i misiéno-koStanom tkivu,
posebnu pazinju je potrebno posvetiti pozicioniranju, bilo u krevetu, na
stolici ili u invalidskim kolicima.

O nacelima pozicioniranja te nacinima i znacaju pravilne preraspodjele
opterecenja u invalidskim kolicima vise se moZe procitati u ediciji SDDH
,Principi sjedenja u invalidskim kolicima“.

8.1. Prevencija dekubitusa

Kao rezultat ostecenja koZe izazvanog dugotrajnim pritiskom na isto mjesto
nastaju dekubitusi. U pitanju su bolne promjene koje poveéavaju moguénost
infekcije te u tesSkim slucajevima, ukoliko se adekvatno i pravovremeno ne
lijeCe, mogu biti Zivotno ugrozavajuce. NajceSée se javljaju na laktovima,
petama, i na podrucju straznjice, ali se mogu javiti na bilo kojem podrugju
koje je izloZzeno dugotrajnom pritisku.

Osobe koje su nepokretne, koje koriste invalidska kolica ili druge sjedalice
kroz duzi period, moraju redovno pratiti stanje koze radi pojave crvenila
ili drugih znakova osteéenja. Najceséi znak pocetka razvoja dekubitusa je
javljanje crvenila na koZi koje ne nestaje nakon popustanja pritiska. Drugi
znaci su suhoca koZe koja uz to na dodir djeluje toplije i promijenjene je
teksture [15].

Vaino je pruZiti brzu, temeljitu i stalnu njegu zahvaéenog podrucja jer je koza
najvedi organ u ljudskom tijelu i od presudne je vaznosti za zdravlje. Dobra
njega koze, osobito osjetljivih podrucja, ¢e se isplatiti i mozZe prevenirati
potrebu za posebnim madracima ili odje¢om, pa ¢ak i sprijeciti presadivanje
koze i duge hospitalizacije.

8.2. Prevencija kontraktura

Kako se kod osoba s MD i NMB smanjuje snaga misi¢a, zbog manjka
pokretljivosti dolazi do smanjenja elasti¢nosti misi¢a i njihovog skracenja,
Sto dovodi do razvijanja ukocenja zglobova koja se nazivaju kontrakture.
Ako se one ne tretiraju uzrokovat ¢e neudobnost i bol te ograniciti mobilnost
i fleksibilnost. Kontrakture zahvaéaju sve zglobove tijela - koljena, kukove,
skocne zglobove, laktove, ru¢ne zglobove, prste, ali i zglobove kraljeznice.
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Osim zbog gubitka sposobnosti aktivnog pokretanja zgloba kroz puni opseg
pokreta kontrakture mogu nastati i zbog statickog pozicioniranja u poloZaju
fleksije, neravnoteze u snazi misiénih skupina i fibroznih promjena u samom
misi¢cnom tkivu.

Postoji vise nacina kako smanijiti i odgoditi pojavu kontraktura. Svakodnevno
provodenje vjezbi opsega pokreta, odnosno provodenje vjezbi istezanja, ée
usporiti ili sprijeciti prerano skraéenje tetiva. Pri tomu je posebno vazno
pravilno izvodenje vjezbi.

Efikasno istezanje misica i tetiva ukljuCuje vjezbe aktivnog, aktivno-
potpomognutogipasivnogistezanja, aliiistezanje pravilnim pozicioniranjem,
pomocu ortoza ili vertikalizatora.

Vjezbe istezanja trebale bi se provoditi svakodnevno, za svaki zglob ili
misi¢nu skupinu. Dok osoba samostalno hoda vazno je provoditi vjezbe
istezanja sko¢nog zgloba, koljena i kukova radi Sto duZeg odrzavanja
sposobnosti hoda. Takoder, u svim fazama bolesti, neophodno je provoditi
vjezbe istezanja gornjih ekstremiteta, ukljucujudiistezanje misica ekstenzora
prstiju i Saka, miSic¢e lakta i ramena, a individualnim pregledima procjenjuje
se potreba za istezanjem drugih misiénih skupina [12].

NosSenje ortoza takoder pomaze u odrzavanju fleksibilnosti zglobova. Radi
sprecavanja skracenja ahilovih tetiva koriste se no¢ne udlage, a kad osoba
izgubi sposobnost samostalnog hoda i ortoze za skocni zglob (AFO ortoze).
U fazi kad samostalan hod postaje znacajno otezan koriste se ortoze koje,
osim preko skoc¢nog, prelaze i preko koljenog zgloba (KAFO ortoze) kako bi
olaksale i poduprle stajanje, dok za rucni zglob postoje udlage u kojima se
on moZe odrzavati u nultom polozaju.

Kod osoba koje jo$ nisu razvile kontrakture, ili su one blago naznacene,
preporucuje seikoristenje vertikalizatora koji osim istezanja misi¢a doprinosi
i poboljsanju cirkulacije. Kirurski postupak opustanja tetiva Cesto se koristi
za tretiranje sko¢nog zgloba i drugih kontraktura dok osoba, prvenstveno
dijete s DMD, jos uvijek ima ocuvanu sposobnost samostalnog hoda. Obi¢no
¢e nakon operacije ahilove tetive biti potrebno nosSenje ortoze za stopala
kako bi tetiva, koja je nakon zahvata osobito sklona skradivanju, odrzala
svoju fiziolosku duljinu [15].
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