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1. UVOD

Spinalna mis$iéna atrofija (SMA) je nasljedna bolest koja je ujedno i najces¢a autosomno
recesivna bolest koja uzrokuje smrtni ishod u prvim godinama Zivota. Rije¢ je o bolesti
karakteriziranoj degeneracijom donjeg alfa-motoneurona. Njezina je incidencija oko
1:6000 do 1:10000 zivorodenih dok je prevalencija prenositelja (heterozigota) oko 1:40-
50, najcéeS¢e u bijelaca. Obzirom na patofizioloski proces degeneracije donjeg
motoneurona klini¢ku manifestaciju bolesti obiljezavaju hipotonija, hipo- ili arefleksija
1 miSi¢na slabost. U djece su daleko najceS¢e spinalne miSi¢ne atrofije koje zahvacaju
proksimalne skupine misica (1).

Dijagnoza se potvrduje molekularno genetskom analizom, a dijagnosticki postupak
obuhvaca i elektromioneurografiju i analizu bioptata miSic¢a, koji su sukladni u 98%
slucajeva (1).

Klinic¢ki se razlikuju nekoliko tipova SMA: SMA 0O, LILIII 1 tip IV, pri ¢emu je SMA 0
najtezi oblik bolesti. Prakti¢nija podjela je zasnovana na dosegnutom stupnju
motori¢kog razvoja, odnosno ona razlikuje bolesnike koji niti mogu sjediti niti stajati
(non sitter non walker), koji mogu samostalno sjediti (sitters) te one koji mogu hodati
(walkers) (1).

Nusinersen je jedina odobrena terapija u lijeCenju spinalne misi¢ne atrofije u Hrvatskoj.

LijeCenje se bazira na multidisciplinarnom timu.



1.1. Klini¢ka manifestacija

Spinalne miSiéne atrofije su klinicki 1 geneticki vrlo heterogena skupina bolesti koje
zahvacaju donji motoneuron. Manifestiraju se od rodenja do starije dobi. Razli¢ite su
tezine klinicke slike 1 nacina nasljedivanja. U nekih bolesnika slabost je izrazenija u
proksimalnim misi¢nim skupinama, a u drugih u distalnim. U djece su daleko najcesce
upravo spinalne misi¢ne atrofije koje zahvacaju prokismalne skupine misi¢a (Slika 1)

).

Spinalna misi¢na atrofija se prema dobi pocetka bolesti, stupnju motori¢kog razvoja i

zivotnom vijeku dijeli na pet tipova (0-1V) (Tablica 1).

SMA tip 0 se ocituje ve¢ unutarmatericno oskudnim pokretima fetusa, artrogripozom
(zglobne kontrakture) pri rodenju, jakim motorickim i osjetnim deficitom te smréu prije

ili ubrzo nakon rodenja, te je najtezi oblik ove bolesti (3).

SMA tip | je poznata kao i Werding-Hoffmanova bolest. To je bolest u kojoj dijete
nikada ne nauci sjediti samostalno, sa smrtnim ishodom u razdoblju od dvije godine
nakon rodenja zbog razvoja respiratorne insuficijencije. Bolest se ocituje odmah pri
rodenju ili tijekom prvih Sest mjeseci Zivota, medutim, simptomi bolesti prisutni su veé¢
unutarmatericno i o€ituju se oskudnim pokretima fetusa. Pri pregledu, osim teske opce
hipotonije, tipi¢an je tih plac, teSkoce pri hranjenju i bulbarni simptom. Mentani razvoj
posve je normalan, ¢ak i napredniji u odnosu na kronolosku dob. Respiratorna
insuficijencija ponekad je izrazena pri rodenju te je potrebna intubacija, ekstubacija

nakon toga vise nije moguca (2).

SMA tip II intermedijarni je oblik bolesti, po¢inje izmedu 7-od i 18 tog mjeseca
starosti. Pacijenti postizu sposobnost sjedenja, neki i stajanja, ali ne stjecu sposobnost
hodanja samostalno. Odsutni su refleksi dubokih tetiva i uobicCajena su prevelika
podrhtavanja gornjih ekstremiteta. Zajednicke kontrakture i kifoskolioza su vrlo Ceste i
mogu se dogoditi u prvim godinama zivota u ve¢em broju pacijenta s tipi¢nim tipom II.

Moze biti prisutno slabo gutanje, ali nije uobicajeno dok slabost Zva¢nih miSi¢a Cesto



utjeCe na sposobnost zvakanja. Postoji spektar jacine od slabe djece koja mogu samo
sjediti samostalno bez podrske 1 viSe su sklona respiratornim znakovima i ranoj skoliozi,
pa do relativno jake djece koja imaju jace udove i1 diSne misice. Slabijim pacijentima se

moze dogoditi zatajenje respiratornog sustava pa im treba mehanicka ventilacija (4).

SMA tip III (kroni¢ni juvenilni ili Kugelberg-Welanderova bolest) ukljucuje klinicke
heterogene bolesnike. Oni obi¢no postizu sve glavne motoricke sposobnosti, kao i
samostalan hod. Medutim tijekom djetinjstva oni razvijaju proksimalne miSiéne
slabosti. Nekima ¢e mozda u djetinjstvu trebati kolica, dok bi drugi mogli hodati i
zivjeti s minimalnim miSiénim slabostima. Pacijenti koji izgube samostalnost Cesto
razvijaju skoliozu 1 druge medicinske poteskoce povezane s loSim kretanjem kao §to je
pretilost i osteoporoza. Dvije podskupine su predlozene (SMA IlIa) bolesnici koji mogu
hodati sa 10 godina i (SMA IIIb) povecana vjerojatnost gubitka hoda s 40 godina zivota

(4).

SMA tip IV se najceSée pojavljuje u odrasloj dobi iza 18. godine i blagog je
progresivnog tijeka. Simptomi se obicno razvijaju iza 35. godine, a oboljeli su u

mogucnosti hodati u odrasloj dobi bez di$nih i prehrambenih problema (5,6).

Slika 1. Dijete oboljelo od spinalne misi¢ne atrofije

(https://cdnl.medicalnewstoday.com/content/images/articles/192/192245/spinal -

muscular-atrophy.jpq)
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Tablica 1. Tipovi SMA (1,2)

Tip Dob Najvisi stupanj Motoricka Prognoza
pocetka motori¢kog sposobost
bolesti razvoja
SMA O Prije Nema Jaka hipotonija;  Respiratorna
rodenja nemoguénost insuficijencija pri
sjedenja ni rodenju;
kotrljanja smrt unutar
nekoliko tjedana
SMA|l 2tjedna Nema Jaka hipotonija; ~ Smrt/ ventilacija
3 mjeseca nemogucnost do 2. godine
6 mjeseci sjedenja ni
kotrljanja
SMA 6do8 Sjedenje Proksimalna Prezivljenje do
I mjeseci slabost; odrasle
nemogucnost Dobi
samostalnog
hodanja
SMA  <3godine Hodanje Moguénost Normalan zivotni
i > 3 godine gubitka Vijek
> 12 godina sposobnosti
hodanja
SMA > 30 godina Normalan Blago motoricko  Normalan zivotni
v ili 10 do 30 oStecenje Vijek

godina




1.2. Molekularna baza spinalne misi¢ne atrofije

SMNI protein je jedan od skupina bjelan¢evina zvan SMN kompleks, koji je vaZzan za
odrzavanje specijaliziranih ziv€anih stanica nazvanih motoricki neuroni. Njegov srodni
gen, SMN2, vrlo je slian SMNI1 1 kodira sli¢ne, ali ne i identicne proteine. SMN
protein je dio proteinskog kompleksa koji igra vaznu ulogu u montazi malih
ribonukleoproteina (SNRNPs), koji se nalaze u jezgri (6).

Kodni slijed SMN2 razlikuje se od SMN1 u jednom nukleotidu, koji ne mijenja
aminokiselinski slijed ve¢ rezultira alternativnim srastanjem eksona 7. Zbog
alternativnog srastanja eksona 7, SMN2 geni proizvode reduciranu koli¢inu transkripata
pune duzine (SMN-fl) i proteina, a varijabilna koli¢ina mRNA je u nedostatku eksona 7
(10% do 50%, SMN-del7) koji povecava krajnji i nestabilni protein. Oko 98%
pacijenata ima homozigotnu povredu SMNL1 zbog brisanja ili mutacije SMN1 u SMN2.
Preostali zahvacéeni pojedinci su vezani heterozigotno za gubitak jedne SMNI1 alele i
fine intragenske mutacije (4).

Svi pacijenti, sadrZze barem jednu kopiju SMN2, opcenito 2 do 4 kopije. Gubitak SMN1
je kljucan u patogenezi u SMA, dok je tezina bolesti primarno povezana brojem kopija
SMN2. Bolesnici SMA tipa I, imaju najvise dvije kopije SMN2, tri kopije SMN2 su
Ceste u SMA tipu Il, dok tip 11 i IV opéenito imaju tri ili Cetiri. Bolesnici s pet ili vise
kopija SMN2 gena su asimptomski, ali oni imaju 50% Sansi da su nositelji mutacije.
SMN geni kopiraju SMN protein koji je svugdje izrazen i lokaliziran u citoplazmi i
jezgri te je posebno obilan u motori¢kim neuronima ledne mozdine. U jezgri, SMN
protein je koncentriran u tocaste strukture povezane s pletenim (Cajal) tijelima, zvanim
»gems (blizanci povezani tijela). lako precizna stani¢na funkcija SMN proteina
odgovorna za patogenezu SMA ostaje nepoznata, stanice pacijenta sa spinalnom
miSi¢nom atrofijom sadrze manje ,,gemsa“ u usporedbi s kontrolerima i nositeljima

mutacije (4).



1.3. Dijagnostika spinalne misi¢ne atrofije

Klini¢ke znacajke su vrlo sugestivne za dijagnozu SMA, osobito u teskim tipovima
,mlohavog djeteta”. Paznja i intelekt djeteta su uvijek dobri. Slabost djeteta je obi¢no
simetri¢na i viSe proksimalna nego distalna; generalno veca je u nogama nego u rukama.
Ozbiljnost slabosti djeteta se procjenjuje usporedujué¢i njegovu dob i1 normalan
kronoloski razvoj. Senzibilitet je ocuvan i duboki tetivni refleksi su manje ili viSe
ukljuceni, ovisno o dobi djeteta i trajanju bolesti. U najtezem tipu SMA, ostala klinicka
obiljezja ukljucuju poremecaj kontrole glave, tih pla¢ i1 kasalj, otezano gutanje 1
hranjenje, atrofija i fascikulacije jezika te se dijete oslanja na dijafragmu tijekom disanja
(abdominalno disanje) (4).

Kod bolesnika sa spinalnom miSi¢nom atrofijom ¢esto su prisutne slabosti i gubitak
misi¢nog tonusa u udovima, respiratornom sustavu kao i funkcija Zivaca. Spinalna
miSi¢na atrofija se prvenstveno dijagnosticira genetskim testiranjem. U 95% slucajeva
pojedincima nedostaju kopije SMNI, i tako se moze napraviti DNA test te otkriti
prisutnost ili odsutnost SMN1 gena. Taj se test naziva homozigotno brisanje 59-SMA
dijagnostickog testa. Medutim, ovaj test nece biti koristan u sustavu preostalih 5%
pojedinaca koji imaju rijetke tocke mutacije u barem jednoj kopiji SMNI1. Radi se i
fizicki pregled zbog provjere znakova gubitka miSi¢ne mase ili smanjenosti i odsutnosti
refleksa. Lijecnici takoder mogu razmotriti elektromioneurografiju (EMNG) test
metodu koja se koristi kod bolesti miSi¢a i perifernih zivaca, gdje se mala igla zavuce
kroz kozu u misi¢. EMNG detektira elektri¢ni potencijal koji generira miSi¢ne stanice
kada su oni mehanicki aktivni i kada su u mirovanju. To omoguéuje klini¢arima da
snagom zivaca, Sto ukazuje na spinalnu miSi¢nu atrofiju. U nekim slu€ajevima se
takoder uzima biopsija miSi¢nog tkiva. U dodatku za odredivanje specificnog genskog
poremecaja nakon dijagnoze, gensko ispitivanje takoder je korisno u odredivanju
pojedinaca 1 ostalih ¢lanova obitelji koji mogu biti nositelji. Genski testovi takoder
mogu biti korisni u prenatalnom testiranju kako bi se utvrdilo je 1i nerodeno dijete
villus test (CVS) moze se izvesti ve¢ u 10-12 tjednu trudnoce. To je test koji se provodi

tijekom trudnoce zbog otkrivanja specificnih abnormalnosti kod nerodenog djeteta (4).



1.4. LijeCenje

Nusinersen je prva odobrena terapija u lije¢enju spinalne miSi¢ne atrofije, 23. prosinca
2016. godine Food and Drug Administration (FDA) je priopéila da je odobrila
Nusinersen za SMA u SAD-u. U zemljama EU lijek je odobren 30. svibnja 2017.
godine, centraliziranim postupkom davanja odobrenja za stavljanje u promet lijeka za
sve ¢lanice Europske unije temeljem stru¢ne ocjene Europske agencije za lijekove
(EMA). Budu¢i je broj osoba oboljelih od spinalne miSi¢ne atrofije nizak, ta se bolest
smatra ,,rijetkom® te je lijek Nusiersen dobio status ,,lijeka za lijeCenje rijetkih bolesti®.
Vise istrazivackih studija, pokazalo je da lijek znacajno usporava progresiju bolesti i u
mnogim slucajevima poboljSava snagu pojedinaca sa SMA (7).

Nusinersen je sinteticki protusmjerni oligonukleotid koji genu SMN2 omogucava
proizvodnju proteina pune duljine, tako da protein moze funkcionirati normino. Na taj
nacin zamijenjen je protein koji nedostaje, a to smanjuje gubitak ziv€anih stanica, moze
povecati snagu miSi¢a te ublazava simptome bolesti. Lijek je dostupan kao otopina u
bocicama od 12 mg. Primjenjuje se intratekalnom injekcijom (lumbalnom punkcijom)
ubrizgavanjem od strane lijecnika ili iskusne medicinske sestre. Pacijentu se mora dati
sredstvo za sedaciju prije nego Sto se Nusinersen primjeni (8).

Preporucena doza je 12 mg (jedna bocica), a lijeCenje treba zapoceti ¢im prije moguce
nakon $to se bolesniku utvrdi dijagnoza SMA. Nakon prve doze, trebaju slijediti jo§ 3
doze nakon 2, 4 1 9 tjedana, a potom jedna doza svaka 4 mjeseca. LijeCenje se treba

nastaviti sve dok se kod pacijenta primje¢uju pozitivni u¢inci Nusinersena (8).

lako je Nusinersen jedina odobrena terapija u Hrvatskoj, postoje terapije koje su jo§ pod

Klinickim ispitivanjem kao Rg7916 i AVX-101.

Rg7916 oralni SMN2 modifikator, je trenutno istrazivacki, oralni lijek koji je sustavno
raspodijeljen i dizajniran za povecanje razine SMN proteina u CNS-u i u cijelom tijelu.
Osmisljen je kako bi pomogao genu SMN2 da proizvodi viSe funkcionalnih SMN

proteina, kako bi bolje podrzao motori¢ke neurone i funkciju misica (9).



AVX-101 je genska terapija osmiSljena za isporuku funkcionalne kopije SMN1 gena u
motori¢ke neuronske stanice kod bolesnika s SMA tip 11 tip II. AVX-101 obuhvaca
Cahuru genetski modificiranog virusa, adeno-povezanog virusa (AAV)9, nazvan
ovojnica, koja donosi normalnu kopiju SMN1 gena u mozak preko krvotoka. Time se
izbjegava isporuka lumbalnom punkcijom pri lijeCenju dojencadi. Jednom kad gen
SMNL1 (koji se naziva transgen, dolazi iz vanjskih izvora) dosegne stanice bolesnika,
ona nadopunjuje vlastitu proizvodnju SMN proteina tih stanica. AVX-101 ukljucuje
genetske upute za aktiviranje transgena tako da je proizvodnja SMN proteina

kontinuirana i odrziva (10).



2. CILJ RADA

Cilj rada je prikazati vaznost fizikalne terapije u lijecenju djece oboljele od spinalne
miSi¢ne atrofije, te ukazati na neophodnost $to ranijeg pocetka rehabilitacijskog
postupka u cilju Sto uspjeSnijeg ublazavanja posljedica i usporavanja progresije
funkcionalnih poteskoca kako bi oboljela osoba $to dulje bila samostalna u obavljanju

aktivnosti svakodnevnog zivota.



3. FIZIOTERAPIJSKA PROCJENA

Fizioterapijska procjena je bitna za planiranje rehabilitacije i za usporedbu i procjenu
dobivenih rezultata nakon rehabilitacije kod oboljelih od spinalne miSi¢ne distrofije.
Procjena se provodi po SOAP modelu koji se sastoji od cjelovite provedbe subjektivnog
1 objektivnog pregleda, op¢ih i specijalnih mjernih testova, analize subjektivnog 1
objektivnog nalaza te izrade terapijskog plana i programa.

Procjena bi trebala ukljucivati redovito pracenje drzanja, snagu misSica, raspon kretanja,
procjenu hoda, procjenu disanja i procjenu kvalitete Zivota. Treba ukljuditi 1 procjenu

funkcionalnog statusa i razine invalidnosti primjenom standardiziranih mjera.

Goniometrijom se mjeri pasivna i aktivna pokretljivost zglobova. Funkcionalni raspon
gibanja miSica i fleksibilnost mekog tkiva se procjenjuju pomocu standardnih metoda.
Procjenu raspona gibanja i fleksibilnosti misica treba periodi¢no ponavljati kako bi se
pratio razvoj kontraktura, osobito ako pacijent izgubi sposobnost kretanja. Potrebno je
pratiti promjene u posturi prilikom opustenog stava i prilikom kretanja zbog moguénosti
pojave skolioze. Posturu je pogotovo potrebno pratiti u pacijenata koji su u kolicima
(112).

Testovi funkcije pluca dio su redovitih procjena kod bolesnika sa spinalnom misi¢nom
atrofijom za pracenje promjena u respiratornom statusu. Rutinska procjena funkcije
disnog sustava obuhvaca testove kao $to je spirometar, volumen pluca i testove funkcije
respiratornog misi¢a. Procjene ucinkovitosti kaslja 1 disanja su vazni za bolesnike koji
nisu ambulantni ili za bolesnike koji su premali za izvodenje ispitivanje pluéne funkcije

(11).
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3.1. Manualni miSi¢ni test

Procjena miSi¢ne snage u djece moze biti teska jer rezultati ovise o trudu samo

pacijenta.

Procjena se vr$i pomoc¢u manualnog miSi¢nog testa. Manualni miSiéni test je postupak

procjene misi¢ne snage ocjenama od 0 do 5 (Tablica 2).

Manualni miSiéni test se moze raditi 1 bolnici 1 u ku¢i, ne zahtijeva posebnu aparaturu,

jednostavan je za izvodenje, ne zamara pacijenta, daje relativno objektivne podatke i

pruza uvid u efekte pravilne kinezioterapije ili obrnuto, Sto omogucuje fizioterapeutu

pravovremeno korigiranje fizikalne terapije (12).

Tablica 2. Manualni mi$iéni test (12)

Ocjena

0
1

Kvalitativni rezultat
nema misSiéne aktivnosti
pojavljuje se miSi¢na aktivnost u tragu, $to se moze
palpirati ili vizualizirati
pri tome je sacuvano 10% snage miSica
misi¢ je sposoban napraviti puni opseg pokreta u zglobu
kada je iskljucena sila teze (u suspenziji, u vodi, na
kosoj ravnini, na ruci terapeuta)
pri tome je sacuvano 25% snage miSica
miSi¢nom kontrakcijom je moguce savladati puni opseg
pokreta bez iskljuCenja sile teze
pri tome je sacuvano 50% snage misica
misi¢nom kontrakcijom je mogucée savladati puni opseg
pokreta protiv sile teze 1 blagog otpora
pri tome je sacuvano 75% snage misica
miSi¢nom kontrakcijom je moguée savladati puni opseg
pokreta uz maksimalni otpor koji pruza fizioterapeut

pri tome je sacuvano 100% snage miSica
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3.2. Brooke i Vignos skala

Uobicajne funkcionalne skale za procjenu ozbiljnosti neuromisiénih bolesti su Brooke 1
Vignos skala. Obe skale su na pocetku bile dizajnirane za Duchennovu misi¢nu
distrofiju, ali se danas koriste kod raznih neuromisi¢nih bolesti.

Brooke skala (Tablica 3) se koristi za procjenu funkcionalne sposobnosti gornjih
ekremiteta 1 obuhvaca stupnjeve od 1 do 6. Visi stupanj na skali ukazuje na opadanje
funkcije i progresiju bolesti. S obzirom na velik broj razli¢itih vrsta miSi¢nih atrofija i
razli¢itu brzinu progresije, ova klasifikacija zahtijeva opreznu primjenu osobito kod

bolesnika sa sporo progresivnim oblicima bolestima (13).

Tablica 3. Brooke funkcionalna klasifikacija (13)

Ocjena Funkcionalna sposobnost

1 Bolesnik moze abducirati ispruZzene ruke u punom opsegu pokreta
dok se ne dodirnu iznad glave
2 Bolesnik moZe podiéi ruke iznad glave samo flektiraju¢i lakat ili

koristenjem pomo¢nih misSic¢a

3 Bolesnik ne moze podi¢i ruke iznad glave, ali moze prinijeti ¢aSu
vode ustima

4 Bolesnik ne moze podi¢i ruke iznad glave i ne moZe prinijeti ¢asu
vode ustima

5) Bolesnik ne moZe podi¢i ruke do usta, ali moze rukom drZzati

olovku, ili podi¢i kovanice sa stola

6 Bolesnik ne mozZe prinijeti ruke ustima i nema funkciju Sake
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Vignos skala (Tablica 4) je napravljena za procjenu funkcionalnosti donjih ekstremiteta.

Ocjene u skali idu od 1 do 10. Prednosti funkcionalne Klasifikacije po Vignosu su sto

Sto je jednostavna procjena stanja pacijenta, ne zahtijeva puno vremena za provedbu i

bolesnicima ne izaziva nelagodu.

Vazno je naglasiti da izolirano testiranje misicne snage (MMT) ne odrazava

funkcionalne sposobnosti pacijenta s obzirom da na funkcionalnost utjecu i drugi faktori

kao S§to su: stupanj oSteCenja i zahvacenost razli¢itih miSiénih skupina, miSiéne

kompenzacije 1 ogranienja pokretljivosti zglobova. Zbog toga je nuzno provesti

mjerenja funkcija odredenih dijelova tijela ili cjelokupne motoricke funkcije posebnim 1

prikladnim testovima ¢ija je svrha pracenje funkcionalnog statusa (13).

Tablica 4. Funkcionalna klasifikacija po Vignosu (13)

Ocjena Funkcionalna sposobnost

1 Bolesnik samostalno hoda i penje se uz stepenice

2 Bolesnik hoda i penje se uz stepenice uz pomo¢ rukohvata

3 Bolesnik hoda i sporo savladava stepenice uz pomo¢ rukohvata (
viSe od 25 sekundi za 8 stepenica)

4 Bolesnik samostalno hoda i ustaje iz stolice, ali se ne moze penjati
uz stepenice

5 Bolesnik hoda samostalno, ali se ne moze ustati iz stolice ili penjati
uz stepenice

6 Bolesnik hoda samo wuz pomoé¢, ili samostalno sa dugim
udlagama/ortozama

7 Bolesnik hoda sa dugim udlagama/ortozama, ali treba pmoc¢ pri
odrzavanju ravnoteze

8 Bolesnik stoji s dugim udlagama/ortozama, ali ne moze hodati, ¢ak
ni uz pomo¢

9 Bolesnik je u invalidskim kolicima

10 Bolesnik je nepokretan i vezan uz krevet
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3.3. Revised Hammersmith skala

Revised Hammersmith skala je posebno dizajnirana za procjenu Sirokog spektra
motoric¢kih funkcija u oboljelih od spinalne misi¢ne atrofije. Skala otkriva promjene kod
tipova SMA 2 i SMA 3. RHS je redna skala koja se sastoji od 33 stavke s ocjenama 0,1
I 2. Za pacijente koji mogu napraviti pokret bez kompenzacije ocjena je 2. Za one koji
samo pokuSavaju napraviti pokret ili ga naprave uz kompenzaciju ocjena je 1. Za

pacijente koji uopée ne mogu napraviti pokret ocjena je 0 (14).

14



4. REHABILITACIJA

Rehabilitacija je postupak ponovnog osposobljavanja za aktivnosti svakodnevnog
zivota, te za emocionalnu i socijalnu stabilnost osobe koje su tu sposobnost izgubile
zbog bolesti ili ozljede. Rehabilitacija spinalne miSi¢ne atrofije prvenstveno je
usmjerena prema funkcionalnom deficitu tj. smanjenju ili gubitku odredenih fizickih
sposobnosti 1 neovisnosti bolesnika. Ona ne mijenja patofizioloski tijek bolesti, ali
svakako utjece na funkcionalne mogucnosti bolesnika. U slozenoj rehabilitaciji ovih
bolesnika postoje tri komponente, a to su medicinska, psiholoska i socijalna. Uspjesna

rehabilitacija se provodi timskim radom (15).

Ciljevi rehabilitacije kod djece oboljele od spinalne miSi¢ne atrofije su:
e Poboljsati, zadrzati ili usporiti gubitak misi¢ne snage
e Sprijeciti ili smanjiti kontrakture
e Razvijati, poboljsati ili produZiti pokretljivost
e Povecati fizicke moguénosti djeteta

e Provoditi izobrazbu djeteta i obitelji (15)

U ostvarenju ovih ciljeva primjenjuju se razliciti postupci i metode kao §to su procedure
fizioterapije, radne terapije, primjena razliCitih ortopedskih pomagala, a u nekim
slu¢ajevima kirurSko stabilizacijski postupci na udovima i kraljeznici.
Rehabilitacija kod spinalne miSi¢ne atrofije planira se zasebno za svaku od tri faze
bolesti, a to su:

e Rana faza ili faza samostalnog hoda

e Prijelazna faza ili faza otezanog hoda

e Faza pokretljivosti u invalidskim kolicima (15)

Djeca s tipom SMA 1 nemaju prve dvije faze raze rehabilitacije, dok djeca s ostalim
tipovima SMA imaju sve faze rehablitacije.
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4.1. Rehabilitacija u fazi samostalnog hoda

Ranom fazom spinalne misi¢ne distrofije se smatra razdoblje od trenutka postavljanja

dijagnoze bolesti pa do pocetka faze funkcionalnog gubitka. U ovoj fazi spinalne

miSicne atrofije klinicke znacajke su:

Slabost misi¢a i grube motorike — slabost se najprije javlja u miSi¢ima
zdjelicnog 1 ramenog pojasa te zbog toga kretnje postaju sve sporije. Misi¢na
slabost donjih udova (m. gluteus, m. quadriceps, m. tibialis anterior i m.
peroneus) manifestira se teSko¢om uspinjanja uz stepenice, ustajanja iz sjedeceg
polozaja, otezanim hodom na petama i1 Cestim spoticanjem prilikom hoda.
Slabost gornjih udova (stabilizatori ramenog obruca, deltoideusi, bicepsi
nadlaktice) ima za posljedicu da dijete ima poteskoce pri podizanju predmeta
iznad glave ili noSenja malo tezih predmeta. MiSi¢na slabost u podruc¢ju trupa
(donji miSi¢i trupa i leda) ocituje se otezanim ustajanjem iz lezeceg u sjedeci
polozaj. Tada dijete hoda sporije s naznaCenim geganjem uz otezan hod na
prstima (15).

Oslabljena koordinacija — zbog slabljenja snage misi¢a zdjeli¢nog pojasa, tj.
onih koji okruzuju kukove, te miSi¢a ramenog pojasa otezano je uskladeno
izvodenje kretnji pa se doima kao da djetetu nedostaje koordinacije.

Otezano hodanje — dijete se brze zamara pri hodu po stepenicama ili prilikom
duzeg hodanja. Trc¢anje i skakanje je nespretno i sporije (15).

Kontrakture zglobova — nastaju zbog slabosti misi¢a, a buduc¢i da je gubitak
snage nejednolik u pojedinim okolozglobnim misSi¢ima, nastaje neravnoteza
miSi¢a s prevlaséu relativno jac¢ih. Nastaju nepravilni polozaji u zglobovima,
pokretljivost u zglobu se smanjuje tj. nastaje kontraktura, a kasnije se takvi
polozaji fiksiraju i1 nastaju deformacija. Uz to nastanku kontraktura pridonosi i
odlaganje masnog i vezivnog tkiva u miSi¢e jer oni na taj nacin gube svoju
elastiCnost. Kada se kontraktura zgloba jednom fiksira nastaje daljnji gubitak
snage okolnih misi¢a. Zbog kontraktura zglobova, razvija se asimetricno,
kompenzatorno drZanje noge, a zatim i ostalih dijelova tijela, Sto rezultira
gubitkom ravnoteze i stabilnosti. Zbog ovih promjena se u daljnjoj fazi narusava

stabilnost u hodu pa dijete pocinje padati te se postupno gubi sposobnost
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samostalnog hoda (15).
Ciljevi fizioterapije u ovoj fazi bolesti su odrzavanje snage u proksimalnim misi¢ima
udova, odnosno miSi¢ima zdjelice 1 ramenog obruca, sprjeCavanje ili usporavanje
daljnjeg gubitka miSi¢ne snage te odrzavanje snage u miSi¢ima koji su vazni za
odrzavanje ravnoteze.
S obzirom da se radi o djetetu, ne mozemo ga opteretiti rezZimom klasi¢nog vjezbanja pa
je prednost dana aktivnostima koje su ne samo korisne ve¢ i zabavne djetetu.
Preporucuju se fizicke aktivnosti koje zahtijevaju koriStenje obiju ruku 1 nogu jer ¢e se
muskulatura djeteta razvijati uravnotezeno. Takve aktivnosti su plivanje, voZnja bicikla,
borilacke vjestine, vjezbanje s loptom, sportovi s loptom.
Bitno je da se fizicka aktivnost provodi dozirano jer pretjerana moze biti uzrokom
dodatnog oStecenja distroficnog misi¢a. Stoga je nuzno naci ravnotezu izmedu poticanja
djeteta da radi sve ono $to je u stanju, a istovremeno paziti na trenutak kada se dijete
umori, da bi se izbjeglo pretjerano zamaranje. Osim navedenih vjezbi za odrzavanje
miSi¢ne snage u ranoj fazi provodit ¢e se i vjezbe za odrzavanje gipkosti tetiva i miSic¢a,
s ciljem prevencije kontraktura, s naglaskom na istezanje tetiva i miSi¢a potkoljenice,
fleksora kuka i iliotibijalnih ligamenata, te vjezbe koordinacije i ravnoteze (14).
Osim kineziterapije vaznu ulogu u rehabilitaciji ima edukacija bolesnika i obitelji,
pravilna prehrana, te koriStenje ortopedskih i tehni¢kih pomagala. Edukacija moze
potaknuti roditelje da odrZavaju pravilan polozaj tijela djeteta, na pravilno drZzanje
djeteta prilikom sjedenja, leZanja, te na provodenje rekreacijsko sportskih aktivnosti,
koje od njih traze ve¢i napor, ali pri tom treba voditi brigu da se izbjegne debljanje i
pretilost.
Od ortopedskih pomagala koriste se plastine ortoze za glezanj — stopalo koje se

primjenjuje nocu, te ortopedske cipele (15).
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4.2. Rehabilitacija u fazi otezanog hoda -

prijelaznoj fazi

Prijelazna faza je razdoblje znacajne miSi¢ne slabosti 1 atrofije, s posljedi¢nim
funkcionalnim o$te¢enjem, upadljivim prilagodbama u drzanju tijela i progresivnim
potesko¢ama hoda. Ovu fazu karakteriziraju tri glavne klinicke znacajke, a to su
poremeceno drzanje tijela, poremecen hod, te jaka miSi¢na slabost. Promjena drzanja
tijela je najupadljivija promjena tijekom ove faze. U pokusaju da maksimalno iskoristi
snagu miSi¢a 1 umanji ucinak skracivanja pojedinih miSica i tetiva, bolesnik poprima
karakteristi¢an polozaj. Dijete hoda gegajuci se, oslanja se na prednji dio stopala i hoda
u Sirokoj bazi. Zdjelica se naginje prema naprijed zbog kontrakture fleksora kuka Sto
izbocuje trbuh prema naprijed i povecava lumbalnu lordozu. Glava i ramena su nagnuti
prema natrag da odrze ravnotezu tijela, a lopatice su odignute i strSe (scapula alata).
Pozitivan je Gowersov znak. U ovoj su fazi slabost miSi¢a i atrofija sve izrazitije. Na
donjim udovima su jako slabi misi¢i zdjelicnog pojasa, ali i ostatka noge. Najvise je
ocuvana snaga miSica straznje strane potkoljenice, pa je mogu¢ samo hod po prstima.
Sada postaje ocigledna 1 slabost miSi¢a ruku §to se ocituje poremecajem funkcionalnih
moguénosti ruku. Zbog slabosti miSi¢a 1 hod postaje otezan. Propadanjem m.
quadricepsa penjanje uz stepenice je znatno otezano. Zbog slabosti misi¢a prednje
strane potkoljenice i stopala, stopalo ,,pada* jer mu je onemogucena dorzalna fleksija pa
je prisutan tzv. ,,pijetlov hod* (15).

Ciljevi fizioterapije u ovoj fazi spinalne misiéne atrofije su odrZavanje snage u
proksimalnoj i distalnoj muskulaturi udova, pronalazenje optimalnog napora kojem se
zahvacéeni misi¢ smije izloziti, poticanje koriStenja svih miSi¢nih skupina u sigurnom i
uc¢inkovitom poloZaju i prevenciju kontraktura.

Za ostvarenje navedenih ciljeva koristimo najprije kineziterapiju. Ona se planira na bazi
klinickog nalaza, pregleda fizijatra 1 fizioterapijske procjene snage miSica i
pokretljivosti zglobova. Provode se sve vjezbe iz prethodne faze uz nadzor, tj. aktivne
vjezbe, vjezbe s doziranim otporom za pojedine grupe miSi¢a, vjezbe istezanja, ali se
uvodi sve viSe asistiranih, potpomognutih vjezbi. Na donjim udovima treba nastaviti s
vjezbanjem miSica zdjelicnog obruca uz vjezbe distalnih misi¢a nogu. Vazno je pratiti

pokretljivost koljena kako bi se otkrio eventualni gubitak pune ekstenzije, te
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pokretljivost gleznja da bi se uocilo rano ograni¢enje dorzalne fleksije stopala. Na
gornjim je udovima potrebno posebno vjezbati pronatore i fleksore podlaktice te
fleksore dlana i prstiju. Klju¢ni misi¢i na kojima se provode vjezbe istezanja su: fleksori
potkoljenice, fleksori kuka, ilitibijalni ligament, fleksori koljena, pronatori nadlaktice,
fleksori lakta. U ovoj se fazi od Kineziterapije jo$ uvode i vjezbe disanja te medicinska
gimnastika s loptom. Aktivnost na lopti dopustaju djetetu da izvodi vjezbe uz prikladnu
stabilizaciju (15).

Zapravo, glavni problem u ovoj prijelaznoj fazi bolesti su kontrakture zglobova, pa je
stoga njihovo sprjeCavanje, odnosno ublazavanje ve¢ postojeih, jedan od glavnih
ciljeva u fizioterapiji ove bolesti. Njihov tretman podrazumijeva manualno istezanje
miSica i tetiva te razgibavanje zglobova uz koriStenje ortoza. Primjenjuju se plasticne
udlage i to kratke za stopalo i gleZanj (AFO) ili duge koje obuhvacaju koljeno, stopalo i
glezanj (KAFO), koje se apliciraju nocu ili danju kao potporne stabilizacijske ortoze
koje olakSavaju hod (15).

Posebnu vaznost u ovoj fazi imaju skolioze. To su postrani¢na savijanja kraljeznice koja
kod spinalne miSi¢ne atrofije nastaju zbog asimetri¢nog hoda i drzanja, slabost miSi¢a i
ve¢ postojecih kontraktura. Buduc¢i da je skolioza koja je javlja u ovoj fazi fleksibilna,
potrebno je sprijeciti njen prelazak u fiksnu skoliozu. Primjena ortoza u te svrhe nije
pogodna jer onemogucava hod i otezava disanje, pa se umjesto njene primjene rade
vjezbe istezanja, zauzimanje dobrog polozaja tijela u mirovanju, sjedenju i hodanju
(15).
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4.3. Rehabilitacija u fazi gubitka samostalne

pokretljivosti

Ovo je faza spinalne miSi¢ne atrofije u kojoj se dijete vise od 90% dana krece u
invalidskim kolicima (Slika 3). U klinickoj slici slabost mi$i¢a je sve izrazenija.
Posebno je izrazeno slabljenje miSi¢a gornjih udova jer je zbog slabosti misica Sake 1
prstiju otezano provodenje mnogih aktivnosti. Misi¢i donjih udova oslabljeni su od
samog pocetka bolesti, medutim u ovoj fazi slabe 1 miSi¢i listova potkoljenice, m.
tibialis posterior i ponekad misici straznje strane natkoljenice. Takoder su oslabljeni i
miSici trupa. Sljedec¢a klinicka znacajka ove faze su problemi disanja koji nastaju kao
posljedica slabljenja diSnih misi¢a i pomocéne muskulature, a dodatno ih otezava
skolioza, koja utjeCe na smanjenje vitalnog kapaciteta. Naglasak u fizioterapijskim
postupcima je odrzavanje pokretljivosti prsnog kosa, vjezbe odrzavanja respiratornog

kapaciteta s ciljem prevencije nastanka respiratornih komplikacija i infekcija (15).

Slika 2. Dijete oboljelo od SMA u invalidskim kolicima
(https://photos.smugmug.com/People/Wheelchair-van-052214/i-
KvR4mJS/0/a73470b0/L/LS 052214 WED Davidopoulos027-L.jpg)

Osim kontraktura donjih udova koje se u ovoj fazi pogorsSavaju, nastaju i kontrakture
gornjih udova. Na donjim se udovima javljaju kontrakture na svim zglobovima pa su

gleznjevi ukoceni u plantarnoj fleksiji 1 iverziji, dok su koljena i kukovi u fleksijskim
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kontrakturama. Na gornjim udovima se razvijaju fleksijske kontrakture laktova,
pronacijske kontrakture podlaktice, te fleksijske kontrakture ru¢nih zglobova i prstiju.
Kontrakture do 10 stupnjeva tretiramo vjezbama istezanja te koriStenjem udlaga za
pravilnu potporu trupa i pravilno pozicioniranje. Kontrakture od 10 do 20 stupnjeva se
tretiraju kao i prethodne uz mogucéu uzastopnu uporabu korektivnih sadrenih ili
plastiénih ortoza. Kontrakture ve¢e od 15 do 20 stupnjeva tretiraju se kirurski uz
nastavak rehabilitacije. Kroz ovu fazu takoder se javlja problem odrzavanja ravnoteze
pri sjedenju, te je otezano obavljanje svakodnevnih aktivnosti (15).

Ciljevi fizioterapije u ovoj fazi su postizanje maksimalne mogucénosti za obavljanje
aktivnosti rukama, prevencija traumatske subluksacije ramena ispravnim podupiranjem
ramena 1 ruku i odrZavanje pokretljivosti zglobova ruku i nogu, koliko je to moguce.
Prema suvremenim nacelima rehabilitacijske medicine potrebno je poticati samostalno
hodanje §to je duze moguce. U cilju odrzavanja funkcije hodanja provodi se operacijski
zahvat po Rideau koji se sastoji od tenotomije fleksora kuka, tracutsa tibialisa, fleksora
koljena i Ahilovih tetiva izvedenih u jednom zahvatu. Nakon operacije na noge se
postavljaju korektivne udlage, ovisno o opsegu operacije AFO ili KAFO ortoze.
Bolesnik se uspravlja na noge ve¢ drugi dan nakon operacije. Pozitivni ucinci
prolongiranog hodanja su: povecanje respiratornog kapaciteta, odgadanje nastanka
skolioze, odrzavanje dobre gustofe kostiju, poboljSanje kardiovaskularnog stanja,
stimuliranje metabolizma i kontrola tjelesne tezine, pomaze u borbi protiv kontraktura i
djeluje pozitivno na samopouzdanje bolesnika. U procesu rehabilitacije vazno je i dalje
pratiti i regulirati bolesnikovu prehranu, kao i nastaviti s tehnickom prilagodbom

okoline (stalci za stajanje, adaptacija stolica, elektri¢ni krevet, lift) te edukacijom (15).
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5. METODE | POSTUPCI REHABILITACIJE

5.1. Kinezioterapija

Kinezioterapija je fizioterapijska metoda kod koje se koristi pokret kao sredstvo
lijeCenja ili prevencija tegoba vezanih uz ko$tano zglobni i neuromisi¢ni sustav.
Kinezioterapija koristi ciljano one kretnje koje na najbolji na¢in smanjuju posljedice
bolesti. To je najkorisniji oblik fizioterapije bolesnika s neuromisi¢nim bolestima.
Glavni ciljevi Kkinezioterapije su: jacanje oslabljenje muskulature, odrzavanje
elasti¢nosti tetiva 1 miSi¢a, odrzavanje pokretljivosti zglobova i poboljSanje koordinacije
1 ravnoteze.
Kinezioterapija djece s spinalnom misi¢nom atrofijom obuhvaca:

e Aktivne vjezbe u koje spadaju aktivho potpomognute vjezbe, aktivno

nepotpomognute vjezbe i aktivne vjezbe s otporom

e Pasivne vjezbe

e Vjezbe disanja

e Medicinska gimnastika s loptom

e Hidroterapija (15)

Kod planiranja i provodenja kineziterapije potrebno je paziti da se ne pretjera u
vjezbanju 1 time izazove pogorSanje miSi¢ne slabosti, te provokacija dodatne
degeneracije misica.

Mjerenjima miSiéne snage dokazano je da se bolji rezultati u pobolj$anju snage postizu
kod manje oslabljenih miSi¢a, nego kod znacajnije oslabljenih, stoga je jedna od vaznih
preporuka da se s vjeZbanjem krene rano, ve¢ od postavljanja dijagnoze, tj. onda kada
su miSi¢na degeneracija 1 miSi¢na slabost jo§ minimalne. Kod provodenja vjezbi
potrebno je izbjegavati iscrpljujuce, naporne vjezbe, a ukljuciti produzene stanke i

odmore izmedu pojedinih vjezbi (15).
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5.1.1. Aktivne vjezbe

Aktivne vjezbe su one koje bolesnik provodi samostalno kada o¢uvana miSi¢na snaga
moze savladati teZzinu odgovarajuceg segmenta tijela. Kada osoba koja vjezba mora
snagom svojih miSi¢a savladati tezinu odredenog dijela tijela radi se o aktivno
nepotpomognutim vjezbama. Kada je miSi¢ u stanju uz to savladati i odredeni otpor,
provode se aktivne vjezbe s otporom. Ukoliko to zbog slabosti miSi¢a nije izvedivo
bolesnik vjezba uz pomo¢ asistenta, aktivho potpomognutim vjezbama. Sve te vjezbe
pomazu odrzavanju snage misSi¢a. Budu¢i da svaki bolesnik ima razli¢iti stupanj misi¢ne
slabosti, za svakoga se kineziterapija planira individualno. Planiranje vjezbanja stoga
zapocCinje detaljnim klinickim pregledom, zatim s mjerenjem misi¢éne snage manualnim

misiénim testom (15).

Vjezbe u leze¢em poloZaju na ledima

1. Vjezba za snazenje ekstenzora koljena (Slika 3)
Bolesnik je u leze¢em polozaju na ledima, a ispod koljena mu postavljamo zarolanu
deku, prikladan tvrdi jastuk ili jastuk za vjezbanje. Iz polozaja s opuStenim
potkoljenicama, bolesnik ispruza noge u koljenu i u isto vrijeme radi dorzalnu fleksiju
stopala. Zadrzava polozaj oko 5 sekundi, a zatim je potrebno jednako toliko odmora
izmedu dvije vjezbe. Ista se vjeZba moze izvoditi i s optereenjem, kada se na opruzene
potkoljenice postavlja vrecica, tezine oko 1 kilogram. Broj ponavljanja je oko 10 do 20

puta, ovisno o stanju misic¢a i stadiju bolesti (15).
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Slika 3. Vjezba snazenja ekstenzora koljena
(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)

2. Vjezba za snazenje miSica nogu (Slika 4)
Iz leze¢eg poloZzaja na ledima pacijent ispruzenu nogu savija na nacin da su natkoljenica
i potkoljenica pod pravim kutom, a stopalo je u dorzalnoj fleksiji, ¢vrsto zategnuto.
Ovom vjezbom dolazi do aktivacije vise miSi¢nih skupina (fleksori kuka, straznja loza
natkoljenice, dorzifleksori stopala). U tom polozaju se noga zadrzi oko 5 sekundi, a
zatim se vrati na podlogu, te se naizmjeni¢no vjezba jedna pa druga noga, ponavljajuci 5
puta svaku. Ukoliko je slabost miSi¢a uznapredovala, vjezba se mora izvoditi uz

asistenciju fizioterapeuta (15).

Slika 4. Vjezba za ja¢anje miSi¢a nogu

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)
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3. Vjezba za snaZenje misica trupa i nogu (Slika56)
Pacijent lezi na ledima flektiranih koljena. 1z tog polozaja treba odiéi trup prema gore
dok ne dode u istu ravninu s natkoljenicama. Stopala su s punim osloncem na podlozi, a
ruke trebaju biti ispruZene i oslonjene na podlogu. Postignuti polozaj treba zadrzati

nekoliko sekundi. Ovom vjezbom jaca se vise misi¢nih skupina na trupu i nogama (15).

Slika 5. Vjezba za ja¢anje miSica trupa i nogu

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija b

olesnika s neuromuskularnim bolestima.pdf)

4. Vjezba za snazenje miS$ica trupa (Slika 6)
Pacijent koji vjezba lezi na ledima. Zadatak je da se pokusa odi¢i u sjedeéi poloZaj, bez

kori$tenja ruku koje treba prekriziti na prsima. Koljena su flektirana, a stopala su na

podlozi (15).
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Slika 6. Vjezba za jacanje miSica trupa

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)

Ako pacijent zbog oslabljene trbusne muskulature nije u stanju vjezbu napraviti, u tom
slu¢aju je radi uz pomoé fizioterapeuta koji se nalazi iza pacijenta, te svojim
natkoljenicama podupire gornji dio leda i glavu bolesnika, dok ga drugi fizioterapeut

vuce za ruke u sjedeci polozaj (Slika 7) (15).

Slika 7. Vjezba snazenja trupa uz pomoc asistenta

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)
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Jos jedna varijanta vjezbi ja jacanje miSica trupa je da pacijent u lezeCem polozaju na
ledima savije nogu pod pravi kut, potiskuje koljeno na prsa uz istodobno pruzanje
otpora suprotnom rukom (Slika 8). Takav polozaj pacijent zadrzava 4 do 5 sekundi. Za
vrijeme vjeZbanja pacijent normalno diSe ne zadrzavajuéi dah. Ova je vjezba

namijenjena pacijentima u prvoj fazi bolesti, dok je misi¢na snaga jo§ ocuvana (15).

Slika 8. Vjezba za ja¢anje miSica trupa

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)

5. Vjezba za snaZenje mi$i¢a nogu i trupa (Slika 9)
Fizioterapeut podiZe nogu pacijentu prema gore i malo prema suprotnoj strani tijela,
prema suprotnom ramenu. Pacijent koji vjeZba treba gurati nogu prema dolje 1 van, a

prste na stopalu savinuti prema dolje. Vjezba se ponavlja 5 do 10 puta (15).
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Slika 9. Vjezba za jacanje misi¢a nogu i trupa

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)

6. Vjezba za snazenje miSica ruku (Slika 10)
Pacijent lezi na ledima s rukama prislonjenima uz tijelo. Fizioterapeut pomice njegovu
ruku u luku, preko tijela u smjeru suprotnog od uha. Pacijent zatim spusta ruku prema

dolje i prema van, te vraca na pocetni poloZaj uz tijelo. Vjezba se ponavlja 5 do 10 puta

sa svakom rukom (15).

28


https://www.sddh.hr/pdf/publication_infos/rehabilitacija_i_fizikalna_terapija_bolesnika_s_neuromuskularnim_bolestima.pdf
https://www.sddh.hr/pdf/publication_infos/rehabilitacija_i_fizikalna_terapija_bolesnika_s_neuromuskularnim_bolestima.pdf

Slika 10. Vjezba za snazenje misic¢a ruku

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)

7. Vjezba za snazenje miSica natkoljenice i zdjelice Sirenjem i spajanjem koljena
(Slika 11)

Pacijent je u leZeCem poloZaju sa savijenim nogama. Iz tog poloZaja ¢ini pokrete Sirenja

natkoljenica u stranu, a potom ih vra¢a u polozaj kada su koljena spajaju. Fizioterapeut

pruza otpor u jednom i drugom smjeru. Vjezba se izvodi 5 puta (15).
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Slika 11. Vjezba za jacanje misica natkoljenice i zdjelice

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)

8. Vjezba za snaZenje miSica stopala (Slika 12)
U ovoj vjezbi pacijent iz pocetnog leze¢eg polozaja na ledima, savijenih koljena, odize

stopala prema gore, a fizioterapeut mu pruza otpor. Vjezba se ponavlja 10 puta (15).

)

Slika 12. Vjezba za ja¢anje miSica stopala

//
r

.

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)
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Vjezbe u leze¢em poloZaju na boku

1. Vjezba za snazenje misic¢a kuka i natkoljenice, odnosno aduktora (Slika 14)
Iz leze¢eg polozaja na boku, pacijent podize gornju nogu prema gore i malo natrag.
Ponavlja se 10 puta s jednom, pa s drugom nogom. Ako je muskulatura pacijenta jo$
uvijek dovoljno snazna, vjezbu ¢ée izvoditi uz zadrzavanje noge u zraku pet sekundi
(15).

Slika 13. Vjezba za snazenje abduktora

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)

2. Vjezba okretanja iz bo¢nog polozaja u polozaj na ledima (Slika 14)
Pacijent se iz poloZaja na boku pokuSava okrenuti na leda dok mu fizioterapeut daje
otpor u podru¢je ramena 1 kukova. Na taj nacin dolazi do jake aktivacije lednih i

straznjih misi¢a nogu. Vjezba se izvodi oko 5 puta (15).
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Slika 14. Vjezba okretanja iz bo¢nog u polozaj na ledima

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)

3. Vjezba za jaCanje trbusnih miSica i miSi¢a nogu (Slika 15)
Pacijent je u bo¢nom polozaju s ispruzenim nogama. Fizioterapeut treba poloziti ruke na
gornji prednji dio natkoljenice, a drugu na prednju stranu ramena. Bolesnik treba do¢i u

savijeni bo¢ni polozaj, a fizioterapeut mu pruza otpor. Vjezba se izvodi 5 puta (15).

Slika 15. Vjezba za jacanje trbu$nih misic¢a i misi¢a nogu

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)

32


https://www.sddh.hr/pdf/publication_infos/rehabilitacija_i_fizikalna_terapija_bolesnika_s_neuromuskularnim_bolestima.pdf
https://www.sddh.hr/pdf/publication_infos/rehabilitacija_i_fizikalna_terapija_bolesnika_s_neuromuskularnim_bolestima.pdf
https://www.sddh.hr/pdf/publication_infos/rehabilitacija_i_fizikalna_terapija_bolesnika_s_neuromuskularnim_bolestima.pdf
https://www.sddh.hr/pdf/publication_infos/rehabilitacija_i_fizikalna_terapija_bolesnika_s_neuromuskularnim_bolestima.pdf

Vjezbe u leze¢em poloZaju na trbuhu

1. Vjezba za snazenje ekstenzora kuka (Slika 16)
Leze¢i na trbuhu s rukama ispod brade ili postavljenim uz tijelom, podize se iz kuka,
prvo jedna pa druga noga. Noge moraju biti ispruzene u koljenu, a zdjelica fiksirana na

podlozi. Vjezba se ponavlja 10 puta svakom nogom (15).

Slika 16. Vjezba za snazenje ekstenzora kuka

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)

2. Vjezba za snazenje miSica ruku i trupa (Slika 17)
Pacijent lezi na trbuhu drze¢i ruke uz tijelo. Potom odize obje ruke od podloge
istovremeno. U krajnjem pokretu zadrZi polozaj nekoliko sekundi. Vjezba se ponavlja

10 puta (15).
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Slika 17.Vjezba za snazenje misica ruku i trupa

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)

Vjezbe u stojecem i sjedecem poloZaju

1. Vjezba za snazenje ekstenzora potkoljenice (Slika 18)
Sjedeci, bilo na stolcu ili rubu kreveta, pridrzavaju¢i se za prednji rub, pacijent treba
pokusati ispruziti koljeno i zatezati stopalo prema sebi. Bitno je da pri ispruzanju
koljena ne dode do naginjanja leda unatrag. Ako zelimo vjezbu uciniti tezom uvodimo
otpor, koji se moze pruZiti ru¢no ili postavljanjem utega u obliku manzete ili vrecice s
optere¢enjem na potkoljenicu. Bitno je da otpor koji se pruza bude toliki da pacijent

moze napraviti pokret u punom opsegu (15).
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Slika 18. Vjezba za jacanje ekstenzora potkoljenice

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)

2. Vjezba ustajanja — vjezba za snaZenje miSica trupa i natkoljenice (Slika 19)
U ovoj vjezbi pacijent se iz sjedeceg polozaja treba podignuti u stoje¢i. Pokret treba biti
spor, tako da se miSi¢i maksimalno aktiviraju. Fizioterapeut treba drzati pacijenta za
ruke 1 polagano ga voditi u pokret. Iz stojeCeg, potrebno se polako vratiti u sjedeci
polozaj. Vjezba se izvodi nekoliko puta, te prilikom njena izvodenja nije potrebno da

fizioterapeut povlaci pacijenta za ruke, ve¢ da vodi pokret (15).
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Slika 19. Vjezba za snazenje misica trupa i natkoljenice

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)
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5.1.2. Pasivne vjeZbe istezanja

Pasivno istezanje predstavlja oblik kinezioterapije u kojem fizioterapeut provodi vjezbe
s primarnim ciljem odrzavanja ili poboljSanja fleksibilnosti, elasti¢nosti miSica 1 tetiva.
Za sigurno 1 pravilno provodenje potreban je pravilan pocetni poloZaj pacijenta, pravilan
polozaj i aktivnost fizioterapeuta, te pravilan pokret (15).
Smjernice za manualno istezanje:

e Potrebna je tvrda podloga za vjezbanje

e Fizioterapeut mora biti u polozaju koji dozvoljava slobodnu manipulaciju

rukama

e Zglobovi koji nisu predvideni za vjezbu moraju biti stabilizirani

e Polozaj se zadrzava od 30 do 60 sekundi, $to duze to je bolji u¢inak

e Ovisno o vremenu istezanja ponavljamo svaki polozaj 2 do 5 puta

e Intenzitet istezanja je umjeren do submaksimalan

e Istezemo do tocke otpora ili umjerene nelagode bolesnika (15)

Dvije tehnike za poboljsanje istezanja su technika pomaganja i tehnika stezanja-
opustanja. Tehnikom pomaganja dozvoljavamo bolesniku da sam pomakne ekstremitet
u smjeru istezanja najvise $to moze i potom ga opusti prije nego Sto asistent izvede
istezanje. Tehnikom stezanja-opustanja, drzimo zglob u savinutom polozaju i pruzamo
otpor bolesnikovu nastojanju da zglob ispruzi 3 sekunde. Nakon toga polako ispruzimo
ekstremitet u punom opsegu. MiSice 1 tetive je lakSe istegnuti ako su prethodno zagrijani

toplom kupkom, laganom tjelovjezbom ili njeznom masazom (15).

1. Pasivno istezanje fleksora kuka (Slika 20)
Pacijent je u lezeCem potrbusnom poloZzaju. Fizioterapeut jednom rukom fiksira zdjelicu
pritiskom na straznjicu noge koju isteze, a drugom rukom, koju postavlja ispod
pacijentova koljena odiZze natkoljenicu. Pacijent osjeca istezanje na prednjoj strani

natkoljenice (15).
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Slika 20. Pasivno istezanje fleksora kuka

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)

2. Pasivno istezanje Ahilove tetive (Slika 21)
Pacijent lezi na ledima s ispruzenim nogama. Fizioterapeut jednom rukom pritiSce
potkoljenicu o podlogu, a drugom rukom obuhvaca stopalo s unutarnje strane pete i
pomice stopalo prema potkoljenici. Dok se pokret izvodi treba paziti da stopalo stoji u

ravnini s koljenom, a da koljeno ostane ispruzeno (15).

Slika 21. Pasivno istezanje Ahilove tetive

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)
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5.1.3. Respiratorna fizioterapija

Problemi s disanjem su, relativno ¢esto, izraZzeni kod bolesnika s spinalnom misi¢nom
atrofijom. Problemi se manifestiraju pove¢anom osjetljivos¢u za infekcije diSnog
sustava, poteSkoc¢ama pri kasljanju 1 iskasljavanju, oteZanim disanjem (plitkim 1 brzim)
te smetnjama kod spavanja radi smanjene ventilacije. Problemi disanja se javljaju kao
posljedica slabljenja disnih miSic¢a koji su zahvaceni u okviru opce slabosti misica, a
kasnije se javljaju i promjene na plu¢ima. Intenzitet smetnji disanja te vrijeme njihova
pojavljivanja vrlo je varijabilno zbog Cega zahtijeva individualan pristup bolesniku uz
ozbiljan 1 odgovoran medicinski pristup lijeCenju. U fazi gubitka samostalne
pokretljivosti, kada se trajno koriste kolica, dolazi do ubrzanog razvoja skolioze. Prsni
kos$ 1 kraljeznica ¢ine funkcionalno jedinstvo pa se razvojem deformacije kraljeznice
dodatno smanjuje vitalni respiratorni kapacitet pluca, te povecava rizik diSnih
komplikacija. Budu¢i da se ove promjene razvijaju postepeno tijekom bolesti, potrebno
je provoditi periodi¢ne procjene diSnog statusa, precizni fizikalni pregled, te testove
plu¢ne funkcije nakon kojih treba slijediti plan respiratorne terapije i prikladnih tehnika
respiratorne njege koji se prilagodavaju potrebama bolesnika. Glavni cilj respiratorne
terapije je usporiti smanjenje vitalnog kapaciteta, a fizioterapijom djelujemo na
odrzavanje pokretljivosti prsnog kosa, jacanje disnih misi¢a, povecanje dubine disanja,

opskrbljenost pluénog tkiva kisikom i lakse odstranjivanje sluzi iz disnih putova (16).

Tehnike respiratorne fizioterapije kod oboljelih od spinalne miSi¢ne atrofije:

e Vjezbe dubokih udaha — provode se u ranim stadijima spinalne miSi¢ne
atrofije, a dio su programa za stimulaciju disanja. S ovim se vjeZzbama pocinje
kada vitalni kapacitet padne ispod 75 % od ocekivanog. Duboki udasi su vazni
za odrZavanje razine kisika u krvi 1 za sprjecavanje kolabiranja krajnjih dijelova
disnih putova. Vjezba se izvodi tako da pacijent u sjede¢em ili leze¢em polozaju
duboko udiSe i1 zadrzava dah 5 do 10 sekundi, nakon Cega slijedi polagano
izdisanje. Vjezba se moze pojacati pritiskom na prsni kos pri udisanju. Vjezba se
ponavlja 10 do 15 udisaja u 4 do 6 navrata tokom dana (15).

e Vjezba forsiranog disanja prsnim koSem — pacijent zapocinje vjezbu opusten

u leze¢em ili sjede¢em polozaju. Jednu ruku poloZi na prsni koS, a drugu na
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trbuh s ciljem kontrole pokreta prsnog kosa i trbuha. Vjezba se provodi dubokim
i laganim udisanjem na nos, pri ¢emu nastaju kombinirani di$ni pokreti prsnog
kosa i trbuha. Na kraju udisaja slijedi stanka od 2 do 3 sekunde. Potom slijedi
izdisanje kroz nos ili usta i to prvo opusteno, bez rada disSnih miSica, a zatim
polagano i dugo izdisanje uz prolongirani ekspirij pri kojem se izgovara slovo
»S“ ILI ,,F* zbog zvucne kontrole vremena izdisaja (15).

Vjezbe disanja kombinirane s pokretima ramenog pojasa i ruku — vjezbe se
izvode u lezecem, stojecem ili sjede¢em polozaju. Bolesnik podize ruku iznad
glave, ili abducira ruke s laktovima u visini ramena i pri tom udiSe kroz nos.
Pokreti ramenog pojasa dodatno otvaraju, Sire prsni koS. Izdisaj je kroz usta ili
nos uz povratak ruku u pocetni polozaj (15).

Vjezbe disanja s potpomognutim disanjem ili kasljanjem — kod bolesnika s
spinalnom miSi¢énom atrofijom moZe biti otezana snaga kaSlja, a time 1
onemoguceno izbacivanje sekreta iz plu¢a. Vjezbe se provode sjedeci ili stojeci.
Bolesnik duboko udahne, a potom izdahne. Fizioterapeut potpomaze izdah
pritiskom ruku na prsni ko$. Potom se od bolesnika zatrazi da se na kraju izdaha
zakaslje o pokusa iskasljati sekret (15).

Vjezbe disanja s aparatom — Flutterom (Slika 22) — ovo su vjezbe disanja s
otporom. Zbog promjene tlaka u izdisaju koji radi kuglica, nastaju promjene
tlaka u bronhima, pa se sluz oslobada od stjenke i olakSava izbacivanje sekreta

(15).
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Slika 22. Vjezbe disanja s flutterom

(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija b

olesnika s neuromuskularnim bolestima.pdf)

Perkusija toraksa — perkusija toraksa je postupak fizikalne terapije prsnog
kosa koji sluzi za oslobadanje i izbacivanje pluénih sekreta, jer sekret otezava
prohodnost disnih puteva. To je osobito potrebno kod bolesnika koji su
nepokretni, naroCito kod spinalne miSi¢ne atrofije gdje je izbacivanje sekreta
nedostatno. Perkusija ili tapkanje prsnog kosa je ritmi¢no udaranje rukama iznad
odredenih regija pluca zbog Cega se, tj. zbog vibracije oslobada sluz i pluéni
sekreti. Na taj nacin se sprjecava stvaranje sluznog ¢epa koji moze zacepiti diSne
putove. Perkusija se obi¢no radi na straznjem dijelu i postrani¢nim dijelovima
prsnog koSa. Moze se kombinirati i s vibriraju¢im pritiskom kojeg izvodi
fizioterapeut, a izvodi se na prednjem dijelu prsnog kosa. U nacelu preporucuje
se provodenje drenaze nekoliko puta dnevno po 10 minuta, te postupak
zapocinje s drenazom gornjih apikalnih dijelova, a zatim bazalnih dijelova plu¢a
(15).

PoloZajna drenaZa — poloZajna drenaZa je primjena odredenih polozaja tijela
kako bi se, koriste¢i gravitaciju, olakSala drenaza sekreta iz periferije pluca u
velike bronhe, odakle ¢e biti lakSe iskasljan i izbacen iz pluénog sistema. Svaki
pluéni segment zahtijeva poseban drenazni polozaj jer se na taj nacin pojedini
dio pluca postavlja u polozaj okomit na velike bronhe u koje se odlijepljen
sekret usmjerava. Preporucuje se provodenje drenaze nekoliko puta dnevno po

10 minuta (15).
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5.1.4. Medicinska gimnastika s loptom

Gimnastika s loptom je koristan nacin kinezioterapije, a istodobno i razli¢it pa pruza
veselje za djecu. Preporuca se zapoceti s vjeZbama ruku, a zatim prijeci na vjezbe nogu.
Kako se u vjezbama napreduje i poboljSava koordinacija, vjezbama se moze dodati
poskakivanje na lopti kao i poskakivanje sa simultanim vjezbama rukama i nogama
(15).

1. Vjezbe poskakivanja na lopti (Slika 23)
Ove vjezbe doprinose poboljSanju drzanja kraljeznice, boljoj cirkulaciji 1 prehrani
zglobova, stimulaciji receptora u zglobovima, te poboljSanju tonusa miSi¢a zbog
simultane kontrakcije viSe grupa miSi¢a. Vjezba zapocinje laganim poskakivanjem na
lopti dok se ne stekne osjecaj ravnoteze. Zatim slijedi odguravanje na lopti pokretima

kukova, a potom pokretima gleznjeva (15).

Slika 23. Vjezba poskakivanja na lopti
(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)
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2. Vjezba za snazenje miSica trupa (Slika 24)
Pocetni polozaj za vjeZbu je potrbusno leZanje na lopti. Nakon §to se postigne
stabilnost, pokuSava se pomicati rukama prema naprijed dok se lopta pomice prema
nogama. Vazno je zadrzati kontrolu kotrljanja na trbuhu, te ne i¢i predaleko s loptom,

da se leda ne krenu spustati prema podu (15).

Slika 24. Vjezba za snazenje miSica trupa na medicinskoj lopti
(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)

3. Vjezbe za ruke (Slika 25)
Na medicinskoj lopti postoji viSe nacina izvodenja vjezbi za jacanje misic¢a ruku. Izvode
se u sjede¢em polozaju na lopti, a sastoje se od: naizmjeni¢nog zamahivanja rukama,
jednom prema nazad, a drugom prema naprijed, pljeskanja rukama iznad glave, a potom
po lopti, potom se ruke ispruze iznad glave, saviju se laktovi, te se prstima dodiruju

ramena. Vazno je aktivno odrzavati ravnotezu misi¢ima trupa i nogu (15).
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Slika 25. Vjezbe za ruke na medicinskoj lopti
(https://www.sddh.hr/pdf/publication infos/rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnik

a s neuromuskularnim bolestima.pdf)
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5.1.5. Hidroterapija

Tri osnovna svojstva vode daju odredene prednosti pri izvodenju vjezbi. Voda ima
visok specifi¢ni toplinski kapacitet i sposobnost prijenosa toplinske energije. Toplina se
vode kondukcijom 1 konvekcijom prenosi na tijelo Sto rezultira popustanjem boli 1
misi¢nog spazma. Sila uzgona dovodi do prividnog smanjenja tezine. Prema
Arhimedovom zakonu tijelo uronjeno u vodu gubi prividno na teZini onoliko koliko je
tezak volumen istisnute tekuc¢ine. To omogucuje izvodenje aktivnog pokreta sa znacajno
manjim misSiénim angaZmanom od onog izvan vode. To svakako ima pozitivne
psiholoske ucinke. Hidrostatski tlak ima dvostruko djelovanje. On je veci od kapilarnog
tlaka pa kompresijom djeluje na praznjenje kapilarnog bazena i smanjenje edema.
Pritom ne treba zanemariti povecani priljev krvi u desno srce pa valja biti oprezan s
indikacijom hidrogimnastike u bazenu za srane bolesnike. Hidroterapija ima vrlo
pozitivne sistemne kardiovaskularne, respiratorne, renalne, endokrine i misi¢no-kostane
ucinke (17).

Kod provodenja hidroterapije vrlo je vazno pobrinuti se za sigurnost bolesnika, od
samog ulaska 1 izlaska iz vode, te tijekom boravka u vodi. Nuzna je primjena
sigurnosnih, plutaju¢ih prsluka za neplivace, te kod bolesnika s uznapredovanom
misi¢énom slabosti, kako bi se osigurao siguran polozaj glave iznad vode. Za osobe koje
trajno koriste invalidska kolica, aktivnosti u vodi se mogu provoditi samo uz pomagala
za neplivace, te uz asistenciju druge osobe koja se nalazi u vodi s bolesnikom. Svi oblici
rekreacije u vodi su izrazito korisni. Gotovo sve mi$i¢ne skupine se aktiviraju, pokrete

je lakse izvoditi i djecu je lakSe motivirati na taj oblik vjezbanja (15).
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5.1.6. Ortopedska pomagala u rehabilitaciji

Ortopedska pomagala su sva tehnicka pomagala koja se primjenjuju u postupcima
lijeCenja ili rehabilitacije osoba s bolestima ili ozljedama lokomotornog ili
neuromisi¢nog sustava. Obuhvacaju ortoze, proteze, pomagala za kretanje, elektronske
ortoze, pomagala za samozbrinjavanje, ortopedsku obucu (15).

U rehabilitaciji osoba sa spinalnom miSi¢nom atrofijom primjenjuju se ortopedska
obuca, pomagala za kretanje, ortoze udova i ortoze za trup, kraljeznicu, te pomagala za
samozbrinjavanje i razlicita tehni¢ka pomagala (15).

Primjerena obuca je vazna jer omogucava stabilan polozaj stopala 1 gleznja, pa se na taj
nacin poboljSava hod u ranim fazama bolesti, a produzava u kasnijim fazama bolesti.
Bolesnicima sa spinalnom miSi¢nom atrofijom najviSe odgovara niska 1 Sto laganija
obuca (15).

Ortoze su ortopedska pomagala koja mogu imati vise namjena, a najvise se koriste za
potporu i stabilizaciju zglobova, za zaStitu pojedinih dijelova tijela te korekciju
deformacija. U rehabilitaciji osoba s spinalnom miSi¢nom atrofijom najcesce se koriste
ortoze za donje udove, i to dva tipa: ortoza za stabilizaciju i glezanja (AFO ortoza), te
ortoza za stabilizaciju stopala, gleZnja i koljena (KAFO ortoza). (15)

AFO ortoza (Slika 26) je izgradena od plasti¢nih materijala u obliku udlage koja se
ulaze u obucu, a podupire stopalo i glezanj, te dio potkoljenice. Najcesce se koristi kao
pomagalo za poboljsanje hoda. Kod bolesnika sa spinalnom misi¢nom atrofijom, zbog
slabosti miSica potkoljenice i stopala, osobito dorzalnih fleksora, stopalo se nedovoljno
podize u hodu pa ima tendenciju padanja pri hodu. Stoga je cilj primjene ovih ortoza
sprje¢avanje padanja stopala i dodatna stabilizacija stopala i gleznja. Ove se ortoze
mogu primjenjivati i u korektivne svrhe $to znaci da se njthovom primjenom moze

sprijeciti nastanak deformacija stopala (15).
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Slika 26. AFO ortoza
(https://bauerfeind.hr/wp-content/uploads/2014/07/AFO Leaf Spring.jipg)

KAFO ortoze ili tzv. duge ortoze (Slika 27) obuhvacaju ¢itave noge, od kukova nanize,
ukljucujuci stopala 1 gleznjeve. Primjenjuju se kada je uz slabost misi¢a potkoljenice 1
stopala, izraZzena 1 slabost natkoljeni¢ne muskulature. Zbog slabosti muskulature nogu
dolazi do slabijeg podizanja stopala, kao i do tendencije klecanja i popustanja koljena.
Duge ortoze izvedene su u dva oblika; kao udlaga koja obuhvaca cijelu nogu i
omogucava vertikalizaciju uz prevenciju kontraktura i kao zglobna ortoza koja pomocu
metalnih Sipki omogucava funkciju sjedenja. Duge ortoze Se primjenjuju privremeno u
rehabilitaciji nakon kirurSkog zahvata ili trajno u fazi otezanog hoda. S primjenom
ortoza kod djece treba biti oprezan, jer rano uvodenje ima prednost prevencije
kontraktura, ali manu negativnog djelovanja na misi¢nu snagu. Opce je prihvaceno da se
ortoze polako uvode u ranoj fazi, fazi samostalnog hoda, kao no¢ne udlage, a tokom
dnevne aktivnosti koriste se u svrhu djetetove adaptacije na kasniju nuznu upotrebu
ortoza (15).
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Slika 27. KAFO ortoza

(http://www.plasting-ortopedija.hr/wp-content/uploads/2016/02/kafo 0.jpq)

Ortoze za kraljeznicu koriste se najvise kao potporno rasteretno pomagalo za trup pri
sjedenju u invalidskim kolicima. Invalidska kolica postaju nuzna u kasnijoj fazi spinalne
miSi¢ne atrofije. Vazno je da omogucuju bolesniku pravilan, stabilan, simetriCan i
siguran polozaj u kretanju i dnevnim aktivnostima. Invalidska kolica potrebno je
prilagoditi individualno, svakom bolesniku. Dok misi¢na snaga gornjih udova
omogucava samostalno kretanje, preporuca se koristenje laganih, ali ¢vrstih invalidskih

kolica, a tek kasnije uvodenje elektri¢nih kolica (15).
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6. ZAKLJUCAK

Spinalna misi¢na atrofija je vrlo teska, progresivna neuromuskularna bolest. Nazalost,
ni jedan modalitet lijeCenja joS uvijek ne zaustavlja potpuno propadanje miSica, vec
samo usporava napredovanje bolesti. Od trenutno dostupnih metoda lijeCenja jos§ uvijek
je najuspjesnija fizikalna terapija. Naravno, ni ona ne moze izlijeciti bolesnika, ali ¢e u
znacajnoj mjeri usporiti napredovanje bolesti, te sprijeciti ozbiljnije pogorsanje, koje bi
1 ovako teSku borbu protiv spinalne miSiéne atrofije ucinilo jo§ teZom. Znaci da
rehabilitacija ne mijenja patofizioloski tijek bolesti, ali svakako utjee na funkcionalne
mogucnosti bolesnika. Da bi se fizikalno lijecenje provodilo na pravi na¢in neophodno
je sudjelovanje oba roditelja i dobra volja samog bolesnika. Osim toga, uspjeSna
rehabilitacija pretpostavlja interdisciplinarni pristup, timski rad i suradnju razlicitih
zdravstevnih djelatnika. Potrebno je ostvariti rehabilitaciju na fizickoj, psihic¢koj i
socijalnoj razini. Svaka oboljela osoba zahtjeva individualan pristup i individualan plan
rehabilitacije, ovisno o klinickoj slici 1 o stadiju bolesti. Kod planiranja rehabilitacije
jednaka se paznja posvecuje tretmanu trenutnih funkcionalnih nedostataka kao i
preventivnom lijeenju u cilju ublazavanja funkcionalnih nedostataka koji ¢e se

neizbjezno pojaviti tijekom daljnje progresije bolesti.
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8. SAZETAK

Spinalna miSi¢na atrofija (SMA) je autosomno recesivha neurodegenerativna bolest
koju karakterizira gubitak funkcije gena SMN1 | smanjena razina SMN proteina. Dijeli
se na 5 tipova (0-1V), koji se prezentiraju rasponom klini¢ke slike od progresivne
miSi¢ne slabosti 1 prerane smrti (tip 0) do blagog gubitka motorickih neurona I
normalnog ocekivanog zivotnog vijeka (tip IV). Bez obzira na heterogenu klini¢ku sliku
najcesci je genetski uzrok dojenacke smrti.

Buduc¢i da se ne moze djelovati na otklanjanje samog uzroka bolesti, lije¢enje spinalne
miSi¢ne atrofije je simptomatsko i preventivno, Sto znaci da se ublazavaju postojeci
simptomi 1 sprjeCavaju komplikacije. Temeljni vid lijeCenja SMA je provodenje
redovne fizikalne terapije.

Rehabilitacija se planira individualno na osnovu klinicke slike oboljele osobe, a
naglasak je na Kkinezioterapiji i usporenj nastanka miSi¢ne slabosti. Sama se
rehabiliatcija provodi u tri faze, koje prate progresivan tijek bolesti. Proces rehabilitacije
zapocinje nakon uspostavljanja dijagnoze, a traje tijekom citavog daljnjeg Zivotnog

vijeka pojedinog bolesnika.

Kljucne rijeci: misiéna atrofija, spinalna, kinezioterapija
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9. SUMMARY

Spinal muscular atrophy (SMA) is an autosomal recessive neurodegenerative disorder
characterized by loss of function of SMN1 gene, and a reduced amount of the survival
motor neuron (SMN) protein. The disease is categorized into five types (0-1V), with the
clinical appearance ranging from progressive muscular weakness and premature death
(type 0) to limited motor neuron loss and normal life expectancy (type 1V). Although
SMA is clinically heterogeneous, it is still most frequent genetic cause of death in
infants.

Since we can not act on removing the cause of the disease, treatment of spinal muscular
atrophy is symptomatic and preventive, which means that we are softening the existing
symptoms and preventing complications. The main form of treatment of SMA is regular
physiotherapy. Plan of rehabilitation is created individually based on the clinical
assessment of the patients, with emphasis on kinesiotherapy and slowdown of muscle
weakness progress. Rehabilitation is divided into three specific phases which follow on
the diseases progressive nature. The process of rehabilitation starts after the accurate
diagnosis has been set and lasts throughout the life of the patient.

Key words: muscular atrophy, spinal, kinesiotherapy
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