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STRESZCZENIE

Medycyna wspétczesna, pomimo intensywnych badan
i poszukiwan w obszarze genetyki, doswiadczen z uzyciem
komérek macierzystych, majacych na celu poprawe funkgji
wadliwego fragmentu DNA, nie jest w stanie zatrzymac pro-
cesu chorobowego w jednej z najciezszych postaci miopatii,
jaka jest postepujaca dystrofia mie$niowa Duchennea. Wobec
tych trudnosci fizjoterapia wydaje sie jedynga alternatywa
w procesie opdzniania rozwoju choroby, jej nastepstw, jak tez
poprawy jakosci zycia. Proces rehabilitacji chorych z dystrofia
Duchennea, powinien by¢ interdyscyplinarny, bowiem skala
problemoéw jest szeroka. W zespole terapeutycznym powinni
sie znalez¢: neurolog, anestezjolog, psycholog, logopeda,
masazysta, fizjoterapeuta, specjalista od zaopatrzenia ortope-
dycznego, dietetyk. Terapia prowadzona musi by¢ przy Scistej
wspotpracy z rodzing chorego, jak tez organizacji i stowarzy-
szen spotecznych. Wérdd dziatan fizjoterapeutycznych zwraca
sie uwage na przeciwdziatanie deformacjom, przykurczom
stawowym, deformacjom kregostupa, infekcjom uktadu
oddechowego, zmniejszaniu sie wydolnosci wysitkowej
i oddechowej. Wazng kwestia jest nieinwazyjna wentylacja
mechaniczna, ktéra wspiera chorych w ostatnim stadium
choroby, kiedy nasilaja sie problemy krazeniowo-oddechowe.
Stowa kluczowe: fizjoterapia, niewydolnos¢ krazeniowo-od-
dechowa, nieinwazyjna wentylacja mechaniczna, jakos¢ zycia

ABSTRACT

Modern medicine beside intensive research in the genetics
areaand experiments with use of stem cell, having a purpose
in functional improvement of faulty DNA part, is not able to
stop morbid process in one of the most intensive forms of
miopathy which is progressing Duchene’s muscle dystrophy.
With those difficulties it seems that physiotherapy it the
only alternative in the process of sickness development,
it's consequences, as well comfort and quality of life
improvement. Rehabilitation process of patients with
Duchene’s dystrophy should be interdisciplinary because
scale of problems is wide. The therapeutic team should consist
of: neurologist, anesthetist, psychologist, speech therapist,
masseur, physiotherapist, orthopedic supply specialist,
dietitian. Therapy must be guided in the close collaboration
with patients family as well as local organizations and social
societies. Within physiotherapeutic treatment we have to
put attention on deformation counteractions, joint cramps,
scoliosis, respiratory system infections, decrees breathing and
energy efficiency. Important matter is patients non invasive
mechanical ventilation support in the last stage of sickness
when breathing-circulation problems increases.
Keywords: progressing muscle dystrophy, physiotherapy,
breathing-circulation failure, non invasive mechanical
ventilation, quality of life, psycho-social issues

Wstep

Postepujaca dystrofia miesniowa (PDM) jest chorobg
genetyczng, recesywnie zwigzang z plcig przez obecnos¢
alleli na chromosomie X, w ktdrej heterozygotyczna
matka jest nosicielka, a choroba ujawnia sie u dzieci
plci meskiej. Pierwsze objawy wystepuja pomiedzy 2 a 6

rokiem zycia [1, 2]. Dotycza one patologicznych zmian
we wloknach mie$niowych i tkance tgcznej. Zmiany hi-
stopatologiczne polegaja na podtuznym rozszczepieniu,
zatarciu poprzecznego prazkowania, jego zeszkliwieniu
i zaniku. Duze biatko cytoszkieletu - dystrofina ulega
znieksztatceniu lub catkowitemu zanikowi (dystrofi-
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nopatia). Dystrofina stabilizuje komoérki migsniowe
w czasie skurczu i rozkurczu mie$nia. Wplywa tez na
utrzymanie wlasciwej homeostazy wapnia komorki.
W dystrofii wiokna mig$niowe sa stabe i ulegajg uszko-
dzeniu. Towarzyszy temu szybka produkcja nowych
wldkien z miocytéw, ale przypominajg one widkna
mie$niowe plodu. Sa male i zle przewodza potencjaly
czynnoséciowe [3].

W miejsce zanikajacej tkanki mie$niowej rozwija
sie tkanka tluszczowa itgczna [1, 2, 4]. Powolne zmiany
w mieéniach daja charakterystyczne objawy funkcjonal-
ne i cechy kliniczne. Zajecie mieéni obreczy barkowej
powoduje, Ze przy prébie uniesienia dziecka w gore
chwytem pod pachami, wyslizguje si¢ ono z rak - tzw.
objaw ,,luzne barki”[1]. W koniczynach dolnych obser-
wuje si¢ typowy przerost goleni, tzw. ,,lydki gnoma” [2,
4]. Pierwszymi objawami funkcjonalnymi jest wolniejszy
sposoOb poruszania sie (chlopcy nie biegaja za pitka, lecz
stoja w bramce). Z uplywem lat pojawiaja sie trudnosci
w chodzeniu na skutek zajecia mie$ni brzucha i grzbietu
- objaw tzw. ,talia osy”[1]. Zmusza to chorego do nad-
miernego lordotycznego wygiecia kregostupa i tzw. ,,ko-
guciego chodu”. Chorzy majg trudno$ci z wchodzeniem
na schody [2]. Obserwuje si¢ tez dodatni objaw Tren-
delenburga [1] wskutek zaniku mieé$nia posladkowego
$redniego, przez co chod staje sie kaczkowaty. Z czasem
pojawia sie przeprost bioder i kolan oraz nieznaczne
konskostopie. Ustawienie takie z wykorzystaniem
kompensacyjnego mechanizmu Puttiego sprzyja w jak
najdiuzszym utrzymywaniu mozliwoéci poruszania sie
przez chorych. Stanowi naturalny proces kompensacyjny
przebiegu choroby w 6-7 stopniu skali funkcjonalnej
wg Deavera [5]. Coraz cze¢$ciej chtopcy potykaja sie,
doznajac upadkdw, z ktérych podnoszac sie musza
przy wstawaniu wspina¢ si¢ rekoma po wlasnych udach
(manewr Gowersa) [1, 4]. Stosunkowo szybki przebieg
choroby wczesnie doprowadza do wielu dysfunkgji [1, 2,
6]. Czesto mtodzi chlopcy w wieku szkolnym z powodu
zajecia przez chorobe mieéni oddechowych umieraja,

w wyniku niewydolnoéci oddechowo-krazeniowej [7].
Przyczyna niewydolnosci krazeniowo-oddechowej jest
rozwijajaca si¢ hiperkapnia, ktéra powoduje zmniejsza-
nie si¢ kurczliwosci mie$ni oddechowych, a to z kolei
nie pozwala na odpowiednia prace klatki piersiowej,
niewystarczajacy doptyw tlenu z zewnatrz i usuwanie
dwutlenku wegla z ptuc (zaburzenia obturacyjne) [8-11].

Leczenie 0s6b z dystrofig postepujaca
Nieustannie na calym $wiecie trwajg poszukiwania
i badania nad skutecznym sposobem leczenia 0séb
z dystrofia postepujgca. Przyjmuje sie trzy zasadnicze
kierunki: terapie genowa, leczenie farmakologiczne oraz
przeszczepy mioblastow.

Terapia genowa wydaje sie przysztosciowym roz-
wigzaniem ze wzgledu na szybki rozwdj genetyki mo-
lekularnej [12]. Na uwage zasluguje terapia komdrkami
macierzystymi poprzez molekularne ,,poprawki” we
fragmentach kwaséw nukleidowych, tj. oligonukleoty-
dach [13].

Leczenie farmakologiczne polega gtéwnie na poda-
waniu preparatow z grupy monofosforanow i tréjfosfo-
ranéw (ATP i ADP) oraz witamin B, majacych utatwi¢
metabolizm migéni. W postepowaniu objawowym
znaczenie ma tez dieta bogatobiatkowa [14].

Kontrowersyjna za$ jest metoda przeszczepow
mioblastéw z banku ptodéw ludzkich. Jest to praktyka
budzaca zastrzezenia natury moralnej i etycznej, stosowa-
na w krajach azjatyckich i w pojedynczych przypadkach
w USA. Czynione sg tez proby przeszczepow z hodowli
tkankowej migsni pochodzacych od ojca chorego do
mies$ni chorego dziecka. Ocena skutecznosci tego po-
stepowania jak na razie jest trudna. Prowadzi si¢ tez
eksperymenty majace na celu zastgpienie dystrofiny,
utrofing, tj. bialkiem wystepujacym w btonie komérko-
wej o strukturze podobnej do dystrofiny. Zwiekszenie
zawartosci utrofiny poprzez intensyfikacje ekspresji genu
moze by¢ alternatywa w terapii chorych na postepujacy
zanik miesni [15].

OSEABIENIE SILY MIESNIOWE|
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Ryc. 1. Nastepstwa ostabienia sity mie$niowej na powstawanie zaburzen narzadu ruchu [8]
Fig. 1. Muscle force decrease succession on movement organ disruptions [8]
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Ryc. 2. Cwiczenia osoby z dystrofig postepujaca w wodzie przy pomocy i asekuracji fizjoterapeuty (materiat wtasny)
Fig. 2. Progressing dystrophy person exercises in water with help and assurance of physiotherapist

Mimo Ze cierpigcy na dystrofie Duchenne’a nie do-
zywaja przewaznie 25 roku zycia, to w Polsce dystrofia
nie jest zarejestrowana jako choroba nieuleczalna [8].

Fizjoterapia chorych z dystrofig miesniowa

Fizjoterapia 0s6b z postepujaca dystrofig mie$niowa ma
na celu przede wszystkim spowolni¢ rozwdj choroby
w czasie, aby zapewni¢ jak najdiuzsza mozliwo$¢ samo-
dzielnosci w codziennych czynnos$ciach. Przed rozpo-
czeciem ¢wiczen powinno si¢ wykonac testy wydolnosci
czynno$ciowej dla obreczy barkowej i koniczyn gornych,
dla obreczy biodrowej i konczyn dolnych oraz skale
manualnej oceny sity [16-18]. Uzyskane kryteria beda
podstawa mozliwosci chorego, jak tez s3 pomocne w pro-
gramowaniu procesu postepowania fizjoterapeutycznego.
Trening mig¢$niowy ze wzgledu na zmiany wsteczne
mie$ni musi by¢ prowadzony ostroznie. Nie zaleca sie
zbyt intensywnych ¢wiczen o duzym natezeniu i tempie,
oraz ¢wiczen oporowych, zwlaszcza przy niewydolno-
$ci krazeniowo-oddechowej. Zbyt intensywny trening
z duzymi obcigzeniami moze powodowa¢ przyspieszenie
degeneracji wtokien mie$niowych [6]. Trening oparty
na ¢wiczeniach z niewielkim natezeniem jest catkowicie
bezpieczny i daje korzystny rezultat w postaci poprawy
wytrzymalos$ci mig$ni. Przyjmuje si¢, ze chorzy powinni
pracowa¢ do pierwszych objawdw zmeczenia [2]. Daw-
kowanie wysitku i zwiekszanie obcigzenia w ciagu dnia

powinno by¢ ostrozne, poniewaz zbyt duzo ¢wiczen jest
szkodliwe dla dziecka. Nie wolno tez pozwala¢ choremu
na doprowadzanie sie do stanu fizycznego wyczerpania.
Cwiczenia winny mie¢ charakter éwiczen czynnych
wolnych, z elementami ¢wiczen koordynacyjnych
oraz réwnowaznych. W zestawie ¢wiczen powinny sie
znalez¢ tez ¢wiczenia manualne oraz przede wszystkim
¢wiczenia wzmacniajace wytrzymalo$¢ obreczy barkowe;j
i biodrowej. W tym celu pomocne moga by¢ przybory
typu: laski, woreczki z piaskiem, maczugi, kota hula-hop,
tasmy i pilki do gimnastyki funkcjonalnej thera-band, gry
i zabawy z pitka, ¢wiczenia taneczno-muzyczne. Chorzy
z tej grupy wymagaja systematycznych ¢wiczen gimna-
stycznych w uktadach angazujacych kolejno wszystkie
mieénie koriczyn i tulowia [6]. Cwiczenia ruchowe 0séb
z dystrofig powinny by¢ prowadzone gléwnie w formie
zaje¢ indywidualnych. Ze wzgledu na potrzebe ksztalto-
wania kontroli ruchu o0séb z dystrofia migsniowa maja
zastosowanie techniki torowania nerwowo-miesniowego
(PNF). Umozliwiaja one wykorzystanie: dotyku, ucisku,
niewielkiego oporu lub aproksymacji czy irradiacji [19].
Utatwiaja one osobom nauczenie ruchu. Zapobiegaja
powstawaniu oraz utrwalaniu nieprawidtowych nawykow
ruchowych. Zastosowanie technik prawidtowego toro-
wania nerwowo-mig$niowego umozliwia ré6znorodno$é
oddzialywania, a przez réwnoczesne zastosowanie wielu
bodzcéw skierowanych na osiggniecie okreslonego celu
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Ryc. 3. Aktywizacja niektérych funkcji zyciowych - ¢wiczenia jezyka wg Bucka i wsp. [19]
Fig. 3. Elicitation of functions on the example of tongue exercises in Buck and all [19]

prowadzi do uzyskania lepszego czucia i kontroli ruchu
[20]. Istotne sa ¢wiczenia oddechowe, gdyz wiekszo$¢
0s6b ma problemy oddechowe wynikajace z deforma-
¢ji klatki piersiowej oraz ze wzgledu na tworzace si¢
skrzywienie boczne kregostupa [2, 6, 21-23]. Nalezy
unika¢ unieruchomienia i dtuzszych przerw w ¢wicze-
niach, nawet w okresach wzrostu temperatury ciata,
jesli nie jest to przeciwwskazaniem do wysitku. Podczas
czasowego unieruchomienia w 16zku, ogranicza sie
intensywno$¢ usprawniania do ¢wiczen wspomaganych
oraz prowadzonych w odciazeniu [6]. Dluzszy okres
wylaczenia z aktywnosci ruchowej przyczynia si¢ do
nasilenia postepu choroby, kiedy to chory staje si¢
zbyt staby, aby moégt sie sam porusza¢. Rozwijajace si¢
w przebiegu choroby ostabienie dotyczy gtéwnie migéni
posturalnych, tj. przeciwdzialajacych sile grawitacji,
utrzymujacych ciato w pozycji pionowej. Naleza do nich
gltéwnie migsénie prostujace konczyny i tuléw. Migénie
grup zginajacych konczyny pozostaja silniejsze w wyniku
kroétkich fazowych napie¢ [24]. Dochodzi w ten sposéb do

zaktdcenia rGwnowagi w bilansie mie$niowym, pojawia
sie dysproporcja na niekorzys¢ sity migéni prostujacych.
Prowadzi to do stopniowego przykurczu silniejszych
miesni zginajacych. Kombinacja ostabienia i zaburzenia
réwnowagi mie$niowej prowadza do wtérnych zmian
postawy ciala. Patologiczna zas postawa ciala utrwala
wtoérnie przykurcze w stawach dzwigajacych ciezar ciata
6, 8, 23, 25, 26].

Jednym z zadan w terapii os6b z postepujaca dystrofia
miesniows jest zapobieganie tworzeniu si¢ przykurczow
mieg$niowych, a gdy juz powstana - ich likwidacja.
W przypadkach przykurczéw i ograniczen ruchu
w stawie, stosuje si¢ ¢wiczenia bierne, redresyjne oraz
pozycje ulozeniowe i ortezy [4, 6, 8, 23]. Istotng kwestiag
jest utrzymanie jak najdiuzej zdolnosci do samodzielnego
chodzenia lub przynajmniej mozliwos¢ biernej pionizacji
w parapodium. Codzienna pionizacja bierna spowalnia
narastanie przykurczow, zmniejsza tempo rozwoju skrzy-
wienia kregostupa i zwigksza zdolno$¢ do samoobstugi,
a przez to poprawia jakos¢ zycia chorych [12, 25-27].



Kijowski Fizjoterapia jako alternatywa w postepujacej dystrofii migsniowej

383

Ryc. 4. Nieinwazyjna wentylacja zastepcza w warunkach domowych (materiat wtasny)

Fig. 4. Noninvasive ventilation (NIV) in home conditions

Pionizacja w parapodium wplywa korzystnie na wydol-
no$¢ krazeniowo-oddechowgy, zapobiega odwapnieniu
kosci, stymuluje perystaltyke jelit i uktadu moczowego,
a przede wszystkim poprawia stan psychiczny chorych.
Sprzyja tez ograniczaniu korzystania z wozka inwalidz-
kiego do niezbednego minimum [6, 8, 27, 28]. Diugo-
trwala pozycja siedzaca w wozku pogtebia przykurcze
mie$niowo-stawowe konczyn dolnych, utrudniajac lub
wrecz uniemozliwiajac dalszg pionizacje. Stwierdza si¢
tez szybsze poglebianie sie skoliozy u 0séb, ktore stale
korzystaja z wézka w poréwnaniu z osobami chodzacymi
[6, 8, 25]. Zastosowanie programu codziennej, dwugo-
dzinnej pionizacji, w okresie zaprzestania samodzielnego
poruszania si¢, zapobiega progresji skoliozy oraz wplywa
korzystnie na uklad oddechowo-krazeniowy [25, 27, 28].
Szczegdlne znaczenie ma fizjoterapia oddechowa,
gdyz dystrofia zakldéca normalny rytm pracy mieéni
oddechowych, powodujac przewlekly skurcz miesni
odpowiedzialnych za wdech [6, 23, 25, 26, 29-31].
Podstawowym celem fizjoterapii w leczeniu zaburzen
oddechowych jest utrzymanie prawidtowej ruchomosci
klatki piersiowej i pojemnosci Zyciowej pluc, zapobiega-
nie zaleganiu wydzieliny oddechowej oraz ulatwienie jej
odkrztuszania. Trudnosci w odkrztuszaniu zbierajacej
si¢ wydzieliny zwiekszaja ryzyko zakazenia uktadu
oddechowego. U os6b ze zmniejszong pojemnoscia
zyciowa pluc wskazane jest profilaktyczne oklepywanie
klatki piersiowej, uktadanie w pozycjach drenazowych
i wspomaganie odkrztuszania. Skuteczne i wskazane
do stosowania sg dwie techniki oddechowe PNF: SBE
i TAM. Pierwsza SBE - staged basal expansion, bazuje na
facilitacji stownej i dotykowej poglebionego, powolnego
wdechu. Druga technika to TAM - thoraco abdominal
motion, polega na wykorzystaniu impulsu stretchu w celu
stymulacji ruchomosci piersiowo-brzusznej [19, 20].

Na szczegélna uwage zastuguje hydroterapia,
a zwlaszcza ¢wiczenia w basenie. Wykorzystanie wiasci-
wosci fizykochemicznych, hydrostatycznych i termicz-
nych wody w tej jednostce chorobowej moze by¢ najlepsza
i atrakcyjna forma fizjoterapii. Odcigzenie w srodowisku
wodnym sprawia, ze ¢wiczenia stajg sie tatwiejsze, zwiek-
szaja motywacje i pobudzaja do czynnej wspotpracy. Przy
zanurzeniu ciata do poziomu barkéw chorzy, ktorzy
utracili funkcje chodu w warunkach naturalnych, moga
sta¢ i chodzi¢. Ciepta woda o temperaturze 24-25 stopni
Celsjusza, wplywa rozluzniajaco oraz obniza pobudliwo$¢
ukladu nerwowego, co poprawia ptynno$¢ ruchéw oraz
zwieksza zakres ruchow w stawach. Rownomierny nacisk
wody na klatke piersiowg oraz powtoki brzuszne ulatwia
trening mie$ni oddechowych, gdyz wspomaga wydech,
a utrudnia wdech. Jest to istotne, poniewaz w warun-
kach normalnych jest gorzej wykona¢ wdech, dlatego ze
narastajace oslabienie mieéni oddechowych, powoduje
zmniejszenie ruchomosci klatki piersiowej. W po6zniej-
szym okresie choroby ostabieniu ulegaja mie$nie obreczy
konczyny gornej i szyi. Ograniczenie ruchomosci klatki
piersiowej wywoluje zwigkszenie oporéw elastycznych
drég oddechowych, ktdre coraz trudniej pokonaé osla-
bionym miesniom. Dochodza do tego kolejne czynniki
restrykcyjne, ktorymi sa zwléknienia mie$ni miedzyze-
browych oraz postepujaca skolioza, a czasem otylos¢ [23,
27,31, 32]. Stad latwiej jest prowadzi¢ ¢wiczenia oddecho-
we w basenie w polaczeniu z ¢wiczeniami oswajajacymi
z woda (utrudniony wdech nad woda, a wspomagany
wydech do wody, zabawa z pilka, swobodne plywanie,
a nawet nurkowanie). U 0s6b nieutrzymujacych gtowy
z powodu zaniku migéni szyi i karku, ukfada si¢ ja na
napompowanym kétku gumowym.

Cwiczenia oddechowe sg bardzo wazne nie tylko ze
wzgledu na grozace zaburzenia krazeniowo-oddechowe
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(hiperkapnia), ale tez majg dzialanie profilaktyczne na za-
burzenia mowy i polykania. Stad tez powinny by¢ taczone
z ¢wiczeniami mie$ni narzadu mowy, a wiec ¢wiczeniami
artykulacyjnymi, masazem twarzy, szyi, a nawet jamy
ustnej. Wskazane sg ¢wiczenia z zastosowaniem wzorcow
PNF w celu aktywizowania funkcji Zyciowych obejmuja-
cych okolice mig$ni czota, policzkéw, ust, zuchwy, jezyka,
gardla i krtani [19].

Cwiczenia oddechowe oraz logopedyczne wplywaja
na prawidlowa wymowe i réwniez pomagaja wydluzy¢
czas, gdy chory moze samodzielnie potykac.

Postepujacy proces chorobowy z czasem sprawia, ze
zaczynajg si¢ pojawiac trudnosci w oddychaniu [10, 11,
22, 26, 28-36]. Ujawniajg si¢ one najczesciej w trakcie
odpoczynku nocnego. Rodzicow dzieci chorych na
dystrofie nalezy wczesniej poinformowac o tego rodzaju
ewentualnosci oraz o mozliwosci nieinwazyjnej wentylacji
mechanicznej. Zespot zaburzen oddychania i ostra niewy-
dolno$¢ oddechowa u dzieci jest jedna z gtéwnych przyczyn
interwencji lekarskiej z udzialem karetki reanimacyjne;j
[37]. Aby nie doszto do niewydolnoséci oddechowej na-
lezy jak najwczesniej rozpoczaé nieinwazyjna wentylacje
zastepcza (mechaniczng) osob z dystrofia.

Taka nieinwazyjng wentylacje zastepcza (mechaniczng)
0sob z dystrofig mig$niowa nalezy rozpoczaé w ostatniej

fazie choroby, kiedy to pojawiaja si¢ powiktania kardiolo-
giczne i pulmonologiczne, do ktérych zaliczy¢ mozna krétki
oddech, postepujacg niewydolnos$¢ oddechowsq (zwlaszcza
w godzinach nocnych), obrzek konczyn dolnych. Czestym
objawem jest kardiomiopatia rozstrzeniowa (powiekszenie
serca), dlatego waznym badaniem jest echokardiografia
mies$nia sercowego [1, 4, 6, 15]. Respirator zastosowany
w warunkach domowych ma na celu poprawi¢ komfort
i jako$¢ zycia tych chorych, utatwi¢ zasypianie, stwarzaé
poczucie bezpieczenstwa, zwlaszcza podczas odpoczynku
nocnego [9-11, 22, 26, 28-36, 38]. Jednym z probleméw
opiekunczo-pielegnacyjnych jest lek tych chorych przed
nocy, problem z zasypianiem jak tez czeste budzenie si¢
w trakcie snu z powodu trudnosci z oddychaniem badz
zmiang pozydji ciata [9, 23, 25, 30, 32, 39].

Wazny jest tez aspekt psychologiczny zwigzany
z problematyka postepu procesu choroby, ktéry dotyczy
dzieci, jak tez rodzicéw [8, 21, 31]. Istotna w tym rola
psychologdw oraz kontakt i wymiana doswiadczen ro-
dzicoéw dzieci z innymi rodzinami dzieci dotknigtych tym
schorzeniem. W Polsce powstaja stowarzyszenia rodzin
chorych na dystrofie, gdzie dokonuje si¢ integracja ich
$rodowisk. Prowadzi sie tam tez edukacje rodzicow oraz
udziela fachowego wsparcia ze strony specjalistow [8, 10,
31, 32, 38].
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