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Zadatak zavrsnog rada
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Duchenneov oblik misiéne distrofije zauzima prvo mjesto po uestalosti i javlja se kod novorodentadi s
naglaskom deS¢eg oboljevanja muskog spola. Samu patofiziologiju pokrece nedostatak distrofina koji ée
postupno dovesti do znatnih posljedica na raznim sustavima u tijelu. Naime, slabost muskulature jedan
je od prvih znakova koji ¢e ukazivati na prisutnost odredene problematike u djeteta. Kako bi
fizioterapijska intervencija bila kvalitetna, potrebno je prikupiti 3to je vise mogute podataka prilikom
uzimanja anamneze, a shodno tomu sveobuhvatan postupak fizioterapijske procjene, koji ukljuéuje
razna mjerenja, osigurati ¢e dobivanje pouzdanog uvida u trenutno stanje bolesnika. Nadalje, bolesnik
Je centar fokusa tima koji zajedno, s bolesnikom, donose ciljeve intervencije. Ista, je usmjerena na
odrzavanje snage muskulature, sprijefavanje nastanka kontraktura i ostalih posljeditnih tegoba ovog
oboljenja, a sve putem pravovremene fizioterapije.
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SAZETAK

Kada se govori o miSi¢nim distrofijama, Duchenneov oblik zauzima prvo mjesto po
ucestalosti 1 javlja se kod novorodencadi s naglaskom da je muski spol onaj koji obolijeva. Samu
patofiziologiju pokrece nedostatak distrofina koji ¢e postupno dovesti do znatnih posljedica na
raznim sustavima u tijelu. Naime, slabost muskulature jedan je od prvih znakova koji ¢e ukazivati
na prisutnosti odredene problematike u djeteta. Kako bi fizioterapijska intervencija bila kvalitetna,
potrebno je prikupiti $to je vise mogucée podataka prilikom uzimanja anamneze, a shodno tomu
sveobuhvatan postupak fizioterapijske procjene, koji uklju¢uje razna mjerenja, osigurati Ce
dobivanje pouzdanog uvida u trenutno stanje bolesnika. Nadalje, bolesnik je centar fokusa tima
koji zajedno, s pacijentom, donose ciljeve intervencije. Ista, je usmjerena na odrZzavanje snage
muskulature, sprje€avanje nastanka kontraktura 1 ostalih posljedi¢nih tegoba ovog oboljenja, a sve

putem pravovremene terapije.

Kljuéne rijeci: Duchenneova miSi¢na distrofija, fizioterapija, lijeCenje



SUMMARY

When it comes to muscular dystrophies, Duchenne’s ranks first in frequency and occurs in
newborns with an emphasis on the male gender. Pathophysiology itself is driven by a lack of
dystrophins that will gradually lead to significant concequences on various systems in the human
body. Namely, muscle weakness is one of the first signs that will indicate the presence of certain
problems in a child. In order for the physiotherapy intervention to be of high quality, it is neccesary
to collect as much data as possible for medical history. Concequently, a comprehensive
physiotherapy assessment procedure, which includes various measurments that will ensure reliable
insight into the patient’s current condition. Furthermore, the patient is the focus of the team.
Together they work on solving issues and come closer to the main goal of the intervention. It is
aimed at maintaining the strenght of the muscles, preventing the occurrence of contractures and

other consequent problems of this disease, all trough a timely therapy.

Key words: Duchenne muscular dystrophy, physioterapy, treatment



POPIS KORISTENIH KRATICA

DMD - Duchenneova miSi¢na distrofija

ICF - Medunarodna klasifikacija funkcioniranja, onesposobljenosti i zdravlja
MMT - manualni miSiéni test

AFO - ortoza za glezanj 1 stopalo

KAFO - ortoza za koljeno, glezanj i stopalo
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1. UVOD

Osnovni cilj i tematika ovog rada je prikaz cjelokupnog fizioterapijskog pristupa kod osoba
s Duchenneovom misi¢énom distrofijom. Postoji mnogo razli¢itih vrsta misiénih distrofija koje se
razlikuju po tezini oStec¢enja, lokalizaciji na pojedinim segmentima tijela, razdoblju pocetka
patoloskog procesa te ocekivanom zivotnom tijeku. Ta lepeza neuromuskularnih oboljenja,
odnosno miSiénih distrofija moZe se sumirati na nekoliko osnovnih vrsta distrofija, a u iste bi
spadale kongenitalna miSi¢na distrofija u kojoj se glavna problematika svodi na ozbiljne poteskoce
s kretanjem, hranjenjem i diSnim sustavom. Nadalje, Beckerova miSi¢na distrofija svoj benigni
tijek zapocinje u dobi 12. godine Zivota oboljele osobe, dok Emery-Dreifussov oblik ima direktan
utjecaj na proksimalne dijelove gornjih ekstremiteta te distalne dijelove donjih udova [1].
Fascioskapulohumeralna mi$i¢na distrofija naziv je dobila po segmentima tijela koje zahvaca, a
javlja se u oba spola, dok je Duchenneov oblik prisutan samo u djecaka. Duchenneova misSi¢na
distrofija je najces¢i oblik miSi¢ne distrofije koji zahvaca jedno musko dijete na 5000 do 6000
novorodene djece [2]. Takoder incidencija nije povezana s etni¢kom i rasnom pripadnoscu [3].

Prvi ju je otkrio i opisao francuski neurolog Guillaume Duchenne, po kojem je bolest i dobila ime.

Ovaj poremecaj izrazito je slozene sistematike ¢iji progresivni tijek vodi ka postupnom slabljenu
muskulature 1 problemima ostalih sustava u tijelu, a isti su di$ni te kardiovaskularni sustav.
Fizioterapeut kao zdravstveni stru¢njak, pri svojoj intervenciji u rehabilitaciji osobe s DMD mora
imati holisticki pristup rjeSavanju tegoba oboljelog. Takav pristup zahtijeva Sirok spektar znanja i
metoda diferencijacije problema prilikom uzimanja anamneze i procjene koja ¢e usmijeriti
fizioterapeuta i ostale ¢lanove tima ka postavljanju kratkoro¢nih i dugoro¢nih ciljeva zajedno s

bolesnikom, a ti ciljevi su osnova pri izradi plana i programa fizioterapijske intervencije.



2. DUCHENNEOVA MISICNA DISTROFIJA

Najces¢i oblik dje¢je miSiéne distrofije je Duchenneova miSi¢na distrofija (DMD). To je
tezak, brz, progresivan neuromisi¢ni poremecaj koji spada u skupinu nasljednih stanja koja su

okarakterizirana slabljenjem misi¢a §to dovodi do povecanog invaliditeta [4].

Naime, slabljenje muskulature vodi ka smanjenoj pokretljivosti i invalidskim kolicima, te na kraju,

pacijenti podlijezu respiratornom ili sréanom zatajenju [5].

2.1 Patofiziologija

DMD je oblik zdravstvenog stanja koji nastaje povodom mutacije na Xp21, specificnom
lokusu kratkog kraka kromosoma X. Lijec¢ni¢ka dijagnoza se definira jedino u slucaju takve
kombinacije genske mutacije. Taj gen kodira veliki protein, koji je neizostavni dio membrane sviju
mi$i¢nih stanica, a ime mu je distrofin. Kod ovog tipa miSi¢ne distrofije, distrofin nedostaje u

potpunosti ili je prisutan u postotku od 3 posto od uobicajene vrijednosti.

Nedostatak prije navedenog proteina dovodi do kontinuirane degeneracije misi¢nih vlakana. Iako
prvenstveno X- povezano stanje utjece na osobe muskog spola, odredeni dio Zenske populacije

simptomati¢ni su nositelji za poremecaj ali u vecini slucajeva pokazuju blazi fenotip [4,6].

2.2. Klini¢ka slika

Uobicajeno je da se prvi klinicki simptomi ne uoce prije trece godine Zivota djeteta, a kod
odredenog broja slucajeva i kasnije. Detaljna, odnosno opsezna anamneza rezultira spoznajom da
je motoricki razvoj u velikog postotka djeCaka s DMD 1 prije bio usporeniji. Usporen motoricki
razvoj direktno je utjecao na samostalnu vertikalizaciju i hod djeteta, koji se javio oko petnaestog

mjeseca zivota [3].
Naime, taj hod pratili su razni i ¢esti padovi povrh kojih se nalazi nespretnost te nesigurnost [4].

U razdoblju od tre¢e do Cetvrte godine zZivota dolazi do spoznaje poprili¢no ozbiljnih problema u
domeni hoda te ustajanja, naroCito ustajanja iz poloZaja Cu¢nja. TipiCan obrazac ustajanja iz

prethodno navedenog poloZzaja tijela poznat je pod nazivom Gowersov znak [Slika 2.2.1.]. Isti je



opisan specificnim nac¢inom ustajanja koji zapocinje otezanim ustajanjem iz cucnja, prilikom
kojega prvi oslonac i uporiSte biva podloga nakon koje dijete vlastite ruke upire o svoje

potkoljenice i natkoljenice kako bi se vertikaliziralo na noge [7].
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Slika 2.2.1. Gowersov znak

Izvor: [https://thenewageparents.com/understanding-cerebral-palsy-and-muscular-dystrophy/]

Nadalje, djeca ¢e ukazivati na umor koji direktno ima utjecaj na drustveni Zivot, odnosno tijekom
tjelesne aktivnosti s vrSnjacima osobe s DMD izrazito ¢e brzo razviti osjecaj zamora te ¢e ih to
prisiliti da sjednu kako bi se odmorili. Prije navedena simptomatologija prisutna je i kod aktivnosti
kao §to je hodanje uz stepenice, tr€anje, skakanje. Takoder, jedan od znakova karakteristicnih za
Duchenneovu miSi¢nu distrofiju je i pseudohipertrofija potkoljenice gdje je znacajno povecanje

opsega istih [1,7].

Povodom oslabljenih ekstenzora i abduktora kuka hod je opisan kao gegav uz naglasenu lumbalnu
lordozu, a rameni obru¢ zabacen je straga u svrhu kontrole ravnoteze. Prolaskom vremena DMD
razvija utjecaj na distalne miSice. Patelarni tetivni refleks nestaje u ranom stadiju klinickih
simptoma, premda refleks Ahilove tetive ostaje odrzan izrazito dug vremenski period. Postupno
dolazi do javljanja kontraktura Ahilove tetive koje rezultiraju ekvinovarusom, te se bolesnik
pocinje oslanjati na prednji dio stopala. Kroz vremensko razdoblje od jedne godine muskulatura
prosjecno izgubi oko 2% svoje snage. Posljedi¢no tomu nepokretnost, kod pacijenata koji nisu bili
podvrgnuti lijeCenju, pojavljuje se ve¢ krajem prvog desetljeca Zivota, a za razliku od pacijenata
koji su korisnici kortikosteroidne terapije do prije navedenog procesa dolazi od dvije do tri godine
kasnije. Razdoblje Zivota djeteta u kojemu pocinje gubitak sposobnosti hoda vazan je prediktivni
¢imbenik za daljnji tijek DMD. Potreba za invalidskim kolicima javlja se u dobi od osme do

Cetrnaeste godine zivota. Prvotne kontrakture javljaju se na donjim ekstremitetima, a potom


https://thenewageparents.com/understanding-cerebral-palsy-and-muscular-dystrophy/

zahvacaju gornje udove te dolazi do razvoja skolioze. Progresivna slabost paraspinalnih misica
dovodi do promjene poloZaja trupa, a samim time i tijela bolesnika te doprinosi razvoju
progresivne skolioze. Ista ima direktan utjecaj na pravilan obrazac sjedenja koji izravno utjece na
funkciju pluca. Kao posljedica nedostatne jakosti muskulature koja omogucuje disanje,
respiratorna funkcija postupno postaje sve loSija te moze doci do trenutka akutnog respiratornog

zatajenja [4,8].

Bolesnici sa ovom dijagnozom predisponirani su kardiomiopatijama i to s visokim rizikom
nastanka. Kako bi se dobio uvid u prije naveden patoloski proces pacijente se podvrgava proceduri
elektrokardiograma 1 ultrazvuka srca i1 to od samog pocetka donoSenja dijagnoze. 95% djece
razvije kardiomiopatiju. Nadalje, uobi¢ajen je odredeni stupanj mentalnog ostecenja. Cak i uz
medicinsku skrb, ve¢ina ljudi s DMD umiru od sréanog ili respiratornog zatajenja prije ili tijekom

svojih tridesetih godina [Slika 2.2.2.] [2,4].
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Slika 2.2.2. Kronoloski prikaz progresivnih stanja koja su izravno povezana i ovise o vremenu

Izvor: [https://pubmed.ncbi.nIm.nih.gov/32691346/]

2.3. Dijagnostika

Postizanje pravovremene i tocne dijagnoze klju¢ni je aspekt skrbi. Dijagnostic¢ki proces
obi¢no pocinje u ranom djetinjstvu nakon Sto se uoce tipi€ni znakovi i simptomi, kao §to su slabost,
nespretnost, Gowersov znak, poteskoce s penjanjem uz stepenice ili hodanje na prstima. Brza
reakcija 1 upucivanje neuromiSicnom specijalistu, uz suradnju s genetiCarom, moze izbjeci
kasnjenje u dijagnostici. Rjede se dijagnoza smatra rezultatom zaostajanja u razvoju ili povecane
koncentracije enzima kao §to su alanin aminotransferaza, asparat aminotransferaza, laktat
dehidrogeneza, ili kreatin kinaza. Povremeno, povecana koncentracija alanin aminotransferaze,
aspartat aminotransferaze ili laktat dehidrogenaze potic¢e neprikladno usmjeravanje na disfunkciju
jetre, odgadaju¢i dijagnozu DMD-a. Budu¢i da otprilike 70% osoba s DMD-om ima jedno-

eksonsku ili vise-eksonsku deleciju ili umnozavanje na genu za distrofin, delecija gena za distrofin

4
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i umnozavanje istog obi¢no je prvi potvrdni test. Naposlijetku, ako gensko testiranje ne potvrdi
klinicku dijagnozu, tad se uzorak miSi¢ne biopsije treba testirati na prisutnost proteina distrofina
imunohistokemijskom kriosekcijom tkiva ili western blot-om ekstrakta migi¢nog proteina. Clanovi
obitelji osobe s DMD-om trebali bi dobiti gensko savjetovanje kako bi se utvrdilo tko je u
opasnosti da bude nositelj. Testiranje na nositeljice preporuca se zenskim rodacima djecaka ili
muskarca za koje je genski potvrdeno da imaju ovu misiénu distrofiju. Jednom identificirane, Zene
nositeljice imaju nekoliko reproduktivnih izbora koje je potrebno razmotriti, ukljucujuéi gensku
dijagnozu ili prenatalno gensko testiranje putem korionskih resica ili uzorkovanja amnionske
teku¢ine. Nositeljice takoder trebaju lije¢nicku procjenu 1 pracenje. U domeni probira
novorodencadi, izvedivost je prvi put prikazana sredinom 1970ih mjerenjem koncentracije kreatin
kinaze iz osusenih mrlja krvi. Nedavno je predstavljen dvoslojni dijagnosticki sustav za probir
novorodencadi, u kojem su uzorci koji su otkrili povecanu koncentraciju kreatin kinaze zatim
testirani na mutacije gena za distrofin. Dostupan je i spektar ostalih testova koji daje uvid tko je
nosilac za DMD, a to su serumska piruvat Kkinaza, elastimetrija eritrocita,

elektronskomikroskopsko otkrivanje eritrocita oblika nalik “Salici” i ostali [1,9].

2.4. Prognoza

Ako se ne lijeci, polovica djecaka ¢e izgubiti moguénost samostalnog kretanja do devete
godine zivota, a svi ostali ¢e do tog stadija do¢i u periodu oko dvanaeste godine zivota. Skolioza 1
poremecena funkcija srca po€inju u ranoj adolescenciji, dok teSkoce s disanjem postaju prisutne,
odnosno razvijaju se u kasnijoj adolescenciji. Sezdesetih godina proslog stolje¢a preZivljavanje
nakon sredine adolescencije bilo je izrazito neuobicajeno. S razvitkom bolje i novije terapije,
prezivljavanje se povecalo do kasne adolescentske dobi. U protekla dva desetljeca, uvodenje
ucinkovitije terapije za probleme s respiracijom i srcem povecalo je prezivljavanje oboljelih do
ranih tridesetih ili duze. Rasirenija uporaba kortikosteroida od mladosti usporila je napredovanje
bolesti; kod onih koji svakodnevno uzimaju kortikosteroidnu terapiju, prosjecna dob pri gubitku

kretanja povecala se na Cetrnaest godina Zivota [10].

2.5. Lijecenje

Lijecenje bolesnika s DMD zasniva se na multidisciplinarnom i holistickom pristupu. U
proces lijeCenja ukljucuju se stru¢njaci mnogih struka kao $to su neurolog, ortoped, kardiolog,

pulmolog, fizijatar, fizioterapeut, radni terapeut, nutricionist, socijalni radnik. Svi prije navedeni
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strucnjaci zajedni¢kim djelovanjem uvelike mogu pridonijeti boljem Zivotu pacijenata a samim
time i porodici istih. Skrbnike osoba oboljelih od DMD potrebno je istinito i pravovaljano
informirati o stvarnom stanju pacijenta u datom trenutku, prognozi i tijeku stanja, a narocito o
dostupnosti 1 nacinima lijeCenja, rehabilitacije i habilitacije te operacijskih zahvata koji ¢e
bolesniku osigurati dugotrajniju samostalnost. Nadalje, Skolsko osoblje treba biti obavijesteno 1
upoznato kako pomoéi pojedincu s DMD-om u svrhu podupiranja njegove dugotrajnije
samostalnosti i neovisnosti. Zlatni standard medikamentoznig lijeCenja predstavljaju
kortikosteroidi. Upotreba istih doprinosi kvaliteti Zivljenja te duZini preZivljavanja bolesnika u
vidu kasnije upotrebe neinvazivne ventilacije, olak$ane rehabilitacije i kasnijih kirurskih zahvata.
Najoptimalnije razdoblje za pocetak terapije kortikosteroidima je trenutak stagniranja
pacijentovih motornih funkcija, a to je razdoblje u intervalu od ¢etvrte do Seste godine Zivota. Uz
farmakolosko lijecenje, pacijenti s DMD imaju potrebu za mnogim oblicima rehabilitacije.
Primarni cilj fizioterapijske intervencije je odrzavanje fleksibilnosti muskulature te umanjene
kontraktura u zglobovima. Oc¢uvanje Sto veceg opsega pokreta i simetrije razli¢itih zglobova od
iznimne je vaznosti. Fizioterapijska intervencija doprinosi o¢uvanju motoricke funkcije, prevenciji
razvitka deformiteta i dekubitusa koji nastaje kao posljedica kompresije koze. Na dugotrajniju
samostalnost utjeCe primjerena i pravovremena upotreba ortoza i ostalih ortopedskih pomagala
[3,11].

S obzirom na vremenski tijek, odnosno progresiju DMD je moguce podijeliti na pet faza, a one su:

= Bolest pri uspostavljanju dijagnoze
» Rana faza samostalnog kretanja

= Kasna faza samostalnog kretanja

= Rana faza nepokretnosti

= Kasna faza nepokretnosti [12].

U cilju odrzavanja miSi¢ne funkcionalnosti fizioterapeutske vjezbe neizostavan su dio procesa
lijje€enja. Obuhvacaju pasivno istezanje zahvacenih zglobova kao 1 muskulature s ciljem
prevencije skracenja istih, te produljenjem razdoblja u kojemu se oboljeli moze kretati. S
progresijom bolesti 1 nastankom kontraktura zglobova operativni zahvat daje priliku olakSanju
pacijentovih tegoba. Osobe s DMD najces$¢e razvijaju kontrakture u kukovima, koljenima i
stopalima. Iste nastaju kao rezultat miSi¢ne slabosti, a dijelom rezultat toga Sto oboljeli od distrofije
provode viSe vremena u sjede¢em polozaju od dijela populacije koji nema DMD dijagnozu.
Rehabilitaciju je klju¢no zapoceti $to je moguce ranije, odnosno odmah po donosenju dijagnoze
prije nastanka vidljivih deformiteta. Kada su dijagnoza, stupanj i zahvacenost bolesti utvrdent,
potrebno je utvrditi i vrstu vjezbi za svakog pacijenta ponaosob. Vjezbe koje nisu zahtjevne mogu
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se provoditi u ku¢i bolesnika, dok one zahtjevnije zahtijevaju nadzor stru¢njaka tijekom cijelog
procesa vjezbanja. Trenazni proces treba provoditi kako je navedeno u planu i programu terapije,
odnosno treba ga provoditi redovito jer je to kljucan korak prema uspjehu fizioterapijske

intervencije [13].

Oboljeli u svojoj mladoj dobi, dok su u moguénosti hodanja, ne razvijaju poteskoce sa respiracijom
ili kasljem. Kao posljedica atrofije respiratorne muskulature, sa vremenom dolazi do veceg rizika
od infekcije diSnog sustava, a znacajan razlog tomu je otezano iskasljavanje. Progresijom se
javljaju poteskoce i u fazi spavanja ali i budnosti. Iste zahtijevaju planiranje svrsishodne
respiratorne njege koja se temelji na potrebnom nadzoru, profilaksi te odgovaraju¢im
intervencijama. Tijekom sveukupne habilitacije fokus treba biti na opseznom nadzoru sustava za
kretanje s izrazitom paznjom na kosti i gustocu istih poSto primarna bolest dovodi do smanjene
pokretljivosti, muskulatornoj slabosti, demineralizaciji koja je potaknuta i upotrebom
kortikosteroida. Takoder, neizostavan dio terapije je pravovremena detekcija i lijeCenje slabosti
miokarda koje uobicajeno slijedi progresiju DMD. Posjet dijeteticaru, terapeutu za gutanje/govor

I jezik te gastroenterologu neizostavna su karika u odredenim stadijima bolesti [3,14].

3. FIZIOTERAPIJSKA PROCJENA

Fizioterapijska procjena je postupak provedbe procjenjivanja neuroloSkog bolesnika te je
ista usmjerena ka prikupljanju neophodnih podataka koji su povezani s bolesti, a sve s ciljem uvida
u preostale funkcije koje nisu zahvacéene oste¢enjem. Takoder, procjena je individualizirana za
svakog pacijenta s osvrtom na njegove potrebe i posebnosti dijagnoze. Ako se sagleda iz
neurofizioterapijskog ugla istu je potrebno provoditi na dnevnoj razini, odnosno svaki dan te je
ona neizostavna komponenta u svakoj fizioterapeutskoj intervenciji. Uz pregled pacijenta, obavlja
se i objektivna procjena stanja pacijenta. Ista se obavlja putem fizioterapeutskog pregleda osobe,
primjenom Sirokog spektra standardiziranih testova, indeksa i procesa mjerenja. Fizioterapijska
procjena temelji se na procjeni sveukupnog funkcioniranja pacijenta u skladu s njegom okolinom
1 potrebama. Multidisciplinarna rehabilitacijska procjena ukljucuje mjerenje pasivnog opsega
pokreta, rastezljivost miSi¢a, posturu, snagu, funkciju, kvalitetu zivota 1 sudjelovanje u svim
normalnim aktivnostima svakodnevnog Zivota. Predvidanje funkcionalne promjene u klini¢kim
uvjetima potrebno je napraviti u kontekstu sposobnosti pacijenta, uz svijest o ograni¢enjima pri
procjeni temeljenoj na naporima, potencijalnim interakcijama s misi¢éno-koStanim osStecenjima kao

Sto su kontrakture i genetika. Testovi koji predvidaju potencijalne nadolazec¢e promjene mogu se



koristiti za usmjeravanje poraktivne skrbi, kao §to su intervencije na razini oSteCenja i buduce
potrebe za pomagalima. Sve veca upotreba standardiziranog testiranja u dojenc¢adi i male djece s
DMD je pravodobna zbog novog potencijala za ranu dijagnozu s probirom novorodencadi i pojave
terapije koje bi mogle najbolje djelovati ako se koriste u ranom djetinjstvu. Preporuca se dosljedna
primjena istih funkcionalnih mjerenja u svrhu prac¢enja promjena tijekom vremena, uz ukljucivanje
novih metoda procjene prema potrebi. Procjena od strane rehabilitacijskih stru¢njaka preporuca se
svakih cetiri do Sest mjeseci tijekom zivota, s ceS¢im procjenama potaknutim klinickim
problemom, promjenom statusa poremecaja ili specifi¢cnom potrebom. Test engl. Timed Function
Tests temelj su klinicke procjene funkcije tijekom ambulantnog razdoblja i treba ih raditi svakih

Sest mjeseci [9,15].

3.1. Osnovni cilj fizioterapijske procjene

Jedan od vodecih ciljeva fizioterapijske procjene je stjecanje uvida u stanje motorickog
deficita te pacijentovih sposobnosti koje nisu zahvaéene, a sve s ciljem intervencije koja je
problemski usmjerena. Klini¢ka procjena tezi razlikovati deficite povezane s funkcionalnosti te je
direktno podredena svakodnevnim potrebama intervencije kod bolesnika. Cilj funkcionalne
procjene takoder je 1 osigurati stru¢nu interakciju izmedu ¢lanova fizioterapeutskog tima. Ista je
osnovni standard fizioterapije ¢iji je zadatak evaluacija dobivenih rezultata intervencije u
odredenom vremenskom intervalu. Nadalje, kao rezultat funkcionalne procjene i evaluacije
kreiraju se ciljevi, postupci i neophodno vrijeme za fizioterapijsku intervenciju kod svakog
bolesnika ponaosob. Budu¢i da fizioterapijska procjena ima za cilj sagledavanje pacijentovih

problema iz Sto Sireg spektra glediSta, ista uz pomo¢ procjene motori¢kog funkcioniranja tezi

detektirati sveobuhvatnu strukturu deficita 1 poteskoca kojima rezultira [15].

3.2. Fizioterapijska procjena prema MKF-u

Medunarodna klasifikacija funkcioniranja, onesposobljenosti i zdravlja (MKF) svoj fokus
ima na pacijentovim potrebama. Naime, ista svakog pojedinca sagledava u sklopu bioloskih,
psiholoskih i socijalnih teznji. Veliku paznju pridonosi pojedina¢noj komunikaciji osobe i okoline
u domeni djelovanja koje se ostvaruje. Neurofizioterapijska procjena pacijenta, zasnovana na

MKEF-u, sagledava mogu¢nosti svake osobe individualno pri izvedbi funkcionalnih aktivnosti u
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normalnim, svakodnevnim trenutcima Zivota, koriste¢i se evaluacijom deficita koji rezultiraju
odredenim stupnjem disfunkcije. Procjenjivana funkcija nije prethodno odredena ve¢ nastaje kao
rezultat individualnih pacijentovih potreba za pojedinom aktivnosti. Bolesnik se procjenjuje u
funkciji koja se zbiva na osnovi objektivne i aktualne pacijentove teznje za tom funkcijom.
Takoder, fokus je usmjeren prema tendenciji da se funkcioniranje procjenjuje u prikladnoj okolini.
Cilj procjene ovog tipa je u detekciji problema koji su povezani, direktno ili indirektno, s
funkcionalnim aktivnostima i sudjelovanjem u aktivnostima svakodnevnog zivota na temelju
proucavanja dijelova pokreta i deficita koji su prisutni u osnovi funkcionalnosti. Funkcionalna
procjena pacijenta s neurolo§kim deficitom sagledava sposobnost i onesposobljenost u relaciji s
faktorima okoline. Faktori okoline, uz prostor, ukljucuju psiholoske i socijalne karakteristike
pacijentove okoline. Nadalje, poteskoée aktivnosti sagledavaju se kao smetnje pri provodenju
zadanih ciljeva. Ogranicenje u sudjelovanju percipira se kao poteskoca pojedinca koji se javlja pri
funkcioniranju u aktivnostima svakodnevnog zivota. Sudjelovanje u pojedinoj aktivnosti se
sagledava i proucava kroz dijelove aktivnosti koje se postizu u vidu tjelesne strukture i funkcije.
Onesposobljenost ukljucuje poteskoce koji su u relaciji s oste¢enjima i ograni¢enjima, odnosno
onesposobljenosti u fizioloSkom funkcioniranju. Navodi se kako tezina onesposobljenosti moze

ukazati na kvalitetu zivota te efikasnosti integracije pojedinca u 0sobnu normalnu okolinu [15].

3.3. Funkcionalna procjena

Svrha funkcionalne procjene je usmjeriti procjenu zahtjevima bolesnika u $to boljem
fokusu na iste, usmjeriti funkcioniranje pacijenta u samu srz fizioterapijske intervencije te teziti
ka Sto kvalitetnijem i ve¢em sudjelovanju pacijenta u procesu rehabilitacije. Navodi se da uslijed
procjene funkcionalne neovisnosti postoji mogucnost da pojedinac funkcionira bez pomo¢i drugih,
ali pri tom funkcioniranju upotrebljava naglasene kompenzacijske obrasce funkcioniranja.
Prethodno navedeni kompenzacijski obrasci funkcioniranja nadomjestaju fiziolosku funkeiju 1
prihvatljivi su jedino u koli¢ini u kojoj uslijed osnovnog deficita nadomjestaju izgubljenu
fiziolosku sposobnost. Ovakav nacin funkcioniranja oznacava optimalan obrazac kompenzacija
ali isti moZe pridonijeti negativnom utjecaju za buduéi tijek funkcionalnog oporavka.
Prijevremeno i forsirano samostalno funkcioniranje doprinosi prije navedenom krajnjem rezultatu.
U slucaju da do njega ipak dode isti ¢e sprijeciti stjecanje normalnih motorickih potencijala koji
su potrebni za adekvatno funkcioniranje. Takoder, zadatak funkcionalne procjene je uocavanje i
definiranje razine pacijentove funkcionalne pokretljivosti od fizioloSke mobilnosti s naglaskom na

individualni pristup. Kako je procjena usredotoc¢ena ka funkcionalnosti, samim time potrebno je



uociti vjerodostojan cilj ili ciljeve pacijenta u skladu s ocekivanjima, planovima i potrebama istog.
Prihvacanje pacijentovih Zelja, potreba i ocekivanja u procjeni oStecenja i onesposobljenosti
stavlja istog u centar interesa intervencije te pacijent biva aktivni subjekt procjene. Principi koje
se koriste pri definiranju funkcionalnih aktivnosti koje ¢e se procjenjivati su pacijentovi ciljevi,
osnovni deficit i razina funkcioniranja istog u datom trenutku. Kad se dolazi do trenutka
diferencijacije oStecenja potrebno je prouciti sastavnice pokreta ranije izabranih funkcionalnih
aktivnosti. Konacan ishod diferencijacije deficita je utvrdivanje struktura oSte¢enja koje ima
uc¢inak na razinu onesposobljenosti pri izvodenju prije izabrane funkcije. Evaluacijom sastavnica
prezentiraju se zasebni oblici i tijek pokretanja odredenih segmenata tijela pri zahtjevnoj aktivnosti
provedbe funkcije. Dijelovi funkcionalnog pokretanja koji nisu dio fizioloskih nacdina izvedbe
nerijetko kompenzacijski negativno utjecu na cjelokupno pokretanje, a vrlo je vazno detektirati
osnovu problema, odnosno deficita koje dovodi do nepravilnih obrazaca pokretanja. Shodno tomu
proucavanjem zdravstvenog problema odreduju se primarni i sekundarni deficiti, a samim time 1

mehanizmi kompenzacijskih aktivnosti [15].

3.4. Elementi pregleda bolesnika

Pri pregledu motorickih funkcija osoba s DMD naglasak se stavlja na analizu posture 1
kretanje te na palpaciju neuromis$i¢nih i koStanozglobnih struktura. Sukladno tomu fizioterapeut
kao zdravstveni strucnjak, uz pomoc¢ prethodno navedenih nac¢ina, samim dodirom dobiva uvid o
kvaliteti miSi¢nog tonusa. U domeni procjene motorickih poteskoc¢a neuroloskog pacijenta glavni
uvjet predstavlja odstupanje odredenih faktora pacijentove motorike od fizioloSkog mitorickog

funkcioniranja. Primarne sastavnice subjektivne procjene motorickog funkcioniranja su:

=  MisSi¢ni tonus

= Reakcije ravnoteze

= Pokretljivost udova

= Funkcionalne aktivnosti
= Asocirane reakcije

= Kompenzacijske strategije pokretanja [15,16].

3.4.1. MiSiéni tonus

10



Fizioterapeut samim posmatranjem a ujedno i dodirom, odnosni palpacijom muskulatrue
vr$i procjenu miSi¢nog tonusa te redistribucije istog po miSi¢énim skupinama. Kada se donosi
zakljucak kakav je miSi¢ni tonus onda se on normalan ili uobicajen, hipotonus i hipertonus. Ako
je tonus muskulature nizak moguce ga je definirati kao slabu, umjerenu ili jaku hipotoniju. Oni
dijelovi tijela koji su rezultirali hipotonijom su mlohavi, padaju ili vise u pravcu djelovanja sile
gravitacije. Tijekom fizioterapeutske intervencije provedbe gibanja takav segment tijela daje
rezultirati pojavom edematoznog tkiva distalnih dijelova ekstremiteta. One zglobne strukture koje

se nalaze u podrucju hipotonih misi¢a definiraju se kao nestabilne, a sklone su i mikrotraumama

[15].

S druge strane, sama suprotnost hipotonusu je hipertonus koji se takoder definira kao slab, umjeren
ili jak tonus muskulature. Sam uzrok i tip hipertroficne muskulature moze se podijeliti na spazam
1rigor. Ako se radi o spazmu onda se on opisuje kao povisen tonus antagonistickih miSi¢nih grupa,
dok je rigor opisan kao hipertonus agonistickih i antagonisti¢kih miSi¢nih grupa a naglaskom na
istovremenost u obje prethodno navedene muskulatorne grupe. Oni dijelovi tijela koji su pod
utjecajem poviSenog misi¢nog tonusa su vrlo napeti te su vrlo ¢esto hipersenzibilni na vanjski
dodir. Navodi se kako isti ne prihvacaju povrSine oslonca s kojima su doticaju. Prilikom
terapijskog izvodenja pokreta dolazi do senzacije otpora samoj aktivaciji pokreta u smjeru u kojem
hipotonus djeluje. Spasti¢ni dijelovi pruzaju utisak ukocenosti koja je opisana kao nefizioloska,
dok pripadaju¢i zglobovi mogu biti fiksirani u vecoj ili manjoj mjeri. Prethodno navedeno
povezuje se sa skracenjem muskulature 1 pripadajucih tetiva §to rezultira smanjenim opsegom
pokreta te isto tako pospjeSuje pojavu kontraktura. Spazam kao takav cesto ide uz atrofiju

antagonistickih skupina misica [15].

3.4.2. Reakcije ravnoteZze

U procesu procjene ravnoteze fizioterapeut svoj fokus usmjerava ka bolesnikovoj
mogucnosti odrzavanja i promjene pojedinih posturalnih prilagodbi tijela. Proucava se i analizira
sposobnost osobe pri mijenjanju polozaja iz leze€eg proniranog u polozaj na boku. Takoder, ne
izostavlja se ni procjena sjedenja, uspravljanja iz prethodno navedenog poloZaja u stajanje te sama
sposobnost stajanja i zadrzavanja tog polozaja. Izuzevsi uocavanja moguénosti ili nemoguénosti
zadrzavanja ravnoteze prilikom posturalnih prilagodbi, procjena fizioterapeuta ukljucuje davanje
odgovora o kvaliteti reakcija ravnoteze. Iste zahtijevaju prouCavanje odstupanja pacijentove
ravnoteze od standardnih reakcija iste. Potrebno je zapaziti i razumjeti situacije koje navode

pacijenta da koristi ravnotezu, prouciti sastavnice pacijentove posture te njegovu komunikaciju s
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povrsinama oslonca i okolinom. U procesu procjene reakcija ravnoteze iste se mogu analizirati u
raznim polozajima, a neki od njih su stajanje na obje noge, stajanje na jednoj nozi, stajanje na
prstima ili petama 1 sve s ciljem odredivanja u¢inka pojedinih komponenti ravnoteze. Zadatak je
razluciti probleme koji su prisutni u ekvilibrijskim reakcijama, reakcijama uspravljanja i zastite.
Same poteskoce s odrzavanjem ravnoteze dovode do poteskoca ili nemogucénosti odrzavanja
odredenog poloZaja tijela suprotno sili gravitaciji, a u odredenom postotku slucajeva ta je aktivnost
kompenzirana. Kao bi procjena ravnoteze bila potpuna potrebno je procijeniti relaciju izmedu
kompenzacijskih mehanizama pokretanja i reakcija ravnoteze s ciljem dobivanja kvalitetnih

rezultata same procjene [15].

3.4.3. Pokretljivost ekstremiteta

Slijede¢a komponenta koja se moze proucavati i dati uvid u stanje pacijenta je njegova
pokretljivost ekstermitetima. Kada se govori o oSte¢enjima ekstremiteta ona mogu biti potpuna ili
djelomicna. Potpuno ostec¢enje imenovano je kao plegija, a pareza oznacava djelomiSan deficit.
Procjena pokretljivosti ekstremiteta osim $to je usmjerena na sposobnost aktivnog pokreta
ukljucuje i proucavanje kvalitete tog istog pokreta bez obzira da li je izveden u potpunosti ili samo
parcijalno. Sama kvaliteta pokreta ukljucuje obrasce sprovedbe pokreta, ekonomicnosti i fokusa
pokreta ka realizaciji izvrSenja zadatka. Proucavanje obrasca pokreta ekstremiteta ukljucuje
procjenu selektivnosti pokreta, a ista oznacava sinergi¢an odnos segmenata u tijelu. Takoder,
selektivnost pokreta je osigurana konstantnom adaptacijom dinamicke stabilnosti i mobilnosti
sastavnica pokreta. Kada se govori o odstupanju od normale kod neuroloskih pacijenata onda je

neselektivan obrazac pokreta vidljiv kao kretnja u velikom spasticnom obrascu pokreta [15].

3.4.4. Funkcionalne aktivnosti

Prilikom fizioterapijske procjene funkcionalnih aktivnosti fokus fizioterapeuta usmjeren je
na analizu aktivnosti svakodnevnog Zivota, kao S§to su hranjenje, oblacenje, osobna higijena 1
druge. U domeni neuroloSkog pacijenta ove aktivnosti mogu biti izostavljene u najve¢oj mogucoj
mjeri, odnosno u potpunosti ili ih bolesnik izvodi neprikladnim kompenzacijskim nacinima
izvedbe. Uslijed procjene odredenih funkcionalnih aktivnosti, fizioterapeut kao stru¢njak treba
imati na umu posebnost analizirane funkcije te nastojati uociti pacijentove prethodne motoricke
navike 1 ponasanja. Ovakve vrste aktivnosti gotovo u 100% slucajeva usmjerene su ka cilju, a s

time uslijed procjene valja uociti svjesnu motiviranost pacijenta za realizacijom istog. Nadalje, uz
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voljnu komponentu, proucavaju se sastavnice koordinirane aktivnosti ekstremiteta kao i sastavnice

ravnotezne aktivnosti u vidu automatske posturalne adaptacije trupa za ciljanu funkciju [15].

3.4.5. Asocirane reakcije

U domeni asociranih reakcija iste su opisane kao nenormalne, spasti¢ne reakcije do ¢ijeg
javljanja dolazi na nekom dijetu tijela prilikom izvedbe pokreta ili pokusaja pokreta nekoga drugog
dijela tijela. Nepravilna inhibicijska kontrola i1 recipro¢na inervacija glavni su okida¢ za ovakvu
vrstu reakcija, a izazivajuci ¢imbenici istih velikom dijelom su nefizioloski oblici voljnog pokreta
te pokretanje za koje je potrebno upotrijebiti previSe snage i ravnoteze nego $to je bolesnik

posjeduje.
Uslijed procjene asociranih reakcija opaza se:

» Kadai gdje se javlja asocirana reakcija
= Intenzitet (slaba, umjerena, jaka)
= Vrsta asocirane reakcije (fleksijska, ekstenzijska, pozitivna potporna reakcija, grasp)

= Vremensko trajanje

Jedan od glavnih zadataka procjene asociranih reakcije jest pronalazak i proucavanje uzroka zbog
kojega se javljaju. Samim time moze se re¢i kako je pri fizioterapeutskoj intervenciji asociranih

reakcija cilj tretmana rjeSavanje uzroka istih [15].

3.4.6. Kompenzacijske strategije pokretanja

Kompenzacijske se motoricke aktivnosti gotovo u 100% slucajeva javljaju u situaciji kada
je zasmetana normalna regulacija i provedba pojedine motoricke funkcije. Naime, kompenzacije
mogu biti prisutne u domeni miSi¢nog tonusa, reakcija ravnoteze, pokreta i funkcije. Pacijent se
moze sluziti Sirokim spektrom kompenzacija koje su svojstvene isklju¢ivo za tu osobu. Iste u vrlo
visokom postotku ovise o vrsti osnovnog oStecenja koje pokuSavaju nadoknaditi. Naravno,
¢imbenici pacijentove okoline 1 njegove prethodno steCene motoricke navike te ponaSanja isto

uvelike ovise o osnovnom oSte¢enju. Kompenzacijske aktivnosti razluene su u dvije grupe:

=  Kompenzacije koje su rezultat pretjeranog koriStenja neostecenih dijelova tijela

» Kompenzacije koje su rezultat neprikladnog koristenja oStecenih dijelova tijela
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Iste su rezultat ziv€ano-miSi¢nog sustava na nemogucnost kontrole u odredenom dijelu ziv¢ano-
misi¢nog sustava. Osnovni zadatak terapijske intervencije je osiguranje oporavka uz §to je manje
mogu¢ utjecaj kompenzatornih mehanizama pokretanja. U sluaju da dode do trenutka kad
oporavak osnovnog ostecenja vise nije moguc¢, adekvatni kompenzacijski obrasci, u tim dijelovima
sustava, biti ¢e od koristi pacijentu, a sve s ciljem njegova funkcioniranja. Tijekom procjene
kompenzacijskih oblika aktivnosti potrebno je zapaziti strategije i oblike u kojima se pojavljuju, a
samim time i prouciti njihov negativan ili pozitivan uc¢inak na daljnji razvoj potencijala normalnog

funkcioniranja [15,17].

3.5. Mjerenja i testovi

Objektivna mjerenja i testovi osnova su procjene bolesnika kod kojega je prisutna pojedina
neuroloska dijagnoza. Objektivne metode mjerenja i testiranja koje fizioterapeut kao zdravstveni
strucnjak koristi pri procjeni su standardizirane povodom cega mogu biti dio znanstvenih
istrazivanja. Povodom same kompleksnosti potencijalnih funkcionalnih poremecéaja kod
pacijenata s neuroloskim oSte¢enjem postoji 1 Sirok spektar raznolikih testova, a tako i metoda
mjerenja. Osoba koja vrsi provedbu testiranja ili mjerenja mora pomno odabrati valjan, pouzdan 1

odgovarajuci test ili mjerenje upravo za one funkcije koje Zeli analizirati [17].

3.5.1. Manualni miSi¢ni test

Manualni miSiéni test koristi se za procjenu funkcije muskulature putem analize izvedbe
aktivnog pokreta protiv sile gravitacije, kroz primjenu i savladavanje dodatnog manualnog otpora
te palpiranje aktivnosti muskulature. Ovaj test mjera je voljne kontrakcije izoliranih misica ili
miSi¢nih grupa. Samim testom procjena misi¢ne snage ocjenjuje se skalom od nula do pet, a ocjene
testa mogu imati pozitivan ili negativan predznak koji je ovisan o snazi testiranog miSica ili
muskulatorne skupine [Tablica 3.5.1.]. Prilikom izvodenja pokreta i samog testiranja istog

neophodno je pacijenta postaviti u pravilan polozaj u kojemu ¢e se izvestt MMT [18].

Nadalje, provedena znanstvena istrazivanja ukazala su na neke promjene u rezultatima MMT, koji
su ovisni 0 vremenu, a slijedeci prikaz prouc¢avane skupine ¢e dati uvid do kakvih promjena dolazi.
Serijska mjerenja misi¢ne snage 34 miSi¢ne skupine dobiveni su u vremenskom razdoblju od
sedam godina koriStenjem manualnog misi¢nog testa u skupini od 63 djecaka ¢ija je prosjecna dob

11.5 godina s Duchenneovom misi¢énom distrofijom. Testiranje je provedeno bez ucvrséivaca
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donjih ekstremiteta ili korektivnih operacija za kretanje, a sve s ciljem definiranja prirodnog tijeka
gubitka snage i njegov odnos s antropometrijskim varijablama i ambulantnim statusom. Kada se
prva procjena MMT-a svakog pacijenta poveze s dobi, utvrdilo se da se snaga linearno smanjuje
(-0,26 +/- 0,30 MMT jedinica/godina) s vremenom do otprilike 14. godine kada je zabiljeZzeno
znacajno smanjenje progresije (-0,06 +/- 0,03 MMT jedinica/godisnje). Prosjecni rezultat jakosti
miSi¢a bio je 3,0 MMT jedinica u stadiju koriStenja invalidskih kolica. Izrazito smanjenje
pogorsanja MMT-a oko 14. godine zivota moze viti vazno razmatranje pri procjeni uc¢inkovitosti
terapijskih intervencija u djecaka adolescenata s DMD. Brojcani rezultati navedenog istrazivanja

sluze samo kao prikaz tog istog istrazivanja [19].

Tablica 3.5.1.1. Manualni miSiéni test. Izvor: [http://www.scribd.com/doc/76376848/Manuelni-
Misicni-Test]

Ocjena 0 Oznacava nedostatak miSi¢ne aktivnosti
Ocjena 1 Pojavljuje se miSi¢na aktivnost koja se moze

palpirati ili vidjeti

Ocjena 2 Pacijent moze napraviti puni opseg pokreta
vlastitom snagom mis$i¢a nakon $to se iskljuci
sila teza (ruke fizioterapeuta)

Ocjena 3 Ocjenjuje se misi¢ koji je u moguénosti
napraviti puni opseg pokreta

Ocjena 4 Misi¢ koji se ispituje savladava puni opseg
pokreta uz silu tezu te otpor koji pruza
fizioterapeut

Ocjena 5 Pacijent miSiénom  snagom  savladava
maksimalan otpor fizioterapeuta te radi pokret

U punom opsegu

3.5.2. Brooke i Vignos skala

Najucestalije funkcionalne ljestvice koje sluze za ocjenjivanje stupnja ozbiljnosti bolesti
su Brookeova skala i Vignosova skala. Obje su prvotno bile dizajnirane za DMD, a danas se koriste
kod mnogih neuromiSi¢nih bolesti. Brookeova ljestvica [Tablica 3.5.2.1.] dizajnirana je za

procjenu funkcije gornjih ekstremiteta, a numerirane su ocjenama od jedan do Sest [20].
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Tablica 3.5.2.1. Brooke skala. lzvor [L.Yen, Mou, L. Yi, Jing, Strength and Functional

Measurment fot Patients with Muscular Dystrophy. Europe, 2012.]

OCJENA
1

FUNKCIONALNA SPOSOBNOST
Bolesnik moze abducirati ispruzene ruke u

punom opsegu pokreta dok se ne dodirnu iznad
glave

Bolesnik moze podi¢i ruke iznad glave samo
flektiraju¢i lakat ili koriStenjem pomocénih
miSica

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

Bolesnik ne moZe podi¢i ruke iznad glave I ne
moze prinijeti ¢aSu vode ustima

Bolesnik ne moze podi¢i ruke do usta, ali moze
drzati olovku ili podi¢i kovanice sa stola
Bolesnik ne moze prinijeti ruke ustima i nema

funkciju Sake

Vignoosova ljestvica dizajnirana je za procjenu funkcije donjih ekstremiteta. Ocjene Vignosove

ljestvice numerirane su ocjenama od jedan do 10 [20].

Tablica 3.5.3.2. Vignos skala. lzvor: [L.Yen, Mou, L. Yi, Jing, Strength and Functional

Measurment fot Patients with Muscular Dystrophy. Europe, 2012.]

OCJENA
1

FUNKCIONALNA SPOSOBNOST
Bolesnik samostalno hoda i penje se uz

stepenice

Bolesnik hoda i penje se uz stepenice uz
pomo¢ rukohvata

Bolesnik hoda i sporo savladava stepenice uz
pomoc¢ rukohvata (vise od 25 sekundi za osam
stepenica)

Bolesnik samostalno hoda i ustaje iz stolice, ali

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

6 Bolesnik hoda samo uz pomo¢, ili samostalno
sa drugim udlagama/ortozama

7 Bolesnik hoda sa dugim udlagama/ortozama,
ali treba pomo¢ kod odrZavanja 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

3.5.3. Sest minutni test hoda

Sest minutni test hoda koristi se u mjerenju ishoda raznih bolesti. To¢an je, ponovljiv,
jednostavan za primjenu i dobro se podnosi. Izvorno je razvijen kao integrirana globalna procjena
rada srca, respiratornog sustava, cirkulacije dok se u novije vrijeme Koristi i za procjenu
funkcionalnog kapaciteta kod neuromuskularnih bolesti. Vazno je da Sestominutni test hoda
procjenjuje funkciju i izdrzljivost koji su vazni aspekti statusa bolesti pacijenata s DMD-om. Isti
je izrazito pouzdan alat za procjenu u klini¢kim istrazivanjima s obzirom na njegovu sposobnost
kvantitativne procjene kretanja u kontroliranom okruzenju. Testiranje od samog pocetka do kraja
u prosjeku traje manje od 15 minuta. Savjetuje se da se test izvodi po ravnoj podlozi koja je duga
30 metara. U uputama testa se navodi kako pacijent treba hodati do kraja staze, okrenuti se 1 do¢i
na pocetak, te ponavljati prethodno opisanu radnju do isteka intervala vremena od Sest minuta
[Slika 3.5.3.1]. Ovaj test se ponavlja nekoliko puta kroz par dana kako bi rezultati bili
vjerodostojniji. Kada se govori o pacijentima s DMD dijagnozom ovaj test sluzi za uvid u

progresiju bolesti [21].
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Slika 3.5.3.1. Sest minutni test hoda

Izvor: [https://www.researchgate.net/figure/Schematic-illustration-of-the-6-minute-Walk-
Test fig8 315698817]

3.5.4. Timed Function Test

Ovaj test ukljucuje vrijeme koje je potrebno za ustajanje iz supiniranog lezeceg polozaja,
vrijeme potrebno za tr¢anje/hodanje u duzini od 10 metara, vrijeme potrebno za popeti se na cetiri
stepenice standardne veli¢ine i vrijeme potrebno za spustiti se za te iste Cetiri stepenice. Timed
Function testovi pruzaju mjeru funkcionalne sposobnosti kod ambulantnih pacijenata, a isti je
komplementaran s Sestominutnim testom hoda. Testovi su ponovljivi, jednostavni za primjenu i
imaju dokumentirani odgovor na terapijsku intervenciju steroidima. Stoperica se koristi za
mjerenje tréanja/hodanja u duzini od 10 metara, ustajanje iz leZe¢eg supiniranog polozaja te uspon
1 spustanje s Cetiri stepenice. Za ustajanje iz leZzeéeg supiniranog polozaja u stajanje brzina se
racuna kao jedan podijeljeno s vremenom dovrSetka zadatka. Za ukupni zadatak penjanja na Cetiri
standardne stepenice, brzina se izraCunava kao jedan podijeljeno s vremenom dovrSetka zadatka.
Ispitanici na raspolaganju imaju 30 sekundi da izvrSe zadatke. Ovaj test oznaCava izrazito

osjetljivu mjeru za pracenje progresije bolesti [22].

3.5.5. Skala motoricke procjene
Jedan od nacina putem kojeg se moze izraditi plan i program fizioterapijske intervencije je

naravno i skala koja se koristi za procjenu oSte¢enja i onesposobljenosti u vidu procjene devet
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motoriC¢kih sposobnosti bolesnika. Shodno tome, tablica koja slijedi [Tablica 3.5.5.1.] prikazuje

navedenu skalu motoric¢ke procjene [15].

Skala ima ukupno devet proucavanih podrucja, a boduje se od nula do Sest. Ako pacijent ne moze

zadovoljiti bilo koji dio analiziranih podrué¢ja boduje ga se s nulom.

Tablica 3.5.5.1. Skala motori¢ke procjene. Izvor: [G.Covié, Grozdek, Z. Madek,
Neurofacilitacijska terapija, Graficko oblikovanje i tisak Printera Grupa, Zagreb, 2011]

AKTIVNOST BODOVI

012 3 456

1z lezeceg polozaja na ledima u bo¢ni poloZaj

Iz lezeceg polozaja na ledima u sjedeci polozaj na krevetu
Sjedenje uz ravnotezu

Iz sjedeceg u stojeci polozaj

Hodanje

Funkcija nadlaktice

Pokreti Sake

Napredne aktivnosti ruku

Op¢i tonus

Siroka lepeza mjerenja, u svrhu procjene, usmjerit ée fizioterapeuta ka dobivanju uvida u klini¢ko

stanje pacijenta te mu olaksati proces donoSenja ciljeva intervencije.

4. CILJ FIZIOTERAPIJSKE INTERVENCIJE

Sveobuhvatna, anticipiraju¢a, preventivna rehabilitacija je usmjerena na zastitu miSica,
oc¢uvanje i odrzavanje optimalne snage istih, mimimaliziranje progresije slabosti kada je to
moguce. Nadalje, jedan od ciljeva je takoder sprjeCavanje i mimimaliziranje progresije kontraktura
te deformacija kod osoba s Duchenneovom misSi¢cnom distrofijom. PruZzanje adekvatne
kardiorespiratorne skrbi i odrzavanje funkcija iste jedne su od sastavnica ciljeva fizioterapijskog
procesa odnosno, intervencije. U domeni energije, ista mora imati optimalnu ucinkovitost i
oCuvanje pri aktivnostima. Pruzanje adaptivnhe opreme i pomocna tehnologija, odrzavanje
integriteta koZe, sprjecavanje i minimaliziranje boli, potporna funkcija, funkcionalna neovisnost i
sudjelovanje u Skoli, na poslu te u obiteljskom i1 drustvenom zivotu jedni su od ciljeva koje treba
uzeti u obzir prilikom fizioterapijskog procesa. Svi ciljevi imaju direktan utjecaj na bolesnikov

Zivot, a iste je potrebno odrediti zajedno s bolesnikom [23].
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5. FIZIOTERAPIJSKA INTERVENCIJA

Multidisciplinarni rehabilitacijski tim ¢ija se intervencija temelji na holistickom pristupu

pacijentu osnova su rehabilitacije bolesnika s DMD.

5.1. Prevencija kontraktura i deformacija

Cilj upravljanja miSiénom rastezljivos¢u 1 pokretljivoséu zglobova je sprijeciti ili
minimalizirati kontrakture 1 deformacije. Nemogucénost pomicanja zgloba kroz njegov puni opseg
pokreta, kroni¢no staticko pozicioniranje, neravnoteza misi¢a oko zgloba i fibrozne promjene u
misi¢ima uzrokuju smanjenje rastezljivosti istih te dolazi do nastanka kontraktura zglobova.
OgranicCeni obrasci disanja i fibroza interkostalnih misi¢a smanjuju pokretljivost stijenke prsnog
kosa. Shodno tomu, odrzavanje pasivnog opsega pokreta, rastezljivosti miSica, pokretljivosti
stijenke prsnog koSa mogu optimizirati kretanje i funkcionalno pozicioniranje, sprijeciti nastanak
kontraktura i deformacija, optimizirati respiratornu funkciju te odrzati integritet koze. Intervencija
na misi¢no-koStanom sustavu zahtijeva timski pristup, uz doprinos neuromuskulatornog
specijaliste, fizioterapeuta, radne terapije, ortopeda, ortoticara i drugih. Prevencija kontraktura 1
deformiteta zahtijeva svakodnevno pasivno istezanje zglobova, miSi¢a i mekih tkiva koji su u
opasnosti od skracenja; potpora kretanju smanjenjem ucinka sile gravitacije i optimiziranje
biomehanike kako bi se omogucilo aktivnije kretanje; tehnike manualne terapije i elongacija mekih
tkiva, optimalno pozicioniranje tijekom dana, ukljucuju¢i individualizirano koriStenje udlaga,
ortotickih intervencija, uredaja za potporu stajanja te prilagodenih sjedala invalidskih kolica u
velikoj mjeri olakSavaju funkcioniranje oboljele osobe. Svakodnevno preventivno istezanje, kod
kuce, trebalo bi zapoceti prije gubitka pasivnog opsega pokreta uz vodstvo fizioterapeuta i radnih
terapeuta. Istezanje je preporuceno za podrucja koja su u riziku od kontraktura i deformiteta.
Redovito istezanje gleznja, koljena, a 1 kuka bi trebalo poceti ubrzo nakon dijagnoze i nastaviti u
odrasloj dobi. Istezanje gornjih ekstremiteta posebno je vazno nakon gubitka kretanja. Dodatak
daje pregled razmatranja njege u vezi s raznim asistivnim i ostalim uredajima za mobilnost,
ukljucujuéi ortoze za glezanj-stopalo, serijski odljevak te uredaji za ru¢nu i motoriziranu
mobilnost. Motorizirana invalidska kolica ¢esto se koriste umjesto ortoza za koljeno, glezanj 1
stopalo za odrZzavanje pokretljivosti. Prije navedene ortoze za neke bi jo§ uvijek mogle biti
prikladan izbor, ali ih treba promatrati kao terapeutske, a ne funkcionalne alate koji nadopunjavaju

a ne zamjenjuju motoriziranu mobilnost [9].
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5.1.1. Ortotska intervencija, udlage, pozicioniranje i oprema

Prevencija kontraktura i deformiteta zahtijeva preventivne udlage i ortotske intervencije,
pravilno pozicioniranje, koristenje adaptivne opreme i pomoc¢ne tehnologije uz kombinaciju s

manualnim tehnikama istezanja. U nastavku su navedeni neki od mogucih pomagala [23]:

» AFO za istezanje no¢u - navodi se da bi najbolja tolerancija iste bila ako se zapoc¢ne
preventivno u mladoj dobi

= AFO za istezanje ili pozicioniranje tijekom dana u ne ambulantnoj fazi

= Udlaga za zapesc¢e ili ruke za istezanje dugih fleksora zapeSc¢a i1 prstiju. Tipi¢no u ne
ambulantnoj fazi

= Serijski odljevak — u ne ambulantnoj i ambulantnoj fazi

» Pasivni/motorizirani suportivni uredaji za stajanje. Kada je stajanje u optimalnom
posturalnom poloZzaju postane teSko, ako kontrakture nisu prejake za sprjecavanje
pozicioniranja

= KAFO s zaklju¢anim zglobovima koljena. Opcija za kasne ambulantne i ne ambulantne
faze

= Sjedala po mjeri kod manualnih 1 motoriziranih invalidskih kolica (Cvrsto sjedalo, ¢vrsta
leda, vodilice za kukove, bo¢ne potpore trupu, adduktorima i naslon za glavu).

= Motorne komponente za pozicioniranje u motoriziranim invalidskim kolicima (nagib,

naslon, podizanje naslona za noge, oslonac za stajanje i podesiva visina sjedista) [23].

Ortoze za odmor ili istezanje skocnog zgloba (AFO) su neophodne, a no¢na uporaba pokazala je
prevenciju i minimaliziranje progresivne plantarfleksijske kontrakture, a iste su prikladne tijekom
cijelog zivota bolesnika. AFO treba biti oblikovan po mjeri, izraden za udobnost i optimalan

polozaj stopala i gleznja.

Ortoza za koljeno, gleZanj i stopalo (KAFO) sluZe za potpomognuto stajanje, ograni¢eno kretanje
u terapeutske svrhe i prevenciju kontraktura/deformiteta u kasnoambulatornoj i ranoj ne

ambulatornoj fazi. Iste se ne nose nocu.

5.2. Vjezbanje i aktivnost

Fizioterapeuti kao zdravstveni stru¢njaci planiraju, prate i usmjeravaju vjezbanje osoba s
DMD-om na temelju razumijevanja potencijalnih uc¢inaka aktivnosti. Medutim, u¢inci vjezbanja

na degeneraciju muskulature u distrofinopatije, iako nisu u potpunosti shva¢ene, mogu ukljucivati
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oste¢enja povodom strukturnih krhkosti miSi¢a, metabolicke abnormalnosti, abnormalnosti
vjezbi kod bolesnika. Ekscentricna miSi¢na aktivnost, vjezbe s velikim otporom, prenaprezanje 1

prekomjerna aktivnost je ono $to se izbjegava u intervenciji S ovom dijagnozom [9].

Savjetuje se provedba aktivnosti koje ukljucuju aktivaciju i gornjih i donjih ekstremiteta jer e se
misi¢i mlade osobe razvijati uravnotezeno. Preporucuje se submaksimalna aerobna aktivnost,
osobito u ranom stadiju bolesti, a biciklizam se navodi kao takva vrsta aktivnosti, dok se
potpomognuta voznja bicikla moze koristiti u odraslijoj dobi. Nadalje, preporuca se plivanje od
rane ambulantne faze. Ovakva vrsta vjezbanja sigurna je i kontrolirana, ali jo§ uvijek dovoljno
intenzivna za odrzavanje tjelesnih funkcija kod djece s promijenjenim misi¢nim tonusom,
ravnotezom ili problemima motorike te izrazitim kontrakturama. Topla voda omogucuje djeci s
DMD-om izvodenje ciljanih istezanja, vjezbi i aktivnosti koje se progresivno gube za njih na
suhom. Bazen za hidroterapiju moze biti okruzenje u kojem ova djeca mogu nauciti nove polozaje

ili vjestine 1 odrzavati kondiciju bez oSte¢enja kostiju [9,11,24].

Neke od ostalih aktivnosti koje ukljucuju aktivaciju muskulature ramenog i zdjeliénog pojasa su
utrkivanje na rukama i nogama, hrvanje, karate i drugi borilacki sportovi, vjezbanje s loptom i

druge.

5.3 Zbrinjavanje boli

Bol, koja se smatra petim vitalnim znakom, je vazna stavka koju je potrebno procijeniti
kod svih osoba s DMD-om neovisno o dobi. Bol razli¢itih vrsta i intenziteta moze se pojaviti u
oboljelih osoba. Uc¢inkovito zbrinjavanje boli zahtijeva to¢no utvrdivanje uzroka. Nadalje,
korekcija drzanja, ortotska intervencija, adaptivna oprema i farmakoloSka intervencija takoder

mogu biti potrebne [10].

5.4. Intervencija usmjerena na respiraciju

Sama problematika disanja rezultat je slabljenja respiratornih misi¢a kao 1 pomocne
muskulature. Problem jo§ viSe otezava razvoj skolioze, postrani¢ne i rotacijsko torzijske

deformacije kraljeznice koja direktno utjeCe na smanjenje vitalnog kapaciteta [24].

22



Respiratorne komplikacije, kao §to je umor respiratornih misi¢a, zacepljenje sluzi, atelektaza,
upala pluca i zatajenje pluca, glavni su uzrok morbiliteta, odnosno smrtnosti kod DMD-a. Stoga
je rano uvodenje respiratorne rehabilitacije klju¢no u odrzavanju i1 poboljSanju pluéne funkcije kod
bolesnika s ovom dijagnozom. Fokus fizioterapijske intervencije, u ovom stadiju bolesti je
ocuvanje gibljivosti prsnog koSa, vjezbe odrzavanja respiratornog kapaciteta s ciljem prevencije
nastanka respiratornih komplikacija 1 infekcija. Nadalje, u sluaju da dode do nastanka sekreta u

di$nim putevima provode se postupci posturalne drenaze i vjezbe iskasljaja [24,25].

6. TELEREHABILITACIJA U PANDEMIJI COVID-19

U vrijeme globalne pandemije koronavirusa, odrZzavanje socijalne distance i samoizolacije
moze zakomplicirati redovitu multidisciplinarnu skrb bolesnika s Duchenneovom miSi¢nom
distrofijom, ali s druge strane moze dovesti do novih rjeSenja za telezdravstvo u medicinskoj skrbi.
Kako sam COVID-19 ima primaran utjecaj na respiratorni sustav time bolesnike s DMD direktno

stavlja u ugrozenu skupinu populacije povodom predispozicije istih za razvoj respiratornih tegoba.

U vrijeme pandemije vecina odgovornosti vezanih uz fizikalnu terapiju bila je prebacena iz
ustanova na skrbnike pacijenata. Uz stru¢no vodenje fizioterapeuta, putem online komunikacije,
pacijenti uz pomo¢ njegovatelja mogli su nastaviti rehabilitaciju kod ku¢e u domeni respiratorne
fizioterapije, vjezbi istezanja i jatanja. Videozapisi u virtualnom obliku, upute, video smjernice su
uzivo. Nadalje, potrebe provedbe telerehabilitacije koja je dobro planirana, organizirana i
usmjerena na sposobnosti i potrebe pacijenta i njegovatelja treba biti prioritet kompleksnog

lijecenja osoba s Duchenneovom miSi¢nom distrofijom [26].
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7. ZAKLJUCAK

Fizioterapijski pristup kod osoba s Duchenneovom miSi¢nom distrofijom zahtijeva
holisti¢ki multidisciplinarni tim koju ukljucuje stru¢njake iz razlicitih grana medicine. Kako je ovo
progresivan poremecaj, kojemu je uzrok manjak distrofina, komplikacije se javljaju posljedi¢no -
jedna uzrokovana drugom. Osnovna tegoba kod bolesnika je gubljenje miSiéne snage i
pokretljivosti, a samim time osnovni cilj fizioterapijske intervencije je odrzavanje istih. Naime,
kako bi terapija bila adekvatna i usmjerena ka zadanim ciljevima, potrebna je detaljna procjena
bolesnika koja ukljucuje primjenu raznih testova i skala ¢iji je zadatak diferencirati poteskoce

pacijenta i usmjeriti terapeuta i ostale ¢lanove tima na adekvatnu intervenciju. Sto raniji po¢etak

rehabilitacije vodi ka boljem i kvalitetnijem zivotu oboljelog.
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