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Sazetak

Duchenneova misi¢na distrofija (DMD) je progresivna neuromuskularna bolest koja
ozbiljno naruSava funkciju respiratornih misic¢a. Dijagnostika DMD-a ukljucuje geneticko
testiranje 1 miSi¢ne biopsije, dok se pracenje respiratorne funkcije vr$i putem spirometrije i
drugih respiratornih testova. Vjezbe disanja su klju¢ne za bolesnika sa DMD-om i ukljucuju
dijafragmalno i torakalno disanje, kao i asistirane metode poput neinvazivne ventilacije. Ove
vjezbe pomazu u odrzavanju prohodnosti disnih puteva, poboljSanju kapaciteta pluca i
smanjenju rizika od respiratornih infekcija. Pored vjezbi disanja lijeenje DMD-a obuhvaca
upotrebu kortikosteroida, fizioterapiju, ortopedske intervencije, a u kasnijim fazama asistirano
1 mehanicko disanje. Angazmanom respiratornih miSi¢a kroz ove vjezbe moze se usporiti
proces njihove degeneracije i smanjiti potreba za invezivnim ventilacijskim metodama.
Uspjesna provedba vjezbi disanja i lijeCenja zahtjeva multidisciplinarni pristup i edukaciju
pacijenata i njihovih obitelji. Sveobuhvatan pristup dijagnostici, vjezbama i lijeCenju
omogucuje bolesnicima sa DMD-om bolju kvalitetu Zivota, smanjenje rizika od komplikacija i

produzenje Zivotnog vijeka.

Kljucne rijeci: Duchenneova mis$i¢na distrofija, vjezbe disanja, lijeCenje



Summary

Duchenne muscular dystrophy (DMD) is a progressive neuromuscular disease that severely
impairs respiratory muscle function. Diagnosis of DMD involves genetic testing and muscle
biopsies, while monitoring of respiratory function is done through spirometry and other
respiratory tests. Breathing exercises are crucial for patients with DMD and include
diaphragmatic and thoracic breathing, as well as assisted methods such as non-invasive
ventilation. These exercises help maintain airway patency, improve lung capacity, and reduce
the risk of respiratory infections. In addition to breathing exercises, DMD treatment includes
the use of cortiosteroids, physiotherapy, orthopedic interventions, and mechanical breathing
assisted in later stages. By engaging the respiratory muscles through these exercises, the process
of their degeneration can be slowed down and the need for inventive ventilation methods can
be reduced. Successful implementation of breathing exercises and treatment requires a
multidisciplinary approach and education of the patient and their families. A comprehensive
approach to diagnosis, exercise and treatment enables patients with DMD to have a better

quality of life, reduce the risk of complications and increase their life expectancy.

Keywords: Duchenne muscular dystrophies, breathing exercises, treatment



Popis koriStenih kratica

MD
DMD
CK
EMG
MMT
NSAA
6MVT
ADL
FvC
GBP
TLC
NIV
AFO
MLD

Misiéna distrofija

Duchenne miSi¢na distrofija
Kreatin kinaze
Elektromiografija

Manualni misiéni test

North Star Ambulatory Assessment
Sestominutni test hoda
Aktivnosti svakodnevnog Zivota
Vitalni kapacitet pluca
Glosofaringealno disanje
Ukupni kapacitet pluca
Neinvazivna ventilacija

Ortoza za glezanj 1 stopalo

Manualna limfna drenaza
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1. Uvod

Misi¢na distrofija (MD) je skupina genetickih i klinickih bolesti koje pripadaju u heterogenu
skupinu bolesti. Tijek ove bolesti je progresivan, a glavni klini¢ki znak je misi¢na atrofija [1].
Bolest nastaje zbog mutacije u genima koji su odgovorni za proizvodnju proteina nuznih za
normalnu funkciju misica [2]. Postoje vise razli¢itih vrsta MD: Duchenneova misi¢na distrofija
(DMD), Beckerova misi¢na distrofija, Emery-Drifussova misi¢na distrofija, pojasna misi¢na
distrofija, Facioskapulohumeralna misi¢éna distrofija, distalna miSi¢éna distrofija,
Okulofaringealna miSi¢na distrofija 1 mnogi drugi oblici. Svaka od ovih vrsta ima svoje
specificne karakteristike, ukljucujué¢i dob pojave simptoma, brzinu progresije i koje misi¢ne
skupine su prvenstveno pogodene [3].

Duchenneova misi¢na distrofija (DMD) je tezak oblik misi¢ne distrofije koji se najéesce javlja
u ranoj djecjoj dobi ponajvise kod djecaka. DMD je genetski poremecaj uzrokovan mutacijom
gena na X kromosomu koji kodira protein distrofin [4]. Djeca s DMD-om kasnije po¢inju
hodati, imaju poteskoce prilikom penjanja uz stepenice, tréanju i skakanju te ¢esto padaju. S
vremenom slabost se pogorsava, zahvacajuc¢i misi¢e u gornjim dijelovima tijela, ukljucujuéi
srce 1 diSni sustav §to moze dovesti do ozbiljnih zdravstvenih komplikacija i smanjenje zZivotne
dobi [5]. Dijagnoza DMD-a postavlja se kombinacijom klinickog pregleda, mjerenja razine
kreatin-kinaze u krvi, genetskog testiranja i miSi¢ne biopsije. Trenuta¢no lijek za DMD ne
postoji, a u lijeCenju se koristi terapija kortikosteroida, fizioterapija, ortopedska pomagala i
nove genetske terapije mogu pomoci u usporavanju progresije bolesti i poboljsanju kvalitete

Zivota oboljelih [6].

U ovom radu bit ¢e objasnjeni problemi pojedinca, simptomi, lijeCenje 1 vaznost vjezbi disanja

kod oboljelih od DMD.



2. Duchenne miSi¢na distrofija

Duchenneova misi¢na distrofija je progresivna, teSka i rijetka genetski uvjetovana bolest,
koja se javlja u ranom djetinjstvu. Dominantno pogada djecake, s incidencijom od oko 1 na 3
500 novorodene muske djece [6]. Glavni uzrok DMD-a je mutacija gena za distrofin (DMD
gen) Kkoji je vazan za strukturalni integritet miSi¢nih vlakana, a nalazi na kratkom kraku X
kromosoma [2].

DMD gen je najveci gen u ljudskom tijelu koji daje uputu za stvaranje proteina distrofina.
Distrofin protein se nalazi u misi¢ima koji se koriste za kretanje i u sréanom misicu, takoder
manje koli¢ine distrofina prisutne su i u ziv€anim stanicama [7].

Mutacije koje uzrokuju DMD su raznolike i1 ukljucuju delecije, dupliciranja i tockaste mutacije.
Delecije su naj¢es¢e mutacije koje ¢ine oko 60% - 70% slu¢ajeva DMD-a. Takoder cesto
obuhvacaju vise egzona i rezultiraju gubitkom funkcije distrofina. Dupliciranja ¢ine oko 10%
slu¢ajeva, a ukljucuju dupliciranje dijelova gena Sto takoder dovodi do nefunkcionalnog
proteina. Tockaste mutacije ¢ine 20% - 30% slucajeva i ukljucuju promjene u pojedinacnim

nukleotidima koje mogu rezultirati ranim promjenama u aminokiselinama [8].

2.1. Povijest

DMD prvi put je opisana u 19. stolje¢u od strane francuskog neurologa Guillaume-
Benjamina Duchennea po kojem je bolest dobila ime. Duchenne je 1861. godine objavio svoja
klinicka opazanja o grupi djecaka s progresivnom miSi¢nom slaboS¢u, detaljno je opisao
simptome i tijek bolesti. U svojoj knjizi iz 1855. godine ,,L'Electrisation localisée*, Duchenne
je pruzio temeljito izvjeS¢e o bolesti, ukljucujuéi ilustracije koje prikazuju karakteristi¢ne
znakove mi$i¢ne distrofije [9]. Krajem 20. stolje¢a genetski uzroci DMD-a poceli su se
razjasnjavati s otkricem mutacija u genu DMD koji kodira protein distrofin. Otkri¢e distrofina
1987. godine bilo je revolucionarno za razumijevanje patofiziologije DMD-a i otkrilo je put za
razvoj genetskih i molekularnih terapija [10]. Danas su u tijeku brojna istrazivanja usmjerena
na razumijevanje i lijeenje DMD-a ukljucuju¢i gensku terapiju, terapiju mati¢nih stanica i

razvoj novih farmakoloskih tretmana [11].



2.2. Klinicka slika

Klini¢ki simptomi DMD primjecuju se izmedu trece i pete godine Zivota i bolest u prosjeku
traje 25 godina 1 zavrSava smréu. Razlog smrti najcesce je zatajenje disanja ili nastanak sr¢anih

komplikacija [6].

U ranom djetinjstvu najceS¢e do pete godine zivota dolazi do kaSnjenja u motorickim
prekretnicama. Djeca kasnije poCinju hodati, najcesce s gegaju¢im hodom uz poteskoce s
tréanjem, penjanjem i skakanjem. Javlja se i hod na prstima, Cesti su padovi i javlja se
nesigurnost. Najznacajniji znak ove bolesti je miSicna slabost. Daljnji znakovi su
pseudodistrofija listova koja je uzrokovana nakupljanjem masnog tkiva te kod palpacije listovi
su tvrdi, §to je ujedno vrlo vaZzan znak koji upuéuje na DMD [6]. Kako bolest napreduje
pojavljuju se Cesti padovi bez spoticanja koji su posljedca teze kontrole ravnoteze te prilikom
ustajanja karakteristiCan je obrazac pokreta poznat kao Gowersov znak (Slika 1). Gowersov
znak oznacava potez oteZzanog ustajanja iz ¢uénja kod kojeg se dijete prvo oslanja na podlogu,
zatim o vlastite potkoljenice i natkoljenice kako bi se uspravilo u tzv. ,penjanje uz vlastito

tijelo™ [12].

Slika 1 prikaz Gowersovog znaka

(Izvor: https://puntomarinero.com/images/duchenne-muscular-dystrophy-causes-symptoms_3.jpg)

U ranoj Skolskoj dobi izmedu pete i desete godine Zivota javlja se progresivno slabljenje misica
ruku i nogu, §to znatno oteZava fizicke aktivnosti. KarakteristiCan znak je i peseudohipertrofija
potkoljenica, jer se miSi¢na vlakna zamjenjuju fibroznim i masnim tkivom, poglavito na

potkoljenicama. Izgledom podsje¢a na pove¢anu misi¢nu masu, N0 zapravo zbog propadanja


https://puntomarinero.com/images/duchenne-muscular-dystrophy-causes-symptoms_3.jpg

.....

Zbog slabosti ekstenzora kuka javlja se gegav hod. Napredovanjem simptoma dolazi do
lumbalne lordoze, a da bi se ostvarila ravnoteza, rameni obru¢ se zabacuje prema otraga.
Patelarni refleks gubi se kod prvih klini¢kih simptoma, dok je refleks Ahilove tetive duze
odrzan. Kroz neko vrijeme postupno se javlja kontraktura Ahilove tetive koja dovodi do
ekvinovarusa te hoda na prstima, to¢nije bolesnik se kod hoda oslanja na prednji dio stopala
[13].

U adolescenciji obi¢no izmedu deset i petnaest godina javlja se gubitak sposobnosti hodanja.
Napredovanje bolesti uz neadekvatnu fizikalnu terapiju dovodi do kontraktura zglobova i
smanjene elasti¢nosti misica, do smanjenja opsega pokreta te do fibroti¢nih promjena u
zglobovima [12].U ovoj dobi dolazi do respiratornih poteskoca. Respiratorne funkcije postupno
se pogorsavaju zbog slabljenja respiratornih misica, interkostalnih misica i dijafragme. Zbog
slabosti misi¢a zahvacene su sve respiratorne funkcije, uklju¢ujuéi izmjenu plinova, aktivnost
mukocilijarnog aparata i kontrola disanja tijekom budnosti i sna [14]. Smanjena ventilacija
plu¢a pridonosi nakupljanje sekreta u bronhima te povecava sklonost infekcijama zbog
slabljenja i neu¢inkovitosti mehanizma kaslja. Ceste pneumonije dovode do komplikacija kao
Sto su respiratorno zatajenje, pluéna atelektaza i srcane aritmije izazvane pluénim bolestima.
Slabos¢u pluéne funkcije bolesnici razvijaju simptome umora, jutarnje glavobolje, teSkoce
koncentracije 1 dispneje. Izmedu ostalog ograniCenost disanja i fibroza interkostalnih miSi¢a

dodatno smanjuje mobilnost prsnog kosa [15].

U kasnoj adolescenciji i odrasloj dobi javljaju se pluéne kardioloSke komplikacije. Nedostatak
distrofina u srcu dovodi do razvoja kardiomiopatije, a bitan rizik za razvoj kardiomiopatije
imaju bolesnici s delecijom egzona. Kako osnovna bolest napreduje razvija se progresivna
fibroza miokarda koja dovodi do sréanih aritmija i ventrikularne disfunkcije koje mogu biti
zivotno ugrozavajuce. Uz ventrikularnu fibrilaciju ili tahikardiju, mogu se razviti 1 leprSanje ili
atrijska fibrilacija. Kasnije srce sve teze savladava fizioloska opterecenja te moze doci do
sr¢anog zatajenja. Manifestacije sr€anog zatajenja ukljuCuju gubitak tjelesne mase, umor,
probleme sa snom, smanjenje i nemoguénost podnosenja svakodnevnih aktivnosti.
Ventrikularna disfunkcija, aritmije 1 kardiomiopatija povecavaju sklonost tromba i moguénost

tromboemboliskih incidencija [16].



2.3. Dijagnostika

Dijagnostika DMD ukljucuje nekoliko klju¢nih koraka i metoda kako bi se potvrdila bolest
1 procijenila njena tezina. NajceS¢e postavljanje dijagnoze je u ranom djetinjstvu pojavom
specificnih znakova, primjerice miSi¢na slabost, nespretnost, hod na prstima, otezan hod uz
stepenice i pozitivan Gowersov znak. U slu¢aju pojave nekih od navedenih simptoma bolesnik
je prvo upucéen specijalistu neuropedijatru koji postavlja sumnju na MD. Neuropedijatar
zapocinje sa klini¢kim pregledom uzimajuéi detaljnu anamnezu i fizikalni pregled. Kod
anamneze i fizikalnog pregleda neuropedijatar pregledava povijest bolesti i simptome, kao §to
su kasnjenje u postizanju motorickih vjestina, hodanje na prstima, teskoc¢e pri ustajanju te
procjenjuje misi¢nu snagu i tonus misi¢a [8]. Nadalje slijede laboratorijski testovi te
najznacajniji probirni test za distrofinopatiju koji odreduje razine serumske kreatin kinaze (CK).
Naime razina CK u krvi obi¢no je znatno povisena kod DMD-a te ukazuje na oste¢enje misica.
Vrijednosti CK razlikuju se ovisno o dobi, tjelesnoj aktivnosti te gubitku miSi¢ne mase
uzrokovane boles¢u. Lazno povisene vrijednosti CK mogu se na¢i kod ja¢ih udaraca, nakon
primjene intramuskularne injekcije, izrazitih tjelesnih aktivnosti, kirur§kih zahvata,
elektromiografije (EMG) 1 biopsije misi¢a. Kod nejasnih situacija potrebno je ponoviti
vrijednosti CK oko tri tjedna nakon inicijalne pretrage [13]. Za postavljanje dijagnoze DMD
obavezno je provesti genetsko testiranje da se utvrdi lokacija mutacije i tocan tip. Testovi za
mutacije gena za distrofin mogu potvrditi dijagnozu. To ukljucuje metodu multipleks PCR ili
drugih tehnika otkrivanja duplikacija, delecija ili tockastih mutacija u DMD genu. Pod uvjetom
da se genetskim testovima ne potvrdi dijagnoza DMD-a, tada se provodi biopsija miSica.
Biopsija miSi¢a pripada u histoloSki pregled te uzorak miSi¢a moZe pokazati promjene
karakteristicne za DMD, kao $to je degeneracija i regeneracija miSi¢nih vlakana, povecanje
vezivnog i masnog tkiva i odsutnost ili smanjenje distrofina na imunohistokemijskim bojanjem.
Vazno je napomenuti da miSi¢na biopsija moze provoditi dijagnozu, ali nema mogucnost
lijeCenja jer ne daje informaciju o lokaciji i tipu same mutacije. Nadalje se primjenjuje EMG
koja pomaze u razlikovanju misi¢nih bolesti od neurogenih poremecaja analizom elektricne
aktivnosti misi¢a. Kada su aktivni oni proizvode odredeni elektricni napon koji je
proporcionalan misi¢noj aktivnosti. Zatim se provjeravaju srcane i respiratorne funkcije
pomocu ehokardiografije 1 EKG-a za procjenu srcane frekvencije, jer DMD cesto uzrokuje
kardiomiopatiju. Rade se jos i spirometrija te drugi respiratorni testovi za procjenu funkcije

pluca, jer bolest utjece na disne misice [8].



2.4. LijeCenje

LijeCenje DMD-a obuhva¢a multidisciplinarni tim s ciljem poboljSanja kvalitete zivota
bolesnika te usporavanje progresije bolesti i upravljanje simptomima. Multidisciplinarni pristup
ukljucuje stru¢njake razliCitih podruc¢ja medicine, primjer neurolog, ortoped, kardiolog,
pulmolog, psihijatar, fizijatar, medicinska sestra, radni terapeut, nutricionist i socijalni radnik.
Oni zajednickim angazmanom mogu pridonijeti kvalitetnijem Zivotu malim bolesnicima, ali i
njihovim obiteljima. Roditelji moraju biti zakonski obavjeSteni o trenutanom stanju svog
djeteta, ocekivanom klinickom tijeku bolesti i o primjeni razli¢itth nacina lijecenja,
rehabilitacije te kirurSkih postupaka koji ¢e njihovom djetetu omoguciti §to duzu samostalnost

[13].

2.4.1. Farmakoloska terapija

Farmakoloska terapija ima kljuénu ulogu u upravljanju DMD s ciljem usporavanja
progresije bolesti, smanjenja simptoma i poboljSanja kvalitete zivota bolesnika. U
farmakoloskom lije¢enju DMD-a kortikosteroidi predstavljaju tzv. zlatni standard [8]. Naime
kortikosteroidi prednizon i deflazakort su osnovni lijekovi DMD i $iroko se koriste zbog svoje
sposobnosti da usporavaju progresiju miSi¢ne slabosti. Prednizon poboljSava misi¢nu snagu i
funkciju te produzuje vrijeme hodanja kod djece oboljele od DMD-a. Deflazakort je vrlo sli¢an
prednizonu, ali ima manje nuspojava te su studije pokazale da moze biti jednako ucinkovit kao
prednizon, ali s manjim rizikom od pretilosti i drugih kortikosteroidnim povezanih nuspojava.
Kortikosteroidi ¢esto se primjenjuju dugorocno te mogu imati nuspojave kao Sto su povecana
tjelesna tezina, visoki krvni tlak, oslabljena otpornost na infekcije i problemi s rastom kod djece.

1z tog razloga je vazno redovito pracenje bolesnika i prilagodba doze po potrebi [17].

Ataluren je specifican lijek odobren za lije¢enje DMD-a kod bolesnika s odredenom mutacijom
gena distrofina. Njegovo djelovanje je omoguciti ribosomima da preskoce preuranjene stope
kodone tijekom sinteze proteina te rezultira proizvodnjom funkcionalnog distrofina, klju¢nog
proteina za stabilnost miSi¢nih vlakana. Klini¢ka ispitivanja pokazala su da ataluren moze
usporiti progresiju bolesti i poboljsati miSi¢nu funkciju kod bolesnika s ovom specificnom

genetskom mutacijom [18].



2.4.2. KardioloSka njega

Kardiolo$ka njega je klju¢na komponenta u upravljanju DMD-a. Kardiomiopatija koja
cesto prati DMD moze znacCajno utjecati na kvalitetu zivota i prognozu bolesnika. Redoviti
kardioloski pregledi neophodni su za rano otkrivanje i1 lijecenje sranih komplikacija.
Ehokardiografija i magnetska rezonancija srca preporucuju se za pracenje sréane funkcije.
LijeCenje srcanih problema moze ukljuciti upotrebu lijekova kao §to su ACE inhibitori, beta-
blokatori i mineralokortikoidniantagonisti. Rano uvodenje kardioprotektivne terapije moze
usporiti progresiju bolesti i poboljsati ishod te bolesnici DMD-a trebaju redovito pratiti krvni
tlak 1 sr¢anu frekvenciju kako bi se otkrile potencijalne abnormalnosti [19].

2.4.3. Kirursko lijecenje

Kirursko lijeenje moze biti potrebno za upravljanje komplikacijama koje proizlaze iz
DMD-a. Jedna od ¢estih kirurSkih intervencija kod bolesnika s DMD-om je korektivna
operacija za skoliozu. Operacija skolioze moze pomoci u poboljsanju respiratorne funkcije i
udobnosti sjedenja kod bolesnika. Ostale kirurSke intervencije mogu ukljucivati produZenje
Ahilove tetive kako bi se sprijecile kontrakture gleznja. KirurSke operacije se takoder mogu
koristiti za korekciju kontraktura koljena 1 kukova koje mogu ogranicavati mobilnost i
uzrokovati bol. Primarni ciljevi kirurS§kog lijeCenja su poboljSanje kvalitete zivota i
funkcionalne sposobnosti bolesnika. Pravovremena kirurSka intervencija moZe znacajno

poboljsati ishode 1 smanjiti rizik od daljnjih komplikacija kod bolesnika oboljelog od DMD-a
[8].



3. Progresija bolesti

DMD je teski genetski poremecaj koji se javlja kod djecaka, a karakterizira ga progresivno
slabljenje 1 gubitak miSi¢ne mase. Ovo stanje je rezultat mutacije u DMD genu, koji kodira
distrofin, protein neophodan za odrzavanje strukturnog integriteta misi¢nih stanica. Bez
odgovarajuce koli¢ine distrofina miSi¢ne stanice su sklone oSte¢enjima, $to dovodi do njihove
posturalne degeneracije i smrti. Progresija bolesti moze se podijeliti u nekoliko faza od kojih

svaka ima svoje razli¢ite simptome i komplikacije [8].

U ranoj fazi do pete godine djeca s DMD-om obi¢no razvijaju simptome izmedu dvije ili tri
godine. Prvi znakovi ukljucuju kasno hodanje, poteSkoce pri trcanju ili penjanju po
stepenicama. Karakteristican znak ranih slu¢ajeva je Gowersov znak gdje djeca koriste ruke da
bi se podigla s poda zbog slabosti miSica ispod struka. Tijekom ove faze roditelji Cesto otkrivaju
neobi¢an nacin hodanja kod svoje djece koja Cesto padaju s posljednicnim frakturama
ekstremiteta (u oko 20% bolesnika) i tesko se nose s jednostavnim fizickim aktivnostima u
usporedbi s drugima u svojoj dobnoj skupini. U periodu od $este do dvanaeste godine s ulaskom
djece u skolski uzrast dolazi do izraZenijeg pokazivanja misi¢ne slabosti. Konstantno slabljenje
misSica se §iri od donjih prema gornjim ekstremitetima, Sto rezultira dodatnim ogranicenjem
pokretljivosti. Uglavnom djeca gube sposobnost da samostalno hodaju izmedu osme i devete
godine te postaju zavisna o invalidskim kolicima. Tokom ove faze Cesto se mogu pojaviti
kontrakture, npr. uko¢enje zglobova, pojava skolioza i zakrivljenosti kraljeznice. Ovi problemi
dodatno otezavaju svakodnevne aktivnosti i zahtijevaju specijaliziranu medicinsku njegu I
fizikalnu terapiju kako bi se odrzala §to bolja kvaliteta zivota. U periodu adolescencije i rane
odrasle dobi primjecuje se Sirenje misi¢ne slabosti prema rukama, ramenima i gornjem dijelu
tijela. Respiratorni misi¢i takoder postaju slabiji, §to rezultira problemima sa disanjem i veCom
potrebom za mehanickom ventilacijom. Pojava kardiomiopatije, stanja karakteriziranog
slabljenjem sréanog misSica, Cesta je komplikacija za ovu fazu i moze ozbiljno ugroziti Zivot
bolesnika. Pored tjelesnih simptoma, emocionalne i psiholoske izazove takoder treba
razmatrati, buduc¢i da bolest u znacajnoj mjeri utjeCe na mentalno zdravlje 1 drustveni zivot
oboljelih. U terminalnoj fazi veci dio pojedinaca sa DMD ¢e preminut uslijed respiratornih ili
sr€¢anith komplikacija, bez obzira na napredak u tretmanima i podrSci. Intenzivna medicinska
njega moze produZiti Zivotni vijek, ali bolest ostaje neizljeciva. U ovoj fazi adolescent je na
palijativnoj njezi, pruzanju podrske bolesnicima i njegovoj obitelji kao i unapredivanje kvalitete

zivota kroz kontroliranje simptoma i umanjivanje bolova [8].



4. Fizioterapijska procjena

Fizioterapijska procjena kod DMD-a ukljuc¢uje sveobuhvatnu evaluaciju razlicitih aspekata
funkcionalnosti i zdravstvenog stanja bolesnika [20]. Procjena ukljucuje procjenu miSi¢ne
snage, opsega pokreta, funkcionalne sposobnosti i respiratorne funkcije kako bi se odredila
progresija bolesti i prilagodio terapijski plan [21].

4.1. Procjena opsega pokreta i fleksibilnosti

Procjena opsega pokreta i fleksibilnosti klju¢na je komponenta fizioterapijske procjene kod
bolesnika s DMD-om. Ova procjena pomaze u identifikaciji raznih znakova kontrakture koje
mogu znatno ograniCavati funkcionalnu pokretljivost i dovesti do daljnjih komplikacija.
Mjerenje opsega pokreta provodi se pomoc¢u kutomjera ili goniometra kako bi se kvalificirale
specificne amplitude zglobnih pokreta. Redovito pradenje opsega pokreta omogucéava
pravovremene intervencije za sprjeavanje i lijeCenje kontraktura. Fleksibilnost miSica
procjenjuje se kroz pasivne i aktivne testove istezanja, Sto omoguéava procjenu misSi¢ne
elastinosti 1 identifikaciju podrucja povecanog rizika za skrac¢enje misic¢a. Pravilna procjena i
dokumentacija opsega pokreta i fleksibilnosti pomazu u kreiranju individualiziranih planova

terapije koji su prilagodeni potrebama bolesnika [20].

4.2. Procjena miSi¢ne snage

Procjena miSi¢ne snage je vazna za pracenje progresije. Manualni miSi¢ni test (MMT) Cesto
se koristi za procjenu snage specificnih miSi¢nih skupina kod bolesnika s DMD-om. MMT
ukljucuje procjenu otpora koji pacijent moze pruziti protiv vanjske sile koju primjenjuje
terapeut. Osim MMT-a koristi se jo$ i dinamometrija za kvantitativno mjerenje misi¢ne snage.
Dinamometri pruzaju objektivna 1 precizna mjerenja snage misSic¢a te je posebno korisno za
dugorocno pracenje bolesnika. Procjena miSi¢ne snage takoder moze ukljucivati funkcionalne

testove poput hodnih testova ili testova dizanja s poda koji pruzaju uvid u prakti¢ne sposobnosti
bolesnika [22].

4.3. Procjena funkcionalne sposobnosti

Procjena funkcionalne sposobnosti kod DMD-a klju¢na je za razumijevanje utjecaja bolesti
na svakodnevni zivot bolesnika. Standardni alati kao Sto su North Star Ambulatory Assessment

(NSAA) Cesto se koriste za objektivnu procjenu motorickih sposobnosti kod djece s DMD-om.
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NSAA ukljucuje niz zadataka koji ocjenjuju sposobnosti bolesnika da hoda, tr¢i, skace 1 ustaje
s poda pruzajuéi sveobuhvatni uvid u funkcionalne kapacitete. Osim NSAA Sestominutni test
hodanja (6MWT) koristi se za mjerenje izdrzljivosti i funkcionalne mobilnosti pacijenata s
DMD-om. 6MWT ocjenjuje udaljenost koju bolesnik moze prehodati u $est minuta, $to je vazno
za pracenje progresije bolesti i ucinkovitosti terapije. Funkcionalni testovi takoder se mogu
ukljucivati kod procjene za aktivnosti svakodnevnog zivota (ADL), primjerice oblacenje i

hranjenje te osobna higijena [23].

4.4. Procjena respiratorne funkcije

Procjene respiratorne funkcije kod DMD-a klju¢ne su u ranom otkrivanju respiratornih
komplikacija. Redovito pracenje vitalnog kapaciteta pluc¢a (FVC) preporucuje se kako bi se
pratila progresija respiratorne slabosti. Spirometrija je standardni test koji se koristi za mjerenje
FVC i drugih respiratornih parametara kod bolesnika s DMD-om. Smanjeni FVC moze
ukazivati na pogorSanje funkcije dijafragme i drugih respiratornih misi¢a. Procjena maksimalne
inspiratorne i ekspiratorne snage takoder je vazna za razumijevanje snage respiratornih misica.
Redovite procjene respiratorne funkcije omogucéuju pravovremene intervencije, primjerice
upotrebe NIV-a. Nocna pulsna oksimertija koristi se za otkrivanje hipoventilacije tijekom

spavanja, §to je ¢eS¢a komplikacija kod DMD-a [24].
4.5. Procjena miSi¢nog tonusa reakcije ravnoteze

Misiéni tonus odnosi se na otpornost miSi¢a na pasivno istezanje te je vazno za odrZavanje
kontrole pokreta i posture. Misi¢ni tonus kod bolesnika s DMD-om postepeno se smanjuje kako
bolest napreduje. Smanjenje miSi¢nog tonusa moze dovesti do problema s posturom,
koordinacijom 1 ravnotezom, te se povecava rizik od padova i1 ozljeda. Procjena ravnoteze
postaje iznimno vazna u upravljanju ovom bole$¢u [25]. Bergov test ravnoteze jedan je od
najcescih koristenih testova za procjenu staticke i dinamicke ravnoteZe. Ovaj test ukljucuje 14
zadataka koji ocjenjuju sposobnost bolesnika da odrzi ravnotezu u razliitim situacijama,
primjerice stajanje na jednoj nozi, prelazak iz sjedec¢eg u stojeci polozaj i okretanje za 360
stupnjeva. Rezultati Bergovog testa pomazu u procjeni rizika od padova i odredivanju potrebne
razine u svakodnevnim aktivnostima [26]. Skala motoricke procjene specificno je dizajnirana
za procjenu motorickih sposobnosti kod osoba s neuromuskularnim bolestima ukljucujuci
DMD. Skala motori¢ke procjene sastoji se od 32 zadataka koji su podijeljeni u tri domene:

stabilnost i osnovne motoricke funkcije — D1, fina motorika — D2 i globalna motoricka funkcija
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— D3. Ova skala omogucava pracenje progresije bolesti 1 efikasnost terapijskih intervencija kroz
analizu funkcionalnih sposobnosti bolesnika [25]. Sestominutni test hoda (6MWT)
standardizirani je test koji mjeri udaljenost koju bolesnik moze prohodati u vremenskom
periodu od Sest minuta. Ovaj test daje uvid u funkcionalni kapacitet i izdrzljivost bolesnika.

Kod bolesnika s DMD-om 6MWT Kkoristi se za procjenu hodanja i pracenja progresije bolesti
[23].
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5. Fizioterapija

Fizioterapija je klju¢na komponenta u lijeCenju DMD-a. Glavni cilj fizioterapije je odrzati
funkciju pokretljivosti, odrzati bolju motoricku funkciju, prevencija kontraktura, smanjenje

bolova te poboljsanje kvalitete zivota oboljelih od DMD-a [27].
Fizioterapija kod osoba sa DMD-om podijeljena je u pet faza [20].

U prvoj fazi tj. rana dje¢ja faza njeni ciljevi su odrzavanje miSiéne snage, promicanje
normalnog razvoja motorickih vjestina i prevencija kontraktura. Intervencija ove faze su igre i

aktivnosti za jaCanje mi$i¢a, vjezbe istezanja i savjetovanje roditelja [20].

Druga faza tj. rani Skolski uzrasti, ciljevi su odrzati mobilnost, poboljsati respiratornu funkciju
1 odrZati neovisnost u svakodnevnim aktivnostima. intervencija ove faze su aerobne vjezbe,

respiratorne vjezbe te ortopedska pomagala [20].

Faza tri tj. kasni Skolski uzrast, ciljevi su odrzavanje maksimalne funkcionalne sposobnosti,
upravljanje simptomima slabosti miSica i priprema za tranziciju u odrasloj dobi. intervencija je

vjezbe za jaanje gornjih ekstremiteta, hidroterapije i adaptivna oprema [20].

Faza cetiri tj. rano odraslo doba njeni ciljevi su odrzati kvalitetu Zzivota, upravljanje
komplikacijama i poticanje neovisnosti. Intervencija je kardiovaskularne vjezbe niskog

inteziteta, mobilizacija zglobova i multidisciplinarni pristup [20].

Faza pet tj. kasno odraslo doba, ciljevi su odrZavanje maksimalne funkcionalnosti, upravljanje
simptomima napredne bolesti te pruzanje palijativne njege. Intervencija: pasivne vjezbe,

respiratorna podrska i psiholoska podrska [20].

5.1. Disanje i vjezbe disanja

Disanje je osnovna fizioloska funkcija koja omogucava tijelu unoSenje kisika 1
odstranjivanje uglji¢nog dioksida, odrzavajuc¢i na taj nacin zivot i optimalnu funkciju plu¢ne
¢elije. Ova funkcija je vrlo slozena 1 koristi razli¢ite miSice, organe i procese. Poznavanjem
razli¢itih vrsta disanja omoguc¢ava prepoznavanje normalnih i patoloskih stanja i odredivanje
odgovarajuce terapijske intervencije. Disanje se sastoji od dva osnovna koraka: udah i izdah.
Tijekom udaha dijafragma se skuplja i spusta, a interkostalni miSi¢i se Sire ¢ime se povecava

volumen grudnog kosa te omogucava ulazak zraka u pluca. Izdisaj je obi¢no pasivan korak kod
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kojeg se dijafragma i interkostalni mi$i¢i opustaju, smanjuje se volumen grudnog kosa i zrak

se izbacuje iz pluca [27].

U DMD-u progresivna atrofija dijela respiratornih miSi¢a moze znatno utjecati na disanje.
Glavni respiratorni misici, ukljucujuc¢i medurebrene misiée, dijafragmu i pomoc¢ne respiratore
postaju slabiji kroz neki vremenski period, Sto rezultira smanjenjem funkcionalnim kapacitetom
pluca i smanjenim disanjem. To sve moze dovesti do niza respiratornih tegoba kao Sto su no¢na

hiperventilacija, restriktivna pluéna bolest i infekcija pluca [28].

5.1.1. Respiratorna terapija

Cilj respiratorne fizioterapije je usporiti smanjenje vitalnog kapaciteta, dok fizioterapija
utjeCe na jacanje disnih misi¢a, povecanje dubine disanja, odrzavanje pokretljivosti prsnog
kosa, lakSa odstranjenja sekreta iz pluca i opskrbu plué¢nog tkiva kisikom. U¢inak vjezbi disanja
na jacanje diSnih miSi¢a bolji je u ranoj fazi bolesti, a u¢inkovitije je na misi¢e kojima udiSemo
nego kod misica koji su zaduZeni za izdisanje. Neke od vrsta aktivnih vjezba primjenjuju se
vise u prvoj fazi bolesti kada je snaga miSi¢a u moguénosti izvesti sve pokrete iz ramena, a neke
od vjezbi se provode u svim fazama bolesti 1 po potrebi uz asistenciju druge osobe. Vjezbe se
provode u svim polozajima: u lezeem, sjedeCem i stoje¢em poloZaju. Vazno je pravilno

izvodenje vjezbi, a ne broj ponavljanja te je klju¢ uspjeha u redovitom vjezbanju [29].
51.1.1. 1.vjezba dubokog udaha

Pocetni polozaj je lezeci ili sjededi i bitno je da se bolesnik osjeca ugodno i opusteno.
Vjezba zapocinje s laganim i dubokim udisanjem kod nos. Udahnuti volumen zraka potrebno
je 10-ak sekundi zadrzati. IzdiSe se lagano kroz usta. Preporuka 10-15 ponavljanja, nekoliko

puta dnevno [29].
51.1.2. 2. vjezba disanja forsiranog disanja prsnim kosem

Pocetni poloZaj je leZeci ili sjedeci 1 bitno je da se bolesnik osje¢a ugodno i opusteno. Jedna
ruka je polozena na prsnom koSu, a druga na trbuhu. Vjezba se provodi laganim i dubokim
udahom kroz nos, kod kojeg se kombinira di$ni pokret kroz prsni ko§ 1 trbuh. Zatim slijedi izdah
kroz usta na nacin da se prvo izdiSe opusteno, brzo bez rada misica koji su zaduZeni za izdah,
te slijedi polagano i dugo izdisanje uz produzeni izdah kod kojeg se izgovara slovo S ili F [29].

Vjezba disanja forsiranog disanja prsnim koSem je prikazana na slici 2.
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Slika 2 Prikaz 2. vjezbe disanja forsiranog disanja prsnim kosom

(izvor: https://www.google.com/url?sa=i&url=https%3A%2F%2Fwww.telegram.hr%2Fzivot%
=images&cd=vfe&opi=89978449&ved=0CBEQjRxgFwoTCLjpgIn174cDFQAAAAAJAAAAABAJ)

5.1.1.3.  Vjezba disanja 3a) kombinirane s pokretima ramenog pojasa i ruku

Pocetni poloZzaj je leZeci na ledima. Vjezba se provodi laganim i dubokim udahom kroz
nos. Kod udaha ruke se podizu u abdukciju i vanjsku rotaciju pod pravim kutom. Zatim slijedi
izdah kroz usta i istovremeno se ruke vraCaju u pocetni polozaj [29]. Vjezba disanja 3a)

kombinirane s pokretima ramenog pojasa i ruku prikazana je na slici 3.

Slika 3 Prikaz vjezbe disanja 3a)

(izvor: 1. Kovaé: Rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnika s neuromuskularnim bolestima, EDOK, Zagreb 2004.)
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5.1.1.4.  Vjezba disanja 3b) kombinirane s pokretima ramenog pojasa i ruku

Pocetni polozaj je sjedeci na stolici sa uspravni ledima, kukovi i koljena su pod kutom od
90° 1 stopala su na podlozi ili stojeéi polozaj. Vjezba se provodi laganim i dubokim udahom
kroz nos. Kod udaha ispruzene ruke se podizu iznad glave. Zatim slijedi izdah kroz usta i
istovremeno se ruke vracaju u pocetni polozaj [29]. Vjezba disanja 3b) kombinirane s pokretima

ramenog pojasa i ruku prikazana je na slici 4.

Slika 4 Prikaz vjezbe disanja 3b)

(izvor: vlastita izrada L.D.)

5.1.1.5.  Vjezba disanja 3c) kombinirane s pokretima ramenog pojasa i ruku

Pocetni polozaj je sjedeci na stolici sa uspravni ledima, kukovi i koljena su pod kutom od
90° i stopala su na podlozi ili stojeéi polozaj. Sake su isprepletene i poloZene na zatiljku glave,
iz ovog polozaja laktove treba spojiti i u fazu laganog i dubokog udaha laktovi se Sire do
krajnjeg poloZzaja i osjeta zatezanja u ramenima. Zatim slijedi izdah na usta i laktovi se spajaju
i vracaju u pocetni polozaj [29]. Vjezba disanja 3¢) kombinirane s pokretima ramenog pojasa i

ruku prikazana je na slici 5.

Slika 5 Prikaz vjezbe disanja 3c)

(izvor: vlastita izrada L.D.)
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5.1.2. Tehnike kaslja

Smanjena ucinkovitost kaslja dovodi do slabosti disanja, S§to povecava rizik od
respiratornih infekcija i komplikacija zbog stvaranja plu¢nih sekreta. Da bi se pomoglo
bolesniku s DMD-om da odrzava Ciste diSne puteve koriste se razne tehnike kasljanja: asistirani

kasalj (manualno asistiran kasalj), huff kasalj, glosofarigealno disanje (disanje Zabe) [28].
5.1.2.1.  Asistirani kasalj

Asistirani kasalj je tehnika koja pomaze u u€inkovitijem ¢is¢enju sekreta disnih puteva kod
bolesnika s DMD-om ¢ime se smanjuje rizik od infekcije i poboljSava respiratornu funkciju.
Kako bolest napreduje mis$i¢i koji su ukljuceni u kasalj postaju sve slabiji kod bolesnika s
DMD-om. Potpomognuto iskasljavanje daje dodatnu snagu potrebnu za izbacivanje sekreta,
¢ime se odrzava bolja ventilacija i smanjuju Sanse za respiratorne komplikacije. Potpomognuti
kasalj ukljucuje ruénu pomo¢ terapeuta kako bi se povecao pritisak u prsima i olaksalo

izbacivanje sekreta [28].

Pocetni polozaj bolesnika moze biti sjededi ili leze¢i na ledima. Ako bolesnik sjedi treba ga
poduprijeti kako bi odrzao dobru posturalnu potporu. Pacijent duboko udahne kako bi
maksimalno napunio plu¢a zrakom. U nekim sluCajevima moze biti potrebno Kkoristiti
ventilatore za pomo¢ pri dubokom disanju. Zatim terapeut svoje ruke postavlja ili na donji dio
stjenke prsnog kosa ili na gornji dio trbuha bolesnika. Ruke treba postaviti tako da mogu vrsiti
pritisak na prsni koS tijekom izdisaja. Kada bolesnik pocinje kasljati, terapeut brzo pritisne prsni
kos ili gornji dio trbuha kako bi povecao pritisak i pomogao u izbacivanju sekreta. Ovaj pritisak
treba biti snaZan, ali kontroliran kako bi se izbjegla povreda. Proces se ponavlja nekoliko puta
kako bi se osiguralo potpuno ¢iséenje disnih puteva te bolesnik izmedu svakog pokusaja

iskasljaja treba odmoriti kako ne bi nastao zamor [28].
5.1.2.2.  Huff kasalj

Huffov kaSalj odnosi se na disajnu tehniku koja ukljucuje forsirani ekspiracijski manevar
bez potpunog stiskanja grla i omogucuje kontrolirano oslobadanje zraka kao i eliminaciju
sekreta i1z diSnih puteva. Ova tehnika se Cesto koristi kao alternativa tradicionalnom kaslju,

posebno kod bolesnika kojima nedostaje dovoljan kapacitet za uc¢inkovit kasalj [28].

Pocetni poloZzaj bolesnika je sjedeci sa opustenim ramenima i vratom. Bolesnik duboko udahne
koriste¢i dijafragmu kako bi maksimalno napunio pluéa. Zatim brzo i1 snazno izdahne kroz

otvorena usta uz zvuk ,haha“. Disanje mora biti kratko i kontrolirano sli¢nih zvukova kao da
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pokusava zamagliti ogledalo. Postupak se ponavlja nekoliko puta, ovisno o koli¢ini sekreta koji

izade [28].
5.1.2.3.  Glosofaringealno disanje

Glosofaringealno disanje (GPB), takoder nazvano "disanje zabe", tehnika je disanja s
pozitivnim tlakom koja koristi miSi¢e usta i zdrijela za izbacivanje malih koli¢ina zraka
("gutljaja") u pluca. Sastoji se od tri faze: 1) otvaranje usta tako da zrak ulazi u usnu i zdrijelnu
otvoreni glotis podizu¢i intratorakalni tlak; 3) zatvaranje glotisa kako bi se osiguralo da zrak
ostane zarobljen u plu¢ima. Ove tri faze se ponavljaju nekoliko puta dok se ne postigne ugodno
Sirenje pluca. Poznato je da GPB moze povecati volumen pluéa iznad fizioloskog ukupnog
kapaciteta pluca (TLC), ¢ime se povecava vitalni kapacitet . Posljedica je to povecanja
volumena pluca, ali i intrapulmonalne kompresije plina. Fizioloski ¢imbenici koji ogranicavaju
TLC su uéinak inspiratorne muskulature, koji se brzo smanjuje, i elasti¢ni ekspiratorni (prema
unutra) trzaj pluéa i stjenke prsnog kosa, koji se pojacava. Nasuprot tome, ¢ini se da je TLC
u velikoj mjeri koriste ronioci jer povecava koli¢inu kisika/uglji¢nog dioksida pohranjenog u
tijelu, ¢ime se produljuje njihovo trajanje zadrzavanja daha GPB se takoder moze koristiti kao
terapija za napuhavanje pluca za pomoc¢ ventilacijskoj pumpi kada postane slaba ili oslabljena,
kao u slucaju ozljede vratne kraljeznicne mozdine i/ili neuromuskularnih bolesti
kisika/uglji¢nog dioksida pohranjenog u tijelu, ¢cime se produljuje njihovo trajanje zadrzavanja
daha[ 5, 30, 10].

Pocetni polozaj bolesnika je sjedeci ili lezeci u polozaju sa opustenim vratom i ramenima.
Bolesnik otvara usta 1 uzima malo zraka kojeg zadrzava u ustima koriste¢i misice jezika i grla
kako bi stvorio pritisak koji bi potisnuo zrak niz dusnik do plu¢a. Ovaj postupak ponavlja se
viSe puta, Sest do deset puta, dok se ne postigne Zeljeni volumen zraka u plu¢ima. Nakon §to su

pluca napunjena bolesnik polako izdise [31].

5.1.3. Potpomognuto disanje

Potpomognuto disanje je klju¢na intervencija za odrzavanje adekvatne ventilacije i
poboljsanje Zivotnog standarda bolesnika sa DMD-om. Ova terapija ukljucuje razne oblike
mehanicke podrske disanja kako bi se smanjio napor respiratornih misic¢a i povecala koli¢ina
kisika. Postoje neki nacini kojima potpomognuto disanje moze biti vazno osobama s DMD-om.
Cuvanje normalne ventilacije omoguéava dobar protok kisika kroz pluéa, $to je posebno
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znacajno tokom spavanja kada kontrola nad disanjem postaje smanjena. Smanjenje napora
disnih misi¢a umanjuje rad koji diSni misi¢i moraju da obave, na taj nacin se Stedi energija i
smanjuje umor. Zatim olakSava simptome kao Sto su nedostatak daha ili zamor, ¢ime se

poboljsava kvaliteta zivota bolesnika [28].
5.1.3.1.  Neinvazivna ventilacija (NIV)

Neinvazivna ventilacija (NIV) je klju¢na terapijska metoda za respiratornu potporu i
poboljsanje kvalitete zivota bolesnika s DMD-om. NIV koristi maske koje prekrivaju nos i/ili
usta kako bi proizvela pozitivan tlak zraka (slika 6), omogucujuci uéinkovitiju ventilaciju bez
koriStenja invanzivnih postupaka. Postoji nekoliko kljuénih prednosti za bolesnike s DMD-om
koji su lije¢eni neinvazivnom ventilacijom. Pomaze u odrzavanju odgovaraju¢e izmjene
plinova, posebno tijekom spavanja kada je kontrola disanja smanjena. Smanjeno opterecenje
diSnih miSi¢a ¢ime se sprjeCava pretjerani umor i pogorsanje respiratorne funkcije. Smanjuje

rizik od hiperventilacije, hiperkapnije i drugih respiratornih komplikacija [28].
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Slika 6 Prikaz vrsta maska za neinvazivnu ventilaviju (NI1V)
(izvor: https://www.google.com/url?sa=i&url=https%3A%2F%2Flink.springer.com%2Fchapter%2F10.1007%2F978-3-030-
71298-

3_4&psig=A0vVaw09SpDTZmBPUwW0AJIBzyphjm&ust=1720278504002000&source=images&cd=vfe&opi=89978449&ve
d=0CBEQjRxgFwoTCKie9YGXkIcDFQAAAAAJAAAAABAN)

5.1.3.2.  Invazivna ventilacija

Invazivna ventilacija klju¢no je potrebna u napredovanjima stadija DMD-a, kada
respiratorni misi¢i postanu toliko oslabljeni da bolesnik vise ne moZe adekvatno disati
samostalno. Ovaj pristup tretmana osigurava neprekidnu podrSku disanju, umanjuje opasnost
od hiperventilacije i1 hipoksije te poboljSava kvalitetu zivota bolesnika. Najces¢a metoda

primjene invazivne ventilacije kod pacijenta s DMD-om je kroz trahostomiju. To je kirurski
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zahvat kojim se formira otvor (stoma) na prednjem dijelu vrata kako bi se omogucio pristup
respiratornim putevima i spajanje sa mehanickim ventilatorom. Postupak postavljanja
traheostome: otvor se formira na prednjem dijelu vrata i spaja sa trohejom, u otvor se ubacuje
troheostomska kanila koja se povezuje s mehaniCkom ventilacijom koja preuzima funkciju
disanja [28].

5.1.4. Perkusija

Perkusija ili tapkanje po grudima predstavlja jednu od metoda koja se koristi za pomo¢ u
¢iS¢enju sekreta iz pluca i odrzavanje respiratorne funkcije bolesnika. Kod bolesnika s DMD-
om perkusija pomaze u poboljSanju ventilacije, smanjuje rizik od infekcije i odrzava

respiratornu funkciju [28].

5.1.4.1.  Rucna perkusija

Pocetni polozaj najcesce je sjedeci ili leze¢i, vazno je da bolesnik bude opusten kako bi
tehnika bila kvalitetna. Terapeut oblikuje Saku u Suplju formu, kao da drzi vodu u Saci. Zatim
lagano, ritmic¢no lupka po razli¢itim dijelovima prsnog kosa, prednji, bo¢ni i straznji dio, kako
bi se obuhvatila cijela plu¢a. Lupkanje treba biti dovoljno snazno da mobilizira sekret, ne
previSe jako da izazove nelagodu ili bol. Svaka serija lupkanja traje nekoliko minuta po
segmentu pluéa. Perkusije se obi¢no izvode nekoliko puta dnevno po potrebi bolesnika i

preporuci [28]. Ru¢na perkusija prikazana je na slici 7.

Slika 7 Prikaz ru¢ne perkusije

(izvor: 1. Kovaé: Rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnika s neuromuskularnim bolestima, EDOK, Zagreb 2004.)
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5.1.5. Polozajna drenaza

Polozajna drenaza je primjena odredenih polozaja tijela koriste¢i gravitaciju kako bi se
olaksala drenaza sekreta iz periferije pluc¢a u velike bronhe, tako dolazi do lakseg iskasljaja.
Svaki segment pluca zahtjeva poseban drenazni polozaj Koji Se mora postivati jer omogucava
da promjenom polozaja tijela svaki dio plu¢a bude postavljen u polozaju okomito na velike
bronhe u kojem se odljepljeni sekret usmjerava. Postupci polozajne drenaze provode se u fazi
akutnih respiratornih bolesti. Preporucuje se provodenje nekoliko puta dnevno po 10 minuta.

Postupak zapocinje s drenazom gornjih dijelova tijela, a zatim baznih dijelova pluéa [29].
5.1.5.1.  Drenazni polozaj za apikalni segment gornjeg reznja oba plucna krila

Pocetni polozaj je leze¢i na ledima u polusjede¢em poloZaju s uzdignutim uzglavljem.
Koljena su blago savinuta, a ispred koljena je postavljen jastuk [29]. Drenazni polozaj za

apikalni segment gornjeg reznja oba pluéna krila prikazan je na slici 8.

Slika |

Slika 8 Prikaz drenaznog polozaja za apikalni segment gornjeg reZnja oba plucna krila

(izvor: 1. Kovac: Rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnika s neuromuskularnim bolestima, EDOK, Zagreb 2004.)

5.15.2.  Polozaj za drenazu srednjeg reznja desnog plucnog Krila

Pocetni poloZaj je leze¢i na ledima s glavom prema niZe na jastuku, leZaj je u kosom
polozaju s podignutim podnozjem za 35cm. Trup je zakrenut na nacin da je uzdignuto desno
rame i desni kuk, bolesnik lezi na lijevoj strani tijela. PoCetni poloZaj se postiZze podupiranjem

jastucima [29]. Polozaj za drenazu srednjeg reznja desnog pluénog krila prikazan je na slici 9.
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Slika 9 Prikaz PoloZaj za drenazu srednjeg reZnja desnog pluénog krila

(izvor: https://encrypted-tbn0.gstatic.com/images?q=tbn:ANd9GcTL-
jadUbhn1V4ejBZYyHfeTIZXPjNoC3SB8TeGC20yUwRddnEPNtIVOFj_qvWfCc47w_w&usqp=CAU)

5.1.5.3.  Polozaj za drenazu aplikalnog segmenta donjeg reznja lijevog i desnog
plucnog krila
Pocetni polozaj je leze¢i na trbuhu, ispod trbuha postavljen je jastuk i koljena su blago
savinuta. Ispod potkoljenica je jastuk, a ruke su savinute u visini glave [29]. PoloZaj za drenazu
aplikalnog segmenta donjeg reznja lijevog i desnog plu¢nog krila prikazan je na slici 10.
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Slika 10 Prikaz PoloZzaj za drenazu aplikalnog segmenta donjeg reznja lijevog i desnog pluénog krila krila

(izvor: 1. Kovac: Rehabilitacija i fizikalna terapija bolesnika s neuromuskularnim bolestima, EDOK, Zagreb 2004.)

5.1.5.4.  Polozaj za drenazu posteriornog segmenta donjeg reznja obaju plucnih

krila
Pocetni polozaj je lezeci na trbuhu, s glavom prema nize. Ispod trbuha postavljena su dva
jastuka. Bolesnik se nalazi u ,,presavinutom poloZaju* te prsni ko§, ramena i ruke su savinute
prema dolje i naprijed. Treci jastuk podupire potkoljenice da bi koljena bila lagano savinuta
[29]. Polozaj za drenazu posteriornog segmenta donjeg reznja obaju pluénih krila prikazan je

naslici 11.
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Slika 11 Prikaz polozaja za drenazu posteriornog segmenta donjeg reznja obaju pluénih krila
(izvor:https://www.google.com/url?sa=i&url=https%3A%2F%2Fwww.haber.ba%2Flifestyle%2Fzdravlje%2F840610-
tehnika-za-izbacivanje-sekreta-iz-

pluca&psig=A0vVaw3tMIleZbalGxz06tsZmm9_E&ust=1721396824488000&source=images&cd=vfe&opi=89978449&ved
=0CBEQjRxqFwoTCOiii5HdsIcDFQAAAAAJAAAAABAN)

5.2. Ostali fizioterapijski postupci

5.2.1. Vjezbe istezanja

Kod bolesnika s DMD prisutan je velik rizik za pojavu deformacija i kontraktura.
Prevencija kontraktura ukljucuje svakodnevno provodenje aktivnih ili pasivnih vjezbi istezanja

zglobova, misic¢a i mekih tkiva [13].

Aktivne vjezbe istezanja klju¢ne su za sprjeavanje kontraktura kod osobe oboljele od DMD-
a. Redovite vjezbe istezanja pomazu u odrzavanju fleksibilnosti miSi¢a i zglobova. Istezanje
misSic¢a donjih ekstremiteta, poput tetiva koljena i fleksora kukova, preporuc¢uue se za prevenciju
kontraktura. Cilj aktivnih vjezbi istezanja je odrZavanje raspona opsega pokreta u zglobovima,
Sto je kljucno za mobilnost 1 funkcionalnost. Pravilno izvodenje vjeZbi istezanja moZe smanjiti

bol i poboljsati kvalitetu zivota oboljelih od DMD-a [8].

Pasivne vjeZbe istezanja koriste se kod bolesnika koji nije u stanju samo aktivno izvoditi vjeZbe.
Ove vjezbe izvodi fizioterapeut kako bi se odrzala mobilnost zglobova. Pasivno istezanje
pomaze u sprjeCavanju ukocenosti zgloba i kontraktura. Redovita primjena pasivnih vjezbi
istezanja moze poboljsati cirkulaciju 1 smanjiti rizik od dekubitusa. Cilj pasivnog istezanja je

odrzavanje ili poboljsavanje funkcionalnog statusa bolesnika s DMD-om [22].

5.2.2. Vjezbe snaZenja

JaCanje miSica je klju¢no za odrzavanje funkcionalne sposobnosti kod pacijenta s DMD-
om. Vjezbe za jaCanje miSi¢a mogu poboljSati ili odrzati miSi¢nu snagu $to je vazno za

svakodnevne aktivnosti bolesnika. Programi za jaCanje miSi¢a moraju biti pazljivo planirani
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kako bi se izbjeglo preopterecenje i oSte¢enje misi¢a. Submaksimalne vjeZbe niskog intenziteta
preporucuju se za ocuvanje misiéne snage bez izazivanja umora ili bolova. Vazno je izbjegavati
ekscentricne vjezbe jer one mogu dovesti do oSte¢enja misica kod osobe oboljele od DMD-a.
Redovite vjezbe jacanja miSi¢a mogu usporiti progresiju slabosti 1 poboljsati kvalitetu zivota.
Fizioterapeuti imaju vaznu ulogu u dizajniranju i nadzoru programa vjezbi za ja¢anje misica.
JaCanje respiratornih misSic¢a takoder je vazno za odrzavanje funkcije disanja kod bolesnika s
naprednom DMD. Takoder interdisciplinarni pristup koji ukljucuje ortopeda, fizioterapeuta i

druge stru¢njake moze unaprijediti programe vjezbi za jacanje miSica [8].

5.2.3. Hidroterapija

Hidroterapija je vazna procedura fizioterapije za osobe oboljele od DMD-a jer voda pruza
potporu tijelu, smanjujuéi optere¢enje na misi¢e i zglobove. Vjezbe u vodi omogucuju
izvodenje pokreta koji bi na suhom bili preteski ili bolni za bolesnike. Hidroterapija moze
poboljsati cirkulaciju i pomo¢i u smanjenju edema, $to je Cesti problem kod bolesnika s DMD-
om. Ova terapija doprinosi poboljSanju opceg kardiovaskularnog zdravlja. Takoder
hidroterapija moze poboljsati fleksibilnost i raspon pokreta koji je koristan za odrzavanje
mobilnosti 1 prevencije kontraktura. Plivanje je jedan od naj¢e$¢ih oblika hidroterapije te
omogucuje bolesnicima da koriste cijelo tijelo bez optere¢enja na zglobove. Vjezbe u vodi,
primjerice hodanje ili tr¢anje u bazenu mogu pomo¢i u jaanju miSi¢a 1 poboljSanju
koordinacije. Hidroterapijski tretmani ¢esto upotrebljavaju pomagala poput plutajucih uredaja
1 pojaseva koji pomazu bolesnicima u odrZzavanju pravilnog polozaja i sigurnosti u vodi.
Hidroterapija moze ukljuciti specijalne programe vodene od strane fizioterapeuta koji su

individualno prilagodeni potrebama bolesnika s DMD-om [22].

5.2.4. Ortopedska pomagala

Ortopedska pomagala imaju klju¢nu ulogu u upravljanju simptomima DMD-a. Pomagala
poput ortoza pomazu u stabilizaciji zglobova 1 sprjecavanju deformacija. Ortoze za gleznjeve i
stopala (AFO) koriste se za odrzavanje pravilnog poravnanja stopala i gleZnjeva te za
sprjecavanje kontrakture Ahilove tetive. No¢ne udlage koriste se za istezanje misica tijekom
no¢i te pomazu u odrzavanju fleksibilnosti i sprjeavaju kontrakturu. Invalidska kolica mogu
postati neophodni kako bolest napreduje pruzaju¢i im mobilnost i povecavaju¢i bolesnikovu

samostalnost. Vaznost ortopedskih pomagala:
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e ortopedska pomagala pomazu u odrzavanju funkcionalne pokretljivosti i omogucuju
obavljanje svakodnevnih aktivnosti

e koriStenje ortoza moze smanjiti bol i nelagodu povezanu s nepravilnim poravnanjem
zglobova

e pomagala poput no¢nih udlaga doprinose prevenciji sekundarnih komplikacija kao $to
su kontrakture i deformacije

e invalidska kolica poboljSavaju kvalitetu zivota omogucavajuci bolesniku da ostane

aktivan i sudjeluje u drustvenim aktivnostima

Ortopedska pomagala imaju klju¢nu ulogu u smanjenju optere¢enja na misice i zglobove ¢ime

se pridruzuje vrijeme tijekom kojeg bolesnici mogu ostati pokretni [8].

5.2.5. Limfna drenaza

Limfni sustav je kljuan za odrzavanje ravnoteze tekuéine u tijelu, imunolosku funkciju 1
uklanjanje otpadnih proizvoda iz tkiva. Sastoji se od limfnih ¢vorova, limfnih zila i limfe [32].
Kod osoba oboljelih od DMD-a zbog smanjenog kretanja i progresivnog slabljenja mi$i¢éa moze

do¢i do zastoja limfe i razvoja limfedema $§to dodatno pogorSava stanje bolesnika [33].

Limfna drenaza je njezna masazna tehnika koja stimulira protok limfe kroz limfne zile. Pomaze
u smanjenju edema i poboljsanju cirkulacije [34]. Postoje dvije glavne metode limfne drenaze,

manualna limfna drenaza (MLD) i pneumatska kompresija [35].

Limfna drenaza moze znacajno poboljsati kvalitetu zivota bolesnika sa DMD-om smanjenjem
otoka 1 nelagode, poboljSanjem cirkulacije i smanjenjem rizika od komplikacija kao $to je
infekcija koZe. Vazno je napomenuti da limfna drenaZa nije lijek za DMD te se mora koristiti
kao dio sveobuhvatnog terapijskog pristupa koji uklju¢uje medicinsku njegu, fizioterapiju i
druge intervencije [32].

5.25.1.  Manualna limfna drenaza (MLD)

MLD je rucna tehnika koja ukljucuje njezne ritmicke pokrete usmjerene prema limfnim
¢vorovima. Ova tehnika pomaze u poticanju limfne cirkulacije 1 smanjenju zastoja tekucine.
Kod bolesnika sa DMD-om MLD moze pomo¢i u smanjenju otoka, poboljsanju mobilnosti i

smanjenju nelagode uzrokovane nakupljanjem tekucine [34].
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5.2.5.2. Pneumatska kompresija

Pneumatska kompresija koristi uredaje koji apliciraju intermitetni pritisak na udove
stimuliraju¢i protok limfe. Ova metoda je korisna bolesnicima koji mozda ne mogu redovito
prisustvovati tretmanu MLD. Pneumatska kompresija moze biti u€inkovita u smanjenju edema

i poboljsanju kvalitete Zivota osoba s DMD-om [34].

5.2.6. Edukacija bolesnika

Edukacija bolesnika i njihovih obitelji je klju¢na komponenta sveobuhvatnog pristupa
upravljanju DMD-om. Kroz adekvatnu edukaciju bolesnici i njihove obitelji mogu bolje
razumjeti bolest, koristiti dostupne terapijske opcije i poboljsati kvalitetu zivota oboljelih [8].
Bolesnici i njihove obitelji moraju biti informirani o prirodi DMD-a, njegovoj genetici,
progresiji i o¢ekivanjima simptoma. Ovo omogucava bolje planiranje buduénosti i pripremu za
promjene koje dolaze s progresijom bolesti [36]. Upoznavanje s dostupnim tretmanima kao $to
su kortikosteroidi, fizioterapija, respiratorna terapija i ortopedska intervencija omogucéava
bolesniku da sudjeluje u donosenju odluka o svojoj njezi. Edukacija o pravilnoj primjeni vjezbi
disanja i upotrebi asistiranih uredaja moze znacajno poboljsati funkcionalnost i kvalitetu Zivota
[28]. Edukacija o tehnikama samopomoc¢i pomaze bolesniku da zadrzi $to vecu nezavisnost u
svakodnevnim aktivnostima. Ovo ukljucuje prilagodavanje doma, upotrebu ortopedskih
pomagala i razvijanje vjeStina za samostalno obavljanje osnovnih Zivotnih funkcija [36].
Razumijevanje emocionalnih i psiholoskih aspekata zivota sa DMD-om je klju¢no za pruzanje
adekvatne emocionalne podrSke. Edukacija moZze pomoc¢i obitelji da prepoznaje 1 odgovore na
psiholoske potrebe svojih ¢lanova, ¢ime se smanjuje stres 1 poboljSava emocionalno blagostanje

[18].

25



6. Zakljucak

Ova progresivna bolest misi¢a ne samo da utjece na skeletne misice, ve¢ znac¢ajno narusava
funkciju respiratornih misi¢a te moze dovesti do ozbiljnih respiratornih komplikacija. Vjezbe
disanja koje ukljucuju tehnike poput dijafragmalnog disanja, torakalnog, kao i asistirane metode
kao Sto su neinvazivna ventilacija, igraju klju¢nu ulogu u odrzavanju i poboljSavanju
respiratornog zdravlja kod pacijenta da DMD-om. Pravilna i redovita primjena ovih vjezbi
disanja donosi brojne prednosti u odrzavanju bolje kvalitete Zivota kod bolesnika. Vjezbe
disanja su od velike vaznosti za odrzavanje prohodnosti diSnih puteva i povecanje kapaciteta
pluéa, sto omogucava bolju oksigenaciju tijela. Kroz ove vjezbe bolesnici uce kako efikasno
koristiti svoje respiratorne misice, ¢ime se unapreduje ukupna respiratorna funkcija. Kod osoba
s DMD-om rizik od respiratorne infekcije 1 pneumonije je znatno povecan zbog nemoguénosti
efikasnog uklanjanja sekreta iz pluca. Vjezbe disanja pomazu u mobilizaciji i eliminaciji
sekreta, te se na taj nacin smanjuje rizik od ovih komplikacija. Redovita primjena vjezbi disanja
moze smanjiti potrebu za invezivnom ventilacijskom metodom, kao $to je traheostomija. Time
se smanjuje rizik 1 komplikacija povezana sa ovim procedurama, a bolesnicima se omogucava
bolja kvaliteta zivota. Integracija vjezbi disanja u svakodnevnoj rutini bolesnika s DMD-om
zahtjeva multidisciplinarni pristup. Suradnja izmedu lije¢nika, fizioterapeuta, medicinske sestre
1 obitelji kljucna je za uspjesnu provedbu ovih vjezbi. Takoder vazno je naglasiti da vjeZbe
disanja nisu samo tehnicka rutina, ve¢ su dio sveobuhvatne podrske koja omogucéava
bolesnicima sa DMD-om da zadrze $to bolju kvalitetu zivota. Redovito vjezbanje disanja, kada
se pravilno primjenjuje i kombinira sa drugim terapijskim metodama, moze zna¢ajno poboljsati
funkcionalne kapacitete bolesnika, smanyjiti rizik od komplikacija i doprinosi boljoj prognozi i
duZem Zivotnom vijeku. Vjezbe disanja predstavljaju neizostavan dio sveobuhvatnog pristupa
lijeCenju i podrSci osobama sa Duchenneovom misi¢nom distrofijom. Njihova redovna i
pravilna primjena moZze znatno poboljSati respiratornu funkciju, smanjiti rizik od respiratornih

komplikacija pruzajuéi im Sansu za kvalitetniji 1 duzi Zivot.
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