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Postepowanie rehabilitacyjne w chorobach nerwowo-miesniowych

Choroby nerwowo-miesniowe

Choroby nerwowo-miesniowe, w tym obejmujgce rdzen kregowy, korzenie ner-
wowe, nerwy obwodowe, ptytke nerwowo-miesniowg, stanowia olbrzymia grupe
choréb. Mozna je podzieli¢ na neurogenne, miopatie i choroby uszkadzajace ptytke
nerwowo-miesniowq [1]. Objawy majgce przyczyne nuerogenng, miogenng czy obie
wymienione przenikajg sie wzajemnie w chorobach zaliczanych do wspdlnej grupy
choréb nerwowo-miesniowych.

Wsréd nich wyrézni¢ mozna rdzeniowy zanik miesni (spinal muscular atrophy, SMA),
ktoéry jest wynikiem uszkodzenia komérek rogéw przednich rdzenia kregowego.
Patogeneza SMA zwiazana jest z 18 aktualnie znanymi genami oraz 4 loci geno-
wymi [22]. Na skutek dziedziczonej autosomalnie recesywnie delecji w obszarze
eksonu 7 lub 7 i 8 genu SMN (survival of motor neuron), wystepujacego na pigtym
chromosomie powstaje najczestsza postac tej heterogennej grupy choréb w posta-
ci dzieciecego i mtodziericzego dosiebnego rdzeniowego zaniku miesni. Czestos¢
wystepowania SMA wynosi 1-5:10 000 urodzen. Diagnostyka oparta jest na badaniu
klinicznym i przede wszystkim molekularnym [2, 22].

SMA obejmuje:

» chorobe Werdinga-Hoffmana, SMA1 - najciezsza posta¢, charakteryzujacy sie
zanikiem miesni miedzyzebrowych, drzeniami peczkowymi na jezyku, palcach
rak, zanikiem odruchéw gtebokich, ostabieniem sity miesniowej i wiotkoscia,
ktéra uniemozliwia kontrole gtowy i powoduje utozenie niemowlecia w pozycji
zaby; dzieci z SMA umierajg bardzo wczesnie, okoto 2-4 roku zycia. Jesli poczatek
choroby nastapi w wieku 3-6 miesiecy oraz jesli stosowana jest inwazyjna lub
nieinwazyjna metoda oddechu wspomaganego dzieci z SMA1 przezywajg nawet
kilkanascie lat [1, 22];

= SMA2 - poczatek choroby pojawia sie okoto 18 miesigca zycia; wystepuja liczne
przykurcze miesniowe powodujace znieksztatcenia strukturalne zwtaszcza w ob-
rebie kregostupa i klatki piersiowej, rozwéj ruchowy jest bardzo zaburzony, dzieci
0siggaja umiejetnos¢ samodzielnego przyjmowania pozycji siedzacej i siedzenia,
ale nie umiejg wstac i utrzymac pozycji pionowej;

» SMAS3 - najtagodniejsza z SMA, pojawia sie po 18 miesigcu zycia; dzieci potrafig
samodzielnie przyjac pozycje stojaca, a nawet chodzi¢; SMA3 podzieli¢ mozna na:

SMA
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Miastenia — objawy

- SMA3a - dzieci po kilku latach trwania choroby tracg umiejetnos¢ chodzenia,

- SMA3b - rozpoznawana po 3 roku zycia; dzieci posiadajg zdolnos¢ chodzenia
przez wiele lat [2];

» SMAO - postac¢ wrodzona; w 30-36 tygodniu cigzy, mamy rejestrujg ograniczenie
ruchéw ptodu. Dzieci po urodzeniu ocenione zostajg bardzo nisko w skali Apgar.
Maja ciezka niewydolnos$¢ oddechowg, ktéra stanowi najczestsza przyczyne
Smierci. Dzieci z SMAO prezentujg hipotonie, brak typowych reakcji odrucho-
wych, zaburzenie ssania i potykania oraz uboga lub znikoma aktywnos¢ ruchowa.
Maja wady serca .

» SMA4 - postac¢ dorostych; objawy stwierdzane sq w zyciu dorostym - w trzeciej
dekadzie zycia, w postaci ostabienia sity miesniowej, trudnosci w poruszaniu sie
po schodach, wstawania z pozycji kucznej i zaburzen réownowagi [22].

Leczenie: aktualnie podejmuje sie kroki w kierunku leczenia komaérkami macierzysty-
mi, a takze préby leczenia substancjami wptywajacymi na dziatanie genu SMNT1. Jed-
nakze nadal najczesciej stosowanymi préobami leczenia s3: metody wspomaganego
oddechu, zaopatrzenie ortopedyczne, dieta, postepowanie fizjoterapeutyczne [22].

Miastenia jest autoimmunologiczng choroba nerwowo-miesniowa charakteryzujaca
sie meczliwoscig miesni i ostabieniem ich sity. Objawy sg bardzo charakterystyczne:

= opadanie powiek,

» podwdjne widzenie,

» trudnosci w spozywaniu pokarméw,
" mowa nosowa,

= ostabienie mimiki twarzy,

= opadanie gtowy (rzadziej),

» zaburzenia oddychania,

= trudnosci z chodzeniem [1, 3].

Symptomy uzaleznione sg zatem od miejsca, ktére zostato zajete procesem choro-
bowym badzZ maja charakter uogélniony.
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