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ABSTRACT
Forms of movement activity in patients with progressing muscle dystrophy

The main point of this paper is to show different forms of movement activity of patients with
progressing muscle dystrophy at different stages of Duchenne’s disease. In the first stage
of disease, it is advised to do movement exercises aimed at improving locomotion as well as
general efficiency, for example Nordic Walking in different terrain conditions. The second
stage of the disease comprises patients who are not able to walk and use wheelchairs.
Movement exercises concentrate on wheelchair driving skills improvement as well as
games and activities with the usage of active recreational equipment. In the third stage
movement activities concentrate on sustaining and improving physical activities in the
range of everyday activities, for example: going to the toilet, washing, putting on clothing,
preparing food, etc. The fourth stage — movement activities are used to prevent joint/muscle
cramps, by doing exercises in a water environment, upright parapodium, etc. Stage five
means prevention of air-passages infections by activating the chest muscles and diaphragm
in a form of supported breathing exercises with resistive breath out and usage of respira-
tors in the home therapy supporting breathing process. The paper underlines an important
role of movement activities in different stages of disease process which contribute to im-

prove the quality of life of patients with progressing muscle dystrophy.
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WPROWADZENIE

Mija 150 lat od chwili, gdy francuski neuro-
log Guillaume Benjamin Amand Duchenne
po raz pierwszy opisat przypadek postepu-
jacego i nieodwracalnego zaniku migsni
(1860 r.). Dystrofia mie§niowa postepujaca
(Duchenne muscular dystrophy — DMD)
jest chorobg genetyczna powodujaca zanik
miesni z niedoboru dystrofiny [1]. Zadaniem
dystrofiny jest stabilizacja komorki mies-
niowej w czasie skurczu i rozkurczu migsni.
Odpowiada ona réwniez za utrzymanie wtas-
ciwej homeostazy wapnia komoérki [2].

OBJAWY DYSTROFII MIESNIOWE]
POSTEPUJACE]

Choroba ma charakter postepujacy. Pierwsze
objawy ujawniaja sie pomiedzy 3. a 10. r.z.
dziecka. Obejmuja op6zniony rozwoj rucho-
wy, kaczkowaty chod, ktopoty z bieganiem

i chodzeniem po schodach. Chorzy maja
trudnosci z podnoszeniem si¢ z pozycji ni-
skich, wspinajac si¢ rekoma po wtasnych
udach (tzw. manewr Gowersa) [3]. Charak-
terystyczne symptomy to pseudohipertro-
fia mie$ni tydek (tzw. tydki gnoma) i hiper-
lordoza ledZzwiowa. W wyniku przykurczu
miesni pasma biodrowo-piszczelowego i Scie-
gna Achillesa zaburzona zostaje mechanika
utrzymania postawy ciata. Na skutek samo-
istnej kompensacji i tzw. mechanizmu Put-
tiego, ktory pozwala na blokowanie stawow
kolanowych w przypadku niewystarczajacej
sity miesni czworogtowych oraz przeniesie-
nia srodka ciezkosci ciata w tyt, osoby te
przez pewien okres mogg jeszcze chodzic.
Jednak coraz czestsze upadki i trudnosci
Z powstawaniem sprawiaja, ze zmuszone s3
poruszac si¢ za pomoca wozka inwalidzkiego
z udziatem sity ramion. Kolejne stadium cho-
roby sprawia, ze wskutek zaniku miesni obre-
czy barkowej ich lokomocja odbywa si¢ na
wozku z napedem elektrycznym. Problemem
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stajg sie proste czynnosci, takie jak samo-
dzielne spozywanie positkéw, ubieranie sig,
toaleta itp. Towarzyszacymi objawami w tej
jednostce chorobowej moga by¢ kardiomio-
patia oraz uposledzenie umystowe. Wigkszos¢
0s6b z dystrofia migSniowa postepujaca
umiera przed 30. r.z. w wyniku niewydol-
noéci oddechowej i/lub zaburzen krazenio-
wych - hiperkapnii [4].

ZNACZENIE AKTYWNOSCI
RUCHOWE]J OSOB Z DYSTROFIA
MIESNIOWA POSTEPUJACA

Progresywny charakter dystrofii mie$niowej
pociaga za soba liczne dysfunkcje w zakresie
zaburzen postawy ciata (skolioza), przykur-
cz6éw stawowo-migSniowych, pogarszajacej
sie lokomocji, utraty zdolnosci samodziel-
nego poruszania si¢, a w koficu powaznych
ktopotéw w oddychaniu i uktadzie kraze-
nia [5].

W celu spowolnienia postepu choroby
i utrzymania jak najdtuzej mozliwosci samo-
dzielnej egzystencji, od chwili ustalenia diag-
nozy nalezy wdrozy¢ rézne formy aktyw-
nosci ruchowej. Aktywnos¢ dostosowana
do kolejnych faz rozwoju choroby spowal-
nia procesy wtoknienia i zaniku migsni oraz
op6znia powstawanie przykurczéow. Defor-
macja postawy ciata, a zwtaszcza klatki pier-
siowej, oraz skrzywienie boczne kregostupa
sa powodem czestych infekcji drog odde-
chowych. Stan taki ma miejsce w ostatnim
stadium choroby, dlatego istotne znaczenie
maja ¢wiczenia oddechowe, pozycje drena-
zowe, nauka efektywnego kaszlu i odksztu-
szania wydzieliny z drzewa oskrzelowego.

FORMY AKTYWNOSCI RUCHOWE]
STOSOWANE U OSOB Z DYSTROFIA
MIESNIOWA POSTEPUJACA

W zwigzku z progresywnym charakterem
procesu chorobowego nalezy poszukiwac
i wprowadzac takie formy aktywnosci ru-
chowej, ktore po pierwsze — nie beda szko-
dzi¢, a po wtoére — bedg poprawiac i podtrzy-
mywaé kondycje pacjentow. Nie mozna

Ryc. 1. Sposéb poruszania si¢ osoby z dystrofig
w poczqtkowej fazie zaburzesi lokomocji

. E A | o -
Ryc. 2. Osoba z dystrofig podczas treningu
chodu z nordic walking w warunkach zimowych

zapominac, ze zbyt intensywny trening z nie-
dostosowanymi do mozliwosci chorego ob-
cigzeniami moze powodowac przyspieszanie
degeneracji widkien miesniowych [6], a roz-
sadne dawki ruchu ja spowolniaja, a tym sa-
mym poprawiaja komfort i jakos¢ zycia cho-
rych. Dlatego w r6znych okresach rozwoju
choroby ze wzgledu na cel, jaki chce sie osiag-
na¢, wykorzystuje si¢ inne zajecia ruchowe.

W pierwszym stadium zaawansowania
choroby, gdy wystepuja trudnosci w chodze-
niu, proponuje si¢ ¢wiczenia doskonalenia
chodu, poprawy rownowagi ciata oraz ogol-
nej sprawnosci (ryc. 1). Aby zmieni¢ stereo-
typ chodu, poprawi¢ pracg obreczy barkowej
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i biodrowej oraz rak, dobrze jest wprowa-
dzi¢ nordic walking. Zastosowanie dwéch
dodatkowych punktéw podparcia sprawia,
ze chod staje sie pewniejszy i bezpieczniej-
szy, utatwia utrzymanie rbwnowagi i kon-
trole ciata (ryc. 2).

W drugim stadium choroby pacjenci prze-
staja chodzi¢ i s3 zmuszeni do lokomocji
z uzyciem wozka inwalidzkiego. W tej fazie
rozwoju choroby celem zaje¢ ruchowych jest
doskonalenie jazdy na wozkach (ryc. 3), na-
uka pokonywania barier architektonicznych
oraz elementy gier i zabaw z uzyciem sprzetu
do aktywnej rekreacji.

Kolejne stadium choroby niesie utrate sity

C oyt -
i sprawnosci manualnej chorego. Osoby z dys- Ryc 3. Trenmg ]azdy na wozku osoby
trofia w tej fazie jej rozwoju nie sg w stanie z dystrofiq w warunkach terenowych

samodzielnie porusza¢ sie na wozku. Srod-
kiem lokomocji najczesciej jest wozek z na-
pedem elektrycznym. Problemem stajg sie
proste czynnosci, takie jak toaleta, ubieranie
sie, sporzadzanie i spozywanie positkow itp.
Celem aktywnosci ruchowej w tym okresie
jest podtrzymanie i doskonalenie sprawnosci
funkcjonalnej w zakresie czynnosci dnia co-
dziennego (activities of daily living — ADL).
Wazna kwestia jest tez zapobieganie przy-
kurczom stawowo-miesniowym. Oprocz ¢wi-
czen biernych i wspomaganych istotng role
ma do odegrania codzienny trening stania
w parapodium (ryc. 4). Ta forma biernej pio-
nizacji korzystnie oddziatuje na wszystkie
uktady organizmu: krazeniowo-oddechowy,
kostno-stawowy, pokarmowy, moczowy oraz
poprawia nastrdj psychiczny chorego [1, 7].

Czwarte stadium choroby wiaze si¢ z dal-
sza degradacja psychofizyczng i dysfunk-
cjami. Proces chorobowy wywiera bowiem
wplyw na osobowos¢ pacjenta, na jego psy-
chike, emocje, myslenie, mowe itp. W tym
okresie potrzebna jest pomoc innych spe-
cjalistow, takich jak psycholog, logopeda,
pedagog, dietetyk. Sposr6d form aktywnosci
ruchowej zalecana jest hydroterapia. Cwi-
czenia w basenie, ptywanie, odciazenie, jakie
daje Srodowisko wodne, przynosza wiele
pozytywnych efektéw (ryc. 5). W cieptej wo-
dzie tatwiej wykona¢ ruchy, nawet jesli ma -
si¢ do czynienia z przykurczami migsnio- Ryc. 5. Cwiczenia w wodzie jako atrakcyjna
wyml Latwiej tez jest pI'OWZidZié cwicze- iaktywna forma ruchu poprawiajgca
nia oddechowe. funkcje wielu uktadow organizmu

Ryc. 4. Osoba z dystrofiq podczas treningu
przybierania pozycji pionowej w parapodium
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Ryc. 6. Osoba z dystrofig w trakcie
nieinwazyjnej wentylacji zastepczej

W piatym stadium rozwoju choroby do-
chodzi do zwiéknienia migsni oddechowych
miedzyzebrowych i zwigkszania si¢ skolio-
zy. Powoduje to ograniczenie ruchomosci
klatki piersiowej i zwigkszenie oporéw w dro-
gach oddechowych. Oprocz czynnikéw ob-
turacyjnych moga dotaczac si¢ zaburzenia
krazeniowe w postaci hiperkapnii. Powo-
dem powiktan kardiologicznych jest roz-
wijajaca si¢ kardiomiopatia rozstrzeniowa.
Wystepuja zaburzenia mowy i potykania.
Zaburzenia krazeniowo-oddechowe daja
o sobie zna¢ najczesciej w trakcie odpoczyn-
ku nocnego. Pojawia si¢ niepokdj chorego
przed zasypianiem, uczucie braku powie-
trza, krotki oddech, lek itp. W celu niedo-
puszczenia do ostrej niewydolnosci kraze-
niowo-oddechowej, ktéra moze zakonczy¢
sie obrzegkiem ptuc, zapaleniem ptuciobrze-
kiem koniczyn dolnych, wprowadza si¢ nie-
inwazyjna wentylacje zastepcza (non-inva-
sive ventilation — NIV) (ryc. 6). Respirator
zastosowany w warunkach domowych ma
utatwi¢ zasypianie, stworzy¢ poczucie bez-
pieczenstwa podczas odpoczynku nocnego,
a tym samym poprawi¢ komfort i jakos¢
zycia os6b z dystrofia [8-11]. Ostabienie
mig$ni oddechowych prowadzi do niedo-
statecznego oczyszczania drzewa oskrzelo-
wego z zalegajacej wydzieliny, a to stanowi
zrédlo infekcji. Stosuje si¢ ¢wiczenia odde-
chowe z naukga efektywnego kaszlu i odkrztu-
szania, uktadanie w pozycjach drenazowych
oraz oklepywanie i wstrzasanie klatki pier-
siowej [5, 12].

PODSUMOWANIE

Postepujacy zanik migs$ni to najczesciej spo-
tykana postac dystrofii. Jak dotad nie zna-
leziono skutecznej metody jej leczenia. Je-
dynym sposobem wydaja sie nowoczesne
metody i formy aktywnosci ruchowej. Po-
zwalaja one wydtuzy¢ zdolnos$é chorych
z dystrofia do samodzielnej egzystencji oraz
poprawi¢ jakos¢ i standard ich zycia. Dzieki
systematycznemu treningowi i podtrzymy-
waniu sprawnosci funkcjonalnej wiekszo$¢
tych os6b moze realizowac si¢ zawodowo
i prywatnie.
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