Distrofia musculara Duchenne

Distrofia musculara Duchenne este cea mai comuna si cea mai
cunoscuta dintre distrofile musculare. Este o boala cu evolutie progresiv
agresiva.

Boala se mosteneste legat de cromozomul X matern la baieti, desi la
peste 30% dintre cazuri reprezinta de fapt noi mutatii. Gena ce determina
aparitia maladiei musculare Duchenne este gena ce codifica sinteza distrofinei,
localizata pe cromozomul Xp21.

® apare la aproximativ 1 din 3500 din noi nascutii de sex masculin, si la 1
din 50 000 000 noi nascuti de sex feminin

e femeile cu o mutatie pe cromozomul X nu vor dezvolta DMD, dar sunt
purtatoare ale bolii.

Aspecte clinice
®intarzierea mersului — apare dupa 18 luni
® caderi frecvente

® mers lordotic leganat. Un mers leganat este de fapt stilul de mers ce
este observat la pacientul cu miopatie proximala. Se caracterizeaza prin:
baza larga de sustinere cu un mers ca de rata cu o faza de leganare,
pelvisul cade de partea piciorului ce este ridicat, accentuarea curburii
anterioare a coloanei lombare (hiperlordoza), pare ca intreg corpul se
leagana.

® Scolioza

= Apare: dupa pierderea ambulatiei/ mersului

= Poate sa fie redusa prin mentinerea mersului $i a ortostatismului
dupa varsta de 17 - 18 ani

e Dificultate la urcarea scarilor

e Semnul Gower: la incercarea de a se ridica de jos copilul incepe cu
ambele maini $i cu picioarele pe podea apoi se ridica cu ajutorul mainilor
Ccu sprijin pe picioare, ,copilul se catara pe el insusi”
® Slabirea muculaturii este simetrica:

= iliopsoas, gluteu si cvadricepsul sunt primii mugchi afectati

= apoi, muschii pretibiali

= apoi, pectoralul si cei ai centurii scapulare

|}

Distributie:
o Proximal > Distal
0 Simetric

o Picioare si brate



Stretching-ul (manevrele de intindere):

Retracturile musculare si ale tendoanelor apar frecvent in distrofile musculare.
Anumiti muschi vor fi afectati mult inaintea celorlati. Primul mugchi atins este
de obicei muschiul triceps sural cu tendonul ahilian la glezna, dar s$i muschii
din jurul coapsei, genunchilor, coatelor si degetelor pot sa fie afectati. Aceste
contracturi pot sa ingreuneze realizarea anumitor migcari i activitati. Un
stretching zilnic ajutda la mentinerea lungimii muschilor s$i pot mentine
articulatiile mobile.

Exista trei tipuri diferite de stretchinguri: pasive, active asistate si autopasive.

Stretching-ul pasiv

Stretching-ul pasiv este baza managmentului recuperarii $i un aspect esential
in cazul oricarui program, la orice etapa si conditie din cadrul bolii. Niciodata
nu este prea devreme sa se introduca stretchingul pasiv. Asa cum sugereaza
si numele, copilul nu participa activ la procesul de stretching. Terapeutul
realizeaza aceste migcari. Stretching-ul pasiv cu miscari incete dar ferme nu
afecteaza articulatiile sau muschii poate sa fie realizat in fiecare zi. Tesutul
muscular contractat si/sau scurtat este intins prin migcari ale articulatiilor pe
cat posibil si cu mentinerea pozitiei pentru cel putin 10 secunde (terapeutul
poate recomanda o perioada mai mare in functie de nevoile copilului).
Executat corect si eficient, stretching-ul pasiv nu determina durere. Anumii
copii pot sa protesteze la inceput i sa repinga terapia dar o data ce le-a fost
castigaa increderea terapia devine o rutina. Poate sa fie de ajutor realizarea
stretching-ului dupa o baie calda si dupa masajul muschilor ce urmeaza sa fie
intingi.

Se aseaza copilul intr-o pozitie comfortabila cu articulatiile ce nu se lucreaza
intr-o pozitie stabila. Copilul trebuie sa fie complet relaxat si nu trebuie sa faca
nici 0 migcare activa sau sa se opuna stretching-ului. Daca stretching-ul este
realizat prea repede, copilul cel mai sigur se va opune miscarii. Se incepe cu
blandete si gradat, se creste pana la amplitudinea maxima posibila, fara a
provoca durere. Trebuie evitate intinderile exagerate.



STRETCHING-UL MANUAL PENTRU
TENDONUL AHILEAN

Pozitie

* Copilul in decubit dorsal

* Se sustine cu mana calcaiul

+ Talpa este sustinuta de antebratul
terapeutului

« Stabilizare deasupra genunchiului cu
cealalta mana

Stretching-ul

« Se impinge cu fermitate in jos cu
antebratul planta copilului. Se mentine
genunchiul intins.

« Stretchingul trebuie sa se simta la nivelul
gambei, posterior.

Instructiuni speciale

Daca se simte rezistenta stretching, indoiti genunchiul si flectati posteri
planta.

Plasati un suport sub genunchi pentru a preveni hiperextensia.

STRETCHING MANUAL PENTRU
ISCHIOGAMBIERI

Pozitie

* Copilul este in decubit dorsal

* Aseaza glezna pe umarul terapeutului (ca
in fotografie)

+ Se mentine nemigcat piciorul opus cu o
mana

« Se mentine genunchiul de lucrat cu
cealaltda mana

Stretching-ul

 Aplecarea inainte folosind aceasta |
migcare pentru a realiza stretchingul regiunii
posterioare a coapsei

* intinderea trebuie sa se simta la nivelul
musculaturii  in regiunea posterioara a
coapsei.

STRETCHINGUL FLEXORILOR COAPSEI
(inclusiv fascia lata)

Pozitie

* Copilul este in decubit ventral

+ Se prinde genunchiul flectat in mana

* Glezna se aseaza pe antebratul
terapeutului

» Se aseaza o mana pe zona sacrala
Stretching




« Se trage genunchiul in sus s$i catre
celalalt picior in timp ce se aplica impinge
cu forta la nivelul bazinului.

« Stretchingul este simtit la nivelul bazinului
si partea externa a coapsei

Se repeta si pentru cealalta parte

TRACTUL ILIOTIBIAL
(STRETCHING MANUAL IN
DECUBIT VENTRAL)

Pozitie

* Copilul este in decubit ventral

« Se prinde cu méana la nivelul
genunchiului piciorul cu care se va
lucra

* Pelvisul si trunchiul se stabilizeaza si
se mentin drepte cu ajutorul
genunchiului $i mainii

Stretching

» Se ridica piciorul in sus

« Se trage un picior peste celalalt

» Se aplica o presiune pe fese pentru
a mentine pelvisul fixat

* Intinderea se simte pe partea externa a
coapsei

STRETCHING MANUAL AL
ILIOPSOASULUI IN DECUBIT
LATERAL

Pozitie

* Copilul este in decubit lateral cu
membrul inferior de pe saltea indoit

* Membrul inferior ce trebuie la care
se lucreaza cu genunchiul intins

» Se stabilizeaza pelvisul cu mana si
genunchiul

Stretching

« Se duce membrul inferior spre
posterior cat se poate de mult

» se impinge in jos genunchiului cu o
presiune ferma




STRETCHING-UL ADDUCTORILOR
SOLDULUI IN DECUBIT LATERAL

Pozitia

» Copilul este in decubit lateral cu membrul
inferior

de pe saltea indoit

* Se mentine ca in fotografie

* Se prinde genunchiul cu mana

+ Cealalta mana a terapeutului aplica o
presiune la

nivelul fesei

* Se stabilizeaza pelvisul cu genunchiul
Stretching

» Se migca membrul inferior de deasupra in
sus pana cand se simte intinderea la nivelul
musculaturii adductoare.

EXTENSORII COAPSEI

Pozitionare

* Copilul este in decubit dorsal

» Stabilizarea coloanei lombare
Stretching

« Se impinge in sus genunchiul
piciorului pe care se face stretching-ul
iar celalalt se mentine ca in fotografie
 Stretching-ul trebuie sa se simta la
nivelul regiunii fesiere

STRETCHINGUL COTULUI

Pozitia

* Copilul este in decubit dorsal sau asezat
pe scaun

* Palma priveste in sus

*+ O mana sustine articulatia umarului sau
antebratul

* cealalta pe pumn si mana, executa
intinderea




STRETCHINGUL ANTEBRATULUI (PRONATORII)
Pozitia

+ Se tine bratul copilului ca in
fotografie

* Se stabilizeaza incheietura mainii

* Se stabilizeaza cotul

Stretching

* Usor se rasuceste palma in sus
pozitie in care se simte intinderea

FLEXORSII LUNGI Al DEGETELOR
Pozitie

« Se sustine palma copilului,
mentinand degetele drepte

+ Se mentine degetul mare al mainii
intr-o parte

* Se sustine incheietura

Stretching

* Usor se indoaie incheietura $i mana
pana se simte intinderea la nivelul
antebratului

Auto-stretchingurile (AUTOPASIVE)
Auto stretchingurile, aga cum sugereaza si numele, sunt intinderi musculare p
care copilul le invata si le face singur apoi. Sunt eficiente in cazul copiilor car
inca merg si sunt deosebit de folositoare pentru glezne, genunchi $i coapse.

AUTO-STRETCHING PASIV PENTRU
TENDONUL ACHILIAN

Pozitie

« In ortostatism cu fata la spalier

* Copilul sta pe cu varfurile picioarelor pe
prima bara

Stretching

* Mentine genunchii intingi

* Mentine calcaiele pe podea

* intinderea trebuie sa se simta pe partea
posterioara a gambelor




STRETCHING PASIV
PENTRU REGIUNEA POSTERIOARA A COAPSEI
Pozitie

» Asa cum se vede in fotografie

» Genunchiul trebuie sa fie cat mai drept
posibil si piciorul orientat extern

* Regiunea lombara a coloanei sa fie
dreapta

« Sa stea cu soldurile lipite de perete
Stretching

« Stretching-ul creste prin aplecarea inainte
+ Stretching-ul este simtit la nivelul
musculaturii posterioare a coapsei

AUTO- STRETCHING PENTRU MUSCHII
REGIUNII POSTERIOARE A COAPSEI
Pozitie

* Copilul este asezat pe spate in
apropierea cadrului ugii

*+ Aseaza piciorul pentru care
realizeaza stretchingul pe perete cu
genunchiul usor intins si bazinul in
apropiere de perete

+ Celalalt picior este mentinut intins
Stretching

+ Se intinde genunchiul pana se simte
extensia in zona posterioara

Streching activ asistat

Stretchingul activ asistat este realizat de catre terapeut in timp ce copilul ajut
migcarea. Cand o articulatie devina contractata, tesutul contractat are un efe:
negativ pe grupul muscular opus caruia f1i Tngreuneaza functionare:
Stretching-ul activ asistat poate determina intinderea muschilor i este in mo
deosebit deajutor pentru glezna. In timp ce se intinde tendonul ahilian, spr
exemplu, copilul extinde degetele. Cu cat se lucreaza mai mult impreuna, c
atat va fi mai eficient stretchingul. Acesta forma de stretching face ca timpul s
treaca mai repede si face ca stretchingurile sa fie mai putin plictisitoare pentr
copil.



STRETCHING ACTIV TRICEPS
ORTOSTATISM
(GASTROCNEMIUS)

Pozitie

« Stand cu fata la perete

* Piciorul din spate ramane intins

» Calcaiul pe podea

* Genunchiul intins

* Degetele perpendicular pe perete
Stretching

* Aplicare Tnainte in timp ce se simte intinderea la nivelul posterior al coapsei $i

pulpei

DIN ORTOSTATISM STRETCHING
ACTIV AL PULPEI (MUSCHIUL SOLEAR)
(SOLEUS)

Pozitia

« Stand cu fata la perete cu ambii genunchi
indoiti si cu piciorul ce trebuie intins inapoi
Stretching

* Aplecare spre perete, se ghemuie incet
in timp ce realizeaza intinderea la nivelul
zonei inferioare a gambei $i a piciorului.

Exercitiile de respiratie

Exercitiile de respiratie devin importante cu cat scade activitatea fizica a
copilului. Cand inspiram, muschii ridica coastele in sus si in afara, crescand
astfel volumul toracic. Apoi aerul intra cu viteza in plamani sa ocupe spatiul
nou creat. Atunci can expiram musculatura se relaxeaza si aerul este impins in
afara prin elasticitatea plamanului. Folosim muschii expiratori doar atunci cand
fortam iesirea aerului din plamani si tugim. Cu timpul musculatura respiratorie
slabeste la copii si tinerii cu distrofie Duchenne, acesta determinand o scadere
a posibilitatii existentei unui inspir si expir eficace. Este mult mai dificil sa
tuseasca si sa elimine mucusul de la nivelul pulmonar, ceea ce afecteza nivelul
de oxigen din organism si creste probabilitatea aparitiei infectiilor pulmonare.
Eficienta antrenarii muschilor respiratori la copii cu distrofie Duchenne este
privita diferit de cercetarile din domeniu, unele sugerand ca anumite dispozitive
ce produc/introduc rezistenta in respiratie precum un spirometru stimulent pot
sa fie de folos. Sigur, nu este un mod de a respira asupra caruia sa ne
indreptam total atentia. Este deasemenea de ajutor sa se incurajeje copilul sa
joace cu un instrument muzical de suflat, sa se inregistreze sau sa faca parte
dintr-un grup muzical. Copii mici pot sa umfle baloane in joaca pentru a
exersa.
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