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DISTROFIA MUSCULARA




DISTROFIILE MUSCULARE (DMP)- generalitaiti

Definitie: afectiuni cu evolutie progresiva, Interesand
musculatura voluntara prin slabiciune musculara crescanda
si plerdere a fortei motorii voluntare la nivelul muschilor
afectati.

- Maladii genetic determinate, Tn raport cu o alterare
primitiva a fibrelor musculare, care se distrug progresiv;

 DMP-urile determina un deficit muscular ereditar, cu o
evolutie lenta;

* Tratamentul este simptomatic, vindecarea definitiva
nefiind inca posibila.




Distrofia musculara Duchene

= Miopatia Duchene este
cea mal cunoscuta si
mai  severa dintre
aceste afectiuni,
recuperarea in aceasta
maladie este exemplul
clasic de abordare a
distrofiei  musculare

reunind toate
tratamentele legate de
diverse perturbari

functionale, ortopedice
si respiratorii pe care
le antreneaza;




EXAMEN CLINIC, PRINCIPII DE EVALUARE

Clinic
Semnul Gowers ridicare de la sol prin catarare pe propriul corp
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Usa las manos
para empujar las N
piernas para
pararse



EXAMEN CLINIC, PRINCIPII DE EVALUARE

rimele semne: obf)seala musculard, slabirea progresivd a musculaturii
enturilor |n special a soldului;

a |otr fii, ce apar | Iac |IuI ic, du ace acesta invatd sa mear a%ebut

INic 3 ani), nitial icit mator al musculatuiri centyr ine
mers Ja anat), apoi cu deficit motor al muscalatarii Centurii sc ulare
omoplafi 1nar1pa 1);

pseudohipertrofii ale moletilor;
retractii tendinoase;

E)erlorsloza lombara (compenscaza slabiciunea m. extensori ai
dului

hipertrofia musculaturii gambelor;
mers pe varfuri la copii;
mers imposibil Tn jurul varstei de 12 ani;

cifoscolioza;




EXAMEN CLINIC, PRINCIPII DE EVALUARE

media varstel la care ajunge in scaun cu rotile: 10 ani —»
contracturi articulare:

« flexori plantari glezna
* flexorii soldului
« flexori genunchi, cot, pumn

tardiv: afectare respiratorie in decadele 2-3 de viata,
afectare cardiacd — tulburari ritm, conducere, apol
cardiomiopatie, insuficienta cardiaca, moarte subita;

distrofina din tesutul cerebral — scadere 1Q, tulburari
atentie, vorbire,;

obezitate: mal ales la debutul stationdrii Tn scaunul cu
rotile (tardiv scaderea masei ponderale).




EXAMEN CLINIC, PRINCIPII DE EVALUARE

. Debilidad muscular ‘
proximal y atrofia \

Debilidad muscular
proximal

Hipertrofia de la
pantorrilla

. A

Distrofia respaldo

Duchenne tipo DM

debilidad del cierre palpebral
{sin ptosis)

Facies miopaticos con debilidad
(cintura escapular, la flexion dorsal)
y la escapula alada.

L |

Debilidad
muscular
proximal Debilidad
leve )

Hiperlordosis =

Contractura
Debilidad en flexion,
muscular atrofia focal
proximal

Tenddn

Hipertrofia de de Aquiles
la pantorrilla acortado

| Arritmia cardiaca.
L) insuficiencia respiratoria - »

Facioescapulo-
)l\ ~ A A Al roda humeral MD



FAZELE Distrofiel musculare Duchene

Faza 1: mers posibil, facil (aproximativ pana la varsta de 10ani)

e Stadiul I: mers posibil, pacientul poate urca o scara (Ccu usoara
dificultate),

e Stadiul Il: pacientul urca scara cu dificultate.

Faza 2: sta in picioare (10-12ani)

e Stadiul Ill: nu poate urca trepte dar se poate ridica de pe un scaun
normal,

e Stadiul IV: nu se poate ridica de pe scaun fara ajutor.

Faza 3: faza opririi mersului (12-16-18ani)

e Stadiul V: pacientul se deplaseaza in scaunul cu rotile, dar poate
performa activitati cu membrele superioare;

e Stadiul VI: pacientul este limitat Tn toate activitatile.

Faza 4: agravarea finala

o Stadiul VII: pacientul nu mai poate sta asezat n pozitic normala,

e Stadiul VIII: pacient la pat.




Duchenne’s Muscular Dystrophy
Only males affected,

Sex-linked Mother
recessive normal, D Father but females may be
inheritance carrier normal carriers
|
oM s0 oM °®© oM
2 yrs old, 5 yrs old, 8 yrs old, 10 yrs old, 15 yrs old,
affected normal affected normal; affected
may or
may not

be carrier

8 years

FAZELE
Distrofiel Duchene

Mini | n tom
inimal or no symptoms Severs crippling

Weakness, especially of deformities and contractures

pelvic girdle muscles;
* ‘lﬂfﬁ
-3/ ciea

Progression with age marked lordosis,
enlarged calves \
N J

Calf muscles usually
but not always
enlarged

Lordosis disappears
when child sits




Principii de tratament

Obiective:

1. Limitarea atrofiei musculare (protectia capitalului
muscular);

2. Prevenirea si intarzierea constituirii atitudinilor vicioase;

3. Ameliorarea si cresterea functiei respiratorii, prevenirea
alterarii el;

4. Mentinerea performantei functionale;

5. Asigurarea maximului de confort fizic, psihic si social.




Principii de tratament

Mijloace terapeutice:

e interventie chirurgicala: tenotomii sold, genunchi,
glezna (mers reluat a doua zi cu orteze de plastic apol
doar de genunchi);

o sfat genetic;

e recuperare medicala;




Principii de tratament de Recuperare medicala (1)

— purtare de corset toraco-lombar Tmpotriva scoliozel,

- orteze, atele, glezniere nocturne in pozitii de dorsiflexie
maxima, orteze de genunchi sau atele lungi utile si pentru
glezna si genunchi,

— faze avansate — scaun cu rotile, interventie chirurgicala
pentru scolioza,

- somnul Tn decubit ventral previne contractura in flexie a
soldului,

— Intinderi musculare blande,

— mobilizari articulare pasive si active,

- incurajarea ridicarii din scaunul cu rotile si stat in
picioare sau tarat Tn maini pe abdomen (evitarea
dezvoltarii de contracturi la membre),




Principii de tratament de Recuperare medicala (2)

- 1intretinerea capacitatii vitale prin exercitii de respiratie,
drenaj postural, tuse asistata, tratarea infectiilor
respiratorii (antibiotice), ventilatie asistata - hipercapnie
Tn timpul noptii,

— asistenta psthosociala pentru tulburart emotionale
(pasivitate,  agitatie,  agresivitate, = comportament
paranoid) si pentru incapacitate intelectuala, mai ales
verbala,

— pentru evitarea contracturilor:

- posturare, activitate, mers, alergat, jucat,

- exercitii de crestere a mobilitatii, stretching.




Principii de tratament de Recuperare medicala
DMP Duchene- faza 1

e ameliorarea circulatiei periferice prin masaj manual, netraumatic pentru muschi
(termoterapia locala n acest scop este actualmente abandonata!),

e prevenirea/ameliorarea deformarilor si retractiilor prin mobilizari active si/sau
activo-pasive fara rezistenta, in suspensie (scripete, arcuri), in apa calduta (30-
35°C) si posturari — de zi, in pozitii corectate (ex: intinderea gambelor in pozitie
asezat), atele nocturne, pozitie ventrala in repaus sau somn (contra retractiei
tensorului fasciei lata),

e cxercitii de respiratie,

e prevenirea constipatiei prin masajul colonului,

o relaxare intermitenta intre programele de exercitii fizice,

e cxercitii active pentru prevenirea pierderii fortei musculare si deconditionarii la
efort fara a antrena oboseala musculara;

e Invatarea de catre parinti/apartinatori a exercitiilor simple si a montarii
ortezelor de noapte,

e studierea modului de viata a pacientului pentru inlaturarea stressului inutil,

e terapie ocupationala cu principiile conservarii energiei si protectiei musculo-
articulare.




Principii de tratament de Recuperare medicala
DMP Duchene- faza 2

continuarea obiectivelor fazei 1,

prezervarea mersului cat de mult posibil cu abandonarea
progresiva a mecanoterapiei autopasive,

utilizarea ortezelor si dispozitivelor pentru mers si statiune
bipeda,

termoterapie profunda (ultrasunete sau unde scurte),
electrostimulare musculara — se poate continua pana la
pierderea a 85% din forta musculara,

corectarea pozitiilor vicioase ale coloanei (corectarea
hiperlordozel),

hidrokinetoterapie (apa la 27°C ) fara antrenarea oboseli,
mobilizarile articulare devin progresiv pasive,

Intensificarea posurarilor cu abandonarea pozitiei ventrale la
aparitia dificultatilor respiratorii.




Principii de tratament de Recuperare medicala
DMP Duchene- faza 3

e continuarea obiectivelor din faza 2,

e mobilizari toracice active si pasive,

e cxercitii respiratorii intensive (educarea expectoratiei, drenaj
bronsic, educarea respiratici abdominale, hiperinsuflatii
periodice Tn presiune pozitiva),

e teraple ocupationald si functionala pentru membrele
superioare,

e ortezare (pantofi ortopedici, orteze crurogambiere, corsete
corectoare etc.),

o verticalizare zilnica cu dispozitive ajutatoare si orteze,

o hidrokinetoterapie — mobilizare si verticalizare Tn apa,

o Kkinetoterapie pentru mentinerea rezultatelor tratamentului
chirurgical corector,

e reeducare perineala n caz de tulburari sfincteriene.




Principii de tratament de Recuperare medicala
DMP Duchene- faza 4

e continuarea obiectivelor din faza 3 cu atentic la alterarea
progresiva a starii generale (intoleranta cardiaca),

e reducerea temperaturii si durata hidroterapieli,

e gimnastica respiratorie (inclusiv ventilatie asistata nocturna),

o adaptari la diferite dispozitive de manipulare si comunicare.
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