Skoliozés valdymas Rett’o sindromo atveju
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Kq reiskia skoliozé?

Skoliozeé yra Soninis stuburo iSlinkimas. Stuburas taip pat gali pasisukti ir taip suformuoti
stuburo iSlinkima. Ankstyvieji skoliozés pozymiai yra palinkimas i Song sédint, stovint ir (arba)
vaiksciojant. IS pradziy skoliozé yra lanksti, bet su laiku ji gali tapti standi ir fiksuota. Stuburo
kreivumo laipsnis ir sunkumas yra nurodomas kaip Kobo kampas. Ziarékite paveiksla.

Kodél Rett’o sindromo atveju atsiranda skolioze?

Skoliozeé vystosi dél pakitusios raumeny jégos ir tonuso. Dél nesubalansuoto stuburo sunkiau
sedéti, stoveti ir vaikscioti. Skoliozeé gali padidinti jautruma kvépavimo taky infekcijoms arba
sukelti skausma.

Kaip daznai skoliozé pasireiskia Rett'o sindromo atveju?

Nors skoliozé nepasireiskia kiekvienai Rett’o sindroma turinciai mergaitei, tai yra labiausiai
paplitusi ortopediné biiklé Rett’o sindromo atveju. Mazdaug ketvirtadaliui mergaiciy skoliozé
atsiranda iki 6 mety amziaus ir trims ketvirtadaliams iki 15 mety. Vidutinis amzius, kai prasideda
skoliozeé, yra 11 mety.

Mutacijos tipas gali jtakoti skoliozés vystymasi. PavyzdZziui, asmenys su p.Arg255 * arba
didelémis delecinémis mutacijomis yra linke j skoliozés i$sivystyma jaunesniame amziuje. Siais
atvejais skoliozé gali buti linkusi sparciau progresuoti. Mergaités, kurios neiSmoko vaiks¢ioti, yra
dvigubai labiau linke j skoliozés vystymasi. Tiems, kurie gali vaiks¢ioti savarankiskai ar padedant,
gali iSsivystyti lengvesnio laipsnio skoliozé, arba visai neissivystyti. Labai mazai tikétina, kad
asmeniui, kuriam néra skoliozés arba kurio stuburo kreivumas yra maziau kaip 25° ir kuris 10
mety amziaus gali savarankiskai vaikscioti, iSsivystys sunki skoliozé.

Ar egzistuoja patvirtintos gydymo / valdymo galimybeés?

Skoliozés valdymas turéty prasidéti pries nustatant diagnoze. Bendra kasdieniné veikla kartu su
fizioterapija, ergoterapija, hidroterapija ir / arba hipoterapija turéty biti skirta mokyti ir kuo
imanoma ilgiau palaikyti vaikséiojimo igiidZius, sustiprinti nugaros

raumenis ir skatinti sédéti ir miegoti teisingoje padétyje.

Kadangi skoliozé gali pasireiksti staiga ir sparciai vystytis, kiekvieno Ej
apsilankymo pas gydytoja metu turi buti atliktas ir fizinés stuburo

biuiklés tyrimas, geriausiai kas 6 ménesius. Daznesniy tikrinimy gali

prireikti vaikams, kurie niekada taip ir neiSmoko vaikscioti, turi zema

raumeny tonusg, iSgyvena augimo spurta, kuriems skoliozeé issivysté Cl
jaunesniame amziuje arba kuriems jau yra labai sunki skoliozé. Fizinés D
biiklés istyrimas apima augimo (agio ir svorio), stuburo pozos, raumeny

tonuso ir motoriniy jgudziy, tokiy kaip sédéjimas, stovéjimas ir Q
vaikséiojimas, jvertinima.

Po stuburo vertinimo ir rentgeno, gydytojas nustato diagnoze. Tokiu

atveju paprastai jusy dukra bus nukreipta pas ortopeda chirurga D
tolimesniam vertinimui ir bet kokio progreso stebéjimui. Tolesni tyrimai

rentgeno spinduliais atliekami kas SeSis ar 12 ménesiy, atsizvelgiant j |:|
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skoliozés progresa iki skeleto subrendimo. Véliau mazdaug kas 12 ménesiy, kol Kobo kampas
nustoja keistis. Remiantis $iuo stebéjimu, galima skirti optimaly gydymo buda: fizinj aktyvuma,
stuburo jtvarg arba stuburo operacija. Pagrindinis skoliozés valdymo tikslas yra uzkirsti kelig
tolesniam stuburo krypimui ir maksimalios stuburo funkcijos palaikymui.

Kokios yra gydymo galimybeés?
Yra trys pagrindiniai gydymo budai.

1. Fiziné terapija ir aktyvumas
Tai svarbu gerinant ir palaikant fizinius sugebéjimus, raumeny stipruma ir sanariy
lankstuma. Pacientai turéty buti skatinami kuo daugiau vaikséioti, tiek padedami, tiek
savarankiskai, siekiant kiekviena dieng pasiekti dvi valandas aktyvumo. Jei vaiksc¢iojimas
néra tinkamas pasirinkimas, kasdienis pastovus vertikalizatoriaus naudojimas gali buti
puiki alternatyva. Kasdien atliekami tempimo pratimai, kuriuos skiria fizioterapeutas, gali
padéti islaikyti raumeny ir sanariy judesius. Fizioterapeutas arba ergoterapeutas taip pat
gali patarti dél stuburui naudingy sédéjimo pozy. Fiziniai pratimai ir veikla yra svarbi
visiems Rett’o sindromg turintiems asmenims.

2. Stuburo jtvaras
Stuburo jtvaras rekomenduojamas kai reikia padéti islaikyti pusiausvyra sédint ir
atitolinti operacijos poreikj. Operacija kelia didesne rizika esant labai sunkiam stuburo
iSkrypimui ir jaunesniems pacientams. Tokiu budu tikimasi, kad jtvaras gali apriboti
skoliozés progresa ir taip atidéti operacijos poreiki, kol vaikas bus vyresnio amziaus.
Taciau iki Siol medicininégje literaturoje nebuvo jrodymuy, kad jtvaras gali paveikti
skoliozés kreives progresavima. Kai kurios mergaités gali patirti nepatogumy del
spaudimo ar odos sudirginimo. [tvarg pritvirtinus netinkamai, jis gali apriboti kvépavima
arba sustiprinti skrandzio ir stemplés refliuksa. Gydytojui skyrus jtvara, ortopedijos
chirurgy, fizioterapeuty ir ortopedy komanda turéty dirbti kartu, kad uZztikrinty jtvaro
patoguma ir jo tinkamuma skoliozés korekcijai.

3. Stuburo operacija
Stuburo operacijos tikslas yra pataisyti jo kreivumag ir pasiekus subalansuotg bei sveika
stuburo bukle, apsaugoti nuo tolimesnio skoliozés vystymosi. Operacija skiriama
merginomis, kai jos, pageidautina, yra vyresnés kaip 10 mety amziaus, o Kobo kampas
virSija 40-50 laipsniy .Geriausia, kai operacija atliekama dar pries tai, kai skoliozé
pasireiskia labai sunkia forma. Sprendimas, ar pradéti operacija ar ne, yra priimamas
kiekvienu konkreciu atveju atskirai. Diskusija tarp Seimos ir chirurgo yra nepaprastai
svarbi.

Pries operacija mergaités turi biiti kuo stipresnés, kad buity kuo lengviau atsigauti po operacijos.
Tai nustatoma iSsamaus prieSoperacino jvertinimo metu. Jis atliekamas keleta savaiciy pries
operacija. Po to gali buti atliktos visos reikiamos korekcijos, pavyzdziui, skiriant papildomy
maistiniy medziagy.

Po operacijos merginos paguldomos j intensyviosios terapijos skyriy kur yra stebimos, joms
skiriami vaistai nuo skausmo, nors kai kurioms merginoms gydymo po operacijos intensyviosios
terapijos skyriuje nereikia. Nedelsiant po operacijos gali prireikti dirbtinés plauciy ventiliacijos.
Gulint ligoninéje, Seimos parama yra gyvybiskai svarbi siekiant uztikrinti savo dukters komforta.

Reikia kiek jmanoma anksciau skatinti judeéti, kad pagerety kvépavimas, atsistatyty raumeny jéga
ir funkcijos, taip pat bendras komfortas. Tipiska judéjimo programa apima kelis etapus. Pragjus
vienai dienai po operacijos: pacientés apsivertima lovoje, sédéjima ant lovos krasto (kai
jmanoma).Praéjus dviem dienoms po operacijos: persikélima is lovos j kéde (kai jmanoma).
Praéjus trims dienoms po operacijos: vaiks¢iojimag (kai jmanoma).
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Hospitalizacija ir operacija Seimoms gali biiti labai daug jtampos kelianti patirtis. Kai kuriems
Zzmonéms gali tekti laikinai nedirbti, kad galéty tuo metu rapintis savo vaiku ar organizuoti kity
vaiky prieziura.

Atsizvelgiant | asmenj, po operacijos gali tekti atlikti tam tikrus pakeitimus. Gali tekti naudoti
jranga (pvz., nesiokle, pernesimui i$ vienos vietos j kitg). Taip pat gali tekti pakoreguoti kai kuriy
reguliariai geriamy vaisty dozes. Apskritai, pastebéta, kad stuburo operacija pagerina bendra
sveikatg, komforta, stabiluma iSsitiesus ir kartais leidzia daugiau judéti.

Po stuburo operacijos, tolimesni patikrinimai pas gydytoja paprastai skiriami praéjus 6 savaitéms
po operacijos, tada, pirmaisiais metais - kas 2-3 meénesius. Atsizvelgiant j kiekviena individualy
atvejj, chirurgas gali ir toliau tikrinti stuburg kasmet.

Nuorodos

[1] Downs J , Bergman A, Carter P, Anderson A, Palmer GM, Roye D, van Bosse H, Bebbington A, Larsson E,
Smith BG, Baikie G, Fyfe S, Leonard H. Guidelines for management of scoliosis in Rett syndrome patients based
on expert consensus and clinical evidence, Spine, 2009;34(17):E607-17.

[2] Marr C, Leonard H, Torode I, Downs J. Spinal fusion in girls with Rett syndrome: postoperative recovery and
family experiences. Child: care, health and development. 2015 41(6):1000-1009.

[3] Downs J, Torode I, Wong K, Ellaway C, Elliott EJ, Christodoulou J, Jacoby P, Thomson MR, Izatt MT, Askin
GN, McPhee BI, Bridge C, Cundy P, Leonard H. The natural history of scoliosis in females with Rett syndrome,
Spine 2016 41(10):856-63.

[4] See also guidelines for scoliosis at https://rett.telethonkids.org.au/resources/guidelines-and-reports/

www.rettsyndrome.eu \
contact@rettsyndrome.eu
rett syndrome europe




