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Sto se smatra skoliozom?

Skolioza je postrana krivulja kraljeznice. KraljeZnica se moze iskriviti a mogu sei pojaviti
odredene rotacije. Najraniji znakovi skolioze ukljucuju naginjanje u stranu tijekom sjedenja,
stajanja i/ili hodanja. U pocetku je skolioza fleksibilna, ali s vremenom mozZe postati kruta i
fiksirana. Stupanj i tezina krivulje kraljeznice opisuje se kao Cobbov kut. Vidi sliku.

Zasto dolazi do pojave skolioze kod Rettovog sindroma?

Skolioza se razvija radi promijenjene snage i tonizacije misica. Neuravnotezena kraljeznica moze
otezati sjedenje i stajanje, a moZe otezati i hodanje. Skolioza moze povecati osjetljivost na
respiratorne infekcije ili uzrokovati bol.

Koliko je cesta skolioza kod Rettovog sindroma?

Iako skolioza ne pogada svaku djevojcicu s Rettovim sindromom, najces¢i je ortopedski poremecaj
kod Rettovog sindroma. Priblizno cetvrtina djevojcica ¢e razviti skoliozu do starosti od 6 godina, a
tri Cetvrtine do 15. godine, s prosjecnom pojavom simptoma do 11. godine. Vrsta mutacije moze
utjecati na razvoj skolioze. Na primjer, kod pojedinaca s p.Arg255* ili velikim delecijskim
mutacijama moZze do¢i do razvoja skolioze u mladem uzrastu i ona moze puno brze napredovati.
Kod djevojéica koje nisu naucile hodati skolioza ¢e se dvostruko éesée razviti. Kod onih koje
trenutno mogu hodati, neovisno ili uz pomo¢, ukoliko dode do razvoja skolioze, ista ¢e biti manje
teska. Pojedinci bez skolioze ili s krivuljom manjom od 25° i koji neovisno mogu hodati u dobi od
10 godina vjerojatno nece razviti teSku skoliozu.

Postoje li uspostavljene moguénosti lijecenja/njegovanja?

Briga o skoliozi treba poceti prije dijagnosticiranja. Opcenite dnevne aktivnosti, u kombinaciji s
fizioterapijom, radnom terapijom, hidroterapijom i/ili hipoterapijom trebaju biti usmjerene ka
razvoju i odrzavanju hodanja sto je duze moguce kako bi se ojacali misici

leda i kako bi se promoviralo ispravno drzanje kod sjedenja i spavanja.

Kako se skolioza moZe iznenada pojaviti i progresivno napredovati, svaki

posjet lije¢niku treba ukljucivati fizi¢ki pregled kraljeznice, idealno Ej

svakih 6 mjeseci. Ce$ée kontrole mogu biti potrebne kod djece koja

nikad nisu naucila hodati i imaju nizak tonus miSica, koja su dozivjela

nagli rast, kod kojih se u mladoj dobi razvila skolioza ili ve¢ imaju vrlo

tezak oblik skolioze. Fizicki pregled ukljucuje procjenu rasta

(visinu/tezinu), drzanje kraljeznice, tonus misi¢a i motoricke vjestine,

kao $to su sjedenje, stajanje i hodanje. Q

Dijagnozu postavlja lijecnik na osnovu procjene kraljeznice i rendgenske
snimke. Vasa ¢e kéer nakon toga obi¢no biti upucena ortopedskom
kirurgu na procjenu i pracenje bilo kakvog napredovanja. Naknadne
rendgenske snimke snimaju se svakih 6 do 12 mjeseci, ovisno o napretku
skolioze, sve do kostane zrelosti, a nakon toga svakih 12 mjeseci sve dok
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se Cobbov kut ne prestane mijenjati. Temeljem tog pracenja, moguce je odrediti terapijski put:
fizicka aktivnost, potpora kraljeznice ili operacija kraljeznice. Glavni cilj vodenja brige o
skoliozi je prevenirati buduée napredovanje iskrivljenja i odrzavanje maksimalne funkcije.

Koje su moguénosti lijecenja?
Postoje tri osnovna nacina lijecenja:

1. Fizikalna terapija i aktivnost
Ovo je vazno za poboljSanje i odrzavanje fizickih moguénosti, misiéne snage i
fleksibilnosti zglobova. Hodanje, samostalno ili uz pomo¢, treba ohrabrivati koliko god
je moguce, s ciljem postizanja dva sata svakoga dana. Ako hodanje nije opcija, dobra
alternativa je dnevna uporaba okvira za stajanje. Dnevno istezanje koje je prepisao
fizioterapeut, moze pomoc¢i u odrzavanju raspona pokreta misica i zglobova.
Fizioterapeut ili radni terapeut isto tako mogu savjetovati sjedece polozaje koji su dobri
za kraljeznicu. Vjezbe i aktivnosti vazne su za sve osobe s Rettovim sindromom.

2. Potpora kraljeZnice
Potpora kraljeznice moze se preporuciti kao pomoc¢ ravnotezi kod sjedenja i za
odlaganje potrebe za operativnim zahvatom. Operativni zahvat nosi veée operativne
rizike kod vrlo velikih zakrivljenosti i kod mladih pacijenata. Na taj na¢in se nadamo da
Ce potpora ograniciti napredovanje skolioze i na taj nacin odgoditi potrebu za
operacijom. Medutim, do danas u medicinskoj literaturi nisu predoceni dokazi da
potpora moze utjecati na razvoj krivulje kod skolioze. Neke djevojc¢ice mogu osjecati
nelagodu radi ozljeda od pritiska ili iritaciju koZe i, ako potpora nije pravilno
postavljena, ona moze ograniciti disanje ili pogorsati gastro — ezofagealni refluks. Ako
je potpora propisana, tim ortopedskih kirurga, fizioterapeuta i ortotic¢ara treba raditi
zajedno kako bi se osiguralo da je ona udobna i da pomaze pri korigiranju skolioze.

3. Spinal surgery Operacija kraljeZnice
Cilj operacije kraljeznice je korigirati krivulju i sprijeciti dalji razvoj skolioze, putem
stvaranja uravnotezene i povezane kraljeznice. Operacija se razmatra kod djevojcica,
pozeljno starijih od 10 godina, s Cobbovim kutom iznad 40-50 stupnjeva. Idealno, do
operacije treba doci prije nego Sto skolioza postane vrlo teska. Odluka o tome hoce li se
ili ne pristupiti operativnom zahvatu donosi se od slucaja do slucaja, a vrlo je vazan i
detaljan razgovor obitelji i kirurga.

Djevojcice moraju prije operacije biti Sto snaznije kako bi se maksimizirao oporavak. Kod toga
pomaze temeljita predoperativna procjena koja se provodi u tjednima prije operacije. Iz tih
podataka se mogu napraviti sve nuzne prilagodbe, na primjer, osigurati dodatne dodatke
prehrani.

Nakon operacije ¢esto dolazi do pracenja stanja i davanja lijekova protiv bolova u jedinici
intenzivnog lijecenja (JIL). Potpomognuta ventilacija mozda ¢e biti potrebna odmah nakon
operacije. Kad je osoba u bolnici, obiteljska potpora je vitalna kako bi se osigurala udobnost
njihove kéeri. Pokretljivost se mora ohrabrivati ¢im je ona moguca, kako bi se poboljsalo
disanje, miSi¢na snaga i funkcija, kao i op¢a udobnost. Uobicéajeni program mobilnosti
ukljucuje: okretanje koje omogucuje promenu polozaja u krevetu, sjedenje na rubu kreveta
(gdje je to moguée) dan nakon operacije, prijelaz iz kreveta na stolicu (nge je to moguce) dva
dana nakon operacije i hodanje (gdje je to moguée) tri dana nakon operacije.

Hospitalizacija i operacija mogu biti vrlo stresne za obitelji koje ¢e mozda morati planirati
izostanak s posla ili organizirati brigu o ostaloj djeci tijekom tog vremena. Ovisno o pojedincu,
nakon operacije mogu biti nuzne neke promjene. Moze biti potrebna oprema (na primjer
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specijalizovana omca za pomoc¢ kod premjestanja), a odredene doze redovitih lijekova mozda
ce zahtevati prilagodbu. Opéenito se smatra da operacija kraljeznice poboljSava opce
zdravstveno stanje, udobnost, uspravnu stabilnost, a ponekad i pokretljivost.

Nakon operacije kraljeznice, kontrolni pregledi opéenito trebaju poceti 6 tjedana nakon
operacije, zatim svaka 2-3 mjeseca tijekom prve godine. U svakom pojedina¢nom slucaju,
kirurg moZze nastaviti s kontrolama kraljeznice jednom godisnje.
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See also guidelines for scoliosis at https://rett.telethonkids.org.au/resources/guidelines-and-reports/ .
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