Lecenje skolioze kod Rettovog sindroma

Jenny Downs i Helen Leonard
Telethon Kids Instifut, Perth, Zapadna Ausfralija

Sta se smatra skoliozom?

Skolioza je bo¢no zakrivljenje ki¢me. Ki¢ma se moze iskriviti, a mogu se pojaviti i odredene
rotacije. Najraniji znakovi skolioze uklju¢uju naginjanje u stranu za vreme sedenja, stajanja i/ili
hodanja. U pocetku je skolioza fleksibilna, ali s viemenom moze postati kruta i fiksirana. Stepen i
tezina zakrivljenja ki¢me opisuje se kao Cobbov ugao. Vidi sliku.

Zasto dolazi do pojave skolioze kod Rettovog sindroma?

Skolioza se razvija zbog snizavanja snage i tonusa misi¢a. Neizbalansirana ki¢éma moze otezavati
sedenje i stajanje, a moZe uciniti tezim i samo hodanje. Skolioza moZze povecati osetljivost na
respiratorne infekcije ili izazivati bol.

Koliko je ¢esta skolioza kod Rettovog sindroma?

Iako skolioza ne pogada svaku devojcicu sa Rettovim sindromom, najces¢i je ortopedski
poremecaj kod ovog sindroma. PribliZzno cetvrtina devojcica ¢e razviti skoliozu do 6. godine, a tri
Cetvrtine do 15. godine, s tim da je prose¢no doba za ispoljavanje simptoma skolioze 11 godina.

Vrsta mutacije moze uticati na tok razvoja skolioze. Na primer, kod pojedinaca sa p.Arg255* ili
velikim delecijskim mutacijama moze do¢i do razvoja skolioze kod mladeg uzrasta i moze se
mnogo brze razvijati. Skolioza ée se dvostruko cesce javljati kod devojéica koje nisu naudile da
hodaju. Ukoliko kod devojéica koje mogu hodati (samostalno ili uz asistenciju) dode do razvoja
skolioze, ista ¢e biti manje izrazena. Pojedinci bez skolioze, ili sa zakrivljenjem manjim od 25°, i
koji samostalno mogu hodati u 10. godini, verovatno nece doé¢i do teske skolioze.

Postoje li utvrdene moguénosti le¢enja/negovanja?

Brigu o skoliozi bi trebalo zapodeti i pre samog dijagnostifikovanja. Uobi¢ajene dnevne
aktivnosti, u kombinaciji sa fizioterapijom, radnom terapijom, hidroterapijom i/ili
hipoterapijom, trebalo bi usmeriti ka razvoju i odrzavanju hodanja, sto
je duze mogucée, kako bi se ojacali misic¢i leda, te kako bi se ustalilo D
pravilno drzanje kod sedenja i spavanja. C:}

Kako se skolioza moze iznenada pojaviti i progresivno napredovati,
svaka poseta lekaru bi trebalo da ukljucuje fizicki pregled ki¢me, idealno

svakih 6 meseci. Ce$ée kontrole mogu biti potrebne kod dece koja nikad C} s
nisu naucila hodati i imaju nizak tonus misi¢a, koja su dozivela nagli

rast, kod kojih se u mladem uzrastu razvila skolioza ili ve¢ imaju vrlo D

tezak oblik skolioze. Fizicki pregled ukljucuje procenu rasta

(visinu/tezinu), drzanje ki¢me, tonus misSi¢a i motoricke vestine, kao sto Q

su sedenje, stajanje i hodanje.

Dijagnozu postavlja lekar na osnovu procene ki¢me i rentgenskog

snimka. Nakon toga Vasa kcer ¢e obi¢no biti upuéena ortopedskom D

hirurgu na procenu i praéenje eventualne progresije. Naknadni

rentgenski snimci se rade svakih 6 do 12 meseci, u zavisnosti od |:|

progresije, sve do kostane zrelosti, a nakon toga svakih 12 meseci, sve dok se Cobbov ugao ne
prestane menjati. Na osnovu ovog pracenja, moguce je odrediti terapijski put: fizicka aktivnost,
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potpora za ki¢mu ili operacija kicme. Glavni cilj vodenja brige o skoliozi je prevencija daljeg
krivljenja kicme i odrzavanje njene maksimalne funkcije.

Koje su moguénosti lecenja?
Postoje tri osnovna nacina lecenja.

1. Fizikalna terapija i aktivnost
Ovo je vazno za poboljsanje i odrzavanje fizickih moguénosti, miSi¢ne snage i
fleksibilnosti zglobova. Koliko god je moguce, treba ohrabrivati hodanje (samostalno ili uz
asistenciju), s ciljem da se dostigne optimum od dva sata svakoga dana. Ako hodanje nije
moguce, dobra alternativa je dnevna upotreba okvira za stajanje. Svakodnevno istezanje,
koje je prepisao fizioterapeut, moze pomoci u odrzavanju raspona pokreta misica i
zglobova. Fizioterapeut ili radni terapeut, isto tako, mogu savetovati sedece polozaje koji
su dobri za kicmu. VeZbe i aktivnosti vazne su za sve osobe sa Rettovim sindromom.

2. Potpora ki¢me
Potpora ki¢me se moze preporuciti kao pomoc¢ pri odrzavanju ravnoteze kod sedenja, te
kako bi se odlozila potreba za operativnim zahvatom. Operativni zahvat nosi vece rizike
kod izuzetno velikih zakrivljenja ki¢me i kod mladih pacijenata. Stoga se nadamo da bi, uz
koriscenje potpore, progresija skolioze bila ogranic¢ena, te da bi, na ovaj nacin, operacija
mogla biti odlozena. Medutim, do danas, u medicinskoj literaturi nisu predoceni dokazi
da potpora moZe uticati na sporiji razvoj zakrivljenja kod skolioze.
Kod nekih devojcica upotreba potpore moze izazvati nelagodnost zbog eventualnih
povreda izazvanih pritiskom potpore na telo ili izazvati iritaciju koZe i, ako ne bude
pravilno postavljena, moZze ograniciti disanje ili pogorsati gastro—ezofagealni refluks. Ako
potpora ipak bude propisana, tim ortopedskih hirurga, fizioterapeuta i ortopeda bi trebalo
da saraduju, kako bi se obezbedilo da potpora bude udobna i da pomaze u korigovanju
skolioze.

3. Operacija ki¢me
Cilj operacije ki¢me je da se koriguje zakrivljenje i spreci dalji razvoj skolioze, kroz
dostizanje izbalansirane i povezane kicme. O operaciji se moZe razmisljati tek kod
devojcica starijih od 10 godina sa Cobbovim uglom koji prelazi 40-50 stepeni. Bilo bi
idealno da se o operaciji razmislja pre nego Sto skolioza postane vrlo teska. Odluka o tome
hoce li se pristupiti operativnom zahvatu ili ne donosi se od sluc¢aja do slucaja, i vrlo je
vazan temeljan razgovor porodice i hirurga.

Pre operacije devojcéice moraju biti Sto snaznije, kako bi se omogucio sto bolji oporavak. Kod toga
pomaze temeljna predoperativna procena, koja se sprovodi nekoliko nedelja pre operacije. Na
osnovu tih podataka mogu se napraviti sva neophodna prilagodavanja, kao Sto je na primer
obezbedivanje neophodnih dodataka ishrani.

Nakon operacije Cesto je neophodno pracenje stanja i davanje lekova protiv bolova na odeljenju
intenzivne nege (INR). Mozda ¢e odmah nakon operacije biti neophodna potpomognuta
ventilacija. Za vreme boravka u bolnici roditeljska podrska je klju¢na, kako bi se osigurala
udobnost pacijentkinje.

Mobilnost se mora ohrabrivati ¢im to bude moguce, kako bi se poboljsalo disanje, misSi¢na snaga i
funkcija, bas kao i opSta udobnost. Uobicajeni program mobilnosti ukljucuje: okretanje koje
omogucuje promenu polozaja u krevetu, sedenje na ivici kreveta (gde je to moguce) dan nakon
operacije, prelazenje iz kreveta na stolicu (gde je to moguce) dva dana nakon operacije i hodanje
(gde je to moguce) tri dana nakon operacije.

Hospitalizacija i operacija mogu biti vrlo stresne za porodice koje ¢e mozda biti prinudene da
izostanu s posla ili da organizuju brigu o drugoj deci u tom periodu.
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U zavisnosti od potreba pojedinca, nakon operacije mogu biti nuzne neke promene. MoZe biti
potrebna oprema (na primer specijalizovana uzad za pomo¢ kod premestanja), a mozda ¢e biti
neophodno prilagoditi odredene doze lekova u okviru redovne terapije. Generalno se smatra da
operacija ki¢me poboljSava opste zdravstveno stanje, udobnost, vertikalnu stabilnost, a ponekad i
pokretljivost pacijenta.

Nakon operacije, kontrolne preglede bi trebalo zapoceti 6 nedelja posle zahvata, a zatim nastaviti
svaka 2-3 meseca tokom prve godine. U zavisnosti od potreba pacijenta, hirurg moze nastaviti s
kontrolama ki¢me jednom godis$nje.
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