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BEVEZETES

A jelen flizet célja, hogy segitsen a gyermekeknek, csa-
lddoknak és egyéb szakembereknek, ideértve a névére-
ket, orvosokat és terapeutakat, megérteni a gerincvelGi
izomsorvadasnaknak (SMA — Spinal Muscular Atrophy)

a csont- és izomrendszerre kifejtett hatasat. Ez a flizet
forrasként, nem pedig irdnyadé klinikai kezelési utmutato-
ként hivatott szolgalni. Az SMA-s gyermek gondozdsahoz
meghozott valamennyi dontést a gyermekkel, a csaladdal,
illetve a gydgyaszati vagy terdpids szolgdltatast nyujtokkal egyutt kell meghozni,
figyelembe véve a gyermek egyedi egészségi allapotat és szikségleteit.

A flizetben végig a gyermek SMA-tipusara lebontva taldlhat javaslatokat. A jelen flizet
keretén beliil a gyermekek harom csoportra vannak felosztva, ezek pedig a ,,nem 0il&”,
,Ul6” és az ,allé/jard”. Illetve ezekre a csoportokra lehet ugy is hivatkozni, mint

1 tipusd”, I tipusd” és . tipusd” SMA.

BEVEZETES A CSONT- ES IZOMRENDSZERBE:

A csont- és izomrendszer (,musculoskeletal” - MSK) a test izmait és csontjait, valamint

a tartdszerkezeteket foglalja magaba, mint az inakat (az izmokat a csonttal 6sszekoté
szbvetek) és az inszalagokat (egyik csontot a masikkal kotik 6ssze). Az MSK rendszerbe
tartoznak a karok, a labak és a gerinc is. Az SMA okozta gyengeség negativ hatdst fejthet
ki az MSK rendszerre és a kdvetkezbk kialakuldsat okozhatja: az iziiletek mozgasi tarto-
manyanak csdkkenése, csip6ficam, gerincferdiilés és hasonlé gerincdeformitdsok, illetve
csonttorések. Az MSK rendszerben bekovetkezett valtozdsok, mint példaul a kontraktu-
rak, a csonttorések és a gerincferdiilés fajdalmat, illetve nehézségeket okozhatnak az lilés
és a napi funkcionalis tevékenységek soran. Az MSK-problémak kockazatanak csokkenté-
se kezeléssel, ortézisek (mereviték) és eszkdzok hasznalataval érthet6 el.

MIK A JO MOZGASSZERVI ELLATAS ALAPVETO
ELEMEI?

A megfeleld csont- és izomrendszeri ellatasba beletartozik az esetleges problémak
proaktiv kezelése és a napi odafigyelés a mozgathatdsagi gyakorlatokra, a poziciondlasra
és/vagy a merevitésekre. Tovabba tartalmaznia kell az MSK szakorvosok csapata altal
biztositott ellatast is.
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KI SZAKOSODOTT CSONT- ES IZOMRENDSZERI SMA
ELLATASRA?

A klinika felépitése szerint valtozhatnak a csapattagok, de magdba foglalhat
munkaterapeutakat, gyégytorndszokat, gyermekortopéd sebészeket, gyermek rehabilita-
cids szakorvosokat és ortetikusokat. A munkaterapeutak (,,Occupational therapist” - OT)
elsGsorban a funkcionalis tevékenységekre dsszpontositanak, mint példaul az étkezés,
oltozkodés, illetve az egyéb, kar és kéz haszndlatat igénybe vevl képességeket. Sineket
javasolhatnak és készithetnek, illetve a mozgathatdsag fenntartasara és a funkcidk javita-
sara szolgdlod gyakorlatokat oktatnak. Tovabbad javasolhatnak az egyes fent emlitett képes-
ségeket és tevékenységeket elGsegitd eszkozoket.

A gydgytornaszok (,,Physical therapist” - PT) a labakra és labfejre koncentralnak, illetve
az olyan funkcionadlis tevékenységekre, amik el6segitik, hogy gyermeke képes legyen
mozogni a kdrnyezetében. Merevit6ket javasolhatnak, illetve a mozgathatdsag fenntarta-
sara és a funkcidk javitdsara szolgdld gyakorlatokat oktatnak. Specidlis Gléseket, babako-
csikat, kerekesszékeket és mds hasonld eszkozdket javasolhatnak.

A gyermekortopéd sebészek az MSK problémakat érint6 sebészeti beavatkozasokra
koncentralnak, mig a gyermek rehabilitacids szakorvosok (masnéven mozgdsszervi szak-
orvosok) az MSK problémak nem sebészeti megkozelitéseire fokuszalnak. Az ortetikusok
ortézisek készitésével és beszabalyozasaval foglalkoznak.

Az On &ltal igénybe vett MSK specialistdknak mind tapasztaltnak kell lenniiik az SMA-s
gyerekek kezelésében. Ez sok vidéki gyermek szamara nem biztos, hogy lehetséges.
Ha ez nem lehetséges, abban az esetben az MSK specialistanak irdnymutatast kell
kérnie olyan szakorvosoktdl, akik ténylegesen foglalkoznak SMA-s gyermekekkel.

MILYEN GYAKRAN ERDEMES LATOGATNIA
AZ MSK CSAPATOT?

Az SMA csapatnak évente legalabb kétszer kellene megvizsgélnia a gyermekeket, valamint

a csapatban kell lennie olyannak, aki MSK problémdkra szakoso-

dott. A gyermekek az SMA-klinika PT és OT személyzetén
tul felkereshetik a koz6sségi vagy az iskolai PT-t és/vagy
OT-t is. A terapia gyakorisaga valtozhat, de akdr hetente

is szikséges lehet, amikor még fiatalabbak a gyerme-

kek. Ha a gyermek MSK problémakkal kiszkodik,

abban az esetben gyakrabban kellene latogatnia

az MSK szakorvosokat.



AZ SMA-S GYERMEKEKBEN FELLEPO
KONTRAKTURAK

MEGHATAROZASOK:

AFO: boka-lab ortézis, ami egy L-alaku sin és segit vizszintesen tartani a labat és a bokat.

Ortézisek: rendelésre készitett merevit6k, amelyek segitenek beallitani, tdmogatni, elke-
ralni, és kijavitani az izliletek helyzetét. Id6nként sinnek nevezik 6ket, f6leg ha a csukldon
vagy kézen hasznaljak Gket.

Mozgathatdsag (,,Range of Motion” - ROM): az iziilet koril lehetséges mozgas.

Kontrakturak: allandé merevség az iziiletek koriil, mely korldtozza a mozgathatdsagot.

MIT ERDEMES TUDNIA A KONTRAKTURAKROL?

Az izliletek mozgathatdsaga a mozgatasukkal tarthatd fenn. Egy ember a végtagjai mozgatasaval, vagy
masok segitségével tortén6é mozgatdsaval tudja gyakorolni a mozgathatdsagat. Az SMA-s gyermekek
szamara a gyengeség miatt nehézséget okoz karjaik vagy labaik mozgatdsa. Ez a mozgasbeli csékkenés
kontrakturdk kialakulasahoz vezet. A kontraktura az iziiletek koril kialakuld allandé merevség, melyet
az izomszovet rendellenes rovidiilése okoz.

Kontrakturdk akkor is kialakulhatnak, ha a gyermek képes valamennyire mozgatni a végtagjait. Kontrak-
turdk akkor is kialakulhatnak, ha valaki mas segitségével gyakoroljak az izlileteik mozgathatdsagat.

Kontrakturdk legtobbszor a bokdkban, a térdekben, a csipében, a konydkokben és a csukldkban fedez-
het6k fel.

MI A CELJA A KONTRAKTURAK KEZELESENEK?

Az altaldnos célkitlzés a kontrakturdk kialakuldasanak megakadalyozdsa. Ha mar vannak kontrakturak,
a cél az, hogy ne valjanak sulyosabba.

MIKENT FEDEZHETOK FEL A KONTRAKTURAK?

A kontrakturdkat Ggy lehet megdllapitani, hogy megallapitjak a gyermek végtagjainak mozgathatdsagat.
A mozgathatdsagot (ROM) a végtagok mozgatasaval lehet felmérni, hogy lassak mennyire rugalmasak.
A goniométer (kiilonleges vonalzd) nevl eszkoz segitségével megallapithatova valik az 6sszes izllet
ROM-je.
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MIK A KULONBOZO KEZELESI LEHETOSEGEK?

Mozgathatdsagi tevékenységek végezhetSk el valamennyi kar- és labizllet
esetében. Ezek a gyakorlatok terapiaként elvégezhet6k egy tornaterem-
ben, illetve vizterdpia vagy otthoni nyujtas részeként. A labak a kerekesz-
szék megfeleld pozicidiban torténd elhelyezése is segithet.

A sinek vagy ortézisek segitségével fenntarthaté, vagy esetenként még
javithatd is a mozgathatdsag. A mozgathatdsag javitasa érdekében van
felhelyezhetd és gyakran cserélhetd gipsz is (sorozatos gipszelés). Ezt legtobbszor

a bokak esetében szoktdk haszndlni. A mozgathatdsdag javitdsa érdekében id6nként,
de nem gyakran, mtétet szoktak javasolni.

VAN OLYAN SPECIALIS ESZKOZ, AMELY SEGIT
MEGAKADALYOZNI A KONTRAKTURAKAT?

Allvany hasznalataval fenntarthaté a csipd, a térdek és a bokak rugalmassaga. A sinek
és ortézisek egyarant hasznalhatdak karokhoz és labakhoz. A kerekesszék labtarto-ta-
maszlemezeit és labtartdit megfelel§ helyzetbe kell allitani.

AZ SMA KULONBOZO TiPUSAIT ILLETOEN MILYEN
KULONLEGES MEGFONTOLASOKRA VAN SZUKSEG?

Nem lilok

Nem Gl6k esetében gyengéd mozgathatdsagi tevékenységek végezhet6k el valamennyi
kar és |ab esetében. Egy gydgytorndsz vagy munkaterapeuta segithet ezen gyakorlatok
elsajatitasaban. Kézsinek hasznalataval fenntarthatoé a rugalmassag.

Ul6k

Egy gydgytornasz vagy munkaterapeuta mindennapos nyujtdsi gyakorlatokat tanithat,
melyeknek ki kell térnie a konydkokre, a csukldkra, az ujjakra, a csipbre, a térdekre és
a bokakra. Az allvanyban valé allas segithet a csipd, a térd és a boka nyujtasaban.

A hason fekvés nyujtogyakorlatot biztosit a csipé szamara. A boka-lab ortézis (AFO)
minél gyakoribb viselete segit megd8rizni a bokdk rugalmassagat.

All6k/Jarék

A gyermek jaréképességének minél hosszabb ideig torténé haszndlata segit a csip6,
a térd és a boka mozgathatdsagdnak fenntartasaban. Az AFO-k éjszakai viselete segit
megdrizni a bokdk rugalmassagat.




AZ SMA-S GYERMEKEK CSONTJAINAK
EGESZSEGE

MEGHATAROZASOK:

s sy

Csontok asvanyi anyag stirlisége (BMD): egy olyan vizsgédlat, mely megméri a csontjaiban
[év6 asvanyi anyagok s(rliségét, egy DEXA elnevezésl, specialis rontgengép segitségével.
Ezen informacid segitségével becslilheté meg a csontok erdssége.

Szamitogépes tomografia (CT-vizsgalat): specialis rontgenvizsgalat, mely kilonb6z6
nézépontokbdl tekint at egy bizonyos szerkezetet, ami sokkal nagyobb részletességet
biztosit, mint a hagyomdanyos rontgenvizsgalat.

KettGs energidju rontgen-abszorpciometria (DEXA): egy olyan rontgenvizsgalat,
melynek sordn megmeérik a csont asvanyi anyag tartalmat (BMC) a combcsontnal,
a gerincnél, az orsécsontnal, vagy akar az egész testben.

Osteopenia: a csontok dsvanyi anyag s(irliségének enyhe vagy mérsékelt csokkenése.

Csontritkulds: nagyobb eséllyel bekovetkez6 csonttorés, a csontok asvanyi anyag
slrliségének sulyos csokkenése miatt.

Csonttoreés: egy olyan csont, amely eltort.

Z-érték: a DEXA eredményét z-értéknek hivjak és azt méri le, hogy egy atlagos, azonos
nemd és koru gyermekhez képest mennyire all kozel vagy tavol az eredmény.

MIT ERDEMES TUDNIA A CSONTOK EGESZSEGEROL?

A gyermekek csontjai a jaras és a fizikai tevékenységek, mint példaul az ugralas és a futas kovetkeztében
er6sodnek meg. A gyermekek csontjainak eréssége a korai felnéttkorig folyamatosan né. El6fordulhat,
hogy a testi fogyatékkal él6 gyermekeknek gyengék a csontjai.

Az SMA-s gyermekek csontjai csokkent asvanyi anyag str(iséggel (csonter&sséggel) rendelkeznek a gyenge
izmaik és korlatozott jarasuk miatt. Egy csdkkent csonterdsségli gyermekben osteopenia vagy csontritkulas
alakulhat ki. A csokkent csonterGsségl gyermekek esetében nagyobb a csonttorés kockdazata.

SMA-s gyermekek esetében a torott csontok gyakran nem trauma kapcsan torténnek. Minimdlis trauma
vagy trauma nélkil is bekovetkezhetnek, akar csak attdl, hogy athelyezés soran beakad valahova a labuk.
Legtobbszor a labban kovetkeznek be a csonttorések, de barmely csont esetében eléfordulhatnak.
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MIK A CELOK A CSONTOK
EGESZSEGENEK KEZELESE KAP-
CSAN?

Az altaldnos célkitlizések kozé tartozik az SMA-s

gyermekek csonttoréseinek megakadalyozdsa, illetve
az er6s csontok megérzése.

MIKENT MERHETO FEL A CSONTOK
EGESZSEGE?

A csontegészség a gyermek vérében lévé D-vitamin
szintek ellen6rzésével mérhet6 fel. A DEXA- vagy
CT-vizsgalat segitségével megallapithatd a csontok
asvanyi anyag tartalma.

MIK A KULONBOZO KEZELESI
LEHETOSEGEK?

Tobb kilénb6z6 mdd van arra, hogy megprdbalja megakadalyozni a csonttoréseket.
Azonban csonttorések akkor is bekovetkezhetnek, ha az aldbb részletezett javaslatok
mindegyikét koveti.

A javaslatok kozott szerepel az aktiv terheléses testmozgdsok, mint példaul a jaras

olyanok esetében, akik tudnak allni és/vagy jarni. Az allok esetében a passziv allas is
javithatja a csonter@sséget. A sziikséges allds mértéke nem ismert, de el6fordulhat,
hogy meghaladhatja a heti hét 6rat.

Alacsony D-vitamin szintekre kiegészit6ket kell biztositani. Az SMA-csapat vagy a gyermek-
orvos megallapithatja, hogy milyen szintre van sziikség. Megfelel6 kalcium mennyiség is
kell az étrendben, és ezt sziikség szerint kiegészit6kkel kell biztositani. Ha a gyermek egy
vagy tobb, traumahoz nem kéthetd csonttorése van, érdemes meggondolni a biszfoszfonat
elnevezésl gyogyszerek hasznalatat. Ezeket tobb kiilonb6z6 szakorvos is felirhatja, mint
példdul az SMA-orvos, az ortopéd szakorvos vagy egy endokrinoldgus.

Legyen Ovatos a gyermek karjainak vagy labainak mozgatasakor. Mindig tdmogassa

valamivel a végtagot, tartsa meg a gyermek egyensulyat és keriilje a végtagok
himbal6zasat.




VAN OLYAN SPECIALIS ESZKOZ, AMELY
HOZZAJARULHAT A CSONTEROSSEG
FEJLODESEHEZ?

A gyermekek a konnyebb 3allas érdekében hasznalhatnak
allvanyt. A csonterésség megé6rzéséhez naponta két érara,
hetente 6t alkalommal haszndlhatjak. Tovabbd van olyan
kerekesszék, mely segithet allé helyzetbe allitani a gyermeket.

Csonttorés

MIT TEHET ABBAN AZ ESETBEN,
HA MEGIS BEKOVETKEZIK EGY CSONTTORES?

A legtébb csonttorés sin vagy gipsz segitségével kezelhetd. Egyes gyermekeket
nem sziikséges begipszelni, ha nem tudnak jarni. Az ilyen gyermekek szamdra
puha rogzitGkotést biztositanak. A gipszeknek és a sineknek nagyon kdnnylnek
kell lennilik és a torés gydgyulasat kbvetGen rogton abba kell hagyni a haszna-
latukat. Esetenként, ha egy gyermek laba egy csonttérés miatt be van gipszel-
ve, bérelhetd egy specialis kerekesszék, mely lehetévé teszi, hogy egyenesen
kinydjthatd legyen a lab.

Torést szenvedett gyermek esetében el6fordulhat, hogy mitét keretében kell
helyreallitani a csontot. Az ortopéd sebész fogja eldonteni, hogy miként kell
helyrehozni a térott csontot. Ha a gyermeknek mditétre van sziiksége, fontos,
hogy a gyermek valamennyi orvosanak tudnia kell arrél, hogy SMA-s. Megbi-
zonyosodhatnak arrdél, hogy gondoskodnak az egyéb lehetséges problémakral,
mint példaul a légzésrdl és a taplalkozasrol.

Ha egy jaro gyermek labat gipszbe rakjak, fontos, hogy a gipsz levételét és az
orvos beleegyezését kdvetGen amint lehet, ismét
jarni kezdjenek.

Ez segithet elkerllni a tovabbi gyengeség
kialakulasat.

Egyes sebészek a gipsz helyett inkabb m(itétet
fognak javasolni, hogy minél gyorsabban labra
tudjon ismét allni a gyermek.
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AZ SMA KULONBOzO TIPUSAIT
ILLETOEN MILYEN KULONLEGES
MEGFONTOLASOKRA VAN SZUKSEG?

Nem ulok

Kulon odafigyelést igényelnek a ROM gyakorlatok alatt. Kiegészit6
kalcium és D-vitaminra lehet sziikség, hogy megmaradjon a vér magas
D-vitamin szintje. Ha egy gyermeknek egy vagy tobb torése van, esetleg
a javdra szolgalhat egy biszfoszfonat gydgyszer, amely segit megerd&si-
teni a csontokat. El6fordulhat, hogy az allvdnyban valé allas rendkiviil
nehéznek bizonyul a gyermek fejének és térzsének sulyos gyengesége,
illetve a merev csipdje, térde és bokaja miatt. Egy Ujszllott |égzési vagy
altaldnos egészségligyi allapota megnehezitheti a felallast.

Ulék

Kulon odafigyelést igényelnek a ROM gyakorlatok alatt. Kiegészit6 kalcium és D-vitamin-
ra lehet szlikség, hogy megmaradjon a vér magas D-vitamin szintje. Ha egy gyermeknek
egy vagy tobb torése van, esetleg a javdra szolgalhat egy biszfoszfonat gydgyszer, amely
segit meger@siteni a csontokat. El6fordulhat, hogy az allvanyban valé allas rendkivil

nehéznek bizonyul a gyermek fejének és torzsének sulyos gyengesége, illetve a merev
csipGje, térde és bokaja miatt.

All6k/Jarok

Kulon odafigyelést igényelnek a ROM gyakorlatok alatt. Kiegészit6 kalcium és D-vita-

minra lehet szliikség, hogy megmaradjon a vér magas
D-vitamin szintje. Ha egy gyermeknek egy vagy

‘ tobb torése van, esetleg a javara szolgalhat egy
-h biszfoszfonat gydgyszer, amely segit megerési-
]

teni a csontokat. A gyermekek

a jaras elGsegitéséhez jarokeretet vagy jara-
soktatét haszndlhatnak. A gyermek jaroké-
pességének minél hosszabb tavon torténd

= fenntartasa segiteni fog a csont erésségének
megdbrzésében. Az aktiv terheléses testmoz-
gasok segitenek javitani a csontok erésségén.
A gyakran eles6 gyermeknél a csonttorés
kockazata allhat fent.



AZ SMA-S GYERMEKEK CSIPOJE

MEGHATAROZASOK:

Abdukcid: ha a csipd abdukalt, akkor eltavolodott a testtél.

Kontrakturak: csokkent mozgathatdsag egy izllet korill az izmok, inak vagy inszalagok
merevsége miatt.

Ficam: a combcsont teteje nincs a csipd vdpajaban.
Diszplazia: lapos csipévapa (acetabulum).
Félficam: a combcsont fejét nem fedi le teljesen a csipévapa.

Oszteotomia: m(itét, melynek soran elvagjak a csontot és mashogy igazitjak 6ket 6ssze

MIT ERDEMES TUDNIA A CSIiPOROL?

A csipdk dltalaban sziletéskor normalisak. A csipd fejlédését hatranyosan befolyasolja

a gyengeség, az izom kiegyensulyozatlansaga (néhol erésebb, néhol gyengébb mozgatas)

és a terhelés hianya (allas).

Az SMA-s gyermekekben tébb valtozas is bekdvetkezhet. A combcsont (femur) a csipénél
egyenesebb lesz az altaldanoshoz képest (coxa valga). A vapa (acetabulum) lapossa valhat

és elvesziti csésze alaku formajat. El6fordulhat, hogy a combcsont fokozatosan ,,elvandorol”
a vapabdl, amig mar egyaltalan nincs is lefedve. A medence délése (ferdesége) a csip6 egyre
novekvé torzuldsat okozza.

A csipd torzuldsat a mozgasképesség elvesztése szemléltetheti. Csokkenhet az abdukcié is,
ami azt jelenti, hogy kevésbé lehet széttarni a labakat. A csip6 elStti izmokban merevség
alakulhat ki. El6fordulhat, hogy a labak mind egy iranyba néznek (szélfutta).

A csipd érezhet6 vagy hallhatd ,kattanasa” vagy , kattogasa” azt jelezheti, hogy ki-be mozog
a vapabdl. Egy kificamodott csipd rendkiviil fajdalmas tud lenni és nehézzé teszi az tilést.
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Vapan kivili csip6 Vapan beliili csip6

MIK A CSIPORE OSSZPONTOSITO CELOK?

Idedlis esetben a cél, hogy a csip6 maradjon a vdpaban. A hangsuly a hosszu tdvon minimalis
vagy nem létez6 csip6fajdalmon legyen.

HOGYAN MERHETO FEL A CSiPO?

A csip6t minden latogatds sordn egy fizikai vizsgdlat keretében mérik fel. A vizsgdlatot egy
ortopéd sebész vagy az egyik SMA orvos fogja elvégezni. Ha felmeriil a csip6probléma
aggalya, akkor egy rontgenfelvételt készitenek a csip6rél.

MILYEN KEZELESI LEHETOSEGEK VANNAK A CSiPO KEZE-
LESERE?

Jelenleg nincs ismert és megfelel kutatdssal aldtdmasztott, nem sebészeti eljaras a csipd
félficamanak vagy ficamdanak elkeriilésére. Az egyik meggondolandd lehet6ség a megfeleld
poziciondlds a kerekesszékben vagy babakocsiban,

folyamatos ellenérzés és adaptalas mellett, ahogy a gyermek fejl6dik. A fizikoterapia segithet
a csip6 mozgathatdsaganak fenntartasaban és tamogathatja a terhelést. A labak abduktalt
poziciéba vald pozicionalasa merevits, parna vagy habszivacs cikkek segitségével szintén
el6nyos lehet.




MILYEN MUTETEK JAVASOLHA-
TOAK A CSIPO FELFICAM VAGY
FICAM ESETEN?

Nincs konszenzus azt illetéen, hogy sziikséges-e
korai kisérleteket tenni arra, hogy a csipd a vapaban
maradjon. Tovabba arrdl sincs konszenzus, hogy
javasolt-e mUtét keretében visszahelyezni a csip6t

a vapaba, félficam vagy ficam esetén. Fontos, hogy beszélje at

minden m(tét el6nyeit és kockdzatait az SMA-orvosaval

és az ortopéd sebésszel.

Izom- és in m(itétek soran meghosszabbitanak vagy levélasztanak

egy inat, hogy ezzel csokkentsék a kontrakturat és egyensulyba

hozzak az izmok erejét.

A csontm(itét (oszteotdmia) visszavezeti a combcsontot a vapaba.
Ehhez el6fordulhat, hogy kiilonb6z6 eszkozoket, mint példaul tiket,
lemezeket és csavarokat hasznalnak fel. A csontmdtétnél el6fordulhat,
hogy csontpdtlasra van sziikség.

A csip6vapa mtétet (acetabuloplasztika) azért végzik el, hogy ujbdl
felépitsék a csip6vapat. A gyermek életkoratdl és a csipévapa allapotatdl fliggben

tobb kilonboz6 tipusu eljaras is lehetséges. Ha a csip6 vapajat nem lehet ujbdl
felépiteni, el6fordulhat, hogy a combcsont felsé részének kimetszésére lesz sziikség.
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AZ SMA KULONBOZO TiPUSAIT ILLE-
TOEN MILYEN KULONLEGES MEGFON-
TOLASOKRA VAN SZUKSEG?

Nem ulok

Nem Ul6k esetében fontos a megfelelS pozicionalads a kerekesz-
székben vagy babakocsiban. Mozgathatésagi gyakorlatokkal

kell megérizni a csipSiziletek rugalmassagat. Megkisérelhetd ! rig e .
a tamasztékkal egyditt torténd allas, ameddig elviselhetd. Meg- !

. s . P p N R
fontolandd a combcsontot a vapdaba visszavezetd miitét elvég-

zése. A sebésszel ismertetni kell a gyermek Iégzési dllapotat és
a mitét el6tt be kell vonni a pulmonoldgust is.

Ulék

A megfeleld pozicionalas az il6k szdmara is fontos. Mozgatha-
toésagi gyakorlatokkal kell megdrizni a csipGiziletek rugalmassagat.
Megkisérelhet6 a tdmasztékkal egytt torténd allas, ameddig elviselhet6.
Megfontolandd a combcsontot a vapaba visszavezetd miitét elvégzése.

A sebésszel ismertetni kell a gyermek légzési dllapotat és a mUitét el6tt be
kell vonni a pulmonoldgust is.

Allék/Jarék

Mozgathatdsagi gyakorlatokkal kell megG6rizni a csip8iziletek rugalmassagat.
Megkisérelhet6 a tdmasztékkal egyiitt torténd allas, ameddig elviselheté.
Megfontolandd a combcsontot a vapaba visszavezetd miitét elvégzése, ha faj
a csip6. Megfontolandd a csipd vapat Ujraépitd miitét elvégzése. A sebésszel
ismertetni kell a gyermek légzési dllapotat és a miitét elStt be kell vonni

a pulmonoldgust is.




AZ SMA-S GYERMEKEK GERINCE

MEGHATAROZASOK:

Gerincferdiilés: a gerinc oldaliranyu gorbulete.

Kyphosis: a gerinc eldre irdnyuld gorbiilete (pUpossag).

Lordosis: a gerinc el6re iranyuld gorbllete az alsé hatszakasznal (csapott hat).
Rugalmas: a gerinc elferdiilt, de pozicionalassal vagy nyomdssal kiegyenesithet6.
Merev: a gerinc elferdlt, és pozicionaldssal vagy nyomdssal sem egyenesithet6 ki.

Gerincfuzid: a gerinc altaldban fémrudakkal torténdé kiegyenesitése érdekében végzett
mitét.

VEPTR (vertikalisan expandalhato protetikus titanium borda) rendszer: egy eszkoz,
melyet sebészetileg liltetnek be sulyos gerincferdiilésben szenvedd fiatal gyermekekbe,
mely lehet6vé teszi a gerinc ndvekedését, a novekedést lehetévé tevd idGszakos kiigazi-
tas atjan.

Novekedd rendszerek: egy eszkdz, melyet sebészileg liltetnek be sulyos gerincferdiilés-
ben szenved6 fiatal gyermekekbe, mely lehet6vé teszi a gerinc ndvekedését, a ndveke-
dést lehet6vé tevs id6szakos kiigazitas utjan.

TLSO (mellkas-agyék-keresztcsont ortézis): testhez allé6 mellény, masnéven merevitd,
mely kiils6 tamasztékot biztosit a gerinc szamara.

MIT ERDEMES TUDNIA A GERINCROL?

Az SMA-s gyermekek a gyenge torzsizmok miatt fokozottan ki vannak téve a gerincferdiilés-
nek. A korai gerinc deformitasok hatassal lehetnek a tiid6 fejlédésére. A kerekesszékes
gyermekek a jaroképes gyermekekhez képest jobban ki vannak téve egy kialakuld
gerincferdiilés kockdzatanak.

A hajlott gerinc megnehezitheti tobb kiilonb6z6 tevékenység elvégzését, mind példaul

az Ulést vagy a karok hasznalatat (mivel egy gyermek hajlamos csak az egyik karjara
tamaszkodni). Tovabba problémakat okozhat az etetés/nyelés és a lélegzés soran.

A gerincferdilés Ulés kozben fajdalmat, illetve felfekvéseket okozhat.

Az ortopéd sebészek gerincre fokuszald szakorvosok.
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Gerincfazio Novekedd rendszerek Gerincferdiilés

MIK A GERINCRE OSSZPONTOSITO CELOK?

Az altalanos célkitlzés a gerincferdiilés elkerilése, vagy legaldbb a gerincferdiilés el6rehaladdsanak
minimalizalasa. Vizszintesen kell tartani a medencét, optimalis Ul6 helyzetben.

HOGYAN MERHETO FEL A GERINC?

A gerincet minden egyes klinikai vizit alkalmaval meg kell vizsgalni. Rontgenvizsgalatot kell kérni, ameny-
nyiben a vizsgalat soran barmiféle ferdiilés tapasztalhatd. Miutdn azonositottdk, a ferdiilés el6rehalada-
sanak kovetéséhez 6-12 havonta Ujabb rontgent kell csindltatni.

MILYEN KEZELESI LEHETOSEGEK VANNAK A GERINC
KEZELESERE?

Jelenleg nincs ismert és megfelel6 kutatdssal alatdmasztott, nem sebészeti eljaras a gerincferdiilés
kialakuldsanak elkertilésére. A gerinc egyenesen tartdsahoz mar fiatal kortdl kezdve megfelel6 poziciona-
[dsra van szlikség, Ulés kozben. Specidlis alkatrészeket lehet hozzdadni a kerekesszékhez vagy kiilonleges
babakocsihoz, mint példaul egyedi hattamlat, oldalsé mellkas tdmasztékokat, illetve vall- és mellkasheve-
dereket. A rugalmas gerinc TLSO segitségével is egyenesen tarthatd. Nincs bizonyiték arra, hogy ez meg-
allitja a ferdiilés el6rehaladasat, de rendkiviil nagy segitséget nyujthat abban, hogy gyermeke egyenesen
tudjon Ulni a kerekesszékben.

Erdemes megfontolni a kerekesszék és az (ilés dtalakitdsat is. Ez segithet az egyensuly és a testtartds
javitasaban, ami kényelmesebb tlést eredményez. Emellett lehetévé teszik a karok szabadabb
mozgatdasat, ezzel javitva azok funkcioit is.




MIK A GERINCRE OSSZPONTOSITO CELOK?

A mtét altalanos célkitlizése az, hogy meggatolja a ferdilés
sulyosbodasat, egyenesebbé tegye a gerincet, illetve el&segitse

az egyenes hattal vald Gilést. A mit ezen felll helyet biztosithat

a tlidé és a bels6 szervek szamara a novekedéshez és a fejlédéshez.
A gerincm@t id6pontja sok tényez6tdl figg, beleértve a gyermek
életkorat, a légzési allapotat, illetve a gerinc fejlédési litemét.

A gerincferdiiléses m@teknek altaldanossagban két tipusa van: 1)
noveked6 konstrukcidk és 2) egleges gerincfuzid. A névekedd

konstrukcidk bels6 tAmogatast nyujtanak és lehet6vé teszik a gerinc
folyamatos fejlédését, illetve a mellkas novekedését. Ez id6vel idészakos
m(@ti igazitasokat igényelhet, hogy lehet6vé tegye a fejlédést. VEPTR
A novekedd konstrukcidk kozé tartoznak a névekedé rendszerek

(,growing rods”, melynek keretében az eszkdz egyik csigolyardl

a masikra kapcsolddik, illetve a VEPTR, mely soran az eszkoz a csigolyakrél

és a medencérdl a bordakhoz kapcsolédik.

A gerincflzios m(itét véglegesen 0sszekoti a csigolyakat. Minden egyes csigolyahoz egy eszkodz
van hozzdcsatolva, mely gyakran dthatol a medencébe is. A gerinc rogzitése altal megengedett
szinten tul nincs mozgas, sem pedig ndvekedés. A kiilonalld csigolydk 6-12 hdnapon at tartd
Osszekotésének elGsegitéséhez gyakran haszndlnak csontpdtlast. A fuzids eljaras kizarja a gerinc
tovabbi novekedésének lehet6ségét, mely kdovetkezésképpen a gerincferdiléstovabbi el6rehala-
dasanak kockdzatat is korlatozza.
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AZ SMA KULONBOZO TiPUSAIT ILLETOEN MILYEN KU-
LONLEGES MEGFONTOLASOKRA VAN SZUKSEG?

Nem ulok

A lehet6 legtobb tdmasztékot kell biztositani, specialis tlés segitségé-
vel. Egy TLSO-val is meg lehet prébdlkozni, de nehéz lehet felhelyezni
és gondokat okozhat a légzés soran. Az egészségligyi allapota és a kora
alapjan meggondolandd egy novekedd konstrukcid a nagyon sulyos

gerincferdilésben szenvedd gyermek szamara, hogy ezzel lehet6vé
valjon a gerinc folyamatos novekedése.

Ulok

A lehet6 legtobb tdmasztékot kell biztositani, specialis tlés

segitségével. Egy TLSO-val is meg lehet probalkozni, de nehéz lehet felhe-
lyezni és gondokat okozhat a légzés soran. Meggondolandé egy
novekedd konstrukcid a nagyon sulyos gerincferdiilésben szenvedé gyermek

szamara, hogy ezzel lehet6vé véljon a gerinc folyamatos novekedése. Sulyos ferdiilésben szenvedd

id6sebb gyermek vagy tinédzser esetén meggondolandd a végleges gerincfuzid. A sebésszel ismertetni
kell a gyermek légzési dllapotat és a m(itét el6tt egy be kell vonni a pulmonoldgust is.

Allék/Jarok

Megkisérelhet6 egy TLSO hasznalata, de problémakat okozhat a jarasban. Ebben az esetben a TLSO
valdszin(ileg nem fogja zavarni a lélegzést. Sulyos ferdilésben szenvedd idGsebb gyermek vagy ti-
nédzser esetén meggondolandé a végleges gerincfluzid. A medencébe torténd dsszekotés jaroképes

személy esetén nehezebbé teheti a jardst. A sebésszel ismertetni kell a gyermek légzési dllapotat és
a mitét el6tt be kell vonni a pulmonoldgust is.

KOVETKEZTETES

Osszegzésképpen, minden SMA-tipussal él6 gyermek szamos olyan MSK komplikaciénak van kitéve,
melyek a mogottes gyengeség és az alacsony izomténusbdl erednek. Rendkiviil fontos lesz, hogy
legyen egy szakorvosokbdl allé csapat, akik mar kisgyermekkoratél kezdve tdmogatja gyermekét.

A nem sebészeti kezelések, mint példaul a nyujtasok, a pozicionalasok, az ortézisek és az eszk6zok
segitséget jelenthetnek. Egyes gyermekeknél a kicsi kortdl biztositott intenziv beavatkozasok
ellenére is komplikacidk Iéphetnek fel, melyek esetenként mitéti beavatkozast igényelhetnek.

A végs6 célkitlizés az MSK komplikacidk lehetd legnagyobb mértékl minimalizalasa, illetve
gyermeke funkcionalis képességeinek és egészségi allapotanak maximalizalasa.




A CURE SMA-ROL

A Cure SMA azért alakult, hogy mindent megtegyen az SMA, jaras, az eves
vagy a lélegzés képességét az embertél elrabld betegség kezeléséért és
gyogyitasaért. A gyermekhaldlozas els6szamu genetikai oka. 1984 6ta

szamos kutatast végeztlink és tdmogattunk, amely az SMA megértésére ira-
nyulé kutatoi kozosséget is kialakitotta. Jelenleg is nagy attorések el6tt allunk,
olyan eredmények el6tt, amelyek segitenek majd a gyermekek testi fejlédésében,
a varhato élettartam novelésében és a gydgyulds esélyét is megadjak.

Az SME minden teriiletén komoly szaktudassal rendelkeziink, a mindennapok realitasatdl
a kezelési lehet6ségek minden részletéig, és amig meg nem taldljuk a gyégymaddot, min-
dent megtesziink a betegségben érintett gyermekek és csaladjuk tamogatasaért.

Tovabbi informaciot a www.cureSMA.org weboldalon taldlhat arrdl, hogyan
tdmogathatja On is a gydgyulasukat

KAPCSOLATFELVETEL A CURE SMA-VAL
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