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pastycznos¢ (wg. Lance, 1980) jest to zaburzenie ruchowe, charakteryzujgce sie
wzmozeniem (nadpobudliwoscig) tonicznych odruchéw $ciegnistych na rozcigganie
(wzmozeniem napiecia miesniowego) w zaleznosci od szybkosci rozciggania. Wynika to z
odhamowania odruchu rozciggowego jako sktadowej uszkodzenia motoneuronéw na
wyzszym poziomie.

Spastycznosci, okreslanej takze napieciem typu scyzorykowego, towarzyszy zwykle niedowtad lub
porazenie z wygorowaniem odruchdw $ciegnistych, obecnoscig odruchéw patologicznych, stopotrzas,
lacznie okreslane mianem tzw. zespotu gérnego neuronu. Zesp6t gérnego neuronu powstaje w
wyniku uszkodzenia zstepujacych drog ruchowych (piramidowych) na poziomie kory ruchowej, pnia
mozgu lub rdzenia kregowego; spastycznosé ulega ewolucji w ciggu dni lub tygodni od uszkodzenia.

W przypadku ostrego uszkodzenia przed wystgpieniem spastycznosci miesnie sg wiotkie, a odruchy
Sciegniste ostabione i w zaleznosci od poziomu uszkodzenia stan taki moze utrzymywac sie przez
kilka dni do kilku miesiecy.

Spastycznos$¢ zapoczatkowuje serie zdarzen, ktdre poprzez ograniczenie prawidtowej funkciji miesni i
wzrost ich napiecia prowadzi do powstawania przykurczéw miesniowo-sciegnistych, deformaciji kosci i
sztywnosci lub niestabilnosci stawow.

PATOFIZJOLOGIA

Patofizjologiczna przyczyna spastycznosci nadal nie jest do konca wyjasniona. Podtozem
spastycznosci jest zaburzenie réwnowagi miedzy mechanizmami pobudzajgcymi i hamujacymi w
regulacji motoneuronéw alfa i gamma rdzenia kregowego.

Regulacja napigcia migsniowego zalezy od aktywnosci:
l. osrodkéw nadrdzeniowych:

a. hamujace: grzbietowa droga siatkowato-rdzeniowa (w sznurach bocznych rdzenia
kregowego)

b. pobudzajace:

i. brzuszno-przysrodkowa droga siatkowato-rdzeniowa (w sznurach przednich
rdzenia kregowego)

ii. droga przedsionkowo-rdzeniowa
Il osrodkéw rdzeniowych (segmentarnych)
C. z licznymi neuronami wstawkowymi (interneuronami)

i. interneurony presynaptyczne hamujgce akso-aksonalne na zakonczeniach la
(GABA-ergiczne), sg kontrolowane przez drogi zstepujace z osrodkéw
nadrdzeniowych

ii. interneurony hamujgce unerwienia na zakonczeniach la (neuroprzekaznik
glicyna): uszkodzenie powoduje zaburzenia synchronicznej pracy agonistow i
antagonistow — powoduje to zjawisko ko-kontrakcji miesnia antagonisty zamiast
jego rozkurczu (objaw: np. klonus stopy) lub znacznego ostabienia m.
antagonisty (np. przykurcz sciegna Achillesa: stopa konska czyli wzrost
aktywnosci m.trojglowego tydki powoduje nadmierne ostabienie m.
piszczelowego przedniego) w zaleznosci od miejsca uszkodzenia drég
siatkowato-rdzeniowych i przewagi bodzcéw hamujgcych lub pobudzajacych
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iiil. komorki Renshaw — tzw. hamowania nawracajgcego, powodujgce zwrotne
hamowanie zarbwno zakonczen la, jak i motoneuronéw alfa.

Mechanizmy powstawania spastycznosci:

o wypadniecie funkcji interneuronéw hamujacych  powoduje  nadpobudliwos¢
motoneurondw rdzenia (utrata kontroli przez osrodki nadrdzeniowe)

0 zmiany we wiasciwosciach bton motoneuronéw alfa powodujacych ich nadmierng
nadpobudliwos¢ (z powodu ,,odciecia” kontroli od gérnego motoneuronu)

0 itworzeniem na ich powierzchni nowych licznych zakonhczen

0 zmiana wewnetrznych mechanicznych wiasciwosci miesni prowadzacych do rozwoju
trwatych przykurczéw

Wystepowanie spastycznosci (w bardzo wielu chorobach OUN):
0 stwardnienie rozsiane

udar moézgu

mdbzgowe porazenie dzieciece

urazy moézgu i rdzenia kregowego

O O O O

postepujace choroby zwyrodnieniowe uktadu nerwowego z zajeciem gérnego neuronu
ruchowego z objawami piramidowymi i pozapiramidowymi (leukodystrofie, choroba
Hallervordena-Spatza, ceroidolipofuscynoza, choroba Huntigntona i in.)

OCENA | BADANIE STOPNIA SPASTYCZNOSCI

Ocena stopnia spastycznosci polega na stwierdzeniu, ktore miesnie lub grupy miesni sg nadaktywne i
okreslajg efekt spastycznosci we wszystkich aspektach funkcjonowania pacjenta takich, jak: zdolnos¢
poruszania sie, mozliwos¢ pracy i codziennej aktywnosci zyciowej. Fizjoterapeuci i terapeuci
zajeciowi nalezg do zespotu, ktéry ocenia i prowadzi leczenie pacjenta ze spastycznoscia.

Identyfikacja spastycznych miesni jest ztozonym zadaniem, gdyz wiele miesni moze zaburzac
ruchomos¢ stawu, a nie wszystkie miesnie potencjalnie powodujgce deformacje sg spastyczne.
Badanie EMG z diagnostycznym blokowaniem przy uzyciu miejscowych srodkéw znieczulajgcych
pozwala na testowanie przyczyn deformacji i uzyskiwania informacji dotyczacej diugoterminowego
leczenia przez odnerwienie.

Diagnostyczne blokowanie punktéw ruchowych konczyn pozwala na stwierdzenie czy wybrane
postepowanie lecznicze ostabiajgce miesnie jest wskazane dla obnizenia np. sztywnosci kolana.
Spastycznos$¢ przywodzicieli i zginaczy biodra moze prowadzi¢ do skrzywienia miednicy. Czesto
ztozone deformacje kolana i biodra wymagajg kombinacji stosowanych sposob6w leczenia (neuroliza,
chemodenerwacja).

Badanie stopnia spastycznosci polega na kompleksowej ocenie i1 badaniu neurologiczym,
ortopedycznym, fizjoterapeutycznym, z okresleniem zakresu dziennej aktywnosci zyciowej przed
specyficznym leczeniem i po jego zastosowaniu. Obejmuje ona badanie napiecia miesniowego,
ruchomosci, sity, rownowagi i wytrzymatosci. Dla obiektywnej oceny pacjenta ze spastycznoscig
stosuje sie m.in.: pomiary goniometryczne, ilosciowg komputerowa obiektywng analize chodu,
zmodyfikowang skale Ashwortha oceny napiecia miesnowego w stopniach od 0 do 4 (gdzie O
oznacza brak wzmozenia napiecia miesni, a 4 sztywnos¢ miesni przy zginaniu i prostowaniu), pomiar
obustronny przywodzicieli i inne. Dobér testu jest stosowany w zaleznosci od spodziewanych zmian i
wynikdw po zastosowanym wybranym sposobie leczenia. Zauwazono, ze zmiany w pomiarach
technicznych spastycznosci nie zawsze muszg dobrze korelowac z uzyskang poprawa kliniczna.

Spastycznos¢ koriczyn gornych:

Miesnie powodujgce spastycznosc¢ i dysfunkcje z przywiedzeniem i rotacjg wewnetrzng ramienia to:
m. latissimus dorsi, m. teres major, m. pectoralis major, m. subscapularis; tzw. tokie¢ zgieciowy: m.
brachioradialis, m. biceps, m. brachialis; nadgarstek zgieciowy: m. flexor carpi radialis (objaw ciesni
kanatu nadgarstka), a zacisniecie piesci: miesnie dtoni i palcow.
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Spastycznos¢ koriczyn dolnych:

Spastyczna deformacja kohczyn dolnych wptywa na utozenie w tézku, siedzenie, zakres czynnosci w
fotelu, na przemieszczanie i wstawanie. Stopa konsko-szpotawa jest najczestszym objawem
patologicznym widocznym w konczynach dolnych i kluczowa deformacjg ograniczajacg codzienne
funkcjonowanie lub przemieszczanie sie bez pomocy. Nadaktywno$¢é miesni zginaczy podudzi moze
wskazywac, ze sztywnosc¢ kolana zapobiega upadkowi blokujac nagte jego zgiecie.

PRZEGLAD METOD LECZENIA SPASTYCZNOSCI

Rézne sg obecnie sposoby leczenia spastycznosci. Leczenie dzieci ze spastycznoscig jest tematem
niezliczonej liczby publikacji, w wigkszosci jednak bez poréwnania z grupg kontrolng. Podstawowg
praktyczng zasada, ktorg nalezy kierowac¢ sie przed rozpoczeciem terapii jest to czy sg wskazania do
leczenia spastycznosci i jakie bedg spodziewane efekty tego sposobu postepowania.

Celem leczenia spastycznosci, ktéry chcemy uzyskac jest:
- poprawa jakosci chodu (spastycznos¢ ogniskowa-grupa miesni)
- umozliwienie wiasciwej higieny i pielegnacji (ok. krocza, reka)
- poprawa wykonywania czynnosci codziennych
- zmniejszenie bolu, czestosci i sity napie¢ miesni (dyskomfort)
- eliminacja nieprzyjemnych bodzcéw
- zapobieganie powstawania trwatych przykurczéw
- odtozenie w czasie do petnego rozwoju mig$ni zabiegéw ortopedycznych
Metody leczenia spastycznosci:
1.Farmakoterapia
- Leki doustne:
0 benzodiazepiny:diazepam,clonazepam,tetrazepam
0 baklofen (lioresal)
o dantroleum (dantrium)
0 tizanidine (sirdalud)
0 mydocalm
- Leki dokanatowe — baklofen w pompie (ITB)
- Leki podawane miejscowo — do mieénia:
0 toksyna botulinowa BTXA (Botox, Dysport)
o alkohol, fenol.
2. Leczenie chirurgiczne
o0 tenotomia (przeciecie Sciegien)
0 rizotomia (przecieci korzeni grzbietowych)

o DREZ-tomia (microsurgical dorsal root entry zone lesions) (drezotomia -
mikrochirurgiczne przeciecie korzeni grzbietowych w strefie wejscia do rdzenia)

0 elektrostymulacja (na poziomie rdzenia, mézdzku i mézgu
3. Rehabilitacja

o kinezyterapia

o fizjoterapia

0 terapia zajeciowa
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Leczenie ciezkiej postaci uogdlnionej spastycznosci, np. w stwardnieniu rozsianym, po urazach
rdzenia kregowego, w mbzgowym porazeniu dzieciecym, polega obecnie na podawaniu baklofenu do
kanatu kregowego w pompie automatycznej.

Leczenie spastycznosci ogniskowej w mozgowym porazeniu dzieciecym w przypadku stopy
~.dynamicznej” (kiedy obecny jest niewielki zgieciowy grzbietowy ruch czynny lub bierny w stawie
skokowym) lub w dystonii ogniskowej takiej, jak: kurcz powiek, dystonia ustno-zuchwowa, dystonia
gardtowa, kurczowy krecz szyi, kurcz pisarski, polega na miejscowym podaniu toksyny botulinowe;j.

Tabela 1.: Metody leczenia spastycznosci
LECZENIE NEUROCHIRURGICZNE: LECZENIE ORTOPEDYCZNE:
RYZOTOMIE TENOTOMIE

BAKLOFEN DOKANALOWO

INIEKCJE MIEJSCOWE / MIESNIE/:
BTX A, ALKOHOL, FENOL

LEKI DOUSTNE ‘ REHABILITACJA
LECZENIE PRZECIWBOLOWE

Farmakoterapia doustna (farmakologiczna regulacja napiecia miesniowego).

Farmakologiczne leczenie doustne oparte jest na metodzie préb i btedéw. Nalezy informowaé
pacjentéw o niewielkiej poprawie i niecatkowitej skutecznosci stosowanych lekéw doustnych. Dlatego
tez chorzy nie powinni oczekiwa¢ zupetnego ustgpienia objawéw spastycznosci czy dystonii. Leki
doustne nalezy stosowac codziennie. Wszystkie one majg potencjalne dziatanie niepozadane, co
nalezy uwzgledni¢ przy ocenie korzysci ptynacych z zastosowania danego leku. Niekiedy decyzja, co
do leczenia nalezy do pacjenta i przy ocenie skutecznosci terapii najwazniejsze jest jego zdanie, a nie
wyniki badania neurologicznego. Jesli pacjent uwaza, ze leczenie jest skuteczne i nie ma dziatan
niepozadanych albo jest ich niewiele, z reguly zaleca sie dalsze przyjmowanie leku. Przy probach
wprowadzania lekow doustnych obowigzujg dwie proste zasady. Po pierwsze nalezy wigczy¢ lek
mozliwie w najmniejszej dawce i stopniowo zwieksza¢ dawkowanie. Po drugie nalezy stosowac
najmniejszg mozliwg dawke podtrzymujaca..

Grupy lekow:
1. Benzodiazepiny (receptor GABA-A):
o Diazepam (Realnium, Valium); 5-60 mg/dzien w 3 dawkach, tabl. po 2 i 5 mg
o Clonazepam (Rivotril); 0,5-20 mg/dzien w 3 dawkach, tabl. po 0,512 mg
0 Myolastan; 12,5 — 100 mg/dzien w 2 dawkach, tabl. po 50mg
2. Baclofen (Lioresal) (receptor GABA-B):
0 10-100 mg/dzien w 3 dawkach, tabl. po 10 i 25 mg.

3. Tizanidine (Sirdalud) (poprzez glicyne, dziatajacg na alfa-motoneurony i hamowanie odruchu H,
zmniejsza stezenie aminokwasOw pobudzajacych i substancji P): 1 — 36 mg/dzien w 2-4 dawkach,
tabl. po 4mg

4. Dantrolene (Dantrium) (hamuje uwalnianie jonéw wapnia z siateczki sarkoplazmatycznej): 5-
400mg/dzien, dzieci 0,5 - 3mg/kg/dzien, kaps. po 25, 50, 100mg.

Objawy niepozgdane stosowanych lekéw: sennosé, ostabienie, hipotensja, objawy zotgdkowo-
jelitowe, zaburzenia pamieci, niezbornos¢, splatanie, depresja, ataksja.

Uwaga: pacjenci otrzymujacy benzodiazepiny, baklofen, sirdalud powinni pozostawac pod nadzorem
lekarskim z powodu mozliwosci wystgpienia nadmiernej sedacji i depresji OUN oraz
hepatotoksycznosci.

5. Inne leki doustne obnizajgce napiecie miesniowe:
o Klonidyna (Catapres) — agonista alfa 2-receptora oraz substancji P

0 Gabapentyna (Neurontin) — wpltywa na metabolizm kwasu glutaminowego
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0 Lamotrygina (Lamictal) — blokuje kanat sodowy i kwas glutaminowy
0 Cytroheptadyna — antagonista 5-HT serotoniny

0 Tolperyzon (Mydocalm) — oddziatywuje na interneurony rdzenia

Tabela 2.: Leki stosowane w spastycznosci

Lek Mechanizm dziatania
Diazepam (Relanium) Receptor GABA
Tetrazepam (Myolastan) Receptor GABA
Baklofen (Lioresal) Receptor GABA B
Tizanidine (Sirdalud) Glicyna

Tolperisone (Mydocalm)

Interneurony rdzenia

Dantrolena (Dantrium)

Zahamowanie uwalniania Ca z siateczki sarkoplazmatycznej

Toksyna botulinowa A (Botox, Dysport)

Dziata na ztacze nerwowo-miesniowe i hamuje wydzielanie Ach

Gabapentin (Neurontin)

Hamuije kwas glutaminowy

Lamotrigine (Lamictal)

Dziata na kanaty Na i kwas glutaminowy

Cytroheptadine

Antagonista 5-HT (serotoniny)

Neuroliza po uzyciu neurotoksyn, chemodenerwacja, miejscowe znieczulenie.

Iniekcje toksyny botulinowej, alkoholu czy lidokainy mogg dawac¢ znaczng poprawe u odpowiednio
wybranych pacjentéw i stanowig czes¢ kompleksowego planu leczenia spastycznosci. Wielu
klinicystow stosuje r6zne kombinacje leczenia w zaleznosci od rodzaju uogdlnionej czy ogniskowej
spastycznosci, w ktorej najskuteczniejsze jest miejscowe podanie toksyny botulinowe;j.

ZASTOSOWANIE TOKSYNY BOTULINOWEJ (BTX A)

Toksyna botulinowa stosowana jest w leczeniu spastycznosci w mézgowym porazeniu dzieciecym, w
stwardnieniu rozsianym, po udarach moézgu, po urazach moézgu i rdzenia kregowego i w wielu
postepujacych chorobach zwyrodnieniowych uktadu nerwowego.

Toksyna botulinowa jest biatkiem produkowanym przez G(+) laseczki Clostridium botulinum. W roku
1980 zostata zastosowana w leczeniu zeza i potowiczego kurczu twarzy. W 1995 r. poznano
mechanizm dziatania, ktéry polega na nieodwracalnym hamowaniu w bilonie presynaptycznej
wydzielania acetylocholiny (Ach).

Wiasciwosci BTX A:
0 poczatek dziatania: 24-72 godziny po iniekcji; czas dziatania sr. 2 — 8 miesiecy

0 powr6t funkcji miesnia polega na reinerwaciji poprzez tworzenie nowych zakonczen
nerwowo-miesniowych (z ang. sprouting).

Sposob stosowania BTX A:
1. Preparaty BTXA:
a. Botox (Allergan,USA) w fiol. po 100 j.

b. Dysport (Beaufour Ipsen Itc., Anglia) w fiol. po 500 j., gdzie 1 jedn. Botoxu = 4 - 5 jedn.,
Dysportu.

2. Dawki lecznicze:

c. Botox 2 -4 -6 j./kg.m.c. do maks.10 j./kg m.c. w czasie jednej sesji, przy catkowitej dawce
na sesje do 300-500 j. tj. 4 - 6 j./kg m.c./miesien

d. Rozcienczenie: 1-2 ml 0,9%NacCl; strzykawki do préby tuberkulinowej, iglty 23 - 25
e. 1-2 grupy miesni w kilku punktach (np. mm. przywodziciele, m. tréjgtowy tydki)
f. w jednej sesji podawanie do maks. 2 - 3 grup miesni

g. powtarzanie co 3 — 5 m-cy (czestsze powoduje wytwarzanie przeciwciat)
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Wskazania do leczenia BTX A rokujace poprawe:

1. Mpdz: stopa konsko-szpotawa ,dynamiczna”, przykurcz miejscowy z niedowtadem $sredniego
i malego stopnia; optymalny wiek: 2 — 6 r. zycia, co umozliwia jeszcze prawidtowy wzrost
miesnia i hamuje rozwdj trwatych przykurczéw

2. Diagnostyka przedoperacyjna

3. tagodzenie dystonii i bolu.

4.  Zwiekszenie skutecznosci redresji gipsowych
Przeciwskazania i objawy niepozadane stosowania BTX A:

1. Wiek ponizej 18 m-ca zycia

3. Miastenia i wrodzone zespoty miasteniczne

4. W okresie leczenia nie wolno podawac¢ antybiotykdéw, ktére dziatajg na ztgcze nerwowo-
miesniowe (aminoglikozydy, tetracyklina, ampicillina)

Obecnosé utrwalonych przykurczow — p-wskazanie wzgledne

Objawy niepozadane: Rzadko gorgczka, miejscowe zaczerwienienie, podraznienie, bdl,
ostabienie miesni do 2 tyg., przejsciowe nietrzymanie moczu ( m. przywodziciele)

Podsumowanie korzysci stosowania BTX A:
1. Efekt przewidywalny, zalezny od dawki i catkowicie odwracalny.
Prosty spos6b podawania.
Dziatanie tylko miejscowe, wytaczajace okreslong grupe miesni.
Lepszy od innych metod efekt kliniczny.
Zmniejszenie napiecia, poprawa funkcji, hamowanie rozwoju przykurczy.

Metoda bezbolesna.

© N Ok~ N

Mozliwosc¢ tgczenia z innymi lekami i metodami leczenia.

9. Metoda diagnostyczna, symulujgca zabieg ortopedyczny i jego efekty.
Ograniczenia w stosowaniu BTX A:

1. Konieczne powtarzanie wstrzyknie¢ co 3-5 m-cy.

2. Relatywnie wysoki koszt leczenia.

3. Mozliwosé (3-10%) wytwarzania p-ciat z wtérng utratg wrazliwosci na leczenie.

DOKANALOWE PODAWANIE BAKLOFENU
Pompa baklofenowa

W 1985 r. oraz 1988 r. Dralle i Zierski zastosowali dokanatlowo baklofen w leczeniu dzieci ze
spastycznoscig podchodzenia moézgowego i rdzeniowego z dobrym, zachecajgcym efektem
Klinicznym.

Dokanatowe podawanie baklofenu przez pompe ma zastosowanie w ciezkiej spastycznosci o réznej
etiologii. Oczekiwanymi efektami tej metody jest redukcja napiecia miesniowego, skurczow, bolu,
poprawa zakresu ruchow, poprawa jakosci snu, kontroli pecherza moczowego, samodzielnosci i
wygladu, samopoczucia oraz obnizenia i/lub odstawienia innych lekéw relaksacyjnych.

Dobdr pacjentéw ze spastycznoscia do stosowania pompy baklofenowej:
1. ciezka spastycznosé¢ uogolniona oraz konczyn dolnych
2. brak efektow stosowanych lekéw doustnych

3. okres powyzej jednego roku po urazie mozgu

4

wiek powyzej 4 lat
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5. dodatnia odpowiedz na dokanatowg probe z baklofenem w dawce 50-100 mcg
6. wykluczenie chorych z nadwrazliwoscig na doustny baklofen.

Wszczepialny system infuzji dokanatowej baklofenu (Medtronic Synchromed Infusion System) sklada
sie z:

pompy ze zbiornikiem i programatorem dozowania leku (10 lub 18 ml),

cewnika dokanatowego,

o O O

telemetrycznego zewnetrznego programatora,
0 baterii (trwatosc 4-5 lat)

Pompe baklofenowg wszywa sie podskoérnie blisko talii pod powiezig na miesniu zewnetrznym
skosnym i prostym brzucha, koniec podskérnego cewnika prowadzonego z tylu od wciecia
ledzwiowego i umieszcza sie w przestrzeni od C7 do Th2 lub od Th10-Thl2 u dzieci i L1-L2 u
dorostych. Pompe programuje sie telemetrycznie, a jej zbiornik napetnia sie przez nakluwanie co 4-12
tygodni specjalnej membrany. Dawkowanie jest powolne, ostrozne i indywidualne. Zakres dawek
stosowanych u chorych wg danych z pi$miennictwa wynosi:

0 dzieci ponizej 12 lat: $r. dawka dzienna wynosi 274 mcg/24 godz.(24-1199 mcg/dzien)

0 W spastycznosci pochodzenia mézgowego: 22-1400mcg/dzien (wiekszos¢ pacjentow =
90-703 mcg/dzien)

0 Ww spastycznosci rdzeniowej 12-2000 mcg/dzien (wiekszos¢ pacjentow = 300-
800mcg/dzieh.

Konieczne jest pozostawienie pewnego stopienia napiecia miesniowego dla utrzymania czynnosci
oddechowej oraz zapobiegania glebokim zakrzepom zylnym. Ulatwia to réwniez wykonywanie
czynnosci zycia codziennego, opieke i pielegnacje. Dostosowanie zmian napiecia miesniowego przy
uzyciu pompy baklofenowej wymaga ustalenia réwnowagi miedzy stanem pacjenta, wykonywaniem
czynnosci i potrzebami fizjologicznymi. Stosowanie pompy musi by¢é odpowiednie do ogdlnego
stopnia uposledzenia (od lekkiego do stanu wegetatywnego), stosowanego leczenia, zakresu
wykonywanych czynnosci, uzgodnione z pacjentem, rodzing i zespotlem prowadzacym opieke przed
rozpoczeciem tego rodzaju leczenia. Podsumowuijac, chorzy muszg by¢ odpowiednio wybrani z jasno
okreslonym i realnym sposobem leczenia rokujacym najbardziej obiektywng poprawe.

LECZENIE CHIRURGICZNE

Bardzo wazng role w leczeniu przewleklej spastycznosci odgrywa leczenie chirurgiczne. Najczesciej
stosuje sie tagcznie leczenie neurochirurgiczne i ortopedyczne. Dzieci ze spastycznoscig stanowig
zawsze wyzwanie dla podejmujgcych leczenie, poniewaz ich spastycznos¢ moze zmieniaé sie w
czasie wzrostu i rozwija¢ sie, a zastosowane etapowe leczenie chirurgiczne moze pozwoli¢ na
bardziej prawidtowy rozwoj kosci i migsnia. Zabieg chirurgiczny moze da¢ poprawe sity lub ostabienie,
ale nie zawsze zupelnie usuwa spastycznosc.

Leczenie neurochirurgiczne

Leczenie neurochirurgiczne spastycznosci obejmuje cztery r6zne poziomy: mozg, rdzen kregowy,
nerwy obwodowe, miesnie moze wzmacnia¢, ostabia¢, nigdy nie likwiduje zupetnie spastycznosci.
Zabiegi stereotaktyczne na strukturach mézgu (gatka blada, jadro brzuszne wzgérza, mézdzek) dajg
niewielkg poprawe i obecnie odstgpiono od ich wykonywania.

Najbardziej skutecznym, najczesciej stosowanym sposobem leczenia jest wybidrcza ryzotomia
grzbietowa (tylna). Zabieg polega na przecieciu wybranych korzeni nerwéw pomiedzy poziomami L2
do S1. Wibkna korzeni lezg zewnetrznie na kregostupie, przewodzg bodzce nerwowe do i z rdzenia
kregowego. Wtokna przewodzg informacje czuciowe do rdzenia z migsnia i sa celem dla chirurga,
gdyz odgrywajg prawdopodobnie role w generowaniu spastycznosci. W fizjologicznych warunkach
bodzce pobudzajace z tych nerwdéw czuciowych sg réwnowazone bodzcami hamujgcymi z mozgu,
utrzymujacymi prawidtowe napiecie miesniowe. Upraszczajac, kiedy uszkodzenie mézgu lub rdzenia
zaburza te robwnowage, nadmiar sygnatéw czuciowych moze prowadzi¢ do spastycznosci. Wybi6rcza
ryzotomia tylna ma na celu zmniejszenie spastycznosci przez czesciowg poprawe fizjologicznej
rbwnowagi pomiedzy obwodami w tuku odruchowym. Metode stosuje sie w leczeniu ciezkiej
spastycznosci konczyn dolnych, wptywajacej na ich ruchomo$¢ i ustawienie u dzieci z mpdz.
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Najlepszym kandydatem do jej zastosowania jest pacjent z dobrg sitg i rownowaga, z matymi i
nieutrwalonymi przykurczami w konczynach dolnych oraz z silng motywacjg. Ryzotomia stosowana
jest wtedy, gdy mniej inwazyjne metody nie sa skuteczne w odpowiednim zmniejszeniu
spastycznosci. Wybibércza ryzotomia tylna jest wykonywana w znieczuleniu ogélnym. Wybrane do
przeciecia korzenie, sg stymulowane elektrycznie, a te, ktére przewodzg nieprawidiowe bodzce -
przecinane (zwykle 25-50% testowanych korzeni jest przecinane). Badania kontrolne operowanych
dzieci z mpdz wykazaly, ze u wigkszosci pacjentéw uzyskano zmniejszenie spastycznosci i poprawe
zakresu ruchomosci po zabiegu operacyjnym nawet po kilku latach. Nalezy podkresli¢, ze dobre
wyniki operacji gwarantuje tylko aktywny udziat ,pacjenta z motywacjq” w intensywnym procesie
rehabilitacji.

Inne zabiegi chirurgiczne dotyczgce struktur mézgu i nerwéw obwodowych lub stymulacja mozdzku
po doswiadczeniach z przesziosci nie sg obecnie stosowane w leczeniu spastycznosci.

LECZENIE ORTOPEDYCZNE

Chirurgia kostno-miesniowa nadal odgrywa wazng role w leczeniu przykurczy wtornych do
spastycznosci. Zabiegi ortopedyczne polegajg na wydtuzeniu i rozluznieniu miesni i Sciegien oraz
zabiegach na kosciach. Najwiekszg liczbe zabiegéw wykonuje sie u dzieci w wieku 4-8 lat. Dotyczg
Sciegien Achillesa i korekcji stopy ,konsko-szpotawej”, przykurczy miesni: kolan, bioder, barkéw, tokci
i nadgarstkéw. Osteotomie i artrodezy sg takze dos¢ czesto wykonywane w potgczeniu z uwalnianiem
przykurczy miesni celem petnej korekcji zdeformowanych stawéw.

Rehabilitacja i terapia zajeciowa

Ten sposoéb leczenia stuzy do obnizenia napiecia miesni, utrzymania i poprawienia zakresu ruchu,
wzmocnienia sity i poprawy koordynaciji, a takze poprawy komfortu zycia codziennego.

Dobor sposobu leczenia jest zindywidualizowany odpowiednio do oczekiwanych potrzeb dziecka ze
spastycznoscia. Postepowanie lecznicze powinno zawierac:

0 rozcigganie, ktore jest podstawag leczenia spastycznosci, pomaga w utrzymaniu
petnego zakresu ruchu w stawie i zapobiega przykurczom

o c¢wiczenia wysitkowe, ktdre maja na celu odzyskanie wiasciwego poziomu sity
ostabionych miesni i obnizenie wzmozonego napiecia niedowtadnej konczyny

0 stosowanie ortoz, tusek, wielokrotnej redresji gipsowej pozwala na likwidowanie
nieprawidtowych utozen i przykurczéw; ortoza stawu skokowego pomaga w utrzymaniu
w zgieciu grzbietowym stopy i obniza przykurcze miesni tydki.

0 odpowiednio skorygowane ustawienie konczyny, ktére zmniejsza spastycznosc i
poprawia wzorzec chodu.

o stosowanie elektrostymulacji stabego miesnia, ktore uaktywnia te migsnie tak aby
mogly przeciwstawia¢ sie aktywnosci pozostatych spastycznych miesni; niekiedy
zmniejsza to spastycznosé jednak zwykle na krotki okres czasu.(np. wspomaganie
zgiecia grzbietowego stopy, prostowania palcéw reki).

INNE NEUROLOGICZNE ZABURZENIA RUCHOWE U DZIECI

Do zaburzeh ruchowych oprocz spastycznosci nalezg dyskinezy (dystonia, plasawica i balizm, tiki,
mioklonie, drzenie), zespoty hipokinetyczno-hipertoniczne (parkinsonizm) i ataksja. Wiekszos¢
niezwyktych ruchéw mimowolnych wystepujacych u dzieci jest przemijajaca i niekoniecznie wywotane
sg one procesami chorobowymi. Jesli potwierdzimy z catg pewnoscig obecnos¢ zaburzen ruchowych
to musimy je zakwalifikowa¢ do wymienionych uprzednio kategorii ruchéw mimowolnych.

Roznicowanie napadéw padaczkowych z zaburzeniami ruchowymi typu dyskinez moze by¢ trudne z
uwagi na ich nagly, napadowy charakter, aure i pozytywng odpowiedz na leki przeciwpadaczkowe.

Nalezy takze okresli¢ etiologie nieprawidtowych ruchéw mimowolnych, czy sg dziedziczne,
sporadyczne lub objawowe, w czym moze pomoc doktadnie zebrany wywiad i precyzyjnie wybrane
badania pomocnicze. Dopiero wtedy mozemy zadaé sobie pytanie, jaki bedzie najlepszy sposéb
leczenia obserwowanych zaburzen ruchu.
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Tabela 3.: Zaburzenia ruchowe u dzieci

Rodzaj zaburzen Opis objawdw klinicznych

Spastycznosc¢ Zespot Klinicznych objawéw wzmozonego napiecia miesniowego, wygdrowanych odruchéw Sciggnistych,
ostabienia sity i ztej koordynacji ruchowej

Plasawica Mimowolne, nieregularne, niecelowe, nierytmiczne, nagte, szybkie niestate ruchy

Balizm Obszerne ruchy plasawicze ksobnych czesci kofczyn

Atetoza Powolne, skrecajace, ciagte ruchy mimowolne z towarzyszacymi statymi skurczami powodujace nieprawidtowe
pozy

Dystonia Spowodowana jednoczesnym skurczem miesni agonistéw i antagonistéw tworzace przymusowe pozy i ruchy
skrecajace

Mioklonie Nagte szarpniecia, ostre, niezalezne ruchy spowodowane skurczem migsnia (pozytywne mioklonie) lub
zahamowaniem (negatywne), zwykle pochodzenia osrodkowego

Drzenie Rytmiczne, mechaniczne oscylacje przynajmniej jednej czesci ruchowej ciata

Tiki Nieprawidtowe ruchy samoistne lub po bodzcach akustycznych

POSTEPOWANIE LECZNICZE W DYSTONIACH

Ruchy dystoniczne spowodowane sg jednoczesng kontrakcjg miesni agonistow i antagonistow,
charakteryzujg sie wystgpieniem przymusowych, skrecajacych, utrzymujacych sie na szczycie
ruchow, co powoduje nieprawidtowe utrwalone, przymusowe pozycje ciata. Szybkos¢ ruchow jest
bardzo rézna od wolnych (dystonia atetotyczna) do nagtych (dystonia miokloniczna). Atetoza to
wolne, skrecajace, cigglte ruchy mimowolne z czesto towarzyszacymi skurczami, powodujgcymi
nieprawidtowe, dziwaczne pozy. Z tego opisu wynika, ze atetoze miesza sie z dystonig. Niekiedy te
ruchy mimowolne sg szybsze jak w plgsawicy i okreslamy je mianem choreoatetozy.

FARMAKOLOGICZNE LECZENIE DYSTONII

Leczenie farmakologiczne dystonii ogdlnionej, potowiczej i atetozy jest nadal bardzo mato skuteczne.
W przypadkach dystonii obejmujgcych konczyny, uogolnionej dystonii torsyjnej idiopatycznej, a takze
dystonii w mdzgowym porazeniu dzieciecym, nalezy zastosowa¢ mate dawki lewodopy celem
wykluczenia dystonii wrazliwej na lewodope. W wielu przypadkach, kiedy nie uzyskuje sie pozytywnej
odpowiedzi na lewodope, stosuje sie rézne srodki farmakologiczne, a leczenie modyfikuje sie z
czasem w oparciu 0 metode prob i btedow.

U dzieci z wszystkimi typami dystonii mozna zastosowac leki antycholinergiczne np. trihexyphenidyl
(parkopan) od 2-4 mg/dzien, zwiekszany o 2,5 mg co tydzien do dawki maksymalnej 60 mg/dzien. W
przypadku braku poprawy, mozna zastosowa¢ kombinacje z pimozide (antagonista dopaminy) w
dawce 1 mg/dzien, zwiekszanej co tydzien do 6-12 mg/dzien. W ciezkich postaciach dystonii mozna
zastosowac¢ tzw. koktajl Marsdena zlozony z tetrabenazine (niedostepna w Polsce), pimozide,
trihexyphenidylu. Alternatywg moze byc¢ stosowanie srodka antycholinergicznego (trihexyphenidyl)
lacznie ze zwiekszanymi dawkami benzodiazepin (diazepam) pod kontrolg wystepowania
niepozgdanego dziatania sedatywnego.

Doustne podawanie baklofenu w dawce od 40-180 mg/dzien daje niekiedy niewielka poprawe.
Objawy uboczne to sennos¢, suchos$¢ ust, zawroty glowy, a przy naglym odstawieniu psychoza i
napady padaczkowe. W dystoniach napadowych skuteczne sg leki przeciwpadaczkowe jak
karbamazepina (n. nocne), fenytoina (n. kinezygenne) lub acetazolamid (n. niekinezygenna).

NEUROCHIRURGICZNE LECZENIE DYSTONII
1. Dokanatowe podawanie baklofenu.

o chociaz mechanizm dziatania baklofenu w ciezkiej uogélnionej i potowiczej dystonii nie
jest znany, to od chwili pierwszego doniesienia Narayan'a z 1991 r. o skuetcznosci
jego stosowania, w ostatniej dekadzie wzrosto znacznie uzywanie pompy baklofenowej
w leczeniu dystonii. Z dotychczasowych doswiadczen wynika, ze metoda ta jest
skuteczniejsza w przypadkach wtornych dystonii niz w dystoniach pierwotnych i
dziedziczno-zwyrodnieniowych.
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o implantacji pompy baklofenowej dokjonuje sie w ten sam sposoéb, jak w leczeniu
spastycznosci, z tym ze koniec cewnika nalezy umieszczac jak najwyzej w kanale

kregowym, powyzej

Th4,

co potwierdzono wiekszg skutecznoscig dziatania.

Wymagane sg tez wyzsze dawki dzienne baklofenu, Srednio 610 mcg/dzien, a lek
podaje sie raczej w okresowych bolusach, niz w sposdéb ciggly. W trakcie leczenia
obnizat sie stopien dystonii uogdlnionej szyi, tutowia i konczyn a poprawe stwierdzono

u 90% chorych.

2. Leczenie stereotaktyczne polegajace na trwalym uszkadzaniu wzgérza lub galki bladej
ustgpito obecnie metodzie gtebokiej statej stymulacji jgder podstawy.

Tabela 4: Podsumowanie dostepnych metod farmakologicznego i niefarmakologicznego leczenia dystonii.

Nazwa Zastosowanie Dawkowanie
Lewodopa stosowana obowigzkowo we wszystkich | 25-300 mg/dobe
przypadkach przez 1-3 miesigce jako test
diagnostyczny dla dystonii wrazliwej na
lewodope
Benzhexol, ztagodzenie objawdw dystonii od 2-4 mg/dobe, powoli zwigkszane

Trihexyphenidyl (Artan, Parkopan),
Leki antycholinergiczne

(2,5mg co 14 dni) az do 30-80 mg/dobe w
zalezno$ci od tolerancii

Baklofen (GABA - antagonista beta
receptora)

obnizenie napigcia migsniowego

40-120 mg/dobe

Klonazepam, Myolastan, Diazepam,

obnizenie napiecia
ztagodzenie skurczy migsni

miesniowego,

w odpowiednio wysokiej dawce dobowej

Kombinacja: benzhexolu,
pimozidu, fenaktilu

haloperidolu,

ztagodzenie dystonii, sztywnosci,
hipokinezy, hiperkinezy, skurczy migéni

w  odpowiednio  stopniowanych i
dobranych dawkach indywidualnych

Karbamazepina,
Fenytoina,
Kwas walproinowy

zwykle dodawane do innych lekéw

odpowiednio do masy ciata

Toksyna botulinowa A i B

zmniejszenie przykurczy w wybranych
grupach migsni

odpowiednio do masy ciata

Stereotaktyczna pallidotomia lub
talamotomia

w cigzkim zaawansowanych stanach
dystonicznych przebiegajacych z bélem i

w specjalistycznych osrodkach

neurochirurgicznych

zaburzeniami oddechowymi

Gteboka stymulacja zwojéw podstawy
mdzgu (gatka blada)

Dokanafowa infuzja baklofenu, ze
zwiotczeniem migsni oddechowych i
wspomaganiem oddechu

w stanie dystonicznym z opistotonus w oddziale intensywnej terapii

POSTEPOWANIE LECZNICZE W PLASAWICY | BALIZMIE

Plgsawica w przebiegu nadczynnosci tarczycy, zakazenia lub postac polekowa sa najczesciej
podatne na leczenie farmakologiczne. Lagodna plasawica nie powinna by¢ leczona w ogoéle, gdyz
w konsekwencji mozna spowodowac raczej pogorszenie, niz krotkotrwatg poprawe. Nie ma
ustalonego postepowania w leczeniu plgsawicy pochodzenia autoimmunologicznego, gdzie
stosuje sie tacznie kortykosteroidy i immunoglobuliny dozylne. Niespecyficzne ztagodzenie
objawow plasawicy mozna uzyska¢ po wiaczeniu benzodiazepin np. klonazepamu w dawce od
0,5 do 6 mg/dzien. Natomiast leki antycholinergiczne nasilajg tylko objawy.

Najskuteczniejszg grupe lekbébw w terapii nasilonej plasawicy stanowig zwigzki selektywnie
hamujace aktywnos¢ dopaminy (przez receptor D2) takie, jak haloperidol 0,5 do 20 mg/dzien i
pimozid 1-10 mg/dzien.

W ciezkich przypadkach plgsawicy mozna stosowaé reserpine 0,1-0,3mg/dzien. Opisywano takze
dobre dziatanie kwasu walproinowego.
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POSTEPOWANIE LECZNICZE W MIOKLONIACH

Padaczki miokloniczne i mioklonie pochodzenia korowego dobrze odpowiadajg na leczenie
kwasem walproinowym, w dawce 250-4000 mg/dzien i klonazepamem, w dawce 4-10 mg/dzieh.
Jesli nie uzyskuje sie poprawy nalezy podac¢ piracetam 8-24 g/dzien. W padaczce mioklonicznej
Unverrichta-Lunborga skutecznym okazat sie zonisamid. Lagodne mioklonie dobrze reaguja na
primidon, propranolol lub leki antycholinergiczne.

POSTEPOWANIE LECZNICZE W DRZENIU

Podawane chorym leki moga tylko zmniejszaé amplitude drzenia, nie wplywajgc na jego
czestotliwosé. Najbardziej popularne sg primidon, beta blokery (propranolol) i benzodiazepiny.
Podawanie primidonu rozpoczyna sie od dawki 25 mg/dzien, rzadko dochodzac do 250 mg/dzien.
Niedawno stwierdzono pozytywny efekt zmniejszenia drzenia po zastosowaniu topamaxu do
dawki 400 mg/dzien.

W zespole hipokinetycznym ze sztywnoscig oraz w ataksji nie stwierdzono w chwili obecnej
zadnego skutecznego doustnego leczenia farmakologicznego.

Tiki i ruchy mimowolne wymagajg kompleksowego leczenia farmakologicznego i postepowania
psychoterapeutycznego.

PODSUMOWANIE

Spastycznosc¢ jest przewleklym zaburzeniem neurologicznym polegajgcym na utrzymywaniu sie
nieprawidtowo wzmozonego napiecia miesniowego, ktore zaburza prawidtowg kontrole i funkcje
miesni konczyn. Uposledza niekiedy w duzym stopniu sprawnosc¢ ruchowag i obniza komfort zycia
pacjenta. Powyzej przedstawiono najwazniejsze schorzenia osrodkowego ukfadu nerwowego, w
ktérych spastycznos¢ jest bardzo ucigzliwa dla chorego. Do schorzenh tych nalezg urazy mézgu i
rdzenia kregowego, udary, dystonie, stwardnienie rozsiane i moézgowe porazenie dzieciece.
Omdéwiono dotychczas stosowane oraz powoli wprowadzane metody leczenia wzmozonego
napiecia miesniowego. Spectrum postepowania terapeutycznego obejmuje  $rodki
farmakologiczne doustne i podawane miejscowo, leczenie ortopedyczne, neurochirurgiczne w
potaczeniu z rehabilitacjg i terapig zajeciowa. Wobec nie ustalonych ostatecznie mechanizmow
powstawania spastycznosci, leczenie ma gtéwnie charakter objawowy. Dlatego praktyka
codzienna wykazuje, ze mimo kompleksowego postepowania z udzialem wielu specjalistow,
skuteczna terapia spastycznosci nadal pozostaje poza zasiegiem tak o0sdb chorych, jak i
personelu medycznego. Leczenie z reguty nie spetnia oczekiwan leczacego i pacjenta.
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