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SAZETAK

U prvom dijelu ¢lanka dat je kratak opis Charcot-Marie-Toothove bolesti. U
drugom dijelu razmatra se primjena fizikalnih metoda, naroéito kineziterapije,
u lijecenju bolesti.

SUMMARY

In the first part of the paper a short description of Charcot-Marie-Tooth’s
disease is given. In the second part the application of physical methods, parti-
cularly of therapeutical exercise, in its management is discussed.

Kad se u svakodnevnoj fizijatrijskoj praksi susretnemo s nekim rjedim
kroni¢no-progresivnim oboljenjem, osobito ako je uz to jo§ nepoznate etio-
logije, Cesto se zapazaju dva ekstremna stava. Ili dolazi do izraZaja potpu-
ni terapijski nihilizam jer se smatra da se na datu bolest jonako ne moze
utjecati. S druge strane mogud je i drugi ekstrem, polipragmazija gdje se
pacijenta podvrgava svim mogudim fizikalnim procedurama iako za to ba$
i nema nekog racionalnog opravdanja. Prikazat ¢u taj problem na primjeru
jedne rjede neuromuskularne bolesti, peronealne misiéne atrofije (Morbus
Charcot-Marie-Tooth), a na osnovu raspolozive literature i nekih vlastitih
zapaZanja na pacijentima s tom bole$c¢u lije¢enih u na$oj ustanovi.

KARAKTERISTIKE BOLESTI

Charcot-Marie-Toothova bolest je obi¢no nasljedna, iako postoje &esto
i sporadi¢ni slucajevi. Modus nasljedivanja je autosomno dominantni, no
penetracija varira. Prema nekim navodima ¢e$éa je u muskaraca. Inciden-
cija i prevalencija nisu poznate. U na$oj ustanovi od nekih 4500 godi$nje
lijeCenih pacijenata imamo obi¢no 2—3 s tom dijagnozom, iako se &esto
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radi o istim bolesnicima koji ponovno dolaze na rehabilitaciju. Prvi klini-
¢ki znaci se obi¢no javljaju veé u djetinjstvu ili ranoj mladosti, a obuhva-
¢aju pes excavatus, slabost i atrofiju muskulature inervirane n. peroneu-
som uz oslabljenu dorzifleksiju stopala. Plantarni fleksori su relativnho dob-
ro oc¢uvani. Kod pacijenata se brzo razvije pijetlov hod. Veé¢ u ranoj fazi
dolazi do gubitka RAT-a. Kasnije sve viSe dolazi do izrazaja atrofija potko-
ljenica uz ocfuvan volumen natkoljenica $to daje karakteristiénu sliku
»rodinih nogu«. U kasnijoj fazi bolest zahvacda straznji dio potkoljenice i
njim ekstremitetima, osobito mali miSi¢i Sake. U jedne cetvrtine do polo-
vine pacijenata mogu nastupiti i smetnje osjeta na distalnim dijelovima no-
gu, kasnije i ruku. Gube se osjet dodira i osobito osjet za vibraciju. Po-
nekad se mogu javiti i drugi neurolo$ki simptomi kao npr. nistagmus, ab-
normalnosti pupilarnih reakcija ili ¢ak atrofija opticusa. Mogude je i zahva-
éanje proksimalnih misiénih grupa.

Dijagnoza bolesti se zasniva na klini¢koj slici, porodi¢noj anamneziji
u nasljednim sluéajevima, a od osobite su koristi EMG i ENG ispitivanje
i biopsija misSiéa. Nalazi se usporena brzina provodljivosti perifernih Ziva-
ca, osobito n. peroneusa. MiSi¢na biopsija pokazuje kombinaciju miopati-
je 1 neuropatije. Patolo§ku osnovu bolesti ¢ini propadanje perifernih Zivaca,
ali i stanica prednjeg roga ki¢mene mozdine uz konzekutivne promjene na
misiéima.

Diferencijalna dijagnoza spada u domenu neurologije, pa se neéu na
njoj duZe zadrzavati.

PRIRODNI TOK BOLESTI I MOGUCNOSTI REHABILITACIJE

Tok bolesti je izrazito kroni¢an s vrlo sporom progresijom. Mogude je
i zaustavljanje napredovanja bolesti u svakoj fazi. MoZemo rec¢i da je, po-
gotovo u usporedbi s nekim drugim neuromuskularnim bolestima, progno-
za relativno povoljna i da je karakter bolesti benigan. Veca invalidnost,
ukoliko do nje uopdée dode, nastupa kasno i radna sposobnost bolesnika
ostaje dugo sacuvana, osobito za sjededa zanimanja.

Postavlja se pitanje kakvo je znalenje fizikalnih postupaka u jednoj
tako dugotrajnoj i relativno benignoj bolesti. Kontroliranih studija nema,
ali na osnovu klini¢kog iskustva te iskustva s drugim oboljenjima iz te
grupe, moguce je zakljuciti slijedede: U svakom slu€aju je vaino da se
aktivnim vjezbanjem jacaju nezahvadeni mi$i¢i koji bi inace tendirali ina-
ktivitetnoj atrofiji. Iako za ovu bolest nije nedvojbeno dokazano da aktiv-
no vjezbanje zahvadenih misiéa usporava progresiju bolesti, analogijom s
nekim drugim sli¢nim bolestima, moglo bi se ofekivati da i ovdje aktivni
pokret predstavlja vazan faktor jer se u kombinaciji s aktivno-potpomognu-
tim i pasivnim pokretima, ako niSta drugo, ono bar odrZava elasti¢nost ve-
zivnih struktura i prilagodava opsegu pokreta u zglobu jer one, kako zna-
mo, kod smanjene aktivnosti imaju izrazitu tendenciju k skradivanju i
skvréavanju §to brzo dovodi do kontrakture. U naSoj ustanovi ova dva za-
datka, jacanje nezahvadenih mi$iéa i sprecavanje kontrakture vr$imo kom-
binacijom aktivnih, aktivno-potpomognutih i pasivnih vjezbi u dvorani,
vjezbama u bazenu i radnom terapijom. Kao pomoéna mjera moguca je i
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primjena masaZe. Zbog neurotske komponente odredeni efekti bi se mogli
ocekivati i od glavanizacije, osobito dvostani¢ne i ¢etverostani¢ne. Gdje po-
stoje tehni¢ke moguénosti, moguca je i primjena Stangerovih kupki.

LijeCenje treba svakako provoditi u suradnji s ortopedom jer je Cesto
potrebna primjena raznih ortopedskih aparata, a u nekim slu¢ajevima i
kirurski zahvat na aficiranim dijelovima, narocito stopalima.

U zaklju¢ku mozemo reéi da, susretnemo li se s ovakvim slu¢ajem, ne
treba rezignirati i prepustiti se terapijskom nihilizmu, ve¢ koriStenjem po-
znatih i usvojenih fizijatrijskih principa uciniti sve da olak$§amo bolesniko-
vu sudbinu.
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REFERATI IZ CASOPISA

Obiteljska pojava sindroma karpalnog kanala u tri generacije crnadke
obitelji (Familial Carpal Tunnel Syndrome in Three Generations of a Black
Family) — U ¢lanku je prikazana obiteljska pojava sindroma karpalnog ka-
nala kod sedam c¢lanova u tri generacije jedne crnacke obitelji. Dva sluca-
ja imala su tendinitis fleksora zajedno sa simptomima S$kljocavog prsta.
Kod dvadeset c¢lanova iz Cetiri generacije proudavana je Ziv€ana provodlji-
vost. Starosna dob onih sa sindromom karpalnog kanala kretala se od 29
do 67 godina. Kod dva bolesnika s bilateralnim sindromom karpalnog ka-
nala udinjen je operativni zahvat.

Ovo je prvi prikaz porodi¢nog sindroma. karpalnog kanala u crnackoj
obitelji i on ukazuje da je obiteljska pojava sindroma autosomno domi-
nantna s visokom penetracijom (Braddom R. L.. Amer. J. Phys. Med. 64
(5):227, 1985).

Zrinka Jajié¢
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