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NAPIECIE | SZTYWNOSC MIESNI -

"SPASTYCZNOSC" W ATAKSJI

Spastycznosé jest jednym z objawdw doswiadczanych przez
niektdre osoby z ataksjg i niniejszg ulotka:

a) podaje definicje spastycznosci,

b) wyjasnia rézne opcje leczenia

c) zawiera zalecenia dotyczace sposobu leczenia.

Tekst zostat zaadaptowany z wytycznych "Postepowanie w
ataksjach - w kierunku najlepszej praktyki klinicznej" dla
pracownikow stuzby zdrowia (Ataxia UK, wydanie trzecie, lipiec
2016 r.).

Zaleca sie omowienie tych informacji z pracownikiem stuzby
zdrowia.

Definicja

Spastycznosc to obecnos¢ zwiekszonego napiecia migsniowego lub
hipertonii, ktéra moze powodowac sztywnos$é miesni, skurcze i bol.
Utrzymujgce sie podwyzszone napigecie miesniowe moze prowadzic¢
do nieprawidtowej postawy czesci ciata, co w przypadku przedtuzenia
moze skutkowad skroceniem miesni i $ciegien, unieruchomieniem
stawdw i ostatecznie przykurczami®.

Przykurcze charakteryzuja sie trwatym ograniczeniem zakresu ruchu
stawow i miesni. Zwykle przykurcze wystepuja w ramionach lub
nogach.

Skurcze to nagte, mimowolne i czesto bolesne skurcze migsni, czesto
zwigzane ze spastycznoscig i wywotywane przez rozcigganie miesni
lub inne bodzce! . Mogg by¢ przemijajgce lub dtugotrwate.

Ataksja i spastycznos¢ mogg wspotwystepowac w wielu wrodzonych,
genetycznych lub nabytych schorzeniach, w tym w powszechnych
stanach, takich jak udar, stwardnienie rozsiane (SM), porazenie
modzgowe i uraz glowy. Spastycznosc jest widoczna u niektérych oséb
z ataksja, u ktérych nastepnie mozna zdiagnozowac spastyczny zespot
ataktyczny lub jedna z dziedzicznych paraplegii spastycznych (HSP).
Spastycznos¢ moze by¢ mniej widoczng lub pdzniejszg cecha wielu
zaburzen ataktycznych?.

Spastycznos¢ moze wptywac na wiele czesci ciafa, przyczyniajac sie
do szeregu objawdw obserwowanych w postepujacej ataksji, w tym:

* trudnosci z chodzeniem

* brak sprawnosci manualnej (np. pisanie, niezdarnosc)

* dyzartria (niewyrazna mowa)

* dysfagia (problemy z potykaniem)

Ogniskowa spastycznos¢ i nocne skurcze zostang omoéwione w innej
czesci ulotki.
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Leczenie spastycznosci

Dlaczego warto leczy¢ spastycznosc?

- Optymalizacja mobilnosci, zdolnosci stania, funkcji koriczyn gérnych,
mowy i potykania.

- Zmniejszenie objawdw bdlu i skurczéw, szczegdlnie tych nocnych,
ktére utrudniajg zasypianie i przyczyniajg sie do zmeczenia w ciggu

dnia.

—> Poprawa przesiadania sig z krzesta, postawy siedzgcej, mycia i
ubierania sig, a tym samym promowanie niezaleznosci i zmniejszenie
zaleznosci od opiekuna.

—> Zapobieganie przykurczom, a tym samym ograniczenie rozwoju
przewlektej niepetnosprawnosci

Spastyczno$¢ moze by¢ pogarszana przez bdl, infekcje, biegunke, zaparcia,
niemoznos$¢ oddania moczu, ciasng odziez lub zta postawe. Dlatego przed
rozpoczeciem leczenia spastycznosci za pomocg lekéw lub zwiekszeniem
dawki lekéw przeciwspastycznych, kluczowe znaczenie ma préba
zidentyfikowania i leczenia wszelkich innych przyczyn spastycznosci.

Dostepne metody leczenia spastycznosci to:

* oparte na fizjoterapii

o leki

* operacja

W idealnym przypadku leczenie powinno przebiegac zgodnie z powyzszg
sekwencja, przechodzac od

od jednego do nastepnego w tej kolejnosci, jesli poprzedni zawiddt lub
zapewnit niepetne korzysci.

--- Istotne jest, aby leki i techniki chirurgiczne byly szczegétowo omawiane
z pacjentami przed ich zastosowaniem. Lekarz lub terapeuta powinien
przedstawic ich ryzyko i korzysci. ---

Fizjoterapia

Oproécz zapobiegania powiktaniom zwigzanym ze spastycznoscig, takim jak
przykurcze stawdw lub deformacje kostne, fizjoterapia odgrywa istotng role
w leczeniu spastycznosci.

role do odegrania w zapewnianiu ¢wiczen i edukowaniu pacjentow i
opiekundw w zakresie prawidtowej postawy, uzycia miesnii unikania
czynniki wywotujace spastycznos¢, takie jak bdl i infekcja.

Leki

Chociaz istnieje niewiele dowoddw na skutecznosé lekdw
przeciwspastycznych

interwencje w szczegdlnosci w przypadku ataksji spastycznej, wieksza baza
dowoddw istnieje w przypadku bardziej powszechnych schorzen
powodujacych spastycznosé, takich jak stwardnienie rozsiane. Poniewaz
podstawowe mechanizmy generujace spastycznosc i skurcze sg podobne,
lekarze zwykle wykorzystuja dowody z pokrewnych schorzen do
podejmowania decyzji dotyczacych lekdw.

Leki przeciw spastycznosci moga czasami pogarsza¢ mobilnos¢,
ujawniajac ostabienie miesni, jesli pacjent polega na sztywnosci podczas
chodzenia’ . Wazne jest, aby omoéwié to z lekarzem przed rozpoczeciem
stosowania jakichkolwiek lekdw na spastycznosc. Jesli wystapi
pogorszenie mobilnosci lub innych funkcji, wazne jest, aby
poinformowac o tym lekarza, ktéry moze zmniejszy¢ dawke lub
przerwac leczenie.

Ogdlnie rzecz biorac, leki przeciwspastyczne nie powinny by¢
odstawiane nagle, szczegdlnie od wysokich dawek.

Leki przeciwspastyczne nalezy zwiekszac powoli, aby zminimalizowac
skutki uboczne.

Wiekszos¢ lekarzy rozpoczyna leczenie spastycznosci od nastepujacych
lekéw doustnych (zwykle w tej kolejnosci):

baklofen,

tizanidyna,

gabapentyna,
klonazepam,

sél sodowa dantrolenu lub
diazepam
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Dtugotrwate stosowanie diazepamu nie jest zalecane, z wyjatkiem
bardzo ciezkich przypadkéw. Wiele innych lekéw doustnych wykazato
pewne dziatanie przeciwspastyczne w innych schorzeniach, w tym
metokarbamol, lewetyracetam, lamotrygina, pregabalina, progabid,
klonidyna, piracetam, wigabatryna, prazepam, cyproheptydyna, L-
treonina, tymoksamina, orfenadrynai 3,4-diaminopirydyna. Sg one
jednak rzadko stosowane w praktyce.

Jesli nie s one skuteczne lub nie sg tolerowane, wieksze stezenie
baklofenu w osrodkowym uktadzie nerwowym mozna osiggnac przy
zmniejszonych skutkach ubocznych, stosujac dokanatowy (do ptynu
wokot rdzenia kregowego) wlew baklofenu. Interwencja ta jest
oferowana wytacznie w wysoko wyspecjalizowanych osrodkach i
wymaga starannego planowania oraz dtugoterminowej obserwacji.
Ma ona zastosowanie jedynie u niewielkiej liczby pacjentéw3 .

Anegdotycznie wiadomo, ze niektdrzy pacjenci z ataksjg odnosza
korzysci ze stosowania produktéw z konopi indyjskich w zmniejszaniu
bélu i spastycznosci. Nie przeprowadzono jednak zadnych badan
skupiajacych sie na spastycznosci u pacjentdw z ataksjg i stosujacych
konopie indyjskie. Chociaz niektére badania wykazaty korzysci w
leczeniu spastycznosci w stwardnieniu rozsianym?, najwigksze z tych
badarn>® nie wykazaty znaczagcego zmniejszenia obiektywnych markerow
spastycznosci, dlatego konieczne sg dalsze badania.

Spastycznos¢ ogniskowa

Ogniskowa spastycznos¢ (tj. spastycznosc zlokalizowana w czesci
ciata), szczegdlnie w matych miegsniach, jest prawdopodobnie najlepiej
leczona domig$niowymi wstrzyknigciami toksyny botulinowej? . Zaleca
sie skierowanie do specjalistycznej kliniki w celu przeprowadzenia
takiego leczenia. Istniejg dowody na to, ze korzysci te sg przedtuzane
przez dodatkowe terapie, takie jak rozcigganie, taping, gipsowanie,
sztuczne urzadzenia zewnetrzne lub elektryczna stymulacja miesni.
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Dlatego bardzo wazne jest, aby takim zastrzykom towarzyszyt kurs
fizykoterapii lub program ¢wiczen w czasie lub bezposrednio po
wstrzyknieciu.

Skurcze nocne zwigzane ze spastycznoscia

Spastycznos¢ moze wigzac sie z bolesnymi nocnymi skurczami.

Opisane powyzej metody leczenia sg powszechnie stosowane w tym

przypadku, zwtaszcza baklofen lub gabapentyna. U oséb w podesztym

wieku siarczan chininy byt szeroko stosowany w tym celu, ale wiaze

sie to z powaznymi zdarzeniami niepozgdanymi (w szczegdlnosci

problemami z sercem, zaburzeniami krwi i gtuchotg), wiec generalnie

nie jest zalecane:

* do dtugotrwatego uzytkowania,

* dla pacjentéw z chorobamiserca,

* lub u pacjentdw z ataksja Friedreicha (z powodu powigzanej
kardiomiopatii)

Leczenie chirurgiczne

Zabiegi chirurgiczne s zwykle rozwazane tylko wtedy, gdy
fizjoterapia i leki nie przyniosty rezultatow, poniewaz czesto sa trwate
i destrukcyjne. W wyjatkowych przypadkach mozna je jednak
rozwazy¢ w pierwszej kolejnosci. Zabiegi chirurgiczne obejmujg
szereg procedur w zaleznosci od nasilenia i przyczyny spastycznosci.
Zabiegi chirurgiczne obejmuja procedury ortopedyczne, takie jak
wydtuzanie Sciegien, tenotomia lub transfer Sciegien; oraz procedury
neurochirurgiczne, takie jak neurotomie obwodowe, rizotomie
grzbietowe i mikrochirurgiczna ablacja strefy wejscia korzenia
grzbietowego ("DREZotomia")?.

Podsumowanie zalecen

1. Doktadna ocena przez neurologa, z porada fizjoterapeuty, w celu
podjecia decyzji o rodzaju leczenia.

2. W pierwszej kolejnosci nalezy leczy¢ czynniki pogarszajace
spastycznos¢, takie jak bdl, infekcje, biegunka, zaparcia,
zatrzymanie moczu, ciasne ubranie lub zta postawa.

3. Nastepnie nalezy zastosowac fizjoterapie w celu leczenia
spastycznosci.

4. Jesli nie przyniesie to petnych korzysci, nalezy rozwazy¢
zastosowanie lekéw. Leki na uogdlniong spastycznos¢ obejmuja
baklofen, tyzanidyne, gabapentyne, klonazepam, sél sodowa
dantrolenu lub diazepam.

5. Aby leczyé miejscowq spastycznos¢, szczegdlnie w matych
miesniach, nalezy skierowac sie do specjalistycznej kliniki na
leczenie domiesniowymi zastrzykami z toksyny botulinowej, a
nastepnie fizjoterapie i ¢wiczenia.

6. Operacje nalezy rozwazy¢ w przypadkach, w ktérych fizjoterapiai
leki nie przyniosty rezultatéw.
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Zastrzezenie

Wytyczne praktyki klinicznej, zalecenia praktyczne, przeglady
systematyczne i inne wytyczne opublikowane, zatwierdzone lub

potwierdzone przez ERN-RND i Ataxia UK sg oceng aktualnych informacji

naukowych i klinicznych dostarczanych jako ustuga edukacyjna.
Informacje (1) nie powinny by¢ uwazane za obejmujace wszystkie
wtasciwe metody leczenia, metody opieki lub jako oswiadczenie o
standardzie opieki; (2) nie s3 stale aktualizowane i moga nie

odzwierciedlaé najnowszych dowoddéw (nowe informacje moga pojawic

sie miedzy czasem opracowania informacji a czasem ich publikacji lub

czytania); (3) odnosza sie tylko do konkretnie okreslonych pytan; (4) nie
narzucaja zadnego konkretnego sposobu opieki medycznej; oraz (5) nie

majg na celu zastagpienia niezaleznej profesjonalnej oceny lekarza
prowadzacego leczenie, poniewaz informacje uwzgledniaja
indywidualne réznice miedzy pacjentami.

¢):.

We wszystkich przypadkach wybrany sposéb postepowania powinien
zostac rozwazony przez lekarza prowadzacego leczenie w kontekscie
leczenia danego pacjenta. Korzystanie z informacji jest dobrowolne.
ERN-RND i Ataxia UK dostarczyly te informacje na zasadzie "tak jak
jest" i nie udzielajg zadnych gwarancji, wyraznych ani
dorozumianych, dotyczacych tych informacji. ERN-RND i Ataxia UK
wyraznie zrzekaja sie wszelkich gwarancji przydatnosci handlowej lub
przydatnosci do okreslonego uzytku lub celu. ERN-RND i Ataxia UK
nie ponoszg zadnej odpowiedzialnosci za jakiekolwiek obrazenia lub
szkody na osobach lub mieniu wynikajace z lub zwigzane z
jakimkolwiek wykorzystaniem tych informacji lub za jakiekolwiek
btedy lub pominigcia.

Informacje o ERN-RND

Europejska Sie¢ Referencyjna ds. Rzadkich Choréb Neurologicznych
(w tym ataksji) to wirtualna sie¢ europejskich szpitali
wspotpracujacych ze sobg w celu zapewnienia doktadnej i
terminowej diagnostyki, leczenia i opieki nad pacjentami
cierpigcymi na rzadkie choroby neurologiczne.

Strona internetowa ERN-RND: www.ern-rnd.eu
Sledz ERN-RND na Facebooku, Twitterze, YouTube i LinkedIn
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O Ataxia UK

Ataxia UK jest wiodaca krajowa organizacja charytatywng w
Wielkiej Brytanii dla os6b dotknietych dowolnym rodzajem ataksji.
Finansujemy badania nad znalezieniem metod leczenia i lekéw oraz
oferujemy porady, informacje i wsparcie osobom dotknietym ta
choroba.

Infolinia 0800 995 6037
helpline@ataxia.org.uk
Biuro 020 7582 1444

office@ataxia.org.uk

Strona internetowa Ataxia UK: www.ataxia.org.uk
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O Euro-ataxia

Euro-ataxia to miedzynarodowe stowarzyszenie non-profit, ktérego
organizacje cztonkowskie wspoétpracuja ze sobg, aby poméc osobom
z postepujacy ataksja prowadzi¢ jak najlepsze zycie. Robimy to
poprzez budowanie silnej organizacji, ktéra reprezentuje osoby z
postepujacq ataksja w catej Europie.

Strona internetowa Euro-ataxia: www.euroataxia.org
Sled? Euro-ataxia na Facebooku i Twitterze
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