Informacje edukacyjne 7 zakresu neurologii dzieci i mlodzieZy
-Mozgowe poraZenie dzieciece

Wprowadzenie

Mozgowe porazenie dzieciece (MPD) nalezy do encefalopatii niepostgpujacych. Ze
wzgledu na uszkodzenie mozgowia jeszcze w stadium niezakonczonego rozwoju, te zaburzenie
neurorozwojowe cechuje si¢ objawami utrzymujacymi si¢ przez cate zycie, statym zaburzeniem
ruchow, postawy i1 funkcji motorycznych. Obraz kliniczny moze si¢ zmienia¢, m.in. ze wzgledu
na wspolttowarzyszace choroby, wiek pacjenta, podejmowang rehabilitacje, natomiast samo
uszkodzenie mdézgowia jest trwate.

Etiologia

Mozgowe porazenie dziecigce nastgpuje w wyniku uszkodzenia mézgowia, ktore moze
dokona¢ si¢ w réznych okresach: prenatalnie, okotoporodowo, badz postnatalnie (w okresie
noworodkowym). Kluczowym odkryciem jest fakt, ze nawet 30% osOb z mozgowym
porazeniem dzieciecym ma podloze genetyczne.[1]

Szacunkowa czgsto§¢ wystgpowania porazenia mozgowego u noworodkow w  krajach
o wysokich dochodach wynosi 1,6 na 1000 urodzen zywych.[2] Jednak cze¢sto$¢ wystgpowania
jest wyzsza w krajach o niskich i $rednich dochodach.[1]

W przypadku uszkodzenia prenatalnego w wyniku uwarunkowan genetycznych,
nieprawidlowego przebiegu cigzy, zakazen wrodzonych, moze dochodzi¢ do krwawienia
dokomorowego lub zawalow krwotocznych 1 niedokrwienia tkanki moézgowej, zaburzen
migracji korowej lub zaburzenia rozwoju struktur mézgu ptodu.

Do uszkodzenia okotoporodowego dochodzi najczesciej pod wplywem zamartwicy
1 rozwoju encefalopatii niedotlenieniowo-niedokrwienne;.

W przypadku dzieci przedwczesnie urodzonych z bardzo mala masg urodzeniowa
istotng przyczyna uszkodzenia mézgowia i rozwoju MPD jest leukomalacja okotokomorowa
(PVL). Te uszkodzenie istoty biatej mdzgu u wczesniakéw powstaje wtdrnie do zawatu zylnego
powiktanego krwotokiem, zlokalizowanego w strefach granicznych unaczynienia z predylekcja
do okolicy rogéw przednich komor bocznych.[3]

Do uszkodzenia postnatalnego moze dochodzi¢ w wyniku infekcji, urazow glowy
(przypadkowych 1 nieprzypadkowych), urazow mozgu zwigzanych z operacja lub innymi
inwazyjnymi interwencjami medycznymi, zdarzeniami niedokrwiennymi, udarami
(krwotocznymi lub nieokreslonymi), niedotlenienia moézgu, zdarzen uszkadzajacych moézg
innego pochodzenia, wedtug klasyfikacji zdarzen przedstawionych przez Surveillance of
Cerebral Palsy in Europe (SCPE).

Uszkodzenie mézgu w okresie postnatalnym dotyczy niewielkiego odsetka dzieci
z MPD w krajach o wysokich dochodach, sytuacja jest radykalnie inna w niektorych krajach
o niskich i $rednich dochodach, gdzie poporodowe MPD stanowi ponad jedna trzecig
przypadkow.[4]
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Schemat 1. Graficzne przedstawienie mozliwych czynnikow ryzyka Mozgowego Porazenia Dziecigcego (MPD)

Klasyfikacja
Istniejg rézne postaci kliniczne mozgowego porazenia dziecigcego ze wzgledu na
zrdznicowanie przyczyn, fenotypow, patologii neuroobrazowych i choroéb.
Klasyfikacja wedhug: typu motorycznego, topografii i sprawnos$ci funkcjonalnej (zob. wykres
1,2,3 1 schemat 2), jest niezbedna do wustalenia prognozy, ukierunkowania leczenia
i oszacowania kosztéw. Ze wzgledu na postgpujaca mielinizacje i rozwijajace si¢ ruchy
dowolne klasyfikacje moga ulec zmianie przed ukonczeniem 2. roku zycia.[1]

Typy motoryczne

M spastyczno$¢ W dyskineza ataksja hipotonia

Wykres 1. Czestos¢ wystgpowania okreslonych typow motorycznych MPD
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Schemat 2. Skale oceny zdolnosci funkcjonalnej osob z MPD

Do klasyfikacji zdolno$ci funkcjonalnych stosuje si¢ pie¢ systemow:

e System klasyfikacji funkcji motoryki duzej (GMFCS, Gross Motor Function
Classification System);

e System klasyfikacji zdolno$ci manualnych (MACS, Manual Ability Classification
System);

e System klasyfikacji funkcji komunikacyjnych (CFCS, Communication Function
Classification System);

e System klasytikacji zdolnosci jedzenia 1 picia (EDACS, Eating and Drinking Ability
Classification System);

e System klasyfikacji funkcji wzrokowych (VFCS).

Kazdy z nich ma pi¢¢ poziomow, od najtagodniejszego (poziom I) do najciezszego (poziom
V).[1]



Trudnosci 0s0b z mézgowym porazeniem dzieciecym
-obraz kliniczny

Dzieci 1 mtodziez z mézgowym porazeniem dzieciecym (MPD) maja mozaike
heterogenicznych objawow klinicznych wynikajacych z niepostepujacego uszkodzenia
mozgu.[5]

Dziecko z MPD w okresie niemowlgcym osigga kamienie milowe rozwoju motorycznego
z opOznieniem.

Typowe problemy motoryczne zwigzane z MPD obejmuja spastyczno$¢, obnizong selektywnag
kontrole motoryczng i ostabienie mie$ni, ktore czesto prowadza do zaburzen rownowagi.[6]

MPD moze towarzyszy¢ zwolniony przyrost obwodu gtéwki, a w przypadku gdy dziecko ma
mozliwos$ci nauki chodzenia chéd jest zazwyczaj nieprawidiowy.

W MPD wystepuje nieprawidlowe napigcie mig§niowe w obrebie konczyn, asymetria napigcia,
odruchéw migsniowych, przetrwanie odruchéw noworodkowych i klonusy.

Czasami obserwowane sg trudnosci w karmieniu spowodowane zaburzeniami koordynacji
ustno-ruchowej, karmienia odbywaja si¢ powoli, czgsto z towarzyszeniem odruchow
wymiotnych.

Zaburzeniom motorycznym mozgowego porazenia dziecigcego czesto towarzyszg zaburzenia
czucia, percepcji, poznania, komunikacji 1 zachowania; padaczka oraz wtdrne problemy
mig$niowo-szkieletowe.[1]

Sugeruje si¢, ze zaburzenia sensoryczne w MPD s3 rownie wazne, jak zaburzenia motoryczne.

U 62% z MPD wystepuje przewlekly bol, stanowiac kolejny czynnik obnizajacy jakos$¢ ich
zycia.

Bol nocyceptywny moze by¢ spowodowany zmianami w uktadzie mig$niowo-szkieletowym
z powodu dystonii, spastycznosci, czy schorzen ortopedycznych.

Ponadto bol neuropatyczny moze by¢ konsekwencja leukomalacji okotokomorowej (PVL),
ktora powoduje dysfunkcje neurondw drég czuciowych nienocyceptywnych u 70-90% o0sob
z MPD.[5]

Niepelnosprawno$¢ intelektualna wystepuje u 50% os6b z mdézgowym porazeniem dziecigcym.

Do 95% os6b z moézgowym porazeniem dziecigcym ma co najmniej jedng chorobe
wspotistniejaca.[1]

Przemieszczenie stawu biodrowego dotyka jedng na trzy osoby. Jedna na cztery osoby cierpi
na epilepsje, brak mowy, werbalne zaburzenia zachowania lub problemy z kontrolg pecherza
Moczowego.

Dodatkowo zaburzenia snu 1 §linotok dotycza jednej na pig¢ osob. Rzadziej 7% wymaga
karmienia przez sondg, a 4 % ma ci¢zkie lub glebokie uposledzenie stuchu.



Coraz czesciej rozpoznaje si¢ wspotwystepujace zaburzenia widzenia i zaburzenia psychiczne.
Co drugi pacjent ma upo$ledzenie wzroku, w tym trzech na pigciu zeza, co piaty wady refrakcji
1 co pigty moézgowe uposledzenie wzroku.[1]

Osoby z moézgowym porazeniem dziecigcym zmagaja si¢ z unikalnym zestawem problemow
ze snem, ktore moga wpltywac na ich samopoczucie. Najczesciej zgtaszanym zaburzeniem snu
jest bezsennos¢ lub uporczywe trudnos$ci z zasypianiem 1 utrzymaniem snu.[7]

Osoby z mozgowym porazeniem dziecigcym doswiadczajg réwniez nadmiernej sennosci
w ciggu dnia, co wplywa na ich zdolno$¢ do pozostawania w stanie czuwania, a tym samym
znaczaco wptywa na ich codzienne funkcjonowanie. Ponadto mtodziez z mozgowym
porazeniem dziecigcym moze doswiadczaé czgstszych okresow wybudzania, ogoélnie gorszej
efektywnosci snu (tj. czasu spedzonego na $nie w poréwnaniu z czasem spgdzonym w to6zku)
oraz dtuzszego okresu latencji snu niz mtodziez z typowymi zaburzeniami neurologicznymi.[7]



Leczenie i interwencje terapeutyczne

Postepy we wczesnej diagnostyce umozliwiajg identyfikacje médzgowego porazenia
dziecigcego w wieku 3 miesiecy, umozliwiajac szybka, intensywng interwencje, ktéra poprawia
wyniki leczenia dzieci i rodzicow. Ponadto pojawily si¢ nowe terapie medyczne, regeneracyjne
i rehabilitacyjne, poprawiajace funkcjonowanie i uczestnictwo.[1]

Glownym sposobem leczenia zaburzen rownowagi jest fizjoterapia, czgsto w potaczeniu
z bardziej ogélnym treningiem motoryki duzej lub innymi terapiami uzupetiajagcymi (np.
hipoterapia, ortezy wskazane w niektorych przypadkach).[6]

Jednym z najczestszych zaburzen neurologicznych oséb z MPD jest spastycznos$¢.[8]
Indywidualnie dobrane programy fizjoterapeutyczne skoncentrowane na pacjencie redukuja
przykurcze w stawach i zaniki mi¢§niowe.

Program treningu sitowego ma pozytywny wplyw na funkcjonalno$¢ i1 aktywnos$¢ miesni,
rownowage, szybko$¢ chodu lub funkcje motoryki duzej bez zwickszania spastyczno$ci
u dzieci i nastolatkdbw z moézgowym porazeniem dziecigcym w klasach I, II 1 III wedlug
klasyfikacji funkcji motoryki duzej, pod warunkiem zastosowania odpowiedniej dawki
1 okre$lonych zasad.[9]

Do_leczenia farmakologicznego umiarkowanej lub cigzkiej spastycznos$ci stosuje si¢ doustny
baklofen, benzodiazepiny, dantrolen, toksyng¢ botulinowa.

Istotne jest rownolegle leczenie zaburzen wspoétistniejacych z MPD, tj. padaczka, czy refluks
zotadkowo-przetykowy. Leczenie ortopedyczne moze obejmowac korekcje deformacji
stawowych 1 §ciegien.

W celu leczenia spastycznos$ci dzieci z mézgowym porazeniem dziecigcym mozliwe
jest rowniez przeprowadzenie selektywnej rizotomii grzbietowej w niektorych. Wykazano
skutecznos¢ selektywnej rizotomii grzbietowej w leczeniu dzieci z MPD (poprawa w skali
MAS i GMFM, sugerujaca popraw¢ sprawnosci ruchowej).[8]

Stymulacja nerwéw obwodowych roéwniez moze tagodzi¢ objawy motoryczne i zmniejszac
niepetnosprawnos¢ u pacjentow z MPD, a tym samym poprawia¢ jako$¢ zycia.[10]

Istotne jest objecie dzieci z MPD opiekag przez osrodki wczesnego wspomagania
rozwoju, aby zapewni¢ ciagla rehabilitacje¢ 1 réznorodne formy terapii, a takze rozwdj
spoteczny. Rehabilitacja i formy terapii powinny by¢ kompleksowe i ciggte, aby zapewnic
stymulacj¢ ruchowa, wzrokowa i rozwoju intelektualnego. Oprocz terapii mowy i komunikacji
wazne jest zaopatrzenie dzieci w aparaty shuchowe, okulary 1 sprze¢t rehabilitacyjny.
Hydroterapia jest popularng metoda leczenia dzieci z zaburzeniami motorycznymi, gdzie
wykazuje pozytywny trend w poprawie funkcji motoryki matej.[11]

Poszukuje si¢ nowych rozwigzan i form terapii tj. muzykoterapia, czy komercyjne gry
wirtualnej rzeczywistosci.

Komercyjne gry wirtualnej rzeczywisto$ci (VR) sg coraz czgséciej wykorzystywane do treningu
motorycznego 1 poprawy rownowagi. Gry te sg szczegdlnie interesujace dla dzieci,, poniewaz
koncentruja si¢ na radosci i motywacji oraz stanowig skuteczne medium do przekazywania
informacji zwrotnej na temat ruchdéw danej osoby. Wykazano, ze gry VR stosowane
w rehabilitacji w celu trenowania rownowagi u os6b z MPD sg skuteczne.[6]




Neuroprotektory i biomarkery

Badania podkreslajg cztery neuroprotektory przyczyniajace si¢ do spadku czestosci
wystepowania MPD:
l.siarczan magnezu podawany przed 30. tygodniem cigzy kobietom z ryzykiem porodu
przedwczesnego;

2 .kortykosteroidy podawane przedporodowo w celu przyspieszenia dojrzewania ptuc ptodu;
3.hipotermia terapeutyczna w ciggu 6 godzin od urodzenia u noworodkow z niedotlenieniem,
przy czym wspomagajacy siarczan magnezu moze potencjalnie zwigksza¢ efekty (niska
pewnosc);

4.profilaktyka metyloksantyng (kofeina) chronigca istote biata.[1]

Trwaja prace nad wskazaniem konkretnych biomarkeréw pomagajacych wykrywac
MPD na podstawie zmian ekspresji biatek surowicy, co daje szanse¢ na szybsza i doktadniejsza
diagnozg

Naukowcy, wykorzystujac zaawansowang proteomike oraz uczenie maszynowe,
wytonili panel dziesigciu kluczowych biatek, ktory pozwala na precyzyjne rozpoznanie
schorzenia niezaleznie od wynikéw badania rezonansem magnetycznym. Sktad panelu
diagnostycznego obejmuje biatka, ktérych poziom w surowicy ulega zmianie u pacjentow
z MPD. Biatka o podwyzszonym poziomie: DHX9, CUTA, LONP1, BCARI1, SPARC oraz
ARHGEF10. Biatka o obnizonym poziomie: ANXA2, MME, GNAI3 oraz MANBA.

Naukowcy zidentyfikowali rowniez zoptymalizowany, uproszczony panel 3 biatek
:SPARC, DHX9 oraz MANBA, ktory jest sugerowany jako bardziej praktyczna oraz tansza
alternatywa do wdrozeniarutynowej praktyce kliniczne;.

Analiza wykazala, Ze u pacjentow z podtozem genetycznym dochodzi do zaburzen
w szlakach synaptycznych i sygnalizacji wapniowej, co bezposrednio wplywa na funkcje
motoryczne. Autorzy udowodnili korelacj¢ migdzy poziomem specyficznych immunoglobulin
a stopniem niepetnosprawnosci ruchowej mierzonej w skali GMFCS. Przedstawione wyniki
stanowig fundament dla tworzenia nowych, malo inwazyjnych narzedzi diagnostycznych oraz
personalizowanych strategii terapeutycznych.[12]

Istniejg rdwniez badania biomarkeréw u kobiet w cigzy. Zgromadzone dotychczas
dowody wykazuja, ze obnizenie stezenia biatka PAPPA-A (bialtko osoczowe A zwigzane
zcigzg) oraz hormonu beta-HCG (wolna podjednostka beta ludzkiej gonadotropiny
kosmowkowej) w pierwszym 1 drugim trymestrze cigzy wigze si¢ z zwigkszonym ryzykiem
wystapienia mézgowego porazenia dziecigcego.[13]



Model dzialan

Opracowano model dziatan w celu systemowej poprawy opieki i wsparcia dla dzieci
z mézgowym porazeniem dziecigcym oraz ich rodzin. Model ten opiera si¢ na trzech
glownych strategiach, takich jak:

1. Edukacja i szkolenia,

2. Rozwoj badan,

3. Wsparcie rowiesnicze oraz zmiany systemowe,

ktore majg realizowac sze$¢ konkretnych celow operacyjnych:

4. Poprawa komunikacji diagnozy (przekazywanie informacji o MPD w sposéb peten
wspotczucia i klarownosci),

5. Zapewnienie wczesnych skierowan 1 wspoélpracy interdyscyplinarnej (promowanie
proaktywnej opieki i tworzenie kompleksowych sieci wspotpracy),

6. Tworzenie szkolen i edukacja (podnoszenie umiejetnosci personelu medycznego

przy jednoczesnym wspieraniu doskonalenia umiejetnosci wsrdd rodzin),

7. Skalowanie terapii opartych na dowodach i badanie nowych metod (rozszerzanie dostepnosci
sprawdzonych terapii oraz poszukiwanie innowacji),

8. Rozwijanie systemdw wsparcia spotecznego (tworzenie grup wsparcia rowiesniczego i sieci
rzecznictwa),

9. Rzecznictwo na rzecz zmian, rowniez w kulturze (dziatania na rzecz reform
ubezpieczeniowych, tworzenia spotecznosci i kampanii uswiadamiajacych w mediach).

Kluczowe jest wczesne wykrywanie, skoordynowane zespolty multidyscyplinarne oraz
dobrze wyszkoleni specjalisci prowadzacy interwencje oparte na dowodach naukowych.[14]
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