Mobzgowe porazenie

Wprowadzenie

Historycznie, pierwszy powiazal przedwczes-
ny pordd, okotoporodowy uraz i niedotlenie-
nie, z moézgowym porazeniem dziecigcym
(m.p.dz.) William John Little w wykladzie
w Obstetric Society w Londynie w 1861 r. [1].
Kolejny duzy wktad nalezy do Williama Osle-
ra, ktéry wprowadzit termin ,,mdzgowe pora-
zenie dziecigee”, do opisania tego niepostgpu-
jacego zaburzenia [2], i Sigmunda Freuda,
ktory rozszerzyt obserwacje Little’a na czyn-
niki wystepujace we wczesnym okresie ciazy,
a takze podkreslit istot¢ mozgowych zmian
w obustronnym porazeniu kurczowym [3, 4].
Mimo tych wczesnych nowatorskich obser-
wacji oraz wysitkow wielu innych badaczy
[5], definicja mézgowego porazenia dziecig-
cego nadal ewoluuje [6], epidemiologia zabu-
rzenia jest rozszerzona [7], a leczenie nadal
pozostaje wyzwaniem.

Moézgowym porazeniem dziecigcym opi-
suje si¢ ,,grupeg zaburzen rozwoju ruchu i po-
stawy, ktore powoduja ograniczenie aktywno-
$ci i1 ktore sa wywotane przez niepostgpujace
zaburzenia, rozwijajace si¢ w mozgu plodu
lub niemowlecia. Zaburzeniom ruchowym
w mozgowym porazeniu dziecigcym czgsto
towarzysza zaburzenia czucia, funkcji po-
znawczych, komunikacyjnych, percepcji oraz/
/lub behawioralne i/lub napady drgawkowe”
[6]. Poza ta formalna definicja, zaleca si¢ no-
wy schemat klasyfikacji, w ktorym wystgpuje
podzial na jedno- i obustronne zajecie kon-
czyn, okreslone oznaczenie kazdego zajgtego
rejonu ciata, opis objawoéw anatomicznych
i radiologicznych oraz przyczyng i czas,

dzieciece

w ktorym doszlo do uszkodzenia mozgu [6].
Poniewaz podklasyfikacje nadal nie sa ustalo-
ne, w tym rozdziale pozostawiono podziat na
posta¢ spastyczna (porazenie potowicze,
obustronne porazenie kurczowe, obustronne
porazenie polowicze), dyskinetyczna, atak-
tyczna oraz mieszana. Mimo wystgpowania
statycznych uszkodzen mozgu, nieprawidio-
wosci ruchowe nie sa stale i czgsto zmieniaja
si¢ w czasie [8, 9]. Nie ma zgody co do etiolo-
gii zaburzenia, co prowadzi do ,,zaliczenia” do
tej grupy pacjentdw z roznorodnymi choroba-
mi — od rozwojowych malformacji do zabu-
rzen metabolicznych. Poza zdefiniowanymi
zaburzeniami ruchowymi, u pacjentéw z pora-
zeniem mozgowym wystepuja rdézne proble-
my niemotoryczne, na przyktad opodznienie
umystowe (40-70%), padaczka (35-60%), za-
burzenia mowy i jezyka (50—60%), przewle-
kte zaburzenia snu oraz zaburzenia widzenia
lub stuchu (10-30%) [10, 18]. Zastosowanie
terminu mozgowe porazenie dziecigce jest
kontrowersyjne, niektorzy autorzy uwazaja je
za niespecyficzny ,,kosz”, a inni za cenne dia-
gnostyczne narzedzie [19]. Wigkszo$¢ na-
ukowcow jednak zgadza sig, ze zaburzenie ma
niepostgpujaca naturg i daje pacjentom lepszy
dostep do opieki medycznej, rehabilitacji,
edukacji i innych ushug spotecznych.

Epidemiologia

Czestos¢ mozgowego porazenia dziecigcego
wynosi 1,5-2,5 na 1000 zywych urodzen, ryzy-
ko jest wigksze przy matej masie urodzeniowej
(ponizej 1500 g) 1 w ciazy blizniaczej [20, 21].
Poprawa opieki prenatalnej i noworodkowe;j
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TABELA 17.1 Czynniki etiologiczne
W moOzgowym porazeniu

dziecigcym

Po stronie matki

Po stronie dziecka

Poronienie
w wywiadzie
Nieregularne
miesigczki
Choroba
tarczycy
Przyjmowanie
estrogenow
Goraczkowe
zakazenia
uktadu
moczowego
Krwotok
(oddzielenie
tozyska)
Zatrucie
substancjami
toksycznymi
Toksemia
Niski status
socjo-
-ekonomiczny

Urodzenie przed terminem

Niska masa urodzeniowa

Pordd mnogi

Smier¢ w macicy drugiego
blizniaka

Opoznienie wzrostu

Okrecenie pegpowiny wokot
szyi ptodu

Zapalenie tozyska i bton
ptodowych

Zakazenia (wewnatrzmaciczne
oraz w okresie
noworodkowym)

Rozwojowe malformacje mézgu

Zaburzenia krzepnigcia

Malformacje naczyniowe

Wrodzona wada serca

Zaburzenia chromosomalne

Encefalopatia noworodkowa
(niedokrwienie, niedotlenienie)

Zaburzenia metaboliczne

Zaburzenia hormonalne

Uraz

Zbttaczka jader podstawy
mozgu (kernicterus)

Krwotok wewnatrzkomorowy

RAMKA 17.1 Cztery gtowne kryteria wyma-
gane do zdefiniowania ostrego srodporodo-

wego niedotlenienia wystarczajace, aby spo-
wodowaé moézgowe porazenie dziecigce

netyczny

1. Dowody na kwasice metaboliczng z tetniczej krwi
pepowinowej pobranej podczas porodu (na przy-
ktad pH <7 oraz niedobor zasad =12 mmol/l)

2. Wezesny poczatek znacznej lub $redniej encefa-
lopatii noworodkowej u niemowlat urodzonych
w 34 i po6zniejszych tygodniach cigzy

3. Mozgowe porazenie dzieciece typu spastycznego
z porazeniem czterokonczynowym lub typ dyski-

4. Wykluczenie innych przyczyn (na przyktad urazu,
zaburzen koagulacji, choréb infekcyjnych lub nie-
prawidtowos$ci genetycznych)

1999.

Adaptowane z MacLennan A: A template for definining a causa
relation between acute intrapartum events and cerebral palsy:
international consensus statement, BMJ 319(7216): 1054-1059,

RAMKA 17.2 Inne kryteria sugerujace
srodporodowe wystapienie urazu

1. Wywiad $wiadczacy o niedotlenieniu, do ktérego
doszto bezposrednio przed lub w czasie porodu
2. Nagta, utrzymujgca sie bradykardia ptodu lub brak
zmiennej czynnosci serca u ptodu, przy obecno-
$ci utrzymujacych sie péznych lub utrzymujacych
sie wahan tetna, zazwyczaj po epizodzie niedotle-
nienia, gdy wczeéniej krazenie byto prawidtowe
. Apgar 0 do 3 powyzej 5 minut
4. Pojawienie si¢ zmian wielonarzagdowych w czasie
72 godzin po porodzie
5. Wczesne badania obrazowe wykazujgce ostry
nieogniskowy obrzek mézgu

w

Adaptowane z MacLennan A: A template for definining a causa
relation between acute intrapartum events and cerebral palsy:
international consensus statement, BMJ 319(7216): 1054-1059,
1999.

zmniejszyla czgsto§¢ m.p.dz. u niemowlat uro-
dzonych przedterminowo [22, 23], jednak
ogolna czestos¢ nie zmienita si¢ z powodu sta-
lego odsetka u donoszonych niemowlat, wigk-
szego przezycia noworodkdéw niedonoszonych
oraz wydhuzonej dlugowiecznosci [7]. Wigk-
szo$¢ przypadkow m.p.dz. nie ma zwiazku
z przedterminowym porodem lub niedotlenie-
niem [25]. Wigkszos¢ dzieci z m.p.dz. przezy-
wa do dorostosci, jednak obecnos$¢ cigzkiego
porazenia czterokonczynowego, glebokiego
opo6znienia umystowego i brak odpowiedniej
opieki medycznej niekorzystnie wplywaja na
dtugos¢ zycia.

Etiologia

Przyczyna mozgowego porazenia dziecigcego
sa znaczne, prenatalne, okotoporodowe i po-
porodowe urazy (tab. 17.1) [7, 24-27]. Ence-
falopatia niedotlenieniowo-niedokrwienna re-
prezentuje tylko matq kategori¢ w obrgbie en-
cefalopatii noworodkowych i jeszcze mniej-
sza przyczyng m.p.dz. Do wielu przyczyn
moézgowego porazenia dziecigcego niezwiaza-
nych z hipoksja/asfiksja zalicza si¢ dysgene-
zje mézgowe, zakazenia wewnatrzmaciczne
[28], wewnatrzmaciczne ograniczenia rozwo-
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TABELA 17.2 Roznicowanie hipertonii wystepujacej u dzieci

i emocjonalnego na dziatanie
aktywowanych migéni

Spastycznosé Dystonia Sztywnosé
Podsumowanie Opor zalezny State lub przerywane  Niezalezna zaréwno
od predkosci skurcze migsni od predkosci, jak
ruchu i postawy
Wptyw zwiekszania predkosci Wzrasta Brak efektu Brak efektu
biernego ruchu na opor
Wptyw szybkiego odwrocenia Opézniona Srednia/ Srednia/
kierunku ruchu na opér /natychmiastowe /natychmiastowe
Obecno$¢ ustalonej postawy Tylko w ciezkich Tak Nie
przypadkach
Wptyw stanu behawioralnego Minimalny Tak Minimalny

Kierunek Nieukierunkowana

W obu kierunkach W obu kierunkach

Obecno$¢ objawéw gornego Tak
neuronu ruchowego (klonus,
hyperrefleksja, + Babifiski)

Nie Nie

childchood, Pediatrics 111(1):e89-e97, 2003.

Adaptowane czg$ciowo z Sanger TD, Delgado MR, Gaebler-Spira D, et al.: Classification and definitor of disorders causing hipertonia in

ju [29], przedterminowy pordd [30], zaburze-
nia koagulacji, krwawienie przedporodowe
[31], ciaze mnogie, nieprawidtowe objawy,
choroby neurometaboliczne [32], anomalie
chromosomalne [33], wybrane rodzaje poli-
morfizmu [34, 35], wady wrodzone oraz wie-
le innych, ktore wptywaja na matke lub dziec-
ko [7]. Mimo dtugiej listy potencjalnych przy-
czyn, czgsto nie udaje si¢ znalez¢ jednoznacz-
nej etiologii.

Kryteria popierajace ostre wydarzenia hi-
poksemiczne w trakcie porodu, ktdére moga
by¢ przyczyna m.p.dz., przedstawiono w ram-
kach 17.1117.2 [36, 37].

Réznicowanie hipertonii migsn
u dzieci (tabela 17.2)

Hipertonia to wedlug definicji nieprawidtowo
podwyzszony opor, wyczuwalny przez badaja-
cego, na zewngtrznie przylozony ruch w sta-
wie, gdy pacjent probuje utrzymac rozluznione
migénie. Narodowy Instytut Zdrowia (National
Institues of Health, NIH) ustanowit klasyfika-
cje 1 definicj¢ zaburzen, ktére powoduja hiper-

tonig u dzieci [38]. Do gtownych przyczyn hi-
pertonii naleza ponizsze:

Spastycznosé

Hipertonia, w ktérej obecny jest jeden lub oba

ponizsze objawy:

1. Opér na zewngtrznie wykonywany ruch ro-
$nie ze wzrostem predko$ci rozciagania
1 rozni sie w zaleznosci od kierunku ruchu
w stawie.

2. Opor na zewngtrznie narzucony ruch rosnie
szybko po przekroczeniu progu predkosci
lub kata w stawie.

Uwaga: Spastyczno$¢ definiuje si¢ tylko
w kategoriach wlasciwosci badanego stawu.
Nie zalezy od innych cech pozytywnych (klo-
nus, objaw Babinskiego, wygorowane odru-
chy) lub negatywnych (ostabienie, staba koor-
dynacja, utrata kontroli), chociaz sg one czgsto
obecne [39].

Dystonia

Zaburzenie ruchu, w ktérym mimowolne
utrzymujace si¢ lub przerywane skurcze mig-
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$ni powoduja wykregcanie i powtarzajace si¢
ruchy, nieprawidtowa postawe lub oba [40].

Uwaga: Dystonia jest przyczyna hipertonii
tylko wtedy, gdy wystepuja wspolskurcze. Nie
kazda dystonia jest hipertoniczna!

Sztywnos¢

Hipertonia z wszystkimi ponizszymi objawami:

1. Opér na zewngtrznie wykonywany ruch
w stawie jest obecny przy bardzo matych
predkosciach ruchu, nie zalezy od naktada-
nej predkosci i nie ma progu zwigzanego
z predkoscia lub katem ustawienia stawu.

2. Moga wystgpowac jednoczesne skurcze
agonistycznych i antagonistycznych migsni,
ma to swoje odbicie w natychmiastowym
oporze na odwrocenie kierunku ruchu
W stawie.

3. Konczyna nie ma tendencji do powrotu do
szczegoblnej, ustalonej pozycji lub wymu-
szonego kata w stawie.

4. Dobrowolna czynnos$¢ odlegtych grup mig-
$niowych nie prowadzi do mimowolnych
ruchow w sztywnych stawach, chociaz
sztywno$¢ moze si¢ pogorszyc.

Zespoty mézgowego porazenia
dzieciecego

Mobzgowe porazenie dziecigce jest zazwyczaj
widoczne w pierwszych 12 do 18 miesigcy zy-
cia. Typowymi objawami sa opdznienie w zdo-
bywaniu ruchowych ,,.kamieni milowych”, asy-
metryczna czynno$¢ ruchowa lub nieprawidto-
we napigcie migsniowe. W celu okreslenia od-
powiedniego podtypu m.p.dz. konieczna jest
czgsto wielokrotna ocena rozwoju neurologicz-
nego, poniewaz na wyniki badania moga wpty-
wac stan swiadomosci dziecka, stres emocjo-
nalny oraz rozdraznienie. Dodatkowo objawy
neurologiczne, ktore uwaza si¢ za nieprawidto-
we u dorostych, moga by¢ fizjologiczne
w pierwszych miesigcach zycia (np. klonus sta-
wu skokowego, szybkie odruchy i odruch
z prostownika podeszwowego). Istnieje kilka
wczesnych wskaznikow obecnosci znacznych
zaburzen ruchowych; sa to opdznienie poja-
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wiania si¢ ,,kamieni milowych” w rozwoju ru-
chowym, wczesne preferowanie reki oraz wy-
gorowane lub przetrwale odruchy pierwotne
[41, 42]. Opublikowano rozne systemy klasyfi-
kacji z implikacjami prognostycznymi dla roz-
woju oraz wstepne oceny porownawcze po-
migdzy réznymi osrodkami [43, 44].

Moézgowe porazenie dziecigce mozna po-
dzieli¢ na cztery glowne typy na podstawie
przewazajacego zaburzenia ruchowego: spa-
styczne (okoto 50%), dyskinetyczne (okolo
20%), ataktyczne (okoto 10%) oraz mieszane
(okoto 20%). W rzeczywistosci wigkszo$¢ pa-
cjentdw z m.p.dz. ma w pewnym stopniu mie-
szany typ zaburzenia. Na przyklad tagodne ob-
jawy dyskinetyczne wystgpuja czgsto w podty-
pie spastycznego porazenia mozgowego.

Typ spastyczny

Typ spastyczny mézgowego porazenia dzie-
cigcego dzieli si¢ dalej na kilka podtypow na
podstawie roztozenia uposledzenia: hemiple-
gia (porazenie potowicze) z jednostronnym
zajeciem konczyny gornej i dolnej; obustron-
ne porazenie polowicze (porazenie czterokon-
czynowe) z zajeciem wszystkich czterech
konczyn, zazwyczaj konczyny goérne sa bar-
dziej zaje¢te niz dolne; oraz diplegia lub obu-
stronne porazenie kurczowe (porazenie dwu-
konczynowe) z tagodnym zajeciem wszyst-
kich czterech konczyn, jednak konczyny gor-
ne sa zaj¢te tylko w matym stopniu. Chociaz
czestotliwos$é podtypoéw rdzni si¢ w poszcze-
gblnych populacjach, w skandynawskim ba-
daniu 33% przypadkdw to pacjenci z hemiple-
gia, 6% z porazeniem czterokonczynowym,
a 44% z porazeniem dwukonczynowym [45].
Wszystkie podtypy spastycznego m.p.dz.
zwigzane sg ze zwigkszonym oporem na bier-
ne prostowanie stawu (hipertonia), wygoro-
wanymi odruchami (hiperrefleksja), konusem
oraz nieprawidtowymi odruchami podeszwo-
wymi. Wiele niemowlat z m.p.dz. przechodzi
przez wstegpna hipotoniczna fazg. Zazwyczaj
zaburzenia neurologiczne wskazujace na spa-
styczno$¢ obecne sa podczas tzw. cichych
okres6w oraz snu i nie zmieniajq si¢ znacznie
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przy aktywnos$ci czy stresie emocjonalnym.
Porazenie rzekomoopuszkowe, objawiajace
si¢ twarza bez wyrazu oraz klonusem, mozna
zaobserwowac zarowno w typie spastycznym,
jak i dyskinetycznym. U dziecka ze spastycz-
nym m.p.dz. tatwiej i wcze$niej rozwijaja si¢
przykurcze, czgsciej wystepuja rowniez pro-
blemy ortopedyczne niz u dziecka z choreo-
atetotycznym typem mozgowego porazenia
dziecigcego.

W odmianie z porazeniem potowiczym ob-
jawy ograniczaja si¢ do jednej konczyny, za-
zwyczaj konczyna gorna jest bardziej zajgta
niz dolna. Obecno$¢ hemiplegicznego typu
porazenia moézgowego u donoszonych nie-
mowlat zazwyczaj zwiazana jest z prenatalny-
mi zaburzeniami krazenia (udar) lub, rzadziej,
dysgenezja moézgu (schizencefalia) [46, 47].
Do przyczyn zwiazanych z zatorami zylnymi
zalicza si¢ zaburzenia czynnikow krzepnigcia
(np. niedobdr czynnika V Leiden, biatka C lub
S czy obecno$¢ przeciwcial antykardiolipino-
wych), zakazenia, zakrzepicg¢ zatok zylnych
czy wrodzona wadg serca. Napady drgawkowe
pojawiaja si¢ u 70% pacjentdow, zazwyczaj
jednak nie wystepuje uposledzenie funkcji po-
znawczych.

W podtypie obustronnego porazenia kur-
czowego (diplegia spastica) spastycznos¢ jest
wigksza w konczynach dolnych niz gérnych.
Taka posta¢ zwykle pojawia si¢ u niemowlat
urodzonych przedwczesnie i jest zwiazana
z destrukcja istoty bialej przylegajacej do ko-
mor bocznych (leukomalacja okotokomorowa,
periventricular leukomalacia, PVL). Wybior-
cze zajgcie wiokien korowo-prazkowiowych
znajdujacych si¢ w sasiedztwie komory, ktore
przewodza sygnaty do konczyn dolnych, wyja-
$nia obraz kliniczny.

Neurobiologiczne mechanizmy PVL u nie-
mowlat urodzonych przed terminem wywota-
ne sa kilkoma naktadajacymi si¢ czynnikami
[48, 49]. Czynnikami predysponujacymi do
zajgcia istoty bialej sa niedojrzatos¢ uktadu
naczyniowego w tej okolicy oraz uposledze-
nie przeptywu krwi, ktore jest rowniez zalez-
ne od dojrzatosci dziecka. Oprocz tego ko-
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morki prekursorowe oligodendrogleju (pre-
-OL) sa bardzo podatne na uszkodzenia przez
wolne rodniki lub glutaminian, ktére uwalnia-
ne sa w procesie niedokrwienia i reperfuzji.
Takie uszkodzenia powoduja $Smieré¢ pre-OL
w procesie apoptozy [50]. Nasilenie uszko-
dzenia istoty biatej koreluje z dystrybucja ko-
morek pre-OL [51]. Oprocz niedokrwienia-re-
perfuzji oraz czynnikow toksycznych, row-
niez inne czynniki moga powodowaé uszko-
dzenie niedojrzatych oligodendrocytéw. Na
przyktad infekcja matki lub ptodu, zapalenie,
cytokiny oraz kwas hialuronowy prawdopo-
dobnie istotniec wpltywaja na hemodynamike
naczyniowa, wytwarzanie czynnikow utlenia-
jacych, bezposrednie dziatanie toksyczne lub
zdolno$¢ do blokowania demielinizacji. Bada-
nia, w ktorych wykazano znaczne roznice
w odpowiedzi zapalnej i ekspresji cytokin
w badaniach posmiertnych mézgéw noworod-
kéw z PVL 1 bez PVL, dostarczaja dowodow
na potwierdzenie hipotezy zapalnej z mediato-
rami cytokinowymi [52]. Kwas hialuronowy
blokuje roznicowanie pre-OL w dojrzaty oli-
godendroglej i, w odpowiedzi, demielinizacje
[53]. Wigksze powinowactwo do PVL w obec-
no$ci krwawienia wewnatrzkomorowego mo-
ze by¢ zwiazane z miejscowym wzrostem
koncentracji zelaza. Torbielowate zmiany
PVL oraz konkurencyjne krwotoki stopnia
3 do macierzy zarodkowej zwiazane sa z cigz-
szymi objawami m.p.dz. [54].

Podtyp obustronnego porazenia potowicze-
go jest najcigzsza postacia, w ktorej wszystkie
cztery konczyny sa zajgte w znacznym stopniu
1 wystgpuje istotne ograniczenie funkcji moto-
rycznej. U tych dzieci dochodzi do wezesnego
opo6znienia ruchowego, istnieje wigksze ryzy-
ko znacznego opdznienia umystowego, pa-
daczki, dyzartrii, matoglowia oraz zeza.

Obustronne porazenie polowicze u niedo-
noszonego niemowlgcia moze by¢ wynikiem
znacznego PVL, a u donoszonych niemowlat
przyczyna moga by¢ zaburzenia w okresie pre-
natalnym, takie jak nasilony PVL, malformacje
rozwojowe mozgu (np. holoprosencefalia, bez-
zakretowos¢ [gladkomozgowie, lissencefalia],
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pachygyria), zmiany niszczace mozg (np. zaka-
zenia wewnatrzmaciczne, zawaly, wodoglo-
wie) lub niedotlenienie okotoporodowe. Epizo-
dy niedotlenienia i niedokrwienia u noworod-
kow maja wplyw na rézne obszary moézgu
w wyniku wielorakich mechanizméw, takich
jak braki energetyczne, uwolnienie pobudzaja-
cych aminokwasow, akumulacja reaktywnych
czynnikoéw utleniajacych oraz inicjacja apopto-
zy [55, 56]. Smier¢ komoérkowa z niedotlenie-
nia zapoczatkowana jest przez spadek mozgo-
wego mikrokrazenia oraz zahamowanie fosfo-
rylacji oksydacyjnej, ktora z kolei wywotuje ka-
skade¢ zaburzen w wewnatrzkomorkowej ho-
meostazie, na przyklad spadek pH, obnizenie
stgzenia trojfosforanu adenozyny (ATP), wzmo-
zone wytwarzanie wolnych rodnikow w mito-
chondriach za posrednictwem mitochondrialne-
go lancucha redox, zmniejszona funkcj¢ pompy
ATP-azowej Na*-K* ze zwiekszona iloscia so-
du i przez to wody oraz depolaryzacj¢ btony ko-
moérkowej [57, 58]. Takie pierwotne wydarze-
nia prowadza nastgpnie do wtornej kaskady,
w ktorej dochodzi do uwolnienia pobudzaja-
cych aminokwasow (np. glutaminianu), akty-
wacji receptorow NMDA, naplywu wapnia,
wytworzenia bardziej reaktywnych jonow, kto-
re wytwarzaja oksydacyjnie uszkodzone lipidy,
biatka i inne struktury budulcowe komorki
i w koncu do jej $mierci [59].

Typ dyskinetyczny

(choreoatetotyczny; pozapiramidowy)
Dyskinetyczne m.p.dz. charakteryzuje si¢
obecnoscia mimowolnych ruchéw plasawi-
czych, atetotycznych oraz dystonicznych. Ru-
chy zazwyczaj pojawiaja si¢ po drugim roku
zycia, przez wiele lat moga ulega¢ powolnej
progresji i utrzymywac si¢ u dorostych pacjen-
tow. Opdznienie czasowe poczatku dystonii po
okotoporodowym niedotlenieniu wynosito od
1 roku do 32 lat [60]. Nieprawidtowe ruchy za-
zwyczaj dotycza wszystkich czterech konczyn,
czesciej z wigkszym nasileniem w konczynach
gornych niz dolnych. Dyskinetyczny typ
m.p.dz. jest czgsto biednie rozpoznany jako
posta¢ spastyczna z powodu nieprawidtowej
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interpretacji objawow klinicznych, na przyktad
spontaniczne odruchy z prostownika pode-
szwowego moga przypomina¢ postawe dysto-
niczna, bardziej niz typowy odruch Babinskie-
go. Ponadto pozapiramidowe wzmozone napig-
cie migSniowe jest obecne przez caty etap zgi-
nania i prostowania konczyny (sztywnos¢ typu
»olowianej rury”). Sztywnos$¢ typu ,,kota zgba-
tego” wystepuje rzadko u dzieci z moézgowym
porazeniem. Czesto pojawiaja si¢ dysfunkcja
ruchowa ust i wyrzucanie jezyka. Ruchy poza-
piramidowe wykazuja znaczna réznorodnosé
w zaleznosci od stanu pacjenta; zmniejszaja si¢
podczas relaksu i snu, a wzmagaja si¢ z Ilgkami
i w stresie. Dyskinetyczny typ porazenia mo-
zgowego, zwlaszcza zwiazany z atetoza, czgsto
wystepuje u donoszonych niemowlat ze znacz-
nym niedotlenieniem okotoporodowym. Pato-
fizjologicznie objawy pozapiramidowe m.p.dz.
wywodza si¢ ze zwojow podstawy (prazkowie
nowe oraz/lub gatka blada) i/lub wzgdrza, cho-
ciaz nadal brak bardziej precyzyjnej lokalizacji
[61]. Ubytki w tych okolicach czesto pojawiaja
si¢ w ostatnim okresie terminowej ciazy, za-
zwyczaj po ostrym, prawie catkowitym niedo-
tlenieniu [62].

Poniewaz etiologia dyskinetycznego pora-
zenia mozgowego moze by¢ heterogenna i za-
wiera¢ elementy metaboliczne i genetyczne,
istotne jest, aby monitorowaé pacjenta w kie-
runku progresywnych zmian i rozwazy¢ szer-
sze badania diagnostyczne. Inne zaburzenia,
ktére nalezy wziac¢ pod uwagg, to zottaczka ja-
der podstawy mozgu (kernicterus), zaburzenia
mitochondrialne, dystonia odpowiadajaca na
dope¢ (DRD), organiczne acydurie, zaburzenia
cyklu Krebsa, niedobor kreatyny, niedobér de-
hydrogenazy semialdehydu bursztynowego,
zespot Lescha-Nyhana, ataksja teleangiektazja
oraz zenskich nosicieli niedoboru transkarba-
mylazy ornityny [63—70] (zaburzenia metabo-
liczne — zob. rozdz. 15).

Typ ataktyczny (mo6zdzkowy)

Typ mézdzkowy lub ataktyczny reprezentuje
klinicznie i etiologicznie heterogenna grupe
[71]. Typowe objawy to hipotonia, kiwanie tu-
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towia, dysmetria, mozdzkowe ruchy gatek
ocznych oraz ataktyczny chod. Dzieci z ze-
spolem ataktycznym zazwyczaj majq prena-
talna etiologi¢ zaburzenia (np. rozwojowe
malformacje mézdzku), jednak choroba moze
mie¢ takze heterogenne podtoze (np. schorze-
nia mitochondrialne, zaburzenie glikoprotein
ubogich w weglowodany, zespot Jouberta).
Dzieci z tym typem porazenia mézgowego za-
zwyczaj urodzone sa po czasie, a niedotlenie-
nie typowo nie jest gtownym czynnikiem etio-
logicznym.

Typ mieszany

Dzieci z kombinacja typu spastycznego i dys-
kinetycznego okresla si¢ jako typ mieszany
porazenia mozgowego.

Badania diagnostyczne

Badania obrazowe mézgu

Mobzgowe porazenie dziecigce jest rozpozna-
niem klinicznym i doktadne zebranie wywiadu
medycznego i badanie fizykalne sa konieczne
zarowno do potwierdzenia rozpoznania, jak
i okreslenia etiologii choroby. Z praktycznego
punktu widzenia w badaniu diagnostycznym
dziecka z m.p.dz. zaleca sig, aby wykona¢ ba-
danie obrazowe mdzgu, najlepiej rezonans ma-
gnetyczny (MR), ze wzgledu na jego czutosé
w kierunku nabytych zmian, PLV i wrodzonych
wad mozgu [72]. U okoto 80% lub wigcej pa-
cjentow z m.p.dz. w badaniu MR wystepuje
nieprawidlowy obraz mézgu [73-78]. Badanie
moze by¢ pomocne w okresleniu czasu urazu
oraz w niektorych przypadkach moze dostar-
czy¢ waznych danych etiologicznych i progno-
stycznych [79, 80]. Nalezy jednak pamigtaé, ze
radiologiczne rozpoznanie zaburzenia moze nie
wyjasni¢ przyczyny deficytow ruchowych, na
przyktad opdznionej mielinizacji lub atrofii ko-
rowej.

MR w PVL wykazuje okotokomorowe bli-
zny glejowe (badanie w czasie T2) z umiarko-
wanym powigkszeniem komor lub ,,wywal-
czonym” (squared-off) powigkszeniem ko-
mor. Nieprawidtowe obrazy sa najbardziej wi-

307

doczne w uktadzie komory tylnej i maja ten-
dencje do przechodzenia w trwale zmiany.
U dzieci urodzonych przedterminowo czgsto
wystepuje zmniejszona ilo$¢ korowej i podko-
rowej istoty szarej [81]. Nieprawidlowe obja-
wy w badaniu MR u niemowlat urodzonych
znacznie przed terminem moga zapowiadac
wynik rozwojowy uktadu nerwowego w 2 ro-
ku zycia [80]. Wedtug innych autorow wiel-
ko$¢ uposledzenia ruchowego i kognitywnego
u dzieci z PVL koreluje ze stopniem powigk-
szenia komor mézgu [82]. Inni badacze prze-
ciwnie, podkreslaja, ze czutos¢ wykrywania
zmian zalezy od modalnosci badania [83].
U niemowlat urodzonych w terminie i blisko
terminu w badaniach obrazowych najczgsciej
wystepowaty ogniskowe zawatly tetnicze oraz
malformacje mézgu [84]. U dzieci z dyskine-
tycznym porazeniem mézgowym w badaniu
MR czgsto wystgpowaly zmiany w zwojach
podstawy 1 wzgdrzu [85, 86]. Ubytki w obu
tych regionach u donoszonych noworodkow
moga by¢ wskaznikami wczesniejszego epi-
zodu niedotlenienia i niedokrwienia [87]. Ba-
dania obrazowe mozgu w ataktycznym pora-
zeniu moézgowym moga by¢ prawidtowe lub
wykazywa¢ obustronne zmiany w okolicy
skroniowej lub podnamiotowo [71]. W kilku
badaniach wykazano uszkodzenie mozdzku
u niemowlat urodzonych znacznie przed ter-
minem [88, 89]. Badania USG u niemowlat
z niska 1 bardzo niska masa urodzeniowa ma-
ja niewielka warto$¢ prognostyczna, poniewaz
byly réwniez prawidtowe nawet u niemowlat,
u ktorych pojawily si¢ pdzniejsze zaburzenia
rozwoju nerwowego [90].

W m.p.dz. zastosowano takze nowsze
techniki neuroobrazowe, w ktérych mozna
uwidoczni¢ przebieg wiokien, obszary akty-
wacji korowej oraz koncentracje neurometa-
bolitéw. Obrazowanie tensora dyfuzji (diffu-
sion tensor imaging, DTI) to technika obrazo-
wania magnetycznego, ktora umozliwia oceng
drog w istocie bialej moézgu i dostarcza ilo-
Sciowej oceny ich integralnosci fizycznej
[91]. Takie badanie jest obecnie stosowane
W ocenie zmian rozwojowych istoty bialej
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u dzieci z m.p.dz., w poréwnaniu z grupa kon-
trolna [92-94]. W jednym z badan stopien ru-
chu wody (anizotropia frakcyjna) byt przydat-
ny w wyodrgbnieniu przypadkéw z PVL,
u ktorych w przysztosci rozwinie si¢ znaczne
uposledzenie ruchowe [93]. Czynnosciowy
rezonans magnetyczny mozgu (functional ma-
gnetic resonance, fMR), ktory identyfikuje
aktywowane regiony moézgu, wykazat, ze nie
WSZyScy pacjenci ze spastycznym porazeniem
czterokonczynowym mieli uszkodzone te sa-
me pasma wiokien [95], a u tych z potowi-
czym porazeniem przedstawit roznice w orga-
nizacji widkien czuciowych i ruchowych [96].
Badania za pomoca spektroskopii rezonansu
magnetycznego byly ograniczone, jednak
analiza zwojow podstawy u dzieci z poraze-
niem mézgowym wykazata, ze wyniki nie ko-
reluja z nasileniem objawdw klinicznych [97].

Inne badania laboratoryjne

Badania metaboliczne i genetyczne wnosza
niewiele, jednak badania nalezy rozwazy¢
w odpowiednich przypadkach z dyskinetycz-
nym i ataktycznym m.p.dz. i u pacjentow
z okreslonymi rozwojowymi malformacjami
moézgu, na przyktad defektami migracyjnymi,
ktére sa zwiazane z okreslonymi zaburzeniami
chromosomalnymi. Nie zaleca si¢ wykonywa-
nia badania elektroencefalograficznego (EEG),
chyba ze napady drgawkowe sa czgsécig obrazu
klinicznego.

Instrumenty badawcze

Istnieje kilka instrumentéw badawczych w ce-
Iu monitorowania rozwoju funkcji motorycz-
nych u dzieci z porazeniem mézgowym: Child
Health Questonnaire [98], Gross Motor Func-
tion Classification System for Cerebral Palsy
[99], Manual Ability Classification System
[100] oraz Functional Independence Measure
[101]. Dwa swoiste kwestionariusze: Gross
Motor Function Measure (GMFM) oraz Pe-
diatric Evaluation of Disability Inventory
(PEDI), sa solidnym i cennym sposobem do
oceny zmiany zdolno$ci motorycznych w cza-
sie [102]. W badaniu, w ktérym poréwnywano
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zdolnosci ruchowe u dzieci ze spastycznym
porazeniem moézgowym, ktore byty leczone
fizykalnie, polegajacym na poprawie czynno-
Sci funkcjonalnych (terapia opierajaca si¢ na
normalizowaniu jakosci ruchu), GMFM (oce-
na grubych funkcji motorycznych na podsta-
wie obserwacji) nie zmienily si¢, a PEDI (oce-
na oparta na raporcie rodzicow) wykazaty roz-
nice [103].

Postepowanie w mézgowym
porazeniu dzieciecym

Postepowanie w przypadku m.p.dz. wymaga
wielokierunkowego, zespotowego podejscia
i zaopatrzenia wielu psychologicznych, beha-
wioralnych oraz fizycznych potrzeb dziecka
i rodziny. Leczenie nalezy rozpoczaé tak szyb-
ko jak to mozliwe, a celem terapii musi by¢
poprawa opieki, optymalizacja funkcji moto-
rycznych, zapobieganie deformacjom uktadu
ruchu oraz zaopatrzenie pojawiajacego si¢
uposledzenia. Programy rehabilitacyjne maja
bezposredni korzystny wplyw na stosunek ro-
dzic—dziecko, status socjoemocjonalny, pew-
no$¢ siebie oraz samooceng i poczucie wlasne;j
wartosci [104].

Fizjoterapia

Istotna czesécia rehabilitacji jest fizjoterapia
i terapia zajgciowa. Nie jest pewne, jaki rodzaj
terapii nalezy rozpocza¢, poniewaz zazwyczaj
brak dowodéw na skutecznos¢ okreslonego
rodzaju terapii. Tradycyjnie, w trakcie fizjote-
rapii stosuje si¢ bierne pozycjonowanie, aby
zahamowa¢ wplyw pierwotnych odruchow,
utatwi¢ nabywanie grubych i precyzyjnych
umiejetnosci ruchowych oraz zapobiegal
przykurczom [105], jednak skuteczno$¢ na
czynnosciowe wyniki ruchowe jest kontrower-
syjna [106, 107]. Podobnie pod znakiem zapy-
tania stoi zastosowanie specjalnych technik
neurorozwojowych (metoda Bobatha) lub me-
toda kierowanego nauczania (conductive edu-
cation) [108-110]. Uwaza sig, ze elektryczna
stymulacja nerwowo-mig$niowa wzmacnia si-
¢ mig$niowa, jednak takie podejscie jest nadal
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kontrowersyjne [111-113]. Metoda ogranicze-
nia i hamowania ruchu polega na fizycznym
hamowaniu i ograniczeniu ruchu niezaj¢tej lub
mniej zajgtej konczyny [114, 115]. Istnieje co-
raz wigcej dowodow na jej korzystne dziata-
nie, jednak konieczne sa dodatkowe badania
w celu dostarczenia dalszego poparcia sku-
tecznos$ci oraz prawidlowego rozwoju [116].
Wzmacnianie mi¢éni w kombinezonie Adeli,
ktory poprzez stawianie oporu przy niektorych
ruchach poprawia reakcje czuciowe podczas
ruchu i w dalszej kolejnosci mechaniczna wy-
dajno$¢ [117]. Udowodniono takze korzystny
wptyw jazdy konnej (hippoterapia) [118]. To-
czy si¢ debata, czy wyniki terapii nalezy opie-
ra¢ na poprawie od podstawowego uposledze-
nia czy opartej na faktach poprawie umiejet-
nosci funkcjonalnych oraz uczestniczenia
w zyciu spotecznym [119].

Spastyczne porazenie mbézgowe:
farmakoterapia oraz podejscie
operacyjne

Spastyczno$¢ moze zaburza¢ funkcjg, utrud-
nia¢ komfort i higieng oraz prowadzi¢ do kom-
plikacji mig$niowo-szkieletowych, takich jak
przykurcze, podwichnigcia oraz bol. W lecze-
niu dostgpne sa réozne dziatania zmniejszajace
spastycznos$¢ dzieci z porazeniem mdézgowym:
fizykoterapia, leki doustne, neurolityczne
czynniki blokujace, pompy baklofenowe, za-
biegi wydluzania $ciggien oraz wybiorcza ri-
zotomia grzbietowa [116, 120, 121].

Leki doustne

Terapia doustna ma wigksze znaczenie u pa-
cjentow z dwukonczynowym lub czterokon-
czynowym porazeniem mézgowym. Kilka le-
kéw, ktérych stosowanie przynosi pewne ko-
rzysci, to benzodiazepiny, dantrolen, baklofen
oraz agoni$ci receptoréw alfa-2-adrenergicz-
nych [122]. Ogdlnie takic dziatanie pomaga
zmniejszy¢ spastycznosé, jednak ma niewielki
wplyw na objawy ostabienia mig$niowego
oraz braku koordynacji.

Benzodiazepiny (diazepam) sa czgsto sto-
sowane w krotko- i dlugotrwatym leczeniu
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spastycznosci u dzieci. Korzysci dziatania
diazepamu sa jednak ograniczone z powodu
dziatan niepozadanych, polegajacych na seda-
cji, ostabieniu, zaburzen pamigci, nadmier-
nym $linienia oraz pojawieniu si¢ uzaleznie-
nia [123].

Dantrolen sodu poprawia napigcie mig-
$niowe, zakres ruchomosci oraz odruchy, jed-
nak jego skutecznos$¢ jest ograniczona dziata-
niami niepozadanymi: ostabieniem, sennos$cia,
ospatoscia, zaburzeniami zotadkowo-jelitowy-
mi oraz uszkodzeniem watroby [124]. Dantro-
len zmniejsza skurcze migéni przez hamowa-
nie uwalniania jonow wapniowych z retikulum
sarkoplazmatycznego.

Baklofen, analog kwasu gamma-aminoma-
stowego (GABA) wiaze si¢ z receptorami
GABA i blokuje uwalnianie pobudzajacych
neuroprzekaznikéw glutaminianu oraz aspar-
ginianu. Skuteczno$¢ leczenia spastycznos$ci
opiera si¢ prawdopodobnie na dzialaniu na re-
ceptory bukukulinowe GABA typu B znajdu-
jace si¢ w obrebie rdzenia kregowego. Doust-
ny baklofen ma niewielkie dziatanie na spa-
styczno$¢ mozgowa, jednak jego dziatanie jest
ograniczone przez slaba rozpuszczalno$é
w tluszczach oraz dziatania niepozadane
[125].

Tizanidyna to agonista alfa-2-receptorow
o dzialaniu o$rodkowym, ktory zmniejsza
gldwnie polisynaptyczne odruchy na rozciaga-
nie kregostupa [126]. Stosowana jest w lecze-
niu spastycznosci glownie u dorostych pacjen-
tow w przebiegu stwardnienia rozsianego i po
urazach rdzenia kregowego. Analiza badan kli-
nicznych wykazala, ze tizanidyna jest rownie
skuteczna jak baklofen i diazepam. Do glow-
nych dziatan niepozadanych zalicza si¢ su-
cho$¢ w ustach, bezsennos$¢, asteni¢ oraz za-
wroty glowy.

Srodki neurolityczne

Srodki blokujace przewodnictwo nerwowo-
-mig$niowe, w tym alkohol, wodny roztwor fe-
nolu, miejscowe $rodki znieczulajace oraz tok-
syng botulinowa typu A, stosowano w celu po-
prawy réwnowagi migdzy spastycznymi agoni-
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stycznymi mig$niami a ich ostabionymi antago-
nistami [128]. Toksyna botulinowa A (BTX-A),
najczesciej stosowany lek w tej kategorii, dzia-
fa przez blokowanie uwalniania acetylocholiny
na potaczeniach nerwowo-mig$niowych. Za-
zwyczaj szczytowe dzialanie pojawia si¢ po
2-4 tygodniach, a kolejne iniekcje sa konieczne
po 12-14 tygodniach. Do dziatan niepozada-
nych zalicza si¢ oslabienie lub bodl/zasinienie
w migjscu iniekcji. W wielu badaniach u pa-
cjentéw z m.p.dz. wykazano korzysci stosowa-
nia BTX-A w leczeniu ustawienia konskiej sto-
py podczas chodzenia [129, 130] lub poprawe
ruchomosci 1 funkcji konczyny goérnej [131].
W przeciwienstwie do tego, inne badania,
w tym rowniez Cochrane Database, sugeruja,
ze dane sa niewystarczajace, aby wskazywaé
skutecznos¢ BTX-A w leczeniu spastycznosci
konczyny dolnej [132, 133]. Randomizowane
podwojnie $lepe badanie z grupa kontrolna
przyjmujaca placebo u dzieci z diplegia spasti-
ca, po podaniu 12 jednostek/kg m.c. BTX-A
wykazato doskonaty profil bezpieczenstwa, ko-
rzysci psychologiczne i mechaniczne, jednak
brak znaczacych réznic z grupa kontrolng
w osiaganiu ustalonego celu, wydatkowania
energii czy skali Ashwortha [134]. Podkomitet
Amerykanskiej Akademii Neurologii zaleca,
aby neurotoksyna botulinowa byla przedsta-
wiona jako opcja lecznicza u dzieci i dorostych
ze spastyczno$cia [135]. Kombinacja BTX-A
oraz seria opatrunkow gipsowych stosowana
byta z dobrym skutkiem w leczeniu ustawienia
konskiej stopy u dzieci z porazeniem mozgo-
wym [133, 136].

Pompa baklofenowa

Udowodniono, ze state infuzje baklofenu przez
cewniki wszczepione w obrebie jamy brzusznej
1 zaprogramowana pompg¢ zmniejszaja spa-
styczno$¢ w konczynach gornych i dolnych
oraz poprawiaja funkcje przy wykonywaniu co-
dziennych czynnosci [137, 138]. Do powiklan
zalicza si¢ zakazenia, problemy z cewnikiem
(zagigcia, migracje), bole glowy, nudnosci oraz
brak odpowiedzi na leczenie lub glgboka hipo-
toni¢ spowodowana przedawkowaniem [139,

CZESC 5 WYBRANE WTORNE ZABURZENIA RUCHU

140]. Wykazano, ze pompy baklofenowe sa
skuteczne w dystonicznym porazeniu mozgo-
wym, jednak nie w innych odmianach dyskine-
tycznych [141]. Typowymi kandydatami do te-
go typu terapii sa dzieci ze $rednim lub znacz-
nym spastycznym porazeniem czterokonczyno-
wym, u ktérych nie powiodlo si¢ leczenie $rod-
kami doustnymi, ktore dobrze odpowiedziaty
na wstepny bolus leku i maja odpowiedni roz-
miar ciata, aby umiesci¢ podskornie pompg.

Operacje ortopedyczne
Zadaniem ortopedy jest utrzymanie lub popra-
wa zdolnosci ruchowych oraz zapobieganie
deformacjom, dzigki takim zabiegom, jak te-
notomie, przeniesienia migsni, osteotomie czy
artrodezy. Agresywne zastosowanie BTX-A,
fizykoterapii, gipsowania i ortez skutecznie
op6znito interwencje chirurgiczne, az do poz-
nego dziecinstwa. Coraz czgsciej stosuje sig
raczej jednoczasowe wielopoziomowe opera-
cje niz wieloetapowe, mniejsze zabiegi [142].
W przedoperacyjnym planowaniu korzystna
moze by¢ komputerowa analiza chodu.
Jednym z zabiegéw w spastycznym poraze-
niu dwu- i czterokonczynowym, ktory ostatnio
jest ponownie stosowany, jest selektywna funk-
cjonalna grzbietowa (tylna) rizotomia. W trak-
cie zabiegu tylne galgzie nerwoéw rdzeniowych,
wywolujace spastycznos¢, sa przecinane w ce-
lu zmiany dziatania modulujacego na interneu-
rony, ktore z kolei kontroluja czynno$¢ neuro-
néw ruchowych alfa. Kontrowersyjne jest §rod-
operacyjne uzycie stymulacji nerwéw w celu
okreslenia, ktoére korzenie nalezy przeciac.
U ostroznie wybranych pacjentow ze spastycz-
nym porazeniem dwukonczynowym spastycz-
no$¢ zmniejszyta si¢ po zabiegu, zmienit si¢
wz6r chodu i poprawita zdolno$¢ pacjenta do
radzenia sobie z otoczeniem lub zadaniami zy-
cia codziennego [143]. Analiza pordwnawcza
i metaanaliza trzech randomizowanych badan
klinicznych moga sugerowac, ze wybiorcza ri-
zotomia grzbietowa oraz fizjoterapia zmniej-
szyly spastycznos$¢ u dzieci z diplegia spastica
i mialy niewielki wptyw na funkcje motoryki
duzej [144]. W innych badaniach natomiast
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