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[AYLEHOBA MYCKY/IHA AUCTPO®UIA - AMA,

Muscular Dystrophy Duchene - MKB Q87.0

Muscular Dystrophy
Duchene MKB ( 87.0

Gowers Sxy

y 1 Yy
> 2 X Y B
| v
* |
! S = a0 \)
o’ .
p— -
(semtd '
I“: \ . ()
\ ’ 18 ' |
 AE—" ey 2 /
0/ ik y {
3 \‘ |\ 4 {
\
()' | i \ 1
2 ‘ | ‘ .
( Gt >3

e FUHTPEARYE

[yweHoBaTta MyckyaHa guctpoduja (AMUA)) e HeBpomycKynapHa 6onect Koja ce
KapaKTepusunpa co 6p3a nporpecunja Ha cnabeerse Ha MyCKyauTe M AereHpaumja Ha CKeNeTHU U
cpuesu myckyau. NMpumapHo ce NojaByBa Kaj MallKkaTa nonynaumja co nHuuaeHua 1 Ha 33.000
pPOoAEHN MALLKM feua. eHCKMTe gela ce HajuyecTo aCMMNTOMaTUYHUM, HO Kaj Mas NPOLLEHT 0f,
EHCKUTE HOCUTENIN MOMKe Aa ce MaHudecTnpaat cnabu popmum Ha 6onecra.

KnnHunukun onuc

HajuecTto 6onecta ce nojaByBa BO paHO AETCTBO, M AeLaTa MOXKe A2 NOKaXKaT OA/I0XKEH Pa3Boj
Ha MOTOPHU GYHKUMKU nnun rnobanHo 3acToj Bo pa3BojoT. Jeuata co M/ reHepanHO HUKoraw
He ycnesaarT ga TpyaaT uam Aa ckokaat. Coctojbata Hanpeaysa 6p30 U Kaj AeTeTo ce pa3BuBa
TETEPABO 04eHe N NO3MTUBEH [ayep 3HaK (Kora AeTeTo ce UcnpaBa KOPUCTEjKU M CBOUTE paLle,
3apagm cnabocT Ha A0/IHA MYCKynaTypa). MIcKauyyBakeTO Ha CKann NOCTaHyBa TELWKO U AeTETO
NMoYyHyBa YecTo Aa nara. 3aryba Ha He3aBUCHa amnynaunja HacTaHyBa nomery 6 U 13 rogamHu, Bo
npocek Ha 9,5 roAnHU Kaj MauneHTM Kou He npumane ctepomnamn. OTKaKo HacTaHyBa 3arybaTa, ce
C/Nly4yBaaT KOHTPAKTYpM Ha 3rnoboBu 1 6p3 pa3Boj Ha ckoanosa. Kapamomuonatuja u
pecnMpaTopHa MHCYPULMEHLMNja Ce NPMUUMHA 32 CMPT HA MNAAM TOANHM.
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Etnonoruja

OwTeTyBaHETO HA MYCKYINTE € NPUYMHETO NOPaAAM KOMMIETHO OTCYTCTBO Ha CAPKONEMANHNOT
NPOTENH ANCTPODUH KaKo pe3ynTaT Ha aHomanmm Bo M/, reHorT.

AnjarHocTnukmn metoamn

[ujarHo3aTa ce NocTaByBa BP3 OCHOBA Ha KJAMHWYKATA C/IMKA, CEMEjHATa UCTOpUja U
nabopatopuckute Haoau. MyckynHa buoncuja noKaxkysa AUCTPODUYHMN 3HALM U UMA
KOMMJIETHO OTCYCTBO Ha AMcTpoduH npotemHoT. AHK nctparkyBarbaTa NOKaxKyBaaT pamMKa Ha
aeneumja, gynankaumja uam mytaumja Ha AM/A reHotT. AudepeHumjanHaTa AnjarHo3a BKAy4yBa
cepuosHa bekeposa myckynHa guctpoduja n anmb Mpan (Limb Girdl) myckynHm auctpodum.
MpeHaTanHa AMjarHo3a e MOXKHa 3a CEMEejCTBa Kaj Kou AujarHo3aTa Beke e NoTBpAeHa Co
MOJIEKYNAPHO TeCTUpPaHbe.

FeHeTcKO coBeTtyBambe

OM/ e X noBp3aHa peLecnBHa bonecT. FeHETCKO COoBeTYBatbe € A40CTa BaXKHO, OMAEjKN pU3UKOT
Aa ce nojasn AMJ, e 50% Kaj mawkuTte geua. KeHckmTte geua umaat 50% pu3snk 3a ga ce
HocuTenu Ha bonecra.

TpetmaH

3a oBaa 60necT e 04 CYyWITMHCKA BAXKHOCT Aa UMa MyATUANCLMUNIMHAPHA Hera.
du3moTepanmjaTa BKIy4yBa NaCMBHO UCTETHYBakb€ N 32 BpeMe Ha HOKTa OpTO3M 33
Hamanysame Ha TeHA0-AXUNOBUTE KOHTPAKTYpU. TpeTMaH CO KOPTUKOCTEPOUAM KaKo
npeaHu3oH nnu aednasakopT ce 3naTeH cTaHAapA. Tpeba aa ce 3anoyHe CO HUB Ha 5-7
roguiiHa Bo3pact. Komnamkaummte oa KOpTUKOCTEpOUAHaTa Tepannja mopa ga ce meHapupaar
COOABETHO: KOHTPO/IA Ha TEXWHA, raCTPMYHA 3aWTUTA, peryaapHa KOHTPoaa 1 TpeTmaH 3a
0CTeonoposa, n opTaIMMYHA NPOLLEHKA 33 KaTapaKTa U rnaykom. PegoBHa KapamMo KOHTpona e
noTpebHa 3a ga ce 0BO3MOXKM paHa Tepanuja co AKE nHxnbutopu. Onepauymja moxe ga e
notpebHa 3a KopeKLMja Ha CKoano3a 1 HokeH BUNMAN (anapaT 3a HEMHBa3WBHa BEHTUNALMN]ja) €
o 6eHedUT 3a TpETMAH Ha PECTPUKTUMBHA pecnnpaTopHa MHcybuLMeHUMja.

MporHo3a

AM/[ vma nowa NnporHo3a v *XKMBOTHMOT BEK e A0CTa HAMANEeH COo Toa WTO CMPTTA ce CAy4YyBa Ha
MNaan roguHu.
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bonecra Bo Penybanka MakegoHuja

Kaj Hac co HeBpoMycCKynapHU 3abonyBarba ce coodyBaaT okosy 100 geua, a Mma U BO3PacHM co
PasINYHN HEBPOMYCKYNapHU 3abonyeara. Co AM/[ nma okonly neeceTuHa geua Bo
MakenoHuja. HeogamHa ce dopmupa u 3apyeHneto ,Acoumjaymja MyckynHa uctpoduja
MakegoHuja“, kom umaat Facebook rpyna npeky Koja KomyHuLMpaaT u ce HGopmmpaar.
34pyKeHneTo Ke ce 60pum 3a NpaBaTa Ha NALMEHTUTE 3aNOYHYBAjKM CO NOTPebHN opTOneacKn
rnomarasia Kou He ce pedyHamMpaaaT, NPoA0KYBaAjKM NoOHaTamy co 0byKa 3a dpmusmnoTepanesTy,
b6uaejkn pusnotepanunjata e OCHOBEH AeN 04 TPETMAH M KOHTPOA Ha bonecTa. BarkHO e cekoe
cemejcTBO Aa ja Aobue noTpebHaTa NnoaapLuKa 3a A3 OBO3MOXKKW NoA00ap *KUBOT 3a AETETO Koe
ce CooYyBa CO eZHa BaKBa A0XKMBOTHa bonecT.
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