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METODY FIZJOTERAPII STOSOWANE
W LECZENIU MUKOWISCYDOZY
— PRZEGLAD LITERATURY

Physiotherapy methods used in the treatment of cystic fibrosis - a literature review.
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Streszczenie

Mukowiscydoza (zwldknienie torbie-
lowate) jest najczeSciej wystepujaca
choroba genetyczna u ludzi rasy bialej.
Najnowsze badania wykazuja, ze co 25
osoba jest nosicielem genu odpowie-
dzialnego za wystapienie mukowiscydozy,
natomiast czesto$¢ wystepowania tej
choroby waha si¢ w granicach 1:2500
do 1:3200 zywych urodzen. Praca
przedstawia najczeSciej wystepujace
zaburzenia w organizmie chorego, jakie
wywoluje mukowiscydoza oraz caloksztatt
postepowania fizjoterapeutycznego
stosowanego obecnie we wspomaganiu

leczenia mukowiscydozy. Zapre-

zentowano aktualnie stosowane metody
leczenia oraz kryteria, wedlug ktorych
powinny by¢ dobierane dla pacjentow.
Opisano takie metody, jak: drenaz
ulozeniowy, drenaz autogeniczny,
technike dodatniego ci$nienia wy-
dechowego, technike natezonego
wydechu, technike aktywnego cyklu
oddechowego - zawierajaca ekspansywne
¢wiczenia torakalne i aktywnoS¢ fizyczna.
Poza wyzej wymienionymi metodami
oméwiono réwniez terapi¢ za pomoca
nastepujacych urzadzen: Flutter, Acapella
czy kamizelka drenazowa. Wybor
dostepnych metod jest dosy¢ duzy, aby
byt wiasciwy, konieczne jest wziecie
pod uwage kilku czynnikéw. Nalezy
uwzgledni¢ wiek, stan zaawansowania
choroby, a takze zainteresowania,
preferencje oraz stopiefi motywacji

chorego.

Summary
Cystic fibrosis is the most common

genetic disorder in Caucasian people.

Recent studies show that every 25th
person carries the gene responsible for
the occurrence of cystic fibrosis, while
the incidence of this disease ranges from
1: 2500 to 1: 3200 in live births. The
work presents the most common
disorders in the patient's body caused by
cystic fibrosis and the overall
physiotherapeutic process currently
used to support the treatment of cystic
fibrosis. It also features the currently
used treatment methods and criteria
according to which these methods
should be selected for various patients.
The review describes methods such as
postural drainage, autogenic drainage,
positive expiratory pressure technique,
forced expiration technique and active
cycle of breathing technique -including
thoracic extension exercises and
physical activity. In addition to the
above-mentioned methods, therapy
using the following devices such as the
Flutter, the Acapella and drainage vest,
is also discussed. The selection of
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available methods is quite vast.
However, in order for it to be accurate,
certain factors have to be considered.
These include: age, stage of the
condition, as well as interests,
preferences and the degree of
motivation of the patient.

Wstep

Mukowiscydoza (zwlOknienie tor-
bielowate) jest najczeSciej wystepujaca
choroba genetyczna u ludzi rasy bialej
(ang. Cystic Fibrosis, CF). Najnowsze
badania wykazuja, ze co 25 osoba jest
nosicielem genu odpowiedzialnego za wy-
stapienie mukowiscydozy, natomiast
czesto$¢ wystepowania tej choroby waha
sie w granicach 1:2500 do 1:3200 zywych
urodzen. Szacuje sie, ze Sredni wiek
przezycia dla rodzacych sie obecnie
chorych, przy stosowaniu nowoczesnych
metod leczenia wynosi okoto 40 lat.
Nalezy pamietac, ze fizjoterapia, odpo-
wiednia dieta i leczenie farmakologiczne
pozwalaja jedynie przedtuzy¢ zycie;
choroba jest niestety nieuleczalna (1,2).

Mukowiscydoza dziedziczona jest
autosomalnie recesywnie. Taki spos6b
dziedziczenia oznacza, ze choroba nie jest
zwiazana z chromosomami odpowie-
dzialnymi za ple¢, czyli moze wystapi¢
u dzieci obojga pici, ale ujawnia si¢ ona
jedynie w ukltadzie homozygotycznym.
Obydwa allele genu musza kodowac dana
ceche, a dzieje si¢ tak w przypadku, gdy
zar6wno ojciec jak i matka, sa jego
nosicielami (3,4,5).

Gen, o ktérym mowa, odpowiedzialny
jest m.in. za synteze blonowego kanalu
chlorkowego CFTR (cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator).
W wyniku jego mutacji zaburzony zostaje
przeplyw jonéw chlorkowych przez ko-
morki nabtonka. Istota tej nieprawidlowosci
jest produkcja nadmiernie lepkiego
i gestego Sluzu, a to powoduje dysfunkcje
we wszystkich narzadach posiadajacych
gruczoly Sluzowe. Najwigksze patologiczne
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Ryc.1. Schemat dziedziczenia w sposob autosomalny recesywny (5)

zmiany zachodza w uktadzie oddechowym,
pokarmowym i rozrodczym, dlatego
choroba ta okre§lana jest jako ogdlno-
ustrojowa, przewlekla i kompleksowa
6,7,8,9).

U dzieci chorych na mukowiscydoze
fizjoterapia to nieodlaczny element dnia
codziennego. W ogdlnie przyjetych
zatozeniach Polskiego Towarzystwa
Mukowiscydozy, postepowanie fizjo-
terapeutyczne powinno obejmowacd
przyzwyczajanie pacjenta do systema-
tycznego wykonywania zaleconych
zabiegéw fizjoterapeutycznych oraz wpro-
wadzanie czynnych form terapii od
momentu, kiedy tylko zaczyna by¢ to
mozliwe. Tymi dziataniami nalezy dazy¢ do
usamodzielnienia pacjenta (7). Bardzo

istotna role, przypisuje si¢ takze edukacji
pacjentéw i ich najblizszych. Taka forma
wspélpracy miedzy fizjoterapeuta, a chorym
i jego rodzina ma duzy wplyw na
efektywnoS¢ terapii (10).

Chorobe podejrzewa si¢ na podstawie
potwierdzajacego jej obecno$¢ wyniku
badania przesiewowego, stwierdzenia
co najmniej jednego objawu klinicznego
lub w przypadku, kiedy choroba wy-
stepuje u rodzefistwa. Wstepna diagnoze
nalezy potwierdzi¢ specjalistycznymi
badaniami, w tym celu wykonuje si¢ test
potowy, badanie molekularne, badZ tez
pomiar przeznabtonkowej rdznicy
potencjatéw w nosie (3,8,11,12,13).

Celem pracy bylo przedstawienie
caloksztattu postepowania fizjoterapeutycznego
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w lagodzeniu objawéw mukowiscydozy.
Zaprezentowano aktualnie stosowane metody
leczenia oraz kryteria, wedlug ktérych
powinny by¢ dobierane dla pacjentow.
Opisano takie metody, jak: drenaz
ulozeniowy, drenaz autogeniczny, technike
dodatniego ciSnienia wydechowego, technike
natezonego wydechu, technike aktywnego
cyklu oddechowego - zawierajaca ekspan-
sywne C¢wiczenia torakalne i aktywno$¢
fizyczna, oraz oddychanie kontrolowane.
Poza wyzej wymienionymi metodami
oméwiono réwniez terapie za pomoca
nastepujacych urzadzen: Flutter, Acapella
czy kamizelka drenazowa. Wybdr, jesli chodzi
o dostepne terapie jest wiec dosy¢ duzy - aby
byl wlasciwy - konieczne jest wziecie pod
uwage kilku czynnikéw - nalezy uwzglednié
wiek, stan zaawansowania choroby, a takze
zainteresowania, preferencje oraz stopieft
motywacji chorego (7,10,14,15,16,17,18).

Objawy i powiklania wywolane przez

mukowiscydoze

Zaburzenia ze strony uktadu oddechowego

Objawy odczuwane przez ponad 90 %
chorych maja zwiazek z zaburzeniami
ze strony ukladu oddechowego. Bardzo
charakterystyczny jest uciazliwy,
napadowy kaszel, mogacy wystapi¢ juz
w wieku niemowlecym. Towarzyszy mu
wykrztuszanie gestej wydzieliny (9,13).
Nieleczony, w zaawansowanym stadium
prowadzi¢ moze do wystapienia du-
sznoéci. Czesto chorym dokucza na-
wracajace zapalenie pluc i oskrzeli, trudno
poddajace si¢ typowemu leczeniu. Kolejna
z dolegliwo$ci jest pojawiajace sie
u starszych dzieci i dorostych nawracajace
zapalenie zatok bocznych z polipami
pojedynczymi lub mnogimi. Gesta
wydzielina zalegajaca w drzewie
oskrzelowym prowadzi do upo$ledzenia
jego droznosci. Jest ona takze pozywka dla
bakterii, gtéwnie Staphylococcus aureus
(Gronkowiec zlocisty) i Pseudomonas
aeruginosa (Pateczka ropy blekitnej)

KI:

(1,7,17,19). Nawracajac infekcje i za-
palenia prowadza do stopniowego uszko-
dzenia ukladu oddechowego, co w kon-
sekwencji powoduje niewydolno§¢
oddechowa. Dlatego tak duzy nacisk
w leczeniu chorych na mukowiscydoze
kladzie sie na oczyszczanie drdg
oddechowych z zalegajacej wydzieliny
9,13).

Zaburzenia ze strony uktadu
pokarmowego

Choroba zaburza wydzielanie
enzymow trzustkowych odpowiedzialnych
za trawienie bialek i rozkladanie kwasow
nukleinowych oraz powoduje, ze
produkowany sok trzustkowy jest zbyt
gesty (20). U niektérych chorych
uszkodzenie to wystepuje juz w zyciu
ptodowym, natomiast u znacznej
wiekszoSci postepuje stopniowo i trwa
latami. Zbyt gesty sok trzustkowy blokuje
docieranie enzyméw trawiennych do jelit,
przez co pokarm nie jest prawidlowo
trawiony, ani wchlaniany. Warto$ciowe
sktadniki zawarte w pokarmach sa wiec
niemal w caloSci wydalane. W kon-
sekwencji prowadzi to do obnizenia
wskaznikdw rozwoju fizycznego: zaréwno
wysoko$ci jak i masy ciata. Takie
zaburzenia powoduja tez niedobdr witamin
A, D, E i K, czyli wszystkich witamin
rozpuszczalnych w tluszczach. Chorzy,
mimo przyjmowania prawidlowych ilodci
pokarméw, sa wiec niedozywieni, przez co
ich rozwdj jest upoSledzony. Duza ilo§¢
niestrawionego pokarmu powoduje
u dziecka bolesny i wzdety brzuch
z zaparciami. Cato$¢ tych zmian okreSlana
jest jako ,zesp6t zlego trawienia
i wchtaniania” (11, 12,13,21). Naj-
wczesniejszym objawem choroby ze strony
uktadu pokarmowego jest niedroznos$c
smétkowa. Zaburzenie to stwierdza sie
u 10-15% chorych noworodkéw, a jego
objawami sa wzdety brzuch i wymioty. Na
zdjeciu RTG jamy brzusznej obserwuje si¢
rozdete petle jelita. Spowodowane jest to
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zageszczona i bardzo lepka smoétka, przez
ktéra dochodzi do niedroznosci jelita.
Niedrozno$¢ smoétkowa zwykle wystepuje
w 1. lub 2. dobie zycia dziecka (7,8,13,22).
Zewnatrzwydzielnicza niewydolnosé
trzustki, a takze przebycie niedroznodci
smétkowej lub zespolu niedroznoSci
dalszej czesci jelita cienkiego, uwazane sa
za czynniki ryzyka wystapienia zaburzefi
pracy watroby. Istnieje wiec duze
prawdopodobiefistwo wystapienia
powyzszego zaburzenia u chorych na
mukowiscydoze. Zastdj zageszczonej zokci
w kanalikach watrobowych jest przyczyna
z6ttaczki cholestatycznej okresow:
noworodkowego i wczesnoniemowlecego.
Ustepuje ona zwykle w sposdb samoistny
inie powoduje w przysztosci zwigkszonego
ryzyka wystapienia choréb watroby. Mimo
to, w przypadku pojawienia si¢ zottaczki
cholestatycznej nalezy zawsze wykonaé
badania potwierdzajace, czy jej przyczyna
jest mukowiscydoza. Kolejnym za-
burzeniem u pacjentéw chorych na CF jest
ogniskowa marsko§¢ watroby. Zastdj
bardzo gestej z6tci w watrobie powoduje jej
miejscowe witdknienie (1,7,11,23). Chorzy
na mukowiscydoze czeSciej zapadaja tez
na inne choroby drég zdétciowych
i watroby. Stwierdza si¢ u nich kamice
z6lciowa, a takze bardzo czesto
stluszczenie watroby (11,13,22).

Objawy ze strony uktadu moczowo-
plciowego

Bardzo istotnym powiktaniem muko-
wiscydozy jest fakt, ze prawie wszyscy
cierpiacy na nia chtopcy sa bezplodni.
Gesta wydzielina zatyka nasieniowody
iprzewody najadrzy chorych, co prowadzi
do zarastania drég wyprowadzajacych
nasienie. Proces ten ma miejsce juz
w zyciu ptodowym. Poza niedroznoScia,
u czedci chorych wystepuje tez aplazja
nasieniowod6w, czyli wrodzony ich brak.
Z uwagi na nieprawidlowe funkcjo-
nowanie przewodoéw nasiennych, odpo-

wiedzialnych za transport plemnikoéw

www.kif.info.pl



(]
-
KI @ Krajowa Izba
Fizjoterapeutéw

z jader, w wiekszoSci przypadkéw
wystepuje azoospermia, co oznacza,
ze sperma praktycznie nie zawiera
plemnikéw (1,7,24).

Choroba ma réwniez wplyw na
kobiecy uktad rozrodczy. Zbyt gesty
i lepki §luz w szyjce macicy, utrudnia
transport plemnikéw w kierunku komorki
jajowej. Powoduje to zmniejszenie szansy
zaptodnienia. Czesta dolegliwoscia,
spowodowana najprawdopodobniej
zaleganiem S§luzu, jest rozwdj polipéw
szyjki macicy. Choroba ma wplyw
réwniez na opdZnione rozpoczecie
miesiaczkowania u dziewczat, a takze
wystepowanie cykli bezowulacyjnych.
Zajscie w ciaze jest oczywiscie mozliwe
u niektérych chorych kobiet, nalezy
jednak wzia¢ pod uwage, ze niesie to wiele
zagrozef zarowno dla matki, jak i dziecka
(7,13).

Objawy ze strony innych uktadow

Mukowiscydoza, bedac choroba
ogbélnoustrojowa, powoduje m.in.
zmniejszenie masy mig$niowej. To w po-
taczeniu z objawami niedozywienia
powoduje nadmierna meczliwo$¢ chorego
w trakcie wysiltku. Z powodu upoS$ledzenia
zwrotnego wchlaniania elektrolitéw
w gruczotach potowych chory wydziela
tzw. stony pot, zawierajacy zwigkszone
stezenie chloru i sodu. Zaburzenie to jest
bardzo czesto wykorzystywane do
zdiagnozowania mukowiscydozy. Wyko-
nuje si¢ test potowy polegajacy na
oznaczeniu tych stezefi w pocie. Zaburze-
nia w pracy trzustki w konsekwencji moga
by¢ przyczyna niedoboru insuliny.
Prowadzi to do zwigkszenia stezenia cukru
we krwi z jednoczesnym jego niedoborem
w komorkach, powodujac zaburzenia
gospodarki weglowodanowo-lipidowej,
a doktadniej méwiac - cukrzyce. W przy-
padku mukowiscydozy ujawnia si¢ ona
najcze$ciej u mlodziezy i mlodych
dorostych, a wtedy kontrola glikemii nie

przysparza wiekszych probleméw
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(7,13,25).

Konsekwencja przewleklego nie-
dotlenienia, spowodowanego zaburzeniami
ze strony ukladu oddechowego, sa tzw.
palce pateczkowate. Patologia ta polega na
zwiotczeniu tozysk paznokci i znacznym
pogrubieniu paliczkéw dalszych. Wystepuje
w towarzystwie tzw. paznokci zegarko-
watych, ktére sa uwypuklone i okragle,
przez co przypominaja szkietko zegarka
(1,17,25).

Postepowanie fizjoterapeutyczne u osob
chorych na mukowiscydoze

Fizjoterapia chorych na mukowiscy-
doze, bedaca niezbednym elementem
standardowego leczenia, ma miedzy innymi
umozliwia¢ usuniecie wydzieliny zale-
gajacej w drzewie oskrzelowym. Ciagle
prowadzone sa badania na temat skute-
cznoSci réznych metod leczenia, poki
co jednak dowiadujemy si¢ z nich, ze jest
to kwestia indywidualna. W leczeniu
mukowiscydozy zastosowanie maja

zaréwno metody czynne jak i bierne.

Drenaz utozeniowy

Jedna z pierwszych metod stosowanych
juz w latach pieédziesiatych poprzedniego
wieku w celu oczyszczania oskrzeli byl
drenaz ulozeniowy. Jest on nadal
powszechnie stosowany u dzieci i dorostych
chorych na mukowiscydoze. Uznawana
za ponadczasowa, metoda ta wplywa
znaczaco na poprawe funkcji ptuc,
redukujac czestoS¢ wystepowania zakazef
plucnych. Jest ona najwczes$niej wpro-
wadzana forma leczenia pacjentéow
z mukowiscydoza, dlatego okreSlana jest
czesto jako fizjoterapia wstepna. Drenaz
polega na utozeniu pacjenta tak, by oskrzele
drenujace dany segment pluca znajdowato
sie prostopadle do podtoza. Dzigki dzialaniu
grawitacji wydzielina splywa do oskrzela
gtéwnego, skad przy pomocy kaszlu zostaje
usunieta (7,10,18,26). Najczesciej stosuje
sie od 6 do 9 pozycji drenazowych, ktére

zostaly przedstawione na rycinie 2.
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Kazda z pozycji powinna by¢
utrzymywana od 2 do 10 minut. Zaleca
si¢, aby w ciagu dnia wykonywane byly
2-3 takie sesje. W przypadkach infekcji
ilo§¢ sesji jest zwiekszana. Nalezy
pamieta¢, ze niestosowanie wszystkich
pozycji jest btedem. Wyjatek stanowia
niemowleta, u ktérych nie stosujemy
wiecej niz pieciu pozycji, ktore sa
zazwyczaj polaczeniem drenazu utozenio-
wego z technikami wspomagajacymi
drenaz. Sa to manualne czynnosci, takie
jak oklepywanie, wstrzasanie, wibracje
i uciski klatki piersiowej (16,17,28).
Stosowanie tych technik ma na celu
usprawnienie transportu zalegajacej
wydzieliny oraz poprawe ruchomosci
klatki piersiowej. Dzigki wspomaganiu
biernego ruchu wydechowego zmniej-
szony zostaje wysilek mieSni oddecho-
wych (14,16,22).

Oklepywanie wykonuje sie reka
ztozona na ksztalt miseczki, tylko na
segmencie ptuca majacym w danej pozycji
najwigksza szanse¢ na oczyszczenie Si¢
z wydzieliny. Rytmiczne uderzenia klatki
piersiowej wykonywane sa w trakcie
przedluzonego wydechu pacjenta, ktdry
w ten sposOb osiaga tzw. niska objetoS¢
phuc. Podczas stosowania tej techniki nalezy
pamieta¢, ze w efekcie ruchu klatki
piersiowej nastepuje ruch phluc. Trzeba tez
zachowac ostrozno$¢, gdyz istnieje
mozliwos$¢ wystapienia niekontrolowanego,
zbyt duzego, wzrostu ciSnienia w klatce
piersiowej (3,10,16). Kolejna z technik
stosowanych dla utatwienia oderwania si¢
zalegajacej wydzieliny jest wstrzasanie.
Technika ta polega na rytmicznym
uciskaniu klatki piersiowej, stosowanym
zwykle na jej dolnych partiach. Sa one
bardziej elastyczne, dzigki czemu tatwiej
poddaja sie wstrzasaniu (3,10,15). Ostatnia
z technik jest wibracja klatki piersiowe;j,
ktérej skutecznos¢ zblizona jest do oklepy-
wania ze wstrzasaniem. Manualne wyko-
nywanie jej zostatlo zastapione przez
urzadzenia mechaniczne, pozwalajace na
okreSlenie odpowiedniej ilosci drgan (10).
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segments

Posiion# & & 9
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Lateral Basal
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Ryc. 2. Pozycje drenazowe stosowane u chorych na mukowiscydoze (27)

Drenaz autogeniczny praktykowane sa dwie metody tego drenazu ~ umiejetnosci lokalizowania wydzieliny
Jedna z metod umozliwiajaca - metoda belgijska i jej zmodyfikowana W oskrzelach. Stosowane sa trzy fazy

samodzielna fizjoterapie chorego jest wersja-metoda niemiecka (10,17). oddechu:

drenaz autogeniczny. Ma on na celu przy Idea metody belgijskiej opiera si¢ e faza I (objeto$¢ niska) - chory

pomocy wydychanego powietrza przesuna¢  na stosowaniu oddychania kontrolowa- poglebiajac maksymalnie wydech

wydzieline do oskrzela gléwnego. Obecnie  nego. Oznacza to, ze chory musi naby¢ osiaga zapasowa objetos¢ oddechowa,
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przez co powoduje rozrzedzenie

wydzieliny w obwodowych oskrzelach,

e faza II (objeto$¢ Srednia) — nazywana
faza kumulacji: chory oddychajac
w granicach poglebionej objetosci
oddechowej powoduje przesunigcie

wydzieliny do $rednich oskrzeli,

e faza III (objetos¢ wysoka) — polega na
wykonywaniu przez chorego szybkich
wdechéw, po ktérych nastepuje
odkrztuszenie wydzieliny.

Najwieksze iloSci zalegajacej wy-
dzieliny obserwuje si¢ w najdrobniej-
szych oskrzelach z objawami niedodmy,
dlatego aby metoda byta skuteczna zaleca
si¢ wdychanie powietrza matymi porcja-
mi. Kazdy wdech powinien by¢ za-
koficzony trwajaca trzy sekundy pauza
(10, 18).

Druga, uproszczona metoda sto-
sowana w drenazu autogenicznym jest
metoda niemiecka. Brak trzech faz
oddychania odrdéznia ja od omowionej
wczes$niej metody belgijskiej. Mody-
fikacja ta spowodowana jest faktem,
ze oddychanie na niskiej objetosci jest
rzadko praktykowane, a pacjenci wola
wygodniejsze oddychanie na S$redniej
objetosci. Metoda ta dostosowywana jest
wiec do kazdego chorego, uwzgledniajac

jego optymalna objeto$¢ oddechowa (10).

Obie opisane powyzej metody wy-
konywania drenazu autogenicznego
wykonywane sa w pozycji siedzacej
z plecami wyprostowanymi, badz tez
w lezeniu tytem z ugietymi koriczynami
dolnymi. Zalecane jest stosowanie dwéch,
trwajacych po 30 minut, sesji dziennie.
EfektywnoS¢ stosowania drenazu auto-
genicznego zalezy przede wszystkim
od koncentracji pacjenta i jego wspéipracy
z terapeuta. Nalezy pamietaé, ze jest to
technika skomplikowana, wymagajaca
dlugiej nauki. Przeznaczona jest dla dzieci
starszych i dorostych. (10,17,18).
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Technika dodatniego cisnienia
wydechowego (maska PEP)

Kolejna powszechnie stosowana
metoda drenazowa jest technika dodatniego
ciSnienia wydechowego, stosowana za
pomoca maski PEP (Positive Expiratory
Pressure). Uwaza sig, ze przy uzyciu maski
nastepuje taka sama lub nawet lepsza
stymulacja do usuwania wydzieliny, niz
podczas konwencjonalnego drenazu
utozeniowego. Pozwala ona nie tylko
usuna¢ wydzieline z drobnych oskrzeli,
ale takze rownocze$nie zapobiega
objawowi tzw. zapadania si¢ oskrzeli.
Objaw ten wystepuje w przypadku spadku
ci$nienia w drogach oddechowych. Im
dalej od pecherzykéw plucnych tym
ciSnienie w drogach oddechowych jest
coraz nizsze. Dochodzi wéwczas do jego
zréwnania z ci$nieniem oplucnowym,
skutkujac zapadaniem sie oskrzeli.
Patologia ta bardzo niekorzystnie wptywa
na organizm chorego i rezultaty terapii (28,
29,30).

Stosowanie techniki dodatniego ci$nienia
wydechowego polega na oddychaniu przez
maske typu anestezjologicznego z wbu-
dowana zastawka jednozaworowa, majaca
za zadanie oporowanie wydechu. Pokonanie
tego oporu powoduje wzrost ci$nienia
w oskrzelach, co w rezultacie zapobiega ich
zapadnieciu. W zestawie, oprécz samej
maski, znajduje sie 8 zastawek, rézniacych
si¢ wielkoScia otworéw wydechowych.
Dobierane sa one indywidualnie dla kazdego
chorego tak, by przy niewielkim aktywnym
wydechu bylo utrzymywane podwyzszone
ci$nienie. Dobdr zastawki jest bardzo
istotny, poniewaz zastosowanie zbyt duzego
oporu spowoduje obciazenie pracy serca
i doprowadzi do niedotlenienia. Zalecane
przy stosowaniu maski PEP jest wykonanie
przez chorego 8-10 nieznacznie aktywnych
wydechéw, po ktérych nastepuja dwa
wydechy, z wykorzystaniem techniki
natezonego wydechu, ktéra zostala opisana
w dalszej czedci artykutu. Pacjent powinien
siedzie¢ z lokciami opartymi przed soba

Physiotherapy Review

na stole, a maska powinna przylega¢ do jego
twarzy (10,14,28).

Maska PEP jest bardzo dobrze
tolerowana przez pacjentdw. Zasady jej
stosowania sa do$¢ proste, dlatego moze
by¢ z powodzeniem stosowana u dzieci
w wieku przedszkolnym. Wytwarzany
przez zastawki opdr sprawia, ze wyko-
rzystanie jej w terapii niemowlat, takze
moze by¢ skuteczne. Trzeba pamietac,
ze u chorych z nadreaktywnoScia oskrzeli
oddychanie przez maske PEP moze
wywolaé skurcz oskrzeli, dlatego przed jej
zastosowaniem nalezy poda¢ choremu lek
rozszerzajacy oskrzela (10,28,29,30).

Technika natezonego wydechu

Technika natezonego wydechu jest
bardzo powszechnie stosowana, zaréwno
jako samodzielna metoda drenazowa, jak
i w polaczeniu z innymi technikami. Opiera
sie na umiejetnoSci wykorzystania
oddychania kontrolowanego, niezbednego
w tej technice, by dotrze¢ do odpowiedniego
segmentu. Polega ona na wykonaniu
jednego lub dwoch natezonych wydechdw.
Musza one zosta¢ wykonane przez otwarte
usta z wypowiedzeniem gloski ,H” (ang.
huff). W zaleznosci od miejsca znajdowania
si¢ wydzieliny modyfikuje si¢ dlugosé
i natezenie wydechéw. Aby zalegajaca
wydzielina mogla zosta¢ przesunieta
wydechy powinny by¢ wykonywane przy
rozluZnionych mies$niach klatki piersio-
wej. Po przetransportowaniu wydzieliny
do oskrzeli ptatowych, moze zosta¢ ona
usunieta za pomoca kaszlu. Technika
ta stanowi integralna cze$¢ techniki
aktywnego cyklu oddechowego (10,14,22).

Technika aktywnego cyklu oddechowego

Technika aktywnego cyklu oddecho-
wego, to SciSlej mowiac, zespdl nastepu-
jacych kolejno po sobie czynnosci two-
rzacych zamkniety cykl. Sktadowymi tej
techniki sa (14):

e ekspansywne ¢wiczenia torakalne,
e technika natezonego wydechu,
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® oddychanie kontrolowane.

Bardzo istotnym etapem tej techniki sa
ekspansywne ¢wiczenia torakalne (thoracic
expansion exercises) polegajace na oddy-
chaniu torem dolnozebrowym. Podczas
wykonywania wdechu, chory ma za zadanie
rozszerzenie w plaszczyZnie czolowej
dolnych partii klatki piersiowej. Powoduje to
otwarcie polaczeni kolateralnych znajdujacych
si¢ w gorzej wentylowanej czesci pluc.
Odpowiednio wykonany wdech sprawia,
ze powietrze przedostaje sie poza zalegajaca
wydzieling i w momencie, w ktérym jest
wydychane powoduje przesuniecie jej
w kierunku oskrzeli giéwnych. Czesto
¢wiczenia te wykonywane sa w polaczeniu
z wstrzasaniem i oklepywaniem klatki
piersiowej chorego (10,14,16,22).

Kolejnym elementem jest technika
natezonego wydechu, opisana doktadnie
w powyzszym podrozdziale.

Oddychanie kontrolowane (ang.
breathing control) to sposéb oddychania
przepona przy zachowaniu rozluznionych
miesni gérnej czesci klatki piersiowej
i mie$ni obreczy barkowej. Trzeba pod-
kresli¢, ze podczas oddychania kontrolo-
wanego aktywizowane sa wszystkie
miegs$nie oddechowe, a nie tylko przepona.
Ten sposéb oddychania wplywa na
pacjenta relaksujaco, wiec czas trwania tej
fazy zalezy od samopoczucia pacjenta.
Na dlugos$¢ relaksu wplyw ma takze
stopieni obturacji oskrzeli (10,14,15).

Wszystkie te fazy techniki aktywnego
cyklu oddechowego wykonuje sie w tzw.
pozycjach zmodyfikowanego drenazu
uloZeniowego, przy czym sa to zwykle dwie
wybrane pozycje. Caly cykl wykonywanych
po sobie czynnoSci powtarzany jest do
momentu, gdy stymulowany kaszel przestaje
by¢ produktywny, badz tez pacjent wymaga
odpoczynku (10).

Technika zmiennego ciSnienia
oskrzelowego - Flutter

Flutter jest bardzo popularnym i pro-

stym w obstudze urzadzeniem, umozli-

K
wiajacy pacjentom stosowanie techniki
zmiennego ci$nienia oskrzelowego. Flutter
jest to mate kieszonkowe urzadzenie
sktadajace si¢ z ustnika, korpusu z twardego
tworzywa, stozkowatego, kulisto wyzto-
bionego lejka, pokrywki oraz stalowej kulki
zamykajacej otwor lejka (22,28).

W trakcie spoczynku kulka doktadnie
zamyka wlot lejka, a podczas wydechu
fala powietrza unosi ja i wprawia w drga-
nia. Wywoluje to zmiany ciS$nienia po-
wietrza, ktére wypelnia oskrzela. Sprowo-
kowane Flutterem drgania Scian oskrzeli
ulatwiaja odrywanie i przemieszczanie
wydzieliny z drobnych do wigkszych
oskrzeli, skad mozliwe jest jej wykrztu-
szenie. Podczas oddychania przez Flutter
zalecane jest, by chory przyjat pozycje
siedzaca z okciami opartymi na stole. Aby
terapia byta skuteczna chory musi
przestrzega¢ pewnych zasad. Nalezy
zwrdci¢ uwage, aby policzki nie byly
rozdete; jeSli tego nie skontrolujemy fala
wibracji wprowadzi je niepotrzebnie
w drgania. Ustnik musi by¢ szczelnie
objety wargami, a mieS$nie brzucha
powinny by¢ rozluZnione. Chory
wykonuje wdech przez nos, na szczycie
wdechu nastepuje 2-3 sekundowa
przerwa, po ktérej to powoli wydycha
powietrze, jak najglebiej to mozliwe.
Wazne jest, aby podczas wydechu
nastapita aktywizacja miesni brzucha,
klatki piersiowej i barkéw. Poprawnos¢
wykonywanego wdechu mozna skontrolo-
waé ktadac dlon na piersi ¢wiczacego,
gdzie wyczuwalne powinny by¢ wibracje.
Sa one zgodne z wibracjami kulki aparatu.
Cwiczenia z tym urzadzeniem powinny
trwa¢ 15 minut i aby byly efektywne
musza by¢ powtarzane przynajmniej dwa
razy dziennie. Najlepsze rezultaty dale
polaczenie terapii przy uzyciu Fluttera
z innymi technikami. Zalecanym cyklem
jest wykonanie 8 wydechéw przez aparat,
5 spokojnych oddechéw, po czym
nastepowaé powinny 2 wydechy technika
natezonego wydechu (tzw. huffy)
(17,18,28).

Krajowa Izba
Fizjoterapeutow

Flutter jest urzadzeniem docenianym
przez pacjentéw, dzieki swojej prostocie
daje choremu mozliwo$¢ samodzielnego
prowadzenia wlasnej rehabilitacji uktadu
oddechowego. Wielko§¢ aparatu i fakt,
Ze jest on przenoSny sprawia, ze moze
on by¢ stosowany w kazdych warunkach

.

Acapella

Réwnie popularnym i praktycznym
urzadzeniem jest Acapella, okreslana jako
przyrzad do terapii oscylacyjnym dodatnim
ci$nieniem wydechowym PEP. Zasady
uzywania urzadzenia sa bardzo podobne, jak
w przypadku Fluttera. Podczas wyko-
nywania wydechu przez pacjenta rezystor
umieszczony u wylotu urzadzenia hamuje
przeplyw powietrza, podwyzszajac tym
samym ci$nienie w drogach oddechowych.
Zmiany w przeplywie powietrza wywoluja
efekt drgan przenoszonych z urzadzenia na
Sciany oskrzeli. Znaczaca zaleta Acapelli
jest mozliwo$¢ uzywania jej w dowolnym
miejscu i czasie oraz fakt, ze pozwala
choremu na samodzielne prowadzenie
terapii. Urzadzenie posiada pieciostopniowa
skale regulacji, umozliwiajaca dostosowanie
intensywno$ci drgain do stanu pacjenta.
Plusem jest takze mozliwo$¢ potaczenia
Acapelli z nebulizatorem (17,28).

Acapella uwazana jest za urzadzenie
bardzo wygodne, uniwersalne i latwe
w utrzymaniu czysto$ci. Najwazniejszy
jest jednak fakt jego efektywnosci. Coraz
czeSciej pojawiaja sie opinie, ze wlasciwe
stosowanie Acapelli u niektérych pacjen-
tOw jest wystarczajaca forma rehabilitacji.
Niekonieczne jest stosowanie dodatko-
wych metod, jak oklepywanie, czy za-
stosowanie kamizelki The Vest. W takim
przypadku zalecane jest wprowadzenie
roznych form aktywnoSci fizycznej.
Nalezy jednak pamigta¢, ze do kazdego
chorego trzeba podej$¢ indywidualnie
i opracowa¢ skuteczny dla niego model
postepowania. Dlatego decydujacy jest

stan zaawansowania choroby, gdyz
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w niektérych przypadkach konieczne jest
dodatkowe wsparcie si¢ wymienionymi

ponizej metodami fizjoterapii (14,17).

Kamizelka drenazowa, czyli System
The Vest®

Kolejna alternatywna metoda jest
system oczyszczania drég oddechowych
The Vest®, znany tez pod nazwa kamizelki
drenazowej. Bazuje ona na wysokiej
czestotliwoSci oscylacji $cian klatki
piersiowej. W sktad systemu The Vest®
wchodzi kamizelka potaczona za pomoca
przewodéw z generatorem. Generator
z wysoka czestotliwo$cia nadmuchujac
i wydmuchujac powietrze z kamizelki
powoduje naprzemienne uciski i rozluZnie-
nia Scian klatki piersiowej. Wprowadzenie
drgan powoduje defragmentacje wy-
dzieliny i jej latwiejsza ewakuacje z drog
oddechowych (14,31,32,33).

Jest to metoda bierna, nieangazujaca
miedni pacjenta, a co za tym idzie daje
stabsze efekty, od tych uzyskiwanych
za pomoca Fluttera, czy Acapelli. Nie
wykazano istotnych réznic miedzy
zastosowaniem prawidlowego drenazu
klasycznego z oklepywaniem klatki
piersiowej a uzyciem kamizelki w sku-
teczno$ci usuwania wydzieliny z drzewa
oskrzelowego. Réznica jednak widoczna
jest w cenie, gdyz koszt Systemu The
Vest® to obecnie okoto 30 tysiecy ztotych.
Kamizelka The Vest® nie powinna by¢
stosowana, jako jedyna forma fizjoterapii,
ale polaczenie jej z innymi metodami moze
przynies¢ dobre efekty. Jest takze dobrym
rozwiazaniem dla mtodszych dzieci, nie-
tolerujacych innych technik drenazowych
(17,32,33, 34).

Wysitek fizyczny

Stosowanie wysitku fizycznego w reha-
bilitacji pacjentéw z CF cieszy si¢ coraz
wiegksza popularnoscia. Jest to metoda
skuteczna, tatwa do opanowania, a takze
niewymagajaca naktadéw finansowych.

Codzienne ¢wiczenia fizyczne uwazane sa
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aktualnie za rutynowe postgpowanie u tych
chorych. Dzieci powinny by¢ od naj-
mlodszych lat zachecane do uprawiania
kazdego rodzaju aktywnoSci. Rodzice
powinni ksztaltowaé poprawne wzorce
zachowan w zakresie aktywnosci fizycznej
dziecka. W Stanach Zjednoczonych uwaza
sie, ze dzieci w wieku szkolnym, powinny
zaangazowal sie w umiarkowana akty-
wnoé¢ fizyczna przez co najmniej jedna
godzine w ciagu dnia. Czestym zjawiskiem
jest brak aktywnosci fizycznej u dzieci
z mukowiscydoza. Powodem tego sa m.in.
nadopiekuniczo$¢ rodzicow, strach dzieci
lub prze§wiadczenie, ze jest to dla nich
niebezpieczne (10,35,36).

Najwigksze znaczenie dla efektywnoSci
terapii ma systematyczno$¢ i wczesne jej
rozpoczecie. Wezesna diagnoza, a co za
tym idzie szybkie rozpoczecie terapii, jest
juz na szczeScie mozliwe, dzieki wpro-
wadzeniu badan przesiewowych nowo-
rodkéw. Zadaniem jakie spoczywa na
fizjoterapeutach jest wspieranie rodzicow,
ale przede wszystkim edukowanie ich.
Musza oni pozna¢ mozliwosci terapii
ruchowej i odpowiednie rodzaje akty-
wnosci fizycznej dla ich dzieci. Aby zdali
sobie sprawe z tego, jak istotne sa te
dziatania, konieczne jest przedstawienie im
wplywu ¢wiczefi na poprawe zdrowia ich
dzieci, a regularnie stosowany wysitek
fizyczny jest w stanie zmieni¢ bardzo duzo.
Powoduje wzrost ruchomos$ci klatki
piersiowej, poprawia wentylacje ptuc
i zwigksza tolerancje tlenowa chorego.
Bardzo istotny jest tez fakt, ze w trakcie
wysitku fizycznego zwieksza sie ci$nienie
w plucach, utatwiajac tym samym dostanie
sie powietrza do drobnych oskrzeli
(35,36,37).

Pacjent powinien by¢ regularnie
monitorowany, by mozliwe bylo dobranie
dla niego skutecznego, ale przede wszy-
stkim bezpiecznego programu C¢wiczen.
W trakcie éwiczen nalezy kontrolowac
stan chorego, szczegdlna uwage zwracajac
na oddech. Powinien on by¢ wolny

i miarowy. Zalecane jest wykonywanie
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wdechu nosem, a wydechu przez lekko
przymkniete usta, dzieki czemu wytwarza
si¢ tzw. ,dodatnie ci$nienie wydechowe”.
Zwigksza to efektywno$§¢ oddychania,
a takze zapobiega zapadaniu sie oskrzeli
(31,36).

Réwniez ewentualny wybor dyscypliny
sportowej powinien by¢ dobrany indy-
widualnie do stanu chorego, a takze jego
upodoban. Polecana dla tej grupy dy-
scyplina sportowa jest plywanie. Stanowi
ono nie tylko trening dla wszystkich migsni,
ale rowniez wplywa na wzrost wydolnosci
fizycznej. Bieganie, jazda na rowerze,
sporty zimowe - to takze dyscypliny jak
najbardziej wskazane dla chorych na CF.
Duza popularnoscia ciesza sie takze
gimnastyka klasyczna oraz aerobik.
Wigksza dostepno$¢ silowni sprawia,
ze chorzy moga wykonywaé swdj trening
wéroéd swoich zdrowych réwiesnikow.
Dzigki temu aktywno$¢ fizyczna przestaje
by¢ postrzegana jako obowiazek, a moze
by¢ traktowana nawet jak przyjemny
sposéb na spedzanie wolnego czasu
(35,37).

Metoda réwnie polecana jak sitownia
moga by¢ ¢wiczenia w domu, ale mowa
tutaj nie o zwyklej gimnastyce. Coraz
wieksza popularnoécia ciesza sie konsole
telewizyjne serii Move (ang. ruch).
Wyposazone sa one w kontroler, ktory
za pomoca kamerki wykrywa ruch w ob-
szarze przed telewizorem. Jest to bardzo
przyjemna i wciagajaca forma wysilku
fizycznego. Zaleta jest mozliwo$¢ wlaczenia
elementu rywalizacji, gdyz na raz gra¢ moze
nawet czterech uczestnikow. Cwiczenia te
maja podobny wplyw na organizm chorego,
jak ¢wiczenia wlasciwe. Sa jednak ciekawa
alternatywa dla nich, dostarczajaca duzo
dobrej zabawy, pozwalajac oderwaé sig

od rzeczywistosci (35,38).

Podsumowanie

W Polsce od 2004 roku przepro-
wadzane sa badania dotyczace oceny §wia-
domoSci Polakéw dotyczacej muko-
wiscydozy. Pierwsze wyniki z roku 2004
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pokazaly, ze zaledwie 30 % Polak6w o niej
styszalo. Ale juz w 2010 roku liczba
ta zostala podwojona, wynosita 63%.
Wyniki te wskazuja, ze $wiadomoS$¢
Polakéw na temat tej choroby ro$nie.
Dalej jednak nalezy podnosi¢ wiedze
spoteczna na temat mukowiscydozy
i sposobow jej leczenia a w szczegdlnosci
postepowania fizjoterapeutycznego (39).
U dzieci chorych na mukowiscydoze
fizjoterapia powinna by¢ nieodtacznym
elementem dnia codziennego. W og6lnie
przyjetych zatozeniach Polskiego Towarzy-
stwa Mukowiscydozy postepowanie
fizjoterapeutyczne powinno obejmowaé
przyzwyczajanie pacjenta do systema-
tycznego wykonywania zleconych zabiegdw
fizjoterapeutycznych oraz wprowadzanie
czynnych form fizjoterapii od momentu,
kiedy zaczyna to by¢ tylko mozliwe. Tymi
dzialaniami nalezy dazy¢ do usamo-
dzielnienia pacjenta (7). Bardzo istotna role
przypisuje si¢ takze edukacji pacjentow i ich
najblizszych. Taka forma wspolpracy
miedzy fizjoterapeuta, a chorym i jego
rodzina moze mie¢ ogromny wplyw na
efektywnos¢ terapii (10). Fizjoterapeuci
powinni przekazywac¢ chorym i ich
najblizszym wszelkie potrzebne im
informacje. Konieczne jest by posiadali oni
wiedze na temat choroby, jej rokowania,
mozliwym zastosowaniu fizjoterapii oraz
potrafili w odpowiedni sposéb ja przeka-

zywac.
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