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ZAKONSKE PODLAGE ZA DELOVANJE
Kamnik, 18. 11. 2016 ZRSS
« Zakon o organizaciji in financiranju vzgoje in izobrazevanja
« Zakon o vrtcih
+ Zakon o osnovni Soli
» Zakon o gimnazijah
« Zakon o poklicnem in strokovnem izobrazevanju
PREDSTAVITEV ZAVODA RS ZA . Zakon o maturi

éOLSTVO in UOPP « Zakon o usmerjanju otrok s posebnimi potrebami

« Zakon o posebnih pravicah italijanske in madzarske
narodne skupnosti na podrocju vzgoje in izobrazevanja

+ Zakon o glasbenih Solah
Zakon o izobrazevanju odraslih

dr. Vinko Logaj, direktor Zavoda RS za Solstvo
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Komisija x: Komisija y: + Ali sistem v vseh elementih deluje v korist otroka?
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RAZLICNI VIDIKI SODELOVANJA MED SOLSTVOM
IN ZDRAVSTVOM
Vlogi Sole in imenovanega Solskega
zdravnika ter pomen medsebojnega
sodelovanja

asist. dr. Mojca Jurici¢, dr. med., prim. JoZica Mugosa, dr. med,
Marta Kirbis Orehek, dr. med in sod.

Vlogi Sole in imenovanega Solskega zdravnika
ter pomen medsebojnega sodelovanja

Anuimn, Enmm
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1. Solski zdravnik za javne ljudske $ole v Ljubljani je stalni nadzorovalni organ glede
zdravstvenih razmer po 3olah in zdravja dijastva. Podrejen je mestnemu fizikatu,
kateremu je dolZzan podajati porocila.

2. 0 uspehu pregledovanja 3olskih poslopij (Solske zgradbe, telovadnice, igrisc¢a,
notranjost Sole — oprema, CistoCa, razsvetljava, zracenje, kurjava,...) obvesca Solski
zdravnik Solskega vodjo in mestnega fizika.

3. Solski zdravnik naj $ole pogosto obiskuje in preiskuje otroke glede vida, sluha,
zobovja, izgovorjave, glede dusevne sposobnosti, sposobnosti za telovadbo, ro¢na
dela in risanje. Se posebno pa mora biti pozoren na nalezljive in »nagnusne« bolezni
in skrbeti za redno cepljenje.

Vlogi Sole in imenovanega Solskega zdravnika
ter pomen medsebojnega sodelovanja

danimn, nmm o
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4. Pregledati je potrebno vse otroke, ki vstopijo v Solo in to ¢im preje po vstopu v Solo.
5. Preiskovanje otrok naj se vrsi izven ¢asa Solskega pouka in v prisotnosti ucitelja.

6. Zdravljenje bolnih Solskih otrok ni stvar Solskega zdravnika.
Obvesti se starse, da otroke peljejo k pristojnemu zdravniku.

7. Ce se pojavi sum na nalezljivo bolezen, mora $olski zdravnik takoj ukrepati, da obolel
otrok ne obiskuje pouka, obolenje pa mora prijaviti mestnemu fizikatu.

8. Pri obiskih na Solah zdravnik ne sme motiti pouka.

Vlogi Sole in imenovanega Solskega zdravnika
ter pomen medsebojnega sodelovanja
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9. Solski zdravnik ni upravi¢en ukazovati uciteljem ali u¢encem,
svojo sodbo more oddati pristojnemu uradu.

10. Solski zdravnik mora imeti moznost prisostvovati
konferenénemu zborovanju uciteljev, ¢e se razpravlja o Solskem zdravstvu.

11. Solski zdravnik naj deluje v $oli sporazumno s $olskim vodstvom.
12. O nujnih zdravnniskih pomanjkljivostih mora

Solski zdravnik porocati mestnemu fizikatu, drugace pa mu
podaja ob koncu Solskega leta glavno porocilo o svojem delovanju.

Vlogi $ole in imenovanega Solskega zdravnika .
ter pomen medsebojnega sodelovanja el
e

NAVODILA ZA DELO SOLSKEGA ZDRAVNIKA

Sprejeta 5.marca 1909 v Mestnem svetu

Vlogi Sole in imenovanega Solskega zdravnika :
ter pomen medsebojnega sodelovanja el
=y

V knjigi Zgodovina javnega zdravja avtor George Rosen © opisuje :

“zanimanje za matere in otroke je povezana z razvojem zdravstvene sluzbe za 3olske otroke. Prve
korake v to smer je zaznati ze od osemnajstega stoletja naprej.”

V Franciji so Ze leta 1793 v “Convention” uvedli Solsko zdravstveno in3pekcijo, ki pa je zares zacela
delovati ele v devetnajstem stoletju.

V zakonu iz leta 1833 in v “Royal Ordinance” iz leta so bile 3olske oblasti v Franciji dolzne
spremljati zdravje otrok in nadzorovati in zagotavljati ustrezne sanitarne pogoje 3olskih zgradb.

Leta 1842 je vlada izdala dekret, da morajo zdravniki pregledati vse javne Sole v Parizu.
V resnici pa je ta odlok o 3olski zdravstveni sluzbi v Parizu dejansko zaZivel 3ele leta 1879.

1793 ‘ 1833‘1873‘ 1842 - 1879

© George Rosen. A History of Public Health. The John Hopkins University Press, 1993

Vloga 3oli in imenovanega Solskega zdravnika —
ter pomen medsebojnega sodelovanja el
=y

Nemcija je bila druga drzava, ki je uvedla sistem zdravstvenega nadzora $olskih otrok. Mejnik v
tem razvoju je postavil okulist Herman Cohn, ki je leta 1866 v Breslavu pregledal vid 7568 3olskih
otrok in takrat se je zatelo poudarjati pomen zdravja otrok v 3olah.

V naslednjih dveh desetletjih so zdravniki zaceli obiskovati Sole in pregledovati Solarje, sprva
obcasno, nato pa redno. Najvecja skrb je bila preprecevanje nalezljivih bolezni in higienski pregled
3ol.

Leta 1988 zacne v Hamburgu izhajati “Zeitschrift fur Schulgesundheitspflege”.

Prva organizirana Solska zdravstvena sluzba v Evropi je bila
vzpostavljena v Belgiji —v Bruslju (leta 1874), zatem na Svedskem
(1878), v Franciji v Parizu (1879) in Lyonu (1880) in na Danskem
1882.

V Ljubljani 1909

Vlogi Sole in imenovanega Solskega zdravnika .
ter pomen medsebojnega sodelovanja el
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Solska zdravstvena dejavnost: stroka $olska medicina,
V sodelovanju s $olo, se je gradila skozi celo 20 stoletje

po letu 1991

Kako preprecimo!




Vloga Sole in imenovanega Solskega zdravnika
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Zdravstveno varstvo 3olarjev, kjer so 3olski otroki in mladostniki “dosegljivi” v 3oli
pomeni univerzalen pristop , enakost in zajem veéjega dela populacije.

Vedno vedje stevilo otrok in mladih & o
Solo obiskujejo

se izobraiuje, . .
I - zdravi otroci

izobrazevanje traja vedno dlje, Ly . .
- kroni¢no bolni otroci

m\aaoqmy
otroci in mladostniki prezivijo v 3oli, szhl . e .
P d 2 U, otroci s posebnimi potrebami
pediater s

teamom

veliko ¢asa

Vlogi $ole in imenovanega Solskega zdravnika —_—
{nisan, s

ter pomen medsebojnega sodelovanja e SCOyERCAETRD
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Pomen obdobja Solanja za vlaganje v znanje in zdravje

———— B )

-

.-y

V ¢asu $olanja: otroci — 6-9 let
mladostniki, mladostnice 10 — 19 let

Mo bon por b3y

{niian,
i AEQUERLRTRE
macices

Osnovna dejavnost Solskega zdravstvenega teama
(zdravnika, medicinske sestre) :

- sistematsko proucevanje in nadzorovanje zdravja in razvoja
ucencey, ob sodelovanju starsev in uciteljev

- cepljenje

- zdravstvena vzgoja v sodelovanju z uditelji, profesorji

Sctont ape ’ Nor- schood days - nadzor nad higienskimi pogoji Solskega okolja (nacin dela v $oli,
: e obremenitev ucencev, sportna vzgoja, Solska prehrana, mentalna
8 - klima v soli, higiena Solske zgradbe in okolja
AR s - svetovalno delo
Specifiéne naloge Solske zdravstvene sluzbe: %&Eﬂ:‘.‘.‘.’é' ,\c/elfiif:; ':\;n;::;c\:jile;assoﬂjsf:nzjgravn'ka inisan Fnmrin
s

- spremljanje in vodenje kroni¢no bolnih otrok
- spremljane in vodenje otrok z motnjami v razvoju
- spremljanje ucencev s teZavami pri ucenju, vzgojnimi teZavami,

motecim obnasanjem

- preprecevanje razvad kot so kajenje, pitje alkoholnih pijac¢, uzivanje

psihoaktivnih drog
- zas¢ita reproduktivnega zdravja
- zascita mentalnega zdravja

- poklicno svetovanje in nadaljnje Solanje

SISTEMATSKI PREGLEDI IN CEPLJENJA
—VELJAVNA ZAKONODAJA (UL RS 19/98)
-OVREDNOTEN PROGRAM 72ZS

SOLA- PROSTI DAN ZA POTREBE ZDRAVSTVENIH PREGL ——
UCITELIA IN POSVET Z RAZREDNIKOM. —

TIM SOSKEGA ZDRAVNIKA SOLE- PLANIRATI, OBVESTITI $0LO IN POSREDNO IN
NEPOSREDNO STARSE, O DATUMU IN KRAJU SISTEMATSKEGA PREGLEDA IN CEPLIENJA, DMS O
ZDRAVSTVENO VZGOJNI DEJAVNOSTI, POSREDOVATI POROCILO O REZULTATIH SISTEMATIKE.
Otroci in mladina v obdobje intenzivne rasti in razvoja so, tudi zaradi obveznega Solanje in dalje
pokli bljanja in Studija, prep i, kot zelo riziéna skupina prebivalstva in jim je
doloéena posebna skrb,ob rednem, kontinui lacijsk p ljanju zdravja in
Zivljenja skupin dolocenega razreda Sole, okolja ...

Vloga 3oli in imenovanega Solskega zdravnika —
Lnigan, EnEmmren

ter pomen medsebojnega sodelovanja e SCOyTRCAETRG
==

TEZAVE IN DEJANSKO STANJE:

SOLA —NIVOJSKI POUK, UCENCI SO PO SKUPINAH NISO ISTOCASNO VS| V RAZREDU, UCITELII
MORAJO NADKNADITI IZGUBLJENE URE POUKA, ZARADI ZAKONA O OSEBNIH PODATKIH NE
ZELIJO IN SODELUJEJO —RAZGOVOR PO SISTEMATSKEM PREGLEDU SE NE IZVAJA.

Zaradi tega, Sole Zelijo obveznosti preloZiti na star3e, tako bi pouk zapus¢ali uéenci induvidualno.

SOLSKI ZDRAVNIK ~TUDI NA DAN PREVENTIVE -DOSTOPNOST ZA OPREDELJENE OTROKE-
KURATIVA, ZATO 30LSKI ZDRAVNIKI, PEDIATRI PREHAJAJO NA INDUVIDUALNE SISTEMATSKE
PREGLEDE V SPREMSTVU STARSEV, OPUSCENO SODELOVANJE S SOLO.

Cilji sistematskih pregledov, ki so strokovno, doktrinarno, organizacijsko
vezani na Solo, se ob taki strategiji zdravstvenega varstva idividualzirajo in
postopno iznicijo.

SWOT ali SPIN analiza

Strenght Slabosti
Weakness PriloZnosti
Oportunities Izzivi
Threats Nevarnosti

Dobro je vedeti kaj je dobrega ali slabega v programu, kar nam
SPIN ali SWOT analiza pokaze.

To oblika analize trenutnega stanja in osnova za izboljsave ali
spremembe,




PREDNOSTI SLABOSTI

Cloveski viri: manj kadra pri skupinskih
pregledih

Prostorski viri- prostor za zdravnika, sestro

- . Prostorski viri — ¢akalnica pri skupinskih
je priindiv in skup pregledih

pregledih
Finance — skupinski Finance: individualno —stroski vabil,
narocanja, odsotnosti od dela, neprihod

Aktivnosti in procesi — skupinski pregledi ob naroceni uri ali izostanek od pregleda.

so Ze uvedeni, uteceni,strokovni.

NOTRANJE OKOLIE

Slab vpogled v okolja in patologijo skupine

Omogocajo populacijsko spremljanje in in pripravo porotil.

pregled nad skupino in okoljem

1ZzIvI NEVARNOSTI

'OCENA ZDRAVIA, VPLIVI OKOLIA, INDIVIDULNO RESEVANJE, ZANEMARJANJE VPLIVA SKUPINE-
MEDSEBOJNO SODELOVANJE IN ODPRAVLIANJE RAZREDA, SOLE,NAPACNA OCENA

NEGATIVNIH DEJAVNIKOV

MEDSEBOINA IZMENJAVA PODATKOV PRI INDIVIDUALNEM NEVARNOST
INFORMIRANJE IZGUBE OTROK IN MLADOSTNIKOV 1Z
BOLJSA KOMUNIKACUA in REVNEJ3IH SOCIALNIH SKUPIN
vzpostavitev vseh komunikacijskih

poti

ZUNANJE OKOLIE

. Zelje —idealno stanje

* Izbrani zdravnik Sole je hkrati osebni zdravnik Solarja.

* V kolikor imenovani zdravnik Sole ni hkrati Solarjev izbrani zdravnik, poteka
redna dvosmerna komunikacija med njim in izbranim zdravnikom Solarja.

* Racunalniska podpora omogoca neposreden vpogled v Solarjevo
zdravstveno kartoteko in cepilni status.

* Priseljeni Solarji morajo Ze ob vpisu v Solo predloZiti podatke o cepljenju in
o sistematskem pregledu, sicer ga opravi Solski zdravnik.

* Pred SP se zdravnik pogovori z razrednikom o dinamiki razreda in
posebnosti pri Solarjih.

* Po opravljenem SP zdravnik opozori na neprepoznane tezave in svetuje
glede postopanja.

¢ Zdravnik Sole na Soli izvede enkrat letno- ob koncu Solskega leta.
predstavitev izsledkov sistematskih pregledov in svetuje potrebne ukrepe
a izboljsanje zdravstvenega stanja.

danimn, nmm o
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II. Zelje —idealno stanje

* Po potrebi izvede izobrazevanje uditeljev in Solarjev o bolezni, ki je zaradi
pojava pri enem od Solarjev, spremenila dinamiko v razredu in so potrebne
prilagoditve.

* Iz 30le redno sporocajo v kolikor opazijo spremembe v funkcioniranju
posameznega Solarja (upostevajoc tako telesno kot psihi¢no stanje).

* Ob poslabsanju zdravstvenega stanja Solarja, ki ima kroni¢no obolenje, o
tem Sola obvesti izbranega zdravnika Sole.

* Imenovani zdravnik se vkljucuje v poklicno svetovanje. Njegovo strokovno
utemeljeno mnenje se zapise in predstavi starSem ter uposteva pri poklicni
izbiri.

* Zdravnik naj bi imel, iz strani ZZZS, dovolj priznanega ¢asa za opravljanje
svetovanja na Soli in vsega nekoli¢niskega dela.

* Manj opredeljenih Solarjev na enega Solskega zdravnika!

Vlogi Sole in imenovanega Solskega zdravnika .
ter pomen medsebojnega sodelovanja el
=y

CE NACRTUJES ZA ENO LETO, POSADI RIZ !

CGE NACRTUJES ZA DESETLETJE POSADI DREVO!
CE NACRTUJES ZA CELO ZIVLIENJE,

Otrok, mlaostnik,
mladostnica

VLOGA ZDRAVNIKA IN DRUGIH ZDRAVSTVENIH
DELAVCEV V SOLSKI ZDRAVSTVENI DEJAVNOSTI {niien Fnerarsin

Zdravnikova vloga (vseh zdravstvenih delavcev) je:
-znanje

-profesionalen odnos

-sodelovanje

- komunikacija

- zastopanje !

Tudi in Se posebej ranljivih skupin!
Resevanje problema ranljivih skupin zahteva

CANMEDS

sodelovanje mnogih strok, resorjev, organizacij.

Vir: WHO. European framework for quality standards in school health services and competences for school health
professionals

EUSUHM Goals

* to foster and young encourage population-based
health care for children people in all European
countries with the emphasis on the relevant setting
related to their stage of life (e.g. daycare centres,
kindergartens, schools, universities).

* to foster and encourage the development and
improvement of health services in these settings.




PSIHOLOSKI VIDIKI SPREMSTVA STARSEV PRI
ZDRAVNISKIH PREGLEDIH OTROK

mag. Bernarda Dobnik Renko, spec. klin. psih.
Zdravstveni dom Ljubljana

OPREDELITEV RAZVOINIH OBDOBIJ

1. leto: dojencek

2.in 3. leto: maléek

Med 3. in 6. letom: zgodnje otrostvo

Med 6. in 11.,12. letom: srednje in pozno otrostvo
Med 11.,12. letom in 23.,24. letom: mladostnistvo.

Marjanovi¢ Umek, L. in Zupanéi¢, M. (2004). Razvojna psil jja. Ljubljana: i Ini
institut Filozofske fakultete.

ODNOS Z ODRASLIMI

Otrostvo:
Odnos otrok — odrasli je precej strukturiran,
otrok Se ni samostojen,
nima 3e oblikovanega mnenja o sebi,
pri odlocanju ne uposteva SirSega konteksta situacije in
ni sposoben predvidevati dolgoroc¢nih posledic svojih
dejanj.

V poznanih situacijah (doma, Sola, interesne dejavnosti)
lahko dobro deluje brez starsev, v stresnih situacijah pa
potrebuje oporo in pomoc odraslega.

ODNOS Z ODRASLIMI

Mladostnistvo:
osamosvajanje,
oblikovanje identitete,
primarna orientacije k vrstnikom (in ne k odraslim),
postopno preizkusanje v razli¢cnih vlogah,
vecino nalog Zeli opraviti sam oz. sodelovati pri odlo¢itvah, ki se
ticejo njega samega,
velika potreba po zasebnosti,
prehod od enosmerne k dvosmerni avtoriteti (skupno odlo¢anje),

komunikacija z odraslimi je vedno bolj selektivna, saj Zelijo z njimi
govoriti samo o izbranih temah in v izbranih trenutkih.

Te izkusnje, zlasti ugodne, mu koristijo pri nadaljnjem razvoju
identitete.

Najugodnejse je iskanje ravnotezja med mladostnikovo potrebo po
locitvi od starSev in hkratnim ohranjanjem Custvene povezanosti.

PRISOTNOST STARSEV PRI MEDICINSKIH POSEGIH

Vpliv prisotnosti starSev pri invazivnih medicinskih
posegih (npr. pri splosni anesteziji) in pri kroni¢nih
boleznih (npr. astma, epilepsija, cisti¢na fibroza,
diabetes, rak...).

Rezultati niso konsistentni: nekatere Studije poudarjajo
razloge za prisotnost starSev pri zdravniskih pregledih
(zmanjsanje otrokove anksioznosti in stresa), druge pa
razloge proti prisotnosti starSev (anksioznost starSev
samih, prekomerna protektivnost do otroka).

Cousino, M. K. in Hazen, R. A. (2013). Parenting Stress Among Caregivers of Children With
Chronic lliness: A Systematic Review. Journal of Pediatric Psychology, 38(8), 809-828.

PRISOTNOST STARSEV PRI PREVENTIVNIH PREGLEDIH

Glede na to, da gre pri preventivnih pregledih za
obravnavo zdravih otrok in mladostnikov, lahko izhajamo
iz razvojnopsiholoskih in klini¢nopsiholoskih Studij, iz
katerih razberemo ve¢ argumentov za to, da pridejo
otroci na sistematski pregled brez starSev, a v spremstvu
ucitelja/ice in soSolcev.

Izjema so vstopniki, pri katerih je smiselno, da so pri
pregledu prisotni starsi (zdravnik ne pozna otroka,
druZina ne pozna zdravnika, nizka kronoloska starost
otrok).

PRISOTNOST STARSEV PRI PREVENTIVNIH PREGLEDIH

Pri starejsi Solarjih spremstvo starSev na preventivnih pregledih pri
zdravniku ni potrebno. Razlogi:

Zdravniski pregled je za otroke in mladostnike lahko nova izkusnja
lastne kompetentnosti, bolj zrelo se vedejo, ve¢ komunicirajo, to je
tudi priloZznost, da se o zdravstvenovzgojnih temah pogovarjajo med
seboj, z utitelji/co in z zdravnikom/ico.

Z njimi je ucitelj/ica, ki ga/jo poznajo, in jim lahko nudi oporo in
obcutek varnosti.

Sistematski pregled ne velja za travmaticen zdravstveni poseg, ki bi
mocno posegal v otrokovo intimo oz. bi vzbujal hud strah.

Zdravnik se lahko pogovori z uéiteljem/ico o otrokovem
psihosocialnem funkcioniranju v Soli.

Zdravnik lahko v pogovoru z otrokom zazna prisotnost stresov ali
drugih dejavnikov tveganja v druzini ali v Sol.i

Vsi starsi ne morejo/ne Zelijo spremljati otroka in to postavlja otroke
v neenak polozaj.

ZELIA STARSEV PO PRISOTNOSTI NA PREVENTIVNIH
PREGLEDIH

hiperprotektivni starsi
anksiozni starsi
sindrom ranljivega otroka

Thomasgard, M. in Metz, W. P. (1993). Parental overprotection revisited. Child psychiatry and
human development, 24 (2), 67-80.




VLOGA PEDIATRA/SOLSKEGA ZDRAVNIKA PRI
ODKRIVANJU OBCUTLJIVIH INFORMACIJ

o Med obcutljive informacije v tem kontekstu
stejemo druzinske posebnosti in dinamiko,
dusevno zdravje ¢lanov druzine in otroka,
dejavnike tveganja v otrokovem socialnem okolju
(sola, vrstniki).

VLOGA ZDRAVNIKA PRI ODKRIVANJU DEJAVNIKOV
TVEGANJA NA PSIHOSOCIALNEM PODROCIU

o Otrokov zdravnik na primarnem nivoju ima pomembno
vlogo pri prepoznavanju, diagnosticnem ocenjevanju in
napotitvah takSnega otroka v obravnave k drugim
strokovnjakom.

o Zgodnje odkrivanje druzinskih, u¢nih, ¢ustvenih in
vedenjskih tezav zelo izboljSa prognozo zdravja otroka.

Garner, A. S., Shonkoff, J. P, Siegel, B. S., Dobbins, M. I, Earls, M. F., Garner, A.
S., McGuinn, L., Pascoe, J., Wood, D. L. (2012). Early Childhood Adversity, Toxic Stress, and
the Role of the Pediatrician: Translating Developmental Science Into Lifelong Health.
Pediatrics, 129(1).

ODKRIVANJE OBCUTLIIVIH INFORMACI

Studije komunikacije med zdravnikom in bolnikom (starsi) kazejo vecjo
verjetnost za odkrivanje, Ce:

o

Otrok zdravnika dobro pozna in mu zaupa

Otrokove lastnosti (starost, spol, komunikacijske vescine, vpogled v
svoje Custveno dozivljanje...)

Zdravnik vprasa o obcutljivih temah

o Zdravnik je ves$¢ vodenja intervjuja za odkrivanje dejavnikov
tveganja na psihosocialnem podrocju

o Zdravnik s svojim vedenjem izraza podporo in zaupnost
o Zdravnik pozorno poslusa
o
o

o

o

Zdravnik ima dovolj ¢asa

Zdravnik uporablja pripomocke za presejanje psihosocialnih moten;j.

Garner, idr. (2012). Early Childhood Adversity, Toxic Stress, and the Role of the Pediatrician:
Translating Developmental Science Into Lifelong Health. Pediatrics, 129(1).

NASILJE V DRUZINI KOT DEJAVNIK TVEGANJA

o Otrok kot Zrtev nasilja (zanemarjanje njegovih potreb,
psihi¢na, fizicna ali spolna zloraba).

o Otrok kot pri¢a nasilja v druZini (gleda in poslusa nasilna
dejanja, poslusa nasilne komentarje (groznje), je vpleten
v nasilna dejanja kot krivec ali nekdo, ki miri spor, je
prica policijskim intervencijam ter vidi posledice nasilja
na zrtvi).

Kelleher, K. J., McInerny, J. K., Gardner, W. P., Childs, G. E., Wasserman, R. C. (2000).
Increasing identification of psychosocial problems. Pediatrics, 105, 1313-1321.

Brown, J. D., Riley, A. W., Wissow, L. S. (2007). Identification of youth psychosocial
problems during pediatric primary care visits. Administration and Policy in Mental
Health, 34, 269-281.

NASILJE V DRUZINI KOT DEJAVNIK TVEGANJA

Vpliv druzinskega nasilja na otroka je kompleksen
in odvisen od mnogih dejavnikov (tveganja in
zascite), kot so:

otrokova starost,
temperament,
intelektualne sposobnosti,
uspesnost v soli,

struktura druzine,

o
o

o

o

o socialna mreza podpornih oseb,

o

o socialno-ekonomski status druzine,
o

trajanja in vrste nasilja.

NASILIE V DRUZINI KOT DEJAVNIK TVEGANJA

Ni znacilne klini¢ne slike otroka, pri katerem je prisotno nasilje v
druzini.

Vecje tveganje za:

o Custvene motnje (razdrazljivost, strah biti sam, strah pred
zapuscanjem doma, anksioznost, depresivnost, nizka samopodoba,
vec strahu in jeze do agresivnega star$a, do Zrtve ali do obeh),

vedenjske motnje (agresivnost, kljubovalno vedenje)

(ol e]

nizji dosezki na podrodju storilnosti (tezave s pozornostjo, ocene
pod nivojem sposobnosti, znizane sposobnosti, opusc¢anje Solskih
obveznosti, slab3a vkljuéenost v interesne dejavnosti)

o lahko slabse fizi¢no zdravje (motnje spanja, hranjenja) in socialna
prilagojenost (ni nujno!)

PSIHOLOSKI VIDIKI SPREMSTVA STARSEV PRI
ZDRAVNISKIH PREGLEDIH OTROK

o Hvala za pozornost!
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dr. Natalija Vovk-Ornik, vodja oddelka za UOPP
Ljubljana, 18.11.2016

(g Zavod Republike Slovenije za solstvo

Namen in cilji usmerjanja otrok,
mladoletnikov in polnoletnih oseb s
posebnimi vzgojno-izobrazevalnimi

potrebami (v nadaljevaniju otroci s posebnimi potrebami/OPP)

Cilji in nacela vzgoje in izobrazevanja otrok s
posebnimi potrebami (4. clen ZUOPP-1)

zagotavljanje najvecje koristi otroka

celovitost in kompleksnost vzgoje in izobrazevanja

enakih moznosti s hkratnim upostevanjem razli¢nih potreb otrok

vkljuéevanjem starSev, posvojiteljev, rejnikov in skrbnikov v postopek

usmerjanja in oblike pomoci

individualiziranega pristopa

interdisciplinarnosti

» ohranjanja ravnotezja med razlinimi podrocji otrokovega telesnega in
dusevnega razvoja

» €im prejSnje usmeritve v ustrezen program vzgoje in izobrazevanja

» takoj$nje in kontinuirane podpore in strokovne pomoci v programih
vzgoje in izobrazevanja

»> vertikalne prehodnosti in povezanosti programov

» organizacije vzgoje in izobraZevanja ¢im blizje kraju bivanja

» zagotavljanja ustreznih pogojev, ki omogocajo optimalen
posameznega otroka

(ZUOPP-1, Ur. I. 58/2011, 4. ¢len)

Y V V V¥V

v Vv

razvoj

Zakonodaja

- Zakon o usmerjanju otrok s posebnimi potrebami
(ZUOPP-1, 2011)

- Pravilnik o organizaciji in nac¢inu dela komisij za
usmerjanje otrok s posebnimi potrebami (2013)

- Pravilnik o dodatni strokovni in fizi€ni pomoci za
otroke s posebnimi potrebami (2013)

- Kriteriji za opredelitev vrste in stopnje
primanjkljajev, ovir oz. motenj otrok s posebnimi
potrebami (zadnja sprememba 30.6.2015)

- Navodila o delu komisij za usmerjanje otrok s
posebnimi potrebami na prvi stopnji

Stewlo ucencev s posebnimi potrebaml po vrsti primanjkljaja, ovire oz. motnje,

j ih v osnovr i je in usmerjenih v program s prilagojenim
izvajanjem in dodatno strokovno pomocjo konec Solskega leta 2013 (Vir: SURS,
2015)
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Podatkl o ucenmh s posebnimi potrebam| v osnovmh Solah vkljuéenih
i program s pril jem in dod. strok
Solskem letu 2015/2016 (Vir: MIZS 2016)
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Osnovna Sola

Solsko leto 2015/2016: 170.683 vseh otrok

10.091 otrok ima status otroka s PP
(usmerjeni)

591% delez glede na Stevilo vseh

vkljuéenih otrok

Prvosolci v osnovnosolskem izobrazevanju (SURS, 2016)
2015/2016: 1,7% prvoSolcev ve¢ kot v preteklem Solskem letu
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PODATKI S PODROCJA USMERJANJA OTROK S POSEBNIMI
POTREBAMI

Tabela 1: Stevilo izdanih odloéb o usmeritvi za obdobje 2011-2016 (do
17.11.2016)

Vir: Aplikacija Oracle, ZRSS
2011 2012 2013 2014 2015 2016

6698/ 6945 6469 6452 7.170 6.955

» skupina otrok s primanjkljaji na posameznih podrocjih uc¢enja: problem
identifikacije in diagnosti¢énega ocenjevanja otrok s PPPU

< definicija SUT in kriterijev ter vkiju¢evanje u¢encev s spiosnimi SUT v to
skupino (socio kulturna drugacnost in prikrajsanost)

% razloCevanje med specificnimi in nevrofiziolo§ko pogojenimi ué¢nimi
teZavami in splo$nimi uc¢nimi tezavami razii¢nega izvora

< identifikacija SUT je pogosto edina moznost za pridobitev dodatne

strokovne pomoc¢i (Magajna, 2009)
\,
~

» skupina dolgotrajno bolnih otrok:

,PPo ocenah naj bi bilo v populaciji Soloobveznih otrok v evropskih drzavah, torej tudi v
Stoveniji, kar 10 do 20 odstotkov otrok in miadostnikov, ki se zdravijo zaradi katere od
kronicnih bolezni“ (Be¢an, 2012).

Zacasni spremljevalec \.‘.‘15

» skupina otrok z govorno-jezikovnimi motnjami:

< zgodnejse odkrivanje teZzav na podrocju govora in jezika

< del zdravstvene sluzbe podprt z logopedskimi obravnavami,
* zgodnejsi vstop otrok v $olo,

* morebitni vpliv medijev in drugih oblik komuniciranja, ki nadomes$c¢a »pristno«
govorno komunikacijo.....

» skupina otrok z veé jami / ni veé 1a v ZUOPP-1, otrok pa
lahko ima opredeljenih ve¢ motenj 1PPPU+DBO PPPU+GJM;
DBO+GO+MDR,DBO+GJM+PPPU; DBO+GO+GJM+MDR, DBO+GO+GNO+MDR)

» pomanjkanje zgodnjih preventivnih in zdravstvenih ukrepov ter pedagoske

intervencije
g \

» pojav revscine

2014: 84.975 otrok vkljuéenih v vrtce v Sloveniji

DELEZ VSEH OTROK S PP V VRTCIH GLEDE NA
CELOTNO STEVILO VKLJUCENIH OTROK: 1,56%

Srednja Sola 2015/2016

4.221 vklju€enih dijakov s PP znotraj celotne populacije na
nivoju S8: 5,61% delez.

Vir: MIZS, 12.5.2016

Clani KUOPP (glede na vrsto primanjkljajev, ovir oz. motenj):

specialni pedagog ustrezne smeri

(logoped, surdopedagog, tiflopedagog,
socialni pedagog), psiholog, zdravnik
pediater/Sol. medicine/pedopsihiater

(fahko tudi zdravnik ustrezne specialnosti, ki je kljucen za ugotavijanje otrokovih posebnih
potreb)

praviloma pa tisti, ki obravnava otroka z
vidika njegovih posebnih potreb

11
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Zdravnik — ¢lan Komisije za usmerjanje
otrok s posebnimi potrebami

> podlage za usmeritev: usmerjanje v programe vzgoje in
izobrazevanja ob upostevanju otrokovih potreb na
telesnem, spoznavnem, €ustvene in socialnem podrocju
ter podroc¢ju posebnih zdravstvenih potreb.

» otrok je redno voden v razvojni ambulanti ali nevrolo3ki
ambulanti

» otrok je voden zaradi zdravstvenih in razvojnih
posebnosti v razli€nih zdravstvenih ustanovah
(Pediatri¢na klinika, Kliniéni center, CDZ pri zdravstvenih
domovih, v specialisti¢nih ambulantah....)

+ + + Taved Repebiihs Slovenijs ts foletve @ re—p——

Zdravnik pri pripravi porocila o otroku za

komisijo za usmerjanje opiSe (ovzeto po dr. N. zav,
|zobraZevanje za ¢lane KUOPP, 8.11.2008):

Anamnezo (druZinska anamneza, nosec¢nost, porod, rizi¢ni dejavniki,
zgodnji razvoj (gibalni, fina motorika, govor, odzivnost, custvene
reakcije, ....), bolezni, poSkodbe, hospitalizacije.

Razvojni status (gibalni razvoj, fina motorika, grafomotorika,
govor/komunikacija, samostojnost/higienske navade,
socializacija/odnos do vrstnikov, Custvene reakcije, razvade,

pozornost/zbranost)
Funkcionalni status (gibanje, funkcija roke, skrb zase, funkcioniranje,

)

Nevroloska ocena

Zdravnikovo mnenje

- Povzetek ugotovitev (pregledno in oblikovano
iz najpomembnejSih podatkov iz anamneze in
ugotovitev ob morebitnem pregledu, o otrokovih
sposobnostih in primanjkljajih (Sibkih podrogjih)
ter

- Predlog za usmeritev (opredelitev glede na
Kriterije, predlogi za prilagoditve prostora, za
uporabo pripomockov, predlog za dodatno
strokovno pomog, spremljevalca, ...)

POZORI!

Strokovno mnenje se vro€a tudi vzgojno-
izobraZevalni ustanovi in je podlaga za
pripravo individualiziranega programa dela z
otrokom, hkrati pa lahko starsi uveljavljajo
tudi nekatere druge pravice s podrocja
socialne in zdravstva.

RAZPRAVA
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Viri in literatura:

1. Becan, T. (2012). Ko na$ u€enec zboli, Zavod RS za $olstvo

2. Magajna, L. (2009). Prepoznavanije in diagnosti¢no ocenjevanje uénih tezav —
problemi, modeli in nove usmeritve. Sodobna pedagogika, 60 (1).

3.  Slike iz spleta:
https://iwww.google.si/search?q=slike+inkiuzija&riz=1C1WLXB enSi569Si570&esp
v=28&biw=11528&bih=755&tbm=isch&tbo=u&source=univ&sa=X&ei=yYiiVfqzEa2P7
Aat1tIDYAw&sqi=2&ved=0CDUQ7Ak

4.  Statisticni urad: http://www.stat.si/statweb

5. Ministrstvo za izobrazevanje znanost in $port:
http://www.mizs.gov.si/si/delovna_podrocja/direktorat za predsolsko_vzgojo_in_os
novno_solstvo/izobrazevanje otrok s _posebnimi_potrebami/

6.  Zavod RS za $olstvo: http://www.zrss.si/o-nas/usmerjanje-otrok-s-|

7. Zavrl, N. (2008). Priprava porocila za komisijo za usmerjanje otrok s posebnimi
potrebami. Interno gradivo za posvet ¢lanov komisij za usmerjanje otrok s
posebnimi potrebami. Zavod RS za $olstvo.




VLOGA ZDRAVNIKA PRI

USMERJANJU OTROK S POSEBNIMI POTREBAgI\g%
v

Miroslava Cajnkar Kac dr .med. spec. Sol. med.
prim. Jozica Mugosa dr. med. spec. Sol. med

ye
S
-

Mednarodni dokumenti

 Deklaracija o ¢lovekovih pravicah, Generalna skups¢ina ZN, december 1948
» Evropske konvencije o ¢lovekovih pravicah, Rim, november 1950
» Konvencije o otrokovih pravicah, OZN, november 1989

» Standardi pravil o izena€evanju moznosti za ljudi s posebnimi potrebami,
Skupsc&inaZN, december 1993

* Se vrsta nacionalnih zakonodaj in dokumentov

Isto¢asno tudi pri nas sprejemanje zakonov in dopolnil skladno z mednarodnimi dokumenti

A

» 1958 SploSni zakon o Solstvu, zacetki kategorizacije
» Obvezno Solanje vseh otrok
+ 1960 Zakon posebnem Solstvu —t. i. specialne $ole za ,prizadete” otroke (POS)

* 1960 Pravilnik o kategorizaciji in evidenci otrok z motnjami v telesnem in duSevnem
razvoju (vseboval je kriterije in postopke za odbiranje otrok)

1968 Zakon o usposabljanju otrok in mladostnikov z motnjami v telesnem in duSevnem
razvoju

*

1977 Pravilnik o razvr§¢anju in razvidu otrok, mladostnikov in mlaj$ih polnoletnih
osebz motnjami v telesnem in duSevnem razvoju, pomeni opustitev kategorizacije
in zacetek razvrscanjaotrok

Pravilnik o razvidu in razvrS€anju otrok, mladostnikov in miajsih polnoletnih otrok z motnjami v
telesnem in dusevnem razvoju

» Zakonske opredelitve in vrsta pravilnikov in dopolnil za otroke z motnjami v razvoju

. Enake moznosti za vse

. Ideja o integraciji in pravici do vw izobrazevanja - ,$ola za vse“

13
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Razvrsé€anje otrok z motnjami v dusevnem in telesnem razvoju

+ Komisije . in Il. stopnje v okviru Centrov za socialno delo od leta 1958

* RazvrS¢anje v posebne kategorije od leta 1977 dalje:
* ofroci s slusnimiin govornimi motnjami
* dusevno moteni otroci
« slepi in slabovidni
* ofroci z drugimi telesnimi motnjami
* osebnostno moteni
* ofroci z ve¢ motnjami

« otroci z odlo¢bami— $ole s prilagojeni programom in zavodi

Integracija in inkluzija ter enake moznosti Solanja v rednih Solah

+ Leta 2000 nov naziv otroci s posebnimi potrebami — OPP

* Vsi tisti, ki v procesu vzgoje in izobrazevana potrebujejo razli¢ne prilagoditve in
pomoc

» Dotedanji skupini otrok z motnjamiV telesnem in duSevnem razvoju se
pridruzijo:

 dolgotrajno bolniotroci **

» otroci s primanjkljaji na posameznih podrogjih uéenja**

Prehod od razvrséanja k usmerjanju OPP

» Leta 2000 Zakon o usmerjanju otrok s posebnimi potrebami (ZUOPP)
 Pravilnik o delovanju komisij za usmerjanje OPP

« Pravilnik o kriterijih za opredelitev vrste in stopnje primanjkljajev, ovir in
motenj OPP

* Vrsta dopolnil
 Pravilnik o dodatni strokovni in fizi€ni pomo i za otroke in mladostnike s PP

* 2003 komisije za usmerjanje OPP - Zavod RS za Solstvo

» Nova vzgojno izobrazevalna politika na podrocju vzgoje in izobrazevanja
OPP in usmerjanjav

vzgojno izobrazevalne programe rednega Solanja




Zakon o osnovni Soli gimnaziji in poklicnih Solah ureja tudi vzgojo in izobrazevanje
OPP

StarsSi —vloZijo zahtevo za postopek usmerjanja
Po sedaj veljavni zakonodaji:

* . Zakon o usmerjanju otrok s posebnimi potrebami (ZUOPP-1), Uradni list RS,
st. 58/11

2. Pravilnik o organizaciji in nacinu dela komisij za usmerjanje otrok s
posebnimi potrebami, Uradni list RS 88/13

« 3. Kriteriji za opredelitev vrste in stopnje primanjkljajey, ovir, oziroma moten;j
otrok s posebnimi potrebami, Zavod RS za $Solstvo, 30. 6. 2015

4. Navodila o delu KUOPP na prvi stopnji, Zavod RS za Solstvo, 11. 11. 2015

Zadnja sprememba ZUOPP iz septembra 2013 vkljucuje naslednje skupine OPP * *

otroci z motnjami v dusevnem razvoju
slepi in slabovidni otroci, oziroma otroci z okvaro vidne funkcije
gluhi in naglusni otroci
otroci z govorno-jezikovnimi motnjami.
gibalno ovirani otroci
dolgotrajno bolni otroci * *
otroci s primanjkljaji na posameznih podrodjih ucenja * *
otroci z avtistiénimi motnjami * * *
otroci s ¢ustvenimi in vedenjskimi motnjami
i otroci potrebujejo
prilagojeno izvajanje programov vzgoje in izobrazevanja (VIZ) z dodatno strokovno pol

prilagojene programe VIZ, oziroma
- posebne programe VIZ

15
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oddelek za
usmerjanje OPP
pri ZRSS

KOMISIJAZA
USMERJANJE

senati
strokovno mnenje

Odlocba

Svetovalni center,
,pedopsihijater....

Vloga za postopek
usmerjanja

STARSIOPP

SOLSKI- izbrani
ZDRAVNIK

SPECIALISTICNE
SLUZBE KLINICNE
OBRAVNAVE

A

| ¢

Sm— —
STROKOVNO POROCILO (zapisi profil) PROGRAM USMERITVE (oznai krepko, dopolni):
e VRTEC
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o prlagojen zobrazevaini program z enakovrednim izobrazbenim standardom
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Vrsta (oznati krepko) Stopnja (opredeli) "~ (tevilo ur) pomoc za premagovanje primanjkljajev, ovir oziroma motenj, izvajalec
" (tevilo ur) svetovalna storitev

Dolgotrajno bolan otrok ni stopnje. Zmanjsanje stevilo otrok v oddelku: Da, obrazlozitev:

o Otrok zmotnjo v dusevnem razvoju
o Slepin slaboviden otrok oziroma otrok z okvaro vidne funkcije

DRUGO
o Gluh in naglusen otrok
o Otrok z govorno-jezikovnimi motnjami Rok za preverjanje ustreznosti usmeritve: Da, obrazlozitev:
o Gibalno oviran otrok Vkljugevanje v druge programe: Da, obrazlozitev:
o

Otrok s primanjkljaji na posameznih podrogjin ugenja ni stopnje. Pravica do tolmaca za slovenski znakovni jezik:

VKljucitev v zavod za vagojo in izobrazevanje, socialno varstveni zavod, domovi ucencev za otroke
s posebnimi potrebami:

o Otrok s Gustvenimi in vedenjskimi motnjami

o Otrok z avistiénimi motnjami

PREDLOG USMERITVE (oznaci krepko ali
podcriaj)

NAZIV VZGOJNO-IZOBRAZEVALNE USTANOVE:

o Seusmeri o Seneusmeri SINTEZA UGOTOVITEV

ZDRAVNIK -CLAN KUOPP
Pregled dobljene dokumentacije-zdravstvena je v glavnem pomanijkljiva
pridobitev zdravstvene dokumentacije : zdravstveni karton?, starsi-fotokopije,
novi izvidi, pogovor z osebnim zdravnikom ...

narocanje otroka na pregled, kar pomeni veliko strokovno odgovornost za pogovor s
starsi ali predlog za dodatno obravnavo in pripravo strokovnega mnenja.

opredelitev dolccj)otrajno bolnega otroka- ko stanje ali bolezen vplivata na $olske obveznosti
in zmogljivosti OPP.

otroci s primanijkljaji- Sirok pojem, kdaj, koga kako usmerjati.
zakonska dolo€ila, kriteriji in navodila...... -predlog, testiranja, Solsko porocilo, uspeh

PRILAGODITVE v srednji$oli, na maturi, fakulteti... na delavnhem mestu???




V razmislek za:

najti poti boljsih povezav med OPP, postopkom
usmerjanjain otrokovimosebnimzdravnikom

prouciti in zagotoviti pravne podlage, da odlo¢bo s
strokovnimmnenjem dobi tudi osebnizdravnik

moznosti Se kake druge oblike pomo¢i, pri skupini otrok s
primanjkljaji, ki uspesno usvojijo predpisani programin
apredujejo v visji razred, ne da bi bili usmerjeni.

vrednotenje (tockovanje) zdravniSkega pregleda v
postopku usmerjanja

Vsak otrok ima pravico ziveti v svojem naravhem socialnem
okolju. Zasluzi si spoStovanje in pozornost. Prizadevajmo si, da

bo res tako!

. Hvala za vaso pozornost !

A
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OPREDELITVE PRIMAN]JKLJAJEV, OVIR ALI MOTEN] PRI OTROCIH IN
MLADOSTNIKIH USMERJENIH V IZOBRAZEVALNE PROGRAME CIRIUS
KAMNIK V SOLSKEM LETU 2016/17

Marta Orehek Kirbis, CIRIUS Kamnik, Novi trg 43a,1241 Kamnik
marta.orehek@cirius-kamnik.si

V CIRIUS Kamnik smo ugotavljali, da prihaja do razlik pri oceni motenj in primanjkljajev kot jih
vidijo Komisije za usmerjanje otrok s posebnimi potrebami (KUOPP) in kot jih opazamo v centru.
V Solskem letu 2016/17 sem opravila analizo teh razhajanj. V ¢asu analize je bilo v CIRIUS Kamnik
vklju¢enih 195 otrok in mladostnikov. 94 otrok je obiskovalo osnovnosolske in 101 mladostnik
srednjesolske programe. Ob analizi opredelitev primanjkljajev, ovir ali motenj otrok in mladostnikov
usmerjenih v izobrazevalne programe CIRIUS Kamnik, sem ugotovila, da dejansko prihaja do
dokaj$njega razkoraka med stanjem, kot ga opazamo v centru in kot je zapisano v strokovnem mnenju
KUOPP (Slika 1).

Slika 1: Ujemanje motenj po diagnozah glede na podane opredelitve v strokovnih mnenjih KUOPP.

140
Odiagnoza
- y
120 - odlocba 116116
98
100 - _
80 A
64
] 5656 57 51 56
60 49 49 50 o
40 - 33 33 370
27 27
16
20 - 11 |11 [P 1 18 , 1
3 6 7 |:|7
0 -
la Ib Ic II I Iva IVb IVc IVvd IV Va Vb Vc Vvd VI VII VII IX

Legenda: Ia lazja motnja v dusevnem razvoju, Ib zmerna motnja v dusevnem razvoju, Ic tezja motnja
v dusevnem razvoju, II slepi in slabovidni, otroci z okvaro vidne funkcije, III gluhi in naglusni otroci,
IVa otroci z lazjimi govorno-jezikovnimi motnjami, IVb otroci z zmernimi govorno-jezikovnimi
motnjami, IVc otroci s tezjimi govorno-jezikovnimi motnjami, IVd otroci s tezkimi govorno-
jezikovnimi motnjami, Va otroci z lazjo gibalno oviranostjo, Vb otroci z zmerno gibalno oviranostjo,
Ve otroci s tezjo gibalno oviranostjo, Vd otroci s tezko gibalno oviranostjo, VI dolgotrajno bolni otroci,
VII otroci s primanjkljaji na posameznih podro¢jih ucenja, VIII otroci s ¢ustvenimi in vedenjskimi
motnjami, IX otroci z avtisticnimi motnjami

V analizi podatkov se nisem lotevala primerjave motnje v duSevnem razvoju, niti ujemanja S$tevila
otrok in mladostnikov s primanjkljaji na posameznih podro¢jih ucenja. Na ostalih podro¢jih pa sem
na vseh, razen na podrocju opredelitve dolgotrajne bolezni, opazala bolj ali manj pomemben razkorak
med stanjem, kot ga opazujemo v centru in med stanjem, ki je zapisano v strokovnem mnenju. Najvedji
razkorak je bil opazen na podrocju govorno jezikovnih, ¢ustveno vedenjskih ter avtisticne motnje.
Manjsi razkoraki so bili prisotni tudi na podrocju opredeljevanja okvare vida in sluha ter gibalne



oviranosti.

Ker so v Kriterijih za opredelitev vrste in stopnje primanjkljajev, ovir oz. motenj otrok (3) po katerih
se ravnajo KUOPP, navedena $tevilna stanja pri katerih se govorno jezikovna motnja ne opredeli,
je odstopanje na tem podrocju dokaj razumljivo. Seveda pa to ne pomeni, da otroci, katerim ta
opredelitev ne pripada, dejansko tudi ne potrebujejo logopedskega vodenja. Za center, kot je nas, to
pomeni, da je potreba po logopedih v realnosti mnogo vecja, kot nam jih pripada glede na stanje iz
strokovnih mnenj KUOPP.

Dokaj pri¢akovani so tudi razkoraki na podrocju gibalne oviranosti, motenj vida in sluha, saj so to
podro¢ja, ki pokrivajo motnje, ki se lahko tekom razvoja bolezni poslabsajo, ob¢asno tudi izboljsajo.
Ker strokovna mnenja in odlocbe KUOPP praviloma veljajo za daljse ¢asovno obdobje, teh sprememb
ne morejo predvideti, niti zajeti.

Tezje nam je razumljiv razkorak na podrocju ¢ustvenih in vedenjskih motenj. Tudi, ¢e upostevamo, da
so to motnje, ki so pogosto pridruzene drugi motnji in so mogoce v casu usmerjanja otroka $e zakrite
ter da nekatere nastanejo na novo tekom odrascanja, vendarle to ne razlozi tako velikega razkoraka,
kot je razviden iz slike 1. Dejstvo je, da so socasno to tudi motnje za katere starsi pogosto ne Zelijo,
da se jih izpostavlja in tovrstno patologijo pred ¢lani KUOPP tudi zamol¢ijo ali pa ji dajejo bistveno
manjso tezo kot jo v resnici ima v funkcioniranju njihovega otroka.

Ob vkljucitvi otrok in mladostnikov s pomembnej$o vedenjsko ali custveno motnjo v na$ center, ki
je primarno usmerjen na podrocje gibalne oviranosti in dolgotrajne bolezni, se je potrebno zavedati,
da je sobivanje te populacije otrok s populacijo gibalno oviranih pogosto izjemno zahtevna, ob¢asno
tudi ogrozujoce za te, ki se ne morejo braniti zaradi svoje gibalne oviranosti. Do izrazitejsih tezav
prihaja predvsem v primerih, ko je v razredu poleg otrok, ki potrebujejo popolno fizicno pomo¢, ki so
mogoce hkrati $e odvisni od aparatov, vkljucen dodatno en ali celo ve¢ otrok z izrazitejso vedenjsko
simptomatiko, ki nima opredeljene gibalne oviranosti ali pa je le lahko gibalno oviran. Podobno
velja za vkljuc¢evanje otrok z avtisticno motnjo, ki izkazujejo zmerne ali teZje primanjkljaje v socialni
komunikaciji in socialni interakciji ter zmerni ali tezji primanjkljaj na podrocju vedenja in interesov.
Pri teh otrocih ugotavljamo, da jih v dolocenih primerih otroci, ki so na vozickih, katerih govor je slabo
razumljiv, ki so prikljuc¢eni na aparature, katere neprestano oddajajo zvoke, lahko $e dodatno iritirajo.
Ob taksni situaciji v razredu lahko pride do hudega vedenjskega izbruha prej kot bi pricakovali.

Iz analize, ki jo je opravila svetovalna sluzba CIRIUS Kamnik v Solskem letu 2015/16 (2), ko je
bilo v izobrazevanje v CIRIUS Kamnik usmerjenih 176 otrok in mladostnikov, je razvidno, da je v
CIRIUS Kamnik preusmerjenih iz ve¢inskih sol kar 21% osnovnosolcev in 9% srednjesolcev. Razlogi
preusmeritve so praviloma uc¢ni neuspeh in ¢ustvene tezave v okolju, ki otroke z druga¢nostjo ne
sprejema na nacin, ki bi jim zagotavljal zdrav socialni in custveni razvoj.

V isti analizi so svetovalni delavci ugotavljali, da je kar 38% osnovnosolcev in 5% srednjesolcev, Ze
ponavljalo vsaj en razred. Dodatno tezo prejs$nji ugotovitvi daje podatek, da je 27% osnovnosolcev in
7% srednjeSolcev ze potrebovalo preusmeritev v manj zahtevni program. To sovpada z opazanjem, da
so otroci pogosto usmerjeni v prezahtevne $olske programe, ki jih ne zmorejo. Razlogi so najveckrat
manjsa kognitivna sposobnost kot je bilo ocenjeno v ¢asu usmeritve, izjemoma tudi zelo tezka telesna
bolezen, ki onemogoca ucinkovito sodelovanje v u¢nem programu.

Glede na analizo vseh razhajanj med dejansko opazovano situacijo in usmeritvami zapisanimi v
odlo¢bah KUOPP smo ugotavljali, da bi bilo v $olskem letu 2015/16 potrebno dopolniti ali spremeniti
odlocbe pri kar 63% osnovnosolcev in 34% srednjesolcev, v kolikor bi Zeleli, da razhajanj ne bi bilo.
Zakon za usmerjanje otrok s posebnimi potrebami (ZUOPP) v 4. ¢lenu opredeljuje cilje in nacela
vzgoje in izobrazevanja otrok s posebnimi potrebami: zagotavljanje najvecje koristi otroka, celovitost
in kompleksnost vzgoje in izobrazevanja, enake moznosti s hkratnim upos$tevanjem razli¢nih potreb
otrok, ohranjanje ravnotezja med razli¢cnimi podro¢ji otrokovega telesnega in dusevnega razvoja,
¢im prej$nja usmeritev v ustrezen program vzgoje in izobrazevanja, zagotavljanje ustreznih pogojev,
ki omogocajo optimalen razvoj posameznega otroka, vkljuCevanje starSev, posvojiteljev, rejnikov
in skrbnikov v postopek usmerjanja in oblike pomoci (4). Glede na opravljene analize usmeritev v
CIRIUS Kamnik (1,2) zal ugotavljamo, da se pogosto bolj uposteva nacelo vkljucevanja starsev v
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postopek usmerjanja, kot nacelo ¢im prej$nje usmeritve v ustrezen program vzgoje in izobrazevanja
otroka ter zagotavljanja najvecje koristi otroka. Z neustreznimi usmeritvami se lahko krsi tudi nacelo
enakih moznosti s hkratnim upostevanjem razli¢nih potreb otrok.

Dodatna tezava s katero se sre¢ujemo ob manj ustreznih ali ob¢asno po nasi oceni tudi neustreznih
usmeritvah je, da Pravilnik o normativih in standardih za izvajanje vzgojno-izobrazevalnih programov
za otroke s posebnimi potrebami v 16. ¢lenu doloc¢a, da je kadrovski normativ v zavodih le en
spremljevalec na razred. Individualni spremljevalec otroku ne pripada, ne glede na to, da bi isti otrok
zaradi svojega zdravstvenega stanja bil upravicen do individualnega spremljevalca, v kolikor bi bil
vkljucen v vecinsko $olo. Ob vedenjski ali zares hudi zdravstveni problematiki izjemoma sicer obstaja
moznost, da Ministrstvo za izobrazevanje, znanost in $port dodeli individualnega spremljevalca za
otroka tudi zavodom. V praksi je tovrstno povecanje kadra realizirano le, v kolikor je iz strokovnega
mnenja jasno razvidno, da gre dejansko za zelo tezko oziroma ogrozajoce stanje in da otrok potrebuje
stalen individualen nadzor ob predpogoju, da je v razred Ze vkljucenih ve¢ tezko gibalno oviranih
otrok. Ker pa strokovna mnenja pogosto niso strukturirana na tak nacin, se dogaja, da v dolo¢enih
primerih tezko zagotavljamo ustrezno oskrbo in celo varnost vseh otrok in mladostnikov.

Ob situaciji, ko je imelo v $olskem letu 2015/16, od skupaj vpisanih 176 otrok in mladostnikov
opredeljenih 3 ali ve¢ motenj kar 52% otrok v osnovno$olskih programih in 42% mladostnikov v
srednjesolskih programih in ko je zaradi tezke gibalne oviranosti potrebovalo popolno fizi¢no pomoc¢
druge osebe kar 29% in vsaj delno fizicno pomoc ob tezji gibalni oviranosti dodatnih 25% vkljucenih
otrok in mladostnikov, je jasno, da nepopolna strokovna mnenja KUOPP moc¢no posezejo v moznosti
ustreznega izvajanja tako ucnega procesa kot nudenja fizicne pomoci. To zlasti velja v primerih
pomanjkljivo opredeljene ali celo neopredeljene ¢ustvene ali vedenjske ter avtisticne motnje.

Viri:

1. M. Orehek Kirbis. Statisticna analiza motenj in primanjkljajev otrok in mladostnikov v Solskem letu
2016/17 in primerjava z motnjami in primanjkljaji, ki so opredeljene v odlocbah KUOPP. Gradivo
dostopno pri avtorju.

2. M. Peljhan, 1. Praznik, B. Leskovsek. Analiza otrok in mladostnikov v Solskem letu 2015/16. Gradivo
dostopno pri avtorjih.

3. Kriteriji za opredelitev vrste in stopnje primanjkljajev, ovir oz. motenj otrok s posebnimi potrebami
[Elektronski vir] / uredila Natalija Vovk-Ornik. - 2. izd. - El. knjiga. - Ljubljana: Zavod RS za Solstvo,
2015

4. Zakon o usmerjanju otrok s posebnimi potrebami (Uradni list RS, st. 3/07 - uradno precisceno besedilo,
52/10 - odl. US in 58/11 - ZUOPP-1)

5. Pravilnik o normativih in standardih za izvajanje vzgojno-izobrazevalnih programov za otroke s
posebnimi potrebami (Uradni list RS, $t. 59/07, 70/08, 5/11, 56/14, 66/15 in 47/17)



POSEBNOSTI ODNOSA MED OTROKOM S POSEBNIMI POTREBAMI
IN NJEGOVIMI STARSI

Matej Peljhan, univ.dipl.psih., spec.klin.psih.

Ker teorije psihosocialni razvoj pojasnjujejo kot izrazito celosten proces, v katerem so bioloski (telesni)
dejavniki tesno prepleteni s psihologkimi, hkrati pa so oboji v dinamicni interakciji s socialnim
okoljem, je razumljivo, da bodo razli¢ne vrste in stopnje telesne prizadetosti zaznamovale ta proces na
specifi¢en in zelo kompleksen nacin. Ceprav se zdi, da med ljudmi velja "zdravorazumsko" prepricanje,
da so psiholoske posledice obolenj in drugih zdravstvenih stanj, ki zmanjsujejo telesne funkcije,
manj$e kot pri odraslih, pa tega po strokovni plati ne moremo ravno potrditi. Ker prilagodljivost ni
lastnost, ki je otroku dana Ze sama po sebi in ker je otrok v zgodnjih obdobjih $e posebej obcutljiv,
lahko neugodni dejavniki v tem obdobju pustijo globoke in trajne sledi. To potrjujejo tudi raziskave,
ki kazejo, da imajo otroci s telesno prizadetostjo bistveno ve¢ (od dva do petkrat) motenj v dusevnem
funkcioniranju od otrok brez posebnosti v telesnem funkcioniranju.

Zaradi prizadetega fizicnega funkcioniranja, neugodnih reakcij v druzinskem okolju ter nasploh
spremenjenih Zivljenjskih razmer, so lahko pod vprasaj postavljene razvojne naloge Ze v najzgodnejsih
razvojnih stadijih. To je $e posebej pomembno zaradi tega, ker razvojni procesi v prvih treh letih, ki se
zakljucijo s tako imenovanim »psiholoskim rojstvome, dajejo posebno tezo celotnemu nadaljnjemu
razvoju. V tem obdobju se mora namre¢ v glavnih obrisih Ze formirati notranja psihi¢na struktura, ki
bo ¢loveku omogocala, da se bo zmozen na eni strani aktivno prilagajati z zunanjim okoljem in da bo
na drugi strani tudi navznoter sposoben vzdrzevati neko dusevno ravnovesje.

Razlogi, zakaj je psihosocialni razvoj otroka s telesno prizadetostjo zaznamovan z ve¢jim tveganjem,
so torej $tevilni in kompleksni. Prvi $irsi sklop dejavnikov je neposredno povezan s prizadetostjo
otrokovega fizi¢nega funkcioniranja. Telesne funkcije so namrec s procesi oblikovanja notranje psihi¢ne
strukture izrazito povezane in zato za razvoj Se posebej pomembne. Predvsem okvare senzori¢nih in
motori¢nih funkcij, ki v razvoju predstavljajo izvor in temelj tem procesom, predstavljajo $e posebno
veliko tveganje. Senzori¢ne funkcije (vid, sluh, tip, itd.) omogocajo sprejemanje zunanjih drazljajev
in kot take predstavljajo podlago predvsem tako imenovanim libidnim izmenjavam, ki vzpodbujajo
razvoj odnosov, povezovanje, navezanost, sprejemanje, zaupanje ipd.. Na drugi strani aktivnost in
kontrola motorike predstavlja podlago predvsem tako imenovanim agresivnostnim izmenjavam,
ki otroku omogocajo aktivno odzivanje navzven, prakticiranje, eksperimentiranje ipd. Motori¢ne
funkcije predstavljajo podlago psiholoskim procesom separacije in individualizacije in s tem razvoju
samostojnosti, iniciativnosti in identitete.

Drugi sklop rizi¢nih dejavnikov je povezan s tistimi primeri, kjer gre za zmanjsanje telesnih funkcij, ki
so neposredno povezane s centralnim zivénim sistemom (npr. cerebralna paraliza). Okvare mozganov
namrec ne prizadenejo samo motori¢nih funkcij, ampak tudi kognitivne in druge dusevne funkcije, ki
so klju¢ne za razvoj prilagoditvenih zmoznosti.

Tretji sklop dejavnikov tveganja je vezan na odzive in odnos starSev. h s telesno prizadetostjo je
tveganje za razvoj slabsih prilagoditvenih zmoznosti povecano tudi. Otroci z nevroloskimi okvarami
ali drugimi obolenji so veckrat preobcutljivi, nemirni, nejesci, neodzivni, cmeravi, brez stalnega
bioloskega ritma in kot taki star§em velikokrat ne dajejo za vzgojo tako potrebnega obcutka »dobrega
in uspeSnega starSa«.

Predvsem v prvem obdobju po rojstvu je osnovna razvojna naloga, da mati in otrok vzpostavita
kvalitetno simbiozo, ki pa je v mnogo primerih otezena zaradi ¢ustvenih reakcij matere na novico
in spoznanje, da z otrokom ni vse v redu. Sprejemanje otroka s telesno prizadetostjo je dolgotrajen
proces, za katerega so znacilni zelo raznoliki ¢ustveni odzivi in obrambni mehanizmi. Sok, zanikanje,
strah, krivda, jeza, Zalost, so obicajne reakcije, ki jih stars$i dozivljajo in lahko ovirajo kvalitetno
vzpostavljanje emocionalne navezanosti.

Naslednja neugodna okolis¢ina je, da otrok s telesno prizadetostjo ravno v najzgodnejsem obdobju
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pogosto dozivlja »nasilne« separacije zaradi hospitalizacij. Neugodno je tudi, da je v tem obdobju, ko bi
otrok potreboval konstanten odnos z eno samo osebo, zaradi tevilnih obravnav in terapij izpostavljen
dokaj intenzivnim stikom s tujimi ljudmi.

V mnogih primerih se pokaze tudi problem v zvezi z vlogo oceta, ki je z vidika razvojne podpore
procesom separacije in individualizacije izjemno pomembna, v praksi pa se z njo veckrat tezko
identificira. Zaradi slabsih fizicnih zmoznosti otroka v aktivnostih, pri katerih bi oce sicer z veseljem
sodeloval, pa tudi zaradi v mnogih primerih tesno zaprte in nekonstruktivne simbioze matere z
otrokom, v teh procesih nekako ne najde svojega mesta. Ker se v dani situaciji lahko izgublja tudi v
vlogi partnerja, se veckrat zgodi, da se odmakne iz druzinskih odnosov in se za¢ne posvecati drugim
dejavnostim.

Zaradi telesne prizadetosti in negotovega zdravstvenega stanja otroka, starsi posvecajo izredno veliko
pozornost telesnemu zdravju otroka. Tudi, ko za to ni ve¢ pravih razlogov, ostane pomen telesnega
pocutja pretirano v ospredju. Podobno je pri vzgoji, ko so star$i pogosto izrazito hiperprotektivni
in otroku ne omogocajo samostojnega prakticiranja in pridobivanja lastnih izkusenj niti v okviru
njegovih preostalih zmoznosti. Pogosto se tudi dogaja, da se druzine, ki otroka s telesno prizadetostjo
ne zmorejo popolnoma sprejeti, zaradi obc¢utkov sramu in izpostavljenosti socialno izolirajo in ne
sodelujejo aktivno v $irSem druzbenega dogajanju.

Zaklju¢imo lahko torej, da obstaja tveganje, da pri otroku s telesno prizadetostjo psihosocialni razvoj
ne bo potekal brez tezav. Povecana je predvsem moznost, da se bo vpliv rizicnih dejavnikov izrazal
predvsem v ego deficitih in posledi¢no adaptacijskih zmoznostih, ki bodo na nizjem nivoju, kot bi jih
lahko pri¢akovali glede na objektivno stopnjo telesne prizadetosti. Kljub temu pa bi zmotno zakljucili,
da telesna prizadetost Ze sama po sebi predstavlja izvor dusevnih motenj in tezav. Za zrel psihosocialni
razvoj namre¢ otrok ne potrebuje »idealnih« pogojev, nasprotno, frustracije, ki so povezane s telesno
prizadetostjo, lahko pogosto mobilizirajo samoaktivnost, ki bo na osebnostno zorenje v kon¢ni fazi
delovala celo vzpodbudno.



CEREBRALNI PAROKSIZMI
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Benigni ne-
epilepticni
_ paroksizmalni

sindromi

Tanja Loboda
CIRIUS Kamaik, 18.11.2016
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Benigni neonatalni mioklonus v
spanju

Mioklonicni zgibki pri novorojencku v mirnem spanju, ki jih
lahko prekinemo z zbujanjem

Pojavijo se v prvih dneh po rojstvu in popolnoma izzvenijo do
10.meseca

En sam mioklonus ali pa 4-5 trzljajev v skupkih, lahko zajamejo
celo telo, pogosteje zgornji okoncini
Videol: mioklonus novorojencka v spanju

Video2:
http:/ /www.jle.com/contents/videos /2008 /V101.02/Marx.mp4

Benigni ne-epilepticni
paroksizmalni sindromi

Vecina paroksizmalnih sindromov je ne-epilepti¢nih
Ni natan¢nih podatkov o pogostosti

V nasprotju z epilepsijo je znacilna odsotnost abnormalnih ali pretirani
prozenj nevronov

Pomembna je starost otrokal
Klini¢na vprasanja: 1. kaj je otrok pocel tik pred napadom?
2. kaj se je zgodilo med napadom?
3. kaksno je bilo otrokovo stanje takoj po napadu?

* V pomoc¢ nam je video-dokumentacija, veckratno jemanje anamneze,
ey A

RAZDELITEV

Benigni neonatalni mioklonus v
spanju

Motnje spanja

Benigni mioklonus zgodnjega
otrostva

Zamoklovanje (afektni napadi) —
modra oblika

Zamolkovanje (afektni napadi) —
bela oblika

Zastrmitve

Motnje gibanja — tiki in stereotipije
Sinkopa

Periodicni sindromi (variante
migrene)

Drgetanje (ang. shuddering)
Gratifikacija

Psihogeni neepileptiéni napadi

Motnje spanja

Ritmicno gibanje v spanju ali jaktacija

Sindrom nemirnih nog

Ne-REM parasomnije (noc¢ni strahovi, somnambulizem)
REM parasomnije (nocne more)

Dg: polisomnografija

Benigni mioklonus zgodnjega
otrostva

Miokloni¢ni zgibki pri zdravem otroku, starem 3-15 mesecev
v budnem stanju

Ponavljajoci trzljaji vratu ali zgornjih okonéin, ki vodijo v
fleksijo ali rotacijo glave in ekstenzijo z abdukcijo udov brez
spremembe zavesti

Epizode izzvenijo spontano v vecini primerov v 2. letu
zivljenja

Video: benigni mioklonus zg, otrostva

Afektni napadi — modra oblika

Pojav med 6. mes — 5. letom

Predvidljivi, epizoda sledi odgovoru na bolecino,
vznemirjenju, frustraciji

Epizoda: forsiran izdih in apneja — cianoza in izguba zavesti (
lahko gen. kloni¢ni trzljaji, opistotonus, bradikardija) =
ang.breath-holding spells

Sledi vdih, zavest se povrne, otrok zajoka, traja < Imin

Video: zamolkovanje
Dg klini¢na, ob napadu boé¢ni polozaj, pomiritev starSev




Afektni napadi — bela oblika

Sledi odgovoru na bolec¢ino (padec, udarec v glavo) ali ¢e se otrok
prestrasi

Epizoda: bolecina - v 10 sec postane bled in ohlapen, izgubi zavest
(lahko trzljaji, opistotonus)

Zaradi vzdrazenja vagusa pride do refleksne asistolije ali hude
bradikardije = ang. reflex anoxic seizure

Trajajo najvec 1-2 min, po napadu so lahko blago zmedeni ali zaspijo

EKG: za izkljucitev long QT sy

Th: pomiritev starSev

Z.astrmitve

* Sanjatjenje (ang.daydreaming), potrebno lociti od absenc (¢e

otroka stresemo, se zastrmitev prekine), nikoli niso prisotni
avtomatizmi (ni mezikanja, cmokanja, gibov rok)

Pogosto, ko se otrok dolgocasi, je utrujen

Bolj opazen pri otrocih z motnjami v razvoju, ADHD

Motnje gibanja — tiki in
stereotipije

Stereotipije — mehanski, koordinirani, ponavljajoci gibi, ki jih sprozi
vznemirjenje, pricakovanje

Pojav od 1 leta starosti do adolescence

Nabor gibov je sirok : ritmi¢no udarjanje nog, grimasiranje, mahanje
z rokami, nihanje trupa, glave, grizenje ustnic, sesanje palca...

Lahko jih prekinemo, nikoli v spanju, nikoli ni izgube zavesti
Pogosto tudi pri otrocih z motnjami v razvoju, avtizmom, ADHD,
pri slepih

Video: stereotipije

Periodicni sindromi — benigni
paroksizmalni tortikolis

Pojav med 1.-12. mesecem starosti, izgine do 2. leta

Napadi ponavljajocih nagibov glave v stran, lahko je prisotna
bledica, bruhanje, razdrazenost, jok, ataksija, zaspanost, trajajo
od 10 min do 48 ur, otrok pri zavesti, glave ni mozno pasivno
premakniti

Etiologija nepojasnjena, mozna kanalckopatija - mutacija
CACNATA gena

Nevroloski pregled, EEG in slikovne preiskave v mejah
normale

Video: benigni paroksizmalni tortikolis

Periodicni sindromi — benigni
paroksizmalni vertigo

Pojav pri mlajsih otrocih, med 2.-4. letom, izzveni do 5. leta
starosti

Nenadna epizoda vrtoglavice, otrok je bled in prestrasen, lahko
z nistagmusom, ataksijo in bruhanjem, ob tem pocepne, se
prime za stol, drugo osebo ali se uleZe na tla

Zavest ni motena, lahko traja razlicno dolgo (nekaj sec do min)
Nevroloski pregled, EEG in avdioloske preiskave normalne

Kasneje v zivljenju pogost razvoj migrene

D I‘getan] c (ang.shuddering)

Pojav od 4. meseca, vztraja do 6. ali 7. leta starosti

Napad sprozi vznemirjenje, pogosto v povezavi s hranjenjem
Kratki, nekaj sec trajajoc¢i napadi drgetanja ali tresenja glave,
ramen, trupa

Pojavijo se samo v budnosti, ni motenj zavesti, deviacij zrkel ali

postikticnega stanja, po napadu otrok nadaljuje z aktivnostjo
(lahko do 100 napadov dnevno)

Video: drgetanje

Gratifikacija (infantilna
masturbacija)

Pojav od 3. meseca do 3. leta, pogosteje pri deklicah
Ritmicni ponavljajoci gibi spodnjih okoncin, ob tem lahko
rdecica obraza, neredno dihanje, potenje, fiksiran, odsoten
pogled, traja nekaj sec do min ali ur

Pogosto med sedenjem v avtomobilskem sedezu, na visokih
stolih, ko so utrujeni ali jim je dolgcas, pred uspavanjem

Nikoli ne izgubijo zavesti, napad lahko prekinemo

Psihogeni neepilepticni napadi

Pogosteje pri psihiatri¢nih, vedenjskih motnjah (konverzivna
motnja)

Od 5. leta starosti in traja skozi adolescenco do odrasle dobe

Pogosto so bizarni, z nenavadno drzo, verbalizacijo, netipi¢nimi
kloni¢nimi ali toni¢nimi gibi, pogosto v prisotnosti drugih oseb,
med napadom lahko stokajo ali jocejo

Ponavadi v budnosti, o¢i zaprte, ni sfinkterskih motenj ali
ugriza v jezik, ni cianoze

Interikti¢ni EEG je normalen
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Zakljucek

“ni vse, kar se trese, epilepsija”

Anamneza, video-dokumentacija

Dg Kklini¢na, v tezavnih primerih EEG

* Paroksizmi so situacijski
* Napade se lahko prekine
* Interikticni EEG je normalen

* Nevroloski pregled je normalen, izhod dober




Operational (Practical) Clinical Definition of Epilepsy

1 n@mwm(am)mmimv-mu
hours apart;

2. One unprovoked (or reflex) seizure and a probability of further

seizures similar to the general recurrence risk (at least 60%) after

two unprovoked seizures, occurring over the next 10 years;
3. Diagnosis of an epilepsy syndrome.
EMEWMNWMWM\OMM
epilepsy syndrome but are now past the applicable age or those who have

remained seizure-free for the last 10 years, with no seizure medicines for
the last S years.

ILAE 2014

(vir: slovenska populacijska studija v ljubljanski
zdravstveni regiji od 0-18 let, 1988)

(vir: European journal of neurology, 2005)
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ILAE Seizure Classification 2016

[ Focal ]

[ Generalized ]

[Unknown Onset ]

fMotor \ motor \ Motor
tonle tonic-clonic tonic-clonic
atonic tonic tonic
myodionic atonic atonic
clonic myocionic eplleptic spasms
epileptic spasms myoclonic-atonic Non-motor
hypermotor clonic
Non-Motor clonic-tong-clonic
sensory epileptic spasms [ I impaired I unknown ]
aware
cognitive Absance awareness | awareness
emotional typical
\ J | e
autonomic
myeclonic
- - eyelid myoclonia
["“" impaired | unknown ] \ /
awareness | awareness
to bilateral tonic-clonic
/3 ,» Make things as simple as possible, but no simpler * (A. Einstein)

pojavljajo se v doloéeni starosti in kasneje izzvenijo

* tip napadov

* starost ob zacetku napadov

* znadilnosti EEG

* druzinska anamneza

* potek bolezni in odzivnost na zdravljenje

* 20 -30% epilepsij slabo odzivnih na zdravljenje z zdravili ustrezne 1. in 2. izbire

* zgodnejsi pojav napoveduje tezji potek

* kognitivni upad, upad gibalnega razvoja, vedenjske motnje

* veéja mortaliteta in invalidnost, zgodnejSa smrt

* TH: farmakoloska, KRG, KD, spodbujevalnik vagusnega Zivea, CBD
* nevropsiholosko sledenje !

%

EPILEPTIENI SINDROMI IN EPILEPSIJE Z UGODNIM POTEKOM

,,BENIGNE* DRUZINSKE NEONATALNE KONVULZIJE BENIGNE*“ DRUZINSKE/NEDRUZINSKE KONVULZIJE

»BENIGNE* IDIOPATSKE NEONATALNE KONVULZIJE BENIGNA“ MIOKLONIENA EPILEPSIJA (3. mes — 3. let)

GENERALIZIRANA EPILEPSIJA Z VROCINSKIMI KREI

,BENIGNA* EPILEPSIJA OTROSTVA S CENTROTEMPORALNIMI TRNI (ROLANDIENA) (in atipiéna varianta)
OKCIPITALNA OTROSKA EPILEPSIJA Z ZGODNJIM ZACETKOM — SY PANAYIOTOPOULOS

OKCIPITALNA OTROSKA EPILEPSIJA S POZNIM ZACETKOM — TIP GASTAUT (vrh okrog 8. leta)

OTROSKE ABSENCE ALI SINDROM OTROSKIH ABSENC

EPILEPSIJA Z MIOKLONIENIMI ABSENCAMI

EPILEPSIJA Z GENERALIZIRANIMI TONIENO KLONIENIMI KREI OB PREBUJANJU (9. - 24. let)
JUVENILNE ABSENCE
JUVENILNA MIOKLONIENA EPILEPSIJA

|/

ODZIV na TH

41/

+/-

+/-




TRDOVRATNI EPILEPTICNI SINDROMI IN EPILEPTICNE ENCEFALOPATIJE

OHTAHAROV SINDROM

ZGODNJA MIOKLONIENA ENCEFALOPATIJA

INFANTILNI SPAZMI — WESTOV SINDROM
DOJENCKOVA EPILEPSIJA Z MIGRACIISKIMI ZARISENIMI NAPADI

LENNOX-GASTAUTOV SINDROM
CSWS (,,ESES*)

LANDAU-KLEFFNER

DRAVETIN SINDROM

MIOKLONIENO-ATONIENA EPILEPSIJA (DOOSEJEV SY)
RASMUSSENOV ENCEFALITIS

PROGRESIVNE MIOKLONICNE EPILEPSIJE

NOVEJSE ENTITETE: HHE, FIRES

j

¢ prvi meseci
¢ EEG: izbruh-tiSina

2,9-4,5/10.000 Zivorojenih otrok

1,2/100.000; 1/3 prej IS

incidenca 1:30.000, M : Z = 2:1

M>Z

Lafora, MERRF, Gaucher tip ..

strukturne spremembe.
presnovne bolezni, genetski
vzroki, kriptogeni

strukturne spremembe,
presnovne bolezni, genetski
vzroki, kriptogeni

strukturne spremembe,
kriptogeni

genetski vzroki

genetski vzroki, kriptogeni
kroniéno vnetno dogajanje
nevrodegenerativne b.

vnetno dogajanje

* najpogostejSa zaris¢na epilepsija: 15% v populaciji otrok z epilepti¢nimi napadi od 1.-15. leta

* zadetek napadov: 75% med 7.-10. letom, vrh 8.-9. letom

* tip napada: enostaven kratek motoriéni napad ob ohranjeni zavesti
(senzori¢na avra perioralno — orofaringealno regijo, s hipersalivacijo in diz/anartrijo, kloniéni trzljaji
ustnega kota ali hemifacialno — ipsilateralno kloniéni kréi roke; v dremezu ali spanju)

* EEG: centrotemporalni trni

* nevroloski status: normalen

* DA: centrotemporalni trni lahko pri druzinskih élanih

* etiologija: genetska, m:z=1,5:1

®) TH: le ob pogostih napadih

%

6,3/100.000 / leto, pri mlajsih od 15 let

¢ zacetek napadov: med 4.-10. letom, vrh 5.-7. letom

* tip napada: kratke motnje zavesti, prenehanje trenutne
aktivnosti, 4-20 sek, 10-100/dan (“petit mal”)

* EEG: izzovemo s HV, generalizirani izbruhi kompleksov

trn-val s fr. 3 Hz

* nevroloski status in razvoj: normalna

* EEG;

The ictal EEG of a typkal absence selzure

demonstrates

* DA: + na epilepsijo pri 15-44% otrok z absencami * generalized spike and wave complexes

* etiologija: genetska, Z > m

e TH: valproat ali etosuksimid uspesen pri 80%, lamotrigin

pri 50%

%

that are »

2.5 Mz, typically 3-4.5 Hr , and

lasting 2 3 seconds.

) AL AT N,

1/rac spikn-and -wave Sacharge of abuesce seisures with nermal
backgrownd activity
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* incidenca 2,9-4,5/10.000 Zivorojenih otrok

* vrh pojavnosti od 3.-9. meseca starosti Lt

FEG with infantile spasms (hypsarchythmia)

TRIADA:

-IF (0,5-2s, v serijah, ob uspavanju ali zbujanju) }
-hipsaritmija :
-razvojni zaostanek/regres :

* etiologija: malformacije CZS, HIE, nevrokutani sindromi-TSC, , 7
kromosomske, genetske(ARX, CDKL5/STK9, PCDH19, SPTANT1), B
kongenitalne okuzbe, vrojene napake presnove

Narmal EEG [for camparisan purposes)
* 60% razvije drugo obliko epi. (Lennox-Gastaux, veéZariséna epi);

5-10% idiopatski — boljsi izid
+ Razvoj: 60-70% hude kognitivhe motnje, 50% stalna motoriéna oviranost

TH: odvisno od etiologije, vigabatrin (TS), ACTH, ...

-

* 30% otrok z epilepsijo ima pridruzeno doloéeno razvojno motnjo
* 33% ima motnjo pozornosti

* 29% ima vedenjske motnje (ob epilepsiji in moZg. okvari 58%)

* 25% depresijo

* 33% anksioznost

* 33-50% motnje spanja

¢ redko psihoza

https:/ /www.epilepsydiagnosis.org

%




Definicija

* Kréi oz.nenormalna mozganska aktivnost, ki vztraja neprekinjeno doloc¢en
Cas ali pa se ponavlja tako hitro, da ni popolnega okrevanje med
posameznimi napadi.

(International League against Epilepsy, 1981)

EPILEPTICNI STATUS

* Neprekinjeni krci, ki trajajo vsaj 5 min
ali
* 2 ali vec kréev med katerimi ne pride do
popolnega povratka stanja zavesti

Dobro je vedeti Delitev epilepticnega statusa

* Generalizirani kloni¢no-toni¢ni kréi trajajo * Parcialni:

obicajno do 2 min — Konvulzivni: tonic¢ni, kloni¢ni hemi-konvulzivni
* Prinapadu, ki traja > 5 min je spontana — Nekonvulzivni: enostavni, kompleksni parcialni

prekinitev manj verjetna e Generalizirani
* Napad, ki traja > 30 min, je vse teZje prekiniti z — Konvulzivni: toniéno-kloniéni, toniéni, kloni&ni,

zdravili in predstavlja veéjo verjetnost za mioklonicni

nepovratne okvare nevronov — Nekonvulzivni: absence, nedoloceni

Morton LD, Pellock JM, Status Epilepticus

Epidemiologija Vzroki pri otrocih

* 10% bolnikov z epilepsijo kot 1.napad

* Pri 5% bolnikih z epilepsijo * Epilepsija 33%

* Pri 5% otrok z vrocinskimi kr¢i * Simptomatski krci 26%

* 25% otrok (< od 10 let) z epilepsijo * Vrocinski krci (6-60m) 22%

* 10% otrok z epilepsijo vsaj 1x * Nepojasnjeni 15%
* Okuzba CZS 13%
* Metabolne motnje 6%

Riviello JJ et al. Neurology 2006

Prognosticni dejavniki Kliniéna slika
* Etiologija Najpo gﬁ??iﬂl‘égf;%ﬁitinnost’ * Zatetno obdobje -
« Starost >65 let; smrtnost 15-20% - prodromalna faza rci .
>1h, nepovratne spremembe/ ) groze(”: ES (0-5 min) i :\l;ttévnnoons”ltne a
i H // ) . . .
* Trajanje smrt - zgodnje obdobje (5-30 min) siveevja &
* Tip Konvu_lzixnilz vetja verjetnost - prehodno obdobje
trajl’]l okvar Stan'e brez
* Frekvenca Je bre
\ Neprekinjene konvulzije — veéja * Pozno Odebje zavesti, moten

i retok skozi
' ijraV”a . \ smrinost - zrel ES (30-60 min) pmoigane
* Sistemski zapleti Neprdavilnak_izbira/prenizki - refraktorni ES (> 60-90 min)
odmerki
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UKREPANIJE - cilji

* Zagotoviti primerno oksigenacijo mozganov

* Prekiniti krée (klinicno in elektri¢no aktivnost)
* Prepreciti ponovitev kréev

* Prepoznati sproZilne dejavnike

* Odpraviti metabolne motnje

* Prepreciti sistemske zaplete

* Nadalje oceniti razloge in nadaljevati z
zdravljenjem le-teh

UKREPANJE-stopenjsko

* Splosni ukrepi (ABCDE pristop)

* Terapija z protiepilepti¢nimi zdravili (PZ)

UKREPANIJE -splosni ukrepi

0-5min ) .

* A (sprostitev dihalne poti)

* B (dihanje — dodatek 02)

* C (obtok —iv pristop, odvzemi: glc, hemogram,
ionogram, nivo zdravil, PAAK)

* D (ocena stanja zavesti)

* E (natan¢na anamneza:predhodne bolezni,
poskodba, intoksikacija, znaki okuzbe)

* Lumbalna punkcija?, Slikovna diagnostika?

Protokol za zdravljenje epilepti¢nega statusa, nevroloski oddelek PEK

UKREPANJE-zdravila
Antiepileptiki 1.reda (Benzodiazepini)

1.stopnja (2 min po zacetku)

NA TERENU (predbolnisni¢no)

* Diazepam (Stesolid) rektalno

e TT<13kg=5mg

e TT>13kg=10mg

¢ Midazolam (Epistatus) bukalno

e TT<20kg=0,3 mg/kg

e TT>20kg=0,2mg/kg (max 10mg)

V BOLNICI

* Diazepam (Apaurin)-iv/io

¢ 0,2-0,5 mg/kg (do 5mg/min, max 20mg)
¢ Lorazepam (Temesta)

¢ 0,05-0,1 mg/kg (max 2mg/min, max 4mg)

Protokol za zdravljenje epilepti¢nega statusa, nevroloski oddelek PEK

UKREPANJE — zdravila
Benzodiazepini

2.stopnja (2-5 min po 1.stopniji)

* Ponoviti diazepam (rektalno)/midazolam
(bukalno)

ali
* Lorazepam (Temesta) i.v.
0,05-0,1 mg/kg (max 4mg)
* Diazepam (Apaurin) i.v.
0,2-0,5 mg/kg

Benzodiazepini max skupno 2x (st.1+2)!

Protokol za zdravljenje epilepti¢nega statusa, nevroloski oddelek PEK

UKREPANJE — zdravila
Antiepileptiki 2.reda

3.stopnja (10min od zaéetka napada)- iv
* Fenitoin (Epanutin/Dilantin)

10-15 mg/kg i.v. (max 1mg/kg/min, max 50mg/min)
* Fosfenitoin (Cerebyx)

10-15 mg/kg (max 3mg/kg/min, max 150mg/min)
« Levitiracetam (Keppra)

20-40mg/kg (tece 10-15min)
* Valproate (Depakine)

20-40mg/kg (tece max 6mg/kg/min)
¢ Lakozamid (Vimpat) TERCIAR

1,3-4,7mg/kg

* Fenobarbital (Phenobarbiton — ¢e redna Th Fenitoin)
15-20 mg/kg i.v. (max 100mg/min)

Protokol za zdravljenje epilepti¢nega statusa, nevroloski oddelek PEK

UKREPANIJE - podporno

* Preprecitev edema mozgan/th znakov
zviSanega IKT

* Dexamethason 0,25-0.5 mg/kg i.v. bolus(max
12 mg), nato 0,125mg/kg/6h Se 48h

* Manitol 0,5 —1,0g/kg i.v.

* TekoCine: omejitev (50% normale)

* Antipiretik

* Th elektrolitskih/metabolnih motenj

Protokol za zdravljenje epileptinega statusa, nevroloski oddelek PEK

UKREPANJE — EIT
Antiepiletpiki 3.reda - anestetiki

4.stopnja (20 min od zacetka napada) iv
* Midazolam (Dormicum)

0,2mg/kg (0,05-0,5 mg/kg/h)
* Fenobarbital

5-15mg/kg (0,5-10mg/kg/h)
* Tiopental (Nesdonal)

4-8mg/kg (1-5mg/kg/h)
* Propofol

3-5mg/kg (1-15mg/kg/h)

Protokol za zdravljenje epilepti¢nega statusa, nevroloski oddelek PEK




UKREPANJE

REFRAKTORNI STATUS
= ES, traja > 60min, ne uspemo ga prekiniti z
antiepileptic¢nimi zdravili 1.in 2.reda

Nastopi pri priblizno 30% pacientih z ES
Rizi¢ni dejavniki: nekonvulzivni ES, fokalni
motoricni kréi ob zacetku

Terapija
Antiepileptiki 3.reda

Protokol za zdravljenje epilepti¢nega statusa, nevroloski oddelek PEK

UKREPANJE

* SUPER REFRAKTORNI SE

* =SE traja > kot 24h, ne uspemo ga prekiniti z PZ
3.reda, ali se po ukinitvi le-teh ponovi

Terapija:

- Ketamin: bolus 1-3mg/kg, inf. 0,6mg/kg/h
(max 10mg/kg/h)

- Magnezij

- Imunomodulatoriji (Medrol, lvig)

- Ketogena dieta

ZAKLJUCEK

EPILEPTICNI STATUS je eno najpogostejsih
nujnih stanj v nevrologiji, pogosto stanje v
pediatriji

* Nujna prepoznava
* Ustrezno, pravocasno ukrepanje!!!
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Otrok z epilepsijo in Sportna vzgoja

iw L'j-, >

Zvonka Rener Primec
Pediatricna klinika
Medicinska fakulteta Univerza Ljubljana

4
Klinicni oddelek za
otrosko, mladostnisko in razvejno nevrologijo

Vsebina: epilepsija in telesna vadba

 Bolniki z epilepsijo so bili dolga leta “varovani” pred
Sportnimi aktivnostmi;

* Pretezno sede¢ zivljenski slog

* Debelost

Knowles BD,2012

Telesna aktivnost omogoca optimalno delovanje
srca in ozilja in ima ugoden vpliv tudi na bolnike z
nevrolosko motnjo.

Epilepsijain telesna vadba

Biti drugacen od vrstnikov lahko vodi v stigmo !!

Vklju€evanje otrok z epilepsijo v Sportne aktivnosti :
* izboljSa otrokovo pocutje in

» samopodobo otroka oz. Solarja

» krepi med-vrstniSke odnose in socialne spretnosti
» krepi obCutek sprejetosti

* pomaga zdravim vrstnikom spoznati razli¢nost

» razvija lahko pozitivno vzdus$je v skupini

Epilepsije in gibanje

Pri posamezniku z epilepsijo se po telesni aktivnosti -
* redna aerobna vadba -

+ zniza sploSna raven stresa in s tem pogostnost napadov.

+ Mozni mehanizmi :
- so prilagoditev hipotalamo - hipofizno- adrenalne osi,
- modulacija nevrotransmiterskih sistemov in
- metabolne ter endokrine spremembe, ki vplivajo na
sprejemljivost za napade.

Epilepsije in gibanje
Studija tel. aktivnosti otrok z epi, starih 5-17 let

e Manj aktivni v skupinskih Sportih kot zdravi vrstniki
e Soimeli prekomerno TT

Manj Sportno aktivni zlasti, ce:
e 3alive¢PEZ
® pogosti napadi

Glede poskodb pri Sportih jih ni bilo signifikantno vec
(Wong J, Wirrel E., Epilepsia 2006

Epilepsije in gibanje
Napadi — vrste ?
e motori¢ni — klonicni, toni¢ni, Zariscni,
e generalizirani toni¢no - klonic¢ni
e miokloni¢ni
e absence...

Katere Sportne aktivnosti ???
Tveganje za poskodbo ob napadu?

vrsta napada - klasifikacija

* Generalizirani napadi

konvulzivni absence
toni¢ni atoni¢ni
miokloniéni

Tipicne:

ABSENCE




vrsta napada - dif.dg.
imitatorji epil.napadov

» Sinkope in anoksi¢ni napadi

— Vasovagalna,

— refleksni anoksicni (bledi), afektni napadi (cianoza)
— Hiperventilacijska sinkopa,

— Kompulzivna valsalva- otroci z avtizmom, Rett....
— Nevroloska sinkopa (Chiari I-I1., startle disease,

— Obstrukcija zg. dih. poti

— Panic¢ni napadi,

— dissociativne motnje

Epilepsije in gibanje
* Varno okolje
» Uporaba zascitne opreme
* Prisotnost spremljevalca

* V vodi stalen nadzor

* Vrste Sporta nujno
prilagoditi posamezniku in
vrsti epilepsije

—  glej zlozenko !
—  $Sola v naravi ?

Epilepsija in vrhunski Sport

Odsvetovani Sporti:
» prosto plezanje
» potapljanje

* zmajarstvo....

Previdnost:

* jahanje,

* gimnastika na orodjih
* motocross

Stand Up for Epilepsy: Katalin Mackray

Katalin Makray, Silver medalist in Uneven Bar at the 1964
Olympics meets Veronika Mityko, Silver medalist at the 2011
Hungarian National Championships in Gymnastics

Epilepsija pri mitohondrijskih boleznih

* So ena najbolj pogostih prirojenih zivéno misi¢nih bolezni

* Naloga mitohondrijev je proizvodnja energije, v obliki
adenozin trifosfata preko dihalne verige (transport elektronov) za
delovanje celic.

* Znacilen simptom je hitro utrujanje, neprenasanje naporov
» Aerobna vadba dokazano izbolj$a moc¢ in gibalne sposobnosti

* Pretirana vadba poslabsa pocutje, ve¢ja utrujenost
» Potrebna je individualna prilagoditev vadbe:

Kaj so pokazale raziskave

» Boljsi izkoristek kisika v telesu

 Ucinkovitejsi metabolizem

* Poveca se Stevilo zdravih mitohondrijev

» Povecan nivo encimskih kompleksov (koene & Smeitink, 2009)

* Vaje z uporom znizajo “mutation load” in tako

povecajo “ functional mitochondrial load” (raivassalo &
Haller, 2005)

* Izboljsa se kakovost Zivljenja (raivassalo et al., 2006).

Mitohondrijske miopatije

Misi¢na utrujenost je dejansko pomanjkanje energije v misici

= pojav kréev, manjSa mo¢, obCutek tezke roke ali noge,

tremor, pomanjkanje koordinacije.
>‘AA

V teh primerih nujen pocitek ! e ]

Ne silimo k vadbi !!

Pristop k vadbi vedno individualen.
Pred zacetkom vedno EKG!

Mitohondrijske miopatije

» Splos$ni napotki: topla kopel ali tu$ pred vadbo-relaksira miSice
» Ne stradaj — lahek obrok, (sadni sok, elektroliti

» Pij dovolj tekoCin

» Zacgne z lahkimi vajami: hoja, 5 min, 3 x /dan, redno

» Raztegovanje/streching naj bo kratko, po 5-10 s
+ Ce zaduti$ slabost/nauseo, prenehaj

* Nobenih vaj, ki povzroc¢ajo bolecino

» Nadzor fizioterapevta

* Tudi 1 min vaje je bolje kot nic.

Mitohondrijske bolezni

NACRT
» Kratkotrajne vaje z zmerno/blago obremenitvijo
* Pomembno je uravnavati vaje s po¢itkom
+ REDNA VADBA IZBOLJSA PRODUKCIJO ENERGIJE
* Vaje v bazenu olajsajo izvajanje
» Utrudljivost je lahko povezana s pomanjkanjem motivacije,
depresijo, anksioznostjo, kar nato vodi v za¢aran krog.

* REDNA VADBA POZITIVNO VPLIVA NA KAKOVOST BIVANJA

IN OHRANJANJE SAMOSTOJINOSTI
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Primerna vadba

* Vaje v bazenu

* Hoja, kolesarjenje
* Tai chi

+ Jahanje

* Joga

* jadranje

Nekatere druge
nevroloske bolezni - primeri

+ MiSi¢ne bolezni: npr. miSi¢ne distrofije (Duchenne, Becker)
* Imunsko pogojene bolezni: multipla skleroza,
miastenija gravis

Telesna aktivnost je koristna, a mora biti pri teh obolenjih
vedno individualno prilagojena.

Telesna vadba izbolj$a delovanje srca, izboljSa moc¢ in
koordinacijo in ima ugoden vpliv na bolnike z nevrolo$ko
motnjo, pripomore k sploSnemu boljSemu pocutju in izboljSa
kakovost zivljenja otroka in mladostnika.

Epilepsija in Sport
Telesna vadba
¢ izboljsa izboljSa moc in koordinacijo,
e pripomore k sploSnemu boljSemu pocutju in
* Izboljsa kakovost Zivljenja otroka in mladostnika.

Vzpodbuditi promocijo telesne vadbe in Sporta
pri otrocih in mladostnikih z epilepsijo
Lee A et al., 2008
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Telesna dejavnost in sprostitey sta
pomembna dejavnika kakovosli
Zivljenja za vsakogar, tudi za ljudi z

il

epilepsijo.

lzboljSujeta poéutje, povecujeta vzdrZljivost in
samozavest, pospesujeta druZbene stike, tovariétvo in
prijateljstvo ter veselje v Zivijenju naspioh, Ljudje z epilepsijo
se lahko ukvarjajo z vedino Sportov in ni razloga, da bi zaradi
napadov in neustreznega odnosa do epilepsije Ziveli neaktivno
in osamlijeno.

Odlogitev za wrsto Sporine dejavnosli je freba prilagoditi
vsakemu posamezniku z upoStevanjem: vrste epllepsije,
pogostnostl, trajanja napadov, kdaj se pojavijajo ter tveganja pri
nekaterih zvrsteh Sporta, kjer je trenutna izguba zavest lahko
usodna (padalstvo, potapljanje, aviomobilske in motome dirke,
nezavarovano plezanje in nenadzorovano plavanje). Pri dportni
dejawnosti bodite pozomi na opozoriine znake pred napadom,
ali s& napadi spro&ijo v predwidijivih okelidéinah, so zelo pogosti
ali hudi, kak3en utinek bo imela telesna dejavnost na napade
ter kateri Zeleni in nedeleni utinki 2dravil bi-se med Sporino
dejavnostjo lahko izrazill, Med telesno dejavnostjo in po njej je
tveganje za napad pri veliki vedini oseb z epilepsijo (90 %)
zmanj3ano, Povefanje pogostnostl napadov je navadno
povezano z zatelkom lelesne dejavnosti po dolgem obdoblu
nedejavnosti ail ob pretiranem naporu. Takrat nastangjo
spremembe presnove in telesne teke, to pa lahko vpliva na
nadzor napadov, zalo je nujno upoftevanje lelesne
pripravifenosti in starosti. Ne glede na vrsto epilepsije je pred
zatetkom lelesne dejavnosli pofreben posvel s svojim
2dravnikom, saj bo poleg epilepsije upoiteval && morebitna
druga obolenja, jemanje zdravil fer osebne posebnosti in
navade,

Pri osebah z dobro nadzorovano
epilepsijo je malo omejitev. Pri vsaki
fportni dejavnosti j& zelo
priporodljivo obvestil osebe v okolic
o epillepsiji in ravnanju ob napadu.
Pri nekaterih Sportih  je zaZelen all
celo nujen spramijevalec (sorodnik,
partner, prijatel]). Najpogostejsi
vamostni ukrepi so uporaba celada,
rekilnega jopica invrvi,

Pomembno je vedeti:

- da lelesna pregretost all podhladitev, huda utrujenost ali
sires lahko sprofijo napade;

- daenako velja za daljia obdobja brez hrane in pijace;

- da je prporodijivo porabiti dovol] dasa za poslopno
ogrevanje pred zadetkom in ohlajanie po zakljugku vadbe,

- da je za vamost osebe z epilepsijo in bliznjin
pomembno, da trener, nadzomik ali sodnik vedo za
napade  epilepsijo;

- daje dobro ob sebi imeti spremijevalca, ki pozna napade in
ve kaj maora storiti, &a se pojavijo (Se posebno pomembno pri
vodnih Sportih},

- da je pri nekaterih vrstah Spora priporodljive dodatno
zavarovanje.

Najprimernejsi Sporti za osebe z epilepsijo
s0:

dvoranski dporti (aercbika, filnes, namizni
lenis, gimnastika na tieh, kegljanje, plas, balet,
loga),

Igre z Zogo (badminton, lenis, odbojka,
ko3arka, nogomet),

Sporti na prostem (hoja, tek, tek na smuéeh,
lahka atlelika, minigolf, golf).

Vedja previdnost je potrebna pri Spartih na vod|, kier sta nujno
spremstvo in uporaba redilnega jopita, ter Sportih na ledu in
snegu in tisth z uporabo orodja, Kjer je vedja verjelnost
poskodbe.

Zaradi velikega tveganja podkodbe glave in moZganov je
odsvelovan boks.

MajpriporocliivejSe so oblike borilnih Sportov, pri katerih je man;
tveganja za pokodbo glave. Zelo koristna je vadba vamega
padea, Ugitelja obvestimo o moZnosti napada in ukrepanju.

Mostvena Sporte odsvelujemo le osebam, katerih napadi so
posledica poSkodbe glave. Polrebna j& uporaba zadditne
opreme. Manj primeme so zvrst, pri katerh so pogkodbe glave
in telesa pogestejge (npr. hokej, kijub uporabi éelada in zadtiine
obieke)

»Bungee jumpinge (skakanje z vidine z elastiko) je
neprimeren zaradi hitrih sprememb tlaka, ki lahko povzrodijo
pomanjkanie kisika v maZganih in sprodijo napad.

Drugi ekstremni $porti, kot so potaplianje, letenje s padal
smuéarskl skoki, alpinizem, plezanie po ledenih slapovit
spustanje po slapovih (kanjoning), jamarsive, za osebe
epilepsijo niso priparodljivi,

Sporti z loparjem so primemi, Priporodeno je izogibanj
pretiranemu naparu,

Golf je zelo primeren. Osebe z epilepsijo naj bi imele pri set
mobilni telefon infali spremijavalea,

Pri gimnastiki je primema vadba na tlsh (paner) z uporaby
zadtitnih blazin. Oredna gimnasiika je lahko zelo nevama, &
ima oseba nepredvidifive napade. Pomembno |e, da trener
opozanimo na moinost napada.

Hoja in pohodnistvo sta priporodljiva. Ob pogostih ali slab
nadzorovanih napadih je vameje imeli spremijevalca ali biti

skupini. Dodatna pozomost naj bo namenjena splodnir
varovalnim ukrepom [nekde na) bo obveSéen o pob |
predvidenem ¢as prihoda; na poti dober zemljevid in kompa
ter pnmerna obleka, cbulev in mobilni telefon; naé za pomo
obnesredi).

Tek j& priporociiiv zunaj prometnih povrdinin s spremijevalcem

AL gy 2

CRg %\m

Pri plezanju in planinarjenju svetujemo uporabo varovanja
vrvjo. Mujna sta uporaba delade in navzodnos
spremijevaicalcev, ki za napade vedo In znajo primem
pomagati. Pni vifinah nad 3500 metrov se poveda nevamo:
prozenja napada zarad pomanjkanja kisika v zraku,

Pri smuanju in deskanju na snegu je nujna uporab
zaifitne elade in obleke (npr, 581t za hrbet pri deskanju
Potreben je& spremljevalec. Odsvelujemo pri pogostih in slab
nadzorovanin napadih

Tek na smueh je najpriporodivejd na ravnin povrsinal
Uporaba vamostne Selade [& nujna pri spustu
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CELOSTNA OBRAVNAVA OTROK
Z MIELOMENINGOKELO
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SPEKTER KLINICNE SLIKE MIELOMENINGOKELE

Dr. Barbara Gnidovec Strazisar, dr. med., Otroski oddelek, SB Celje

Uvod

Mielomeningokela (MMK) je ena izmed najbolj pogostih prirojenih nepravilnosti pri cloveku. Njena
incidence je okoli 1/1000 Zivorojenih in je odvisna od narodnosti, rase in geografske $irine. Na njeno
pojavnost vplivajo tudi dejavniki okolja in prehrane, $e posebej folati (Canfield in sod. 2007). MMK
sodi med odprte disrafizme, saj je spinalni kanal odprt proti zunanji povrsini z zunanjimi robovi,
elementi hrbtenjace pa so odstotni ali odprti (spina bifida). MMK tako predstavlja najbolj zapleteno
kongenitalno malformacijo hrbtenjace, saj vkljuc¢uje vse tkivne plasti dorzalno od in vklju¢ujoc¢
nevralno cev.

Klinic¢na slika MMK in njenih zapletov

V zadnjih 20 letih je MMK prakti¢no vselej mo¢ odkriti Ze prenatalno s pomocjo dolocevanja
alfa-fetoproteina in z uporabo UZ diagnostike (Rossi in sod 2004). Neposredni znaki MMK
so oblikovanost prizadetih vretenc v obliki ¢rke C ali U in prekinitev koznega pokrova z ali brez
meningokele s splo§¢enostjo stranskih izrastkov vretenc. Posredni znaki, ki so vidni na UZ mozganov,
pa so ventrikulomegalija, frontalo zozenje lobanje, t.i. »znak limone«, deformacija malih mozganov in
obliteracija cisterne magne.

Klini¢na slika MMK je v navecji meri odvisna od lokalizacije in obsega defekta. MMK se najpogosteje
pojavi v lumbosakralnem predelu. Najbolj zapleteno klini¢no sliko in pogoste komplikacije pa
predstavlja MMK v torakalnem predelu, kjer je meningokeli lahko pridruzena razcepljena hrbtenjaca,
ali pa se razvije mielocistokela, ki posteriorno herniira v meningokelo.

Ob MMK se klini¢no razvije razli¢na stopnja ohlapne pareze spodnjih okocin in moteno delovanje
sfinktrov. Pridruzena je lahko tudi dislokacija kolkov in kepasta deformacija stopal (van Bosse 2015).
Okvari motori¢nega sistema je pridruzena tudi okvara senzibilitete, ki lahko vodi v razvoj trofi¢nih
razjed. Pri skoraj 90 % otrok z MMK se do konca 2 tedna zivljenja razvije hidrocefalus (Chakraborty
in sod. 2008). Ta je najpogosteje pridruzen MMK v torakolumbalnem predelu.

Velika vecina dojenckov z MMK ima pridruzeno dolo¢eno stopnjo Chiarijeve malformacije tipa Il oz.
Arnold-Chiarijeva malformacije, ki je specifi¢cna za MMK (La Marca in sod. 1997, Stevenson 2004). Pri
slednji je mozgansko deblo stanj$ano in pomaknjeno navzdol in angulirano. Cetrti mozganski ventrikel
je kavdalno polozen in podaljsan. Posteriorna lobanjska kotanja je manjsa kot obicajno, foramem
magnum pa je vecji s pomembnim prolapsom vermisa malih mozganov in spodnjega dela cerebelarnih
tonzil. Pogosto so pridruzene tudi malformacije mozganov kot npr. agenezija ali disgenezija septum
peluciduma, kolpocefalija in malformacije dna tretjega ventrikla. Chiarijeva malformacija pogosto
ne povzroca klin¢nih tezav. Te so odvisne predvsem od stopnje pritiska prolabiranega tkiva malih
mozganov na mozgansko deblo. Ob pritisku na mozgansko deblo se lahko pojavijo motnje dihanja v
obliki centralnih in obstrukcijskih apnej, motnje sr¢nega ritma z bradikardijo in motnje hranjenja oz.
poziranja ter visokofrekventen jok ali stridor kot posledica paralize glasilk. Opisana simptomatika se
pojavi pri 5-10 % dojenckih z MMK. Pri vecjih otrocih se Chiari II malformacija lahko klini¢no izrazi
s simptomi in znaki zviSanega znotrajlobanjskega tlaka, okvaro zgornjega motori¢nega nevrona in/
ali mozganskih zivcev kot so: glavobol, motnje koordinacije in ravnotezja, tortikolis in opistotonus
ter kvadripareza ali nistagmus z motnjami v delovanju zunanjih ocesnih misic. Pogosto je simptome
hidrocefalusa in cerebelarne okvare klin¢no tezko razlikovati. Vecina klini¢nih simptomov in znakov
je neposredna posledica motenega delovanja malih mozganov, mozganskega debla ali mozganskih
zivcev.

Otroci z MMK imajo vecjo stopnjo okvare vretenc s posledi¢no skoliozo, kifozo ali lordozo. Okvare



so lahko kongenitalne narave ali pa so posledica paralize in regionalne spasti¢nosti ter posledi¢nega
misi¢nega neravnovesja (Guille in sod. 2006).

Med pozne zaplete MMK poleg nevrogenega mehurja, ki je opisan v drugem poglavju, sodijo tudi
hrbtenja¢nje motnje kot sta siringomielija in hidromielija vratne hrbtenjace, ki se pojavita pri 20-
50% bolnikov in sta ve¢inoma asimptomatski. (Piatt 2004).

Napredujoce deformacije spodnjih okoc¢nin in stopal, $ibkost, bole¢ina in poslab$anje hoje ali
sfinkterskih funkcij nakazujejo na moteno rast ali vpetost hrbtenjace. Ta se pojavi pri priblizno 20 %
otrok;, ki so bili uspesno operirani zaradi MMK (Vandertorp 2010, Mehta in sod 2010).

Eden izmed najpogostejsih zapletov MMK je moteno delovanje ventrikulo-peritonealne (VP) drenaze,
ki lahko oponasa zgoraj navedene simptome in znake. Pri otrocih, ki so imeli opravljeno VP drenazo
lahko pride tudi drugih zapletov s strani osrednjega zivcevja kot npr. mozganskih krcev, o katerih so
porocali pri priblizno eni eptini otrok z MMK.

Zakljucek

Mielomeningokela (MMK) je najpogostej$a prirojena nepravilnost hrbtenjace. Kratkotrajno in
dolgotrajno prezivetje otrok z MMK je odvisno od zgodnjega kirurskega zdravljenja in rehabilitacije.
Otroci z MMK imajo tveganje za $ibkost spodnjih okoncin in paralizo, senzibilitetne in sfinkterske
motnje ter ortopedske tezave. Funkcionalna stopnja okvare ustreza anatomskemu nivoju kostnega
dela hrbtenice. Dodatne zaplete pa lahko povzrocijo pridruzene malformacije osrednjega Zivcevja kot
so hidrocefalus, siringomielija in Chiari IT malformacija.
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NEVROKIRURSKO ZDRAVLJENJE MIELOMENINGOKELE

Peter Spazzapan dr.med., Enota Pediatricne nevrokirurgije, Oddelek za nevrokirurgijo, UKC LTUBLJANA

UvOD

Mielomeningokela (MMK) je kongenitalna malformacija, ki nastane zaradi napake v embrionalnem
procesu nevrulacije. Gre za malformacijo pri kateri je ne-nevrulirana hrbtenjaca eksponirana
zunanjosti, torej vidna na otrokovem hrbtu. Zdravljenje te malformacije se je tekom zgodovine
osnovalo na razli¢nih strategijah. V antiki so bili taki otroci prepusceni usodi oziroma naravnemu
poteku bolezni, ki je v veliki vecini primerov peljal vsmrt. Celo Aristotel je priporocal, da se novorojene
otroke z MMK pusti umreti. Razvoj sodobne kirurgije je omogocil kirursko zdravljenje, oziroma
rekonstrukcijsko zapiranje MMK. Po letu 1950 je razvoj ventrikuloperitonealnih drenaz omogocil
tudi uspesno zdravljenje pridruzenega hidrocefalusa.

PREGLED NORMALNEGA EMBRIOLOSKEGA RAZVOJA ZIVCEVJA

Med 6. in 14. dnevom po oploditvi (POD) se iz morule razvije blastocista. V tej embrionalni strukturi
se razvijeta najprej epiblast ter hipoblast, iz te dvolaminarne strukture pa pride preko gastrulacije do
razvoja treh kli¢nih listov: iz epiblasta se preko primitivne proge tvorijo endoderm, mezoderm in
ektoderm. Hipoblast regredira in iz njega nastanejo ekstraembrionalna tkiva.

V 16.PODjenevroektoderm ze razpoznaven kot epitelij primitvne plosce, obdan skoznim ektodermom.
Vsklopunevroektodermapridenatodoprocesanevrulacije. Lo¢imoprimarnoinsekundarnonevrulacijo.
Primarna nevrulacija se pri¢ne v 17. POD. V tem procesu se nevralna plo$¢a nad notohordo dvigne
v nevralni zleb, nato pa pride do fuzije Zleba in formacijo nevralne cevi, pod katero lezi notohorda.
Fuzija se zgodi v 21. in 23. POD. Nad nevralno cevjo pride nato do lo¢itve koznega ektoderma od
nevroektoderma. Mezodermalne strukture okoli nevralne cevi nato tvorijo vertebralna telesa, loke in
posterione vertebralne elemente.

Zapiranje nevralne cevi ni enoten in simultan proces: najprej se cev zapre v kranialnem delu, nato se
zapiranje v obliki vala prenasa v kavdalno smer. Do popolnega zaprtja cevi, pride med 23. in 27. POD.
Nevralna cev je v komunikaciji z amnijsko votlino vse dokler ne pride do zaprtja zadnjih tock, ki sta
anteriorni nevropor (kranialno) in posteriorni nevropor (kavdalno). Z zaprtjem nevralne cevi nastane
zaprt kanal, iz katerega se bo razvil celoten centralni ziv¢ni sistem.

Sekundarna nevrulacija je proces, ki se razvije v kavdalnem delu nevroektoderma: med 16. in 19.
POD nastane v tem podrocju kavdalna celicna masa. Gre za skupen celic ki preko kompleksnega
procesa rasti in apoptoze tvori najbolj kavdalen del nevralne cevi in sicer od nivoja S2 navzdol.
Kasneje tekom razvoja ziv¢evja, med 43. im 48. POD pride do ascendence konusa hrbtenjace. Kostne
strukture namre¢ rastejo hitreje kot Ziv¢ne, tako da je pri rojstvu konus ve¢inoma lociran v nivoju L2-
L3, kasneje, v drugem mesecu Zivljenja pa pride do svoje fizioloske visine L1-L2.

Pri MMK je proces ascendence konusa onemogocen, saj je nevralna plakoda (ne-nevruliran del
nevralne plosce) zaras¢ena na kozni povrsini s kutanim ektodermom in je zato njena ascendenca v
spinalem kanalu nemogoca.

EMBRIOLOGIJA MMK

Najbolj uveljavljena teorija glede embrioloske napake, ki privede do MMK je teorija o napaki v procesu
nevrulacije. Proces nevrulacije regulirajo $tevilni molekularni faktorji in napaka se lahko zgodi v
enem od $tevilnih embrionalnih razvojnih mehanizmov. Obstajajo $tevilne studije, v katerih se je pri
zivalih dokazal razvoj MMK po ekspoziciji teratogenom (najbolj valproatu). Osnovna napaka, ki pri
¢loveku privede do MMK pa ostaja neznana. V zivalih so bile dokazane napake v genu PAX-3, ki je
mocno izrazen v nevrlanih grebenih. Prav tako so bili na zivalih dokazani primeri MMK vezani na
zakasnitev v zapiranju posteriornega nevropora. Dodatno so bili dokazani tudi primeri, ko se je ze



zaprta nevralna cev rupturirala in privedla do formacije MMK.

Veliko pozornost je pritegnila folna kislina, ki je v obliki peroralne terapije jasno zmanjsala incidenco
MMK v ¢loveku. Ne gre sicer za osnovno pomanjkanje folne kisline, temvec¢ za encimatske anomalije
v metabolnih poteh, pri katerih je potrebna folna kislina. Folna kislina in njen derivat tetrahidrofolat
in 5-metiltetrahidorofolat sta namre¢ bistvenega pomena pri Stevilnih metabolnih procesih, tudi pri
tvorbi DNK. Posebna pozornost je bila posvecena vlogi folata v procesu metabolizma metionina in
homocisteina. Predvsem pri razgrajanju homocisteina je encim 5,1-metiltetrahidrofolatoreduktaza
(MTHEFR) bistvenega pomena. Materine ali fetalne anomalije v strukturi encima MTHEFR lahko torej
privedejo do pomanjkanja metionina ali do ekscesa homocisteina. Peroralna terapija s folati znizuje
moznost nastanka MMK, saj je ciklus homocisteina pomembno izrazen ravno v celicah nevralne
plosce.

Kon¢nirezultat vseh teh metabolnih in molekularnih napak je vsekakor razvoj odprtega, izpostavljenega
segmenta nevralna cevi. Napaka pri zapiranju kranialnega dela nevralne cevi privede do anencefalije,
kavdalnega dela pa do MMK. V obeh primerih (anencefalija je sicer veliko bolj redka od MMK) gre za
odprte defekte nevralne cevi, saj je plakoda (ne-nevrulirana nevralna plos¢a) obdana in vpeta v okolno
kozo in izpostavljena zunanjosti. Ventralno, pod plakodo se likvor nabira v subarahnoidnem prostoru
in elevira plakodo v dorzalno smer, proti zunanjosti. Ce pride do likvorske fistule v podro¢ju sti¢is¢a
med plakodo in koZo se plakoda ne bo elevirala: tako malformacijo nekateri imenujejo mieloshiza, ki
je pa v osnovi embriolosko popolnoma enaka MMK.

Cervikalne ali torkalne MMK se razlikujejo od lumbosakralne MMK, ker so vedno zaprte lezije, prekrite
s kozo, brez moznosti likvorske fistule. V teh primerih se ustvari le minimalen defekt misicne fascije
in posteriornih vertebralnih elementov in tovrstne MMK vsebujejo le minimalno koli¢ino Zivénega
tkiva (veckrat v povezavi z diasematomielijo - Zivcevje se boci se le iz ene hemihrbtenjace). Senzori¢ne
in motori¢ne funkcije so pri cervikotorakalnih MMK torej v vecini primerov ohranjene. Embrioloska
napaka ki privede do cervikotorakalne MMK lezi v omejenem dorzalnem defektu nevrulacije, do
katerega pride v poznih fazah zapiranja nevralne cevi.

Arnold Chiari malformacija tip 2 (AC2), ki se pridruzuje MMK je malformacija sekundarnega
tipa. Defekt zapiranja nevralne cevi privede namre¢ do perzistentne komunikacije z amnijsko
votlino in torej do motenj pretoka likvorja, kar je v osnovi vodilni razlog, ki privede do kompleksa
malformaciji AC2 (dizgenezija korpusa kalozuma, kortikalne heterotopije, mikrogirija).
Moten pretok likvorja v razvijajocem se Zivéenm sistemu namre¢ privede do Stevilnih napak v
regulaciji razvoja celotnega centralnega Zzivcevja, posledicno tudi do motenj pri razvoju zadnje
kotanje. Ta ostane premajhna in zato pride do herniacije cerebelarnih tonzil v spinalni kanal.
MMK ki so pridruzene kompleksnim dizraficnim anomalijam in malformacijam drugih organov
lahko predstavljajo posledico napake v $e bolj zgodnjih embrioloskih fazah, predvsem v fazi migracije
celic preko primitivne proge v fazi gastrulacije.

EPIDEMIOLOGIJA

Epidemiologija MMK je razlicna v razli¢nih delih sveta. V Zdruzenem kraljestvu prizadene 0,7-
2,5/1000 rojstev, na Irski pa doseze 5/1000. V Evropi je srednja incidenca MMK 0,41-1,9/1000
rojstev. Incidenca MMK je moc¢no upadla v zadnjih desetletjih. Zaslugo za to nosi uvedba profilakse
s folno kislino, obenem je pa potrebno upostevati pomembnost prenatalne diagnoze in posledi¢ne
prekinitve nosecnosti. V Sloveniji je otrok z MMK malo, v letih 2015-2017 so bili rojeni trije otroci s
to malformacijo.

PRENATALNA DIAGNOZA

Prenatalna diagnoza temelji na ultrazvoku in na visoki koli¢ini alfa-fetoproteina v materinem
serumu. Dodatna preiskava je dozaza alfa-fetoproteina pri amniocentezi. Ko pride do prenatalne
diagnoze MMK je potrebno starSem predstaviti kompleksnost zdravstvenega stanja otroka z
MMK - moznost intelektualnih, senzori¢nih, motori¢nih, urinarnih, spolnih in socialnih tezav.
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Potrebno je sporociti, da je zelo malo verjetno, da bo otrok z MMK umrl, ¢e bo ponujeno ustrezno
zdravljenje. Smrtnost MMK je v zivljenjskem obdobju 20-25 let v Chicagu bila 24%, to predvsem v
povezavi s plju¢nico, apneo, ali nedelovanjem ventrikulo-peritonealne drenaze (VPD).

75% otrok lahko doseze 1Q>80, ceprav 60% teh otrok ima uc¢ne ali druge kognitivne tezave. Motorika
spodnjih okon¢in je vedno prizadeta, ceprav je 89% otrok zmoznih prilagojene hoje. Ce je ohranjen
nevroloski nivo L3 je moznost hoje bistveno vecja. Pri odraslih pacientih se zmoznost hoje zmanjsa na
50%, takrat postane vozicek bolj uporabno sredstvo.

Inkontineca za vodo se pojavi le v 10-20% otrok, medtem ko vecina pacientov vodo zadrzuje, odvaja
pa samostojno ali pa s pomocjo samokateterizacije. Inkontineca za blato je Se bolj redka, bolj pogosta
je zaprtost. Genitalna senzorika je motena, vendar so doloceni obc¢utki v genitalnem predelu ohranjeni
pri 70% otrok. Pri pacientih moskega spola je mozna tudi refleksna erekcija.

80-90% otrok potrebuje likvorsko drenazo (VPD), 30% potrebuje tekom odrascanja nov poseg
zaradi recidivne vpete hrbtenjace, 10-30% potrebuje kraniocervikalno dekompresijo zaradi AC2
maflormacije.

Cervikotorakalne MMK so nevrolo$ko bolj ugodne malformacije, saj sta senzori¢ni in motori¢ni
razvoj skoraj normalna. Tudi ti pacienti imajo v ve¢ini primerov pridruzen hidrocefalus.

KIRURSKO ZDRAVLJENJE

Nevrokirursko zdravljenje otroka z MMK je kroni¢no. Potrebno je seveda v akutni fazi zapreti MMK,
nato zdraviti hidrocefalus, in skrbeti za pridruzene tezave: AC2, nedelovanje VPD, vpeta hrbtenjaca,
siringomielija.

Zapiranje MMK

Takoj po porodu mora plakoda biti zasc¢itena pred morebitnim infektom. Pregledati je potrebno
senzori¢no in motori¢no funkcijo otroka in dolo¢iti okviren nivo nevroloske okvare. Pregledati
je potrebno spontane gibe, odgovor na senzori¢no drazenje, posturo spodnjih okoncin (fleksija
kolkov, ekstenzija kolen, dorzalna fleksija gleznjev). Poiskati je potrebno klini¢ne znake prisotnosti
hidrocefalusa oziroma povisanega intrakranialnega tlaka (napeta fonatella, razmaknjene suture) in
opraviti ultrazvok ali CT glave. Pregledati je potrebno znake okvare mozganskega debla (apnea, motnje
poziranja, hipotonija, pareza glasilk). Pregled mora biti usmerjen tudi v druge organe, predvsem za
izkljucitev pridruzenih anorektalnih malformaciji ali drugih sindromskih znakov.

MMK mora biti zaprta v prvih 48-72 urah po porodu. Plakodo je potrebno lociti od okolne koze in
pri tem paziti, da ne pride do okvar korenin, ki izhajajo iz ventralne strani plakode in so usmerjene
anteriorno. Na plakodi ne smejo ostati deli koze, ker lahko kasneje tvorijo inkluzijsko cisto (dermoid
ali epidermoid). Filum terminale je potrebno poiskati in ga zarezati, da je sprostitev vpete hrbtenjace
¢im bolj popolna. Lateralne robove plakode je potem potrebno aproksimirati s pialnimi $ivi in tako
nevrulirati oziroma rekonstruirati nevralno cev. Okolno duro se nato disecira od spodaj lezece misi¢ne
fascije in se jo zasije, na nacin, da ni vreca pretesna za rekonstruirano nevralno cev. Po potrebi se lahko
uporabi umeten implant dure, ki pa poveca tveganje likvorske fistule in infekta. Sledi zapiranje fascije,
Ze je to anatomsko mozno, glede na razcepljeno mii¢no tkivo. Sivanje kozZe je zadnja faza, sicer zelo
pomembna. Ce je kozni defekt obseZen je potrebno podminirati kozo v lateralno smer s ciljem, da se
koo zasije brez tenzije. Ce to ni mozno, je potrebno uporabiti plasti¢ne rotacijske kozne reznje. Pri
nekaterih otrokih se v vi$ini MMK pojavi tudi kifoti¢na deformacija hrbtenice. To anomalijo se le
redkokdaj kirursko popravlja v zgodnji, neonatalni fazi.

Hidrocefalus

80-90% otrok z MMK ima prirojen hidrocefalus. Ta je veckrat jasno viden Ze ob rojstvu, marsikdaj
pa se pojavi z zakasnitvijo, v zgodnji neonatalni dobi. Zdravimo ga z vstavitvijo VPD, Ceprav sta
lahko alternativi tudi namestitev likvorskega rezervoarja ali zunanje ventrikularne drenaze. Otroke



pri katerih ni jasnega hidrocefalusa, ali pri katerih je prisotna le blaga ventrikulomegalija je vredno
opazovati, ne pa direktno namestiti trajne likvorske drenaze.

KIRURSKO SPREMLJANJE

Tekom odrascanja mora otroka z MMK voditi multidisciplinarni team, kjer se lahko obravnavajo
vse tezave: nevrokirurske, uroloske in nefroloske, ortopedske, psiholoske. Tekom odrascanja je
potrebno prepoznati katerokoli poslabsanje klini¢nega in radioloskega stanja. Potrebno je imeti
nadzor nad velikostjo ventriklov. Splosno pravilo pri MMK je, da naravni potek bolezni ne pelje v
progresivno slabsanje stanja in da je nevroloska okvara stabilna tekom odrasc¢anja. Zato je potrebno
vsako poslabsanje klini¢nega stanja obravnavati kot dogodek za katerega obstaja moznost kirurskega
zdravljenja. Vsako poslabsanje stanja ima torej v osnovi razlog, ki ga je potrebno prepoznati in ki se
ga lahko kirursko zdravi.

Hidrocefalus

Ob nedelujo¢i VPD lahko otroci z MMK razvijejo akutno sliko ali pocasi progresivno slabsanje
klini¢nega stanja. CT glave lahko pokaze kljub nedelujo¢i drenazi nespremenjeno dimenzijo
ventrikularnega sistema, zato je pregled o¢esnega ozadja bistvenega pomena za izkljucitevhidrocefalusa.
Nedelujoca drenaza lahko privede do jasnih tezav, kot so glavobol in bruhanje. Lahko pa pride tudi do
bolj subtilnih in nejasnih sprememb kognitivnega stanja, do slabsanja $olskih rezultatov, do epilepsije,
poslabsanja misi¢nega tonusa in motorike spodnjih okon¢in, do poslabsanja sfinkterske funkcije in do
bolecin v nogah. Gre torej veckrat za znake, ki mimirajo simptome vpete hrbtenjace, siringomielije ali
simptome AC2 malformacije. Splo$no pravilo je, da je ob pojavu takih tezav potrebno najprej preveriti
delovanje VPD. Endoskopska ventrikulostomija je mozna strategija pri otrokih z nedelujo¢o drenazo.
Gre namre¢ za obstruktivno obliko hidrocefalusa, z zaporo pretoka likvorja v cisternah zadnje kotanje
in preko foramnov Cetrtega ventrikla, zato je lahko endoskopska ventrikulotmija ucinkovita (72%
ucinkovitosti v nekaterih serijah). Moznost da otrok z MMK postane neodvisen od drenaZe tekom
odrascanja je zelo nizka.

Arnold Chiari 2 malformacija

AC2 je znacilna, pancerebralna malformacija pacientov z MMK. AC2 postane klini¢cno pomembna
in signifikantna tezava v 30-70% pacientiov, le 30% teh pa potrebuje kirursko zdravljenje. Tezave ki
opozarjajo na simptomatsko AC2 malformacijo so: motnje delovanja spodnjih mozganskih Zivceyv,
tezave pri poziranju, iregularno dihanje, centralne apnee s posledi¢no cianozo, pareza glasilk.
Starejsi otroci tozijo tudi za glavoboli, bole¢ino v vratu in senzori¢nimi ali motori¢nimi tezavami.
Prisotne so lahko tudi spremembe misicnega tonusa v smislu spasti¢nosti. Otroka z blago motnjo
poziranja obic¢ajno ni potrebno operirati, prav tako pa so podatki iz literature sporni glede realne
koristi kraniocervikalne dekompresije v zgodnjem neonatalnem obdobju: otrok ki kaze izrazite
znake simptomatske AC2 malformacije, je namre¢ otrok s hudo cerebralno prizadetostjo in bo najbrz
minimalno ali ni¢ koristil od operacije, nasprotno pabo izpostavljen visokim tveganjem takega posega.
Pri starejsih, simptomatskih otrokih je potrebno najprej posumiti na nedelujo¢o VPD. Ce so tezave
z VPD odsotne je potem potrebno opraviti kraniocervikalno dekompresijo. Potrebno je odstraniti
lamine vretenc do vi$ine, kamor segajo tonzile. Dekompresija okcipitalne luske obi¢ajno ni potrebna.
Klini¢no izboljsanje po tej operaciji je bolj izrazito pri starejsih otrokih in pri otrokih, ki imajo manj
izrazite klini¢ne tezave.

Vpeta hrbtenjaca

Vpeta hrbtenjaca predstavlja mozen razlog za poslabsanje nevroloskega, uroloskega in ortopedskega
stanja. Tezave v zvezi z vpeto hrbetnjaco se pojavijo najbolj pogosto v fazah hitre rasti otroka, ko je
trakcija na medulo vecja. Poseg sprostitve vpete hrbtenjace je zato potreben in indiciran, ¢e klini¢na
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slika potrjuje sindrom vpete hrbtenjace. Slikovna diagnostika (MRI) je prav tako potrebna, vendar ni
bistvena, saj je konus pri vseh pacientih z MMK nizko polozen.

Simptomi vpete hrbtenjace so bolecina v krizu in spodnjih okoncinah, poslabsanje motori¢nih in
senzori¢nih funkciji spodnjih okoncin, poslabsanje sfinkterskih funkciji, poslabsanje hoje, pojav
progresivnih ortopedskih deformaciji. Vpeta hrbetnjaca lahko poslabsa tudi skolioti¢cno deformacijo
hrbtenice, ki je sicer prisotna pri 90% otrokih z MMK.

Pri operaciji je potrebno previdno lo¢iti hrbtenjaco od duralne povrsine, na katero je veckrat tesno
nara$cena in zabrazgotinjena. Duro je potrebno zasiti vodotesno za preprecitev likvorske fistule.

Hidrosiringomielija

Hidrosiringomielija je prisotna v 50-80% otrok z MMK, simptomatska pa je le v 1-3% pacientov.
Simptomi ki morajo opozoriti na simptomatsko siringomielijo so predvsem $ibkost v zgornjih
okoncinah, senzori¢na disociacija, spasticnost, bolecine, sfinkterske motnje. Zdravljenje siringomielije
ima tri mozne tarCe: siringomielijo (siringo-subarahnoidni shunt), kraniocervikalni prehod
(dekompresija kraniocervikalnega prehoda), in vpeto hrbetnjaco (sprostitev hrbetjace).

ZAKLJUCEK

MMK je prirojena malformacija, ki nastane zaradi defekta v zapiranju nevralne cevi. Zivéevje je zato
izpostavljeno zunanjosti. Pridruzene tezave so hidrocefalus, AC2 malformacija, poleg tega pa tudi
siringomielija, skolioza in vpeta hrbtenjaca.

MMK zahteva akutno kirursko zdravljenje in kroni¢no sledenje pacienta. Pri katerikoli poslabsanju
klini¢nega stanja je potrebno najprej posumiti na nedelovanje VPD, $ele nato usmeriti pozornost na
druge mozne tarce zdravljenja (AC2 malformacija, siringomielija, vpeta hrbetnjaca).
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REHABILITACIJA OTROK Z MIELOMENINGOKELO IN OSKRBA Z
MEDICINSKIMI PRIPOMOCKI

prim. Hermina Damjan, dr. med., Univerzitetni rehabilitacijski institut Soca

UvOoD

Mielomeningokela (MMC) je najtezja oblika spine bifide, motnje v razvoju nevralne cevi. Je ena
najkompleksnejsih okvar s katerimi se otroci rodijo in imajo moznost prezivetja (1). Spremljajo jo
lahko Arnold Chiari deformacija in hidrocefalus. Zaradi tezav povezanih z okvaro Ziv¢evja na vec
podro¢jih je potrebna timska obravnava razlicnih strokovnjakov, redno sledenje v rasti in podpora
razvoju, zdravljenje zapletov in usposabljanje za ¢im bolj samostojno Zzivljenje (2,3). Poleg (re)
habilitacijskih programov potrebujejo otroci in odrasli pripomocke, ki jim omogocajo lazje gibanje,
zmanj$ujejo oziroma preprecujejo deformacije ter omogocajo neodvisnost v vsakodnevnem zivljenju.

Pojavlja se lahko v katerem koli delu hrbtenice oz spinalnega kanala, je pa najpogostejsa v
lumbosakralnem predelu (1). Od visine okvare hrbtenjace je odvisna motnja gibanja in obcutenja,
zapleti na misi¢no skeletnem sistemu in v delovanju notranjih organov (se¢ni mehur, ¢revo). Temu
se lahko pridruzi centralna nevroloska okvara zaradi hidrocefalusa in vkles¢enja struktur osrednjega
zivcevja ob Arnold Chiari deformaciji. Tako gre pri teh otrocih lahko za me§ano centralno in periferno
zivéno okvaro. V rasti se lahko stane poslabsa tudi zaradi vpete hrbtenjace v predelu okvare.

Nevroloska okvara glede na segment hrbtenjace in z njo povezana funkcionalna zmogljivost

Sharrard je ze v letu 1964 pripravil klasifikacijo segmentne okvare povezane s funkcijsko zmoznostjo
in aktivnostjo misic spodnjih udov in trupa (4). Kasneje so drugi avtorji klasifikacijo nekoliko bolj
opredelili tudi po funkcijskih zmoznostih. Klasifikacija opredeljuje funkcionalni nivo glede na aktivnost
misic, vendar pa je lahko uporabni funkcionalni nivo vi$ji od najnizje ugotovljene misi¢ne aktivnosti.
To je posledica okvare na vec nivojih, tako v hrbtenjaci, kot mozganskem deblu in mozganski skorji
(2). Okvara je najveckrat asimetri¢na. Nevroloska in funkcionalna motnja gibanja glede na hojo je
po Sharrardu razdeljena v 5 razredov, od I - V, pri tem otroci v skupini I zmorejo dobro hojo na vecje
razdalje, otroci v skupini V pa ne hodijo (4,5).

Stopnja I — nivo S2 - otrok hodi samostojno na vecje razdalje, prakticno tako kot sovrstniki, brez
pripomockov, odriv je dober, lahko je prisotno neravnovesje moci notranjih misic stopala ter $ibkejsa
aktivnost plantarne fleksije palca ter s tem nekoliko slabsa mo¢ v zadnjih fazi odriva. Pripomockov ne
potrebuje.

Stopnja II - nivo S1 L5 - otroci zmorejo dokaj dobro hojo v $irSem okolju. Prisotna je dobra misicna
mo¢ plantarnih fleksorjev in ekstenzorjev kolkov in s tem tudi dober odriv (m. triceps sure, m gluteus
maximus). Pri nivoju L5 so ohranjeni dorzifleksorji stopala (tibialis ant) in abduktorji kolkov (gluteus
medius). Kadar prevladuje mo¢ dorzalnih fleksorjev nad plantarnimi, se lahko razvije petno stopalo
(pes calcaneus). Otrok za gibanje potrebuje ortoze za glezenj in stopalo.

Stopnja III - nivo L4-L3 - otroci hodijo znotraj doma ob uporabi ortoz za spodnje ude. Delno ali
popolno je ohranjena moc¢ fleksorjev in adduktorjev kolkov ter ekstenzorjev kolen, delno je lahko
prisotna tudi dorzalna fleksija in inverzija stopala (m tibialis anterior in m tibialis posterior). Zaradi
odsotne misi¢ne aktivnosti abduktorjev kolkov je stabilnost medenice $e vedno $ibka, od misi¢ne moci
ekstenzorjev kolena pa je odvisno, ali bo otrok lahko hodil z ortozami za glezenj in stopalo in ali bo
pri tem potreboval vi$je ortoze in dokomol¢ne bergle ali hoduljo. Ve¢inoma otroci uporabljajo ortoze
za koleno, glezenj in stopalo ali recipro¢ne ortoze za spodnje ude. Usposobijo se za hojo ob opori na
hoduljo ali dokomol¢ne bergle. Hoja je mozna na srednje razdalje ob uporabi ortoz za koleno, glezenj
in stopalo. Kadar moc¢ ektenzorjev kolena to dovoljuje, se za bolj dinami¢no hojo lahko v podrocju
kolena vgradi fleksibilen sklep, ki omogoca pokrcitev v fazi zamaha in stabilizacijo v iztegnejnem
polozaju v kolenu pri opori.



Stopnja IV - L2 L1 - otroci so v gibanju v ozjem in SirSem okolju vezani na vozi¢ek na ro¢ni pogon.
Zmorejo aktivno fleksijo in addukcijo v kol¢nih sklepih (m iliopsos in m. adduktorji kolkov),
ostalih gibov v spodnjih udih ni. Ob dobri mi$i¢ni moci rok je mozno gibanje na kratke razdalje
z ortozo za medenico in spodnje ude in opori na recipro¢no hoduljo ali dokomol¢ne bergle. Ob
neravnovesju misi¢ne moci in odsotnosti aktivnosti abduktorjev in ekstenzorjev kolkov se pogosto
pojavi asimetri¢na ali simetri¢na luksacija kolkov, ki lahko ovira gibanje v pokon¢nem polozaju.
Ce je luksacija simetri¢na, gibanje v pokonénem poloZzaju v ortozah obi¢ajno ni problemati¢no. Ob
asimetricni ali enostranski luksaciji se pojavlja razlicna dolzina nog in asimetrija v medenici, ki lahko
neugodno vpliva na razvoj hrbtenice. Zato je hoja v ortozah manj primerna. Smiselno pa je vseeno
postavljanje v stojki, za raztezanje skrajsav v sklepih v rasti in pri tem uporaba povisice na krajsi strani
zaradi luksiranega kolka. Otroci uporabljajo visoke ortoze za spodnje ude z medeni¢no kosaro, ki
zagotavlja dobro stabilizacijo v medenici: Za lazjo izvedbo recipro¢nih gibov spodnjih udov in s tem
korakanja je primerna izbira recipro¢nih ortoz za spodnje ude. Te imajo vgrajen poseben mehanizem,
ki pomaga pri izvedbi zamaha noge v koraku.

Stopnja V- torakalni predel - odsotna je aktivnost misic v podro¢ju medenic, od visine okvare je
odvisna $ibkost misic trupa, pogosto je oslabljena tudi mo¢ in spretnost rok in ramenskega obroca.
Funkcionalnih gobov v spodnjih udih ni. V podro¢ju spodnjih udov je misi¢ni tonus lahko povisan,
miotati¢ni refleksi v spodnjih udih Zivahni. Ta oblika je najpogosteje povezana s skoliozo. Otroci z
dobro moc¢jo misic zgornjih udov lahko usvojijo hojo z ortozami z medeni¢no kosaro in hoduljo. Pri
tezjih oblika uporabljajo visoko ortozo s pomi¢no plosco in vozicel na elektromotorni pogon.

Celostna rehabilitacija otrok z mielomeningokelo

Poleg ostale skrbi za otroka z mielomeningokelo je potrebno v zgodnjem obdobju zagotoviti podporo
¢im bolj normalnemu razvoju kljub nevroloski okvari. Potrebno je vzpodbujati osnovne gibalne
vzorce, krepiti miSi¢no moc¢ in preprecevati razvoj deformacij zaradi neravnovesja miSi¢ne moci.
Otroka je potrebno voditi v smer samostojnega gibanja v prostor in skrbi zase glede na zmoznosti
in pricakovane aktivnosti za doloc¢eno starost. Nizanje gibalnih vzorcev od kontrole glave, preko
obracanja po vzdolzni osi, opore na roke, prehodov do sedenja in $tirinoznega polozaja. Vzpodbuja se
gibanje v prostor s plazenjem in prehode do stoje ob opori. Zagotoviti je potrebno stabilno simetri¢no
sedenje. Ce ga otrok sam ne zmore, potrebuje ustrezen stoléek. Ce v primerni starosti prehod v stojo
ni mozen, je potrebno otroka postopno postavljati v stojko in pri tem po potrebi podpreti stabilnost
stopal s ¢vrstej$imi cevlji ali ortozami. Ob pomanjkljivi misi¢ni moci je za gibanje potrebno izdelati
ustrezne ortoze in ob uporabi hodulje uciti gibanje v prostor. Za trening krepitve misic spodnjih
udov in trupa se lahko uporablja terapevtsko kolo. Ob vodenju v gibanje ne smemo pozabiti na razvoj
samostojne skrbi zase (hranjenje, oblacenje in slacenje, umivanje in druga vsakodnevna opravila).
Ko otroci zrastejo in pridobijo na telesni tezi, potrebujejo ve¢ pomoci v vsakodnevnem zivljenju,
negovalci pa tezje obvladujejo premescanje, kopanje in druge zahtevne aktivnosti vsakodnevnega
zivljenja. Takrat potrebujejo otroci tudi pripomocke za premescanje, kopanje in tusiranje (sedez za
kopalno kad, sobno stranisce, dvigalo).

Hoja in ortoze za spodnje ude

Hoja je pomembna za razvoj otroka z MMC. Studije so pokazale, da otroci, ki so vzpodbujani k hoji
izkazujejo boljSo strukturo kosti, imajo manj zlomov in preleZanin in so bolj neodvisni v vsakodnevnem
zivljenju (6). Manjsi otroci so obi¢ajno zadovoljivo podprti z ortozami, pri odrascajocih se pojavljajo
tezave saj je zaradi teze in velikosti poraba energije za hojo vecja, gibanje pa energetsko zahtevnejse in
bolj utrudljivo. Zato veliko tevilo mladostnikov opusti uporabo ortoz in hojo. Studija je pokazala, da
95 % otrok s sakralno MMC hodi tudi v sirSem okolju, medtem pa 30% odraslih v starosti med 23 in
51 let z enako okvaro ne hodi oz uporabljajo vozicek (7).

Vecina otrok z MMC uporablja eno od oblik ortoz za spodnje ude za gibanje, najpogosteje ortoze za
glezenj in stopalo, zadajsnje in antigravitacijske (7). Toda v obdobju odrasc¢anja jih velik del opusti, ker
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jim je uporaba ortoz prezahtevna in neudobna in raje uporabljajo vozicek kot osnovni pripomocek za
gibanje.

Vecina informacij glede vrste ortoz za spodnje ude, ki jih uporabljajo otroci z MMC je zapisanih ze
v delu, kjer je opisana nevroloska okvara in funkcijske zmoznosti. Najve¢ otrok uporablja ortoze za
glezenj in stopalo, tako za hojo kot tudi za sedenje (boljsa opora na noge) in stojo v stojki. Uporabljamo
jih za preprecevanje deformacij stopala ter skrajSav mehkih struktur goleni, gleznja in stopala.
Izdelamo jih zato tudi za tiste otroke, ki sicer za hojo potrebujejo visje ortoze.

Pri visjih torakalnih okvarah in mesanih perifernih in centralnih nevroloskih okvarah pri otrocih z
MMC je lahko $ibka tudi funkcija rok in ramenskega obroca ter stabilnost trupa. V teh primerih lahko
za gibanje v pokon¢nem polozaju uporabljajo visoko ortozo s pomi¢no plo$¢o (Swivel walker). Otrok
se v njej pomika naprej z nihanjem glave oz zgornjega dela telesa, roke so proste za druge aktivnosti.

Pri uporabi ortoz je potrebno skrbno spremljanje koze pod ortozami in pravocasno preprecevanje
nastajanja ran zaradi pritiska. Ker je okvarjena senzibiliteta, otroci ne ¢utijo bole¢ine in ne porocajo o
tezavah zaradi pretiranih pritiskov. Obenem je motena trofika tkiva, ki je zato nagnjeno k hitrejsemu
razvoju ran zaradi pritiska, celjenje pa je pocasno in dolgotrajno, prisotna je nevarnost prenosa infekta
na spodaj lezeca tkiva in kosti. Sama rana in njeno zdravljenje otezuje gibanje, s tem pa slabsa kakovost
Zivljenja.

Hrbtenica pri otrocih z mielomeningokeli

Otroci z MMC imajo prirojene deformacije vretenc v predelu okvare oz MMC. Skozi rast in razvoj se
pogosto razvije deformacija hrbtenice zaradi anomalije oblikovanosti vretenc in nevrolosko pogojenega
neravnovesja misi¢cne moci (8). Deformacije hrbtenice so pogostejse pri visjih okvarah (4). Pogosta
je skolioza, ki v casu hitre rasti lahko v kratkem casu izrazito napreduje. Zaradi $ibkosti miSic in
pomanjkljive poravnave trupa se lahko razvije poudarjena kifoza v prsnem delu. Poudarjena ledvena
lordoza je lahko povezana s flektornimi kontrakturami v kol¢nih sklepih, ki so posledica pretezno
sedecega polozaja in neravnovesja misicne moci (odsotnost aktivnosti v abduktorjih in ekstenzorjih
kolka ob aktivni miSici iliopsoas, ki kr¢i kol¢ni sklep). Za preprecevanje deformacij hrbtenice je
potrebno redno izvajati vaje za krepitev misi¢ne moci v trupu in raztezne vaje za skrajsano stran trupa.
Otrok pri tem potrebuje individualno pomo¢. Ce uporablja vozicek, je pomembno, da se pri sedenju
doseze dobra podpora trupu. Zagotoviti je potrebno simetri¢no drzo v sedenju. Prepreciti je potrebno
tudi pretirane pritiske na sedalo na bolj obremenjenei strani medenice, zaradi nevrnosti nastanka
prelezanin. Za krivine do 20 st zado$cajo vaje in pravilno namesc¢anje. Za krivine nad 20 st je smiselna
uporaba individualno izdelane spinalne ortoze, ki naj se uporablja vsaj 20 ur dnevno ali vsaj budni del
dneva. Ortoza-steznik sicer ne zdravi prisotne skolioze, upocasni pa njeno napredovanje in vzdrzuje
boljso poravnavo sede, stabilnejsi trup pa izboljsa tudi izvedbo aktivnosti z rokami. Za krivine nad 45
st so ve¢inoma potrebni operativni posegi, o katerih mnenje podajo ortopedi.

Uporaba pripomockov v rehabilitaciji in preprecevanju zapletov

Stojko uporabljamo za podprto stojo, ki je pomembna zlasti za tiste otroke z MMC, ki ne hodijo.
Stoja omogoca pravilnejsi razvoj skeleta in boljso strukturo kosti. Za preprecevanje ali manjsanje
flektornih kontraktur v kolkih, kolenih in gleznjih je potrebno redno namescanje v stojki vsaj 2 uri na
dan. Ce je ob tem prisotna luksacija kolkov je potrebna natanéna presoja glede stoje. Ce je luksacija
obojestranska in simetri¢na, stoja in hoja nista problemati¢ni in sta dovoljeni. Ce gre za asimetri¢no
luksacijo in posledi¢no asimetricen polozaj medenice, lahko stoja in hoja slabsata polozaj kolka in
deviacijo hrbtenice. Postavljanje je potrebno dogovoriti z ortopedom. Ce je dovoljeno, poskusamo
najti ¢im bolj simetri¢en polozaj medenice in trupa s povisico na krajsi strani ter fiksacijskimi pasovi
in stranskimi poelotamu v podro¢ju trupa in medenice.

Otroci s $ibko kontrolo in asimetrijo trupa potrebujejo posebne stolcke, ki omogocajo namescanje
v sedecem polozaju in z dodatki zadrzujejo simetri¢no, pokon¢no sedenje. Dobra podpora trupu



omogoca boljso funkcijo rok, tako za hranjenje kot tudi za grafomotoriko.

Posebej prilagojen kolesa - tricikli omogocajo aktivno gibanje v prostor, vzpodbujajo aktivno kontrolo
trupa, izboljsujejo gibljivost v sklepih spodnjih udov in aktivho mo¢ misic nog. Voznja v $irsi prostor
krepi orientacijo v prostoru in presojo varnosti v okolju, kjer se otrok s kolesom giblje.

Vozicki in skuterji

Pri otrocih starih do 4 leta za transport uporabljamo transportne vozicke, s ¢vrstim sednim delom
in dodatki za kontrolo sedenja, ¢e so potrebni (telesne pelote, abdukcijska zagozda, pasovi, mizica).
Za samostojnej$o voznjo lahko uporabljajo nizek vozicek, ki ga otroci sami poganjajo preko koles,
na njega se povzpnejo sami s tal, nevarnosti padca z visine ni. Nekako od 3. ali 4. leta dalje otroke,
ki ne hodijo niti na srednje razdalje, opremimo z obicajnim vozickom na ro¢ni pogon. Tudi tu je
pomembno, da otrok v njem dobro poravnano sedi in da se sedni del ne ugreza. Nastavitev koles
in $irina vozi¢ka mora biti prilagojena tako, da se otrok lahko s pomocjo rok giblje v prostor. Kadar
so roke Sibke, sedenje slabse kontrolirano, delo z rokami pa dodatno slabsa simetrijo sedenja, otroku
omogocimo gibanje z vozickom na elektromotorni pogon. Pri tej opremi je potrebno dobro oceniti
tudi otrokove kognitivne sposobnosti za voznjo z elektri¢nim vozickom. Otroci, ki hodijo na kratke in
srednje razdalje s pripomocki in so zmozni voznje v §irsi prostor, lahko uporabljajo elektri¢ni skuter
za gibanje na vecje razdalje.

Posebnosti na podrocju kognitivnega razvoja in u¢nih sposobnosti, Solanje, prosti c¢as

Motnjo v razvoju nevralne cevi lahko spremljajo tudi razvojne spremembe v osrednjem Ziv¢evju (Arnold
Chiari malformacija, hidrocefaus, motnje giracije in mielizacije, agenezija corpus calosuma). Studije
kazejo, da ima pribliZzno ena cetrtina otrok z MMC tezave s pozornostjo. Testranja pogosto pokazejo
Sibkejse eksekutivne funkcije, ki pa ve¢inoma niso globalne. Sibkejsa prostorska predstavljivost je
vsaj do neke mere lahko povezana s tezavami na podrocju gibanja, opazajo pa Se Sibkejsi kratkoro¢ni
vizualni spomin, predstavljivost v virtualnem okolju, tezave pri mentalni rotaciji. Otroci v okviru $olskih
programov pogosto potrebujejo specialno pedagosko pomoc¢ in prilagoditve, ob tezji gibalni oviranosti
pa tudi pomocnika za premagovanje tezav na podrocju gibanja in prilagoditve pouka $porta (9).

Pri otrocih z MMC je potrebno razvijati dobro samopodobo in vkljucevanje v raznoliko strukturo
vrstnikov, s tem pa razvijati socialne vescine. Rekreacija in invalidski Sport, prilagojen otrokovim
zmoznostim, je dobra podlaga za kakovostno Zivljenje in pridobivanje splo$ne telesne zmogljivosti.

Zakljucek

Mielomeningokela (MMC) je najtezja oblika spine bifide, motnje v razvoju nevralne cevi. Je ena
najkompleksnej$ih okvar s katerimi se otroci rodijo in imajo moznost prezivetja (2). Od visine
okvare hrbtenjace je odvisna motnja gibanja in obcutenja, zapleti na misi¢no skeletnem sistemu in v
delovanju notranjih organov (se¢ni mehur, ¢revo). Poleg ostale skrbi za otroka z mielomeningokelo
je potrebno v zgodnjem obdobju zagotoviti podporo ¢im bolj normalnemu razvoju kljub nevroloski
okvari. Zaradi stevilnih kompleksnih tezav je v obravnavo vkljucenih ve¢ razli¢nih strokovnjakov.
Celostna rehabilitacija mora zagotoviti podporo gibalnemu razvoju in ¢im bolj samostojni skrbi zase,
zmanj$evati pogostost zapletov na misi¢no skeletnem sistemu ter zagotoviti opremo s pripomocki za
lazje gibanje in samostojnost. Otroka je potrebno podpreti pri vklju¢evanju med sovrstnike, zagotoviti
Solanje s sovrstniki glede na zmoznost in mu ponuditi kakovostno prezivljanje prostega casa.
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BOLEZNIUROTRAKTAPRIOTROCIHZMIELOMENINGOKELO: OBRAVNAVA
NEVROGENEGA MEHURJA IN ZAPLETOV

Anamarija Megli¢, Robert Kordi¢

Izvlecek

Najpostejsi vzrok nevrogene disfunkcije mehurja je spina bifida, prirojena nepravilnost hrbtenice in
hrbtenjace. Ugotovitev, ali gre za neusklajeno delovanje detruzorja in sfinktra ali normalno, popolno
izpraznjenje mehurjaob nizkem tlakuvmehurju, je pomembna ze ob rojstvu otrokaz mielomeningokelo.
Ob napredku nevrokirurskega in ortopedskega zdravljenja otrok z mielomeningokelo je zdravljenje
nevrogenega mehurja postalo klju¢nega pomena za izboljsanje kakovosti Zivljenja in pri¢akovane
zivljenjske dobe pri teh otrocih. Neoptimalno preprecevanje slabsanja stanja detruzorja in zunanjega
sfinktra negativno vpliva na funkcijo mehurja, ki v primeru nezdravljenja ne vodi le do inkontinence,
ampak povzroci sekundarno skodo in disfunkcijo tako zgornjih kot spodnjih secil. Standardna terapija
za otroke z hiperaktivnim detruzorjem ali neusklajenim delovanjem detruzorja in sfinktra je Cista
intermitentna kateterizacija v kombinaciji z antiholinergiki. V dolocenih primerih prihaja v postev
kirursko zdravljenje.

Uvod

Nevrogeni mehur z neusklajenim delovanjem (dissinergijo) detruzorja in sfinktra se lahko razvije kot
posledica prirojene ali pridobljene lezije na katerikoli nivoju v zZivénem sistemu, vklju¢no s cerebralno
skorjo, hrbtenjaco ali perifernim Zivénim sistemom. Pri otrocih z nevrogeno motnjo mehurja gre
najpogosteje za prirojene napake nevralne cevi, mielomeningokelo (MMK), lipomeningokelo,
sakralno agenezo ali okultne lezije, ki povzrocijo ukles¢eno hrbtenjaco. Ceprav je z etiologkega vidika
nevrogena motnja mehurja heterogena skupina, je zdravljenje podobno, ne glede na osnovni vzrok.
Ob napredku nevrokirurskega in ortopedskega zdravljenja otrok z MMK je zdravljenje nevrogenega
mehurja postalo klju¢nega pomena za izboljsanje kakovosti Zivljenja in pri¢akovane zivljenjske dobe
pri teh otrocih. Neoptimalno preprecevanje slabsanja stanja detruzorja in zunanjega sfinktra negativno
vpliva na funkcijo mehurja, ki v primeru nezdravljenja ne vodi le do inkontinence, ampak povzroci
sekundarno $kodo na zgornjih in spodnjih secilih (1,2).

Kljucna je zgodnja diagnoza in zgodnje ukrepanje. Dokazano je, da zgodnje ukrepanje takoj po rojstvu
prepreci sekundarne spremembe stene mehurja in posledi¢no okvaro ledvic in potencialno vpliva na
dolgoro¢no ohranitev ledvi¢ne funkcije (3).

Patogeneza nevrogene disfunkcije mehurja

Nevrogena disfunkcija mehurja je posledica prirojenih stanj, povezanih s specificnimi anatomskimi
nepravilnostmi in pridobljenih vzrokov, kot so tumorji hrbtenjace, infarkt v hrbtenjaci, travma ali
transverzni mielitis. Najpogostejsi vzrok nevrogene disfunkcije mehurja je spina bifida, prirojena
nepravilnost hrbtenice in hrbtenjace, ko je hrbtenjaca bolj ali manj izbocena iz prekinjenega
kostnega kanala. Z uporabo razlicnih diagnosti¢nih metod lahko odkrivamo tudi okultne in zaprte
spinalne disrafizme. Ostali prirojeni vzroki nevrogene disfunkcije mehurja v povezavi s hrbtenjaco
so: agenezija sakruma, vklescena hrbtenjaca z imperforiranim anusom, kloakalne malformacije.
Anomalije centralnega zivcnega sistema vkljucujejo spasti¢no diplegijo (cerebralno paralizo), bolj ali
manj izraZene motnje v razvoju in tezave z ucenjem (1).

Nevrogeni mehur se razvije zaradi nepravilnosti sakralnega ziv¢evija, ki kontrolira sposobnost mehurja
za polnjenje, skladiS¢enje in praznjenje urina.

Embriolosko se razvoj spinalnega kanala zakljuci z zapiranjem v smeri cefalo-kavdalno do 35. dneva
gestacije. Zaradi nepravilnosti rasti mezoderma nastane odprta lezija nad hrbtenjaco, ki je najpogosteje
vidna nalumbosakralnem podrocju. Posledicaizpostavljene hrbtenjace in Zivénih korenin z natezanjem
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hrbtenjace ob rasti ploda je nepravilno oziv¢enje spodnjega se¢nega trakta in spodnjih okoncin (1).
ODb socasni obstrukciji akvedukta do cetrtega ventrikla (malformacija Chiari) z mozno herniacijo
mozganskega debla in prizadetostjo sredisca za usklajevanje mikcije (pontini mezencefali¢ni center)
nastane dodatna okvara ze sicer prizadetih ziv¢nih poti.

Ugotovitev, ali gre za neusklajeno delovanje detruzorja in sfinktra ali normalno, popolno izpraznjenje
mehurja ob nizkem tlaku v mehurju, je pomembna ze ob rojstvu otroka z MMK. Zvi$an tlak v
mehurju, oviran iztok urina z zaostajanjem do votlega sistema ledvic, s prisotnim vezikoureternim
refluksom ali brez njega, povzroci okvaro zgornjih secil pri ve¢ kot 60% otrok z MMK, tudi ¢e ne
prebolevajo simptomatskih okuzb. Zato je v teh primerih potrebno ¢im prej razbremeniti mehur,
uvesti antiholinergi¢na zdravila in ¢iste intermitentne kateterizacije (2).

Bolnike z nepravilno inervacijo misice detruzorja in zunanjega sfinktra lahko razdelimo v skupino
z visokim in v skupino z nizkim tveganjem za sekundarno poskodbo mehurja, ki temelji na tlaku
v mehurju (intravezialnem tlaku). Ko tlak detruzorja (polnjenja) preseze 40 cm H2O, se hitrost
glomerularne filtracije zmanjsa in se iztok iz ledvi¢nih kaliksov , pielona in ureterjev upocasni, kar
vodi do obstruktivne hidronefroze in / ali vezikoureternega refluksa. Tudi v odsotnosti refleksa ali
dilatacije pielonov lahko visok intravezikalni tlak zmanjsa izlocanje urina iz se¢evodov v mehur.
Vsak patofizioloski proces, ki povzroci bodisi obc¢asno ali stalno zvisanje tlaka mehurja nad 40 cm
H20, ogroza funkcijo zgornjih secil do kon¢ne ledvi¢ne odpovedi. Obc¢asno povisanje tlaka v mehurju
lahko nastane zaradi hipertonije detruzorja, hiperrefleksije ali obojega. Hiperrefleksija lahko povzroci
obcasno zvisanje tlaka v mehurju, $e posebej, ¢e zunanji sfinkter deluje refleksivno in se skrci, namesto
da bi se sprostil (neusklajeno delovanje, dissinergija detruzorja in sfinktra).

Hiperrefleksija s tlakom veéjim od 40 cm H2O, lahko v daljfem casovnem obdobju povzroci
dekompenzacijo detruzorja (arefleksija zaradi odpovedi misice) ali hipertrofijo detruzorja s posledi¢no
tvorbo divertiklov. Tovrstno patofiziolosko dogajanje vpliva na elasti¢ne lastnosti mehurja, s posledi¢no
mehansko obstrukcijo ureterovezikalnega spoja.

Stalno zvisanje tlaka v mehurju nad 40 cm H2O se lahko pojavi zaradi hipertoni¢nega detruzorja ali
hipertrofi¢cnega mehurja majhne kapacitete, nastalega ob otezenem odtoku urina iz mehurja. Otezen
odtok urina iz mehurja povzroci dissinergija detruzorja in sfinktra ali fibroza zunanjega uretralnega
sfinktra, nastala kot posledica delne ali popolna denervacije. Otezen odtok urina iz mehurja privede do
epizod povi$anja tlaka v mehurju, kar prispeva k dekompenzaciji detruzorja ali hipertrofiji. Nenazadnje
ponavljajoce okuzbe secil, povezane z zaostanki urina v mehurju lahko poslabsajo poskodbo stene
mehurja skozi procese vnetja in fibroze. Skupaj z visokim tlakom v mehurju in / ali vezikoureteralnim
refluksom se bodo okuzbe spodnjih secil razsirile v zgornja in povzrocile nepopravljive poskodbe
ledvic (4).

Diagnostika

Potrebna diagnostika Ze pri novorojencku vkljucuje ultrazvoéni (UZ) pregled secil, dolocanje
zaostankov urina v mehurju po mikciji ali spontanem iztekanju urina iz mehurja, opredelitev ledvi¢ne
funkcije z doloc¢itvijo nivoja dusi¢nih retentov v serumu in urodinamsko preiskavo z elektromiografijo.
Incidenca vezikoureternega refluksa ob funkcijski oviri iztoka iz mehurja znasa do 50% (1,2), zato
je potrebno opraviti tudi cistogram. Pri vseh novorojenckih z MMK, pri katerih z UZ preiskavo
ugotovimo nepravilnosti secil ze ob rojstvu gre za funkcionalno ovirano praznjenje mehurja, ki je
povzrocilo spremembe secil Ze intrauterino .

Ultrazvoc¢ni (UZ) pregled_secil z oceno zaostalega volumna urina po mikciji je slikovna preiskava
prvega izbora. UZ preiskava je neinvazivna in poda veliko informacij o morfologiji in funkciji se¢nega
mehurja in zgornjega urinarnega trakta. Opraviti ga moramo pri vseh otrocih z MMK ¢im prej po
rojstvu, nato pa UZ stanje redno slediti.

UZ se¢nega mehurja ima velik pomen. Debelina stene se¢nega mehurja odraza elasticnost stene in
obremenitev secnega mehurja. Normalna vrednost debeline stene mehurja znasa ne ve¢ kot 3 mm
pri polnem in 5 mm pri praznem se¢nem mehurju . Pomembno je izmeriti tudi volumenski indeks



se¢nega mehurja (BVI), volumen zaostalega urina po mikciji in izra¢unati u¢inkovitost praznjenja
se¢nega mehurja .

Glede na bliznjo anatomsko in funkcionalno povezavo med spodnjim gastrointestinalnim traktom in
mehurjem, je kljucen tudi pregled rektuma, predvsem premer rektuma ob ugotovljeni obstipaciji (5).
S pregledom zgornjega urinarnega trakta iS¢emo morebitne posledice, dilatacijo votlega sistema in
spremembe ledvi¢nega parenhima.

Mikcijski rentgenski cistouretrogram (MCUG) je invazivna slikovna preiskava, ki je povezana z
vstavljanjem urinskega katetra in ionizirajo¢im sevanjem. Pri otrocih z MMK se za preiskavo odlo¢amo
zaradi natan¢nega prikaza oblike mehurja in vratu mehurja. Z MCUGom ocenimo polnjenje se¢nega
mehurja, nepravilno steno mehurja, ki nakazuje prekomerne kontrakcije detruzorja, obliko in velikost
mehurja, prisotnost divertiklov, pa tudi posredne znake nepravilne mikcije s pomembnim zaostankom
urina po izpraznjenju mehurja. Preiskava prikaze tudi znake kroni¢ne obstrukcije. Prikaz se¢nice med
mikcijo je zelo pomemben za izkljucitev obstrukcije v spodnjem urinarnem traktu. Pomembno je tudi
izklju¢iti VUR (5-7). Ultrazvo¢na mikcijska cistografija ima pri teh bolnikih kot zacetna preiskava
manjso vlogo, uporabna je za sledenje vezikoureternega refluksa.

Rentgenski posnetek hrbtenice opravimo za prikaz anomalij vretenc ob sumljivi klini¢ni sliki. Pri
dojenckih za prikaz ukles¢ene hrbtenjace uspesno opravimo le UZ pregled krizni¢nega dela hrbtenjace.
Magnetno resonanco (MR) lumbosakralne hrbtenice opravimo pri bolnikih s sumom na nevrolosko
motnjo, z nevrolosko-ortopedskimi tezavami in kompleksnimi deformacijami skeleta na rentgenskem
posnetku (8). MR urografija se opravi pri otrocih z urinsko inkontinenco in sumom na anatomsko
patologijo (ektopi¢ni secevod, urogenitalni sinus, anorektalna anomalija) (9).

Urodinamska preiskava z elektromiografijo (EMG) zunanjega uretralnega sfinktra je pri otroku z
MMK nujna. Opravimo jo takoj po rojstvu in nato preiskavo redno ponavljamo. Urgenca uriniranja
sovpada s kontrakcijami detruzorja zgodaj v fazi polnjenja. Pri nepravilni (disfunkcionalni) mikciji
z urodinamsko preiskavo potrdimo nezmoznost koordiniranja aktivnosti detruzorja in misic
medeni¢nega dna v fazi praznjenja. Ob kontrakciji detruzorja ob mikciji zaznamo moc¢ne kontrakcije
misic medeni¢nega dna.

Urodinamska preiskava z elektromiografijo je sestavljena iz ve¢ delov. Glede na znacilnosti posameznih
potencialov motornih enot v mirovanju, ob razli¢nih sakralnih refleksih (npr. bulbocavernosus,
anocutaneous, Valsalva in Credéjev manever), polnjenju in praznjenju mehurja, dolo¢imo nevrolosko
okvaro. Izmerimo maksimalni polnitveni volumen in ob polnjenju merimo tlak v mehurju.
Detruzorska prekomerna aktivnost je opredeljena kot katerikoli kratkotrajni porast tlaka > 15 cm
H20 od izhodisca.

V tujini izvajajo videourodinamsko preiskavo, ko soc¢asno z uporabo razredcenega kontrastnega
sredstva prikazejo steno in vrat mehurja ali ugotovijo prisotnost vezikoureternega refluksa.

Na koncu urodinamske preiskave, ko otrok urinira ali mu urin sponatno izteka, izmerimo tlak v
mehurju med uriniranjem.

Izvid je normalen, Ce gre za mehur s primerno kapaciteto in normalnim tlakom, brez prekomerne
aktivnosti, normalno delovanje sfinktra tudi ob sakralnih refleksih, pove¢ano aktivnost sfinktra med
polnjenjem in relaksacijo sfinktra med praznjenjem. V kolikor gre za lezijo zgornjega motori¢nega
nevrona ugotovimo prekomerno aktivnost detruzorja in / ali hiperaktivni odgovor na sakralne reflekse
in / ali nezmoznost relaksacije sfinktra ob relaksaciji detrusorja med uriniranjem ali spontanim
iztekanjem iz mehurja. Ob okvari spodnjega nevrona ni kontrakcij detruzorja in / ali gre za denervacijo
sfinktra, delno ali popolno, z znacilnimi spremembami EMG, brez aktivnosti, z malo ali ni¢ odziva
sfinktra na sakralne reflekse, polnjenje ali praznjenje mehurja (10).

Zdravljenje

Za primerno obravnavo otrok z nevrogeno disfunkcijo mehurja je potrebna standardna terapija
in specificni ukrepi. Uroterapija, organizirana kot trening mehurja ali “Sola lulanja” za skupine
otrok, z individualno prilagojenim vnosom tekocin in urnikom uriniranja, ucenje relaksacije misic
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medeni¢nega dna, navodila za pravilen polozaj med uriniranjem in priporocila za ureditev odvajanja
blata (13,14) prihaja v postev le pri tistih redkih otrocih z MMK, ki nimajo tipi¢ne nevrogene okvare
mehurja.

Temelj optimalnega zdravljenja nevrogenega mehurja je zgodnje prepoznavanje in uvedba proaktivne
terapije. Za dolgoro¢no ugodno prognozo bolnikov je pomembno, da se zdravljenje za¢ne preden
nastanejo nepopravljive skodljive posledice na mehurju in zgornjih se¢ilih (15,16). Ze od prvega leta
zivljenja je potrebno poskusati zagotoviti nizkotla¢ni rezervoar s popolnim in varnim praznjenjem
mehurja. Standardna terapija za otroke z hiperaktivhim detruzorjem ali neusklajenim delovanjem
detruzorja in sfinktra je ¢ista intermitentna kateterizacija (Clean Intermitent Catheterisation, CIC) oz.
samokateterizacija v kombinaciji z antiholinergiki (npr. oksibutininom) (1,2).

Cista intermitentna kateterizacija mehurja

CIC omogoca popolno praznjenje mehurja in tako preprecuje tveganje za okuzbo ob zaostanku urinav
mehurju, v primeru visokotla¢nega mehurja pa omogoci izpraznjenje pred pojavom spontanega iztoka
urina zaradi visokega tlaka. Oksibutinin, gladko misi¢ni relaksant, se uporablja za izbolj$anje dinamike
mehurja z zmanjSevanjem detruzorjeve hipertoni¢nosti in hiperrefleksije, odpravlja neinhibirane
kontrakcije detruzorja (in s tem uhajanje urina), preprecuje praznjenje mehurja ob visokem tlaku v
mehurju.

Brez ustreznega zdravljenja se lahko ob okuzbah se¢il in povisanem tlaku v mehurju s sekundarnimi
spremembami v steni mehurja pojavi poslabsanje funkcije ledvic v treh letih pri do 58% bolnikov. Pri
tretjini otrok z motenim odtokom urina iz zgornjih secil se to zgodi Ze v prvem letu Zivljenja (1).
Samokateterizacije se lahko uspesno priucijo deklice in decki, ki so motivirani in potrebno spretni,
stari ve¢inoma vsaj Sest let. Potrebna pogostost kateterizacije je odvisna od ve¢ dejavnikov: vnosa
tekocine, kapacitete mehurja in tlaka polnjenja / praznjenja mehurja. V praksi je pri otrocih
priporocljivao kateterizacija vsaj petkrat dnevno. Tveganje za okuzbe je nizko, v kolikor je dosezeno
popolno izpraznjenje mehurja (17-19). V izogib poskodbam sec¢nice, brazgotinjenju in posledi¢nim
strukturam v otroski dobi priporo¢amo uporabo katetrov s hidrofilno oblogo. Ti ob stiku z vodo
postanejo popolnoma gladki v celotni dolzini. V Sloveniji so dostopni kot medicinsko tehni¢ni
pripomocek na narocilnico, brez doplacila in v neomejenem dnevnem $tevilu. Na trziscu so na voljo
razli¢no dolgi in razlicnih premerov (za decke, deklice, odrasle moske in odrasle zenske).

Farmakolosko zdravljenje: antiholinergiki

Od razpolozljivih antiholinergi¢nih sredstev je v svetu najpogosteje uporabljan oksibutinin
hidroklorid in je varen tudi pri novorojenckih in dojenckih [33]. Oksibutinin je terciarni amin z
dobro dokumentiranim terapevtskim uc¢inkom na hiperaktivnost detrusorja, njegova ucinkovitost
pa pripisuje kombinaciji antiholinergicnega (antagonizma M3-selektivnega receptorja receptorja),
antispazmodicnega, lokalnega anestetika in aktivnosti blokiranja kalcijevih kanalov. Ve¢ studij je
pokazalo njegovo ucinkovitost pri zmanjsevanju tlaka polnjenja, povecanju kapacitete nevrogenega
secnega mehurja in ohranjanju ledvi¢ne funkcije (1,2). Obicajni odmerek peroralnega oksibutinina
je 0,1-0,2 mg / kg trikrat dnevno. Pri otrocih z nezadostnim odgovorom ali izrazitimi sistemskimi
nezelenimi ucinki oralno zauzitega oksibutinina prihaja v postev intravezikalna instilacija oksibutinina
v enakih odmerkih, ki jih lahko pove¢amo celo do 0,9 mg / kg na dan (2, 20). Drugi najpogosteje, pri
vecjih otrocih uporabljani antiholinergik, ki je na voljo pri nas je tolteridin (21).

Drugi nacini zdravljenja

Credéjev manever ni priporocljiv za praznjenje mehurja pri otrocih s spino bifido, $e posebej, ce
je uretralni sfinkter delno ali popolnoma inerviran. Vsako zvi$anje pritiska v trebuhu s Credéjevim
manevrom povzro¢i refleksno povecanje aktivnosti uretralnega sfinktra, kar ima za posledico
«visok tlak v mirovanju». To je lahko posebno $kodljivo pri otrocih z zmerno ali visoko stopnjo
vezikoureternega refluksa.



Dandanes so na voljo tudi nekatere nove oblike zdravljenja, nevromodulacija, kot je presakralna
transkutana elektri¢na stimulacija in perkutana stimulacija tibialnega zivca (22). Dodatno se dandanes
ze ponekod uporablja uroterapija z vedenjsko-nevrolosko povratno zanko z uporabo animacij,
prilagojenim otrokom, ki je v dolo¢enih primerih zelo uspesna (23).

Kirursko zdravljenje

Namen kirurs$kega zdravljenja nevrogenega mehurja pri otrocih z mielomeningokelo (MMK) je
vzpostaviti nizkotlacen rezervoar urina, kontinenco in po moznosti spontano mikcijo. Se¢ni mehur
mora imeti zadostno kapaciteto in visoko podajnost, uretralni sfinkter pa dobro funkcijo v fazi
shranjevanja urina. V fazi praznjenja pa je ob kompetentnem detruzorju potrebno zagotoviti nemoten
odtok urina. Zavedati se je potrebno, da je se¢ni mehur najboljsi urinski rezervoar, se¢nica najboljsa
pot za izhod urina, uretralni sfinkter pa najboljsi kontrolni mehanizem (24). Neusklajeno delovanje
detruzorja in sfinktra med mikcijo in posledi¢no visoki tlaki v secnem mehurju ogrozajo zgornja
secila in lahko vodijo v kon¢no ledvi¢no odpoved.

Kirursko zdravljenje je individualno, odvisno od stanja se¢nika in sfinktra. Pomembna je natanc¢na
diagnosti¢na obdelava bolnikov. Se¢nik je lahko prekomerno aktiven z nizko kapaciteto in podajnostjo
ali pa neaktiven, brez kontrakcij (zastajanje urina). Izhod (secnica in sfinkter) je lahko prekomerno
aktiven (funkcionalna obstrukcija) ali pa paraliziran, brez upora (inkontinenca). Mozne so razli¢ne
kombinacije okvar na obeh nivojih. Hkrati pa je zdravljenje stopenjsko. Sprva se posluzujemo manj
invazivnih metod, e te ne zadosc¢ajo opravimo kompleksnejse posege. Ti pa imajo posledi¢no tudi ve¢
komplikacij.

Injiciranja botulinskega toksina v detruzor se posluzujemo pri nevrogenem mehurju, ki je refraktaren
na antiholinergike. Pri 65-87% bolnikov dosezemo kontinenco (25), zmanjsa se tlak v detruzorju
in poveca podajnost se¢nika. Doza je 10enot/kg, najvecja skupna 200 enot. Postopek je potrebno
ponavljati in je varen. Najpogostejsi zaplet je okuzba secil in zastanek urina.

Z augmentacijo secnega mehurja Zelimo povecati kapaciteto in podajnost urinskega rezervoarja.
Mozna je avtoaugmentacija, ko z miotomijo detruzorja ustvarimo divertikel mehurja. Ce je sfinkter
dobro delujo¢, uretra pa prehodna za kateterizacijo, se posluzujemo enostavne augmentacije secnika
najveckrat z uporabo ileuma ali cekuma. Najpogostejsi zapleti so okuzbe secil, kamni v se¢niku
(¢revesna sluznica izlo¢a mukus). Mozne so tudi elektrolitske motnje in pojav metabolne acidoze.
Spontana mikcija po augmentaciji ni mogoca, ob ohranjeni uretri je potrebna trajna kateterizacija.
Se vec zapletov je kadar za povecanje se¢nega mehurja uporabimo druge dele gastrointestinalnega
trakta (GIT), npr. Zelodec (hematurija-disurija sindrom). Segment GIT, ki je vkljucen v secila, je
podvrzen tudi pogostejsi maligni alteraciji. Riziko naras¢a s casom od posega. Potrebne so redne letne
cistoskopske kontrole (24).

Posegi na izhodu iz mehurja pogosto spremljajo augmentacijske posege pri bolnikih z MMK. V
primeru inkontinence lahko razli¢ni posegi povecajo upor, mnogi pa zal hkrati otezujejo kateterizacijo.
Sem pri$tevamo razna polnila (npr. derivati hialuronske kisline, goveji kolagen,...), fascialne slinge,
umetne sfinktre. Slednji se lahko vgradijo tudi pri otrocih in tako dosezemo 85% stopnjo kontinence.
V vec kot 30% pride do mehanske okvare in v 15% do kirurskih komplikacij (26).

Pri bolnikih s prekomerno aktivnim sfinktrom pa se lahko uporablja ( pri otrocih redkeje) botulinski
toksin ali pa napravi sfinkterotomija-prerezanje sfinktra (posledi¢na inkontinenca).

Kontinentna stoma (Mitrofanoff, Monti) je na mestu, ko predhodni posegi izhoda se¢nika niso uspesni
ali transuretralna kateterizacija ni mozna. Posebno hvalezna je pri bolnikih z MMK na vozicku, ki
tezko izvajajo transuretralno kateterizacijo. Stoma iz segmenta slepega Crevesja ali ileuma se vgradi
med se¢ni mehur in trebusno steno, lahko v predelu popka. Ta kanal se lazje uporabi za kateterizacijo.
V lumnu stome je tlak 2 do 3 krat viji kot v secniku, zato je kontinenca ohranjena v 90-100% (27).
Vrat se¢nika se ob posegu lahko zapre. Med zapleti prednjaci striktura kanala.

Odstranitev se¢nika in njegova nadomestitev z delom GIT se pri otrocih redko izvaja.

Ostale kirurske metode na secilih pri zdravljenju otrok z nevrogenim mehurjem so eksperimentalne.
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V fazi laboratorijskih eksperimentov je izdelava umetnega secnega mehurja.

Zakljucek

Ceprav je z etioloskega vidika nevrogena motnja mehurja heterogena skupina, je zdravljenje podobno,
ne glede na osnovni vzrok.

Klju¢na je zgodnja diagnoza in zgodnje ukrepanje. Dokazano je, da zgodnje ukrepanje takoj po rojstvu
prepreci sekundarne spremembe stene mehurja in posledi¢no okvaro ledvic in potencialno vpliva
na dolgoro¢no ohranitev ledvi¢ne funkcije. Med preiskavami je najbolj pomembna urodinamska
preiskava, s katero opredelimo stopnjo in vrsto nevrogene okvare secil. Zdravljenje je lahko razli¢no,
vendar je pri tipicni okvari $e vedno standardno: kateterizacije mehurja in antiholinergiki s katerimi
poskusimo prepreciti posledice visokega tlaka v mehurju in zagotoviti mehur kot nizkotla¢ni rezervoar
s primerno popolnim praznjenjem. Za ugodno prognozo je pomembno poleg zgodnjega zacetka
zdravljenja tudi dobro sodelovanje bolnika.
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Povzetek

Prispevek opisuje obravnavo nevrogenega Crevesa pri otrocih z mielomeningokelo. Opise klju¢na
nacela diagnostike s poudarkom na (hetero)anamnezi in telesnem pregledu. Klju¢na preiskava

je anorektalna manometrija. Opisan je princip stopenjskega zdravljenja, ki je na prvi stopnji

enak tistemu pri funkcionalnem zaprtju. Pri neuspehu so pri nekaterih bolnikih mozna specifi¢na
zdravljenja, kot npr. apendikostomija po Malonu. Navedena pa so tudi razlicna druga zdravljenja,
ki pa potrebujejo Se ovrednotenje v okviru raziskav. Bolniki z nevrogenim ¢revesom zaradi
mielomeningokele potrebujejo celostno multidisciplinarno obravnavo v specializiranih centrih.

Uvod

7 izrazom nevrogeno Crevo (angl. neurogenic bowel ali neurogenic bowel dysfunction) oznacujemo
tezave pri odvajanju blata zaradi nevroloskih bolezni ali okvar: npr. pri mielomeningokeli, po
poskodbi hrbtenjace, pri multipli sklerozi in drugih (1). Glavni znaki so zaprtje, uhajanje blata ali
tezave pri praznjenju blata normalne konzistence iz ¢revesa. Bolniki z mielomeningokelo imajo
pogosto paralizo in motnjo senzorike pod mestom okvare, kar prizadene poleg delovanja ¢revesa
tudi delovanje seCnega mehurja (2).

Problemi z odvajanjem blata so pogosti pri bolnikih z mielomeningokelo. V raziskavi 208 danskih
otrok (3), od katerih jih je (ali njihovih starSev) 60% izpolnilo anketo, jih je 68% imelo teZzave z
odvajanjem blata. Oseminstirideset odstotkov Solskih otrok (starih 6 do 10 let) je nosilo plenice
zaradi inkontinence blata, v starostni skupini 11 do 18 let jih je uporabljalo plenice Se vedno 38%.
Pri 24% je odvajanje blata trajalo po ve¢ kot 30 min na odvajanje.

Nevrogeno ¢revo pomembno vpliva za kakovost zivljenja bolnika, zato se ti bolniki pogosteje
izogibajo druZbe in se ve¢ zadrzujejo v domadem okolju (1, 2). Ceprav se inkontinenca za blato

s starostjo nekoliko zmanjSa (mesec¢no uhajanje blata z 59% na 38% in dnevno z 11% na 5%), pa
ostaja delez otrok, pri katerih to vpliva na druZenje enak (46%), saj se s starostjo poveca socialna
nesprejemljivost uhajanja blata (4).

Ker je strokovno srecanje, katerega del je tudi pricujoci prispevek, namenjeno obravnavi otrok z
mielomeningokelo, se bom v nadaljevanju ¢lanka omejil na nevrogeno ¢revo pri tej patologiji.
Cilji zdravljenja tezav s ¢revesjem pri otrocih z mielomeningokelo so zdravljenje inkontinence blata
in skrb za izboljSanje kakovosti Zivljenja pacientov z razli¢nimi sredstvi, saj popolna odprava tega
problema z dostopnimi metodami zaenkrat ni mogoca, ter zdravljenje zaprtja, kadar je to prisotno (2).

Patofiziologija

Simptomi nevrogenega Crevesa so odvisni od mesta okvare zZiv¢éevja. Pri mielomeningokeli, ki

je najveckrat prisotna v lumbalnem predelu, je okvara pogosteje v podro¢ju conus medullaris ali
caude equine; okvarjen je spodnji motori¢ni nevron (okvara parasimpatikusa). Stena kolorektalnega
dela debelega Crevesa je hipotoni¢na, zadnji¢ni sfinkter je ohlapen. Vodilni znak je inkontinenca za
blato (1). Zaradi rasti in dodatne okvare ziv€evja hrbtenjace se lahko nevrogeno ¢revo pri otrocih z
mielomeningokelo v najstniSkem obdobju poslabsa (angl. tethered cord syndrome) (4).

Ce je okvara nad podro&jem conus medullaris, gre za okvaro zgornjega motoriénega nevrona,

ki povzroc¢i hipertoni¢no ¢revo. To se kaze kot zvecan tonus stene debelega crevesa, miSic
medenicnega dna, in zadnjicnega sfinktra. Segmentna peristaltika je bolj aktivna, propulzivna pa
manj. Vodilni znak je zaprtje. Trdovratno nezdravljeno zaprtje lahko privede do uhajanja blata -
enkopreze (1).



Diagnostika

Anamneza in telesni pregled

Glavni namen (hetero) anamneze in telesnega pregleda v sklopu gastroenteroloSke obravnave otroka
z mielomeningokelo je ugotoviti glavno tezavo, ki jo ima pacient s ¢revesom, predvsem lociti
enkoprezo od inkontinence blata. Enkopreza je posledica zaprtja in iztekanja mehkejSega blata med
trdim ¢epom blata in zaradi zaprtja razSirjeno ¢revesno steno. Pri telesnem pregledu smo pozorni

na morebitna skibala (trdo blato, ki se tipa skozi trebuSno steno v poteku ¢revesa). Dokon¢no pa
razreSi dilemo rektalni pregled. Pri enkoprezi je okolica zadnjicne odprtine umazana z blatom,

tonus zadnji¢nega sfinktra je praviloma znizan, kmalu po vstopu v ampulo danke pa zatipamo trdo
kepo blata. Pri inkontinenci blata zaradi atoni¢nega zadnji¢nega sfinktra pa je podobno okolica
zadnji¢ne odprtine umazana z blatom, sfinkter nima tonusa (lahko deluje sprva skrcen, a ga s prstom
brez upora zlahka razsirimo, po pregledu ostane Strlece odprt), v ampuli danke pa je praviloma le
mehko do srednje-trdo blato (4).

Preiskave

Od preiskav za oceno fiziolosko oceno delovanja anorektalnega obmocja uporabljamo anorektalno

manometrijo za merjenje (4):

* osnovnega tlaka in tlaka pri iztiskanju blata,

» senzibilitete danke pri razlicnih volumnih balonc¢kov (prvo obcutenje, tiS€anje na blato, prag
bolecine),

» rektoanalnega inhibitornega refleksa.

Zdravljenje

Predlagani nacini zdravljenja temeljijo na klini¢nih izku$njah in manjsih serijah bolnikov.

Koristno bi bilo opraviti kontrolirane raziskave, s katerimi bi posamezne vrste zdravljenja bolje
ovrednotili. Predvsem kirurski nacini zdravljenja so odvisni tudi od starosti in zrelosti bolnika, saj
se mora za nekatere nacine zdravljenja odlociti sam. Vecina centrov zdravi stopenjsko in zacne s
konservativnimi nacini ter nadaljuje s kirurSkimi, ¢e zacetna zdravljenja niso uspesna (4). Najboljse
uspehe dosegajo centri z multidisciplinarno obravnavo bolnikov (5).

Zacetno konservativno zdravljenje

Prva stopnja zdravljenja je enaka kot pri zdravljenju funkcionalnega zaprtja. S spremembami
prehrane in zivljenjskega sloga (kolikor dopusc¢ajo druge okolis¢ine) Zelimo spodbuditi odvajanje
blata. Pogosto morajo bolniki jemati odvajala (priporo¢amo predvsem ozmotska kot sta npr.
laktuloza ali polietilenglikol). Svetujemo vsakodneven poskus odvajanja ob dolo¢enem casu,
praviloma po enem vecjih obrokov, ki spodbudi peristaltiko in sprozi spontano odvajanje. Prva
stopnja zdravljenja je zaradi razli¢nih posebnosti pri bolnikih z nevrogenim ¢revesom zaradi
mielomeningokele redko uspeSna (motena senzibiliteta zadnjika, pogosto gibalna oviranost) (4).
Naslednja stopnja je stimulacija zadnjika s prstom, ki pogosto povzroci kréenje danke in iztis blata.
Ce to ne zadostuje, priporo¢amo aplikacijo sve¢k (npr. glicerinske svecke) ali pa mini klizme (4).
Konservativno zdravljenje je pogosto uspesno, pribl. 20% pa jih potrebuje dodatno zdravljenje, ki je
opisano v nadaljevanju (4).

Zdravljenja z izpiranjem ¢revesa

Crevo lahko izpiramo skozi zadnjik (transanalno) ali antegradno skozi apendikostomijo po Malonu.
Pri transanalnem izpiranju gre za klistiranje kon¢nega dela debelega ¢revesa. Po katetru

se vbrizga v debelo ¢revo 250 do 4000 ml navadne vode (pri moznosti elektrolitnih moten;j
priporocamo raje fizioloSko raztopino). Po odstranitvi katetra se v idealnih razmerah izprazni in
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izCisti ¢revo od vrani¢nega zavoja debelega ¢revesa do zadnjika. Ena od prednosti tega zdravljenja
je preprecevanje zaprtja. To vrsto klistiranja se obi¢ajno izvajana 1 do 2 dni (4).

Apendikostomija po Malonu je poseg, pri katerem si Zelimo, da je bolnik dovol; star, zrel in

da razume svoje zdravstveno stanje za samostojno odlocitev glede posega. Pri apendikostomiji

Sivi zacelijo, si bolnik praviloma dnevno vstavlja cevko skozi apendikostomo v zacetek debelega
Crevesa in ga s tem izprazni (6). Gre za najuspesnejsSe dolgorocno zdravljenje nevrogenega Crevesa,
ki je bilo v danski raziskavi uspesno pri 74% bolnikov (7).

Trening s povratno zanko

Trening misic medeni¢nega dna s povratno zanko (angl. biofeedback) ima vlogo pri doloCenih
bolnikih glede na izvid anorektalne manometrije. Raziskave niso potrdile dolgoro¢nejSega
koristnega ucinka. Kandidati za trening misic medeni¢nega dna s povratno zanko so bolniki z
blago do zmerno okvaro, ki imajo ohranjeno senzibiliteto, so visoko motivirani ter dovolj stari in
psiholosko razviti, da pri treningu sodelujejo (8).

Nevrostimulacija

Nacinov nevrostimulacije je vec, za nobenega pa ni dovolj dokazov, da je tako uspeSen, da bi ga
priporocali vsem bolnikom z mielomeningokelo, ki z drugimi nac¢ini ne uspejo izboljsati odvajanja
in uhajanja blata. Spodaj navedene in druge opisane nacine elektrostimulacije je smiselno izvajati le
v sklopu raziskav in tako ugotoviti, katere so najbolj u¢inkovite (9).

Vrste nevrostimulacije so (9):

* Drazenje sprednjih kriznih korenin (angl. sacral anterior root stimulation): elektrodo se vstavi
operativno. Zadnje krizne zivéne korenine nevrokirurg prereze. S kablom preko podkoznega
kanala je povezan prozilec elektricnih impulzov. Bolnik jih prozi preko brezzi¢nega daljinskega
upravljalnika. Poleg sprozenja uriniranja, sprozi tovrstna elektrostimulacija tudi peristaltiko
distalnega kolona, zmanjSa Cas prehoda blata in poveca Stevilo odvajanj blata.

» Drazenje kriznega zivca (angl. sacral nerve stimulation): se uporablja bolj za trdovratno
idiopatsko inkontinenco blata. Pri bolnikih z mielomeningokelo Se ni preizkuSeno. S tem
nacinom elektrostimulacije, pri katerem je elektroda namescena skozi foramen kriznice,
zmanjSamo Stevilo nehotenih peristalti¢nih valov ¢revesa. Zato se izbolj$a kontinenca za blato.

* Neinvazivni nacini drazenje zivcev: njihova prednost je, da ni potrebna kirurska vstavitev.
Natancen opis presega obseg tega ¢lanka. Nacini so opisani v dostopni literaturi (9).

Kolostomija

Ce nobeno od zgoraj opisanih zdravljenj ni dovolj uspesno, je ena od resitev kolostomija, ko se
debelo ¢revo izpelje in prisije na trebusno steno. Nad kolostomo se prilepi vrecka, ki jo bolnik sam
prazni. Kolostomija skrajsa Cas, ki je drugace povezan z odvajanjem blata, poveca neodvisnost,
olajsa socialne stike in izboljSa kakovost zivljenja. Po drugi strani pa gre za vecjo operacijo, ki

je pri nevroloskih bolnikih povezana z ve¢ zapleti. Zaradi trdega blata in zmanj$ane ali odsotne
peristaltike se lahko pojavljajo tezave pri praznjenju kolostome (4).

Zakljuéki

Zdravljenje nevrogenega crevesa pri otrocih z mielomeningokelo je kompleksno in zahteva

najprej poglobljeno opredelitev problema z natan¢no anamnezo, heteroanamnezo in usmerjenimi
subspecialnimi preiskavami. Zacetne stopnje zdravljenja so enostavne in Siroko dostopne. Specifi¢ni
nacini zdravljenja pa so dostopni predvsem v centrih, ki se s tovrstno patologijo celostno ukvarjajo.
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Endokrine motenje pri otrocih z mielomeningokelo (MMK) so zlasti povezane s hidrocefalusom, saj
je zvisan intrakranialni pritisk (IKP) ne glede na etiologijo poglavitni dejavnik za nastanek nevero-
sekretorne disfunkcije. Manj pogosto so vzrok pridruzene anomalije centralnega ziv¢evja. Najpogosteje
se srecamo s pomanjkanjem rastnega hormona (RH) in centralno prezgodnjo puberteto (CPP). Od
ostalih endokrinih motenj je opisana e vecja pogostost centralne hipotiroze, hiperprolaktinemije in
diabetesa insipidusa. Med drugim se zlasti pri deklicah pogosto srecamo z debelostjo, ki je najverjetneje
povezana z zgodnejsim pubertetnim razvojem, pri 15% deckov pa je prisoten kriptorhidizem. Zaradi
imobilnosti imajo otroci z MMK vecje tveganje za zlome zaradi sekundarne osteoporoze, ki je odvisna
predvsem od stopnje nevroloske okvare.

Kar 30% otrok z MMK in pridruzenim hidrocefalusom ima telesno visino pod 5.p in upocasnjeno
rast. Tako je povprecna visina odraslih zensk MMK 142 cm in moskih 152 cm. K nizKi rasti prispevata
predvsem nevralna prizadetost spodnjih okon¢in in znizana sedna visina zaradi deformacij hrbtenice.
Razpon rok, ki je pri vecini odraslih z MMK prav tako pod 50. p pa kaze, da na nizko rast vplivajo tudi
endokrini dejavniki. Tako je bilo pri 11% otrok z MMK in nizko rastjo ugotovljeno neustrezno izlo¢anje
RH, ki se kaze tako z zmanjsano frekvenco kot tudi amplitudo pulzov izlo¢anja rastnega hormona.
Zaradi otezene dolocitve telesne vidine se za spremljanje rasti otrok z MMK priporoc¢a predvsem
antropmetri¢na meritev razpona rok. Normalen razpon rok kaze na zadostno rast dolgih kosti in manj
verjetno pomankanje rastnega hormona. Ob spremljanju rasti moramo upostevati tudi, da pubertetni
prirastek nastopi tako pri deckih kot pri deklicah eno leto pred povpre¢no starostjo zdravih otrok s
posledi¢nim hitrej$im zakljuckom rasti in nizjo kon¢no visino. Ob dokazanem pomanjkanju rastnega
hormona je indicirano zdravljenje z rekombinantnim humanim RH.

Pri otrocih z MMK je centralna prezgodnja puberteta (CPP) pogostejsa v primerjavi z zdravimi, saj se
pojavi priblizno pri 12%. Tudi pri deklicah, ki po definiciji nimajo CPP je pubertetni razvoj zgodnejsi,
saj je povprecna starost ob menarhi 10,3 leta. Pri otrocih z MMK se prezgodnja puberteta pojavlja
vec¢inoma v povezavi s hidrocefalusom, saj je ta ne glede na etiologijo pomemben dejavnik tveganja za
pojav CPP. Tveganje za pojav CPP predstavlja predvsem zvisan IKP v perinatalnem obdobju, cetudi
se hidrocefalus kasneje razresi. Patogeneza Se ni povsem jasna, domneva se, da gre za z zviSanim
IKP povzroc¢eno okvaro nevronov, ki toni¢no inhibirajo gonadno os. Zdravljenje CPP je indicirano
v primerih, ko je zaradi pospesenega skeletnega dozorevanja pri¢akovana konc¢na visina nizka.
Zdravljenje poteka z intramuskularnimi injekcijami depo pripravka sintetskega analoga GnRH -
triptorelina na tri mesece, s katerim zacasno zaustavimo puberteto in tako ohranimo rastni potencial,
¢e z zdravljenjem pri¢nemo dovolj zgodaj.

Otroci z MMK imajo v primerjavi z zdravo populacijo vecje tveganje za zlome z incidenco med 11
in 30%. Vecinoma gre za zlome spodnjih okoncin ob nizkoenrgijskih poskodbah zaradi sekundarne
osteoporoze, na katero vpliva predvsem stopnja nevroloske okvare s posledi¢cno imobilnostjo in
zmanj$ano misicno maso. Mineralna kostna gostota (MKG) se v procesu formiranja kostnine, ki poteka
ze pri plodu in se nadaljuje tudi po zakljuceni rasti $e do konca druge dekade, povecuje. Za normalen
potek tega procesa morajo na kosti delovati sile misi¢nih kontrakcij. Zmanj$ana misi¢na masa je tako
poglavitni dejavnik za znizano kostno gostoto. Na MKG pri otrocih z MMK lahko dodatno negativno
vpliva tudi zdravljenje s protiepilepti¢nimi zdravili in dolgotrajno zdravljnje z inhibitorji protonske
¢rpalke. Na MKG pozitivno vplivamo predvsem s posturalno obremenitvijo kosti. MKG pri otrocih
ni absolutno merilo za tveganje za zlome, saj nanj vplivajo tudi druge lastnosti kosti, kot so velikost,
zgradba, oblika in proznost. Dvoenergijska rentgenska absorpciometrija (DXA) je tudi pri otrocih



metoda izbora za merjenje mineralne kostne gostote. Poleg DXA je najbolj razsirjena preiskava
za merjenje kostne gostote v pediatriji $e kvantitativna ultrasonografija. V pediatri¢ni populaciji
govorimo o znizani kostni gostoti, ko je Z vrednost manjsa ali enaka -2 SD. Osteoporoza je definirana
z znizano MKG (Z vrednost < -2 SD) in klini¢cno pomembnim zlomom. Pri otrocih s sekundarno
osteoporozo opravimo laboratorijske preiskave za oceno kostnega metabolizma in za izkljucitev drugih
moznih vzrokov sekundarne osteoporoze, kot so jetrne in ledvi¢ne bolezni, celiakija, hipertiroidizem
in hipogonadizem. Pri zdravljenju sekundarne osteoporoze skusamo vplivati najprej na dejavnike,
ki jih lahko modificiramo. Tako je zlasti pomembna skrb za zadostno prehranjenost, zadosten vnos
kalcija in nadomes$canje vitamina D. Farmakolosko zdravljenje osteoporoze v otrostvu je omejeno na
zaviralce kostne razgradnje in zaenkrat temelji na ciklicnem zdravljenju s parenteralnimi bisfosfonati.
Zdravljenje je indicirano ob dveh ali ve¢ zlomih dolgih kosti ali ob pojavu kompresijske frakture
vretenc. Ker so kompresijske frakture vretenc pri otrocih pogosto asimtomatske, jih ob ugotovljeni
znizani kostni gostoti aktivno iS¢emo z RTG torakolumbalne hrbtenice v stranski projekciji.

Pri otrocih z MMK se zaradi izpostavljenosti bolezenskim spremembam v mozganih pogosteje
pojavljajo nevrosekretorne motenje, zlasti pomanjkanja RH in CPP. Pri spremljanju otrokove rasti
nam je lahko v pomo¢ predvsem antropometricna meritev razpona rok. Na prisotnost endokrine
motnje moramo pomisliti ob upocasnjeni ali pospeseni rasti. Primarno preventivo zlomov zaradi
imobilnosti predstavlja zaenkrat skrb za primerno prehranjenost, zadosten vnos kalcija, dodajanje
vitamina D, ukrepi za povecanje mi$i¢ne moci in mobilnosti ter prilagoditve okolja za manjse tveganja
za padce. Zdravljenje z bisfosfonati je indicirano ob Ze prisotnem zlomu.
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Strokovno srec¢anje na temo
»Celostna obravnava otrok z mielomeningokelo«
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