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DEL RIBOTOS ATSAKOMYBES

Sioje brositroje pateikama informacija bei patarimai negali pakeisti gydytojo ar gydytojo konsultacijy. Cia
pateiktus s patarimus reikéty verinti tik kaip orientacines gaires ir sprendimus derinti su jusy gydytoju,
kuris paprastai konsultuoja visais jusy sveikatos klausimais; tai ypaC pasakytina apie simptomus,
reikalaujancius ypatingo démesio. Bet koks jusy sprendimas, pasirinktas dél Sioje broSituroje pateiktos
informacijos, vertintinas kaip jusy laisvas pasirinkimas. Nors Cia stengtasi pateikti kuo tikslesne
informacija, Sis tekstas nepretenduoja j absoliucig tiesg, todél kaskart j susikloscCiusig situacijg reikia zitréti
individualiai.
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1. JIVADAS

Siame vadove $eimoms pateikiamos apibendrintios tarptautiniy eksperty bendru sutarimu priimtos
rekomendacijos apie serganciyjy Diuseno raumeny distrofija (DRD) medicinine prieZiiira. Sias pastangas
parémé JAV Ligy kontrolés ir prevencijos centras, bendradarbiaujant su pacienty organizacijomis

bei TREAT-NMD tinklu. Pagrindinis dokumentas publikuotas leidinyje “Lancet Neurology”.

Nuorodos j pagrindinj dokumentq:

Bushby K, et al. The Diagnosis and Management of Duchenne Muscular Dystrophy, part 1: diagnosis, and
pharmacological and psychosocial management, Lancet Neurology 2010, 9(1) 77-93.

Bushby K, et al. The Diagnosis and Management of Duchenne Muscular Dystrophy, part 2: implementation of
multidisciplinary care, Lancet Neurology 2010, 9(2) 177-1889.

Pagrindinj dokumentq galima nemokamai atsisiysti is:

http://www.treat-nmd.eu/diagnosis-and-management-of-DMD

Sios rekomendacijos paremtos i$samiomis egzistuojancios mokslinés literatlros studijomis, kurias atliko
84 tarptautiniai jvairias specialybes atstovaujantys DRD ekspertai. Kiekvienas i$ jy nepriklausomai “vertino”
metodus, naudojamus DRD prieZilrai, jvardijant juos kaip “buting”, “tinkama” ir “netinkama” atskirose
DRD eigos stadijose. Viso buvo apsvarstyta daugiau nei 70,000 skirtingy scenarijy. Tai leido apibrézti

gaires, kurios bendru sutarimu jvardintos, kaip “geriausia praktika” DRD ligoniy priezZiurai.

Ekspertai pabrézé, kad norint uZztikrinti palankiausia DRD eigg, batina multidisciplininé ligonio priezitra,
kurig vykdyty jvairiy sri¢iy specialistai, o koordinuoty vienas gydytojas ar kitos srities profesionalus
medikas. Kadangi kiekvienas ligos atvejis yra skirtingas, sergantysis DRD ir jo Seima turéty aktyviai
bendradarbiauti su mediku, kuris koordinuoja ir individualizuoja klinikine prieZitra.

Sis dokumentas suteiks jums pagrindine informacijg, kuri leis jums efektyviai dalyvauti sveikatos prieZidros
procese. Gydytojas ar profesionalus medikas, kuris koordinuoja ligonio priezitra, turi Zinoti apie
potencialias DRD grésmes ir turéti galimybe naudotis butinomis priemonémis bei kity specialisty pagalba.
Priemoneés gali keistis laikui bégant. Sis vadovas supaZindins jus su jvairiais DRD ligoniy prieZidros aspektais
(1 iliustracija). Ne visi minimi specialistai bus reikalingi kiekvienoje ligos stadijoje,taciau svarbu, kad jie
prireikus buty pasiekiami, o ligonio prieZilrg koordinuojantis asmuo turéty galimybe su Sais specialistais
bendradarbiauti.
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2. KAIP NAUDOTIS SIUO DOKUMENTU

Siame vadove rasite labai daug informacijos. Jus galite ja
pasinaudoti dviem budais. Dalis Seimy linke apsiriboti informacija edie

. .. .. . . . cie ey DRD aspektus, bet verta prisiminti, kad
apie tg DRD stadijg, kurig Siuo metu pasiekes jy vaikas. Kiti gi iS pat medicininiai aspektai - tai dar ne viskas
pradZiy stengiasi suZinoti kiek jmanoma daugiau apie kiekvieng | gsme tame, kad, sumazinus medicinines

DRD aspekts. problemas, pagerés jasy  sdnaus

o » L o o . gyvenimo kokybé, o visa Seima taps
Si skiltis ir 1 iliustracija jus supazindins su eksperty mintimis apie | jgimingesne. Svarbu prisiminti, kad

kiekvieng DRD stadijg ir tuo, kaip einant laikui keiciasi ligonio | dauguma DRD serganéiy berniuky yra
poreikiai. Jei jus norésite eiti tiesiai prie jums dabar aktualios | tiesiog laimingi vaikai, ir daugelis jy
dokumento dalies, tai ja turétuméte nesunkiai rasti. Dokumento | €M laikosi kuo puikiausiai po to, kai
i . . . R iSgyvena pradinj diagnozés Sokq."

gale yra dvi dalys, kurios gali bati naudingos savo paprastomis

rekomendacijomis: k3 reikia atsiminti prie$ planine operacijg ir kas
yra svarbiausia kritinéje situacijoje. Skyriy ir jy iliustracijy spalvos
parinktos pagal spalvas schemoje. BroSilros gale esantis Zodynas
padés issiaiskinti sudétingy terminy, vartojamy jusy gydytojy ar
parasyty Cia, reikSmes.

“Sis vadovas nagrinéja tik medicininius

Elizabeth Vroom, organizacijos United
Parent Projects Muscular Dystrophy naré

DRD ZINGSNIS PO ZINGSNIO (lliustracija 1)

Serganciojo DRD buklé néra pastovi, ji keiCiasi einant laikui. Ligai progresuojant, specialistai iSskiria kelias
esmines “stadijas”. Remiantis Siomis stadijomis, jie sudaro rekomendacijas gydymui, netgi jei kartais gali
pasirodyti, kad $ios stadijos i$skirtos dirbtinai. Siomis stadijomis remtis naudinga tada, kai norite Zinoti,
kokios specialisty konsultacijos bei proceduros reikalingos tam tikru laiku.

Ikisimptominé stadija

Daugeliui berniuky DRD IKISIMPTOMINEJE stadijoje néra diagnozuojama, nebent jy $eimose tai bty ne
pirmas atvejis arba liga bity atsitiktinai nustatyta tiriant kraujg dél kity priezasciy. Simptomai pasireiskia
vaiksciojimo ir kalbos atsilikimu, bet paprastai jie néra ryskis, todél daznai Sioje stadijoje lieka neatpazinti
ar nepastebeéti.

Ankstyvoji vaikséiojimo stadija

ANKSTYVOJOJE VAIKSCIOJIMO stadijoje pastebima tai, kas paprastai laikoma “klasikiniais” DRD
simptomais — atsistojimas pagal Gowers’g (pasireiskiantis tuo, kad keldamasis nuo Zemés berniukas turi
atsiremti rankomis j Slaunis, taip suteikdamas kinui papildomg atramg), krypuojanti eisena ir
vaiksciojimas ant pirsty. Jis gali lipti laiptais, bet daZniausiai tik pristatydami kojg prie kojos.

Kaip tik Sios dvi ankstyvosios stadijos ir yra tas laikotarpis, kuomet prasideda diagnozés nustatymo
procesas (3-ioji dalis).

DIAGNOZAVIMAS: Rekomenduojama atlikti specifinius tyrimus, nustatancius DNR ar genetines mutacijas,
lémusias DRD. Prireikia specialisty konsultacijy, kuriy metu iSaiSkinami Siy tyrimy rezultatai ir aptariama,
kaip liga palies jusy suny ir kitus Seimos narius.

MOKYMOSI IR ELGESIO PROBLEMOS: Berniukams, sergantiems DRD, yra didesné tikimybé patirti bédy
Siose srityse. Dalis problemy gali atsirasti dél tiesioginio ligos poveikio smegenims, kita dalis — dél riboty
fiziniy galimybiy. Kai kuriy medikamenty (pvz., steroidy) vartojimas taip pat gali turéti jtakos. Koreguojant
specifinius mokymosi ir elgesio sutrikimus, greta specialisty indélio labai svarbus Seimos palaikymas (10-
oji dalis).
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KINEZITERAPIJA: Sioje ankstyvoje ligos stadijoje pradéta kineziterapija leis laipsniskai priprasti prie fiziniy
pratimy, padésianciy islaikyti raumeny elastinguma ir iSvengti ar pristabdyti sausgysliy kontraktdry
(sgnario nejudrumo ir sgstingio tam tikroje padétyje) vystymasi (5-oji dalis). Kineziterapijos specialistai gali
pasidlyti atitinkamus pratimus ir kiino kultliros pamokoms ugdymo jstaigoje, leidZiancius berniukui
aktyviau dalyvauti jose.

STEROIDAI: Tai tinkamas laikas pasidométi gydymu steroidais (4-oji dalis), kurie bus pradéti vartoti
tuomet, kai berniuko naujy fiziniy jghdziy kreivé issilygins (nebekils aukstyn). Prie$ pradedant vartoti
steroidus, labai svarbu jsitikinti, kad yra atlikti visi batini skiepai, taip pat issiaiskinti visus galimus rizikos
veiksnius nepageidaujamam steroidy poveikiui, siekiant pastaryjy iSvengti ar juos susvelninti. PavyzdZiui,
gali bati reikalingos rekomendacijos, kaip kontroliuoti kiino svor;j.

SIRDIES IR KVEPAVIMO RAUMENYS: Paprastai $ioje stadijoje Sirdies ir kvépavimo raumeny problemos
nepasireiskia, bet jy bikle reikia reguliariai vertinti kiekvieno vizito pas gydytojg metu, idant galima bty
nustatyti atskaitos taska (kas yra ,norma“ jasy sdnui). Kardiologo apZiira rekomenduojama iSkart,
diagnozavus ligg, ir toliau — kas du metus iki 10 mety amZziaus. Suéjus 10 mety, kardiologo apzitros turéty
bati daznesnés. Taip pat svarbu, kad berniukas baty skiepijamas nuo pneumokokiniy ir gripo virusiniy
infekcijy (7-oji dalis).

Vélyvoji vaiksciojimo stadija

VELYVOJOJE VAIKSCIOJIMO stadijoje eiti darosi vis sunkiau, taip pat atsiranda daugiau problemy lipant
laiptais bei keliantis nuo grindy.

MOKYMOSI IR ELGESIO PROBLEMOS: Susidlrus su bet kokiomis elgesio ar mokymosi problemomis, butina
pastovi profesionali pagalba. Specifinés pagalbos ypac gali prireikti, kai vaikui reikia susitaikyti su gebéjimo
vaikscioti praradimu (10-oji dalis).

KINEZITERAPIJA: Reabilitacijos srityje démesys ir toliau skiriamas judesiy amplitudei ir savarankiskumui (5-
oji dalis). Jei sausgysliy kontraktlros tampa nejveikiama problema kineziterapijai, batina kreiptis pagalbos
j gydytojg-ortopeda. Dar svarbu i$ anksto parpinti patogy nejgaliojo vezimélj, kuris suteiks vaikui tolesne
judéjimo laisve ir patoguma.

STEROIDAI: Sioje stadijoje batina nuolatiné gydymo steroidais prieZiira , koncentruojant démesj j specifinj
rezimg ir vartojama doze (4 skyrius), taip pat j nepageidaujama poveikj. Svarbu dukart per metus jvertinti
raumeny jégg ir funkcijg. Bltinas tolesnis svorio stebéjimas jvertinant tiek didéjimo, tiek mazéjimo
tendencijas, laiku imantis priemoniy, jei to prireikia (9 skyrius).

SIRDIES IR KVEPAVIMO RAUMENYS: Siuo metu akivaizdZiy kvépavimo bei Sirdies funkcijy (7 ir 8 skyriai
atitinkamai) sutrikimy rizika iSlieka maza, taciau vis tiek batina vertinti Sirdies ir kvépavimo raumeny
bikle. Pradedant nuo 10 mety amziaus, echokardiograma ir kiti tyrimai turéty bati atliekami kasmet. Jei
nustatomi kokie nors pakitimai echokardiogramoje, gydytojas rekomenduoja atitinkama gydyma.

Ankstyvoji stadija, praradus gebéjima vaikscioti

Sioje stadijoje berniukui jau batina naudotis nejgaliojo veZiméliu. PradZioje jis tikriausiai sugebés pats
sukti ratus, ir Sioje stadijoje laikysena paprastai dar yra gera (5 skyrius).

MOKYMASIS IR ELGESYS: Net ir progresuojancios ligos fone daug démesio turéty bati skiriama
savarankiskumo ugdymui, nes tai paauglystéje padés islaikyti pakankamai aktyvy dalyvavimg mokyklos ir
laisvalaikio veikloje.

KINEZITERAPIJA: Sioje stadijoje bitina atkreipti démesj j ranky (peciy, alkiiniy, riedy, pirsty) kontraktiry
profilaktika. Labai svarbi kompensaciné technika, padedanti vaikui stovéti. Vartojant steroidus, stuburo
iSkrypimai (skoliozé) pasitaiko reciau, taciau vis tiek labai svarbu stebéti laikyseng, kai tik vaikas praranda
galimybe vaikscioti. Kartais skoliozé progresuoja itin greitai - per keletg ménesiy (6 dalis). Tada gali
prireikti ortopedinés intervencijos dél neteisingos pédy padéties, sukeliancios diskomfortg, skausmag ir

trukdancios parinkti avalyne.
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STEROIDAI: Siame etape steroidy terapija yra svarbi gydymo dalis, nepriklausomai nuo to, ar ji buvo
pradéta skirti anksciau ir tesiama, ar pradéta taikyti tik Siame etape.

SIRDIES IR KVEPAVIMO RAUMENYS: Ir §iame etape Sirdies biklés stebéjimas kasmet islieka labai svarbus,
o gydyti bltina nedelsiant, atsiradus bet kokiam pablogéjimui (8 dalis). Praradus galimybe vaikscioti, gali
atsirasti kvépavimo problemuy, kurios véliau pareikalauja pagalbiniy priemoniy, padedanciy kvépuoti ir
atsikoséti (7 dalis).
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Veélyvoji stadija, praradus gebéjima vaikscioti.

Vélyvojoje stadijoje iSlaikyti ranky funkcijas bei laikyseng vis sudétingiau ir komplikacijos labai tikétinos.

KINEZITERAPIJA: Svarbu su kineziterapeutu aptarti, kokios priemonés padéty geriau islaikyti paciento
savarankiskuma. Gali bati, jog prireiks pagalbiniy priemoniy valgant, geriant, kei€iant sédéjimo ar guléjimo
padétj, apsitarnaujant tualete.

STEROIDAI: Su pacientg priziarin¢ia komanda turi bati aptarti sprendimai, susije su steroidy vartojimu,
maitinimusi, svorio kontrole.

SIRDIES IR KVEPAVIMO RAUMENYS: Sirdies ir plauéiy funkcijos vertinimas rekomenduojama du kartus per
metus. Vis daZzniau gali prireikti iSsamesniy tyrimy ar intervencijos.

Daugelis jauny Zmoniy, serganciy DRD, gyvena turiningg suaugusiyjy gyvenima. Reikia planuoti aktyvy
gyvenimag ir ruosti sergantjjj savarankiskam gyvenimui su visomis jo galimybémis ir isskiais.

Kituose skyriuose iSnagrinéta 10 skirtingy medicininés prieziuros aspekty (1 lentelé)
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Stadijal:
IKISIMPTOMINE
Sioje stadijoje liga gali
bati diagnozuota, jei
atsitiktinai aptinkama
padidéjusi
kreatinkinazeé arba jei
jau yra Seimoje tokiy
ligy atvejy.

Gali bati létesnis
vystymasis, bet
eisenos sutrikimy dar
néra

Stadija 2: Stadija 3: Stage 4: Stage 5:
ANKSTYVOII VELYVOII ANKSTYVOII VELYVOJI STADIA,
VAIKSCIOJIMO VAIKSCIOJIMO STADUA, PRARADUS
G ) Vaikcioti PRARADUS GEBEJIMA
, °Wters ° . atsaon GEBEJIMA VAIKSCIOTI
simptomas ampa \{|s VAIKEEIOT] S
L sudétingiau Didéja virSutiniy
Krypuojanti S . _
) Kurj laikg gali gallniy ribotumas
eisena Prarandama e L .
limvbe lioti pats gebéti judéti ir vis sunkiau
Gali pradéti g I.my .e IPH i priekj islaikyti taisyklingg
iksCioti ant laiptais ar laikyseng
val piréty atsikelti nuo Gali sédéti
rind
. grindy Vystosi skoliozé
Geba lipti
laiptais
Reikalingi diagnostiniai klinikiniai tyrimai ir Sioje stadijoje diagnozé daZniausiai jau nustatyta, nebent
genetiky konsultacija atsiranda Salutiniy sveikatos sutrikimy

DIAGNOZE

ISankstinis prieziGros
priemoniy planavimas

Skiepy programos
uztikrinimas

Buklés vertinimas, siekiant nustatyti, ar liga vystosi kaip tikétasi pagal atliktus
diagnostinius tyrimams

Maziausiai kartg per pusmetj vertinti motorikg, raumeny jéga ir judesiy
amplitude, siekiant nustatyti ligos stadijg ir steroidy terapijos reikalinguma.
Steroidy terapijos ir Salutinio poveikio vertinimas

RAUMENY PRIEZIDRA

Svietimas ir parama

Profilaktinés priemonés raumeny

elastingumui palaikyti bei apsaugoti nuo Taikomos ankstesnés priemonés. Aprapinimas tinkamais
kontraktlry vezimeéliais ir kitomis priemonémis, leidZzianc¢iomis kuo

Aktyvios veiklos skatinimas. Parama
jvairioje veikloje, taikant pagalbines
priemones, jei prireikia

pilnavertiskiau jaustis kasdieniame gyvenime ir veikloje

REABILITACIJA

Jvertinamas
p0|.'eikis.ir Skoliozés vystymosi stebéjimas: kai
galimybés kuriais atvejais reikalinga operacija.
. - . Achilo kul i railali : "
Ortopedinés intervencijos reikalingos retai chrio kuino Kartais reikalinga pedy korekcija, kad ORTOPEDIJA
kontraktaras biity galima patogiai sedéti vezimélyje
koreguoti
chirurginiu
bldu
Normali kvépavimo Lo Didéja kvépavimo
funkcija Didéja izi
. . problemy rizika,
.| Kvépavimo problemy rizika nedidelé kvépavimo Reikia vertinti
Reikalinga imunizacija problemy rizika, laugiu bakle ir. iei PULMONOLOGIJA
pagal jprasta grafika, Stebéjimas tesiamas Reikia vertinti plauciy bukig Ir, Jei
taip pat skiepai nuo plauciy bakle reikia, imtis
pneumokoko ir gripo intervencijy

Echokardiograma
diagnozés nustatymo

Iki 10 mety
amZiaus tyrimus
atlikti ne reciau

Tyrimai tie patys, kaip jaunesniems. Su amZiumi didéja
Sirdies funkcijos sutrikimy rizika, todél net jei néra
simptomy, reikalinga intervencija. Atsiradus sutrikimams,

KARDIOLOGUA

metu arba sukakus 6 kaip kas du . . I
P " taikomi standartiniai Sirdies nepakankamumo gydymo
metams metus, , véliau .
metodai
kasmet
Vaiko kiino masés augimo stebgjimas, Stebéti, ar

Mitybos vertinimas dél per didelés ar per mazos kiino masés.

nepradeda trikti
rijimas

GASTROENTEROLOGUIA

4

Parama Seimai,
ankstyvas elgesio ir
mokymosi gebéjimy

tyrimas bei priemoniy
Diagpasin kitd ddjremement

gerinti

Tolesnis stebéjimas dél galimy mokymosi, elgesio bei

socializacijos problemy. Perejimo pas

suaugusiyjy
Skatinti savarankiskumg ir integracijg j visuomene. specialistus
of Duchenne Muscular Dystrophy : A Guide for Families - March 2010 planavimas

PSICHOSOCIALINE
PRIEZIURA




3. DIAGNOSTIKA

Svarbu prisiminti:

Sp.eaﬂne S\{e!ka'tos. sutrikimo prlgzastls vadl.narr.maT dlagnoze: 1. Diagnozés nustatymas yra labai svarbus
Kai gydytojai jtaria DRD, labai svarbu tiksliai nustatyti Singsnis, leidziantis gydytojui kartu su
diagnozg. Siame etape sva.rbi.ausias tiksvl.as - kuo tiksvle.sné jumis sudaryti jisy siinaus priezidros
diagnozeé per kuo trumpesnj laikg. Nustacius diagnoze, Seima plang.

gali gauti informacijg apie ligg, konsultuotis su genetikais ir
Su_Z'r_IOtI ape gyt?iymo v E).rle2|u.rovs._ga||r.nybves.. S!uo m(.etu. vien padidéjusiu kreatinkinazés kiekiu
reikéty numatyti adekvalig priezilrg ir Seimai suteikti kraujyje. Reikalingas patvirtinimas
reikalingg parama bei konsultacijas. Geriausia, kai ligg nustato genetiniais tyrimais.

neurologas, turintis patirties diagnozuojant nervy raumeny
ligas, kuris gali jvertinti klinikinius poZymius ir pradéti bei
vertinti reikalingus tyrimus. Véliau diagnoze turi patvirtinti
genetikai.

2. Negalima nustatyti diagnozés remiantis

3. JUS NE VIENI. Kalbékite su gydytoju
visais jums rapimais klausimais,
konsultuokites su genetikais.

4. Tokiu metu labai vertinga visuomeniniy
ir socialiniy  organizacijy  parama.

KADA |TARTI DRD Kontakty sqrasq galite rasti www.treat-

Pirmas jtarimas kyla, pastebéjus $iuos pozymius (net jei nmd.eu/DRD/patientorganisations,
Seimoje nebuvo serganciy DRD): www.sraunija.lt.

1. Raumeny funkcijos sutrikimai. Paprastai kuris nors Seimos
narys pastebi, kad vaikui kazkas ne taip. Berniukai,
sergantys DRD, vaik$¢ioti pradeda véliau, nei jy
bendraamziai. Jy blauzdy raumenys padidéjusios
apimties, jiems sunku bégioti, Sokinéti ar lipti laiptais. Jie
lengvai parvirsta ir turi polinkj vaikscioti ant pirsty galy.
Gali bati kalbos raidos sutrikimy. Klasikinis DRD pozymis -
vadinamasis Gowers’o simptomas, kai stodamasis
berniukas naudoja rankas, tarsi ,lipa“ savo kinu
norédamas atsistoti. Taip yra dél kluby ir Slauny raumeny
silpnumo (pav. 2).

2. Kreatinkinazés kiekio padidéjimas kraujyje. Pastebéjus kreatinkinazés kiekio padidéjimg, reikia tuoj pat
kreiptis j neurologg dél diagnozés patvirtinimo. Padidéjes kreatinkinazés rodiklis sergant kitomis raumeny
ligomis arba nesant jokiy simptomy dar nepatvirtina DRD diagnozés , todél, nustatant DRD diagnoze, vien
kreatinkinazeés tyrimu remtis negalima.

3. Padidéje kepeny fermenty rodikliai (AST ir ALT) kraujyje. Tai daznai siejasi su kepeny ligomis, bet gali
bati ir raumeny distrofijos simptomas. Netikétas kepeny fermenty rodikliy padidéjimas be kitos priezasties
kelia jtarimus, jog ir kreatinkinazé bus didelé, taigi raumeny distrofija tikétina. Kepeny biopsija
nerekomenduojama.

4. Vaikai, sergantys DRD, daZnai pradeda kalbéti véliau, ir neretai tai yra pirmasis ligos simptomas (10
dalis).

DRD DIAGNOZES PATVIRTINIMAS
DRD yra genetiné liga, kurig lemia mutacija arba DNR pakitimai gene, vadinamame distrofino arba DRD

genu. Diagnozé turi bati patvirtinta genetiniais tyrimais, daZniausiai tiriant kraujg, bet gali bati atliekami ir
kiti tyrimai. Siek tiek informacijos apie genetinius tyrimus yra pateikta 1-oje atmintinéje.
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Figure 2. Gowers’ Manoeuvre. | Pav. 2. Gowers’o simptomas
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TYRIMAI

1) GENETINIAI TYRIMAI

Genetiniai tyrimai batini, net jei DRD diagnoze patvirtino raumeny
biopsija. Jvairaus pobidZio genetiniai tyrimai gali suteikti konkretesniy ir
tikslesniy Ziniy apie DNR pakitimus ar mutacijas. Genetinis diagnozés
patvirtinimas svarbus dél keleto priezasCiy. Jis padeda nustatyti, ar
berniukas gali dalyvauti klinikiniuose tyrimuose, kuriuose svarbus
mutacijy pobudis. Be to, tai padeda Seimoms apsispresti dél prenatalinés
diagnostikos ir néStumo ateityje.

Kai tik paaiskéja tiksli mutacija arba DNR pokyciai distrofino gene, turi
biti pasitlyta atlikti genetinj tyrimg ir motinai, siekiant issiaiskinti, ar ji
yra neSiotoja. Tai svarbi informacija moteriskos lyties Seimos nariams is$

motinos pusés (seserims, dukroms, tetoms, pusseseréms), nes tada
galima spresti, ar jos gali biiti neSiotojos.

Genetiniai tyrimai ir genetinés konsultacijos padeda Seimai suprasti
tyrimy rezultatus ir galimg poveikj kitiems Seimos nariams (1 atmintiné).

2) RAUMENUY BIOPSIJOS TYRIMAI

Jisy gydytojas gali rekomenduoti raumeny biopsijg (paimti maza

raumens gabalélj iStyrimui). Genetiné mutacija sergant DRD reiskia, kad organizmas negali gaminti
baltymo distrofino arba jo pagamina nepakankamai. Raumeny biopsijos tyrimai leidzia issiaiskinti, koks

distrofino kiekis yra raumens Igsteléje (3pav.).

Jei diagnozé patvirtinta genetiniais tyrimais, raumeny biopsija nebltina. Bet kai kuriuose centruose DRD
diagnozé nustatoma remiantis raumens biopsijos tyrimu. Jeigu biopsija patvirtina DRD, genetiniai tyrimai

Pav.3. Raumeny biopsija;
Virsuje: normalus raumuo,
aplink matyti distrofino
pluogtai. Zemiau: raumuo be
distrofino.

vis tiek batini tam, kad paaisSkéty, kokia mutacija ir konkretus DNR pakitimas lémé DRD.

Yra dvi biopsijos tyrimy radys: imunohistocheminis ir imunoblotingo distrofinui. Sie tyrimai nustato

distrofino buvimg ar nebuvima ir padeda atskirti DRD nuo lengvesnés miodistrofijos formos.

3) KITI TYRIMAI

Anks¢iau elektromiografija ir nervy laidumo tyrimai buvo bdatini jtarus nervy-raumeny liga. Siuo metu

ekspertai sutaria, kad $ie tyrimai NERA tikslingi ar batini DRD diagnozés statymui.
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Atmintiné 1. Kodél svarbu patvirtinti diagnoze genetiniais tyrimais

GENETIKY KONSULTACIJOS IR GENY NESIOTOJY TYRIMAI:

Kartais genetiné mutacija, nulemianti DRD ligq, jvyksta atsitiktinai. Tokia mutacija vadinama
spontanine. Kitais atvejais jg berniukui perduoda motina.

Jei mama turi mutacijy, ji vadinama “neSiotoja” ir gali perduoti mutacijq kitiems savo vaikams.
Sdnds suserga DRD, o dukros tampa taip pat “nesSiotojomis”. Jei moting iStyrus paaiskéja, kad ji yra
“nesiotoja”, ji gali apsispresti dél ateities néstumy, o jos moteriskos lyties giminaités taip pat turi
galimybe issitirti, ar néra “ nesiotojos”.

Net jeigu moteris néra neSiotoja, islieka nedidelé rizika bisimiems néstumams, nes genai gali
mutuoti jos kiauSialgstéje. Tokia mutacija vadinama “germinaciniu mozaicizmu”.

“Nesiotojoms” yra nedidelé rizika, jog ateityje gali blogéti Sirdies funkcija ir atsirasti
silonumas kojose. Zinant, kad moteris yra “nesiotoja”, lengviau nustatyti rizikos
veiksnius ir imtis profilaktiniy priemoniy.

Jds turite kreiptis j genetikqg, kad jis paaiskinty Siuos dalykus iSsamiau.

GALIMYBE DALYVAUTI KLINIKINIUOSE TYRIMUOSE:

Siuo metu atliekama keletas klinikiniy tyrimy, susijusiy su DRD, kuri pasireiskia dél tam tikry geny
mutacijy. Genetiniai tyrimai reikalingi, kad baty galima issiaiskinti, ar jasy stnus gali dalyvauti
klinikiniuose tyrimuose. Tam kad padetumeéte gydytojams surasti tinkamus kandidatus, turite
uZsiregistruoti pacienty registre.

Svarbiausias klausimas, j kurj turite atsakyti - ar genetiniai tyrimai yra atlikti pagal Siuolaikinius
standartus ir leidZia nustatyti tikslias geny mutacijas. Jeigu ne, gali prireikti tyrimus pakartoti. Tiksli
informacija apie mutacijas reikalinga, kad jq bity galima fiksuoti pacienty registre. Smulkesné
informacija apie reikalingus tyrimus ir tarptautinj pacienty registrg:
www.treat-nmd.eu/patientreqistries (angly kalba),

http://www.sraunija.lt/index.php?option=com content&view=article&id=22&Itemid=62 (lietuviy
kalba).
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4. NERVU/RAUMENUY SISTEMA- raumeny jégos ir funkcijy

. Svarbu prisiminti:
palaikymas
1. Kadangi jusy sdnaus raumenyse
Kokie tyrimai turi bati atlikti ir kodél néra distrofino, jie palaipsniui

_ _ gl . . silpnés.
Jasy stny reguliariai turi apzZitréti neurologas, kuris jvertins jo

bukle ir paskirs papildomus tyrimus, jei tik pastebés buklés | 2-  Kai kurie pratimai ir pervargimas

pakitimy ar kokiy nors sutrikimy. Tai svarbu, kad baty laiku gali labai pakenkti raumenims.
imtasi priemoniy badklei stabilizuoti.  Neurologo apZilra | 3. Gydytojas Zino, kaip vyksta ligos
rekomenduojama kartg per pusmetj, o kineziterapeuto, progresavimas ir gali paruosti jisy
ergoterapeuto — kas 4 ménesius. stny kitam etapui.

Tyrimai, atliekami skirtingose klinikose, gali skirtis. Svarbiausia, | 4- Gydytojui svarbu Zinoti, kaip dirba
kad jie bty atliekami reguliariai, nes tai leidZia vertinti baklés jdsy sunaus raumenys tam, kad kuo

anksciau parinkty geriausiq

kitimus. Reguliarios apZilros metu atliekami tyrimai, kurie
gydyma.

padeda iSsiaiskinti dabartiné bikle ir ligos progresavima.
Tiriama:

RAUMENL JEGA: Gali bati jvairiy metody raumeny jégos pasikeitimui vertinti.

JUDESIY AMPLITUDE: Ji tiriama, siekiant nustatyti, ar néra kontraktdry ar sgnario sustingimy, ir parinkti
tempimo ar kitas priemones padéciai gerinti.

LAIKO TESTAS: Kai kuriose klinikose reguliariai taikomas laiko testas, t. y. tikrinama per kiek laiko vaikas
gali atsistoti, nueiti tam tikrg atstuma, uZlipti laiptais. Tai gana objektyviai parodo, kaip liga progresuoja
arba kiek efektyvus yra paskirtas gydymas.

MOTORIKOS TYRIMAS: Motorikos tyrimy skaliy yra jvairiy. Svarbu tam paciam pacientui naudoti tg pacia
skale. Skirtingu ligos periodu gali prireikti skirtingy skaliy.

KASDIENE VEIKLA: Kasdienés veiklos stebéjimas leidZia i$siaidkinti, ar reikalinga papildoma pagalba ar
priemonés savarankiSkumui palaikyti.

Siuo metu vyksta daugybeé tyrimy, ieSkant DRD gydymo. Siame dokumente rekomenduojami tik tie
preparatai, kuriy efektyvumas patvirtintas. Ateityje, gavus naujy rezultaty, medikamentinis gydymas gali
blti papildytas.

Tikimasi, jog ateityje, gydymo galimybiy sarasas didés. Siuo metu specialistai vieningai sutaria tik dél
steroidy naudos, gydant DRD. Apie steroidus ir kitus medikamentus specifiniams sutrikimams rasite Ziniy
tolesniuose skyriuose.
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Svarbu prisiminti:

Stet.0|.dzj1.|s gydor.nos ir kitos Ilgos, icodel JL.J vgrtopmo patlirt|s. 1. Steroidai - vieninteliai 3inomi vaistai,
placiai Zinoma visame pasaulyje. Néra abejoniy, kad steroidai kurie padeda esant raumeny
padeda DRD sergantiems vaikams, taciau reikia jvertinti ir silpnumui.

nepageidaujamg poveikj. Gydymas steroidais yra labai svarbus,

todél Si taktika su Seima turi bati aptariama is anksto. 2. Visada jspékite gydytojus ir kitus

sveikatos prieZitiros specialistus,
kad jusy sinus vartoja steroidus.
Tai svarbu, ypac pries operacijg,
susirgus ar susiZeidus, nes
e Steroidai (dar vadinami gliukokortikoidais arba steroidai gali slopinti imunine
kortikosteroidais) yra vieninteliai Siuo metu Zinomi vaistai, sistemq.
létinantys ligos progresa. Steroidy vartojimo tikslas —
padéti vaikui kuo ilgiau iSlaikyti gebéjimg vaikscioti, islikti
aktyviam, atitolinti kvépavimo, Sirdies veiklos ir ortopedines

problemas. Taip pat jie gali sumaZinti skoliozes (stuburo | 4 Jusy suny turi konsultuoti gyZytOjth,
iy : - gerai iSmanantis apie steroidus. Jis
iskrypimo) rizika. paaiskins apie galimq rizikq ir Salutinj
e Turi bati i§ anksto imamasi profilaktiniy priemoniy, poveik.

stengiantis iSvengti problemy ir komplikacijy, atsiradusiy

3. Niekada  negalima  steroidy
vartojimo nutraukti staiga.

dél nepageidaujamo steroidy poveikio arba siekiant jas
sudvelninti. Salutiniai poveikiai nurodyti 2-oje lenteléje.

KADA PRADETI IR KADA BAIGTI VARTOTI STEROIDUS

Geriausias laikas pradéti vartoti steroidus tada, kai motorika yra “plato” fazéje, t.y. kai berniuko motorika
nustoja vystytis, bet dar neblogéja. DaZniausiai tai yra 4-6 mety amziaus tarpsnis. Nerekomenduojama
skirti steroidy vaikams, kuriems dar vystosi nauji judéjimo jgtdZiai, ypac iki 2 mety amZiaus.

Pries pradedant steroidy vartojima turi biiti atlikti visi jlsy Salyje rekomenduojami skiepai, taip pat turi
biti jgytas imunitetas véjaraupiams.

Sprendimas pradéti steroidy terapija berniukams ir jaunuoliams, kurie jau nebegali savarankiskai
vaikscioti, turi bati primamas individualiai bei gydytojui jvertinus galimg nepageidaujamy poveikiy
rizikg. Berniukams, kurie steroidus vartoti pradéjo dar vaik$¢iodami, rekomenduojama juos vartoti ir
toliau, netgi praradus gebéjimg vaikscioti. Tikslas - palaikyti ranky raumeny jéga, létinti skoliozés
progresg ir atitolinti kvépavimo bei Sirdies funkcijy blogéjima.

DRD serganciy pacienty priezitros rekomendacijose gali gluminti tai, kad Siuo metu néra vieningos
nuomoneés dél gydymo steroidais rezimo bei doziy, todél jis galite susidurti su jvairiais skirtingose
klinikose ir skirtingy gydytojy taikomomis steroidy vartojimo schemomis. Siame vadove stengtasi sukurti
aiskias gaires, kaip veiksmingai ir saugiai vartoti steroidus, remiantis reguliariu funkcijy ir nepageidaujamo
poveikio vertinimu (2 atmintiné).

e Prednizonas (prednizolonas) ir deflazakortas yra du steroidy tipai daZniausiai skiriami sergant DRD.
Jy poveikis panasus. Planuojami klinikiniai vaisty tyrimai leis dar tiksliau issiaiskinti jy poveikj.

e Pasirinkimas, kuriuos steroidus vartoti, priklauso nuo jy prieinamumo kiekvienoje Salyje, nuo Seimos
finansiniy galimybiy, nuo steroidy vartojimo bido ir Salutinio poveikio. Prednizono privalumai —
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nedidelé kaina ir galimybé vartoti tabletémis ir skystu pavidalu. Deflazakortas labiau tinka tiems, kurie
linke priaugti svorio.
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2 atmintiné. Pradinés steroidy vartojimo dozés

e Rekomenduojama pradiné prednizono dozé 0.75 mg/kg/per dienq, o deflazakorto -
0.9 mg/kg/per dieng, vartojant ryte. Kai kuriems vaikams praéjus kelioms valandoms po vaisto
pavartojimo pasireisSkia trumpalaikis nepageidaujamas poveikis elgesiui (hiperaktyvumas,
nuotaiky kaita). Siems vaikams galima susvelninti tokj poveikj, preparatq vartojant per pietus.

e Vaiksciojantiems pacientams paprastai dozé didinama tol, kol vaikas priauga svorio iki 40 kg.
Maksimali prednizono dozé siekia apie 30 mg per dieng, o deflazakorto - 36 mg per dieng.

e Sédintiesiems pacientams, kurie steroidus vartoja jau ilgg laikg ir paprastai jau sveria 40 kg,
rekomenduojama prednizono dozé siekia iki 0.3 - 0.6 mg/kg/per dienq. Tokia dozé nevirsija
jprastinés maksimalios (30 mg per dieng) ir yra pakankamai efektyvi.

e Steroidy dozé nustatoma atsizvelgiant j kiino svorj, atsakq j juos ir nepageidaujamg poveikj.
Kiekvieng kartq, lankantis klinikoje, turi bati patikrinamas dozés tinkamumas, atsizvelgiant j
tyrimy rezultatus ir nepageidaujamq poveikj.

e Jei maZas steroidy dozes (maZesnes nei pradine kilogramui kino svorio) vartojantiems
berniukams ima blogéti raumeny funkcija, galima, atsiZvelgiant j sias funkcijas, doze reguliuoti,
Dozé didinama iki jprastinés, ir po 2-3 ménesiy paciento buklé vél vertinama.

e Dél steroidy vartojimo gulintiems pacientams vieningos nuomonés néra. Taip pat tiksliai néra
Zinoma, kiek Siems pacientams steroidy terapija padeda iSvengti skoliozés ar stabilizuoti sirdies
bei kvépavimo funkcijas. Tai reikalauja tolesniy moksliniy tyrimy.

STEROIDY TERAPIJA IR NEPAGEIDAUJAMAS POVEIKIS (3 ir 4 atmintiné ir 2 lentelé)

llgai vartojant steroidus, ypatingai svarbu kontroliuoti nepageidaujamus poveikius. Kadangi steroidai Siuo
metu yra vienintelé Zinoma gydymo priemoné, j juos reikia zitréti atsakingai, prizidrint kompetentingam
ir patyrusiam specialistui, ne tik Seimos gydytojui ar tévams.

3 atmintiné. Steroidy terapija

e Jei pasireiskia netoleruotinas ar nekoreguojamas nepageidaujamas steroidy poveikis, jy dozé
maZinama % ar %. Po ménesio reikia telefonu arba klinikoje konsultuotis su gydytoju.

e Jeigu nepageidaujamas poveikis islieka stiprus ar progresuoja, gydytojas turi skirti vaistus
pagal kitqg schemq.

* Negalima steroidy vartojimo nutraukti iskart, vos pasirodZius net ir netoleruotiniems
nepageidaujamiems poveikiams. Pirmiausia reikéty iSbandyti bent vienq dozés sumaZinimo ar
schemos pakeitimo etapq. Tai aktualu tiek vaikstantiems, tiek gulintiems pacientams.

e Jeigu nepageidaujamas poveikis islieka pakankamai stiprus net ir sumaZinus doze ar vartojus

vaistus pagal kitg schemgq, tada steroidy terapijq deréty nutraukti. Tai turi nuspresti gydytojas kartu
su pacientu ir jo Seima. Jokiu biudu negalima steroidy vartojimo nutraukti staiga .
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4 atmintiné. Kiti vaistai ir maisto papildai

Ekspertai apsvarsté ir kity kartais vartojamy medikamenty bei papildy verte. Preparatai buvo
vertinami remiantis saugumo ir efektyvumo kriterijais.

Eksperty iSvados:

Anabolinis steroidas oksandrolonas, nerekomenduojamas.

dél inksty funkcijos, vartojimgq reikia nutraukti.

Mokslinéje literatiiroje néra pakankamai jrodymy ir apie kitus vaistus bei papildus, kartais
vartojamus sergant DRD. Tai koenzimas Q10, karnitinas, amino rigstys (gliutaminas, argininas),
priesuZdegiminiai vaistai/antioksidantai (Zuvy taukai, vitaminas E, Zaliosios arbatos ekstraktas,
pentoksifilinas) ir kiti Zoliniai ar augaliniai preparatai.

Ekspertai sutinka, kad $i sritis reikalauja papildomos mokslinés informacijos. Tam gali pasitarnauti

Steroidai yra vieninteliai vaistai, kuriuos Siuo metu specialistai gali rekomenduoti.

Nors kai kurie i$

minéty 4 atmintinéje preparaty ir yra placiai naudojami, néra pakankamai jrodymuy, patvirtinanciy jy

efektyvuma. Pradedant ar nutraukiant kuriy nors medikamenty vartojima, svarbu pasitarti su gydytoju.

2 —oje lenteléje pateikiami nepageidaujami steroidy poveikiai, kuriuos turi kontroliuoti gydytojas, taip pat

rekomendacijos, kaip elgtis atsiradus Siems nepageidaujamiems reiSkiniams. Esminiai veiksniai, kurie lemia

pradinés ir palaikomosios steroidy dozés pasirinkima, yra Ggis ir kiino svoris, atsakas j gydyma bei
nepageidaujamas poveikis.
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Kai kurie dazniausiai pasitaikantys ilgalaikiai nepageidaujami poveikiai, pasireiskiantys dél per dideliy
steroidy doziy, iSdéstyti 2 lenteléje. Svarbu Zinoti, kad kiekvienas organizmas skirtingai reaguoja j
steroidus. Sékmingai taikyti steroidy terapijg galima tada, kai yra Zinoma apie jy galimg nepageidaujama
poveikj ir stengiamasi jo iSvengti arba sumazZinti. Steroidy doze bdtina mazZinti, jei nepageidaujamas
poveikis yra nevaldomas ir netoleruojamas. Jei dozés sumazinimas nepadeda, pries nutraukiant gydyma

steroidais reikty dar kartg sumazinti doze arba pakeisti dozés skyrimo schema.

Steroidy nepageidaujamas
poveikis

Komentarai ir
rekomendacijos

Apie kg jums verta pamastyti
ir aptarti su gydytoju

Bendrieji ir kosmetiniai
Svorio didéjimas

Nutukimas

PrieS pradedant steroidy
terapijg, reikia su visa Seima
aptarti mitybos klausima,
nes steroidai skatina apetita.

Siekant iSvengti virSsvorio,
svarbu, kad Seima valgyty
gerai subalansuotg maista.
Reikty laikytis gydytojo
rekomendacijy dél dietos ir
mitybos.

KusSingoido pozymiai
(“ménulio veidas”)

Veido ir Zandy papilnéjimas
darosi vis akivaizdesnis.

Rapestingai parinkta dieta,
cukraus ir druskos
apribojimas gali sumazinti
KuSingoido pozymius.

Padidéjes kiino
plaukuotumas(hirsutizmas)

Klinikiné apZitra

Tai néra svari priezastis
atsisakyti gydymo steroidais.

Spuoga (akné), grybelis,
karpos

Labiau badinga paaugliams.

Nors tai ir sukelia emociniy
problemy, gydymo steroidais
nutraukti nereikéty. Skirti

gydyma nuo spuogy.

Sulétéjes augimas

Ugio vertinimas kas 6
meénesius (mazas ugis
bldingas sergant DRD, net ir
nevartojant steroidy).

Pasikalbékite su sinumi, kaip
jis jauciasi dél mazo ugio. Jei
iSgyvena, pasitarkite su
gydytoju, ar neverteéty
pasikonsultuoti su
endokrinologu.

UZdelstas lytinis brendimas

Stebeéti brendimo eiga.
ISsiaiskinti, ar Seimoje néra
buve lytinio brendimo
sutrikimy atvejy.

Aptarti brendimo klausima su
sinumi, paklausti, kaip jis
pats j tai reaguoja ir pasitarti
su gydytoju, ar nevertéty
pasikonsultuoti su
endokrinologu.
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Elgesio sutrikimai (daugiau
apie elgesio sutrikimus 10
dalyje)

Jvertinti dél galimy
nuotaikos, temperamento ar
hiperaktyvumo su démesio
trdkumu sutrikimy. Verta
Zinoti, kad tokie sutrikimai
gali buti laikini ir testis tik
pirmasias Sesias savaites nuo
steroidy terapijos pradzios.

Jvertinkite, ar prie$ pradedant
steroidy terapijg neverta
koreguoti kai kuriy elgesio
sutrikimy, pvz., aptarti su
psichologu, kaip elgtis esant
hiperaktyvumui su démesio
trokumu.

Kartais padeda steroidy
vartojimas dieng, o ne ryte.
Aptarkite tai su savo

gydytoju.

Imuninés sistemos
/antinkséiy veiklos

Atminkite, kad galima
infekcijy rizika, todél

Pries steroidy terapija
reikalinga imunizacija dél

klinikoje metu matuoti
arterinj kraujospud;j .

slopinimas reikalingas atsakingas véjaraupiy. Jei stinus

poZilris net j lengvas nepaskiepytas, o turéjo

infekcijas. kontaktg su serganciuoju
véjaraupiais, kreipkités j

Visi su vaiku dirbantys .

o . gydytoja.

medikai turi bati informuoti

apie tai, jog vaikas vartoja Jei yra tuberkuliozés rizika,

steroidus. Turékite su savimi reikalinga papildoma

steroidy vartojimo schema. priezilra.

Jsitikinkite, kad steroidy Aptarkite su gydytoju, kokiy

vartojimas nebuty priemoniy imtis, jeigu blty

nutraukiamas staiga. Svarbu, per didelé pertrauka tarp

kad tarp doziy nebity steroidy doziy, pvz., kei¢iant

didesnés pertraukos, nei 24 deflazakortg j prednizona (jei

valandos. pirmasis tampa
neprieinamas), arba jei bty
reikalingas papildomas
steroidy skyrimas j vena
susirgus, planuojant
chirurgine intervencijg ar
esant nepakankamai mitybai.
Aptarkite metylprednizolono
“stresinés dozés” skyrima j
veng susirgus ar planuojant
chirurgine intervencijg, taip
pat badaujant.

Hipertenzija Kiekvieno apsilankymo Jei kraujospudis per didelis,

apribokite druskos vartojimag
ir stenkités mazinti svorj.

Jei tai neduoda rezultaty,
gydytojas turéty paskirti ACE
inhibitoriy arba beta-
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blokatoriy.

Gliukozés netoleravimas

Gliukozés kiekio Slapime
tyrimas. Aptarti, ar
nepadidéjes troskuly ir ar
nepadaznéjes Slapinimasis.

Jei Slapime rasta gliukozés,
reikia atlikti gliukozés tyrima
kraujyje.

Gastritas/gastroezofaginis
refliuksas

Atkreipkite démesj |
refliukso (rémens)
simptomus.

Venkite tokiy
prieSuzdegiminiy vaisty, kaip
aspirinas, ibuprofenas,
naproksenas. Vaistai ir
antacidiniai preparatai gali
sumazinti simptomus.

Pepsiné opa Praneskite, jei atsiranda Venkite tokiy
skrandZio skausmuy, nes tai priesSuzdegiminiy vaisty, kaip
gali buti pazeistos skrandzio aspirinas, ibuprofenas,
gleivinés simptomas. naproksenas. Antacidiniai ir

L L kiti preparatai gali sumazinti
Jei jtariamas kraujavimas ar simptomus.
anemija, galima iSmatose
ieSkoti slapto kraujo. Pasikonsultuokite su
gastroenterologu.
Katarakta Okulisto konsultacija. Jei pablogéja regéjimas,

galima deflazakortg keisti j
prednizong,

Konsultuokités su
oftalmologu. Katarakta reikia
gydyti tik tada, kai blogéja
regéjimas.

Kauly demineralizacija ir
padidéjusi kauly laziy rizika.

Atkreipkite déemesj j lGziy
anamneze.

Kasmet reikalingas kauly
tankio tyrimas (DEXA).

Kasmet tirti vitamino D kiekj
kraujyje (ypac Ziemos
sezonu) ir, jei yra trikumas,
vartokite vitaming D3.

Jvertinkite kalcio bei
vitamino D pasisavinima.

Vitaminas D skiriamas
atsizvelgiant j jo kiekj
kraujyje.

Vartojant vitaming D, kitas
vitamino D tyrimas
atliekamas po 3 mén.

Gali padéti svorio kilnojimo
pratimai.

Jsitikinkite, ar pakankamai
kalcio gaunama su maistu ir
ar nereikalingi papildai su
kalciu.

Mioglobinurija

(Slapimas yra coca-cola

Stebékite Slapimo spalvg po
didesnio fizinio kravio.

Venkite labai sunkiy ar
energingy ir nejprasty fiziniy
veiksmy, pvz., bégimas
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spalvos, nes jame kaupiasi
raumeny baltymy nuosédos.
Tai turi bati istirta ligoninés
laboratorijoje)

nuokalnén ar Sokinéjimas ant
batuto.

Svarbu vartoti pakankamai
skysciy.

Jei simptomai islieka, reikia
iStirti inkstus.
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5. REABILITACIJA - kineziterapija ir ergoterapija

Zmonéms, sergantiems DRD, gyvenimo eigoje reikia jvairaus pobidZio reabilitacijos priemoniy ir pagalbos.
Daugiausia pagalbos suteikia kineziterapeutai ir ergoterapeutai, bet kity specialisty (reabilitologo,
ortopedo ir ortopedijos techniko, nejgaliyjy veziméliy ir kitos kompensacinés technikos tiekéjy) pagalba
taip pat labai svarbi.

Vienas svarbiausiy reabilitacijos tiksly — raumeny paslankumo palaikymas ir kontraktury prevencija.

Tempimo pratimy tikslas — iSsaugoti judéjimo funkcijas ir patogia padétj. Tempimo pratimy programas
sudaro ir kontroliuoja kineziterapeutas, bet jy atlikimas turi tapti ir Seimos gyvenimo kasdienybe.

Yra daug veiksniy, kurie lemia sgnariy sustingimag ir kontrakturas. Elastingumas prarandamas dél riboto
judéjimo, netaisyklingos padéties arba dél nesubalansuoto raumeny darbo (vienas raumuo silpnesnis uz
kitg). Svarbu islaikyti judesiy amplitude ir simetrijg. Tai geriausiai padeda iSsaugoti funkcionavima, iSvengti
fiksuoty kontraktury bei praguly susiformavimo.

5 atmintiné. Raumeny paslankumas ir sgnariy kontraktiros

Kontraktdry profilaktikai svarbiausias specialistas yra kineziterapeutas. Buty geriausiai, jog su vaiku
dirbty vietos kineziterapeutas, bet kas 4 ménesius stambiosios motorikos buklé ir tolesné kineziterapijos
programa baty aptarta su kineziterapeutu, besispecializuojanciu darbe su nervy-raumeny ligomis
serganciais pacientais. Tempimo pratimai turi biti atliekami 4-6 kartus per savaite ir tapti kasdienio
gyvenimo dalimi.

Tam, kad tempimo pratimai bty pakankamai efektyvis kontraktiry profilaktikai, gali tekti taikyti
jvairias tempimo technikas, su kuriomis jus turéty supaZindinti kineziterapeutas: tempimo pratimai,
jtvarai, stovynes.

Reguliarus tempimas per cCiurny, keliy ir kluby sgnarius yra labai svarbus. Véliau prireikia ranky
raumeny tempimo, ypac pirsty, riesy, alkiniy ir peCiy sgnariy srityse. Papildomos sritys kuriose reikéty
tempimo isaiskeja po detalaus kineziterapinio jvertinimo.

Naktiniai jtvarai (Ciurnos-pédos jtvarai — AFO) gali biiti reikalingi siekiant iSvengti Ciurnos sgnario
kontraktiry. [tvarai turi biti individualis, nenaudoti masiskai gaminamy jtvary. Praradus galimybe
vaikscioti, jtvarai reikalingi ir dienos metu, bet jie nerekomenduojami berniukams, kurie dar gali
vaikscioti.

llgi jtvarai (Kelio-Ciurnos-pédos-ortozés - KAFO) gali bati naudingi, kai vaikscioti tampa labai sunku arba
nebejmanoma. Taip pat jie padeda kontroliuoti sausgysliy sutrumpéjimq, pratesti savarankiskq
vaikciojimgq ir atitolinti skoliozés susiformavimgq.

Stovéjimo pratimai (stovynése ar elektriniuose stovéjimo prietaisuose, kurie pakelia pacientq is
sedimos padeéties) reikalingi, kai pacientas nebegali vaikscioti.

Jtvarai (Resting hand splints, pavyzdj Zidréti: www.rehabmart.com/product/Imb-airsoft-resting-
hand-splint-222.html) rankoms reikalingi tada, kai atsiranda poZymiy, jog sutrumpéjo pirsty
lenkiamieji raumenys ir sausgyslés.
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NEJGALIYJY VEZIMELIAI, KRESLAI IR KITA KOMPENSACINE TECHNIKA

Ankstyvoje vaiksciojimo stadijoje ilgoms distancijoms jveikti, taupant jégas, gali bati naudojamas
paspirtukas, vaikstyné su ratukais ar nejgaliyjy vezimélis. Kai vezimeélis pradedamas naudoti ilgesniais
laiko tarpais, labai svarbu priziGreéti taisyklingg laikyseng ir atidziai parinkti ir pritaikyti vezimeél;.

Kai vaikscioti tampa sunku, rekomenduojama kuo skubiau pardpinti elektrinj vezimelj. Vezimélis turi
biti atitinkamai pritaikytas suteikti maksimaly komfortg, palaikyti taisyklingg laikyseng ir simetrijg. Kai
kuriy eksperty nuomone, vezimélis turéty turéti ir paciento pastatymo funkcija.

Bégant laikui ranky jéga silpnéja. Kineziterapeutai ir ergoterapeutai turéty pasiulyti priemones, kurios
padéty iSsaugoti savarankiSkumg. Svarbu iS anksto numatyti, kokios jrangos vaikui reikés

savarankiskumui ir dalyvumui uztikrinti, kad atéjus laikui tokia jranga blty prieinama.

e Veélyvoje vaiks¢iojimo ir nevaiksciojimo stadijose gali prireikti pagalbos ir priemoniy kylant laiptais,

persikeliant, valgant ir geriant, verciantis lovoje ir maudantis.

6. Skausmo valdymas

Svarbu issiaiskinti, ar pacientas kencia skausmgq, idant jis bdty jvertintas ir nedelsiant gydomas.
Deja, labai mazZai Zinoma apie serganciyjy DRD skausmagq. Jei jisy stinus kencia skausmus, reikia apie
tai kalbétis su gydytoju.

Kad skausmq buty galima valdyti, svarbu Zinoti jo prieZastis. Tik tada gydytojai galés imtis reikiamy
priemoniy.

Kadangi skausmas neretai atsiranda dél netaisyklingos laikysenos ir nepatogios pozos, skausmo
malsinimui ir prevencijai gali bati naudojamos individualios ortozés (jtvarai), pritaikytos sédynés,
guléjimo ir judéjimo priemonés, medikamentai (pvz. raumenis atpalaiduojantys, prieSuZzdegiminiai
medikamentai). Pasirenkant skausmq mazinanancius vaistus, svarbu jvertinti galimq jy sqveikq su
kitais medikamentais (steroidiniais ir nesteroidiniais priesuZdegiminiais vaistais), nepageidaujamg
poveikj, ypac ty vaisty, kurie gali sukelti Sirdies veiklos ar kvépavimo sutrikimus.

Retais atvejais, kai skausmo nepavyksta sumaZinti kitais bidais, gali prireikti ortopedinés
operacijos. Nugaros skausmas, ypac vartojant steroidus, gali bati sekmingai gydomas bifosfonatais,
taciau jo atsiradimas reiskia, kad gydytojas turi atidZiai istirti stuburqg del galimy slanksteliy lGzZiy.
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6. ORTOPEDINE PRIEZIURA - pagalba esant kaulu ir sanariy
problemoms.

DRD sergantys Zmonés, kurie néra gydomi kortikosteroidais, turi
90% tikimybe susirgti progresuojancia skolioze (stuburo krypimu
j Song, kuris laikui bégant stipréja). Jrodyta, kad kasdieninis
steroidy vartojimas gali sumaZinti skoliozés rizikg arba bent
atitolinti jos pradZia. Aktyviai skoliozés kontrolei reikalinga:

Stebéjimas

e VaiksCiojantiems pacientams stuburo biklé vertinama
klinikinés apZzilros metu, o rentgenologinis tyrimas atliekamas
tik jei yra skoliozés pozymiy. NevaikStantiems pacientams
skoliozés vertinimai yra batini kiekvieno apsilankymo klinikoje
metu.

e Stuburo dviejy krypéiy rentgenografija pradiniam vertinimui
turéty bati atlikta mazdaug tuo metu, kai berniukas atsiséda j
vezimélj. Rentgenogramos turéty apimti visg stubura. Stebéjimo
metu, jei yra skoliozé, rentgenogramos turéty buti atliekamos
bent kartg metuose. Jei rentgenologinis tyrimas atliekamas
reCiau nei kartg per metus, kyla pavojus nepastebéti skoliozés
progresavimo. Augimui sustojus, rentgenologinis tyrimas
atliekamas tik tada, jei yra kokiy nors klinikiniy pokyciy.

Profilaktika

Svarbu prisiminti:

1.

DRD serganciy berniuky ir

jaunuoliy kaulai yra netvirti, ypac jei jie
vartoja steroidus.

2.

Svarbu, kad jasy stnus gauty
pakankamai kalcio ir vitamino D,
kurie sustiprina kaulus.

Kai tik Jasy sdnus nustoja
vaikscioti, jo stuburo biikle
kruopsciai turi stebéti gydytojas.
Ypa¢ jei Jasy siinus dar auga. Siuo
laikotarpiu skoliozé gali staigiai
progresuoti.

Jei prireikia stuburo operacijos, jos

sékme lemia operuojancio
gydytojo patirtis Sioje srityje ir
tinkamas démesys kvépavimo
raumenims ir SirdZiai.

Jei jiisy stnus jaucia nugaros
skausmagq, reikia kreiptis j gydytojq.

Nuolatinis démesys laikysenai: asimetriniy kontrakttry profilaktika pacientams, kurie gali judéti. Parinkti

ir pritaikyti sédéjimo sistemas ir priemones nejgaliyjy vezimélyje, kurios uZtikrinty stuburo ir dubens

simetrijg bei tiesig stuburo padétj. Stuburo fiksacija, naudojant korsetg, néra alternatyva operacijai ir

negali jos atitolinti, taciau gali bati taikoma tais atvejais, kai operacija yra nejmanoma.

Gydymas

e Chirurginé operacija, kurios metu atliekama uzpakaliné stuburo fiksacija, indikuotina berniukams,

kurie nustojo augti ir nevartoja steroidy, kai skoliozés linkis (vertinamas Kobo kampu) yra didesnis

nei 20°. Operacijos tikslas - iSsaugoti kuo geresne laikyseng tam, kad pacientas kuo patogiau

jaustysi, ir funkcijas. Kai berniukai vartoja steroidus, yra maZesné stuburo biklés blogéjimo

tikimybé, todél operacijg galima atidéeti, kol Kobo kampas bus didesnis nei 40 laipsniy.

Svarbu su chirurgu aptarti visus galimus operacijos bldus ir iSsiaiskinti iSkilusius klausimus.

Kauly prieZitira

e Kauly baklé yra svarbi ir vaik$ciojimo ir nevaiks¢iojimo stadijose. Bet kokio amZiaus berniuky

sergantys DRD kaulai yra netvirti, ypac jei jie vartoja steroidus. Lyginant su bendraja populiacija, jy

kauly mineralinis tankis mazesnis ir kauly lGziy rizika didesné.
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ligyjy kauly lGziai

Kojos kauly lGzZiai kelia grésme tolesniam gebéjimui vaikscioti. Todél lGZus kojai turi bati taikomas
operacinis gydymas, idant berniukas kuo greiCiau atsistoty ant kojy. Jvykus IGZiui, jlsy
kineziterapeutas apie tai turi bati informuotas.

Jei koja lGzo vis dar vaikStanc¢iam berniukui , reikalinga vidiné fiksacija (operacija, kuri greiciausiai
gali stabilizuoti 10Zj), kad islikty galimybé iSlaikyti gebéjima vaikscioti.

Berniukams, kurie nebegali vaikscioti, koja gali buti saugiai gipsuojama ar pritaikomas kitas jtvaras.
Taikant $j gydymo metodg, svarbu atsizvelgti j funkcine galiniy padétj ir galimg rizikg kontraktiry
atsiradimui.

Apie kaulus apskritai

Yra Zinoma, kad steroidy terapija prisideda prie kauly tankio mazéjimo ir didina stuburo slanksteliy
IGziy rizikg. Berniukams, kurie steroidy nevartoja, tokie lGzZiai maziau budingi. Kauly tankis turéty
bUti vertinamas tiriant krauja, atliekant kauly radiologinius tyrimus. Reikalingi tolimesni moksliniai
tyrimai, kurie padéty rasti geriausius kauly buklés stebéjimo bidus (atmintiné 7).

7 ATMININE. Kauly prieZiira: pagrindiniai prastq kauly biikle lemiantys veiksniai:

Galimos intervencijos:

e SumazZéjes mobilumas
e Raumeny silpnumas
e Steroidy terapija

e Vitaminas D papildomai vaikams reikalingas, jei yra jo trikumas.

e Kalcis - geriausia gauti su maistu, bet jei mityba néra pakankama, reikalingi papildai; dél to
turéty konsultuoti dietologas.

e Geriamieji bisfosfonatai ar bisfosfonatai j veng skiriami liiZzus slanksteliams.
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7. KVEPAVIMO SISTEMA- kvépavimo raumenuy prieZidra

Paprastai berniukams nesunku kvépuoti ar atsikoseti, kol jie dar
vaiksto. Kvépavimo raumenys ima silpti berniukams augant, todél
su amziumi didéja plauciy infekcijy rizika, daugiausia dél
neefektyvaus kosulio. Véliau tai sukelia kvépavimo sutrikimy
miego metu. Vyresniems berniukams pagalbos kvépuojant
prireikia ir dienos metu. Kadangi problemy daugéja laipsniskai
pagal ligos stadijas, planinga ir aktyvi kvépavimo sistemos
priezira turi remtis tinkamu buklés vertinimu, profilaktika bei
intervencija. Gydytojy komandoje turi bati specialistas, iSmanantis
apie plauciy funkcinés buklés gerinimo metodikas — kvépavimo
taky mukociliarinj klirensg ir kosulio efektyvung gerinancias
priemones, bei mechaninés ventiliacijos budus
Prieziura
e Kol pacientas dar gali vaiksCioti, reikia atlikti kvépavimo
funkcijos tyrimg kasmet (spirometrija). Taip leidZiama
vaikui susipaZinti su jranga, o gydytojui - nustatyti bazine
kvépavimo funkcija.
e Ypatingas démesys turi bati skiriamas plauciams, kai vaikas
praranda gebéjimg vaikSéioti. Tuomet kasmet bdatina

matuoti forsuotg iSkvépimo srovés tiarj, kvépavimo
raumeny jégg ir maksimalig kosulio jégg. Galima atlikti ir
kitus reikalingus tyrimus ir laikui bégant juos kartoti
reguliariai, jskaitant deguonies saturacija (kraujo jsotinima
deguonimi) miego metu. Tyrimy periodiSkumas priklauso
nuo paciento buklés, bet turéty biti atliekamas ne reciau,

kaip kartg per pusmetj.

Labai svarbu augant slnui stebéti, ar neatsiranda Zenkly,
rodanciy, jog jam sunku kvépuoti dieng, o ypa¢ naktj. Juos
pastebeéjus tuoj pat reikia kreiptis j gydytoja. Reikia kreiptis tada,
kai stebimi Sie hipoventiliacijos ir padidéjusio CO, kiekio kraujyje
(hiperkapnijos) pozymiai :

e Uisitesia virSutiniy kvépavimo taky infekcija. Jei po
eilinio persalimo ilgai sveiksta ir vystosi bronchitas,
reikalaujantis gydymo antibiotikiais.

e Yra didesnis nuovargis, nei paprastai.

e Dasta, elgiasi taip lyg negaléty jkvépti, arba tampa
sunku baigti sakinj kalbant.

e Skundziasi galvos skausmu rytais ar visg diena.

e Daznai mieguistas be jokios priezasties.

Svarbu prisiminti:

1.

Turékite su savimi kvépavimo
tyrimo rezultaty kopijas, kad
galétumete parodyti jisy siny
priZiarin¢iam gydytojui.

Jasy sanui negalima taikyti
inhaliacinés anestezijos ar
sukcinilcholino.

Jei siinus operuojamas, plauciy
funkcija turi bati istirta pries
operacijg, kad radus problemy,
baty galima jas pasalinti.

Jei Jisy stnus susirgs kvépavimo
taky infekcijomis. jam prireiks
atsikoséjimg lengvinanciy
priemoniy ir antibiotiky.

Bitina stebéti dél galimy
hipoventiliacijos simptomy ir
silpno kosulio, apie juos reikia
pranesti medikams , kad bity
pradétas gydymas.

6. Jeigu jusy stnui sumaZéja
deguonies lygis kraujyje, kai jis
suserga ar patiria traumgq, reikia
labai atsargiai tiekti deguonj, nes
jis gali slopinti kvépavimo centrg
poreikj kvépuoti paciam.

e Turi miego problemy, daznai pabunda naktj, sapnuoja koSmarus, ryte ilgai bunda .

e Pabunda gaudydamas org ir skundZiasi, kad jaucia savo Sirdies dQzius.

e Negali sukaupti démesio.
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Prevencija

Skiepai nuo pneumokoko (Streptococcus pneumonija infekcijos, sukeliancios plauciy uzdegima)
skirtini vaikams nuo dviejy mety ir vyresniems; esant reikalui juos galima pakartoti, priklausomai
nuo priimtos praktikos Salyje. Taip pat kasmet skiriami skiepai nuo gripo. Abi vakcinos gali bti
skiriamos pacientams, vartojantiems steroidus, bet tuomet imuniné reakcija j vakcing gali bati
sumazeéjusi ir susidarys prastesnis imunitetas. Detalig informacijg apie vakciny indikacijas,
kontraindikacijas ir vakcinacijos schemas galima gauti jvairiais budais jusy Salyje. Reikia stebéti
vakcinacijos politika, nes ji gali keistis atsiradus naujoms epidemijoms, kaip, pavyzdziui, gripo HIN1
epidemijai 2009 metais.

Kvépavimo taky infekcijos atveju drauge su priemonémis, padedanciomis atsikoséti, reikia vartoti
antibiotikus.

8 atmintiné. DEMESIO - SVARBU

Vélyvose DRD stadijose papildoma deguonies terapija turi bdti naudojama atsargiai.

Nors deguonies terapija gali pagerinti deguonies lygj, taciau tokia procedira gali paslépti pirmine
kvépavimo sutrikimo prieZastj — sutrikusiq ventiliacijq.

Deguonies terapija gali sukelti savarankisko kvépavimo slopinimgq ir anglies dioksido susilaikymg.

Kai kuriais atvejais gali bati reikalingos priemonés, padedancios atsikoséti ir neinvaziné plauciy
ventiliacija. Deguonies terapija tuomet nerekomenduojama ir gali biti pavojinga.

Jeigu jau deguonies terapija batina, reikia istirti dujy kiekj kraujyje ir tuo pat metu taikyti
priemones kvépavimui palaikyti.

Intervencijos (reikalaujancios specialios ekspertizés)

Aktyvus veiksmai priklauso nuo ligos stadijos. Pirmiausia gali bati veiksmingi metodai, didinantys
oro kiekj, kuris patenka j plaucius giliai jkvepiant (plauciy pripdtimo metodikos). Ligai
progresuojant, kosulys tampa ne toks efektyvus, todél gali bati reikalingos rankinés
(kineziterapinés) ar mechaninés atsikoséjimg lengvinancios priemonés (kosulio asistentai). Laikui
bégant prireikia pirminés pagalbos kvépuojant naktj, véliau ir dienos metu (neinvaziné
naktiné/dieniné ventiliacija), kai pastebimi hipoventiliacijos ir hiperkapnijos simptomai, iSvardinti
skyrelyje Prieziura. Kvépavimo palaikymas, naudojant neinvazine ventiliacijg, labai svarbus bendrai
paciento biklei. Ventiliacija gali bati taikoma ir chirurginiu biudu jvedant vamzdel;j j trachéja kakle
(tracheostoma). Tai invaziné dirbtiné plaudiy ventiliacija. Sios intervencijos gali padéti palaikyti
paciento bukle ir iSvengti infekciniy ligy.

Ypatingas démesys kvépavimo funkcijai turi bati skiriamas atliekant planine operacijg bendrinéje
nejautroje.
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8. KARDIOLOGINE PRIEZIURA

Sirdies ir kraujagysliy sistemos stebéjimo tikslas -
kuo ankscCiau aptikti ir gydyti Siy funkcijy sutrikimus
(dazniausiai kardiomiopatija - Sirdies raumens
pazeidimus arba ritmo sutrikimus, pvz. padainéjusj
Sirdies plakimg), kurie daznai atsiranda ligai
progresuojant. Kadangi pradiniuose etapuose Sie
sutrikimai gali nepasireiksti jokiais simptomais, reikia
nuolat stebéti Sirdies veiklg, aptikus pazeidimy -
nedelsiant skirti gydymg. Svarbu reguliariai verinti
Sirdies bukle ir imtis aktyviy veiksmy, aptikus
pazaidos pozymiy. PrizitrinCiy gydytojy komandoje
batinas kardiologas.

Priezitra

e Pagrindiniai Sirdies funkcijos tyrimai turi buti

Svarbu prisiminti:

1. Kaidiagnozuojama DRD, reguliariai

lankykite kardiologq.

Sergant DRD, sirdis gali bati paZeista dar
pries simptomy atsiradimg.

Tai reiskia, jog gali prireikti
medikamentinio gydymo, net jeigu Sirdies
ligy simptomai nepasireiske.

Batina pranesti apie visus simptomus, kad
prireikus gydymas baty skirtas kuo
anksciau .

. Saugokite paskutiniyjy Sirdies tyrimy

kopijas, kad galétuméte parodyti bet
kuriam kitam jdasy sany gydanciam
specialistui.

atliekami tuojau po diagnozés nustatymo arba ne véliau kaip iki SeSeriy mety amziaus. Minimalls
tyrimai turéty bati elektrokardiograma (EKG) ir echokardiograma (tyrimas ultragarsu).

. Sirdies funkcijos tyrimai turi bati atliekami ne reciau kaip kartg per 2 metus, kol vaikui sukanka 10
mety. Sulaukus 10 mety amZiaus (arba ir anksciau, jei nustatyta Sirdies ir kraujagysliy sistemos
patologija), tyrimus reikia kartoti kasmet. Jeigu neinvazinis Sirdies tyrimas rodo paZeidimy, pas
kardiologa lankytis reikia ne reciau kaip kartg per 6 ménesius; be to, reikia skirti gydyma vaistais.

Gydymas

Pirmojo pasirinkimo vaistai turéty bati angiotenzing konvertuojancio fermento (ACE) inhibitoriai. Kiti
taip pat tinka DRD pacienty gydymui ir turi bati taikomi

vaistai - beta-blokatoriai ir diuretikai -

nustatytasteigiamas profilaktinio gydymo ACE inhibitoriy poveikis. Vis délto, Si taktika dar reikalauja
iSsamesniy tyrimy.

Sirdies ritmo sutrikimus reikia skubiai tirti ir gydyti vaistais. Sergantiesiems DRD bdingas Sirdies ritmo
padazneéjimas, kuris paprastai pats savaime nekelia didesnés grésmeés, taciau jis gali bGti susijes ir su
Sirdies pazeidimu. Todél jei iki tol buves normalus Sirdies ritmas padaznéja, Sirdj reikéty istirti.
Steroidais gydomiems pacientams reikia papildomo démesio Sirdies ir kraujagysliy sistemos
funkcijoms, ypac jei yra hipertenzija (padidéjes kraujo spaudimas). Gali prireikti koreguoti steroidy
dozes, taip pat papildomai skirti kitus vaistus.
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9. VIRSKINIMO SISTEMOS PRIEZIURA - mityba, rijimo ir kitu

virskinimo sistemos funkcijy sutrikimai

Svarbu prisiminti:

Skirtingose ligos stadijose gali bati reikalingi 3ie specialistai: vertinamas kiekvieno
dietologas ar mitybos specialistas, logopedas, apsilankymo pas gydytojq metu.
gastroenterologas. 2. Svarbu gerai subalansuota dieta,

Mitybos prieziura

1. Jusy sunaus dgis ir svoris turi bati

ypac tokia, kurioje yra
pakankamas kalcio ir vitamino D

Siekiant uzkirsti kelig ir nutukimui, ir svorio deficitui, nuo kiekis.
pat diagnozés nustatymo momento visg likusj gyvenima | 3 Dietologai ir mitybos specialistai
reikia rapintis tinkama mityba. Svarbu, kad svorio ir kiino yra svarbds jusy suny

priZidarin¢ios komandos nariai,
kurie ripinasi gera mityba ir
Batina taip subalansuoti mitybg, kad joje buty kuo padeda jq reguliuoti.

masés indeksas augant islikty tarp 10 ir 75 procentilés.

jvairesniy maisto produkty. Informacija apie sveika mitybg 4. Jei atsiranda rijimo problemy

visai Seimai galima rasti jvairiuose nacionaliniuose kreipkités j specialistus.
Saltiniuose. . . . .

o . o .. _ . | 5. Jeigu kitos priemonés nepadeda
Sergantiesiems DRD bdtina reguliariai stebéti Ggj palaikyti deramo kiino svorio,
(gulintiems tai galima padaryti i¥matavus rankos nuo gali prireikti gastrostomos

(maitinimui skirto tiesiai j skrandj

plastakos iki peties ilgj) ir svorj. Kreiptis j dietologg reikia jstatomo vamzdelio).

tada, kai yra nutukimas arba mitybos nepakankamumas,

kai svoris bei Ugis auga per |étai arba svoris nepaaiSkinamai didéja ar mazéja, taip pat kai planuojama
operacija, kai vargina létinis viduriy uzkietéjimas arba atsiranda rijimo sutrikimy. Gastroenterology ir
dietology konsultacijos reikalingos nustacius diagnoze ir pradedant gydymga steroidais. Reikety
jvertinti kalorijy, baltymy, skysciy, kalcio, vitamino D ir kity maistiniy medziagy kiekj dienos maisto
racione.

Rekomenduojama vartoti multivitaminus, kuriy sudétyje yra vitamino D ir mineraly.

Kai netenkama svorio, svarbu jsitikinti, ar néra rijimo problemy. Sirdies ir kraujagysliy sistemos
funkcijos sutrikimai taip pat gali turéti jtakos svoriui. Kai svorio netenkama staiga, reikia istirti kitas
organy sistemas.

Rijimo problemos

Vélesniuose ligos etapuose ryklés raumeny silpnumas gali sukelti rijimo sutrikimy (disfalgijg), dél to ima
blogéti mityba ir augimas. Tai ilgokai gali likti nepastebéta, nes procesas vystosi létai.

Kai jtariama aspiracija (maisto patekimas j trachéjg) ir kai rijimo raumeny judrumas nepakankamas
(jausmas, lyg maistas strigty gerkléje), bitina atlikti klinikinj rijimo vertinimg ir rentgenologinj tyrima.
Kiti rijimo problemy simptomai yra nepaaiskinamas svorio netekimas (10 proc. ir daugiau), taip pat
nepakankamas svorio didéjimas augantiems vaikams, pailgéjes valgymo laikas ( 30 min. ir daugiau),
nuovargis, seilétekis, springimas ar koséjimas valgant.

Plauciy uzdegimas, kurj sukelia j plaucius pateke skysciai (aspiraciné pneumonija), nepaaiskinamas
plauciy funkcijos pablogéjimas, neaiskios kilmés karsciavimas gali rodyti, jog reikia istirti rijimo
funkcija, nes ji gali bati nepakankama.

Jei sunku ryti, reikia kreiptis j kalbos specialista (logopeds), kuris parinks gydymo metodika.
Pastarosios tikslas - iSsaugoti rijimo funkcijg.
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e SkrandZio vamzdelis (gastrostoma) turéty bati jvedamas tuo atveju, kai palaikyti kino svorj ir
pakankamg skysCiy suvartojimg pro burng tampa nejmanoma. Turéty bati aptarta galima Sios
proceduros rizika ir nauda. Reikiamu laiku jstatyta gastrostoma gali sumazinti emocine jtampg, kurig
kelia bandymas bet kokia kaina suvartoti reikiamg maisto kiekj pro burng. Jeigu rijimo raumenys
pakankamai funkcionuoja, jus ir toliau galite valgyti tai, kas jums patinka, ir jausti malonuma.
Gastrostomaleidzia iSvengti streso, kai stengiamasi stropiai maitintis reguliariais laiko intervalais,
siekiant pasisavinti pakankama butiny maisto medziagy ir kalorijy kiekj.

Kity virskinimo sriciy prieziura

Viduriy uzkietéjimas ir gastroezofaginio refliukso liga (GERL) yra du didZiausi virSkinimo sistemos
sutrikimai, budingi sergantiesiems DRD. Viduriy uZkietéjimas paprastai pasireiSkia vyresniame amZziuje ir
po bet kokios chirurginés intervencijos. Laikui bégant pasireiskia ir tokiy komplikacijy kaip skrandzio ir
Zarny paburkimas, atsirandantis, kai, naudojant mechanine neinvazine ventiliacijg, priryjama daug oro.

e @Gali bati naudingi vidurius laisvinantieji vaistai. Svarbu, kad pacientas gauty pakankamai skysciy.
Vartojant daug Igstelienos turintj maistg, bet negaunant pakankamai skysciy, simptomai gali net
paumeéti.

e Refliuksas paprastai gydomas atitinkamais vaistais. Siekiant iSvengti komplikacijy, steroidus arba
bisfosfonatus vartojantiems vaikams profilaktiSkai skiriami ragsciy blokatoriai.

e Burnos priezilira taip pat svarbi, ir nors tai néra jtraukta j paskelbtas tarptautines DRD gydymo ir
prieziuros gaires, TREAT-NMD ekspertai papildomai sitlo burnos prieZiiros rekomendacijas ( 9
atmintiné).

9 atmintiné. Burnos prieZiiros rekomendacijos pagal TREAT-NMD:

e DRD sergancius berniukus turi apZidaréti patyres odontologas, iSmanantis apie DRD ypatumus.
Geriausia tai atlikti specializuotoje klinikoje. Odontologo tikslas - nustatyti burnos prieZidros
principus, suteikti kokybiskq gydymgq ir bati pataréju minimais klausimais ir tévames, ir
odontologui paciento gyvenamoje vietoje. Odontologas turi iSmanyti DRD pacienty danty ir
kauly vystymosi ypatumus ir bendradarbiauti su patyrusiu ortodontu.

e Burnos ir danty prieZidra remiasi proflikatinémis higienos priemonémis.

e Kai pradeda mazéti berniuko ranky, riesy bei kaklo raumeny jéga, labai svarbu pradéti naudotis
individualiai pritaikytomis burnos higienos jrankiais.
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10. PSICHOLOGINIAI ASPEKTAI — elgesio ir mokymosi problemy sprendimas

DRD sergantiems berniukams kyla psichosocialiniy Svarbu prisiminti:

(dazniausiai - elgesio ir mokymosi) problemy, tad

medicininé priefidra néra pilnaverté, jeigu néra | 1 Psichosocialiné jasy sanaus ir visos

. N e . Seimos sveikata yra labai svarbi.

psichosocialinés  paramos.  Socialinés  adaptacijos

nesklandumai gali kilti dél specifiniy asmeniniy jgldZiy | 2. Jasy sdnus gali turéti  didesne

stokos, pvz., bendraujant su kitais Zmonémis, priimant tikimybe  patirti  psichosocialines

sprendimus kasdienio gyvenimo situacijose, vertinant problemas nei kiti.

reiskinius; be to, dél fiziniy apribojimy didéja socialiné 3. Jasy Zeimos narigi gali patirti

atskirtis, mazéja socialinis aktyvumas, pacientas uzsidaro depresijg.

savame siaurame rate. Daugeliui tévy didesnj stresg

sukelia vaiko socialiné atskirtis nei fiziniai ligos aspektai. 4. Geriqusias budas sias  problemas

spresti - jas pripazZinti ir kuo anksciau

Jei manote, kad jusy vaikas nerimauja dél savo buklés, kreiptis pagalbos.

atvirai su juo pasikalbékite, stenkités atsakyti j visus L ) . ,

klausimus kad uzkirstumeéete  kelig  gilesnéms 5. Kalbos sutrikimas gall Ie.,mtl moliymog
’ nesklandumus. Tai badinga

problemoms. DRD sergantys berniukai daznai savo bukle sergantiems DRD, tadiau gali bati

supranta geriau, nei mano jy tévai. Kalbétis reikia atvirai, koreguojama, jei laiku imamasi

bet bitina atsizvelgti j amziy ir stengtis atsakyti tik j tinkamy priemoniy.

uzduodamus klausimus, nesuteikiant informacijos 6. Mokymosi problemos neprogresuoja ir

daugiau nei yra klausiama. Tai gali bati labai sunku, todél dazniausiai  jveikiamos, jei  tam

nebijokite remtis specialisty pagalba ar panasiy Seimy skiriama pakankamai démesio.

patirtimi.

Nebutinai  kiekvienas DRD  sergantis pacientas  turés

psichosocialiniy sunkumy, taciau Stai j kg vertéty atkreipti

démesj:

e Kalbos raidos, suvokimo, trumpalaikés atminties sutrikimas;

e Mokymosi sunkumai;

e Socialinis bendravimas ir/arba sunkumai uZmezgant draugysteé rysius (socialinio brandumo stoka,
prasti socialiniai jgudzZiai, uzdarumas ar izoliacija tarp bendraamziy);

e Nerimastingumas, jautrumas;

e Dazni gincai, nuotaiky kaita;

e Yra padidéjusi elgesio ir neuropsichologinio vystymosi sutrikimuy rizika, jskaitant autizmo spektro
sutrikimus, démesio stokos ir hiperaktyvumo, obsesinio-kompulsinio (jkyrumy) sindromo rizika;

e Galimi emocijy valdymo sutrikimai, depresija, nerimas; pastarasis gali rysketi ir dél proto lankstumo
bei gebéjimo prisitaikyti stokos;

e Gali pasireiksti priestaraujantis konfliktiskas elgesys ir impulsyvumas bei nesivaldymas;

e Kadangi tévai taip pat gali turéti polinkj depresijai, jie nejvertina, kad visai Seimai reikalinga specialisty
pagalba.

Psichoterapijos metu reikéty atkreipti démesj j problemy prevencija ir ankstyvg gydyma. Paprastai tam

naudojamos tokios pat priemonés, kaip ir daugeliui kity Zmoniy, turinéiy psichologiniy problemuy.
Svarbiausia, atsiradus tokioms problemoms - kreiptis pagalbos.
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10 atmintiné. Kalbos jguadziai:

*  PripaZinta, kad DRD sergantiems vaikams bddingi tam tikri kalbos sutrikimai (jos nuoseklaus
vystymosi, trumpalaikés Zodinés atminties, fonologinio perdirbimo), taip pat intelektiniy gebéjimy
stoka bei specifiniai mokymosi sutrikimai. Tai nebdtinai pasireiskia visiems pacientams, bet svarbu
juos anksti pastebéti ir koreguoti.

e Budinga, kad DRD sergantys vaikai pradeda kalbéti véliau, nei sveiki jy bendraamZiai. Véluojanti
skalbos jgudziy formavimasis gali biti stebimas visq vaikystés laikotarpj, todél svarbu anksti tai
nustatyti ir imtis reikiamy priemoniy.

e Jei pastebite kalbos raidos sutrikimy, reikia kreiptis j logopedq.

o Tikslingi kalbéjimui skirty raumeny pratimai, gerinantys artikuliacijq (tartj). Jie reikalingi ir tiems
berniukams, kurie nuo ligos pradZios turi kalbéjimo sutrikimy, ir vyresniems, kuriy burnos
raumenys nusilpsta, ir kalba darosi sunkiau suprantama.

e \Vyresniems berniukams, kuriy kalbq sunku suprasti dél to, kad per silpnas kvépavimas neleidzia
iSgauti pakankamai aiskiy ir stipriy garsy kalbant, gali bati taikomi kompensuojamieji gydymo
metodai, balso pratimai, balso stiprintuvai. Jei balso galia yra ribota, bet kuriame amZiuje galima
taikyti dirbtinés kalbos aparatirg(Voice Output Communication Aids, VOCA).

Vertinimai

Kalbos ir pazZintiniy funkcijy tyrimai atliekami 6-12 mén. amziuje, 7 mety amZiuje prie$ pradedant lankyti

mokyklg arba bet kokiame amziuje, jei tik yra atitinkamy nusiskundimy Sioje srityje. Ne visos medicinos

jstaigos gali atlikti Siuos tyrimus, tad Sios rekomendacijos gali padedant orientuotis, kada kreiptis pagalbos

j specializuotg jstaiga.

e Reikia istirti emocinio prisitaikymo gebéjimus, mokymosi gebéjimy atitikimg amziui, kalbos raidg,
galimus autistinio spektro sutrikimus, taippat socialinés paramos poreikj. Informacijg apie galima
finansineg, socialine ir psichologine paramg turi suteikti socialinis darbuotojas.

e Ripinimasis psichosocialine DRD pacienty ir jy Seimos nariy gerove yra neatsiejama kasdienés DRD
serganciy pacienty priezitros dalis.

Intervencija

e Teikiant pagalbg aptariamoje srityje, itin svarby vaidmenj gali atlikti paciento priezitros
koordinatorius. Jis gali bati pagrindiniu $eimos kontaktiniu asmeniu bei patikétiniu. Sis asmuo turi
turéti pakankamai Ziniy apie nervy-raumeny ligas ir gebéti bet kada suteikti Seimai reikiamos
informacijos.

e Siekiant iSvengti socialiniy problemy bei izoliacijos, neretai lydinciy Seimas, kuriose yra serganciy DRD,
nepaprastai svarbu imtis prevenciniy priemoniy. Tai Svietimo apie DRD gerinimas mokyklose ir tarp
bendraamziy, skatinimas serganciuosius dalyvauti atitinkamose stovyklose bei sportinéje veikloje,
apripinimas apmokytais Sunimis, pagalba uZmezgant kontaktg su panasiy problemy turinciais
Zmonémis internetu ir kita veikla.

Siekiant spresti mokymosi problemas bei modifikuoti veiklg, kuri gali bati Zalinga raumenims (pvz. kiino
kultdra), arba pereikvoti energijos sgnaudas (pvz., vaikstant ilgus atstumus einant j laukg ar pietauti), arba
bati grésminga saugumui (pvz., judéjimas Zaidimy aiksteléje), svarbu sudaryti specialias individualias
ugdymo programas. Svarbu gerinti galimybes ir sglygas dalyvauti socialinéje veikloje (pvz., lankyti
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mokyklg, renginius).

e Batina uztikrinti, kad mokykla blty gerai informuota apie DRD ir su ja susijusias problemas.
Pasidalinkite visa turima informacija, ypa¢ su Zmogumi, kuris mokykloje rlpinsis jlsy vaiko
specialiaisiais poreikiais. Tai svarbu siekiant, kad vaikas gauty kuo geresnj iSsilavinimg, bdting jo
normaliai socialinei raidai ir jo rengimuisi tolesnéms studijoms bei darbui. Taigi, labai svarbu, kad
mokykla baty jusy ,sgjungininké”!

e Butina skatinti berniuko nepriklausomybe ir savarankiskuma priimant sprendimus (ypac lieciancius jo
gydyma bei prieZiiirg), nes tai padeda ugdyti jo nepriklausomybe bei pasitikéjimg savimi. Sio aspekto
negalima pamirsti, kai planuojamas atsakomybés uZ paciento visaverte priezilirg perdavimas is
pediatry suaugusiyjy specialistams.

e Pagalba plétojant socialinius santykius ir mokymosi gebéjimus ateityje padés lengviau susirasti darba
ir gyventi kuo visavertiskesnj gyvenimg. Mokantis siekti savo asmeniniy tiksly, DRD sergantiems
berniukams be galo vertinga aplinkiniy parama ir palaikymas.

e Kai reikia malSinti skausma, uzkirsti kelig kancioms ir pagerinti gyvenimo kokybe, reikalinga paliatyvi
prieziura. Greta skausmo malSinimo, paliatyvios prieziiros komanda gali teikti ir emocine bei dvasine
paramg, padéti Seimoms suvokti gydymo tikslus ir padéti priimti sunkius medicininius sprendimus,
taip pat palengvinti bendravima tarp Seimos ir mediky bei spresti klausimus, susijusius su sielvartu ir
netektimi.

Psichoterapija ir gydymas vaistais

Yra keletas pripazinty psichoterapijos metody, skirty jvairioms situacijoms. Tai tévy apmokymas, kaip
reaguoti j blogg elgesj ir spresti konfliktus, individuali ir Seimos terapija, elgesio terapija. Speciali elgesio
analizé padeda koreguoti autizmo spektro elgesio sutrikimus.

Kai kurias emocines bei elgesio problemas padeda jveikti paskirti vaistai. Tokie vaistai gali bati vartojami
tik priziarint specialistui ir skirti tam, kad baty kontroliuojama depresija, agresija, obsesiné-kompulsiné
blklé arba démesio ir hiperaktyvumo sutrikimas.

11. PASTABOS DEL CHIRURGINIO GYDYMO

Blna daug situacijy, susijusiy su pacia DRD (pvz. raumeny biopsija, kontraktliry ar stuburo operacija,
gastrostomija) ar su ja tiesiogiai nesusijusiy, kai gali prireikti anestezijos. Planuojant operacijg, saugumo
sumetimais bGtina aptarti keletg aspekty.

Operacija ir po jos vykdoma priezidra turi bati atliekama ligoninéje, kurioje personalas iSmano apie DRD
ypatumus ir yra pasiryZes bendradarbiauti, uztikrinant sklandZig pagalbg visuose gydymo etapuose. Be
to, svarbu parupinti ,streso steroidy” operacijos metu tiems pacientams, kurie vartoja steroidus.
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Anestetikai ir kiti klausimai, susije su operacijos saugumu

Sirdies veikla

Kvépavimo funkcija

Anestetiky varotimas DRD sergantiems pacientams visada siejas su tam tikra rizika, todél reikia
laikytis saugumo rekomendacijy, skiriant intravenine anestezijg ir vengiant kai kuriy vaisty.

Atliekant ilgesnes ir sudétingesnes operacijas (pvz., stuburo), svarbu saugoti nuo didelio kraujo
kiekio praradimo.

Daugiau informacijos apie tai yra pagrindiniame dokumente.

Pries taikant bendrine nejautrg reikia atlikti echokardiograma Svarbu prisimint:
ir elektrokardiograma. 1. Taikant anestezijq, visada yra
rizika, taciau kruopsciai
pasirinkus anestezijos bidg,
sedacija, jeigu Sirdis buvo tirta anksciau nei prieS metus arba (pvz. bendriné intraveniné
anestezija ir sukcinilcholino
vengimas) leidzZia tiketis
tyrimuose buvo uzfiksuota pakitimy. sekmes.

Tokie pat tyrimai reikalingi taikant regionine nejautrg ar
elektrokardiogramoje per artimiausius 7-12 ménesiy Siuose

Planuojant vietine nejautrg, echokardiograma atliekama tik ) .
. .. .. .o 2. Planuojant operacijg, svarbu
jei anksc¢iau buvo nustatyta Sirdies pazeidimy. atidziai jvertinti &irdies ir

plauciy veiklg.
3. sitikinkite, ar gydytojai

Net jeigu pacientas turi kvépavimo raumeny funkcijos tinkamai informuoti apie DRD
sutrikimy, tam tikros priemonés sumazins operacijos pavojus, Ir visas intervencijas be/__

ey . T .. vaistus, kuriuos gauna jasy
nors rizika iSlieka. Labai svarbu istirti kvépavimo funkcijas sinus

medicinos centre, kurio specialistai iSmano apie DRD. Pries
operacijg gali bati naudinga apmokyti personalg, kaip

naudoti neinvazine ventiliacijg, padéti atsikoséti (naudotis

kosulio asistentu) bei atlikti kitas reikalingas intervencijas.
Jei DRD serganciam berniukui atliekama operacija, batinai
turi konsultuoti ir kineziterapeutai.

Saugios operacijos prielaidos yra planavimas, bdatinieji
iSankstiniai tyrimai bei priemonés rizikai mazinti.

12. SKUBI PAGALBA

Jeigu atsitinka taip, kad batina kreiptis skubios pagalbos j ligonine, reikia atkreipti démesj j Siuos dalykus:

Nuvykus skubios pagalbos j ligonine, bltina informuoti jus pasitikusj gydytojg apie tai, kad pacientas
serga DRD, apie taikoma gydyma/vartojamus vaistus, Sirdies ir plauciy bukle, taip pat informuoti,
kokie gydytojai jj prizitri ir j kuriuos prireikus baty galima kreiptis.

Kadangi daugelis sveikatos priezitros specialisty neZino apie DRD gydymo strategijas, reikia jiems
papasakoti apie individualig ligos prognoze, ligos eigg ir kokios gyvenimo kokybés tikimasi.
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Svarbis faktai

e Dideleé tikimybé, kad jis Zinote apie DRD daugiau nei priimamojo ar skubios pagalbos skyriaus
gydytojas.

e Praneskite medikams, jei jisy stnus vartoja steroidus.
e Jei jvyko kaulo lizZis, reikalaukite susisiekti su jiisy gydytoju ar kineziterapeutu.
e Jei tik jmanoma, parodykite naujausius sirdies ir plauciy tyrimo rezultatus.

e Jei jsotinimas deguonimi blogéja, perspékite gydytojq apie pavojus skiriant deguonj arba nervy
sistemq slopinancius vaistus.

Steroidai

Batinai informuokite gydytojus, jei jasy slnus nuolat vartoja steroidus; taip pat svarbu Zinoti gydymo

trukme, ar buvo daryta pertrauky, ar vartojo steroidus anksciau.

e Steroidai prislopina natlralig organizmo reakcijg j stresg, todél gali prireikti papildomos steroidy
dozés tada, kai vartojancio steroidus Zzmogus sveikata dél kokiy nors priezasCiy pablogéja.
e Steroidai didina skrandzio opos rizika.
e Kartais dél steroidy gali kilti ir kity Gminiy komplikacijy.
Kauly laziai

DRD sergantiems berniukams kauly lGziy rizika yra padidéjusi, o jei jau ir iki kaulo IGZio berniukas
vaiks¢iojo sunkiai, po lGZio tikétis vél pradéti vaiks¢ioti sunku. Jei |GZo kaulas, susisiekite su jasy stny
prizidrinciais specialistais, kadreikalui esant jie galéty aptarti situacijg su chirurgu.

Dar vaikStanciam pacientui chirurginé intervencija paprastai yra naudingesné nei gipsavimas.

Po operacijos butina kineziterapeuto pagalba, kad vaikStantys berniukai kuo grei¢iau atsistoty ant
koju.

Jeigu lUzis yra stuburo srityje ir sukelia nugaros skausma, prireiks endokrinologo ar kito apie kauly
blkle iSmanancio specialisto pagalbos.

Kvépavimo problemos

Stebékite, uzsiradykite ar atsiminkite paskutinius plaudiy tyrimo rezultatus (pvz. spirometrijos). Si
informacija gali bati reikalinga gydytojams, jei pateksite j ligonine dél Gmios ligos.

Pagrindinés problemos iskyla, kai sumazéja forsuoto iskvépimo tris ir atsikoséjimo jéga:

Gali prireikti bronchy drenazo;

Gali prireikti pagalbiniy priemoniy atsikoséjimui;
Gali prireikti antibiotiky;

Gali prireikti ventiliuoti plaucius;
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e Tiems, kuriy kvépavimo funkcijos galimybés ribinés, padidéja tikimybé, kad infekcijos metu prireiks
papildomos pagalbos kvépavimui palaikyti. Reikty atsargiai naudoti opiatus ir kitus analgetikus, taip
pat vengti skirti deguonj be mechaninés ventiliacijos, nes dél nepakankamos kvépavimo raumeny
funkcijos tai gali padididinti anglies dioksido koncentacija organizme.

e Jei pacientas jau naudoja neinvazine ventiliacijg miego metu, bitina uztikrinti Sig priemone Gmios
ligos ar infekcijos atveju. Tiems, kuriems jau taikoma plauciy ventiliacija, nedelsiant reikalinga
kvépavimo prieziGros specialisty komandos konsultacija.

Jei turite savo kvépavimo aparatg, bitinai pasiimkite su savimi j ligonine.

Sirdies funkcija
Turékite su savimi arba atsiminkite bent paskutiniyjy Sirdies tyrimy rezultatus, vartojamus vaistus, jasy

suny prizitrinCio kardiologo kontaktinius duomenis. Tai padés skubig greitiau suprasti, ar jusy vaika iStikusi
problema, galéty buti susijusi su Sirdies funkcijos sutrikimu.

Informuokite, jei yra Sirdies ritmo sutrikimy arba kardiomiopatijos pozymiy.

Batina prisiminti apie galimg anestetiky rizikg kiekvieng kartg, kai prireikia staigios operacijos ar
nuskausminamuyjy preparatuy.

Santrumpy Zodynélis

ACE angiotenzing konvertuojantis fermentas

ALT alanininé transaminazeé

AST  asparaginine transaminazé

DEXA kauly tankio matavimui skirtas radiologinis tyrimas
EKG elektrokardiograma

Kg kilogramas

Mg  miligramas

Nmol nanomolis
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