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DiuSeno raumeny distrofija serganciy
pacienty prieziura ir gydymas

[lgalaiké daugiadalykeé prieZitira pagerina pacienty
biikle ir iSgyvenamuma.
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VisapusiSkos prieziiiros standartai, kuriais vado-
vaujamasi atliekant daugiadalyke prieziirg klini-
kose, atnaujinti 2018 metais ir juose nurodoma
kaip, priklausomai nuo ligos stadijos, turi buti uz-
tikrinama kvépavimo funkcijos, Sirdies ir krauja-
gysliy, endokrininés, virskinimo sistemos prieziiira,
mityba, ortopediné pagalba bei reabilitacija.

Ligos progresavimui sulétinti skiriami kortikoste-
roidai (deflazakortas arba prednizolonas).

Specifiniam gydymui svarbu tiksliai nustatyti ge-
netine mutacija.

DIUSENO RAUMENU
DISTROFIJA

Informacija medikams, Kkurie su liga
gali susidurti pirmieji:
kada jtarti ir kur nukreipti



Trumpai apie Diuseno raumeny distrofija (DRD)

Tai reta, progresuojanti raumeny liga.

Diuseno raumeny distrofija diagnozuojama 1 is
3500-5000 naujagimiy berniuky.

Liga paveldima su X chromosoma.
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Liga sukelia mutacijos distrofino gene.

Del sutrikusios baltymo distrofino sintezés praside-
da raumeny nykimas, pacientas nustoja vaikscioti,
ligai progresuojant atsiranda sgnariy kontraktiiros,
skoliozé, kvepavimo ir Sirdies nepakankamumas.
Dél distrofino stokos gal-
vos smegeny lastelése nu-
kencia ir vaiko pazintinés
funkcijos: atmintis, déme-
sio koncentracija, kalbos
raida. Gali buti nustatomi
hiperaktyvumo ir démesio
deficito, autizmo spektro
sutrikimai.

Pirmieji ligos poZymiai
dazniausiai pasireiskia su-
laukus 2-3 metuy.
Diagnozé nustatoma vidu-
tiniskai sulaukus 5 mety.

Kada jtarti Diuseno raumeny distrofija

! Jei berniukas nepradeda vaikscioti savarankiskai
iki 15 ménesiy

Vaiksto pasistiebes

Sunkiai bégioja, lipa laiptais, daznai krenta
Greitai pavargsta

Nepasokinéja

Veéluoja kalbiné raida

Stojasi prisilaikydamas rankomis (Goverso
simptomas)

! Blauzdy pseudohipertrofija

! Krypuojanti eisena
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Jei berniukui veluoja raida ar padidéje kepeny fer-
mentai - biitina atlikti kreatinkinazés tyrima (KK,
KFK, CK)

Nustacius padideéjusia kreatinkinazés koncen-
tracija, nukreipti neurologo konsultacijai dél Diuse-
no raumeny distrofijos.

Diagnozavus DiuSeno raumeny distrofijg, tikslinga
genetiko konsultacija paciento motinai ir kitiems
Seimos nariams.

Svarbus daugiadalykeés prieziuros akcentai
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Kortikosteroidai
Sergant Diuseno raumeny distrofija, gydymas
steroidais yra ilgalaikés priezitros standarty
dalis.
Steroidai padeda ilgiau iSsaugoti raumeny jéga
ir motorinius jgudzius.
Svarbu stebéti, ar néra Salutinio poveikio.

Kvépavimo sistemos prieZiura
Kvépavimo funkcijos tyrimai
Kosulio asistentas
Neinvaziné ventiliacija miego metu
Skiepai (nuo pneumokoko, gripo)
Kvépavimo taky infekcijy gydymas - anksti ir
agresyviai

Sirdies prieZiiira
Kardiologo konsultacija kasmet, Sirdies
echoskopija ar MRT.
AKF inhibitoriai pablogéjus funkcijai arba nuo
10 metuy.
Mamos, kurios yra nesSiotojos, turi biiti stebi-
mos kardiology.

Ortopediné prieZiiura
Reguliari kineziterapija kontraktiiry profilak-
tikai
Kauly retéjimo ir luZiy prevencija
Skoliozés chirurginis gydymas

EndokKkrininiai ir mitybos klausimai
Vitamino D koncentracijos tyrimai ir papildai,
pakankamas kalcio ir vitamino D kiekis maiste
Kauly tankio tyrimai, kiino sudéties analizé
Biitina reguliuoti svorij ir parinkti tinkama
dieta



