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POVZETEK

Izhodisca:

Zivéno-misi¢ne bolezni (ZMB) so heterogena skupina dednih
bolezni motori¢ne enote. Skupni in poglavitni klini¢ni znak je
misi¢na oslabelost, skupaj z miSi¢nimi atrofijami in hipotonijo.
Za naértovanje kakovostne rehabilitacije je pri bolnikih z ZMB
potrebno izvesti celovit ocenjevalni postopek.

Metode:

V literaturi smo iskali ocenjevalna orodja za oceno okvare
telesnih funkcij in zgradbe kot tudi za oceno funkcioniranja,
osebnih lastnosti, sodelovanja in vklju¢evanja v okolje.

Rezultati:

Za ocenjevanje funkcijskih sposobnosti bolnikov z ZMB z
razli¢nimi oblikami in v razli¢nih fazah bolezni so najbolj
uporabne lestvice: Mera gibalne sposobnosti (MFM), Mera
grobih gibalnih funkcij (GMFM), Hammersmithova lestvica
gibalnih sposobnosti (HFMS) in Razsirjena Hammersmithova
lestvica gibalnih sposobnosti (HFMSE), North Star ocenjevanje
gibanja (NSAA), Vignosova lestvica zmogljivosti spodnjih udov,
Brookova lestvica zmogljivosti zgornjih udov in Zupanov test
za oceno funkcijske zmogljivosti zgornjih udov. Za bolnike z
amiotrofi¢no lateralno sklerozo (ALS) se v glavnem uporabljata
Funkcijska ocenjevalna lestvica za bolnike z ALS (ALSFRS) in
Dopolnjena funkcijska ocenjevalna lestvica za bolnike z ALS
(ALSFRS-R). Za oceno funkcijskih sposobnosti pri bolnikih z
ZMB so poznane tudi instrumentalne — ra¢unalniske ocenjevalne
metode. Za ocenjevanje dnevnih dejavnosti pri bolnikih z ZMB
je bila razvita nova ocenjevalna lestvica Mera omejitev pri
dejavnostih (ACTIVLIM).
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ABSTRACT:

Background:

Neuromuscular disorders (NMD) are a heterogeneous
group of inherited diseases of motor unit. The common and
predominant clinical sign is muscular weakness together
with muscular atrophies and hypotonia. For planning and
performing a high-quality rehabilitation program for patients
with NMD, a comprehensive assessment process is needed.

Methods:

Assessment tools for the evaluation of impairment of body
functions and structure, as well as for the assessment of
functioning, personal characteristics, participation and inte-
gration into the environment of NMD patients, were searched
in the literature.

Results:

The most useful scales for the assessment of functional abilities
of patients with different forms and at different stages of NMD
are: Motor Function Measure (MFM), Gross Motor Function
Measure (GMFM), Hammersmith Functional Motor Scale
(HFMS) and Expanded Hammersmith Functional Motor Scale
(HFMSE), North Star Ambulatory Assessment (NSAA), Vignos
Lower Extremity Scale, Brooke Upper Extremity Scale and
Zupan Upper Extremity Scale. For patients with amyotrophic
lateral sclerosis (ALS), the most commonly used scale are
the ALS Functional Rating Scale (ALSFRS) and the Revised
ALS Functional Rating Scale (ALSFRS-R). There are also
some computerised assessment methods for the assessment
of functional activities in NMD patients. For assessing daily
activities in patients with different forms of NMD, a new
scale has been developed — the Activity Limitations Measure
(ACTIVLIM).
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Zakljucki:

7MB se med seboj razlikujejo po vzorcu misi¢ne oslabelosti,
hitrosti napredovanja in funkcijske oviranosti. V ¢lanku so
predstavljene ocenjevalne lestvice, ki so primerne za bolnike
z razli¢nimi oblikami bolezni.

Kljuéne besede:
ocenjevanje, funkcijske sposobnosti, bolniki, zivéno-misicne
bolezni

uvoD

Zivéno-misi¢ne bolezni (ZMB) so heterogena skupina dednih
bolezni motori¢ne enote. Skupni in poglavitni klini¢ni znak je
7MB se razlikujejo po vzorcu misi¢ne oslabelosti in atrofij (prok-
simalna, distalna, simetri¢na ...), biokemi¢nih in histokemiénih
spremembah (distrofinopatija, kalpainopatija, kanalckopatija ...),
genetskih znacilnostih (na¢in dedovanja, znani genetski vzrok ...).
Diagnoza je zato v veliki meri odvisna od poznavanja fenotipa,
misiéne biopsije in analize genske mutacije. ZMB so ve¢inoma,
¢e ne vedno, napredujoce (1).

Razporeditev in stopnja oslabelosti dolo¢enih misi¢nih skupin
je razli¢na pri posameznih oblikah bolezni in zato je razli¢no
tudi funkcioniranje posameznika. MiSi¢ni oslabelosti se s Casom
pridruzijo Se sekundarne posledice bolezni (kontrakture, skolioza,
tezave z dihanjem in sréno-Zilni problemi), ki Se dodatno poslabsa-
jo funkcioniranje bolnika. Glede na to, da so te bolezni zaenkrat
e neozdravljive in v veéini primerov nezadrzno napredujejo, je
prvi cilj pri obravnavi upoc¢asnitev upadanja funkcijskih zmoznosti
in poucevanje bolnika, kako lahko z boleznijo uspesneje in bolj
kakovostno zivi (2).

Za naértovanje kakovostne rehabilitacije je pri bolnikih z ZMB
treba izvesti celovit ocenjevalni postopek. Pomembno je oceniti
tako okvare telesnih funkcij in zgradbe kot tudi izvedbo funkcij,
osebnih lastnosti, sodelovanja in vklju¢evanja v okolje. Za izvedbo
ocenjevanja razlicni avtorji priporocajo uporabo standardiziranih
merilnih orodij.

Za ocenjevanje okvar telesnih funkcij in zgradbe se najpogosteje
uporabljajo standardizirana merilna orodja za oceno funkcije
sklepov ter funkcije misic. Pri bolnikih z ZMB je potrebno redno
(pri hitreje napredujo¢ih oblikah ZMB pogosteje, pri po¢asnejsih
oblikah bolezni pa redkeje) izvajati meritve obsegov gibljivosti
sklepov in s tem spremljati stanje misi¢nih skrajSav. Pri bolni-
kih so najpogosteje skrajsane misi¢ne skupine: fleksorji kolka,
abduktorji kolka, fleksorji kolena, plantarni fleksorji stopala ter
fleksorji komolca in zapestja (3, 4). Obsege gibljivosti sklepov
merimo s klasi¢nim goniometrom. Meritve izvaja eden ali dva

Conclusions.
NMD differ among patients regarding the pattern of muscle
weakness, rate of progression, and functional impairment. The

article presents the rating scales that are suitable for patients
with various forms of NMD.

Key words:
assessment, functional abilities, patients, neuromuscular dis-
orders

fizioterapevta, in sicer odvisno od vrste in polozaja sklepa (5).
Za meritve obsegov gibljivosti v sklepih pri bolnikih z ZMB
priporocajo klasi¢no goniometrijo, opozarjajo pa na potrebo po
prilagoditvi polozajev merjenja (6). V Studiji (4) so dokazali
veljavnost metode klasi¢ne goniometrije pri bolnikih z misi¢no
distrofijo, vendar so opozorili na pomemben dejavnik istega
ocenjevalca pri spremljanju napredovanja bolezni.

Za testiranje mi§i¢ne moci in njenega upadanja pri bolnikih z
ZMB je dokazano najprimernejsa metoda ro¢na dinamometrija.
Glavna pomanjkljivost tega testiranja je potreba po stabilizaciji
dinamometra s strani preiskovalca, ¢e je mi$i¢na moc¢ zgornjega
uda bolnika upadla do tolikSne mere, da ni ve¢ zmoZen samostojno
zadrzati polozaja za izvedbo testiranja (7). Testiranje mi§i¢ne moci
na izokineti¢nih dinamometrih za bolnike z ZMB ni najbolj prim-
erno zaradi utrujanja med testiranjem ter zahtevnega namescanja
v polozaj za izvedbo testiranja (8). Neposredne meritve misi¢ne
mo¢i sicer dajo natanéno in zanesljivo oceno misi¢ne moci in
napredovanja oslabelosti, vendar ne dajo dovolj informacij o
funkcionalnih sposobnostih obolelih; pri nekaterih diagnozah in
pri otrocih so tezko izvedljive (9).

Za ocenjevanje dejavnosti in omejitev dejavnosti se zato pri
bolnikih z ZMB uporabljajo razliéni vprasalniki in izvedbeni
testi, ki testirajo funkcijske motori¢ne sposobnosti obolelega ali
specificne funkcije zgornjega ali spodnjega uda (9, 10).

Mera gibalne sposobnosti (angl. Motor Function Measure, MFM)
MFM je funkcijska ocenjevalna lestvica, ki je bila oblikovana
posebej za potrebe ocenjevanja funkcijskih zmogljivosti bolnikov
z ZMB ter za spremljanje napredka bolezni. Lestvico so razvili
med letoma 1998 in 2001 (11) ter v kon¢ni obliki potrdili njeno
veljavnost in zanesljivost za vse osebe z misicno oslabelostjo leta
2004 (11). Ocenjevalna lestvica vkljucuje 32 izvedbenih testov s
funkcijskimi dejavnostmi, ki jih bolnik izvaja v lezeCem, sedeCem
in stojeCem polozaju (11). Izvedbo vseh dejavnosti se tockuje
po Likertovi lestvici od 0 do 3. Ocena 0 pomeni, da bolnik ni
zmozen zaceti dejavnosti ali zadrZati izhodiS¢nega polozaja, pri
oceni 1 je zmozen delne izvedbe dejavnosti, pri oceni 2 je izvedba
upocasnjena, nerodna in z uporabo kompenzatornih gibov, ocena
3 pa predstavlja pravilno izvedbo (11). Bolnik lahko tako prejme
od 0 do 96 tock, za primerjavo rezultata z drugimi ocenjevanji pa




je mozno rezultat preracunati tudi v odstotke. Z raziskavami so
dokazali, da je MFM veljavna in zanesljiva ocenjevalna lestvica za
bolnike z ZMB. Avtorji (11) so oblikovali tudi skraj$ano razli¢ico
MFM 20, ki vkljuc€uje 20 izbranih izvedbenih testov in je veljavna
in zanesljiva tudi za otroke z ZMB, mlajse od sedmih let. Ocenje-
valna lestvica v obliki numeri¢nega rezultata prikazuje stanje na
podrogju telesnih zmoznosti bolnika z ZMB. MFM se vsebinsko
deli na tri sklope, in sicer na sklop, ki preverja zmoznosti bolnika
pri premescanju in vstajanju, sklop, ki preverja sposobnosti gibanja
proksimalnih segmentov in aksialnega gibanja, ter sklop za gibanje
distalnih delov udov. Za izvedbo testiranja terapevt potrebuje
opremo, ki je obicajno prisotna v klinicnem okolju (Stoparica,
zogica, stol, pisalo, papir, miza, terapevtska miza ...) ter dovolj
velik prostor. Bolniki pri testiranju ne smejo uporabljati ortoz in
drugih pripomockov. Ce bolnik potrebuje ortozo ali pripomodek
za ohranjanje izhodi$¢nega polozaja pri dolo¢enem testu, prejme
za test oceno 0. Za izvedbo vsakega testa ima bolnik na voljo dva
poskusa, uposteva se boljsa ocena. V polozaju leZe na hrbtu na
terapevtski mizi se testira: dviganje in obracanje glave, fleksijo v
kolku in kolenu, dorzalno fleksijo stopala, gibanje v ramenskem
sklepu, dviganje medenice, obra¢anje na trebuh in posedanje. V
polozaju sede na podlagi se testira: vzdrzevanje sedenja, prenos
teze naprej in vstajanje v stojec polozaj. Sede na stolu ali vozicku
se testira: zadrzevanje polozaja glave, aktivno sedenje brez opore
za hrbet, aktivnosti proksimalnih in distalnih delov zgornjega uda,
grobo in fino motoriko roke, vstajanje v stoje¢ polozaj. Stoje se
testira: vzdrZevanje ravnoteZja, predklon, hojo, tek in poskoke.
Izvedba testa v povprecju traja od 30 do 40 minut. Ocenjevalni
obrazec in izvedbena navodila so prosto dostopni na uradni spletni
strani (11, 12).

Mera grobih gibalnih funkcij (angl. The Gross
Motor Function Measure, GMFM)

GMFM je ocenjevalna lestvica za ocenjevanje grobe motorike,
razvita za ocenjevanje otrok s cerebralno paralizo (13), in se je
v klini¢nih $tudijah izkazala za veljavno in zanesljivo tudi pri
otrocih s spinalno misi¢no atrofijo (SMA) tip II in tip III med
5 in 18 letom (14). GMFM vklju¢uje 88 izvedbenih testov. Pri
vsakem testu se izvedbo tockuje od 0 do 3 tocke, ocena 0 pomeni
nezmoznost zacetka izvedbe naloge, ocena 1 zacetek izvedbe z
nezmoznostjo nadaljevanja, ocena 2 nepopolno izvedbo, ocena 3
pa pravilno izvedbo. Ocenjujejo se dejavnosti v lezeéem, sedeem,
kle¢ecem in stojeCem poloZaju ter sposobnosti hoje. V leZeCem
polozaju se ocenjuje sposobnosti nadzora polozaja in gibanja
glave, gibanje zgornjega uda ter sposobnosti menjavanja polozajev
in obracanja. Sede na podlagi, na tleh ali na klopi se testira sposob-
nosti ohranjanja ravnotezja, prenose teZe in premike telesa sede
na podlagi. V polozaju kleée in v §tirinoznem poloZaju se testira
vzdrzevanje in zmoznost prehajanja med polozaji ter razlicne
sposobnosti plazenja. V polozaju stoje se testira sposobnost vsta-
janja, posedanja, vzdrZevanja stoje, stoje na eni nogi ter prenose
teze v stojecem poloZaju, hojo z oporo, hojo brez opore, hojo po
stopnicah, premagovanje ovir ter razli¢ne poskoke. [zvedba testa
traja od 40 do 60 minut (14, 15).
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Hammersmithova lestvica gibalnih sposobnosti
(angl. Hammersmith Functional Motor Scale,
HFMS) in RazsSirjena Hammersmithova
lestvica gibalnih sposobnosti (ang/. Expanded
Hammersmith Functional Motor Scale,
HFMSE)

HFMS je ocenjevalna lestvica za funkcijske motori¢ne sposobnosti
otrok s SMA II in SMA III (16). V uporabi je od leta 2003, prva
verzija je bila z raziskavami potrjena kot zanesljiva ocenjevalna
lestvica za otroke, starej$e od 30 mesecev (16). RazSirjena razli¢ica
(HFMSE) je bila predstavljena leta 2007 (17) in vkljucuje dodatni
modul s 13 izvedbenimi testi, povzetimi po GMFM. HFMSE
je dokazano zanesljiva za otroke od 9 mesecev starosti naprej,
dodatni modul pa nudi moznost za ugotavljanje funkcijskih razlik
med obolelimi s SMA II in SMA III (18). HFMS vkljucuje 20
izvedbenih testov, ki jih je zdrav otrok zmozen v celoti pravilno
izvesti pri starosti 12 mesecev, ¢as testiranja pa traja do 15 minut.
Izvedbo posameznega testa se ocenjuje od 0 do 3, kjer 0 pomeni
nezmoznost izvedbe, 1 zacetek izvedbe, 2 nepopolno, pocasno ali
negotovo izvedbo ter 3 pravilno izvedbo. Za izvedbo testiranja
se uporabljajo osnovni pripomocki, kot so podloga, klop, stol in
stopnice. S HFMS se testira: sposobnost sedenja na stolu, sedenje
na tleh z iztegnjenimi koleni, dotikanje glave z eno ali z obema
dlanema, obracanje na bok, obracanje iz polozaja na hrbtu v
polozaj na trebuhu v obe smeri in obratno, prehod iz sedenja v
lezanje, polozaj na trebuhu s podporo na podlakteh, retrofieksija
glave leze na trebuhu, opora na iztegnjeni roki, posedanje iz
lezeCega polozaja, Stirinozni polozaj, plazenje po vseh $tirih,
antefleksija glave leze na hrbtu, stoja z oporo, stoja brez opore,
korak (16). HFMSE vkljucuje Se 13 dodatnih testov, ki testira-
jo: aktivno fleksijo v kolku leze, prehod iz visokega klecanja v
klecanje na eni nogi, vstajanje iz klecanja, posedanje na tla iz
stoje, pocep, skok naprej, hojo po stopnicah navzgor in navzdol
z oporo ali brez nje (17).

North Star ocenjevanje gibanja (ang/. North
Star Ambulatory Assessment, NSAA)

NSAA je ocenjevalna lestvica za oceno funkcijskih motori¢nih
sposobnosti otrok z Duchennovo misi¢no distrofijo (DMD). Prvi¢
je bila predstavljena leta 2006 (19) ter kasneje v ve¢ Studijah
potrjena kot veljavna, zanesljiva in obcutljiva na spremembe
v bolnikovem stanju (20-22). NSAA sestavlja 17 po tezavnosti
razporejenih izvedbenih testov, ki se jih ocenjuje tristopenjsko
od 0 do 2, kjer ocena 0 predstavlja nezmoznost izvedbe testa,
ocena 1 predstavlja nepravilno ali nepopolno, vendar vseeno
samostojno izvedbo, ocena 2 pa pravilno samostojno izvedbo
testa. Pri testiranju je mogoce dobiti od 0 do 43 tock. Z NSAA se
testira: stoja, hoja, vstajanje s stola, stoja na eni nogi, dostopanje
in sestopanje s 15 cm visoke stopnice, posedanje in vstajanje iz
lezeCega polozaja, fleksija glave v lezeCem poloZaju, stoja na
petah, poskok in tek na razdalji 10 m (23).

Poleg ocenjevalnih lestvic, ki ocenjujejo sploSno motori¢no
zmoznost z ve¢jim Stevilom izvedbenih testiranj, so za namen
ocene stanja obolelih z ZMB razvili tudi ocenjevalne lestvice,
ki podrobneje ocenjujejo funkcijo zgornjega ali spodnjega uda.




Vignosova lestvica zmogljivosti spodnjih udov
(angl. Vignos Lower Extremity Scale)

Vignosova lestvica zmogljivosti spodnjih udov je 10-stopenjska
ocenjevalna lestvica za funkcijo spodnjega uda. Razvita je bila za
potrebe ocenjevanja obolelih z DMD leta 1963 (24) in se kasneje
v raziskavah izkazala kot primerna tudi za ocenjevanje obolelih z
drugimi oblikami hitro napredujo¢ih ZMB (25). Ocenjuje funk-
cijo spodnjega uda z izvedbo desetih, po tezavnosti razvrs¢enih
dejavnosti, pri ¢emer preiskovanec prejme koncno oceno glede
na najtezjo dejavnost, ki jo je uspel izvesti; to¢kovanje pa je
zastavljeno v obratnem vrstnem redu (bolnik zmore izvesti najtezjo
nalogo — kon¢na ocena je 1). Naloge si od najtezje sledijo v
naslednjem vrstnem redu: hoja po stopnicah brez opore (1), hoja
po stopnicah z oporo ograje (2), pocasna hoja po stopnicah z oporo
ograje ali s pripomockom — ve¢ kot 12 sekund za 4 stopnice (3),
samostojno vstajanje s stola in hoja po ravnem (4), samostojna
hoja po ravnem in nezmoznost samostojnega vstajanja (5), hoja
z asistenco ali ortozami (6), hoja z ortozami in z asistenco za
vzdrzevanje ravnotezja (7), samostojna stoja z uporabo ortoz in
pripomocka z nezmoznostjo hoje (8), sedenje na vozic¢ku (9),
nezmoznost sedenja (10) (24).

Brookova lestvica zmogljivosti zgornjih udov
(angl. Brooke Upper Extremity Scale)

Brookova lestvica zmogljivosti zgornjih udov je 6-stopenjska
ocenjevalna lestvica za oceno funkcije zgornjega uda (26). Oce-
no se pridobi s preverjanjem sposobnosti izvedbe posameznih
nalog, ki se stopnjujejo po tezavnosti. Koncna ocena bolnika je
enaka tockovni vrednosti najzahtevnejSe dejavnosti, ki jo lahko
izvede. Nizja ocena predstavlja boljSo funkcijo zgornjega uda
(najboljsa ocena 1, najslabsa 6). Sposobnosti, ki jih lestvica pri
bolniku preverja, od najzahtevnej$e do najlazje, so: obojestranska
abdukcija z elevacijo in stik z rokama nad glavo (1), zmoZnost
elevacije zgornjih udov nad glavo s pokréenimi komolci (2), ne
zmore dvigniti rok nad glavo, lahko dvigne 180 ml kozarec vode
do ust (3), lahko dvigne roke do ust, ne zmore dvigniti kozarca
vode (4), ne zmore dvigniti roke do ust, vendar lahko drzi pisalo
in pobere kovanec z mize (5), ne zmore dvigniti roke do ust in
nima funkcionalnih prijemov z roko (6) (26).

Zupanov test za oceno funkcijske zmogljivosti
zgornjih udov (angl. Zupan Upper Extremity
Scale)

Zupanov test za oceno funkcijske zmogljivosti zgornjih udov je
sestavljen iz 14 nalog — funkcijskih gibov (27). Vsaka naloga
lahko prispeva najve¢ 1 tocko, tako da je najvecje mozno Stevilo
tock za test 14. Vsaka naloga sestoji iz 2 postavk, pri cemer se
vsaka postavka ocenjuje loceno in prispeva do 1/2 tocke. Tudi
sicer velja v celotnem sistemu ocenjevanja pravilo razpolavljanja.
Ocena se razpolovi, ¢e bolnik z nalogo opisani gib izvede le z
1 udom, levim ali desnim. Ocena se razpolovi tudi, ¢e bolnik
opisanega giba ne izvede pravilno (v predpisani legi, zacet in
konc¢an v to¢no dolocenem obsegu, gladko in v enakomernem
ritmu v ¢asu 5-7 sekund), ampak s trikom. Pravilo razpolavljanja
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ocene velja do 1/4 tocke. Test je bil preizkusen na 227 bolnikih
z razliénimi oblikami ZMB in se izkazal kot veljaven, izvedljiv,
sprejemljiv, ob¢utljiv in zanesljiv (27).

Funkcijska ocenjevalna lestvica za bolnike z ALS
(angl. ALS Functional Rating Scale, ALSFRS)

in Dopolnjena funkcijska ocenjevalna lestvica

za bolnike z ALS (angl. Revised ALS Functional
Rating Scale, ALSFRS-R)

Pri bolnikih z ALS so v uporabi posebne ocenjevalne lestvice. Pri
ocenjevanju bolnikov v klini¢ne in raziskovalne namene je poleg
funkcijske motori¢ne ocene poudarek predvsem na oceni upadanja
respiratorne funkcije in misicne mo¢i. Za funkcijsko oceno se na-
jpogosteje uporabljata Funkcijska ocenjevalna lestvica za bolnike
zALS (ALSFRS) in Dopolnjena funkcijska ocenjevalna lestvica
za bolnike z ALS (ALSFRS-R) (28). ALSFRS je ocenjevalna
lestvica za ocenjevanje zmoznosti izvedbe desetih dejavnosti,
ki pri obolelih z ALS znacilno upadajo. Ocenjuje bulbarno in
respiratorno funkcijo, funkcijo zgornjih in spodnjih udov, izvajanje
osebne higiene ter obracanje v postelji. Ocenjevanje z ALSFRS
se izvaja s samooceno bolnikovih funkcijskih sposobnosti ter
ocenjevalCeve izbire najustreznejSe moznosti v ocenjevalni lest-
vici. Pri vsaki od desetih dejavnosti lahko bolnik prejme od 0 do
4 toc¢k, skupno do 40 tock, kar predstavlja funkcijsko sposobnost
zdravega posameznika. ALSFRS je dokazano veljavna in obcut-
ljiva na spremembe v bolnikovem stanju. Dokazana je bila tudi
zanesljivost med preiskovalci in ponovljivost. Lestvica ocenjuje
naslednjih deset dejavnosti: govor, slinjenje, poZiranje, pisanje,
rezanje hrane in drzanje pribora, oblacenje in osebna higiena,
obracéanje v postelji, hoja, premagovanje stopnic ter dihanje (29).
ALSFRS-R vkljucuje dodatne ocene respiratorne funkcije, in sicer
dispneo, ortopneo in potrebo po mehanski podpori dihanja (30).
ALSFRS-R je dokazano zanesljiva ocenjevalna lestvica tudi za
ocenjevanje napovedi prezivetja obolelih z ALS (31).

Instrumentalni (racunalniski, robotski) nacini
ocgnievania funkcijskih sposobnosti pri bolnikih
zZMB

Poznani so tudi racunalniski in robotski nacini ocenjevanja funk-
cijskih sposobnosti bolnikov z ZMB. Z njimi lahko objektivno
vrednotimo funkcijsko stanje bolnikov in vpliv dolo¢ene terapije
na njihove funkcijske zmogljivosti. Pri takem nacinu se pogosto
uporablja tudi navidezna resni¢nost, ki ocenjevanju doda nove
dimenzije, saj se clovek osredini na opravljanje doloCene naloge z
dodano motivacijo, sistem pa pri tem izmeri funkcijske sposobnosti
— prstov, roke, noge, trupa itd. (32) Dodatno se uporablja tudi
hapti¢ne robote. Meri se lahko gibanje, mi§i¢no mo¢, prijem itd.
Tako npr. Bardorfer in sod. (32, 33) prikazujejo analizo gibanja
prstov in roke ter celotnega zgornjega uda pri bolnikih z ZMB
na osnovi upravljanja hapticnega robota pri gibanju dolo¢enega
predmeta v navideznem okolju. Nacin gibanja oziroma sledenja
predmeta je bil osnova za objektivno oceno funkcijske sposobnosti
zgornjih udov (32, 33). Za merjenje motori¢nega primanjkljaja je
najbolj neposredna mera merjenje misi¢éne mo¢i, kar pa jo je pri
bolnikih z ZMB zelo tezko natanéno in objektivno izmeriti zaradi
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misi¢ne oslabelosti, kontraktur, deformacij in trik gibov. Primerno
resitev tega problema so naredili Rozman in sod, in sicer z razvo-
jem posebne merilne opornice, ki meri misicno mo¢ (34), kar so
preizkusili z objektivnim merjenjem moci fleksorjev komolca (35).
Kurillo in sod. (36) so predstavili racunalniski merilni sistem za
analizo koordinacije sile prijema pri bolnikih z ZMB. Merilni robot
na racunalniskem zaslonu izrisuje in sproti zapisuje izmerjeno
moc¢ razli¢nih vrst prijemov (37) s pomoc¢jo razli¢nih nastavkov.
Z metodami in napravami za merjenje in vrednotenje funkcijske
sposobnosti zgornjih udov v rehabilitacijskem okolju so se ukvar-
jali tudi Bajd in sod. (38), ki so prijemanje z roko razdelili v tri
faze: faza priblizevanja predmetu, faza izvajanja sile na predmet
in faza spreminjanja orientacije prijetega predmeta. Vse izvirne
metode so osnovane na ra¢unalniskem merjenju in omogocajo
kvantitativno vrednotenje prijemanja. Merjenje sile prijema in
urjenje prijema je bilo preizkusSeno pri skupini bolnikov z misi¢no
distrofijo. Morrow in sod. (39) poro¢ajo o moznosti ocenjevanja
funkcijskih sposobnosti oziroma o napredku ZMB s pomogjo
ocenjevanja magnetno-resonanénih posnetkov z biomarkerji.
Zelo zanimiv na¢in merjenja funkcijske zmogljivosti zgornjega
uda pri bolnikih z ALS so prikazali Londral in sod. (40), kjer so
s pomocjo racunalnika in pospeSkometra merili tipkanje — cas
pritiska tipke in ¢as med pritiski, ki se je z zmanjSano zmoglji-
vostjo zgornjih udov vecal. Germanotta in sod. (41) so s pomocjo
robota (InMotion Arm Robot) vrednotili premikanje zgornjega uda
med doseganjem razli¢nih predmetov, kjer so ugotovili manjso
natan¢nost in pocasnej$e gibe pri bolnikih s Friedreichovo ataksijo.
Prav tako so Seferian in sod. (42) ocenjevali bolnike s SMA s
klasi¢no ocenjevalno lestvico za ocenjevanje funkcije zgornjega
uda (Brooke) ter z inovativnimi napravami (MyoGrip, MyoPinch
in MoviPlate), zelo obcutljivimi dinamometri, ki merijo mo¢
prijema, mo¢ pincetnega prijema in funkcijo (fleksijo/ekstenzijo)
roke in prstov. V vseh nastetih $tudijah je jasno povedano, zakaj
in kako je robotski ali racunalniski nacin bolj$i v smislu objek-
tivnosti in pokazatelja tudi najmanjSih sprememb, saj lahko z
vecjo natancnostjo, obcutljivostjo in kakovostjo meritve uspesno
prispevajo k hitremu prilagajanju terapij in obravnav ter s tem k
bolj kakovostnemu Zivljenju bolnikov z ZMB.

Ocenjevalne lestvice na podrocju omejitev
izvedbe dnevnih dejavnosti pri bolnikih z ZIMIB

Za ocenjevanje omejitve funkcioniranja na podro¢ju dnevnih
dejavnosti pri bolnikih z ZMB so poznani §tevilni ocenjevalni
indtrumenti, ki so usmerjeni na specifi¢ne oblike ZMB: misi¢no
distrofijo (43), DMD in SMA (44), miastenijo gravis (45), mi-
otoni¢no distrofijo (46) ter druge. Prilagojeni so doloceni obliki
bolezni in so usmerjeni v zmoznost oziroma nezmoznost izvedbe
posameznih dejavnosti, vezanih na podrocje skrbi za sebe. Omen-
jene lestvice pa ne upostevajo konteksta funkcioniranja na vseh
podro¢jih ¢lovekovega delovanja, SirSih dnevnih dejavnosti, igre,
izobrazevanja, dela in prostega Casa. Izhajajo iz medicinskega
modela, niso usmerjene na posameznika in ne upostevajo okolja,
v katerem posameznik Zivi. Zato je bila razvita nova ocenjevalna
lestvica— Mera omejitev pri dejavnostih (angl. Activity Limitations
Measure, ACTIVLIM) (47). Uporaba Raschevega modela je
omogodila, da ima lestvica vse potrebne psihometri¢ne lastnosti.
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Za popolno dokazovanje psihometri¢nih lastnosti lestvice je bila
izvedena longitudinalna raziskava razvitega vprasalnika z oceno
njegove obcutljivosti na spremembe. ACTIVLIM je vprasalnik,
na katerega odgovarjajo odrasli bolniki ali starsi obolelih otrok.
Pri tem ocenjujejo tezave pri izvajanju dnevnih dejavnosti. V
vprasalnik je bilo najprej vkljucenih 126 razli¢nih dnevnih dejav-
nosti, izpolnilo ga je 369 preiskovancev. Z Raschevim modelom
so izbrali 22 dnevnih dejavnosti, s katerimi so definirali linearne
in enodimenzionalne meritve omejitev dejavnosti pri bolnikih z
ZMB. Raziskana je bila tudi veljavnost in ponovljivost rezultatov.
Ujemanje med obema meritvama je zelo dobro, kar kaze, da je
ACTIVLIM, Ceprav gre za osebno porocanje, veljavna metoda
za ocenjevanje omejitev v sodelovanju pri bolnikih z ZMB.
Je preprost inStrument za uporabo in ne predstavlja finanénih
obremenitev. Vprasalnik vkljucuje dejavnosti, povzete iz desetih
razli¢nih ocenjevalnih inStrumentov, ki so namenjeni specificnim
oblikam ZMB. Usmerjen je na podrogje omejitve izvedbe de-
javnosti na SirSem podro¢ju funkcioniranja v domac¢em okolju.

Namenjen je odraslim osebam v starosti 16 — 80 let in otrokom
v starosti od 6 do 15 let. Vprasalnik ACTIVLIM sestavlja 22
vprasSanj, od tega 4 specifi¢na za otroke v starosti 6 — 15 let, 4
specificna za odrasle in 14 vprasanj, namenjenim odraslim in
otrokom. Specifi¢na vprasanja za otroke se nanasajo na dejavnosti:
zapiranje vrat, poskakovanje na eni nogi, namescanje nahrbtnika
in tek, za odrasle pa: prenaSanje tezkih bremen, hoja v razdalji vec¢
kot 1 kilometer, dalj trajajo¢a stoja +/- 10 minut, vstopanje v avto.
Ostalih 14 skupnih vpraSanj se nanasa na naslednje dejavnosti:
oblacenje majice, umivanje zgornjega dela telesa, oblacenje spod-
njega dela telesa, tuSiranje, sedenje na toaletni Skoljki, kopanje
v kopalni kadi, hoja po stopnicah navzgor in navzdol, izstopanje
iz kopalne kadi, odpiranje vrat, sprehajanje v zunanjem okolju,
umivanje obraza, obesanje jakne na obesalnik, brisanje zgornjega
dela telesa. Izhodisc¢e vpraSalnika predstavlja biopsihosocialni
model (MKF) in je usmerjen na posameznika — njegove presoje
in dozivljanje omejitev funkcioniranja v izvedbi dejavnosti.
Uporablja 3-stopenjsko ocenjevalno lestvico: ne morem izvesti,
izvajam s teZavo in izvajam brez tezav. Vse dejavnosti, ki jih
vprasalnik vkljucuje, zahtevajo uporabo zgornjih in spodnjih udov.
Posameznik jih mora biti sposoben izvajati brez pomoci podporne
tehnologije ali asistenta. Lahko pa se posluzuje kompenzatornih
tehnik izvedbe (48). V slovenskem prostoru ACTIVLIM S$e ni
uveljavljen inStrument za oceno dnevnih dejavnosti pri bolnikih
z ZMB, zato bi ga bilo smiselno prigeti uporabljati in na podlagi
spremljanja uc¢inkovitosti uvesti v klini¢no prakso. Priporo¢ena
je uporaba ACTIVLIM vprasalnika z ostalimi ocenjevalnimi in-
Strumenti, ki pokrivajo $irSe podrocje ¢lovekovega funkcioniranja
(49). OSA (Ocenjevanje strukturirane aktivnosti) je eden izmed
in§trumentov, ki je osnovan na podlagi analize dejavnosti po
spretnostih. S pomo¢jo OSA lahko prilagodimo izvedbo dejavnosti
in vplivamo na kakovost izvedbe (50).

Zakljucek

V prispevku so prikazane lestvice, ki se uporabljajo za oceno
funkcijskih sposobnosti bolnikov z ZMB. Opisane so lestvice, ki
so primerne za bolnike z razli¢nimi oblikami ZMB in v razli¢nih




fazah bolezni. V literaturi ni podatkov, kako pogosto naj bi pri
bolnikih izvajali testiranje funkcijskih sposobnosti. Za ustrez-
no sledenje razvoja bolezni je smiselno, da se testiranje izvaja
glede na naravo bolezni; pri hitreje napredujocih oblikah bolezni
pogosteje, vsaj enkrat letno, pri pocasnejsih oblikah bolezni pa
redkeje.
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