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STRESZCZENIE

Zesp6t Downa (ZD) charakteryzuje sie duzg zmienno$cia obrazu
klinicznego w zakresie kontroli ruchu, koordynacji i umiejetno-
$ci. W piSmiennictwie wiekszo$¢ autoréw uwaza, ze hipotonia
mies$niowa jest gtéwna przyczyna roéznic w rozwoju ruchowym
dzieci zdrowych i dzieci z ZD. Niniejsza praca jest probg podsu-
mowania aktualnej wiedzy na temat hipotonii miesniowej i jej
wptywu na rozwdj ruchowy w ZD. Uwazano, ze spowodowana
jest obnizona pobudliwos$cig motoneuronéw i patologig odru-
chu rozciggowego. Obecne prace zwracajg uwage na ontoge-
netyczne réznice rozwojowe w mechanizmie kontroli postawy.
Zaobserwowano szczeg6ing potrzebe badan obiektywizujgcych
ocene napiecia miesniowego i poszukiwania wtasciwych pro-
graméw terapeutycznych, opartych na wiedzy o neurofizjolo-
gicznej odmiennosci rozwoju psychoruchowego w ZD.

Stowa kluczowe: zespdt Downa, hipotonia, kontrola ruchu

ABSTRACT

Down syndrome (DS) is characterized by variable clinical pic-
ture in the range of motion control, coordination and skills. Most
authors believe that muscle hypotonia is the main cause of
differences in motor development in healthy children and chil-
dren with Down syndrome. It was thought that it is caused by
reduced excitability of motor neurons and pathological stretch
reflex. Current studies suggest ontogenetic developmental dif-
ferences in the mechanism of postural control. This paper is an
attempt to summarize the current knowledge on muscle hypo-
tonia and its effect on motor development in Down syndrome.
There was a particular need for research of objective assess-
ment of muscle tone and search for appropriate treatment
programs, based on the knowledge of the neurophysiological
differences in psychomotor development in Down syndrome
Key words: Down syndrome, hypotonia, motion control

Zespot Downa (ZD) nalezy do najczgstszych zaburzen
rozwojowych o podlozu genetycznym. Po raz pierwszy
zostat opisany przez angielskiego lekarza Langdona Downa
w grupie pensjonariuszy zaktadu dla umystowo chorych,
wyrézniajacych si¢ podobnym zachowaniem i wygladem
[1]. Obserwowane objawy wywolywane sa nadmiarem
materiatu genetycznego w postaci dodatkowego catego lub
fragmentu chromosomu 21. Dziecko z zespotem Downa,
poczawszy juz od wczesnej fazy embrionalnej, rozwija
si¢ zgodnie z odmiennym programem genetycznym, ktory
determinuje charakterystyczny dla niego fenotyp. Jak to
wspominaliSmy w poprzedniej pracy, ostateczny stopien
rozwoju psychoruchowego, jaki osiagnie dziecko, nie jest
tylko pochodna genetycznego potencjatu [2]. Podobnie
jak w populacji dzieci zdrowych, o rozwoju dziecka z ZD
decyduje takze wlasciwa opieka rodzicéw, odpowied-
nia stymulacja rozwoju psychoruchowego. Dlatego tez
dopiero glebsze zrozumienie genetycznie zdeterminowa-
nej ,,odmiennosci” umozliwia poszukiwanie metod tera-
peutycznych, stuzacych optymalizacji rozwoju dziecka.

Wsréd wielu zlozonych probleméw rozwojowych
i zdrowotnych dzieci z ZD czolowe miejsce zajmuje
op6znienie rozwoju psychoruchowego. Obserwuje si¢
odmienne niz w tzw. normalnej populacji wzorce w moto-
ryce spontanicznej oraz postawy i lokomocji. Wigkszosé
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autorow uwaza, ze przyczyng tych objawow jest hipotonia
migsniowa [3,4]. Termin ten uzywany jest jako rownowaz-
nik obnizenia napigcia mig§niowego.

Kazdy migsien, nawet najbardziej rozluzniony,
w warunkach prawidlowych zachowuje staly stopien
napigcia. Napigcie mig$niowe (tonus) okreslane jest przez
autorow w sposob rozny. Mozna je okresli¢ za Crawfordem
jako nieswiadome i automatyczne uruchomienie sity mig-
$nia w reakcji na zastosowane obcigzenie lub tez jako opor,
jaki stawia migsien rozciagajacej go sile [5]. Segmentalna
regulacja napigcia migsniowego obejmuje przede wszyst-
kim rdzeniowy tuk odruchowy, przewodzacy pobudzenia
z widkien interfuzalnych wrzecion poprzez widkna Ia do
komorek alfa. Nie mniej istotna rol¢ odgrywaja drogi poli-
synaptyczne, m.in. komoérki gamma, Renshaw czy inter-
neurony unerwienia wzajemnego zwrotnego. Zjawiska
z tym zwigzane podlegaja statej regulacji osrodkowej za
posrednictwem drog piramidowych i pozapiramidowych,
a takze wplywom uktadu przedsionkowego i mézdzku.

Tonus mig$niowy zalezy takze od mechanicznych
parametrow tkanki migsniowej, takich jak jej lepkos¢ czy
sprezystos¢. Biomechaniczna struktura mig$nia sktada
si¢ z trzech elementéw [6]. Pierwszym z nich sg ele-
menty kurczliwe tworzace biatkowy mechanizm zdolny
do aktywnego skurczu. W szereg z elementami kurcz-
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liwymi potaczone sa bierne elementy elastyczne prze-
noszace na $ciggna i kosci sily napigcia mig$niowego.
Dodatkowo w mig$niu mozna wyr6zni¢ réwnolegte ele-
menty elastyczne zwigzane z tgcznotkankowymi blonami
migsniowymi. Te wlasnie elementy odpowiedzialne sg za
sztywno$¢ migsni w czasie ich biernego rozciggania. Para-
metry lepko$ci migénia zalezg od szybkosci rozciggania,
natomiast parametry sprezyste — od wielko$ci obcigzania
[7].

Analizujac aktywno$¢ migsniowa (skurcz i bierne roz-
ciaganie), nalezy takze uwzgledni¢ parametry mechaniczne
pomocniczych struktur elastycznych, takich jak powigzi
czy wreszcie §ciggna, za pomoca ktorych sita skurczu jest
przekazywana na kosci. Dlatego w literaturze naukowej
czesto sugeruje si¢, zeby zamiast oddzielnego badania
parametrow mechanicznych migéni i $ciggien analizowaé
zespoty biomechaniczne zbudowane z obydwu tych ele-
mentow — zespot miesniowo-§ciegnowy (ang. muscle-ten-
don unit MTU) [8].

Niestety brakuje tego rodzaju catosciowej analizy
zespotu migsniowo-$ciggnowego w zespole Downa. Ostat-
nio pojawily si¢ badania parametrow MTU w tagodnej
hipermobilnosci stawow [9] oraz w zespole Ehlersa-Dan-
losa [10].

RODZAJE NAPIECIA MIESNIOWEGO
W rozmaitych badaniach mozna wyodrebni¢ i wywotac
rézne, niewykluczajace si¢ postacie napiecia [5]:

» Napiecie spoczynkowe to taka posta¢ napigcia, ktora
jest obecna w czasie czuwania w spoczynku.

* Napiecie statyczne, czyli bierne — wywoluje si¢ przez
bierne ruchy nieruchomego mig$nia. Podczas oceny
badana osoba musi by¢ przytomna, wspolpracowac
i nie stawia¢ dowolnego oporu.

» Napiecie posturalne wigze si¢ z oporem przeciwko
sile cigzko$ci i jest wazne w utrzymaniu stabilnej
pozycji ciala w przestrzeni. Wyzwalane jest w reak-
cji zadziatanie sit grawitacyjnych, np. w przypadku
niemowlat w badaniu proby trakcyjne;j.

e Napiccie dynamiczne, ktéore jest wyzwalane
w sposob fazowy podczas automatycznych ruchow,
np. chodzenia.

Nierzadko wystepuje rozbiezno$¢ pomiedzy wynikami
oceny poszczegolnych rodzajow napigcia migsniowego.
Napigcie statyczne moze by¢ podwyzszone, podczas gdy
posturalne bedzie obnizone. Takie objawy obserwuje
si¢ na przyktad u niemowlat z okotoporodowym urazem
osrodkowego uktadu nerwowego [11]. W przypadku
zespolu Downa mamy do czynienia z obnizeniem wszyst-
kich postaci napigcia mig§niowego [12].

BADANIE NAPIECIA MIESNIOWEGO

W dostepnym pismiennictwie zauwazalny jest brak opraco-
wania obiektywnej metody oceny w przypadku obnizenia
napigcia mig$niowego, w tym dokumentowania zakresu
i predkosci ruchu czy standaryzacji pozycji wykonywania
ruchu [13]. Na ocen¢ napigcia migsniowego wptywa dodat-
kowo sita migéniowa i zakres ruchomosci. Cowley i wsp.
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[14] sugeruja, ze hipotonii towarzyszy ostabienie sity mie-
sniowej, ktore powoduje specyficzne wzorce ruchowe,
obserwowane podczas normalnego poruszania si¢ przy
wykonywaniu czynno$ci dnia codziennego. Stanowi to
problem diagnostyczny, gdyz jak wspomina Prechtl [15]
typowe badanie kliniczne oparte na subiektywnej ocenie nie
réznicuje obnizonego napiecia migdniowego oraz ostabienia
sity u matych dzieci.

Badanie napigcia mig$niowego statycznego przepro-
wadza si¢, ujmujac konczyng¢ i wykonujac jedna r¢ka
ruchy zginania i prostowania, drugg r¢ka zas$ badajac pal-
pacyjnie dana grupe migsniowa [16]. Warunkiem popraw-
nosci oceny jest to, aby pacjent rozluznit migsnie badanej
konczyny. Badanie ma charakter subiektywny, oparty na
doswiadczeniu badajacego. Juz sam mechanizm badania
wskazuje na mozliwe przyczyny obnizenia napigcia mig-
$niowego, ,,wyczuwanego” przez badajacego.

Podczas badania wykonuje si¢ ruch ptynny i niezbyt
szybki. Dlatego nie pobudza si¢ monosynaptycznego
odruchu na rozcigganie w rozcigganym migsniu. Opor, jaki
wyczuwamy w czasie powolnego ruchu biernego, jest spo-
wodowany mechanicznymi parametrami stawu oraz lepko-
sprezystymi wlasciwo$ciami rozcigganych miesni.

Do mimowolnej aktywacji mig$nia podczas tego ruchu
dochodzi, gdy osiagnigty jest prog pobudzenia. Jesli mie-
sien jest catkowicie rozluzniony, jego prog pobudzenia jest
wysoki, blizej, a nawet poza granicg anatomiczng ruchu.
Migsien niecatkowicie zrelaksowany powoduje, ze prog
pobudzenia jest szybko osiggany [17]. Podobne zjawi-
ska zachodza w przypadku spastycznosci [18]. Jesli ruch
w stawie prowadzi do aktywacji migénia, lepkosprezyste
wlasciwosci widkien migsniowych przejmuja udziat wig-
zadet i Sciggien w tworzeniu oporu na ruch i go definiujg
[19]. U 0s6b zdrowych powstaja wlasciwe reakcje w sytu-
acji nieoczekiwanych zmian w srodowisku. Jesliby migsnie
byly nawet catkowicie zrelaksowane, prog pobudliwosci
nigdy nie jest zbyt wysoki i moze z latwoscig by¢ osia-
gniety podczas ruchu biernego. Natomiast osoby z zespo-
lem Downa wolniej reaguja niemalze na kazde bodzce
[20]. Jest to spowodowane czgsciowo przez ich glebszy
stan rozluznienia, jak réwniez dluzszy czas aktywacji
migsnia. Glebokie rozluznienie wptywa takze na mniejsza
site skurczu podczas ruchu biernego i skutkuje stabszym
oporem odczuwanym przez badajacego.

W{ASEIWUSEI lﬁPKﬂSPHEiYSTE SCIEGIEN | WIEZADEE ORAZ BEZWEAD-
NOSC SEGMENTOW CIALA

Zakladajac, ze badana osoba jest calkowicie zrelaksowana
i podczas badania aktywno$¢ migsni jest na najnizszym
mozliwym poziomie, opdr wyczuwany podczas ruchu
w stawie spowodowany jest przez opor tkanek biernego
uktadu ruchu. Skfada si¢ na niego bezwladnos¢, elastycz-
nos$¢ 1 rozciagliwos¢ tkanek, zalezna od predkosci rozcia-
gania [21].

Bierny uktad ruchu stanowia torebki stawowe, wig-
zadla i $ciggna. Torebka stawowa jest bardzo elastyczna,
dlatego w zasadzie nie ogranicza ruchu w stawie. Wazng
funkcj¢ w stabilizacji polaczen stawowych odgrywaja wie-
zadla, ktore stanowia ptlaskie struktury facznotkankowe.

Neurologia Dziecigca
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Ich funkcje zaleza od ksztattu i przebiegu. Wigzadla sg
mato rozciagliwe i wytrzymate [6]. Pod wzgledem biolo-
gicznym i biochemicznym wig¢zadta i §ciggna majg wysoko
zorganizowang macierz zewnatrzkomorkowa wraz z gesto
upakowanymi wigzkami wlokien kolagenowych. Ich
uktad odpowiada przebiegowi sit przenoszonych przez te
struktury. W macierzy tkankowej struktury te zawieraja
stosunkowo niewiele fibroblastow, ktére poprzez wydzie-
lanie kolagenu, elastyny i proteoglikanéw odpowiadaja za
utrzymanie i przebudowe¢ macierzy zewnatrzkomorkowe;j.
Glowny komponent §ciggien i wigzadet stanowi kolagen
typu I, ktéry zapewnia sztywno$¢ i wytrzymalosé [22].
Wystepujaca w omawianych strukturach elastyna wraz
z proteinami pozwala powraca¢ im do fizjologicznej diu-
gosci spoczynkowej. Interakcje zachodzace pomigdzy
wiloknami kolagenowymi, elastylowymi proteoglikanami
i wodg nadaja wigzadtom i §ciggnom wlasciwosci lepko-
sprezyste. Wiasciwo$ci te maja duze znaczenie z punktu
widzenia klinicznego, gdyz np. podczas chodu czy biegu
cyklicznie wystepujace rozcigganie tkanek powoduje obni-
zenie ich napigcia dzigki temu, ze w kazdym cyklu ruchu
pojawia si¢ rozciagnigcie.

Zwigkszony zakres ruchomosci w stawach u osob
z zespotem Downa dawno udowodniono [23,24], jednak
przyczyna wiotkosci stawowej nie jest do konca poznana
[25]. W rejonie krytycznym dla ZD zlokalizowano gen
kolagenu VI, ktérego nadekspresja moze powodowaé wady
serca oraz prawdopodobnie wpltywaé na jakos¢ tkanki
lacznej budujacej bierny uklad ruchu [26]. Zwigkszony
zakres ruchomos$ci wptywa niewatpliwie na umiejetnosci
ruchowe. Dzieci muszg uczy¢ si¢ kontrolowa¢ nadmierny
ruch w stawie, a wydatek energetyczny jest duzo wigkszy
niz u zdrowych réwiesnikow [27].

Wzgledne skrocenie dlugoscei konczyn u 0séb z zespo-
lem Downa réwniez prowadzi do istotnie mniejszego
momentu bezwladnos$ci. Skrocenie konczyny o 20% pro-
wadzi do ponad 50%-owego zmniejszenia oporu bezwtad-
nos$ci podczas ruchu [28].

REAKCJA MIESNI PODCZAS RUCHU BIERNEGD

Istniejg dwa typy reakcji mig¢énia na ruch w stawie — recipro-
kalny i koaktywacja [29]. Wzorzec reciprokalny prowadzi
do aktywacji rozcigganego migénia bez aktywacji mie$nia
skracanego. Oba migsnie sg rozluznione w fazie poczat-
kowej, w inicjujacej pozycji stawu. Jesli w odpowiedzi na
ruch w stawie w tym samym kierunku (ruch reciprokalny)
przeciwdziata¢ narzuconej akcji, migsien rozciggany jest
aktywowany, poniewaz migsien skrocony pozostaje bierny.
W normalnych warunkach obserwuje si¢ tzw. synergie mie-
$niowa, polegajaca na zmieniajacym si¢ stosunku napigcia
antagonistow i agonistow podczas ruchu oraz wspoldziata-
niu odleglych mig$ni w celu stabilizacji odcinka blizszego.
Taki wzorzec obserwuje si¢ podczas ruchu dowolnego, pod-
czas antycypacyjnej zmiany postawy i podczas reakcji na
zmiang pozycji stawow.

U o0s6b z zespotem Downa dominuje wzorzec wspot-
aktywnosci (koaktywacji), podczas gdy u os6b zdrowych
obserwuje si¢ wzorzec reciprokalny [30,31]. Alternatywny
wzorzec koaktywacji prowadzi do zmiany obu momentow
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obrotowych w odwrotnym kierunku, tak ze oba mig$nie
ulegaja aktywacji. Jesli wykonamy ruch o podobnych para-
metrach, to w przypadku wzorca reciprokalnego moment
obrotowy jest istotnie wyzszy niz w koaktywacji. Jak suge-
ruja Chang i wsp., wzorzec koaktywacji migsni jest formag
stabilizacji hipermobilnego stawu [32].

Do podobnych wnioskoéw doszli Casabona i wsp. [33],
ktérzy oceniali biomechanike stawu kolanowego u doro-
stych z ZD przy uzyciu testu wahadta Wartenberga. Polega
on na ocenie ruchu wahadlowego uktadu jednoprzegubo-
wego (stawu) w wybranej plaszczyznie. Stwierdzili, ze
w pierwszej fazie reakcji dochodzi do istotnego zmniejsze-
nia amplitudy, predkosci i przys$pieszenia ruchu w porow-
naniu do grupy kontrolnej. Autorzy uwazaja, ze dochodzi
do zaprogramowanej aktywacji migé$nia prostego uda jako
reakcji na wrodzong niestabilno$¢ w stawie. W dalszej fazie
testu obserwowano juz typowa obnizong reakcje migéni.

Ponadto w ZD obserwuje si¢ odmienne wzorce syner-
gii migsniowej w postaci odwrdcenia kolejnosci aktywacji
mies$ni z kierunku proksymalno-dystalnego na dystalno-
-proksymalny. Powoduje to brak stabilizacji tutowia przy
ruchach w dalszych odcinkach konczyn, np. przy manipu-
lacji, co uwidacznia si¢ w postaci ,,niezgrabnosci rucho-
wej” [34].

Kolejnym czynnikiem jest relacja pomigdzy dhugoscia
migsnia a sila skurczu. Dotychczasowe badania elektro-
miograficzne wskazuja, ze te korelacje nie sa zaburzone
u 0sob z ZD [35]. Wydaje si¢ wigc, ze dziatanie segmentu
ruchowego rdzenia nie jest zaburzone w tym zespole.

OCENA POSTAWY CIAtA

Wriasciwa kontrola posturalna nie zalezy tylko od sity mig-
$niowej, ale takze od osrodkowej integracji informacji
czuciowych, z wlgczeniem bodzcoéw proprioceptywnych,
wzrokowych i przedsionkowych. Shumway-Cook i Wool-
lacott badali automatyczng reakcj¢ postawna u dzieci z ZD
w wieku od 1 do 6 rz. za pomoca metody posturograficz-
nej z uzyciem platformy balansowej [36]. Autorzy oceniali
za pomocg elektrod EMG reakcje migs$ni konczyn dolnych
i tulowia na ruchy platformy. Stwierdzili, ze podstawowy
odruch miotatyczny u dzieci z ZD byt porownywalny z reak-
cjami u zdrowych rowiesnikéw. Jednak latencja odruchow
posturalnych byla wydtuzona, co autorzy wigzali z zabu-
rzeniami funkcji osrodkowego uktady nerwowego, glownie
moézdzku. Obnizona byta takze zdolno$¢ uczenia si¢ ruchu
(przygotowanie do zmiany pozycji), co skutkowalo wigk-
szymi problemami z utrzymaniem réwnowagi.

Rigoldi i wsp. [37] poréwnywali wzorzec chodu 0séb
z zespotem Downa i 0s6b zdrowych w odniesieniu do
wieku. Stwierdzili, ze w dziecinstwie w obu grupach ist-
nieje duze zréznicowanie w zakresie parametréw chodu,
jednak wraz z wiekiem u o0s6b z ZD bardziej zauwazalne
jest zmniejszenie swobody ruchu i nieefektywnosc¢ energe-
tyczna wzorca chodu.

Charakterystyczna dla ZD wydaje si¢ rowniez mniej-
sza stabilnos$¢ oraz mniejsza ruchomos$¢ w stawach biodro-
wych i kolanowych podczas chodu [38,39]. Autorzy takze
uwazaja, ze to ,,usztywnienie” jest mechanizmem kompen-
sujacym ostabienie sity mi¢§niowej i wiotko$ci stawowe;j.
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Latash, sumujac doniesienia o neurofizjologicznym
patomechanizmie odmiennego rozwoju ruchowego dzieci
z ZD, stwierdzil, ze w wieku niemowlecym kontrola
postawy opiera si¢ w gtownej mierze na bodzcach wzro-
kowych [40]. W nastepnych latach wigkszego znaczenia
nabierajg informacje z uktadu proprioceptywnego i przed-
sionkowego. Na obserwowang u dzieci z ZD niezgrabnos¢
ruchowg sktada si¢ powolno$¢ ruchéw i niezdolno$¢ do
szybkich odpowiedzi na zmieniajace si¢ warunki $rodo-
wiska. Badania eksperymentalne potwierdzaja deficyty
w tzw. planowaniu ruchu i dluzszy czas reakcji. Niepel-
nosprawno$¢ intelektualna przyczynia si¢ dodatkowo
do opodzniania czasu reakcji, gromadzenia i przetozenia
informacji po zadziataniu bodzca na odpowiedz ruchowa.
Niewatpliwie ma to rowniez zwigzek z ré6znicami neuro-
anatomicznymi potwierdzonymi w ZD.

Sadowska i wsp., podsumowujac biezace badania zabu-
rzen strukturalnych i funkcjonalnych o$rodkowego uktadu
nerwowego w zespole Downa, stwierdzaja, ze w kazdym
przypadku ZD obserwuje si¢ uogdlnione opoOznienie
wzrostu mozgu, ktéry osigga znacznie mniejsza objetosc
i mas¢ w porownaniu z mézgiem ludzi zdrowych [41]. Na
obraz strukturalny i funkcjonalny mézgu w ZD wplywaja
pierwotnie hipoplastyczne zmiany rozwojowe i wtoérne
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stopniowo narastajace zanikowe zmiany degeneracyjne,
zwigzane prawdopodobnie z niewydolnoscia uktadu anty-
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