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Physio-
therapie

bei Kindern mit
spinaler Muskel-
atrophie (SMA)

Die spinale Muskelatrophie 5q (SMA) ist eine fort-
schreitende neuromuskuldre Erkrankung, die etwa
eines von 7000 Neugeborenen betrifft. Sie wird auto-
somal rezessiv vererbt und durch eine Mutation, d. h.
das Fehlen oder eine Verdnderung des SMN1-Gens
(Deletionen, seltener Punktmutationen) auf dem
langen Arm des Chromosom 5 verursacht. Das Fehlen
des SMIN-Proteins verursacht einen Untergang der
motorischen Vorderhornzellen im Riickenmark und
fiihrt dadurch zu einer Abnahme der Muskelkraft.

Bei Kindern unterscheidet man drei verschiedene
Verlaufsformen:
e SMA Typ | (friih-infantile Form)
Ohne medikamentose Therapie erreichen die Kinder
nie die freie Sitzfahigkeit.
e SMA Typ Il (Intermedidrtyp)
Die Kinder konnen frei sitzen, erreichen aber ohne
medikamentose Therapie nicht die Gehfahigkeit.
e SMA Typ Il (juvenile Form)
Die Kinder und Jugendlichen kdnnen alleine stehen
und laufen.

SMA beeintrdchtigt alle Muskeln des Korpers, wobei die
sogenannten proximalen Muskeln (die dem Rumpf am
nachsten sind, z.B. Schulter-, Hiift- und Riickenmus-
kulatur) am schwersten betroffen sind. Die Schwache
in den Beinen ist im Allgemeinen groBer als in den
Armen. Es kann auch die Kau- und Schluckmuskulatur



betroffen sein. Die Beteiligung der Atemmuskulatur,
die fiir die Aufnahme von Sauerstoff, die Abgabe von
€O, und das Abhusten zustandig ist, kann zu einer
erhohten Anfilligkeit fiir Lungenentziindungen
fiihren und wahrend des Schlafes zur Schwierigkeit,
den normalen Sauerstoff- und CO,-Spiegel aufrecht
zu erhalten. Sinneswahrnehmungen, das heif3t Sehen,
Horen, Riechen, Schmecken und die Hautsensibilitat,
sind nicht beeintrachtigt. Die intellektuellen Fahig-
keiten sind ebenfalls nicht beeintrachtigt. Es wird im
Gegenteil oft beobachtet, dass Kinder mit SMA geistig
hellwach und kontaktfreudig sind. Kinder mit SMA
verlieren typischerweise im Verlauf der Erkrankung
an Muskelkraft. Das kann im Rahmen eines Wachs-
tumsschubes bei Kindern sehr rasch passieren oder
auch ganz allmahlich stattfinden. Kinder mit SMA
konnen hdufig liber einen langen Zeitraum relativ
stabil in ihren motorischen Funktionen sein.

Durch medikamentdse Therapiemoglichkeiten kon-
nen mittlerweile Kinder mit schwerer Verlaufform
die freie Sitzfahigkeit oder sogar die Gehfahigkeit
erlangen. Vertiefte Informationen zum Krankheitsbild
und zu den neuen kausalen Therapien enthadlt das
DGM-Faltblatt ,,Wissenswertes Spinale Muskelatro-
phie”. Daneben stellen weiterhin symptomatische
Therapien — hier insbesondere die Physiotherapie —
wichtige Behandlungsmaglichkeiten dar.



Behandlungsziele

Mit dem Kind und der Familie gemeinsam werden der
Teilhabestatus erhoben und die Teilhabewtinsche des
Kindes erfragt. Dann werden Ziele fiir die Physiothera-
pie mit dem Kind und der Familie erarbeitet und dafiir
ein Handlungsplan entwickelt, der das Kind und die
Familie moglichst in eine aktive selbstbestimmte Rolle
bringt, da dies den Therapieerfolg maf3geblich beglins-
tigt.

Funktionelles Ziel der physiotherapeutischen Behand-
lung ist es, die Folgen der zunehmenden Schwache
der Muskulatur zu verzogern bzw. zu kompensieren.
Moglichkeiten der Kompensation entdecken die Kinder
meist von selbst. Man sollte diese zulassen und die
Kinder dabei unterstiitzen, neue Bewegungsabladufe zu
entwickeln, da sie funktionell wichtig sind. Starkere
Muskelgruppen konnen so die schwacheren Muskeln
unterstiitzen oder deren Aufgabe ganz libernehmen.
Durch bestimmte Ausgangsstellungen, mittels mehr
Schwung innerhalb einer Bewegung oder durch Abnah-
me der Eigenschwere, konnen die schwachen Muskeln
noch mit aktiv sein und so die Restkraft moglichst
lange erhalten. Es ist wichtig, den funktionellen Nutzen
immer wieder gegen die Entwicklung der Kontrakturen
oder Deformitaten abzuwagen und zu versuchen,
diesen entgegenzuarbeiten oder sie gar nicht erst zu-
zulassen. Auch der rechtzeitige Einsatz entsprechender
Hilfsmittel ist als Kompensation der Muskelschwache
sehr wichtig. Damit soll die groBtmogliche Selbststan-
digkeit und Beweglichkeit fiir den Alltag entwickelt
und erhalten werden. Im Vordergrund stehen dabei in
Abhangigkeit vom Krankheitsverlauf:
o der Erhalt der Ausdauer und Leistungsfahigkeit

der Muskulatur
« das Hinauszogern von Gelenkkontrakturen und

Skoliose
o die Verbesserung, Schulung und der Erhalt der

Atem-, Stimm- und Schluckfunktion



» Anregung des Herz-Kreislauf-Systems

« Erleichterung der Alltagsbewaltigung

e Auswahl und Handhabung von geeigneten
Hilfsmitteln

Anleitung von Kindern, Eltern und Bezugspersonen.

Die Behandlung orientiert sich stets am aktuellen
physiotherapeutischen Befund, sowie den individuel-
len Bediirfnissen des Kindes. Deshalb miissen Infor-
mationen uber die Lebenssituation des Kindes und
seiner Familie in die Behandlungsplanung einbezogen
werden.

Leitgedanken in der Physiotherapie

Aufgrund der sehr unterschiedlichen Krankheitsverlau-
fe gibt es fiir die Physiotherapie weder eine allgemein
gliltige Therapiemethode noch verbindliche Therapie-
plane. Die Behandlung soll vorwiegend dynamisch und
funktionell ausgerichtet sein und das Kind bei der
Bewadltigung des Alltags unterstiitzen. Es sollte insbe-
sondere darauf geachtet werden, dass Schmerz und
Unbehagen vermieden, stattdessen Wohlbefinden und
Bewegungsfreude vermittelt werden. Kinder mit SMA
konnen unter Einhaltung der Ermiidungs- und Frus-
trationsgrenzen durchaus ihre Muskulatur fordern.
Durch die medikamentdsen Behandlungsmoglichkeiten
gewinnt der Aspekt der Muskelkraftigung in der phy-
siotherapeutischen Behandlung an Bedeutung. Bei
Kindern mit deutlich reduzierter Muskelkraft ist es
wichtig, Ausgangsstellungen zu erarbeiten, in denen
die Restfunktion der Muskulatur unter Abnahme der
Schwere aktiv oder assistiv aktiviert werden kann. Der
Gesichtspunkt der Bewegungserfahrung, Umlagerung
und Koérperwahrnehmung spielt hier eine wichtige
Rolle.



Zur dosierten Muskelkraftigung hat sich das Ganz-
korpervibrationstraining Galileo® bewahrt. Auch das
Training mit Bewegungstrainern und Therapiefahr-
radern sowie das Gehen unter Teilentlastung auf dem
Laufband, mit Laufhilfen, evtl. mit Orthesen oder mit
einer roboterunterstiitzten Gangorthese, wirken kraf-
tigend und beugen Kontrakturen vor. Bewegung im
Wasser ist zur Muskelkraftigung, Vermeidung von Kon-
trakturen wie auch als Atemtherapie dauferst sinnvoll.

Grundlegende Therapieansatze konnen auch im Alltag
in der hauslichen Umgebung umgesetzt werden. So ist
das Sitzen auf einem passenden Kinderstuhl oder mit
einem Sitzkorsett mit Sitzkante und Bauchausschnitt
besser als der Sitz auf dem Boden, um Skoliose und
Beugekontrakturen im Bereich der Beine vorzubeugen.
Das Tragen eines Sitzkorsetts kann die Wirbelsaulen-
verkriimmung nicht verhindern aber hinauszogern.
Durch den Bauchausschnitt schrankt es die Atmung
nicht ein, vielmehr wird eine bessere Belliftung der
Lunge aufgrund einer aufrechten Haltung erreicht.
Zusatzlich bietet es dem Kind Halt, es hat wie im The-
rapiestuhl eine stabile Sitzposition. Diese ermoglicht
dem Kind freie Arm- und Handbewegungen beim Spie-
len, Schreiben und selbststandigen Essen. Fur Kinder,
die sich nicht aus eigener Kraft bewegen konnen,
werden Spiel- und Therapiesituationen geschaffen, in
denen sie in sicherer und angenehmer Lage Bewegun-
gen erfahren.

Bei Kindern mit starker Bewegungseinschrankung
kommt es zu Kontrakturen nahezu aller Gelenke. Wenn
aktive Bewegungen nur in geringem Umfang moglich
sind, muss eine funktionelle Behandlung zugleich die
Behandlung der Kontrakturen durch regelmaBiges
passives Bewegen, vorsichtiges Dehnen, funktionelle
Lagerung sowie den Einsatz von Orthesen (als Halt fiir
Sitzen und Stehen oder dynamisch zur Dehnung) mit
einbeziehen. Dies ist umso wichtiger, da einige Kinder



mit SMA durch die neuen therapeutischen Ansatze
das Stehen und Laufen erreichen kdonnen. Kontrak-
turen im Bereich der Hiifte, Knie und FiiBe sollte man
daher von Anfang an versuchen zu vermeiden. Dies
geschieht am effektivsten durch eine friihzeitige
Vertikalisierung mittels Stehgeraten in Kombination
mit dem Vibrationstraining. Bei Gewichtibernahme
auf die FiiRe sollte die korrekte FuBstellung beachtet
werden und ggf. eine Versorgung mit Orthesen erfol-
gen.

Der Bewegungsmangel kann zu Schmerzen an Seh-
nenansatzen fiihren. Therapeutische Moglichkeiten
sind Warmeanwendungen (z.B. heife Rolle), vor-
sichtige Gelenkmobilisation, Umlagern (auch im Elek-
trorollstuhl) oder der Einsatz des Bewegungstrainers.
Die zunehmende Skoliose beeinflusst die Atmung.
Daher ist die rechtzeitige Therapie von groR3er Be-
deutung. Die Indikation fiir eine Skoliose-Operation
ist individuell und rechtzeitig zu stellen. Somit ist

es wichtig, dass Kind und Eltern friihzeitig und regel-
maRig von Spezialisten betreut und tiber die Moglich-
keiten einer Wirbelsdulenstabilisierung (Korsett/
Operation) informiert werden.

Atmung /Atemphysiotherapie

Die Beeintrachtigung der Atemmuskulatur durch die
zunehmende Muskelschwache kann zu einer chro-
nischen respiratorischen Insuffizienz und damit zu
einer erhdhten Anfalligkeit flir Lungenentziindungen
flihren. Wichtig ist daher von Anfang an eine gezielte
Atemphysiotherapie, besonders bei SMA [ und Il. Im
Ubrigen ist es sinnvoll, das Bewusstsein fiir Atembe-
wegungen schon zu einem moglichst friihen Zeipunkt
der Erkrankung zu wecken, damit das Kind bei fort-



schreitender Atemschwache auf erlernte Malinahmen
und Techniken zurlickgreifen und mit bewussten Atem-
bewegungen leichteren Beeintrachtigungen entgegen-
wirken kann. Folgende Aspekte sind fiir die Atemphy-
siotherapie wichtig:
« Aktivierung der Atemmuskulatur
» Atemvertiefung
« Verbesserung des Durchblutungs-

und Beluftungs-Verhaltnisses
« Sekretmobilisation und -transport
Hustentechniken.

Zur Atemphysiotherapie eignen sich zunachst sowohl
spielerisches Uben (z.B. Sing- und Pustespiele, Flten-
oder Mundharmonikaspielen) wie auch gezieltes Uben
mit einem Therapiegerat. Auch konnen Techniken zur
manuellen Thoraxmobilisation (Vibrationen, Dreh-Dehn-
Lagerungen, Ausstreichungen, manuelles Unterstlitzen
der Ein- und Ausatmung) eingesetzt und dem Kind ver-
traut gemacht werden. Wenn Hinweise auf eine Atem-
muskelschwache bestehen (Konzentrationsschwéche,
Kurzatmigkeit, Kopfschmerzen, Miidigkeit, Appetit-
mangel, erhohte CO,-Werte) sollte in Absprache mit
einem erfahrenen Arzt eine hausliche Beatmung mit
angepasster Nasen- oder Nasen-Mund-Maske in Er-
wagung gezogen werden. Die Anpassung und Einstel-
lung eines Beatmungsgerates muss in regelmaBigen
Abstanden durch Spezialisten erfolgen. Geeignete Adres-
sen kdnnen Sie bei der Bundesgeschaftsstelle der DGM
erfragen.

Nicht abgehusteter Schleim beglinstigt bakterielle
Infektionen. Konnen Kinder oder Jugendliche nicht
mehr effektiv abhusten, muss dies in die Physiothera-
pie einbezogen werden. Durch manuelle Techniken wie
Air-Stacking und assistiertes Husten kann das Atem-
zugvolumen erhoht und der HustenstoR verbessert
werden. Mit Hilfe mechanischer Unterdruck-Uberdruck-
gerate (In- / Exsufflator, Hustenassistent) kann eine



weitere Verbesserung der Sekretclearance erreicht
werden. Zur besseren Beliiftung der Lunge und zum
Erhalt der Thoraxmobilitat eignet sich auch die Druck-
inhalation (IPP). Die Indikation dazu stellt der Arzt.

Bei einer Lungeninfektion ist neben der Atemthera-
pie eine friihzeitige antibiotische Behandlung wichtig.
Vorbeugend sollten Kinder mit SMA gegen Kinder-
krankheiten, Grippe und Pneumokokken geimpft
werden. Hinweise dafiir, dass eine Impfung den
Krankheitsverlauf unglinstig beeinflusst, gibt es
nicht.

Logopdadie

Saug-, Kau- und Schluckstérungen

Bei der SMA| bestehen haufig Saug- und Schlucksto-
rungen. Hier kann eine Beratung und Behandlung z.B.
nach Padovan oder dem Castillo Morales®-Konzept
sinnvoll sein. Die Anlage einer Nahrungssonde durch
die Bauchhaut (PEG-Sonde) kann notwendig werden.
Auch bei der SMAIl konnen Kau- und Schluckstorungen
bestehen. Eine logopddische Therapie kann helfen, die
Zungenbeweglichkeit zu verbessern oder zu erhalten.
Tipps zur Anpassung der Nahrung konnen das Schluk-
ken erleichtern. Kinder reagieren sehr sensibel auf fiir
sie bedrohliche Situationen. Haben sie Schwierigkeiten,
bestimmte Nahrungsmittel zu schlucken oder haben
sie sich beim Essen oder Trinken schon haufiger ver-
schluckt, kann dies zu einer Verweigerung der Nah-
rungsaufnahme fiihren. Werden bestimmte Nahrungs-
mittel oder das Trinken verweigert, kann das eine
Mangelerndghrung und / oder eine nicht ausreichende
Flissigkeitszufuhr zur Folge haben. Das Kind gedeiht
nicht. Hier ist manchmal eine hochkalorische Zusatz-
nahrung hilfreich. Das Verschlucken kann zu einer Ver-
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legung der Atemwege oder zu einer Lungenentziind-
ung flihren. Durch logopadische MaRnahmen und
geeignete Hilfsmittel konnen das Essen und Trinken
fiir das Kind sicherer und angenehmer gestaltet
werden.

Sprech- und Stimmstorungen

Bedingt durch die Atemmuskel- und die Gaumensegel-
schwache ist die Stimme haufig beeintrachtigt. Langes
und lautes Sprechen fallt schwer. Die Verstandlichkeit
ist haufig durch die geringe Kieferoffnungsweite, die
eingeschrankte Zungenbeweglichkeit und die Gaumen-
segelschwache reduziert. Die logopadische Therapie
setzt bei diesen Symptomen an, um die Funktionen
zu erhalten und evtl. Verbesserungen zu erzielen.
Zusatzlich kann eine Mobilisation der Kiefergelenke
hilfreich sein.

Hilfsmittelversorgung

Ziel einer rechtzeitigen Hilfsmittelversorgung ist
der Erhalt der Selbststandigkeit und die Teilhabe am
Alltagsleben. Hilfsmittel sollen grundsatzlich im Zu-
sammenwirken mit dem Kind, der Familie und dem
behandelnden Arzte- und Therapeutenteam ausge-
wahlt, in Zusammenarbeit mit einem Rehabilitations-
techniker angepasst und in der hauslichen Umge-
bung erprobt werden. RegelmaRiges Stehtraining ist
unter den folgenden Aspekten wichtig: altersent-
sprechende Vertikalisierung, Herz-Kreislauftraining,
Skoliose- und Kontrakturprophylaxe sowie Anregung
der Darm- und Nierenfunktion. Hierzu stehen ver-
schiedene Steh- und Gehhilfen zur Verfligung. Das
Steh- und Gehtraining muss der aktuellen Muskel-
und Gelenksituation angepasst sein.



Ein individuell angepasster Rollstuhl ermoglicht eine
selbstbestimmte Mobilitat und sollte der Familie ca.

ab dem vollendeten 2. Lebensjahr angeboten werden,
wenn die Gehfdhigkeit bis dahin noch nicht erlangt
wurde oder krankheitsbedingt eingeschrankt ist. Ein
Aktivrollstuhl sollte aufgrund der Muskelschwache
moglichst leichtgangig sein und individuell angepasst
werden. Ein Elektrorollstuhl sollte mit entsprechen-
dem Zubehor wie Sonder- und / oder Umfeldsteuerung
ausgestattet sein. Er sollte zudem maglichst eine Mit-
telsteuerung, eine elektrische Riickenverstellung sowie
elektrisch verstellbare FuRlstiitzen haben, um Skoliose
und Kontrakturen in den Beinen entgegen wirken zu
konnen. Eine Alternative zu einem Elektrorollstuhl ist
ein elektrisches Zuggerat: Es ist leichter zu transportie-
ren und kann bei Bedarf schnell und einfach an den
vorhandenen Aktivrollstuhl angekoppelt werden. Unter
Teilhabeaspekten kann auch ein Therapiefahrrad mit
Elektrounterstiitzung ein geeignetes Hilfsmittel sein.

Die friihzeitige Versorgung mit einem behindertenge-
rechten Computersystem in der Schule erleichtert den
Kindern die Teilnahme am Unterricht. Damit Kinder mit
SMA ihre Moglichkeiten und Fahigkeiten optimal nutzen
konnen, gilt ein besonderes Augenmerk der intellek-
tuellen Forderung. Hilfsmittel wie Sitzschale und/oder
Korsett zur Stabilisierung beim Sitzen, Pflegelifter, Toi-
letten- und Badehilfen, Alltagshilfen wie Lesestander,
spezielle Schreibtastaturen und Essbestecke konnen
den Kindern im Verlauf der Erkrankung wertvolle Hilfen
sein. Daruber hinaus entlastet eine adaquate Hilfsmit-
telversorgung die Pflege- und Assistenzpersonen.

Die Hilfsmittelauswahl und -versorgung richtet sich
an dem individuellen Lebenskontext des Kindes und
der Familie aus und bezieht personenbezogene- und
Umweltfaktoren mit ein. Im Mittelpunkt steht die
Teilhabepraferenz des Kindes. Therapeutische Gesi-
chtspunkte wie die Erhaltung und Verbesserung der
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Korperfunktionen und -strukturen werden dabei mit-
beriicksichtigt. Dem Kostentrager gegeniiber sollten
diese individuellen Versorgungsaspekte im Zuge der
Verordnung begriindet werden, um die Notwendigkeit
und Geeignetheit eines Hilfsmittels darzulegen.

Informationen und fachkundige Beratung

konnen beim Hilfsmittelberatungszentrum der DGM,
bei Physio- und Ergotherapeuten und regionalen
Beratungsstellen eingeholt werden. Anbieter von
Hilfsmitteln flihren auf Wunsch ihre Produkte zuhause
vor und informieren liber die Handhabung. Auch der
Erfahrungsaustausch mit anderen Betroffenen kann
sehr hilfreich sein.

Erarbeitet vom Arbeitskreis Physiotherapie,
Logopddie und Ergotherapie der DGM

Stand: August 2023

Der Inhalt dieser Broschiire wurde sorgfaltig erar-
beitet. Autoren und DGM libernehmen keine Gewahr
fiir die Richtigkeit und Vollstandigkeit der Informa-
tionen. Insbesondere wird keine Haftung fiir sachliche
Fehler oder deren Folgen libernommen. Diese Bro-
schiire ersetzt nicht die arztliche Konsultation.




SPENDENKONTO

Deutsche Gesellschaft fiir Muskelkranke e.V.
Bank fiir Sozialwirtschaft

IBAN: DE84 3702 0500 0007 7722 00

BIC: BFSWDE33XXX




Deutsche Gesellschaft fiir Muskelkranke e.V.
Gldubiger-ldentNr.: DE10ZZZ00000041596

Bank fiir Sozialwirtschaft

IBAN: DE84 3702 0500 0007 7722 00

O Ich spende einmalig der DGM einen Betrag von Euro.

O Ich erklare meinen Beitritt als Mitglied zur DGM als:

QO Betroffene(r) / OAngehirige(r) / OFbrderer
(Mindestbeitrag: 50 Euro pro Jahr)

O 16-25 Jahrige(r) mit “Junge-Leute-Bonus”
(reduzierter Mitgliedsbeitrag: 25 Euro)

O Korperschaft: Unternehmen oder Verein
(Mindestbeitrag: 200 Euro pro Jahr)

Name, Vorname Geburtsdatum

StraRe, Hausnummer

PLZ, Wohnort / Firmensitz

Telefon E-Mail

Kurzdiagnose (fiir Beratungszwecke)

O Ich beantrage zusatzlich eine Partnermitgliedschaft:
(30 Euro jahrlich)

Name, Vorname Geburtsdatum

E-Mail

O Ich beantrage/genehmige zu meiner Mitgliedschaft die
Kindermitgliedschaft (bis 16. Geburtstag kostenfrei) fiir:

Name Kind 1 Geburtsdatum
ggf. Kurzdiagnose Unterschrift Kind, ab 7. Lebensjahr
Name Kind 2 Geburtsdatum
ggf. Kurzdiagnose Unterschrift Kind, ab 7. Lebensjahr

O Ich habe weitere Kinder

O Zum Mitgliedsbeitrag mochte ich gerne einen jahrlichen
Zusatzbeitrag von Euro leisten.

Ich bezahle per O Lastschrift” / OUberweisung

*Sie helfen uns, Verwaltungskosten zu sparen, wenn Sie den Lastschrifteinzug wéhlen.

IBAN

Datum, Unterschrift Antragsteller/in und ggf. Partner/in



Ja, ich will die DGM
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PRAXIS-INFO

Die Deutsche Gesellschaft

fiir Muskelkranke e.V. (DGM)

ist mit liber 9700 Mitgliedern die groBte und
dlteste Selbsthilfeorganisation fiir Menschen mit
neuromuskuldren Erkrankungen in Deutschland.

lhre Anliegen:

* Forschung fordern

* Aufklirung der Offentlichkeit iiber die
neuromuskuldren Erkrankungen

¢ Betroffene und Angehorige informieren und
beraten

e gesundheits- und sozialpolitische Interessen
von Menschen mit neuromuskuladren
Erkrankungen vertreten

* Selbstbestimmung und Teilhabe fordern,
Inklusion verwirklichen

¢ Gesundheitskompetenz und Selbsthilfe
unterstiitzen.

Die DGM ist durch ehrenamtlich gefiihrte Landesver-
bande regional flaischendeckend aufgestelit. AuBerdem
vertreten die krankheitsspezifisch arbeitenden iiberre-
gionalen Diagnosegruppen gezielt die Selbst-

hilfe bei einzelnen Muskelerkrankungen. Sitz der
Bundesgeschaftsstelle ist Freiburg im Breisgau.

Yipem

Deutsche Gesellschaft
fiir Muskelkranke e. V.

Im Moos 4 - 79112 Freiburg
T076659447-0 - F07665 9447-20
info@dgm.org - www.dgm.org




