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Muskeltraining bei SMA-Patient erfolgreich

Verbesserung der Muskelfunktion durch Physiotherapie und Ganzkérpervibration
bei Spinaler Muskelatrophie Typ Il C. Stark 2, R. Hermes 2, O. Semler ?, E. Schonau P

er vorliegende Fallbericht wurde im Rahmen Jugendalter die hé&ufigste Form dar (1:10.000)
Dder Bachelorarbeit im Aufbaustudium an der (Schara, Mortier 2003). Die hier beschriebene Form
der SMA wird durch eine Verdnderung der DNA
(Survival-Motor-Neuron-Gen, SMN) verursacht
(Schara, Mortier 2003). Von diesem SMN-Gen wird

Hogeschool van Amsterdam durchgefiihrt.

Hintergrund

Spinale Muskelatrophie (SMA) ist charakterisiert
durch den progredienten Untergang von Vorder-
hornzellen im Riickenmark und Hirnstamm. Man

unterscheidet proximale und distale Formen. Mit

das entsprechende SMN-Protein abgelesen. Ohne
intaktes SMN-Protein atrophieren Motorneurone im
Vorderhorn, was eine Muskelschwidche zur Folge
hat.

Auf der DNA befinden sich zwei fast identische
Kopien der SMN-Gene (SMN1 und SMN2). Bei

80 — 90 % stellt die proximale SMA im Kindes- und  Gesunden sind SMN1 und SMN2 intakt und stabile

Bei der physiotherapeutischen Behandlung der Spinalen Muskelatrophie (SMA) ist bezlglich der Muskelkraftigung
Sorgfalt geboten - so lernt man es als Physiotherapeut in der Ausbildung und findet es sogar in der Literatur 13. 16,
Ein jetzt 8 jahriger Junge mit SMA Typ Il wird seit dem 4. Lebensjahr von seinem GroBvater auf eigene Initiative hin
mit aktiven, assistiven und Widerstandsiibungen trainiert. Zusatzlich trainiert er seit Marz 2005 mit dem »Kélner
Steh- und Gehtrainer — System Galileo« (Ganzkoérpervibration) an der Klinik und Poliklinik fur Allgemeine
Kinderheilkunde der Universitat zu Koéln und seit Marz 2006 fihrt er einmal in der Woche ein dynamisches
Muskelkrafttraining an Medizingerédten durch.

Der Patient hatte vor Trainingsbeginn kaum Kopf- und Rumpfkontrolle und konnte keine Transfers selbstandig aus-
fuhren. Nach 4 Jahren intensiver Ubungen mit dem GroBvater, zusétzlichen 18 Monaten Ganzké&rpervibrations-
training und 6 Monaten Geratetraining hat der Patient Kopfkontrolle, Rumpfkontrolle, sitzt frei, kann Transfers
zum Sitz selbstandig ausfuhren und tbernimmt far 10 Sekunden mit Unterstitzung Gewicht auf beide Beine.

Die Ganzkorpervibration ist ein viel versprechender Ansatz, um die Muskelkraft zu verbessern und somit die
Beweglichkeit von immobilisierten Patienten zu steigern. Durch die Verbesserung der Funktion der vorhandenen
Muskulatur lasst sich ein Zugewinn an Lebensqualitat erreichen.

Schliisselworter_SMA Typ Il, Physiotherapie, Muskeltraining, Ganzkérpervibration
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SMN-Proteine kénnen abgelesen werden. Der iso-
lierte Verlust des SMN2-Gens verursacht keine
Symptome einer spinalen Muskelatrophie (SMA)
(Schara, Mortier 2003). Dagegen fiihren Verdnderun-
gen oder Verlust des SMN1-Gens in 95 % zu einer
SMA. Zusatzlich ist das von SMN2 abgelesene
Protein bei SMA-Patienten meist verkiirzt und insta-
bil, da ein Teil des Proteins fehlt (Exon 7). Je grofer
die Anzahl der intakten SMN2-Kopien bei SMA-
Patienten ist, desto mehr Exon-7-beinhaltendes, sta-
biles SMN-Protein wird produziert, und je grofer ist
die Wahrscheinlichkeit, dass Motorneurone intakt
bleiben (Schara, Mortier 2003).

Patienten mit SMA verlieren typischerweise im
Verlauf der Erkrankung motorische Funktionen. Das
kann im Rahmen eines Wachstumsschubes oder
einer Erkrankung sehr schnell passieren, oder ganz
allmahlich stattfinden.

Es sind vier Typen von SMA beschrieben: SMA I, 1II,
II, und IV. Diese Einteilung des Typs der SMA
basiert auf den Meilensteinen in der motorischen
Entwicklung, die erreicht werden. Da es sich bei
dem folgenden Fall um SMA Typ II handelt, wird
hier nur Typ II ndher beschrieben, Typ I, III, 1V,
nicht proximale Formen und »SMA-plus«-Formen
siehe Literatur (Schara, Mortier 2003).

ABSTRACT
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SMA Typ I

Die Diagnose von Typ II wird fast immer vor
Erreichen des 2. Lebensjahres gestellt. Kinder mit
diesem Typ konnen ohne Hilfsmittel sitzen, sie
brauchen jedoch meist Unterstiitzung, um in die
Sitzposition zu kommen. Das Stehen kann mit
Orthesen oder einem Stehbrett erreicht werden. Eine
Skoliose entwickelt sich nahezu immer wahrend des
Wachstums. Das macht oft eine Operation oder eine
Versorgung mit einem Korsett im Verlauf der
Erkrankung erforderlich 4. Fast alle Patienten errei-

chen das elfte und viele das 20. Lebensjahr 15.

Allgemeine Empfehlungen zu SMA Typ Il

und Training

Obwohl die genetischen Faktoren, die zur Ent-
stehung einer SMA fiihren, immer besser verstan-
den werden, gibt es wenige ursédchliche Therapie-
moglichkeiten.

Ein das Exon-7 im SMN-2 Genprodukt erhalten-
der Therapieansatz ist die Behandlung mit Valproat
(Wirth, Brichta, Hahnen 2006).

Die symptomatische Therapie besteht aus Phy-
siotherapie, Hilfsmittelversorgung und operativen
Mafinahmen bei Kontrakturen und Skoliose (Schara,
Mortier 2003). Als Richtwert werden krankengym-

nastische Ubungen zwei- bis dreimal pro >>>

Spinal muscular atrophy (SMA) is therapeutic challenge. Special attention has to be paid regarding muscular
strengthening during physiotherapy 13. 16,

A now 8 year old boy with SMA |l has been exercised by his grandfather out of his own initiative since the age of
four. Since march 2005 he added a training with the »Cologne Standing and Walking Trainer — System Galileo«
(Whole body vibration) at the Children’s Hospital, University of Cologne to his exercise program. Since March 2006
he practiced a resistance training once a week.

Before training the patient did not have appropriate head- and trunk control and could not transfer on his own.
After 4 years of intensive exercise with his grandfather, 18 months of whole body vibration and 6 months of resi-
stance training the patient shows head control, trunk control, is able to sit without support, does transfer to the
sitting position and can beares weight on his legs with maximum support for 10 seconds.

Whole body vibration is a promising approach to improve muscle strength and consequently increase the mobility
in immobilized patients. As a result a better quality of life is achieved through better muscle function and impro-
ved mobility.

Key words_SMA I, Physiotherapy, muscle strength, Whole body vibration
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Woche empfohlen, um Uberanstrengungen zu ver-
meiden (Rudnik-Schéneborn 2005).

Laut A. Angerer (1999) sei beztiglich SMA Typ II
die Atrophie ein sekundéres Phdnomen (im Gegen-
satz zur Dystrophie). Fiir die Therapie bedeute dies,
dass der Patient durchaus gefordert werden darf. Das
Ziel sei es, die Folgen der spinal bedingten atrophi-
schen Muskelverdnderungen so gering wie mdoglich
zu halten und ihnen entgegenzuwirken (Rudnik-
Schoneborn 2005).

C. Schroéter hingegen beschreibt noch 2006 »Bei
rasch fortschreitenden neuromuskuldren Erkran-
kungen ist das Risiko einer verstdrkten Schwiche
durch zu intensives Training grof. Training soll bei
diesen Patienten mehr mit dem Ziel der Funktions-
besserung, nicht primédr mit dem Ziel der Kraf-
tigung erfolgen« 13,

Tierexperimentelle Studie

Einen neuen Therapieansatz zeigten Grondard et al.
2005 in einer tierexperimentellen Studie mit Typ II
SMA Maiusen. Bei den Mausen handelte es sich um
»Knock-out-Mause«, die ebenso wie SMA-Patienten
durch ein fehlendes SMN1-Gen und vor allem durch
ein fehlendes Exon 7 gekennzeichnet sind, aber eine
Kopie von SMN2 tragen. Eine Trainingsgruppe
(Laufrad mit konstanter Geschwindigkeit), eine
Nicht-Trainings-Gruppe und eine Kontrollgruppe
mit jeweils 45 Mdusen wurden untersucht (Grondard
2005).

Ausgewaihlte Ergebnisse

¢ Training bewirkt eine Verldngerung der Uber-
lebenszeit bei SMA-Mé&usen von 57,3 %.

¢ Training verbessert das motorische Verhalten
und die Muskelfunktion von SMA-Mausen:
Gesunde Mduse konnten sich > 10 Sek. mit den
Vorderfiiffen an einem Stab halten, trainierte
SMA-Méuse 5 Sek. und untrainierte SMA-
Maéuse gar nicht.

¢ Lauf-Training reduziert das Fortschreiten der
neuronalen Degeneration:
Alle SMA-Méuse zeigten vor Beginn des
Trainings eine Reduktion der Motoneurone im
Vorderhorn von 14,8 % gegentiber den nicht

betroffenen Mdusen. Nach 3 Tagen Training

betrug die Degeneration der Motoneurone im
Vorderhorn bei den untrainierten Mausen
35,1% und bei den Trainierten nur 19,6 % im
Vergleich zur Kontrollgruppe.

¢ Training foérdert Exon-7-beinhaltende SMIN
Transkripte in SMA-Médusen:
Das proportionale Verhiltnis an Exon-7-bein-
haltenden SMN2-Transkripten war bei den trai-
nierten Mausen signifikant hoher als bei un-

trainierten.

Ganzkorpervibrationstraining

Eine Moglichkeit, die Muskeln zu trainieren, ist die
Ganzkorpervibration. Fiir nicht geh- und stehfahige
Kinder wurde hierzu der »Koélner Steh- und Geh-
trainer — System Galileo« entwickelt.

Der »Kolner Steh- und Gehtrainer — System
Galileo« ist die Kombination aus Galileotrainer und
einem Kipptisch. Die Galileo-Vibrationsplatte
wurde an den Fuf8 eines Kipptisches angebracht, so
dass der Winkel der Vertikalisierung individuell ein-
gestellt werden kann 17.

Das Galileo-System ist ein Ganzkoérpervibrations-
gerédt bestehend aus einer Plattform, die sich wie
eine Wippe bewegt. Die Wippe hebt abwechselnd
den rechten und den linken Fuff des Patienten je
nach Fuflposition bis zu 12 mm an. Hierdurch wer-
den in schneller Folge Reflexe ausgelost, die eine
reflektorische Kontraktion der Muskelgruppen zur
Folge haben und so zu einem Zuwachs an Mus-
kelkraft und Muskelleistung fiihren (Rittwenger
2003). Torvinen et al. beschrieben 2002 positive
Effekte des Vibrationstrainings auf die Mus-
kelaktivitit der unteren Extremitdt bei Gesunden.
Hier ist eine Steigerung der Sprunghdhe, der isome-
trischen Extensionskraft der Beine und eine
Verbesserung der Balance festgestellt worden
(Torvinen 2002). Niedrige Frequenzen auf dem
Galileo-System wirken auf die Muskulatur detoni-
sierend, wihrend bei hohen Frequenzen ein
Zuwachs an Muskelkraft und Leistungsfahigkeit
erreicht werden kann (Bosco 1999, Rittwenger 2003).
Hohe Frequenzen fithren in kurzer Zeit zu hohen
Wiederholungszahlen und begiinstigen damit das
motorische Lernen, welches von der Wieder-

holungszahl abhéngig ist (Runge, Felsen- >>>
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Tab. 1_Gelenkbeweglichkeit der unteren Extremitit im Trainingsverlauf

7.10.2002 8.12.2003
rechts links rechts links
Kniegelenk 150/10/0 150/10/0 150/5/0 150/5/0
(Flex/Ext)
2E 5/0/25 5/0/25 0/0/25 0/0/25
(D'Ext/P’Flex)
BAMF 3 3

berg 2004). Amplitude (0-12mm) und Frequenz (5-30
Hz) des Trainingsgerdtes sind beliebig einstellbar
und konnen somit an individuelle korperliche
Belastbarkeit und Bedtirfnisse angepasst werden.
Das Galileo-System stimuliert die Muskeln ent-
sprechend dem natiirlichen Bewegungsmuster beim
Gehen und Laufen, beztiglich des Wechsels zwi-
schen Agonisten und Antagonisten und des seiten-
alternierenden Wechsels (Runge, Felsenberg 2004).

Patient

Nach Angaben des Vaters wurde K. nach unauffalli-
ger Schwangerschaft am 13.09.1998 ohne Kom-
plikationen geboren. Im September 2000 wurde die
Diagnose SMA Typ II gestellt. K. wurde mit
Physiotherapie nach Vojta zweimal pro Woche
behandelt und die Eltern {ibten zu Hause. Der Vater
ging einmal pro Woche mit K. in ein Bewegungsbad.
Mit 4 Jahren konnte K. passiv sitzen, aber keinen
Transfer vom Liegen zum Sitz selbstindig durch-
fithren. Er konnte seinen Kopf aus der Bauchlage
nicht heben und hatte auch in anderen Ausgangs-
stellungen keine Kopfkontrolle. Er konnte im Hand-
Rollstuhl sitzen, aber nur wenige Meter fahren. Dies
entspricht einem BAMF 3. BAMF = Brief Assess-
ment of Motor Function — Mobilitdtsscore (Cinta
2003).

K. ging in den Kindergarten und geht seit Sep-
tember 2006 in die erste Klasse. In der Schule fahrt
er E-Rollstuhl und zu Hause mit einem Hand-Roll-
stuhl. Zum Stehen hat er einen Swivel-Walker. In der
Schule steht er in Hohlschienen, die die Kniegelenke

vom E-Rollstuhl aus fixieren.
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18.1.2006 27.3.2006 31.8.2006
rechts links rechts links rechts links
150/5/0 150/5/0 150/10/0 150/10/0 150/0/0 150/0/0
- - 10/0/40 10/0/60 10/0/80 0/0/80
4 bis 5 4 bis 5 4 bis 5
Therapie

Seit 2002 (seit dem 4. Lebensjahr) begann der Grof-
vater des Jungen mit ihm mindestens fiinfmal pro
Woche jeweils 30 Minuten intensiv mit aktiven, assisti-
ven und Widerstandsiibungen zu trainieren. Der Vater
behielt das Bewegungsbad einmal pro Woche bei.

Ab Mirz 2005 begann zusétzlich das Training mit
dem »Kolner Steh- und Gehtrainer — System
Galileo« an der Klinik und Poliklinik fiir Allge-
meine Kinderheilkunde der Universitdt zu Koln.
Zwei Monate trainierte K. intensiv fiinfmal pro
Woche, dann zwei- bis dreimal pro Woche, 3 x 3
Minuten mit Pausen von ca. 1-3 Minuten. Begonnen
wurde mit einer Frequenz von 9 Hz, die auf 17 Hz
gesteigert wurde. Die Fufiposition ist 1-2 (von 4)
und der Winkel wurde von 20 Grad auf 45 Grad
gesteigert.

Seit Marz 2006 trainiert K. einmal pro Woche an
Geriten, zweimal pro Woche 3 x 3 Minuten Galileo-
Training und dreimal pro Woche 30 Minuten Ubun-

gen mit dem Grof3vater.

Erfolgsmessung

Alle Untersuchungen wurden zu den verschiedenen
Zeitpunkten von demselben Therapeuten durchge-
fiihrt. Hierdurch wurde versucht eine moglichst ein-
heitliche Bewertung der qualitativen Verdnderun-
gen von Bewegungsmustern zu gewahrleisten.
Zur Erfassung der quantitativen Methoden wurden
folgende Instrumente verwendet:
* Mobilitat: BAMF = Brief Assessment of Motor
Function — Mobilitédtsscore (Cinta 2003) >>>
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Tab. 2_Verdanderung der UmfangmaBe beider Beine

Umfang 18.1.06 27.3.06 31.8.06
15 cm RE 31 33,5 33,5
oberhalb LI 33 33 34
Kniegelenk-
spalt 10 cm RE - 28 29,5
LI - 29 30
5cm RE 27 - 29,5
unterhalb LI 28 - 28
Kniegelenk-
spalt 10 cm RE 23,5 23,5 24,5
LI 23,5 24 25
15 cm RE - 22,5 23
LI - 23 22
¢ Kontrakturen und Beweglichkeit:
Gelenkmessung mit Winkelmesser nach
Neutral-Null-Methode
¢ Umfangmessungen der unteren Extremitét
in cm
Ergebnisse

Nach 4 Jahren intensiver Ubungen mit dem Gro-
vater, zusétzlichen 18 Monaten Galileo-Training und
6 Monaten Gerétetraining hat K. gute Kopfkontrolle
in allen Ausgangsstellungen. Er kann alle Transfers
bis zum Sitz und Vierfiifer-Unterarm-Stiitz aus
Bauch- und Riickenlage selbstindig durchfiihren.
Aus dem Rollstuhl kann er alleine auf den Boden
gelangen. Mit dem Hand-Rollstuhl kann er sich nun
in allen Alltagssituationen bewegen und selbst
leichte Steigungen bewaltigen. Im Stand iibernimmt
er mit Unterstiitzung des Vaters Gewicht auf beide
Beine fiir 10 Sekunden. Wahrend der Vibration auf
dem »Kolner Steh- und Gehtrainer - System
Galileo« verstdrkt sich der Muskeltonus spiirbar in
beiden Beinen. Wéahrend der 3x3 Minuten Trainings-
zeit kann er aus 45 Grad Neigung sein Gewicht
gegen die Schwerkraft tibernehmen.

Quantitative Verdanderungen
K. hat sich von einem BAMF 3 zu einem BAMF 4
(Cinta 2003) entwickelt.

Die Kniegelenke verbesserten sich von 10 Grad

Flexionskontraktur auf die Nullstellung. Die Sprung-
gelenkbeweglichkeit hat sich in die Plantarflexion
von 25 Grad zu 80 Grad verbessert (Tab. 1). Die
Umfangmafie der Oberschenkel sowie der Unter-
schenkel nahmen kontinuierlich wéhrend des
Galileo-Trainings zu (Tab. 2).

Schlussfolgerung

Das Lauftraining bei SMA Maéusen bewirkte eine
Verlangerung der Uberlebenszeit von 57,3 %, redu-
zierte das Fortschreiten der neuronalen Degeneration
und forderte die Produktion an stabilem SMN-Protein
(Exon-7-beinhaltendend), welches fiir den Erhalt von
Motoneuronen verantwortlich ist (Grondard 2005).

SMA Patienten sind nicht oder nur gemindert
in der Lage, willkiirlich die volle Zahl ihrer Mo-
toneurone zu aktivieren und somit einen Be-
wegungsreiz zu initiieren. Je weniger eine positive
motorische Riickkopplung im Riickenmark erfolgt,
desto weniger Motoneurone werden innerviert und
desto grofser ist die Gefahr der Degeneration. Durch
das Vibrationstraining wird innerhalb kiirzester Zeit
eine Serie von Reflexen geschaltet. Die passive
Langendnderung des Muskels erfordert eine Re-
aktion des Organismus. Es werden unwillkiirlich
noch vorhandene Motoneurone eines Vorderhorns
stimuliert und Muskelkontraktionen ausgel6st.

Das
Methode, die bei immobilisierten Patienten unter-

Ganzkorpervibrationstraining  ist eine
schiedlicher Art eingesetzt werden kann (Semler
2006). Die Aktivierung der Muskulatur als Reaktion
auf den passiv ausgeldsten Reiz verlduft iiber einen
Reflexbogen, der auf Riickenmarksniveau verschal-
tet wird und immer funktioniert, wenn die Nerven
auf diesem Niveau funktionstiichtig sind. Bei SMA-
und anderen immobilisierten Patienten schreitet der
Muskelabbau voran, was sekundér eine verminderte
Knochendichte und eventuell damit verbundene
Knochenbriiche zur Folge haben kann 4. Durch die
Starkung der Muskulatur wird ein Reiz auf den
Knochen ausgetiibt, seine Festigkeit zu erhdhen, da
es eine enge Korrelation zwischen der Muskelquer-
schnittsfliche und der Knochenfestigkeit gibt
(Schonau 2002).
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Damit ist die Ganzkérpervibration ein viel ver-
sprechender Ansatz, um die Muskelkraft zu verbes-
sern und somit die Beweglichkeit von immobilisier-
ten Patienten zu steigern.

Auch das Muskeltraining, welches der Grofsvater 2
Jahre isoliert, dann parallel zum Galileo-Training
angewandt hat, war wichtig fiir die Entwicklung.
Schon wihrend der Ubungen mit dem Grof3vater hat
sich die Kopfkontrolle verbessert und K. ist kraftiger
geworden.

Durch aktive Bewegung kénnen Motoneurone
erhalten werden, welche die periphere Grundlage
fiir motorische Steuerung sind. Dies ist die Basis zur
Erhaltung der Muskelmasse und Muskelkraft. Durch
die Verbesserung der Funktion der vorhandenen
Muskulatur ldsst sich ein Zugewinn an Lebens-

qualitat erreichen. =
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