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APSTRAKT

Ovaj rad analizira terapijski uticaj i klinicku primenu fazne
fibrotomije po dr Ulzibatu, uz detaljan opis hirurske procedure
i prikaz slu¢aja petnaestogodi$njeg decaka sa Angelmanovim
sindromom. Benefiti primene ove metode kod pacijenata sa
misi¢cnim kontrakturama uklju¢uju minimalnu invazivnost i
brzo izvodenje bez potrebe za imobilizacijom. Pored ublazavanja
bola, ova tehnika znacajno doprinosi i boljoj ravnotezi, to je ¢ini
manje traumati¢nijm izborom za pacijenta.

uvoD

Angelmanov  sindrom predstavlja redak genetski
poremecaj etioloski povezan sa delecijom proksimalnog
segmenta dugog kraka hromozoma 15 (regija 15q11-ql3).
Klinicki entitet prvi je definisao britanski pedijatar Hari An-
gelman (1915-1996), identifikujudi kod pacijenata specifi¢an
fenotip pracen neurorazvojnim deficitima, bihevioralnim
odstupanjima i znacajnim narusavanjem opsteg funkciona-
Inog statusa. Angelmanov sindrom (poznat i kao ,sindrom
sreéne lutke®) karakteriSe se izrazitim intelektualnim zasto-
jem i specifi¢cnim vedrim raspoloZenjem uz nekontrolisane
epizode smeha. Klinicku sliku prate motorni poremecaji
poput ataksije, spasticiteta i tremora ekstremiteta, uz znacajne
probleme sa spavanjem i ravnotezom. Komunikacija je kod
ovih pacijenata ozbiljno narusena, dok se ucestalost oboljen-
ja procenjuje na jedan slucaj na svakih 15.000 do 20.000
novorodencadi (1). Etiologija Angelmanovog sindroma ve-
zuje se za funkcionalni nedostatak majéinih gena u regiji
15q11-13. Tako je identifikovano Sest razli¢itih genetskih
mehanizama koji uzrokuju ovaj poremecaj, klini¢ka slika
najéesce nastaje kao posledica de novo intersticijalne delecije
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ABSTRACT

This paper analyzes the therapeutic impact and clinical applica-
tion of staged fibrotomy according to Dr. Ulzibat, with a detailed
description of the surgical procedure and a case presentation of
a fifteen-year-old boy with Angelman syndrome. The benefits of
applying this method in patients with muscle contractures include
minimal invasiveness and rapid performance without the need for
immobilization. In addition to reducing pain, this technique signifi-
cantly contributes to improved balance, making it a less traumatic
option for the patient.

pomenutog segmenta hromozoma nasledenog od majke (2).

Laboratorijska analiza obuhvata ispitivanje metodama
klasi¢ne I molekularne citogenetike, a Cesto se koriste sloZene
metode molekularne DNK analize. Svrha takvih ispitivanja
jest pre—cizno postavljanje dijagnoze i otkrivanje mehaniz-
ma nastanka poremecaja genoma, a kako bi se omogudilo
odgovarajuce pracenje bolesnika i davanje genetickog saveta
(3,4). Za ovaj sindrom ne postoji specifi¢na terapija. Epilepsija
se le¢i antikonvulzivima (5,6) . Ostalo je simptomataska tera-
pija: fizikalna, bihevioralna, radna, defektolosko-logopedska.
Osnovni cilj terapije je da se postigne $to bolji rezultat radi
poboljsanja kvaliteta zivota obolele dece, kao i cele porodice -
podrska u vidu savetodavnog rada (4) Kako je o¢uvanje hoda
i posturalnosti od velikog znacaja, primenjena je hirurska
metoda fazne fibrotomije. Ona je razvijena i unapredena
od strane ruskog profesora Dr.Valerija Borisovi¢a Ulzibata
(patentni 1621901 RF Ne, 24.09.1987.) i zasniva se na
eliminacijilokalnih kontrakturaisindromabolnogimisi¢a (7).
Rez je mali, relativno kratko traje mirovanje, §to je znacajno
zbog specifi¢nosti pacijenta (intelektualna ometenost i nera-
zumevanje Dijagnostika Angelmanovog sindroma temelji
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se na kombinaciji klini¢ke slike i slozenih citogenetickih
ispitivanja, uklju¢uju¢i molekularnu DNK analizu. Precizna
identifikacija genetickog mehanizma klju¢na je za adekvatno
pracenje pacijenta i pruzanje genetickog savetovanja porodici
(3,4). Iako specifi¢na terapija ne postoji, le¢enje je usmereno
na ublazavanje simptoma: Medikamentozna terapija: Kon-
trola epilepsije sprovodi se antikonvulzivima (5,6). Multi-
disciplinarni pristup: Primena fizikalne, radne i logopedske
terapije, uz bihevioralnu podrsku, ima za cilj poboljSanje
kvaliteta zivota deteta i porodice (4). Hirurska intervencija:
Radi oc¢uvanja mobilnosti i posture primenjuje se metoda
fazne fibrotomije po ruskom modelu (Dr. Ulzibat). Ova mini-
malno invazivna tehnika elimini$e miSi¢ne kontrakture uz
kratak period oporavka, §to je posebno znacajno za pacijente
sa intelektualnim deficitom koji te$ko podnose dugotrajno
mirovanje (7). Klini¢ki kriterijumi za Angelmanov sindrom,
uspostavljeni 1995. godine (Williams i saradnici), klasifikuju
simptome prema ucestalosti javljanja:Stalne karakteristike
obuhvataju tezak zastoj u psihomotornom razvoju, ataksi¢an
hod ili tremor, i specifican bihevioralni fenotip. Pacijente od-
likuje izrazita drustvenost, ¢esto smejanje, hipermotori¢nost
(poput tap$anja rukama) i kratkotrajna paznja (3,4). Ceste
karakteristike (oko 80%): Uklju¢uju usporen rast obima glave
koji do druge godine dovodi do mikrocefalije. Udruzene
karakteristike (20-80%): Specifi¢nosti facijalne morfologije
(8iroka usta, prognacija, retki zubi), strabizam, hipopigment-
acija koze i o¢iju, kao i fascinacija vodom i osetljivost na zvuke
(2,3). Iako se deca radaju iz urednih trudnoca, rani period
Cesto obelezavaju problemi sa ishranom (disfagija, refluks) i
hipotonija. Razvojni miljokazi znacajno kasne; samostalno
sedenje se postize izmedu 12. i 18. meseca, dok veéina dece
prohodava tek izmedu druge i trece godine. Karakteristican
hod je na $irokoj osnovi, sa rukama savijenim u laktovima, $to
je istorijski dalo naziv ,,sindrom sre¢ne lutke® (5). Teska intele-
ktualna ometenost je univerzalna karakteristika. Ekspresivni
govor je gotovo potpuno odsutan (najvise 2-3 reci), pa se ko-
munikacija oslanja na gestove i neverbalne sisteme. Nasuprot
tome, receptivni govor je razvijeniji, te deca mogu razumeti
jednostavna uputstva (4,5). Preko 90% pacijenata razvija epi-
lepsiju, najé¢escée do Cetvrte godine Zivota. Klinicka slika varira
od infantilnih spazama do slozenih mesovitih napada (6).
Lecenje je isklju¢ivo simptomatsko: Farmakoterapija: Kon-
trola napada vrsi se antiepilepticima (monoterapija ili kom-
binovana terapija) sa ciljem postizanja remisije bez nuspojava
(8,9). Podrska: Fokus je na poboljsanju kvaliteta zivota kroz
multidisciplinarni rad i savetodavnu pomo¢ porodici. Bududi
da ne postoji kauzalno le¢enje Angelmanovog sindroma, pri-
menjuje se multidisciplinarna simptomatska terapija. Fokus
je na kontroli epilepsije antikonvulzivima (5,6) i sprovodenju
intenzivne fizikalne, radne i bihevioralne terapije. U logoped-
skom tretmanu primat ima razvoj neverbalne komunikacije,
dok se rehabilitacioni proces oslanja na bazi¢nu perceptivnu
stimulaciju i primenjenu analizu ponasanja (4). Deca sa ovim
sindromom zahtevaju dozivotnu podrsku i u Srbiji se najcesce
obrazuju u specijalizovanim ustanovama prema Individual-
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nom obrazovnom programu (IOP). Klju¢ni elementi edu-
kacije obuhvataju: Socijalizaciju i reedukaciju psihomotorike
kroz korektivhu gimnastiku., Muzikoterapiju i korisc¢enje
ritmickih brojalica za laksSe usvajanje naloga. Uslugu li¢nog
pratioca, koji sluzi kao medijator izmedu porodice, deteta i
stru¢nog tima, ¢ime se znacajno olaksava realizacija svih ak-
tivnosti (4,10,11).

MATERIJAL | METODE

Za prikaz slucaja koriS¢ena je medicinska dokumentaci-
japosmatranog pacijenta sa Angelmanovim sindromom, kao
i informacije dobijene od roditelja, uz pretragu relevantne
naucne literature. Autori rada su dobili neophodne saglas-
nosti za prikaz rezultata u naucne svrhe.

PRIKAZ SLUCAJA

U radu se analizira slucaj petnaestogodisnjeg decaka sa
dijagnozom Angelmanovog sindroma, kod kojeg je primen-
jena hirurska metoda fazne fibrotomije po dr Ulzibatu radi
poboljsanja posture i stabilnosti hoda. Pacijent je drugo dete
iz uredne, terminske trudnoée. Na rodenju su zabelezeni
uredni parametri (Apgar 8, tezina 3200 g), ali je neposredno
nakon rodenja dijagnostikovana urodena sr¢ana mana, koja
je naknadno uspesno hirurski sanirana. Rani period odojceta
obelezili su otezano zvakanje i gutanje, kao i izrazito kagnjenje
u psihomotornom razvoju. Klinicka slika i funkcionalni sta-
tus, motorika: samostalan hod uz pridrzavanje postignut je
tek sa 20 meseci, komunikacija: govor je sveden na vokali-
zaciju bez funkcionalne upotrebe reci, samostalnost: pacijent
nije stekao higijenske navike niti kontrolu sfinktera, zbog
¢ega je u potpunosti zavisan od tude nege. Neuroloski status
govori o prvoj krizi svesti (epilepti¢ni napadi) u drugoj godini
zivota, od kada je pacijent na stalnoj antiepilepti¢noj terapiji.
Porodi¢na anamneza ukazuje na uredan razvoj starije sestre,
$to dodatno naglasava specifi¢nost genetske osnove de¢akovog
stanja. Dalja ispitivanja sprovedena u tercijarnoj ustanovi pot-
vrdila su dijagnozu i usmerila dalji proces rehabilitacije. Sum-
nja na geneticku etiologiju potvrdena je u tercijarnoj ustanovi
primenom savremenih metoda: microarray analize, egzom-
skog sekvenciranja i segregacionih analiza. Identifikovane
promene u UBE3A genu definitivno su potvrdile dijagnozu
Angelmanovog sindroma u $estoj godini zivota (12,13,14).
Porodi¢na anamneza je negativna na sli¢na oboljenja, ali je
zbog specifiénosti nasledivanja sestri preporucen komple-
tan geneticki skrining. Realizacija hirur$kog zahvata zahteva
sveobuhvatnu laboratorijsku i specijalisticku pripremu. Pre-
operativni protokol obuhvata: Laboratorijske analize: Kom-
pletnu krvnu sliku (KKS), sedimentaciju, parametre koagu-
lacije, status trombocita, analizu urina, kao i seroloske testove
na HIV i hepatitis (B i C) (13,15). Specijalisticke preglede:
Izvestaje pedijatra, neurologa i interniste, uz obavezan EKG
nalaz. Sama operacija se izvodi u ops$toj inhalacionoj anes-
teziji i odlikuje se kratkim trajanjem (do 20 minuta). Sustina
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ove metode, koju je patentirao ruski profesor V.B. Ulzibat,
jeste eliminacija misi¢nih kontraktura i miofascijalnog bol-
nog sindroma (7).Tehnicke specifi¢nosti i ciljevi se odnose
na: Minimalnu invazivnost: Koristi se specijalno konstruisan
skalpel koji omogucava isecanje izmenjenih misi¢nih vlakana
kroz minimalan rez na kozi a u svrhu funkcionalniog cilja:
Primarni cilj intervencije je uklanjanje organskih ograni¢enja
vima i poboljsala ukupna motorika pacijenta (7). Za razliku
od klasi¢ne potkozne miotomije, fazna fibrotomija je izrazito
minimalno invazivna jer se izvodi bez rasecanja koze. In-
tervencija se fokusira isklju¢ivo na zone oziljnog tkiva, dok

zdravi misici, tetive i kostane strukture ostaju netaknuti.

Slika 1. Decak pre operacije

Klju¢na prednost ove metode je izostanak potrebe za gip-
sanom imobilizacijom, $to znacajno olaksava postoperativiu
negu, ¢ak i kod pacijenata sa kompleksnim razvojnim smetn-
jama (7,15,16). Nakon zahvata ne ostaju $avovi ni zavoji, ve¢
samo minimalni oziljci. Protokol oporavka nalaze dve nedelje
mirovanja bez oslonca na stopala, nakon cega sledi postepena
vertikalizacija (15,17). Tok oporavka kod pacijenta: Uprkos
pocetnom otporu prema kretanju i bolu pri prvom uspravl-

Slika 2. Posturalnost posle intervencije
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janju, decak je uspes$no prosao fazu mirovanja. Prvobitne ak-
tivnosti obuhvatale su puzanje i sedenje na kolenima, nakon
Cega je usledilo kretanje na kra¢im relacijama. Sprovedeni
tretmani: Intenzivna rehabilitacija sprovedena je u banjskim
uslovima (Selters banja) i obuhvatila je kineziterapiju uz
prisustvo roditelja, kao i hidroterapiju, koja se pokazala po-
godnom za pacijenta s obzirom na otezano pracenje verbalnih
Multidisciplinarni pristup i primena hirur$ke metode doveli
su do znacajnog funkcionalnog napretka:1. Korekcija stopala:
Postignuto je puno spustanje stopala na podlogu.2. Stabil-
nost: Unapredena je ukupna posturalnost i postignut sta-
bilniji hod.3. Kvalitet Zivota: Vizuelna dokumentacija (foto-
grafije pre i posle intervencije) potvrduje vidno poboljsanje u
drzanju tela i motori¢kim sposobnostima decaka.

DISKUSIJA

Tako fibrotomija kao hirurski koncept nije nepoznata u or-
topediji, fazna fibrotomija po Ulzibatu predstavlja specifi¢an,
inovativan pristup tretmanu misi¢nih kontraktura razli¢ite
etiologije (15,17). Klju¢ne karakteristike nau¢nog pristupa
je da ova operativha metoda ne deluje direktno na misiéni
spazam, koji je primarno neuroloskog porekla (posledica
patoloske inervacije). Umesto toga, redukcija spazma postize
se posrednim putem, kroz eliminaciju organskih prepreka
u miSicnom tkivu. Ovaj kompleks patentiranih pronala-
zaka ekskluzivno primenjuju stru¢njaci sa Instituta za reha-
bilitaciju u Tuli (Rusija). Metoda je plod viSegodisnjeg rada
profesora V. B. Ulzibata i njegovog tima (7). Efikasnost i ute-
meljenost fazne fibrotomije potvrdena je kroz vise od 200
naucnih radova, kao i kroz brojne odbranjene magistarske i
doktorske teze saradnika Instituta, $to joj daje visok stepen
medicinskog kredibiliteta (7). Glavne prednosti ove metode
ogledaju se u njenoj neinvazivnosti i moguc¢nosti tretiranja
veceg broja kontraktura tokom jedne intervencije. Za raz-
liku od konvencionalnih hirurskih pristupa, ovaj zahvat ne
zahteva gipsanu imobilizaciju, izvodi se putem ubodnih rana

il 1

Slika 3. Pre i posle intervencije i rehabilitacije
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specijalnim skalpelom i podrazumeva veoma kratku hospi-
talizaciju od jednog do dva dana. Metoda belezi uspeh u ¢ak
97% slucajeva (15,16,17). Pored primarnog cilja — povecanja
obima pokreta i stabilizacije hoda - primecena su poboljsanja
u drzanju tela, smanjenju hroni¢nog bola, redukciji hipersali-
vacije (baljenja), korekciji strabizma, pa ¢ak i u napretku gov-
ornih funkcija (15,17). Odluka o primeni odredene terapije
donosi se na osnovu detaljnog poznavanja etiologije bolesti,
anamneze i individualnih potreba pacijenta. Prikazani slucaj
petnaestogodi$njeg decaka potvrduje da je fazna fibrotomija
po Ulzibatu visoko efikasna metoda za tretiranje misi¢nih
kontraktura razlic¢itog porekla (uklju¢ujuéi stanja poput ce-
rebralne paralize i Angelmanovog sindroma), ¢ime se di-
rektno unapreduju funkcionalne sposobnosti deteta (17,19).
Uspeh procesa oporavka nakon fazne fibrotomije direktno
zavisi od pridrzavanja specifitcnog protokola. Tokom reha-
bilitacije izri¢ito se ne preporucuju: Intenzivne i dugotrajne
aktivnosti (preko jednog sata u kontinuitetu), nagli pokreti ili
zadrzavanje fiksnih polozaja.; Agresivno istezanje misic¢aijaka
kompresija tokom masaze ili vezbanja.; Izlaganje ekstremno
visokim (iznad 40°C) ili niskim (ispod 20°C) temperaturama.
Dugotrajno fiksiranje tela ili ekstremiteta, $to je u suprotnos-
ti sa ciljevima metode. Proces rehabilitacije mora biti pod
stalnom kontrolom lekara, koji vr$i neophodne korekcije i
planira eventualne naredne faze operativnog lecenja. Striktno
postovanje ovih uslova omogucava da minimalno invazivna
hirurgija na patoloski izmenjenim misi¢nim vlaknima pruzi
maksimalni doprinos u le¢enju stanja poput decje cerebralne
paralize i Angelmanovog sindroma. Pravilno vodenom re-
habilitacijom, znac¢ajno poboljsanje motorickih funkcija
postaje dostizno kod svakog pacijenta (15,16,19). Za potpunu
nau¢nu evaluaciju terapijskog ucinka ,,Fazne fibrotomije po
Ulzibatu®, neophodna su dalja istrazivanja koja bi sistematski
ispitivala promene u grubim motori¢kim sposobnostima i
balansu pacijenata pre i nakon intervencije. Takve studije bi
omogudile preciznije pojasnjenje dugoro¢ne efikasnosti ovog
pristupa (19). Hirurska intervencija po Ulzibatu predstavlja
klju¢ni preduslov za laksi i efikasniji rehabilitacioni proces.
Rezultati ove studije slu¢aja nedvosmisleno potvrduju efikas-
nost metode, narocito u postizanju sigurnije vertikalizacije i
stabilnijeg hoda kod pacijenata sa kompleksnim genetskim
sindromima. Dosledno sprovodenje postoperativne reha-
bilitacije ostaje neizostavan korak ka postizanju maksimalnih
funkcionalnih rezultata i pobolj$anju opsteg kvaliteta Zivota
(17,19). Osim primarnog uticaja na motoriku, studija slucaja
potvrduje da se primenom ove metode postize ne samo sig-
urnija vertikalizacija, ve¢ i zna¢ajno smanjenje prate¢ih simp-
toma poput hipersalivacije (pojacanog lucenja pljuvacke), $to
dodatno olaksava svakodnevno funkcionisanje pacijenta.

ZAKLJUCAK

Prikazani sluc¢aj demonstrira uspes$nost hirurskog otklan-
janja misi¢nih kontraktura i miofascijalnog bolnog sindroma,
$to direktno rezultira pobolj$anjem ravnoteze kod pacijenata
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sa spasti¢nim formama parapareze.

Klju¢ne prednosti fazne fibrotomije koje je ¢ine superior-
nom u odnosu na klasi¢ne metode su: Intervencija je brza i
postedna za tkivo., odsustvo gipsa omogucava ranu pokretlji-
vost, §to je od kriti¢nog znacaja za decu sa cerebralnom paral-
izom., zbog kratkog trajanja zahvata i jednostavnog oporavka,
metoda je posebno pogodna za decu sa kompleksnim dijag-
nozama poput Angelmanovog sindroma, kod kojih je sarad-
nja tokom dugotrajnih oporavaka cesto oteZana.

Fazna fibrotomija po Ulzibatu predstavlja efikasno resenje
za otklanjanje misi¢nih kontraktura kod dece sa viSestrukom
ometeno$¢u. Njena neinvazivnost i kratko trajanje (do 20
minuta) ¢ine je idealnom za pacijente sa Angelmanovim
sindromom, kod kojih je klasi¢an postoperativni oporavak
otezan. Multi-modalni pristup, koji spaja hirurgiju, fizikalnu
terapiju i defektolosku podrsku, kljucan je za poboljSanje
kvaliteta zivota obolele dece i njihovih porodica.
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