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Selected methods of rehabilitation in systemic sclerosis
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ABSTRACT

Systemic sclerosis is a chronic connective tissue disease characterized
by microvascular abnormalities, immune disturbances and progressive
fibrosis of the skin and internal organs. Skin involvement may result in
contractures, leading to marked loss of hand mobility, adversely affec-
ting the performance of daily activities and decreasing the quality of
life. Face involvement not only causes functional loss, but also lowers
the self-esteem of patients. Increasing attention has recently been focu-
sed on the need to rehabilitate patients with systemic sclerosis in order
to prevent the development of joint contractures and loss of mobility.
The study presents a review of the current literature on rehabilitation
possibilities in patients with systemic sclerosis, with a special focus on
physiotherapy methods.

STRESZCZENIE

Twardzina ukladowa jest przewlekla choroba tkanki Iacznej charak-
teryzujaca sie wystepowaniem zmian w mikrokrazeniu, obecnoscig
zaburzenn immunologicznych oraz postepujagcym widknieniem sko-
ry i narzadéw wewnetrznych. Objecie procesem chorobowym skéry
moze prowadzi¢ do tworzenia sie przykurczéw, co w znacznym stop-
niu ogranicza sprawnos¢ rak, utrudnia wykonywanie czynnosci dnia
codziennego, jak réwniez wplywa na jakos¢ zycia chorych. Zmiany
w obrebie twarzy takze ograniczaja sprawno$¢ oraz obnizaja samooce-
ne pacjentéw. Ostatnio coraz czeéciej zwraca sie uwage na potrzebe
prowadzenia u chorych z twardzing ukladowgq rehabilitacji majacej na
celu zapobieganie powstawaniu przykurczéw i ograniczeniu sprawno-
§ci. W pracy przedstawiono przeglad pismiennictwa dotyczacego moz-
liwosci zastosowania rehabilitacji u pacjentéw z twardzing ukladowa,
ze szczegblnym uwzglednieniem metod fizjoterapii.
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INTRODUCTION

WSTEP

Systemic sclerosis (SSc) is a chronic connective tis-
sue disease characterized by progressive fibrosis of
the skin and internal organs, microvascular abnor-
malities and the presence of autoantibodies [1-3]. An
analysis of data collected by the National Institute of
Public Health for the period 2008-2012 shows that the
prevalence of systemic sclerosis in Poland at the end
of 2012 was 9.4 cases per 100,000 population, and its
incidence was estimated at 1.9 cases per 100,000 pop-
ulation a year [4]. SSc affects women more frequently
than men, and its characteristic manifestations usual-
ly begin between 30 and 50 years of age. The disease
is rarely seen in children and the elderly [4, 5].

The disease process in systemic sclerosis in-
volves not only the skin but also internal organs
including the lungs, cardiovascular system, diges-
tive tract or kidneys. Consequently, the clinical
course of the disease varies significantly, depend-
ing on factors including the development of organ
complications [6].

The two most common clinical forms of the dis-
order include limited systemic sclerosis (1SSc) and
diffuse systemic sclerosis (dSSc). These forms differ
with respect to the area of the affected skin, clini-
cal course and prognosis. Limited systemic sclero-
sis has a chronic course, and usually involves the
face and distal extremities, with internal organ
complications arising typically at a later stage. Un-
like 1SSc, dSSc is characterized by a rapid progres-
sion and uncertain prognosis. Skin thickenimg and
tightening is confined to the trunk, proximal ex-
tremities and face, while internal organ abnormali-
ties, as a rule, develop relatively early [6].

Regardless of the development of internal organ
abnormalities, the loss of skin elasticity, and thick-
ening and tightening of the skin are the key clinical
features of the disease. The initial stage of the disease
is marked by the development of oedema localized
mainly within the fingers. Then the skin becomes
thickened and hardened, which reduces hand mobili-
ty [7]. Some patients may develop painful ulcerations
on the fingertips. The advanced stage of the disease
involves flexion contractures in the joints of the fin-
gers, giving them a claw-like appearance [8]. All
the changes described above cause varying degrees
of difficulty in performing daily activities [9]. Ap-
proximately 90% of patients with systemic sclerosis
report the loss of hand mobility [10]. An assessment
of hand function can be performed with the HAMIS
test (Hand Mobility in Scleroderma Test). HAMIS
evaluates a number of parameters including finger
flexion, extension and abduction, abduction of the
thumb, thumb pincer grip, dorsal extension and volar
flexion of the wrist, and forearm pronation and supi-
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Twardzina ukladowa (systemic sclerosis — SSc) jest
przewlekla choroba tkanki facznej charakteryzuja-
ca sie postepujacym widknieniem skéry i narzadow
wewnetrznych, wystepowaniem zaburzen w mikro-
krazeniu oraz obecnoscia autoprzeciwciat [1-3]. Na
podstawie analizy danych zgromadzonych w Na-
rodowym Instytucie Zdrowia Publicznego w latach
2008-2012 chorobowos¢ SSc w Polsce na koniec 2012 r.
wynosita 9,4/100 000 os6b, natomiast zachorowalnos¢
1,9/100 000 0séb rocznie [4]. Twardzina uktadowa cze-
Sciej wystepuje u kobiet niz u mezczyzn, a jej charakte-
rystyczne objawy pojawiaja si¢ zwykle miedzy 30. a 50.
rokiem zycia. Choroba rzadko spotykana jest u dzieci
i 0s6b starszych [4, 5].

W przebiegu SSc procesem chorobowym objeta jest
nie tylko skoéra, lecz takze narzady wewnetrzne, takie
jak ptuca, uklad sercowo-naczyniowy, przewdd pokar-
mowy czy nerki. Z tego powodu choroba ta charakte-
ryzuje sie bardzo zréznicowanym przebiegiem klinicz-
nym, ktéry zalezy miedzy innymi od wystepowania
powiktari narzadowych [6].

Najczesciej wystepuja dwie postacie kliniczne: twar-
dzina ukladowa z ograniczonymi stwardnieniami
(limited systemic sclerosis - 1SSc) i twardzina ukladowa
z uogodlnionymi stwardnieniami (diffuse systemic sclero-
sis — dSSc). Postacie te r6znig si¢ lokalizacja zajetej skory
oraz przebiegiem klinicznym i rokowaniem. Twardzina
ukfadowa z ograniczonymi stwardnieniami przebiega
przewlekle, zwykle zajmuje twarz i dystalne czesci koni-
czyn, a powiklania narzagdowe pojawiaja sie przewaznie
w pézniejszym okresie. Twardzine ukladowsa z uogoél-
nionymi stwardnieniami charakteryzuje gwattowny
przebieg i niepewne rokowanie. Stwardnienia skory
obejmuja tutéw, blizsze czesdci koriczyn oraz twarz,
natomiast zmiany narzadowe pojawiaja sie najczesciej
stosunkowo wczesnie [6].

Niezaleznie od wystepowania zmian narzadowych
utrata elastycznosci skory, jej pogrubienie i twardnie-
nie stanowi jedna z najwazniejszych cech klinicznych.
W poczatkowym okresie choroby obserwuje sie wyste-
powanie obrzeku, gtéwnie w obrebie palcow, nastepnie
skora ulega pogrubieniu i stwardnieniu, co ogranicza
ruchomosé reki [7]. U czesci chorych na opuszkach
palcéw moga sie pojawic bolesne owrzodzenia. W fa-
zie zaawansowanej czesto stwierdza sie przykurcze
zgieciowe w stawach palcéw rak, co nadaje im wy-
glad przypominajacy szpony [8]. Wszystkie opisane
powyzej zmiany w réznym stopniu ograniczaja wyko-
nywanie czynnoéci dnia codziennego [9]. Wykazano,
ze ok. 90% pacjentéw z SSc zglasza utrate sprawnosci
reki [10]. W celu oceny jej funkcji zaleca sie przepro-
wadzenie testu HAMIS (Hand Mobility in Scleroderma
Test). W trakcie badania ocenia sie m.in. zginanie, pro-
stowanie i odwodzenie palcéw, odwodzenie kciuka,
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nation. Each parameter is graded on a 0-3 scale, with
0 representing normal function and 3 - total inability
to perform a movement. The maximum possible score
of 27 means a complete loss of hand mobility [9].

Cutaneous lesions are often localized on the face
which, acquires a mask-like appearance due to thick-
ening of the skin and mucous membranes as well as
mandibular resorption. Characteristic manifestations
of the disease include reduced mouth aperture (mi-
crostomy) and narrowing of the mouth width. All the-
seabnormalities trigger problems not only with wide
opening of the mouth but also sticking out the tongue,
which has a considerably adverse effect on the ability
to consume foods and maintain proper oral hygiene. In
addition, they have a negative impact on dental treat-
ment [11].

On account of internal organ complications and
involvement of the musculoskeletal system and the
skin, advanced-stage SSc may lead to severe disabil-
ity [8]. Increasingly, attention has been drawn to the
problem of work incapacity in patients with SSc. Sharif
et al. have demonstrated incapacity for work in 43.7%
of patients already at an early stage of systemic scle-
rosis [12]. Consequently, it is essential to provide pa-
tients with comprehensive and individually adjusted
therapy. The most common treatment is the so-called
organ-specific therapy, which differs depending on the
clinical form of systemic sclerosis. The introduction of
therapy should not be delayed, since the disease has
a progressive course and the main goal of treatment
is to slow down the advancement of organ complica-
tion [6].

Despite the availability of multiple drugs, the prob-
lem of progressive impairment of physical function in
patients with SSc still persists, and cannot be resolved
solely with pharmacological therapy. Consequently,
a growing focus is being put on rehabilitative treat-
ment which, it is claimed, should be introduced in the
form of rehabilitation programmes adjusted to the ac-
tivity of the disease [6].

The study presents a review of the current literature
on rehabilitation possibilities in patients with systemic
sclerosis, with a special focus on physiotherapy meth-
ods.

HAND REHABILITATION

chwyt szczypcowy, zginanie grzbietowe i dfoniowe
nadgarstka oraz nawracanie i odwracanie przed-
ramion. Za kazdy oceniany parametr pacjent moze
otrzymac 0-3 pkt, przy czym 0 oznacza prawidlowa
funkcje, a 3 pkt przyznaje sie w przypadku calko-
witej niemoznosci wykonania danego ruchu. Ma-
ksymalna liczba punktéw wynosi 27 i oznacza catko-
wity brak sprawnosci reki [9].

Czesta lokalizacja zmian skérnych jest twarz, kto-
ra ze wzgledu na widknienie skory, blony sluzowej,
a takze resorpcje kosci zuchwy ma wyglad masko-
waty. Charakterystycznym objawem s3 zwezenie
szpary ustnej, tzw. mikrostomia, oraz zwezenie czer-
wieni wargowej. Wszystkie te zmiany powoduja
problemy nie tylko z szerokim otwieraniem ust, lecz
takze z wysuwaniem jezyka, co znaczaco wplywa na
mozliwo$é przyjmowania pokarméw, utrzymania
prawidlowej higieny jamy ustnej, a takze utrudnia
prowadzenie leczenia stomatologicznego [11].

Ze wzgledu na powiklania narzadowe, zajecie
procesem chorobowym ukladu mieéniowo-stawo-
wego i skéry SSc w fazie zaawansowanej moze pro-
wadzi¢ do ciezkiego inwalidztwa [8]. Coraz czeéciej
zwraca sie uwage na wystepujaca u chorych niezdol-
nos¢ do pracy. Sharif i wsp. wykazali niezdolnos¢ do
pracy u 43,7% pacjentdw juz we wczesnym okresie
SSc [12]. Dlatego konieczne jest prowadzenie kom-
pleksowej i indywidualnie dobranej terapii. Najcze-
Sciej stosuje sie tzw. terapie narzagdowo swoista, ktéra
rézni sie w zaleznosci od postaci twardziny. Nie nale-
zy zwleka¢ z jej rozpoczeciem, poniewaz choroba ma
przebieg postepujacy, a gtéwnym celem leczenia jest
spowolnienie progresji zmian narzadowych [6].

Pomimo wielu dostepnych lekéw nadal istnieje
problem postepujacego uposledzenia sprawnosci
pacjentéw z SSc, ktéry nie moze byé rozwigzany
wylacznie terapig farmakologiczng. Dlatego coraz
czesSciej zwraca sie uwage na potrzebe wprowadze-
nia leczenia rehabilitacyjnego w postaci programow
dostosowanych do aktywnosci choroby [6].

W pracy przedstawiono przeglad piSmiennictwa
dotyczacego mozliwosci zastosowania rehabilitacji
w SSc ze szczegélnym uwzglednieniem réznych me-
tod fizjoterapii.

REHABILITACJA REKI

Depending on the stage of the disease, the sever-
ity of hand abnormalities may vary. The early stage
is often marked by digital oedema. Furthermore,
such lesions may be one of the first signs of the dis-
ease onset. In addition to the hands, oedema may
also involve the face and gradually spread to the ex-
tremities or the trunk [13]. It is important to note that
the development of digital oedema may limit not
only the mobility but also the function of the hand
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W zaleznosci od fazy choroby zmiany w obrebie
reki moga by¢ réznie nasilone. We wczesnym okresie
czesto stwierdza sie obrzek palcéw. Ponadto zmia-
ny te moga by¢ jednym z pierwszych objawéw roz-
poczynajacej sie choroby. Oprécz rak, obrzek moze
sie pojawi¢ rowniez w obrebie twarzy, a nastep-
nie szerzyc¢ sie na koniczyny czy tutéw [13]. Warto
podkresli¢, ze pojawienie sie obrzeku palcéw moze
ograniczy¢ nie tylko ruchomosé, lecz takze spraw-
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[13]. At an early stage of the disease, particularly
when oedema is present, the recommended method
is manual lymphatic drainage [13]. At later stages,
marked by thickening and tightening of the skin, the
purpose of treatment is to prevent joint contractures
and improve hand function. Therefore, the recom-
mended strategy in more advanced disease stages is
the combination of various methods of physiothera-
py complemented by exercise programmes that can
be completed by patients at home [14, 15].

MANUAL LYMPHATIC DRAINAGE

nos¢ reki [13]. Metoda rekomendowana we wczesnej
fazie choroby, zwlaszcza w przypadku obecnosci
obrzekéw, jest manualny drenaz limfatyczny [13].
W pézniejszym okresie, kiedy dochodzi do widknie-
nia, leczenie ma na celu zapobieganie przykurczom
w stawach i zwigkszenie sprawnosci reki. Dlatego
w pézZniejszym okresie choroby zaleca sie polaczenie
réznych metod fizjoterapii uzupetnianych o progra-
my domowych ¢wiczeri wykonywanych samodziel-
nie przez pacjentéw [14, 15].

MANUALNY DRENAZ LIMFATYCZNY

In addition to microvascular disorders, patients
with SSc may also be affected by lymphatic system
abnormalities, particularly in the upper extremities
[13]. Such patients may benefit from manual lym-
phatic drainage (MLD) especially at an early disease
stage when oedema develops. Manual lymphatic
drainage stimulates the lymphatic system, increas-
ing the suction forces in lymphatic vessels, which
improves the removal of excess fluid accumulated in
the interstitial tissue. In addition, MLD activates the
parasympathetic nervous system, resulting in vaso-
dilation [16, 17].

Manual lymphatic drainage is performed using
basic Vodder strokes. The average tissue compression
should be ca. 30 mm Hg, followed by a relaxation
phase. In accordance with the Vodder technique, the
massage should begin in the triangular area at the
base of the neck above the clavicles, called the “termi-
nus”. Next, the lymphatic vessels and lymph nodes
of the head and neck are massaged. The subsequent
stage involves massaging the upper extremity start-
ing with the most proximal part and moving down
from the arm to the wrist and then the dorsal and pal-
mar surfaces of the hand in order to open lymphatic
vessels. As the final element, the upper extremity
is massaged in the centripetal direction in order to
evacuate the lymph [13]. The massage should be per-
formed in both upper extremities beginning with the
one with less oedema. The mean duration of the pro-
cedure is approximately 1 h [13].

To date, there have been a few studies addressing
the possibilities for using MLD in patients with SSc
[13, 18]. A particularly interesting study evaluated the
efficacy of MLD in 35 patients with systemic sclero-
sis. Manual lymphatic drainage was performed once
a week for a total of 5 weeks in the study group (n
= 20). Subjects in the control group (n = 15) did not
undergo any rehabilitation. After the completion of
the treatments, the hand volume, HAMIS score and
VAS (Visual Analogue Scale) parameters used for
the evaluation of symptoms reported by the subjects,
including hand oedema, pain, and their effect on the
performance of daily activities were shown to have
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U pacjentéw z SSc, obok zaburzerh w mikrokraze-
niu, moga by¢ obecne zaburzenia w krazeniu limfa-
tycznym, zwlaszcza w obrebie koriczyn gérnych [13].
Z tego powodu mozna stosowaé¢ manualny drenaz
limfatyczny (MDL), szczegdlnie we wczesnej fa-
zie choroby, kiedy pojawiaja sie obrzeki. Metoda ta
stymuluje uklad limfatyczny, powodujac wzrost sit
ssacych w naczyniach limfatycznych, co usprawnia
usuwanie nadmiaru plynu zgromadzonego w tkan-
ce ér6dmigzszowej. Dodatkowo MDL pobudza ukiad
przywspotczulny, co prowadzi do rozszerzenia na-
czyn [16, 17].

W MDL wykorzystuje sie podstawowe chwyty
Voddera. Sredni nacisk tkanek powinien wynosié
ok. 30 mm Hg, po czym nastepuje faza odprezenia.
Zgodnie z technika Voddera masaz rozpoczyna sie
od tréjkatnego obszaru zwanego ferminus u podsta-
wy szyi ponad obojczykami. Nastepnie przeprowa-
dza sie masaz w obrebie naczyn i wezléw chionnych
glowy i szyi. Kolejnym etapem jest masaz koniczyny
gornej, ktoéry zaczyna sie od najbardziej proksymalnej
czesci, przechodzac kolejno od ramienia do nadgarst-
ka, a nastepnie powierzchni grzbietowej i dfoniowej
reki, co ma na celu opréznienie naczyn limfatycz-
nych. Na zakonczenie wykonuje si¢ masaz w obrebie
koniczyny goérnej w kierunku dosrodkowym w celu
odprowadzenia chlonki [13]. Rekomendowane jest
przeprowadzenie masazu w obrebie obu koficzyn
gornych, zaczynajac od mniej obrzeknietej. Sredni
czas trwania to ok. 1 godziny [13].

Dotychczas w pojedynczych badaniach przedsta-
wiono mozliwos¢ zastosowania MDL u chorych z SSc
[13, 18]. Szczegoblnie ciekawe wydaje sie badanie,
w ktérym oceniono skutecznoéé¢ MDL u 35 chorych
z SSc. W grupie badanej (n = 20) MDL wykonywano
1 raz w tygodniu przez 5 tygodni, natomiast grupa
kontrolna (n = 15) nie byta poddana zadnej rehabi-
litacji. Po zakonczeniu zabiegéw w badanej grupie
objetosc reki, test HAMIS, parametry skali wizualno-
-analogowej VAS (Visual Analogue Scale) stosowanej
do oceny zglaszanych przez chorych objawéw, takich
jak obrzek rak, bél, oraz ich wplyw na wykonywa-
nie codziennych czynnosci poprawily sie znaczaco
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improved significantly (p < 0.0001) in the study group
compared to the baseline. What is more, the effect per-
sisted for 9 weeks after the completion of therapy. No
changes were observed in the control group, where
the subjects did not undergo MLD. Manual lymphatic
drainage was found to have a beneficial effect on im-
proving the quality of life of patients and their over-
all functioning evaluated with several questionnaires
including: HAQ (Health Assessment Questionnaire),
PSI (Physical Synthetic Index), SF-36 (Short Form 36)
and MSI (Mental Synthetic Index). The authors sug-
gest that the continuation of therapy at home may lead
to a steady decrease in oedema and improvement in
hand function, and prolong the beneficial effect of
therapy [13].

TECHNIQUES IMPROVING HAND FUNCTION

Connective tissue massage

Connective tissue massage (CTM) is a manual
technique which improves blood circulation and
helps to release tension in pathologically altered
tissues through their stretching. Connective tissue
massage should be performed on the hand and fore-
arm, and the procedure should take approximately
10 min for each extremity [13, 15]. It is believed that
CTM may induce a temporary improvement, how-
ever it does not result in permanent elimination of
symptoms [19]. Consequently, the technique should
preferably be combined with other physiotherapy
procedures.

Mc Mennell joint manipulation

Mc Mennell joint manipulation is a technique aim-
ing to recover the “joint play”, i.e. involuntary range
of motion on multiple planes. In addition to improving
the mobility of hand joints, it reduces pain and con-
tributes to the stretching of periarticular structures.
The procedure begins with the manipulation of the
wrist and then continues distally towards the meta-
carpophalangeal and interphalangeal joints. The rec-
ommended duration of the procedure is about 15 min
per each hand. In some patients Mc Mennell joint ma-
nipulation may be followed by an additional 5-minute
session of connective tissue massage [13, 15].

So far, the possibilities for using combined phys-
iotherapy methods (connective tissue massage and
Mc Mennell joint manipulation) have been assessed
in a few studies. Maddali Bongi et al. have demon-
strated a beneficial effect of twice weekly hour-long
treatments on hand function and on the quality of
life in 10 patients with SSc. A statistically significant
improvement was noted after 9 weeks in the study
group with respect to all parameters measured
with questionnaires including MSI, PSI, SF-36, HAQ,
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(p < 0,0001) w poréwnaniu z wartoéciami wyjscio-
wymi. Co wiecej, efekt ten utrzymywal sie jeszcze
9 tygodni po zakoriczeniu terapii. W grupie kontrol-
nej, w ktérej nie wykonywano MDL, nie obserwowa-
no zmian. Zastosowanie MDL wplynelo na poprawe
jakosci zycia chorych oraz poprawe ogélnego funk-
cjonowania oceniang za pomoca kwestionariuszy:
HAQ (Health Assessment Questionnaire), PSI (Physical
Synthetic Index), SF-36 (Short Form 36) i MSI (Mental
Synthetic Index). Autorzy sugeruja, ze kontynuowa-
nie terapii w domu moze prowadzi¢ do dalszego
zmniejszenia obrzeku oraz zwiekszenia sprawnosci
reki i daje szanse na wydluzenie korzystnego efektu
terapii [13].

TECHNIKI POPRAWIAJACE SPRAWNOSC REKI

Masaz tkanki tacznej

Masaz tkanki Iacznej jest technika manualng, kt6-
ra poprawia przeptyw krwi oraz pozwala rozluzni¢
objete procesem chorobowym tkanki poprzez ich roz-
cigganie. Rekomenduje sie przeprowadzenie masazu
tkanki Igcznej w obrebie przedramienia i reki, przy
czym $redni czas powinien wynosi¢ ok. 10 minut na
kazda koniczyne [13, 15]. Uwaza sie, ze masaz tkanki
facznej moze spowodowac czasowa poprawe, jednak
nie prowadzi do dlugotrwatego ustapienia objawoéw
[19]. Dlatego zaleca sie laczenie go z innymi zabiega-
mi fizjoterapeutycznymi.

Manipulacje stawowe technika Mc Mennella

Manipulacje stawowe technika Mc Mennella to
metoda, ktéra umozliwia odzyskanie tzw. joint play,
to znaczy swobodnego, czynnego zakresu ruchu
w wielu ptaszczyznach. Oprécz poprawy ruchomosci
stawow reki, powoduje zmniejszenie bolu i przyczy-
nia sie do rozciggania struktur okotostawowych. Za-
bieg rozpoczyna sie w obrebie nadgarstka, nastepnie
kontynuowany jest w kierunku dystalnym, obejmujac
kolejno stawy srédreczno-paliczkowe i miedzypalicz-
kowe. Zalecany czas trwania to ok. 15 min na kazda
koniczyne. W niektérych przypadkach po zakoricze-
niu mozna jeszcze przeprowadzi¢ dodatkowa 5-mi-
nutowa sesje masazu tkanki Iacznej [13, 15].

Mozliwo$¢ zastosowania skojarzonych metod fizjo-
terapii, takich jak masaz tkanki Iacznej oraz manipula-
cje w stawach technikg Mc Mennella, oceniano dotych-
czas w pojedynczych badaniach. Maddali Bongi i wsp.
stwierdzili korzystny wptyw godzinnych zabiegéw
prowadzonych 2 razy w tygodniu nie tylko na spraw-
nos¢ reki, lecz takze na poprawe jakosci zycia u 10 pa-
gjentéw z SSc. W grupie badanej po 9 tygodniach wy-
kazano istotng statystycznie poprawe we wszystkich
parametrach mierzonych kwestionariuszami: MSI,
PSI, SF-36, HAQ, testem HAMISA, skala Duruéz oraz
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HAMIS test, Durudz Hand Index and fist closure
test, as compared to baseline values. There were no
changes in the control group (n = 10), where no phys-
iotherapy was used. During 9 weeks after the end of
the study the improvement in hand function was
maintained only in terms of the HAMIS score [18].
In another study, the authors compared the efficacy
of connective tissue massage and Mc Mennell joint
manipulation performed for an hour twice a week
in combination with a home exercise programme
(20 min a day) in 20 patients with SSc. Patients from
the control group (n = 20) performed only home ex-
ercises. After 9 weeks, a statistically significant im-
provement in parameters assessing hand function
and mobility was found in the study group. What is
more, the effect persisted 9 weeks after the end of the
therapy. Similarly to the previous study, a positive
effect on the patients’ quality of life was observed
mainly during the rehabilitation. In the control group,
self-administered exercises improved only the degree
of fist closure, however the effect was not sustained
9 weeks after the discontinuation of the exercise re-
gime [15].

Home exercises

In addition to treatments administered by a quali-
fied physiotherapist, it is also stressed that patients
with systemic sclerosis should perform simple exer-
cises by themselves. According to a protocol devel-
oped by a group of Italian researchers, patients were
advised to exercise for 20 about min daily, with exer-
cises comprising finger flexion and extension, abduc-
tion and adduction, touching the thumb with fingers
2 to 4, wrist flexion and extension, and forearm supi-
nation and pronation [15] (Fig. 1). During a year-long
study, Mugii et al. demonstrated a beneficial impact
of finger stretching exercises self-administered by pa-
tients. The researchers found a significant improve-
ment in the range of passive movement in all fingers
after just a month of the therapy. The effect was either
sustained or improved towards the end of the study
period. Moreover, the range of passive motion in the
finger joints was found to have increased significantly
regardless of the duration and severity of skin lesions
caused by systemic sclerosis [20].

Combined techniques — paraffin baths and
exercise

Paraffin baths enable the transfer of heat through
the skin surface into deeper tissues, which blocks the
inflammatory process, relieves pain, increases blood
flow and may contribute to improving tissue elasticity.
The heating of body tissues to 40-45°C has been shown
to reduce stiffness in the metacarpophalangeal joints by
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testem zaciskania piesci w poréwnaniu z warto$ciami
wyjsciowymi. W grupie kontrolnej (n = 10), w ktorej
nie prowadzono zadnej fizjoterapii, nie obserwowano
zmian. W trakcie kolejnych 9 tygodni po zakornczeniu
badania poprawa sprawnosci reki utrzymata sie jedy-
nie w tescie HAMISA [18]. W innym badaniu autorzy
poréwnali skutecznos$é masazu tkanki tacznej i mani-
pulacji w stawach metoda Mc Mennella prowadzo-
nego 2 razy w tygodniu przez godzine w polaczeniu
z programem ¢wiczefi domowych (20 min dziennie)
u 20 pacjentéw z SSc. Pacjenci z grupy kontrolnej
(n = 20) wykonywali jedynie ¢wiczenia domowe. Po
9 tygodniach istotna statystycznie poprawe parame-
tréw oceniajacych funkgje i sprawnosé reki stwierdzo-
no w grupie badanej. Efekt ten utrzymat sie réwniez
9 tygodni po zakoriczeniu terapii. Podobnie jak w po-
przednim badaniu pozytywny wplyw na jakos¢ zycia
pacjentéw obserwowano gtéwnie w czasie prowa-
dzenia rehabilitacji. W grupie kontrolnej samodzielne
wykonywanie éwiczeni korzystnie wptynelo jedynie na
zwiekszenie stopnia zaci$niecia reki w piesé, ale efekt
ten nie utrzymat sie po 9 tygodniach od zaprzestania
wykonywania ¢wiczen [15].

Cwiczenia domowe

Oproécz zabiegéw prowadzonych przez wykwalifi-
kowanego fizjoterapeute u pacjentéw z SSc konieczne
jest wykonywanie samodzielnie prostych ¢wiczen.
W schemacie ¢wiczeri domowych opracowanych
przez grupe wloskich badaczy zaleca sig, aby pacjent
codziennie przez ok. 20 min zginal, prostowal, odwo-
dzit i przywodzil palce, starat sie palcami od 2. do 4.
dotkna¢ kciuka, wykonat zgiecie i prostowanie w ob-
rebie nadgarstka, jak réwniez odwracanie i nawraca-
nie przedramion [15] (ryc. 1). Mugii i wsp. w czasie
trwajacego rok badania wykazali korzystny wptyw sa-
modzielnie wykonywanych przez pacjentéw ¢wiczen
rozciggajacych palce reki. Badacze stwierdzili istotng
statystycznie poprawe w zakresie ruchéw biernych
wszystkich palcéw juz po miesigcu. Efekt ten utrzymat
sie lub ulegl poprawie pod koniec badania. Ponadto
zakres ruchéw biernych w stawach palcéw zwiekszy?
sie istotnie, niezaleznie od czasu trwania i nasilenia
zmian skérnych w przebiegu SSc [20].

Techniki taczone — kapiele parafinowe oraz
¢wiczenia

Zastosowanie kapieli parafinowych pozwala na
przekazanie ciepta przez powierzchnie skory do gle-
biej lezacych tkanek, co hamuje proces zapalny, usmie-
rza bol, zwieksza przeptyw krwi i moze sie przyczynié
do wzrostu elastycznosci tkanek. Wykazano, ze ogrza-
nie tkanek do temperatury 40-45°C zmniejsza sztyw-
noé¢ w stawach $rédreczno-paliczkowych o ok. 20% [8,

Dermatology Review/Przeglad Dermatologiczny 2017/4



Rehabilitation in systemic sclerosis/Rehabilitacja w twardzinie

Figure |. Home exercises recommended for patients with SSc according to guidelines [ 5]. A — Basic position, B, C — flexion and exten-
sion, D, E — radial and ulnar deviation of the wrist, F — tip-to tip pinch with opposition to the thumb, G, H — adduction and abduction of
the fingers. Each session should last 20 min per hand

Rycina |. Program c¢wiczen domowych zalecany pacjentom z SSc na podstawie wytycznych [15]. A — Pozycja poczgtkowa, B, C — zginanie
i prostowanie, D, E — odchylenie fokciowe i promieniowe nadgarstka, F — opuszkq kazdego palca nalezy dotkng¢ kciuk, G, H — przywodzenie

i odwodzenie palcéw. Czas trwania cwiczen — 20 min na kazdq reke

approximately 20% [8, 10, 21]. The beneficial effect of
paraffin baths administered in combination with exer-
cises was demonstrated both in patients with a recent
disease onset and with the disease persisting for over
20 years [22-24]. Particularly noteworthy is the study
by Sandqvist et al. in patients with systemic sclerosis
(n =17). One hand was subjected to therapy compris-
ing a paraffin bath followed by exercises including
finger flexion and extension, finger and thumb abduc-
tion, to be performed once daily for a month. The only
therapy provided to the other hand, which represented
the control, was the exercise programme. One month
later, an improvement was observed with regard to
finger flexion and extension, thumb abduction, wrist
flexion, decrease in perceived stiffness and increase in
skin elasticity on the hand treated with paraffin baths,
as opposed to the control, where only finger and thumb
flexion was found to have improved [21].
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10, 21]. Dotychczas opublikowano kilka badan, w kto-
rych stwierdzono korzysci z polaczenia kapieli parafi-
nowych z éwiczeniami zaréwno u chorych z krétkim,
jak i ponad 20-letnim czasem trwania choroby [22-24].
Na uwage zastuguje badanie przeprowadzone przez
Sandqvist i wsp., w ktérym u pacjentéw z SSC (n =
17) jedna reke poddano terapii - kapiel parafinowa
z nastepujacymi p6Zniej éwiczeniami obejmujacy-
mi zginanie i prostowanie palcéw oraz odwodzenie
palcoéw i kciuka (raz dziennie przez miesiac), a druga
reka stanowiaca kontrole pacjent wykonywat jedynie
¢wiczenia. Po miesigcu stwierdzono poprawe w za-
kresie zginania i prostowania palcéw, odwodzenia
kciuka, zgiecia w nadgarstku, zmniejszenie odczuwa-
nej sztywnosci oraz zwiekszenie elastycznosci skory
reki poddanej kgpielom parafinowym w poréwnaniu
z kontrolg, w ktérej obserwowano jedynie poprawe
w zakresie zginania palcéw i kciuka [21].
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FACIAL REHABILITATION — HOME EXERCISES

For many years, microstomy rehabilitation was
based primarily on self-administered exercises to
stretch the oral aperture and improve mouth open-
ing. Depending on the regime, exercises involved
placing thumbs in opposite corners of the mouth and
pulling outwards, placing wooden spatulas between
the premolars of one dental arch and the molars on
the opposite side or facial movement exercises based
on a series of grimaces [25, 26]. Study results pub-
lished to date are difficult to compare because of the
differences in the duration of exercises and the num-
ber of repetitions. Sometimes patients are advised to
self-administer facial massage three times a day for
10-15 min. Each session should be preceded by the
heating of tissues with a hot-water bottle [27].

On the other hand, facial rehabilitation based
solely on home exercises does not always bring the
desired and satisfactory effect because of patients’
poor exercise adherence rate [26, 28]. As a result, an
increased emphasis is being placed on the need to
combine several physiotherapy methods.

COMBINED REHABILITATION PROGRAMME FOR
FACE INVOLVEMENT

Connective tissue massage

The therapy should begin with connective tissue
massage (CTM). The technique is based on the same
principles as the connective tissue massage of the hands
outlined above. Connective tissue massage should in-
volve not only the face but also the neck and the peri-
clavicular region. A single session should last approxi-
mately 10 min, and sessions should take place twice
a week [18, 26].

Kabat's method

The Kabat's method is a neurorehabilitation tech-
nique aimed at proprioceptive neuromuscular facili-
tation. The muscles are stimulated through stretching
and resistance training. Rhe stimulated muscles in-
clude: orbicularis oris, zygomaticus, levator labii, na-
salis, buccinator, occipitofrontalis and mimic muscles.
The recommended duration of the procedure is about
15 min twice a week [18, 26].

Kinesitherapy

Kinesitherapy is the final element of the combined
rehabilitation programme. It comprises passive and
active exercises of the temporomandibular joint to in-
crease the range of active motion and joint function,
which improves the mouth opening ability. The recom-
mended frequency is twice a week and the duration of
one procedure is approximately 15 min [18, 26].
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REHABILITACJA TWARZY — CWICZENIA
DOMOWE

Rehabilitacja mikrostomii przez wiele lat opierata
sie gldownie na samodzielnym wykonywaniu ¢wi-
czen rozciagajacych i poprawiajgcych otwieranie ust.
W zaleznosci od schematu pacjenci umieszczali kciu-
ki w jamie ustnej w celu rozciggniecia ust, umiesz-
czali drewniane szpatutki pomiedzy zebami przed-
trzonowymi jednego tuku zebowego a trzonowcami
po stronie przeciwnej lub wykonywali serie ¢wiczen
mimicznych nasladujacych grymasy twarzy [25, 26].
Wyniki dotychczas opublikowanych badar sa trudne
do poréwnania ze wzgledu na réznice w czasie trwa-
nia poszczegdlnych ¢wiczen oraz liczbe powtérzen.
Czasami zaleca sie samodzielne przeprowadzanie
przez chorych masazu twarzy 3 razy dziennie po 10-
15 min, przy czym przed kazda sesja nalezy rozgrzac
tkanki za pomoca termoforu [27].

Oparcie rehabilitacji twarzy wylacznie na ¢wicze-
niach domowych nie zawsze jednak przynosi ocze-
kiwany i zadowalajacy efekt ze wzgledu na stabg
wspolprace z pacjentem podczas wykonywania ¢wi-
czen [26, 28]. Dlatego coraz czeSciej zwraca sie uwage
na potrzebe skojarzenia kilku metod fizjoterapii.

PROGRAM SKOJARZONE] REHABILITACJI ZMIAN
W OBREBIE TWARZY

Masaz tkanki tacznej

Terapie powinno sie rozpoczaé od masazu tkanki
tacznej. Masaz ten opiera sie na tych samych zasa-
dach co omawiany wczeéniej masaz tkanki lacznej
w obrebie rak. Rekomenduje sie przeprowadzenie
masazu nie tylko w obrebie twarzy, lecz takze szyi
i w okolicy okotoobojczykowej przez ok. 10 min
2 razy w tygodniu [18, 26].

Metoda Kabata

Metoda Kabata jest technika neurorehabilitacji,
ktoérej celem jest proprioceptywne, nerwowo-mies-
niowe torowanie wzorcéw ruchowych. Mieénie sg
stymulowane przez rozcigganie i prace z oporem.
Zabiegi przeprowadza sie w obrebie mieéni: okrez-
nego ust, jarzmowych, dZzwigacza wargi, nosowego,
policzkowego, potyliczno-czolowego i mimicznych.
Zalecany czas stosowania to ok. 15 min 2 razy w ty-
godniu [18, 26].

Kinezyterapia

Kinezyterapia stanowi ostatni element skojarzo-
nego programu rehabilitacyjnego. Polega na wyko-
nywaniu biernych i czynnych ¢wiczent w obrebie sta-
wu skroniowo-zuchwowego, poprawiajacych zakres
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The efficacy of combined rehabilitation (connective
tissue massage, Kabat's method and kinesitherapy)
complemented by home exercises was evaluated in
a randomized study conducted in 40 patients with SSc.
Nine weeks later, a considerable improvement was
observed in the study group (n = 20) with respect to
a decreased thickness of the facial fold assessed using
the modified Rodnan skin score, an increased range of
mouth opening measured in centimetres and improved
oral cavity function evaluated by patients using the
MHISS scale (Mouth Handicap in Systemic Sclerosis).
Moreover, the effect in the study group persisted even
9 weeks after the completion of therapy. In the control
group (n = 20), where the patients performed only home
exercises, only mouth opening improved during first
9 weeks [26]. The fact that the clinical improvement was
sustained for a longer period in patients with SSc is at-
tributed by the authors not only to the efficacy of the re-
habilitation methods used, but also to the continuation
of home exercises by the patients after the completion
of the study [26].

Global rehabilitation techniques

In addition to rehabilitation targeting the hands
or face, some authors highlight the need to intro-
duce global rehabilitation programmes, as the in-
volvement of the musculoskeletal system also affects
other body parts, resulting in pain and postural ab-
normalities [18, 29].

Hydrokinesitherapy, i.e. exercises in water at
a temperature of 30°C, are recommended in ulcer-
free patients. Specially designed exercises per-
formed in a pool, based on the physical properties
of water, have a beneficial effect on the general mo-
tor performance in patients with systemic sclerosis
[18]. Physical performance can also be improved
with the help of diaphragmatic breathing exercises.
By increasing exercise tolerance, they enhance the
quality of life of patients [14].

CONCLUSIONS

The efficacy of rehabilitation in SSc has been eval-
uated to date in a few studies involving small groups
of patients, with relatively short follow-up periods.
The presented results pointed to a beneficial effect of
rehabilitation on increasing hand mobility, enhancing
the quality of life of patients, reducing microstomy
and improving facial function. The rehabilitation
programme seems to require individual adjustment
depending on the stage of the disease. In view of the
chronic and progressive nature of SSc, an important
element of rehabilitation are physical exercises per-
formed by patients at home as they offer a possibil-
ity to sustain effects achieved during rehabilitation.
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czynnego ruchu i funkcje stawu, co przeklada sie na
poprawe zdolnosci otwierania ust. Zalecany czas
trwania to ok. 15 min 2 razy w tygodniu [18, 26].

Skutecznos¢ skojarzonej rehabilitacji (masaz
tkanki tacznej, metoda Kabata i kinezyterapia) uzu-
pelnionej o éwiczenia domowe oceniono w ran-
domizowanym badaniu u 40 pacjentéw z SSc. Po
9 tygodniach w grupie badanej (n = 20) obserwowa-
no znaczgce zmniejszenie grubosci fatdu skérnego
na twarzy ocenianej zmodyfikowana skalg Rodna-
na, zwiekszenie zakresu otwierania ust mierzone-
go w centymetrach oraz poprawe sprawnosci jamy
ustnej ocenianej przez pacjentow w skali MHISS
(Mouth Handicap in Systemic Sclerosis). Ponadto
w grupie badanej efekt ten utrzymat sie réwniez
9 tygodni po zakoriczeniu terapii. W grupie kon-
trolnej (n = 20), w ktérej chorzy wykonywali tylko
¢wiczenia domowe, obserwowano poprawe jedynie
w zakresie otwierania ust w czasie pierwszych
9 tygodni [26]. Dluzsze utrzymanie sie poprawy kli-
nicznej u chorych na SSc autorzy tlumacza nie tylko
skutecznoscia zastosowanych metod rehabilitacji,
lecz takze kontynuowaniem przez pacjentéw ¢éwi-
czerh domowych po zakoniczeniu badania [26].

Techniki usprawniania ogélnoustrojowego

Czes¢ autoréw zwraca uwage na potrzebe wpro-
wadzenia usprawniania ogélnoustrojowego oprocz
rehabilitacji ukierunkowanej na rece lub twarz, gdyz
zajecie uktadu migeéniowo-szkieletowego dotyczy
takze innych czesci ciata, co powoduje dolegliwosci
bolowe i zaburzenia postawy [18, 29].

Chorym bez owrzodzen zaleca si¢ hydrokinezy-
terapie, czyli ¢éwiczenia w wodzie o temperaturze
30°C. Wykazano, ze specjalne ¢wiczenia wykonywa-
ne w basenie wykorzystujace wtasciwosci fizyczne
wody korzystnie wplywaja na ogélna sprawnos¢
ruchowg pacjentéw z SSc [18]. Istotnym elementem
poprawiajagcym sprawno$¢ sa rowniez ¢wiczenia
oddechowe angazujace przepone. Pozwalaja one na
zwiekszenie tolerancji wysitku, przez co poprawiaja
jakosé zycia chorych [14].

PODSUMOWANIE

Skutecznoé¢ rehabilitacji w SSc oceniano dotad
w pojedynczych badaniach obejmujgcych niewielkie
grupy chorych, a czas obserwacji byl stosunkowo
krétki. Przedstawione wyniki wykazaly korzystny
wplyw zastosowanej rehabilitacji na zwiekszenie
ruchomosci reki, poprawe jakosci zycia pacjentéw,
a takze na zmniejszenie mikrostomii oraz zwieksze-
nie sprawnosci twarzy. Wydaje sig, ze program reha-
bilitacyjny powinien by¢ indywidualnie dobrany do
fazy choroby. Ze wzgledu na przewlekly i postepuja-
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Further research is needed to develop protocols for
rehabilitation and assessment of long-term effects of
such therapy.

cy charakter SSc istotnym elementem rehabilitacji sa
¢wiczenia wykonywane przez pacjenta samodzielnie
w domu, ktére pozwalaja na podtrzymanie uzyska-

nych efektéw. Wskazane jest prowadzenie dalszych
badan w celu opracowania protokotéw rehabilitacji
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