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Schliisselworter:

kardiovaskulare und metabolische Reak-
tionen, Duchenne-Muskeldystrophie (DMD),
Kraft- und Ausdauertraining

Die Ziele der Studie bestanden darin, die Trainingsfahigkeit von
DMD-Patienten zu bestimmen und ihre Ruhewerte mit denjenigen
von gesunden Personen zu vergleichen. Untersucht wurden zwolf
DMD-Patienten (13.9 Jahre = 3.2). Laktat, Herzrate and Blutdruck
wurden vor und nach Kraftiilbbungen (mittlere Intensitat) und Aus-
dauertests gemessen. Kraftiibungen fiir die Ellbogenflexoren, 14
RM-Ubung (5 Blécke a 7 Wiederholungen) und Step-wise Ausdau-
ertest wurden an drei verschiedenen Sitzungen im Abstand von
jeweils einer Woche durchgefiihrt. Die Ruhewerte fiir Herzrate,
Laktat und den diastolischen Blutdruck unterschieden sich nicht
von den Werten bei Gesunden. Der systolische Blutdruck war bei
den DMD-Patienten im Ruhezustand wesentlich tiefer als bei den
gesunden Testpersonen (p < 0.01). Die Messungen vor und nach
der 14 RM-Ubung und dem Ausdauertest ergaben keinen grossen
Unterschied. Die Herzrate stieg stark nach der 14 RM-Ubung und
dem Ausdauertest (p < 0.05). Aus diesen Untersuchungen konn-
te geschlossen werden, dass DIVID-Patienten auf Kraft- und Aus-
daueriibungen normal reagieren. Wahrscheinlich kénnen diese
Ubungen gefahrlos trainiert werden, wenn die Patienten dabei
einer angemessenen Belastung wie in der angewandten 14 RM-
Ubung ausgesetzt sind. Weitere Studien miissen durchgefiihrt
werden, um die Erkenntnisse dieser Studie zu stiitzen. Es ist je-
doch nicht einfach, eine angemessene Zahl von geeigneten Pati-

enten zu finden.
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EINLEITUNG
Progressive Muskeldystrophie (PMD) ist die Ubergreifende
Bezeichnung fur eine Gruppe von genetisch bedingten neuro-
muskularen Erkrankungen, die zu Muskelschwache und Mus-
kelschwund flhren. Davon betroffen ist vor allem die Skelett-
muskulatur. Einige PMD-Formen beeintrachtigen aber auch
das Herz und andere unwillkirliche Muskeln. Es gibt verschie-
dene klinisch, histochemisch und genetisch nachgewiesene
Arten der Muskeldystrophie. Die Schwéache wird als Haupt-
problem dieser neuromuskularen Erkrankungen betrachtet. Die
bei Kindern am haufigsten auftretende Form ist die Duchenne-
Muskeldystrophie (DMD). Kinder mit DMD leiden an Muskel-
schwéache und sind normalerweise ab acht bis zwolf Jahren
an den Rollstuhl gefesselt. Mit der Zeit treten auch Lungen-
und Herzprobleme auf [1]. Man weiss, dass das fur DMD
verantwortliche Gen auf dem X-Chromosom liegt. Das entspre-
chende Gen ist fur das muskelspezifische Protein Dystrophin
kodiert und kann verschiedene Mutationen aufweisen. Muskel-
fasern mit Dystrophin-Mangel zeigen verminderte Membran-
stabilitat, was zu einer Zerstérung der Muskelzellen fihrt und
erhéhte Verwundbarkeit sowie verminderte Regenerations-
fahigkeit hervorruft.

Fir keine PMD-Form gibt es eine spezifische Behandlung.
Therapeutische Eingriffe sind vor allem darauf ausgerichtet,
sekundare Komplikationen (Lungenprobleme, Kontrakturen) zu
vermeiden. Ausserdem sind sie sehr zeitintensiv und kostspie-
lig. Einige sind der Ansicht, dass Versuche, solche Patienten
zu rehabilitieren, wegen des fortschreitenden Verlaufs der
Krankheit sinnlos sind [2]. Es ist noch unklar, ob Patienten mit
neuromuskuléaren Erkrankungen von einem Training zur Steige-
rung der Muskelkraft und/oder zur Verbesserung der Funktio-
nen profitieren.

Ganz allgemein kann man die Trainierbarkeit und die Leistungs-
fahigkeit von PMD-Patienten hinterfragen, wenn man die Pa-
thophysiologien dieser Krankheiten betrachtet. In Anbetracht
der unterschiedlichen Pathophysiologien ist es sicher nicht an-
gebracht, auf alle neuromuskuldren Erkrankungen dieselben
Ubungen und Tests anzuwenden. Nicht bei allen Formen ist
derselbe Muskeltyp betroffen (Fasertyp | oder Il) [3]. Die Trai-
ningsart ist ein bedeutender Faktor in der Behandlung von
Patienten mit Muskeldystrophie, aber bis jetzt konnte die ge-
eignetste Ubungsform fiir PMD-Patienten im Allgemeinen und
fir DMD-Kranke im Besonderen noch nicht ermittelt werden.
Die Autoren von entsprechender Fachliteratur sind sich tber-
haupt nicht darliber einig, wie sich ein Kraft- und Ausdauer-
training auf Patienten mit neuromuskuldren Erkrankungen
auswirkt. Einige klinische Fallberichte besagen, dass Training
die Muskeln zusatzlich schadigt und die Patienten noch mehr
schwacht [4, 5, 6]. Einige Autoren sind der Ansicht, dass inten-
sives Training schadliche Wirkung auf eine kranke Skelettmus-
kulatur haben kann [7], wahrend andere die Notwendigkeit
eines Muskeltrainings fur Patienten mit Duchenne-Muskel-

dystrophie (DMD) in Frage stellen [8]. Auf der anderen Seite
haben einige Autoren bei Patienten mit verschiedenen neuro-
muskuldren Erkrankungen eine Starkung der Muskeln durch
entsprechendes Training nachgewiesen, und zwar ohne dass
ersichtliche morphologische Schadigungen aufgetreten wéren
[9, 10]. Der Grund fur diese Diskrepanz ist unklar. Moglicher-
weise variiert das Ergebnis eines intensiven Trainings je nach
Krankheit, und wahrscheinlich hdngt es auch davon ab, ob
strukturelle Abnormitdten vorhanden sind oder nicht [11].
Zudem kann bei strukturellen Muskelerkrankungen wie DMD
auch das Herz betroffen sein. Herzprobleme kénnten ebenfalls
einen Einfluss auf die Wirkung eines Kraft- und Ausdauertrai-
nings haben; dieser Bereich wurde jedoch bisher noch nicht
untersucht.

Das Ziel dieser Studie bestand darin, die Trainingsfahigkeit von
12 DMD-Patienten zu bestimmen. Dazu wurden ihre meta-
bolischen und kardiovaskuléren Reaktionen auf Kraft- und Aus-
dauertbungen geprift und ihre Ruhewerte in den Bereichen
Blutdruck, Herzrate und Laktat mit Gesunden im selben Alter
verglichen.

METHODE

Die Untersuchungseinheit bestand aus zwolf Patienten mit
einer histochemisch und/oder genetisch abgestlitzten DMD-
Diagnose, Durchschnittsalter 13.9 Jahre (+ 3.2).

Alle Betroffenen sowie deren Eltern oder Betreuer erhielten
Anweisungen und Informationen zur Studie. Die Studie wurde
von der drtlichen Ethikbehdrde genehmigt. Die Daten wurden
mit deskriptiver und inferentieller Statistik ausgewertet:

Die Laktat-, Herzrate- und Blutdruckwerte wurden mit Hilfe des
Wilcoxon-Tests analysiert. Es wurden die Unterschiede vor und
nach den Trainingssitzungen untersucht. Die Ruhewerte flr
Blutdruck, Herzrate und Laktat wurden mit den Werten von
zwOlf gesunden Freiwilligen im selben Alter verglichen. Die
Ergebnisse wurden mit Hilfe einer Tabelle und einer Grafik
dargestellt und mit dem Mann-Whitney-U-Test statistisch aus-
gewertet.



VORGEHEN BEI DEN UBUNGEN UND TESTS
Messungen fanden wéhrend drei getrennten Trainingssitzun-
gen statt, diese lagen jeweils eine Woche auseinander. Blut-
laktat aus dem Ohrléppchen, Herzrate sowie diastolischer und
systolischer Blutdruck wurden vor, wahrend und nach den Test-
sitzungen miteinander verglichen. Die Ruhewerte flr Blut-
laktat, Herzrate sowie flir den systolischen und diastolischen
Blutdruck wurden mit den Werten von den zwolf gesunden
Testpersonen im selben Alter verglichen.

Regeln fiir den Abbruch

Die Patienten wurden angewiesen, ihren Physiotherapeuten
und den Testverantwortlichen bei Ubelkeit oder Beschwerden
zu informieren. Der Test wurde abgebrochen, wenn der Pati-
ent erschopft war, an Muskelschmerzen oder Atemnot litt oder
von sich aus einen Abbruch verlangte.

Kréftetest

Wahrend der ersten Sitzung wurde die maximale isometrische
und dynamische Kraft fir die Ellbogenflexoren ermittelt und die
maximale Last berechnet, die der Patient 14-mal aushalten
kann (14 RM; das Gewicht, das eine Person 14-mal heben kann
[12]).

14 RM-Test

Wahrend der zweiten Sitzung wurden Blutlaktat, Herzrate und
Blutdruck vor, wahrend und unmittelbar nach einer Ellbogen-
flexionslibung von mittlerer Intensitdt gemessen. Die Aufwarm-
Ubung bestand aus funf Kontraktionen ohne Widerstand und
leichtem Stretching der Extremitaten. Der Patient sass mit aus-
gestreckten Unterarmen und von hinten abgestUtzten Ellbogen
auf einem Stuhl. Es gab funf Ubungsblocke, bei denen die Pa-
tienten das 14 RM-Gewicht je 7-mal hoben. Bei jedem Heben
wurden die Ellbogen wéhrend zwei Sekunden voll angewinkelt
und durchgestreckt. Zwischen den einzelnen Ubungsblécken
gab es drei Minuten Pause.

Ausdauertest (Laktat «Step-wise Test»)

Wahrend der dritten Sitzung wurden Blutlaktat, Herzrate
und Blutdruck vor, wahrend und nach einem Step-wise Aus-
dauertest gemessen. Fur den Test wurde ein Armergometer
MOTOmed viva 2 der Firma Reck verwendet. Die Patienten
begannen die Ubung mit der absoluten Mindestlast (3 Watt).
Die Intensitdt wurde alle zwei Minuten um drei bis finf Watt
erhoht. Nach jeder Erhéhung wurden die Werte erneut gemes-
sen.
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Abb. 1: Vergleich des diastolischen Blutdrucks im Ruhezustand zwischen

zwolf Gesunden und zwolf DMD-Patienten (kein grosser Unterschied).
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Abb. 2: Systolischer Blutdruck im Ruhezustand bei zwdlf Gesunden und

zwolf DMD-Patienten (p < 0.01 Mann-Whitney).

ERGEBNISSE

Die drei Tests konnten nicht bei allen zwolf Patienten durchge-
fuhrt werden. Die Grliinde daflir waren Kréaftemangel (n = 2),
Muskelkontrakturen (n = 1) und Motivationsprobleme (n = 2).
Bei den Ruhewerten flir Herzrate, Laktat und den diastolischen
Blutdruck (Abb. 1) gab es keine Unterschiede zwischen Kran-
ken und Gesunden.

Der Ruhewert fiir den systolischen Blutdruck war dagegen bei
den DMD-Patienten wesentlich tiefer als bei den Gesunden
(Abb. 2; p < 0.01, Mann-Whitney-U-Test).

Beim 14 RM-Test (Test 2) und beim Ausdauertest (Test 3) an-
derten sich die Blutdruck- und Laktatwerte nicht wesentlich
(Abb. 3).

Die Herzrate stieg dagegen stark wahrend des 14 RM-Tests
(Test 2; Abb. 4) und wahrend des Ausdauertests (Test 3; Abb.
5, p < 0.05, Wilcoxon-Test).

Lactate 14 RM Pre/Post
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Abb. 3: Laktat vor und nach der 14 RM-Kraftibung mittlerer Intensitat

(Test 2; kein grosser Unterschied).
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Abb. 4: Herzrate vor und nach der 14 RM-Kraftibung mittlerer Intensitat
(Test 2; p < 0.05, Wilcoxon).
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Abb. 5: Herzrate vor und nach der Ausdaueriibung (Test 3; p < 0.05, Wilcoxon).

AUSWERTUNG

Eines der Ziele der Studie bestand darin, die Ruhewerte fir
Blutdruck, Herzrate und Laktat von DMD-Patienten mit den
Werten von Gesunden im selben Alter zu vergleichen. Wie der
Abschnitt Ergebnisse schon gezeigt hat, gab es keine wesent-
lichen Unterschiede bei den Werten fur Herzrate, Laktat und
dem diastolischen Blutdruck. Diese Ergebnisse lassen darauf
schliessen, dass bei diesen Testpersonen die Ruhewerte den
Werten von Gesunden sehr dhnlich sind. Es ist aber unmdg-
lich, daraus Schlisse fur die Gesamtheit der DMD-Patienten
zu ziehen. Die Ergebnisse kdnnen nicht verallgemeinert wer-
den, da die Zahl der Testpersonen zu klein ist. Dennoch sollte
man beachten, dass der systolische Blutdruck bei den DMD-
Patienten bedeutend tiefer (p < 0.01) war als bei den gesun-
den Testpersonen. Auch der diastolische Blutdruck war bei
neun von zwolf DMD-Patienten tiefer als bei den gesunden
Testpersonen im selben Alter. Daraus k&nnte man schliessen,
dass der Blutdruck bei DMD-Patienten leicht tiefer ist als bei
Gesunden. Damit ldge er auch unter den Normwerten, die vom
American National High Blood Pressure Education Program
NHBPEP (amerikanisches Bluthochdruck-Erziehungsprogramm)
veroffentlicht wurden [13]. Nur drei Patienten hatten im Ver-
gleich zu den Normwerten des NHBPEP leicht erhdhte Werte

beim diastolischen Blutdruck. Dieser Umstand lasst sich viel-
leicht mit der sitzenden Lebensweise und den entsprechenden
Folgen erklaren. Die negativen Auswirkungen einer sitzenden
Lebensweise und der Tatsache, dem orthostatischen Stress
nicht ausgesetzt zu sein, sind allgemein bekannt: schlechte
physische Kondition, relativ hohe Herzrate, Hypothrophie der
Skelettmuskulatur, Abnahme der Lungenfunktion, tiefer Blut-
druck durch abnehmende vasomotorische Reflexe und gerin-
ges Blutvolumen im Kreislauf [14].

Es war schwierig, gentigend Testpersonen zu finden, die alle
Aufnahmekriterien erflllten. Wahrend der Studie musste ein
Patient wegen Kontrakturen der Ellbogenflexoren (> 90 Grad)
ausgeschlossen werden. Eine Mindest-Muskelkraft von 4/5
erwies sich ebenfalls als anspruchsvolles Kriterium. Bei der
Rekrutierung fur die Studie erflllten lediglich 12 von 33 Kandi-
daten dieses Kriterium. In der ersten Studienwoche fand man
dann heraus, dass zwei Patienten eine Muskelkraft von nur 3/5
hatten. Diese mussten vom Training ausgeschlossen werden.
Zwei weitere Patienten gaben schon bald auf und wurden we-
gen fehlender Motivation von der Studie ausgeschlossen.

Bei Blutlaktat und Blutdruck zeigten die Ergebnisse keine
grossen Unterschiede vor und nach dem Kraft- beziehungs-
weise Ausdauertraining. Daraus ldsst sich schliessen, dass flnf
Ubungsblécke mit je sieben Wiederholungen und einem Ge-
wicht von 14 RM sich bei diesen Testpersonen kaum auf die
Laktatwerte und den Blutdruck auswirken. Die Ergebnisse
lassen auch den Schluss zu, dass diese Patienten wéahrend
beiden Sitzungen in der anaerobischen Zone blieben. Keine der
Testpersonen wies hohe Laktatwerte auf und nur ein Patient
(Nr. 9 nach dem Ausdauertest) erreichte die aerobisch-anaero-
bische Schwelle.

Hohe Blutlaktatwerte kdnnen zu Laktatacidose flihren, was die
Muskelzellen schadigt. Bei pH 6.2 sterben die Zellen sogar ab
[15]. Aus diesem Grund wurde untersucht, in welchem Mass
die Laktatwerte bei einem Kraft- und Ausdauertraining anstei-
gen. Gemdass Mader [16] erreicht der Blut-pH nur bei einer
Blutlaktatmenge von etwa 20-25 mmol/l Werte von zirka
7.0-6.95 und der Zell-pH Werte um 6.6-6.4. Solche Werte
treten zum Beispiel bei 400-m-Sprintern wéhrend eines Wett-
kampfes auf. Die wahrend unserer Studie gemessenen Laktat-
werte (Durchschnitt 1.37 mmol/l + 0.7) kédnnen keinesfalls zu
darunter liegenden pH-Werten flihren (direkter Austausch mit
Prof. Wallimannn, ETH Zurich, 2002). Wie der Vergleich mit
gesunden Testpersonen gezeigt hat, gab es bei den Laktat-
werten (im Ruhezustand) keinen wesentlichen Unterschied
zwischen unseren DMD-Patienten und den Gesunden. Das be-
deutet, dass der Blut-pH mit den normalen Werten von 0.8-1.5
mmol/l im Normbereich von 7.2-7.4 bleibt (Radlinger, direkter
Austausch 2002).
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Die Herzrate war nach dem 14 RM-Krafttraining (p < 0.05) und
dem Step-wise Ausdauertest (p < 0.05) bedeutend héher. Bei
einer Leistungszeit von héchstens 14 Sekunden und einer
Intensitdt von 14 RM findet die Energieversorgung auf der
anaerobischen Ebene statt. Dennoch stellten wir in der Pause
unmittelbar nach dem ersten Kraftlbungsblock und bei der
ersten Messung wéhrend des Ausdauertests eine rasche und
bedeutende Erhohung der Herzrate fest. Auf den ersten Blick
wirkt dieser rasche Anstieg alarmierend, so dass man sich fra-
gen konnte, ob Muskeltraining fir DMD-Patienten sinnvoll ist.
Verschiedene Untersuchungen an gesunden Testpersonen
zeigten jedoch ebenfalls eine Erhdhung der Herzrate, und zwar
bereits nach dem ersten Krafttrainingsblock mit verschiedenen
Intensitaten [17, 18]. Dieser Umstand kann folgendermassen
erklart werden: Ein Anstieg des Afterloads bewirkt einen
temporaren Rickgang des Schlagvolumens. Durch den «Frank-
Starling»-Mechanismus und als Reaktion auf die starkere Kon-
traktion des Ventrikelmuskels nimmt das Schlagvolumen zwar
wieder zu und erreicht wieder dasselbe Niveau wie vor dem
Afterload [19], die zusétzliche Energie aber, die fir die Mus-
kelarbeit bendtigt wird, kann nicht allein durch den Anstieg des
Herzschlagvolumens geliefert werden. Eine Erhéhung der
Herzrate ist daher die logische Konsequenz [17]. Eine weitere
Ursache fir den Anstieg der Herzrate kdnnte die Zunahme
des intrathorakalen Drucks sein [20], der im Endeffekt das «Val-
salva-Mano6ver» bewirkt. Dieses hemmt das sympathische
Nervensystem [21] und bewirkt in einer ersten Phase eine
Verlangsamung der Herzfrequenz (wahrend der Ubung). Doch
wenn sich die Muskeln nach dem «Valsalva-Mandver» wieder
entspannen (in der Pause), kommt es zu einer Beschleunigung
der Herzfrequenz und zu einer erhéhten Herzrate. Zudem sti-
muliert der Anstieg des intramuskularen Drucks mechanische
Rezeptoren, die Gber Nervenverbindungen das Herz-Kreislauf-
Zentrum im Hirnstamm erreichen. Dadurch wird die Aktivitat
des Vagusnervs eingeschréankt [22]. Zusatzlich wird der Hirn-
stamm Uber den Kortex stimuliert. Dieser Mechanismus
scheint fUr die rasche Anpassung der Herzrate an neue Anfor-
derungen sehr wichtig zu sein [23].

SCHLUSSFOLGERUNGEN

e DMD-Patienten reagieren normal auf Kraft- und Ausdauer-
Ubungen, wenn das Trainingsgewicht auf ihre Muskelkraft
abgestimmt wird. Die kardiovaskulare und metabolische
Reaktion auf die Ubungen ist mit derjenigen von Gesunden
vergleichbar:
> Im Ruhezustand bewegen sich Laktatwerte und Herzrate

im Normalbereich eines Gesunden.
> Im Ruhezustand sind der systolische und der diastolische
Blutdruck bei DMD-Patienten etwas tiefer als bei gesun-
den Testpersonen, was wahrscheinlich auf die sitzende
Lebensweise der Kranken zurlckzufihren ist (Abb. 1, 2).
> Sowohl bei Kraft-als auch bei Ausdauertbungen steigt die
Herzrate bei DMD-Patienten normal (Abb. 4, 5).

e DMD-Patienten kénnten wahrscheinlich gefahrlos trainiert

werden, wenn sie dabei einer angemessenen Belastung wie
im angewandten 14 RM-Test ausgesetzt sind (Test 2):
Der Laktatwert stieg nicht wesentlich an, was darauf hindeu-
tet, dass die Ubung in einer anaeroben Zone durchgeflhrt
wurde (Abb. 3). Es sollte daher nicht zu einer Laktatacidose
kommen, so dass das damit verbundene Risiko der Muskel-
zellenschadigung vermieden werden kann.

e Unsere Studie zeigt auch einige Probleme beim Training von
DMD-Patienten auf. Im Besonderen hatten wir beachtliche
Probleme, eine angemessene Zahl von Patienten zu rekru-
tieren. Grlinde fir diese Schwierigkeiten sind:
> ungenligende Zahl von Patienten mit einem &hnlichen

Grad der Schwache / Trainingsfahigkeit
> Jugend der Patienten in einem Stadium, in dem Muskel-
kraft «trainierbar» ist
> fehlende Motivation der Patienten, sich den Unannehm-
lichkeiten der Ubungen und Tests auszusetzen
> fehlende Unterstitzung der Betreuer und des Personals
In Anbetracht dieser Probleme kdnnen in der Schweiz nur
Studien durchgefiihrt werden, an denen mehrere Institute
beteiligt sind.
Man braucht viel Motivationsarbeit, um bei jedem Patienten
ein konsequentes Training zu gewahrleisten.

Der Autor dankt Frau Dr. M. Steinlin, Herrn Dr. K. Résler, der
Schweizerischen Gesellschaft fiir Muskelkranke (SGMK), dem
Mathilde Escher Heim, Zirich, und besonders den Patienten
fdr die gute Zusammenarbeit und die Unterstiitzung.
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