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Arbetsterapi/Ergoterapi och Fysioterapi vid Dystrofia Myotonika typ 1

Rekommendationer

e Regelbunden uppféljning hos arbetsterapeut/ergoterapeut och fysioterapeut med
specialistkunskap om sjukdomsgruppen minst vartannat ar for vuxna och 1-2 ggr/ar fér barn
(intervallen for uppfoéljning kan dock variera mellan de Skandinaviska landerna beroende pa
hélso- och sjukvardssystem)

e Anpassad fysisk aktivitet rekommenderas som ett regelbundet inslag i vardagen

e Stimulera till sjdlvstandig aktivitetsformaga och delaktighet

Bakgrund

Vid beskrivning av arbetsterapi och fysioterapi vid dystrofia myotonika typ 1 (DM1) har WHO:s
"Internationella klassifikation av funktionstillstand, funktionshinder och hélsa” (ICF) (1) och ICF for
barn och ungdom (ICF-CY) (2) anvants som ett gemensamt sprak och en struktur.

Den vetenskapliga evidensen for insatser fran arbetsterapeut (AT) och fysioterapeut (FT) vid DM1 &r
annu bristfallig och de rekommendationer som beskrivs i detta program bygger saledes till storsta
delen pa klinisk erfarenhet. Syftet med insatser/atgéarder fran AT och FT &r att bidra till basta majliga
hélsotillstand for den enskilde personen med DM1. Utifran kartlaggning av
funktionstillstand/funktionshinder, omgivnings- och personliga faktorer formuleras, tillsammans med
personen med DM1, relevanta mal och atgérder planeras, genomfors och utvarderas. Planeringen av
atgarder maste ske med hansyn taget till personens kognitiva resurser.

Malet ar att personer med DM1 ska:
e fa och behalla en optimal férmaga till aktivitet och delaktighet i vardagen
e aterfa, behalla och/eller nyttja kvarvarande funktioner pa basta satt
e ihogsta mojliga grad undvika att utveckla sekunddra komplikationer

DM1 hos barn

Barn med DM1 kan ha olika grad av funktionshinder, for detaljerad beskrivning se tidigare kapitel.
Det ar darfor viktigt att undersdka och vardera behovet av intervention for varje enskilt barn.
Behandlande AT och FT bér ha god kunskap om de kognitiva problem samt beteende- och
inlarningssvarigheter som kan forekomma och som kan paverka behandlingen. Det handlar om att
stédja barn och foraldrar att finna I6sningar och strategier sa att vardagen blir sa hanterbar som
mojligt. Speciellt viktigt da den ena foraldern har sjukdomen. Uppféljning rekommenderas 1-2 ggr/ar.

DM1 hos vuxna

Aven vuxna med DM1 har varierande grad av funktionshinder, se tidigare kapitel. Vanligt ar
aktivitetsbegransningar inom forflyttning, personlig vard, hemliv och delaktighetsinskrankningar
inom viktiga livsomraden sdsom arbete inom samhallsgemenskap, socialt och medborgerligt liv.

Aktivitet och delaktighet

Personer med DM1 tenderar att tona ner eller undvika att uttrycka sina problem, trots att dessa har
stor paverkan pa aktiviteter i dagliga livet. Foljsamhet till rehabilitering kan vara dalig och svarigheten
att hantera egen halsa tillskrivs personlighetsdragen sa som minskad uthallighet och 6kad
undvikande. Det finns risk att personen med DM1 och/eller andra i hans/hennes omgivning inte
uppmarksammar t.ex. en forsamring av den kognitiva formagan, vilket kan bidra till 6kad
aktivitetsnedsattning och minskad delaktighet.
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Utifran trotthet och minskad uthallighet tillsammans med nedsatt initiativ och motivation till aktivitet
kan det for manga personer med DM1 vara svart att fa regelbundenhet i sina dagliga aktiviteter,
vilket innebar att det kan vara svart att finna en bra aktivitetsbalans.

Manga faktorer kan paverka personens upplevelse av aktivitetsbalans. Det som &r en bra balans for
en person kan for nagon annan innebéra en obalans. Aktivitetsbalansen paverkas av hur en person
upplever sin formaga i forhallande till olika aktiviteter (3). Forskning visar att det finns ett samband
mellan en god halsa och en balanserad repertoar av dagliga aktiviteter, darfor ar det relevant att
arbeta med aktivitetsbalans (4). Att kombinera skola/arbete med ett socialt aktivt liv kan vara en
utmaning da dagsformen kan variera. Det kan vara svart att ta initiativ, att komma igang och att ha
uthallighet bade vad galler sma och stora uppgifter. For att fa sin energi att racka till kan det vara
nddvandigt att fordela krafterna genom olika atgarder, t.ex. en forkortad arbetsdag eller att anvanda
kompenserande hjalpmedel till somliga aktiviteter. Det kan ocksa innebara hjalp av en annan person
for att komma igang och ta initiativ till olika aktiviteter. Det kan vara bra med fasta vardagsrutiner,
dar det tas hansyn till och gors prioriteringar i forhallande till 6nskade aktiviteter. For skolbarn &r det
bra med schemalagda pauser under dagen, vilket av erfarenhet har visat battre mojlighet for
inlarning. Motsvarande tillrattalaggning i arbetslivet kan vara avgorande for att personer med DM1
skall kunna vara yrkesverksamma en langre tid.

Fysisk aktivitet och traning

De vetenskapliga beldggen for effekter av konditions- och/eller styrketraning vid DM1 ar begransade,
vilket dven konstateras i nyligen publicerade 6versiktsartiklar (5, 6). Konditionstraning med mattlig
intensitet tycks, atminstone i det kortvariga perspektivet, kunna ge en traningsrelaterad férbattring
utan nagra pavisade negativa effekter (7). Styrketrdaning med hog belastning har i en pilotstudie visat
pa 6kad muskelstyrka (8), men i en randomiserad kontrollerad studie (RCT) av progressiv
styrketraning med mattlig intensitet (9) kunde varken positiva eller negativa effekter pavisas. En RCT
av motionstraning i grupp i form av Friskis&Svettis Oppna Dérrar jympa visade att traningen
tolererades val och att det inte forekom nagra skadeverkningar. Det fanns inga statistiska skillnader
mellan trénings- och kontrollgruppen, men manga deltagare i traningsgruppen upplevde subjektiva
forbattringar (10). | en RCT av handtraning med motstandsdeg (theraputty) pavisades vissa
forbattringar vad géller handstyrka och aktivitetsformaga (11). En annan traningsform som studerats
vid DM1 ar Qi gong. Efter tre manaders traning sags en tendens till bibehallen balansfunktion samt
ett 6kat valbefinnande och en minskad kénsla av stress (12, 13). Trots bristande evidens kan
konditionstraning med mattlig intensitet (60-80% av maxpuls, Borg RPE skattning 12-13) och
muskular styrke/uthallighetstraning med mattlig intensitet (1-3 sets, 10-15 repetitioner, 60-70% av 1
RM, dar 1 RM motsvarar den storsta belastningen som kan lyftas genom hela rérelsebanan endast 1
gang) rekommenderas fér vuxna personer med DM1. Det ar ocksa viktigt att minska stillasittande och
stimulera till daglig fysisk aktivitet for forbattrad halsa och livskvalitet.
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Kapitelindelning enligt ICF, AT= arbetsterapeut, FT=fysioterapeut
Matmetoder ska ses som exempel/forslag och kan variera mellan de Skandinaviska landerna

KARTLAGGNING

BEDOMNING, MATMETODER

INTERVENTION

Kroppsfunktioner

Kap. 1. Psykiska funktioner
(t.ex. dagtrotthet, somn, minne,
orienteringsformaga, kognition)

Nedséattning/problem uppmarksammas i
aktivitetskartlaggning (AT, FT)

Montreal Cognitive Assessment MoCA (14) (AT)

Specifikt for barn: Katid (15), delar av HABBA (16),
Rivermead Behavioural Memory Test (17) (AT)

Utprovning och anpassning av kognitivt stod, t.ex.
strukturschema, strukturbilder, aktivitetstavla, bildstod,
tidshjalpmedel, larm och prishanterare (AT)

Kap. 2 Smarta

Visuell analog skala (VAS), Borg CR10 skalan (18),
Wong-Baker FACES Pain Rating Scale (19) (AT, FT)

Intervention anpassad efter orsak, kan t.ex. vara rorelse-
och muskeltraning (AT, FT)

Utprovning av ortos, korsett (AT, FT)
TENS (FT)

Kap. 4 Hjart- och Andningsfunktioner

Kardiell anamnes, dvs. fraga om brostsmarta,
hjartklappning, yrsel, svimning i samband med/utan
samband med fysisk och/eller psykisk anstrangning (FT)

Andningsanamnes/tecken pa underventilering, dvs. fraga
om andfaddhet, dagtidstrotthet, nattliga uppvaknanden,
morgonhuvudvark, langvariga luftvagsinfektioner,
svarigheter att ligga plant (FT)

Beddmning av forcerad vitalkapacitet (FVC) i sittande och
liggande (FT)

Beddmning av hostférmaga med peak expiratory flow
(PEF) matare (FT)

Vid misstanke om kardiell paverkan utifran t.ex. kardiell
anamnes eller noterad oregelbunden puls, hanvisa till
kardiolog for utredning

Instruktion om djupandning, motstandsandning,
sekretmobilisering och hoststéd/hjalp (FT)

Utprovning av andningshjdlpmedel t.ex. PEP-mask/BA-tub,
ev. ventilator och Cough assist (FT)

Rad/instruktion fysisk aktivitet (FT)

Kap 7 Neuromuskuloskeletala och
rorelserelaterade funktioner

(t.ex. muskelstyrka,
ledrérlighet/rérelseomfang, myotoni)

Manuellt muskeltest (0-5 skalan) (20) (FT)

Isometrisk muskelstyrka (handhallen dynamometer) (21,
22)

Isometrisk hand- och fingergreppsstyrka med Grippit
(22), Jamar E-link (23) och Pinch Gauge (24) (AT, FT)

Muscle Impairment Rating Scale, MIRS (25) (FT)

Stimulering/instruktion och traning av motorisk funktion,
rorlighet, muskular uthallighet- och styrka(AT, FT)
Utprovning och anpassning av ortopediska hjalpmedel,
t.ex. handortos, ankel-fot ortos, nackkrage eller korsett
(AT, FT)
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KARTLAGGNING

BEDOMNING, MATMETODER

INTERVENTION

Kontroll av fotfelstallningar, rygg/scoliosutveckling (tips:
fotografera) (FT)

Ledrorlighet/rérelseomfang: kan utvarderas enligt Joint
motion (26) (AT, FT)

Behandling av kontrakturer, t.ex. rorlighetstraning,
stretchingprogram, nattskenor/ortoser (AT, FT)

Aktiviteter och Delaktighet

Kap 1. Larande och att tillampa
kunskap (t.ex. grundlaggande larande,
problemldsning och beslutsfattande)

The Assessment of Motor and Process Skills (AMPS) (27,
28) (AT)

Specifikt for barn: Skol AMPS (29)

Perceive, Recall, Plan and Perform (PRPP) (30, 31)

Utprovning och anpassning av kognitivt stod (AT)

Kap 2 Allmanna uppgifter och krav
(t.ex. genomfora daglig rutin, hantera
stress)

Specifikt for barn: Bedémning av anpassningar i
skolmiljon (BAS) (32)

Utprovning och anpassning av kognitivt stod (AT)

Hjalp till att strukturera, organisera och hitta strategier for
fungerande aktivitetsutforande, t.ex. vardagsrutiner utifran
dag/veckschema (AT)

Kap 3. Kommunikation

(t.ex. genomfdra samtal, anvanda
olika kommunikationsmetoder och
hjalpmedel)

Specifikt for barn: PEDI (33) (AT)

Utprovning och anpassning av kommunikationshjalpmedel
inklusive styrséatt, i samarbete med logoped (AT)

Kap. 4 Forflyttning

(t.ex. ga, springa, klattra, forflytta sig
fran en plats till en annan med eller
utan hjalpmedel, lyfta/béra och
hantera féremal)

Balans

Specifikt for barn: PEDI (33), Movement ABC (34),
Funktionsskala enligt Hammersmith (35) (FT)

Fraga om fall (fall anamnes) (36) (AT, FT)

10m gangtest (37), Sex minuters gangtest (38, 39) (FT)
Step test (37) (40)(FT)

Timed-Up and Go (TUG) (37, 41)

Specifikt for barn: The Bruininks-Oseretsky Test of Motor
Proficiency, Second Edition (BOT2) (42) AT)
Nine-hole-peg test (43), Perdue pegboard (22) (AT)

Stimulering/instruktion och traning av motorisk funktion,
rorlighet, muskular uthallighet- och styrka, kondition och
balans (AT, FT)

Utprovning och anpassning av hjalpmedel, t.ex. ortoser och
gang/forflyttningshjalpmedel (AT, FT)

Anpassning av inne- och utemiljo, bostadsanpassning (AT)
Ergonomisk radgivning (AT, FT)

Hjalp till att strukturera, organisera och hitta strategier for
fungerande aktivitetsutforande, t.ex. utifran

"energibesparande” atgarder/balans mellan aktivitet och
vila (AT)

Kap. 5 Personlig vard
(t.ex. tvatta och kla sig, ata, dricka,

Specifikt for barn: PEDI (33) (AT)

Hjalp till att strukturera, organisera och hitta strategier for
fungerande aktivitetsutforande (AT)
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KARTLAGGNING

BEDOMNING, MATMETODER

INTERVENTION

skota sin egen hélsa)

ADL taxonomin barn/vuxenversion (44), (AT)

The Assessment of Motor and Process Skills (AMPS) (27,
28) (AT)

Utprovning och anpassning av kompensatoriska
hjalpmedel, t.ex. olika ADL-hjalpmedel (AT)

Ge rad och stod samt uppmuntra och motivera till att skota
egen halsa, t.ex. kost, motion, rokning (AT, FT)

Kap. 6 Hemliv

(t.ex. genomfora husliga och dagliga
sysslor dvs. ta hand om sina dgodelar
och rum, handla, hjilpa till/klara av
att tillreda maltider).

ADL taxonomin barn/vuxenversion (44) (AT)
AMPS (27, 28) (AT)

Hjalp till att strukturera, organisera och hitta strategier for
fungerande aktivitetsutforande, t.ex. utifran
"energibesparande” atgarder/balans mellan aktivitet och
vila (AT)

Utprovning och anpassning av kompensatoriska
hjalpmedel (AT)

Bostadsanpassning (AT)

Kap 7 Mellanmanskliga interaktioner
och relationer
(t.ex. skapa och behalla relationer)

Specifikt for barn: PEDI (33) (AT)

Kap. 8 Viktiga livsomraden

(t.ex. utbildning, arbete och
sysselsattning, anvanda pengar/skota
sin ekonomi)

Specifikt for barn: Bedémning av anpassningar i
skolmiljéon (BAS) (32)

Hjalp till att strukturera, organisera och hitta strategier for
fungerande aktivitetsutforande, t.ex. utifran ergonomi och
"energibesparande” atgarder/balans mellan aktivitet och
vila (AT)

Rad och stod till forskola/skola/arbete, kunskap om
diagnosspecifika problem/svarigheter (AT, FT)

Utprovning och anpassning av kompensatoriska
hjalpmedel (AT)

Kognitivt stod (AT)

Kap. 9 Samhiéllsgemenskap, socialt
och medborgerligt liv (t.ex. engagera
sig i det som hander i skolan/arbetet,
fritidssysselsattning)

Specifikt for barn: PEDI (33) (AT)

Ge rad och stdd samt uppmuntra och motivera till
delaktighet i t.ex. fritidssysselsattning (AT, FT)
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