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Indledning

Formalet med denne vejledning er at hjeelpe fysioterapeuter og deres patienter med at
udarbejde individuelle behandlingsplaner pa baggrund af de nyeste forskningsresultater,
klinisk ekspertise og patienternes egne gnsker.

Malet med enhver fysioterapeutisk behandling er at hjeelpe patienterne med at:

» Opretholde bedst muligt helbred

» Forebygge/forsinke fglgevirkninger

» Optimere den fysiske funktionsevne

> @ge/vedligeholde livskvaliteten

Pa baggrund af patientens behov fungerer terapeuten som enten konsulent, underviser
og/eller behandler. Afhaengig af patientens symptomer og funktionelle begreensninger kan
den individuelle plan indeholde anbefalinger til aktiviteter og gvelser, metoder til
smertelindring, skinner/bandagering, hjeelpemidler og/eller boligtilretninger.

Vejledningen leegger veegt pa individuelle planer frem for specifikke anbefalinger, da FSHD i
modsetning til andre muskeldystrofier er en diagnose med stor variation i graden af
symptomer; der kan veere serlig kombinationer af muskelpavirkning og forskellige grader af
sygdomsprogression.

Der er stor variation i forhold til alder for sygdomsdebut, graden af muskelsvaekkelse og hvor
hurtigt sygdommen progredierer.

Denne vejledning er udarbejdet som et supplement til den information, der findes i
patientforeninger og hos fagpersoner. Vi haber, vejledningen kan hjzlpe fysioterapeuter og
patienter til et samarbejde om den enkelte persons behandlingsbehov. ?

Facioscapulohumeral muskeldystrofi (FSHD)

FSHD er en arvelig, fremadskridende muskelsygdom, hvor musklerne i ansigt, skulderbaelte
og overarme pavirkes tidligt i sygdomsforlgbet.

Sygdommen er autosomal dominant, hvilket betyder, at en person, der selv har sygdommen,
har 50 % risiko for at give den videre til sine bgrn.

Stgrstedelen af de arvelige tilfeelde skyldes en genetisk fejl pa kromosom 4 (4935), men man
kender endnu ikke de helt specifikke genetiske mekanismer, der udlgser sygdommen.

De fleste personer med FSHD gar til leege, nar de er mellem 10-20 ar, pga. gget besvaer med at
lgfte og holde armene over hovedet eller med at ga pa trapper og i ujevnt terraen.

Nogle fa personer har ikke symptomer pa muskelsvakkelse, og i den modsatte ende af
spektret er der ganske fa procent, som har symptomer og far stillet diagnosen, fgr de er fyldt

' Vi har dedikeret denne guide til Stephen Jacobsen, Ph.D. for hans utrattelige arbejde for the
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10 ar. Tidlig symptomdebut er forbundet med en stgrre genetisk forandring og et hurtigere
tab af muskelkraft.

Hvordan viser FSHD sig

Som navnet antyder, pavirker FSHD fgrst og fremmest musklerne i ansigt (facio),
skulderblade (scapulo) og overarme (humeral), men andre muskler kan ogsa veere betydeligt
pavirkede relativt tidligt i sygdomsforlgbet. Det gaelder specielt musklerne omkring hofter
(baekkenmuskulaturen), pa bagsiden af laret (hasemusklerne), maven og de muskler, som
bgjer fodleddet op (ankel dorsal-fleksorer).

En undersggelse af FSHD naturhistorien (et studie, der forsgger at afdeekke de typiske
kliniske traek ved en sygdom, og aendring over tid) viste, at de svageste muskler var de
muskler, som forbinder skulderbladet til rygsgjlen i den gverste del af ryggen (skulderbladets
stabilisatorer), skuldermusklerne, som drejer armen udad (eksterne rotatorer),
brystmusklerne, musklerne, som bgjer albuerne (biceps og brachioradialis), knabgjerne
(hasemusklerne), og de muskler, som bgjer foden op (ankel dorsal-fleksorer).

[ den samme videnskabelige undersggelse, sagde flertallet af de adspurgte, at deres fgrste
symptomer begyndte i teenagearene, men at der gik flere ar, inden de sggte hjelp og/eller fik
en diagnose. Hos de fleste personer udvikler muskelsveekkelsen sig meget langsomt; et studie
med deltagelse af 90 personer viste, at der fgrst kunne males et tab af muskelkraft efter tolv
maneders opfglgning [2].

Generelt ses der ved FSHD en gradvis spredning af muskelpdvirkningen, som typisk begynder
i ansigtet og langsomt spreder sig til skulder- og overarmsmuskulaturen og derefter til
mavemuskler og fodleddets opadbgjere. Svagheden i féaddernes opadbgjere, som medfgrer
dropfod, kan veere et tidligt tegn ved FSHD og kan afhjaelpes med dropfodsskinner (AFO).

Saedvanligvis er det fgrste symptom pa sygdommen problemer med at lgfte armen over
skulderhgjde. Dropfod er mindre hyppigt som fgrste symptom, og ved naermere undersggelse
har disse patienter naesten altid svaghed i skulderbladsmusklerne og svag ansigtsmuskulatur.
Svage kropsmuskler er et tidligt og hyppigt tegn, men overses nemt ved undersggelsen. Svage
mavemuskler medfgrer en fremstdende mave, og medvirker til gget leendesvaj (lordose). Det
er et typisk tegn ved FSHD, at de nedre mavemuskler er svagere end de gvre.

Mild til sveer bilateral hgrenedsaettelse (sensorineural /perceptiv) og anormale blodkar i gjet
kan veere forbundet med FSHD. Normalt er disse fund asymptomatiske (den bergrte person
ved ikke de er der), men hvis en person har disse komplikationer bgr vedkommende fglges af
specialister pa omradet [3].

Hgjfrekvent hgretab og gjensygdom (retinal telangiectasias) kan forbindes med FSHD, men
giver sjeeldent symptomer. Ca. halvdelen af patienterne har subklinisk hgretab pa de hgje
toner og pavirkning af nethindens blodkar (retinal vasculopati). Hgretab ses ofte hos
patienter med sveer infantil FSHD (barndomsform), og kan, hvis det ikke opdages og
behandles tidligt, give indleeringsvanskeligheder og gribe ind i den kognitive udvikling. Der
bgr udfgres audiogrammer pa alle patienter med infantil FSHD.



Hjertepavirkning, der giver symptomer, er normalt ikke en fglgevirkning ved FSHD, men
personer med sygdommen bgr undersgges [3]. Ligeledes kan der ved FSHD forekomme en
behandlingskraevende pavirkning af vejrtraekningen, men i givet fald ofte sent i
sygdomsforlgbet [4]. Personer med FSHD bgr henvises til kontrol af vejrtreekningen, hvis der
er symptomer.

Personer med moderat til sveer FSHD skal ga til regelmaessig respiratorisk kontrol. Der
anbefales regelmaessige kontroller, da der over en laengere periode kan vere pavirkning af
respirationen, uden personen har symptomer. En pavirket - og behandlingskraevende
respiratorisk pavirkning kan behandles med et non-invasive vejrtraeekningshjaelpemidler (fx et
BiPAP-apparat) til natlig brug. | meget sveere tilfeelde kan der blive behov for en
dggnrespirator. Ved traume (skadestue, intensivafdeling), operation og bedgvelse bgr man
som standard veere forsigtig med ikke give medicin, der kan pavirke og undertrykke den
normale vejrtraakning, medmindre det er i forbindelse med palliativ behandling. Ilt-tilskud
kan have en skadelig virkning pa personer med respirationspavirkning, der skyldes
hyperkapni (forhgjet CO2). CO2-niveauet bgr regelmaessigt undersgges/overvages af en
laege /respirationscentret.

Traening og FSHD

Flere studier har undersggt effekten af treening ved neuromuskulaere sygdomme, men
studierne har typisk omfattet personer med forskellige diagnoser (hvoraf kun ganske fa var
FSHD) og kun lgbet over kort tid (tre maneder eller mindre). Kun et studie har udelukkende
undersggt personer md FSHD i en periode pa 12 maneder [5]. Pga. de fa og sma studier er det
vanskeligt at konkludere noget endeligt om FSHD og treening, men generelt er der ikke
observeret nogen negativ effekt i studier, der involverer aerobisk traening (traening der er
malrettet til midlertidigt at gge hjertefrekvens og vejrtreekning/konditionstraening),
hvorimod der er observeret fa negative effekter i studier, der handler om modstandsgvelser
(gvelser, hvor den anvendes vagte eller anden form for modstand. Det ene 12-maneders
studie konkluderede at:

“Pd baggrund af vores erfaringer med dette studie, fortaeller vi vores patienter med FSHD, at
normal deltagelse i sport og arbejde ikke ser ud til at skade deres muskler... Pd den anden side,
er der utilstreekkeligt grundlag til generelt at anbefale traening til alle med FSHD”[5].

Der er to ting, man skal veere opmarksom pa i forhold til personer med FSHD og
modstandsgvelser. For det fgrste har personer med FSHD normalt store udsving i
muskelkraften i de forskellige muskelgrupper. Det er sveert at traene en staerk muskel eller
muskel med kun let nedsat kraft uden at risikere at overbelaste eller forstraekke en meget
svagere muskel, der er involveret i at udfgre gvelser [7].

For det andet geelder det, at nogle muskler - athaengig at graden af kraftnedsaettelse, arbejder
(treener) maksimalt bare for at udfgre dagligdags aktiviteter.

(ADL) mod tyngden. En svag skulderbladsmuskel som fx serratus anterior eller midterste
trapezius bliver udfordret i forbindelse med daglige brusebade, harvask og harbgrstning.



Disse specifikke muskler kan have brug for at hvile og ikke for at udfgre yderligere
modstandsgvelser.

Hvorvidt en person med FSHD bgr ga i gang med et program, hvor der treenes med vaegt og
modstand, athaenger af hvor svage de forskellige muskelgrupper er, og allervigtigst, af
personens normale aktivitetsniveau. En person, som har skrivebordsarbejde, ikke har sma
bgrn og ikke udfgrer typisk husarbejde kan have gavn af et ngje sammensat
traeningsprogram. Men en person, som arbejder pa fuld tid som kassemedarbejder eller en
foraelder, som har et ni maneder gammelt barn, der skal lgftes og baeres, kan faktisk risikere at
beskadige skulder- og albuemuskler, hvis han eller hun - ud over deres daglige rutiner - har
et treeningsprogram med modstandsgvelser.

Hos personer med Duchennes muskeldystrofi og nogle af limb girdle muskeldystrofi-typerne,
kan modstandsgvelser fremskynde tabet af muskelkraft. Fordi man endnu ikke kender
mekanismen og betydningen af den mutation, der forarsager FSHD (4q35), kan ingen med
sikkerhed sige, hvilken rolle og betydning traening har for sygdommen.

Indtil vi forstar den specifikke molekylaere mekanisme, er det uklart, hvilken rolle
modstandsgvelsernes spiller for FSHD.

Hvis en person med FSHD beslutter sig for at begynde pa et treeningsprogram, bgr der laves
baseline-styrkemalinger fgr opstart. Nar muskelstyrken er undersggt, bgr personen komme
til regelmaessige, opfglgende kontroller. Det er ofte en hjeelp af fare en dagbog over sine
daglige aktiviteter (ADL), hvilke gvelser, der udfgres, og varigheden af disse samt symptomer
den fglgende dag. Ved at dokumentere sine fysiske opgaver (bade rutine og gvelser) og sit
fysiske velvaere (herunder treethed og smerter), kan en person med FSHD finde ud af, om
gvelsesprogrammet er gavnligt - i hvert fald pa kort sigt. Det er ideelt, hvis en fysioterapeut
med erfaring i FSHD kan udfgre muskeltesten, men som minimum bgr det veere en
sundhedsfaglig person, der kender til de neuromuskulaere sygdomme og er villig til at leere
om de specielle aspekter ved FSHD.

| forhold til treening, kan aerobiske gvelser som cykling, gang og svgmning fremhaeves, fordi
denne form for treening giver mindre stress pa muskelfibrene (og derfor er der mindre risiko
for muskelskader) og forbedrer den generelle kondition og udholdenhed.

Bassintraening og FSHD

Der findes ingen kontrollerede forsgg, der har undersggt effekt af treening i vand og FSHD.
Fysioterapeuter anbefaler bassintreening ved alle former for muskelsvindsygdomme, fordi
vandets opdrift understgtter bevaegelserne. Derudover kan bassintraening vere en effektiv
treeningsmetode, da traeningen involverer mange muskelgrupper pa samme tid. I praksis
undgar mange voksne bassintraening, dels pga. adgangsforhold, sikkerhedsforhold og fordi,
nogle fgler sig forlegne ved at vise deres krop [8].

Smerter og FSHD

Selvom der mangler viden om dette i den medicinske litterattur [9,10], er de mange personer
med FSHD, der forteeller, at de har kroniske smerter. Der kan veere flere grunde til dette. Den
farste, og sandsynligvis ogsa den mest almindelige, forklaring er, at personer med FSHD har
ubalance i muskelkraften mellem muskelgrupper pa hvert side af et led. For eksempel har de



fleste personer med FSHD en markant kraftnedszettelse i de muskler, der gar fra
ryghvirvlerne til hvert skulderblad (de stabiliserende muskler). Disse muskler ma traekke sig
sammen (og derfor ggre sig kortere) for at stabilisere eller holde hvert skulderblad pa plads.
Hvis skulderbladet ikke kan stabiliseres, inden armen lgftes, vil det "vinge” ud og personen vil
ikke kunne bruge armen effektivt til at lgfte eller beere. Disse svage muskler vil med tiden
blive forleengede og for udspaendte, hvis de "modsat rettede muskler” (antagonisterne) er
steerkere. | eksemplet ovenfor kan brystmusklerne (de pektorale muskler) ogsa veere svage,
men saedvanligvis er de staerkere end de stabiliserende skulderbladsmuskler, og vil derfor
have en tendens til at traeekke skuldrene fremad. Fordi brystmusklerne er sterkere vil de med
tiden blive stramme eller forkortede.

Hvad betyder dette i forhold til smerte? Alle muskler har en normal hvileleengde. Hvis nogle
muskler er kronisk forleengede eller forkortede, vil nervetradene i musklen udsende signaler
om, at noget er forkert - en opfordring, om man vil, til personen om at ggre noget ved
problemet ved at eendre musklens stilling. Hvis den forlaengede eller udspaendte muskel ikke
kan korrigeres, opstar der kronisk smerte.

En anden arsag til kronisk smerte i FSHD er, at musklerne ofte skal udfgre opgaver, der ligger
ud over deres formden. Igen kaemper disse muskler konstant for at kontrahere sig (traekke sig
sammen), men fordi de er svage, kan de ikke opna en tilstraekkelig kontraktion. Efterhdnden
vil muskelvaevet og det tilhgrende bindevaev blive betzendt og smertefuldt. Det samme sker
for en person uden muskelsvind, som overbelaster sig med husligt arbejde, arbejde eller
treening. Nervetrddene i de overbelastede muskler sender advarselssignaler om at “nok er
nok” og “kan vi ikke godt stoppe nu? ” Hvis personen stopper med sin aktivitet, og musklerne
far lov til at hvile, sker der normalt en bedring. En person med FSHD, kan dog som regel ikke
hvile de svage muskler tilstraekkeligt. Pa grund af de tidligere beskrevne ubalancer i
musklerne, er der tendens til, at muskelgrupperne bliver brugt for meget og/eller holdti en
unormal hvilelaengde.

Personer med FSHD oplever hyppigst smerte i den gverste del af ryggen og skuldrene,
leenderyggen og hofterne. Det er ogsd i disse omrader, at der er mest muskelubalance.

Nogle gange betyder den alvorlige svaghed i skulderregionen, at skuldrene haenger. Hvis det
er alvorligt, medfgrer det, at der traekkes i plexus brachialis (en gruppe nerver i
skulder/armhule, der forsyner armen med nerveimpulser). Nogle gange kan dette pavirke
nerverne i en grad, sa de beskadiges, hvorved der opstar svaghed, fglelseslgshed og
krampelignende forhold [1].

Hvis en muskelgruppe er sa alvorligt svaekket, at den ikke kan arbejde mod tyngdekraften,
kan treening veere kontraindiceret. Pga. omfattende kraftnedsattelse, kan musklerne ikke
bibeholde deres normale laengde. Nogle gange kan et stgttebind afhjeelpe smerten ved at
holde de svage muskler tettere pa deres normale leengde. Mavemusklerne er et godt
eksempel pa dette; mavemusklerne er naesten altid svage tidligt i FSHD-forlgbet [1,11].
Personer med FSHD efterspgrger ofte gvelser til at styrke mavemusklerne. Desvarre er
musklerne oftest for svage til et treeningsprogram, men vha. et mavebeelte eller elastisk korset
kan mavemusklerne bringes teettere pa deres normale leengde. Derudover vil en sddan stgtte
beskytte leendemusklerne, som er belastede og i risiko for at blive beskadigede, fordi
mavemusklerne er svage.



Kirurgisk behandling af skulderproblemer

Svaghed i de stabiliserende skuldermuskler kan fgre til markante "englevinger”, tab af evne til
at udfgre aktiviteter over hovedhgjde og, i nogle tilfzelde, problemer med smerter. Man har
gennem arene udviklet forskellige kirurgiske og ikke-kirurgiske metoder til at stabilisere
skulderen og forbedre og/eller vedligeholde evnen til at udfgre aktiviteter over hovedhgjde.
Ikke-kirurgiske metoder, som bandager (skulderortoser) har begraenset effekt, fordi det tryk,
der er ngdvendigt for at holde skulderbladet pa plads ikke tolereres i leengere perioder.
Skulderortoser kan anvendes til seerlige aktiviteter eller i kort tid ad gangen.

Operation indebeerer, at skulderbladet fastggres til brystkassen med slynger (scapuloplexy)
eller ved at faestne det med trad, skruer eller plader (scapulodesis). Der kan anvendes knogle
fra baekkenet til at forbedre helingen og mindske immobiliseringstiden efter operationen.

En nylig gennemgang af studier, der beskriver resultaterne af ovenstdende metoder, viste, at
der var betydelige fordele ved operation, men advarede om, at disse fordele skulle afvejes
mod behovet for postoperativimmobilisering, genoptreening og komplikationer, fx at
slyngerne blev for lange, at trad og skruer kunne lgsne sig, og at der i nogle tilfeelde kunne ske
en beskadigelse af nerverne. Bilateral fastggrelse af skulderbladene kan ogsa fgre til nedsat
bevagelse af kravebenet. Hver person skal undersgges grundigt, og fordele og mulige
komplikationer skal holdes op imod hinanden, inden der tages en beslutning om operation.

Hvem er fysioterapeuterne og hvad kan du forvente af dem?

Fysioterapeuter er sundhedsprofessionelle, der er uddannet pa professionshgjskole- eller
universitetsniveau, og arbejder pa hospitaler, pa fysioterapeutiske klinikker, i kommunerne,
pa plejehjem, i skolerne, osv. Under dit fgrste besgg hos fysioterapeuten vil han/hun:

e optage en anamnese (sygdomshistorie) for at fa indblik i udviklingen og progressionen
af dine problemer

e forhgre om du er undersggt andre steder, og hvad undersggelserne viste.

e spgrge om der er pavirkning af lunger og hjerte sekundeert til muskelsvindsygdommen

e spgrge om eventuelle tidligere og aktuelle lidelser, som kan have indflydelse pa de
nuveerende problemer

e spgrge om evt. tidligere eller aktuel medicinsk eller kirurgisk behandling relateret til
din muskelsvindsygdom, og om du har andre sygdomme/fglgesygdomme.

e udfgre en detaljeret fysisk undersggelse for at undersgge pavirkningen af muskler og
led, funktionsevne og begransninger og smerterelaterede problemer.

Efter at have faet sygdomshistorien og udfgrt den fysiske undersggelse vil fysioterapeuten
sandsynligvis tale med dig om dine nuvarende aktiviteter set i forhold til dit familie- og
arbejdsliv og dine fritidsinteresser. Fysioterapeuten vil spgrge til dine konkrete mal for
behandlingen og udarbejde en plan over dit behov for aktivitet og traning, der er forenelig
med din livsstil og dine daglige ggremal. Fysioterapeuten vil vise og instruere dig i at udfgre
nogle gvelser og forteelle dig, hvor hyppigt og med hvilken intensitet, gvelserne skal udfgres. I
vil ogsa tale om eventuelle symptomer, der bgr fa dig til at justere programmet og/eller fa en
ny tid. Hvor laenge du skal ga til fysioterapeutbehandling og hvor hyppigt, afggres af



gvelsesprogrammet, hvordan du har det med programmet, om du kan overholde det, og
hvordan der skal fglge op pa programmet?.

Pa baggrund af undersggelsen og jeres samtale kan fysioterapeuten anbefale bandager
og/eller andre hjeelpemidler samt behov for sendringer af dit hjem eller arbejdsplads, med
henblik pa at du kan have det bedst mulige funktionsniveau med mindst mulig forbrug af
energi. I nogle tilfeelde kan der vaere behov for en kgrestol, elektrisk kgrestol eller udendgrs
elektrisk kgretgj med eleverbart seede samt tilpassede styresystemer og ramper.
Fysioterapeuten kan ogsa anbefale arlige undersggelser for at fglge din tilstand og give
relevante behandlingsforslag.

Vi hdber, denne korte forklaring vil hjeelpe dig med at forberede dig til - og fa det mest mulige
ud af - din konsultation med fysioterapeuten. Husk at FSHD er en sjalden sygdom, og
medmindre fysioterapeuten har erfaring fra andre patienter med muskeldystrofi, kender
han/hun maske ikke til sygdommen og vil blive glad for at fa s meget information om FSHD
som muligt. Vi anbefaler derfor, at du viser denne folder til din fysioterapeut.

Til fysioterpeuter

Der er szerlige udfordringer ved at give fysioterapi til patienter med FSHD. Sammenlignet med
andre muskledystrofier kan FSHD vaere meget asymmetrisk, og det er ikke useedvanligt at
vurdere en muskel i venstre side til 4 eller derover pa MMT (Manuel Muskel Test) og den
tilsvarende muskel i hgjre side til 1 eller 2. I en anden muskelgruppe kan muskelkraften
derimod veere staerkere pa modsatte side. Der er ofte ikke nogen klar systematik i, hvor steerk
en muskelgruppe er.

Ofte er der dog et forudsigeligt mgnster:

> De gvre og nedre mavemuskler er de fgrste muskelgrupper, der har en synlig svaghed,
og muskelstyrken vurderes sjeldent over 3-.

» Den mellemste og nedre trapezius-muskel og serratus anterior bliver ogsa tidligt svage

og muskelstyrken er sjeeldent over 3. Den mellemste del af deltoideus er normalt kun

mildt pavirket.

Udadrotatorerne i skulderne er svagere end indadrotatorerne.

Biceps brachii er seedvanligvis pavirket.

Knzefleksorer er svagere en knaeekstensorer.

Ankel dorsal-fleksorer er svagere end ankel plantar-fleksorer.

Selv om der kan veaere store ubalancer mellem antagonist og agonist, er der sjaldent

alvorlige kontrakturer.
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Da FSHD er en autosomal dominant sygdom med langsom progression, og maske fordi andre
familiemedlemmer ogsa kan have haft symptomer i mange ar, sker det nogle gange, at
patienter ikke henvises til en fysioterapeut, fgr de har lidt af kroniske smerter, muskelsvaghed
og funktionsnedsaettelse i mange ar.

2| Danmark er du berettiget til vederlagsfri fysioterapi, ndr du har FSHD og en funktionsnedsaettelse, der er relateret
til dette



En fysioterapeut, der ser en patient med FSHD for fgrste gang, skal starte sin behandling med
at indhente information om patientens beskaeftigelse, fritidsaktiviteter og rolle som foreaelder.
Dette bgr omfatte en detaljeret beskrivelse af arbejde, arbejdstid, forpligtelser i forbindelse
med hus, bgrn, keeledyr og andre fysiske opgaver. Det er ngdvendigt for fysioterapeuten at
have en klar fornemmelse af, hvor meget af dagen personen med FSHD bruger sin tid med at
sidde ved en computer, st3, ga, ga pa trapper, stige ind og ud af en bil, ordne vasketgj,
tilberede mad, ga tur med hunden, baere pa et lille barn, osv.

Dette bgr fglges op af en detaljeret muskeltest. Derefter har fysioterapeuten typisk dannet sig
et billede af de veesentligste muskelubalancer. Svage muskler er ofte overstrakte. Steerke
muskler kan veere stramme, men giver alligevel ikke alvorlige kontrakturer.

Personen med FSHD vil saeedvanligvis komme til at opleve kronisk smerte. De mest udsatte
omrader er nakken, den gverste del af ryggen, leenden og bag pa knaeet. Smerten opstar i de
svageste (og derfor overstrakte) muskler.

Smertebehandling

Bed patienten om at fgre en aktivitetslog over flere uger. Den kan vzere lige sa detaljeret, som
patienten har brug for, men bgr som minimum registrere aktivitetstype, tid pa dagen og
oplevede symptomer. Hvis personen er ngjagtig og grundig, kan sddan en log veere nyttig
information om, hvordan szerlige aktiviteter haenger sammen med symptomer pa treethed og
smerte.

Smertebehandlingen bgr omfatte instruktion i udstreeknings- og styrkegvelser, vurdering af
eventuelt behov for ortoser (specielt i forhold til at stgtte ankel-dorsalfleksion, skulderbladets
stabilitet og/eller stgtte til mavemusklerne), og behandlingsmetoder som varme, kulde, TENS
(elektrisk nervestimulering), massage, etc. Lette ankel-skinner (AFO’s - industri - eller
specialfremstillet) kan veere gode til at korrigere dropfod.

Lange benskinner (KAFO’s) kan anvendes hos personer med udtalt svaghed i den ene
quadriceps (larmuskel) - eller hos personer, der har knaesmerter forarsaget af
hyperekstension i knaeleddene. Denne type ortose, som har dobbelte stivere ved anklen, kan
veere en fordel for personer med FSHD, fordi den gget stabilitet og mindre traethed.

Allervigtigst er det, at fysioterapeuten laerer personen med FSHD-strategier til at undga den
onde cirkel med muskelsmerter.

Dette omfatter undervisning i, hvordan holdningen belastes, og hvordan dette kan minimeres;
en zrlig vurdering af personens livsstil, bade fritid og arbejde, og forslag til zendringer, der
kan lette belastningerne pa de svageste muskler. Forslagene kunne for eksempel vaere at
afprgve hjelpemidler til badning, pakleedning og renggring i hjemmet, eller en bedre
stgttende eller mere egnet hgjde pa skrivebordsstolen, et ergonomisk korrekt tastatur og mus
til baerbar eller stationaer computer pa arbejdet. Selv om personen valger ikke at bruge en
anbefalet ortose eller hjeelpemiddel, er det vigtigt at han eller hun forstar principperne bag
anbefalingen.



Resume

I et selv-rapporteret spgrgeskema om livskvalitet til personer med forskellige
neuromuskulaere sygdomme, omhandlede de tre hyppigst citerede bekymringer: Tab af
muskelkraft, vanskeligheder ved at motionere og traeethed. Andre generelle problemer havde
at ggre med mobilitet, smerter og vaegt. [12]

FSHD er en muskelsygdom, der forarsager progredierende tab af muskelkraft, fglgevirkninger
er muskelsmerter samt en vis grad af funktionsnedszettelse. Ind til arsagen til FSHD er fundet,
bgr personer med sygdommen insistere pa at sundhedsprofessionelle, herunder
fysioterapeuter, sammen med FSHD-patientforeningerne arbejder malrettet pa at minimere
de fysiske og psykiske belastninger, som den komplekse sygdom forarsager.
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