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Vårdprogram för arbetsterapeutisk intervention för 

Osteogenesis Imperfecta (OI) 
Syftet med vårdprogrammet är att säkerställa evidensbaserat arbetssätt vid 

Funktionsområde Arbetsterapi och Fysioterapi, Karolinska Universitetssjukhuset. 

Vårdprogrammen riktar sig främst till arbetsterapeuter internt men även externt. 
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Introduktion 

Teoretiska antaganden inom arbetsterapi  
Syftet med arbetsterapi är att stödja personens förmåga till aktivitet och delaktighet på ett 
sätt som främjar möjligheterna att leva ett så gott liv som möjligt. Detta ska ske med 
utgångspunkt från personens syn på sin situation och sina behov, samt med hänsyn till 
möjligheter och hinder i omgivningen. (Etisk kod för arbetsterapeuter, Antagen av Förbundet 
Sveriges Arbetsterapeuters fullmäktige 1992, reviderad 2004 och 2012) 
 
 
Funktionstillstånd OI 
OI är en medfödd genetisk bindvävssjukdom. Vid OI förekommer en bristande mängd eller en 
felaktig struktur av kollagen typ 1, vilket påverkar många vävnader och organ. Kollagen är det 
vanligaste proteinet i benmatrix, men finns också i ligament, tänder, sclerae (ögonvitan), hud, 
blodkärlsväggar, hjärtklaffar och vissa andra strukturer. OI har huvudsakligen en autosomal, 
dominant ärftlighet, men austosomal reccesiv och X-bunden ärftlighet förekommer liksom 
nymutationer. Incidensen av OI är 6–20/100 000 barn, i Sverige föds ca 5 barn årligen med en 
svårare form av OI (1). Barn med OI kan uppvisa symptom såsom skelettskörhet, frakturer, 
kurvering av långa rörben, överrörliga leder, svaga muskler, blå-grå ögonvitor och tandproblem; 
Dentinogenesis Imperfecta (DI). Skelettskörheten orsakar frakturer på de långa rörbenen, men kan 
också leda till kotkompressioner och utan adekvat behandling finns stor risk för successivt ökande 
felställningar i extremiteter samt skolios och smärta. 
 
OI delades av Sillence 1979 upp i fyra svårighetsgrader som sträcker sig från den allvarligaste 
typen (typ II) som leder till döden under fosterstadiet eller strax därefter, till den lindrigaste typen 
(typ I), som ger upphov till mild benskörhet och där barnens längdtillväxt oftast är i det närmaste 
normal (2). Vid en mer uttalad typ av OI (typ III) har barnen redan vid födelsen ofta kurverade 
lår- och underben och ibland även över- och underarmar. Barnens längdtillväxt är i dessa fall 
kraftigt begränsad och uttalad kortväxthet förekommer i stort sett alltid. Mellansvåra former av OI 
är typ IV och mer ovanligt typ V. De individuella variationerna kan dock vara ganska stora. 
Numera så delas OI in i fem kliniska grupper av OI vari typ I-XXI finns ingrupperade. Vid 
lindriga typer av OI observeras inte alltid att barnet har OI vid födelsen, utan först när barnet får 
sina första frakturer. Det kan förekomma att barn som ännu inte fått en diagnos och som kommer 
in till akuten med flera frakturer, misstänks vara utsatta för barnmisshandel. Bidragande orsaker 
till detta är att barn med OI vanligen får frakturer som uppkommer vid minimala trauman eller 
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utan att föräldrarna kan redogöra för hur de uppkommit. Vid röntgenundersökning upptäcks då 
ofta även äldre frakturer, vilket ytterligare ökar misstanken om barnmisshandel.  
 
Den grovmotoriska utvecklingen och förflyttningsförmågan är ofta påverkad. Vid lindrig form 
uppvisar barnet ofta en viss motorisk försiktighet och kan vara något sena i utvecklingen, medan 
barn med svårare form är betydligt mer begränsade än jämnåriga barn. Finmotoriken är ofta 
åldersadekvat utvecklad, men kan påverkas av överrörlighet och nedsatt handstyrka. 
 
Det finns inte någon botande behandling för OI. Målet med behandling och insatser är att 
optimera förutsättningarna för aktivitet och delaktighet, minska smärtan samt förebygga och 
behandla felställningar, frakturer och skelettdeformiteter. Omhändertagandet omfattar insatser 
från olika professioner, vilket är det mest effektiva sättet att möta barnets specifika behov (3, 4). 
På Karolinska Universitetssjukhuset följs barn och ungdomar med OI av ett nationellt 
interprofessionellt specialistteam.  
 
Medicinskt behandlas barn med OI, som har upprepade frakturer och skelettsmärtor, med 
intravenösa infusioner av bisfosfonater exempelvis pamidronat. Behandlingen bidrar till minskad 
osteoklastaktivitet (nedbrytning av skelettet) och barnets skelettäthet ökar successivt, vilket ger 
minskad skelettsmärta, minskad frekvens av frakturer och möjliggör ökat aktivitetsutförande och 
ett förbättrat välbefinnande. Viktigt är att också tidigt uppmuntra till aktivitet såväl fysiskt som i 
det dagliga livet. Detta för att stärka skelettet genom belastning som ger en ökad mineralisering, 
men också för att barnet ska kunna utvecklas åldersadekvat mot självständighet och stimuleras 
kognitivt (5-7).  
 
Frakturer i de långa rörbenen märgspikas i hög utsträckning och märgspikning används även i 
profylaktiskt syfte, med eller utan korrigerande osteotomier för att räta upp deformiteter 
(kurverade rörben). På Karolinska Universitetssjukhuset och på vissa andra platser i världen 
används teleskoperande märgspikar, vilka följer benets längdtillväxt genom att teleskopera 
(förlängas) successivt under barnets uppväxt. Detta medför att barnet inte behöver opereras för att 
byta spikar lika ofta som tidigare (8). Det är vanligast att denna typ av upprätning görs i nedre 
extremiteter men det förekommer även att korrigering görs av humerus vilket visats sig ge 
förbättrad funktionsförmåga i dagliga aktiviteter (9). 
 
OI kan ge nedsatt självständighet i aktivitetsutförande, främst vid förflyttning men även inom 
personlig vård och i andra vardagliga aktiviteter. Vid mildare former ses nedsättningar av 
förflyttningsförmåga ofta i form av nedsatt gånghastighet, lägre uthållighet samt svårigheter 
att springa. Eftersom den vanligaste aktivitetsnedsättningen är nedsatt förflyttningsförmåga 
leder det till svårigheter att delta i fysiska lekar, hinna med sina kamrater och förflytta sig 
längre sträckor. Många barn med OI väljer därför ofta mer stillsammare fritidsaktiviteter. 
I de svårare formerna sker oftast förflyttning med olika typer av förflyttningshjälpmedel. Det 
är vanligt att man har flera olika typer av hjälpmedel eftersom behovet varierar då 
hälsotillståndet kan fluktuera. Individer med svårare former har också behov av ADL-
hjälpmedel och assistans (10, 11). 
  
Smärta förekommer i olika intensitet och frekvens vilket kan leda till nedsatt upplevd 
livskvalitet och inskränkningar i aktivitetsutförande och delaktighet. Många upprepade 
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frakturer, operationer och behandlingar kan även leda till rörelserädsla vilket kan medföra en 
ond cirkel med stillasittande som leder till minskad mineralisering  (sekundär osteoporos) som 
i sin tur ger ökad frakturrisk (12). 
 
Personer med OI har ofta överböjliga fingrar och ibland även gracila och små händer. 
Handstyrkan och uthållighet kan vara nedsatt och påverkan kan ses i aktiviteter som kräver 
styrka och framför allt uthållighet, som att skriva för hand. Behandling med bisfosfonater har 
visat sig leda till ökad handgripstyrka (13). 
 
Personer med OI kan ha varierande grad av livskvalité. Faktorer som påverkar är nedsatt 
rörelseförmåga och smärta (14, 15). 
 
Ett konsensusdokument gällande habilitering och rehabilitering togs fram under 13:e 
internationella konferensen kring OI 2017 (16). 
 
 
 
Indikation för arbetsterapi 
 
OI kan ge nedsatt aktivitetsutförande vid förflyttning, personlig vård och vardagliga 
aktiviteter, vilket kan påverka delaktighet och självständighet. Barn med OI behöver därför 
tidigt bedömas och utredas av arbetsterapeut för rådgivning och ställningstagande till 
intervention samt uppföljningsplan. 
 

Utfallsmått och intervention  
Mätmetoder / Utfallsmått 
Fokus vid teambedömningen är att fånga styrkor och begränsningar ur ett aktivitets- och 
delaktighetsperspektiv.  
 
Via en informell anamnestagning kartläggs aktuell ADL-situation, förskole/skolsituation, 
fritidsaktiviteter samt befintliga och/eller planerade hjälpmedel och bostadsanpassningar. 
På kroppsfunktionsnivå bedöms handfunktion avseende handstyrka (GRIPPIT) (17), 
ledrörlighet med fokus överböjlighet (Beighton) (18) och rörelseinskränkningar. Dessutom 
bedöms smärta (19) och fatigue (20). 
 
På aktivitetsnivå görs en screening av den finmotoriska utvecklingen med Finmotoriskt 
utvecklingsstatus 1–7 år. (21) och Exner fingermanipulationsobservation (22). För skolbarn 
görs en informell handskriftsobservation. Vidare bedöms aktivitetsutförande och delaktighet 
utifrån ADL-aktiviteter i personlig vård med standardiserade mätinstrument Pediatric 
Evaluation of Disability Inventory (PEDI)(23), ADL-taxonomin (24) eller Activities Scale for 
Kids (ASK) (25).  
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Vid elektiva operationer med upprätning av övre extremitet görs om möjligt en bedömning på 
kroppsfunktionsnivå och aktivitetsnivå enligt specifikt protokoll baserat på olika 
bedömningsinstrument; Disability of arm, shoulder and hand (Dash) (26), Grooved Pegboard 
Test (27), Exner fingermanipulationsobservation (22), Monpetit (28), Grippit (17), ROM (29). 
Bedömningen görs dagarna före operation samt i samband med återbesök hos ortoped, oftast 
efter 6 - 12 månader. 
 
I samband med frakturer/elektiva operationer på nedre extremitet görs en informell 
anamnestagning med kartläggning av aktivitetsutförande och förflyttningsförmåga i syfte att 
bedöma behov av anpassning under rehabiliteringsperioden. 
 
Tabell 1Mätmetod 

Mätmetod Syfte K

S 

KF A/D O/M P Mini-

mal 

core 

set 

Re-

gister 

Re-

ferens 

 

GRIPPIT Mäta hand-
styrka 

 X      (17) 

Beighton Mäta 
överböj-

lighet 

X       (18, 
29) 

Smärta Självskatt-
ning smärta 

 X      (19) 

Fatigue Självskatt-
ning fatigue 

 X      (20) 

Finmotoriskt 
utvecklingsstatus 

1-7 år 

Screening 
finmotorisk 
utveckling 

   
X 

    (21) 

Observation av 
finger-

manipulation  

Screening 
finmotorisk 

förmåga 

  
X 

     (22) 

Pediatric 
Evaluation of 

Disability 
Inventory (PEDI) 

Bedömning 
av utveckling  

i ADL 

   
X 

    (23) 

ADL-taxonomin Bedömning 
ADL-

förmåga 

   
X 

    (24) 

Activities Scale 
for Kids (ASK) 

Själv-
skattning 
aktivitets-
utförande 

   
X 

    (25) 
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Disability of arm, 
shoulder and hand 

Själv-
skattning av 
funktion i 
övre 
extremitet 

  
X 

     (26) 

Grooved 
pegboard 

Bedömning 
av finmotorik 

 X      (27) 

Aktivitet/delaktig
het modifierad 
kartläggning 

utifrån Montpetit 

ADL/förflytt-
ning 

   
X 

    (28) 

Förklarande text: KS = kroppsstruktur, KF = kroppsfunktion, A/D= aktivitet/delaktighet, O/M= 

omgivning/miljöfaktorer, P=Personfaktorer. 

 

Intervention 
 
Tidig information och råd för att förebygga uppkomst av felställningar och frakturer t.ex. 
undvikande av skumpiga aktiviteter i sittande och utformning av stötdämpande”stjärtlapp” när 
barnet börjar dra sig upp i stående för att förhindra uppkomst av kotkompressioner om barnet 
sätter sig häftigt ”på rumpan”.  Utifrån bedömning i samband med OI-vecka ges råd till barn 
och förälder om strategier och anpassningar av miljön för att främja barnets delaktighet och 
självständighet i aktivitetsutförande. För barn med svårare former innebär det ofta mer eller 
mindre omfattande anpassningsåtgärder av miljön i form exempelvis bostadsanpassning och 
hjälpmedel. För barn med mildare former behövs anpassning och hjälpmedel endast i 
samband med frakturer. Barnen kan behöva stöttning i att hitta strategier hur de exempelvis 
kan behöva kompensera om de inte har förmåga att gå lika snabbt o långt som kamrater. 
För alla barn med OI är det viktigt med ett fysiskt aktivt liv för att utveckla sin motorik och 
även stärka sitt skelett. 
 
I samband med elektiva ortopediska operationer träffar barnet arbetsterapeut vid inskrivning 
till slutenvården eller i akuta fall på vårdavdelning.  Åtgärder görs för att möjliggöra bästa 
möjliga återhämtning och rehabilitering. Rådgivning kring strategier och behov av ev. 
hjälpmedel ges för att kunna hantera främst personlig vård och förflyttning i hemmiljön under 
rehabiliteringen. Förskrivning av hjälpmedel och planering av rehabilitering görs i samarbete 
med familjen och barnets lokala habilitering/rehabiliterings team på hemorten. 
Vid planerade operationer tas kontakt med ansvarig arbetsterapeut på habiliteringen i god tid i 
förväg. Vid akuta frakturer görs detta så snart som möjligt.   
Efter ortopediska operationer kan råd ang. ärrbehandling ges (se vårdprogram för detta) 
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Tabell 2 Intervention 

Intervention Målsättning  KS KF A/D O/M P Referens 

(1) 

Evidens-

nivå, 1-5 

Rådgivning ang. 
handhavande, 

hjälpmedel och 
anpassningar i 

vardagen 

Optimera 
barnets vardag 
och möjlighet 
till utveckling, 
samt minimera 

risker. 

 

X X X 

 
 

X 16, 4,10, 
11 
 

3 

Förskrivning av 
hjälpmedel 

Förbättra 
återhämtning 

efter 
ortopediska 
operationer 

 

X X X 

 

16, 11 4 

”Stjärtlappar”   X X    5 

Ärrbehandling  X      3 
Förklarande text: KS = kroppsstruktur, KF = kroppsfunktion, A/D= aktivitet/delaktighet, O/M= 

omgivning/miljöfaktorer, P=Personfaktorer. 

 

Restriktioner och riskanalys 
Denna patientgrupp har varierande grad av skelettskörhet så råden måste individualiseras.  
Vissa fysiska aktiviteter som medför stor skaderisk bör avrådas men ett stillasittande liv också 
leda till en ökad benskörhet, vilket i sin tur leder till ökad frakturrisk. Det är därför viktigt att 
man rör på sig och belastar sitt skelett. Små barn tränar även sin motorik genom aktiva 
rörelser. En bättre motorik, ger en bättre kontroll och balans vilket kan ge ett skydd.  
 
Utebliven arbetsterapeutkontakt kan innebära att barnets inte får kompenserande insatser för   
funktionsnedsättning/påverkan och hindras i sin utveckling av aktivitetsutförande och 
delaktighet. Utebliven arbetsterapeutkoktakt kan också ge en försenad eller utebliven 
rehabilitering. 

 

Vårdkedja/Uppföljning/Arbetssätt 
OI-teamet på Karolinska Universitetssjukhuset arbetar nationellt. Remisser kommer från hela 
landet. Barn med OI-diagnoser följs sedan under hela uppväxten efter behov. Arbetet i teamet 
är för närvarande förlagt till 14 s.k. OI-veckor då teamet samlas för både individuella men 
även gemensamma bedömningar. Då görs en grundlig genomgång av aktuella status som 
leder till individuella insatser eller rekommendationer. I samband med OI-veckan tar 
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arbetsterapeuterna om föräldrar önskar kontakt med ev. kollegor på habiliteringarna. 
Journalkopior skickas också i ett gemensamt utskick till in-remitterande enheter.  
 

Sökvägar  

Databas Sökord (MeSH om möjligt) Datum 

PubMed Osteogenesis Imperfecta 

Child 

Occupational therapy 

2021-

03-31 
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