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Vardprogram for arbetsterapeutisk intervention for

Osteogenesis Imperfecta (OI)

Syftet med vardprogrammet ar att sakerstalla evidensbaserat arbetssatt vid
Funktionsomrade Arbetsterapi och Fysioterapi, Karolinska Universitetssjukhuset.

Vardprogrammen riktar sig framst till arbetsterapeuter internt men aven externt.
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Introduktion

Teoretiska antaganden inom arbetsterapi

Syftet med arbetsterapi ér att stodja personens formaga till aktivitet och delaktighet pa ett
sédtt som frimjar mojligheterna att leva ett sd gott liv som mojligt. Detta ska ske med
utgdngspunkt frén personens syn pa sin situation och sina behov, samt med hinsyn till
mojligheter och hinder 1 omgivningen. (Etisk kod for arbetsterapeuter, Antagen av Forbundet
Sveriges Arbetsterapeuters fullmiktige 1992, reviderad 2004 och 2012)

Funktionstillstind OI

OI ar en medfodd genetisk bindvivssjukdom. Vid OI forekommer en bristande méngd eller en
felaktig struktur av kollagen typ 1, vilket paverkar manga vivnader och organ. Kollagen &r det
vanligaste proteinet i benmatrix, men finns ocksa i ligament, tinder, sclerae (6gonvitan), hud,
blodkérlsvaggar, hjartklaffar och vissa andra strukturer. OI har huvudsakligen en autosomal,
dominant &rftlighet, men austosomal reccesiv och X-bunden arftlighet forekommer liksom
nymutationer. Incidensen av OI dr 6-20/100 000 barn, i Sverige fods ca 5 barn arligen med en
svarare form av OI (1). Barn med OI kan uppvisa symptom sdsom skelettskorhet, frakturer,
kurvering av ldnga rorben, overrorliga leder, svaga muskler, bld-grd 6gonvitor och tandproblem;
Dentinogenesis Imperfecta (DI). Skelettskorheten orsakar frakturer pd de langa rérbenen, men kan
ocksé leda till kotkompressioner och utan adekvat behandling finns stor risk for successivt 6kande
felstallningar i extremiteter samt skolios och smérta.

OI delades av Sillence 1979 upp i fyra svarighetsgrader som stricker sig fran den allvarligaste
typen (typ II) som leder till doden under fosterstadiet eller strax dérefter, till den lindrigaste typen
(typ 1), som ger upphov till mild benskorhet och dér barnens ldngdtillvaxt oftast &r i det ndrmaste
normal (2). Vid en mer uttalad typ av OI (typ III) har barnen redan vid fédelsen ofta kurverade
lar- och underben och ibland dven 6ver- och underarmar. Barnens ldngdtillvaxt &r i dessa fall
kraftigt begransad och uttalad kortvixthet forekommer i stort sett alltid. Mellansvara former av OI
ar typ IV och mer ovanligt typ V. De individuella variationerna kan dock vara ganska stora.
Numera sa delas Ol in i fem kliniska grupper av OI vari typ [-XXI finns ingrupperade. Vid
lindriga typer av OI observeras inte alltid att barnet har OI vid fodelsen, utan forst nir barnet far
sina forsta frakturer. Det kan férekomma att barn som &nnu inte ftt en diagnos och som kommer
in till akuten med flera frakturer, misstinks vara utsatta for barnmisshandel. Bidragande orsaker
till detta &r att barn med OI vanligen far frakturer som uppkommer vid minimala trauman eller
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utan att fordldrarna kan redogora for hur de uppkommit. Vid rontgenundersokning upptécks da
ofta dven &ldre frakturer, vilket ytterligare okar misstanken om barnmisshandel.

Den grovmotoriska utvecklingen och forflyttningsformagan dr ofta paverkad. Vid lindrig form
uppvisar barnet ofta en viss motorisk forsiktighet och kan vara ndgot sena i utvecklingen, medan
barn med svérare form &r betydligt mer begridnsade &dn jimnariga barn. Finmotoriken dr ofta
aldersadekvat utvecklad, men kan paverkas av dverrorlighet och nedsatt handstyrka.

Det finns inte ndgon botande behandling for OI. Mélet med behandling och insatser ar att
optimera forutsittningarna for aktivitet och delaktighet, minska smértan samt forebygga och
behandla felstdllningar, frakturer och skelettdeformiteter. Omhéndertagandet omfattar insatser
fran olika professioner, vilket dr det mest effektiva sittet att mota barnets specifika behov (3, 4).
P& Karolinska Universitetssjukhuset f6ljs barn och ungdomar med OI av ett nationellt
interprofessionellt specialistteam.

Medicinskt behandlas barn med OI, som har upprepade frakturer och skelettsmértor, med
intravendsa infusioner av bisfosfonater exempelvis pamidronat. Behandlingen bidrar till minskad
osteoklastaktivitet (nedbrytning av skelettet) och barnets skelettdthet okar successivt, vilket ger
minskad skelettsmérta, minskad frekvens av frakturer och mdjliggor kat aktivitetsutforande och
ett forbattrat védlbefinnande. Viktigt ar att ocksa tidigt uppmuntra till aktivitet savél fysiskt som i
det dagliga livet. Detta for att stirka skelettet genom belastning som ger en 6kad mineralisering,
men ocksé for att barnet ska kunna utvecklas dldersadekvat mot sjélvstdndighet och stimuleras
kognitivt (5-7).

Frakturer 1 de l&nga rorbenen mérgspikas 1 hog utstrickning och méargspikning anvinds dven 1
profylaktiskt syfte, med eller utan korrigerande osteotomier for att rata upp deformiteter
(kurverade rorben). Pa Karolinska Universitetssjukhuset och pa vissa andra platser i véirlden
anvinds teleskoperande mérgspikar, vilka foljer benets langdtillvixt genom att teleskopera
(forldngas) successivt under barnets uppvéxt. Detta medfor att barnet inte behdver opereras for att
byta spikar lika ofta som tidigare (8). Det ar vanligast att denna typ av upprétning gors i nedre
extremiteter men det forekommer dven att korrigering gors av humerus vilket visats sig ge
forbattrad funktionsformaga i dagliga aktiviteter (9).

OI kan ge nedsatt sjdlvstandighet 1 aktivitetsutforande, framst vid forflyttning men dven inom
personlig vard och i andra vardagliga aktiviteter. Vid mildare former ses nedséttningar av
forflyttningsforméga ofta i form av nedsatt gdnghastighet, lagre uthéllighet samt svérigheter
att springa. Eftersom den vanligaste aktivitetsnedsattningen &r nedsatt forflyttningsformaga
leder det till svarigheter att delta i fysiska lekar, hinna med sina kamrater och forflytta sig
langre strackor. Manga barn med Ol viljer dérfor ofta mer stillsammare fritidsaktiviteter.

I de svérare formerna sker oftast forflyttning med olika typer av forflyttningshjidlpmedel. Det
ar vanligt att man har flera olika typer av hjdlpmedel eftersom behovet varierar da
hélsotillstdndet kan fluktuera. Individer med svarare former har ocksa behov av ADL-
hjélpmedel och assistans (10, 11).

Smarta forekommer i olika intensitet och frekvens vilket kan leda till nedsatt upplevd
livskvalitet och inskrdankningar 1 aktivitetsutférande och delaktighet. Manga upprepade
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frakturer, operationer och behandlingar kan dven leda till rorelserddsla vilket kan medfora en
ond cirkel med stillasittande som leder till minskad mineralisering (sekundir osteoporos) som
i sin tur ger 6kad frakturrisk (12).

Personer med OI har ofta 6verbdjliga fingrar och ibland &ven gracila och smé hénder.
Handstyrkan och uthéllighet kan vara nedsatt och paverkan kan ses i aktiviteter som kraver
styrka och framfor allt uthéllighet, som att skriva for hand. Behandling med bisfosfonater har
visat sig leda till 6kad handgripstyrka (13).

Personer med OI kan ha varierande grad av livskvalité. Faktorer som paverkar ar nedsatt
rorelseformaga och smirta (14, 15).

Ett konsensusdokument géllande habilitering och rehabilitering togs fram under 13:e
internationella konferensen kring OI 2017 (16).

Indikation fér arbetsterapi

OI kan ge nedsatt aktivitetsutforande vid forflyttning, personlig vard och vardagliga
aktiviteter, vilket kan paverka delaktighet och sjilvstdndighet. Barn med OI behover darfor
tidigt bedomas och utredas av arbetsterapeut for radgivning och stédllningstagande till
intervention samt uppfdljningsplan.

Utfallsmatt och intervention

Méatmetoder / Utfallsmatt

Fokus vid teambedomningen &r att fanga styrkor och begriansningar ur ett aktivitets- och
delaktighetsperspektiv.

Via en informell anamnestagning kartlaggs aktuell ADL-situation, forskole/skolsituation,
fritidsaktiviteter samt befintliga och/eller planerade hjdlpmedel och bostadsanpassningar.
P& kroppsfunktionsnivd beddms handfunktion avseende handstyrka (GRIPPIT) (17),
ledrorlighet med fokus dverbdjlighet (Beighton) (18) och rorelseinskrdnkningar. Dessutom
bedoms smarta (19) och fatigue (20).

P& aktivitetsniva gors en screening av den finmotoriska utvecklingen med Finmotoriskt
utvecklingsstatus 1-7 ar. (21) och Exner fingermanipulationsobservation (22). For skolbarn
gors en informell handskriftsobservation. Vidare bedoms aktivitetsutférande och delaktighet
utifran ADL-aktiviteter 1 personlig vard med standardiserade mitinstrument 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 uppratning av dvre extremitet gors om mojligt en beddmning pa
kroppsfunktionsniva och aktivitetsnivé enligt specifikt protokoll baserat pé olika
beddmningsinstrument; Disability of arm, shoulder and hand (Dash) (26), Grooved Pegboard
Test (27), Exner fingermanipulationsobservation (22), Monpetit (28), Grippit (17), ROM (29).
Beddmningen gors dagarna fore operation samt 1 samband med aterbesdk hos ortoped, oftast
efter 6 - 12 ménader.

I samband med frakturer/elektiva operationer pa nedre extremitet gérs en informell
anamnestagning med kartldggning av aktivitetsutforande och forflyttningsférmaga 1 syfte att
bedoma behov av anpassning under rehabiliteringsperioden.

Tabell 1Mdtmetod

Matmetod Syfte K|KF| A/D |O/M | P | Mini- | Re- Re-
mal | gister | ferens
core
set

GRIPPIT Mita hand- X (17)
styrka
Beighton Mita X (18,
overboj- 29)
lighet
Smirta Sjalvskatt- X (19)
ning smirta
Fatigue Sjélvskatt- X (20)
ning fatigue
Finmotoriskt Screening (21)
utvecklingsstatus | finmotorisk X
1-7 ar utveckling
Observation av Screening (22)
finger- finmotorisk X
manipulation formaga
Pediatric Bedomning (23)
Evaluation of av utveckling X
Disability i ADL
Inventory (PEDI)
ADL-taxonomin | Beddmning (24)
ADL- X
forméga
Activities Scale Sjélv- (25)
for Kids (ASK) skattning X
aktivitets-
utforande
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Disability of arm, | Sjdlv- (26)
shoulder and hand | skattning av X
funktion i
ovre
extremitet
Grooved Bedomning X (27)
pegboard av finmotorik
Aktivitet/delaktig | ADL/forflytt- (28)
het modifierad ning X
kartlaggning
utifran Montpetit

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

omgivning/miljofaktorer, P=Personfaktorer.

Intervention

Tidig information och rad for att férebygga uppkomst av felstillningar och frakturer t.ex.
undvikande av skumpiga aktiviteter i sittande och utformning av stotdimpande”stjértlapp” nir
barnet borjar dra sig upp 1 stdende for att forhindra uppkomst av kotkompressioner om barnet
sétter sig hiftigt ”pa rumpan”. Utifrdn beddmning i samband med OI-vecka ges rad till barn
och forédlder om strategier och anpassningar av miljon for att frimja barnets delaktighet och
sjalvstindighet i aktivitetsutforande. For barn med svérare former innebér det ofta mer eller
mindre omfattande anpassningsatgérder av miljon i form exempelvis bostadsanpassning och
hjédlpmedel. For barn med mildare former behdvs anpassning och hjdlpmedel endast 1
samband med frakturer. Barnen kan behdva stottning 1 att hitta strategier hur de exempelvis
kan behdva kompensera om de inte har formaga att ga lika snabbt o langt som kamrater.

For alla barn med OI dr det viktigt med ett fysiskt aktivt liv for att utveckla sin motorik och
dven stirka sitt skelett.

I samband med elektiva ortopediska operationer tréffar barnet arbetsterapeut vid inskrivning
till slutenvérden eller i akuta fall pa vardavdelning. Atgirder gors for att mojliggora bista
mdjliga aterhdmtning och rehabilitering. Radgivning kring strategier och behov av ev.
hjalpmedel ges for att kunna hantera framst personlig vard och forflyttning i hemmiljon under
rehabiliteringen. Forskrivning av hjdlpmedel och planering av rehabilitering gors i samarbete
med familjen och barnets lokala habilitering/rehabiliterings team pa hemorten.

Vid planerade operationer tas kontakt med ansvarig arbetsterapeut pa habiliteringen i god tid i
forviag. Vid akuta frakturer gors detta s& snart som mojligt.

Efter ortopediska operationer kan rdd ang. drrbehandling ges (se vardprogram for detta)
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Tabell 2 Intervention

Intervention Malsattning | KS | KF | A/D | O/M | P | Referens | Evidens-
(1) niva, 1-5
g Optimera
Réadgivning ang.
handhavande, zir}?izx?ri? X 16, 4,10,
hjilpmedel och | J1e X | X | x 11 3
. . till utveckling,
anpassningar i -
samt minimera
vardagen .
risker.
Forbattra
Forskrivning av dterhdmtning
hisilome dgl efter X X X 16,11 4
Jaip ortopediska
operationer
”Stjartlappar” X X 5
Arrbehandling X 3

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

omgivning/miljoéfaktorer, P=Personfaktorer.

Restriktioner och riskanalys

Denna patientgrupp har varierande grad av skelettskorhet sa rdiden maste individualiseras.
Vissa fysiska aktiviteter som medfor stor skaderisk bor avradas men ett stillasittande liv ocksa
leda till en 6kad benskorhet, vilket i sin tur leder till 6kad frakturrisk. Det dr darfor viktigt att
man rOr pé sig och belastar sitt skelett. Smé barn trénar dven sin motorik genom aktiva
rorelser. En battre motorik, ger en béttre kontroll och balans vilket kan ge ett skydd.

Utebliven arbetsterapeutkontakt kan innebéra att barnets inte far kompenserande insatser for
funktionsnedsattning/paverkan och hindras 1 sin utveckling av aktivitetsutférande och
delaktighet. Utebliven arbetsterapeutkoktakt kan ockséd ge en forsenad eller utebliven
rehabilitering.

Vardkedja/Uppfdlining/Arbetssétt

Ol-teamet pa Karolinska Universitetssjukhuset arbetar nationellt. Remisser kommer fran hela
landet. Barn med Ol-diagnoser f6ljs sedan under hela uppvéxten efter behov. Arbetet i teamet
ar for narvarande forlagt till 14 s.k. Ol-veckor da teamet samlas for bade individuella men
dven gemensamma beddmningar. DA gors en grundlig genomgang av aktuella status som
leder till individuella insatser eller rekommendationer. I samband med Ol-veckan tar
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arbetsterapeuterna om forédldrar 6nskar kontakt med ev. kollegor pa habiliteringarna.
Journalkopior skickas ocksa i ett gemensamt utskick till in-remitterande enheter.

Sokvégar

PubMed Osteogenesis Imperfecta 2021-
Child 03-31

Occupational therapy
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