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Syftet med vardprogrammet &r att sékerstélla evidensbaserat arbetssitt for fysioterapi pa

Karolinska Universitetssjukhuset.
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Introduktion

Teoretiska antaganden inom fysioterapi

Fysioterapi syftar till att frimja halsa, minska lidande och till att behalla eller atervinna
optimal rorelseformaga och rorelsebeteende. Fysioterapi omfattar kunskap om méanniskan
som en fysisk, psykisk, social och existentiell helhet i ett hdlsoperspektiv. I centrum for
kunskapen star forstaelse av kroppen, dess rorelse och funktion samt interaktion med andra
och med miljon (1)

Funktionstillstand / diagnos

Juvenil dermatomyosit (JDM) dr en ovanlig sjukdom, incidensen &ar 0,4/100 000
barn/ungdomar, vilket innebar ca 8 nya insjuknande barn per ar i Sverige. Den dr vanligare
hos flickor och debuterar oftast mellan 4 och 10 ars dlder. Sjukdomsbilden och
svarighetsgraden av symtomen varierar, fran lindrig paverkan till svar sjukdom med pataglig
funktionsnedsattning. Det dr en autoinflammatorisk sjukdom som kénnetecknas av
inflammation i de smé blodkérlen i musklerna och huden. Inflammationen leder till proximal
muskelsvaghet och/eller muskelsmirta samt hudféréndringar i ansikte, dver 6gonen, pa
knogar, knin och armbagar. Aven andra organ som mage, tarm och lungor kan drabbas. En
del barn utvecklar artriter, andra kan f& problem med forkalkningar i hud och muskler,
calcinoser, som kan brista och orsaka sar (2) Nedsatt rorlighet och muskelatrofier ar vanliga,
liksom uttalad fatigue (3) Diagnos stills via de kliniska fynden, magnetkamera undersokning,
muskelbiopsi samt blodprov. JDM upptréider oftast i ett langt skov som kan paga flera ar, men
dér det kan finnas stor variation i forlopp (3) Medicinering dr ldngvarig, initialt med hoga
doser cortison som gradvis trappas ner utifran sjukdomens svérighetsgrad, alltid med tillagg
av Metotrexate som verkar immunosuppressivt. Vissa barn kan dven behdva intravendst
gammaglobulin eller biologisk behandling. (4) Kliniska biverkningar som 6vervikt och
kotkompressioner kan forekomma av den langa cortisonmedicineringen.

Indikation for fysioterapi

Studier har visat att barn med aktiv sjukdom har nedsatt styrka, kondition,
syreupptagningsformaga och sdmre benhélsa dn jimnariga (5-7). Detta beroende pé savil
inflammationen i sig, men @ven pa inaktivitet och biverkningar av cortisonmedicinering (8).
Aven livskvalité, framforallt inom den fysiska dominen, skattas ligre hos barn med JDM (9).
Hos JDM patienter i remission har man konstaterat fortsatt nedsatt kondition och nedsatt
fysisk kapacitet 1angt efter remissionstillféllet (2-36 ar efter) (10).

Evidensen inom effekt av fysioterapi vid JDM dr mycket sparsam, baserad pa relativt sma och
enstaka studier, men den tidigare forsiktigare instéllning till fysisk traning vid myositer har pa
senare ar dndrats, framforallt frén positiva resultat i vuxenstudier (11).
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Aven en mindre studie pa barn som trinade 2 ggr/v i 12 veckor visade forbittrad
muskelstyrka, uthallighet och funktion utan att forsdmra sjukdomen pé JDM patienter med
maéttlig sjukdomsbild (12). En senare RCT studie dér interventionen bestod av ett 12 veckors
skraddarsytt hemprogram ledde till signifikant forbattring 1 langdhopp och antal armhdvningar
och visade sig vara sdkert (13). En studie pa JDM patienter i remission visade att
kardiovaskulér traning pa cykel under 12 veckor gav positiv effekt pa
syreupptagningsformégan och fysisk kapacitet utan att forsdmra eller reaktivera sjukdomen
(14).

Métmetoder / Utfallsmatt

Vid en fysioterapeutisk bedomning analyseras barnets rorelseformaga, dar muskel- led- och
smirtstatus samt beddmning av aktivitetsformaga ingar (tabell 1). Gemensamt med fordlder
och barn identifieras problem och tillsammans skapas malséttning for fysioterapeutisk
behandling (tabell 2).

Muskelstyrka

- CMAS, childhood myositis assessment scale

Undersoker funktionell muskelstyrka och muskuldr uthallighet. Full poéng, 52, kan man
forvinta sig hos en normal 9 aring. I klinik kan anvédndas frén ca 5-6 &r, s& snart barnet
medverkar om man tar hénsyn till alder.

- Kendall MMT manual muscle testing 0-10 skala. MMT 0-10 &r en utvidgning av 0-5 skalan
dédr man har validerat en subskala for JDM patienter: atta muskelgrupper unilateralt dir man
far med 1 axial, 5 proximala och 2 distala muskelgrupper.

-Funktionella tester: Steptest pa tid, uppresning fran golv pa tid, 16pning pé tid. Ovriga
funktionella 6vningar for de yngsta barnen; ga i trappa, uppresning fran golv

Ledstatus

AROM och PROM och ev aktiva/inflammerade leder

Smartstatus

-Ansikts skalor, VAS skala, smértteckning.

Gangtest

-kvalitativ beddmning av gangen, tid pa gangstricka, samt vid uppnadda CMAS 48 p och
MMT 78 p: 6 min géngtest (6MWT)

Sjukdomsaktivitet

-CHAQ, Child Health Assessment Questionnarie samt DISABKIDS, sjdlvskattad livskvalité-
gors via Svenska barnreumaregistret
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Tabell 1Mdtmetod
Maitmetod Syfte KS A/D | O/M | P| Minimal | Register | Referens
core set
CMAS Muskel- X X Svenska (15)
styrka barnreuma-
och registret
funktion-
ell
uthallig-
het
Kendall Muskel- X Svenska (16)
MMT styrka barnreuma-
manuellt registret
Ledstatus Identi- X Svenska
inkl ROM fiera ev barnreuma-
artrit registret
Smaérta Smaértska X
VAS ttning
Kliniska Muskel X
funktions styrka
tester och ut-
hallighet
funktion-
ellt
CHAQ Sjélvskat X X Svenska (17)
tad barnreuma-
funktions registret
begransn
ing
DISAB Sjalvskat X X Svenska (18)
KIDS tade barnreuma-
livskvalit registret
e
6 MWT Gangstra X (19-20)
ckapa 6
min

Forklarande text: KS = kroppsstruktur, KF = kroppsfunktion, A/D= aktivitet/delaktighet, O/M=
omgivning/miljéfaktorer, P=Personfaktorer.
Minimal core set = méitningar som ska utforas vid varje standardiserad uppfoljning enligt

(WHO/ICF/ICHOM/OMERACT eller annat internationellt konsortium som arbetar inom aktuellt omrade),

Register: vilket register registreras matvérdet i.
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Intervention

Malsittning med den fysioterapeutiska interventionen
Overgripande malséttning dr att minimera konsekvenserna av sjukdomen

Specifik malséttning

: att bibehalla/forbattra muskelstyrka, ledrorlighet och kondition

: att smértlindra

: att ge information och strategier for fysisk aktivitet for minskad aktivitetsbegransning/
delaktighetsinskrankning

I akutfasen handlar det oftast om att fi vardagen och skolan att fungera. Vid nedsatt
rorlighet/kontrakturer instrueras i daglig aktivt/passivt rorelseuttag i aktuella leder och
muskler. Funktionell styrketrdning i form av uppresning, trappgang och gang till och fran
skolan brukar ricka initialt. I vissa fall kan hem- forskole-skolbesdk behdvas for hjalp med
information och tillfallig anpassning av miljon tillsammans med arbetsterapeut. Nar
sjukdomen kommer i en mer stabil fas kan trdningsintensiteten 6kas och man bor strava mot
deltagande i skolidrott och barnets vanliga fritidsintressen och sjilvvald idrottstraning.
Bassédngtraning dr en bra trdningsmetod. Vid smérta pa grund av artrit i led eller
kotkompression behandla med smértlindrande atgiarder tex TENS, varme/kyla, aktiv trdning
men dven forskrivning av fotbdddar for optimering av fotposition kan bli aktuellt.

Val av intervention baseras pa resultat av bedomning och mélsittning i samverkan med
patienten. Mélen bor vara métbara, SMARTA-mél, (Specifika, Métbara, Attraktiva,
Relevanta/Realistiska, Tidsbestdmda, Accepterade).
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Tabell 2 Intervention

Intervention Milsittning | KS | KF | A/D | O/M | P | Referens | Evidens-
(0)) niva, 1-5

Bevara, oka

rorlighet X X 11-14 34

Rorlighetstraning

Bevara/oka
Styrketraning muskelstyrka X X 11-14 3-4
och uthéllighet

Basséingtraning Konditions- X X 4
rorelse och
styrketraning,
smadrtlindring

(98]

TENS Smartlindring X X 21

Skoinldgg Smartlindring, X X X 4
oka fysisk
aktivitet

Forskole-skol Okad kunskap, X X 22 3-4

information oka fysisk

aktivitet/delta i
skolidrott

Forklarande text: KS = kroppsstruktur, KF = kroppsfunktion, A/D= aktivitet/delaktighet, O/M=
omgivning/miljofaktorer, P=Personfaktorer.
Referens: ange kéllhinvisning, Evidens: ange evidensnivé angiven i Bilaga 1.

Restriktioner och riskanalys

Nér okad muskelsmarta eller upplevd muskelsvaghet uppstar efter eller under traning och
kvarstar till dagen efter, minska pa belastning och intensitet, enligt klinisk praxis.

Var uppmirksam vid dosering av fysisk aktivitet vid forekomst av calcinoser och nir
misstanke om kotkompressioner foreligger. Vid cortisoninjektioner i led pga artrit: ledvila 24
timmar efter injektion. Vid skov i sjukdomen ldggs vikten pé bibehéllen rorlighet och
funktion

Att regelbundet folja upp patienten med JDM ér av yttersta vikt och den fysioterapeutiska
bedomningen och undersdkningen kan manga ganger detektera ett uppblossande skov tidigt
med de sjukdomsspecifika beddmnings instrumenten. Fysisk aktivitet och traning ses idag
som en sjdlvklar del i behandlingen och kan bidra till upplevd béttre hilsa (23).
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Vardkedja/Uppfdlining/Arbetssétt.

Som fysioterapeut kopplas man oftast in redan vid diagnosticering for beddmning av
muskelstyrka och paverkad funktion, dar standardiserade test som, Childhood Myosits
Assessment Scale (CMAS) och Manual Muscle Testing (MMT), 0-10 anvinds (tabell 1),
oftast innan medicinering pabdrjas. Dérefter upprepas testerna med lampligt intervall, oftast 1
manad efter insatt medicinering, sen var 3.e man for att sen glesas ut till var 6.e ménad och
tillslut 1 ars kontroller. Tester, ffa CMAS forefaller vara tillriackligt sensitiv for att uppticka
ett skov 1 sjukdomen, och dédr mer funktionella tester som steptest, 16pning pa tid kan ge svar
pa hur det fungerar med uthélligheten i1 vardagen och skolan.

Alla JDM patienter kommer via remiss frdn Barnreuma mottagningen pa Astrid Lindgrens
Barnsjukhus. Idet akuta skedet kan det vara aktuellt med slutenvardsinliggning for utredning
medan den uppfoljande varden sker i 6ppenvard. Stockholmsbarn f6ljs och behandlas av
barnreumateamet pa Astrid Lindgrens Barnsjukhus till dess att sjukdomen gar i remission och
patienten dr medicinfri ldngre tid. Yngre patienter ses med fordel tillsammans med
arbetsterapeut medan skolbarn oftast behover traffa fysioterapeut och arbetsterapeut
individuellt. Uppf6ljningsfrekvens &r individuell beroende pa sjukdomens karaktér. Initialt
titare kontakt.

Utomlénspatienter foljs med regelbundna besok i samband med lédkarbesok pa ALB men bor
alltid ha kontakt med fysioterapeut pa hemorten for uppfoljning av traning och dosering samt
skolkontakter.

Sokvégar

Databas Sokord Datum

Pub Med Juvenile dermatomyositis, exercise, physical 202110
activity, reliability, validity
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