KAROLINSKA

Universitetssjukhuset

Vardprogram for fysioterapeutisk intervention

Systemisk skleros

Syftet med vardprogrammet &r att sékerstalla evidensbaserat arbetssatt vid
Fysioterapikliniken, Karolinska universitetssjukhuset.

Vardprogrammen riktar sig framst till fysioterapeuter internt men aven externt och till
andra som kan tillgodogora sig innehallet.
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Introduktion

Systemisk skleros (Ssc) ar en ovanlig autoimmun systemsjukdom av ok&nd harkomst
som kan ge symptom fran hud, lungor, njurar, hjarta, mag-tarmkanalen och leder
samt muskler. Sjukdomen karaktériseras av karlférandringar, fibrotisering av inre
organ, fortjockad och férhardnad hud och férekomst av sjukdomsspecifika
autoantikroppar. Karlengagemanget drabbar framst sma och medelstora karl och
orsakar bade intermittent vasospasm och bestaende lumenfortrangning vilket ger
symptom som Raynauds fenomen och svarlakta perifera sar. Fibrosen kan liknas vid
en okontrollerad arrbildning dar signalen for lakning saknas. [1]

Incidensen varierar mellan olika lander och varierar mellan 4/1000000 i England och
pa Island jamfort med 20/1000000 i USA och Australien. Bade i Europa och USA
debuterar sjukdomen oftast mellan 40 och 50 ar och ar fyra ganger vanligare hos
kvinnor an man [1].

Sjukdomen indelas i en begransad och en diffus form. Vid den diffusa formen ar
huden tjockare an normalt i ansikte, pa extremiteter och bal. Huden vid den
begransade formen &r fortjockad i ansiktet och pa extremiteterna distalt om armbéags-
och knaleder. Organmanifestationer orsakade av fibros forekommer vid bada
sjukdomsformerna men ar vanligare vid den diffusa formen. Organmanifestationer
som beror pa nedsatt cirkulation ar lika vanligt vid bada formerna [1].

Muskuloskeletala problem i form av artralgier, artriter, ledkontrakturer och smérta
fran muskelfasten ar aterkommande symptom hos personer med SSc. Detta tycks
vara mer vanligt hos personer med den diffusa sjukdomsformen och kan vara ett
tecken pa en mer allvarlig sjukdom samt 6kad inflammatorisk aktivitet [2]. Den
muskulara funktionen kan ocksa paverkas vid systemisk skleros och detta ar mer
vanligt forekommande hos patienter med den diffusa sjukdomsformen. | en studie
har det rapporterats att upp till 90% av patienterna kan ha muskelpaverkan pa grund
av sjukdomen [3].

Den muskulara paverkan ter sig kliniskt samt vid muskelbiopsi som liknande den som
ses hos patienter med polymyosit och dermatomyosit, tva andra mycket ovanliga
autoimmuna inflammatoriska sjukdomar, dar framforallt den muskulara uthalligheten
blir nedsatt [4].

Tidigare forskning har visat att fatigue / generell trétthet ar ett mycket vanligt problem
och ar ett av tre mest besvarande symptomen som framkommit i en intervjustudie
med en patientgrupp bestaende av 107 deltagare. F6r samma patientgrupp fanns
ocksé ett samband mellan fatigue och sjalvrapporterad nedsatt fysisk funktion [5].

Vid en systematisk litteraturstudie i syfte att underséka upplevd halsorelaterad
livskvalitet hos patienter med SSc, konstaterades att bade den mentala och fysiska
halsan skattas klart lagre hos patientgruppen jamfért med 6vriga populationen matt
med SF-36 [6].
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Sjukdomsprognos och forlopp varierar beroende pa sjukdomsform och kon,
tioarsoverlevnaden ligger mellan 40-90 % . Pulmonell arteriell hypertension, PAH ar
den vanligaste orsaken till 6kad mortalitet hos personer med SSc. Interstitiell
lungsjukdom som lungfibros och alveolit, férekommer hos 90 % av alla med SSc
medan PAH férekommer hos ca en tredjedel av patienterna [7]. PAH ar ett mycket
allvarligt tillstand som obehandlat leder till hogerkammarsvikt och dod inom ett ar for
50 % av patienterna.

Det finns i nulaget inte en utvald effektiv farmakologisk behandling av sjukdomen
utan i behandlingen ar i forsta hand symptomatisk. Mot den férsamrade
blodcirkulationen anvands oftast behandling med kalciumflodeshammare samt
angiotensinhammare som minskar karlsammandragning [8]. D-pencillamin anvands
for att behandla hudfibrotiseringen. For att dampa den 6kade aktiviteten i
immunsystemet och for att minska den inflammatoriska aktiviteten i lungorna
anvands olika immunh&mmande mediciner specifikt riktade mot olika delar i
immunférsvaret [9].

Malsattning

Minska smarta

Minska trotthet

Forbattra/bibehalla optimal fysisk funktion

Forbattra/bibehalla halsorelaterad livskvalité

Klara dagliga aktiviteter inom personlig vard, boende och fritid
Oka kunskapen om sjukdomen och egenvard

Forebygga ohalsa och skapa goda halsovanor

Intervention

1. Smartlindring
Det finns ett par studier dar man testat TENS vid knéledskontraktur vid ssc
och en dar man behandlat smarta fran sar vid ssc [10].

2. Traning
Det finns idag begrénsad forskning med syfte att utvardera effekten av
sjukgymnastisk intervention for patienter med Ssc da sjukdomen &r sa pass
ovanlig. | tva publicerade studier har man utvarderat effekten av
konditionstraning pa medelintensiv niva under 8 veckor och styrketraning pa
medelintensiv niva under 12 veckor hos kvinnor med Ssc utan lungpaverkan.
Forfattarna till artiklarna fann att ingen av tréaningsformerna ledde till nagon
okad sjukdomsaktivitet, deltagarna forbattrade sin syreupptagningsformaga
och muskelfunktion efter den genomférda tréaningen [11, 12].
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En randomiserad kontrollerad studie utvarderade effekten av ett 9 veckor langt
rehabiliteringsprogram innehallande manuella behandlingstekniker som
massage och ledmobilisering (hander och ansikte) samt bassangtraning
alternativt landtraning med 6évningar for 6kad ledrorlighet, muskelstyrka samt
kroppskannedom. Bland deltagarna fanns ocksa patienter med lungpaverkan.
Efter genomganget rehabiliteringsprogram sags forbattrad livskvalitet och
forbattrad aktivitetsformaga matt med frageformularen SF-36 samt HAQ hos
studiedeltagarna. Forfattarna till studien konstaterade ocksa en signifikant
forbattring vid utvardering av handfunktion med HAMIS (Hand Mobility in
scleroderma) samt gapformaga matt i cm [13]. | ytterligare en publicerad
studie studerades effekten av ett individualiserat rehabiliteringsprogram for
patienter med SSc med eller utan lungfibros. Interventionen som pagick under
tva veckor bestod av andningsovningar, gang pa gaband alternativt
promenad, handtraning samt ett hemtraningsprogram. Vid jamférelse efter
fyra manader med en randomiserad kontrollgrupp uppmattes en férbattring
hos interventionsgruppen géllande skattad livskvalitet med SF-36 och
handfunktion utvarderad med HAMIS [14].

Matmetod/Utvarderingsinstrument

Sektionen fér reumatologi inom Legitimerade Sjukgymnasters Riksférbund har
utarbetat en sammanstalining av lampliga matmetoder att anvanda vid reumatisk
sjukdom, den s.k. REFORM-Parmen. Testerna nedan som ingar i REFORM-parmen
ar markerade med *.

1. Borg symtomskala*
Reliabelt och innehallsvalitt sjalvskattningsinstrument. Ej sjukdomsspecifikt.

2. Visuell Analog Skala (VAS) [15]
Ar en 10 cm lang symtomskala dar ena andan motsvarar ingen alls och den andra,
varsta tdnkbara upplevda symtom.

3. Index of muscle function (IMF)*

Test-retest stabilt, intra- och interbeddémarreliabelt samt innehalls-, begrepps- och
samtidig valitt funktionstest. Specifikt for personer med RA och personer med artros i
hoft och kna.

4. Functional Index-2 (FI-2) [16]
Innehallsvalitt, test-retest stabilt, inter- och intrabeddmarreliabelt test av muskular
uthdllighet. Specifikt for patienter med myosit.

5. Timed Stands Test (TST)*
Test-retest stabilt, valitt generell muskelfunktionstest i nedre extremiteter.

6. Funktionskattning skuldra-arm *
Intra- och interbedémarreliabelt och samtidig valitt funktionstest. Specifikt for
personer med RA och dvre extremitetsbesvar.
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7. Astrands ergometri cykeltest *
Ej sjukdomsspecifikt. Ar ett reliabelt och valitt funktionstest for friska personer.

8. Minors submaximala gangtest*

Ej sjukdomsspecifikt test som mater syreupptagningsformaga. Testet ar reliabelt och
valitt for personer med reumatisk sjukdom.

9. 6 minuters gangtest (6MWT) [17, 18]
Ej sjukdomsspecifikt test. Bér anvandas med pannsensor och dar utfallsmattet hellre
bor vara syresattningen an gangstrackan [18].

10. Ratings of Perceived Exertion (RPE) [19]
Reliabelt och innehallsvalitt sjalvskattningsinstrument for anstrangning. Ej

sjukdomsspecifikt.

11. Gapformaga

Méats med linjal eller skjutmatt. Ej sjukdomsspecifikt.

Matmetod Syfte Kroppsfunkt | Aktivitet/delaktighet | Omgivn/miljo
Borg CR10 Mater symtom X X
VAS Méter symtom X X
IMF Mater funktion X
Fl-2 Mater X
uthallighet
TST Méater funktion X
Funktionskattning | Mater funktion X
skuldra arm
Astrand Mater X
syreupptagning
Minor’s Mater X
syreupptagning
6MWT Mater fysisk X
kapacitet
RPE Mater X
anstrangning
Gapformaga Mater funktion X

Restriktioner

Innan fysisk aktivitet och traning av patienter med PAH, lungfibros och paverkan pa
hjarta, lungor och njurar, samrad med ansvarig lakare.
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Uppfoljning/vardkedja

1. Slutenvard: Remittering for fortsatt poliklinisk behandling pa Fysioterapikliniken
eller till fysioterapeut inom priméarvard sker vid behov. Sjalvstandig traning
uppmanas.

2. Dagvard: Mgjlighet att fortsatta med traning pa land och / eller i bassang under en
begransad period finns. Efter denna period kan patienten fortsatta inom primarvard
eller med sjalvstandig traning.

3. Poliklinik: Perioder av behandling / traning. Behandlingsperioderna utformas efter
individuell bedémning. Patient kan fortsatta inom priméarvard eller med sjalvstandig
traning efter utskrivning. Uppfoljningar av egentréning, TENS ordinationer samt
enskilda bedémningar sker efter behov.

4. Vardkedja: Samarbete med Reagera klinikerna i sodra Stockholm. | samband med
avslutad behandlingsperiod kan patienterna hanvisas till fortsatt tréning inom
Reagera klinikerna. Pat far med sig en Loggbok med sina senaste matningar samt
malen for den fortsatta traningen har definierats. Pat sjalv tar kontakten med ansvarig
sjukgymnast pa den Reagera kliniken som &r aktuell. Inom norra
upptagningsomradet finns samarbete med dels privat praktiserande samt
primarvardsanslutna sjukgymnaster som har erfarenhet av reumatologi. Patienterna
kan slussas vidare till dessa mottagningar for fortsatt traning och behandling.
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