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Vardprogram for fysioterapeutisk intervention

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

Amyotrofisk lateral skleros (ALS) ar en motorneuronsjukdom dar de nervceller som
styr skelettmuskulaturen dor. Sjukdomen finns i olika former som alla ar progressiva
och bryter ner det motoriska nervsystemet, varvid musklerna successivt férsvagas.
Vanligt ar att muskulaturen i mun och svalg paverkas och da talar man om bulbara
symtom. Andningsmuskulaturen drabbas ocksa men inte hjartmuskulaturen. (1,2).
Klassisk ALS ar vanligast. Nagra andra former &r progressiv spinal muskelatrofi
(PSMA), progressiv bulbar pares (PBP), pseudobulbéar pares och primér lateral
skleros (PLS). Orsaken ar i de flesta fall okand, sa kallad sporadisk ALS (SALS) men
hos cirka 5-10 procent ar den arftlig, sa kallad familjar ALS (FALS) (1,3).

| Sverige far runt 200-250 personer ALS varje ar och det finns minst 600-700
personer med sjukdomen i landet. Sjukdomen kan visa sig i alla aldrar, men de flesta
insjuknar mellan 45 och 80 ars alder och fler man &n kvinnor drabbas (1,4).
Overlevnadstiden varierar men séags i genomsnitt vara 2-4 ar efter sjukdomsdebut

Symtomen varierar beroende pa hur snabbt sjukdomen utvecklar sig och pa hur
skadan fordelar sig mellan 6évre och nedre motorneuronsystemet.

Nedbrytning av celler i 6vre motorneuronet medfor spasticitet i de drabbade
musklerna. Muskelfortviningen ar inte s& markbar. Vid skador pa nedre
motorneuronet blir muskelfértviningen och muskelsvagheten mer markant. Det kan
ockséa forekomma tydliga sma muskelryckningar (fascikulationer). De flesta med
sjukdomen har en kombination av skada pa 6vre och nedre motorneuronet som kan
variera under sjukdomsférloppet, men ocksd mellan olika muskelgrupper hos samma
person. De vanligaste symtomen &r listade i Tabell 1.

Mindre an halften (25 - 40 procent) upplever plotsliga svangningar i
kansloreaktionerna, med tvangsmassig grat eller skratt som inte kan styras
viliemassigt (affektlabilitet) (1,5). Det antas bero pa férandringar i hjarnans pannlob.
Nagra fa procent utvecklar demenssjukdom, oftast av pannlobstyp (1,6).

Malsattning med den fysioterapeutiska interventionen
Overgripande mal:
e Sakerstalla ett enhetligt fysioterapeutiskt omhandertagande med hdg kvalité
utifrdn aktuell vetenskap och beprovad erfarenhet.
e Optimering av funktionell rérlighet och férmaga till aktiviteter i dagliga livet.
Specifika mal utformas utifran varje patients behov.

Specifika mal:
e Slutenvard: Fysioterapeut bedomer och behandlar utifran de akuta symtom
som foranleder inlaggning samt férsékrar sig om att patienten har de
hjalpmedel och fysioterapeutiska resurser som kravs vid utskrivning.

e Oppenvard: Fysioterapeuten deltar i ALS 6ppenvardsteam med syfte att delta
i samordning av insatser. Fysioterapeuten i 6ppenvard kan ha patienter i
behandling/traning, utprovning av hjalpmedel, utfardar intyg for t.ex. anstkan
om Handikapparkeringstillstand (6-minuters gangtest) samt bidrar med
information till Lakarutlatande om halsotillstand (LUH).
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Intervention

Forsta steget i val av intervention ar probleminventering genom en semistrukturerad
intervju med hjalp av fragor fran Tabell 1. Specifika mal utformas i dialog mellan
fysioterapeut och patient och utifran malen valjs lampliga atgarder (7). Vid behov av
utvarderingsinstrument ar lampliga saddana listade i Tabell 2.

Tabell 1 Fragestallningar for att fanga upp de vanligaste funktionsnedséttningarna vid ALS

Funktionsnedsattning

Syfte

Fraga

Nedsatt
muskelfunktion

Nedsatt
forflyttningsférmaga

Nedsatt
andningsfunktion

Nedsatt ledrorlighet

Forandrad
muskeltonus

Smaérta

Identifiera svaga muskelgrupper

Identifiera 6verutnyttjande och/ eller
behov av hjalpmedel

Identifiera behov av atgarder for att
férebygga lungkomplikationer och/ eller
behov av andningshjélpmedel

Identifiera behov av atgarder

Identifiera behov av atgarder

Identifiera behov av atgarder

Svarigheter vid aktiviteter?

Hur mycket aktivitet per tillfalle
per dag?

Typ av aktivitet?

Trotthetskansla och/ eller vark i
nackmuskulatur?

Forflyttningsstrategier?
Gangstracka?

Behov av hjalpmedel?
Troétthet?
Aterhamtningstid?

Fall?

Svarighet att hosta upp sekret?
Dagtrotthet?
Koncentrationssvarigheter?
Nedstamdhet?

Orolig sémn?

Andndd i liggande stéllning
(ortopné)?

Morgonhuvudvark?

Dyspné i vila, vid rorelse eller
samtal?

Stela axlar? Svarigheter vid
ADL? Smarta?

Forekomst av kramper?
Smarta?

Stelhet, troghet vid gang?

Lokalisation, typ, karaktar,
intensitet?
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Radgivning om lamplig fysisk aktivitetsniva och traning.

Vardaglig aktivitet uppmuntras i den man som patienten orkar. Patienten informeras
om strategier for att planera sin energi for att orka med de aktiviteter hen tycker ar
viktiga och kan klara av. Om patienten 6nskar kan fysioterapeuten goéra ett program
med individanpassade Gvningar

Det ar idag inte klarlagt vilken effekt fysisk traning har vid ALS (8). Det finns dock
indikationer pa att moderat motstandstraning (hemtraning) i muskelgrupper med 2 3 i
muskelstyrka, enligt Daniels and Worthingham, kan forbattra global funktion méatt
med ALS-functional rating scale (9, 10, 11) samt livskvalitet matt med SF-36 (9).
Bassangtraning kan vara en lamplig form for fysisk aktivitet, se Restriktioner.

Bibehallande av rorlighet

Aktivt och/eller passivt rorelseuttag ar ofta indicerat, speciellt i axlar och brdstkorg for
att motverka stelhet och sméarta samt underlatta andning. Patient, anhériga och
personal instrueras enligt ett individuellt anpassat program.

Hjalpmedel for forflyttning och aktivitet

Patient och anhériga informeras tidigt om hjalpmedel som underlattar forflyttning och
aktivitet. | synnerhet galler detta patienter med snabb symtomprogress.
Malsattningen ar att patienten skall ha tillgang till adekvat hjalpmedel s nara den
tidpunkt som mojligt da behovet uppstar.

Ortopedtekniska hjalpmedel
Patient och anhériga informeras tidigt om ortopedtekniska hjalpmedel. Fysioterapeut
pa Karolinska i Solna har delegation att skriva ordination till ortopedtekniker. |
Huddinge skrivs ordinationen enligt 6verenskommelse med PAL. Fysioterapeuten pa
Karolinska i Huddinge kan med fordel delta vid utprovning hos ortopedtekniker.
Vanligt forekommande hjalpmedel ar:
¢ dorsalextensionshjalpmedel vid droppfot
e nackkrage vid svaghet i nackmuskulatur och svarighet att halla huvudet
uppratt
e landryggsgordel vid smarttillstand / vid behov av 6kat buktryck for att
underlatta hoststot / vid muskelsvaghet i landryggen.
e knaortos for stabilisering vid hyperextension eller instabilitet
e subluxationsortos vid smarta eller risk for smarta i axelleder pa grund av
instabilitet

Andning och nedsatt hostkraft

Fysioterapeuten ger vid behov rad om andningsbeframjande positioner, hosttekniker,
Heimlich mandver. | vissa fall ar behandling med Cough-assist® indicerat for att
mobilisera sekret vid svag hoststot (12). Forsiktighet iakttas hos patienter med
bulbara symtom da det foreligger risk for uppkomst av spasm i andningsvéagarna.

Vid tecken pa underventilering slussas patienten vidare till neurologklinikens
andningsmottagning (Karolinska Huddinge) med remiss fran lakare stalld till:

H Fysioterapikliniken, att. Andningsmottagningen.
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Spasticitetsbehandling

Individuella bedémningar gors dar hansyn tas till muskelsvaghet,
forflyttningsformaga, smarta och uttréttbarhet.

Bibehallande av rorlighet, langvariga téjningar, avslappnande vilostallningar och
forskrivning av Motomed &r en del av behandlingsarsenalen for att minska de
negativa effekterna av 6kad muskeltonus.

Smarta
Fysioterapeuten ger rad om behandling med t.ex. massage, TENS, passivt
rérelseuttag och stabiliserande ortopedtekniska hjalpmedel.

Hembesok och utbildning

RAad och stodenheten (belagen pa Karolinska Huddinge men verkar for hela SLL).
Patienterna, anhoriga och omvardnadspersonal kan f& stod, information och kunskap
om diagnosen. Utbildning ges till personliga assistenter/hemtjanstpersonal/anhériga i
forflyttning, kontrakturprofylax och hosthjalp. Kartlaggande hembesék kan goras vid
behov via remiss. Fysioterapeuten fungerar som konsult fér andra vardgivare och
som lots for patienten i vardkedijan.

Matmetoder / Utfallsmatt

Att kvantitativt mata en patients funktion och aktivitetsformaga ar i de flesta fall inte
hogprioriterat. | stallet férordas att patienten far beskriva hur en funktionsnedsattning
paverkar det dagliga livets aktiviteter. Vid behov av utvarderingsinstrument &r
lampliga sddana listade i Tabell 2.

Tabell 2 Forslag pa matmetoder/ utfallsmatt vid bedémning av funktionstillstdnd vid ALS

Funktionsnedsattning Syfte Méatmetod Referens Kropps- Aktivitet/
funktion delaktighet
Nedsatt Forebygga Observation 13,14 X
andningsfunktion lungkomplikationer, .
(ventilation, optimera andning Auskultation
andningsmonster, Pulsoximetri
hostférmaga,
sekretstagnation, PE.F/ i
atelektasbildning) Spirometrt
Nedsatt muskelkraft Optimera grad av Observation 15 X X
zjlzli\\//isttee}[nmghet ! Manuellt
muskeltest (0-
5)
Funktionella
rorelser
Nedsatt Optimera grad av Observation/ X X
forflyttningsformaga sjalvstandighet vid intervju
forflyttningar
Nedsatt ledrorlighet Optimera grad av Observation 16 X X
sjalvstandighet i Goniometer
aktivitet, forebygga (aktiv och
kontrakturer, assiv
férebygga smarta P
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Funktionsnedsattning Syfte Matmetod Referens Kropps- Aktivitet/
funktion delaktighet
rorlighet)
Forandrad muskeltonus | Optimera tonus Modifierad 17 X
Ashworthskala
Smaérta Identifiera sméarta Intervju X
VAS

Smartteckning

Utfallsmatt lampliga for anvandning i Vardebaserad vard
e Andel nydiagnostiserade patienter som erbjudits kartlaggande och radgivande
bestk hos fysioterapeut.
e Upplevt halsotillstand EQ-5D VAS 0-100.
e EQ-5D Index

Restriktioner

e Det rekommenderas att undvika hard muskeltraning pa svag muskulatur for att
undvika negativ paverkan pa dagliga livets aktiviteter.

e Forsiktighet iakttas vid rekommendationer angaende bassangtraning. Vattnet
utdvar motstand pa brostkorgen vilket hos personer med svag
andningsmuskulatur kan vara kontraindicerat.

e PEP-andning vid patagligt nedsatt andningsmuskelfunktion ar kontraindicerat.

e Forsiktighet iakttas hos patienter med bulbéra symtom vid till exempel cough-
assist eller sugning i 6vre luftvagarna da det foreligger risk for uppkomst av
spasm i andningsvagarna.

Uppfoljning/vardkedja

ALS-team finns bade i Solna (Norra) och Huddinge (Sodra) med regelbundna
teamtraffar.

Patienter knyts upp till ALS-team via slutenvarden eller via remiss fran neurolog.
Efter forsta kontakt kan patienten sjalv initiera ny kontakt och aterbesok bokas pa
egen mottagning vid behov.

Vid behov slussas patienter vidare till fysioterapeut inom primarvarden,
sjukhusansluten oppenvard eller till privatpraktiserande fysioterapeut. | ett senare
skede kan neuroteam och/eller ASIH bli involverade.

Vid behov kan fysioterapeuten ge rad och stod till vardgivare som har kontakt med
patienten under forutsattning att patienten tillater detta.
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