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Vardprogram for fysioterapeutisk intervention

Lymfangioleiomyomatos (LAM)

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

Lymfangioleiomyomatos (LAM) ar en fortskridande lungsjukdom som innebéar
blasbildningar i lungorna och en sorts godartade tumorer i buken, framfor allt i
njurarna. Sjukdomen &r ovanlig och uppkommer i férsta hand hos fertila kvinnor.
Minst 40 procent av kvinnorna med LAM har samtidigt tuberds skleros, en arftlig
sjukdom med tumérliknande forandringar i hjarnan och flera andra organ.

Kvinnliga kénshormoner antas utlésa och paverka sjukdomssymtomen. Sjukdomen
upptacks oftast i 30-arsaldern, pa grund av symtom som andfaddhet vid lattare
anstrangning, hosta, luft eller vatska i lungsécken och blodningar i buken [1, 2].
Pneumothorax orsakas av att cystor i lungan brister. Stopp i lymfkéarlen, orsakat av
vaxt av LAM-celler, leder till att lymfvatska lacker ut i lungsécken eller bukhalan. Om
LAM-cellerna vaxer till i blodkérl kan de brista och ge blodiga upphostningar. LAM ar
en kronisk lungsjukdom med mycket stora individuella variationer i svarighetsgrad
och hur snabbt den férsamras [1, 2].

Diagnosen stélls med hjélp av kroppsunderstkning, lungfunktions-/datortomografi
undersokning av lungorna. Den medicinska behandlingen inriktas pa att lindra
symtomen och férebygga komplikationer. Pneumothorax behandlas med dranage
behandling och vid aterkommande episoder kan lungsackens bada blad “klistras” till
varandra pa kemisk eller kirurgisk vag [1, 2].

Vid svar andningssvikt kan det bli aktuellt med lungtransplantation. Se vardprogram
om fysioterapi vid lungtransplantation.

Sa vitt vi kan se finns inga studier med fysisk traning for patienter med LAM. Studier
visar nedsatt halsorelaterad livskvalitet och begransad fysisk kapacitet med
begransande faktorer i ventilationen och hyperinflation/obstruktion &r en av
orsakerna till ventilatoriska begransningar [3, 4]. Manga studier genomforda pa
patienter med andra obstruktiva lungsjukdomar visar pa goda effekter av fysisk
traning. | dessa rehabiliteringsmodeller ingar bade aerob och muskelstyrketraning [5].
Patienter med LAM remitteras vid behov till fysioterapeut med kompetens inom
lungmedicin. Patienten far utefter problembild bedémning av fysisk formaga sasom
sexminuters gangtest (6 MWT) [6], traning av andningsteknik, instruktion i
sekreteliminering och host-/ andnings-/inhalationsteknik [7]. Om patientens fysiska
formaga forsamrats erbjuds patienten fysisk traning i grupp enligt en
rehabiliteringsmodell med ca 10 veckors traning 2 ggr/v och sedan uppféljning med
traning 1 g/v i 10 veckor [5].

Belastning under traningen styrs av patientens niva pa syremattnad, puls, skattning
av dyspné och anstrangning [5]. Vid nedsatt syremattnad under den fysiska
traningen sa tillfors syrgas sa att patienten kan uppratthalla en syrgasmattnad, SpO2
>90%. Nar patienten [Amnar sjukhusets grupptréaning skrivs ett FaR och ett
avslutande gangtest gors [8]. Uppfoljning sker sedan telefonledes. Om
lungtransplantation planeras sa dvergar patienten till den preoperativa traningen for
patienter som ska genomga lungtransplantation (se vardprogram for patienter med
lungtransplantation).
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Malsattning

Att uppna forbattrad fysisk prestationsformaga
Att uppna god syremattnad under anstrangning
Att uppna en forbattrad andningsteknik

Att uppna forbattrad sekreteliminering

Att uppna en forbattrad inhalationsteknik

Intervention

Intervention Syfte Kropps- | Aktivitet | Omgivning
funktion | /delaktighet /milj6
Konditionstraning Forbattrad kondition X X
Styrketréaning Okad styrka i X X
skelettmuskulaturen
Andningstekniktraning Minskat andningsarbete | x
Utprovning av Individuellt anpassat
andningshjalpmedel hjalpmedel X X
Inhalationsteknik, Forbattrad
motstand pa utandning, | sekreteliminering
(PEP) host/huffteknik X
Utprovning av Individuellt anpassat X
nebulisator hjalpmedel
FaR Bibehalla/oka fysisk X X X
aktivitetsniva
Matmetoder
Matmetod Syfte Kropps- | Aktivitet | Omgivning
funktion | /delaktighet /milj6
6 minuters gangtest | Mata fysisk férmaga X X
(6MWT) [6]
Borg CR10, Borg Méata dyspné, X
RPE [9, 10] bentrétthet och
anstrangning
Pulsoximetri [11] Perifer syreméattnad och X
puls
Turbutester, PIF Méta inhalationsflode X
Patientrapportering | Sekretmangd, hosta, X
inhalationsformaga och X
muskelspanning X
Traningsdagbok [8] | Oka foljsamhet till FaR X X X
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Restriktioner
Finns inga restriktioner for fysioterapeutisk intervention for patienter med LAM. All
behandling gors utifran en bedémning av patientens status.

Uppfoljning/vardkedja

1. Planerade aterbesok till Fysioterapikliniken

2. Uppfoljande telefonkontakt

3. Fréan fysioterapeut pa Karolinska Universitetssjukhuset till primarvardsenhet
och/eller traningsgrupp i Hjart- och Lungsjukas lokala féreningsverksamhet.
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