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Myositsjukdomar - FYS

Forandringar sedan féregaende version

Beddmning av muskelfunktion sker genom myositstatus Functional
Index 2 (FI 2). Endast i undantagsfall anvands Functional Index (FI)

Avgransning

Rutinen géller for alla fysioterapeuter inom Sahlgrenska
Universitetssjukhuset som ansvarar for rehabilitering av patienter med
myositsjukdomar.

Syfte och bakgrund

Sakerstalla enhetlig bedémning och atgard av fysioterapeut vid
reumatologen SU.

Icke-infektitsa inflammatoriska sjukdomar i skelettmuskulaturen brukar
kallas myositer.

Myositer dr ovanliga sjukdomar med en incidens pa 5-10/miljon
invanare och delas in i polymyositer (PM), dermatomyositer (DM),
inklusionskroppsmyositer (IBM), antisyntetas syndrom (ASS),
immunmedierad nekrotiserande myopati och amyopatisk dermatomyosit.

Symtom

Debuterar oftast langsamt och smygande med muskelsvaghet och nedsatt
muskular uthallighet men kan ocksa utvecklas akut eller subakut och
intensivvard kan kravas. Muskelsvagheten ar vanligtvis symmetriskt och
dominerar framfor allt i nacke och proximal extremitetsmuskulatur
sasom skulder- och backenmuskulatur samt quadriceps (vid IBM i distal
muskulatur). Detta yttrar sig ofta i oférmaga att resa sig fran sittande, ga
uppfor en trappa, kamma sig, kla pa sig, eller liknande dagliga
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aktiviteter. Myalgier forekommer hos ungefar 40 %. Subfebrilitet/feber
och trotthet a&r mycket vanligt forekommande.

Vid myosit ses ofta engagemang av andra organ an skelettmuskulatur.
Vid dermatomyosit ses hudengagemang som ex. heliotropt exantem,
Gottrons papler och fortjockad hud sk. mekanikerhander. Aven
andningsorganen, hjartmuskulaturen och esofagussymptom (svéljpares)
kan drabbas av muskelsvaghet vid en icke ovasentlig andel av
myositerna. Andfaddhet och torrhosta ar vanliga symtom pa interstitiell
lungsjukdom.

Behandling

En kombination av lakemedelsbehandling, bestaende av hégdos
steroidbehandling och immunmodulerande behandling, och fysisk
anpassad traning.

Tréningen initieras tidigt i behandlingen och sker med anpassad
intensitet. | ett akut skede om musklerna ar mycket svaga bestar
traningen avlastad rorlighetstraning for att forhindra kontrakturer. Sa
snart patienten orkar sker traningen aktivt efter ett individuellt anpassat
traningsprogram for att forbattra muskelstyrka och uthallighet.
Tréaningsvark kan uppsta och i vissa fall kvarsta langre &n hos friska.

Prognos

En del patienter svarar snabbt pa insatt medicinsk behandling och kan
vara ater i arbete inom en manad, medan andra kan bli sdngliggande
atskilligt langre tid. Trots att manga forbattras av medicinsk behandling
ar det fa som helt aterfar sin tidigare styrka och uthallighet i
muskulaturen. Detta kan bero pa att sjukdomen bidragit till hypotrofi pa
grund av inaktivitet och effekter av kortisonbehandling. Ca 25 % av
patienter med PM och DM gar i komplett klinisk remission. Patienter
med IBM svarar samre pa medicinsk och fysikalisk behandling.

Utforande

Mal for fysioterapeutisk behandling

Slutenvard
Undvika lungkomplikationer.

Undvika kontrakturer.
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Bibehalla sa god funktion som mojligt avseende rorlighet och styrka
och/eller forbattra detta.

Hjélpa patienten att bli sa sjalvstandig som mojligt i vardagen.

Valinformerad patient

Oppenvard
Valinformerad patient
Forbattra alternativt bibehalla funktion och livskvalitet

Framja varaktig halsoframjande fysisk aktivitet for att minska
funktionshinder och oka livskvalitet samt minska risk for
lakemedelsbiverkningar och komorbiditet.

Restriktioner

Hansyn maste tas till patientens allmantillstand avseende ex.
hjartpaverkan, pneumoni eller depression. Dessa tillstand &r i sig viktiga
indikationer for att trdna pd ”lamplig” niva och dosera triningen ritt,
men skiljer sig inte fran de stallningstaganden en fysioterapeut alltid
maste ta. Forsiktighet bor iakttas vid mycket hoga kortisondoser
(>40mg), langvarig kortisonbehandling och vid benskorhet.

Bedémning

En funktionsbedémning utfors sa snart som majligt efter intagning till
avdelningen for att fa ett utgangsvarde innan medicinsk behandling sétts
in. Patientens allmantillstand och sjukdomsgrad kan variera fran ganska
obetydliga besvér till nastan total paralys.

For beddmning av muskelfunktion anvands ett myositstatus.

— Functional index (FI) — har utarbetats pa SU/Sahlgrenska sjukhuset.
Statuset mater muskulér funktionsnedséttning och man kan av det berékna
procentuell kraftnedséttning.

Utformningen &r 14 test fordelade pa foljande: 4 delmoment gallande
styrka i 6vre extremiteter;

5 delmoment om styrka i nedre extremiteter, 4 delmoment om nack- och
bukmuskulatur och 1 delmoment om andningsfunktion vid forcerad
utandning.

Fl-testet har god reliabilitet och &r kansligt for dokumentering av
forandringar efter fysisk tréning.

Nackdelen ar att det har s.k. takeffekter. Se manual och statusschablon
for Myositstatus/ Functional Index, Se bilaga 1.
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— Functional index 2 (FI 2) — &r det myositstatus som anvénds som
standard. FI 2 har utarbetats pa Kl/Karolinska och &r utformat framst for
utvardering av traning och behandling. Testet undersoker uthallighet i
nacke och proximal extremitetsmuskulatur.

Utformningen &r 7 delmoment som utfors bilateralt fordelade pa
foljande: 2 delmoment om styrka/uthallighet i skuldermuskulatur, 4
delmoment om nedre extremiteterna och 1 om nackmuskulatur.

FI 2-testet har visat sig ha god reliabilitet och validitet. Se bilaga 2.

— Functional index 3 (FI 3) — ar en kortversion av FI 2 och bestar av 1
delmoment for uthallighet/styrka i skuldermuskulatur, 1 delmoment for
nedre extremiteten samt 1 om nackmuskulatur. Utférs endast for
dominant sida.

Val av test

FI-2 &r standard nar myositstatus efterfragas.

Endast i undantagsfall anvands FI eller delar av detta for patienter med
uttalad muskelsvaghet som forvantas fa 0 p pa Fl 2.

FI 3 anvands inte pa SU, men anvands pa andra reumatologkliniker i
Sverige. FI 3 kan eventuellt efterfragas for patienten som overflyttas fran
andra kliniker.

Viktigt &r att samma test anvéands vid forsta och andra tillféallet (fore och
efter insdttandet av lakemedelsbehandling) for att kunna utvérdera
effekterna av behandlingen.

Utdver beddmning av muskelfunktion gors dven andra kliniska
undersokningar och bedémningar utifran patientens symtom och besvar
och kan omfatta tex beddmning av rorlighet, gangtest, konditionstest.
Atgarder

De viktiga funktionerna prioriteras, som andningstraning,
kontrakturprofylax och forflyttningstraning.

Slutenvard:

Andningstraning: Djupandning med t.ex. PEP-mask, PEP-munstycke
eller BA-tub. Lagesforandringar ar viktiga for andningsfunktionen.
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Lagesandringar: For att undvika kontrakturer och trycksar hos
sangliggande och paretiska patienter bor forebyggande atgarder som
vilopositioner och vandschema anvéndas.

Kontrakturprofylax: Om patienten &r paretisk, gors passiva rorelseuttag i
hela rérelsebanan i alla berérda leder, inklusive nackuppratning. Sa snart
patientens muskelstyrka okar, 6vergar man till

mer aktiv traning.

Slutenvard och 6ppenvard:

Rérelse- och styrketrining

Patienten behdver trana bade rorlighet och styrka/uthallighet for att aterfa
funktion och styrka. Traningsprogrammet upprepas dagligen. Tréaningen
skall initialt samt vid hoga kortisondoser (>40mg) vara relativt latt och
med lag belastning (40-60% av beraknad maximal styrka, 2 x 10 reps
beroende pa patientens muskelsvaghet). Programmet skall omfatta saval
rorlighet och muskelstyrka som balans och uthallighet. Muskeltraning
mot motstand pa latt-mattlig intensitet kan utféras vid nydebuterad eller
aktiv DM och PM utan risk for 6kad sjukdomsaktivitet.

Vid lagaktiv sjukdom har &ven intensiv styrketraning tolererats val och
visat god effekt pa muskelstyrka utan att 6ka sjukdomsaktivitet.

Fysisk aktivitet

Personer med myosit har 6kad risk att drabbas av komorbiditet i form av
hjartkarlsjukdom och kortisonrelaterade biverkningar. For att minska
denna risk ar det viktigt med hélsoframjande fysisk aktivitet enligt
samma principer som 6vrig befolkning. | ett tidigt skede utdvas fysisk
aktivitet i korta perioder varvat med vila beroende pa allmantillstand
mm. | en mer stabil sjukdomsfas efterstravas 6kad intensitet och dkad
langd pa traningspassen.

Det finns evidens for att fysisk traning minskar funktionshinder och 6kar
livskvalitet utan att 6ka sjukdomsaktiviteten vid PM och DM.
Konditionstraning som utfors pa 65-70% av max syreupptag, har till och
med visats kunna minska sjukdomsaktivitet och inflammation vid
etablerad PM, DM.

Smdirtlindring

Manga patienter erfar ganska hog grad av smarta. Smartlindring kan vara befogat
och man kan testa saval TENS, som varme/kyla samt avslappningsovningar.
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Utprovning av hjéilpmedel

Patienten kan behdva saval ganghjalpmedel som handledsortoser. Mer
séllan forekommer behov av rullstol, annat &n tillfalligt.

Uppféljning/utviirdering

Vid myosit ses inga snabba forbattringar av muskelstyrkan. Till en
borjan kan det till och med upptrada en férsdmring av muskelstyrka, trots
att de muskeldegenerativa parametrarna, t.ex. S-CK vént. Detta tolkas
som ett utslag av muskelatrofi, som tar nagot langre tid att aterhdmta sig
fran. Uppfoljning med myositstatus sker via lakarremiss eller som
utvardering av traningsperiod.

Traning/behandling sker ofta i patientens narhet t.ex. inom primarvarden.

Arbetsgrupp

Caroline Feldthusen, specialistfysioterapeut, Fysioterapi Sahlgrenska

Ahdia Motmain, fysioterapeut, Fysioterapi, Sahlgrenska

Relaterad information

Bilaga 1. Functional index (FI)
Manual for FlI

Bilaga 2. Functional index 2 (FI 2)
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