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Denna broschyr dr avsedd att utgora
en hjdlp for patienter och anhoriga till
patienter med mukopolysackaridos
(MPS) och dven tjina som en
vdgledning for sjukgymmnaster som
behandlar MPS-patienter.

Aven om den kliniska bilden av

denna sjukdom varierar och dr

unik for varje enskild patient, vill

vi ge en dverblick over mojliga
sjukgymnastikbehandlingar. Det

finns manga olika sjukgymmnastiska
behandlingsmetoder. Vi har
sammanstdillt de behandlingar som
enligt var uppfattning dr limpliga och
diskuterar dem med utgdngspunkt fran
de fordndringar av rorelseapparaten
som dr typiska for sjukdomen.*)

Sjukgymmnaster med specialutbildning
och stor erfarenhet kanske arbetar
med metoder som inte alls eller bara i
liten omfattning diskuteras i var bok.
Fordldrar har till exempel rapporterat
om behandlingar med osteopati, Vojta
eller sdrskilda reflexzonterapier.

1 dessa fall rekommenderar vi att
radfraga dessa terapeuter for att
faststdlla vilka behandlingsmdal man
forsoker uppnd och, om nédvdindigt,
diskutera behandlingsmetoderna
tillsammans med den egna likaren och

Sjukgymnasten.

Sjukgymnastik dr en viktig del

av behandlingskonceptet, som bor
utformas individuellt for varje MPS-
patient. Det dr scrskilt viktigt att inte
bara betrakta sjukgymnastiken som
ett program som ska utforas varje
vecka, utan ocksda som en anledning
och vigledwing till sjdlvstindiga
ovningar eller ovningar med hjdilp

av familjemedlemmar. Dessutom
fungerar sjukgymnastiken som en
regelbunden kontroll av balansen

i rorelseapparaten och av att de
ovningar som utfors sjdlvstdindigt
gors pa rdtt sdtt. Sjukgymmnastik dr
ocksa ovdrderlig fore och efter kirurgi
och en viktig faktor for framgdngsrik
kirurgisk behandling.

Vistelser pd hiillsohem och
rehabiliteringskliniker eller

enheter for intensitv behandling

for inneliggande patienter pd
specialiserade ortopedkliniker
relcommenderas starkt for att forstdrka
sjukgymnastikprogrammet. Detta
gdller scrskilt for speciella problem,
efter kirurgi och for att ldra sig nya
ovningar och atgdrder.

¥ Notera att den symtomatiska beskrivningen av MPS-typer dr mycket begrinsad i de enskilda
kapitlen och uteslutande dr relaterad till de fysioterapeutiska dtgdrderna. Mer utforlig information om
individuella kliniska bilder kan erhdllas frdn de broschyrer som publiceras av Gesellschaft fiir MPS e.V.
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Genom ett samspel av olika
behandlingar forsoker man begrinsa
de fysiska funktionsnedsdtiningarna.
1 diskussionen som foljer kommer vi
att ga in pa de unika kdannetecknen
hos de olika MPS-typerna och mojliga
behandlingar for dessa, och dven
framhdlla begrdinsningarna hos dessa
behandlingar. Det dr bade lampligt
och nodvdandigt att ldgga upp en
behandlingsplan som inriktar sig pd
patientens rorelsehinder och besvdir
och att revidera planen efterhand

som patientens fysiska tillstand
fordandras. Fysioterapeutiska dtgdrder
ar sammansatta av passiva och aktiva
metoder som kombineras for varje
individuell patient i enlighet med
patientens funktionsniva och dlder,
sjukdomens svarighetsgrad, osv.

For alla MPS-typer gdller att

det knappast dar mojligt att
behandla samtliga fordndringar i
rorelseapparaten under den tid som
star till forfogande for
behandlingen. Behandlingen

bor ddrfor planeras med

inriktning pa foljande

punkter:

*  Inskrdnkningar i det dagliga livet
e Uthallighet

. Smértupplevelser och
avvarjningsrorelser

e Okande rorelseinskrinkning

e Paverkan pa andra strukturer och leder

Behandlingens mdl och huvudpunkter
bor fortiopande granskas, sa att
meningslosa, dvs. ej framgangsrika,
langvariga behandlingar undviks.

De storsta framstegen uppnds ndr
man koncentrerar sig pa ett speciellt
problem i rorelseapparaten, under ett
par mdnader i taget.
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Med okande alder 6kar ofta

daven patientens besvdr. Passiva
behandlingsmetoder och
smdirtbehandling blir déa en allt
storre del av behandlingen. Forutom
mobiliseringstekniker anvdinds
daven manuell terapi, elektroterapi,
behandlingsbord med slyngor ¢
vissa fall, lymfdrinage samt olika
massagetekniker.

For att uppnd bdsta mojliga
livskvalitet krdvs, avhdingigt
patientens individuella situation,
ett ndra samarbete mellan ldikare,
anhoriga. Endast pa detta sdtt dr
snabba reaktioner pa fordndringar i
den kliniska bilden maojliga och kan
lampliga behandlingar genomiforas.



Sjukgymnastik vid MPS typ |
— Hurlers sjukdom / Scheies sjukdom

Aven om Hurlers och Scheies sjukdom
uppvisar samma genetiska defekt, skiljer
de sig avsevért vad géller sjukdomens
progress och darfor ven vad géller den
sjukgymnastiska behandlingen.

Ménga patienter med MPS I har dock
en Hurler-Scheie-fenotyp och varierar
inom ett intermediart stadium, varfor
de fysioterapeutiska atgérderna méste
anpassas individuellt efter sjukdomens
grad och manifestation.

Vid fysioterapi méste man &ven ténka
pa att hjart-lungsystemet hos MPS
I-patienterna éven kan vara kraftigt
péverkat.

Hurler disease

Barn med Hurlers sjukdom som forloper
pé klassiskt sétt uppvisar redan tidigt

ett flertal skelettforandringar och ar
sméavixta. Aven andningsorganen &r ofta
tidigt pdverkade av vavnadsfordndringar
, vilket leder till infektioner. De flesta
barn lar sig ga. Vissa lar sig prata ganska
bra, medan andra bara kan siga enstaka
ord. Utveckligen retarderas redan under
de forsta artiondet, sa att mycket av de
tidigare inlarda fardigheterna ater kan
forloras.

Den aktiva fasen hos Hurler-barn &ar
tidsbegrénsad och stricker sig 6ver de
forsta levnadséren. Under denna tid

bor barnen léra sig s ménga mentala
och motoriska fardigheter som majligt.
Rorelsesekvenser kan inlédras och trinas
intensivt via sportterapi eller ergoterapi,
s att barnets koordinationsférmaga
bibehalls langre. Nar de forsta forlusterna
av redan inlirda rorelsesekvenser
intraffar bor aktiva terapeutiska element
fran Bobath-konceptet inkluderas. For att
behandla barnet pé ett mangsidigt satt
och samtidigt avlasta skelettsystemet,

ar motionsbehandlingar @
behandlingsbassdng 1amplig som
ytterligare aktiv rorelseterapi.
sjukdomens avancerade stadier

kan aktiva rorelser ofta bara vara

fortsatt mojliga i vatten. I vatten ar
kroppsvikten reducerad till 10 %, s&

att rorelser kan utforas bade lattare

och smidigare. Koordinationskraven i
vatten skiljer sig ocksa fran dem “pa
land” s& denna behandling ger ocksé

en annan form av traning. Den stora
infektionsbenigenheten hos manga av
barnen har befunnits utgora ett problem
vad géller vattenterapi. P4 grund av
immunsystemets och andningsorganens
tillstdnd bor behandlingen ske i en
bassing med en vattentemperatur pa

+32 °C.
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Hippoterapi kan anvéndas som tilligg
till det 6vriga behandlingsprogrammet.
Kontakten med héistarna ger barnen ett
ovanligt tillfélle till mental och fysisk
stimulering och kan framkalla ovéntade
responser och aktiviteter.

ANDNINGSORGANEN

Hos Hurler-patienter &r funktionen
ihela det respiratoriska systemet
paverkad. Fortjockning av slemhinnorna
i nashalan och farynx och &ven i lungorna
resulterar i konstant ansamling av slem.
Brostkorgens flexibilitet &r dessutom
begransad pé grund av forédndrade kotor
och revbenspositioner. Dalig ventilation
av lungorna leder inte bara till nedsatt
tysisk prestationsformaga men ocksa till
frekventa infektioner i luftvigarna.

Uppmérksamhet bor tidigt under
behandlingen égnas at djup in- och
utandning. Lekar som intensifierar
andningen till en viss grad bor ocksa
tidigt ingd i programmet. Rutinméssig
inhalation &r ocksé lampligt om barnet
tal detta. Behandling av brostkogen,
som &r till nytta sérskilt under perioder
med 6kande immobilitet eller under
akuta infektioner, hjalper ocksé till att
effektivt 10sgora och transportera bort
slem. Olika metoder, sdsom gnidning,
knédning, skakning, tdnjning och
vibrationer anvénds for detta. Pa detta
satt kan sekretet alltid mobiliseras. I
avancerat stadium av sjukdomen kravs
ofta sugutrustning for att avligsna
slemmet. Metoderna for behandling av
brostkorgen kan laras in av fordldrar och
anhoriga med hjilp av sjukgymnasten.
Aven om dessa metoder kriver en viss
ovning ar de mycket viktiga for att
kontinuerligt mobilisera sekretet utan
hjélp av en sjukgymnast.
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RYGGRAD / LEDER

Kotorna hos Hurler-patienter ar
deformerade pa ett typiskt sétt. I brost-
och ldndryggen uppstér ofta en gibbus.
Behandling med korsett &r svart pa grund
av den nedsatta lungfunktionen, men kan
forsokas i individuella fall for att bromsa
ryggdeformiteten. Néstan alla MPS typ
[-patienter har roftledsluration. Detta
resulterar i allménhet i en valgusstéllning.
P& grund av forkortade benmuskler kan
kné- och hoftlederna inte extenderas

fullt och &r konstant flekterade. Detta
resulterar i en karakteristisk hallning och
fordndrat gangmonster, dvs. patienten gar
pa tarna. Axel- och armbéagslederna har
ocksé begransat rorelseomfang pa grund
av kontrakturer. Armarna kan inte hojas
over huvudet. Funktionen i handerna

och fotterna &r ocksa nedsatt pa grund

av forkortning och fortjockning av senor
och ligament. Hénderna och fotterna har
ett klumpigt utseende och fingrarna och
tarna ar bojda och kan inte extenderas
fullt ens under passiv strickning. Liksom
hos barn med andra typer av MPS eller
mukolipidos, ar karpaltunnelsyndrom
(se bilagan "Medicinska forklaringar”)
vanligt forekommande. Denna diagnos bor
stallas av en ortoped.

Behandlingsmalet vid det klassiska
sjukdomsforloppet ar att uppna eller
bibehalla storsta mojliga utvecklingsgrad
och eliminera smértor som uppstar i
rorelseapparaten. En holistisk behandling
anvéinds darfor. Under barnets aktiva

tid dominerar aktiva behandlingsformer,
sdsom redan diskuterat. For att begransa
kontrakturer ilederna bor dessutom
passiv sjukgymnastik ges minst en

géng i veckan efter virmebehandling.
Undervattensmassage eller badkarsbad
ar lampliga for virmebehandling;
varmepackar kan ocksé anvéndas.

En terapeutisk simkrage anvinds for



en avslappnad stillning

under undervattensmassage
och badkarsbad.
Undervattensmassage ar
idealisk for uppvirmning
eftersom den dessutom mjukar
upp ledstrukturerna och kan
anvandas som smértbehandling.
Den efterfoljande

passiva sjukgymnastiken
omfattar samtliga leder

och forkortningar i
rorelseapparaten.

Med 6kande immobilisering
ersétts de aktiva
terapiformerna alltmer

av passiva behandlingar.
Vattenterapi i stmbassdng ar
en form av aktiv motion som
har visat sig mdjlig for barnen
anda in i det sista. Aven vid
inaktivitet 4r det lampligt att
fortsitta med denna terapi for
att frimja metabolismen och behandla
kontrakturer och ledsmértor.

MAG-TARMPROBLEM

Medan ménga barn lider av diarré under
den aktiva fasen uppstar forstoppning
samtidigt med den okande inaktiviteten.
Bada dessa tillstdnd kan behandlas med
kolonmassage som tillagg till adekvat
kost och likemedel. Vid kolonmassage
utnyttjas sirskilda manuella tekniker for
att stimulera tjocktarmens aktivitet och
pa sa sétt stimulera till avioring. Denna
teknik ar inte sarskilt tidskrévande och
kan liras in av forédldrarna under ledning
av sjukgymnasten.

Scheies sjukdom

Patienter med Scheies sjukdom uppnér
i motsats till patienterna med Hurlers

En 13-arig flicka med Hurler MPS typ I.

sjukdom, en néstan normal kroppsstorlek
och utvecklas normalt vad géller deras
kognitiva forméga och intellekt. Patienterna
kan arbeta inom yrken som &r lampliga for
deras fysiska och mentala forméga.

Med okande alder okar forekomsten av
fortjockad hjdrtmuskelvdgg, stenoser och
klaffinsufficienser, vilka nedsétter den
fysiska formagan.

Forandringarna i rorelseapparaten
motsvarar dem hos Hurlers sjukdom, men
uppstar langsammare. De progredierar
fortlopande och leder till en uttalad
begréansning av rorligheten &dven hos dessa
patienter. Fordndrade ledstallningar

och felbelastningar i lederna leder till
degenerativa fordndringar, utslitning och
artros tidigare 4n hos friska personer.

Sé snart diagnosen Scheies sjukdom har
stéllts bor sjukgymnastisk behandling
inledas. I allménhet har patienten blivit
uppméarksammad pa grund av férandringar i
rorelseapparaten.
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Behandlingen styrs & ena sidan av
begriansningarna i de berorda ledernas
och musklernas rorelseomfang, men éven
av musklernas relativa styrka.

RYGGRADEN / BALEN

Ryggraden uppvisar instabiliteter, med
spondylolistes i landryggen och stenoser

i halsryggen. P4 grund av de forédndrade
kotorna utsétts ryggraden for snabbare
nedslitning &n hos friska personer.
Balansen mellan styrkan i buk- respektive
ryggmusklerna ér forskjuten, och buken
buktar framat. Som resultat ses ofta

en okande ldndlordos (svankrygg). En
aktiv rorelse- och tréaningsbehandling
okar flexibiliteten i balen, inklusive
béackenet och skulderregionerna, och
starker och balanserar muskelgrupperna.
Terapiformerna kan och bor ligga

pa flera nivéer for att Astadkomma
optimalt rorelseomféng och optimal
styrka och for att utveckla en mangsidig
koordinationsformaga. En omvéxlande
behandling 6kar dessutom motivationen och
engagemanget.

SKULDERREGIONEN / ARMARNA
/ HANDERNA

Begransning av rorelseomfénget i
skulderregionerna och armbégslederna
uppstér aven vid Scheies sjukdom. Detta
brukar vanligen inte orsaka sméirta men
maste noteras och behandlas under
terapin. Stelhet i skulderregionen ger en
forandrad kroppshéllning och ging, 6kar
felbelastningen och péskyndar utslitningen.

Om Adinderna eller fingrarna ocksa

ar paverkade av stelhet krévs en hel

del fingergymnastik. I detta fall maste
foraldrarna eller patienten sjélv ta
ansvaret. En plan f6r 6vningar i hemmet bor
utarbetas tillsammans med sjukgymnasten.
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Finger6vningar och -lekar brukar vanligen
tolereras vil, &ven om besvar ofta uppstar
under passiva stréck- och bojovningar.

Fore sjukgymnastiken ar det 1ampligt

att ge virmebehandling, som minskar
besvéren och intensifierar behandlingen.
Viirmebehandlingen kan inkludera
handbad, dinkel- eller torvpackar och
andra kommersiellt tillgingliga packar.

Om smértan ar akut ska terapin avbrytas.
Orsaken ska faststéllas tillsammans med
lékaren eller sjukgymnasten. Liksom vid
Hurlers sjukdom ar karpaltunnelsyndrom
vanligt forekommande hos Scheie-patienter.

HOFTER / KNAN / FOTTER

Felstéllning i Z0fterna ar en av de fysiska
fordndringar som i betydande grad
begransar rorligheten for Scheie-patienterna
vid okande alder. Den resulterar i &ndrad
benstéllning och paskyndar den naturliga
notningen i lederna. Den ar endast séllan ett
problem under barndomen. Hos vuxna kan
sméirtsamma inflammatoriska processer

och forslitningar uppsta vilka kraftigt kan
begréansa rorligheten.

Nar hoftlederna visar tecken pa uttalad
notning ar inséttning av en endoprotes,
som behandlar smértan effektivt,
indicerad. Lagg méarke till att innan
nagon Loftoperation utfors bor det
klarldggas huruvida besvéren hirror

fran landryggen eller fran hoften,
eftersom dessa utgor en funktionell
enhet. Inskrankning av rorelseomfanget :
som inte beror pa nétning och :
deformering av hoftleden utan snarare

pa mjukvavnaderna forbéttras inte av
kirurgisk behandling.




Fotterna uppvisar ungefir samma
forandringar som héanderna. Térna

kan ocksé bli bojda och stela. Liksom

for hinderna bor ett 6vningsprogram
utarbetas for fotterna, tillsammans med
sjukgymnasten, sd att fotgymnastik kan
utforas i hemmet. Manga 6vningar kan
ocksé integreras med dagliga aktiviteter.
Om rorligheten i fotterna forsdmras eller
vid 6kande besvar maste sjukgymnasten
informeras sé att han eller hon kan dndra
behandlingsprogrammet.

Val utprovade skor ar mycket viktigt for
att avlasta fotterna, och om nodvandigt
anvéands ortopediska skor eller

ortoser anpassade till fotens stéllning.
Forutom ledférandringarna ar édven
forkortningen hos ménga av musklerna i
de nedre extremiteterna orsaken till det
begransade rorelseomfénget. Kné- och
hoftlederna fastnar ofta i bojt 1dge och
kan inte extenderas fullt. Hal-till-ta-
rullning av foten ar inte heller méjlig pa
ett optimalt satt, pd grund av forkortning
i den posteriora vadmuskulaturen. Det
ar nodvéandigt att forldinga musklerna
med hjélp av olika tdnjningstekniker.
Om patienten klarar av det ar ett
tangningsprogram som

utfors i hemmet ocksa

lampligt.

Aktiv sjukgymnastik for balen,
skulderregionen och de nedre
extremiteterna bor inkludera foljande:
*  Hallnings- och balanstréning

*  Gangtraning

e Téanjningsprogram

*  Mobiliseringstekniker
Ovningar/behandling i vatten

for uppbyggning av muskler

*  Medicinsk trdningsbehandling / trining

Hos aldre patienter med nedsatt fysisk

formaga och storre risk for sméartor bor
avslappningsatgarder, smértbehandling
och passiva metoder anvindas som
tillagg till eller erséttning for annan form
for behandling. Dessa kan inkludera
foljande: virmepackar, massage, bad,
undervattensmassage, manuell terapi,
elektroterapi och behandling pa
behandlingsbord med slyngor.

Fysioterapeutiska atgarder
for MPS I-patienter efter
benmirgstransplantation (BMT)

©0000000000000000000000000000000000000000000000000

I vissa fall kan benmérgstransplantation
(BMT) dverviagas som behandling fér MPS 1.

Patienter som genomgétt en lyckad
benmérgstransplantation kan inte klart
indelas i négon sarskild grupp vad géller
fysioterapi. De motsvarar snarast Hurler-
Scheie-typen. A ena sidan ér deras
kognitiva och psykomotoriska utveckling
béttre &n den hos Hurler-patienter och
funktionen hos deras inre organ ar ocksa
béttre. A andra sidan forefaller det

som om i synnerhet rorelseapparaten
inte svarar i motsvarande grad pa
transplantationen. I dessa fall terfinner
man ofta problematiska férhallanden

i rorelseapparaten liknande dem som
observeras hos Hurler-patienter. De
tysioterapeutiska atgéarderna motsvarar
mest dem som tillimpas for Scheie-
patienter vad géiller kognitiva mojligheter,
och, pa grund av gibbusformen i

brost- och landryggen och faran

for inklamning av ryggmérgen, bor
balmuskulaturen och utveckling av

en optimal héllning prioriteras. Dessa
omréden maste dessutom sté under
konstant lékarkontroll. Om nodvéndigt
kan en korsett anvindas som ortopediskt
hjélpmedel, men en sddan ersétter inte
tysioterapeutiska étgarder.
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Sjukgymnastik vid MPS type Il —= Hunters sjukdom

Mukopolysackaridos typ II 4r en sjukdom
som nedéarvs via X-kromosomen och
som s gott som uteslutande drabbar
den manliga avkomman. Pojkar med
Hunters syndrom kan uppvisa mycket
varierande former av sjukdomsforlopp.
Svért sjuka barn med MPS typ II A lar
sig oftast bara att siga nigra enstaka
ord. Vi de lindrigare sjukdomsforloppen,
typ II B, gér pojkarna igenom en néstan
normal kognitiv utveckling. De fysiska
funktionshindren upptrader ocksa pa
lika varierande sétt. Typ A-patienter

lir sig endast med svarighet att ga och/
eller sta. Den lindrigare kliniska bilden
vid typ B-forloppet manifesterar sig i
allménhet i form av en onormal gang och
typiska anletsdrag. Den psykomotoriska
utvecklingen 4r néstan normal.
Behandlingarna for dessa patienter
utformas séledes ocksa pé olika sétt.

Patienter med MPS II typ B kan arbeta
inom yrken som &r lampliga for deras
fysiska och mentala forméga. De fysiska
funktionshindren orsakas framforallt av
deras kortvuxenhet och hoftleder. Vissa
patienter blir i vuxen alder tvungna att
sitta i rullstol.

Vid fysioterapi méste man téanka pa att
hjart-lungsystemet hos MPS II-patienterna
dven kan vara kraftigt pdverkat.
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ANDNINGSORGANEN

Fortjockningen av slemhinnorna
resulterar i luftvigskonstriktion.
Brostkorgens rorlighet och elasticitet

ar dessutom begrénsad. Revbenen ar
néstan horisontellt stédllda och revbenens
infistning i brostbenet 4r mindre elastisk
an hos friska personer. Bade inandning
och utandning dr darfor begrénsade.
Andningskapaciteten och den fysiska
prestationsformagan ar lagre &n hos
friska personer. Forstoringen av inre
organ (lever, mjilte) leder till en eleverad
diafragma, vilket i sin tur leder till
adherens till de basala lungdelarna och
nedsatt diafragmafunktion. Som resultat
ar den respiratoriska reserven ytterligare
nedsatt.

Inhalation ar ett forsta, enkelt satt att
Oppna upp slemhinnorna i nishalan och
farynx och, i fall med 6kad slembildning,
losgora slemmet.

For att bibehalla bésta mojliga
lungfunktion eller forbéattra
lungfunktionen bor andningsgymnastik
utforas regelbundet. Hos Hunter-patienter
ar brostkorgens tanjbarhet det viktigaste,
och forstarkning av andningsmusklerna
kommer forst i andra hand. Vid lindrigare
sjukdomsbilder kan aktiva tanjovningar
utforas av patienterna sjélva, eller, efter
instruktion, med foraldrarnas hjalp.
Passiva metoder har blivit allt viktigare
i fall av svara sjukdomsforlopp, 6kande



imobilitet eller akuta infektioner i
luftvigarna. Hari ingér gnidning, tanjning,
skakning, knddning och vibrationer, vilka
resulterar i en mobilisering av sekretet.

For barn med lindrigare sjukdomsforlopp
och en god respiratorisk reserv kan
aktiva rorelselekar anvéindas for att oka
djupandningen och tinja brostkorgen och
skulderregionen. Framforallt bollspel,
Klattring, aka gungbréda eller att plaska
ivatten &r roligt och optimerar samtidigt
andning och prestationsformaga.

RYGGRADEN

Ryggraden, som utgor skelettets axel,
forbinder de ovre extremiteterna med

de nedre och bidrar dessutom i hog grad
till kroppsvikten. Den &r en komplicerad
struktur, bestdende av fina ben och ett
otal ligament och kapslar, och stottas

av stora muskelgrupper i buken och
ryggen. Olika typer av deformering av
kotorna samt fortjockning av ligament och
kapslar resulterar i en onormal kurvatur
(skolios), puckelrygg (kyfos), svankrygg
(hyperlordos), och mojligen éven stenos i
spinalkanalen. Detta kan inte bara orsaka
smartor och symtom pa fortida utslitning,
men ocksd neurologiska symtom, som
sensoriska storningar och paralys.

En intensiv rorelseterapi krévs for

att oka ryggradens, béckenets och
skulderregionernas rorlighet och stérka
rygg- och bukmusklerna. For att motverka
hyperlordosen ilandryggen maste bada
muskelgrupperna stérkas och samspelet
mellan dessa harmoniseras. Under denna
behandling maste man tédnka pé det
faktum att i synnerhet ldndryggen utgor
en funktionell enhet med hoftlederna och
att bada ofta behover behandlas.

Behandlingen kan utformas pa ett
multifacetterat siatt, men méste vara
anpassad till hélsotillstindet och den
fysiska kapaciteten hos varje enskild
patient. Varken en for liten utmaning
eller en for stor belastning ar lamplig.
Om smértor uppstar

ska dessa bedomas

omedelbart och

behandlingen anpassas

dérefter.

Rorelseterapi for ryggraden
inkluderar:
*  Héllnings- och balanstrianing

o Medicinsk traningsbehandling (4ven
sportterapi)

e Téanjningsprogram

«  Ovningar/behandling i vatten

For inaktiva patienter med stor

risk for smértor ar rorelseterapi

7 vatten av okande betydelse.
Avslappningsbehandling, sésom fango/
massage eller undervattensmassage, ger
lindring.

I synnerhet nar neurologiska symtom
upptréader kan kirurgisk behandling
kréavas for att avlasta och stabilisera :
ryggraden. Behandling med korsett kan :
tillgripas, sarskilt under tillvixten. ;
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SKULDERREGIONEN / ARMARNA  handbad, dinkel- eller torvpackar och

/ HANDERNA andra kommersiellt tillgangliga packar.

Om patienten ofta klagar 6ver smértor,
Axelleden &r en led som primért stods parestesier, svaghet och domningar i
av mjukdelar och i mindre grad av handerna kan aven karpaltunnelsyndrom
benstrukturer. Hos MPS II-patienter dr senor  (se bilagan "Medicinska forklaringar”)
och ligament forkortade och fortjockade. vara orsaken. Bedomning av ortoped dr
Armarna kan dérfor inte alls eller endast avgorande.

med svarighet hojas over huvudet.
Armbaégslederna &r ocksé paverkade

av kontrakturer. Dessa forkortningar
och stela ledstrukturer orsakar vanligen
inte smérta, men méste noteras och
behandlas under terapin sa att ytterligare
rorelseinskrénkning férhindras.

Hdinderna pa MPS Il-patienter har en
karaktéristisk form, med en breddokad
handled och handflata. Fingrarna ér bojda,
sarskilt i &ndlederna, och kan ofta inte
extenderas ens med storsta anstrangning.
For att begrénsa stelheten i fingrarna
krévs en hel del fingergymnastik. P& grund
av den omfattande sjukgymnastik som
krévs for hela rorelseapparaten blir det
ofta for lite tid kvar for héanderna, s nir
det géller detta omréde bor fordldrarna
assistera sjukgymnasten, sévitt mojligt.
Fingergymnastik kan integreras vél

med dagliga aktiviteter och kan utforas

vid bordet. Patienterna brukar tolerera
fingerdévningar och fingerlekar rétt vél;

En 22-arig man med MPS typ II.

HOFTER / KNAN / FOTTER

Felaktig utveckling av och tidiga

N o . R forslitningssymtom i hoftlederna &r bland
besva}" Pppstar ofta under passiva stréck- de fysiska fordndringar som i synnerhet
och bojovningar. kan begrénsa rorelseomfénget hos

MPS typ II B-patienterna i vuxen alder.
Anatomiskt sett ar 67tleden en kulled.
Femurhuvudet 4r inte placerat i dess
fysiologiska lédge i acetabulum, vilket
resulterar i felbelastning och en utplaning

av de bada ledytorna. Hoftledens funktion
Hinderna pa en MPS Il-patient. ar nedsatt. Detta resulterar i forandrad
benstéllning och felbelastning i knén och

Det &r déarfor 1ampligt att ge fotter

viarmebehandling fore gymnastiken,
vilket inte bara minskar besvéren
men dven intensifierar behandlingen.
Virmebehandlingen kan utgoras av
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Fotterna pa en MPS Il-patient.

Detta &r en av huvudorsakerna till

det typiska sldpande, bredbenta och
oharmoniska gangmonstret hos Hunter-
patienter. Under barndomen ger
hoftlederna endast sillan besvér, &ven nar
forandringar redan kan ses pa rontgen.
Hos vuxna patienter uppstar smértor ofta
pé grund av den fortidiga forslitningen
samt irritationstillstdndet pa grund av
felbelastningen. Ancdina blir forédndrade
delvis pa grund av inlagring av material

i ben och ligament och pa grund av
felstéllningen i hofterna. Detta ger upphov
till skjuvkrafter, vilka stadkommer en
annan typ av utslitning av gdngjarnsleden.
Smértsamma forslitningar sker darfor
&ven har med okande alder.

Aktiva och passiva
mobiliseringstekniker utfors for att
bibehalla och forbéttra rorligheten i
lederna. De relativa proportionerna
aktiva och passiva tekniker bestims

av den individuella patientens

fysiska och mentala tillstand, fysiska
prestationsformaga och besvér.
Varsamma tanjmetoder och ledskonande
muskelarbete bibehéller rorligheten och
muskelstyrkan i backen- och larregionen.
Gangtrdningen ska inriktas pa att
utveckla basta mojliga gdngmonster och
en optimal héllning.

undvikas.

Sma hopp under gang pa jamn mark
och att hoppa fran ena benet till det
andra ar tillatet. Hopp som kréaver

att man landar p& bada benen ar inte
tilldtna utan hjalp, eftersom séddana
hopp innebér storre avstdnd och hojder
som endast kan dverbryggas just
genom att man landar pa bada benen,
vilket innebér kraftiga stotar. Det ar ett
absolut krav att forédldrarna meddelar

om detta.

Hoppnwing med kraftiga stotar ska ( 4

skolan, inklusive t.ex. skolgymnastiken,

Om patienten redan har smértor pa grund
av felbelastning bor smértlindrande
behandling ges. Dessa kan inkludera
foljande: elekiroterapi, manuell terapi,
undervattensmassage, behandling

pa behandlingsbord med slyngor

eller fango-packar. Vattenterapi ©
simbassdng kan ocksa lindra smérta och
Oka rorligheten.

Beroende pé leddestruktionens
omfattning och patientens &lder kan
kirurgisk behandling vara nodvindig.
Dessa stréicker sig fran ingrepp i
mjukdelar, sésom forlingning av senor,
till korrektion av benstrukturerna i
béackenet och laret och forbéttring av
femurhuvudets position i forhallande
till acetabulum och slutligen till
implantation av en total hoftprotes
efter att tillvéixten ar avslutad. Sadana
ingrepp maste utforas vid ett centrum
med beprovad erfarenhet av kirurgisk
behandling vid MPS.
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Fotterna uppvisar ungefiar samma
forandringar som hénderna. De uppvisar
en bred variation av felstdllningar och
bendeformiteter. Man finner spetsfot,
talipes cavus, plattfot, talipes valgus och
klumpfot. Tarsus forefaller breddokad.
Tarna ar stela och bojda i &ndlederna.
Fotgymnastik kan utforas for att forbéttra
rorligheten. Manga av dessa Gvningar
kan utforas i hemmet och integreras

med dagliga aktiviteter (inklusive lekar).
Fotfordndringarna ger ofta problem med
gangen och bor darfor tas pa allvar redan
under barndomen.

Valsittande skor och, om nddvindigt,
ortopediska skor, inlagg och ortoser, ar
mycket viktiga for att avlasta fotterna

och bor anvindas tidigt {or att forhindra
trycksar och irritationstillstand. Fotbad
och fotmassage bidrar till att lindra
besvér som uppstar efter ldnga perioder
med belastning. Besvéren forvirras ofta
av svampinfektioner i fotterna och/eller
tdnaglarna. Rutinméssig fotvard, inklusive
fotbad i 15 minuter och, om nédvandigt,
salvbehandling, ger lindring. Likaren eller
apotekaren kan hjélpa till med att vélja
lampligt ldkemedel.

Ett vanligt problem for MPS typ II-
patienterna ar forkortningen hos ménga
av musklerna i de nedre extremiteterna.
Knéna och hofterna ér béjda bade i
stdende och vid gang. P4 grund av den
forkortade posteriora vadmuskulaturen
ar optimal hél-till-td-rullning av foten
inte mojlig. For att forbéttra hallningen
och gadngmonstret dr det nodvandigt

att forldnga och slappna av musklerna
med hjélp av olika tdnjningstekniker.

Ett tdnjningsprogram for anvindning

i hemmet som patienterna sjilva kan
utfora, eller tinjningsanordningar som
foréldrarna lar sig att applicera &r mycket
lampliga och ger 1angvarig lindring for
lederna.
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Med 6kande alder 6kar dven patientens
besvér. Passiva metoder och
smartbehandling blir da en allt storre del
av behandlingen. Forutom mobilisering
ingdr &ven: avslappningsmetoder, sdsom
bad och massage, undervattensmassage,
behandling pa behandlingsbord

med slyngor, manuell terapi och
elektroterapsi.

Svart drabbade typ II A-patienter uppvisar
redan i tidig alder de diskuterade
forandringarna och besvéren, pa grund

av det snabba sjukdomsforloppet och

den tidiga immobiliseringen. Dessutom
forsvaras ofta aktiv behandling p& grund
av den paverkade mentala utvecklingen.
Léakaren och sjukgymnasten bor i

téatt samarbete utarbeta en optimal
behandling.



Sjukgymnastik vid MPS typ lli
— Sanfilippos sjukdom

©0000000000000000000000000000000000000000000000000

Mukopolysackaridos typ Il manifesterar
sig kliniskt mindre i form av fysiska
problem och mer i tidiga neurologiska
symtom, jaimfort med de dvriga
mukopolysackaridoserna.

Med 6kande sjukdomssvarighetsgrad
uppstar ofta priméra och sekundéra
forandringar i rorelseapparaten, som t.ex.
flexionskontrakturer i smé och stora
leder eller mognadsrubbningar i hoftleden,
forutom en tillbakagdng i den motoriska
och kognitiva utvecklingen. Detta leder till
ett foréandrat gdngmonster och forsamrad
fysisk uthallighet vid stdende och gang.
Spetsfotstillning ses ofta.

FAS 1

Under sjukdomens forsta fas,

under smébarnsaldern, uppvisar
patienten ofta hyperaktivitet och

en bendgenhet for infektioner. De
forsta utvecklingsférseningarna och
tillbakastegen i den mentala och
motoriska utvecklingen ses.

Barnets koncentrationsformaga kan
tranas med hjilp av sportterapi och/
eller ergoterapi. Harigenom framjas
dessutom dven koordinationsformagan
och rorelsesekvenser inlérs genom
repetition. Barnet bor dessutom savitt
mojligt vara med i en sportgrupp for
smabarn. Under denna forsta sjukdomsfas
kan barnet gora mentala och motoriska

framsteg. Den motivation som de andra
barnen ger ar hér helt oersattlig. For

att hjéalpa barnet pa ett mangsidigt

sétt rekommenderas att gora barnet
fortroget med forhéllandena i vatten.
Féardigheter som inlérs under denna
tidiga sjukdomsfas kan bevaras under
lang tid. Med 6kande alder far barnet allt
svarare att reagera pa nya omgivningar,
lara sig nya rorelsesekvenser och trina in
reaktioner.

Hippoterapi (behandling pa héstryggen)
kan vara ett limpligt tilligg under denna
sjukdomsfas. Den blir dock allt viktigare
efterhand som barnets rorelseomfang och
mentala kapacitet forsamras.

For att forbéttra andningsapparatens
funktion och motverka
infektionsbenégenheten bor
djupandningsovningar ingé i
behandlingen, inklusive t.ex. blasa
sapbubblor, blisa pappersormar eller
vadd, blasa bubblor i vatten med sugror
och sjunga. Rorelselekar for brostkorgen,
som att stracka sig efter "dpplen”, dra i
bénk, hoppa pé trampolin och lekar med
bollar och ballonger &r ocksa lampliga.
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En 17-drig flicka med MPS typ Ill.

Behandling av brostkorgen underlattar
mobilisering av sekret vid akuta
luftviagsinfektioner.

Aven nér barnen ar mycket oroliga
kan olika metoder, sdsom vibrationer,
skakning, bankning och gnidning utforas.

FAS 2

Under sjukdomens andra fas okar

det onormala beteendet och tidigare
inldrda motoriska férdigheter forsvinner
delvis. Den sprékliga kommunikationen
forsdamras. Hos manga barn uppstér
somnstorningar redan under denna

fas. Mekanismerna for styrning av
motoriken foréndras ofta pd grund av
nervskador, vilket t.ex. leder till forandrat
gangmonster. Inlagringar i ben, ligament
och mjukvévnader resulterar i ledproblem
och felstallningar i fétterna och hofterna.
Aven andra leder kan paverkas.
Begransningar av rorelseomfanget i kné-
och armbégslederna ses ofta. Hos manga
patienter kvarstar den passiva rorligheten
utan inskrankning, men de motoriska
fardigheterna forsamras.

Under denna fas blir passiva metoder
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allt viktigare, som tillagg till de aktiva
rorelsebehandlingarna. Den aktiva
rorelsebehandlingen bestar & ena sidan

av bevarande av rorelsemonster, reflexer
och reaktioner med hjilp av Bobath-
konceptet, och & andra sidan av tréaning av
koordinationsférmagan.

Aterinlétrning av forsimrade eller
forlorade fardigheter &r absolut majlig.
(Ett barn t.ex. som varit séngliggande
lange pé grund av infektion eller en skada
och som forlorat stabiliteten i balen

kan genom sjukgymnastik (BOBATH)
dterinlira en korrekt hallning och
rorelsesekvenser for att stélla sig upp,
sétta sig och gi.)

1 behandlingsbassdng kan barnets
uthéllighet och balanskénsla ocksé
forbattras. I vattnet har kroppen endast
10 % av sin ursprungliga vikt, vilket gor
rorelserna lattare och oftast smértfria.
Barnets aktivitet uppmuntras optimalt.
[ vatten uppvisar barnen den hogsta
omfattningen av sjalvsténdiga rorelser!
Nar de forsta tecknen pa immobilisering
upptriader bor passiva metoder ocksa
inkluderas. Dessa beror delvis pa vad
barnen tal och pa graden av och orsaken
till rorelseinskréankningen.



Den passiva mobiliseringsbehandlingen
bestar av virmebehandling och
efterfoljande sjukgymnastik, da
patienten far ligga lugnt medan
sjukgymnasten arbetar med patienten.
Undervattensmassage med tryckstrdle
ar den mest effektiva metoden for
varmebehandling. P4 detta sétt framjas
en vegetativ-psykologisk avslappning

av metabolismen i vivnaderna,

spanda muskler slappnar av och
vavnadsadherenser lossnar. Om barnets
aktivitetsbehov medfor att detta inte ar
mojligt kan bad i vanligt badkar anvéndas
som forberedelse till den passiva
mobiliseringen. Det viktiga 4r att barnet
hérvid slappnar av och att kroppen varms
upp. De efterféljande manuellt utforda
passiva rorelserna utfors for att behandla
kontrakturer, forbéattra ledernas
rorlighet och dva rorelsesekvenser.

For det senare dr anvindning av PNF-
tekniker 1amplig. For att stimulera
barnets mentala aktivitet ar Snoezelen-
terapi och hippoterapi 1ampliga som
ytterligare behandlingsformer.

Det individuella behandlingskonceptet
maste anpassas till den kliniska bilden
ifrdga och barnets utvecklingsstadium,
och méste efterhand revideras med
regelbundna mellanrum. Likaren och
sjukgymnasten bor arbeta med detta i
nara samarbete. Endast pa detta sétt ar
snabba reaktioner pa akuta fordndringar
mojliga. Behandlingens omfattning

beror av det enskilda barnets och
familjemedlemmarnas mojligheter. Det
skulle vara onskvért om varden pa skolor
for personer med fysiska och mentala
funktionshinder ocksd kunde sikerstilla
daglig fysioterapeutisk behandling.

Ortopediska hjélpmedel, sasom ortoser,
skenor eller ortopediska skor bidrar

till att stodja hallningen, stabiliteten
och sévitt mojligt fysiologiska

rorelsesekvenser. I fall av uttalade
fotdeformiteter ar det alltid tillradligt
att anvénda individuellt tillpassade skor,
innerskor, inldgg eller fotortoser.

Tillhandahallandet av ortopediska
hjalpmedel sdsom ortoser, inldgg, skor,
ete. ar komplicerad, hoggradigt individuell
och ofta féorenad med behov for ett

flertal efterfoljande justeringar. Bade
foraldrarna och sjukgymnasten méste
noga kontrollera att hjalpmedlen verkligen
underléttar barnets fysiologiska rorelser
och inte istéllet begrédnsar eller t.0.m.
hindrar barnets rorelser.

FAS 3

Under sjukdomens tredje fas (som
vanligen startar i borjan av det andra
artiondet av barnets liv) ar forlust av
fysisk och kommunikationsforméga
framtrddande. Barnen blir tystare,
forlorar gradvis formégan att gi och
behover anvédnda rullstol. Forlusten av
mekanismerna for styrning av motoriken
paverkar alla muskelaktiviteter, aven
svéljning och hostning. Forutom
ledkontrakturer uppstar ofta
luftviagsinfektioner. Senare, under
framskriden immobilisering uppstér mag-
tarmproblem i form av férstoppning.

Ju storre forlusten av muskelaktivitet

ar, desto storre andel av behandlingen
méste besta av passiva metoder. Sa lange
sjukgymnasten kan arbeta med patienten
med stabilisering av bélen, aktivt statiskt
muskelarbete, avvirjningsreaktioner,
stdévningar osv., bor en aktiv
sjukgymnastik utforas en eller tva ganger
iveckan.

For att begréansa konsekvenserna

av immobiliseringen far passiva
rorelser i samtliga leder efter adekvat
uppvarmning en allt 6kande betydelse.
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Foljderna av inaktiviteten &ar: forviarrade
kontrakturer, adherenser i ledstrukturer,
spanningstillstand i musklerna, vilka
t.ex. utloser och forvérrar ensidiga
kroppslédgen och neurologiska problem,
samt nedsatt metabolism i hud, muskler
och brosk samt smértor nar laget ar
felaktigt eller &ndras.

Under denna sjukdomsfas ar
undervattensmassage, som kombinerar
viarme och massage for hela kroppen,

den optimala forberedelsen for den
passiva sjukgymnastiken. Patienten ligger
avslappnad i vattnet med hjilp av en
terapeutisk simkrage. Erfarenheten har
visat att denna behandling upplevs som en
“valsignelse” och dessutom mojliggor en
sd intensiv mobilisering som majligt.

Vattenterapin i simbassdngen bor
utforas sa ldnge som patienten kan
uppréitthalla sin kroppstemperatur,

under cirka 20 minuter i basséngen. Om
barnet blir for snabbt nerkylt ar risken for
infektioner mycket hog.

Anpassningen till férhéllandena i vattnet
ger bade mental och fysisk stimulering.
Tack vare den laga kroppsvikten &r
sjalvstandiga rorelser mojliga, d&ven om
de ar relativt svaga. Det ar dessutom
mdojligt att framkalla olika reaktioner, som
t.ex. avspark med fotterna, huvudkontroll
for att undvika obehaglig neddykning
under vattnet, paddlande med hinderna
och fotterna och éven att hélla upp
overkroppen medan barnet flyter pa
magen.

For att motverka benégenheten for
luftvagsinfektioner och uppna en béttre
ventilation av lungorna kan férutom

inhalation (om nodvandigt med tillsats av

ladkemedel), behandling av brostkorgen
utforas for att mobilisera sekretet. Denna
behandling anvénds i allmédnhet for akuta
infektioner. Det &r ett effektivt sétt att
bekédmpa luftviigsinfektioner och minska
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risken for pneumoni. Aven i forebyggande
syfte, sarskilt nar foraldrarna har fatt
anvisningar i hur de sjilva kan utfora
denna behandling, har den ett bevisat
virde nér det géller att {orebygga
aterkommande infektioner i bronkerna
och lungorna.

Massage och tinjningstekniker,
vibrationer och skakning medfor att
sekretet 10sgors och kan transporteras.
Detta provocerar patienten till att hosta.
Om patienten inte kan hosta anvinds

en suganordning. Vid akut infektion
utfors brostkorgsmassage dagligen.
Vibrationsanordningar kan dven
anviandas i hemmet som hjilpmedel for att
l6sgora slemmet. Foraldrarna kan ocksa,
med sjukgymnastens hjéilp, lira sig enkla
metoder for att mobilisera sekretet.

Mag-tarmproblem, som t.ex. forstoppning,
som pé grund av inaktiviteten kan
upptréida ofta under sjukdomens senare
stadier, behandlas med kolonmassage
och lamplig kost. Vid kolonmassage
utnyttjas sirskilda manuella tekniker for
att stimulera tjocktarmens aktivitet och
pa sa satt stimulera till avioring.



Det finns endast liten erfarenhet av

mukopolysackaridos typ III. Kirurgiska
ingrepp i mjukvivnaderna, sdsom
kapning eller forlingning av senor vid
kontrakturer, ar tinkbara, men har
hittills inte utforts. Skelettkirurgi i fall
av felstéllning, leddysplasier eller

och pa specialiserade centra. De ska
betraktas som en individualiserad
behandling och beslut harom ska
fattas i samrad med patienten och
familjemedlemmarna.

kirurgisk behandling av patienter med

abnorm kurvatur i ryggraden bor endast
utforas pa mycket speciella indikationer :

Sjukgymnastik ar en viktig del av det
multimodala behandlingskonceptet,

som bor utformas individuellt for varje
MPS-patient. Det ar sarskilt viktigt

att betrakta sjukgymnastiken inte

bara som ett program som ska utféras
varje vecka, utan ocksa, om mojligt

som en motivation och vigledning till
sjalvstandiga 6vningar eller 6vningar med
hjalp av familjemedlemmar. Dessutom
fungerar sjukgymnastiken som en
regelbunden kontroll av balansen i
rorelseapparaten och av att de 6vningar
som utfors sjélvstandigt gors pa ratt
sétt. Sjukgymnastik ar ocksa ovérderlig
fore och efter kirurgi och en spelar en
viktig roll for en framgangsrik kirurgisk
behandling.
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Sjukgymnastik vid MPS typ IV
— Morquios sjukdom

©0000000000000000000000000000000000000000000000000

Hos personer med mukopolysackaridos
typ IV ar fordndringar i rorelseapparaten
(ben, leder, muskler, senor, ligament,
ete.) framtriadande och forsvarar det
dagliga livet. Ofta uppvisar samtliga
rorelsesegment, fran halsryggen till
fotterna, abnormiteter.

Genom ett samspel av olika behandlingar
forsoker man begransa de fysiska
defekterna. I diskussionen som foljer
kommer vi att g in pa de enskilda
skeletala fordndringarna och mojliga
behandlingar for dessa, men dven,
tyvérr, framhélla begransningarna

hos dessa behandlingar. Det &r bade
lampligt och nodvéndigt att 1agga upp
en behandlingsplan som inriktar sig pa
patientens rorelsehinder och besvar
och att revidera planen efterhand som
foréandringar upptréader.

Fysioterapeutiska &tgarder ar
sammansatta av passiva och aktiva
metoder som kombineras for varje
individuell patient pa grundval av
patientens funktionsniva, alder,
sjukdomens svarighetsgrad, osv. Ju
béattre MPS IV-patienten fungerar, desto
storre andel aktiva metoder kommer
behandlingen att besté av. Hos édldre
patienter, men &ven vid fall av smérta,
dominerar de passiva metoderna.
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Patienter med MPS IV kan arbeta

inom yrken som &r limpliga for deras
tysiska och mentala formaga. De fysiska
funktionshindren orsakas framforallt

av deras kortvuxenhet och uttalade
skelettfordndringar. Patienterna blir
ivuxen alder ofta tvungna att sitta i
rullstol.

BROSTKORGEN

Brostkorgen utgors av brostbenet och
revbenspar vilka forbinder brostbenet
med ryggraden. Ryggradens tillvixt ar
kraftigt paverkad hos MPS IV-patienter.
Som resultat ar brostbenet deformerat,
vilket i sin tur leder till att brostbenet
antingen skjuter ut (kycklingbrost)
eller ar kraftigt in&tbojt (trattbrost).
Brostkorgen antar en klockform, med
revbenen permanent fixerade pa plats i
horisontellt 14ge. Optimal expansion av
brostkorgen under andning &r omajlig och
i synnerhet inandningen &ar inskrénkt.



Huvudpunkter for

andningsterapin:

*  Involvering av samtliga
andningsutrymmen i andningsrorelsen

*  Koordinering av andning och rorelser

e Eliminering av felaktiga

andningsrorelser (t.ex. forcerad
andning)

e Halla luftviigarna fria; om nodvandigt
16sgoring av sekret

J Starka andningsmusklerna

e Inlérning av fordelaktiga beteenden vid
inandning och utandning, &ven under
anstrangning

*  Forbéttrad funktionsférmaga

P4 grund av de typiska patologiska
foréandringarna i ryggraden (felutveckling
av kotorna och ligamentapparaten) samt
rorelseinskrankningarna i axellederna,
ska ovningarna vid andningsgymnastiken
utforas forsiktigt och endast under
overvakning av sjukgymnast. Under
akuta sjukdomsfaser eller i fall av 6kad
slemproduktion kan passiv behandling
av brostkorgen utforas {or mobilisering
och transport av sekret. For detta
anvands olika metoder som involverar
andningen, sdsom gnidning, skakning,
manuella abdominella tekniker (TY:
“packegriffe”) knddning och vibrationer.

Denna behandling 4r mycket effektiv och
ar indicerad sérskilt for dldre och ororliga
patienter. Aven hos yngre patienter kan
den vara nodvéandig och kan laras in av
foraldrarna och patienterna sjilva.

Hos barn kan lekar anvindas for att
fordjupa och optimera andningen (t.ex.
blasa sépbubblor, blasa pappersormar
eller vadd, blasa bubblor i vatten med
sugror och sjunga visor).

Dynamiskt muskelarbete och forstdrkning
av musklerna &stadkommes genom
rorelselekar eller specifika aktiva
ovningar.

Klattringsbanor och till dels dven
lekplatser med gungor och gungbridor
bidrar ocksa till 6kad kondition och
koordination.

Rullning och hoppovningar med (
kraftiga stotar (t.ex. hoppa pa :
trampolin) 4r forbjudna pa grund av e
ryggradsproblemen!

BUKEN

Hos aldre patienter uppstar mag-
tarmproblem och problem med avféring
oftare. For att stimulera till avféring kan
kolonmassage utforas av sjukgymnaster
(dagligen, om nodvéindigt). Aven hér ar
det onskvért att patienten lir sig detta
och att foréldrarna instrueras, for storsta
mojliga sjéalvsténdighet.

Patienten bor dessutom mobiliseras,
eftersom inaktiviteten ytterligare bidrar
till trog tarm. Om aktiva rorelser ar

svara for patienten att utfora ar passiv
mobilisering ocksé lamplig. Rorelseterapi
i simbassdng ar idealisk.

RYGGRADEN

Morquios sjukdom har en kraftig, negativ
inverkan pé ryggraden. Utslatade kotor
(platyspondylos) kan foreligga. Ofta kan
en eller flera kotor glida. Detta kan leda
till fortrangning av ryggmirgskanalen
(spinal stenos), till forskjutning av
ryggraden i sidled (skolios), och/eller till
puckelbildning i brost- och ldndryggen
(gibbus, kyfos). Som resultat kan
ytterligare forsdmring av andningen, samt
nervskada eller skada pa ryggmérgen
intréffa. Tecken pa detta utgors av
sensoriska storningar (stickningar,
domning) och tilltagande svaghet i
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armarna eller benen. Om sddana problem  For éldre patienter med stor risk
noteras ska de snarast mojligt bedomas for smértor rekommenderas att

av specialist (neurolog, ortoped). rorelseterapin utfors i vatten.
Avslappningsbehandling, sdsom fango/
massage eller undervatiensmassage,
och inldrning av avslappningsévningar
kan dessutom ge lindring.

Nér missbildningarna ar mycket uttalade
kan det vara nddvindigt att anvéinda ett
ryggstod eller en korsett. Detta beslut ska
fattas av en specialist (ortoped).

Intensiv rdrelseterapi for att starka buk-

och ryggmusklerna ér absolut nédvandig.  Sarskilda karaktéristika:
Vilutvecklade och reaktiva muskler kan HALSRYGGEN

assistera de slappa ligamenten i deras

statiska funktion. Dessutom skyddar de Den strukturella missbildningen i den
rorelseapparaten vid olyckor och fall, s& forsta halskotan (fypoplasi av dens),
att foljderna minimeras. Eftersom buk- som ytterligare kan kompliceras av de

och ryggmusklerna ar lika nodviindiga for ~ slappa ligamenten (allanto-occipital
balens stabilitet dr det absolut nodvindigt ~ nstabilitet), kan medfora risk for
att séikerstélla att bdda muskelgrupperna  inklamning av ryggmérgen (funktionell

forstarks och trianas statiskt och eller anatomisk spinal stenos) med
dynamiskt, samt att deras samspel atfoljande sensibilitetsstorningar,
harmoniseras. muskelsvaghet och t.o.m. tvéirsnittslesion

och paraplegi. Hos ménga Morquio-
patienter méste denna del av ryggraden
stabiliseras pa kirurgisk vig.

Rorelsebehandlingen kan utformas pa
ett multifacetterat sitt, men méaste vara
anpassad till hélsotillstindet och den

fysiska kapaciteten hos varje enskild For behandlingens del innebér denna
patient. Varken en for liten utmaning situation att halsen maste stabiliseras
eller en for stor belastning ér 1amplig. fram- och baktill via muskeltréning och
Om smértor uppstar ska dessa bedomas forstarkning av musklerna.

omedelbart och

A Bakétrorelser med huvudet ar forbjudna
behandlingen anpassas

om instabilitet foreligger, vilket kan

darefter. faststéllas eller uteslutas med hjilp av
rontgenundersokning. Aven 6vningar far
_endast utféras under ledning, kontroll och

Rorelseterapi for . hjalp av en sjukgymnast.

ryggraden inkluderar: Isometriska spdanningsovningar och/

*  Héllnings- och balanstréning . eller Gvningar enligt Brunkow ger

e Ovningar enligt Brunkow . forstdrkning av musklerna utan att

+  Isometriska spinningsévningar négra rorelser egentligen utfors. Denna

*  Medicinsk trdningsbehandling : bghandl?r%gsf.(')rm"ar n'lyck‘e‘t lamplig
(sportterapi) . for specifik forstarkning i instabila

*  Ridterapi (spondylolistes ska dock ror(.alsesegment..' Den kan mycket val
dessforinnan uteslutas genom rontgen varieras och utokas till att inkludera

av rygeraden) andra rorelsekoncept.

e Vattengymnastik
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I fall av uttalad kurvatur i
ryggraden, en kraftig 6kning av den
spinala kurvaturen eller tecken pé
nervskada kan kirurgisk behandling
bli no6dvéndig. Sddan behandling bor
sévitt mojligt utforas endast efter
att tillvixten ar avslutad. Hos yngre
patienter ar i allménhet behandling
med korsett och fysioterapi att
foredra till dess att tillvixten ar
avslutad. Olika kirurgiska metoder
som astadkommer korrektion och

segmentet stér till forfogande. Detta
astadkommes genom inséttning av
speciell instrumentation (metallstavar,
metallskruvar, metallhakar). I fall av
spinal stenos kan kirurgisk dilatation
ocksa krévas, och om lampligt,
kombineras med forstirkning.
Operationen utfors, beroende pa typen
av kurvatur, med tillgdng frén buken
eller brostkorgen och/eller ryggen.

och riskabla och maste utféras pa

centra.

forstarkning av ryggraden i det berorda :

Sadana operativa ingrepp ar l&ngvariga :

korrekt indikation och p& specialiserade :

SKULDERREGIONEN / ARMARNA
/ HANDERNA

Axellederna stods priméart av muskler,
senor och ledkapseln, som hos MPS IV-
patienter ar forkortade och fortjockade.
Detta kompliceras ytterligare av en
missbildning av skelettleden med ett
kraftigt begrénsat rorelseomféng och
partiell felstéllning i leden (subluzation).

Armarna kan darfor inte alls eller
endast med svarighet hojas 6ver huvudet.
Dagliga aktiviteter, sdsom att kamma

sig eller dra kldder over huvudet 4r
extremt inskrinkta. Aven om sddana
aktiviteter séllan 4r smartsamma, maste
denna dndrade ledstéllning och ofta

massiva rorelseinskrankning noteras
under terapin och behandlas konsekvent
for att savitt mojligt forhindra en total
stelhet i leden och bevara patientens
sjalvstandighet sa lange som mojligt.

Aven handlederna uppvisar
bendeformiteter. De &ér slappa, pa grund
av att &ndarna pa ulna och radius samt
handledsbenen inte &r korrekt utvecklade.
Ligamentstodet ar dessutom begrénsat,
vilket leder till en nedsatt stabilitet och
styrka.

Aktiva och passiva mobiliseringstekniker
anvands for att astadkomma bésta
mojliga rorlighet i axellederna. Vid storre
begréansningar och smérta bor manuell
terapi utforas. For att 6ka muskelstyrkan
och bibehélla basta mojliga stabilitet ar
medicinsk trdningsbehandling lamplig.
Forutom att den 6kar muskelstyrkan okas
dven uthalligheten. Rorlighetsforbéttrande
och —bevarande 6vningar for axel- och
armbagsleden ska savitt mojligt utforas
smartfritt genom hela rorelseomfanget.

Styrkan i fingrarna och
underarmsmuskulaturen kan forbéttras
genom isometriska spanningsovningar
och aktiva rorelser mot motsténd.

For att uppnd optimal anvéindning av
hénderna tranas fin- och grovmotoriken
med och utan hjélpmedel (knédlera, boll,
handtranare). Sjilvstandig tréaning ar
onskvérd och viktig, ergoterapi ar lamplig.
Om handlederna blir mycket instabila
trots terapi rekommenderas att anvinda
bandage for att ge stod for statiskt arbete
under mer intensiv anstréangning.

Detta géller sarkilt for dagliga aktiviteter
(som till exempel att cykla). Bandagen
bor dock om mojligt inte anvindas
permanent, sd att forsvagning av
musklerna undviks. For att forbéattra
samspelet mellan musklerna i skuldran-
armen rekommenderas vattenterapi i
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simbassdng. Med olika hjdlpmedel, sdsom
simbréidor, sim-nudlar, badringar och
bollar kan storsta mojliga rorelseomfang
uppnés. Muskelstarkande évningar kan
ocksa utforas.

HOFTER / KNAN / FOTTER

Pa grund av de kombinerade problemen

i kné- och hoftlederna kénnetecknas
gangmonstret hos MPS IV-patienterna
ofta av bredbenta, smé steg och bojda
knén och hofter. Kompensatoriskt kan en
okad kurvatur i lindryggen (kyperlordos)
uppsta.

E

Pojke med MPS typ IV.
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Hofter

Felaktig utveckling av eller felstéllning
i hofterna forekommer inte alltid hos
Morquio-patienter, men &ér vanligt. Om
starka smértor senare uppstar kan
kirurgi bli nodvandig.

Aktiva och passiva
mobiliseringstekniker utfors for att
bibehalla och forbattra rorligheten i
lederna. Varsamma tinjmetoder och
ledskonande, statiskt muskelarbete
bibehaller rorligheten och muskelstyrkan
i backen- och larregionen. Ett optimalt
gangmonster och bésta mojliga héllning
bor utvecklas via gangtraning. Stotar,
hopp och bakétrorelser ska undvikas,
4ven om barn inte ska tvingas att
begréansa sin rorelsegladje.

Om patienten redan har smértor
och/eller degenerativa fordndringar

pé grund av felbelastning kan
vdrmebehandling (fango, virmerulle,
undervattensmassage), elektroterapi
eller manuell terapi utforas.
Vattenterapi i simbasscdng kan ocksa
lindra smérta och 6ka rorligheten.



Kirurgisk behandling av
hoftleden kan pa grund av
skelettfordandringar bli nodvéndig
hos mukopolysackaridos-patienter
oavsett alder.

Sé lange patienterna &r unga och

rorliga bor en sé hog kongruens mellan
femurhuvudet och acetabulum som
mojligt uppnas. Detta sékerstéller en

god mognad av ledkomponenterna.

Har kan operation for korrektion

av felstéllningen bade i femur och
béackenbenen overvigas. Hos aldre
patienter som tidigt utvecklat artros pa
grund av felstéllning och felbelastning

i hoftlederna bor inséttning av

en endoprotes overvagas. For

samtliga kirurgiska ingrepp géller

att de, pa grund av den foréandrade 3
skelettmetabolismen, endast ska utforas :
pé strikta indikationer och endast 3
vid ett center med stor erfarenhet.

Harvid ar det absolut nodvéandigt att
faststélla vilka symtom som hérror

fran mjukdelarna och vilka som

harror fran skelettfordndringarna.

Fore kirurgi i hoftregionen ska dven
ryggraden undersokas funktionellt och
radiologiskt, i synnerhet den nedre

delen av ryggen.

Knén

Knéna forédndras med tillvixten och
antar en kobent stallning (genua valga).
I sallsynta fall ses hjulbenthet (gernua
vara).

Via statiskt och dynamiskt muskelarbete
forsoker man att skapa en optimal
muskelbalans. Framforallt trdnas de inre
(mediala) muskeldelarna.

Gangtrdaning inriktas pa att forbattra
utveckla héllningen och gdngmonstret.
Muskelforhéllandena i hofterna och

fotterna spelar ocksa en roll harvidlag.

Vid 6verbelastning och akut smérta
placeras benen i viloldge (14tt bojda),
eftersom de i allménhet inte kan
strackas ut helt. Om besvéren kvarstar
under ldngre tid eller forekommer ofta
rekommenderas manuell terapi.

Kobentheten kan inte forhindras eller
korrigeras med sjukgymnastik. Det ar
endast mojligt att forhindra en &nnu hogre
grad av felstéllning och dverbelastning av
ledstrukturerna, ligamenten och lederna.

Korrektion av axeln i knéleden

ar kirurgiskt mojlig. Under

tillvéixten &dstadkommes detta genom
temporér slutning av vissa delar av
tillvaxtplattorna. Nar tillvixten ar
avslutad kan kirurgisk korrektion av
felstéllningen utforas. Liksom i hofterna :
leder felbelastningar och felstéllningar
till fortidig forslitning av ledbrosket 3
(artros). I vissa fall kan detta behandlas :
med en endoprotes for knileden. ;
Smérta utgor indikation for kirurgi.
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Fotter

Liksom hénderna kénnetecknas fotterna
ofta av slappa ligament. Detta resulterar
i plattfothet och dven delvis i missbildade
tar.

I fotleden uppstar valgus-stéllning i hélen,
eftersom musklerna inte kan kompensera
for de slappa ligamenten.

Den fysiologiska hél-till-ta-rullningen
under gang, liksom den nodvandiga
kompensationen for hoft- och
knéproblemen saknas.

Ovningar for korrektion av

fotstéllningen, initialt utan

belastning, senare delvis med partiell
eller full belastning, utférs. Gngtrining :
utfors for att optimera gangmonstret. 3

Anvénd bra skor! I allmédnhet behovs (
inlagg och ofta maste ortopediska skor
specialtillverkas. Fotledsbandage kan

ocksa vara lampligt under anstrangning. :

Hos dldre patienter or during
overexertion, pain mayoch under
overbelastning kan smérta forekomma
pé grund av felstillningen. I dessa

fall rekommenderas varma fotbad och
fotmassage for avslappning.

Dessutom kan vitskeansamling i

benen orsakas av immobilisering och
forsvagning av hjartmuskeln. Benen
svullnar. Efter konsultation med likaren
bor lymfdranage, som aktiverar utflodet
och pa sé sitt ger lindring, utforas.
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Sjukgymnastik vid MPS typ VI
— Maroteaux-Lamys sjukdom

©0000000000000000000000000000000000000000000000000

Maroteaux-Lamys syndrom kan
upptrida med sévél lindriga som svara
sjukdomsforlopp. Skelettféréndringarna,
dysostosis multiplex, varierar kraftigt
frén individ till individ. Den svara formen
av MPS typ VI liknar den kliniska bilden
vid Hurlers sjukdom. Vid den lindrigare
formen upptriader dessa symtom senare
och ar inte lika uttalade. Patientens
mentala utveckling 4r normal. Redan
under patientens forsta artionde
upptréader deformering av ryggraden,
ledkontrakturer, brackbildning, frekventa
infektioner i synnerhet i luftvigarna, och
nedsatt lungfunktion. Barnets tillvixt
avstannar, och barnen blir kortvuxna.

Vid fysioterapi méste man téanka pa
att hjart-lungsystemet hos MPS VI-
patienterna dven kan vara kraftigt
paverkat.

Patienter med MPS VI kan arbeta

inom yrken som &r lampliga for deras
fysiska och mentala forméga. De fysiska
funktionshindren orsakas hos den
svéara formen av kortvuxenheten och
skelettfordndringarna. Patienterna blir
ivuxen alder ofta tvungna att sitta i
rullstol.

ANDNINGSORGANEN
Respiratoriska problem upptrader

huvudsakligen hos barn med den svara
formen av MPS VI. Fortjockningen av

slemhinnorna i farynx och férsnévningen
av luftvigarna pé grund av inlagring av
material resulterar i luftvigsfortrangning.
Brostkorgens rorlighet ar inskréankt pa
grund av revbenens éndrade position och
lungkapaciteten ar dérfor mindre &n hos
friska personer. Brostkorgen utgors av
brostbenet och revbenspar vilka forbinder
brostbenet med ryggraden. Hos patienter
med MPS VI har revbenen en utplattad
“roderform” och deras ledforbindelser
med brostbenet och ryggraden har nedsatt
rorlighet eller ar fixerade. Som resultat
kan brostkorgen inte expandera optimalt
under andningen. Dessa faktorer leder till
en dkad slemansamling, reducerad fysisk
kapacitet och hog infektionsrisk.

For att forhindra och bekdmpa
infektioner kravs ofta rutinméssig
inhalationsbehandling. For att forbattra
andningsorganens ventilation kan olika
lekar anvindas, som t.ex. att lek med
sapbubblor, vadd, sugror, pappersormar,
pasar osv., liksom lekar med bollar och
ballonger, om majligt. TAnjningsévningar
okar ocksé andningsvolymen. For

aldre barn kan sjukgymnasten i
samarbete med fordldrarna utarbeta ett
tanjningsprogram for anvindning i
hemmet.

Vid all aktiv behandling ska
uppmérksamhet riktas mot effektiv

inandning och utandning och, vid
anstrangning, adekvata pauser i
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en kroppsstéllning som underléttar
andningen.

Passiv behandling av bréstkorgen
anvands for akuta infektioner och alltmer
inaktiva patienter. Enkla metoder for
mobilisering av sekret kan liras in av
foraldrar och anhoriga. Pa detta sétt kan
en effektiv 10sgoring av slemmet alltid
dstadkommas.

Aven nér barnen dr mycket oroliga
kan olika metoder, sdsom vibrationer,
skakning, bankning och gnidning utféras.

RYGGRADEN / BALEN

Kotorna &r vid MPS typ VI oregelbundet
formade. Balen och halsen ar korta och
satta. Bindvéven och ryggmérgshinnorna
kan vara paverkade av inlagringar.
Missbildningar i kotorna kan resultera
iinstabilitet i hals- och l&ndryggen med
spinal stenos. Tecken pd detta utgors av
inkontinens, stickningar, domningar eller
smértor i armarna och/eller benen. Om
sddana symtom upptréader ska en likare
omedelbart kontaktas.

Kirurgisk behandling kan
krévas for att avlasta och
stabilisera ryggmérgen och
nervrotterna.

Kénnetecknande for lindryggen ér

en uttalad lordos. Liksom vid Hurlers
sjukdom kan en gibbus bildas vid
overgéngen mellan brost- och lindryggen.
Buken buktar framat pa grund av
forstoringen av bukorganen och den
slappa bukvéggen. Brostbenet ar ofta
indraget vilket resulterar i trattbrost.

En intensiv rorelseterapi krévs tidigt
for att 0ka ryggradens, béckenets
och skulderregionernas stabilitet och
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rorlighet och for att stérka rygg- och
bukmusklerna. For att motverka
hyperlordosen ilandryggen maste bada
muskelgrupperna stérkas och samspelet
mellan dessa harmoniseras. Under denna
behandling maste man tédnka pé det
faktum att i synnerhet ldndryggen utgor
en funktionell enhet med hoftlederna.

Tack vare den normala mentala
utvecklingen kan rorelsebehandlingen
utformas pa ett multifacetterat sétt,
men den méste vara anpassad till
hélsotillstdndet och den fysiska
kapaciteten hos varje enskild patient.
Varken en for liten utmaning eller en for
stor belastning &r 1amplig. Om smértor
uppstar ska dessa bedomas omedelbart
och behandlingen anpassas dérefter.

Rorelseterapi for ryggraden
och bélen inkluderar:
e Hallnings- och balanstréning

*  Medicinsk trdningsbehandling (4ven
sportterapi)

e Téanjningsprogram
e Ovningar/behandling i vatten

For éldre patienter med smértor i
ryggen och balen &r rorelseterapi
ivatten av 6kande betydelse.
Avslappningsbehandling, sésom
vdarmepackar, massage eller
undervattensmassage, ger lindring.

Sarskilda karaktaristika:
HALSRYGGEN

P& grund av den strukturella
missbildningen i halskotorna foreligger
fara for inkldmning av ryggmérgen
(funktionell eller anatomisk

spinal stenos) med atfoljande
sensibilitetsstorningar och t.o.m.
tvérsnittslesion och paraplegi.



Hos vissa typ VI-patienter maste
denna del av ryggraden
stabiliseras pa kirurgisk vag.

Under terapin méaste patienten
alltid kunna halla huvudet pa ett
kontrollerat satt. Kraftiga bojningar eller

overstrackningar av huvudet ar forbjudna.

Kullerbyttor och hopp med kraftiga stotar
har ingen plats i denna behandling.

EXTREMITETERNA

Hos Maroteaux-Lamy-patienter upptriader
felxionskontrakturer sarskilt i de stora
lederna, dvs. axellederna, hoftlederna,
armbégslederna och knélederna.

AXLARNA / ARMARNA /
HANDERNA

Awxelleden stods primért av mjukdelar
och i mindre grad av benstrukturer.
Forkortning av senor och ligament
resulterar i funktionsinskrdnkningar.
Armarna kan dérfor inte alls eller endast
med svarighet hojas 6ver huvudet. Dessa

™

forkortningar i axel- och armbégslederna
orsakar vanligen inte smérta, men
méste ocksé behandlas under terapin

s att ytterligare rorelseinskrankning
med paverkan pa hallningen och
gangmonstret forhindras. Hdinderna
uppvisar en progredierande klostéllning,
som i synnerhet orsakas av inskrénkt
extension i fingrarnas éndleder.
Dessutom foreligger en markerad

och ofta snabbt tilltagande stelhet i
samtliga fingerleder och i handleden,
vilket leder till kraftigt forsdmrad
finmotorik. Om bdj- och strackdefekter
uppstar i handerna ar hand- och
fingergymnastik nodvandig. P& grund
av den omfattande sjukgymnastik som
kravs for hela rorelseapparaten blir det
ofta for lite tid kvar for handerna, sa

nar det géiller detta omrade bor savitt
mojligt foraldrarna eller patienten

sjalv utfora ett gymnastikprogram i
hemmet, utarbetat i samarbete med
sjukgymnasten. Patienterna tolererar
fingerévningar och -lekar rétt vil. Passiva
boj- och strickovningar kan ddremot
orsaka besvér. Det 4r darfor 1ampligt att
ge virmebehandling fore gymnastiken,
vilket inte bara minskar besvéiren

En 10-arig pojke med MPS typ VI.
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men 4ven intensifierar behandlingen.
Virmebehandlingen kan utgoras av
handbad, dinkel- eller torvpackar och
andra kommersiellt tillgdngliga packar.

Om smérta uppstar bor likaren

och sjukgymnasten konsulteras.
Karpaltunnelsyndrom (se bilagan
"Medicinska forklaringar”) kan ocksa ses
hos Maroteaux-Lamy-patienter. Denna
diagnos bor stéllas av en ortoped.

HOFTER / KNAN / FOTTER
Hofter

Felaktig utveckling av och tidiga
forslitningssymtom i hoftlederna &r bland
de fysiska forédndringar som i synnerhet
begransar rorelseomfanget hos MPS

typ VI-patienterna med okande &lder.
Anatomiskt sett ar hoftleden en kulled.
Femurhuvudet hos dessa patienter ar
ofta deformerat och rundat och inte i

sitt fysiologiska lage i forhéllande till
acetabulum. Acetabulum ar ocksé ofta
rundad och alltfor vinklat eller flackt
stélld, vilket ofta ytterligare forsdmrar
funktionen. Detta resulterar i fordndrad
benstéllning och felbelastning i knén och
fotter. Detta &r en av huvudorsakerna till
det typiska sldpande och oharmoniska
gdngmonstret. Under barndomen ger
hoftlederna endast sillan besvér, &ven nar
forandringar redan kan ses pa rontgen.
Hos vuxna patienter uppstéar smértor ofta
pé grund av den fortidiga forslitningen
samt irritationstillstdndet pd grund av
felbelastningen.
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Beroende pé destruktionens
omfattning och patientens alder kan
kirurgisk behandling vara nédvéndig. :
Dessa stréacker sig fran ingrepp i
mjukdelar, sdsom forléngning av senor,
till korrektion av benstrukturerna i
backenet och laret och forbattring av
femurhuvudets position i forhallande
till acetabulum och slutligen till
implantation av en total hoftprotes
efter att tillvixten ar avslutad. Sddana
ingrepp maste utforas vid ett centrum
med beprovad erfarenhet av kirurgisk
behandling vid MPS.

Knén

Knéna blir férédndrade delvis pa grund

av inlagring av material i ben och
ligament och pa grund av felstéllningen

i hofterna. Detta ger upphov till
skjuvkrafter, vilka astadkommer en ojamn
notning i gangjarnsleden. Smartsamma
forslitningar sker darfor &ven hér med
okande alder.

Aktiva och passiva
mobiliseringstekniker utfors for att
bibehalla och forbéttra rorligheten i
leden. De relativa proportionerna aktiva
och passiva tekniker bestims av den
individuella patientens fysiska tillstdnd,
fysiska prestationsforméga och besvér.
Varsamma tinjmetoder och ledskonande
muskelarbete bibehéller rorligheten och
muskelstyrkan i backen- och larregionen.
Gangtrdaningen ska inriktas pa att
utveckla basta mojliga gdngmonster

och en optimal hallning. Aven hos
patienter med fysiska funktionshinder,
hos vilka fordndringar i ryggraden eller
lederna inte tillater ett uppratt, liksidigt
gangmonster ar det mojligt att forbéttra
och trina gdngmonstret med hjalp av
génghjalpmedel.



Hoppning med kraftiga stotar ska 4
forhindras. :

Smé hopp under gang pa marken och att :
hoppa fran ena benet till det andra ar®, :
tilldtet. Hopp som kréver att man landar :
pé bada benen ér inte tilldtna utan

hjélp, eftersom séddana hopp innebér
storre avstand och hojder som endast
kan overbryggas just genom att man
landar pé bada benen, vilket innebér
kraftiga stotar. Det dr ett absolut

krav att foraldrarna meddelar skolan,
inklusive t.ex. skolgymnastiken, om
detta.

Om patienten redan har smértor pa grund
av felbelastning bor smértlindrande
behandlingar ges. Dessa kan inkludera
foljande: elektroterapi, manuell terapi,
undervattensmassage, behandling

pd behandlingsbord med slyngor

eller fango-packar. Vattenterapi i
stmbassdng kan ocksa lindra smérta och
oka rorligheten.

Fotter

Fotterna hos Maroteaux-Lamy-
patienterna ar forandrade pa

liknande sitt som handerna, men ar

i allménhet inte lika svart drabbade

av funktionsinskrdnkning. Om
rorelseinskrankningar upptrader,
sarskilt med 6kande &lder, kan fotens och
taledernas rorlighet 6kas med hjalp av
fotgymnastik. Manga av dessa 6vningar
kan utforas i hemmet och integreras
med dagliga aktiviteter (inklusive lekar).
Fotforandringarna ger ofta problem med
gangen och bor darfor tas pa allvar.

Vélsittande skor, om nédvindigt &ven
ortopediska skor, inlagg och ortoser ar
en mycket viktig del av avlastningen av
fotterna.

Fotbad och fotmassage bidrar till att
lindra besvar som uppstar efter langa
perioder med belastning. Besvéren okas
ofta &ven av svampinfektioner i fotterna
och/eller tdnaglarna. Rutinméssig fotvéard,
inklusive fotbad i 15 minuter och, om
nodvéndigt, salvbehandling, ger lindring.
Léakaren eller apotekaren kan hjélpa till
med att vilja lampligt ldkemedel.

Ett vanligt problem for MPS typ VI-
patienterna ar forkortningen hos ménga
av muskelgrupperna och senorna,
kapslarna och ligamenten i de nedre
extremiteterna. P& grund av obalansen
mellan strack- och bojstrukturer ar knéna
och hofterna bojda bade i stdende och

vid gang. P& grund av den forkortade
posteriora vadmuskulaturen ar optimal
hél-till-ta-rullning av foten inte mojlig. For
att forbattra hallningen och gdngmonstret
ar det nodvéandigt att forlanga och
slappna av musklerna och mjukdelarna
med hjélp av olika tdnjningstekniker.

Ett tcingningsprogram for anvindning

i hemmet for sjélvstidndigt bruk, eller
ténjningsanordningar som foréldrarna lar
sig att applicera ar mycket lampliga och
ger langvarig lindring for lederna.
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Sjukgymnastik vid
mukolipidos Il och Il

Patienter med mukolipidos uppvisar
kliniskt stora likheter med Hurlers
sjukdom, hérav bendmningen pseudo-
Hurler polydystrofi. Medan patienter

med mukolipidos II kan uppvisa symtom
omedelbart efter fodseln uppmérksammas
symtomen pa mukolipidos III forst under
det forsta artiondet av patientens liv.

Mukolipidos Il

Fran och med fodseln uppvisar barnen
en forsenad motorisk utveckling. Vid
sex manaders &lder blir en mental
funktionsnedsétining tydlig. Barnen lir
sig sent att sitta och delvis att std. Ging
ar endast séllan mojlig eller kan endast
ske med hjalp. Tillvixten avstannar
under det andra levnadsaret. Redan
under barndomen ses psykomotorisk
retardation.

Den aktiva fasen hos lipidos [I-barn ar
tidsbegrénsad och begréinsas till det forsta
levnadsaret. Under denna tid bor barnen
lara sig s& ménga mentala och motoriska
fardigheter som mojligt. Det spelar

hér ingen roll om barnet kan sté, sitta
eller ga. Fysioterapi kan alltid utforas.
Om endast f& motoriska fardigheter
foreligger ar det lampligt att paborja
Bobath-terapi. Om barnet klarar att

std eller gé kan rorelsesekvenser trénas
intensivt via sportterapi eller ergoterapsi.
Barnets koordinationsformaga bor
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framjas optimalt sd att hogsta mojliga
utvecklingsstadium uppnéas och det som
har inlérts behalls under en langre tid.
For att behandla barnet pa ett méngsidigt
sétt och samtidigt avlasta skelettsystemet,
ar motionsbehandlingar i simbassding
lampliga som ytterligare aktiv
rorelseterapi. Senare, under sjukdomens
avancerade stadier, kan aktiva rorelser
ofta bara vara fortsatt mojliga i vatten. I
vatten ar kroppsvikten reducerad till 10
0%, s& att rorelser kan utféras bade littare
och smidigare. Koordinationskraven i
vatten skiljer sig ocksa fran dem "pa
land” s& denna behandling ger ocksé

en annan form av traning. Den stora
infektionsbenédgenheten har befunnits
utgora ett problem vad géiller behandling
ivatten. P4 grund av immunsystemets
och andningsorganens tillstdnd bor
behandlingen ske i en bassing med en
vattentemperatur pa +32 (C.

Hippoterapi ar ett tillagg till det ovriga
behandlingsprogrammet. Kontakten med
héstarna ger barnen ett ovanligt tillfalle
till mental och fysisk stimulering och
kan framkalla ovintade responser och
aktiviteter.



ANDNINGSORGANEN

Hos lipidos II-patienter ar funktionen

i hela det respiratoriska systemet
paverkad. Inlagringen av material i
tungan, struphuvudet och luftroren
resulterar i luftvigsfortrangning.
Brostkorgens forsamrade rorlighet
resulterar i en nedsatt lungkapacitet.
Detta leder inte bara till nedsatt fysisk
prestationsforméga men ocksa till
frekventa infektioner.

Uppmérksamhet bor redan tidigt under
behandlingen dgnas at djup in- och
utandning. Lekar som intensifierar
andningen till en viss grad bor ocksa
tidigt ingd i programmet under den
aktiva fasen. Rutinméssig inhalation

ar ocksé lampligt om barnet tal detta.
Behandling av brostkorgen, som ar till
nytta sarskilt under perioder med okande
immobilitet eller under akuta infektioner,
hjélper ocksa till att effektivt 16sgora och
transportera bort slem. Olika metoder,
sdsom gnidning, knddning, skakning,
ténjning och vibrationer anvinds for
detta. P4 detta séitt kan sekretet alltid
mobiliseras. I avancerat stadium av
sjukdomen krévs ofta sugutrustning for
att avldgsna slemmet. Enkla metoder for
behandling av brostkorgen kan laras in
av foraldrar och anhoriga med hjilp av
sjukgymnasten. Aven om dessa metoder
kraver en viss ovning ar de mycket viktiga
for att kontinuerligt mobilisera sekretet
utan hjilp av en sjukgymnast.

RYGGRADEN / BALEN /
EXTREMITETERNA

Kotorna har en varierande form och

ar inte adekvat utvecklade vid lipidos

II. Som f6ljd bildas en uttalad gibbus i
brost- och landryggen, som resulterar i
att kotorna forskjuts bakat och bildar en

bage. Gibbus ar ofta det forsta symtomet
som noteras hos mukolipidospatienter och
leder till en diagnos. Nir den &r kraftigt
uttalad foreligger fara for inklAmning

av ryggmérgen. Ryggraden ska déarfor
regelbundet undersokas av en ortoped och
om nodvandigt behandlas med korsett.

Typiskt for lipidos II-patienterna &r ett
utskjutande brostben (kycklingbrost)

och en putande buk, som orsakas

av de forstorade inre organen och

de slappa musklerna. Manga av
skelettfordndringarna hos lipidos
[I-patienterna ses mycket tydligt.
Extremiteterna ar mycket korta, sarskilt
overarmarna och laren. Luxation i
hoftlederna och kobenthet ar ofta
kongenitala. P4 grund av de forkortade
benmusklerna kan kné- och hoftlederna
inte extenderas fullt och &r konstant
bojda. Detta resulterar i en karakteristisk
hallning och ett kraftigt forandrat
gangmonster, ofta i form av att patienten
gar pa tarna (spetsfotgang). Axel- och
armbégslederna har ocksa begrénsat
rorelseomfang pa grund av kontrakturer.
Armarna kan inte hojas 6ver huvudet.
Funktionen i hénder och fotter &r nedsatt
pé grund av forkortning och fortjockning
av senor och ligament. Fingrarna och
tarna ar bojda och kan inte strickas ut
fullt ens under passiv striackning.
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undervattensmassage och badkarsbad.
Undervattensmassage ér idealisk for
uppvarmning eftersom den dessutom
mjukar upp ledstrukturerna och kan
anviandas som smértbehandling. Den
efterfoljande passiva sjukgymnastiken
omfattar samtliga leder och forkortningar
irorelseapparaten.

Med 6kande immobilisering ersétts de
aktiva terapiformerna alltmer av passiva
behandlingar. Vatienterapi i simbasscng
ar en form av aktiv motion som har visat
sig mojlig for barnen édnda in i det sista.

Aven vid inaktivitet &ar det absolut
nodvandigt att fortsatta med
behandlingarna for att framja
metabolismen i lederna och forhindra
kontraktur- och ledsmértor.

Mukolipidos Il

Mukolipidos III uppvisar ménga likheter

med Scheies sjukdom. Patienterna har

en normal mental utveckling eller ar

En 4-arig pojke med mukolipidos I. endast latt retarderade. Tillvéixten ar

fordrojd och avstannar omkring det sjétte
levnadsaret. Patienter med mukolipidos

[II kan arbeta inom yrken som &ar lampliga

for deras fysiska och mentala forméga.

De fysiska funktionshindren orsakas

framforallt av deras kortvuxenhet och

hoftleder. Patienterna blir i vuxen alder

Mélet ar att med hjélp av fysioterapi ofta tvungna att sitta i rullstol.

astadkomma storsta mojliga rorlighet, en
aktiv, uppréatt hallning och sméartfrihet.
Under barnets aktiva tid dominerar
aktiva behandlingsformer, sésom
redan diskuterat. For att begréansa
kontrakturer ilederna och musklerna
bor dessutom passiv sjukgymnastik
ges minst en gang i veckan efter

Liksom hos barn med andra MPS-

eller mukolipidos-sjukdomar, ar
karpaltunnelsyndrom (se bilagan
“Medicinska forklaringar”) vanligt
forekommande. Denna diagnos bor stéllas
av en ortoped.

For att begrénsa foljderna av komplexa
forandringar i rorelseapparaten och
uppna basta mojliga fysiska funktion bor
fysioterapeutiska &tgarder séttas in tidigt.
Under barndomen l&mpar sig element
fran sportterapi, sdsom rorelselekar och
ovningar i vatten. Ergoterapi ar ocksa

varmebehandling. Undervattensmassage lamplig.
eller badkarsbad ar ldmpliga {or Med 6kande alder kan behandlingen
viarmebehandling; virmepackar kan alltmer specialiseras och inriktas pa den

ocksé anvindas. En terapeutisk simkrage  individuella patientens problem.
anvands for en avslappnad stéllning under
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RYGGRADEN / BALEN

Ryggraden ér ofta krokt; kort hals ar
karaktéristiskt. Halsryggen &r instabil
pa grund av att de tva forsta halskotorna
ar missbildade. Detta kan leda till
sensibilitetsstorningar och svaghet i
armarna pa grund av den resulterande
nervkompressionen.

Om sadana symtom upptréader
maste likare omedelbart kontaktas

och, om nodvéndigt, stabilisering ske via :

kirurgisk behandling.

En aktiv rorelse- och tréaningsbehandling
okar flexibiliteten i balen, inklusive
béckenet och skulderregionerna, och
starker och balanserar muskelgrupperna.
Terapiformerna kan och bor ligga

pé flera nivaer for att astadkomma
optimalt rorelseomféng och optimal
styrka och for att utveckla en mangsidig
koordinationsférmaga. En omvéaxlande
behandling 6kar dessutom

motivationen och

engagemanget.

Rorelseterapi for ryggraden
inkluderar:

e Hallnings- och balanstraning

for uppbyggning av muskler
e Téanjningsprogram
»  Ovningar/behandling i vatten

*  Medicinsk trdningsbehandling / trining

EXTREMITETERNA

Ett tidigt sjukdomssymtom utgors av
kontrakturer i axlarna och fingrarna.
Armbégslederna kan ocksé vara
péaverkade. Stelhet i skulderregionen ger
en fordndrad kroppshallning och géang

och okar felbelastningen. Aven nir dessa
forandringar inte &r smartsamma méste
de uppmérksammas och behandlas under
terapin.

Tilltagande kontrakturer i fingrarna
forsvarar anvindningen av handerna

under dagliga aktiviteter. For att begrénsa
stelheten i fingrarna krévs fingergymnastik.

P4 grund av den omfattande sjukgymnastik
som kréavs for hela rorelseapparaten blir det
ofta for lite tid kvar for idnderna, sé nar
det géller detta omrade bor sévitt mojligt
fordldrarna eller patienten sjélv utfora ett
gymnastikprogram i hemmet. Detta program
utarbetas i samarbete med sjukgymnasten.
Patienterna brukar tolerera fingerévningar
och fingerlekar rétt vél; besvér uppstar ofta
under passiva stréck- och bojovningar. Det
ar darfor lampligt att ge virmebehandling
fore gymnastiken, vilket inte bara

minskar besvéren men dven intensifierar
behandlingen. Virmebehandlingen kan
utgoras av handbad, dinkel- eller torvpackar
och andra kommersiellt tillgéngliga packar.

Om patienten klagar 6ver smértor,
parestesier, svaghet och domningar i
hénderna kan éven karpaltunnelsyndrom
vara orsaken. Det 4r avgorande att en
ortoped bedomer detta tillstdnd genom en
neurologisk undersokning.

Missbildning av dfterna ar en av de svara
fysiska forandringar som med 6kande alder
i betydande grad begréinsar rorligheten for
mukolipidos Ill-patienterna. Detta resulterar
i andrad benstéallning och paskyndar den
naturliga forslitningen av ledytorna i hoft-
och knélederna. Detta orsakar inte sa
mycket besvir under barndomen. Hos vuxna
kan smértsamma inflammatoriska processer
och forslitningar uppsta oftare och kraftigt
begrénsa rorligheten.
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Vid avancerad forslitning i
hoftlederna ar inséttning av en
endoprotes, som behandlar sméartan
effektivt, indicerad. Ligg mérke till
att innan nagon ioftoperation utfors
bor det klarldggas huruvida besvéren

eftersom dessa utgor en funktionell

som inte beror pa nétning och
missbildning av hoftleden men snarare
pa mjukvivnaderna forbéttras inte av
kirurgisk behandling.

harror frén landryggen eller fran hoften,

enhet. Inskrankning av rorelseomfanget

Fotterna uppvisar ungefar samma
forandringar som hénderna. Térna

kan ocksé bli bojda och stela. Liksom

for hédnderna bor ett 6vningsprogram
utarbetas for fotterna, tillsammans med
sjukgymnasten, sé att fotgymnastik kan
utforas i hemmet. Manga 6vningar kan
ocksa integreras med dagliga aktiviteter.
Om rorligheten i fotterna forsémras eller
vid 6kande besvar maste sjukgymnasten
informeras s& att han eller hon kan dndra
behandlingsprogrammet.

Vél utprovade skor bidrar i hog grad till
att avlasta fotterna. Om nodvandigt bor
skorna besté av ortopediska skor eller
ortoser som ar anpassade till fotens
stéllning. Férutom ledféréndringarna
ar aven forkortningen hos manga av
musklerna i de nedre extremiteterna
orsaken till det begriansade
rorelseomfénget. Kné- och hoftlederna
fastnar ofta i bojt 14ge och kan inte
extenderas fullt. Hal-till-ta-rullning

av foten ar inte heller mojlig pé ett
optimalt sétt, pd grund av forkortning

i den posteriora vadmuskulaturen. Det
ar nodvéndigt att forlinga musklerna
med hjélp av olika tdnjningstekniker.
Om patienten Klarar av det ar ett
tangningsprogram som utfors i hemmet
ocksa lampligt.
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Aktiv sjukgymnastik for

bélen, skulder- och

béckenregionen och de nedre

extremiteterna bor inkludera foljande:

*  Héllnings- och balanstrianing

*  Gangtréning

e Téanjningsprogram

*  Mobiliseringstekniker

e Ovningar/behandling i vatten

*  Medicinsk trédningsbehandling / tréning
for uppbyggning av muskler 3

Hos aldre patienter med nedsatt fysisk
forméga och storre risk for sméartor bor
avslappningsatgarder, smartbehandling
och passiva metoder anviandas som
tillagg till eller erséttning for annan form
for behandling. Dessa kan inkludera
foljande: virmepackar, massage, bad,
undervattensmassage, manuell terapi,
elektroterapi och behandling pd
behandlingsbord med slyngor.



FALLBESKRIVNINGAR

l. Aktiv rorelseterapi for Hurlers

sjukdom med BMT

Sjukgymnastikprogram for A.

Behandlingskur pa Kinder-Reha-Zentrum
Usedom:

4 veckor

Alder: 9 ar

Diagnos: MPS typ

I, tillsténd efter

benmérgstransplantation

vid 2 &rs alder

Terapzi:

e Aktivrorelseterapi i gymnastiksalen
*  Aktivrorelseterapi i simbassdngen

*  Behandling av brostkorgen

*  Snoezelen-terapi

A:s fordndrade kroppskonstitution hindrar

henne under dagliga aktiviteter. Mentalt
har hon utvecklats vél och kan utfora
ovningar sjalvstéandigt och malmedvetet.
Hon blir dock bara motiverad att utféra
ovningarna nar de erbjuder henne en
utmaning eller hon tycker de ar roliga.
Muskelstarkande traning eller terapier

med manga upprepningar eller obehagliga

rorelser ar inte mojliga.

Hon tappar snabbt koncentrationen
och/eller blir utmattad, och behover ta
paus allt oftare. Har spelar andningen,
som begrénsas av den deformerade
brostkorgen, en viktig roll. Ryggradens
abnorma kurvatur har dessvérre tilltagit
under det senaste éret.

Aktiv rorelseterapi i gymnastiksalen:
Den aktiva sjukgymnastiken har vi
utformat pé ett mycket mangsidigt

satt. For narvarande prioriteras
stabiliseringen av balen. Vi har forsokt
stidrka muskelkorsetten, i synnerhet
bukmuskulaturen. Om balmusklerna inte
langre klarar att utfora statiskt arbete
kan en korsett behdvas langre fram.

Aktiv rérelseterapi med hjélp av en tréningsbana.
Mal: Forbattrad rérlighet och koordination.
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For att uppné detta 14t vi A utfora
mattovningar pé rygg och pa mage och
utfora olika 6vningar med Pezzi-bollar.

Aktiv rorelseterapi i vatten. Mal: Forbattrad kondition
och rérlighet.

Vi framjade rorligheten i skulderregionen
(och hidnderna) med hjélp av klittring,
bénkdragning, gripdvningar och lekar
med hinderna ovanfor huvudet; A. kunde
ocksa spela tennis med ballonger med och
utan trampolin. (Hopp var inte tillatna pa
grund av forédndringarna i ryggraden!)
For att trana rorelsesekvenser hamtade
frén dagliga aktiviteter arbetade vi

med en traningsbana dér olika typer

av koordinationsformagor tréanades:
lagga sig ner / krypa / resa sig upp,
klattra, ga framlénges / g& baklénges

pa olika underlag, balansovningar, och
mycket mer. For att forbitira andningen
byggde vi in tdnjovningar och 4gnade
sérskild uppmérksamhet at utandningen
under utforandet av rorelserna. Under
anstrangning kan A. endast pressa ut
luften.

Efter cirka 10 dagar uppvisade A. en
okad prestationsforméaga och behovde
farre pauser under den 30 minuter ldnga
behandlingsomgangen. Hon utforde
upprepande koordinationsévningar
snabbare och med storre sjalvioriroende,
s att vi kunde oka svarighetsgraden. I
det dagliga livet bor det ses till att A. far
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lov att sjdlvsténdigt utfora ett stort antal
rorelsesekvenser, som t.ex. att gd upp och
ner {or trappor, ldgga sig ner/sétta sig och
stélla sig upp, hamta nénting och sétta
tillbaka det igen, delvis kla pa sig sjilv,
OSV.

Aktiv rorelseterapi i simbassdngen:
Denna behandling utfordes tva gdnger den
forsta veckan och dérefter dagligen (5 ggr
iveckan). I vattnet uppnédde A. ett stort
rorelseomféng utan intensiv anstrangning
eller belastning av ryggraden och lederna.
Andningen blev mycket littare for henne.
Denna terapi var darfor lamplig for A.,

i synnerhet for att forbéttra den fysiska
konditionen och muskelkraften.

Med stod av bara en simnudel fick A.
konstant rora kroppen pa rygg och pa
mage, samt balansera, vilket forbittrade
tensionen i kroppen och bélens stabilitet.

Rorelseterapin i simbasséngen
inkluderade dessutom
koordinationsévningar med olika
hjalpmedel och 6vningar i stdende
stallning i basséngens grunda del.

Behandling av brostkorgen.:

P& grund av brostkorgens begrénsade
rorlighet utforde vi behandling av
brostkorgen tva génger i veckan.

A. tar smé andetag och hennes
andningsfrekvens ar déirfor okad. Med
hjalp av tanjning, skakning, manuella
tekniker och vibrationer forsokte vi
vidga luftvéigarna och 6ka brostkorgens
flexibilitet. Under évningarna for de
smé andetagen méste A. sjilv 4gna
uppmérksamhet at hur hon andades, i
synnerhet utandningen.



Skruvande tanjning av bréstkorgen. Mal: Forbattring
av brostkorgens rorlighet och ventilationen i de olika
lungdelarna.

Genom att koncentrera sig ordentligt
kunde A. sedan andas djupare och andas
ut utan att pressa ut luften. Under den
aktiva terapin klarade hon dock inte att
tédnka pa andningen.

Aven om vi under fysioterapin inte kunde
paverka de anatomiska fortrangningarna
i de ovre luftvigarna hos A. sa har dock
hennes lungventilation och gasutbyte
forbéattrats.

Den intensiva fysioterapeutiska
behandlingen under A:s behandlingskur
forbattrade markant hennes fysiska
konstitution och kondition. Vi

kunde forstés inte paverka hennes
skelettforandringar, sdsom den korta
balen, ryggradens krokning eller
hoftdysplasin. Rorligheten i lederna, som
varit nedsatt pa grund av kontrakturer,
it.ex. axel-, armbags- och fingerlederna,
forbattrades delvis genom den intensiva
terapin. A. kunde markant 6ka sin
prestations- och koordinationsformaga.




Il. Rorelseterapi i vatten vid Sanfilippos sjukdom.

Fallbeskrivning:
Sjukgymnastikprogram for J.

Behandlingskur pé Kinder-Reha-Zentrum
Usedom:
3 e vecka

Alder: 20 ar

Diagnos: MPS typ III (fas 3) i avancerat
stadium (avsaknad av

kontroll i sittande)

Terapi:

e Passiv mobilisering efter
undervattensmassage

*  Aktiv rorelseterapi i vatten

*  Behandling av brostkorgen vid behov

Passiv mobilisering efter
undervattensmassage:

Vi utférde undervattensmassage i cirka
25 minuter vid en vattentemperatur pa
36 °C. J. 1ag i en terapeutisk simkrage
och behovde inte anvénda badbyxor.
Vattenstralen fordes under svagt till
medelstarkt tryck éver armarna och
benen, samt skulderregionerna och

ryggen.

Denna behandling frimjade metabolismen
i huden, musklerna och bindviven och
mjukade upp ledstrukturerna nagot.
Behandlingen var mycket avslappnande
for J.
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Undervattensmassage med vattenstrale under tryck.
Mal: Avslappning och 6kad kansel, férbattrad
arteriell blodforsorjning till och vendst avflode fran
vavnadsstrukturer pa langre avstand fran hjartat.

Efter undervattensmassagen utférdes
passiv mobilisering p& behandlingsbordet.
Vi rorde passivt samtliga leder, &ven

de sma té- och fingerlederna. Vi

utforde rorelserna i s& stor omfattning
som rorelseomfanget tillit. Forutom
ledrorligheten dgnade vi ocksé
uppmérksamhet 4t muskelférkortningen
och utforde hir adekvata tanjningar.

J. har en storre skada i vénster hoft

och vénster ben ar kraftigt indtroterat.
Bada fotterna ar bagformade och néstan
ororliga. Den bakre benmuskulaturen &ar
forkortad. P4 grund av bristande vard
av fotterna och térna har detta omrade
drabbats av svampangrepp.



Passiv mobilisering av en inaktiv patient efter
forberedande undervattensmassage.

Mal: Bibehallande och forbattring av rorligheten

i lederna, forbattrad arteriell blodfrsérjning till
och venost avflode fran vavnadstrukturer pa langre
avstand fran hjartat.

Vi utférde undervattensmassage med
efterfoljande passiv mobilisering tre
ganger i veckan. J:s rorlighet okade. Tack
vare den forbétirade metabolismen gick
svampangreppen tillbaka och hudsaren
lakte snabbare.

Rorelseterapi i vatten.
Mal: Frimjande av 6kad kénsel och rorlighet (aktiv
och passiv).

Aktiv rorelseterapi i vatten:

Tva ganger i veckan gick vi med J. till
aktiv rorelseterapi i simbasséng. Har
anvénde J. bloja under badbyxorna for
att forhindra kontaminering av vattnet.
Vattentemperaturen var 31,5 °C och
behandlingen varade i hogst 30 minuter.
Eftersom J. inte lingre klarar att

sjalvstandigt utfora specifika rorelser blir

han snabbare avkyld.

De forsta dvningarna i vattnet utférdes
utan hjalpmedel. Meningen var att J.
skulle kdnna hur det kindes att vara i
vattnet, utan att bli oséker.

Dérefter kunde vi anvénda en simnudel
och simdynor for att 1ata J. forflytta sig
ivattnet och provocera sma rorelser for
stabilisering av balansen. Vi kunde med
hjélp av simhjélpmedel &ven mobilisera
den nedre kroppshalvan, inklusive
landryggen, medan han l14g pa rygg och pa
mage.

Behandling av brostkorgen:

Trots att J. alltid 1&g i halvliggande
stéllning och hans brostkorg darfor

var tillplattad, hade han med tanke pé
sjukdomstillstdndet en béattre lungfunktion
an forvantat.

Hans luftvigar var alltid fria. I borjan

av behandlingskuren behandlade

vi brostkorgen for att se om det var
nodvéindigt att mobilisera fastsittande
slem. Detta skedde genom att J. 1ag pa
behandlingsbordet med bar éverkropp
och behandlades i rygg- och sidoldge

med manuella tekniker, skakning och
vibrationer. Hans goda lungfunktion
bekréftades. Efter konsultation med
ldkaren lade vi denna del av behandlingen
at sidan. J. forblev infektionsfri under
hela behandlingskuren, och ytterligare
behandling av brostkorgen var darfor inte
nodvéndig.
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I slutet av behandlingskuren var J.
mérkbart mer avslappnad &n i borjan

av rehabiliteringsétgarderna. Hudens
tillstdnd och farg hade méarkbart
forbattrats. Denna behandling resulterade
i forbattrad arteriell blodfoérsorjning

och venost avflode, sarskilt i perifera
kroppsdelar.

Rorligheten 6kade i ndstan samtliga leder.

Vi méste forstas dven erkénna att
fysioterapin har sina begrénsningar.
Vi kan inte vinda de degenerativa
forandringarna i skelettet eller
kénselformégan. Med véar behandling
forsokte vi uppna bésta mojliga
hélsotillstdnd for J. och pa sé sétt fa
honom att ma sa bra som mojligt.



lll. Rorelseterapi vid
Maroteaux-Lamys sjukdom

Fallbeskrivning:
Sjukgymnastikprogram for J.

Behandlingskur pa Kinder-Reha-Zentrum
Usedom:
3 Y2 vecka

Alder: 7 ar

Léingd: 94 cm

Diagnos: MPS typ VI
(enzymsubstitutionsbehandling under de
senaste 4 manaderna vid

tidpunkten for terapin).

Terapi:

e Aktivrorelseterapi/
sjukgymnastik

e Passiv mobilisering

*  Aktiv rorelseterapi i vatten

*  Andningsterapi i grupp

*  Snoezelen-terapi

J. &r mindre &n jamnariga barn, men

har en god kroppskonstitution. Han har
inga eller endast sméarre nedséattningar
av styrkan, men uppvisar en fordndrad

kroppsstruktur, sarskilt i skulderregionen.

Fingrarnas rorelseomfang och déarmed
dven finmotoriken ér kraftigt nedsatt.
Hans mentala forméga &r normal. Han
besvaras framforallt av hans daliga

syn pa grund av skada pé synnerven,
hans forsédmrade andning pa grund av
fortrdngningar i halsen och den nedsatta

rorligheten i héanderna.

Under terapin uppvisade J. god
uthallighet, s att vi kunde genomfora tva
aktiva behandlingssessioner dagligen.

Terapin i gymnastiksalen bestod av
bade passiva och aktiva element. De
aktiva ovningarna inriktades i synnerhet
pé koordinationstréning, orientering i
rummet och reaktioner pé forandringar

i den nérliggande omgivningen. Med
tanke pa J:s synnedséttning ar komplexa
rorelsedvningar till hjédlp for att skapa
storre sjalvioriroende i fraimmande
miljoer. Hari ingick: snabb vridning

och véndning, positionsforéandringar,
rorelseforandringar, balansering, klittring
och dven lekar. Vi har undvikit storre
hopp for att inte provocera problem i
halsryggen.

Exempel pa rérelseterapi:
Balansdvning.
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Exempel pa rorelseterapi:
Lek under en utmanande koordinationsévning pa
Posturomed (rérligt underlag).

Undervisning i simrorelser i rygg- och maglédge.
Mal: Att kunna simma sjalvstandigt utan hjalpmedel.

En lika viktig del av behandlingen
utgjordes av passiv mobilisering,
sérskilt av hinderna, och tanjning av
skulderregionen. Eftersom behandling

av hénderna ar tidskrévande
rekommenderar vi att foréldrarna
integrerar dessa ovningar med de dagliga
aktiviteterna. Vi demonstrerade passiv
mobilisering av handen fér modern och
ovade detta tillsammans med henne.
Programmet kan utféras i hemmet under
en vilopaus medan man ldser en saga eller
néar barnet tittar pd barnprogram pa TV.
Barnets rum erbjuder flera mojligheter
till understodjande aktiviteter, som t.ex.
leka med byggklotsar eller modellera.
Eftersom J. haller pa mycket bédde med
dagliga aktiviteter och med terapi borde
en normal omfattning av “terapeutisk” lek
vara tillrdcklig.
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Rorelseterapi i vatten var en viktig
del av behandlingsprogrammet. J:s
fysiska kondition forbéttrades utan
extra belastning av ledstrukturerna.
Hans kondition forbéttrades méarkbart.
Tidsperioderna for anstringningarna
forlingdes. Eftersom det finns en
mojlighet att J., trots hans forédndrade
kroppsstruktur, kan lira sig simma,
ovade vi ofta rorelserna vid brostsim. For
néarvarande behover J. fortfarande en
simnudel som hjilpmedel.

Vi anvinde den grunda
behandlingsbasséngen (60 cm djup) for att
ova balansen och olika fardigheter med
diverse hjalpmedel.

P& grund av andningsproblemen under
ldngre anstrangningar var det meningen
att J. skulle delta i andningsterapi

i grupp for 4-aringar. Hans fysiska
prestationsformaga motsvarar ungeféar
den hos denna aldersgrupp. Eftersom

J:s mentala utveckling 4r mycket mer
avancerad kéinde han sig dock inte vél till
mods. Vi fick darfor avbryta gruppterapin.
Det ar har tydligt att integrering i en
grupp dessvérre éven kan vara forenad
med svarigheter.

En ytterligare del av den individuella
terapin var Snoezelen-terapi. J. ar ett
mycket aktivt barn och hade svart att
genast slappna av. Vi utférde darnést
koncentrationsovningar med honom,
och fardighetslekar for att trdna upp
finmotoriken.

Hans fingrar blev fort trotta, sa att
specifika fasthéllningar blev alltmer
inexakta ju langre 6vningen varade. Efter
nagra omgangar forbattrades J:s formaga
och uthallighet.



Vi dgnade en storre del av terapin Vi forsokte minska begriansningarna

&t visuell varseblivning. Genom att som orsakats av kontrakturer och 6ka
koncentrera sig kunde J. med 6kande J:s fysiska prestationsformaga. De
framgéng kénna igen upprepade bilder sjukdomsorsakade foréndringarna av
och sekvenser, trots den nedsatta hans kroppsstruktur sétter dock grénser
synformagan. for vart arbete.

Denna intensiva terapi som utfordes
under J:s behandlingskur kan forstas inte
genomforas pa samma sétt i hemmet.

Det ar dérfor nodvandigt att stélla upp
huvudpunkter for den fysioterapeutiska
varden och att regelbundet kritiskt
granska dem.




Forklaringar av fysioterapeutiska begrepp

©0000000000000000000000000000000000000000000000000
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Ovningar for andningsgymmnastik:
Ovningar fér andningsgymnastik utgérs
av rorelser av balen och extremiteterna,
som i sin tur medfor att revbenen hojs
och sénks, vilket §stadkommer en
djupare in- och utandning. De anvinds
for att framja brostkorgens rorlighet,
motverka infektioner i lungorna, 6ka
vitalkapaciteten och l6sgora sekret.

For detta anvéands: aktiva och passiva
tdnjningar, manuella tekniker (t.ex.
manuella abdominella tekniker (TY:
“Packegriffe’] och vibrationer), eller
rorelser med hjalpmedel (stdnger, ringar,
theraband), tanjldgen och ténjstallningar
och kroppsldgen som underléttar
andningen.

Behandlingsbasscding:
Behandlingsbasséngen anvénds for
rorelsebehandling i vatten. I vatten véger
kroppen bara 10 % av sin ursprungliga
vikt. Rorelser utfors lattare, och kan

hos patienter med inkompletta pareser
overhuvudtaget endast utforas i vatten.
Motivationen till att rora sig okar tack
vare att rorelserna underléttas och
smértan minskar. Behandlingsbasséngen
ar ett bra och lampligt tillagg till “torr
behandling”. Nackdel: Avvérjningsrorelser
sker ldttare men ar svarare att kdnna
igen.

Bobath-konceptet for barn:

Behandlingen anvénds for att
initiera fysiologiska rorelsemonster
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och undertrycka onormala
rorelsemonster. Barn med cerebrala
koordinationsstorningar, sensoriska-
motoriska storningar och genetiskt
betingade funktionshinder behandlas
enligt detta koncept. Rorelsesekvenserna
observeras noga under behandlingens
gang och anpassas till det aktuella
utvecklingsstadiet. Barnet stimuleras
via sina olika system for sensorisk
varseblivning till att utféra rorelser,
patologiska rorelsemonster undertrycks
av sjukgymnasten och fysiologiska
rorelser utloses.

(Exempel: Huvudkontroll, hand-till-hand-
koordination, sitta, krypa, m.m.)

Tanjningsprogram:

Ténjningsprogram forbéttrar
tanjbarheten hos elastiska strukturer
och okar pé sa sétt rorelseomfénget.
Ténjningsprogram bor utforas 2-3 ggr i
veckan under 10-15 minuter at gangen.
Man skiljer mellan dynamiska ténjningar,
passiva statiska ténjningar, spannings-/
avslappningsténjningar och aktiva
statiska tédnjningar. Dynamiska tédnjningar
ar korta och svingande och utfors

ofta inom sporter. Passiva dynamiska
tanjningar ar 1&nga, varar i 15-30
sekunder, men upprepas bara 2-4 ganger.
De utgor en effektiv tdnjningsmetod, dar
smérta undviks men “dragning” tillats.
Vid spannings-/avslappningstinjningar
halls det tdnjningslaget kvar i 3-8



sekunder med isometrisk spénning,
dérefter sker avslappning, och sedan
halls tanjningsléget pé nytt i 10 sekunder.
Denna terapeutiska tdnjningsmetod
anvands i synnerhet for forkortade
muskler och upprepas ocksa 2—4 ganger.
Vid aktiva statiska tdnjningar antas

ett tdnjningsldge som sedan forstarks
genom motpartens spanning under 10-20
sekunder. 2—-3 upprepningar réicker.

FElektroterapi:

Elektroterapi anvénds for att lindra
smaérta, forbéattra cirkulationen, 6ka
metabolismen, starka musklerna eller
slappna av musklerna. Beroende pa
sjukdomssymtomen anvénds séirskilda
elektriska strommar och elektroder.

Ergoterapi:

Via sérskilda dagliga 6vningar far
personen hjélp att lira sig de fardigheter
som Kkrévs i det dagliga livet och som gatt
forlorade pa grund av sjukdom, skada
eller funktionshinder.

Zonterapi pa fotterna:

Denna terapi utnyttjar formagan

till regeneration som finns hos en
manniska. For varje organ, viavnad och
led i kroppen finns en motsvarande
reflexzon pé fotsulan. Genom speciella
manipulationsmetoder frimjas
cirkulationen i reflexzonerna pé foten
och reflexzonerna ordnas. Denna terapi
anvands vid organproblem, huvudvark,
allergiska sjukdomar (t.ex. astma)

och statiska muskuldra-neurologiska
dysfunktioner (t.ex. ischias, blockader).
Den kan med fordel kombineras med
andra terapiformer.

Gangtraning:

Mélet for gdngtréningen ar att & ena
sidan uppna och behélla ett fysiologiskt,
harmoniskt gdngmonster och att & andra

sidan forhindra eller behandla onormala
gangmonster. Gdngtraningen tar upp
fotens position, belastningen p4 foten,
hél-till-ta-rullning, stegliangd, stegrytm,
stegbredd, knén, hofter, backen, bal,
axelleder, armbagar och armsvingning.

Anvéndning av hjalpmedel ldrs ocksa ut
under gangtréning.

Hdllnings- och balanstrdning:
Hallningstraning anvénds for att hjalpa
patienten att beméstra de motoriska
kraven i det dagliga livet (sitta, ga, sta,
rorelser vid dagliga aktiviteter) med
malsattningen att dstadkomma en optimal
belastning av alla kroppens strukturer.
Det viktiga &r att 6verfora rorelsemonstret
till det dagliga livet. Rorelsebeteenden

i dagliga situationer analyseras och
modifieras om nodvéandigt.

Inhalation:

Under inhalation bildas en aerosol av
likemedel och vatten for medicinskt
bruk som transporteras in i luftvigarna
med varje andetag. Malet ar att befukta,
minska svullnaden hos och 16sgora sekret
fran bronkialslemhinnan. Likemedel
for behandling av infektioner och
inflammationer kan ocksa tillforas.
Administreringen sker med hjilp av
inhalatorer, sprayer, doseringsaerosoler
och ultraljudsaerosoler.

Kolonmassage:

Kolonmassage ér en reflexterapimetod
som verkar genom manuell stimulering
av fem kolonpunkter som ar funktionellt
forbundna med andra bukorgan. Dessa
punkter letas fram i tur och ordning
och masseras med cirkulira rorelser
som motsvarar andningsrytmen (i cirka
2 minuter per punkt). Kolonmassage
péverkar bukorganens vegetativa tonus
och tjocktarmens peristaltik. Den utfors
en gang dagligen vid behov.
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Lymfdrdinage:

Borttransport av vivnadsvitska som
dstadkommes genom varsam manuell
sammanpressning av vivnaden,
overvagande pa kroppsytan. Handgreppen
inriktas harvid ldngs med lymfkéarlens
banor. Lymfdrinage anvinds mot 6dem av
skilda orsaker, svullnader och &ven mot
migran.

Manuell terapi:

Manuell terapi anvénds for att finna
och behandla dysfunktionella tillstand

i rorelseapparaten, med mélsittningen
att uppratthélla eller aterstélla normal
funktion i leden och alla funktionellt och
strukturellt relaterade vivnader. Den
bestar av olika behandlingsmetoder:

e Behandling av akuta smdrttillstiand
genom traktion, rorelse i det smértfria
rorelseomfénget, mjukdelsmetoder for
behandling av smérta

e Behandling av krowisk smdrta genom
att utlosa ett nytt inflammationstrauma
och dérefter pa bésta mojliga sétt fa detta
att lika genom att minska belastningarna
vid degenerativa fordndringar genom
t.ex. mobilisering av brostryggen
+ stabilisering av landryggen samt
hallningstraning

*  Awslappningsbehandling efter skador
och spanningstillstand med hjélp av
traktion och mjukdelsmetoder i det
smértfria rorelseomfanget

o Viwnadsspecifika funktionella dtgdrder
i borjan av ldkningsprocessen med hjalp
av spanningsovningar for muskelvévnad,
stimulering genom dragning av vévnaden
i senor och ligament, kompression for
broskvévnad och begrénsade rorelser i det
smértfria rorelseomfanget

*  Mobiliserande behandling utfors for
att bibehalla befintlig rorlighet, fordroja
forsvinnande av och aterstélla begrédnsad
rorlighet med hjélp av tdnjningar,
mobilisering av leder och 16sning av
adhererande ligament, bursor eller nerver
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e Stabiliserande behandling for
koordinerad muskelkontroll, fran
behandling med hjialpmedel sdsom
band, korsett, bélte eller ortoser
till styrketréning enligt medicinsk
traningsbehandling

Massage:

Massage ar en behandlingsmetod avsedd
for att paverka spanningstillstand och
hudens och musklernas naringstillstand
och for behandling av kontrakturer,

arr och cirkulationsstérningar genom
ténjning och stimulering genom dragning
och tryck. Den verkar genom att frimja
cirkulationen, lindra svullnad, lindra
smérta och astadkomma avslappning
forutom att den verkar p inre organ via
reflexbagar.

Medicinsk traningsbehandling:
Medicinsk trédningsbehandling motsvarar
i stort sett s& kallad uppbyggnadstréning.
Denna anvénds for att &terstélla béasta
mojliga muskelfunktion, dvs. styrka,
uthéllighet och koordination, och bésta
mojliga ledfunktion hos alla involverade
strukturer. Dagliga och sportspecifika
rorelsemonster lirs in sd att upprepade
skador forebyggs.Uppbyggnadstréaningen
bestar av mobilisering, stabilisering,
traning for funktionell muskeluppbyggnad
och muskeltrianing med belastning.

Tréningselementen inkluderar statisk
och dynamisk styrketréning, uthéllighet,
rorlighet och tédnjningsmetoder.

Mobiliseringstekniker:
Mobiliseringstekniker utfors for att
bibehalla befintlig rorlighet, fordroja
forsvinnande av och aterstélla begrinsad
rorlighet. I detta ingdr muskeltanjningar,
mobilisering av leder och 16sning

av adhererande ligament, bursor
(slemséckar) och nerver.



Ortoser:

Ortoser 4r bote- eller hjdlpmedel avsedda
for funktionell kompensation for defekter
i rorelseapparaten. De utgors bland annat
av skenor, bandage, korsetter, ryggstod,
abduktionsskena, innerskor och inliagg.

Osteopati:

Osteopati &r en manuell metod for
diagnostisering och behandling av
véavnadsspanningar i hela kroppen. Méalet
ar att aterstélla kroppens sjélvreglerande
mekanismer och pé sd sétt stimulera till
naturlig regeneration och reparation.
Varsamma manuella metoder anvinds
huvudsakligen. Det 4r en komplex
behandling som kan indelas i tre nivaer:
muskuloskeletal nivé (rorelseapparaten),
visceral niva (inre organ) och kraniell niva
(huvudet).

Passiva metoder:

Passiva metoder ar atgarder som utfors
pa patienten. Inom fysioterapin utfors
traktion och passiva rorelser.

Traktion: Ledytorna i en led dras isir
under dragning och ledkapseln atstramas
dérmed.

Passiva rorelser: Lederna rors utan hjalp
av nagot voluntart muskelarbete. Malet
hér ar profylax mot och begrinsning av
kontrakturer savél som mobilisering eller
undersokning av ledens rorlighet.

PNF-tekniker (proprioceptiv
neuromuskuldr facilitering):

Dessa ar komplexa rorelser avsedda

att frimja det neuromuskuléra
systemet. De anvinds framforallt vid
pareser, koordinationsstorningar och
muskelsvaghet. Genom samlade rorelser
i sammanhédngande muskelgrupper
(inklusive rotationsrorelser) forsoker
man astadkomma maximal stimulering av
motorneuronen. P detta satt forbattras
koordinationen, muskelstyrkan och

rorelseomfanget.

Snoezelen-terapi:

Snoezelen ar ett pdhittat ord som ér
sammansatt av de hollandska verben

for att sniffa, lukta (snuffelen) och dasa,
slappna av (doezelen). I speciella rum med
speciella hjalpmedel stimuleras sinnena
for att 6ppna upp en sensorisk vérld.

Sportterapi:

Sportterapi innebér understodjande och
fortsdttning av fysioterapi med hjélp av
traningsmetoder och -medel som anvénds
inom sporter.

Ovningar enligt Brunkow:

Vid ovningar enligt Brunkow placeras
extremiteterna i sérskilda positioner.
Muskelspanningen propageras hela viagen
in till balen via en ténkt eller faktiskt
genomford pressande eller paskjutande
rorelse med hinderna och/eller fotterna.
Detta astadkommer i sin tur en ofrivillig
uppratning av balen med isometrisk
spanning i hela kroppen. Denna
behandling kan utokas ganska véil med
grunderna i andra koncept. Ovningarna
enligt Brunkow é&r sérskilt lampliga {or
stabilisering vid sjukdomar i ryggraden.

Ridterapi:

Terapeutisk ridning bestar av tre

oberoende arbetsomraden som delvis

Overlappar varandra:

¢  Hippoterapi

¢ Pedagogisk kurativ ridning och
pedagogisk kurativ voltige

e  Ridning och voltige for personer med
funktionshinder

Hippoterapi utfors av sjukgymnaster

med ladmplig specialutbildning.

Hésten anvénds som ett “levande

motionsredskap”. Patienten reagerar pa

héstens ryggrorelser. Andra impulser, som

t.ex. tempovariationer, bojda linjer, skritt-
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halt, kan utlosas. Under dessa procedurer
normaliseras muskeltonus, balansen
forbéattras, bal- och huvudkontrollen
framjas och rorelsekénslan trénas.

Pedagogisk kurativ ridning och
pedagogisk kurativ voltige (vanligen
i grupper) anvands for att trina barn
och ungdomar med beteendestorningar
och nedsatt intelligens. Fysiska
funktionshinder foreligger inte. Terapin
utfors av en pedagogisk expert med
specialutbildning.

Ridning och voltige for personer med
fysiska funktionshinder ar en metod
for fysisk och psykosocial rehabilitering
som utfors av experter med rid- och
specialutbildning.

Behandling pa behandlingsbord med
slyngor:

Behandlingsbord med slyngor ar en
anordning med vilken patienten kan
uppleva viktloshet i hela kroppen eller i
delar av kroppen. Med hjélp av speciella
blockanordningar och slyngor dras
kroppens olika delar uppat och héngs
upp. Nér patientens vikt minskas och det
inte foreligger ndgot friktionsmotstand
kan patienten utfora rorelser som
annars, pa grund av smértor eller
muskelsvaghet, inte skulle vara mojliga.
Koordinationstraning och mobilisering
av leder, tinjning, stabilisering och
utstrickning av ryggraden samt
avslappning r mojliga under stabil

upphéingning.
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Behandling och massage av
brostkorgen:

Behandling av brostkorgen utfors
manuellt eller med hjélp av en
vibrationsapparat (t.ex. en Vibramat)

for att losgora sekret. Harvid utnyttjas
klappning, bankning, vibrationer,
ténjningslédgen och manuella abdominella
tekniker (TY: “Packegriffe”). Det 10sgjorda
sekretet hostas sedan upp.

Ovningar/behandling © vatten:
Ovningar i vatten friimjar balans och
koordination. De okar formégan att
slappna av och formedlar rorelseglidje.
Mélet med behandlingen ér att
dstadkomma storsta mojliga grad av
oberoende i vattnet for patienten.
Ovningarna utférs med s lite fasthallning
som mojligt. Patienten forsoker att styra
sin kropp mot horisontellt och vertikalt
riktade krafter och rora sig med dessa pé
ett sjalvstandigt och inriktat satt.

Ultraljudsbehandling:

Ljudvagor &stadkommer en mekanisk
vibrationseffekt. Denna mikromassage
verkar ner till ett djup p& 8 em.
Ljudvagorna reflekteras av ben.
Ultraljudet verkar genom att lindra
smérta, oka permeabiliteten, 16sgora
adherenser, frdmja cirkulationen och
f& muskler att slappna av. Det har en
positiv effekt pa vivnadsregeneration och
benlékning.



Undervattensmassage: Viirmebehandlingar:
Undervattensmassage ar en Véarmebehandlingar verkar genom att
massagebehandling for hela kroppen framja cirkulationen, 6ka muskeltonus,
eller individuella omraden, i vatten med lindra smérta, ge avslappning och

hjalp av en jetstrale med trycksatt varmt stimulera immunsystemet. Hari ingar
vatten. Stimuleringsstyrkan kan doseras foljande: fango- och torvpackar, varma
och styrs av den individuella patientens rullar, varma bad, virmekuddar (linfro-
kéanslighet och fysiska uthéllighet. eller frokuddar) och applicering av hetluft.

P& detta sétt framjas metabolismen i
viavnaderna och behandlingen resulterar
4ven i smértlindring, vegetativ-

psykisk avslappning och 16sning av
vavnadsadherenser och érrbildningar.

Vojta:

Vojta ar ett behandlingssystem for
dterstallning av medfodda rorelsemonster
som gatt forlorade pé grund av
hjarnskada eller trauma. Denna metod
utnyttjas huvudsakligen vid neurologiska
rorelsestorningar hos barn eller for
vuxna med neurologiska sjukdomar eller
neuromuskuldra storningar. Mélet ar att
initiera eller uppratthélla fysiologiska
rorelsesekvenser innan patologiskt
foréandrade erséttningsmonster blir
uttalade. Vojta baseras pa principen

om reflektorisk forflyttning. Genom att
utova tryck pa vissa punkter pé kroppen
(triggerzoner) kan reflektoriska rorelser
utlésas. Ovningsprogrammet som
utarbetas méaste utforas regelbundet dven
av fordldrarna.
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Medicinska forklaringar

Hypoplasi av dens: Strukturell
missbildning av den forsta halskotan med
resulterande instabilitet vid rorelser i
overgédngen mellan huvud och nacke.

Dysostosis multiplex: Flertaliga
storningar av bentillvixten pa grund av
skada pa tillvaxtbrosket i skelettet.

Minska tonus: Slappna av

Endoprotes: Konstgjord led tillverkad av
syntetiskt material (metall, keramik etc.)
som sétts in i kroppen.

Genua valga: Kobenthet
Genua vara: Hjulbenthet
G'ibbus: Puckel

Brdck: Bristning i mjukdelar med
frambuktande organ genom anatomiskt
befintliga halrum

Hoftdysplasi: Medfodd missbildning av
acetabulum och/eller femurhuvudet med
risk for att femurhuvudet glider ut ur
leden

Hoftledsluzration: Luxation av
femurhuvudet (forskjutning ut ur
acetabulum)

Leddysplasi: Missbildning eller felaktig
utveckling av en led med felaktig form
och funktionsnedséttning (se &ven
hoftdysplasi)

Sidan 50

Hyperlordos: Okad framatriktad
krokning i landryggraden (svankrygg) (se
aven lordos)

Karpaltunnelsyndrom: Mekanisk
kompression av medianusnerven

i karpaltunneln (i handleden) som

ger upphov till kinselstérningar i
handflatan och de forsta tre fingrarna
och éven kan leda till atrofi (niringsbrist,
tillbakabildning) av tummusklerna.

Karpaltunnelsyndrom ingér ofta

i den kliniska bilden vid MPS typ I,

II, VI och mukolipidos. Symtomen ar
smérta, domningar, muskelsvaghet

och stickningar i fingrarna, sérskilt
nattetid. De uppstar pa grund av tryck
pé medianusnerven som léper 6ver
handleden i den sé kallade karpaltunneln,
till fingrarna. Den forsorjer framforallt
tummen, pekfingret och langfingret.
Nerven omges av senor och ligament i
vilka material &ven inlagras. Med tiden
blir dessa vévnader sé fortjockade att
de, i kombination med de fortjockade
andarna pé radius och ulna, kan ge ett
okat tryck i karpaltunneln och séledes
dven pa nerven. Genom att undersoka den
elektriska fortledningsférmagan i nerven
(elektromyogram, nervledningshastighet,
sensory evoked potential), kan
karpaltunnelsyndromet diagnostiseras.



Forutom anvéndning av skena nattetid
kan vid pévisad nervskada ett kirurgiskt
ingrepp utforas dér det breda ligamentet
i handleden delas sé att trycket i
karpaltunneln littas.

Kontraktur: Forsamring av funktionen
och rorligheten i leder orsakad av
muskelférkortning, skrumpning av
ledkapslar eller felvuxna ledytor.

Kyfos: Bakatriktad konvex krokning av
ryggraden
Ldndlordos: Svankrygg

Lordos: Framéatriktad konvex krokning av
ryggraden

Myokardiell hypertrofi: Fortjockning av
hjartmuskeln

Fenotyp: Klinisk manifestation av
arvsanlag

Skolios: Krokning av ryggraden i sidled
Stenos: Fortrangning

Subluration: Begynnande luxation
(vridning ur led) av en led, med ledytorna
fortfarande i kontakt med varandra
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