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Anbefalte retningslinjer ved:

Fysioterapi ved Mixed Connective Tissue Disease (MCTD)

JMCTD er en autoimmun, multiorgan sykdom av ukjent arsak med symptomer og funn fra minst to
andre revmatiske sykdomsgrupper; Juvenil SLE (JSLE), Juvenil Dermatomyositt (JDM), Juvenil
Sklerodermi (JS) og Juvenil Idiopatisk Artritt (JIA). For diagnosen kreves pavisning av antistoffet
anti-RNP.

Sykdommen er vanligst hos jenter, og gjennomsnittlig debutalder er 11 ar. De vanligste
symptomene er Raynauds fenomener, hovne fingre og hender (puffy hands), og ikke-erosive
artritter (1). Tretthet, myalgi og artralgi sees ogsa ofte. Andre symptomer kan vere fortykket og
stram hud pa fingrene (sklerodaktyli), utslett, halsbrann og sure oppstat (pga. nedsatt motilitet i
spisergret) samt muskelsvakhet (for eksempel ved myositt). Hjerte, lunger, nyrer og CNS kan ogsa
affiseres.

Barn med sklerodermi-lignende symptomer (sklerodaktyli) kan fa pavirket handfunksjon i form av
redusert bevegelighet og kontrakturer i fingrene. Dette kan gi problemer i aktiviteter som stiller
krav til god fingerbevegelighet og/eller grepskraft, for eksempel & apne korker, skriving og
lignende. Smerter og sar pa fingertuppene kan ogsa gjare at det er vanskelig a bruke hendene.

Hva viser forskning?

En norsk studie viste at interstitiell lungesykdom (ILD) ses hos 25 % av barn med JMCTD (malt
med CT), men de fleste hadde lite lungesymptomer (2). Generelt pleier symptomer som
kjennetegner SLE og JDM & ha en tendens til & bedre seg og respondere pa behandling, mens
Raynauds fenomen og sklerodermi-lignende symptomer blir mer uttalte og vanskeligere a behandle
(3). En norsk langtidsoppfelging av pasienter med JMCTD, 16,2 ar etter sykdomsdebut, viser at de
fleste pasientene (67 %), fortsatt hadde aktiv sykdom og organskade (4). Aktiv sykdom ble assosiert
med hgyere nivaer av antistoffet anti-RNP og positiv revmafaktor (4). En studie viser signifikant
redusert muskelkraft proksimalt og redusert fysisk utholdenhet hos barn og ungdommer med
JMCTD (5). Det konkluderes med at muskel- og skjelettplager er en mer sannsynlig arsak til
redusert fysisk utholdenhet enn hjerte- og lungeaffeksjon (5). En norsk case-controll studie fant at
pasienter med JIMCTD med en median pa 15-ars sykdomsvarighet, hadde redusert funksjon i
venstre og hgyre hjertekamre sammenlignet med kontrollgruppen, hgy sykdomsaktivitet og lengre
tids behandling med kortikosteroider var faktorer som ble assosiert med dysfunksjon i venstre
hjertekammer (6). Det er ikke funnet noen treningsstudier pa pasienter med JMCTD.

MAL FOR FYSIOTERAPI

Overordnete mal:

- Barn og ungdom med MCTD skal fungere mest mulig normalt i hverdagen til tross for
sykdommen.

- De skal i stgrst mulig grad falge Helsedirektoratets anbefalinger om fysisk aktivitet med en time
moderat til hayintensiv fysisk aktivitet daglig. Tre ganger i uken skal aktiviteten ha hgy intensitet,
inkludert aktiviteter som bedrer muskelstyrke og styrker skjelettet.
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Delmal:

- Deltakelse i lek, fysisk aktivitet og gymtimer ut fra egne forutsetninger.

- Bedre og /eller vedlikeholde fysisk form som kondisjon og muskelstyrke.
- Forebygge feilstillinger og ha best mulig bevegelighet i affisert omrade.

UNDERSOKELSE

Folgende undersgkelse blir brukt ved utredning og kontroller av barnet ved Oslo
universitetssykehus (OUS). Valg av undersgkelsesmetoder vil matte tilpasses lokale forhold og
ressurser.

Anamnese

Under anamnese kartlegges blant annet barnets/ungdommens og familiens egen oppfattelse og

forstaelse av hvilken innvirkning sykdommen har pa barnet. Det legges spesielt vekt pa:

* Hvordan sykdommen pavirker barnets funksjon og aktiviteter i dagliglivet?

* Deltar barnet i kroppseving og/eller annen fysisk aktivitet

* Har barnet vansker med 4 bruke hendene 1 hverdagen og plages barnet med Raynauds
fenomen i det daglige?

* Klager barnet pd smerter i ledd eller muskulatur?

* Er barnet plaget med tretthet eller utmattelse?

* Hvordan fungerer spisesituasjonen, er det problem med & gape og/eller svelge maten?

* Blir barnet lett andpusten under fysisk aktivitet og lek?

Inspeksjon

Observer

* Hovne hender og fingre
* Hudmanifestasjoner

* Raynauds fenomener

» Feilstillinger

* Muskelatrofier

Generell funksjon

* Observer barnet i generell aktivitet, vurder om bevegelsesmgnsteret er endret som fglge av
smerter, stram hud, leddkontrakturer, redusert muskelkraft osv.

* Legg sarlig vekt pd hvordan barnet bruker hendene 1 forskjellige grep og andre aktiviteter.

* Observer om barnet har behov for pauser og blir fort sliten eller andpusten under funksjonstestene.

Lokal funksjon
Funn ved generell funksjonsundersgkelse vil i tillegg til anamnese avgjare videre
lokaleundersgkelser av barnet.

Leddundersgkelse

« Undersok aktiv og ved behov passiv bevegelighet i affiserte ledd. Goniometer kan brukes for a
dokumentere redusert leddbeveglighet.
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* Ved mistanke om artritt undersek leddet for hevelse, varmegkning, palpasjonsemhet og rubor.
* Test muskellengde ved mistanke om forkortet muskulatur.

* Ved muskelatrofi males omkretsen der muskelbuken er tykkest og stedet angis i cm fra, for
eksempel nermeste leddspalte, slik at gjentatte malinger kan sammenliknes.

Muskelfunksjon

* Ved behov for a utfare muskeltester henvises det til beskrivelse av muskeltester under
fysioterapi for barn med JDM.

* Hos sma barn blir muskelstyrke ofte kun vurdert gjennom observasjon av generell
funksjon.

Utholdenhet/kondisjon

« Hvis en ensker a undersgke kondisjon kan dette gjares gjennom a teste maksimalt O2 opptak eller
bruke submaksimal tredemglletest eller 6 minutter gangtest. Ingen av disse testene brukes
rutinemessig pa OUS.

TILTAK/BEHANDLING

Barn og ungdom med JMCTD kan ha et meget varierende symptombilde og tiltak bar rettes mot
funn hos den enkelte.

Kontrakturprofylakse
* Hvis barnet har gkt stivhetsgrad i hud, for eksempel i fingrene, er det viktig & komme tidlig i gang
med bevegelighetstrening.

Ved redusert leddbeveglighet/kontrakturer
« Aktiv og passiv bevegelighetstrening med full ROM, leddmobilisering, tayning av stram hud eller
forkortet muskulatur.

Ved muskelsvakhet
* Det kan vere aktuelt & trene grepskraft eller bedre styrke 1 annen svak muskulatur.
» Hvis barnet har myositt, Se anbefalinger ved Juvenil Dermatomyositt.

Ved redusert fysisk utholdenhet/kondisjon

* Det anbefales kondisjonstrening, men den ber tilpasses utfra den enkeltes symptombilde.
* Hos barn med hey sykdomsaktivitet, hjerte eller lungeaffeksjon eller annen alvorlig
organaffeksjon, bar treningen pa forhand avklares med ansvarlig lege.

Informasjon og veiledning til barnet, foreldre, skole-barnehagepersonell
e Fysioterapeuten gir barnet og dets foresatte informasjon og veiledning om fysisk aktivitet og
aktuell egentrening.
o | de fleste tilfellene har barnet godt av a veere i fysisk aktivitet, og vi begrenser ikke barnets
egen spontane aktivitet i lek.
e Barnet bgr motiveres til a delta i gymtimene. Det kan i perioder vaere behov for a tilpasse
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disse slik at barnet kan delta ut fra sine egne forutsetninger. Ved behov tar fysioterapeut
kontakt med gym-/kontaktleerer for & gi informasjon og veiledning.

e Hvis man etter en aktivitet ser at barnet far hevelse i ledd, gkte leddsmerter, blir vedvarende
stiv og sliten eller endrer bevegelsesmganster, kan det veere et tegn pa at treningsintensiteten
har veert for hgy. Det kan da veere behov for tilpasninger av aktiviteten, f.eks. lavere
intensitet og belastning eller hyppigere hvilepauser.

e Barn med MCTD kan ha pavirket handfunksjon. Barna bar motiveres til a bruke hendene
mest mulig i aktivitet, og lekpregede aktiviteter tilrettelegges for & stimulere handfunksjon.
Noen ganger har barnet behov for hjelpemidler eller annen tilrettelegging for & kunne
gjennomfgre en aktivitet. Ergoterapeut kan vare behjelpelig med det.

e Ved Raynauds fenomener er det viktig med god pakledning. Barnet kan ogsa ha behov for
varmehjelpemidler og tilrettelegging ved utendgrsaktiviteter. Det er oftest ergoterapeut som
formidler varmehjelpemidler.

Det henvises ogsa til fysioterapitiltak og informasjon/veiledning ved barneleddgikt (JIA) og de
andre bindevevssykdommene pa NAKBURS nettsider.
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