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Faglige anbefalinger for:

Fysioterapi ved Juvenil Sklerodermi

Sklerodermi er en heterogen sykdomsgruppe av ukjent arsak hvor det mest igynefallende kliniske funn er
fibros fortykkelse av huden. De fleste som rammes er jenter. Sykdommen deles inn i lokalisert sklerodermi
og systemisk sklerose. Hos barn er forekomst av lokalisert sklerodermi vanligere enn systemisk sklerose.

Lokalisert sklerodermi /Lineaer sklerodermi

Den vanligste undergruppen av lokalisert sklerodermi som ses hos barn og ungdom er lineger
sklerodermi. Det finnes ogsa andre undergrupper, men de blir ikke beskrevet her.

I de aller fleste tilfellene ved linezr sklerodermi er affeksjonen unilateral og den rammer hyppigst
underekstremitetene, men kan ogsa sees pa armer og truncus. | tillegg til at huden blir stram,
affiseres ofte ogsa underhud, muskulatur og underliggende benvev. Dette kan medfare at barnet
blant annet kan fa nedsatt lengdevekst av benet, muskelatrofi og muskelsvakhet.
Benlengdeforskjellen (anisomeli) kan bli opptil flere centimeter og man har da behov for oppbygg
av sko. Det er viktig med regelmessige malinger av benlengden slik at barnet far et riktig oppbygg.
Barnet kan noen ganger fa redusert muskelkraft som fglge av muskelatrofi. Stramhet i huden og
annet vev kan fare til kontrakturer. Lineaer sklerodermi kan i sjeldne tilfeller affisere ansiktet eller
hodet, tilstanden kalles da Coup de Sabre.

Man kan se affeksjon av andre organer hos ca. 22 % av barn med juvenil lokalisert sklerodermi,
artritt er vanligst og er beskrevet hos opptil 47 %, etterfulgt av nevrologiske symptomer som ses hos
ca. 17 % (1). Den aktive fasen av sykdommen vedvarer i 3-5 ar. Hos de aller fleste skjer det etterpa
en stabilisering av sykdomsaktiviteten. Hudaffeksjonen blir da mindre og mer brunlig. Noen
pasienter kan fa permanente forandringer som falge av sykdommen, eksempelvis kontrakturer eller
benlengdeforskjell. Fysioterapi er anbefalt hos pasienter med lineger sklerodermi som har redusert
leddbeveglighet/kontrakturer, muskelsvakhet og benlengdeforskjell (2). For ytterligere medisinsk
informasjon om diagnosen.

MAL FOR FYSIOTERAPI

Overordnete mal

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

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

Delmal

- Forebygge feilstillinger og ha best mulig bevegelighet i affisert ekstremitet
- Mest mulig funksjonell bruk av affisert ekstremitet

- Bedre og /eller vedlikeholde fysisk form som kondisjon og muskelstyrke

- Deltakelse i lek, fysisk aktivitet og gymtimer ut fra egne forutsetninger
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UNDERS@JKELSE

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 aktiviteter i dagliglivet?
« Hvilke muligheter har barnet for deltakelse i gymtimene eller andre fysiske aktiviteter?
 Hvordan fungerer eventuelt oppbygg av sko?

Inspeksjon

* Holdning

« Feilstillinger

» Hudforandringer (Ved hudforandring angis utgangspunkt proksimalt og endepunktet distalt)

* Muskelatrofier

» Maling av benlengde utfores ved affeksjon av underekstremitet. Ved maling av benlengde brukes
SIPS og cristakanter som referansepunkter. Undersgkelsen utfgres i staende stilling (NB! Lik
tyngdefordeling og sa strake kneaer som mulig). Det anbefales a bruke plater i forskjellige hgyder
som plasseres under det korteste benet. Nar SIPS og cristakanter er i lik hgyde pa begge sider, angis
hgyden pa platen som er brukt til & oppna riktig korrigering.

Generell funksjon
» Observer hvordan barnet bruker affisert ekstremitet i aktivitet. Foretrekker barnet a bruke ikke
affisert ekstremitet, virker affisert ekstremitet svakere osv.

Lokal funksjon

Leddundersgkelse

 Undersgk aktiv og, ved behov, passiv bevegelighet i de ledd som er involvert av hudlesjonen.
Goniometer kan brukes for & dokumentere redusert leddbevegelighet.

* 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.

* Ved mistanke om artritt i tillegg til hudforandringene, undersegk leddet for hevelse, varmegkning,
palpasjonsgmhet og rubor.

Muskelfunksjon
* Ved mistanke om redusert muskelstyrke kan en bruke manuell muskeltest (MMT).
* Hos sma barn blir muskelstyrke ofte kun vurdert gjennom observasjon av generell funksjon.

Utholdenhet/kondisjon
« Hvis en gnsker 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
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rutinemessig pa OUS.

TILTAK/BEHANDLING
Kontrakturprofylakse

» Det er viktig @ komme tidlig i gang med bevegelighetstrening i affiserte omrader for & motvirke
redusert bevegelighet grunnet hudens tilstivningstendens.

Ved redusert bevegelighet/kontrakturer
* Det er viktig med daglig bevegelighetstrening og teyning av stram hud og forkortet muskulatur.

Ved muskelsvakhet
* Hos noen barn kan det vare behov for styrketrening av svak muskulatur.

Ved benlengdeforskjell
« Benlengdeforskjellen anbefales korrigert i form av sale eller oppbygg av skoen.

Informasjon og veiledning

» Fysioterapeuten gir barnet, ungdommen og andre (foreldre, barnehagepersonell/gym-/skolelerer)
veiledning og informasjon om fysisk aktivitet/trening. Det er ingen generelle restriksjoner med
tanke pa fysisk aktivitet. Det er viktig at barnet finner en fysisk aktivitet som det trives med.

« Det er ogsa viktig a motivere barnet til & bruke den affiserte ekstremiteten i dagliglivets aktiviteter
til tross for at det kanskje er vanskelig. Dette kan bidra til & bedre og vedlikeholde funksjonen i den
affiserte ekstremiteten.

 Barnet motiveres til & delta i kroppseving da dette gir en regelmessig mulighet for deltakelse i
fysisk aktivitet. Det kan noen ganger vaere behov for a tilpasse gymtimene slik at barnet kan delta ut
fra sine egne forutsetninger. Barnet begr bruke joggesko med oppbygg dersom det foreligger
benlengdeforskjell.

Systemisk sklerose (SSC)

Systemisk sklerose er en meget sjelden sykdom hos barn med arlig innsidens under 1/1 000 000 per
ar. Den begrensete formen av SSC medfgrer stramhet av huden begrenset til omradet distalt for
albuer og knzr, men kan ogsa oppsta i ansiktet og nakke. I tillegg kan barnet ha Raynauds
fenomener, forkalkninger i hud og underhud (calcinose), nedsatt peristaltikk i spisergret og utvidete
blodarer. Den diffuse formen medfarer stramhet av huden pa truncus, i tillegg til ansikt, proksimalt
og distalt pa ekstremiteter.

Ved denne formen er det starre risiko for affeksjon av indre organer blant annet lunger, mave-tarm
kanalen og spisergr. Ved pavirkning av lungene kan sykdommen gi redusert lungefunksjon og
barnet kan oppleve symptomer som dyspne og terrhoste. Interstitiell lungesykdom og/eller
pulmonal arteriell hypertensjon kan utvikles. Handfunksjonen pavirkes i begge gruppene av SSC.
Hudaffeksjon av fingrene starter med hevelse som brer seg proksimalt og som etter hvert gar over
til stram hud. Dette kan fare til redusert bevegelighet og kontrakturer i fingrene. Barna kan ogsa
veere plaget med smerter som fglge av hudforandringer, Raynauds fenomener, tenosynovitter og sar
pa fingertuppene. Det er pavist myopati hos inntil 15 %. For ytterligere medisinsk informasjon om

diagnosen.
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Hva viser forskningen?

Det er lite forskning pa fysioterapi og trening hos pasienter med SSC (3). Det er ikke funnet noen
studier pa barn og ungdom med SSC.

En studie (4) har undersgkt effekten av egentayning av fingrene hos voksne, japanske SSC-
pasienter. Det ble utfart passiv tayning med strekk av fingrene i 10 sek., 3-10 ganger, en gang om
dagen. Studien viste bedret passiv fingerbevegelighet etter en maned og ytterligere bedring etter ett
ar. | tillegg rapporterte pasientene om bedring av fingerfunksjonen ved grep og spising. I en
langtidsoppfalgning av pasienter med SSC som har progredierende sklerose i huden, fant en at
effekten av egentagyning var begrenset for a vedlikeholde fingerbevegelighet (5). En studie med
voksne SSC pasienter viser bedret gapeapning etter bevegelighetstrening i 18 uker (6). En nyere
studie viste ingen bedring i gapeapning etter 6 maneder med tgyning hos voksne med SSC.
Forskerne mener resultatet kan skyldes lav adherens i tillegg til mulig for lav dosering (7). En
oversikt viste at voksne pasienter med SSC uten lungeaffeksjon, anbefales & veere fysisk aktive som
den generelle befolkningen (8). Hos voksne med SSC som har mild lungeaffeksjon anbefales
trening med moderat intensitet (8). | en pilotstudie med voksne pasienter med SSC, som hadde
lungeaffeksjon, fikk tre av fire deltakere bedret muskuleer utholdenhet, og 2 av 4 deltakere bedret
kondisjon etter intensiv kondisjon- og styrketrening i 8 uker (9). En studie med voksne pasienter
med SSC viste signifikant bedring av fysisk utholdenhet etter 8 uker med trening, og det var ikke
oppbluss i sykdommen (10). En annen studie viste i tillegg til signifikant bedring av fysisk
utholdenhet etter 12 uker med trening, ogsa signifikant bedring av muskelstyrke og funksjon hos
voksne med SSC (11). En randomisert kontrollert studie indikerer at hjemmetreningsprogram
(ergometersykkel, styrkegvelser for overekstremiteter og tayning av hand), med minimal veiledning
i 6 mnd., bedrer fysisk form, livskvalitet og ufgrhet hos voksne med SSC sammenlignet med
kontrollgruppen(12).

MAL FOR FYSIOTERAPI

Overordnete mal

- Barn og ungdom med SSC 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.

Delmal
- Best mulig bevegelighet og funksjon i affiserte omrader
- Deltakelse i fysisk aktivitet og gymtimer ut fra egne forutsetninger

UNDERSQJKELSE

Falgende 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/ungdommen og familiens egen oppfattelse og
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forstaelse av hvilken innvirkning sykdommen har pa barnet. Det legges spesielt vekt pa:
« Hvordan pavirkes handfunksjon av hudaffeksjon og Raynauds fenomen?

« Er barnet plaget med smerter i hendene?

« Er barnet plaget med tretthet eller utmattelse?

« Hvordan fungerer spisesituasjonen, er det problem med a gape og/eller svelge maten?
« Blir barnet lett andpusten under fysisk aktivitet og lek?

» Deltar barnet i gymtimene og/eller annen fysisk aktivitet?

Inspeksjon

* holdning

* hudaffeksjoner

* calcinoser

« inndragninger i huden rundt munnen
* muskelatrofier

« feilstillinger i hendene

Generell funksjon

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

* Legg sarlig vekt pa hvordan barnet bruker hendene i forskjellige grep og andre aktiviteter

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

Lokal funksjon

Leddundersgkelse

» Undersok aktiv og, ved behov, passiv leddbevegelighet i de ledd som er involvert som fglge av
hudlesjonen. Goniometer brukes for & dokumentere redusert leddbevegelighet.

« Undersgk spesielt bevegelighet i handledd og fingrer. Det ses ofte redusert fleksjon i MCP-ledd,
ekstensjon i DIP/PIP-ledd og abduksjon av tommelen. Dette kan gi en klolignende deformitet.

* Ved betennelse i seneskjede og sener kan det forekomme krepitasjon ved palpasjon (tendon
friction rub).

+ Gapedpning méles ved hudaffeksjon rundt munnen. Gapeapning anses a vare normal hvis barnet
klarer & gape tilsvarende egne 3 fingerbredder.

* Ved mistanke om artritt i tillegg til hudforandringene, underseok leddet for hevelse, varmeokning,
palpasjonsgmhet og rubor.

Muskelfunksjon

» Test av grepsstyrke med handdynamometer (Baseline hydraulisk handdynamometer)

* Ved mistanke om redusert muskelstyrke kan en bruke manuell muskeltest (MMT)

« Ved pavist myositt brukes Childhood Myositis Assessment Scale og Manuell muskeltest

Utholdenhet/kondisjon

« Hvis en gnsker a undersgke kondisjon kan dette gjares gjennom a teste maksimalt O2 opptak eller
bruke submaksimal tredemglletest eller 6 minutter gangtest.

Hos pasienter med hjerte- og lungeaffeksjon bar testing skje i samrad med ansvarlig lege.
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Ingen av disse testene brukes rutinemessig pa OUS.

TILTAK/BEHANDLING

Pa sykehuset gis det ofte behandling i begrenset omfang grunnet kort liggetid. Ved behov tar
fysioterapeuten pa sykehuset kontakt med lokal fysioterapeut som fortsetter oppfalging og
behandling av barnet. Tiltak ma rettes mot symptomer og funn hos den enkelte pasienten.

Kontrakturprofylakse

* Det er viktig & komme tidlig i gang med bevegelighetstrening i1 affiserte omrader.

* For & motvirke innskrenket bevegelighet og stivhet i fingrene har fysioterapeuten en viktig
oppgave i a motivere de stgrre barna til a trene pa egen hand.

Ved redusert bevegelighet/kontrakturer
* Det er viktig med daglig teyning av stram hud og forkortet muskulatur.

Ved muskelsvakhet
* Det kan veare aktuelt & trene grepskraft eller bedre styrke 1 annen muskulatur.
« Ved myositt henvises det til anbefalinger for styrketrening ved Juvenil dermatomyositt (JDM)

Ved redusert fysisk utholdenhet/kondisjon

» Det anbefales kondisjonstrening, men den bear tilpasses utfra den enkeltes symptombilde.

* Hos barn med hgy sykdomsaktivitet, interstitiell lungesykdom og/eller pulmonal hypertensjon
eller annen alvorlig organaffeksjon ber treningen pa forhand avklares med ansvarlig lege.

Informasjon og veiledning

Barn med systemisk sklerose kan ha mange forskjellige plager slik at informasjonen og
tilretteleggingen rundt barnet ma tilpasses den enkelte.

* Fysioterapeuten gir barnet, ungdommen, og foreldre veiledning og informasjon om fysisk aktivitet
og aktuell egentrening

» Fysioterapeuten tar ved behov kontakt med gym-/skolelarer for a gi informasjon og veiledning.
Barnet motiveres til a delta i gymtimene dersom dette er mulig. Dette gir da en regelmessig
mulighet for deltakelse i fysisk aktivitet. Det kan vaere behov for & tilpasse gymtimene slik at barnet
kan delta ut fra sine egne forutsetninger.

 Mange barn med SSC kan ha pavirket handfunksjon som kan medfare behov for tilrettelegging og
hjelpemidler. Ergoterapeut kan vare en aktuell person for dette. Hvis ikke ergoterapeut er
tilgjengelig, kan ogsa fysioterapeut vaere behjelpelig med dette.

* Barn som har Raynauds fenomener kan ogsa ha behov for varmehjelpemidler og tilrettelegging
ved utendgrsaktiviteter.

* Barna ber ogsa motiveres til & bruke hendene mest mulig i aktivitet, og lekpregede aktiviteter
tilrettelegges for a stimulere handfunksjon.

* En ber ogsé veere oppmerksom pé at det er okt risiko for sardannelse og redusert sartilheling hos
disse barna. Der det er mulig bar det unngas aktiviteter og situasjoner som gir skade pa huden. Det
er anbefalt bruk av hudkrem for a gjgre huden mykere. Unnga aktiviteter som gir eksponering av
kulde, da dette trigger Raynauds fenomener.
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