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Klinisk gennemforelsesstrategi

Mennesker med Huntingtons Sygdom (HS) har en raekke fysiske, kognitive, psykologiske og sociale
plejebehov over en laengere periode. En af vanskelighederne ved at udvikle kliniske retningslinjer for
komplekse neurodegenerative sygdomme som HS er, at de kliniske tegn og symptomer er
heterogene. Selvom stadieinddeling af sygdommen (f.eks tidlig, intermediaer, sen) kan give en generel
ramme for intervention, er der stadigvaek en bred vifte af potentielle funktionsnedsasttelser inden for
hvert stadie, der kan pavirke en persons funktionelle aktivitetsniveau og deltagelse i livet. Dette gor
strukturering af ensartede terapeutiske tilgange problematisk. Dette problem er ikke enestaende for
HS og er blevet dokumenteret i andre fysioterapipatientgrupper, iseer patienter med lsende- og
nakkedysfunktion, og patienter under generel neurorehabilitering [1-3].

Kliniske retningslinjer er evidensbaserede anbefalinger for klinisk praksis for specifikke
lidelser [4, 5]. Tilgeengeligheden af kliniske retningslinjer fremmer ensartethed af pleje og standarder
for praksis med det formal at forbedre kvaliteten af plejebestemmelser. Det er afgerende for
sundhedspersonalet at veere i stand til at definere og dokumentere deres vurdering og
interventionsstrategier. Anvendelsen af passende retningslinjer i praksis, samt systematisk
resultatevaluering, kan potentielt fremme evidensbaseret levering af pleje til gavn for personen med
HS.

Det Europaeiske Netveerk for Huntingtons Sygdoms (EHDN) "Fysioterapiarbejdsgruppe
(PWG)” er fortalere for en behandlingsbaseret klassifikationstiigang til specifikt at foresla
interventionsstrategier ved HS. Brug af behandlingsbaserede klassifikationer kan medvirke til at
synliggere de heterogene svaekkelser og aktivitetsbegraensninger der ses hos mennesker med HS,
og skabe en struktur for standardiseret dataindsamling af interventioner og resultater. Det er habet,
at terapeuter kan forbedre udfaldet for deres patienter ved at skabe under—klassifikationer af
patienternes sveekkelser og problemer. De folgende syv klassifikationer er blevet udviklet for bedre
at kunne kategorisere patienter med HS, der kan optraede med en bred vifte af funktionelle, fysiske,
kognitive og adfeerdsmaessige problemer. For PWG er formélet, at disse behandlingsbaserede
klassifikationer efterfelgende vil danne grundlag for evaluering af komplekse interventioner og fremme
forskning i pleje og evidensbaseret levering af service til mennesker med HS. Da den komplekse
karakter af HS gor det usandsynligt, at én person vil have alle de nedvendige feerdigheder for at
udfere "bedste praksis”, indeholder disse klassifikationer ogsa en henvisning til relevante mediemmer
af det tveerfaglige team.

Terapeuter bar gennemga tegn og symptomer under hver klassificering for at afgere den
bedste lasning for en given patient. Nar en klassificering er fastsat, ber terapeuter bruge det som en
guide til valg af passende evaluerings- og interventionsstrategier. Det er vigtigt at huske, at disse
klassifikationer ikke er designet til at treede i stedet for uafhaengige kliniske beslutningsprocesser
baseret pa den enkelte patients seerlige tegn og symptomer, men snarere ber skabe en ramme for
en mere ensartet patientbehandling igennem hele sygdommens spektrum.
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Klassifikation

A. Motionskapacitet og
ydeevne

B.Planlagning og
prioritering af opgaver

C. Mobilitet, balance og
risiko for fald

D. Sekundaere
tilpasningsaendringer og
dekonditionering

E. Abnorm
kropsholdning [sidde-
og liggepositur; manuel
handtering]

F. Respiratorisk
dysfunktion

G. Palliativ pleje

Beskrivelse

Fravaer af motorisk svaekkelse eller ingen
specifikke begraensninger af funktionelle
aktiviteter; potentielt kognitive og/eller
adfaerdsmaessige problemer

Tilstedeveerelse af apraksi eller haemmet
motorisk planleegning, langsomme
bevaegelser og/eller zendret
kraftproduktionskapacitet, der resulterer i
vanskeligheder og langsommelighed ved
udferelse af funktionelle aktiviteter.

Oppegaende i nermiljget og/eller inden for
husets 4 vaegge; svaekkelse af balance,
styrke eller traethed, der resulterer i
begraenset mobilitet og oget faldrisiko

Muskuloskeletale og/eller respiratoriske
&ndringer, der resulterer i fysisk
dekonditionering, og efterfalgende nedsat
deltagelse i dagligdagsaktiviteter eller sociale
arbejdsmiljger.

Uhensigtsmaessig alignment som folge af
tilpasningsaendringer, ufrivillige bevaegelser,
muskelsvaghed og manglende koordination,
der resulterer i begraensninger i funktionelle

aktiviteter involveret i det at sidde.

Nedsat andedraetsfunktion og kapacitet;
begraenset udholdenhed, svaekket
luftvejsclearance, der resulterer i
begraensninger i funktionel aktivitet og risiko
for infektion

Begraenset aktiv og passiv ROM og darlig
aktiv bevaegelseskontrol, der resulterer i
hindring af gang; afhaengig af hjeelp til de
fleste ADL; besvaer med at fastholde oprejst
siddestilling

Klassifikation af fysioterapeutisk patienthandtering ved Huntingtons Sygdom

Stadie

Prae-manifest/tidlig

Tidlig-midt

Tidlig-midt

Tidlig-midt

Midt-sen

Midt-sen

Sen
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A. MOTIONSKAPACITET OG YDEEVNE

Beskrivelse : Fraveer af motorisk sveekkelse eller ingen specifikke begraensninger af funktionelle aktiviteter ;
potentielt kognitive og/eller adfeerdsmaessige problemer / Stadie : Prae-manifest/tidlig

Tegn og symptomer / centrale
problemer og potentielle
problemer

Deltagelse: Muligvis aendret
livskvalitet

Aktiviteter : ingen problemer

Funktionsnedsaettelser:

Potentielt: tidlige gangaendringer,
darlig udholdenhed eller form, mild
chorea, kognitive og/eller
adfaerdsmaessige problemer, darlig
udholdenhed og begraenset fysisk
aktivitet, manglende motivation
og/eller apati, angst og/eller
depression [6, 7]; sevnforstyrrelser
hvilket kan forveerre ovenstaende
funktionsnedsaettelser

Generelle formal

Facilitere viden om sundhed og radgivning - dette
inkluderer generel sundhedsfremmende strategier,
henvisning til vederlagsfri motion, og saette dagsordenen
for at optimere ydeevnen.

Uddannelse af patient og familie - fokus pa betydningen
af tidlig indgriben i HS. | dyremodeller af HS, blev tidlig
berigelse af miljget (dvs. motion) vist at forsinke
symptomdebut og sveerhedsgraden af HS [8]. Oget
fysisk aktivitet i HS-mus var afgerende for et vellykket
udfald af sygdomsmodificerende behandlinger sasom
celletransplantationer, gentilslutning af transplanteret
vaev og dopaminpavirkning. [9].

Fremme en aktiv livsstil - dette menes at forsinke
sygdomsdebut hos personer med HS- [10] og at

mindske risikoen for andre neurodegenerative
sygdomme sasom Alzheimers sygdom [11] og
Parkinsons sygdom [12]. Derudover vil regelmaessig
motion potentielt medfore oget styrke, kondition,
treeningstolerance, funktionalitet, mobilitet og humer.

Effektmal :

PAR-Q : The Physical Activity Readiness Questionnaire (PAR-Q) kan anvendes som en indledende screeningsmetode til at bestemme eventuelle
kontraindikationer for motion. Hvis der er nogen tvivl om sikkerheden i at deltage i motion, ber fysioterapeuten henvise personer til deres
praktiserende laege for en fuldstaendig vurdering [21].

IPAQ : International Physical Activity Questionnaire: er et nyttigt spergeskema til at f& oplysninger om det ugentlige aktivitetsniveau i hiemmet,
pa arbejde og i fritiden. Det er pélideligt og gyldigt i 18-65 &r gamle, raske voksne som en epidemiologisk méaling. Det er ikke gyldigt som et mal
for forandring eller for at vurdere effekten af en intervention [22].

Aktivitetsmonitor : Hvis det er tilgeengeligt, er et nyttigt maleredskab for fysisk svaskkelse i HS (set som hypokinesi) relateret til funktionsevne
i HS. Kan ogsa bruges til at vise eendring i aktivitetsniveau over tid [23-26].

Borg RPE (eller CR-10) : Er et nyttigt objektivt maleredskab for opfattet anstrengelse. Desuden giver det patienterne mulighed for at overvage
sig selv i lebet af ovelsesrutinen. Denne RPE (Rate of Perceived Exertion) skala er blevet en standardmetode til evaluering af opfattet anstrengelse
i motionstests, traening og rehabilitering, og er blevet valideret mod objektive markerer for treeningens intensitet [27, 28].

Goal Attainment Scale : Hjeslper med at seette passende mal, kvantificere preestationer, og endda afveje mal for at afspejle den personlige
betydning af malet for patienten og/eller en udtalelse fra terapeuten om vanskeligheden ved at na méalet [29].

6 minutters gangtest (6MWT) til maling af udholdenhed og kondition [30]

Tveerfagligt :

Erneering: Vurdering og styring af kalorieindtag, kostbehov og aendringer til kost under motion.
Psykologi: Vurdering og styring af adfeerdsmaessige problemer.

Ergoterapi: Vurdering og styring af ADL-relaterede mangler.

Tale- & Sprogterapi: For tydelig kommunikation af trykte motionsrutiner.
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Behandlingsmuligheder

En grundlaeggende test til vurdering af sundheden bgr udferes for der henvises til vederlagsfri
motion. Overvej at informere om traethed og planlaegning af gvelser/traening i lebet af dagen
samt grundig instruktion i sikkerhed under traening.

Identificer barrierer og facilitatorer for at indlede og fastholde et gvelsesprogram [13]. Teknikker,
sasom adfeerdsmaessig motivation kan bruges til at hjeelpe patienten med at identificere barrierer
og facilitatorer og undersgge strategier til at handtere dem [14]. Inddragelse af en
omsorgsperson/ven/aegtefzelle kan gere programmet mere vellykket.

Ovelser i et motionscenter kan vaere til gavn for personer, der fysisk er i stand til det, samt
personer med langvarige neurologiske tilstande som Parkinsons sygdom [15]. Kasuistikker om
HS [16, 17] viser, at hvis folk med HS hjzelpes tilstraekkeligt sa far de de sundhedsmazessige
fordele ved fysisk aktivitet. Interessant nok er patientydelser i den tidlige HS-fase underudnyttede
[18].

Motion i den tidlige HS-fase bor omfatte:

¢ Individuelle malszetninger og anbefalinger af hjemmetraeningsprogrammer med optimering af
tjenesteydelser under en livslang sygdomsproces.

e Et fokus pa opgave-specifikke funktionelle aktiviteter integreret i traeningsprogrammet.

® En opvarmning og udstraekning.

e Omhyggelig monitorering af vitale tegn, dyspng, trasthed, bleghed, svimmelhed og specifikke
HS-relaterede symptomer i hvile, under og efter treening.

Frekvens, intensitet, varighed og metode er afhaengig af den enkeltes traeningstilstand, men
fokus ber veere pa ACSMs mal for motion for bade aerobic og styrketraening.

Aerobictraening:

Frekvens : 3 til 5 gange om ugen; Intensitet: 65% til 85% af den maksimale puls, 55% til 65% af
maksimal puls for inaktive personer ; Varighed : mindst 30 minutters uafbrudt eller periodisk
traening per dag (minimum 10-minutters traeningsintervaller akkumuleret i labet af dagen);
Metode: enhver aktivitet den enkelte nyder, der aktiverer store muskelgrupper, som kan
vedligeholdes lobende, og er rytmisk og aerob (f.eks vandreture, jogging, svemning og cykling).
Styrketraening :

Frekvens & Varighed : 8 til 12 gentagelser per gvelse; Et szt pa 8 til 10 treeningsevelser, der
involverer de store muskelgrupper 2 til 3 gange om ugen ; Intensitet : 65% til 70% af 1 rep max
for overkroppen og 75% til 80% af 1 rep max for nedre kropsdele; Metode : styrketraening bor
vaere progressiv og individuel.

Ideer til treeningsprogram: Gang (Isbeband og almindelig), motionscykling, ridning, styrketreening,
balancetreening, kernestabilitet, videospilsbaserede ovelser (Nintendo Wii, Dance Dance
Revolution) [20]. Yoga, pilates, tai chi og afspaending anbefales ogsa.

NETWORK
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B. PLANLAGNING OG FORLOB AF OPGAVER

Beskrivelse : Tilstedeveerelse af apraxi eller heemmet motorisk planlaegning, langsomme beveegelser og/eller
cendret kraftproduktionskapacitet resulterer i vanskeligheder og langsommelighed i udferelsen af funktionelle
aktiviteter / Stadie : Tidlig-midt

Tegn og symptomer /centrale problemer
og potentielle problemer

Deltagelse : Patienten kan opleve en nedsat
selvstaendighed under de daglige rutiner, og
kan opleve besvaer med at styre tidligere
automatiske opgaver, sasom at rejse sig fra
en stol eller at ga.

Generelle formal

Oprettelse af individualiserede patient-
centrerede mal, der fokuserer pa patientens
specifikke funktionsnedseettelser.

Som eksempler kan nzevnes:

e Forbedre evnen til at udfere funktionelle
opgaver

* @ge hastigheden af bevaegelsen

e Maksimere sikkerheden

Aktiviteter : Vanskeligheder og
langsommelighed i udferelsen af funktionelle
aktiviteter (pakleedning, badning, ga pa
trapper, at ga indenders/udenders, ADL)

Svaekkelser:

e Apraxi - haemmet motorisk planlaegning [31]
* Hastighed - langsommere
bevaegelseshastighed under malrettet
opgave

e Kraftudvikling - generaliserede og/eller
specifikke muskelsvagheder, forsinket start af
muskelrespons

* Bevidsthed om sikkerhed og indsigt i
mangler

Outcome Measures :
SF-36 : Et hurtigt og nemt administreret méaleredskab for livskvalitet der ofte benyttes i HS; robust konstruktionsvaliditet og test-retest pélidelighed
er blevet pavist [35]
10 Meter Gang : bruges som et maleredskab for ganghastighed [36].
Fysisk Test af ydeevne (PPT) : bruges til at méle evnen til at udfere ADL opgaver, herunder brug af kekkenredskaber, skrivning, iferer sig/affere
sig en jakke, gature og ga op ad trapper.
Malopfyldelsesskala : se A : For beskrivelse af motionskapacitet og ydeevne
Timed Up & Go (TUG ) : [37] Deltageren instrueres i at rejse sig fra en stol, g& 3 meter, ga tilbage til stolen og seette sig. Tider leengere end
13,5 sekund forudsiger med 90% nejagtighed hvilke zeldre, der vil falde. TUG er blevet valideret i HS. [26, 37]
* TUG Manuel, gennemfer TUG, mens de baerer en fuld kop vand, en tidsforskel pa > 4,5 sekunder imellem TUG og TUG Manuel
angiver en oget risiko for fremtidige fald hos aeldre.
® TUG Kognitiv [38] (Ganghastighed; evne til at handtere to opgaver samtidig) gennemfer TUG og teel samtidig bagleens fra et
tilfeeldigt valgt tal imellem 20 og 100.
Four Square Step Test (4SST) : Deltagerne treeder et skridt fremad, sideleens og bagleens over lave forhindringer (normalt stokke) i en sekvens,
et nyttigt maleredskab for balancen, treedeevne og motorisk planlaegning [39].
Apraxitesten : bestar af to subtests, der vurderer evnen til at bruge objekter eller pantomime og evnen til at efterligne gestikulationer [40]
Tidsafhaengig Sidde-til-Sta Test : Patienter bliver bedt om at sta op og sidde ned 5 gange fra en stol, der nar til caput fibula. Tiden, det tager
at fuldfere 5 gentagelser registreres. Sidde-til-Sté testen er almindelig anvendt til at vurdere benstyrke og balance og har vist sig at veere et
palideligt og validt maleredskab til eeldre voksne og andre patientpopulationer [41].
Tveerfagligt :
Ergoterapi: problemlosning og strategier for en vellykket gennemferelse af ADL. Kompensationsstrategier for at korrigere for nedsat
ojenbevaegelser [42] og begyndende kognitive handicap.
Tale- og sprogterapi: vurdering og styring af kommunikation (dysartri og apraxi af tale; betydning af kognitive evner ved seerlige vanskeligheder
i de styrende funktioner og i sproglig arbejdshukommelse, tale og kommunikationsfaerdigheder); vurdering og styring af synkebesvaer og enhver
relation til motoriske problemer / planleegningsproblemer.
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Opgave-specifik traening for at afhjeelpe problemer med planlaegning og tilrettelaegning.

Kunne omfatte:

e Strategisk traening i dagligdagsaktiviteter : denne teknik lzerer patienten interne (for eksempel
lzeres patienten at szette ord pa og gennemfgre opgaven pa samme tid) eller eksterne (for
eksempel, nar hjeelpemidler benyttes til at overvinde en funktionel barriere) kompenserende
strategier som muligger at en funktionel opgave kan afsluttes [32] ; Spaced retrieval and errorless
learning teknikker kan vaere en hjaelp til traening af motoriske aktiviteter og indlaering af svaere
aktiviteter [33].

* sensorisk stimulation : dybe tryk og let bergring bruges pa patienternes ekstremiteter; terapier
der anvender en multi-Sensorisk stimuleringstilgang konstaterede betydelige forbedringer i
humger og stimulering som akkumulerede over flere sessioner sammenlignet med kontrolgruppen
[34].

e Cueing: Visuelle, verbale eller fysiske handlinger : muliggere opgaveafslutning. Verbale
handlinger kan omfatte opmzerksomhedsstrategier med eksterne pavirkninger og/eller
opmaerksomhedsstrategier med interne pavirkninger.

¢ Nedbrydning (frem eller tilbage) : opgaven er brudt ned i dens enkelte dele. Ved baglaens
nedbrydning udfgres opgaven med hjaelp fra terapeuten bortset fra den sidste komponent, som
patienten udferer uden hjzelp. Hvis det lykkes, introduceres yderligere skridt i de efterfelgende
forseg.
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C. MOBILITET, BALANCE OG FALDRISIKO

Beskrivelse : Oppegaende i naeromradet og/eller i bopeaelen ; problemer med balance, styrke eller tresthed
resulterende i begraenset mobilitet og eget faldrisiko / Stadie : Tidlig/midt

Tegn og symptomer / centrale problemer og
potentielle problemer

Deltagelse :

¢ Frygt for at falde kan resultere i mere uvilje imod at deltage i
hjemlige- og arbejdsmaessige aktiviteter og aktiviteter i
lokalsamfundet.

e Besvaer med at deltage i sport (fx cykling, leb, fodbold,
basketball), der kraever balance og mobilitet

Aktiviteter :

e Gangbesveer i visse miljger (dvs. abne miljger)

e Gangbesveer baglzens eller sidelzens

* Besvaer med at dreje og skifte retning

¢ Besvaer med at saette og rejse sig fra stole og senge pa
grund af nedsat balance, nedsat excentrisk kontrol

e Gangbesveer under udfersel af sekundzaer kognitiv eller
motorisk opgave pa grund af opmaerksomhedsmangler [43]
¢ Hgj faldrisiko [26, 44]

Svaskkelser:

¢ bradykinesi [45]

e dystoni - pavirker truncus (lateralt shift, ekstension), ankler /
fedder (inversion) [46]

e Chorea * / rigiditet [47-49]

e Muskelsvaghed eller nedsat kraftproduktion [50]

¢ Nedsat motorisk kontrol (dvs. dysfunktion i kraftgraduering,
der forarsager pludselige overdrevne bevaegelser, svaekket
excentrisk motorstyring)

¢ Nedsat koordinering af legemsdele, der resulterer i
asymmetrisk gang.

¢ Traethed og dens tilknyttede indflydelse pa fysisk ydeevne
kan fore til fald

e Balanceforringelse (oget svaj i kropsholdning og under
funktionelle opgaver i dagligdagen, forsinkede reaktioner pa
forstyrrelser/aendringer, vanskeligheder ved at std med
parallelle fedder og ved gang [16, 51, 52]

e Svaekket gangfunktion (nedsat hastighed, skridtlaengde,
skridtbredde, oget variabilitet i gangparametre) [53, 54]

¢ Kognitive og adfszerdsmaessige problemer, der omfatter ikke
at anerkende deres egne dysfunktioner og udfere handlinger
der ikke er sikre pa grund af impulsivitet,
opmaerksomhedsbesvaer og problemer med at handtere to
opgaver samtidig [44, 55, 56]

¢ Problemer med rumopfattelsen forarsager at folk med HS
gar ind i veegge eller borde [57]

¢ Synsforstyrrelser, sasom problemer med saccaderne og
ujeevne gjenfolgebeveegelser kan pavirke balance og gang [58]
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¢ Forbedre mobiliteten (oge
uafhzengighed; oge
hastighed, oge ga-afstand)
* Reducere faldrisiko eller
faktiske fald **

¢ Fastholde uafhzaengig
bevaegelighed, herunder
forflytninger og at ga sa
laenge som muligt

¢ Reducere frygten for at
falde, som i sig selv kan
forarsage inaktivitet.

Effektmal : SF36: seB
Funktionsvurdering som del af UHDRS :
som bestér af Skala for Funktionel Kapacitet,
Uafhaengighedsskalaen, og en tjekliste over
almindelige dagligdagsopgaver til vurdering af
de grundlaeggende ADLs og IADLs. Den
samlede score pa Skala for Funktionel
Kapacitet rapporteres som den samlede
funktionelle kapacitetsscore (TFC).
Uafhaengighedsskalaen vurderes fra O til 100.
Hojere score indikerer bedre funktion [65]
HD-ADL : Et informantstyret instrument til at
folge sygdommens udvikling. En samlet ADL
score er beregnet ved at addere alle veerdierne
for de fem omrader, personlig pleje, pasning af
hjemmet, arbejde og penge, sociale relationer
og kommunikation. Validitet og palidelighed er
blevet pavist for patienter med HS pa de sytten
elementer af adaptiv funktion. Scoren spaender
fra O (uafhaengig) til 24 (maks. handicap) [66]
10m gang :se B

TUG:seB

B6MWT : se A

ABC skala : mél for sikkerhed ved udforelse af
forskellige dagligdags feerdigheder;
deltagervurderinsskala [67]

Bergs Balanceskala : Maler balance pa 14
opgaver; greenseveerdi for faldrisiko i HS er en
score pa 40 [68, 69]

Tinetti bevaegelses og mobilitetstest : Maler
grundleeggende balance og evnen til at ga
[70,71]

Gang, rumlige og tidslige mal : ved brug af
GaitRite [72]

Faldhistorie

UHDRS motor afsnittet [65]

Vurderinger af forskellige apparater og udstyr,
der anvendes under funktionelle aktiviteter,
herunder sikkerheden under brug, alignment,
pasform, og patientens evne til at passe pa
deres apparater eller udstyr

Tvaerfagligt : sygepleje, OT, neuropsykolog,
neurolog

*Se handtering af chorea
**Se holdninger til fald og mobilitet, EHDN
Fysioterapi Arbejdsgruppen
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e Traening af sveekkelser : O@get styrke; generel kondition, udholdenhed, udvalg af
bevaegelsesaktiviteter for at modvirke virkningerne af dystoni, koordineringsgavelser, undervise folk
med HS i strategier til at identificere hvornar traetheden vil age deres faldrisiko [58, 59]
e Balancetraening for at gve opretholdelse af postural kontrol i en raekke forskellige opgaver og
miljoer
o Treen patienter i at treede med fart og preecision som reaktion pa pertubation i alle retninger
* Qv aktiviteter, der kreever automatiske reaktioner (f.eks kaste bold) at fremkalde aendringer i
kropsholdningen og treen hurtigere bevaegelser
¢ Progredier aktiviteter fra bred til smal BOS, statiske til dynamiske aktiviteter, lav til hgj COG,
stigende grader af frihed
¢ Opgave-specifik praksis for funktionelle aktiviteter sasom forflytninger, at na hgjt og lavt, ga pa
trapper, osv. for at treene balancekontrol under ADL.
e Opgavespecifik traening for at afhjaelpe udfordringer med gang, ideelt set i specifikke miljoer
(f.eks udenders, med forhindringer), ekstern 'cueing’ [16, 59, 60]
e Treen patienter til at ga forleens, bagleens og sidelzens ved forskellige hastigheder og over
forskellige overflader
¢ Anvend metronom [55, 61, 62], streger pa gulvet for at fremme igangsaetning af skridt, sterre
skridt, hurtigere hastighed og gangsymmetri
* Undervis i strategier for, hvordan man rejser sig op fra gulvet, hvis man falder
e Undervis i sikkerhedsbevidsthed og tilpasning til miljg (reducerer forhindringer, glatte overflader,
lase taepper, darlig belysning, skarpe eller knuste objekter), mabler
e Levering af hjeelpemidler (4-hjulet rollator med bremser), nar det er relevant, hvis patienten er
usikker med hjaelpemidler kan menneskelig stette som at holde personens arm veere nyttig [63]
¢ Familie/pleje-uddannelse for overvagning og/eller hjeelp under gang
e Adaptive apparater/udstyr

¢ Ordinering af kerestol (langdistancemobilitet)
¢ Sko/orthopaedisk evaluering (sko med ankelstatte sdsom hgje tennissko eller stavler; hzelkile
og/eller lateral kile til ankeldystoni i inversion/eversionsretning; ankel fod ortose til ankeldystoni i
dorsiflexion/plantarflexionsretning; specialfremstillede skoindlaeg til personer, der krummer taser
under gang)
* Henvise til beskyttelsesudstyr - hjelme, albue/benbeskyttere til personer med HS, der har risiko
for at falde
e Undervis i kompenserende strategier for kognitive funktionsnedszettelser og manglende evne til
multitasking
¢ Leer patienterne at fokusere deres opmaerksomhed pa at opretholde balancen, for de udfarer en
opgave, der udfordrer deres balance [64]
¢ Fa mennesker med HS til at gve to aktiviteter pa samme tid under forskellige forhold og kontekst
i tidlige stadier [55, 56]
e Lzer patienterne at nedbryde komplekse opgaver i enklere opgaver og varetage én opgave ad
gangen i de midterste- og sene stadier
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D. SEKUNDZARE OG ADAPTIVE £ANDRINGER OG DEKONDITIONERING

Beskrivelse : Muskuloskeletale og/eller respiratoriske eendringer, der resulterer i fysisk dekonditionering, og
efterfelgende nedsat deltagelse i ADL eller sociale arbejdsmiljger / Stadie : Tidlig/midt

Tegn og symptomer centrale problemer
og potentielle problemer

Generelle formal
Deltagelse :

* Nedsat fysisk formaen

¢ Nedsat deltagelse i ADLs, sociale- eller arbejdsmiljoer

e Forhindre yderligere fysisk-,
kognitiv- og psykisk forveerring
¢ Forbedre styrke, balance-strategier,

Aktiviteter : og udholdenhed

e Fzerre daglige gature og nedsat fysisk aktivitet hos * Motivere patienterne til at genvinde
personer med HS sammenlignet med raske individer en vis kontrol over deres liv ved at
[24] indfore en sund livsstil

» Daglig ga-afstand er betydeligt reduceret hos * @ge patientens og plejepersonalets
mennesker med HS, der er faldet flere gange i forhold ~ bevidsthed om fordelene ved
til dem, der ikke er faldet [26]. regelmeessig motion og skadelige

virkninger af inaktivitet
Funktionsnedszettelser : * Vaegtkontrol

* Muskuloskeletale sendringer - tab af ROM, tab af  Smertebehandling
styrke pa grund af inaktivitet [50]

* Respiratoriske eendringer - nedsat udholdenhed

» Kognitive problemer sasom
hukommelsesdysfunktion, tab af initiativ eller indsigt i
problemer [43]

¢ Psykologiske problemer sasom depression, apati,
angst

¢ Veegttab pa grund af flere faktorer kan bidrage til
svaghed, treethed [73]

e Smerter forarsaget af dystoni, muskelubalancer,
traumer fra fald eller efter at ramme genstande,
immobilitet [74]

¢ Balance og gangforringelser resulterer i hyppige fald
(se Mobilitet, Balance, og Faldrisiko)

Effektmal :

SF-36 (se A)

Bergs Balanceskala (se C)

6MWT (se A)

Mal for funktionsnedseettelse : Aerob kapacitet under funktionelle aktiviteter eller under standardiserede ovelsestests (tidlige stadier),
Kardiovaskuleere og pulmonale tegn og symptomer som reaktion pa motion eller eget aktivitet, veegtmalinger, Mini Mental State Examination
(MMSE) [80], manuel muskeltest eller handholdt dynamometer til mal af muskelstyrke; Numerisk smerteskala, Visuel Analog Smerteskala (VAS),
Wong-Baker FACES smerteskala [74]; UHDRS afsnit om adfeerdsvurdering [65]; Goniometri, end feel vurdering og multisegment fleksibilitetstest
til ROM-vurdering; Respirationsfrekvens, rytme og menster, Stetoskopering af vejrtraekningslyde, hosteeffektivitetstest, vital kapacitetstest (VC)
i liggende og staende positioner eller forceret vital kapacitet (FVC) testning for vurdering af respiration

Tveerfagligt :
dieetist, OT, psykolog, personlige treenere
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Behandlingsmuligheder

* Undervis patienten og parerende om fordelene ved motion for mennesker med HS og
negative konsekvenser af inaktivitet

* |gangsaet vedligeholdelsesprogram for at forhindre sekundaere adaptive aendringer og
dekonditionering [75, 76]

* Opmuntre personer med HS til at starte/genstarte traeeningsprogram og fare motionslog eller
dagbog for at registrere fremskridt

e Overvej formelle eller uformelle treeningsprogrammer : individuelle eller
gruppetreeningsprogrammer i samfunds/hospitalsomgivelser [60], motionsvideo eller skriftlige
instruktioner med billeder for at ege kompliance mhp. hjemmemotion

e Vurder passende ganghjzelpemidler, apparater (fx hjeelpemidler, fleksible, orthopasdiske)

e Behandl balance- og gangproblemer, frygt for at falde, kan ligge til grund for
aktivitetsbegraensninger [77]

e Uddan de pargrende i strategier til at motivere (indarbejd motion i den daglige rutine, positiv
opmuntring, deltag i traening med patienten, veaelg fysiske aktiviteter som patienten nyder) og
hjeelpe deres kaere (dvs. cueing, vogte, bruge gangbezelte) med traeningsprogrammer [78]

e Opfordre patienterne til at ops@ge stimulusberigede miljeer, der er fysisk- og kognitivt
stimulerende og fremmer den sociale interaktion

e Undervis i vejrtraekningsovelser for at opretholde fuld respiratorisk funktion

e Undervis patienten i vigtigheden af korrekt ernaering og vedligeholdelse af passende vaegt

e Handter smerter hensigtsmaessigt ud fra retningslinjer [79], ROM ovelser, korrekt
positionering, beskyttelse mod skader, medicin, osv.

1
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E. ABNORM KROPSHOLDNlNG Beskrivelse : Uhensigtsmaessig alignment som folge af tilpasningszendringer, ufrivillige beveegelser,

muskelsvaghed og manglende koordination, der resulterer i begraensninger i funktionelle aktiviteter involveret i

[SlDDE- OG LIGGEPOSITUR - MANUEL HANDTER'NG] det at sidde / Stadie : midt/slutningen

Tegn og symptomer / centrale problemer

og potentielle problemer Generelle formal Behandlingsmuligheder
Deltagelse : » Undga eller begraense aendringer af e Undersggelse til vurdering af faldrisiko
* @get byrde for parerende bleddele e Lav positioneringstidsplan for patienter med begraenset aktiv bevaegelse
¢ Tilbagetraekning fra samfundet * Minimere risiko for infektion og * Muskuloskeletal justering og facilitering af mere effektive beveegelsesmenstre [81].
izl e el 2 e Mulighederne omfatter :
Aktiviteter : e Maksimere uafthaengighed i
. S . " e Streek, hvor det er relevant
* Besvaer med ADL herunder at vaske sig, klzede sig pa siddende position og fremme . .
¢ Vanskeligheder med at spise og synkebesvaer hensigtsmaessig positionering * Aktive og passive ROM-ovelser
¢ Manglende evne til at sta eller sidde selvsteendigt ¢ Maksimere funktionsevne - at spise, * Positionering (24 timers overvejelser)
reekke ud efter, tage tgj pa, egen ¢ Fiksering

Funktionsnedsaettelser :
¢ Uhensigtsmaessig muskuloskeletal alignment
¢ Indskrzenket ROM (aktiv og passiv)

positionering, forflytninger e Styrkelse

e Specifikke truncusstabilitetsgvelser

o Adaptive zendringer i bloddele * Vurder egnetheden af siddeplads ; evaluer rullestol
e /Endret BOS forer til: * Respiratorisk vurdering som det er passende [82]
-/Endringer i dystoni/chorea » Uddan de pararende og patienter: risiko for aspiration

-Darlig balance

-Darligt koordineret bevaegelse
¢ Trykomrader pa grund af friktion
¢ Potentiale for at falde og skade bloddele
¢ Risiko for aspiration og respiratoriske
komplikationer

¢ Tilpasning i hver stilling [81]

Effektmal :

Skala for vurdering af byrden pa den parerende : Bruges til at vurdere plejebyrden for den péarerende. Det er en
29-punkt skala designet til at méle hvordan byrden feles for den parerende til zeldre personer med senil demens [83].
Malopfyldelsesskala (se A) : nedsat afheengighed i ADL, tid tolereret i stol

Tveerfagligt :
Sygepleje, fortykningsmiddel til sluge/synkevurdering, respiratorisk fysioterapeut, OT, holde kontakt til specialiseret
OT angéende sidde- og hejseudstyr.
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F. RESPIRATORISK DYSFUNKTION

Beskrivelse : Nedsat respiratorisk funktion og kapacitet; begraenset udholdenhed, sveekket luftvejsclearance
der resulterer i begraensninger i funktionelle aktiviteter og risiko for infektion / Stadie : midt/slutningen

Tegn og symptomer / centrale problemer

og potentielle problemer Generelle formal

Deltagelse : e optimere respiratorisk funktion for
Deltagelse i sociale aktiviteter, fx shopping, funktionelle aktiviteter
familieaktiviteter ¢ optimere kardiorespiratorisk funktion
Deltagelse i motionsaktiviteter e fastholde PCF = 270 | / min mens
man har det godt, PCF = 160 L / min,
nar man er utilpas med
forkelelse/luftvejsinfektion [84]

e optimere clearance af sekretion

Aktiviteter :
Nedsat motionstolerance, begraenset evne til at
udfere ADL, ga

funktionsnedsaettelser :

¢ andengd ved anstrengelser eller i hvile
¢ nedsat motionskapacitet

¢ ineffektiv hoste

¢ tilbageholdte sekreter

¢ gget arbejde for at traekke vejret

® cyanose

* reduceret iltmaetning

e dystoni af truncus muskulatur

Effektmal :

Borgs andengdsskala/MRCs andengdsskala (Australiens Lungefond)
B6MWT : (se A)

Peak hosteflow (PCF) [84]
Stetoskopi/observation/maetningsmonitorering

Forceret Vital Kapacitet

Tveerfaglig :
SALT [89], sygepleje, respiratorisk terapeut, lungespecialist
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¢ funktionel motion

 positionering til at handtere andengd [85]

¢ andedraetsgvelser, maksimal indanding/udanding; glossopharyngeal vejrtraekning [84, 86]
e |uftvejsclearance teknikker [87]

e styring af kropspositur [88]

e afslapning

¢ hjeelp til udpegning af passende ganghjzaelpemidler fx rollator

e kardiovaskulzaer treening [86]
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Beskrivelse : Begraenset aktiv og passiv ROM og darlig kontrol af aktive bevaegelser resulterer i hindring af
gang; afhaengig af hjeelp til de fleste ADL; Problemer med at opretholde siddeposition / Stadie : sen

G. PALLIATIV PLEJE

Tegn og symptomer / centrale problemer
og potentielle problemer

Deltagelse : fuldsteendig afhaengighed i funktionelle
faerdigheder, social isolation

Aktiviteter :
Kan ikke ga; afhaengig af andre ved de fleste ADL,
besvaer med at fastholde oprejst siddestilling

Funktionsnedsaettelser :

Generelle formal

* Minimere risiko for
aspiration/infektion i luftvejene

¢ Minimere risiko for liggesar

* Fremme evne til at fastholde
oprejst siddestilling

* Fremme optimal komfort i sengen
¢ Fastholde/age ROM

e opretholde eksisterende ADL

¢ Stotte og informere plejepersonale
eller pargrende

e Hvis det er ngdvendigt: at yde
stotte til at organisere hjeelp udefra
(hjemmesygepleje-ydelser) eller
flytning til en specialiseret institution

* Begraenset viljesbestemt kontrol af lemmer og krop
e chorea og/eller rigiditet

® begraensninger i passiv ROM

¢ risiko for aspiration/Iuftvejsinfektion

o risiko for tryksar, smerter pa grund af positionering
eller tryksar eller kontakturer

¢ vanskeligheder med-eller manglende evne til at
kommunikere

¢ nedtrykthed eller depression

® smerter

Effektmal :

Bradens risikovurderingsskala : Klassificeringsveerktej til vurdering af risiko for tryksar [90]
Det nationale radgivende panel om tryksar (NPUAP) — stadieinddeling af tyksar [91];
respirationsfunktionsvurdering; evne til at sidde oprejst i stol, der kan tilpasses i méalbar
tidsperiode; LE/UE ROM vurdering ved brug af goniometer; smertevurdering med FACES
smerteskala [74]; Skala til vurdering af byrden pa den pérerende [83] hvis patienten forbliver i
hjemmet

Tveaerfagligt :
Sygepleje, respirationsterapi, SALT, preester til andelig stette, psykologer til sorgradgivning, OT
til siddepladser, socialradgivere til livstestamenter, fuldmagt
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Positionering [75]

¢ | sengen - benytte trykaflastende madrasser og puder for optimal positionering; benytte
positioneringstidsplan i sengen for at fremme stillingsaendring (ligge pa siden og rygleje)

e Opretstaende - hjzelp til valg af passende understottende stol. Vigtige funktioner omfatter
polstrede stotter (for at undga skader sekundaert til ufrivillige bevaegelser), hjeelpe pa plads for
at opretholde hensigtsmaessig hoftevinkel og give mulighed for trykaflastning, tilstrackkelig
understottelse af truncus og hovede; tilstraekkeligt polstrede fodstatter

» et taet samarbejde med plejepersonalet/den pargrende for at forbedre forflytninger, spisestilling,
kommunikation, vask og pakleedning og for at bevare sa meget af patientens uafhaengighed som
muligt i forbindelse med ADL. Radgive om tegn pa aspiration.

ROM [75]- udarbejd ROM treeningsplan der skal udferes dagligt af plejepersonalet, hjeelpere eller
familiemedlemmer. Regelmaessig fysioterapi anbefales

Aktiv bevaegelse [75] - - hvis muligt, opmuntre til at sta op med stotte (overvej brug af vippeleje),
sidde pa kanten af sengen (med stotte), aktive gvelser i sengen for at forebygge muskelatrofi og

forhindre nedbrydning, arbejde med de eksisterende evner for at opretholde nuveerende ADL

Luftveje (se Respiratorisk TC)
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