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myalgi och Duchennes muskeldystrofi. Kunskapsläge och behov av
framtida FoU SOU 1996:135.

föreliggandeI publikation sammanfattas det vetenskapliga kunskaps-
underlaget det gäller fibromyalginär och Duchennes muskeldystrofi,
deras förekomst, orsaker, diagnostik, behandling och rehabilitering.
Omhändertagandet dessa patientgrupper i Sverige kommenteras ochav
presentationema avslutas med bedömningar behov fortsattav av
forskning och utvecklingsarbete. Faktaunderlaget till delbetänkandets
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inom hälso- och sjukvården sitt delbetänkande Fibromyalgi och
Duchennes muskeldystrofi. Kunskapsläge och behov framtida FoU.av
Samtidigt överlämnas utredningens huvudbetänlcande och det andra
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Fibromyalgi1

KG HenrikssonAnn Bengtsson,

publicerad studie från Canada fannSammanfattning: nyligenI en
fibromyalgi FM;två befolkningen hade 3,4att procentman av

Flertalet fibromyalgi-kvinnorna och 0,5 männen.procent procentav av
vidpatienter således kvinnor. dominerande FMDeär symptomen

och ökadoch värk/smärta, stelhetkommer från muskulaturen utgörs av
sömnstöming, allmän trötthet,uttröttbarhet. Andra innefattarsymptom

magbesvär.morgonstelhet, parestesier, huvudvärk, yrsel samtoro,
uppstår. finnsfinns flera olika hypoteser hur FM DetDet enom

tonvikten vid neurohormonella föränd-forskare lägger degrupp som
vid fibromyalgi. kombinationringar funnit Andra FMman ser som en

förretning och påverkan på centrala mekanismersmärtreceptorerav av
aspekter desmärtupplevelse. Andra psykiatriska är mestattanser

betydelsefulla. finns emellertid inga hållpunkter för FM skulleDet att
psykiatrisk sjukdom.vara en

15-tal finnsTrots FM diagnos endast funnits underatt ettsom
det kontrollerade sig behandlastudier talar för det lönar FM.att attsom
Någon kausal behandling som påverkar sjukdomsorsakema finns inte
idag, inte känner till Behandlingeneftersom syndrometsman genes.
består patientutbildning; 2fyra komponenter: l information,av
fysisk medel ochträning; 3 läkemedelsbehandling med värkstillande

behandlings-antidepressiva medel i låg dos; och 4 multidisciplinäit
effekterfinns emellertid behov studierDet ett stortprogram. avav nya

olika behandlingar, med fler patienter och längre behandlingstider.av
Fibromyalgi innebär for samhället ekonomiska kostnader ochstora

tjäna påmycket lidande för den enskilde patienten. Vi har alla allt att
mekanismerna klarlagda såbakom detta smäitsyndrom bliratt att

metoder för såväl förebyggande insatser effektiv behandling kansom
utvecklas.

Fibromyalgi syndrom. definieras samlingEtt syndromär ett som en
och fynd tenderar uppträda tillsammans ochsymptom attsom som

formar inte nödvändigtvis harmönsterett gemensamt men som samma
patologiska Companion.orsaker The Oxford Medical
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normalaVid fibromyalgi den viktigaste avvikelsen från detär en
dämpar smärtirnpulser frånstörning de mekanismer normaltsomav

dämpningperifera ellerdjupa vävnader muskulatur. Dennat.ex.
hämning sker centrala och hjärna. Kliniskti ryggmärgnervsystemet-
manifesterar överkänslighetsig den nämnda störningen som enovan

upphovför hyperalgesi. Retningar normalt inte skullesmärta som ge-
lågttill Tröskeln för kan sänkas såsmärta smärta. smärta attger

uppträder till det gäller muskelsmärta kanNärsmärtan spontant.synes
detta betyda förhållandevis diskreta avvikelser det gälleräven näratt

förmåga till muskelavslappning eller förmåga utföra statisktt.ex. att
Ävenarbete kan muskelvärk. måttliga hållningsfeleller monotont ge

kan i den här situationen tänkas Träningsvärk uppkommersmärta.ge
viktigthos dessa patienter efter lätt fysisk ansträngning. Det äräven att

och muskelsmärta intepåpeka orsakerna både till hyperalgesi tillatt
alla patienter med fibromyalgi.behöver desamma hosvara

flesta patienter med fibromyalgi har ständig och ofta svårDe smärta.
Smärtliia perioder någon eller några dagar förekommer inte hosmen
alla. Sömnen och sömnsvårigheter trötthet. Patientens livs-störs ger
kvalitet och arbetsförmåga påverkas. Alla tillsammans kansymptom
leda till kronisk och till uppkomst rad psykiska och psyko-stress av en

patient medsomatiska Patienten med fibromyalgi blirsymptom. en en
medlång rad och det försvårar ibland kontaktema både uk-symptom

vården och försäkringskassan.

svårighet förståelsen fibromyalgi det svårtEn det gällernär är ärattav
vilkavilka fynd och primära och äravgöra äratt symptom somsom

sekundära utgår ifråntill och hyperalgesi. Vår beskrivningsmärta att
fibromyalgi primärt smärtsyndrom Avsikten med vår redogörelseär ett

uppfattning forskningen står det gäller orsakerär näratt ge en om var
och terapi. Forskningen fibromyalgi har under år varitom senare
omfattande. Någon enighet hur forskningsresultaten skalltotal om
tolkas finns inte. Några fakta Fibromyalgidock de flestaär överens om.

syndrom kan från andra muskuloskelettalaär avgränsas smärt-ett som
tillstånd. Fibromyalgi kan inte förklaras psykiska ellerenbart av
psykologiska faktorer.

Arbetsförmågan kan arbeta,nedsatt de flesta kan fortsätta attvara men
eventuellt i reducerad omfattning, arbetet lämpligt ochär anpassatom
till patientens förmåga Någon behandling helt botar finns ännusom

rad olika behandlingsåtgärder minska och höjakan besvärenmen en
både livskvalitet och arbetsförmåga.
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Historik1.1

FM beskrevs gången i svensk litteratur UnoFibromyalgi första av
före-beskrevs främstHelleday slutet l800-talet. Tillståndeti somav

kvinnor och rekommenderades.kommande hos massage

artiklar i under olikaförsta hälften 1900-talet förekomUnder ämnetav
myofasciellt syndrom Denpå tillståndet fibrosit,benämningar etc.som

jämfördenuvarande nomenklaturen föreslogs 1981 M.Yunusav som
Dia-fibromyalgi med friska kontroller.patienter meden grupp av
finnsvilka reviderades.gnostiska kriterier fram Numeratogs senare

forskningscentra Danmark, USA, Canada,bl.a. i Sverige, Norge,
harItalien och Australien. flertal avhandlingar iEtt ämnet presenterats.

Förekomst1.2

nyligen publicerad studie från Canada fannI 10att procentman aven
hadebefolkningen hade kronisk generell muskelsmärta. Av dessa 18,9

befolkningen hade tvåFM. I FM; 3,4procent procentprocent av
Ännukvinnorna och högre siffror0,5 männen. rapportera-procent av

des i studie från Ontario kroniska muskuloskele-där prevalensenen av
tala befolkning år.22 16 79över procentsymptom procentvar av av
dessa fall hade duration månader.överen sex

för olikaI Canada har också försökt beräkna kostnader grupper avman
ohälsa, beskriva sjukvårdskonsumtionen förinte bara för ävenutanatt

inom olikakunna prioritera forskning och rehabiliteringatt ex.
områden. Kostnaderna för muskuloskeletala sjukdomar 8.243var

motsvarade allamiljoner dollar år 1986, vilket 10,4 procent av
inkluderat både direktakostnader för hälso- och sjukvård. Då hade man

vård och pensioner och indirektakostnader för läkemedel, medicinsk
sjuk-kostnader till följd produktionsbortfall. muskuloskeletalaDeav

kronisk invaliditet och dedomarna stod för 32 allprocent var en avav
kostsamma det gällersjukdomskategoriema. Däremot närmest

forskning denna diagnosgmpp lågt prioriterad.var
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Kliniska1.3 symptom

dominerandekvinnor.fibromyalgipatienter DeFlertalet är symptomen
kommer från muskulaturen:

värk/smärta,
stelhet

uttröttbarhetökad

brännande ellerocksåmolande. kanVarken beskrivs Den varasom
ellersällanpatientenvarierar i intensitet,stickande. Symptomen ärmen

förläggeroch generell. PatientenVarken kroniskaldrig smärtfri. är
Smärtanoch bennack-skuldergördeln,till samtsmärtan rygg.armar

muskelarbete. Dennågon dag efternågra timmar ellerökar ofta
kylaregeloch försämraslagom aktivitetförbättras värme, som avav

oftastSmärtanoch strikt vila.fysisk ansträngningoch kraftig ärav
Farmakologiskmedel, analgetika.med värkstillandepåverkbar smärt-

med lokal-epiduralbedövningförsvinner vidvisaranalys smärtanatt
anestetika.

i muskula-uttröttb arhetenden ökadeLika viktig muskelsmärtan ärsom
rörelser.upprepadesvårigheter utförasigDen attyttrarturen. som

imuskeltrötthet demonstreradesupplevelsePatientens ökade enav
maximalafick utföra 100och kontrollerstudie där både FM patienter

uppgiften, FMFlertalet genomfördeflexioner i axelleden. men
redan efter 20-30maximal muskeltrötthetpatienterna noterade

upplevdekontrollernade friskakontraktioner, medan ingen av
Ändå flertalet FMförsöket. firllföljdemuskeltrötthet undermaximal

patienter försöket.

patientenkroniskt smärtillstånd,definierasFM rapporterarett mensom
följddock oklart dessaofta andra Det ärär symptomsymptom. enom

psykiskt ochsmärtillståndbelastning kronisktden utgörettsomav
FM-syndromet.del Dessafysiskt eller de symptomärom en av

parestesier,morgonstelhet,sömnstöming, allmän trötthet,innefattar
huvudvärk, yrsel magbesvär.samtoro,

kroniskgrundkronisk påPatienter med lever underFM stress av
därför intekronisk sömnstöming. Detkronisk trötthet och ärsmärta,

psyko-uppfattarspeciellt anmärkningsvärt att symptom somsom
vidsomatiska vanliga FM.är
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gångerfleraytligt. vaknarDeofta deuppleverpatienterFM att sover
Vissautvilade påsigoch kännerunder smärtanatten morgonen.av

stadium IVs.k. icke-REMpatienter underpåstudier tyder sömnenatt
dock intestudier harEEG. Andraimängd alfavågorökadhade en

resultat.dessabekräftat

njur-blodstatus,sänka,laboratorieundersökningarRutinmässiga som
Ibland kanförhållanden.normalaalltidvisarleverfimktionsproveroch

utförd i dessamuskelbiopsivärden,förhöjdavisa lättkreatinkinas men
förhållanden.nonnalafall har visat

punkter, ‘tenders.k. ömmafinnerFMundersökningVid manav
vid måttliguppleverpatienteninnebärpoints’ TP. smäitaTP att

alls. TPnågonuppleverinte ärfrisk smärta ettpalpation, där personen
patienteninnebärAllodyniallodyni.hyperalgesi elleruttryck för att

Hyper-normalt interetningvid smärta.upplever smärta gersomen
retningvidökaduppleverpatientenalgesi innebär smärtaatt somen
hyperalgesi,generellharpatientenframkallar FMnormalt smärta. en

främstanatomiska ställen,uttalad på vissaspecielltden ärmen
muskler,finnas ikanbäckengördeln. TP överskulder ochlokaliserade i

bestämningregistrerasHyperalgesin kanben.och avgenomsenor
eller algometer-dolorimetertoleransvärden medtröskel- och en

undersökning.

sigbestämthargäller för FMkriterierEnligt diagnostiskade mansom
specificeradeanatomiskt18skall ha TP llpatientför FMatt aven

god.undersökningar TPTillförlitligheten iställen. ärav

kriterierDiagnostiska1.4

amerikansksig pågrundarkriteriemagällande diagnostiskaDe ennu
innefattar:multicenterstudie och

alla fyraiinnefattandemed generellAnanmes smärtasmärta,
i ochsidahöger ochkroppskvadrantema dvs. övrevänster samt

axialinkluderandekroppshalvan,nedre smäita.
ställenbilateralaspecificeradepalpation på ll 9Smärta vid av

ochmåttligt tryckmedskall skepoints’. Palpationen‘tender
örrihet.enbartuttryckaskallpatienten smärta,

T2 16-1237
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occiput, bakhuvudets nedre muskelfästen
lågt cervikalt, främre kanten transversalutskottenav av
halskotoma C6-C7

trapezius, mitt på delen muskelnövrem. av
supraspinatusm.

andra revbenet, vid andra kostokondrala övergången
laterala epikondylen, distalt2 dennacm om
glutealt, kvadrantenövre yttre
trochanter major, baksidan
knä, medialt-proximalt ledspringanom

Denna kombination och undersökningsfynd enligtsymptomav gav
Wolfe 1990 diagnostisk sensitivitet på 88,4 ochprocenten en
speciñcitet på 81,1 procent.

1.5 Hur FM uppstår patogenetiska-

mekanismer

finnsDet flera olika hypoteser till FM. Det finnsom genesen en grupp
forskare lägger tonvikten vid de neurohonnonella förändringarsom

funnit vid FM. Andra psykiatriska aspekter deatt ärman mestanser
betydelsefulla. Andra åter FM kombination periferser som en av
nociception och påverkan på centrala nociceptiva mekanismer.en

Muskulaturen det undersökta perifera ochär detmest organet är
också där patienterna upplever sina Muskelfibremasmärtor.som
saknar nociceptorer smärtreceptorer, nociceptorer finns i bind-men

mellan muskelfibrema, framför allt längsväven de intramuskulära
blodkärlen. Muskelsmärta kan uppkomma vid situationert.ex. som
innebär energibehovet överskrider energiproduktionen, vid ökatatt
intramuskulärt tryck och vid inflammation.

hnpulsema ñån muskulaturens nociceptorer hämmas effektivt i
centrala Serotonin viktig signalsubstans inervsystemet. är en nerver

minskar smärtupplevelsen. Substans däremotP har effekt.som motsatt
På ryggmärgsnivå kan impulser från nociceptiva ochneuron summeras
leda till aktivering s.k. NMDA-receptorer. aktiveringDenna kanen av
i sin leda till central sensitisering kantur spridningen som ge en av

ökat på inkommandesmärtan, impulser ochsmärtsvar eventuellt leda
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områdenhyperalgesi dvs. ökad smärtkänslighet inomtill sekundär som
till det skadade området.angränsar

funnit påverkan på muskulaturen hosflera studier har1 enman
förändringar i intramuskulär mikrocirkula-fibromyalgipatienten, bl.a

muskelkontraktioner och försämradtion, ofullständig relaxation mellan
volontär muskelstyrka.

hosVid funnit gånger högre nivåer substans PFM har 2-3 änman av
i serotonin-friska kontroller. har också funnit störningMan en

neuroimmuno-metabolismen. Andra har gjort fynd talar försom en
primärtendokrinologisk störning. har diskuterats huruvida dettaDet är

alltid följdeller sekundärt till den kroniska är ettstress en avsom
kroniskt smärttillstånd.

kronisk muskel-Fibromyalgipatientens innefattar allmänsymptom
innebär har såvälsåväl i arbete i vila. Detta smärtansmärta attsom

epiduralblockadcentrala perifera orsaker. Vid diagnostisksom en
upplever patienterna ingen smärtlindring på koksalt placebo,

lokal-smärtreduktion på opioider och total smärtlindringen
bedövningsmedel. Om patienterna intravenöst ketamine,man ger som
blockerar blir flertalet, dock icke alla, betydligtNMDA receptom,
smärtlindrade. flertalet patienterna finnsDetta betyder hosatt enav
nociceptiv perifer smärtrnekanismerkomponent, centralaävenattmen
kan involverade.vara

Det faktum både och försvinner impulstrafiken iTPsmärtaatt om
från periferin blockeras, talar för inte ärsmärtanatt spontannerver
framkallad säkerhetimpulser från periferin. Vi inte medärutan vetav

dessa impulser nociceptiva eller impulser i andraär ävenom om nerver
kan sensitise-upphov till Vi vidare inte den centralasmärta. vetge om
ringen kan uppstå följd långvarig och intensiv lokal muskel-som en av

eller det finns andra mekanismer bakom detta.smärta om

Fibromyalgi syndrom och till behöver inteär smärtanett genesen vara
densamma hos alla patienter. del patienter beskriver denEn att
generella debuterade efter lokal muskelsmärta, andrasmärtan atten

kom efter infektion eller många patientersmärtan ett trauma,en men
kan inte relatera smärtdebuten till något speciellt.

Skolmedicinen lär patient sjuk, har patientenärattoss om en syrnp-
kan härledas till störning i funktion eller struktur itom, ettsom organ.

Om inte hittar några sådana förändringar vill finnagärnaman man en
psykiatrisk eller psykosomatisk patientensförklaring till symptom.en
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Vid har funnitFM rad perifera morfologiska, biokemiska ochman en
fysiologiska förändringar, de inte diagnostiska. Det anled-är ärmen en
ning till det har gjorts antal psykiatriska undersökningar påatt ett stort
FM patienter.

de förstaI studierna användes kallas MinnesotaMMPIett test som
Multiphasic Personality Inventory. Sammanfattningsvis farm attman
FM patienter hade signifikant höjd nivå på skalor for hypokondri,en
hysteri och depression Emellertid NIMPI-testet gjort for psykiatriskaär
sjukdomar och stark kritik har riktats resultaten, eftersommot smärta
oberoende alltid leder till höjda värden på exempelvisav ursprung
hypokondriskalan. När sedan korrigerade för detta fickman man
betydligt lägre värden på skalorna och endast hos cirka 20 procent av
FM patienterna fann psykiatrisk avvikelse. Flera deman en av senare
studierna med andra har dock visat ökad förekomsttester en av
depression hos patienter.FM

Det finns således inga hållpunkter for psykiatriskFM äratt en
sjukdom. kanMan däremot mycket väl tänka sig psykologiskaatt
faktorer kan påverka smärtupplevandet, psykologiska faktorer haratt
olika betydelse för olika patienter och kronisktFMstor att ettsom
smärtsyndrom leder till psykologiska och sociala konsekvenser.

1.6 Muskelñmktion

Ett undersöka muskulaturen studera maximal volontärsätt att är att
muskelstyrka MVC. finns fleraDet undersöker MVC bådetester som
isomeuiskt och isokinetiskt. kanDet inte uteslutas sådana faktoreratt

och motivation, påverkar resultatet. Ettsmärta sättannat attsom
studera muskeln elektrisk stimulering muskelnerven.är genom av
Patienten kan då inte själv påverka resultatet. evaluerar enbartMan då
muskelns funktion hänsyn till förmågautan att ta attpersonens egen
använda den.

Båda dessa två metoder viktiga förstaDen metoden brukar kritiserasär
eftersom dåligt resultat kan skyllas på dålig motivation, "patientenett

inte i ordentligt". Den andra för bara muskelfibremastog att testarman
funktion och inte förmåga aktivera muskulaturen.nervsystemets att
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studier och i alla dessa finnerMVC undersökts vid i flertalhar FM ett
påtaglig reduktion muskelkraften. När däremotmanavman en

värden.muskeln elektriskt finner bättre eller normalastimulerar man

olika bl.a.Muskelns uthållighet kan på flera sätt atttestas genom ange
höjda sidan abducerade itid kan sitta med armarnaen en person

påtagligt kortagjordes på patienter fanngrader. När detta FM90 man
knappt någontider Vid upplevde kontrollernavid FM. smärta,testet

sjuka avbröt med upplevelsebåde friska och testet avsammamen
ansträngning.

olika studier. finnsuthålligheten har bekräftats i flera DetDen sämre
patienter arbeta likaockså studie visar kan få FMatt atten som man

EMG elektro-mycket kontroller. denna studie studeradeI mansom
i skuldermuskulaturen under och mellan muskelkontraktio-myografi

EMG-aktivitetoch patienter hade mellanfann FMattnema mer
på förlängd relaxations-kontraktionema. Detta skulle kunna bero en

hastighet påverkan på mikrocirkulationenoch skulle kunna leda till en
muskulaturen. kunde inte bekräftai I liknande studieen annan man

resultatet orsak till olika studier visar olika resultat kanEn attatt vara
svårighetsgrad.studerat patienter med FM i olika högman

Muskelblodflödet bl.a. mätninghar undersökts med av syrgas-
tensionen på muskelytan. fann då tecken på påverkad mikro-Man en

Xem. Xécirkulation clearance mätning också gjord på FMär
Ävenpatienter. där fick hos patienter.värden FMsämreman

kan kritisera dessa arbeten med förändringarna i muskelnMan äratt
sekundära inaktivitettill och använder kontrollpersoner äratt man som

Vältränade finns dock studier visarFM patienterna. Detän attmer som
patienter har organiserad fysisk aktivitet motionsgrupperFM änmer

kontroller, dock kanske kompenserar detta med i aktivtatt ettsom vara
arbete. Det finns studier visar kan ocksåManäven motsatsen.som
tänka sig muskelfunlctionenden inte beror på muskeln i sigsämreatt att

påverkad, patienten helt kanenkelt inte använda muskelnär utan att
normalt på grund andra faktorer. Mångaellersätt smärtaett av

sjukgymnaster har påpekat patienterna har oekonomisktFM sättatt ett
använda muskulaturen och patienten ibland aktiverar muskleratt att
motverkar påverkarvarandra. Detta naturligtvis rörelsemönstret.som

har föreslagit det inaktivitet och felaktigtBennett rörelsemönsteräratt
leder till skador i muskeln och detta kan patogenetiskattsom vara en

faktor. har också funnit låga nivåer somatomedinHan vilketav
speglar låga nivåer tillväxthonnon. skulle kunna försämraDettaav
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muskelns regenerationskapacitet och skulle kunna kopplat tillvara
vidsömnstömingen FM. Ett behandlingsförsök pågår där FMman ger

patienter tillväxthonnon.

Konsekvenser för dagligt1.7 liv

nyligen framlagdEn svensk avhandling belyser de konsekvenser FM
har för dagligt liv. Frågefonnulär, intervjuer och hardagböcker använts
för bild hur det leva med FM. Mer 80är änatt att procentge en av av
patienterna rapporterade de behövde vilopauser dagligen. Smärtaatt
och trötthet förekom under delen vaken tiden. springa,Attstörre av
i och bära svårt, för del patienter intill omöjligt.nästtrappor att var en
Många rapporterade de på och trötthet hade slutatgrund smärtaatt av
med sina fritidsaktiviteter. S-årsuppföljning sigI visade det atten
tillståndet tämligen stationärt.var

Många aktiviteterrapporterade efter de fått FM dagligaatt att tog
mycket längre tid, vilket kimde leda till fickdet.ex. att ettupp par
timmar tidigare för hinna fåtttill arbetet. hade läraDeattmorgonen
sig planera sin tid annorlunda.att

FM patienter lade ned tid på vila och på personlig vård friska.änmer
ledde till mindre tid för familj och studieDetta fritid. I liknande meden

metodik studerades FM patienter i USA. Storasamma en grupp
överensstämmelser fanns mellan olika socialadeävengrupperna, om

ledde till skillnader framför allt det gällde möjlighetennärsystemen att
arbeta deltid.

.

få diagnos och adekvat informationAtt upplevdes patientenen en av
lättnad. Efter patientenFM fått sin diagnos minskadeattsom en

utnyttj andet sjukvården.av

Smärta handikappoch har studerats hos patienter med1.500 olikaöver
muskuloskelettala sjukdomar, såsom RA,reumatoid artrit FM,

och patienternaRA hade det handikappet,störstaryggont artros. men
minst Patienter med ochFM rapporteradesmärta. smärtaryggont mest
och psykologisk påverkan. Handikappet i dagliga aktiviteter i dennavar
studie lika för RA för FM.stort som
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livskvalitethar studerat olika aspekterBurckhardt och medarbetare
ochmed patienter med RAsvenska kvinnor med FM och jämförthos

antalkvinnor frågorstudien fick 150 besvaraSLE. I test-ettur
Pain Questionnaire,Scale QOLS-S, McGillsbatteiier: Quality of life

och The ArthritisAttitudes Index RAI ImpactRheumatology
skattade sin livskvalitetScales AIMS. patientemaFMMeasurement

patientenframför allt gällde dettajämfördalägre än upp-grupper, om
ångest ochlevde oro.

Även hos patienterhar jämfört livskvalitetenMartinez och medarbetare
patienterpatienter och RAoch studerade FM 41med RA FM. Man 44

konkluderadctillfällen med månaders mellanrum. Manvid atttretre
vidpå livskvaliten liknande den RA.har negativ påverkanFM en

långtidsstudierNaturalförlopp,1.8

kroniskFlertalet långtidsstudier finns talar för FMde äratt enav som
8-årsstudie ñånsjukdom. uppföljningen hittillsDen längsta är en

tillfrisknat.Linköping, patienter hadevisar bara l 48attsom av
i högaMuskelsmärta, sömnstöming och huvudvärk fanns samma

undersöktes. Andra studierfrekvens patienterna första gångennärsom
uppföljning har bekräftat FMmed respektive 4-årsl-, 2-, äratt en

patienter ochkronisk åkomma. brittisk studie följde 72I man uppen
efter år.uppfyllde fortfarande kriterierna för FM 496 procent

förloppet I dennabetydligt positiv bild FM.Granges av avger en mer
exkluderadein behandling inom två månader. Manstudie satte man

patienter hade såpatienter redan hade pension och gravasomsom
psykiatriker.de måste behandlaspsykiatriska störningar att av

ochinformation och gick igenomPatienterna fick grundlig manen
demoptirnerade den farmakologiska behandlingen. Man trä-ettgav
efter två årpatienterna hade tillñisknatningsprogram. 24 procent av

förinte diagnostiska kriteriema FM.och 47 uppfyllde längre deprocent

och fannpatienter år och däröverstuderade FM hos 60Yunus som var
sjukdomsbilden densamma hos de FMden kliniskaatt var som yngre

patientema.

hur mångabedöma vid studeraEtt FMsätt äratt attprognosen
tillgången påpatienter i arbete. får medvetenManär attomsom vara
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arbete naturligtvis har betydelse. I studien från Linköping arbetade
endast 4 patienter heltid,48 arbetade24 halvtid och hade fåttav en
halv sjukpension, hade ålderspension4 och hade14 fått hel sjuk-
pension.

Data från kanadensiskt försäkringsbolag visade svarade förFMett att
9 alla sjukersättningar. I Norge FM den vanligaste1988procent av var
enskilda diagnosen bland kvinnor fått pension och stod för 7,2som

alla nyblivna sjukpensionärer. Frekvensema varierade dockprocent av
mycket mellan olika landskap.

Behandling1.9

Allrnärma synpunkter

Någon kausal behandling som påverkar sjukdomsorsaker finns inte
vid fibromyalgi eftersom inte känner till syndromets patogenes.man
Den behandling och studerats har varit läkemedels- behand-gettssom
ling med värkstillande analgetika,medel antidepressiva medel och
sömnmedel hypnotika, fysikalisk terapi i olika former, lokal injek-
tionsbehandling kognitiv träning. har ofta rekommenderatMansamt
gruppterapi.

denI nämnda 8-års uppföljningen fick patienterna sina åsikterge om
behandlingen. Alla patienter hade tidigt i sjukdomsförloppet prövat
analgetika salicylika, paracetamol eller dextropropoxifen och ofta ett
tiicykliskt antidepressivt läkemedel till Ofta hade patienternanatten.

effekt, eftersom det inte ledde till någon bot stod enbartnoterat en men
cirka tredjedel kvar på den medicinering vid uppföljningen.typenen av

Alla hade olika former fysikalisk terapi och många fickprövat till-av
fällig lindring behandlingen. endaDen terapi patienterna höllav som
på med efter bassängträningen i bassäng 34 gradigtvar varm
vatten. Många hade utanför sjukvården.startat egna grupper

och SilvennanPotts har i studie belyst hur olika patienterna ochen
deras doktorer på behandlingen. Man studerade 35 FM patienter,ser
deras behandlande doktorer och antal reumatologer inomett samma
geografiska område. Patienterna fick frågor viktighur desvara om
tyckte behandlingen inom rad olika områden smärtlindring,var en som
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också besvaraoch trötthetsömnstöming,behandling samtoroav
givits.behandling Demed denhur nöjda defrågor avseende somvar

depå hur viktigfickoch reumatologemadoktorernabehandlande svara
för patienten.tyckte behandlingen var

vadmycket viktigaområdenmånga flerPatienterna skattade änsom
skattningenskillnader igjorde. Störstbehandlande doktorerderas var

studie inteoch reumatologer. Dennamellan patienterdet dock säger att
måstefel,och doktorernapatienterna hade atträtt varamanmen

tid förytterligareoch kanskebehandlingsmål avsättaöverens om
förståelse.och för ökadinfonnation

de hade fått.behandlingsärskilt nöjda med denPatienterna intevar
intebehandligenförklaringarnaturligtvis ha andrakanDetta än att

diagnosenkan FMförsta orsakhade någon effekt. En årattvara
läkarkåren. Detfortfarande inomosäkerhet råderrelativt och vissny

Vissa läkaresin diagnos.patienten fårkan dröja länge innan anser
hon får diagnosenotjänst han ellerpatientengörattt.o.m. omman en

Andratillfrisknande.hindrar derasde deneftersomFM, attmenar
mycketförsvinnerdiagnospatientenhävdar att avenman gerom

såsompå andra diagnoserslutar funderapatientens och patientenoro
godkan infonneraledgångsreumatism. ManMS och om encancer,

vadkan informerarörelseformåga,det gällernär om manmanprognos
grundpatienten mycket bättreoch då fåroch inte FM, attvet vet enom

rehabilitering.stå på för fortsatt

mycketnöjd kanorsak till patienten inteEn är attatt avvaraannan
patienten själv.behandlingen liggergenomförandetforansvaret av

och sjuk-inom hälso-kan naturligtvistredje orsakEn att manvara
Sjukvårdensavgränsbart syndrom.vården inte FM är ettattanser
studera ochtidigarevanliga på sjukdomar är,sätt sagt, attatt somse

påverkadepå ellerdiagnostisera och behandla sättannatett organ.
har detfinns vidförändringar inte FMdiagnostiskaEftersom dessa

många patienter hardiagnosen ochfunnits tveksamhet till mötts aven
ifrågasättande.

och Golden-exempelvisfunnits anledning Bennetthar såledesDet att
artiklar medmed publicerathar lång verksamhet FMberg, bådasom

"Fibromyalgiacontroversy" eller"Fibromyalgia; why suchtitlar som
aktuellaradnonsens". Goldenbergand the facts: Sense tar enuppor

ställa dia-understryker viktendiagnosfrågan ochfrågor bl.a. attav
fibromyalgins specifikavid BennettFM. symptomato-tar uppgnosen

16-123713
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logi och bevisen för perifer nociceptiv komponent viktig föratt ären
smärtans patogenes.

Naturligtvis det inte meningsfulltär bara diagnos. Patientenatt ge en
behöver också detaljerad förklaring syndromet, dess behandlingen av
och sannolika Patienten behöver förstå inteFMt.ex. ärattprognos.

progressiv muskelsjukdom. Man får diskutera hur psyke ochen soma
interfererar med humör kroniskaFM:s karaktärsömn,symptom, etc.
skall också diskuteras, också det finns behandling ochattmen
utbildningsprogram kan leda till förbättring livssituationen.som av

Som nämndes tidigare visade Granges och medarbetare FMatt av
patienter snabbt blivit Omhändertagna och behandlade, hadesom

hälften påtagligt förbättratsnästan och 24 hade tillfrisknat tvåprocent
år efter insj

Farmakologisk behandling

Värkstillande medel
Några kontrollerade studier finns inte enbart analgetika. Erfarenhets-
mässigt har dock enkla analgetika, paracetamol, effekt hos mångatyp
FM patienter.

Antidepressiva medel
Moldofsky och medarbetare har tidigare beskrivitnämntssom en
sömnstöming hos FM patienter. I flera kliniska arbeten har denna
sömnstöming bekräftats. Moldofsky framlade hypotesen att sömn-
stömingen skulle kunna bero på brist på hjärnans transmittor-en
substanser, sannolikt tryptophan/serotonin. Behandling med tryptophan

emellertid ingen förbättring FMgav symptomen.av

Russell framförde 1989 hypotesen brist på serotonin denatt var
viktigaste faktorn vid FM. Serotonin transmittorsubstans harär en som
betydelse för den djupa och serotonin påverkarsömnen nedåtgående
smärthämmande Brist på serotonin skulle kunna leda tillneuron. en
minskad smärthämning och ökad smärtupplevelse. Serumkoncentra-en
tionen serotonin och befannsmättes låg. Russelav mätte ävenvara
tätheten serotoninreceptorer trombocyter och farm tätheten hosav att
FM hade ökat, det tolkades ytterligare tecken på serotoninbrist.ettsom
Serotonin i spinalvätskan visade också låga värden hos FM patienter.
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resultat har lett till behandlingsförsök med S-hydroxytryptophan,Dessa
med serotoninåterupptagshämmare och med antidepressiva som
blockerar återupptaget biogena aminer.av

Tabell sammanfattas kontrollerade studier effekter olikaI l av av
behandlingsregim.

Sammanställning studier effekterTabell kontrolleradeav av av
olika behandlingsregim vid fibromyalgi.

Medicin Referens EflektDur/ Dos An-
veckor talmg/

dag pat.

amitriptyline Carrette 86 50 59

amitriptyline §}6oldenberg 25 62

amitriptyline aeschkeJ 86 2 10

amitriptyline Canette nej94 24 %8-25- 82

cyklobenzaprine Simms 91 6 30 24

cyklobenzaprine Carette nej94 24 30 82

alprazolam Russell 91 0,5 -3 nej 78

prednisone Clark nej85 15 20

§}6oldenberg nej1000 62naproxen

ibuprofen Yunus 89 nej3 2400 46

carisoprodol Vaeroy 89 8 1200 43

fluoxetine Wolfe 94 6 20 nej 42

zoplicone Drewes 91 12 nej7,5 41

hydro Camso 90 4 300 50-tryptop an

Caruso redovisade förbättring1990 hos fibromyalgipatienteren som
behandlades med 5-hydroxytryptophan 100 patienter50mg x
behandlades dubbelblint, placebokontrollerat i dagar. Behandlings-30

förbättrades med avseende på TP, morgonstelhet ochsmärta,gruppen
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sömnstöming. studieDenna dock lite anmärkningsvärd eftersomär
patientmaterialet och kvinnor.43 7mänvar

Carrette och medarbetare rapporterade dubbelblind1986 placebo-en
kontrollerad studie med amitriptylin 50 placebo. patienter27motmg
ñck aktiv behandling och fick placebo32 och behandligen pågick i nio
veckor. Behandlingsgruppen förbättrades med avseende på smärta,
morgonstelhet och Ingen placeboeffekt uppnåddes.sömn.

Goldenberg och medarbetare redovisade resultat från1986 studieen
med 25 amitriptyline 500 enbart amitripty-2+ motmg mg naproxen x
line, enbart eller placebo. patienter62 studerades undermotnaproxen

veckor. Amitriptyline behandlade patienter förbättrades medsex
avseende på sömnsvårigheter, trötthet och antal TP.smärta,

aeschke ochJ medarbetare har i studier visat arnitritylineett ävenattpar
i liten dos har effekt och effekten kommer redan efteratt etten par
veckors behandling.

Simms och medarbetare studerade antidepressit medel ärett som
närbesläkat med amitriptyline, cyclobenzaprine, och farm god effekt
hos patienter.24 läkemedelDetta inte tillgängligt i Sverige.är

Carrette har gjort långtidsstudie med cyclobenzaprine, amitrip-även en
tyline och placebo publicerades 1994. Totalt patienter208som
ingick i studien, dubbelblind multicenterstudie översom var en sex
månader. 84 patienter fick 10 amitriptyline första veckan, däreftermg
25 i veckor ochll 50 till i veckor.12 82 patienternattenmg mg som
fick cyclobenzaprine fick successivt ökande dos till dagligen.30en mg
Den tredje fick inget effektivt läkemedel. farm ingaMangruppen
skillnader mellan de olika behandlingsgiuppema vilket menademan
delvis berodde på ovanligt god placeboeffekt.en

Fluoxetine selektiv serotoningåterupptagshämmare harärsom en
studerats Wolfe och medarbetare. kvinnor42 blev randoniiserade tillav
placebo eller fluoxetine 20 mg/dag. Behandlingen pågick i veckorsex

någon effekt på fibromyalgiassocierade kunde intesymptommen
uppnås.

Benzodiazepiner, hypnotika, muskelrelaxerande läkemedel
Andra psykofarmaka prövade vid FM benzodiazepiner.är ärsom
Russell använde alprazolain med eller ibuprofen i randomiseradutan en
dubbelblind placebokontrollerad studie under veckor. Den följdessex
sedan studie under åtta veckor. Man följde TP,öppen smärta,av en
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och depressionsskalor. farm småhälsorelaterad livskvalitet Man men
fått både ibuprofen ochsignifikanta förbättringar i den grupp som

tveksamhet har dock funnits inför användandetalprazolam. Viss av
underpå grund det här fråga behandlingbenzodiazepiner ärattav om
måstetid och biverkningsrisken och risken för tillvänjninglång

beaktas.

skall induceraoch medarbetare studerade zopliconeDrewes ensom
s.k. delta-jämförbar med normal och ökar densömn är sömnsom

oftasthos vissa patienter i till benzodiazepinersömnen motsats som
zopliconereducerar deltasömnen. patienter fick dubbelblint 7,541 mg

intervjuadeeller placebo till i veckor. kontrollerade TP,12 Mannatten
associeradepatienter stelhet, huvudvärk och andra FMsmärta,om

Sömnen undersöktes speciellt. Patienter fick zopliconesymptom. som
trötthet påförbättrades med avseende på upplevde mindresömnen,

dagen, och stelhet påverkadessmärtamen

och carisoprodol placebo under åttaVaeroy medarbetare studerade mot
veckor. patienter fick placebo och aktiv medicinering. Patienterna23 20

medel ochfick alltså kombination muskelrelaxerandeett etten av
i behövdeanalgetikum. Patienterna den aktivt behandlade gruppen

mindre smärttröskeln och upplevde mindresmärtstillande medel, ökade
och sömnsvårigheter behandlade med placebo.desmärta än

Antiinflammatoriska läkemedel
Steroider i dubbelblindstudie placebo studerades Clark ochmoten av
medarbetare. Patienterna, Predniso-till antalet, fick antingen 1520 mg
lon eller placebo effekt i korti-under två veckor. Man ingenuppmätte
songruppen.

flera studier har antiinflammatoriska medel steroiderI använt utanman
N SAID i kombination med andra läkemedel och det förefaller som om
kombinationen Goldenbergmed NSAID bättre effekt 1986;ger en
amitriptyline+naproxen, alprazolam+ibuprofen.YunusRussel 1991;

patienteroch medarbetare studerade effekten ibuprofen hos 46av
dubbelblint placebo i studie. placebogruppenveckors Bådemot treen
och behandlingsgzuppen upplevde förbättring det ingamen var
signifikanta skillnader mellan bådade grupperna.

S-adenosylmethionine, antiinflanrmatoriskt medel medett nytt
analgetiska och antidepressiva effekter har Jacobsen ochprövats av
medarbetare 1990. Man fann i denna placebokontrollerade studie
effekt trötthet och morgonstelhet.smärta,
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Fysisk träning

De huvudsakliga vid FM från muskulaturen. Detsymptomen emanerar
har därför varit naturligt ställt frågan vilken effekt muskel-att man
träning har på patientens Patienten upplever dock såvälsymptom. att
strikt vila, hård träning leder till ökande förvånadeDesymptom.som
muskelbesvären kommer ofta med viss fördröjning, ofta dagen efter.
Det brukar dock inte hindra patienten från utföra arbetetatt om
arbetsuppgiften har andra positiva konsekvenser denövervägersom
ökande under någon dag. Målet för den fysikaliskasmärtan terapin är
inte i första hand smäitfrihet återvinnande full ledrörlighet,utan av
normal muskelstyrka och muskelfunktion. fysikaliskaDen terapin vid
FM kan inkludera såväl konditionsökande övningar muskelstyrke-som
träning och stretching. Ett förslag till behandling har beskrivits av
Rosen.

McCain och medarbetare genomförde 20-veckors behandlings-ett
försök med vad kallade cardiovascular fitness training hos 38man
patienter. Patienterna fick träning minuter60 gånger i veckan.tre
Träningen relativt hård och skulle leda till ökning hjärt-var en av
frekvensen till 75 den vid maximal ansträngning. Dennaprocent av
träning jämfördes med betydligt lindrigare träning med enkla böj-en
och sträckrörelser. Vid slutet behandlingen mådde hårdtränings-av
patienterna bättre och hade fått förbättrad kondition och högreetten

ÄvenTP tröskelvärde. de lite mildare hade fåtttränatsom en
förbättring. Hårdträningen hade dock lett till ökad muskelsmärtaen
efter varje träningspass. Studien talar dock för någon form fysiskatt av
träning bra vid FM.är

Den norska sjukgymnasten Ann Marit Mengshoel har i artiklarett par
studerat träningseñekter vid FM. Under 20 veckor deltog 1 kvinnliga1
FM patienter i minuter60 långt träningsprogram två gånger iett
veckan, medan kontrollgrupp inte ändrade sin fysiska aktivitet.en
Mengshoel farm ingen förändring i upplevelsen och trötthet,smärtaav

patienterna hade förbättrat sin muskelfunktion. Detta tolkar honmen
så det går genomföra träningsprogram patientenatt fåratt ett utan att

besvär. Detta viktigt eftersom kronisk och trötthetär oftasmärtamer
leder till minskad fysisk aktivitet.en

Mengshoel har vidare studerat kombination fysisk träning ochen av
kognitiv terapi. kvinnliga16 patienter med relativt lång sjukdoms-
duration, i genomsnitt år,14 deltog i studien. ll dem hade redanav
sjukpension. Man träffades två timmar två gånger i veckan i veckor10
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och hade träningsdel tillsammans med sjukgymnast ochen en en
kognitiv del tillsammans med dietist.arbetsterapeut och Manen en
diskuterade utifrån dagliga aktiviteter målsättning, problemlösning,
ändring arbetsätt och balans mellan aktivitet och viloperioder. Efterav

hade10 veckor minskat signifikant, vid 6-månaders-smärtan men
kontrollen hade den gått tillbaka till urspnmgsvärdena. Emellertid fanns
inga kontrollgrupper vilket innebär smänreduktionen kanatt vara en
effekt allmänt omhändertagande och uppmärksamhet lika välav som

behandligen. fickMan i denna studie ingen effekt på trötthet ochav
sömn-stöming. kan betyda iDetta måste fysik träningatt man

Ävenkontinuerligt. vid andra reumatiska sjukdomar måste man
hålla på med fysikaliska terapin kontinuerligt för upprätthållaatten
uppnådda resultat.

1994Clark har utarbetat regimer för muskulär träning hos FM
patienter. viktigt ordinerar fysiskDet träningär när att tarman man
hänsyn till patienternas träningsrelaterade muskelsmärta. Hon startar
alltid med arbetsprov och utifrån detta bestämmer hon hur mycketett
fysisk träning patienten skall ha. Man alltid på mycket lågstartar en
nivå och höjer sedan successivt belastningsgraden, i mycketmen
långsam takt. Promenader och aktiviteter i brukar detvatten vara som
tolereras bäst. rekommenderarHon patienten inte arbetaratt mot

Kanske patienten får påmed träningspass 5-10smärtan. starta ett
minuter gånger vecka och sedan öka på några minutermedett par per
varje eller vecka, för så småningom nå tillattpass var varannan upp
cirka minuter30 gånger i veckan. f°ar beredd påMantre attvara
träningsmönstret kan ändras, kan få byta aktiviteter och detattman
kan många månader innan patienten nått målet.ta

På Reumakliniken i Falun har också utarbetat behandlingsprogramman
för KjällrnanFM 1994.

Kognitiv terapi

Målet för kognitiv terapi lära kontrollera ochär att smärtaattpersoner
handikapp. Denna behandling har med framgång påtyp använtsav
patienter med och patienter med RA. Nielsen genomförderyggsmärta
först studie där 25 patienter fick 3-veckors behandlingsprogram.etten
En signifikant förbättring uppnåddes och den kontrollerades sedan hos

Även22 dessa patienter genomsnittligt månader efter30 dåstart.av
kunde viss förbättring den inte lika tydlignotera ävenman en om var

efter direktden efter behandlingsperioden. Kaplan och med-som
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arbetare har genomfört meditationsbaserat stressreduktionsprogramett
och funnit effekt hos fibromyalgipatienter.

Patientutbildning

Patientutbildning viktig del i behandlingen patienterallautgör en av
med kronisk och har sedan länge inom reumatologin försmärta använts
patienter med RA och Mb Bechterew. ‘Fibromyalgiskolor’ pågår

på flera håll i landet.numera

Portland,I Oregon, USA har haft sådana sedan 1989 ochman program
använder multidisciplinärt bestårProgrammetett team.man av

lektioner, faddersystem med patienter gått igenom utbildningen,som
behandling eventuell sömnstöming vanligen tricykliska anti-av
depressiva, ordination fysisk träning i mycket ökandesaktaav egen en
dos, stressbehandling, triggerpunktterapi Patienten deltar imm.
behandlingen varje vecka under månader och deras anhörigaävensex

välkomna dit.är

I Göteborg gjorde Burckhardt och medarbetare 1991 kontrolleratett
försök med patientutbildning. En fick utbildningsprograrnmet igrupp

veckor och det inkluderade information smärtkontroll-FM,sex om
metoder, avslappning och uppsättning mål. Kontrollgruppen fickav
dessutom fysikalisk träning stretching, bassängträning, promenader
simning. hadeMan också kontrollgrupp fick på sinväntaen som
behandling i månader. Patienterna kontrollerades i eftertre starten, tre
månader och efter ytterligare månader. Patienter fick utbildningtre som
förbättrades, det fanns inga signifikanta skillnader mellan demen som
bara fått utbildning och de fått utbildning och fysikalisk terapi vidsom

månaders kontrollen. Vid månaders kontrollen mådde dock detre sex
fått fysikalisk terapi bäst.ävensom

Burckhardt rekommenderar med sin långa erfarenhet patient-av
utbildning har utbildningen under lång tid gärna månader,att man sex

också erbjuder fysisk träning och inkluderar behandlingatt attman man
med tricykliska läkemedel.

Burckhardt har också introducerat frågeformulär, Fibromyalgiaett
Impact Questionnarie FIQ följa patienter medsättett attsom upp
FM. Detta instrument funktionsnedsättning, upplevelse väl-mäter av
befinnande, skattning och psykologiskt Fråge-symptom status.av
batteriet finns på svenska.även
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Övriga behandlingsmetoder

MedEMG-biofeedback har studerats Ferraccioli och medarbetare.av
hjälp uppmärksammade på pågåendedenna metod blir patienternaav
muskelspärming. gjorde kontrollerad studie på patienterMan 12en

iefter tidigare ha tittat på patienter i studie 5015 öppenatt somen
behandling ochfått god effekt. Sex patienterna fick äktaprocent av

Även förbättring ifick falsk sådan. här fick signifikantsex man en
den äkta behandlingsgruppen.

någon elektroakupunktur vid och ifinns enstaka FMDet rapport om
studien uppnåddes viss förbättring. Sjukgymnastden Margareta

Sandberg har gjort studie akupunktur vid och funnit effektFMen av
patienterna.hos 30 procent av

Sammanfattande slutsatser1.10

Behandlingen följandefibromyalgi kan sammanfattas sätt.av
Behandlingen skall bestå fyra delar.av

information, patientutbildning
fysisk träning
farmakologisk behandling analgetika antidepressiva i låg dos+
multidisciplinärt behandlingsprogram

bästa har tillgång till behandlingstearn beståendeDet är ettman avom
arbetsterapeut, ochläkare, sjukgymnast och kurator/psykolog dessutom

har samarbete med företagshälsovården försäkringskassan.ochnäraett
Kontakten bör under tämligen lång tid.Viss del behandlingenvara av
sker individuellt och andra delar kan med fördel ske i grupp.

Om inte har fibromyalgiskola kans.k. till sitt förfogandeman en man
ändå patienten information och infonna-med hjälp de broschyrerge av
tionsmaterial finns utgivna Reumatikerförbundet och andrasom av
patientorganisationer. finnsI regel för lättare motion, därgrupper
patienten kan ingå mångaoch har tillgång till bassängbad. Företags-
hälsovården kan kopplas optimeraför arbetsplatsen.att
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viktigasteDet informera allt kan för underlättaär att göra attom man
for fibromyalgipatienten och inte inför det faktum det änattge upp
länge inte finns någon botande behandling.

Sammanfattningsvis kan diagnosFM endastsäga att trots attman som
funnits under 15-tal år finns det kontrollerade förstudier talarett som

det lönar sig behandla FM. finns emellertidDet behovatt att ett stort
fler studier, med fler patienter och längre behandlingstider. Fibro-av

myalgi innebär för samhället ekonomiska kostnader och mycketstora
lidande för den enskilde patienten. Vi har alla allt tjäna påatt att
mekanismema bakom detta smärtsyndrom blir klarlagda så metoderatt
for såväl förebyggande insatser effektiv behandling kan utvecklas.som
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Duchennes muskeldystrofi2

KG Henriksson

Sammanfattning: Cirka pojke föds i Sverige har3 500:evar som
Duchennes myskeldystrofi DMD. Muskeldystrofi Beckertypav
BMD betydligt ovanligare beskrivs ochhär, eftersom DMDär men
BMD orsakas skador iav samma gen.

Patienter med och f°ar i god vård ochDMD BMD stort sett
omvårdnad. diagnostiskaDe metoder tillämpas i Sverige ärsom av

internationella klass. ocksåbästa Detta gäller DNA-baserad diagnostik.
Om det vårdprogram påanvänder tillämpas Bräckeman som

Östergård modell för god omvårdnad kan dock konstaterasom en man
inte alla patienter i landet med och idag får vård ochDMD BMDatt

omvårdnad denna kvalitet. Att tillföra för förstärkaattav resurser
habiliteringsklinikemas möjlighet förbättra sina vårdprogram föratt
patienter med muskeldystrofi angeläget önskemål.är ett

På längre sikt kan grundforskning inom ämnesområdet molekylär-
genetik och genterapi få betydelse också för forskning rörande muskel-
dystrofi. Forskare inom området genterapi så småningomattanser
kommer bli verklighet vid DMD och BMD.att

muskeldystrofi definitionsmässigt ärftlig, progressiv muskel-En är en
sjukdom myopati. Muskeldystrofi Duchenne DMD denärtypav
vanligaste dystrofiformen i barnaåldem. Cirka pojke3500:evar som
föds har sjukdomen, vilket i Sverige betyder cirka fall14 nya av
sjukdomen år. Sjukdomen har fått sitt efter franskper nanm en
neurolog beskrev den år 1861.som

Muskeldystrofi Becker BMD betydligt ovanligare,ärtypav men
beskrivs här eñersom både DMD och BMD orsakas skador eller s.k.av
punktmutationer i Både och enligtDMD BMD ärvs ettsamma gen.
könsbundet recessivt ärftlighetsmönster. sjuka finns påDen genen
X-kromosomens korta Det äggviteämne i cellensyntes styrsarm. vars

har fått dystrofm. Genen för dystrofmproduktion ärnamnetgenen,av
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den kända i organismen. kemiska sammansättningenDenstörsta genen
dyslrofingenens DNA och äggviteänmet dystrofm kända sedanärav av

några år tillbaka.

Dystroñn normalt lokaliserat till muskelfibrems celhnembran. Enär av
dystrofms funktioner muskel-sannolikt mekanisk stadgaär att ge
membranen så inte mernbranen då muskelfibem förkortasatt rupturerar
i samband muskelkontraktion. ocksåmed Det möjligt dystrofmär att
har andra funktioner har betydelse för membranfimktionen.som
Dystrofin sammankopplad med minst olika glykoproteinerär sex som
kallas för dystroñnassoccierade proteiner. i skelettmuskelnFörutom
finns dystrofm i hjärtmuskel och dystrofm har också påvisats i hjärnan.

Vid DMD saknas dystrofm helt i muskelcellerna. Vid finnsBMD
dystrofm mängden nedsatt och molekylvikten i regel inteär ärmen
normal i regel lägre nonnalt. Muskeldystrofier beror påän som
avsaknad eller minskad mängd dystrofm kallas idag förav av
dystroñnopatier. Dystrofmopatier finns också hos djur. faktumDet att
det finns djurmodeller for dessa former dystrofier har gjort forskningav

det gäller olika former genterapi möjlig. intressantEttnär t.ex. av
fenomen dystrofmopati hos inte muskel-och katt leder tillär mössatt
svaghet, medan dystroñnopati hos hund lcrañnedsätmingger av samma

hos människa. Dystrofmopati hos hund alltså modell-typ ärsom en
sjukdom för human DMD.

Dystrofmbrist i sig inte upphov muskclfiberdegeneration.tillger
Hypotesen dystroñnbrist leder till mekanisk svaghet i muskel-är att en
membranen, lätt vid mekanisk belastning. f°arManrupturerar ettsom
läckande membran’. Membranskador kan leda till kalcium trängeratt

i cellen och rad enzymatiska reaktioner leda tillkanstartar atten som
cellen går under. Ett aktuellt och viktigt forskningsområde detnär
gäller DMD och kartläggaBMD tänkbara mekanismer vidär att som
dystrofmbrist leder till muskelñbemekros.

2.1 Symptombild

En långsam motorisk utveckling inte ovanlig vid DMD. DMDår
barnen siglär normala barn. Lite hälftenänt.ex. att änsenare mer

dem siglär inte förrän efter ålder18 månaders 97att procentav av
friska bam kan vid 18 månaders ålder. Pojkar med faller oftaDMD
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ibland på tå. pojke lär sig aldriglätt och har tendens En DMDatten
muskulaturenspringa. Smärtor hör inte till bilden, kramper iatt men

ibland. karakteristiskt fynd ökad muskel-kan förekomma Ett är en
vadmusklema. muskler harvolym pseudohypertrofi Dessat.ex. av

konsistens vanligt fynd s.k.också fastare normalt. Ett ärän annaten
höñsträckare måsteGowers tecken: På grund svaghet i knä ochav

patienten, då han sig från sittande till stående, hjälpta av armarna.reser
Gången vaggande.klättrar på låren för kommaHan ärattupp upp.

oftast mellan årsåldem. MuskelsvaghetenDMD diagnosen 2-5sättes
bilaterala och symmetriska. regel svaghetenparesema Iär är mer

uttalad i i och i bäcken- och skuldergördelnbenen än änarmarna mera
underarmar. Muskel-i fötter och underben respektive händer och

svagheten kontinuerligt progressiv. Vid sitterDMD 96är procent av
andnings-patienterna i rullstol före års ålder. Hjärtmuskulaturen och9

också. skador i muskulatur ofiamusklerna angrips Det dennaär ärsom
orsaken för tidig död. Livslängden varierartill 90 DMDprocentmen av

Åldernpatienterna dör före årsåldem. då patienten inte längre kan20
måste varierar från års ålder.gå använda rullstol 10-13utan

Vid undersökning iBMD både och fynden vidär symptomen stort sett
symptomutvecklingen går betydligtdesamma vid DMD,som men

långsammare. finns former endast muskel-Det BMD t.ex.av som ger
Ävensvaghet i lårmuskulaturen. vid kan ärtmuskulaturenBMD vara

påverkad. Symptomen i efterdebuterar regel 5 årsåldem. 96 procent av
Becker patienter måste använda rullstol, debuten för användandemen

Åldernrullstol alltid efter årsåldem. för användande rull-12ärav av
stol kan användas differentialdiagnos mellan BMD och DMD. Ensom
pojke kan vid årsåldem har och inte Som i alla12 BMD DMD.som
biologiska sammanhang så finns det sällsynta undantag från regeln.
Livslängden vid i regel förkortad det finns patienterBMD BMDär men

lever normal livslängd.som en

2.2 Diagnostik

Vid myopatier använder rutinmässigt metoder för diagnos:treman
muskelbiopsi; bestämning aktiviteten i t.ex.av serum av enzym som
kreatinkinas laktatdehydrogenas;och och neurofysiologisk undersök-
ning clektromyografi och bestämning nervledningshastighet. Denav
viktigaste och avgörande laboratoriemetoden för diagnos muskel-är



Duchennes muskeldystrofi38 SOU 1996: 135

biopsi. Enzymbestämning har betydelse för screening, testningt.ex. av
pojkar inte går vid månaders ålder. Redan vid denna ålder har18som

patienterDMD uttalad ökning enzymnivåema i blod och etten av
normalt lcreatinlcinasvärde utesluter praktiskt DMD.taget

Muskelbiopsi bör utföras på speciallaboratorium för muskelpatologi.
Sverige finns sådana laboratorier i Linköping, Göteborg, StockholmI

KS och Huddinge, Uppsala och Umeå. biopsiundersökning måsteEn
inkludera immunohistokemisk undersökning med hänsyn till dystrofm.

antikropp dystrofm måste för säkerMer användasän moten en
diagnostik. Vid saknas dystrofm helt på plasmamembranetsDMD
plats. Vid dystrofm framför allt använderBMD ses om man en
antikropp riktad dystrofmmolekylens C-tenninal.är motsom
Dystrofmfärgning vid BMD dock i regel helt normal.är

Om det finns dystrofm vid immunohistokernisk undersökning och om
frågeställningen måste vidare immunoelektro-BMD medär man
foretisk undersökning. bestämmer dystrofinMan då hur mycket som
finns och dystrofmmolekylens storlek. Vid muskeldystrofm-BMD är

Ävenmängden minskad och molekylvikten i regel mindre normalt.än
vid höga enzymvärden i blod.BMD nämndases av ovan enzymer

Molekylârgenetisk diagnostik
Genom DNA-analys kan skador i för dystrofm fastställas. Dennagenen
analys har betydelse inte enbart vid diagnostik patient medav en
kliniska också för diagnostik diagnostikprenatal och försymptom utan

bärare anlaget för och Anlagsbärare kanDMD BMD.av av vara
patientens patientens och kvinnliga släktingar på modernssystrarmor,
sida.

Behandling2.3

närvarande finns ingen behandlingFör botar ochDMD BMD.som
Stora förhoppningar knyts till möjligheten sjukadenersättaatt genen
med frisk s.k. genterapi. Vid dystrofmbrist har bl.a.mössen gen,
franska forskare lyckats förvandla sjuka muskelfibrer till friska
muskelñbrer i så antal kan tänka sig behandlingenett stort att attman
också leder till förbättrad muskelfimktion. ‘klippsDystrofmgcncnen
in’ i virus gjorts ofarligt infektionssynpunkt. Virusett som ur som
innehåller dystrofmgenen direkt in i den muskel villsprutas man
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behandla. Detta nackdel vill överföra tekniken tillär en om man
människa. Någon långsiktig effekt, inte bara kan förbättrasom
funktionen i vissa skelettmuskler också hjärt- och andnings-utan av
muskler, kan erhållas endast virus den friskamed dystrofmgenenom
kan direkt in i blodet. Av många anledningar kan sådansprutas
behandling inte idag. Forskare inom området dock attges anser
genterapi så småningom kommer bli verklighet vid ochDMD BMD.att

målsättningBehandling med förhindra fördröjaelleratt
nedbrytning muskelfibrer vid DMD och BMDav
Under de åren har det gjorts flertal studier där har visatsenaste ett man

kortison minskar tendensen till nedbrytning muskelfibrer vidatt av
DMD. Graden förbättring kortisonterapi beroendeärav genom av
dosen kortison. effekt harBäst med höga doser. doserHögaav man ger
dock upphov till biverkningar. En undersökning från Linköpingstora

visathar kan erhålla effekt på muskelfunlctionen också vidatt man
måttliga kortisondoser förhållandevis lätta biverkningar.som ger
Kortistonbehandlingen kan betraktas terapi syftar till attsom en som

skador ibegränsa muskulaturen i avvaktan på effektiven mera
genterapi.

Symptomatisk behandling
Symptomatisk behandling omfattar:

Sjukgymnastisk behandling syftar till bevara kondition ochattsom-
muskelfunktion så långt det möjligt och förebyga ochär att
behandla kontrakturer.
Arbetsterapi inkluderar utprovning hjälpmedel och träningsom av-

olika funktioner olika aktivitet.typerav genom av
Behandling med nattskenor.ortoser, t.ex.-
Kirurgisk behandling kontrakturer och scolios.av av-
Vid andningsinsufficiens andningshjälp.- -

minst viktigtInte hjälp det gäller de psykologiska och socialaär när
problem sjukdomen medför inte bara för patienten också förutansom
föräldrar och syskon.

Information sjukdomen och dess konsekvenser och aktuellom om
forskning hör också till terapin.
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Omhändertagandet2.4 patienter medav

och i SverigeDMD BMD

fårPatienten i regel sin första kontakt med sjukvården hos primär-
vårdsläkare eller barnläkare. Patienten remitteras sedan till specia-
listklinik vid universitetssjukhus fullständigför utredning. I regelett
remitteras patientensedan tillbaka till den lokala habiliteringskliniken.

Diagnostik
Diagnostik DMD och sker vid specialistkliniker vid våraBMDav
universitetssjukhus. Alla universitetssjukhus utför emellertid alla de
undersökningar nödvändiga. kan bli aktuellt skickaDetär attsom
patienten eller olika muskelbiopsier mellan de olikat.ex.prover,
universitetssjukhusen.

DNA-baserad analys och genetisk kan ske vid universitets-rådgivning
sjukhusen. Speciellt vid Klinisk Genetiska Avdelningen, Akademiska
sjukhuset i Uppsala har samlat erfarenhet det gällernärstorman en
molekylärgenetiska frågeställningar vid ochDMD BMD.

För få bättre uppfattning och BMD-patientensDMD-att en om
situation har enkät skickats till samtliga överläkare vid bam-uten
neurologiska avdelningar och habiliteringsavdelningar i landet.
Enkätsvaren berättar hur patienter med och patienter139 DMD 16om
med handBMD i den svenska sjukvården. teoretiskDettas om ur
synpunkt förväntade antalet patienter med kan beräknas tillDMD
mellan 150- l 70 patienter.

Resultaten enkäten kan sammanfattas följande sätt:av

Fysikalisk terapi
Alla patienter får för hur förebygger muskel-ett program man
kontrakturer. Instruktionen kontrakturprofylax skall utförasär att
dagligen föräldrar eller assistent. Effekten profylaxdennaav av
kontrolleras sjukgymnast också instruktioner hurav som ger om
kontrakturprofylax skall utföras.

Styrketräning
Svaren från enheterna varierar. flesta enheterna inteDe attanger man
har något speciellt för styrketräning enskilda muskel-program av
grupper.
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Uthållighetsträning
Svaren varierar. flestaDe har för träningatt ettanger man program av
muskulär uthållighet. övervägande majoritetEn detattanger man anser
viktigast funktioner, inte enskilda muskelgrupper. Dentränaatt
sjukgymnastiska behandlingen i sjukgymnastde flesta fallges av en
med god och speciell erfarenhet patienter muskelsjukdomar. Påmedav

hållsina dock den sjukgymnastiska behandlingen sjukgym-denges av
finns tillgänglig inom det område där patienten bor.nast som

Sjukgymnastisk behandling och fysikalisk behandling i varierandeges
omfattning från två gånger tillvecka någon gång månad. Påper per

ställe fysikalisknågot terapi i perioder under någon månad.ges

Ortoser
Praktiskt alla ordineras s.k. nattskenor eller lätt-Vikts-taget ortoser
ortoser. Resultaten följs sjukgymnast. Tidpunkten förupp av
ordination varierar från tiden för diagnos till tidpunkt dådenortoserav
tendens till hälsenekontraktur konstateras. Ortoser ordineras frånt.ex.
3-årsåldem upptill 5-6-årsåldem.

Kirurgisk behandling
regel bestäms indikationenI för kirurgiska ingrepp tillsammans med

ortoped konsult vid habiliteringskliniken. Kirurgisk behandlingärsom
konlrakturer kan nödvändig för lättviktsortoser skall kunnaattav vara

användas. Det kan också bli aktuellt operativt till scolios. Derättaatt
flesta enheter ställningstagande till scoliosoperation vidatt görsanger

Cobbvinkels.k. 20 grader, någon grader.50-60anger

Behandling andningsinsufficiensav
Praktiskt alla regelbundna kontroller andningsstatus,görtaget av
framför allt efter det patienten blivit rullstolsbunden. Kontroll~att
intervallet varierar mellan gång varje halvår till gång år. 14en en per

DMD-patientema har någon fonn andningshjälp.av av

Psykosocialt förstöd patienter anhöriga informationoch och
Alla enkäten beskriver för psykosocialt stöd tillsvaratsom program
både patienter och anhöriga. Informationen angående sjukdomen och
aktuell forskning förmedlas i regel habiliteringsläkare och barnneu-av
rolog. Speciella muskelteam finns på vissa platser. På vissa platser
samlas föräldrarna och eventuellt också patienterna till internat påett
någon vecka. Behovet information aktuell forskning understryksav om
framför allt läkare arbetar utanför universitetssjukhusen.av som
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armakologisk behandlingF
erbjuds praktiskt alla patienter.Kortisonbehandling taget

rådgivningGenetisk
rådgivningfungerar genetiskOm skall döma enkätensvarenman av

habiliteringskliniker. Framför allt fungerar denbra vid de allra flesta
genetiskvid de universitetssjukhus där finns väl utbyggdbra det en

rådgivning.

Vårdprogram
Östergård,Vid Bräcke regioninstitution och ägsär som av ensom en

tillbaka vårdprogram fördiakonal stiftelse, har sedan flera år ettman
mellanmuskeldystrofier. föreligger samarbetepatienter med Det ett

Östergård habiliteringsklinik.respektivevårdtearnet på Bräcke och
utförsfrån Bräcke medan terapin praktisktlnstmktionema ofta rentges

remitteras till Bräckevid hemmakliniken. Patienter med DMD
Östergård Patienterna bor på Bräckeför kurs har fem steg.somen
Östergård varje i regel år mellan varjefem dagar under Det är tresteg.

tillkurssteg. Vid kontakten steg l sker i anslutningden första attsom
varje kurspatienten fått sin diagnos deltar också föräldrar och syskon. I

läkare,deltar fem föräldrar-par. kursledningen finns sjukgymnast,I
arbetsterapeut, kurator och psykolog.

Angående fysikalisk terapi
enskilda muskel-Till små barn inte några för träning avges program

cykla, hoppa,stimulerar aktivitet att simma,Man attatt attgrupper.
leka. stretchingövningar muskel-koncentrerar sig tidigt påMan av

där tidigt kan bli förkortningar ochdetvet attgrupper man
framför alltkontrakturer. barnen blivit något intensifierasNär större

stretchingprogrammet utförs regelbundet. rekommenderarMansom
nattskenor. Kontakt med ortoped för behandla kontrakturer dågörsatt
patientens sjukdom har så långt patienten måste användanått att
rullstol.

använder lättviktsortoser för förlänga gåendet,Man näratt men
patienten nått gåendet får också tillgång tilldet stadium då svårt hanär

interullstol. När nattskenor ordineras skall de korta för störaattvara
ortoped medNär det gäller scolios har kontakt medsömnen. man

speciell erfarenhet scolioser. patienter kontrolleras regel-DMDav
Östergårdbundet gäng och de ligger då inne på Bräcke 2-3en per

rekommenderasdagar. När det gäller kontroll andningsfunktionerav
vitalkapacitet bl.a. för vänjakontroll på små bam, dettaäven attav

åtminstonebarnen vid själva undersékmhgstekniken. har kontaktMan
gånger med lungläkare.ett par per
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sjuk-neuromuskuläragällandeProjekt2.5

regionenVästsvenskaihos barndomar

vidoch livskvalitetförekomstgällerprojekttvå-årigtEtt avsom
ochSocialstyrelsenstödhar fåttneuromuskulära sjukdomar av

Åtta inkluderade ihabiliteringsklinikerpåbörjades i oktober 1995. är
Riksförbundet förknutitsocksåprojektet harprojektet och till

MålsättningenRBU.och UngdomarRörelsehindrade ärBarn att
Upptagnings-sjukdomar.neuromuskulärakartlägga förekomsten av
området medinomcirka barnmiljoner. finns 200området 1,9 Detär

olikadessa harungefär hälftensjukdomar ochneuromuskulära typerav
patienterlivskvalitet hosockså kartläggaförsökermyopatier. Manav

läkarkontakt,myckethurneuromuskulära sjukdomarmed samt
kommerProjektgruppenpatienterna har.sjukgymnastkontakt etc. som

förslag till vårdprogram.utveckla ettatt

patientorganisationmedSamarbete2.6

anhöriga patient-derasoch och förpatienter med DMD BMD ärFör
och Ungomar,Rörelsehindrade BarnRiksförbundet förorganisationen

tillföräldrarhåll i landet kallasbetydelse. På fleraRBU, t.ex.störstaav
aktuellinformationregelbundna träffar därtillbarn med DMD om

stöd.behöver ytterligareverksamhetforskning sker. Dennaetc.

muskel-medframför allt barnneuromuskulära sjukdomar,medBarn
bam med rörelse-bland deförhållandevis litendystrofi, utgör gruppen

både blandkänslafinnsDethandikapp RBU representerar. ensom
med muskel-arbetararbetsterapeuterläkare, sjukgymnaster, etc. som
muskelsjukadeanhöriga till patienternasjuka barn och bland att

med CP-skador,barnbortglömda. Andrabarnen lätt blir t.ex.grupper,
till barn medoch intresset. Föräldrarnadominerar insatserna neuromus-

psykosocialt stöd iinformation ochkelära sjukdomar behöver mera
samladenärvarande. Denvad f°ar föranslutning till diagnosen än man

olika habili-olika påoch BMDdet gäller DMDkompetensen ärnär
önskemålFrån föräldrarnas sida finnsteringskliniker. ett om mera

spridadet gällerhjälper tillfortlöpande infonnation. RBU när att
sjukdomarna.information de aktuellaom
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2.7 Forskning och behov forsknings-av

insatser

detNär gäller diagnostik och omhändertagande patienter medav
muskeldystroñ ligger Sverige väl framme. Svenska forskare och läkare
har goda internationella kontakter och i många fall samarbete medett
utländska forslcningsinstitutioner. I Sverige dock f.n. pågåendeär
forskning rörande DMD och förhållandevis pågårBMD begränsad. Det

studie effekten lcreatintillförsel och det föreliggeren av av en sam-
nordisk studie det gäller föreskriva nattskenor förnär nyttan att attav
förhindra kontrakturer.

Grundforskning inom ämnesområdet molekylärgenetik ocht.ex. gen-
terapi kan indirekt få betydelse också för forskning muskel-rörande
dystrofr.

2.8 Sammanfattande slutsatser

Patienter med DMD och BMD får i god vård och omvårdnad.stort sett
diagnostiskaDe metoder tillämpas i Sverige bästa inter-ärsom av

nationella klass. gällerDetta också DNA-baserad diagnostik.

ÖstergårdOm använder det vårdprogram tillämpas på Bräckeman som
modell for god omvårdnad kan dock konstatera inte allaattsom en man

patienter i landet med DMD och idag får vårdBMD och omvårdnad av
denna kvalitet. Att tillföra för förstärka habiliterings-attresurser
klinikernas möjlighet förbättra sina vårdprogram för patienter medatt
muskeldystrofi angeläget önskemål.är ett

På längre sikt kan grundforskning inom ämnesområdet molekylär-t.ex.
genetik och genterapi betydelse också för forskning rörande muskel-
dystrofi. Forskare inom området genterapi så småningomattanser
kommer bli verklighet vid ochDMD BMD.att
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