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Till  statsradet och chefen for

Socialdepartementet Margot ~ Wallstrém

Genom beslut den 8 september 1994 bemyndigade regeringen chefen
for Socialdepartementet att tillkalla gp, sérskild utredare med uppgift att
utreda hur kvinnor och man beméts inom hélso- och sjukvéarden Dir.
1994:95. Utredaren skulle #ven kartlagga och redovisa kimskapslaget
vad galler i forsta hand sjukdomen primar fibromyalgi, men ockséd
Duchennes muskeldystrofi och mot denna bakgrund analysera forsk-
nings- och andra resursbehov. Den 27 januari 1995 utsdg davarande
socialminister Ingela Thalén landstingsradet ~ Olivia ~ Wigzell till
sarskild utredare med ovanstdende uppdrag. Till huvudsekreterare i
utredningen  utsdgs avd.dir. Pia Maria Jonsson och fill sekreterare
utredare Birgit Rosén.

Till sakkunniga i utredningen utsdgs professor Calle Bengtsson,
Institutionen for  allméanmedicin, Goteborg; Ingwor  Fredriksson,
Handikappforbundens samarbetsorgan;  direktér  Lennart Jonasson,
Kommunférbundet; overdirektor Nina Rehnqvist, Socialstyrelsen;
docent Lisbeth Sachs, Institutionen for folkhélsovetenskap, Karolinska
Institutet;  hogskolelektor Barbro Gustafson, Ersta Hogskola fr.o.m.
96-01-I5; professor Per-Olow  Sjodén, Centrum  for omvardnads-
vetenskap, Uppsala to.m. 96-Ol-l4; utredare Carina  Svensson,
Landstingsforbundet; professor Roger Sé&ljg, Tema Kommunikation,

Linkdpings  universitet;  departementssekreterare  Marten  Torngvist,
Socialdepartementet;  professor Lars Werké, SBU, och departements-
sekreterare Birgitta Aseskog, Jamstalidhetsenheten,  Arbetsmarknads-

departementet. Experter i utredningen har varit med.dr. Hans Hallberg,
Dalarnas Forskningsrd; docent Anne Hammarstrom,  Institutionen  for
allméanmedicin, Umed universitet; Overlakare Marta Silber, Kvinno-
kliniken, Huddinge sjukhus; professor Goéran Tomson, Institutionen
for folkhalsovetenskap, Karolinska Institutet, och docent Richard
Wallensten, Ortopediska kliniken, Karolinska  sjukhuset.

Til folid ,, utredningsuppdragets ~ omfattning och tvarvetenskapliga
karaktar har jag valt att vid sidan g, huvudbetankandet Jamstalld  vard.
Olika vard p& lika vilkor SOU 1996: 133 lagga fram tv& delbetan-
kanden; Jamstalld vard. Moten i véarden  ett tvarvetenskapligt
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perspektiv. SOU  1996: 134 ggmt det hér aktuella betankandet Fibro-
myalgi och Duchennes muskeldystrofi. Kunskapslage och behov g,
framtida FoU SOU 1996:135.

| foreliggande publikation  sammanfattas  det vetenskapliga kunskaps-
underlaget nar det galler fibromyalgi och Duchennes muskeldystrofi,

deras forekomst, orsaker, diagnostik, behandling och rehabilitering.

Omhéndertagandet ,,, dessa patientgrupper i Sverige kommenteras och
presentationema avslutas med bedoémningar 5, behov ,, fortsatt
forskning och utvecklingsarbete.  Faktaunderlaget till delbetiankandets

tva kapitel har sammanstélts 5, docent Ann Bengtsson, Reuma-
kliniken och docent Karl Gosta Hemiksson, Neuromuskulara enheten,
bada vid Universitetssjukhuset i Linképing. Jag vill framféra  ett varmt
tack till dessa experter for deras vardefulla bidrag.

Harmed overlamnar  Utredningen o, bemétande ,, kvinnor och man
inom  halso- och sjukvarden sitt delbetinkande  Fibromyalgi och
Duchennes muskeldystrofi. ~Kunskapsldge och behov gy framtida  FouU.
Samtidigt 6verlamnas utredningens huvudbetanicande  och det andra
delbetankandet.  Utredningens uppdrag ar darmed slutfort.

Stockholm  den 29 augusti 1996
Olivia  Wigzell

/Pia Maria Jonsson
Birgit Rosén
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1 Fibromyalgi

Ann Bengtsson, KG Henriksson

Sammanfattning: | en Nyligen publicerad studie frén Canada fann
man att & procent gy befolkningen hade fibromyalgi FM; 3,4
procent gy kvinnorna och 0,5 procent gy mannen. Flertalet fibromyalgi-
patienter ar sdledes kvinnor. De dominerande symptomen vid FM
kommer frdn muskulaturen och utgérs gy vark/sméarta, stelnet och okad
uttréttbarhet.  Andra symptom innefattar sémnstdming, allmén trotthet,
morgonstelhet,  parestesier, g huvudvark, yrsel samt magbesvar.

Det finns flera olika hypoteser oy hur FM uppstdr. Det finns gop
grupp forskare gom lagger tonvikten vid de neurohormonella  foérand-
ringar man funnit vid fibromyalgi. Andra ggr FM gom en kombination
av retning 5y smartreceptorer och paverkan pa centrala mekanismer  for
smartupplevelse. Andra  gnser att Psykiatriska — aspekter ar de mest
betydelsefulla.  Det finns emellertid inga hallpunkter for att FM skulle
vara en Psykiatrisk  sjukdom.

Trots att FM gom diagnos endast funnits under ett 15-tal finns
det kontrollerade  studier gom talar for att det lénar sig att behandla FM.
Nagon kausal behandling som paverkar sjukdomsorsakema finns inte
idag, eftersom gy inte kéanner fill syndromets genes. Behandlingen
bestdr ,, fyra komponenter: | information, patientutbildning; 2
fysisk traning; 3 lakemedelsbehandling med vérkstilande  medel och
antidepressiva medel i lag dos; och 4 multidisciplinait behandlings-
program. Det finns emellertid ett stort behov 4 nya studier 4, effekter
av Olika behandlingar, med fler patienter och langre behandlingstider.

Fibromyalgi innebéar for samhéllet stora ekonomiska kostnader och
mycket lidande for den enskilde patienten. Vi har alla allt att tjana pa
att mekanismerna  bakom detta sméaitsyndrom blir klarlagda sa att
metoder fér sdval férebyggande insatser goy, effektiv  behandling kan
utvecklas.

Fibromyalgi  &r ett syndrom. Ett syndrom definieras oy en Samling
symptom och fynd goy tenderar gt upptrada tillsammans  och gom
formar ett gemensamt monster men som inte n'odvéndigtvis har samma
patologiska orsaker The Oxford Medical Companion.
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Vid fibromyalgi ar den viktigaste avvikelsen frdn det normala o,
storning 5, de mekanismer gopy normalt  dampar smaértirnpulser frén
djupa perifera vavnader tex, muskulatur.  Denna dampning eller
hamning sker i centrala nervsystemet- ryggmarg och hjarna. Kliniskt

manifesterar  sig den g,5n NAmMnda stérningen gom en Overkéanslighet

for smarta _ hyperalgesi. Retningar gom normalt inte skulle ge upphov
til  smarta ger smarta. Troskeln  for smarta kan sénkas sa lagt att
smartan upptrader till synes spontant. Nar det géller muskelsmarta kan
detta betyda att aven forhallandevis diskreta avvikelser npar det galler
tex. formdga till muskelavslappning eller formaga att utféra statiskt
eller monotont arbete kan ge muskelvark,  Aven mattliga hallningsfel

kan i den héar situationen ténkas ge sSmarta. Traningsvark  uppkommer

hos dessa patienter aven efter latt fysisk anstrangning. Det &r viktigt att
papeka att orsakerna bade till hyperalgesi och till muskelsméarta inte
behéver 4ra desamma hos alla patienter med fibromyalgi.

De flesta patienter med fibromyalgi har standig och ofta svar smarta.
Smartlia perioder nagon eller nagra dagar forekommer en inte hos
alla. Sémnen stors och somnsvarigheter ger trotthet.  Patientens  livs-
kvalitet och arbetsformaga péaverkas. Alla symptom tillsammans  kan
leda till kronisk stress och till uppkomst 5y en rad psykiska och psyko-
somatiska symptom. Patienten med fibromyalgi  blir o, patient med g,
l&ng rad symptom och det forsvéarar ibland kontaktema béde med  uk-
varden och férsakringskassan.

En svérighet nar det géller forstdelsen g, fibromyalgi  &r att det ar svért
att avgora vilka fynd och symptom gom &r priméra och vilka gy ar
sekundara till smarta och hyperalgesi. Var beskrivning utgar ifrn att
fibromyalgi primart ar ett smartsyndrom Avsikten med var redogorelse
ar att ge en uppfattning  om var forskningen stdr nar det galler orsaker
och terapi. Forskningen o, fibromyalgi har under ggpnare &r varit
omfattande.  Nagon total enighet oy, hur forskningsresultaten  skall
tolkas finns inte. Nagra fakta ar dock de flesta Gverens g Fibromyalgi

ar ett syndrom goy, kan avgransas fran andra muskuloskelettala Smart-
tilstind.  Fibromyalgi  kan inte enbart forklaras ,, psykiska eller
psykologiska faktorer.

Arbetsformagan kan \gr5 nNedsatt men de flesta kan fortsatta att arbeta,
eventuellt i reducerad omfattning, oy arbetet &r lampligt och anpassat
till patientens formdga Nagon behandling ggm helt botar finns &nnu
men en fad olika behandlingsatgarder kan minska besvaren och hdja
bade livskvalitet ~och arbetsférmaga.
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1.1 Historik

Fibromyalgi FM  beskrevs férsta gangen i svensk litteratur 5, Uno
Helleday i slutet 5, 1800-talet.  Tillstdndet beskrevs ggy, framst fore-
kommande hos kvinnor och massage rekommenderades.

Under fbrsta halften 5, 1900-talet forekom artiklar i amnet under olika
benamningar pa tillstAndet gopy, fibrosit, myofasciellt syndrom etc. Den
nuvarande nomenklaturen  foreslogs 1981 5, M.Yunus oy, jamforde
en grupp av Patienter med fibromyalgi med friska kontroller.  Dia-
gnostiska  kriterier togs fram vilka ggpgre reviderades. Numera finns
forskningscentra  bl.a. i Sverige, Norge, Danmark, USA, Canada,
Italien och Australien. Ett flertal avhandlingar i amnet har presenterats.

1.2 Foérekomst

I en Nyligen publicerad studie frdn Canada fann 34 att 10 procent av
befolkningen hade kronisk generell muskelsmérta. Av dessa hade 18,9
procent FM. Ibefolkningen hade tva procent FM; 3,4 procent ay
kvinnorna och 0,5 procent gy mannen. Annu hogre siffror rapportera-
des i gp studie frAn Ontario dar prevalensen g, kroniska muskuloskele-
tala symptom var 22 procent ay befolkning over 16 &r. 79 procent av
dessa fall hade g duration dver gex Manader.

| Canada har g ocksé& forsokt berékna kostnader for olika grupper av
ohalsa, inte bara for att beskriva sjukvardskonsumtionen utan aven for
att kunna prioritera gy forskning och rehabilitering  inom olika
omréden. Kostnaderna  for muskuloskeletala sjukdomar 5 8.243
milioner  dollar &r 1986, vilket motsvarade 10,4 procent gy alla
kostnader for halso- och sjukvard. D& hade g inkluderat bade direkta
kostnader for lakemedel, medicinsk vard och pensioner och indirekta

kostnader till félid 4, produktionsbortfall. De muskuloskeletala  sjuk-
domarna stod for 32 procent gy all kronisk invaliditet och gy en gy de
mest kostsamma  sjukdomskategoriema. Daremot nar det galler

forskning 5 denna diagnosgmpp lagt prioriterad.
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1.3  Kiliniska symptom

Flertalet fibromyalgipatienter ar kvinnor. De dominerande  symptomen
kommer frdn muskulaturen:

vark/smarta,
stelhet
okad uttrottbarhet

Varken beskrivs ggm molande. Den kan ocksd g4 bréannande eller
stickande. Symptomen varierar i intensitet, e patienten &r séllan eller
aldrig smartfri. Varken ar kronisk och generell. Patienten forlagger
smartan till  nack-skuldergordeln, armar OCch ben samt rygg, Smartan
okar ofta négra timmar eller ndgon dag efter muskelarbete.  Den
forbattras 5, varme, lagom  aktivitet och forsamras gom regel 5y kyla
och kraftig fysisk anstrangning och 4, strikt vila. Smértan gr oftast
paverkbar med varkstillande  medel, analgetika. Farmakologisk  smart-
analys visar att smartan forsvinner vid epiduralbedévning med lokal-
anestetika.

Lika viktig gom muskelsmartan &r den 6kade uttrottb arheten i muskula-
turen. Den wyttrar Sig gom Svarigheter att utféra upprepade rorelser.
Patientens okade upplevelse 5, muskeltrétthet — demonstrerades i g
studie dar bade FM patienter och kontroller fick utféra 100 maximala
flexioner i axelleden. Flertalet genomfoérde uppgiften, men FM
patienterna  noterade = maximal muskeltrétthet redan efter 20-30
kontraktioner, medan ingen 4, de friska kontrollerna upplevde
maximal muskeltrétthet  under forsoket. Anda firlifolide flertalet FM
patienter forsoket.

FM definieras gom ett kroniskt smartillstdnd, e patienten rapporterar
ofta andra symptom. Det &r dock oklart o, dessa symptom &r en foljd
av den belastning gom ett kroniskt smartillstind  utgér psykiskt och
fysiskt eller oy de ar gn del 5, FM-syndromet. Dessa symptom
innefattar  sémnstoming, allmén trétthet, morgonstelhet, parestesier,
oro, huvudvark, yrsel samt magbesvar.

Patienter med FM lever under kronisk stress pad grund g, Kronisk
smarta, kronisk trotthet och kronisk sémnstéming. Det ar darfor inte
speciellt anmarkningsvart  att symptom som uppfattar  ggm PSyko-
somatiska &r vanliga vid FM.
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FM patienter upplever ofta att de ggyer Yiligt. De vaknar flera génger
under natten gy Smarta och kanner sig utvilade pa morgonen. Vissa
studier tyder p& att patienter under s.k. icke-REM  spmnen stadium IV
hade o 6kad méngd alfavagor i EEG. Andra studier har dock inte
bekraftat dessa resultat.

Rutinméassiga laboratorieundersokningar som Sénka, blodstatus, njur-
och leverfimktionsprover visar alltid normala forhadllanden. Ibland kan
kreatinkinas visa latt forhéjda varden, men Muskelbiopsi  utford i dessa
fall har visat nonnala forhallanden.

Vid undersgkning 5y FM finner 54 sk. ©&mma punkter, ‘tender
points’ TP. TP innebdr att patienten upplever smaita Vvid mattlig
palpation, dar g frisk person inte upplever nagon smarta alls. TP ar ett
uttryck fér hyperalgesi eller allodyni. Allodyni innebar att patienten
upplever smarta vid g retning gom normalt inte ger smarta. Hyper-
algesi innebar att patienten upplever o, 6kad smarta vid retning gom
normalt framkallar ~smarta. FM patienten har gp generell hyperalgesi,
men den & speciellt uttalad p& vissa anatomiska  stallen, framst
lokaliserade i skulder och backengérdeln. TP kan finnas i muskler, Gver
senor OCh ben. Hyperalgesin kan registreras genom bestamning  ay
troskel-  och toleransvérden med on dolorimeter  eller algometer-
undersokning.

Enligt de diagnostiska kriterier o, géller fér FM har pgn bestamt  sig

for att en FM patient skall ha TP I 5y 18 anatomiskt specificerade
stallen. Tillforlitigheten i undersokningar 4y TP &r god.

14  Diagnostiska kriterier

De ,, g&llande diagnostiska kriteriema  grundar sig pé g amerikansk
multicenterstudie och innefattar:

Ananmes med generell smarta, innefattande smarta i alla fyra

kroppskvadrantema dvs. hoger och vanster Sida samt i évre och
nedre kroppshalvan, inkluderande axial smaita.
Smérta vid palpation pa Il 5, 9 specificerade bilaterala  stallen
‘tender points’. Palpationen skall ske med mattligt tryck och
patienten skall uttrycka smaérta, enbart Orrihet.

T2 16-1237
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occiput, bakhuvudets nedre muskelfasten

lagt cervikalt, framre kanten av transversalutskotten av
halskotoma  C6-C7

m. trapezius, mitt p& ovre delen ,, muskeln

m. supraspinatus

andra revbenet, vid andra kostokondrala  &vergdngen
laterala epikondylen, 2 ., distalt ,,, denna

glutealt, ovre yttre kvadranten

trochanter major, baksidan

kna, medialt-proximalt om ledspringan

Denna kombination av symptom och undersokningsfynd gav enligt
Wolfe 1990 o, diagnostisk  sensitivitet pd 88,4 procent och g
specificitet pé 81,1 procent.

15 Hur FM yppstar . patogenetiska
mekanismer

Det finns flera olika hypoteser o, genesen fill FM. Det finns en grupp
forskare 5oy légger tonvikten vid de neurohonnonella  forandringar
man funnit vid FM. Andra 5nger att psykiatriska —aspekter #r de mest
betydelsefulla. ~ Andra &ter gor FM gom en Kombination — , perifer
nociception och g pdverkan pa centrala nociceptiva mekanismer.

Muskulaturen ar det mest undersokta perifera organet och det &r
ocksd dar oy patienterna  upplever sina smartor. Muskelfiorema
saknar nociceptorer smértreceptorer, men hociceptorer finns i bind-
vaven mellan muskelfibrema, framfor  allt langs de intramuskulara
blodkérlen. Muskelsmarta kan tex. uppkomma vid situationer som
innebér att energibehovet Gverskrider  energiproduktionen, vid okat
intramuskulart  tryck och vid inflammation.

hnpulsema  fidn  muskulaturens nociceptorer hammas effektivt i
centrala nervsystemet.  Serotonin & o, viktig signalsubstans i pherver
som Minskar smartupplevelsen. Substans P daremot har motsatt effekt.
P& ryggmérgsniva kan impulser frén nociceptiva neuron summeras ©Och
leda till g aktivering 5y s.k. NMDA-receptorer. Denna aktivering kan
i sin tur leda till o central sensitisering gom kan ge en spridning 4y
smértan, Okat smartsvar pa& inkommande impulser och eventuellt leda



SOU 1996: 135 Fibromyalgi 13

till sekundér hyperalgesi dvs. okad smartkanslighet inom omrdden gom
angransar till det skadade omrédet.

1 flera studier har 1,4 funnit o paverkan pa muskulaturen hos
fibromyalgipatienten, bl.a férandringar i intramuskular — mikrocirkula-

tion, ofullstdndig relaxation mellan muskelkontraktioner och férsamrad
volontdr muskelstyrka.

Vid FM har qgn funnit 2-3 génger hogre nivaer ,, substans P an hos
friska  kontroller. Man har ocks& funnit o, storning i serotonin-
metabolismen.  Andra har gjort fynd gqoy talar for o, neuroimmuno-

endokrinologisk  stérning. Det har diskuterats huruvida detta &r primart
eller sekundart till den kroniska stress gom alltid &ar gn fOlid gy ett
kroniskt  smarttillstand.

Fibromyalgipatientens symptom innefattar  allmén  kronisk  muskel-
smarta saval i arbete gy, i vila. Detta innebdr att sméartan har sévél
centrala gy, perifera orsaker. Vid g, diagnostisk epiduralblockad

upplever  patienterna  ingen smartlindring pa koksalt placebo,

smartreduktion p& opioider och g, total smartlindring lokal-
beddvningsmedel. OM man ger patienterna intravendst  ketamine, gom
blockerar  NMDA  receptom, blir flertalet, dock icke alla, betydligt
smartlindrade. Detta betyder att hos flertalet ,,, patienterna finns g
nociceptiv perifer komponent, men att dven centrala smartrnekanismer

kan grq involverade.

Det faktum att bdde smarta och TP forsvinner ,n, impulstrafiken i
nerver frén periferin  blockeras, talar for att smartan inte &r spontan
utan &r framkallad 5, impulser frdn periferin. Vi vet inte med sékerhet
om dessa impulser &r nociceptiva eller 5, aven impulser i andra peryver
kan ge upphov till smarta. Vi vet vidare inte ,, den centrala sensitise-
ringen kan uppstd gsom en flid gy l&ngvarig och intensiv lokal muskel-
smarta eller 5, det finns andra mekanismer bakom detta.

Fibromyalgi &r ett syndrom och gepegen till smartan behdver inte y4rq
densamma hos alla patienter. En del patienter beskriver att den
generella smartan debuterade efter o, lokal muskelsmarta, andra att
smartan kom efter o, infektion eller ett trauma, men Manga patienter
kan inte relatera smartdebuten till nagot speciellt.

Skolmedicinen  lar ogg att om en Patient &r sjuk, har patienten gyrnp-
tom, som kan harledas till storning i funktion eller struktur i ett organ.
Om an inte hittar nagra sddana forandringar Vil man garna finna on
psykiatrisk eller o psykosomatisk  forklaring till patientens symptom.
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Vid FM har 5, funnit o, rad perifera morfologiska, biokemiska och
fysiologiska forandringar, men de &r inte diagnostiska. Det &r on anled-
ning till att det har gjorts ett stort antal psykiatriska undersékningar pa
FM patienter.

| de forsta studierna anvandes ett test som kallas MMPI  Minnesota
Multiphasic Personality Inventory. ~ Sammanfattningsvis ~ farm 44 att
FM patienter hade o, signifikant hojd nivd pa skalor for hypokondri,
hysteri och depression Emellertid &r NIMPI-testet gjort for psykiatriska
sjukdomar och stark kritk har riktats mot resultaten, eftersom smarta
oberoende ,; yrgprung alltid leder till hojda vérden pd exempelvis
hypokondriskalan. ~ Nar 5y sedan korrigerade for detta fick 5p
betydligt lagre véarden pé skalorna och endast hos cirka 20 procent av
FM patienterna fann a3 en pSykiatrisk — avvikelse. Flera 4, de ggpare
studierna  med andra tester har dock visat o, okad forekomst av
depression hos FM patienter.

Det finns séledes inga hallpunkter for att FM &r on pSykiatrisk
sjukdom. Man kan daremot mycket val ténka sig att psykologiska
faktorer kan paverka smartupplevandet, att psykologiska faktorer har
olika stor betydelse for olika patienter och att FM gom ett kroniskt
smartsyndrom leder till psykologiska och sociala konsekvenser.

1.6 Muskelfimktion

Ett satt att undersoka muskulaturen  #r att studera maximal volontar
muskelstyrka MVC. Det finns flera tester gom underséker MVC bade
isomeuiskt och isokinetiskt.  Det kan inte uteslutas att sddana faktorer
som sméarta och motivation, paverkar resultatet. Ett annat satt att
studera muskeln  ar genom elektrisk  stimulering 5y muskelnerven.

Patienten kan dd inte sjélv paverka resultatet. Man evaluerar d& enbart
muskelns  funktion ytan att ta hansyn till personens egen formaga att
anvanda den.

Béda dessa tvd metoder jrviktiga Den forsta metoden brukar kritiseras
eftersom ett daligt resultat kan skyllas pa délig motivation, “patienten
tog inte i ordentligt". Den andra for att nan bara testar muskelfibremas
funktion och inte nervsystemets formaga att aktivera muskulaturen.
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MVC har undersokts vid FM i ett flertal studier och i alla dessa finner
man en Pataglig reduktion 5, muskelkraften. Nar mgn daremot
stimulerar muskeln elektriskt  finner ,5, béttre eller normala varden.

Muskelns uthdllighet kan testas pé flera olika satt bl.a. genom att ange
en fid en person kan sitta med grmarna hojda sidan abducerade i
90 grader. Nar detta gjordes pd FM patienter fann 5 patagligt korta
tider vid FM. Vid testet upplevde kontrollerna  knappt ndgon smarta,
men bade friska och sjuka avbrét testet med gamma upplevelse gy
anstrangning.

Den samre uthdlligheten har bekraftats i flera olika studier. Det finns
ocksd gp studie gop Visar att man kan f& FM patienter ait arbeta lika
mycket gom kontroller. | denna studie studerade ,5n EMG  elektro-
myografi i skuldermuskulaturen under och mellan muskelkontraktio-
nema Och fann att FM patienter hade o EMG-aktivitet mellan
kontraktionema. Detta skulle kunna bero pd gp forlangd relaxations-
hastighet och skulle kunna leda till o, paverkan p& mikrocirkulationen

i muskulaturen. | en annan liknande studie kunde 5, inte bekrafta
resultatet En orsak till ait olika studier visar olika resultat kan g5 att
man Studerat patienter med FM i olika hog svarighetsgrad.

Muskelblodflodet har undersékts med bla. matning 4y syrgas-
tensionen pa muskelytan. Man fann da tecken pa g paverkad mikro-
cirkulation ~ Xem. Xé clearance matning &r ocksd gjord pa FM
patienter. Aven dar fick man Ssamre véarden hos FM patienter.

Man kan kritisera dessa arbeten med att foérdndringarna i muskeln &r
sekundara till inaktivitet och att jan anvander Kkontrollpersoner  gom &r
mer Véltranade an FM patienterna. Det finns dock studier gg visar att
FM patienter har o organiserad fysisk aktivitet —motionsgrupper an
kontroller, goy dock kanske kompenserar detta med att ygrg | ett aktivt
arbete. Det finns &dven studier goy, visar motsatsen. Man kan ocksa
tanka sig att den samre muskelfunictionen inte beror pa att muskeln i sig
ar paverkad, utan att patienten helt enkelt inte kan anvianda muskeln

ett normalt satt pd grund 5, smarta eller andra faktorer. Manga
sjukgymnaster har pépekat att FM patienterna har ett oekonomiskt  satt
att anvanda muskulaturen  och att patienten ibland aktiverar muskler
som Motverkar varandra. Detta paverkar naturligtvis —rorelseménstret.

Bennett har foreslagit att det &r inaktivitet —och felaktigt rérelsemonster
som leder till skador i muskeln och att detta kan g5 en Patogenetisk
faktor. Han har ocksd funnit laga nivder 5, somatomedin vilket
speglar laga nivder g, tillvaxthonnon. Detta skulle kunna férsamra



16 Fibromyalgi SOU 1996: 135

muskelns  regenerationskapacitet ~ och skulle kunna g5 kopplat till
somnstémingen  vid FM. Ett behandlingsforsok — pagar dar man ger FM
patienter tillvaxthonnon.

1.7 Konsekvenser for dagligt liv

En nyligen framlagd svensk avhandling belyser de konsekvenser FM
har for dagligt liv. Fragefonnular, intervjuer och dagbécker har anvants
for att ge en bild 5 hur det &r att leva med FM. Mer &n 80 procent gy
patienterna rapporterade att de behdvde vilopauser dagligen. Smarta
och trétthet férekom under storre delen 5, vaken tiden. Att springa,

i trappor Och att béra 4 svart, for o, del patienter nast intill omgjligt.

Ménga rapporterade ait de pa grund 5y smarta och trétthet hade slutat
med sina fritidsaktiviteter. | en S-arsuppfélining visade det sig att
tilstindet 5, tamligen stationart.

Manga rapporterade att efter att de fatt FM tog dagliga aktiviteter
mycket langre tid, vilket tex. kimde leda till att de fick upp ett par
timmar tidigare morgonen for att hinna till arbetet. De hade fatt lara
sig att planera sin tid annorlunda.

FM patienter lade ned per tid pd vila och pd personlig vérd an friska.
Detta ledde till mindre tid for familj och fritid. | o liknande studie med
samma Metodik  studerades o grupp FM patienter i USA. Stora
Overensstammelser  fanns mellan grupperna, &ven om de olika sociala
systemen ledde till skillnader framfor allt nar det gallde mgjligheten  att
arbeta deltid.

Att f& g diagnos och g, adekvat information  upplevdes 4, patienten
som en lattnad. Efter att FM patienten fatt sin diagnos minskade
utnyttj andet 5, sjukvarden.

Smarta och handikapp har studerats hos gver 1.500 patienter med olika
muskuloskelettala sjukdomar, sdsom reumatoid artrit RA, FM,
ryggont Och artros. RA patienterna hade det stérsta handikappet, men
minst smarta. Patienter med FM och ryggont rapporterade mest smérta
och psykologisk péverkan. Handikappet i dagliga aktiviteter 4 i denna
studie lika stort for RA ggy for FM.
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Burckhardt och medarbetare har studerat olika aspekter livskvalitet
hos svenska kvinnor med FM och jamfért med patienter med RA och
SLE. | studien fick 150 kvinnor besvara frdgor |, ett antal test-

batteiier: Quality of life Scale QOLS-S, McGills Pain Questionnaire,
Rheumatology Attitudes Index RAI och The Arthritis Impact
Measurement Scales AIMS. FM patientema skattade sin livskvalitet
lagre anjamférda  grypper, framfor allt galide detta o patienten pp-
levde angest och qq.

Aven Martinez och medarbetare har jamfort livskvaliteten — hos patienter
med RA och FM. Man studerade 44 FM patienter och 41 RA patienter
vid tre tillfallen med tre manaders mellanrum. Man konkluderadc  att
FM har g, negativ paverkan pa livskvaliten  liknande den vid RA.

1.8  Naturalférlopp, lAngtidsstudier

Flertalet 5, de langtidsstudier som finns talar for att FM &r gp kronisk
sjukdom. Den langsta uppfoliningen  hittills & o 8-&rsstudie fidn
Linkdping, som Visar att bara | 5, 48 patienter hade ftillfrisknat.

Muskelsmarta, sémnstéming  och huvudvark  fanns i ggmma hoga
frekvens gom nar patienterna forsta gangen underséktes. Andra studier
med |-, 2-, respektive 4-ars uppfoljning har bekraftat att FM &r ¢p

kronisk dkomma. | g, britisk studie folide man upp 72 patienter och
96 procent uppfylide fortfarande kriterierna  for FM efter 4 &r.

Granges ger en betydligt mer positiv bild 5 forloppet 5y FM. | denna
studie satte man N behandling inom tv& ménader. Man exkluderade

patienter gom redan hade pension och patienter gom hade s& grava
psykiatriska ~ stérningar  att de méaste behandlas ,, psykiatriker.

Patienterna  fick o, grundlig information  och 5, gick igenom och
optirnerade den farmakologiska  behandlingen. Man gav dem ett tra-
ningsprogram. 24 procent gy Patienterna hade fillfiisknat  efter tva &r
och 47 procent uppfylide inte langre de diagnostiska kriteriema  fér FM.

Yunus studerade FM hos patienter gom yar 60 &r och daréver och fann
att den kliniska sjukdomsbilden 5, densamma gg, hos de yngre FM
patientema.

Ett satt att beddma prognosen Vid FM  ar att studera hur manga
patienter gom ar i arbete. Man far 4, Medveten o att tillgdngen péa
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arbete naturligtvis  har betydelse. | studien frdn LinkOping arbetade
endast 4 4, 48 patienter heltid, 24 arbetade halvtid och hade fatt o
halv  sjukpension, 4 hade alderspension och 14 hade fatt hel sjuk-
pension.

Data frdn ett kanadensiskt forsakringsbolag visade att FM svarade for
9 procent gy alla sjukersattningar. | Norge 4 1988 FM den vanligaste
enskilda diagnosen bland kvinnor ¢op, fétt pension och stod for 7,2
procent gy alla nyblivna sjukpensionarer.  Frekvensema varierade dock
mycket mellan olika landskap.

1.9  Behandling

Allrnarma synpunkter

N&gon kausal behandling som paverkar sjukdomsorsaker  finns inte
vid fibromyalgi ~ eftersom 54 inte kénner ftill syndromets patogenes.
Den behandling gom getts och studerats har varit lakemedels- behand-
ling med vérkstillande  medel analgetika, antidepressiva medel och
somnmedel hypnotika, fysikalisk  terapi i olika former, lokal injek-
tionsbehandling samt kognitiv tréaning. Man har ofta rekommenderat

gruppterapi.

| den namnda 8-&rs uppféljningen  fick patienterna ge sina asikter om
behandlingen. Alla patienter hade tidigt i sjukdomsforloppet provat
analgetika salicylika, paracetamol eller dextropropoxifen och ofta ett
tiicykliskt  antidepressivt  lakemedel till npatten. Ofta hade patienterna
noterat en effekt, men eftersom det inte ledde till nagon bot stod enbart
cirka gp tredjedel kvar pd den typen gy medicinering vid uppféljningen.

Alla hade provat olika former 4 fysikalisk terapi och manga fick till-
fallig lindring 5y behandlingen. Den enda terapi g, patienterna holl
pa med efter var basséngtraningen i g bassédng 34 gradigt
vatten. Manga hade startat egna grupper utanfor sjukvarden.

Potts och Silvennan har i o, studie belyst hur olika patienterna och
deras doktorer ggr p& behandlingen. Man studerade 35 FM patienter,
deras behandlande doktorer och et antal reumatologer inom samma
geografiska omrade. Patienterna fick gyara frAgor om hur viktig de
tyckte behandlingen 5, inom o, rad olika omraden goy, smartlindring,



SOU 1996: 135 Fibromyalgi

behandling aqy SOmnstoming, oro och trétthet samt ocksd besvara
frdgor avseende hur nojda de 5 med den behandling gom givits. De
behandlande doktorerna och reumatologema  fick gygra P& hur viktig de
tyckte behandlingen 5, fOr patienten.

Patienterna skattade manga fler omréden oy, mycket viktiga  &n vad
deras behandlande doktorer gjorde. Storst skillnader i skattningen g,
det dock mellan patienter och reumatologer. Denna studie s#iger inte att
patienterna  hade ratt och doktorerna fel, mpen att man méste \ara
dverens om behandlingsmal och kanske avsatta Yytterligare tid for
infonnation ~ och for okad forstaelse.

Patienterna 5, inte sarskilt nojda med den behandling de hade fatt.
Detta kan naturligtvis ha andra forklaringar — an att behandligen inte
hade nagon effekt. En forsta orsak kan g5 att FM diagnosen &r
relativt ny och viss os#kerhet rader fortfarande inom lakarkéren. Det
kan droja lange innan patienten fér sin diagnos. Vissa lakare gpger
to.m. att man gor patienten op otidnst o han eller hon fé&r diagnosen
FM, eftersom de qepar att den hindrar deras tillfrisknande. Andra
hévdar att om man ger patienten g, diagnos férsvinner mycket 4y,
patientens o, Och patienten slutar fundera p& andra diagnoser sasom
cancer, MS och ledgéngsreumatism.  Man kan infonnera om en god
prognos Nar det galler rorelseformdga, man kan informera o, vad qan
vet och inte vet om FM, och da f&r patienten g, mycket battre grund att
std pa for fortsatt rehabilitering.

En annan Orsak till att patienten inte &r nojd kan g5 att mycket gy
ansvaret for genomférandet 5, behandlingen ligger patienten  sjalv.

En tredje orsak kan naturligtvis gz att man inom halso- och sjuk-
vlrden inte gnser att FM &r ett avgransbart syndrom. Sjukvardens
vanliga satt att ge P& sjukdomar &r, gom tidigare sagt, att Studera och
diagnostisera  och behandla pé ett eller annat satt paverkade organ.
Eftersom dessa diagnostiska forandringar  inte finns vid FM har det
funnits g, tveksamhet till diagnosen och ménga patienter har métts gy
ifrdgasattande.

Det har sdledes funnits anledning att exempelvis Bennett och Golden-
berg, gom béda har l&ng verksamhet med FM publicerat artiklar med
titlar oy, "Fibromyalgia;  why such controversy" eller "Fibromyalgia
and the facts: Sense o, nonsens”. — Goldenberg tar upp en rad aktuella
fragor bl.a. diagnosfrdgan och understryker vikten 4, att stélla dia-
gnosen Vid FM. Bennett tar ypp fibromyalgins  specifika symptomato-

13 16-1237
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logi och bevisen fér att on perifer nociceptiv komponent ar viktig for
smartans patogenes.

Naturligtvis ~ &r det inte meningsfullt  att bara ge en diagnos. Patienten
behdver ocksd o detaljerad forklaring 5, syndromet, dess behandling
och sannolika prognos. Patienten behover tex. forstd ait FM inte &r
en brogressiv. muskelsjukdom.  Man far diskutera hur psyke och soma
interfererar  med symptom, somn, humdr etc. FM:s kroniska karaktar
skall ocksd diskuteras, en Ocksd att det finns behandling och
utbildningsprogram  goyy kan leda fill forbattring 5y livssituationen.

Som némndes tidigare visade Granges och medarbetare  ait av FM
patienter gom snabbt blivit  Omhandertagna och behandlade, hade
nastan hélften patagligt forbattrats och 24 procent hade ftillfrisknat  tva
ar efter insj

Farmakologisk  behandling

Varkstillande medel

N&gra kontrollerade studier finns inte enbart analgetika. Erfarenhets-
massigt har dock enkla analgetika, typ paracetamol, effekt hos manga
FM patienter.

Antidepressiva medel

Moldofsky  och medarbetare har som fidigare namnts beskrivit o
somnstdming  hos FM patienter. | flera Kkliniska arbeten har denna
somnstoming  bekréftats.  Moldofsky  framlade hypotesen att somn-
stémingen  skulle kunna bero pd o brist p& hjarnans transmittor-

substanser, sannolikt tryptophan/serotonin.  Behandling med tryptophan

gav emellertid ingen forbattring 5, FM  symptomen.

Russell  framforde 1989 hypotesen att brist pa serotonin var den
viktigaste faktorn vid FM. Serotonin jr o, transmittorsubstans som har
betydelse fér den djupa sémnen och serotonin paverkar nedatgdende
smarthammande  pgyron, Brist pé& serotonin  skulle kunna leda till g
minskad sméarthamning och o, 6kad smértupplevelse.  Serumkoncentra-

tionen 5, serotonin  mattes och befanns .4 l&g. Russel matte Aven
tatheten 5, serotoninreceptorer trombocyter och farm gt tatheten hos
FM hade 6kat, det tolkades som VYiterligare ett tecken pa serotoninbrist.

Serotonin i spinalvatskan visade ocksd l&ga varden hos FM patienter.
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Dessa resultat har lett till behandlingsférsok med S-hydroxytryptophan,
med  serotonindterupptagshammare och med antidepressiva  gom
blockerar  aterupptaget 5, biogena aminer.

| Tabell | sammanfattas kontrollerade studier g, effekter 5, olika
behandlingsregim.

Tabell Sammanstalining 5, kontrollerade studier 5, effekter 4,
olika behandlingsregim vid fibromyalgi.
Medicin Referens Dur/ Dos Eflekt An-
veckor mg/ tal
dag pat.
amitriptyline Carrette 86 50 59
amitriptyline §}60Idenberg 25 62
amitriptyline Jaeschke 86 2 10
amitriptyline Canette 94 24 058-25- nei 82
cyklobenzaprine Simms 91 6 30 24
cyklobenzaprine Carette 94 24 30 nej 82
alprazolam Russell 91 0,5-3 nej 78
prednisone Clark 85 15 nej 20
naproxen 8}6oldenberg 1000 nej 62
ibuprofen Yunus 89 3 2400 nej 46
carisoprodol Vaeroy 89 8 1200 43
fluoxetine Wolfe 94 6 20 nej 42
zoplicone Drewes 91 12 7,5 nej 41
hydro B Camso 90 4 300 50
tryptop  an
Caruso redovisade 1990 o, forbattring  hos fibromyalgipatienter som
behandlades med 5-hydroxytryptophan 100 mg 50 patienter
behandlades dubbelblint, placebokontrollerat i 30 dagar. Behandlings-

gruppen forbattrades med avseende pd TP, smarta, morgonstelhet och
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soémnstéming. Denna studie &r dock lite anmarkningsvard — eftersom
patientmaterialet 5, 43 man och 7 kvinnor.

Carrette och medarbetare rapporterade 1986 op dubbelblind  placebo-
kontrollerad  studie med amitriptylin 50 mg mot placebo. 27 patienter
fick aktiv behandling och 32 fick placebo och behandligen péagick i nio
veckor. Behandlingsgruppen  forbattrades med avseende pa smarta,
morgonstelhet  och sgmn. Ingen placeboeffekt uppnéddes.

Goldenberg och medarbetare redovisade 1986 resultat frdn g, studie
med 25 g amitriptyline  + 500 mg naproxen x 2 mot enbart amitripty-
line, enbart naproxen eller mot placebo. 62 patienter studerades under
sex veckor.  Amitriptyline behandlade patienter forbattrades  med
avseende pa smarta, soOmnsvarigheter, trétthet och antal TP.

Jaeschke och medarbetare har i ett pgr studier visat att arnitrityline  aven
i en liten dos har effekt och att effekten kommer redan efter ett par
veckors behandling.

Simms och medarbetare studerade ett antidepressit medel goy &r
néarbeslakat med amitriptyline,  cyclobenzaprine, och farm god effekt
hos 24 patienter. Detta ldkemedel &r inte tillgangligt i Sverige.

Carrette har aven gjort op langtidsstudie med cyclobenzaprine, — amitrip-
tyline och placebo goy publicerades 1994. Totalt 208 patienter
ingick i studien, gom var en dubbelblind  multicenterstudie over gex
ménader. 84 patienter fick 10 mg amitriptyline  forsta veckan, darefter
25 mg i I veckor och 50 mg till patten i 12 veckor. 82 patienter gom
fick cyclobenzaprine fick o successivt okande dos till 30 mg dagligen.
Den tredje gryppen fick inget effektivt lakemedel. Man farm inga
skillnader mellan de olika behandlingsgiuppema  vilket 1,5, mMenade
delvis berodde p& op ovanligt god placeboeffekt.

Fluoxetine  gom &r en Selektiv  serotoningaterupptagshammare har
studerats 5, Wolfe och medarbetare. 42 kvinnor blev randoniiserade till
placebo eller fluoxetine 20 mg/dag. Behandlingen pdgick i ggy veckor

men hagon effekt p& fibromyalgiassocierade symptom  kunde inte
uppnas.
Benzodiazepiner, hypnotika,  muskelrelaxerande lakemedel

Andra psykofarmaka  goy, &r provade vid FM ar benzodiazepiner.
Russell anvande alprazolain med eller ytan ibuprofen i gn randomiserad
dubbelblind  placebokontrollerad studie under gy veckor. Den foljdes
sedan g, en Oppen studie under &tta veckor. Man félide TP, smarta,
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halsorelaterad  livskvalitet ~ och depressionsskalor. Man farm smd e,
signifikanta  forbattringar i den grypp  som fatt bade ibuprofen och
alprazolam. Viss tveksamhet har dock funnits infor anvandandet g,
benzodiazepiner pa grund gy att det har & frdga oy, behandling under
lang tid och biverkningsrisken och risken for tillvanjning maste
beaktas.

Drewes och medarbetare studerade zoplicone goy skall inducera g
sémn gom ar jamférbar med normal sgmn och okar den s.k. delta-
sémnen hos vissa patienter i motsats till benzodiazepiner g, oftast
reducerar deltasomnen. 41 patienter fick dubbelblint 7,5 g zoplicone
eller placebo till natten i 12 veckor. Man kontrollerade TP, intervjuade
patienter oy smarta, stelhet, huvudvark och andra FM associerade
symptom. SOmnen undersoktes speciellt. Patienter g5, fick zoplicone
forbattrades  med avseende pd sémnen, upplevde mindre trétthet pa
dagen, men smarta och stelhet péverkades

Vaeroy och medarbetare studerade carisoprodol mot placebo under atta
veckor. 23 patienter fick placebo och 20 aktiv medicinering.  Patienterna
fick alltsd en kombination av ett muskelrelaxerande medel och ett
analgetikum.  Patienterna i den aktivt behandlade gruppen behdvde
mindre smartstillande medel, 6kade smarttroskeln  och upplevde mindre
smarta och somnsvarigheter an de behandlade med placebo.

Antiinflammatoriska lakemedel

Steroider i g, dubbelblindstudie mot placebo studerades g, Clark och
medarbetare. Patienterna, 20 till antalet, fick antingen 15 g Predniso-
lon eller placebo under tvd veckor. Man uppmatte ingen effekt i korti-

songruppen.

| flera studier har 5, anvant antiinflammatoriska medel ytan steroider
N SAID i kombination med andra ladkemedel och det forefaller ¢om om
kombinationen ~ med NSAID  ggr en béttre effekt Goldenberg — 1986;
amitriptyline+naproxen, Russel 1991; alprazolam+ibuprofen.Yunus
och medarbetare  studerade effekten 5, ibuprofen hos 46 patienter
dubbelblint mot placebo i gp tre veckors studie. Béade placebogruppen
och behandlingsgzuppen upplevde forbattring men det g inga

signifikanta  skillnader mellan de bada gruppema.

S-adenosylmethionine, ett nytt antinflanrmatoriskt medel med
analgetiska och antidepressiva effekter har provats 5, Jacobsen och
medarbetare  1990. Man fann i denna placebokontrollerade studie
effekt smarta, trétthet och morgonstelhet.
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Fysisk traning

De huvudsakliga symptomen Vid FM gmanerar frdn muskulaturen.  Det
har darfor varit naturligt att mgn Stéllt frdgan vilken effekt muskel-

traning har pa patientens symptom. Patienten upplever dock att saval
strikt vila, gom hérd traning leder till dkande symptom. De férvanade

muskelbesvaren  kommer ofta med viss fordrojning, ofta dagen efter.
Det brukar dock inte hindra patienten frdn att utféra arbetet om
arbetsuppgiften  har andra positiva konsekvenser o, overvager den
Okande smartan under ndgon dag. Malet for den fysikaliska terapin &r
inte i férsta hand sméitfrihet  ytan A&tervinnande 4, full ledrorlighet,

normal muskelstyrka och muskelfunktion. Den fysikaliska terapin vid
FM kan inkludera sévél konditionsékande  ovningar gom muskelstyrke-

traning och stretching. Ett férslag till behandling har beskrivits 4,
Rosen.

McCain  och medarbetare genomforde ett 20-veckors  behandlings-

forsok med vad 5, kallade cardiovascular fitness training hos 38
patienter.  Patienterna  fick trédning 60 minuter tre ganger i veckan.
Tréningen 5, relativt hard och skulle leda till o Okning 5y, hjart-
frekvensen till 75 procent gy den vid maximal anstréngning. Denna
traning jamférdes med g betydligt lindrigare tréaning med enkla boj-
och strackrorelser.  Vid slutet 4, behandlingen madde hardtranings-

patienterna  battre och hade fétt en forbattrad  kondition  och ett hogre
TP troskelvéarde. Aven de som tranat lite mildare hade fatt en
forbéttring.  Hardtraningen  hade dock lett till o 6kad muskelsméarta

efter varje tréningspass. Studien talar dock for att ndgon form 4, fysisk
traning &r bra vid FM.

Den norska sjukgymnasten Ann Marit Mengshoel har i ett par artiklar
studerat traningsefiekter vid FM. Under 20 veckor deltog 11 kvinnliga
FM patienter i ett 60 minuter langt traningsprogram  tvd ganger i
veckan, medan g kontroligrupp inte &ndrade sin fysiska aktivitet.
Mengshoel farm ingen féréndring i upplevelsen 5, smarta och trétthet,
men Patienterna hade forbattrat  sin muskelfunktion. Detta tolkar hon
sé att det gar ait genomféra ett traningsprogram  ytan att patienten far
mer besvar. Detta &r viktigt eftersom kronisk smarta och trotthet ofta
leder till o, minskad fysisk aktivitet.

Mengshoel har vidare studerat g, kombination  , fysisk traning och
kognitiv  terapi. 16 kvinnliga patienter med relativt 1&ng sjukdoms-
duration, i genomsnitt 14 &r, deltog i studien. Il L, dem hade redan
sjukpension. Man traffades tvd timmar tv& gd&nger i veckan i 10 veckor
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och hade gp traningsdel tillsammans med g, sjukgymnast och g
kognitiv  del tillsammans med g, arbetsterapeut och g, dietist. Man
diskuterade  utifrdn dagliga aktiviteter malsattning,  problemldsning,
andring 5, arbetsétt och balans mellan aktivitet och viloperioder.  Efter
10 veckor hade smartan minskat signifikant, en Vid 6-ménaders-
kontrollen hade den gatt tillbaka till urspnmgsvardena. Emellertid fanns
inga kontrollgrupper  vilket innebdr att smanreduktionen  kan yara en
effekt 5, allmant omhéndertagande och uppmarksamhet lika vél gom
av behandligen. Man fick i denna studie ingen effekt pa trotthet och
sémn-stdming. Detta kan betyda att mgn Maste i fysik traning
kontinuerligt. Aven vid andra reumatiska sjukdomar méaste man
hdlla pa med g, fysikaliska terapin kontinuerligt —for att uppratthalla
uppnadda resultat.

Clark 1994  har utarbetat regimer for muskular traning hos FM
patienter. Det &r viktigt nar ;qgn Ordinerar fysisk traning att man tar
hansyn till patienternas traningsrelaterade muskelsmérta. Hon startar
alltid med ett arbetsprov och utifrin detta bestammer hon hur mycket
fysisk traning patienten skall ha. Man startar alltid pa g, mycket Iag
nivd och hojer sedan successivt belastningsgraden, men | mycket
lAngsam takt. Promenader och aktiviteter i vatten brukar vara det som
tolereras  bést. Hon rekommenderar att patienten inte arbetar mot
smartan. Kanske patienten far starta med ett trAningspass pa& 5-10
minuter ett par ganger per vecka och sedan oka pad med nagra minuter
varie pass var €ller yarannan Vvecka, for att sd smaningom na p, fil
cirka 30 minuter tre ganger i veckan. Man f°ar 45 beredd pa att
traningsmonstret  kan andras, mgn kan f& byta aktiviteter och att det
kan tg manga manader innan patienten natt malet.

P& Reumakliniken i Falun har 54 ocksd utarbetat behandlingsprogram
for FM Kjallrnan  1994.

Kognitiv  terapi

Mélet for kognitiv terapi ar att lara personer att kontrollera  smarta och
handikapp. Denna typ gy behandling har med framgdng anvints pa
patienter med ryggsméarta och patienter med RA. Nielsen genomforde
forst o, studie dar 25 patienter fick ett 3-veckors behandlingsprogram.

En signifikant forbattring uppndddes och den kontrollerades  sedan hos
22 4y dessa patienter genomsnittigt 30 manader efter start. Aven g3
kunde man notera gn Viss forbattring aven om den inte 4 lika tydlig
som efter den direkt efter behandlingsperioden. Kaplan och med-
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arbetare har genomfdrt ett meditationsbaserat  stressreduktionsprogram
och funnit effekt hos fibromyalgipatienter.

Patientutbildning

Patientutbildning utgdr en Viktig del i behandlingen 5, alla patienter
med kronisk smarta och har sedan lange anvants inom reumatologin  for
patienter med RA och Mb Bechterew. ‘Fibromyalgiskolor’ pagar
numera P& flera hall i landet.

| Portland, Oregon, USA har y5n haft sddana program sedan 1989 och
man anvénder ett multidisciplinart team. Programmet bestdr g,
lektioner, faddersystem med patienter ¢,y gatt igenom utbildningen,
behandling 5, eventuell sdmnstéming vanligen tricykliska anti-
depressiva, ordination g, egen fysisk traning i gn mycket sakta Gkande
dos, stressbehandling,  triggerpunkiterapi mm. Patienten deltar i
behandlingen varje vecka under ggy manader och aven deras anhoriga
ar valkomna  dit.

| Goteborg gjorde Burckhardt och medarbetare 1991 ett kontrollerat
forsok med patientutbildning. En grupp fick utbildningsprograrnmet i
sex veckor och det inkluderade information om FM, smartkontroll-
metoder, avslappning och uppséattning 5, mal. Kontrollgruppen fick
dessutom fysikalisk traning stretching, bassangtraning, promenader
simning.  Man hade ocksd gp kontrollgrupp  gom fick vanta pa sin
behandling i tre m&nader. Patienterna kontrollerades i starten, efter tre
ménader och efter ytterligare tre manader. Patienter gy, fick utbildning
forbattrades, en det fanns inga signifikanta skillnader mellan de gomp
bara fatt utbildning och de g, fatt utbildning och fysikalisk terapi vid
tre manaders kontrollen.  Vid g, ménaders kontrollen mé&dde dock de
som aven fatt fysikalisk terapi bast.

Burckhardt rekommenderar med sin ladnga erfarenhet ., patient-
utbildning  att man har utbildningen under l&ng tid garna gy Manader,
att man ocksé erbjuder fysisk traning och att man inkluderar behandling
med tricykliska  lakemedel.

Burckhardt  har ocksd introducerat ett frageformular, Fibromyalgia
Impact Questionnarie FIQ  gom ett satt att folja upp Patienter med
FM. Detta instrument mater funktionsnedsattning,  upplevelse g, vél-
befinnande,  skattning 5, symptom och psykologiskt  status. Frége-
batteriet finns aven pa svenska.
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Ovriga behandlingsmetoder

EMG-biofeedback har studerats 5, Ferraccioli och medarbetare. Med
hjalp gy denna metod blir patienterna uppmarksammade pa pagaende
muskelsparming. Man gjorde gop kontrollerad  studie pd 12 patienter
efter att tidigare ha tittat pa 15 patienter i gn 6ppen studie gom i 50
procent féatt god effekt. Sex ,, patienterna fick &kta behandling och
sex fick falsk  sddan. Aven nhar fick man en Signifikant  forbattring i
den &kta behandlingsgruppen.

Det finns NAgon enstaka rapport om elektroakupunktur  vid FM och i
den studien uppnaddes viss forbattring. Sjukgymnast ~ Margareta
Sandberg har gjort o, studie 5, akupunktur vid FM och funnit effekt
hos 30 procent gy Patienterna.

1.10 Sammanfattande slutsatser

Behandlingen 5, fibromyalgi kan sammanfattas foljlande  satt.
Behandlingen skall bestd 5, fyra delar.

information,  patientutbildning

fysisk traning

farmakologisk  behandling analgetika + antidepressiva i lag dos
multidisciplinart behandlingsprogram

Det bésta &r gy man her tillgdng till ett behandlingstearn  bestdende gy
lakare, arbetsterapeut, sjukgymnast och kurator/psykolog  och dessutom
har ett nara samarbete med foretagshalsovarden och forsakringskassan.
Kontakten bor ygrg under tamligen lang tid.Viss del g, behandlingen
sker individuellt  och andra delar kan med fordel ske i grypp.

Om man inte har g, s.kk. fibromyalgiskola  till sitt férfogande kan mgp
anda ge patienten information med hjalp 5, de broschyrer och infonna-
tionsmaterial som finns utgivha 4, Reumatikerforbundet och andra
patientorganisationer. | regel finns  grypper for lattare motion, dar
patienten kan ingd och manga har tillgang till basséngbad. Foretags-
halsovarden kan kopplas for att optimera arbetsplatsen.
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Det viktigaste &r att informera o, allt 50 kan géra for att underlatta
for fibromyalgipatienten  och inte ge upp infor det faktum att det &n
lange inte finns nagon botande behandling.

Sammanfattningsvis kan 54 saga att trots att FM gomp diagnos endast
funnits under ett 15-tal ar finns det kontrollerade  studier som talar for
att det lénar sig att behandla FM. Det finns emellertid ett stort behov
av fler studier, med fler patienter och langre behandlingstider.  Fibro-
myalgi innebar for samhéllet stora ekonomiska kostnader och mycket
lidande for den enskilde patienten. Vi har alla allt att tjana pa att
mekanismema bakom detta smartsyndrom blir klarlagda s& att metoder
for saval forebyggande insatser som €ffektiv behandling kan utvecklas.
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2 Duchennes  muskeldystrofi

KG Henriksson

Sammanfattning: Cirka ygr 3 500:e pojke gom f0ds i Sverige har
Duchennes  myskeldystrofi DMD. Muskeldystrofi av typ Becker
BMD ar betydligt ovanligare en beskrivs har, eftersom DMD och
BMD orsakas g, skador i ggmma gen.

Patienter med DMD och BMD fear i stort sett god vard och
omvérdnad. De diagnostiska metoder g tillampas i Sverige ar gy
basta internationella  klass. Detta géller ocksd DNA-baserad  diagnostik.

Om an anvander det vardprogram  gon, tillampas pé Bracke
(")Stergérdsom en Modell for god omvérdnad kan 5, dock konstatera
att inte alla patienter i landet med DMD och BMD idag far vard och
omvardnad av denna kvalitet. At tillféra |ogyrser fOr att forstarka
habiliteringsklinikemas mojlighet  att forbattra sina vardprogram  for
patienter med muskeldystrofi  ar ett angelaget ©nskemal.

P& langre sikt kan grundforskning inom &mnesomrédet molekylar-
genetik och genterapi fa betydelse ocksd for forskning rérande muskel-
dystrofi. Forskare inom omradet gnger att genterapi s& smaningom
kommer att bli verklighet vid DMD och BMD.

En muskeldystrofi  ar definitionsmassigt g, arftlig, progressiv. muskel-
sjukdom  myopati. Muskeldystrofi av typ Duchenne DMD ar den
vanligaste dystrofiformen i barnadldem. Cirka 4 3500:e pojke gom
fods har sjukdomen, vilket i Sverige betyder cirka 14 5 fall 5y
sjukdomen  per &r. Sjukdomen har fétt sitt papym efter g fransk
neurolog g beskrev den &r 1861.

Muskeldystrofi av typ Becker BMD ar betydligt ovanligare, men
beskrivs hér efiersom bdde DMD och BMD orsakas 4, skador eller s.k.
punktmutationer i samma gen. Bdde DMD och BMD arvs enligt ett
konsbundet  recessivt érftlighetsmonster. Den sjuka  gepen finns pa
X-kromosomens  korta gy, Det &ggvitedmne ygrs syntes i cellen styrs
av genen, har fatt namnet dystrofm. Genen for dystrofmproduktion ar
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den storsta kénda gepen i organismen. Den kemiska sammansattningen
av dyslrofingenens DNA och 4, dggvitednmet dystrofm &r kénda sedan
nagra ar tillbaka.

Dystrofin  &r normalt lokaliserat till muskelfiorems  celhnembran. En 4
dystrofms  funktioner  &r sannolikt att ge mekanisk stadga muskel-
membranen sa att inte mernbranen rupturerar d& muskelfibem férkortas

i samband med muskelkontraktion. Det ar mojligt att dystrofm ocksa
har andra funktioner g5y har betydelse foér membranfimktionen.
Dystrofin & sammankopplad med minst ggy Olika glykoproteiner  gom
kallas for dystrofinassoccierade  proteiner. Forutom i skelettmuskeln
finns dystrofm i hjartmuskel och dystrofm har ocksd pavisats i hjarnan.

Vid DMD saknas dystrofm helt i muskelcellerna.  Vid BMD finns
dystrofm | men mangden &r nedsatt och molekylvikten  &r i regel inte
normal j regel lagre &n nonnalt. Muskeldystrofier som beror péa
avsaknad 5, eller minskad méngd 4, dystrofm kallas idag for
dystrofinopatier. Dystrofmopatier ~ finns ocks& hos djur. Det faktum att
det finns djurmodeller for dessa former ,, dystrofier har gjort forskning
nar det géller tex. olika former ., genterapi mojlig. Ett intressant
fenomen &r att dystrofmopati hos méss och katt inte leder till muskel-
svaghet, medan dystrofinopati hos hund ge Icrafinedsatming 4y samma
typ som hos maénniska. Dystrofmopati  hos hund &r alltsd o modell-
sjukdom for human DMD.

Dystrofmbrist i sig ger inte upphov till muskclfiberdegeneration.
Hypotesen ar att dystrofinbrist leder till o, mekanisk svaghet i muskel-
membranen, gqoy latt rupturerar vid mekanisk  belastning. Man f°arett
lackande membran’. Membranskador kan leda till att kalcium tranger

i cellen och startar ep rad enzymatiska reaktioner goy kan leda till att
cellen gar under. Ett aktuellt och viktigt forskningsomrdde nar det
gdller DMD och BMD &r att kartlagga tankbara mekanismer goy vid
dystrofmbrist  leder till muskelfibemekros.

2.1 Symptombild

En ldngsam motorisk utveckling &r inte ovanlig vid DMD. DMD
barnen lar sig tex. att senare an normala barn. Lite g &n hélften
av dem lar sig inte att  forran efter 18 manaders &lder 97 procent gy
friska bam kan  vid 18 mé&naders alder. Pojkar med DMD faller ofta
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latt och har ibland g, tendens att  pa td. En DMD pojke lar sig aldrig
att springa. Smartor hor inte till bilden, pen kramper i muskulaturen

kan forekomma ibland. Ett karakteristiskt  fynd &ar oy Gkad muskel-
volym  pseudohypertrofi tex. gy vadmusklema. Dessa muskler har
ocksd o fastare konsistens an normalt. Ett annat vanligt fynd ar s.k.
Gowers tecken: Pa grund 4, svaghet i knd och hofstrackare — maste
patienten, d& han (gger Sig frén sittande till stdende, ta hjalp av armarna.
Han Kattrar 55 pa laren for att komma upp. Gangen &r vaggande.

DMD diagnosen sattes oftast mellan 2-5 arséldem. Muskelsvagheten

paresema  éar bilaterala och symmetriska. | regel ar svagheten ,er
uttalad i benen &n i gymarna OCh mera | backen- och skuldergbrdeln  an
i foétter och underben respektive hander och underarmar.  Muskel-

svagheten &r kontinuerligt  progressiv. Vid DMD sitter 96 procent ay
patienterna i rullstol fore 9 ars alder. Hjartmuskulaturen  och andnings-
musklerna angrips ocks&. Det ar skador i denna muskulatur oy, ofia &r
orsaken till for tidig dod. Livslangden varierar o 90 procent gy DMD
patienterna dor fore 20 arséldem. Aldern & patienten inte langre kan
04 utan Maste anvanda rullstol varierar frdn 10-13 ars alder.

Vid BMD &r bdde symptomen och fynden vid undersékning i stort sett
desamma ggm vid DMD, men symptomutvecklingen gar betydligt
l&ngsammare. Det finns former 5y BMD  som tex. endast ger muskel-
svaghet i larmuskulaturen.  Aven vid BMD kan  artmuskulaturen  ygrg
paverkad. Symptomen debuterar iregel efter 5 &rsdldem. 96 procent ay
Becker patienter maste anvanda rullstol, ,en debuten fér anvéndande
av Tullstol  r alltid efter 12 &rsdldem. Aldemn for anvandande g rull-
stol kan anvéndas ¢, differentialdiagnos mellan BMD och DMD. En
pojke gom kan vid 12 arsdldem har BMD och inte DMD. Som i alla
biologiska sammanhang sa finns det sallsynta undantag fran regeln.
Livslangden vid BMD &r i regel forkortad e det finns BMD patienter
som lever gn normal  livslangd.

2.2 Diagnostik

Vid myopatier anvander 5, rutinmassigt tre metoder for diagnos:
muskelbiopsi;  bestamning 5, aktiviteten i serym av enzym som tex.
kreatinkinas  och laktatdehydrogenas; och neurofysiologisk  undersok-
ning clektromyografi och bestamning 5, nervledningshastighet. Den
viktigaste och avgdrande laboratoriemetoden for diagnos &r muskel-
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biopsi. Enzymbestdmning har betydelse for screening, t.ex. testning gy
pojkar gom inte gar vid 18 manaders &lder. Redan vid denna &lder har
DMD patienter o uttalad ©kning 5, enzymnivdema i blod och ett
normalt Icreatinicinasvarde  utesluter praktiskt taget DMD.

Muskelbiopsi bor utféras pa speciallaboratorium  for muskelpatologi.

| Sverige finns sadana laboratorier i Linkoping, Goéteborg, Stockholm

KS och Huddinge, Uppsala och Umed. En biopsiundersokning  maste
inkludera immunohistokemisk  undersékning med hansyn till dystrofm.
Mer an gn antikropp mot dystrofm méste anvandas for o, séker
diagnostik. Vid DMD saknas dystrofm helt pd plasmamembranets

plats. Vid BMD ggg dystrofm framfor allt oy man anvander o,
antikropp  gom ar riktad mot dystrofmmolekylens C-tenninal.

Dystrofmfargning  vid BMD &r dock i regel helt normal.

Om det finns dystrofm vid immunohistokernisk undersdkning och g
fragestaliningen & BMD maste an vidare med immunoelektro-
foretisk undersokning. Man bestammer da hur mycket dystrofin gom
finns och dystrofmmolekylens  storlek. Vid BMD &r muskeldystrofm-
mangden minskad och molekylvikten i regel mindre &n normalt. Aven
vid BMD geg hOga enzymvarden gy gyan ha@mnda enzymer | blod.

Molekylargenetisk diagnostik

Genom DNA-analys kan skador i genepn for dystrofm faststéllas. Denna
analys har betydelse inte enbart vid diagnostik g, en patient med
kliniska symptom utan ocksé for prenatal diagnostik och fér diagnostik
qv barare 4, anlaget for DMD och BMD. Anlagsbérare kan g.g
patientens mqr, patientens systrar och kvinnliga — sléktingar pa moderns
sida.

2.3 Behandling

For narvarande finns ingen behandling goy botar DMD och BMD.
Stora forhoppningar knyts till mgjligheten att ersatta den sjuka genen
med gp, frisk  gepn, s.k. genterapi. Vid dystrofmbrist moss har bl.a.
franska forskare lyckats forvandla  sjuka muskelfibrer till  friska
muskelfibrer i ett S& stort antal att magn kan tanka sig att behandlingen
ocksd leder till op forbattrad —muskelfimktion. Dystrofmgcnen  ‘klipps
in" i ett Virus goy gjorts ofarligt | infektionssynpunkt.  Virus o
innehéller  dystrofmgenen sprutas direkt in i den muskel 44 Vil
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behandla. Detta &r gn nackdel o4 man Vil overféra tekniken il
ménniska.  Nagon langsiktiy effekt, gy, inte bara kan forbattra

funktionen i vissa skelettmuskler  ytan ocksd 4, hjart- och andnings-
muskler, kan erhdllas endast om Virus med den friska dystrofmgenen

kan sprutas direkt in i blodet. Av ménga anledningar kan s&dan
behandling inte ges idag. Forskare inom omradet anser dock att
genterapi s& smaningom kommer att bli verklighet vid DMD och BMD.

Behandling med malsattning att férhindra  eller fordréja
nedbrytning av Muskelfibrer vid DMD och BMD

Under de senaste aren har det gjorts ett flertal studier dar man har visat
att kortison minskar tendensen till nedbrytning 5, muskelfibrer  vid
DMD.  Graden g, forbattring genom kortisonterapi  ar beroende 5y
dosen ,,, kortison. Bast effekt har ,5, med hdga doser. Hoga doser ger
dock upphov till stora biverkningar. En undersokning fran Linkoping
har visat att man kan erhélla effekt pa muskelfunictionen ocksa vid

mattliga  kortisondoser som ger férhallandevis latta biverkningar.

Kortistonbehandlingen ~ kan betraktas gop en terapi gom syftar till att
begransa  skador i muskulaturen i avvaktan pad on mera effektiv
genterapi.

Symptomatisk behandling
Symptomatisk  behandling omfattar:

Sjukgymnastisk behandling gom syftar till att bevara kondition och
muskelfunktion sd langt det ar mojligt och att forebyga och
behandla kontrakturer.

Arbetsterapi oy inkluderar  utprovning gy hjélpmedel och tréaning
av Olika funktioner genom olika typer gy aktivitet.

Behandling med ortoser, t.ex. nattskenor.

Kirurgisk  behandling 4, kontrakturer — och ,, scolios.

Vid andningsinsufficiens _andningshjalp.

Inte minst viktigt &r hjalp nar det géaller de psykologiska och sociala
problem ¢gy sjukdomen medfér inte bara for patienten ytan ocksa for
foraldrar och syskon.

Information om Sjukdomen och dess konsekvenser och o, aktuell
forskning hor ocksa till terapin.

39



40 Duchennes muskeldystrofi SOU 1996:135

2.4 Omhandertagandet  av patienter med
DMD och BMD i Sverlge

Patienten far i regel sin forsta kontakt med sjukvarden hos primér-
vardslékare eller barnldkare. Patienten remitteras sedan till specia-
listklinik  vid ett universitetssjukhus  for fullstandig utredning. | regel
remitteras sedan patienten tillbaka till den lokala habiliteringskliniken.

Diagnostik
Diagnostik 5, DMD och BMD sker vid specialistkliniker — vid véra
universitetssjukhus.  Alla universitetssjukhus  utfér emellertid alla de

undersokningar  gom &r nodvéndiga. Det kan bli aktuellt ait skicka
patienten eller olika prover, t.ex. muskelbiopsier mellan de olika
universitetssjukhusen.

DNA-baserad analys och genetisk radgivning kan ske vid universitets-
sjukhusen. Speciellt vid Klinisk Genetiska Avdelningen, Akademiska
sjukhuset i Uppsala har 5, samlat gp stor erfarenhet nar det galler
molekylargenetiska  frgestaliningar vid DMD och BMD.

For att f& gn battre uppfattning oy, DMD- och BMD-patientens
situation  har o enkét skickats gyt till samtliga &verlakare vid bam-
neurologiska avdelningar  och habiliteringsavdelningar i landet.
Enkatsvaren berattar ,, hur 139 patienter med DMD och 16 patienter
med BMD tas om hand i den svenska sjukvarden. Det ur teoretisk
synpunkt forvantade antalet patienter med DMD Kkan beréknas till
mellan  150- | 70 patienter.

Resultaten 5, enkaten kan sammanfattas féljande satt:

Fysikalisk  terapi

Alla  patienter f&r ett program for hur man forebygger muskel-
kontrakturer. Instruktionen ar att kontrakturprofylax skall utféras
dagligen 5, foréldrar eller assistent. Effekten ,, denna profylax
kontrolleras 5, sjukgymnast gom Ocksd ger instruktioner om hur
kontrakturprofylax skall utforas.

Styrketréning
Svaren frdn enheterna varierar. De flesta enheterna anger att man inte
har nagot speciellt program for styrketréning 5, enskilda  muskel-

grupper.
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Uthallighetstraning

Svaren varierar. De flesta anger att man har ett program for traning gy
muskular uthallighet. En évervagande majoritet anger att man anser det
viktigast att trana funktioner, inte enskilda muskelgrupper. Den
sjukgymnastiska  behandlingen ges i de flesta fall g, en Sjukgymnast

med god och speciell erfarenhet 5, patienter med muskelsjukdomar. P&
sina hall ges dock den sjukgymnastiska  behandlingen 5, den sjukgym-

nast som finns tillgénglig inom det omrade dar patienten bor.

Sjukgymnastisk behandling och fysikalisk behandling ges i varierande
omfattning  frdn tva ganger per vecka till nagon gang per méanad. P&
nagot stalle ges fysikalisk terapi i perioder under nagon manad.

Ortoser

Praktiskt taget alla ordineras s.k. ortoser nattskenor eller latt-Vikts-

ortoser. Resultaten  foljs upp av sjukgymnast. Tidpunkten for
ordination  ortoser varierar frdn tiden for diagnos till den tidpunkt da
tendens till tex. halsenekontraktur konstateras. Ortoser ordineras fran
3-arsdldem upptill 5-6-arsaldem.

Kirurgisk behandling

| regel bestams indikationen  for kirurgiska ingrepp tillsammans med
ortoped gom &r konsult vid habiliteringskliniken. Kirurgisk  behandling
qy konlrakturer  kan 5,54 nodvéandig for att lattviktsortoser skall kunna
anvandas. Det kan ocksd bli aktuellt att operativt ratta till scolios. De
flesta enheter gnger att stéllningstagande till scoliosoperation  gérs vid
sk. Cobbvinkel 20 grader, ndgon gnger 50-60 grader.

Behandling 5y andningsinsufficiens

Praktiskt  taget alla gor regelbundna kontroller 5, andningsstatus,
framfor  allt efter det att patienten blivit rullstolsbunden. Kontroll~
intervallet  varierar mellan g géng varje halvar till gn gdng per ar. 14
av DMD-patientema har nagon fonn 4, andningshjalp.

Psykosocialt ~ stdéd for patienter och anhoriga och information

Alla gom svarat enkéaten beskriver program for psykosocialt stod till
bade patienter och anhériga. Informationen  angdende sjukdomen och
aktuell forskning formedlas i regel ,y habiliteringslakare  och barnneu-
rolog. Speciella muskelteam finns p& vissa platser. P& vissa platser
samlas foréldrarna och eventuellt ocksd patienterna till ett internat pa
nagon vecka. Behovet ,, information ,, aktuell forskning understryks
framfor allt 5, lakare o, arbetar utanfor universitetssjukhusen.
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F armakologisk behandling
Kortisonbehandling erbjuds praktiskt taget alla patienter.

Genetisk  radgivning

Om an skall doma gy svaren enkaten fungerar genetisk rédgivning
bra vid de allra flesta habiliteringskliniker. Framfor allt fungerar den
bra vid de universitetssjukhus  dar det finns o, vél utbyggd genetisk
radgivning.

Vardprogram

Vid Bracke Ostergard, ¢o;y, &r ep regioninstitution  och gom 49gs av en
diakonal stiftelse, har g sedan flera ar tillbaka ett vardprogram for
patienter med muskeldystrofier. Det foreligger ett samarbete mellan
vérdtearnet p& Bracke Ostergdrd och respektive habiliteringsklinik.
Instmktionema  geg Ofta frdn Bréacke medan terapin rent praktiskt utfors
vid hemmakliniken. Patienter med DMD remitteras till Brécke
Ostergérd for en kurs gom har fem steg. Patienterna  bor pa Bracke
OStergérdfem dagar under varje steg. Det ar i regel tre &r mellan varje
kurssteg. Vid den forsta kontakten steg | gom Sker i anslutning till att
patienten fatt sin diagnos deltar ocksa féraldrar och syskon. | varje kurs
deltar fem foréldrar-par. | kursledningen finns lakare, sjukgymnast,
arbetsterapeut, kurator och psykolog.

Angdende fysikalisk terapi

Till sma barn geg inte négra program fOr tréning gy enskilda  muskel-
grupper. Man stimulerar  aktivitet att simma, att cykla, att hoppa, att
leka. Man koncentrerar sig tidigt pa stretchingdvningar av Muskel-
grupper dar man vet att det tidigt kan bli forkortningar och
kontrakturer. Nar barnen blivit ndgot stérre intensifieras framfér  allt
stretchingprogrammet som utfors regelbundet. Man rekommenderar

nattskenor. Kontakt med ortoped fér att behandla kontrakturer —gors da
patientens  sjukdom har natt sa langt att patienten maste anvanda
rullstol.

Man anvéander lattviktsortoser for att forlanga gdendet, men nar
patienten natt det stadium d& gdendet ar svart far han ocksa tillgang till
rullstol.  Né&r nattskenor ordineras skall de 45 korta for att inte stora
somnen. Né&r det géller scolios har 5, kontakt med ortoped med
speciell erfarenhet 5, scolioser. DMD patienter kontrolleras  regel-
bundet en gédng per  och de ligger da inne pa Bracke Ostergard 2-3
dagar. Nar det galler kontroll 5, andningsfunktioner rekommenderas

kontroll 5y vitalkapacitet  &ven p& sm& bam, detta bla. for att vénja
barnen vid sjalva undersékmhgstekniken. Man har kontakt &tminstone
ett par ganger per  med lunglakare.
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25 Projekt gallande neuromuskulara sjuk-
domar hos barn i Vastsvenska regionen

Ett tvA-&rigt projekt gom Odller forekomst 4, och livskvalitet — vid
neuromuskulara sjukdomar  har fatt stéd L, Socialstyrelsen och
paborjades i oktober 1995. Atta  habiliteringskliniker ar inkluderade i
projektet och till projektet har ocksd knutits  Riksforbundet for
Rorelsehindrade Barn och Ungdomar RBU. Malsattningen  ar att
kartlagga forekomsten g, neuromuskuléra  sjukdomar. Upptagnings-

omrddet ar 1,9 milioner. Det finns cirka 200 barn inom omradet med
neuromuskuldra  sjukdomar och ungefar halften 5, dessa har olika typer
av Myopatier. Man forsoker ocksd kartlagga livskvalitet — hos patienter
med neuromuskulara sjukdomar samt hur mycket lakarkontakt,

sjukgymnastkontakt etc. som Patienterna har. Projektgruppen kommer
att utveckla ett forslag till vardprogram.

2.6 Samarbete med patientorganisation

For patienter med DMD och BMD och for deras anhdriga &r patient-
organisationen Riksforbundet for Rorelsehindrade  Barn och Ungomar,
RBU, g,y storsta betydelse. Pa flera héll ilandet kallas tex. foraldrar il
barn med DMD till regelbundna tréffar dar information g, aktuell
forskning etc. sker. Denna verksamhet behover ytterligare stod.

Barn med neuromuskulara  sjukdomar, framfér allt barn med muskel-
dystrofi, utgér en forhallandevis liten grupp bland de bam med rorelse-
handikapp som RBU representerar. Det finns g kénsla bade bland
lakare, sjukgymnaster, arbetsterapeuter etc. gom arbetar med muskel-
sjuka barn och bland anhoriga till patienterna att de muskelsjuka
barnen latt blir bortgldomda. Andra grupper, tex. barn med CP-skador,
dominerar insatserna och intresset. Foréldrarna till barn med neyromus-
kelara sjukdomar behéver erg information  och psykosocialt stod i
anslutning till diagnosen &n vad gn f°arfor narvarande. Den samlade
kompetensen nar det galler DMD och BMD 4r olika pa olika habili-
teringskliniker. Frén foraldrarnas  sida finns ett 6nskemdl o mera
fortlopande  infonnation. RBU hjalper till nar det géller att sprida
information 4, de aktuella sjukdomarna.
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2.7 Forskning och behov av forsknings-
insatser

Nér det galler diagnostik och omhandertagande 5, patienter med
muskeldystrofi  ligger Sverige val framme. Svenska forskare och lakare
har goda internationella kontakter och i manga fall ett samarbete med

utlandska  forslcningsinstitutioner. I Sverige &r dock f.n. pagéende
forskning rorande DMD och BMD forhallandevis begransad. Det pagér
en Studie 5, effekten 4, Icreatintillférsel och det foreligger e sam-

nordisk studie nar det galler nyttan gy att foreskriva nattskenor for att
forhindra  kontrakturer.

Grundforskning  inom tex. amnesomradet molekylargenetik och gen-
terapi kan indirekt f& betydelse ocksd for forskning rérande muskel-
dystrofr.

2.8 Sammanfattande slutsatser

Patienter med DMD och BMD far i stort sett god vard och omvardnad.
De diagnostiska metoder gy tillampas i Sverige ar 4, basta inter-
nationella  klass. Detta galler ocksd DNA-baserad  diagnostik.

OM man anvander det vardprogram gom tillampas pa Bracke Ostergard
som en modell for god omvardnad kan man dock konstatera att inte alla
patienter i landet med DMD och BMD idag far vard och omvardnad g,
denna kvalitet.  Att tillfdra  |ogurser fOr att forstarka  habiliterings-
Klinikernas mdgjlighet att forbéttra  sina vardprogram  for patienter med
muskeldystrofi  &r ett angelaget dnskemal.

P& langre sikt kan grundforskning inom tex. amnesomridet molekylar-
genetik och genterapi betydelse ocksd for forskning rorande muskel-
dystrofi. ~ Forskare inom omrddet gnger att genterapi s& smaningom
kommer att bli verklighet vid DMD och BMD.
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