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Sammendrag

Amyoplasi er en medfadt, sjelden tilstand, karakterisert ved typiske feilstillinger samt nedsatt
muskelmasse og muskelkraft fordi muskelcellene er erstattet av fibrgst bindevev og fett.
Formalet med studien var a beskrive funksjon og funksjonelle strategier hos voksne med
amyoplasi. Denne gruppen er tidligere lite beskrevet, og gkt kunnskap pa disse omradene kan

danne grunnlag for relevante, funksjonsforbedrende tiltak.

ICF ble brukt som teoretisk referanseramme. Kroppsstrukturer, kroppsfunksjoner og
aktivitet ble undersgkt med metoder funnet reliable og valide for pasientgrupper med

sammenlignbare funksjonsnedsettelser.

Studien inkluderte 22 personer (15 kvinner) i alderen 20-91ar. Sosiodemografiske
data, behandlingshistorie og smerter ble registrert. Kroppsproporsjoner, aktiv og passiv
leddbevegelighet ble undersgkt med standard metode, muskelstyrke med manuell
muskeltesting og dynamometer. Funksjonsevne i daglige gjeremal ble kartlagt med
Functional Independent Measure (FIM). Kompenserende tiltak ble registrert.
Kroppsstrukturer og kroppsfunksjoner ble sammenliknet med relevante referanseverdier.
Sammenheng mellom kroppsfunksjon og aktivitet ble undersgkt.

Nitten var affisert i alle ekstremitetene. Majoriteten hadde gjennomgatt omfattende
behandling, bade konservativ og kirurgisk. Ni var rullestolsbrukere. Gruppen viste stor
spredning i de fleste malte variabler. Gjennomsnittshgyden Ia 15cm under norm. Median for
passive bevegelsesutslag la under nedre normgrense i de fleste ledd, handleddsekstensjon og
knefleksjon var mest redusert, (henholdsvis 74 og 89° under norm). Passiv bevegelighet var
stgrre enn aktiv i alle ledd, unntatt i underarmer, handledd, og ankler som ofte var kontrakte.
Starst var forskjellen i albuefleksjon (median for passiv bevegelighet 59° stagrre enn aktiv) og
minst for ekstensjonsbevegelsene (range 0°-11°). Median for muskelstyrke i armene I3 under
nedre normgrense, median for grepstyrke var 33% av norm. Sju var selvhjulpne pa alle FIM-
omradene, assistansebehovet var starst til bad/dusj og pakledning. Bade aktiv og passiv

bevegelighet hadde betydning for grad av selvhjulpenhet.

Gruppen var heterogen, bade vedrarende kroppsfunksjoner og aktivitetsutfarelse. God
passiv bevegelighet og muskelstyrke som kan bevege mot tyngdekraften hadde betydning for
selvhjulpenhet i daglige gjeremal, men det var mulig & kompensere for bade redusert

muskelstyrke og bevegelighet med kompenserende strategier, tilrettelegging og hjelpemidler.
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Abstract

Amyoplasia is the most common form of arthrogryposis and is characterized by typical
deformities of the joints and replacement of skeletal muscles by fibrous tissue and fat. Little is
known about adults with this diagnosis. The purpose of this study was therefore to describe
function and functional strategies for adults with amyoplasia, as this knowledge is important

for relevant function-enhancing measures.

ICF was used as a theoretical reference. Body structures, body functions and activities were

all mapped with reliable and valid instruments.

Twenty-two adults (15 women) aged 20 - 91 years were included. Demographical variables,
pain and clinical history were registered. Body proportions, active and passive movement of
joints and muscle strength were all measured. Functional Independent Measure (FIM) was
used to assess the ability to perform daily activities. Compensatory strategies were described.
Body structures and body functions were mapped and compared to relevant reference data.

Correlations between function and activity were studied.

Nineteen participants were affected in all extremities. The majority had undergone
comprehensive conservative and surgical treatment. Considerable variation in most variables
measured. Mean height was 15cm below the norm. Median for passive range of movement
was below lower limit of normal in most joints. Extension of wrists and flexion of knees were
most decreased (74° and 89° below norm). For all movements except in forearms, wrists and
ankles which had contractures, passive range was larger than active. Highest difference was
presented in flexion of elbows (median of passive movement was 59° higher) and lowest for
extension movements (range 0 -11°). Muscle strength was reduced for all movements in upper
extremities, and below 5 percentile. However, seven participants were independent in all FIM
areas. Need of assistance was highest regarding personal care.

Adults with amyoplasia were a heterogeneous group regarding function in daily activities.
Level of passive movement and ability to move against gravity correlated with degree of
independence in daily activities. It was possible to compensate for reduced muscle strength

using compensatory strategies, adaption and relevant helping aids.
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Forord

Involverte parter i studien:

Prosjektansvarlig: Sunnaas sykehus HF v/Kjersti VVardeberg, seksjonsleder ved TRS
kompetansetjeneste for sjeldne diagnoser

Hovedveileder: Nina Vgllestad, dr. scient, professor ved Institutt for helse og samfunn,
Universitetet i Oslo

Biveileder: Lena Lande Wekre, overlege ved TRS, doktorgradsstudent ved Det medisinske
fakultet, UiO

Prosjektleder: Unni Steen, ergoterapispesialist ved TRS og masterstudent
Prosjektmedarbeider: Tove Helland, fysioterapispesialist ved TRS
Kontaktpersoner i Landsforeningen for AMC: Stig Morten Skjeeran og Nina Risgy

De siste arene har jeg drevet med to ting jeg aldri har gjort far; jeg har veert masterstudent og
prosjektleder for en studie. Begge deler har vert sveert leererike og spennende, ikke minst a
gjare dette samtidig. Det & ga alle trinnene i planleggingen av en studie parallelt med
masterstudiet i helsefagvitenskap, har fungert utrolig godt. Jeg har kunnet rette alle
eksamenene inn mot studien, og fikk dermed fordypet meg i flere av de fenomenene jeg
skulle undersgke, skrevet prosjektbeskrivelse og begynt pa analysen. Pa den maten har jeg
gjennom studiet fatt nyttig opplaering i alle trinnene planleggingen av studien innebar — og

inspirasjon til & fortsette med forsknings- og utviklingsarbeid.

Prosessen med & skrive masteroppgaven har veert mer ensom, men den har vart utfordrende,
leererik - og morsom. Det & gjennomfare et sa stort skriveprosjekt har jeg aldri gjort far, og
uten mine gode medarbeidere og hjelpere hadde jeg aldri kommet i mal. Det er derfor mange

jeg gjerne vil takke!

Farst vil jeg takke min gode prosjektmedarbeider Tove Helland, for morsomme diskusjoner i
planlegging og gjennomfgring av studien - og ikke minst godt samarbeid ved undersgkelse av

alle deltakerne.

Gjennom hele skriveprosessen har mine to kloke og talmodige veiledere, Nina Vellestad og
Lena Lande Wekre veert til uvurderlig hjelp. Tusen takk for alt dere har lzert meg om analyse
og presisjon - og for alle nyttige tilbakemeldinger og leaererike diskusjoner. Jeg vet det til tider

har veert utfordrende & ha en sd “ordrik” student til veiledning, men likevel s& ingen av dere pa
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klokka under veiledningstimene. Den siste tiden har dere heller ikke sett pa kalenderen, men

veert tilgjengelige ogsa pa fridager!

Jeg har brukt mye tid pa skriving av masteroppgaven. Min leder Kjersti Vardeberg har
gjennom hele studentperioden gitt meg masse stgtte og lagt arbeidsforholdene sveert godt til
rette for & kunne vaere bade student og ergoterapeut pa TRS. Ikke minst vil jeg takke deg for
din velvillighet da jeg matte bruke mer tid til skrivingen enn planlagt. Det gjorde det mulig

for meg a ivareta alt det andre som livet ogsa brakte med seg i denne perioden.

Mine kollegaer fortjener ogsa en stor takk, for fleksibilitet i den lange perioden jeg var mer

masterstudent enn teammedarbeider.

Jeg vil ogsa rette en takk til styret i Landsforeningen for AMC, og spesielt til Stig Morten
Skjeeran og Nina Risgy, for gode innspill i planleggingen av studien. Til slutt, men like sterkt,
vil jeg takke alle deltakerne i studien — som brukte av sin tid og ble ”malt, veid og spurt” - 0g
dermed gjorde gjennomfaring av denne studien mulig. Jeg haper dere alle vil oppleve at det

kommer kunnskap ut av studien som fales nyttig!

Det har vaert nytt & veere student igjen for meg, men ogsa for familien min, Gunnar,
Harald, Asmund — og Sandra. Masterstudiet har fart til mye fraveer, bade fysisk
og mentalt. Tusen takk for at jeg hver dag har kunnet komme hjem til ferdig middag, det har

veert utrolig deilig!

Nesodden den 2. mai 2012

Unni Steen

De aller viktigste leeremestrene i studien har nar alt kommer til alt, veert deltakerne:

"Det er jo mange som ikke rekker d fd sagt no’om hva de tror jeg ikke kan, fordi de rekker ikke
det for de ser at jeg kan det meste, men pd min mate. Det er bare det at jeg gjor det litt

annerledes og sann. Jeg md bare vise dem at jeg kan”.

"Jeg tenker at det ikke er sd veldig stor forskjell pd meg og alle andre... Den eneste store
forskjellen tror jeg faktisk er at jeg kanskje ser mer losninger enn andre gjor.. og jeg er kansKje
mer Kreativ enn det andre er.. Fordi jeg kan ikke skjaere opp maten min for eksempel, med kniv

0g heller md bruke siden pd gaffeln..at man finner losninger, tenker jeg”

VI




Innholdsfortegnelse

R 101 01 <o 1 o SR 1
1.1 Bakgrunn for STUGIEN .......cccueiieieee e 1
1.1.1  Sjeldne medisinske diagnoser og behov for kompetanse............cccccooevvriiiieinenn, 1
1.1.2  Arthrogryposis multiplex congenita (AMC) 0g amyoplasi............ccocevvvrvrienennn, 3

2 Hensikt 0g problemstiIINGer ..o 11
K -0 ¢ SRS 12
3.1  Forstaelse av funksjonShEMMING..........cccoviiiiiiiiiieeeee e 12
3.2 Funksjon og funksjonshemming relatert til ICF............cocooiiiiiiiie, 14
3.2.1  Funksjon relatert til amyOplasi .........cccoereriiiiiiiiieeeee e 16

N |V 1= (oo [ RSP PS 23
A1 DESIGN ettt bbbt bbb 23
4.2 UIVAIG oo 23
4.2.1  Inklusjons- 0g ekSKIUSJONSKITIEIIEr ........c.coiiiiiiiiieiecee e 23

4.3 DatainNSAMIING .......ccoiiiiiieic et 24
I V1= (0 (=AY U (o L= g To T OSSR 25
AL ANBIMINESE ...ttt ettt e e ss et e be e s et e nbe e e nneesbe e ann e e nne e s reennne s 26
4.4.2  Maling av Kroppsproporsjoner, antroPOMELri............ccceeevvvrvereereerirerereeesseseenens 26
4.43  Maling av leddbevegelighet ...........c.coeiiieivieeceecce e 27
4.4.4  MAlIING AV MUSKEISEYTKE .......oveveeieeeiieietce ettt en st 31
445  NOrMaIMALEITIAlEr ......ccviiiiiiiicieeee e 37
4.4.6  Maling av funksjonsevne i daglige gj@remal ...........cccoooeevveiieeeeiecccccceeee, 40
4.4.7  Kompenserende tiltak ved utfarelse av daglige gjeremal .............ccccocoveenenne. 43
A48 SIMEITET ...ttt ettt b e nhe e reennee s 43

5 ELISKE VUIAEIINGET ...ttt bbb 44
6  Praktisk gjennomfaring av STUAIEN.........ooiiiiiiieiee e 45
6.1  MEUAVITKNING ..ottt bbbt 45
6.2 HANALENING AV QALA......cocvivieirieiececicicececect et 45

T ANAIYSE ..t bbbttt 46
ST o (=TS | =] OSSR 48
8.1  BesKrivelse av deltakerne .........cocueiieieiie i 48
8.1.1  S0SiodemografiSKe data............cccoreiiriiiiiieie e 48



8.1.2  KHNISK NISTOMIE ... 49

8.1.3  Antropometri 0g KropPSPrOPOISJONET .......cveiviiiertirieriesieeeeeesee st sie st eneeeennes 53
8.1.4  Leddbevegelighet ..ot 55
8.1.5  IMUSKEISLYIKE ..ottt neenne e 61
B.1.0  SIMBITE....eeeieee e 67
8.1.7  Utfarelse av daglige gigremal ...........ccccceeiuiiiciccciccceeeeeeeeee e 68

8.2  Sammmenhenger mellom kroppsfunksjoner og aktivitet...........cccccoveviveiviieieennenn, 71

T B 1S TS o SO SS 78
TR A |V 1= (oo [=To 12U ] o RSSO 78

9. 1.1 IMALEIIAIE ... e 78
0.1.2  IMBLOGR. ...ttt bbbt 79

T R L V| L= (0 [ (U1 [ OSSPSR 83
9.2.1  Generelle karakteristika og Klinisk NiStOrie............ccccovveviiiieiecie e, 83
9.2.2  Kroppsstruktur 0g KroppstunKSJON...........cceiiiiiiiiiiiiieeese e 85
9.2.3  AKktivitet 0g deltakelSe. ..........ociiiiiiiiiiiee e 91
9.2.4  Sammenheng mellom funksjon pa kropps — 0g aktivitetsniva..............ccccevnen. 96

10 KONKIUSJON ...kttt bbbttt 99
T (=] 22 07 RSO PR 100
AV Z<T0 ] o o PSSP PRPROPPP 108



1 Innledning

Dette kapittelet handler om min interesse for feltet, om sjeldne medisinske tilstander/diagnoser
og TRS kompetansesenter, videre om utfordringer ved forskning om sma grupper og til slutt

om amyoplasi og behovet for & systematisere kunnskap om den tilstanden.

1.1 Bakgrunn for studien

Min interesse for personer med amyoplasi og deres funksjonsnedsettelse og aktivitetsproblemer
i dagliglivet, har sin bakgrunn i mitt mangearige arbeid som klinisk ergoterapeut ved TRS
kompetansesenter for sjeldne diagnoser. Arbeidet innebarer mgter med personer med
amyoplasi i alle livsfaser, samt samarbeid med fagpersoner i deres tjenesteapparat. Amyoplasi
er den vanligste formen for Arthrogryposis multiplex congenita (AMC) og beskrives senere i

kapittelet.

I mgtene med personer med amyoplasi har henvendelsene til meg som fagperson ofte dreiet seg
om aktivitetsproblemer som personene mgter i dagliglivet pa grunn av nedsatt muskelstyrke og
leddbevegelighet. Det har som ergoterapeut, veert en faglig spennende gruppe a samarbeide
med, fordi ergoterapeutiske metoder som funksjonsvurdering, aktivitetskartlegging, vurdering
av hemmende og fremmende faktorer i omgivelsene, samt utprgving av kompenserende tiltak
har veert nyttige a ta i bruk. Jeg har blitt utfordret pa a tenke kreativt i samarbeid med de
personene det gjaldt, og har mang en gang blitt imponert over deres evne til & se muligheter

mer enn begrensninger, og fa til ”det umulige” pa tross av sine funksjonsnedsettelser.

Over tid vokste det fram et gnske hos meg om a samle og beskrive erfaringene fra mgtene med
personer med amyoplasi. Det er en liten gruppe med en sjelden tilstand, og spesielt de voksne
er lite beskrevet i litteraturen. Pa TRS sa vi behovet for & gke kunnskapen om voksne med

amyoplasi, og da vi hadde mulighet til det med vart register, kom min masterstudie i gang.

1.1.1 Sjeldne medisinske diagnoser og behov for kompetanse

I Norge regnes en medisinsk diagnose eller tilstand som sjelden nar det er mindre enn 100
kjente tilfeller per million innbyggere i landet (www.helsedirektoratet.no 2011). | Norge

tilsvarer det 500 eller feerre personer med samme tilstand. Det antas a veere om lag 30 000


http://www.helsedirektoratet.no/

mennesker med en medfadt, sjelden tilstand i Norge (ibid). Det & ha en sjelden tilstand er derfor

ikke sa uvanlig i seg selv, men det a ha den spesifikke tilstanden er sjeldent.

Helsedirektoratet er faglig forvaltningsorgan for sjeldne tilstander i Norge, og i dag er det
etablert 16 nasjonale kompetansesentra/enheter innen “’sjeldenfeltet”, alle knyttet til
spesialisthelsetjenesten. TRS kompetansesenter for sjeldne diagnoser er et av disse sentrene.
Det ble opprettet i 1992 og er underlagt Sunnaas sykehus HF. TRS gir i dag tilbud til syv
grupper med sjeldne og medfadte diagnoser, og Arthrogryposis multiplex congenita (AMC) er
en av disse (www.helsedirektoratet.no 2011).

| de senere arene er det publisert to forskningsrapporter som begge konkluderer med at det
fortsatt er manglende kunnskap om sjeldne diagnoser i tjenesteapparatet. SINTEF helse
publiserte i 2008 en rapport med resultater fra en kvalitativ studie av brukeres og pargrendes
erfaringer med tjenestene de mottar fra kompetansesenteret og det gvrige tjenesteapparat, og
som belyser livssituasjonen for personer med en sjelden diagnose (Grut et al 2008). Studien
inkluderte personer fra atte diagnosegrupper, deriblant AMC. Studien fant at personer med en
sjelden diagnose kan og vet mye om sin egen tilstand, og de kan mer enn man kan forvente av
det ordinzere tjenesteapparat. Samtlige respondenter hadde erfart at tilnzermet alle tjenesteytere
utenom kompetansesenteret manglet kunnskap om deres diagnose. Sveert mange hadde i tillegg
opplevd at tjenesteytere heller ikke prioriterte a skaffe seg kunnskap. Forskningsinstituttet
NOVA publiserte i 2008 ogsa en rapport vedrgrende sjeldne tilstander. Det er en
erfaringsbasert studie som omhandler mgtet mellom pasienter med sjeldne diagnoser og
spesialisthelsetjenesten (Grue 2008). Rapporten viste at personer med sjeldne tilstander ofte ble
mgtt med kunnskapslgshet nar de kom pa sykehus pa grunn av andre tilstander enn
grunnlidelsen. De opplevde at det manglet kunnskap om hvilken betydning den sjeldne

diagnosen hadde for annen behandling.

Ved arsskiftet 2011 tradte en ny forskrift i kraft; ”Forskrift om godkjenning av sykehus, bruk
av betegnelsen universitetssykehus og nasjonale tjenester 1 spesialisthelsetjenesten”. I den
forskriften omtales sentrene som nasjonale kompetansetjenester. Forskriften beskriver at en av
hovedoppgavene til de nasjonale kompetansetjenestene, er a bygge opp og formidle

kompetanse innenfor sitt ansvarsomrade (www.lovdata.no).

Oppbygging av kompetanse om sma grupper med sjeldne tilstander, ved & systematisere
kunnskap og gjennomfgre forskning, innebarer flere metodiske problemer. For det farste

finnes det ingen gode oversikter over personene med diagnosen, og de registrene som finnes er
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ufullstendige (Loeb & Grut 2008). Det blir uvisst om de man far kontakt med er representative
for gruppen, og utvalgene er ofte sma. TRS har et register der brukerne selv kan registrere seg
nar diagnosen er stilt. Det er et frivillig tilbud, noe som gjer at det er uvisst hvor komplett
registeret er, og hvorvidt de som er registrert utgjer et representativt utvalg. Sma datasett gir
begrensninger i valg av analysemetoder. Forskning pa sma grupper gir ogsa etiske utfordringer,
blant annet knyttet til d ivareta den enkeltes anonymitet. Miljgene er sma og presentasjon av
data ma gjares pa en slik mate at enkeltpersoner ikke kan bli gjenkjent. TRS har erfart at det
ogsa kan vere utfordrende a finne relevante steder a publisere resultater av forskning pa sjeldne

grupper, da temaene oppfattes som “smale” og spesielle.

Pa tross av utfordringer med forskning pa sma grupper, synes det a veere liten tvil om behovet
for & gke kompetansen og a spre kunnskap om tilstandene. Vi pa TRS ser det som overordnet at
all forskning ma veere nyttig for personene som selv har diagnosen, noe det redegjeres for i
neste kapittel nar det gjelder denne studien.

1.1.2 Arthrogryposis multiplex congenita (AMC) og amyoplasi

AMC beskriver en tilstand der to eller flere bayde og stive ledd er til stede ved fadselen.
Ordene betyr direkte oversatt; arthro - ledd, gryp — kurvet (bgyd), multiple — mange, congenita
— medfadt. | dette ligger at leddene er stive i den bgyde stillingen. Internasjonal litteratur
definerer AMC som en medfadt, ikke-progredierende begrensning av bevegelse, i to eller flere

ledd i to eller flere regioner av kroppen (Hall 1997).

Den farste beskrivelsen av arthrogrypose i medisinsk litteratur, var av A.W. Otto, professor i
anatomi, i 1841 (Gordon 1985). Det er na beskrevet over 300 tilstander hvor AMC er en del av
bildet (Lowry et al 2010). Tilstandene omfatter alt fra veldefinerte syndromer til uspesifikke
kombinasjoner av kontrakte ledd.

Forslag til klassifikasjon av AMC er gitt av J.G. Hall (Hall 1983). Det skilles mellom tre
hovedgrupper: Tilstander med affeksjon av; 1) hovedsakelig ekstremitetene, 2) ekstremiteter og

misdannelser i andre organer og 3) ekstremiteter, samt dysfunksjon i sentralnervesystemet.



Amyoplasi

Amyoplasi er den vanligste formen for AMC, ogsa kalt “’klassisk arthrogrypose”. Amyoplasi
tilhgrer hovedgruppe 1 i klassifikasjonen, og litteraturen anslar at ca en tredjedel (38-43%) av
alle med AMC har amyoplasi (Hall et al 1983, Sarwark et al 1990, Staheli et al 1998,).

Amyoplasi er den formen TRS har mest erfaring med, og var studie avgrenses til a beskrive
denne formen.

Ordet amyoplasi betyr; a=ingen, myo=muskel, plasia=vekst. Dette er en tilstand som har
karakteristiske kliniske kjennetegn (Hall et al 1983, Hall 1997, Bamshad et al 2009).
Amyoplasi kjennetegnes ved:

e Typiske, symmetriske feilstillinger i ekstremitetene. Skuldrene er innadroterte og
adduserte, albuene er strake, underarmene pronerte og handleddene er bgyde og
ulnardevierte. Hendene kan veere skalformede, fingrene stive i lett bgyd stilling og
tomlene innslatt. Det er ofte klumpfot pa begge fatter, knarne er stive og hoftene

(en eller begge) er ofte ute av ledd (Figur 1).

e Musklene som beveger de stive leddene er ofte endret som en fglge av manglende
dannelse av muskler og/eller redusert muskelmasse. Muskelcellene er i varierende

grad innfiltrert av eller erstattet med fibrgst bindevev og/eller fettvev.

e Hudfolder i albuene og/eller knarne kan mangle, og rundt leddene kan sees sma

fordypninger. Det er vanlig med fadselsmerke, hemangiom, i pannen.

Figur 1 Kliniske kjennetegn ved amyoplasi
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Personer med amyoplasi har vanligvis hovedsakelig affeksjon av armer og ben, men kan ogsa
ha stivhet og skjevhet i ryggradens ledd. Det anslas at ca. 84% har affeksjon av leddene i alle
fire ekstremiteter, fem prosent har bare affeksjon av armer og 11% bare i ben (Sells et al 1996).
Skjevheter i selve trunkus er sjelden medfadt, men utvikles hos ca. 30%. Rundt 10% av alle
personer med amyoplasi har endring i mage/tarmsystemet. Liten underkjeve er beskrevet hos
40% (Hall 1997, Wesley et al 2007, Bevan 2007) . Stivhet i kjeveleddet er beskrevet ved
arthrogrypose, men lite omtalt ved amyoplasi spesielt (Robinson 1990). P4 TRS har vi
imidlertid erfart at personer med amyoplasi kan ha begrensninger i apningen av gapet. Det
beskrives ikke endret intelligens eller kognitive problemer knyttet til amyoplasi (Hall et al
1983).

Antropometri og kroppsproporsjoner hos voksne med amyoplasi er lite beskrevet i litteraturen.

| Staheli et al (1998) beskriver Hall at manglende bevegelser i fosterlivet vil hemme
skjelettveksten i ekstremitetene. En undersgkelse av barn med amyoplasi viste at affiserte
ekstremiteter var 20% kortere, ratio gvre/nedre kroppssegment var gkt og at ratio
armspenn/kroppshgyde var lavere enn forventet ved fadsel (Hall 1985). Hall beskriver at hun ut
fra vekstkurver hos de undersgkte barna med amyoplasi, antar at de fleste fullt utvokst vil veere
10-20 cm (4-8 inch) lavere og veie 5-9 kg (10-20 pound) mindre enn deres familiemedlemmer.
Hun stiller i artikkelen spgrsmal om hvor mye av den hemmede skjelettveksten som kan
innhentes ved at leddbevegeligheten og muskelstyrken gker opp gjennom livet, men at dette

ikke er undersgkt.

Var erfaring pa TRS er at mange voksne med amyoplasi med affeksjon i alle fire ekstremiteter
har lav kroppshgyde og relativt korte overekstremiteter i forhold til hayden. Dette er imidlertid

ikke undersgkt systematisk.

Diagnosen amyoplasi stilles farst og fremst pa bakgrunn av kliniske funn som er beskrevet
over. | enkelte tilfeller utfares supplerende undersgkelser som CT/MR og nevrofysiologisk

kartlegging for & bekrefte/avkrefte diagnosen.

Etiologi

Manglende bevegelse i fosterlivet (fetal akinesi) kan fare til leddkontrakturer hos fosteret
(Moessinger 1983). Det er beskrevet direkte sammenheng mellom hvor tidlig i fosterlivet

bevegelsesbegrensningen oppstar og tilstandens alvorlighetsgrad (ibid.). Jo tidligere



begrensningen oppstar, desto alvorligere vil kontrakturene bli. Fosterets evne til a bevege seg
inntrer i 10 — 12 uke. Manglende bevegelse hos fosteret kan fare til dannelse av ekstra bindevev
rundt leddene, hvilket igjen farer til ytterligere bevegelighetsinnskrenkning og stivhet (Hall
1997).

Hovedarsaken til manglende bevegelse hos fosteret er ukjent, men noen teorier er beskrevet.
Arsakene kan vare en falge av feil i fosterets nervesystem eller i overfgringen av nervesignaler
til muskelcellene, feil i selve muskelcellen, endret bindevev, innskrenket plass i livmoren eller

darlig blodforsyning til deler av kroppen (Staheli et al 1998).

Arsaken til amyoplasi er uklar, og trolig er det flere faktorer som spiller inn, bade myopatiske
og nevropatiske. Siden affeksjonen er symmetrisk, tyder det pa at arsaken sitter i
sentralnervesystemet. Flere studier har funnet at den mest sannsynlige arsaken til amyoplasi er
manglende utvikling, eller skade av, de motoriske forhorncellene i ulike nivaer i ryggmargen
(Drachmann & Banker 1961, Hall et al 1983, Clarren & Hall 1983, Bernstein 2002). Hall et al
(1983) beskrev at de affiserte nivaene korresponderer med de omradene av kroppen som var
affisert, og reflekterte uballansen mellom antagonistene (ekstensjon eller fleksjon). Nedsatt
blodsirkulasjon til fosteret tidlig i svangerskapet med hypertensjon er beskrevet som en mulig
arsak til forhornscelleskadene (Drachmann & Banker 1961, Hall et al 1983, Bernstein 2002).
En ny studie hvor elektromyografisk undersgkelse ble gjort av fem barn med amyoplasi, viste
fornhorncelleskade hos fire av barna, og konkluderte med at det er sterk evidens for at
amyoplasi, i alle fall en undergruppe av amyoplasi, er en nevrogen tilstand med affeksjon av
motorneuronene (Gaitanis et al 2010). Den bakenforliggende arsak til at skaden skijer, er

imidlertid fortsatt uklar.

Amyoplasi er beskrevet som en tilstand som opptrer sporadisk, og det er sa langt ikke funnet
tegn pa arv (Hall et al 1983, Bamshad et al 2009).

Forekomst

Prevalensen av AMC er anslatt til 1/3000 fadte (Sells et al 1996, Hall 1997). En svensk studie
fra 2002 viser at 1/5100 levende fgdte barn har AMC (Darin et al 2002). Ut fra dette kan det
anslas at det i Norge fgdes ca 12 barn med AMC per ar, hvorav ca fire med amyoplasi. En ny
prevalensstudie fant at det er 1/12200 som fgdes med AMC svarende til de Hall klassifiserer

som gruppe 1, personer med affeksjon hovedsakelig i ekstremitetene (Lowry et al 2010).



AMC i Norge

Det finnes ikke noe sentralt register for AMC i Norge. TRS hadde ved studiens start i 2009
registrert 127 personer med AMC (figur 2). Det betyr at TRS ikke har registrert alle med AMC
i Norge i forhold til forventet forekomst. Ut fra prevalenstallet pa 1/5100 levende fadte skal

antall personer med AMC i Norge veere ca 980, hvorav ca. 327 med amyoplasi.

TRS har registrert forholdsvis langt feerre i de eldre aldersgruppene enn i de yngre. Det er ikke
beskrevet kortere levealder hos de vanligste undergruppene av AMC, som amyoplasi, men
innen noen av de andre undergruppene er overdgdelighet beskrevet. Den store
underregistreringen av voksne med AMC kan skyldes at mange ikke vet betegnelsen pa sin
tilstand, at de ikke vet om TRS, at de ikke har registrert seg og/eller at de lever med sin tilstand
og ikke faler behov for tilbud fra et kompetansesenter. TRS har registrert noen flere kvinner
(73) enn menn (54). Hvorvidt det utvalget TRS har registrert er representative for populasjonen

er sveert usikkert, men det er den eneste samlede gruppen som finnes i Norge.

Registrerte brukere med AMC, pr. 15.10.09.
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Figur 2 Aldersfordeling av personer med AMC registrert ved TRS

Behandling

Behandling ved amyoplasi starter tidlig etter fadsel. Fokuset er korrigering av feilstillinger og a
gke bevegeligheten i leddene. Tiltakene er i farste rekke tayning og ortosebehandling og/eller
gipsing (Sells et al 1996, Bamshad et al 2009). Med tgyning menes systematisk manuell
bevegelse av ledd til fullt bevegelsesutslag, med malsetting a gke bevegelsesutslaget. Ofte
kombineres tayning med bruk av gips eller ortoser for & opprettholde bevegelsesutslaget over
tid. Denne behandlingen fortsetter opp gjennom barnearene. Kirurgisk korrigering av
feilstillinger, spesielt i underekstremitetene, starter allerede fgrste levear, med behandling av
klumpfatter og korrigering av kontrakturer i knaer og hofter (Bernstein 2002, Bamshad et al

2009). Kirurgi i overekstremitetene gjeres sjeldnere og vanligvis senere i barne- eller



ungdomsarene. De vanligste operasjonene er lgsning av kapselen rundt albueleddet og
forlengelse av strekkmuskulatur for a fa passiv bgy i albuen, samt lgsning av innslatt tommel.
Mindre vanlige operasjoner er flytting av muskulatur fra strekkesiden til bgyesiden av armen
for & fa aktiv albuebgy, samt korrigering av bgyde handledd (Van Heest et al 2008, Bamshad et
al 2009).

Behandlingen som beskrives er i liten grad rettet mot trening av muskelstyrke. Viktigheten av a
rette behandlingen mot & bedre motorisk funksjon understrekes (Staheli et al 1998), men
metoder for funksjonstrening og effekt av trening av muskelstyrke er lite beskrevet. Pa TRS har
vi erfart at barn med amyoplasi oppnar bedret funksjon opp gjennom barne- og ungdomsarene.
Bedringen kan skyldes bade gkt bevegelighet og muskelstyrke, men ogsa at de laerer seg
funksjonelle bevegelsesmgnstre. Dette har imidlertid aldri veert undersgkt systematisk. |
Sverige er det gjennomfart en starre tverrsnittsstudie av barn og unge med AMC. Kroksmark et
al (2006) har i sin doktorgrad fra dette materialet undersgkt hvordan muskelstyrke og
leddbevegelighet innvirker pa motorisk funksjon med vekt pa gangevne hos 35 personer med
amyoplasi, med medianalder (range) 7 ar (0.2 — 22.8 ar). Hun fant at muskelstyrke i stgrre grad
enn leddkontrakturer innvirker pa gangevnen hos barn med amyoplasi, og konkluderte med &

anbefale gkt fokus pa trening av muskulatur.

Funksjonsevne i daglige gjgremal

Smith & Drennan (2002) beskriver en studie pa 17 barn med AMC, 12 med amyoplasi. For a
gke leddbevegeligheten gjennomgikk de klassisk form for behandling i form av tayning,
ortoser og gipsing. Barna ble fulgt i gjennomsnitt 6 ar, og selvhjulpenhet i daglige gjgremal ble

malt. Resultatet viste at ingen av barna ble uavhengige av hjelp i de daglige gjeremalene.

P& TRS har vi erfart at fysisk funksjonsniva og behov for hjelp til daglige gjeremal hos gruppen
voksne med amyoplasi varierer mye. Noen er helt selvhjulpne, mens andre er avhengige av
personhjelp til de fleste daglige aktiviteter. Mestring av daglige gjgremal synes a ha
sammenheng med leddbevegelighet og muskelstyrke, men dette har aldri blitt undersgkt

systematisk.

For selvstendighet i daglige gjeremal kan bruk av kompenserende tiltak veare avgjerende. Pa

TRS har vi erfart at bruk av hjelpemidler og tilpassing av omgivelsene er mye brukte



kompenserende tiltak ved amyoplasi, noe som ogsa er omtalt i litteraturen (Hahn 1985, Smith
& Drennan 2002, Berg & Steen 2007, Bamshad et al 2009).

Et annet kompenserende tiltak er a benytte kompenserende strategier eller mangvere. En person
med normal neuromuskulear funksjon, vil naturlig benytte bevegelsesmgnstre som innebarer
minst mulig bruk av leddutslag og muskelstyrke, det vil si a bruke kroppen pa en mest mulig
effektivt og lite energikrevende mate som mulig. Nar muskelstyrken er redusert og/eller
leddbevegeligheten er begrenset, vil man ta i bruk alternative bevegelsesmgnstre som er
funksjonelle for & utfgre handlinger (Kroksmark 2006). Personer med amyoplasi tar ofte i bruk
kompenserende strategier nar de utfarer daglige gjgremal. De benytter alternative
bevegelsesmgnstre som de har funnet ut at er funksjonelle nar leddene er stive og/eller
muskelstyrken er redusert (Williams 1985, Berg & Steen 2007, Kroksmark 2006). Hvilken
strategi man benytter, vil veere avhengig av funksjonsnedsettelsen. Et eksempel pa en strategi
nar man har bgyde handledd og pronerte underarmer, er a krysse underarmene for at fingrene
skal mgtes. Denne strategien kan brukes for & kunne bruke hendene samlet, for eksempel for a
kunne skrive for hand med nedsatt fingerbevegelighet (Figur 3). Ved amyoplasi kan den
passive bevegeligheten i et ledd veere starre enn den aktive, fordi muskelkraften ikke er
tilstrekkelig til 2 bevege ekstremiteten mot tyngekraften gjennom hele bevegelsesbhanen.
Dersom dette er tilfelle for albuefleksjon, vil det for eksempel veere vanskelig a lgfte en gaffel
opp til munnen. En kompenserende strategi vil veere a lgfte den ene armen ved hjelp av
skuldermuskulaturen i den andre, og lene seg fram mot bordkanten slik at armen bayes opp mot
ansiktet (Figur 4). De ulike kompenserende strategiene kan vaere en forutsetning for & kunne

utfgre daglige gjeremal, men per i dag finnes det fa beskrivelser av hvordan disse strategiene

utfares.
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Figur 3 Kompenserende strategi ved stive, bayde Figur 4 Kompenserende strategi ved passiv, men
handledd og pronerte underarmer, med krysset ikke aktiv albuebgy. Bayer og lgfter den ene armen
grep ved bruk av skulderfleksjon med den andre



Kunnskap om voksne

VVoksne med amyoplasi er i liten grad beskrevet. Litteraturen beskriver nesten utelukkende
barn. Kun to studier er funnet om voksne, Carlson et al (1985) og Sgdergard et al (1997).
Begge er oppfalgingsstudier av yngre voksne med gjennomsnittsalder pa henholdsvis 16 og 27
ar. Studiene beskriver ortopedisk behandling og resultater, inkludert mestring av daglige
gjeremal, men ingen av studiene skiller pa undergrupper av AMC. Studier som undersgker

funksjonsevne og utfarelse av daglige gjgremal hos voksne med amyoplasi er ikke funnet.

P& TRS har vi erfart at voksne med amyoplasi beskriver gkende kraftsvikt fra midten av 30-
arene. Flere har fatt pavist gkende fibrosering og fettdegenerasjon av muskulaturen. Noen har
fatt pavist trang spinalkanal (spinal stenose), og de rapporterer gkende grad av smerter.

Problemene ser ut til & tilta med gkende alder.

En systematisk funksjonsbeskrivelse av gruppen voksne med amyoplasi vil kunne veere et
bidrag til videre forskning om utviklingen av tilstanden ved gkende alder. Landsforeningen for
AMC i Norge har i flere ar etterlyst gkt kunnskap om hvordan det gar med personer som har
AMC i voksen alder.
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2 Hensikt og problemstillinger

Hensikt med studien var a beskrive funksjon hos voksne med amyoplasi. | beskrivelsen inngikk
undersgkelse av sosiodemografiske karakteristika, hovedtrekk i deres behandlingshistorie,
funksjon i bevegelsesapparatet, funksjonsevne i daglige gjgremal og hvilke kompenserende
strategier og tiltak som benyttes. | tillegg ville vi undersgke sammenheng mellom funksjonene i
bevegelsesapparatet og hvorvidt funksjonsnedsettelse i ulike deler av bevegelsesapparatet er

assosiert med funksjonsevne i daglige gjgremal.
Dette ble gjort ved a undersgke falgende problemstillinger:

1. Hva kjennetegner gruppen voksne med amyoplasi med hensyn til generelle

karakteristika og klinisk historie?

2. Hvordan er kroppsproporsjonene, leddbevegeligheten og muskelstyrken, sammenlignet

med relevante referanseverdier?
3. Hvordan er funksjonsevnen i daglige gjgremal og hva brukes av kompenserende tiltak?

4. | hvilken grad er det sammenheng mellom kroppsfunksjonene i bevegelsesapparatet og

mellom kroppsfunksjoner og funksjonsevne i daglige gjgremal?

Med studien gnsket vi a fa kunnskap om voksne med amyoplasi, som kan veare med pa a danne
grunnlaget for den veiledning vi gir om funksjonsforbedrende tiltak overfor personer med
amyoplasi, barn som blir fadt med diagnosen, deres pargrende og fagpersoner i

tjenesteapparatet.
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3 Teorl

I studien undersgkes funksjon i bevegelsesapparatet og i hvilken grad det er ssmmenheng
mellom funksjonsevne i daglige gjgremal og funksjonene leddbevegelighet og muskelstyrke.
Funksjon, funksjonsevne og funksjonshemming er begreper som bade historisk og i dag blir
tillagt ulik forstaelse, noe jeg vil belyse i dette kapittelet. | draftingen av ulike betydninger av
begrepene har jeg brukt ferende offentlige dokumenter, samt VVerdens Helseorganisasjons
klassifisering ”’International Classification of Functioning, Disability and Health” (ICF), som pa
norsk heter ”Internasjonal klassifikasjon av funksjon, funksjonshemming og helse” (WHO
2003), da jeg anser disse dokumentene som styrende for forstaelse av begrepene i Norge i dag.
ICF blir brukt videre i oppgaven som teoretisk referanseramme.

Siste del av teorikapittelet er gjennomgang av de fire hovedfenomenene som undersgkes i
studien, med fokus pa hvordan de er relevante for gruppen voksne med amyoplasi og relatert til
ICF.

3.1 Forstaelse av funksjonshemming

Forstaelse av funksjonshemming kan i hovedsak kategoriseres i tre hovedmodeller; den
medisinske, den sosiale og den biopsykososiale modellen. I tillegg har en relasjonell forstaelse

av funksjonshemming blitt presentert i det siste tiars offentlige utredninger.

I en medisinsk forstaelse ses funksjonshemming som en egenskap ved individet, den
funksjonshemmede personen. Funksjonshemming ses som en konsekvens av sykdom, skade,
Iyte eller avvik, og tiltak er rettet inn mot helbredelse, funksjonsbedring, tilpasning og
adferdsendring. Normen er det normale, og sykdom forstas i falge den amerikanske filosofen
Christoffer Boorse (1977), som et statistisk beregnbart avvik fra de artstypiske biologiske
funksjoner. Funksjon anses som noe som kan vurderes ngytralt med matematiske og statistiske
beregninger, ved bruk av tester og observasjoner. Biomedisinen har historisk sett vert radende
for den behandlingen personer med amyoplasi har fatt. Fokuset har veert a rette ut bgyde ledd,
rette opp feil”. Synet pa sykdom som feil i maskineriet”, har rotter tilbake til 1600-tallet, ved
filosofen René Decartes (Nortvedt og Grimen 2004).

I lgpet av de siste tidrene har denne biologiske-medisinske forstaelsen av funksjonshemming
blitt utfordret. Det er serlig pavirkning fra USA (Goffman 1963) og England (Oliver 1990)
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som har preget diskusjonene og fart til dreining i synet pa funksjonshemming i Norge (Grue
2000). Kritikken ble bade rettet mot at det biomedisinske synet setter personer med
funksjonshemming i en passiv behandlings-mottakerrolle hvor fagpersonene har mye makt, og
at det ikke ble tatt hensyn til at omgivelsene kunne ha en avgjgrende betydning for hvorvidt
biologiske eller medisinske forhold farte til funksjonshemming. Kritikerne utviklet den sosiale
modellen som kan ses som en motpol til den medisinske modellen (Oliver 1990). Den sosiale
modellen har fokus pa hvordan sosiogkonomiske mekanismer i samfunnet, som at forhold
innen utdanning, arbeidsliv, fysiske hindre og holdninger skaper barrierer som farer til at
mennesker blir funksjonshemmede, og at tiltakene ber veere pa politisk og samfunnsendrende
niva (Oliver 1990, Grue 2000).

Den biopsykososiale modellen er en flerdimensjonal modell og ble utviklet som en reaksjon pa
de andre modellenes endimensjonale perspektiv (Engel 1977). Den beskriver mennesket med
sine ressurser og begrensninger, med sine roller, i sitt miljg og fokuserer pa relasjonene mellom
individ og samfunn. | denne modellen skisseres det at tiltakene for & oppna endringer ma
stimulere bade til endringer hos personen selv, men ogsa til endringer av samfunnets
holdninger og krav (Conradi & Rand-Hendriksen 2004, White 2006).

De senere arene har en relasjonell forstaelse av funksjonshemming blitt introdusert, farst i
utredningen “Fra bruker til borger” (NOU 2001:22), presisert i “Likeverd og tilgjengelighet”
(NOU 2005:8) og viderefart i Stortingsmelding nr 40 (2002-2003), samt i rapporten “’Full
deltakelse for alle?” (Dok 2006). Den relasjonelle forstaelsen star ikke i motsetning til den
biopsykososiale modellen, men innebarer en presisering og omdefinering av begreper og en
understreking av sosiale aspekter. Funksjonshemming ses i den relasjonelle forstaelsen som en
konsekvens av sykdom/skade hos individet og funksjonshemmende forhold eller barrierer.
Samfunnsmessige forhold og barrierer kan vere av ulik art, bade fysiske og holdningsmessige.
Begrepene “nedsatt funksjonsevne” og ’funksjonsnedsettelse” introduseres som begreper som
refererer til det individuelle og ”funksjonshemmet” som begrep pa det relasjonelle (NOU,
2001:22). Nedsatt funksjonsevne eller funksjonsnedsettelse defineres & foreligge nar en
kroppsdel eller en del av kroppens fysiske eller kognitive funksjoner er tapt, skadet eller pa
noen mate nedsatt. Begrepet funksjonshemming reserveres til “noe som kan oppsta i et individs
mgte med samfunnet, nar individets deltakelse begrenses og dette kan knyttes til nedsatt
funksjonsevne” (NOU 2005:8). Det presiseres at det er ingen selvfelge at en person med

nedsatt funksjonsevne er funksjonshemmet og begrenset i sin deltakelse. Funksjonshemming
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oppstar farst nar det er et misforhold eller gap mellom individets forutsetninger og
omgivelsenes utforming eller krav til funksjon, slik det ogsa beskrives i St. meld. nr 40 (2002-
2003). Denne tankegangen har tidligere veert beskrevet av professor Ivar Lie, og betegnet som
GAP-modellen (Lie 1989). Lie beskrev at “kjernen i det & veere funksjonshemmet er a bli satt
utenfor deltakelse i livssammenhenger som ansees eller oppfattes som viktige i det samfunnet
en lever. | hovedsak dreier det seg om praktiske problemer som er resultat av manglende

samsvar mellom funksjonsevne hos personen og funksjonskrav i miljeet” (figur 5).

Omgivelsenes krav

GAPET

Personens forutsetning

Figur 5 GAP-modellen, som viser interaksjon mellom personenes forutsetninger, omgivelsenes krav og
”gapet” som utgjer funksjonshemmingen (tegnet av Johansen 2007, etter Lie 1989)

Den relasjonelle tankegangen kan synes vanskelig a fastholde, den medisinske forstaelsen
sniker seg lett inn. | dagligtale brukes funksjonshemning fremdeles ofte om den biologiske

sykdommen eller skaden, for eksempel 1 uttrykket "fysisk funksjonshemmet”.

3.2 Funksjon og funksjonshemming relatert til ICF

WHOs klassifikasjonsmodell ICF er en tankemodell som har til hensikt a forsta helse og
helserelaterte tilstander (WHO 2003). Modellen beskriver individet i samfunnet, er basert pa en
multifaktorell arsaksforklaring og kan betegnes som bade biopsykososial og relasjonell. ICF er
en dynamisk modell som viser det komplekse samspillet mellom helsetilstand, omgivelser og
personlige faktorer (figur 6). Modellen skisserer hvordan ulike dimensjoner bade hos personen
selv og i omgivelsene innvirker og far falger for individets aktivitet og deltakelse, en

flerdimensjonal forstaelse av funksjon og funksjonshemming (Vik 2004).
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Figur 6 Interaksjon mellom komponentene i ICF (WHO 2003)

ICF er delt inn i to hovedomrader; “Funksjon og funksjonshemming” og Kontekstuelle
faktorer”. Funksjon og funksjonshemming omfatter emneomradene “’kroppsfunksjoner”
(organsystemenes fysiologiske funksjoner, inkludert mentale funksjoner), “kroppsstrukturer”
(anatomiske deler av kroppen), aktivitet” (menneskets utforelse av oppgaver og handlinger) og
“deltakelse” (& engasjere seg i en livssituasjon). Kontekstuelle faktorer omfatter emneomradene
“miljefaktorer” (de fysiske, sosiale og holdningsmessige omgivelsene) og “personlige faktorer”
(seertrekk og spesielle forhold ved bakgrunnen hos personen, som alder, kjgnn, utdanning, yrke,
livsstil, vaner etc). Klassifikasjonen bestar av kategorisering av.emneomradene. Personlige
faktorer er den del av modellen fordi de kan ha stor innvirkning, men klassifiseres ikke (WHO
2003).

WHOs idégrunnlag for ICF var & lage et felles, internasjonalt sprak for begrepet ’funksjon”
(WHO 2003). Funksjon brukes i ICF som en paraplybetegnelse som omfatter dimensjonene
kroppsfunksjoner, kroppsstrukturer, aktivitet og deltakelse. Begrepene funksjonsnedsettelse”
og “nedsatt funksjonsevne” brukes ikke i ICF. I stedet brukes avvik™ om problemer med
kroppsfunksjoner og —strukturer; funksjons- eller strukturavvik. ”Aktivitetsbegrensninger”
brukes som betegnelse pa vanskeligheter en person kan ha ved a utfgre aktiviteter og
”deltakelsesinnskrenkninger” om problemer som kan oppleves i forhold til muligheter for
deltakelse. Dette er en bredere definisjon av funksjonsevne enn brukt i NOU 2005:8, som kun
omhandler kroppsfunksjoner. Siden funksjon i ICF betegnes som en paraplybetegnelse for bade
kroppsfunksjon & kroppsstruktur og aktivitet & deltakelse, synes det naturlig at

funksjonsnedsettelse ogsa omhandler de samme emneomradene. Videre i denne oppgaven vil
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derfor funksjon og funksjonsevne brukes bade om kroppsfunksjoner og kroppsstrukturer, og i

forbindelse med beskrivelse av utfarelse av aktiviteter.

| ICF beskrives det at funksjon kan pavirkes positivt og negativt av personlige og miljgmessige
faktorer. Funksjonshemming brukes som en paraplybetegnelse for funksjons- og stukturavvik,
aktivitetsbegrensninger og deltakelsesinnskrenkninger. Det synes derfor noe uklart om en ut fra
ICF kan forsta funksjonshemming som er betegnelse pa individet eller om begrepet reserveres

til ”begrensning i individets deltakelse nar dette kan knyttes til nedsatt funksjonsevne”, som i
NOU 2005:8.

3.2.1 Funksjon relatert til amyoplasi

For & kunne besvare problemstillingene for studien; a beskrive funksjon hos voksne med

amyoplasi, matte vi gjere undersgkelser innen alle emneomradene i ICF.

Innen kroppsfunksjoner og -strukturer, er det i farste rekke leddbevegelighet og muskelstyrke i
ekstremitetene som er affisert ved amyoplasi. Det er ogsa beskrevet at diagnosen kan innebaere
avvikende antropometriske forhold, som lav kroppshgyde og kortere lengde pa ekstremiteter
(Hall 1986). Alle disse fenomenene vil kunne innvirke pa funksjonsevnen i daglige gjeremal.
Av erfaring vet vi at mange personer med amyoplasi benytter hjelpemidler og kan veere
avhengige av at omgivelsene er tilrettelagt. Dette er miljgfaktorer som vil pavirke
funksjonsevnen. Personlige faktorer som kjgnn og alder, utdanning, yrke og erfaringer med

organisert fysiske aktivitet kan ha betydning for funksjon og inngikk derfor i undersgkelsen.

| det fglgende vil jeg gjennomga kroppsproporsjoner, leddbevegelighet, muskelstyrke, og
funksjonsevne i daglige gjeremal som fenomener og slik de syntes relevante for studien av

gruppen voksne med amyoplasi.

Kroppsproporsjoner

Vekst er essensielt for utvikling av menneskekroppen. Vekst av de ulike delene av kroppen
skjer normalt etter en “utviklingsplan” som styres av mange faktorer, bade genetiske og
miljgmessige. Enhver forstyrrelse av menneskets normale utviklingsplan kan fare til

forstyrrelse i veksten av de enkelte kroppsdelene (Hall et al 1995).
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Med kroppsproporsjoner menes forholdet mellom kroppens deler. Forholdet mellom
kroppsdelene kan variere mellom individer. For & vurdere et enkeltmal ma man sammenligne
det med en standard. Standarder kan veere aldersrelaterte og relatert til normalbefolkning i ulike
etniske grupper (Hall et al 1995). Gjennom anatomiske disseksjonsstudier har man kommet
fram til noen gjennomsnittsverdier og malene av de ulike kroppsdelene angis vanligvis i

forhold til prosent av kroppsvekt og hgyde (Remvig et al 2003).

ICF klassifiserer skjelettets knokler under kroppsstrukturer og bevegelsesapparatets strukturer.
Awvik i kroppsproporsjoner (dysproporsjoner) vil kunne gi problemer for kroppsfunksjoner og
pavirke aktivitet og deltakelse. Korte armer kan for eksempel ha betydning for & na fram til
hele kroppen som ved fotstell og toalettbesgk eller for a rekke opp til noe over hodehgyde.
Misforhold mellom kroppsdelene vil for personer med amyoplasi kunne innvirke pa
funksjonsevnen i daglige gjgremal og forsterke de utfarelsesmessige problemene en fra far
matte ha pa grunn av nedsatt leddbevegelighet og muskelstyrke.

Undersgkelse av kroppsproporsjoner er av stor verdi for a skaffe seg objektive mal for
dysproporsjonal vekst, som for eksempel ved mistanke om skjelettdysplasier (Juliussen et al
2005). Amyoplasi beskrives ikke i litteraturen som en skjelettdysplasi, men Hall et al (1983)
beskriver at veksten av ekstremitetene kan bli hemmet pa grunn av manglende bevegelser i
fosterlivet, og at voksne med amyoplasi har lavere kroppsheyde enn forventet. Hvorvidt voksne

med amyoplasi er dysproporsjonale, er imidlertid ikke beskrevet.

Leddbevegelighet

Ledd kan defineres som en bevegelig forbindelse mellom to eller flere skjelettdeler. I de fleste
ledd inngar et leddhode eller kondyl og en leddskal eller leddflate. En forutsetning for funksjon
i et ledd, er at det kan beveges. Rent funksjonelt kan bevegelsesmatene deles i tre hovedtyper;

rulle- glide- og rotasjonsbevegelser (Remvig et al 2003).

Et ledds bevegelsesbane betegnes i litteratur om leddmaling som “Range of motion” (ROM),
og defineres som “the arc of motion through which the joint moves”. Det skilles mellom aktiv
leddbevegelighet, AROM, “the range through which a client can move a joint using his/her
muscle power” og passiv leddbevegelighet, PROM, “the motion available in a joint when it is

moved by an outside force” (Crepeau et al 2007).
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Leddbevegelighet harer inn under bade kroppsfunksjon og kroppsstruktur i ICF. Primaert er det
strukturelle forhold som pavirker PROM, mens AROM er en sammensatt kroppsfunksjon.
Passiv bevegelighet i leddet bestemmes primeert av leddets beskaffenhet og strukturer rundt
leddet, som kapsler og ligamenter. Endring i strukturene kan fare til nedsatt eller gkt
bevegelighet. Muskellengde, som korte muskler pa antagonistsiden kan fare til nedsatt
bevegelseshane pa motsatt side. Andre kroppsstrukturelle forhold som gkt kroppsmasse og
gdem kan ogsa pavirke leddets bevegelse. Likeledes kan sykdommer og skader i ledd gi
smerter og bevegelsesvansker. Muskelstyrke har betydning for aktiv bevegelighet.
Leddbevegeligheten kan imidlertid ogsa pavirkes av ytre forhold, som ligger innen omradene
aktivitet/deltakelse og personlige faktorer, som alder, kjgnn, livsstil, yrke og etnisitet. For
eksempel vil turnere fa starre leddutslag enn andre, og eldre personer veere stivere i leddene enn
barn og unge (Pedleton & Schultz-Krohn 2006).

Alle disse forhold kan pavirke leddbevegelighet ved amyoplasi, i tillegg til de primeere
forholdene ved diagnosen. Amyoplasi kjennetegnes ved medfadt symmetriske og
karakteristiske, bgyde og stive ledd i ekstremitetene. Ved amyoplasi beskrives ikke feil ved
dannelse av leddet, men at manglende bevegelse i fosterlivet kan fare til at endringer i
leddflatene oppstar. Nedsatt leddbevegelighet beskrives som mest uttalt ved fadselen.
Spontanbedring av leddbevegeligheten ses pa grunn av gkt mulighet til bevegelse etter fadsel,
behandling og naturlig bruk av kroppen, men de fleste har varig nedsatt bevegelighet (Bamshad
2009). Litteraturen beskriver typiske feilstillinger, men hvor mye bevegeligheten er nedsatt og
om dette endres med alder, er lite beskrevet.

Dersom muskelstyrken er sa svak at man ikke selvstendig kan bevege gjennom hele leddets
tilgjengelige bevegelsesbane, kan passiv bevegelighet blir starre enn den aktive (Staheli et al
1998). | daglige gjeremal antas aktiv bevegelighet & ha stor betydning for selvstendig utfarelse,
men ogsa passiv bevegelighet kan ha betydning for funksjonsevne i daglige gjgremal. Personer
med amyoplasi benytter sin passive leddbevegelighet i kompenserende strategier i daglige

gjeremal.

Muskelstyrke

Muskelstyrke er et delelement i et neuromotorisk samspill (Remvig et al 2003). Muskelstyrke

defineres funksjonelt av Harris & Watkins (1993) som ’the ability of skeletal muscle to
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develop force for the purpose of providing stability and mobility within the musculoskaletal

system, so that the functional movement can take place”.

Muskelen kan arbeide dynamisk, enten konsentrisk (under forkortelse), eksentrisk (under
forlengelse) eller isometrisk (under uendret lengde). I tillegg kommer isotonisk muskelarbeid,
hvor muskelen arbeider under uendret spenning. Ved klinisk maling av muskelstyrke er det

vanligvis isometrisk maksimal styrke som males (Remvik et al 2003).

Kroppens muskler tilhgrer bevegelsesapparatets strukturer under omradet “kroppsstruktur” i

ICF, mens muskelstyrke er et domene under “kroppsfunksjon”.

Amyoplasi betyr manglende utvikling av muskulatur og muskelvevet i ekstremitetene kan vaere
erstattet av fibrgst bindevev eller fett, noe som kan betegnes som et strukturavvik. Hall et al
(1983) beskriver i sin grunnleggende artikkel at histopatologiske studier av muskulaturen ved
amyoplasi viser ulike og til dels motsetningsfulle funn. Mikroskopistudier har vist varierende
funn, avhengig av hvilke muskler som er undersgkt, og alder pa pasienten. I affiserte muskler
har man funnet reduksjon eller variasjon i stgrrelsen pa muskelfibre og reduksjon i antall fibre.
@kt antall fettceller som til dels erstatter muskelcellene ble funnet. Muskelspolene ble
rapportert a veere normale. Muskeldannelsen og strukturen i musklene synes a variere fra
muskelgruppe til muskelgruppe hos samme individ og mellom individer. Hos noen personer
kan noen muskler veere helt eller delvis fravaerende, mens andre muskler har normal
muskelmasse. Noen muskler kan ha tilsynelatende normal stgrrelse, men besta av fibrast
bindevev eller fett. For vurdering av muskelmasse og grad av fett- og bindevevinfiltrasjon i de
ulike muskelbukene, beskrives bade ultralyd, CT og MRI som egnede undersgkelsesmater
(Abbing et al 1985, Sodergard et al 1993, Mercuci et al 2009).

Funksjonsevne i daglige gjgremal

Daglige gjgremal brukes synonymt med aktiviteter i dagliglivet, Activities of Daily Living
(ADL). Daglige gjeremal forstas som aktiviteter som forekommer daglig, som er felles for stort
sett alle mennesker, og som det er ngdvendig a utfare for a leve et selvstendig liv (Thornquist
1995). ADL er en samlebetegnelse pa alle slags daglige aktiviteter. For a presisere hvilke typer
aktiviteter det dreier seg om, er ADL-betegnelsen delt opp i PADL og IADL. PADL star for
Physical acitivities of daily living (pd norsk “primar ADL”) og beskriver aktiviteter vi utferer

daglig for a ivareta var personlige omsorg (basale egenomsorgsaktiviteter). IADL star for
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Instrumental Activities of Daily Living (pa norsk “instrumentell ADL”) og innebarer
komplekse aktiviteter eller oppgaver vi gjer for a bevare var uavhengighet i hjemmet eller i

samfunnet for gvrig (ibid.).

“Funksjonsevne i daglige gjoreméal” omhandler i denne studien evne til utforelse av aktiviteter
innen PADL. Dette ble valgt fordi PADL betegner aktiviteter som er ngdvendig for alle a utfare
eller fa utfert, uavhengig av kjenn, alder, kultur, religion, sosiale forhold med mer og kan
karakteriseres som universelle. P star for physical: fysisk, og betegner aktiviteter som er neert
relatert til kroppen og fysiologiske behov som fgdeinntak, temming av avfallsstoffer, varme og
hygiene, i tillegg til mobilitet (Tuntland 2006). IADL innebeerer aktiviteter som i stgrre grad er
avhengig av kjgnn og miljgbetingelser enn de som inngar i PADL, og synes derfor mindre

egnet i en studie hvor vi skal undersgke sammenheng pa gruppeniva.

Aktivitetsbegrepet er mangetydig, og brukes om alle gjeremal eller virksomheter hele dagnet
matte inneholde, bade hjemlige gjeremal, pa skole/arbeid, samt alt som inngar i fritid. Pa
engelsk skilles det mellom “activity” og ”occupation”, men pé norsk har vi ikke noe vanlig
brukt ord som tilsvarer ”occupation”. ”Aktivitet” brukes i denne studien naert opp til begrepene

daglige gjgremal, oppgaver og handlinger.

Kartlegging av funksjonsevne i daglige gjeremal sgker a identifisere bade personens ressurser
og begrensninger, bade de positive og de negative aspektene i ICF-modellen.
Aktivitetsdimensjonen handler om personens aktivitet eller aktivitetsbegrensninger, som kan

pavirkes av alle de andre dimensjonene, og fare til hjelpebehov i dagliglivet.

ICF skiller mellom det som betegnes som modifikatorene “utferelse” og kapasitet”.
Utfarelsesmodifikatoren beskriver hva en person gjer i sitt ndveerende miljg, mens
kapasitetsmodifikatoren beskriver det hayeste funksjonsniva en person kan oppna innenfor et
bestemt domene pa et gitt tidspunkt, justert for miljgbetingelser. Dette forstar jeg som en
beskrivelse av personens funksjonsevne i et optimalt tilpasset miljg, uten noen form for
barrierer som er til hinder for utfgrelsen, og pa det tidspunktet personen er best i stand til
utfarelsen av aktiviteten. A bedemme kapasitet p& denne méaten synes teoretisk interessant, men
vanskelig i praksis, og spesielt ved undersgkelse av en gruppe mennesker. Hva som er optimale

miljgbetingelser og tidspunkt vil vere helt individuelt og dermed krevende a fa til.

Forskjellene mellom modifikatorene kan imidlertid ogsa forstas som forskjellen mellom hva

personen “kan” og hva han/hun “faktisk gjer” til daglig. Maling av funksjonsevne i daglige
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gjeremal med ADL-instrumenter baseres vanligvis pa kartlegging av hva personen faktisk gjar
til daglig, det ICF betegner som “utfarelse” (Tuntland 2006). I slik kartlegging synes det i
tillegg viktig & vurdere hvorvidt dette skiller seg fra hva personen “kan”, fordi en diskrepans
mellom beskrevet kapasitet (kan) og utfgrelse (gjer) kan gi nyttig veiledning om hva som kan
gjeres med personens miljg for a bedre utferelsen, med andre ord; minske

funksjonshemmingen, hvis dette er gnskelig.

I bedemming av funksjonsevne i denne studien er det "hva personen gjor i sitt naverende
milje”, altsd ICFs utferelsesmodifikator, som males. Dersom personene har fatt tilpassede
hjelpemidler og fatt tilrettelagt sine omgivelser slik at de mater minst mulige fysiske barrierer,
er det nzrliggende a tro at utferelse og kapasitet vil ligge nert opp til hverandre sa lenge
personen utfarer aktivitetene i sitt eget hjem. Begrepet “naverende miljo” inneberer ifolge ICF
ogsa samfunnsmessig sammenheng. Nar aktiviteter utfares utenfor eget tilpasset miljg, vil det
kunne veere stor forskjell mellom utferelse og kapasitet, med andre ord: funksjonsnedsettelsen

farer til funksjonshemming.

Hjelpemidler og tilrettelegging inngar i miljgfaktorene i ICF. Med hjelpemidler menes
individuelt valgt og eventuelt individuelt tilpasset spesialutstyr som benyttes ved utfarelse av
daglige gjgremal, for eksempel bestikk med spesialtilpasset skaft til spising og rullestol eller
krykker til forflytning. Med tilrettelegging menes om det er spesielle fysiske forhold i
omgivelsene som er en forutsetning for utfarelse av aktiviteten, for eksempel bordets hgyde ved
spising, gulvets belegg ved gange, klaernes utforming ved av- og pakledning. Maling av
funksjonsevne i daglige gjgremal og kartlegging av kompenserende tiltak omtales i

metodekapittelet.
Sammenfatning av GAP-modellen og ICF

Med GAP-modellen beskriver Lie (1989) at det & vere funksjonshemmet er & bli satt utenfor
deltakelse, som er resultat av manglende samsvar mellom funksjonsevne hos personen og
funksjonskrav i miljget. | GAP-modellen er funksjonshemmingen det ICF betegner som
aktivitets og deltakelsesvanskelighetene, som en person opplever om fglger av misforhold

mellom egen funksjonsnedsettelse og omgivelsenes krav til funksjon.

GAP-modellen er en illustrativ modell pa funksjonshemming, men den er ikke dynamisk og

viser ikke hvordan de ulike domenene gjensidig kan pavirke hverandre, slik ICF gjar. Figur 7
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illustrerer et forsgk pa samkjaring av ICF og GAP-modellen, sammenhengen mellom dem og

hvor ICF-omradene som undersgkes i studien kan plasseres inn i GAP-modellen.

Tiltak for & senke omgivelsenes krav
Fremmende miljgfaktorer (ICF)
Praktisk tilrettelegging

Tiltak for & gke personens forutsetninger
Behandling for a endre kroppsfunksjoner og
—strukturer (ICF)

Produkter og teknologi til personlig bruk i
dagliglivet (ICF)
Hjelpemidler, ortoser

Endret utfarelse av aktivitet (ICF)
Kompenserende strategier

Omgivelsenes krav
Miljefaktorer (ICF)

Gapet = funksjonshemmingen
Aktivitetsbegrensningener(ICF)
Vanskeligheter med utfgrelse
av aktiviteter innen egenomsorg
Mobilitetsvanskeligheter

Deltakelsesinnskrenkninger (ICF)
Vanskeligheter med utfgrelse innen
viktige livsomrader (skole/utdanning
og arbeidsliv)

Personens forutsetninger
Funksjons- og strukturavvik (ICF)
Nedsatt leddbevegelighet

Nedsatt muskelstyrke

Endrede kroppsproporsjoner

Aktivitet og deltakelse (ICF)
Egenomsorg

Allmenne oppgaver og krav,
Mobilitet

Utdanning

Arbeid og sysselsetting

Personlige faktorer (ICF)

A|‘

Figur 7 Omrader som er relevante for studien, illustrert ved samkjgring av Gap-modellen og ICF, inspirert

av Johansen (2007)
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4 Metode

4.1 Design

Studien er en tverrsnittsstudie. Tverrsnittsstudier er studier der undersgkelser er gjort pa ett
tidspunkt eller i lgpet av en kort tidsperiode pa et utvalg individer (Veierad & Thelle 2007).
Studien kan betegnes som eksplorerende, da det finnes lite kunnskap fra far pa omradet som
skal studeres.

4.2 Utvalg

Alle personer >18 ar som ble vurdert til & ha amyoplasi og var registrert ved TRS
kompetansesenter for sjeldne diagnoser, ble tilskrevet med spgrsmal om a delta i studien
(n=33). Etter farste invitasjon samtykket 21 personer i a delta, etter en purring ble antallet 22
(67%). Alle de 22 personene ble undersgkt og inkludert i studien. Metoden for & identifisere
deltakere beskrives under.

4.2.1 Inklusjons- og eksklusjonskriterier

Metoden for & identifisere aktuelle deltakere til studien, var & gjennomga journalene til de
registrerte med AMC, i arkivet pa TRS. Pa basis av de kliniske kjennetegnene som beskriver

amyoplasi, valgte vi ut fra beskrivelser i journal deltakere til studien.

De klinisk karakteristiske kjennetegnene beskrevet av Hall et al (1983) ble brukt som
inklusjonskriterier; spesifikke symmetriske kontrakturer og muskelsvakhet. Ved affeksjon i
overekstremiteter ble fglgende leddstillinger brukt som Kkliniske kjennetegn; innadroterte
skuldre, ekstenderte albuer, pronerte underarmer, flekterte handledd og innslatt tommel. Ved
affeksjon i underekstremitetene ble nedsatt bevegelighet i hofter med eventuelt subsuksasjon,
ekstenderte knaer og klumpfatter brukt som kliniske kjennetegn. Hvis skjelettmuskulaturen var
undersgkt med MRI eller CT, var funn av manglende eller redusert muskeldannelse, samt
innfiltrasjon av fettvev og/eller fibrgst bindevev i muskulaturen, avgjgrende for inklusjon. Ved

tvil om inkludering, ble biveileder konsultert.

Eksklusjonskriterier var kognitive utfall, psykiske forhold eller sprakproblemer som
umuliggjorde kommunikasjon og samarbeide ved undersgkelsene.
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Hos flere av deltakerne var diagnosen kjent fra fagr, blant annet fra undersgkelser ved TRS.
Noen var ikke kjent ved TRS, og det varierte hvor gode beskrivelsene i journalene var.

Prosessen ved a identifisere deltakere illustreres i figur 8.

Ble vurdert ut fra -
<18 ar journald ha en annen Responderte ikke
n=47 form for AMC n=11
n=34 L
A
Personer reg. - Ble vurdert 3 ha Takket ja
ved TRS med > 218 ar > amyoplasi og ble > og ble
AMC (2009) n=80 invitert inkludert
n=127 v n=33 n=22
Manglende
opplysningerijournal
n=13

Figur 8 Utvelgelse av deltakere til studien, illustrert ved flytskjema

4.3 Datainnsamling
Felgende data ble samlet inn:
e Sosiodemografiske data og sykehistorie med informasjon om behandlingstiltak
e Kilinisk undersgkelse av kroppsproporsjoner, leddbevegelighet og muskelstyrke
e Kartlegging av funksjonsevne i daglige gjgremal og bruk av kompenserende tiltak
e Egenbeskrivelse av smerter

Undersgkelsesskjema med manual ble utarbeidet pa TRS (vedlegg 1 og 2). Datainnsamling ble
i hovedsak fortatt pa senteret, to deltakere matte vi reise til. For a sikre starst grad av
reliabilitet, undersgkte prosjektmedarbeider (TH) antropometri, leddbevegelighet og
muskelstyrke hos alle deltakerne, og prosjektleder (US) kartla deltakernes funksjonsevne i

daglige gjgremal.

Med deltakernes godkjenning ble det tatt foto av leddstillinger og videoopptak av bevegelser,
for & kunne analysere og beskrive bevegelser i etterkant (vedlegg 3). Utfering av daglige
gjeremal ble ogsa filmet dersom hjelpemidler, tilrettelegging og/eller kompenserende strategier
ble benyttet.
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4.4 Metodevurderinger

Hvilke dimensjor av funksjon som skulle undersgkes fikk betydning for hvilke metoder og
maleinstrumenter som ble valgt. | tillegg var det vesentlig a velge undersgkelsesmetoder som

pa best mulig mate kunne belyse problemstillingene for studien.

Innen ergoterapi kan man forenklet definere tre hovedgrupper av perspektiver for undersgkelser
av kroppsfunksjoner, aktivitet og deltakelse; Bottom-up, Top-down og Kontekstuelle
perspektiver (Ideishi 2003). Bottom-up perspektiver vektlegger grundig vurdering i forhold til
kroppsfunksjoner med tanke pa a forsta hvordan disse influerer pa aktivitetsutfarelsen. Top-
down perspektiver starter med personens behov og gnsker i forhold til aktivitetsroller og
deltagelse, mens Kontekstuelle perspektiver ser mer systemisk pa menneskets
aktivitetsutfarelse i ulike omgivelser og kombinerer Bottom-up og Top-down perspektivene

(www.netf.no).

Perspektivet for denne studien kan betegnes som Bottom-up. Malet var a beskrive navaerende
kroppsfunksjoner og hvordan de innvirker pa aktivitet — en funksjonsvurderingsstudie.
Instrumenter for vurdering av kroppsfunksjoner og —strukturer er utviklet innenfor
biomedisinsk perspektiv, med vekt pa & gradere avvik fra normal funksjon. De betegnes i
litteraturen som objektive instrumenter, fordi det er helsepersonell som undersgker og graderer,
og malingen skjer oftest med medisinteknisk utstyr, med lite medvirkning fra pasienten
(Kjeken et al 2007). Kartlegging av funksjonsevne i daglige gjeremal gjeres ofte med ADL-
indekser. Kjeken et al (2007) betegner ogsa disse instrumentene som objektive og hentet fra
biomedisinsk perspektiv, fordi de inneholder et utvalg aktiviteter valgt ut fra hva helsepersonell
anser som viktige for a vaere mest mulig selvhjulpen og fordi skaring ofte gjares av
helsepersonell pa bakgrunn av egen observasjon. Metoden vi benyttet for kartlegging av
daglige gjeremal var intervju og innebar derfor medvirkning fra deltakerne. Dette ble valgt
fordi vi gnsket deltakerens beskrivelse av sin funksjonsevne. I noen tilfeller supplerte vi med
observasjon, dersom det var ngdvendig for a fa god nok forstaelse av aktivitetsutfarelsen.
Opptak av syke- og behandlingshistorie ble gjort ved intervju, og smerter ble registrert ved
selvutfyllingsskjema. Bruken av disse kartleggingsmetodene eller instrumentene kan derfor

ikke kalles objektive, men mer i retning av selvrapportering av funksjon.

Ved valg av undersgkelsesmetoder i studien var det vesentlig a velge instrumenter som i tillegg

til & veere egnet til & belyse problemstillingene, var kvalitetssikret i forhold til innhold
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(validitet) og palitelighet (reliabilitet) til bruk for gruppen voksne med amyoplasi. De matte
ogsa vere tilgjengelige og praktisk gjennomfarbare. I tillegg var det vesentlig & ha relevante

normalmaterialer & sammenlikne resultatene fra maling av kroppsstukturer og —funksjoner med.

Valg av malemetoder, instrumenter og normalmaterialer innebar bade faglige diskusjoner og
litteratursgk. 1 det falgende gjennomgas hva som ble undersgkt, prinsipielle og tilgjengelige
alternativer for maling av de ulike fenomenene, hovedtrekk i faglige vurderinger rundt valg av
metoder, samt funn ved litteratursgk vedrgrende validitet og reliabilitet for bruk av metodene
ved liknende tilstander som amyoplasi. Normalmaterialene beskrives i en egen del.

4.4.1 Anamnese

Skjema for kartlegging av sosiodemografiske data (kjenn, alder, sivil status, utdannelse og
arbeid), syke- og behandlingshistorie (kirurgi, tayninger, ortoser, ergoterapi, fysioterapi,
organisert fysisk aktivitet) ble utarbeidet pa TRS pa bakgrunn av tidligere kliniske studier og ut
fra egen erfaring i forhold til relevante opplysninger (vedlegg 1). Skjemaet var standardisert for
alle deltakerne og ble utfylt ved intervju.

4.4.2 Maling av kroppsproporsjoner, antropometri

Store Norske leksikon definerer antropometri som “malinger som kan gi tallmessige uttrykk for

menneskekroppens og dens enkelte delers metrisk bestembare karakter" (www.snl.no).

Antropometri krever ngyaktighet og kunnskap om standardisert metode med beskrevne
malepunkter (landmarks), for a redusere malefeil i starst mulig grad. Malepunktene refererer til
punkter 1 benstrukturen. Hall et al (1995) beskriver 1 sin ”Handbook of normal physical
measurement” standardiserte metoder for méling av kroppsproporsjoner, og understreker at
reliabiliteten er best dersom samme person, med kjennskap til antropometri maler alle

deltakere.

Antropometri ved amyoplasi

Under planleggingen av studien matte vi ta stilling til hvilke kroppsdeler som var
hensiktsmessig & male for a beskrive gruppen voksne med amyoplasi, og hvilke kroppsmal som
kan ha betydning for funksjonsevne i daglige gjeremal. For a fa et best mulig bilde av gruppens

avvik fra relevante normtall, valgte vi a ta mange mal. Alle malene vil ikke ha innvirkning pa
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funksjonsevne i daglige gjgremal, og vil derfor ikke vare en del av diskusjonen rundt

problemstillingene i studien.

Falgende kroppsdeler ble malt: Vekt, hayde, hodeomkrets, sittehgyde, gvre- og nedre
kroppssegment, over- og underarm, handmal (lengde 3. finger, bredde og lengde pa handflate),
hele benet, lar, legg og anatomisk armspenn. Kroppsmasseindeks (KMI) og ratio
armspenn/kroppshgyde, samt ratio gvre/nedre kroppssegment ble regnet ut. I tillegg til
armspenn ble faktisk rekkevidde malt, da rekkevidde kan pavirkes av armlengde og nedsatt
leddbevegelighet og dermed fa betydning for funksjon. Resultatene for faktisk rekkevidde

presenteres sammen med leddbevegelighet.

Vi valgte malemetode med malepunkter beskrevet i handboken til Hall et al (1995) og utviklet
undersgkelsesmanual pa bakgrunn av denne (vedlegg 2). Instrumenter som ble brukt var
hgydemal pa vegg for stdende hgydemal (merke KeWe), stavekt (merke Soehnle), sittevekt
(merke Seca), mykt centimetermal og linjal. De som ikke kunne sta, ble veid sittende, resten

ble veid staende.

Erfaringer vedrarende bruk av standardisert malemetode ved antropometri

Vi opplevde at det ikke var enkelt 4 ta alle malene like ngyaktig. Feilstillinger i ledd, endringer
i skjelettframspring som fglge av operasjoner, samt gkt kroppsmasse gjorde det vanskelig &
finne malepunktene pa flere av deltakerne og kunne fare til at malene i noen tilfeller ble
upresise. Spesielt var det vanskelig a finne malepunkter pa hofter, knzr og ankler. Mange
hadde nedsatt starrelse pa kneskijellet (patella), noen manglet kneskjellet, noe som farte til at
kunne vaere vanskelig & palpere leddspalten i kneet. Likeledes manglet mange maleolene pa
anklene, som falge av klumpfotoperasjoner. Usikkerhet ved malinger omtales videre i

diskusjonskapittelet.

4.4.3 Maling av leddbevegelighet

Maling av leddbevegelighet kalles goniometri og gjeres med goniometer. Ordet goniometer”
er gresk; gonio= vinkel, metron=maling. Goniometri, a male leddets vinkel i grader med
instrumenter, tilhgrer biomedisinsk tradisjon med matematiske malinger. Det finnes ulike
former for goniometre. Universalt goniometer er vanligst. Det bestar av en ”’kropp” med
gradeangivelse (0-180 eller 0-360) og to "linjaler”, en fast og en bevegelig. Goniometere finnes

i ulike starrelser, til bruk pa store og sma ledd (Norkin & White 2009). Andre former for
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goniometre er myeronometer, som er basert pa kompass- og vaterprinsipp for maling av spinal
og thoracal bevegelighet. Mer avanserte malemetoder er bevegelsesanalyse og radiografi (ibid).
| denne studien ble maling av leddbevegelighet avgrenset til ekstremitetenes ledd ved bruk av

universalt goniometer.

Pendelton & Schultz-Krohn (2006) beskriver i sin leerebok om undersgkelse av fysisk
dysfunksjon at validiteten ved goniometri, hvorvidt goniometri maler reell ROM i
muskelskjelettsystemet, avhenger av goniometeret, prosedyren for maling, samt forstaelsen av
prosedyren. Det understrekes at goniometri har begrenset ngyaktighet og forenkler
virkeligheten, fordi bevegelsene som males ofte ikke er sa eksakte som de males. Det finnes fa
enkle hengsleledd i kroppen med én bevegelsesakse, bade glidninger og rotasjoner i leddet
inngar oftest i bevegelser, i tillegg til at i mange bevegelser er det flere ledd som virker
sammen. Goniometri har akseptert dette, og det er laget prosedyrer for maling i definerte
retninger. Gullstandarden er imidlertid radiografi, som goniometri kan valideres opp mot
(Norkin & White 2009). Som beskrevet i teorikapittelet, er det mange faktorer som spiller inn
pa leddbevegeligheten.

For & oppna valid og reliable malinger er det utviklet prosedyrer for leddmaling, med
standardiserte utgangsstillinger og plassering av goniometeret pa beskrevne punkter eller
”landmarks” (Norkin & White 2009, Clarkson 2005). | en reviewartikkel beskriver Gajdosik &
Bohannon (1987) goniometer som et valid og reliabelt instrument for maling av ROM, dersom
standardisert metode benyttes, instrumentet er i orden, den som maler har kunnskaper til &
benytte det og samme terapeut maler alle deltakerne.

| litteratur om leddbevegelighet er det vanligere a beskrive maling av passiv leddbevegelighet
(PROM) enn aktiv leddbevegelighet (AROM). Ved normal muskelstyrke beskrives AROM og
PROM a veere tilnermet lik, passiv kan vaere noe stgrre fordi den som maler kan tgye leddet
noe utover ytterpunktet med sin egen muskelkraft (Norkin &White 2009). Maling av PROM
kan derved betegnes som maling med minimal medvirkning fra pasienten, mens ved AROM er
deltakeren medvirkende. Gajdosik & Bohannon (1987) fant lavere inter-rater reliabilitet ved
maling av passiv leddbevegelighet (PROM) enn ved aktiv (AROM), og begrunnet det nettopp
med at ulike terapeuter brukte ulik grad av styrke ved bevegelse av undersgkelsesobjektenes
ledd. De (ibid) fant ogsa hgyere reliabilitet ved maling av leddbevegelighet i overekstremiteter

enn i underekstremiteter. Dette ble forklart med at muskulatur og fedme kunne gjare det
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vanskelig & palpere kroppspunkter i underekstremitetene, og at det kan vaere tungt a lafte et ben

ved maling av PROM,

Gajdosik & Bohannon (1987) papekte at de fleste reliabilitetsstudier gjares pa funksjonsfriske
mennesker, og etterlyste studier gjort p& pasientgrupper. En slik reliabilitetsstudie ble funnet.
Den omhandler méling av PROM i ekstremitetenes ledd hos 150 personer (1-20 ar) med
Duchenne muskeldystrofi (DMD) (Pandya et al 1985), som i likhet med amyoplasi medfarer
nedsatt muskelstyrke. Studien viste hgy intra-rater reliabilitet ved alle malingene (ICC 0.81 -
0.94), mens inter-rater reliabiliteten var lavere (0.25 - 0.91). Reliabilitet avhenger ifglge studien
av at standardiserte prosedyrer fglges, av testers evne til & kjenne leddets ytterpunkt og at

samme person undersgker alle deltakerne.

Maling av leddbevegelighet ved amyoplasi

Vi hadde i liten grad gjort systematiske leddmalinger av personer med amyoplasi fer studien
startet. Vi visste at bevegeligheten i ekstremitetene kunne veere nedsatt i alle
bevegelsesretningene, og at nedsatt muskelstyrke kunne medfare manglende mulighet til &
bevege aktivt gjennom hele leddets bevegelsesbane. Var forforstaelse var at hvorvidt man kan
bevege aktivt eller ikke kan ha betydning for selvstendighet i utfgrelse av daglige gjgremal.
Videre var var erfaring at personer med amyoplasi som ikke har muskelstyrke til a bevege
leddene aktivt, benytter kompenserende strategier hvor de utnytter sin passive
leddbevegelighet. Det syntes derfor viktig & undersgke bade AROM og PROM. Denne
avgjerelsen fant vi stette for hos Gajdosik & Bohannon (1987), som i sin reviewartikkel

understreker verdien av & male bade AROM og PROM ved bevegelsesproblemer.

Vi hadde lite erfaring med a male bade PROM og AROM, og sgkte etter prosedyrer for
malingene. 1 Pendleton & Schultz-Krohn (2006) fant vi anbefaling om & male AROM far
PROM. Begrunnelsen var & fa viktig informasjon om smerter, koordinasjon og unormale
bevegelser, noe som er viktig a vite for leddene beveges passivt. PROM gir i tillegg
informasjon om leddkapselens og ligamentenes taybarhet, leddflatenes smidighet, smerte,
muskellengde og hud (ibid). Vedrgrende prosedyre fant vi hos Clarkson (2005) informasjon om
at selv om tyngdekraften kan innvirke pa AROM, kan man velge a benytte de samme
utgangsstillingene som ved maling av PROM. Eventuelt kan man benytte funksjonelle
posisjoner i forhold til aktivitetsutfarelse, men det understrekes at det er viktig a veere
oppmerksom pa kompenserende bevegelser (ibid).
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Vi utviklet en manual som ble bygget pa Norkin & Whites (2009) standardiserte malemetode
for PROM, og beskrev anatomisk utgangsstilling, malepunkt for hvert ledd, plassering av
goniometeret og veiledende normtall (vedlegg 2). Vi valgte 8 male AROM fgr PROM, og for &
fa et klart bilde av forskjellen mellom passiv og aktiv bevegelighet, brukte vi samme
utgangsstilling ved begge malemetodene. Vi brukte to ulike starrelser pa goniometre, ettersom

vi malte store eller sma ledd.

De bevegelsene som ble vurdert & ha starst funksjonell betydning i ekstremitetenes ledd ble
malt: Skulderfleksjon, -ekstensjon og -abduksjon, albuefleksjon og -ekstensjon,

underarmssupinasjon og -pronasjon, handsleddsfleksjon og ekstensjon, handleddsdeviasjon,
hofte fleksjon, -ekstensjon, - abduksjon, og -adduksjon, knefleksjon og -ekstensjon og ankel

dorsal- og plantarfleksjon.

Vi valgte a ikke male ROM i alle fingrenes ledd med goniometer. | stedet gjorde vi en mer
funksjonsrettet klinisk kartlegging av handfunksjonen, hvor hypo- og hypermobilitet,
kontrakturer, feilstillinger i fingerleddene, samt grepsevne ble undersgkt. Tommelens stilling
ble klassifisert i henhold til en klassifikasjon av innslatt tommel (House et al 1981). Handgrep
ble undersgkt ved observasjon av standardgrepene; kraftgrep (ogsa kalt koffertgrep eller
sylindergrep), trepunktsgrep, pinsettgrep og ngkkelgrep/lateralgrep (Lister 1994). Grepsevne
ble klassifisert i tre grader; ”standard utforelse av grep”, ”modifisert grep” og “kan ikke
utfores”. ”Modifisert grep” ble definert med at personen utfarer grepet pa annen mate enn det
som er beskrives som standard (ibid). Eksempler pa modifiserte grep er a gripe pinsettgrep
mellom fingertuppene pa 2. og 3. finger, utfare trepunktsgrep mellom tommel og 4. — 5. finger

og gripe rundt gjenstander (kraftgrep) med tommelen innslatt mot handflaten.
Fattene ble vurdert ved observasjon og feilstillinger beskrevet.

Apning av gapet, det vil si avstanden mellom ytterpunkt pa fortennene i over- og undermunnen

("lysépningen”), ble malt med linjal.

Bevegelighet i rygg og nakke ble vurdert ved observasjon ut fra klinisk erfaring. Bevegelighet
ble grovt klassifisert, i “uten anmerkning” og “nedsatt”, for & gi et bilde av om bevegelighet i
bolen var affisert. De som ble klassifisert som i gruppen ”nedsatt”, hadde markert nedsatt
bevegelighet, ogsa i forhold til det som ble vurdert som normalt mindre bevegelighet pa grunn
av alder. Ryggskjevheter som skoliose (sidekrumning av ryggraden) og kyfose (bakoverbgying

av ryggraden) ble ogsa registrert.
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Erfaringer vedrgrende bruk av standardisert malemetode

Under malingene erfarte vi at standard prosedyre ikke alltid var mulig & fglge hos personer med
amyoplasi. Ved bgyde og stive ledd kan det veere umulig a fa leddet i det som beskrives som
riktig anatomisk utgangsstilling. Anatomiske malepunkter var i likhet med erfaringene fra
antropometri, i mange tilfeller vanskelig eller umulig a palpere, enten fordi leddet var dannet
annerledes eller var forandret som falge av kirurgiske inngrep. Spesielt var det vanskelig &
finne malepunktene i underekstremitetene. | tillegg erfarte vi at mange av bevegelsene, spesielt
i skuldrene, ikke kunne utfgres i entydige baner, men i en mellomting mellom flere
bevegelsesretninger. Arsaken kunne bade veere avvikende anatomiske forhold i skulderleddet
og bruk av kompenserende muskulatur. Alle avvik fra standard malemetode ble notert i
undersgkelsesskjemaet til hver deltaker. Noen deltakere hadde pa undersgkelsestidspunktet
smerter i hoftene og knarne, noe som farte til at leddene ikke kunne beveges verken aktivt eller
passivt. Alle disse erfaringene anses som en viktig del av funnene vedrerende leddbevegelighet

ved amyoplasi, og vil bli utdypet i resultat- og diskusjonskapitlene.

4.4.4 Maling av muskelstyrke

I studien ble maling av muskelstyrke avgrenset til muskulaturen som beveger ekstremitetene,
inkludert grepsstyrke i hender. Litteraturen beskriver generelt to mater a teste kraftprestasjoner
pa; isometrisk og isokinetisk styrkemaling (Stanghelle 2004). Isometrisk testing vil si testing av
muskelstyrke uten bevegelse og er den prestasjonen som oftest testes i klinisk praksis. Ved
isokinetisk muskeltesting males muskelstyrken ved en forhandsbestemt vinkelhastighet av
bevegelsen (ibid). Til studien valgte vi & teste isometrisk muskelstyrke med metodene manuell

muskeltesting (MMT) og bruk av to ulike dynamometere.

MMT ble utviklet tidlig pa 1900-tallet, senere videreutviklet og er en metode for maling av
muskelstyrke som er mye brukt i klinisk praksis (Hislop & Montgomery 2007). Muskelstyrken
males ved at testeren evaluerer om muskelkontraksjonen er sterk nok til & bevege mot
tyngekraft og mot motstand. Testeren gir selv gradert motstand med egen muskelstyrke. MMT
ble laget for & gradere muskelstyrke, og skille mellom normal og ulike grader av nedsatt styrke
(Bohannon 2005, Mahony et al 2009). Vi valgte a benytte MMT fordi metoden kan benyttes pa
alle personer, ogsa nar muskelstyrken er veldig svak. MMT beskrives imidlertid som en metode

med takeffekt og er ikke sensitiv nok til & fange opp endringer (Bohannon 2005). For a fa mer
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presise malinger, valgte vi i tillegg til MMT a benytte maleinstrumenter, bade til maling av

styrke i de store muskelgruppene i ekstremitetene og i handgrep.

Til maling av styrke i ekstremitetene er Cybex-maskiner mye brukt, og vurderes som en presis
og palitelig metode for maling av isokinetisk muskelstyrke (Stanghelle 2004). Vi hadde
mulighet til & bruke en Cybex-maskin, men malingen innebzrer at deltakeren sitter i en
spesialstol med ca 90 grader hoftebgy og kobles til malingsapparatur. Av erfaring visste vi at
mange personer med amyoplasi ikke kan sitte med sa liten hoftevinkel og at mange har
atypiske bevegelsesmanstre i armer. Fordi vi var avhengig av a bruke et maleinstrument som

var sa fleksibelt i bruk at det kunne brukes pa hele gruppen, valgte vi bort Cybex.

Et annet maleapparat for muskelstyrke som er mye brukt i klinisk praksis, er handholdt
dynamometer (HHD). Handholdte dynamometere holdes av tester mot deltakers ekstremitet.
Det fordrer ikke at deltaker inntar spesielle sittestillinger, men i prosedyren for maling
beskrives det anatomiske utgangsstillinger. Vi vurderte HHD tilstrekkelig fleksibelt til bruk pa
gruppen med amyoplasi. TRS hadde et handholdt dynamometer, CITEC (CT 3001), som maler
maksimal, viljestyrt, isometrisk muskelkontraksjon (www.citec.nu). Vi valgte & bruke dette

dynamometeret i studien.

Grepsstyrke males ogsa ofte med dynamometer. Pa TRS hadde vi to ulike dynamometere
tilgjengelig; GRIPPIT elektronisk handkraftmaler (AB Detektor Goteborg) og Biometrics E-

Link H500, et elektronisk og databasert maleinstrument (www.biometricsltd.com). GRIPPIT er

brukt i mange studier og har vist god reliabilitet og validitet til bruk pa grupper med nedsatt
muskelstyrke og var dermed et instrument det var gnskelig a benytte i studien. Pa TRS hadde
vi imidlertid prevd & male grepsstyrke med GRIPPIT hos personer med amyoplasi, og erfart at
den standardiserte testprosedyren som inneberer at deltakeren legger underarmen i en
underarmstgtte og griper rundt et metallgrep, ikke kunne gjennomfares pa alle. Med flekterte
og ulnardevierte handledd og stive albuer var det ikke mulig & innta standard utgangsstilling.
Biometrics E-link bestar av et dynamometer og et pinchometer som ikke star fast i et stativ, og

ble derfor vurdert som mer fleksibelt i bruk.

Som grunnlag for endelig valg av metoder gjorde vi litteratursgk vedrgrende validitet og
reliabilitet ved bruk av MMT, HHD (CT 3001) og Biometrics E-Link ved maling av
muskelstyrke ved liknende tilstander som amyoplasi. Ut fra litteratursgkene og klinisk erfaring

vurderte vi at det var gyldig og palitelig grunnlag for & male maksimal isometrisk muskelstyrke
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hos voksne med amyoplasi med disse metodene og instrumentene. Funn fra litteratursgkene og

vurderinger rundt de ulike metodene beskrives nedenfor.

Manuell muskeltesting

Til beskrivelse av muskelstyrke malt med MMT benyttes skalaen ”Medical Research Counsil
scale” (MRC)(MRC1978). MRC beskriver maksimal muskelstyrke i en femdelt skala; Grad 0:
Ingen synlig muskelkontraksjon (zero), Grad 1: Synlig kontraksjon (trace), Grad 2: Aktive
bevegelser ved eliminering av tyngdekraft (poor), Grad 3: Aktive bevegelser mot tyngdekraft
(fair), Grad 4: Aktive bevegeleser mot noe/moderat motstand (good) og Grad 5: Beveger mot

tyngdekraft og stor motstand (normal) (Hislop & Montgomery 2007).

MMT og bruk av MRC som skala er undersgkt for validitet og reliabilitet i flere studier med
noe ulike resultater. Spesielt pekes det pa at vurdering av grad 4 og 5 kan pavirkes av
subjektive forhold hos den som maler, som kjgnn, alder, egen styrke og grad av erfaring. MRC
er ogsa beskrevet a vere lite sensitiv (Cuthbert & Goodheart 2007, Mahony et al 2009). For &
gke sensitiviteten er det utviklet flere modifiserte utgaver av MRC, hvor grad 2, 3,4 og 5 er
undergradert med pluss og minus og hvert niva er definert. Florence et al (1992) beskriver en
modifisert MRC-skala hvor grad 3,4 og 5 er gradert i forhold til starrelse pa motstand; Grad 5-:
Barely detectable weakness, Grad 4+: Same as 4, but muscle holds the joint againt moderate to
maximal resistance, Grad 4-: Same as 4, but muscle holds the joint only againt minimal
resistance, Grad 3+: Muscle moves the joint fully against gravity and is capable of transient
resistance, but collapses abruptly, Grad 3-: Muscle moves the joint against gravity, but not
through full mecanical range of motion. En annen modifisert MRC-skala er utviklet av
Paternostro-Sluga et al (2008). | denne skalaen inngar det i graderingen med pluss og minus om
personen kan bevege under/over 50% av mulig ROM.

Studier hvor MMT og modifisert MRC-skala er brukt hos personer med diagnoser som i likhet
med amyoplasi innebarer redusert muskelstyrke, som Duchennes Muskel Dystrofi (Florence et
al 1992), perifere nerveskader (Paternostro-Sluga et al 2008) og Spina Bifida (Mahony et al
2009), viser akseptabel til god interrater og intrarater reliabilitet. Mahony et al (2009) fant at
modifisert MRC-skala, med plusser og minuser, har vist seg a veere mindre reliabel enn den
originale MRC-skalaen. Florence et al (1992) fant en kappa coeffisient pa 0.80-0.99 for
interrater reliabilitet ved testing av individuell muskelstyrke hos gutter med Duchennes muskel
dystrofi og at testing ved svak muskelstyrke viste hgyest reliabilitet. Det ble i den studien

33



konkludert med at modifisert MRC er reliabel ved testing av personer med svak muskulatur nar
samme terapeut tester alle. Alle de nevnte studiene fant at reliabiliteten er svakere dersom flere
terapeuter undersgker, nar terapeutene har ulik grad av erfaring med MMT og dersom det ikke

benyttes standardisert undersgkelsesmetode.

| var studie vurderte vi at det ville bli for lite differensiert  benytte den originale MRC-skalaen
med kun hele tall, og valgte & benytte en mer sensitiv skala. Vi valgte modifisert MRC- skala
beskrevet av Florence et al (1992) fordi den kun graderer i forhold til motstand. Hos personer
med amyoplasi vil erfaringsvis leddbevegeligheten kunne vere sa nedsatt at det er vanskelig a

vurdere hvorvidt personene beveger mer eller mindre enn 50% av tilgjengelig ROM.

Vi vurderte bruk av modifisert MRC-skala som tilstrekkelig reliabel fordi samme fysioterapeut,
som har erfaring med MMT, skulle undersgkte alle deltakerne. Undersgkelsesmanualen
(vedlegg 2) ble laget i henhold til Daniels and Worthinghams metode for muskeltesting hvor
deltakerens utgangsstilling og terapeutens plassering er beskrevet (Hislop & Montgomery
2007).

Muskelstyrkemaling med handholdt dynamometer (HHD)

Bruk av HHD beskrives som er mer presis metode for maling av isometrisk muskelstyrke enn
MMT (Bohannon 2005, Cuthbert & Goodheart 2007). Vart HHD, CITEC (CT 3000) maler
styrke i newton. Det foreligger normtall hvor dette dynamometeret er benyttet til malingene av
voksne i alderen 20 — 60 ar (van der Ploeg et al 1991).

CITEC HHD er testet for inter-rater og intra-rater reliabilitet pa personer som er
sammenlignbare funksjonsmessig med personer med amyoplasi. | alt 33 personer (5 — 65 ar)
med spinal muskelatrofi (SMA) ble undersgkt av Merlini et al (2002), og muskelstyrke i bade
over- og underekstremitetene ble undersgkt. Ved SMA er det som ved amyoplasi, skade i de
motoriske forhornceller og nedsatt muskelstyrke. Studien viste at inter-rater reliabiliteten var
generelt god, spesielt for overekstremitetene (ICC 0.92-0.98). For underekstremitetene var ICC
>0.85 pa alle bevegelser utenom dorsalfleksjon i ankel (0.69). For intrarater reliabiliteten var
ICC>0.90 i alle bevegelsene. Da interrater reliabiliteten var lavere enn for intrarater, ble det i
artikkelen anbefalt at samme person tester ved gjentatte testinger. Merlini et al (2002) beskrev

HHD som en mer reliabel metode til maling av svak muskulatur enn MMT.
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Litteraturen beskriver to ulike metoder for maling av muskelstyrke med dynamometer; break-
test” og "make-test”. Ved “make” test holder terapeuten dynamometeret stabilt mens deltakeren
presser mot dynamometeret og gradvis (over 2-3 sekunder) gker presset til det maksimale, som
sd holdes i 3 — 5 sekunder. Ved “break-test” skal terapeuten overgé deltakerens maksimale
styrke (Merlini et al 2002, Verschluren 2007). Kolber og Cleland (2005) beskriver i
reviewartikkel om styrkemaling med HHD, at ”make-test” er rapportert som mest reliabel.
Videre beskriver Kolber og Cleland (2005) at styrkemaling med HHD uansett test-metode har
sine svakheter, fordi maleresultatene kan pavirkes av testers muskelstyrke, stabilisering av

instrumentet, samt pasientenes ubehag eller smerte.

Vi benyttet “make” test som metode, da den viser best reliabilitet ved maling av personer med
liknende tilstander som amyoplasi (Merlini et al 2002). Standard posisjon for muskeltesting
med HHD av alle bevegelsene beskrevet av van der Ploeg et al (1991) ble planlagt benyttet, og
beskrevet i undersgkelsesmanualen. Maling med HHD ble benyttet i alle bevegelsene, ogsa i de
bevegelsene det ikke fantes normtall for. Dette for & fa en best mulig beskrivelse av gruppen

og for & ha et grunnlag for undersgkelse av endringer ved senere undersgkelser.

Det er gjort validitetsstudier som undersgker korrelasjon mellom bruk av MMT og HHD.
Cuthbert & Goodheart (2007) beskriver studier hvor korrelasjon mellom maling med MMT og
HHD er studert ved ulike pasientgrupper med muskelskjelett- og nevromuskulzre lidelser.

Studiene rapporterer gjennomgaende god korrelasjon ved maling med de to metodene.

Maling av grepsstyrke med dynamometer og pinchometer

Til testing av muskelstyrke i kraftgrep/koffertgrep med Biometrics E-Link brukes ”Precision
Dynamometer G100, et standard Jamar dynamometer. Pinsett-, trepunkts-, og ngkkelgrep
testes med et pinchometer, Precision Pinchometer P100”. Begge instrumentene maler

isometrisk maks styrke i kilo (www.biometricsltd.com). Maleresultatene registreres i et

dataprogram, hvor det er lagret referanseverdier for styrke i kraftgrep, fordelt pa kjgnn og alder

(Mathiowetz et al 1985). Det er ikke lagret referanseverdier for styrke i de andre grepene.

Biometrics E-Link blir brukt innen rehabilitering fordi det kan brukes bade til testing av
grepsstyrke og som treningsapparat. Biometrics E-Link er ikke funnet brukt i mange studier,
men en studie om handstyrke hos personer med reumatoid artritt og osteoartritt viser at

instrumentet har god reproduserbarhet (Goodson et al 2006). Biometrics E-link ble valgt fordi
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vi vurderte at instrumentet var tilstrekkelig testet for validitet og reliabilitet, og det var en
tilgjengelig og anvendelig metode for maling av handstyrke ved amyoplasi. En svakhet ved

malemetoden var at det manglet normmateriale for fingergrepene.

Muskelstyrke i kraftgrep, samt pinsett-, ngkkel og trepunktsgrep ble planlagt undersgkt etter

standardiserte prosedyrer beskrevet for instrumentene (www.biometricsltd.com, Goodson et al

2006), hvor hvert grep skulle testet tre ganger, og det hgyeste resultatet bli brukt i analysen.

Erfaringer med bruk av standardiserte metoder ved muskelstyrkemaling

Ved MMT og bruk av handholdt dynamometer benyttet vi standard malemetode sa langt det
var mulig. Vi erfarte som ved leddmaling at det var vanskelig for flere av deltakerne & innta
standard utgangsstilling. Mange av deltakerne benyttet kompenserende muskulatur for a utfare
bevegelser, noe som farte til at flere av bevegelsesbanene, spesielt i armene, var en blanding av
flere bevegelser. Avvik fra standard posisjon og avvikende bevegelser ble notert i den enkeltes

rapport.

Planen var a ta tre styrkemalinger med MMT og HHD og registrere gjennomsnittet. Det viste
seg at dette ble for slitsomt og smertefullt for mange deltakere. Flere kjente stor trykkbelastning
pa ved a presse med full kraft mot dynamometeret og vegret seg for & males flere ganger. Vi
matte derfor endre prosedyren til & male en eller to ganger og registrere det hgyeste resultatet.
Som ved leddmaling fikk vi en del missing i styrkemaling pa grunn av smerte ved bevegelse,
spesielt i underekstremitetene.

Ogsa ved maling av grepsstyrke viste det seg at standardisert malemetode ikke kunne brukes av
alle deltakerne. Noen kunne pa grunn av volarflektert handledd ikke gripe rundt
dynamometeret med rett handledd. Noen kunne heller ikke holde armen inntil kroppen med
90°bgy i albuen. Dette var forhold som kan ha pavirket deres handstyrke, men det var slik de

funksjonelt brukte hendene, og dermed ble det mal pa deres reelle styrke.

Noen kunne ikke utfere grepene pa standardisert mate, men hadde egne, modifiserte grep.
Styrken i de modifiserte grepene ble testet og beskrevet, da det er disse grepene som beskrev
deres funksjon. Alle deltakerne kunne utfare alle grep tre ganger, hgyesteresultat ble registrert,

slik prosedyren beskrev.
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Vi ansa erfaringene ved de ulike metodene for undersgkelse av muskelstyrke ved amyoplasi

som en viktig del av funnene ved studien. Dette omtales videre i diskusjonskapittelet.

4.45 Normalmaterialer

I henhold til problemstillingene for studien, hadde vi behov for normalmaterialer for
sammenlikning av resultatene fra maling av kroppsproporsjoner, leddbevegelighet og
muskelstyrke. | det fglgende beskrives de normalmaterialene som ble benyttet; hvor
materialene er hentet fra, hvordan de ble utviklet og vurderinger vedrgrende materialenes
relevans for studien. | diskusjonskapittelet blir hensiktsmessigheten ved bruk av

normalmaterialene diskutert.

Det var ikke lett & finne litteratur som beskriver kriterier for kvalitet pa normmaterialer, men
Thelle & Laake (2004) uttaler at starrelsen pa utvalget og ngyaktigheten i malemetodene
bestemmer med hvilken sikkerhet man kan uttale seg om fenomenet som skal studeres. Polit &
Beck (2008) understreker i tillegg at rekrutteringen av utvalget og hvorvidt det er representativt
for populasjonen normdataene skal brukes pa, er av avgjerende betydning for kvaltiten pa
normalmaterialet. Jo starre utvalg som ligger til grunn for utvikling av normalmaterialet, jo mer
presist er materialet (ibid). Dette var momenter vi la til grunn ved vare vurderinger og valg av

materialer.

Antropometri

Til antropometri trengte vi normalmaterialer for sammenlikning av mal som vi vurderte har
mest relevante for funksjon; hayde, forholdet (ratio) mellom gvre/nedre kroppssegment og
mellom armspenn/kroppshgyde. | tillegg ville vi gjerne vurdere hand- og fingermalene, samt

ratioene handbredde/handlengde og fingerlengde/full handlengde.

Normtall for kroppshgyde hos menn fant vi hos Statistisk sentralbyra (www.ssh.no/aarbok ).

Der finnes maling av vernepliktige menn fra arskull siden 1910. Dette er data laget pa store og

bredt sammensatte grupper innen den norske befolkningen, og vi ansa materialet som valid. Vi

plukket ut gjennomsnittshgyde tilsvarende deltakernes fadselsar. Statisk sentralbyra hadde ikke
hgydemal pa kvinner. 1 2009 ble det publisert en ny norsk vekststudie som heter ”Vekststudien
i Bergen”. Den er laget pa bakgrunn av malinger av 8299 norske barn i alderen 0 til 19 ar. Ut

fra studien er det er laget vekstkurver for barn og unge opp til 19 ar (www.vekststudien.no,

Juliusson et al 2009). Dette er en stor og publisert norsk vekststudie, og vi ansa vekstkurvene
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som valide a bruke. Vekstkurvene for jenter viser at hgyden flater ut ved ca 17 ar, vi fant det
derfor holdbart & benytte gjennomsnittshgyde for jenter pa 19 ar som referanseverdi for voksne

kvinner.

Vi fant ingen norske referanseverdier for de andre kroppsproporsjonene. Det eneste stedet vi
fant normalverdier for de enskede malene, var i "Handbook for normal physical
measurements” av Hall et al (1995). Normalverdiene i boken er hentet fra studier gjort i USA
og Tyskland, i tidsrommet 1970 til 1985. Noen av malene er fordelt pa kjenn. Det at materialet
var gammelt og ikke laget for den norske befolkningen, var en svakhet ved materialene. Studier
fra andre land behgver ikke vaere valide for den norske befolkningen. Da vi ikke hadde andre
materialer, valgte vi likevel & gjere en sammenlikning med noen av disse materialene. En stor
svakhet var imildertid at alle malene kun gjaldt opp til 16 ars alder. Vi fant likevel at
gjennomsnittsmal pa ratioene for gvre/nedre kroppssegment, fingerlengde/handlengde og
handbredde/handlengde var relevante a bruke til sammenlikninger, da disse malene var flatet ut
ved 16 ars alder. Gjennomsnittsmal pa handbredde og —lengde, samt lengde pa 3. finger kunne
ikke brukes, da de ikke var flatet ut ved 16 ar.

Leddbevegelighet

Normalmaterialet for leddbevegelighet er hentet fra studier publisert i "Measurement of Joint
Motion”, en mye brukt ”guide” om leddmaéling av Norkin & White (2009). Referanseverdiene
henviser bade til normtall som American medical Assosiation (AMA) og American Academy
of Ortopeadic Surgeons (AAOS) benytter, samt er hentet fra sterre og mindre internasjonale
studier av voksne i begge kjgnn. AAOS og AMA skiller ikke pa norm for AROM og PROM,
men beskriver at ved normal muskelstyrke er AROM og PROM tilngermet lik. Norm for
bevegelsesutslag varierer noe i forhold til kjgnn og alder, men variasjonen beskrives som
relativ liten i de fleste ledd (Greene & Hackman 1994, Norkin & White 2009). Funnene
vedrgrende bevegelsesutslag varierer noe mellom de ulike studiene som gjengis i Norkin &
White (2009), noe som beskriver at leddbevegelighet ikke er et eksakt mal, men ma defineres
innenfor et normalomrade. Vi benyttet gjennomsnittstall fra studier pa leddbevegelighet hos
voksne i samme aldersgrupper som vare deltakere, og rangen vi har brukt beskriver
ytterpunktene (min og max) for gjennomsnittsmal i de beskrevne normalmaterialene for hele
aldersspennet. En svakhet ved a bruke resultatene fra studiene publisert i Norkin & White
(2009), er at de heller ikke er laget pa den norske befolkningen. Normal bevegelighet kan

variere mellom ulike folkegrupper (Hall et al 1995). Det beste hadde derfor veert a ha et norsk
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normalmateriale, men da det ikke fantes, vurderte vi at materialene vi brukte var det beste vi
fant. Normaltallene vi har benyttet har sa stor bredde og er hentet pa basis av mange studier

med til sammen sa store utvalg, at vi ansa at avvik fra dem kan vurderes som tydelige funn.

Muskelstyrke

Normmaterialet for maling av muskelstyrke med handholdt dynamometer Citec 300, er hentet
fra en studie av van der Ploeg et al (1991). Materialet er fra Nederland, noe som er en svakhet,
da som tidligere nevnt, studier fra andre land ikke behgver a vare valide for den norske
befolkning. Vi fant imidlertid ikke noe relevant normalmateriale for muskelstyrke som var
utviklet i Norge. Normmaterialet til van der Ploeg (1991) er utviklet ved maling av 100 friske
mennesker i alderen 20 — 60 ar, 50% av hvert kjgnn, rekruttert blant frivillige. Ingen drev
fysisk aktivitet mer en 2t/uka. | alt 10 av de som ble malt ble retestet etter en uke med god test-
retest reliabilitet, noe som vi mener styrker materialet. Samme person, med lang erfaring i bruk
av dynamometeret, testet alle deltakerne. Standard prosedyre ble benyttet og ale ble testet tre
ganger, gjennomsnittet ble registrert. Haye, vekt og 1Q ble registrert, og multippel
regresjonsanalyse ble brukt for & evaluere effekt av de tre fenomenene pa isometrisk makskraft
for hver muskelgruppe. Normtallene er ikke fordelt pa alder, da van der Ploeg et al (1991) ikke
fant aldersrelaterte endringer for etter 60 ar. Resultatene viste stor spredning i normal styrke, og
det ble laget normalmateriale for 5 og 50 persentiler. | tillegg til at materialet ikke er norsk, er
innvendinger mot materialet at det er noe gammelt og at rekruttering av utvalget ble gjort blant
frivillige. De som melder seg frivillig kan ha en tendens til & veere blant mennesker med relativt
god muskelstyrke. En annen svakhet var utvalgets begrensede stgrrelse. Distribusjonen av
resultatene for alle muskelgruppene beskrives imidlertid som normalfordelt, noe som styrker
representativiteten ved sma utvalg og dermed generaliserbarheten (Laake & Skovlund 2004).
Vi vurderte at prosedyren for utvikling av materialet var god med hensyn til reliabilitet og

konkluderte med at normmaterialet var relevant & bruke i var studie.

Normalmaterialet til maling av kraftgrep med Biometrics E-link er hentet fra en studie av
Mathiowetz et al (1985). Det er utviklet ved maling med standard Jamar dynamometer, samme
type dynamometer som er i Biometrics-systemet. Materialet ble utviklet ved undersgkelse av
328 kvinner og 310 menn i alderen 20-94 ar, rekruttert blant frivillige. Forfatterne stiller selv
spgrsmal hvorvidt handstyrken hos utvalget er representativt for befolkningen i landet, da alle
deltakerne av praktiske grunner ble rekruttert fra Milwaukee-omradet. Deltakerne beskrives

imidlertid & ha stor spredning i forhold til sosiale og yrkesmessige forhold, noe som er en
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styrke ved materialet. Standard maleprosedyre ble fulgt ved alle malingene. Mean, SD, SE og
range for grepsstyrke oppgis for begge kjenn, fordelt i 12 like store grupper med aldersspenn pa
5 ar. Et unntak var den eldste gruppen, som favnet aldersgruppen 75 - 94 ar. Vi vurderte det
som en styrke ved materialet at samme prosedyre var fulgt ved alle malinger og at gjennomsnitt
ble oppgitt, noe som tyder pa at resultatene var normalfordelt. En annen styrke ved materialet
er det relativt store utvalget. Vi virderte at svakhetene ved materialet er at det er gammelt, at
deltakerne er rekruttert blant frivillige og at det ikke er utviklet pa den norske befolkningen. Vi
konkluderte likevel med at materialet hadde nok styrker til at det kunne benyttes.

For maling av fingergrepene med Precision Pinchometer P100, var det ikke utviklet
normalmateriale. En studie hadde imidlertid undersgkt grepsstyrke hos personer med reumatoid
arthritt og osteoarthritt med dette instrumentet, og sammenliknet resultatene med en
kontrollgruppe bestaende av 10 friske personer, ni kvinner og en mann, med gjennomsnittsalder
58 +1.6 ar (Goodson et al 2006). Vi ansa ikke malingene fra denne kontrollgruppen til & vaere et
normalmateriale, til det er gruppen for liten og for lite beskrevet. Vi ansa likevel materialet som
en mulighet til & fa en forsiktig vurdering av vare funn. Som supplement benyttet vi et
normalmateriale hvor fingergrepene var malt med en annen type pinchometer som vi hadde.
Det er fra samme studie som normalmaterialet til maling av kraftgrep (Mathiowetz et al 1985),
og utviklet ved samme prosedyre. Vi vurderte at vi med varsomhet kunne benytte dette

materialet til en vurdering av resultatene fra var studie.

4.4.6 Maling av funksjonsevne i daglige gjgremal

Utfaring av daglige gjgremal hgrer inn under omradet Aktivitet og deltakelse” i ICF. Primare
daglige gjgremal innebzrer et mangfold av aktiviteter, som sorterer under ulike kapitler i
klassifikasjonen; "Egenomsorg”, ”Allmenne oppgaver og krav”” og "Mobilitet”.

Funksjonsevne i daglige gjgremal kan undersgkes pa flere mater, bade strukturert og
ustrukturert. En strukturert vurdering gjeres vanligvis med et kartleggingsinstrument som er
systematisk utviklet, utprgvd og testet, et ADL-instrument. Strukturert kartlegging er derfor
bedre kvalitetssikret enn ustrukturert kartlegging, men kan vere mindre fleksibel. Strukturert
kartlegging med et ADL-instrument maler aktivitet/aktivitetsbegrensninger i form av hva
personen kan/ikke kan, men ikke hemmende/fremmende miljgfaktorer eller positive eller
negative personlige faktorer som for eksempel motivasjon til & utfgre aktiviteten (Tuntland
2006).
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For & kunne svare pa problemstillingene i denne studien valgte jeg a bruke et standardisert
ADL-instrument. Jeg ville bruke et anerkjent instrument som maler PADL og er oversatt til

norsk. Valget falt pa Functional Independent Measure (FIM), versjon 5.0 (www.udsmr.org), da

det er et av de internasjonalt mest utbredte ADL-instrumentene og regnes som et “gullstandard
instrument” (Law et al 2005, Tuntland 2006).

FIM er laget for @ male grad av hjelpebehov til primeere daglige gjgremal (PADL), inkludert
forflytning. FIM ble utviklet i USA i 1984 og benyttes bade innen klinikk og forskning, for a
undersgke grupper, sammenhenger, effekt av behandling og endring. FIM ble utviklet blant
annet fordi det var behov for et mer sensitivt instrument enn de instrumenter som fantes fra far
(Voll et al 2001).

Bruk av FIM krever sertifisering, og Sunnaas sykehus HF er sertifisert som institusjon. FIM-
manual og skaringsskjema er oversatt fra svensk til norsk ved Sunnaas sykehus HF (Sunnaas
sykehus HF 2007). Dette er en “ikke autorisert oversettelse”, da retningslinjer for oversettelse
av instrumenter, som omhandler bade spraklig og kulturell oversettelse, ikke er fulgt
(Guillemin et al 1993). Den svenske utgaven er imidlertid en godkjent cross kulturell
oversettelse (Grimby et al 1996). Fordi Norge og Sverige spraklig og kulturelt har store
likheter, vurderte vi det som holdbart & bruke den norske oversettelsen i studien.

FIM bestar av to deler. Del 1 (FIM motor) har 13 omrader: Egenomsorg (spise og drikke, gvre
og nedre toalett, dusj/bad, pakledning overkropp og péakledning underkropp), naturlige
funksjoner (bleere- og tarmkontroll), kortere forflytning (seng/stol/rullestol, toalett og
badekar/dusj), lengre forflytning (gange/rullestol) og trappegang. Del 2 (FIM kognisjon) bestar
av 5 omrader: Kommunikasjon (forstaelse og uttrykksevne) og sosial og intellektuell funksjon
(sosialt samspill, problemlgsning og hukommelse). Hva som inngar i hver aktivitet er beskrevet

i en detaljert manual. Det er valgfritt & bruke en eller begge delene av FIM.

Hvert omrade skares pa en 7-poengs skala, hvor hjelpebehov for hvert niva er definert. 1: Total
assistanse, 2: Omfattende assistanse, 3: Moderat assistanse, 4: Minimal assistanse, 5: Tilsyn,
tilrettelegging av person, men ikke fysisk assistanse, 6: Utfgrer selv, men trenger hjelpemiddel,
tilpassing, mer enn rimelig tid eller ma ta sikkerhetshensyn og 7: Helt selvhjulpen i hele
aktiviteten. Hver del summeres for seg, FIM motor; 13-91 poeng, FIM kognisjon; 5-35 poeng,
og totalskar; 18-126 poeng.
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Relatert til ICF, er FIM et instrument som maler bade pa kroppsfunksjons- og strukturniva;
tygge, svelge, blare- og tarmkontroll, hukommelse og forstaelse og pa aktivitets- og

deltakelsesniva; egenomsorg, forflytning, uttrykksevne, sosialt samspill og problemlgsning.

Bruk av FIM ved amyoplasi

FIM ble valgt til studien fordi det har bred PADL-screening, er anerkjent internasjonalt, og er
sensitivt i bruk. I litteratursgk fant vi at det er funnet valid og reliabelt for bruk til
sammenlignbare grupper med amyoplasi. | en reviewartikkel som omhandler 11 studier hvor
deltakerne med MS, ryggmargskader og nevromuskulare lidelser inngar, beskrives det at alle
studiene finner god inter-rater reliabilitet (median ICC 0.95) og god test-retest reliabilitet
(median ICC 0.95). Hayest reliabilitet ble beskrevet for FIM motor, da FIM kognisjon vurderes

som vanskeligere & observere (Ottenbacher et al 1996).

Validitetstesting er gjort i flere studier, ogsa med pasienter med nevromuskulere skader og
nevrologiske lidelser (Stineman et al 2003) og med ortopediske tilstander (Dodds et al 1993).
Studiene undersgkte hypoteser om sammenheng med alder, amputasjonsniva, skadeniva ved
ryggmargsskader og grad av MS og fant gjennomgaende god innholds -og begrepsvaliditet
(content and construct validity). Dodds et al (1993) fant at FIM ogsa har god indre konsistens
(0=0-93).

Som nevnt i teorikapittelet, betegnes FIM som et maleinstrument innen medisinsk tradisjon,
hvor fagpersoner vurderer funksjonsevnen ved observasjon, med liten grad av
brukermedvirkning. De senere arene er det gjort studier som har funnet FIM som et reliabelt og
valid instrument ved direkte intervju (Daving et al 2001), telefonintervju (Smith et al 1996) og
ved selvrapportering (Jensen et al 2005, Masedo et al 2005). | denne studien kartla vi ved en
kombinasjon av intervju og observasjon og fikk derved bade deltakerens egen beskrivelse og

var vurdering av aktivitetsutfarelsen.

Selv om det ikke er beskrevet eller TRS har erfart at gruppen voksne med amyoplasi har
nedsatt funksjonsevne innen kognisjon, ble begge delene av FIM fylt ut. Dette var for a fa en
vurdering av kognisjon hos deltakerne. Delomradene ble oppsummert hver for seg. |
undersgkelsen av sammenheng mellom funksjon i bevegelsesapparatet og funksjonsevne i

dagliglivet, ble kun skarene i FIM motor benyttet
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4.4.7 Kompenserende tiltak ved utfgrelse av daglige gjgremal

Informasjon om hjelpemidler, tilrettelegging og kompenserende strategier, knyttet til hver
aktivitet i FIM-motor ble samlet og kategorisert. Det ble utarbeidet en beskrivelse av hvilke
typer hjelpemidler, tilrettelegging og kompenserende strategier som benyttes, samt hvor mange

som benyttet dem.

4.4.8 Smerter

Smerte kan ha innvirkning pa funksjon. Det ble derfor gjort en enkel smertekartlegging, men
studien innebar ikke en undersgkelse av sammenheng mellom smerte og funksjon.
Smerteregistreringsskjemaet som ble brukt er utarbeidet ved TRS og tidligere benyttet i andre
kliniske studier (vedlegg 1). Det er et selvutfyllelsesskjema med registrering av omrader for
smerter pa en kroppstegning, aktivitets- og hvilerelaterte smerte registreres pa en VAS-skala
hvor O er svak og 10 er intens. Smertenes karakter og hva som lindrer og forverrer smerte

beskrives med egne ord.
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5 Etiske vurderinger

Pa tross av at studien hadde begrenset antall deltakere, og usikkerhet om resultatenes
generaliserbarhet, ansa vi det som viktig a beskrive de voksne vi kjenner til med amyoplasi.
Sjeldne grupper kan oppleve a bli utsatt for mye forskning, men de voksne med amyoplasi var i

sa mate ingen belastet gruppe, da de er lite undersgkt.

Studien ble planlagt ut fra etiske prinsipper om frivillighet, informert samtykke og vurdering av
risiko-nytte. I invitasjonen til deltakelse redegjorde vi skriftlig for studien og hvilke
undersgkelser som inngikk. Alle deltakere undertegnet erkleering om informert samtykke innen
de ble inkludert i studien (vedlegg 4). Egen foto- og videofullmakt ble utarbeidet og forelagt
deltakerne (vedlegg 3). Det ble understreket at all deltakelse var frivillig og at den enkelte nar
som helst og uten begrunnelse kunne trekke seg fra hele studien eller enkeltundersgkelser, uten
at det ville pavirke andre tilbud eller oppfelging fra TRS. Muntlig informasjon ble gitt ved
henvendelser til TRS pa telefon, samt da deltakerne kom til senteret.

Undersgkelsene innebar ingen risiko for skader, men kunne oppleves tidkrevende og fysisk
belastende. Vi forberedte deltakerne pa dette og informerte om at vi ville ta pauser ved behov
og at undersgkelsene kunne avbrytes dersom de ikke gnsket & gjennomfgre dem. Dersom noen
opplevde det som vanskelig & fa pavist funksjonsnedsettelse som de ikke hadde vert klar over,

tilbgd vi samtale med fagpersoner etter undersgkelsene.

Dersom undersgkelsene avdekket medisinske komplikasjoner og andre problemer med behov
for videre oppfelging, ble problemstillingene fulgt opp av fagpersoner ved TRS eller ved

henvisning til relevante instanser.

Presentasjon av resultater matte gjgres pa gruppebasis. Ettersom gruppen totalt var liten og
symptombildet ulikt, kunne framstilling av data gjare at personer ble gjenkjennbare. |

presentasjonen av resultatene ble det tatt hensyn til dette.

Studien fikk tilrading fra Kompetansesenter for personvern og sikkerhet ved Oslo
Universitetssykehus HF (vedlegg 5). Seknad til Regional komité for medisinsk forskningsetikk
(REK) for vurdering av studien ble sendt 4. januar 2010. REK betegnet studien som et godt og
viktig prosjekt og hadde ingen innvendinger til at den ble gjennomfart (vedlegg 6).
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6 Praktisk gjennomfgring av studien

All datainnsamling foregikk pa TRS kompetansesenter for sjeldne diagnoser. Undersgkelsene
for den enkelte ble gjennomfart over en til to dager. Deltakerne hadde ikke tidligere veert
undersgkt systematisk pa de omradene som inngikk i studien. Dette er viktig helseinformasjon
som vil bli benyttet i videre oppfelging av dem og undersgkelsen ble derfor betegnet som
helsehjelp. Vanlige rutiner for individuelt opphold pa TRS ble fulgt.

6.1 Medvirkning

To personer (SMS og NR) fra styret i Landsforeningen for AMC har vart kontaktpersoner fra

brukergruppen. De har deltatt i diskusjon omkring problemstillinger til studien.

6.2 Handtering av data

Data med personopplysninger fra sykehistorie, kliniske undersgkelser, sparreskjemaer og
foto/videoopptak ble arkivert i den enkeltes pasientjournal i henhold til vanlige rutiner ved
TRS. Journalen bestar av innelast papirjournal og elektronisk pasientjournal som lagres med
godkjent brannmurbeskyttelse. Hver deltaker fikk tilsendt rapport med oppsummerende

funksjonsbeskrivelse.

Under arbeidet med bearbeiding og systematisering ble data oppbevart i TRS sin elektroniske
database pa en SQL server i sikker sone. Avidentifiserte data ble lagt inn i en database i
dataprogrammet SPSS, hvor hver deltaker hadde en kode. Navneliste knyttet til kode
oppbevares innelast, separat fra SPSS-dataene. Kun de prosjektansvarlige fagpersonene har

tilgang til navnelisten.

Vi gnsker at studien skal danne grunnlag for en beskrivelse av endring av funksjon i forhold til
alder. Det vurderes derfor & gjennomfare nye undersgkelser av de samme personene om 5-10
ar. Forskningsdatabasen oppbevares derfor med tillatelse fra REK til 2020, pa nettverket til
Sunnaas syklehus, server TRSFS01. Navnelisten blir oppbevart separat fra dataene, innelast i

journalarkivet.
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/7 Analyse

Dataene ble analysert med statistikkprogrammet Statistical Package for the Social Sciences
(SPSS) versjon 18. Deskriptiv statstikk ble benyttet for & beskrive sosiodemografiske data,
kroppsfunksjoner og funksjonsevne i dagliglivet. Som en del av det & fa bekrevet gruppen, ble
det brukt forekomster for a framstille fordelingene. Studien hadde et lite datasett, med stor
heterogenitet i resultatene. Mange av variablene var skjevfordelte, og resultatene presenteres i
hovedsak som median og range. Ett unntak var antropometrimalene, som var normalfordelte og
presenteres med mean (SD). | tillegg oppgis range, da stor variasjon var beskrivende for
gruppen ogsa innen antropometrien. For statistisk undersgkelse av antropometrimal opp mot

referanseverdier, ble One-sample T-test benyttet.

Ikke-parametriske metoder ble vurdert som best egnet for undersgkelse av forskjeller mellom
grupper og sammenheng mellom variabler. De beskrives som robuste, ved at de taler
ekstremverdier, er fordelingsfrie og egnet for sammenligning av grupper som ikke har samme
form (Aalen et al 2008). Wilcoxon one sample test ble brukt for & undersgke kontinuerlige,
ikke normalfordelte variabler og opp mot referanseverdier. Wilcoxson signed ranks test ble
brukt for & undersgke forskjeller mellom pardata, Mann-Whitney U-Test for sammenlikning av
grupper med kontinuerlige variabler og tabellanalyse med Fisher’s Exact Test for
sammenlikning av grupper med kategoriske data. Spearman’s korrelasjonkoeffisient ble
benyttet for analyse av sammenhenger mellom kontinuerlige data. Skar pa funksjonsevne i
dagliglivet (=FIM skar) ble brukt som avhengig variabel. Der det var tilneermet
normalfordeling ble det gatt etter med parametrisk metode, og det ble ikke funnet avvik i
konklusjonene. P-verdi <0.05 ble vurdert som statistisk signifikant i alle analyser.

Ved analyse av muskelstyrke malt med manuell muskeltesting (MMT) ble modifisert MRC-
skala behandlet som kontinuerlige data, hvor plusser og minuser ble omgjort til desimaler, ved
a legge til eller trekke fra 0.3; 3+=3.3, 4-=3.7, 4+=4.3 0sV.

Muskelstyrke malt med CITEC handholdt dynamometer (HHD) ble registrert som 0 i de
tilfellene det ikke var styrke til & gi motstand mot dynamometeret. Som beskrevet i
metodekapittelet, ble normtall for voksne 20 — 60 ar benyttet (van der Ploeg et al 1991) ved
analyse av muskelstyrke malt med HHD. Normtallene er ikke fordelt pa alder, da van der Ploeg
et al (1991) ikke fant aldersrelaterte endringer far etter 60 ar. | var studie var fire av deltakerne
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over 60 ar. Da det ved undersgkelse av materialet med og uten de over 60, ikke ble funnet

endringer, ble normmaterialet til van der Ploeg et al (1991) benyttet pa hele gruppen.

For undersgkelse av samvariasjon med hand- og armfunksjon kunne det veert nzrliggende a
bruke malingene fra dominant side. Flere av deltakerne var imidlertid i tvil om hvilken hand
som var dominant, og da det ikke ble funnet statistisk signifikant forskjell mellom hgyre og

venstre side, ble i stedet gjennomsnittet av resultatene fra hgyre og venstre hand benyttet.
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8 Resultater

| dette kapittelet presenteres farst karakteristika ved gruppen med hensyn til personlige
faktorer, klinisk historie og aktivitet & deltakelse, for & tegne et bilde av gruppen per i dag og
hvilken behandling de hadde vart gjennom. Videre beskrives kroppsstruktur (antropometri) for
kroppsfunksjonene og deretter funksjonsevne i daglige gjeremal. Samvariasjon mellom
kroppfunksjoner og mellom kroppsfunksjoner og funksjonsevne i dagliglivet beskrives i siste

del av kapittelet.

8.1 Beskrivelse av deltakerne

8.1.1 Sosiodemografiske data

Av de 22 deltakerne var det 15 kvinner. Gruppens medianalder (range)var 38 ar (20 — 91 ar),
seks personer var < 234r, og fire var >67 r. De 11 som ikke responderte pa invitasjonen hadde
medianalder (range) pa 30 ar (20 — 68 ar), fem av dem var kvinner. For hele gruppen TRS
hadde registrert med amyoplasi (n=33), var medianalder 33 ar. Karakteristika ved deltakerne i

studien presenteres i tabell 1.

| alt 10 deltakere var gift eller samboende. Av de andre, bodde seks alene, fire i
foreldrehjemmet, en sammen med venner og en i institusjon. Fem hadde egne, biologiske barn,
ingen av barna hadde amyoplasi. Nitten deltakere hadde affiserte ledd i alle fire ekstremiteter,

tre hadde bare affeksjon i armene. Ingen hadde kun benaffeksjon.

Hayeste utdanning ble av 10 angitt som helt eller delvis fullfgrt videregaende skole, to av dem
gikk fortsatt pa videregaende skole. De 12 andre hadde hgyere utdanning, sju av dem pa tre ar

eller mer.

Pa spgrsmal om endringer i utdanningslgpet som fglge av amyoplasi, svarte sju at de hadde tatt
pause et skolear eller tatt utdanningslapet over lengre tid, og to hadde ikke fullfgrt videregaende
skole. Fire oppga fraveer som falge av operasjoner som arsak til forlengelse av utdanningslgpet, to
endret linjevalg pa videregaende skole, og tre beskrev at manglende tilrettelegging farte til bytting

av skole eller avbrudd i skolegangen.
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Seks deltakere var pa undersgkelsestidspunktet under utdanning, fem var i lgnnet arbeid og 11
var fullt ufgretrygdet eller alderspensjonister. | alt 18 av deltakerne hadde erfaring fra
arbeidslivet, de fire som ikke hadde det var under utdanning. Arbeidslivslengden varierte fra ett
til 42 ar (gjennomsnitt 11 ar, median 7). Fem hadde arbeidet mellom 20 og 42 ar. Fire av de
fem som var i arbeid, arbeidet i 100% stilling. Alle alderspensjonistene hadde veart uferetrygdet
far de gikk over til pensjon. Gjennomsnittsalder for & bli ufgretrygdet var 43 ar (range 28-57).
Tre av de ufgretrygdede arbeidet som frivillige eller som frilans ved siden av ufgretrygden. Tre
beskrev at de gnsket seg tilbake til arbeidslivet og hadde sgkt flere stillinger uten a fa

ansettelse.

Tabell 1 Karakteristika hos deltakerne i studien, n=22

Sosiodemografiske og kliniske data

Alder median (range) 38 (20 -91)
Kvinner, n (%) 15 (68)
Gift/samboer, n (%) 10 (45)
Leddaffeksjon
Alle fire ekstremiteter, n (%) 19 (86)
Bare armer, n (%) 3(14)
Hgyeste utdanning
Gar i eller fullfart videregaende skole, n (%) 10 (45)
Hagskole/universitet < 3 ar, n (%) 5(23)
Hegskole/universitet > 3 ar, n (%) 7 (32)
Sysselsetting
Under utdanning, n (%) 6 (27)
I arbeid, nt (%) 5 (42)
100% ufaretrygdet eller alderspensjon, n (%) 11 (50)
Alder for ufgretrygd, mean (SD) 43 (10)

1 N=12, personer under utdanning og alderspensjonister er trukket fra

8.1.2 Klinisk historie

Data om deltakernes behandlingshistorie beskrives i tabell 2. Ortopedisk kirurgi, teying og
fysioterapi pekte seg ut som de hyppigste behandlingsformene relatert til amyoplasi. Gjentatte
operasjoner og lange sykehusopphold hadde for mange preget oppveksten og fart til fraveer fra
familie, venner og skole. Likeledes fortalte flere at arene med hyppige tayinger og

behandlinger av fysioterapeut hadde vert tidkrevende og til dels belastende. Ca 50 % hadde
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sluttet med fysioterapi da de kom i puberteten, men 77% hadde hatt oppsekt fysioterapeut igjen

i voksen alder.

Operasjoner

Kun en av deltakerne oppga a ikke ha gjennomgatt ortopedisk operasjon som fglge av sin
amyoplasi. De andre var operert mellom to og 45 ganger, medianen var 7.5. Ni hadde hatt
mellom to og seks operasjoner, atte hadde hatt sju til tolv, mens fire oppga at de hadde blitt
operert mellom 20 og 45 ganger. De fire var >35 ar. De fleste operasjonene var gjort i
underekstremitetene og i lgpet av barnedrene. Atten av de 19 som hadde leddaffeksjon i
underekstremitetene, oppga at fattene var operert flere ganger pa grunn av medfadt klumpfot,
16 hadde fatt avstivet anklene. Operasjon i overekstremitetene var sjeldnere, og i hovedsak
utfart etter fylte 18 ar. Operasjonene i overekstremitetene var utretting av bgyde handledd,
flytting av muskulatur for a fa aktiv albuebay, utretting av en av to beyde albuer for & f4 “en

spise- og en toalettarm” og forlengelse av sener og hud pa fingre.

Fem av de seks som hadde fatt rettet ut handleddene ved blatdelsoperasjon, oppga at leddene
var gatt tilbake til opprinnelig stilling, mens hos en hadde opersjoenen fart til bedret funksjon.
En som hadde fatt avstivet handleddet i rett stilling beskrev at det hadde fert til redusert styrke i
handgrepet. To som hadde fatt rettet ut en albue for a f& “en toalettarm”, beskrev at albuen etter
operasjonene hadde gatt tilbake til sin bgyde stilling. En hadde fatt albuen avstivet i rett stilling
og beskrev det som problematisk at ikke hendene kunne samles.

Toyning og ortosebruk

Av alle deltakerne var det kun tre som ikke hadde fatt leddene tayet de farste seks levearene.
Femten deltakere hadde blitt tayet en eller flere ganger daglig, og fire oppga tgying to til fire
ganger i uka. Hos 10 deltakere hadde alle ledd i overekstremitetene blitt tayet, sju var kun teyet
i albuer og hender og en bare i skuldre. I underekstremitetene hadde 13 blitt tayet i alle ledd, to
i bare ankler/fatter, en i bare knar. Tgyningen var blitt utfert av bade fysioterapeut og foreldre.

Fire oppga at foreldrene utfarte all tayningen under veiledning av fysioterapeut.

Sytten av deltakerne hadde brukt nattortoser i farskolealderen, fem pa bade hender og fatter,
syv pa bare hendene, fire pa bare fattene. Fjorten av dem hadde brukt nattortoser fram til
ungdomsalderen. Fire brukte nattortoser pa hender/handledd ogsa i voksen alder. De fire
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beskrev at handleddene var blitt mer bgyde, og ortosene ble brukt for & opprettholde eller gke

leddutslaget ved siden av at ortosene hadde smertedempende effekt.

Fysioterapi

Alle deltakerne hadde hatt kontakt med fysioterapeut gjennom hele farskolealderen. Fem
beskrev kontakten som tilsyn/veiledning, resten hadde behandling en til flere ganger ukentlig. |
barneskolealderen hadde alle unntatt en av deltakerne hatt kontakt med fysioterapeut. Fire
hadde bare tilsyn, resten hadde behandling en til flere ganger i uken. I alderen 13 til 18 ar hadde
13 hatt behandling hos fysioterapeut. Ti hadde fysioterapi fast ukentlig, mens tre bare ved

behov. Behandlingen ble av alle beskrevet som tayning og bevegelsestrening.

Sju hadde hatt ukentlig fysioterapi over lengre perioder etter at de ble voksne, mens 10 hadde
behandling mer sporadisk, ved behov. Behandlingen besto i hoverdsal av gjennombeveging av
ledd og bevegelsestrening. Tre hadde hatt aktiv styrketrening og en hadde massasje. Bare fem

av deltakerne hadde ikke hatt kontakt med fysioterapeut som voksne.

Ergoterapi

Ti av deltakerne hadde hatt kontakt med ergoterapeut hele livet, seks hadde bare hatt det i
voksen alder. Alle oppga at ergoterapeuten hadde bistatt med utprgving og tilpassing av
hjelpemidler hjemme og/eller pa skolen, tre hadde hatt trening i daglige gjeremal, atte hadde
fatt hjelp til vurderinger rundt tilpassing av boligen og ni til tilpassing av bil. Bare en hadde

aldri hatt kontakt med ergoterapeut.

Organisert fysisk aktivitet

| alt 10 av deltakerne hadde drevet med organisert fysisk aktivitet/trening fast hele livet, og fire
hadde begynt a trene ukentlig i voksen alder. To hadde sluttet med fysisk aktivitet/trening etter
oppveksten, og seks hadde aldri drevet med med det i organisert form. Ni hadde svemming
som aktivitet/trening, fem drev med riding og fem med ulike former for ballspill (fotball,
handball og bordtennis). Seks hadde drevet med idrett pa konkurranseniva. | voksen alder
hadde 10 svgmming som treningsform og to hadde riding. Ni beskrev at de drev systematisk
styrketrening og en lgp regelmessig. Andre former for fysisk aktivitet som ble beskrevet var
innebandy, kjelkepigging, gym i helsesportslag, bodsja, rullestoldans, sykling og turgaing. Ti
beskrev at de hadde drevet med flere former for fysisk aktivitet/trening.
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Tabell 2 Behandling relatert til amyoplasi, som deltakerne fortalte at de hadde gjennomgatt, n=22

Antall ortopediske operasjoner per person, median (range) 7.5 (0-45)

Antall personer som er operert i:

Fatter/ankler, n (%) 18 (81.8)
Kneer, n (%) 7(31.8)
Hofter, n (%) 6 (27.3)
Hender/handledd, n (%) 8 (36.4)
Albuer, n (%) 5(22.7)
Skuldre, n (%) 1 (4.5)
Rygg, n (%) 3(13.6)
Tayninger og ortosebruk:
Toyet i flere ganger daglig i 0-6 &rs alder, n (%) 15 (68.1)
Teyet 1-3 ganger ukentlig i 0 — 6 ars alder, n (%) 4(18.2)
Teyet 1-3 ganger i uka i 7 — 12 ars alder, n (%) 14 (63.6)
Nattortoser i 0 — 6 ars alder, n (%) 17 (72.7)
Nattortoser i 7 — 12 ars alder, n (%) 14 (63.6)
Nattortoser i ungdom/voksen alder, n (%) 4 (18.2)
Fysioterapi og ergoterapi:
Behandling av fysioterapeut hver uke, 0-12 ars alder, n (%) 17 (77.3)
Behandling av fysioterapeut hver uke, 13-18 ars alder, n (%) 13 (59.1)
Behandling av fysioterapeut i perioder i voksen alder n (%) 17 (77.3)
Bistand fra ergoterapeut hele livet, n (%) 10 (45.4)
Bistand fra ergoterapeut bare i oppveksten, n (%) 5(22.7)
Bistand fra ergoterapeut bare i voksen alder, n (%) 6 (27.3)
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8.1.3 Antropometri og kroppsproporsjoner

Antropometrimal for hele materialet oppgis i tabell 3. De tre som ikke hadde affeksjon i
underekstremitetene er medregnet i alle tallene. Noen malinger mangler fordi de ble uteglemt.
Det ikke var signifikante forskjeller pa hgyre og venstre side (p>0.07), gjennomsnitt for sidene

oppgis derfor i tabellen.

Variasjonen i kroppshgyde blant deltakerne var stor, men ingen nadde opp til
referanseverdiene. Kvinnenes gjennomsnittshgyde var 152 cm, og statistisk signifikant
(p<0.001) lavere enn gjennomsnittshgyde for norske kvinner pa 19 ar, som per 2009 oppgis a

veere 167cm (www.vekststudien.no, Jaliusson et al 2009). Studiens menn hadde

gjennomsnittshgyde pa 165.9cm, det er ogsa statistisk signifikant (p=0.005) lavere enn
norskfgdte menn i tilsvarende arsklasser, som oppgis a vaere mellom 177.1cm og 179.7 cm

(www.ssb.no/aarbok ).

Det var stor spredning i kroppsvekt, og gjennomsnittsvekten var hgy i forhold til
gjennomsnittshgyde for begge kjgnn. Dette tydeliggjeres ved utregning av kroppsmasseindeks
(KMI). I falge WHOs definisjoner pd KMI (www.fhi.no) falt tre av kvinnene innen gruppen
normalvekt, fem innen overvekt og syv innen det som betegnes som fedme. To av mennene

hadde det som defineres som normalvekt, to hadde overvekt og tre hadde fedme.

Kvinnenes gjennomsnittlige handbredde var statistisk signifikant smalere (p<0.001) enn norm
for kvinner pa 16 ar (8.3 cm), mens mennenes la pa 50-persentilen (Hall et al 1995).
Gjennomsnitt ratio handbredde/handlengde for gruppen 1& innenfor normalomradet.
Gjennomsnittmal for lengde pa 3.finger var stastistisk signifikant kortere (p<0.001) enn normen
som var oppgitt for begge kjgnn (8 cm), mens gjennomsnitt ratio

fingerlengde/handlengde la innen normalomradet (ibid). Sytten personer (89 %) hadde fatter

som kan beskrives som korte og brede.

Gjennomsnittet for ratio gvre/nedre kroppssegment var for mennene pa 0.96, og for kvinnene
pa 1.08. Hall et al (1995) beskriver at norm for ratio gvre/nedre kroppssegment hos voksne

ligger pa <1.0, for kvinner pa ca 0.97 og for menn pa ca 0.94. | forhold til disse tallene, skilte
de kvinnelige deltakernes ratio seg statistisk signifikant fra normen (p=0.03), gjennomsnittlig

hadde de altsa relativt lengre overkropper.
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Gjennomsnitts ratio armspenn/kroppshgyde avvek ogsa noe fra normen, som forventes a vere
1:1 med kroppshgyden (Hall et al 1995). For bade kvinner og menn var forskjellen statistisk
signifikant (p= 0.001 for kvinner og p=0.033 for menn). De hadde altsa relativt kortere armer.
Tre av kvinnene hadde ratio armspenn/kroppshgyde under 0.90.

Anatomisk armspenn og faktisk rekkevidde forventes ogsa & veere samme mal (Hall et al 1995).
Median (range) for faktisk rekkevidde for gruppen var 111cm (50-159 cm), mens gjennomsnitt

(ratio) for armspenn var 146 cm (114-172cm).

Tabell 3 Antropometri for hele gruppen og fordelt pa kjenn. For de variablene hvor n varierer, er dette
oppgitt ved fotnote

Hele gruppen (n=22) Kvinner (n=15) Menn (n=7)

Mean (SD) Range Mean (SD)  Range Mean (SD)  Range
Hoyde, cm 156.4 (10.5) 138-176 152.0(8.5)  138-164 165.9(8.0)  154-176
Vekt, kg 76.5(17.2) 50-108 72.2 (15.6) 50-105 85.9 (18.1) 60-108
KMI 31.3(7.6) 215-456 31.1(7.2) 21.9-441 31.7(8.9) 21.5-45.6
Hodeomkrets, cm 57.1 (2.4) 53-63 56.2 (2.0)  53.0-60.0 58.9 (2.5) 55- 63
Sittehgyde, cmt 83.5 (7.7) 56-93 79.4 (7.8) 56 -86.5  85.6 (6.0) 79-93

@vre kroppssegment, cm2  79.4 (5.4) 68-90 78.6 (6.1) 68-90 81.2 (2.9) 77-84
Nedre kroppssegment, cm?  77.4 (9.5) 59-93 73.9 (8.0) 59-91 85.5(7.9) 72-93

Ratio gvre/nedre 1.04 (.16) .80-1.40 1.08 (.2) .80-1.40 .96 (.1) .88-1.14
kroppssegment 2

Full armlengde, cm 56.5 (4.1) 47.3-63.5 56 (4.6) 47.3-63.5 57.4(2.9) 51.8-61
Overarmslengde, cm 31.8(2.8) 26.8-37.2 31.8(3.0) 27.5-37.3 31.9(2.7) 26.8-35
Underarmslengde, cm 24.6 (1.9) 19.3-275 24.2(2.0) 19.3-275 255(1.1) 24-26.8
Handflatelengde, cm 8.9 (1.0) 7-10.3 8.98 (.9) 7.0-10.3 8.9(1.2) 7.3-10.3
Handflatebredde, cm 7.5(1.0) 5.5-10 7.3 (1.0) 5.5-9.0 8.1(.9) 7.2-10

3. finger, cm 6.4 (.8) 5-8 6.5(.8) 5-8 6.4 (.8) 5.5-8
Ratio 3.finger/handlengde 42 (.03) 37-.47 42 (.03) 36-.47 42 (.04) 37-.48
Ratio handflate 84 (.1) 37-.47 81 (.1) 59-.96 82 (1.0 70-1.10
bredde/lengde

Full benlengde, cm? 76.6 (6.0) 66-88 75.6 (5.7) 66-83.3 8.6 (6.4) 70.5-88
Larlengde, cm? 37.9 (4.6) 28.8-46.5 38.0 (4.6) 31-465  37.2(4.9) 28.8-43.5
Legglengde, cm? 34.7 (3.2) 30.5-425 33.4(2.2) 30.5-38.2 37.5(3.6) 33.5-425
Armspenn, cm? 146.0 (12.5) 114-172  143.9(11.9) 114-161 151.3(13.4) 139-172
Ratio .95 (.1) 76-1.05  .95(.1) .76-1.05 .90 (.8) .79-1.02

armspenn/kroppshgyde?

In=21; 14 kvinner, 7 menn.
2n=20; 14 kvinner, 6 menn
3n=21; 15 kvinner, 6 menn

54



8.1.4 Leddbevegelighet

Mal for leddbevegelighet i ekstremitetene, bade aktiv (AROM) og passiv (PROM), er oppgitt i
tabell 4. De tre deltakerne som bare hadde affeksjon i overekstremitetene er ikke medregnet i
resultatene for underekstremitetene. Det mangler noen malinger av hoftebevegelsene. Arsaken
var at tre av deltakerne hadde for store smerter til at hofteabduksjon og —adduksjon kunne
utfares, en av dem kunne heller ikke bevege hoftene til fleksjon og ekstensjon. Hos to deltakere

ble malingen av hoftebevegelsene uteglemt.

Fordi det ikke var statistisk signifikante sideforskjeller i verken AROM eller PROM, er
resultatene fra hgyre og venstre side slatt sammen i tabellen (AROM; p>0.110, PROM;
p>0.046). Det var heller ikke statistisk signifikante forskjeller pa resultatene for kvinner og
menn for noen av variablene (AROM; p>0.057, PROM; p>0.059). Malene oppgis derfor for
gruppen samlet. Bevegelsesbue (arc) ble regnet ut for skulder og albue, da malene var
hensiktsmessige a bruke i undersgkelse av samvariasjon med funksjonsevne i daglige gjeremal.
Summen som oppgis er avstanden i grader mellom ytterpunktene i fleksjon og ekstensjon, og

bevegelsesbuene blir heretter kalt albue arc og skulder arc.

Resultatene fra leddmalingen viste at det var stor variasjon i leddbevegelighet hos deltakerne,
variasjonen gikk fra minimal bevegelighet til over gvre grense for normalomradet for mange av

variablene.

| overekstremitetene 1a medianen for bdde AROM og PROM statistisk signifikant lavere enn
nedre normgrense (p<0.042) for alle variablene unntatt handleddsfleksjon, underarms-
pronasjon og ulnardeviasjon. | handleddsfleksjon og underarmspronasjon, hvor medianen |a
innenfor grensene for normalomradet, var det markert nedsatt bevegelighet i de motstaende
bevegelsene; handleddsekstensjon og supinasjon. Nitten deltakere (86%) kunne ikke ekstendere
handleddene over nullstilling, 12 (55%) hadde ekstensjonsdefisitt fra 20° til 90°. Handleddene
sto i ulnardeviert stilling hos ni deltakere (41%), de manglet fra 8° til 50 © pa & komme til
nullstilling. Underarmen sto hos mange i pronert stilling, de kunne ikke snu handflaten opp,
verken aktivt eller passivt. Det var kun en av deltakerne som ikke hadde nedsatt leddutslag i
supinasjon. Femten deltakere (68%) kunne ikke supinere til nullstilling, sju (36%) manglet

mellom 25° og 90° pa a komme til nullstilling.

I underekstremitetene 12 medianen for bade AROM og PROM statistisk signifikant lavere enn

gjennomsnittet for normverdiene for alle variablene unntatt passiv hofteadduksjon og —
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abduksjon (p<0.041). Spesielt var knefleksjonen nedsatt i forhold til normen. Seksten deltakere
(84%) hadde <90° i knefleksjon, ni (47%) hadde <40°. Maling av ankelbevegelsene gjenspeiler
at anklene var avstivet hos mange av deltakerne, som fglge av operasjoner av medfgdte
klumpfatter. Fotfeilstillinger presenteres senere i denne delen.

Tabell 4 Aktiv og passiv leddbevegelighet i grader for hele gruppen, n er oppgitt for hver variabel.
P-verdi angir signifikansniva for forskjell mellom aktiv og passiv bevegelighet

Variabler malt i grader AROM igrader, PROM igrader, P-verdi Normtallt
median (range) median (range) i grader
Skulderfleksjon, n=22 108 (3 -180) 148 (38 -180) 0.001 156-180
Skulderekstensjon, n=22 12 (-20-55) 18 (-15-60) 0.012 50-60
Skulder arc, n=22 117 (13-235) 152 (68-235) 0.003 206-240
Skulderabduksjon, n=22 72 (0-180) 118 (0-180) 0.01 158-180
Albuefleksjon, n=22 36 (0-160) 95 (15-160) <0.001 140-150
Albueekstensjon, n=22 -5 (-60-13) -5 (-60-13) 0.180 0-10
Albue arc, n=22 21 (0-160) 93 (8-160) <0.001 140-160
Pronasjon, n=22 90 (0-90) 90 (0-90) 1.00 76-84
Supinasjon, n=22 0 (-90-90) 0 (-90-90) 0.317 77-92
Handleddfleksjon, n=22 75 (18-115) 75 (18-170) 0.317 60-80
Handleddekstensjon, n=22 -21 (-90-38) -14 (-90-59) 0.018 60-70
Radialdeviasjon, n=22 -1 (-50-5) 0 (-33-30) 0.066 19-25
Ulnardeviasjon, n=22 9 (-5-60) 9 (-5-53) 0.317 26-39
Hoftefleksjon, n=18 53 (0-100) 91 (25-108) <0.001 100-121
Hofteekstensjon, n=18 0 (-25-50) 11 (-25-60) 0.027 19-30
Hofteadduksjon, n=14 20 (-10-30) 20 (0-30) 0.102 20-27
Hofteabduksjon, n=14 25 (0-58) 33 (0-58) 0.042 40-42
Knefleksjon, n=19 40 (3-123) 43 (3-143) 0.018 132-150
Kneekstensjon, n=19 0 (-40-11) 0 (-40-11) 0.180 0-10
Ankel dorsalfleksjon, n=19 0 (-40-24) 0 (-40-24) 0.042 13-20
Ankel plantarfleksjon, n =19 10 (0-40) 10 (0-40) 0.102 40-50

INormtallene beskriver PROM og er i henhold til American Academy of Orthopaedic Surgeons (AAOS) og
American medical Association (AMA), og bygger pa undersgkelser av voksne i begge kjgnn og favner laveste og

hgyeste gjennomsnitt for voksne (18 — ca 90 ar) (Norkin & White 2009).

Det var statistisk signifikant forskjell mellom aktiv og passiv bevegelighet i flere bevegelser i

bade over- og underekstremitetene. Passiv bevegelighet var gjennomgaende starst. For mange

bevegelser var det stor forskjell i grader, spesielt gjaldt det albuefleksjon, skulderfleksjon og

hoftefleksjon (tabell 4). Medianen for aktiv bevegelighet var nedsatt i forhold til normen i alle

de tre nevnte bevegelsene, og spesielt for aktiv albuefleksjon. Sytten deltakere (77%) hadde
<90° i aktiv albuefleksjon, 8 (36%) hadde < 25°. Kun tre av deltakerne hadde aktiv
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albuefleksjon tilsvarende normen. Albuen var imidlertid ikke kontrakt, flere kunne bevege mer
passivt enn aktivt (figur 8). Medianen for aktiv skulderfleksjon var 108 °, det vil si at armen
kunne fares litt over skulderhgyde. Sju deltakere (32%) kunne aktivt flektere skulderen >156°
(=nedre normgrense), fire (18%) helt til 180°, mens fem (23%) hadde <50 ° i aktiv
skulderfleksjon. Tjue deltakere (91%) hadde passiv skulderfleksjon >90°, ni (41%) hadde
>156°. Ogsa i skulderabduksjon hadde mange starre passiv enn aktiv bevegelighet. Tolv
deltakere (55%) hadde <90° i aktiv skulderabduksjon, atte deltakere (36%) kunne kun abdusere
skulderen aktivt til 30°. Femten av deltakerene (68%) hadde imidlertid mellom 90° og 180° i
passiv skulderabduksjon (figur 9).
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Figur 9 Aktiv og passiv fleksjon i albuer og skuldre, samt abduksjon i skuldre, illustrert med boxplott
(n=22). Nedre normgrense er satt inn for alle variablene. Kvadratet (boksen i boxplottet) representerer
50% av malingene, den horisontale linjen i boksen viser medianen og de vertikale linjene markerer hgyeste
og laveste maleresultat (range)

Grader

Hos de 18 deltakerne hvor hoftefleksjon kunne males, hadde 7 personer <30° i aktiv
hoftefleksjon, mens 6 personer hadde aktiv fleksjon fra 90° til 100°. | passiv hoftefleksjon
hadde en person <30° og hos 10 kunne hoftene flekteres passivt i omradet 90° -108° (figur 10).
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Figur 10 Aktiv og passiv fleksjon i hofter illustrert med boxplott, n=18. Nedre normgrense er satt inn.
For beskrivelse av boxplott, se figur 9
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Kjeve

Medianen (range) for maksimal gapapning hos deltakerne (n=21) var 4 cm (2.0 -5.5cm). Sju
deltakere (33%) hadde gapapning <3.5 cm, som er nedre grense for normalomradet (Norkin &
White 2009).

Rygg og nakke

Undersgkelse av ryggen viste at de naturlige fysiologiske kurvene var forandret hos mange av
deltakerne. I alt 20 av deltakerne (91%) hadde avflatning i gvre thoracaldel, 11 deltakere (50%)
hadde nedsatt lumbal svai og seks (27%) hadde forgket lumbal svai. Ryggskjevhet ble funnet
hos feerre. Fire deltakere (18%) hadde skoliose, en i thoracaldelen av ryggen, to i

thoracolumbaldelen og en i lumbaldelen.

Flere av deltakerne hadde nedsatt bevegelighet i nakke og rygg (tabell 5). Gjennomgaende var
det starre andel med redusert bevegelse blant de som var over 40 ar, men det var kun statistisk
signifikant forskjell mellom de to aldersgruppene i lateralfleksjon av ryggen og i lateralfleksjon
og rotasjon av nakken, noe som kan forklares med sma utvalg. Fleksjon og ekstensjon av
nakken var de bevegelsene som var minst redusert i begge aldersgruppene.

Tabell 5 Nedsatt bevegelighet i rygg og nakke i aldersgruppene 18 — 39 ar (n=11) og 40 — 91 ar (n=11).
P-verdi angir signifikansniva for forskjell mellom de over og under 40 ar

Variabel Nedsatt bevegelighet? Nedsatt bevegelighett  P-verdi
18 -39 ar, n (%) 40 - 91 ar, n (%)

Rygg fleksjon 3(27) 7 (64) 0.198
Rygg ekstensjon 3(27) 7 (64) 0.181
Rygg lateralfleksjon hgyre 3(27) 9 (82) 0.030
Rygg lateralfleksjon venstre 3(27) 9 (82) 0.030
Rygg rotasjon hgyre 3(27) 7 (64) 0.198
Rygg rotasjon venstre 4 (36) 5 (46) 1.00
Nakke fleksjon 2 (18) 5 (46) 0.361
Nakke ekstensjon 1(9) 5 (46) 0.149
Nakke lateralfleksjon hgyre 2 (18) 8 (73) 0.030
Nakke lateralfleksjon venstre 3 (27) 6 (55) 0.387
Nakke rotasjon hgyre 2 (18) 7 (64) 0.080
Nakke rotasjon venstre 4 (36) 10 (91) 0.024

1Graderingen er basert pd norm for bevegelighet beskrevet av Norkin & White (2009).
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Hender

Hgyre var dominant hand hos 12 deltakere (55%), venstre hos fire (18%) og seks var usikre pa
hvilken hand som var dominant. Tjue av deltakerne (91%) hadde tohandsfunksjon, (hendene

kunne brukes mot hverandre), hos to personer (9%) kunne ikke hendene mates.

Det vanligste avviket i 2. — 5. fingers bevegelighet var fleksjonskontrakturer
(ekstensjonsdefisitt). Til sammen 16 personer (73%) hadde fleksjonskontrakturer i ytre og
mellomleddet (PIP og DIP) pa begge hender, ni (41%) hadde bgyde ledd pa alle fingrene.
Fingrenes grunnledd (MCP) hadde nedsatt bevegelighet hos 11personer (50%), og hadde de
derfor vansker med a apne eller knytte hendene. Sju personer (32%) kunne overstrekke i 2- 5.
fingers MCP-ledd. Fire personer kunne overstrekke i ogsa PIP og DIP-leddene. Disse fire
personene kunne ikke bevege fingrene aktivt, men leddene var passivt overbevegelige. Tre
personer (14%) hadde fikserte svanehalsdeformiteter i noen fingerledd. Atte personer (36%)
hadde skalformede hender. Fire personer (18%) hadde tydelig sideulike hender. Bevegelighet i
handleddene beskrives i tabell 4.

Alle deltakerne hadde innslatt tommel, ifglge klassifikasjon House I-1V (House et al 1981)
(tabell 6). Felles for alle var adduserte grunnledd (CMC) i tomlene. Halvparten av deltakerne
hadde i tillegg overstrekk i tommelens MCP-ledd og ytterledd (IP) (type 111). Atte personer
hadde tommel som var flektert inn mot handflaten (vola), med rett eller bayd IP-ledd, pa en

eller begge hender.

Tabell 6 Vurdering av tommelens stilling, etter klassifikasjon House I-1V (House et al 1981), n=22

Type I* Type 112 Type I3 Type IV*
Pa begge hender, n (%) 3(14) 4 (18) 11 (50) 2(9)
Pa en hand, n (%) 1(5) 2(9) 1(5)

“Tommel er lett addusert i CMC-leddet. “Tommel er addusert i CMC og flektert fra MCP inn mot vola.
*Tommel er addusert i CMC mot vola, kombinert med hyperekstensjon i MCP og/eller IP-leddet. * Tommel er
addusert og flektert i MCP og IP inn mot vola

Resultatene av undersgkelse av standardgrepene viste at mange av deltakerne hadde nedsatt
gripeevne, og flere brukte modifiserte grep (tabell 7). 1 alt atten deltakerne (82%) kunne bruke
en form for kraftgrep med en eller begge hender. Fem (23%) hadde sa nedsatt bevegelighet i
fingrene at de kun hadde én type modifisert grep. Seks personer (27%) brukte grep mellom

innslatt tommel og handflaten (vola) som et alternativt grep.
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Tabell 7 Evne til utfarelse av standardgrepene kraftgrep, trepunktsgrep, pinsettgrep og ngkkelgrep, n=22

Standard grep Modifisert grep Modifisert grep med Kan ikke utfgre

begge hender, n (%) begge hender, n (%) en hand, n (%) grepet, n (%)
Kraftgrep 10 (46) 7 (32) 1(5) 4 (18)
Trepunktsgrep 9 (41) 4 (18) 3(14) 6 (27)
Pinsettgrep 9 (41) 4 (18) 6 (27) 5 (23)
Ngkkelgrep 7 (32) 3(14) 5 (23) 7 (32)

Fatter

Alle de 19 deltakerne med affeksjon i underekstremitetene hadde feilstillinger i fatter/ankler,
18 deltakere (82%) bilateralt. Alle klumpfattene var operert, hos 16 personer (84%) var anklene
avstivet. Alle hadde feilstillinger i fotter/ankler. De vanligste feilstillingene var at de ikke
kunne tra ned pa halen (spissfotmgnster), nedsunket lengdebue, hulfot med hay lengdebue,
akseknekk i foten med addusert forfot og valgusstilling i ankelen. Sju personer (37%) hadde
overliggende teer og ni (47%) hadde innbgyde teer, og trakket pa oversiden av en eller flere ter.
Sytten personer (89%) hadde fatter som kunne beskrives som korte og brede. Bevegelighet i

ankel ble presentert i tabell 4.

Oppsummering av “klassiske kjennetegn pa amyoplasi”

Oppsummering av klassiske kjennetegn ved amyoplasi (Hall et al 1983), viser at skalformede
hender og ulnardevierte handledd var de minst hyppige funnene. De andre kjennetegnene fant

vi hos fra 73% til 100% av deltakerne, men ikke alle hadde symmetriske endringer.

Tabell 8 Funn vedrgrende klassiske feilstillinger ved amyoplasi, n=22 (unntatt kneer; n=19)

Observerte feilstillinger Bilateralt, n (%)  Unilateralt, n (%)
Smale, innadroterte og adduserte skuldre 19 (86) 1(5)
Manglende fleksjon i albuer 17 (77)

Manglende supinasjon i underarmer 19 (86) 2(9)
Flekterte handledd 19 (86)

Ulnardevierte handledd 6 (27) 8 (36)
Flekterte fingerledd 16 (73)

Skalformede hender 7(32) 1(5)
Innslatte tomler 22 (100)*

Manglende fleksjon i knaer 18 (82)?

Medfgdte klumpfatter 18 (82)°

!Inkludert innsl&tt tommel type I-1V (House et al 1981). “Tre av deltakerne var ikke affisert i underekstremitetene
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8.1.5 Muskelstyrke

Muskelstyrke i ekstremitetene, malt med manuell muskeltesting (MMT) og med handholdt
dynamometer (HHD) oppgis i tabell 9. De tre deltakerne som bare hadde affeksjon i
overekstremitetene er ikke medregnet i resultatene for underekstremitetene. Totalantallet for
styrkemaling i underekstremitetene er derfor 19; 14 kvinner, 5 menn. Muskelstyrke i handgrep
oppgis i tabell 10.

Det mangler en del malinger av muskelstyrke i tabell 9, da vi valgte & kun male muskelstyrke i
ledd som kunne beveges. Hvorvidt det var kontraksjon eller ikke i musklene som gikk over
kontrakte ledd, ble ikke malt. I de ulike skulder- og albuebevegelsene var det flere missing ved
maling med HHD enn med MMT, noe som skyldtes feilstillinger i leddene slik at standard
utgangsstilling ikke kunne inntas. Arsakene til missing i underekstremitetene var fikserte
hoftekontrakturer (tre deltakere), smerter i hoftene (sju) og uteglemmelse av maling (to).
Manglende malinger av styrke i knebevegelser skyldtes fikserte kontrakturer (tre) og
knesmerter (tre). | tillegg hadde tre deltakere gdem og/eller skjar hud etter leggsar, og maling
med HHD ble ikke ansett som tilradelig. Det ble flest mangler i gruppen menn, hvor maling av

styrke med HHD i bevegelser i handledd, hofter og knaer mangler helt.

Det var ikke statistisk signifikante sideforskijeller ved noen av malemetodene, verken i over-
eller underekstremitetene (MMT: p>0.182 i overektremitetene, p>0.068 i underekstremitetene,
HHD: p>0.132 i overekstremitetene, p>0.203 i underekstremitetene). Resultatene fra hgyre og
venstre side er derfor slatt sammen i tabellen. Det var heller ikke statistisk signifikante
forskjeller pa resultatene for kvinner og menn ved maling med MMT for noen av variablene
(p>0.168). Malene for MMT oppgis derfor for hele gruppen samlet. Resultatene for maling
med HHD er delt pa kjenn, da det er forventet kjgnnsforskjell nar styrke males direkte og angis

med newton (N) som maleenhet.

Resultatene viste nedsatt muskelstyrke i flere variabler hos mange av deltakerne (tabell 9).
Medianen for maling med MMT & under skalaverdi 5 i alle bevegelser der vi fikk tilstrekkelig
antall malinger til at median kan sies a veere beskrivende for gruppen. | alle bevegelsene hvor
det fantes normtall for styrkemaling med HHD, 1a medianen under P5. Det var imidlertid stor
variasjon innen gruppen. Malingene med MMT fordelte seg i de fleste variablene over hele
skalaen fra 0 til 5. Resultatene fra maling med HHD viste spredning fra O til enkeltmalinger

som nadde normen for P50, som i albueekstensjon, hoftefleksjon og knefleksjon hos kvinner.
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Tabell 9 Muskelstyrke malt med manuell muskeltesting (MMT) og handholdt dynamometer (HHD). N=22

for méling av overekstremiteter, n=19 for maling av underekstremiteter (14 kvinner, 5 menn)

Variabler MMT? HHD i newton, Norm HHD HHD inewton, Norm HHD
begge kjgnn. kvinner. i newton, menn. i newton,
Median Median (range) kvinner. Median (range) menn.
(range) P5 / P50° P5 / P50?
Skulderfleksjon 4.0 (0-5)n=21 70 (0-109) n=15 T 44(0-75) n=5 IT
Skulderekstensjon 3.9(0-5)n=19 56 (0-104) n=14 IT 0 (0-67) n=4 IT
Skulderabduksjon 3.8(0-5)n=21 65 (0-85) n=14 751105 44 (0-96) n=5  111/160
Albuefleksjon 2.9 (5-5)n=19 0 (0-90) n=15 145/ 190 24 (0-71)n=4  216/>250
Albueekstensjon 45(0-5)n=19  78(0-109)n=14  80/105 71(65-83) n=4  115/156
Handleddfleksjon 49 (2-5)n=12 62 (0-79) n=7 IT 58 n=1 IT
Handleddekstensjon 3.5 (2-5) n=11 52 (0-107) n=7 81/111 n=0 126 /170
Hoftefleksjon 4.9 (2-5)n=14 117 (0-169) n=12 124 /167 95(44-147)n=2 190/ >250
Hofteekstensjon 45(0-5)n=11 117 (0-188)n=10 IT n=0 IT
Hofteadduksjon 50(0-5)n=14 120 (0-167)n=12 IT n=0 IT
Hofteabduksjon 5.0(3-5)n=14 119 (0-152)n=12 174/238 144 n=1 223/ >250
Knefleksjon 4.0 (0-5)n=14 38 (0-130) n=12 781122 112 n=1 118/162
Kneekstensjon 45(0-5)n=14 87 (0-156)n=10  >160/>160 160 n=1 >160 / >160

"Modifisert Medical Research Counsil scale (MRC) beskrevet av Florence et al (1992).

*Persentil 5 og 50. Normmaterialet er fra artikkel til van der Ploeg et al (1991). Det finnes bare referanseverdier for
de variablene hvor det er oppgitt. P5: 5% ligger under, P50: 50% ligger over (=medianen)

%IT: Normdata ikke tilgjengelig

| overekstremitetene hadde mange av deltakerne nedsatt styrke i skulder- og albuebevegelsene.
Medianen for MMT var grad 4 i alle skulderbevegelsene, men fordelingen av resultatene
varierte i de ulike bevegelsene. | skulderfleksjon hadde 11 av 21 deltakerne styrke >grad 4, og
bare tre hadde <3.5. | skulderekstensjon og —abduksjon hadde ni deltakere >grad 4, og syv <3.5

(figur 11).
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Figur 11 Styrke i skulderfleksjon (n=21), skulderekstensjon (n=21) og skulderabduksjon (n=19) hos kvinner
og menn, malt med MMT. Range er 0-5, der 5 er normal styrke. Boxplott beskrives i figur 9. Verdier >1,5
bokslengde utenfor boksen er markert med °, >3 bokslengder utenfor er markert med *
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For styrkemaling i skulderbuen med HHD, fantes det kun normtall for skulderabduksjon. Fem
av de 14 kvinnene som ble malt hadde styrke >P5 i skulderabduksjon, ingen nddde P50. Tre
kvinner malte 0 N. Alle de fem mennene hadde <P5 i styrke i skulderabduksjon, to av dem
malte O N (figur 12).

o 1

T T
Skulderabduksjon HHD kvinner Skulderabduksjon HHD menn

Figur 12 Styrke i skulderabduksjon hos kvinner (n=14) og menn (n=5), mélt med HHD i newton (N).
Prikket linje viser P5, stiplet linje viser norm for P50. Beskrivelse av P5/P50, se tabell 9. Beskrivelse av
boxplott, se figur 9

Medianen for styrke i albuefleksjon, malt med MMT, la under grad 3, mens for styrke i
albueekstensjon 1a medianen pa 4.5. Tolv deltakere hadde < grad 3 i styrke i albuefleksjon, kun

tre hadde >4.5. Styrke i albuekstensjon 18 hos 10 deltakere >4.5.

Resultatene fra HHD-malingene viste ogsa at flere 1& nsermere normen for styrke i
albueekstemsjon enn de gjorde i albuefleksjon. Spesielt tydelig var dette hos kvinnene, hvor sju
I over normen for P5 i styrke i albueekstensjon, en |a over P50, mens alle skaret under normen
for P5 i albuefleksjon (figur 13).
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Figur 13 Styrke i albuefleksjon (n=15), og —ekstensjon (n=14) hos kvinner malt med HHD.
Prikket linje viser P5, stiplet linje viser P50, se forklaring tabell 9. Beskrivelse av boxplott, se figur 9
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Forholdet mellom styrken i albuefleksjon og -ekstensjon for hele gruppen malt med begge
malemetodene, illustreres med scatterplott i figur 14 og 15. Figur 14 viser at 10 personer hadde
<grad 3 i styrke i albuefleksjon, men >grad 4 i albueekstensjon, malt med MMT. Figur 15 viser
at sju deltakere malte ON i styrke i albuefleksjon, men fra 33 til 109 N i albue- ekstensjon, malt
med HHD. Figurene viser ogsa at for begge malemetodene syntes styrken i albuefleksjon a
variere over sterre bredde enn for albueekstensjon. Figur 14 viser at for 16 personer varierer
styrken i albuefleksjon malt med MMT mellom 0 og grad 5, mens i albueekstensjon hadde de
samme personene grad 4 eller 5. HHD-malingene viser at skarene i albuefleksjon for atte
personer 1a mellom 13 og 95N, mens i albueekstensjon var styrken naermest lik, mellom 70 og
97N (figur 15).
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Figur 14 Forholdet mellom styrke i albuefleksjon og  Figur 15 Forholdet mellom styrke i albuefleksjon og
—ekstensjon i hele gruppen, malt med MMT, range  — ekstensjon malt med HHD. (n=16).
0-5, hvor grad 5 er normal styrke (n=18)

Styrkemaling med MMT i underekstremitetene viste at i hofteabduksjon og -adduksjon hadde
10 av de 14 personene som ble malt >4.5 (tabell 9). I hofteabduksjon hadde ingen mindre styrke
enn grad 3. I hoftefleksjon hadde étte personer styrke >4.5, mens fire hadde <grad 4. |
hofteekstensjon hadde seks av de 11 som ble malt >4.5, kun tre hadde < grad 4. Styrken i
kneekstensjon 1a hos atte deltakere >4.5, tre hadde <4. Mens i knefleksjone hadde kun fem

personer >4.5 i knefleksjon, 0g seks deltakere malte < grad 4.

Blant kvinnene fikk vi nok malinger med HHD i hofte- og knebevegelser til & kunne beskrive
dem som gruppe (tabell 9). Styrkemalingen viste at i hofteabduksjon og kneekstensjon skaret
alle under normen for P5 (figur 16 og 17). | hofte- og knefleksjon var det stor spredning. |

hoftefleksjon hadde atte av 12 kvinner styrke <P5, fire l1a >P5, og en hadde styrke tilsvarende

P50. For hofteekstensjon fantes det ikke normtall. | knefleksjon 13 sju <P5, fem skaret >P5 og

64



to av dem nadde P50. Hos mennene 14 alle enkeltmalingene av styrke malt med HHD i

underekstremitetene under P5.
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Figur 16 Hoftefleksjon og hofteabduksjon hos kvinner (n=12), malt med HHD.
Prikket linje viser P5, stiplet linje viser P50, se forklaring tabell 9. Beskrivelse av boxplott og
ekstremverdier, se figur 9 og 11
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Figur 17 Knefleksjon (n=12) og —ekstensjon (n=10) hos kvinner, malt med HHD. Prikket line ved
knefleksjon viser P5, stiplet line P50. Linjen ved kneekstensjon viser felles linje for P5/P50: >160N.
P5/P50 forklares i tabell 9. Beskrivelse av boxplott, se figur 9

Grepsstyrke

Isometrisk makskraft i kraftgrep, pinsettgrep, trepunktsgrep og ngkkelgrep vises i tabell 10.
Hos to personer ble ikke grepsstyrke malt fordi undersgkelsen ble utfgrt pa deres hjemsted,
uten tilgjengelig maleinstrument. Det var ikke statistisk signifikante sideforskjeller ved noen av
grepene; kraftgrep (p>0.552), pinsettgrep (p>0.366), trepunktsgrep (p> 0.638) og nekkelgrep
(p>0.674). Resultatene for hgyre og venstre hand er derfor slatt sammen i tabellen. Det var
heller ikke statistisk signifikante forskjeller pa resultatene for kvinner og menn for noen av
variablene; kraftgrep (p>0.193), pinsettgrep (p>0.578), trepunktsgrep (p>0.518) og ngkkelgrep
(p>0.794).
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Tabell 10 Makskraft i grepsstyrke hos kvinner og menn. Kraftgrep er malt med dynamometer, de andre
grepene med pinchometer

Grepsstyrke i kg, kvinner, Grepsstyrke i kg, menn,

median (range) median (range)
Kraftgrep 13.8 (1.9-23.5) n=11 5.3 (2.0-16.5) n=5
Pinsettgrep 1.6 (0-3.8) n=10 0.9 (0-2.8) n=4
Trepunktsgrep 31(0-77)n=11 3.1(0.2-5.3) n=4
Ngkkelgrep 4.2 (1.0-6.6) n=8 28 (0-5.7)n=2
Tommel motvola 0.6 (0—1.0) n=5 1.0n=1

Alle de 16 deltakerne som hadde kraftgrep, hadde nedsatt styrke i forhold til norm for kjgnn og
alder (figur 18). Fem av deltakerne hadde >50% av normert styrke for sin alder, skarene for de
fem 12 mellom 62% og 88% av normen. For de 11 andre la skaren i kraftgrepet mellom 4% og
41% av normert styrke. Median for kvinnenes maksstyrke i kraftgrep var 41% av norm, med
4.8% som laveste og 88.3% som hgyeste maling. Median (range) for mennene var 13.7% (3.9%
—36.7%).
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Figur 18 Maksstyrke i kraftgrep for hele gruppen (n=16), malt i prosent av norm for kjgnn og alder.
Median (range): 33% (4%- 88%). Forklaring av boxplott, se figur 9

For pinsett-, trepunkts-, og ngkkelgrep var det ikke laget normmateriale for vart pinchometer.
Vi gjorde likevel en sammenlikning med to materialer, men ingen av dem kan betegnes som
valide normalmaterialer. Sammenligningene er derfor sveert usikre og kan ikke tillegges stor
vekt. En studie hvor samme pinchometer som i var studie var brukt, var det laget en
kontrollgruppe pa 10 friske voksne personer (Goodson et al 2006). Gjennomsnittsstyrke i denne
kontrollgruppen var for pinsettgrep 5.8 kg og for ngkkelgrep 7.0 kg. Trepunktsgrep var ikke
malt. Ingen av vare deltakere hadde grepsstyrke som nadde denne kontrollgruppens styrke. Det
andre normmaterialet var utviklet for en annen type pinchometer, B&L pinch gauge
(Mathiowetz et al 1985), noe som gjgr ogsa denne sammenlikningen usikker. Sammenligning
med norm for kjgnn og alder i det materialet, viste at i pinsettgrep hadde en av deltakerne i var

studie grepsstyrke tilsvarende gjennomsnittlig normverdi. | trepunktsgrep og nekkelgrep hadde
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fire deltakere grepsstyrke som la innenfor laveste normgrense, de andre maleresultatene 1a

under laveste normgrense.

8.1.6 Smerte

Tre deltakere oppga at de ikke hadde gjentakende smerter i noen del av kroppen. Sju deltakere
(32%) rapporterte om jevnlige smerter i <3 omrader av kroppen, tolv deltakere (55%) hadde
jevnlige smerter i >4 omrader, atte deltakere (36%) hadde smerter i >6 omrader og tre (14%)
hadde jevnlig smerter i atte eller ni kroppsomrader. Tolv opplyste at de hadde utstralende
smerter. Nakke, skuldre, nedre del av ryggen, hofter og fatter var de omradene flest hadde

gjentakende smerter i (figur 20).
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Figur 20 Antall personer som hadde gjentakende smerter i ulike kroppsomréder, n=22

Det var stor variasjon i smerteintensitet hos deltakerne, bade i aktivitet og hvile. Pa en VAS-
skala fra 0-10, hvor 0 var ingen smerte og 10 var intens smerte, oppga flest hayest
smerteintensitet i aktivitet (figur 21).
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Figur 21 Smerteintensitet i aktivitet og hvile, malt med VAS skala fra 0-10, hvor 0=svak og 10=intens
smerte, n=22. Forklaring av boxplott, se figur 9

VAS skala 0-10

Inaktivitet sittende eller liggende over tid (8 personer), ga langt (8), belastning/tunge lgft (8),
sitte med framoverbgyd nakke/rygg (4) og kulde (1) ble oppgitt & forverre smerte, mens hvile
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(7), smertestillende medisin (7), massasje (6), bevege seg og taye ledd (5), varme (4),
bassengtrening/svemming (2), gode sko (2), kiropraktor/knekke ledd pa plass (2), TNS (1) og
kopping (1) hadde lindrende effekt.

8.1.7 Utfarelse av daglige gjgremal

Assistansebehov malt med Functional Independence Measure (FIM), viste stor variasjon blant
deltakerne i FIM motor. Median sumskar (range) for deltakerne var 72 (30-89). Skarene,
fordelt i fire grupper; stort behov for assistanse, moderat behov for assistanse, behov for

tilsyn/tilrettelegging og selvhjulpen, vises i figur 22.
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Figur 22 Fordeling av FIM skar (range 1-7%) for assistansebehov i daglige gjgreméal, malt med FIM motor.
Skarene er fordelt pa behov for total/omfattende assistanse (skar 1-2), moderat/minimal assistanse (skar 3-
4), tilsyn (skar 5) og selvhjulpen (skar 6-7), n=22

De gjoremélene hvor flest personer hadde stort assistansebehov var pa omradene “dus;j, bad”,
’pékledning”, ’nedre toalett” og forflytning i trapp”, hvor ca 1/3 av personene hadde behov
for total eller omfattende assistanse. Pa ’gvre toalett” hadde halvparten av personene behov for
assistanse, men assistansebehovet var mindre. Minst behov for assistanse var det pa omradene
”spise og drikke”, ”naturlige funksjoner” og “kortere og lengre forflytning”. Innen de naturlige
funksjonene rapporterte til sammen sju personer (32%) at de hadde inkontinensproblemer og
behov for assistanse. Til kortere forflytning trengte fem personer (23%) enten stgtte av en
person eller at en person var til stede, pa grunn av utrygghet. | forflytning over lengre avstander

var 21 personer (95%) selvhjulpne, ni av dem forflyttet seg i hovedsak med rullestol (skar 6).

1 FIM skdr 1: Total assistanse (utfarer <25%), 2:Omfattende assistanse (utfarer <50, 3: Moderat assistanse (utfarer
50-75%),4:Minimal assistanse (utfarer >75%), 5: Tilsyn, hjelp til tilrettelegging, 6: Tilnaermet selvhjulpen
(hjelpemidler, ekstra tidsbruk, sikkerhetsrisiko), 7: Helt selvhjulpen
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Atte av rullestolbrukerne brukte kun elektrisk rullestol, en varierte mellom manuell og
elektrisk. To personer kunne ikke sta eller ga. Resten hadde varierende grad av gangfunksjon,
men bare de tre som ikke hadde affeksjon i underekstremitetene, rapporterte at de ikke hadde
begrensninger ved gange. Atte av de med 19 med affeksjon i bena (42%) kunne ga begrensede
avstander, men hadde vansker i terreng og brukte rullestol over lengre avstander. Kun to brukte
aldri rullestol. Sju av de som var faste rullestolbrukere hadde veert gaende som barn, de fleste
brukte da aksillekrykker og skinner. Fire hadde begynt & avlaste mer med rullestol over lengre
avstander i voksen alder. Nitten av deltakerne (86%) kjarte eller hadde kjart bil.

Oppsummering av assistansebehovet for gruppen, viste at sju personer (32%) var selvhjulpne
pa alle de 13 omradene som inngar i FIM motor, atte personer (36%) hadde behov for minimal
til moderat assistanse eller behov for hjelp til tilrettelegging pa to til seks omrader, og sju
personer (32%) trengte total eller omfattende assistanse pa fem til ti omrader. | alt 10 av
deltakerne hadde brukerstyrt personlig assistanse (BPA) som assistanseordning.
Gjennomsnittlig (range) antall timer per uke med BPA var 43 timer (16.5 — 120). Tre personer

hadde hjelp av familie eller venner, en hadde hjelp pa heldggns basis.

Kognisjon

Fa av deltakerne hadde vansker pa omradene som ble malt i FIM kognisjon. Maksimal
oppnaelig sumskar var 35, median sumskar (range) for deltakerne var 35 (29-35). Tre personer
oppga at lese/skrivevansker hadde noe innvirkning pa skriftlig forstaelse og uttrykkeevne, en

hadde aldersrelaterte forandringer av syn, hgrsel og hukommelse.

Kompenserende tiltak

Mange av personene brukte kompenserende tiltak for & vaere mest mulig selvhjulpne (skar 6) og
beskrev at utfgring av hverdagens gjeremal var strevsomt og krevde mye tid. Flere beskrev at
de mottok hjelp for & spare tid og krefter til jobb/studier. Bruk av kompenserende tiltak ble
spesielt tatt i bruk pa omradene ”spise/drikke”, ”pékledning” og “evre toalett”. Alle unntatt en
av de som var selvhjulpne pa disse omradene brukte kompenserende tiltak. | kompenserende
tiltak inngikk bruk av hjelpemidler, tilrettelegging av omgivelser og a utfere aktiviteter med
kompenserende strategier. Behov for kompenserende tiltak til disse gjgremalene var i hovedsak
knyttet til hvorvidt de hadde passiv bevegelighet i skuldre og albuer eller ikke, samt til
manglende supinasjon i underarmer, fleksjonskontrakturer i handledd og nedsatt grepsevne.

Kompenserende tiltak som ble benyttet pa de tre aktivitetsomradene vises i tabell 11.
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Tabell 11 Kompenserende tiltak ved aktivitetene spise og drikk, svre toalett og pakledning med og uten
passiv skulderbevegelighet og albuebgy. | parentes angis hvor mange som benyttet de ulike tiltakene

Omrader/
funksjonsnedsettelse

Manglende aktiv og passiv
skulderbevegelighet og albuebgy

Passiv skulder- og albuebevegelighet (ikke
aktiv). Pronerte underarmer, flekterte
handledd og nedsatt grepsevne

Spise, drikke

Kompenserende strategier:
Bayer seg fram, drikker med sugerar (3)

Griper glasset med munnen, bgyer hodet
bakover for & drikke (2)

Bragdmat plasseres pa tallerken i
munnhgyde, griper maten direkte med
munnen (2)

Hjelpemidler:
Sugergr (3)
Hoyt stettglass (2)

Tilrettelegging:
Hoyt bord (3)

Kompenserende strategier:

Skjeerer opp alt selv farst. Spiser all mat med
gaffel, vipper gaffelen opp fra bordhgyde
uten & lgfte armen, bayer seg ned (4)

Bayer og lgfter den ene armen passivt ved
hjelp av skulderfleksjon i den andre armen
(illustrert i figur 4) (4)

Statter underarmen mot bordkanten, og
bayer armen passivt ved & lene kroppen
framover (3)

Krysser armene, sa fingrene mgtes, griper
med hendene samlet (se figur 3) (3)

Lafter glass/kopp med begge hender (6)

Vrir armen med pronert, flektert handledd
opp mot munnen ved drikking (2)

Hjelpemidler:
Gaffel med langt skaft (3)
Lett kopp med stor hank (2)

@vre toalett

Kompenserende strategier:
Lener arm mot vasken, bayer seg ned til
hénden for sminke, tannpuss osv (3)

Beveger hodet i stedet for tannbgrsten

®)

Hjelpemidler:
Elektrisk tannbgrste (4)

Kompenserende strategier:

Slenger armen opp til skulderhgyde og statter
den mot darkarm, vegg eller krykke. Albuen
bayes passivt ved tyngdekraft (7).

Holder i fgner, tannbgrste og lignende,
beveger kroppen i stedet for arm/hand (7)

Tohandsbruk ved alle gjgremal (4)

Hjelpemidler:

Hayderegulerbar vask (2)

Elektrisk tannbgrste (4)

Forlenget skaft pa kam og barste (2)
Lang pinne med Q-tips eller klut (2)

Pakledning

Kompenserende strategier:

Trer armer ned i buksen, gjar
”rokkering-bevegelser” med kroppen
mens armene drar opp buksen ved 3 lafte
armene med skuldrene. Fungerer best
med tayelige bukser (3)

Putter skjorta ned i truse og drar den ned
pa nedsiden av trusen, for i stramme
(med strake armer) (1)

Kompenserende strategier:
Sleng-teknikk med armene; slenger klar over
hodet eller rundt ryggen. Bruker vide kleer (3)

Henger klar pa dgrhandtak eller over seng,
stuper inn i klerne” (2).

Hekter fingrene inn i hemper (f eks
beltestropper) nar drar opp kler (3)

Hjelpemidler og tilrettelegging
Romslige og tayelige klear (5)

Syr om kler for & fa dem lettere pa. F. eks. erstatter knapper med borrels (2)
Klips mellom bh-stroppene pa ryggen for at den ikke skal skli ned pa skuldrene (2)
Lang pinne med krok til & dra ting til seg, trekke opp kler, dpne borrelas pa sko etc (5)

Strampepatrekker (2)
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8.2 Sammmenhenger mellom kroppsfunksjoner
og aktivitet

Undersgkelse av sammenheng mellom kroppsfunksjonene i bevegelsesapparatet ble avgrenset
til forholdet mellom leddbevegelighet og muskelstyrke i overekstremitetene. Undersgkelse av
sammenhengen med mellom funksjon i bevegelsesapparatet og funksjonsevne i daglige
gjeremal ble ogsa avgrenset til overekstremitetene og til aktivitetsomradene “spise og drikke”,
“avre toalett” og “pakledning overkropp”. Avgrensningen ble gjort fordi vi kun hadde
fullstendige datasett pa maling av styrke og bevegelighet for overekstremitetene, og de tre
valgte aktivitetsomradene innbefattet bruk av overekstremiteter. De bevegelser som var mest
involvert i de tre valgte FIM-omradene ble tatt med i analysene; skulder-, albue- og

underarmbevegelser, samt handfunksjon.

Sammenheng mellom leddbevegelighet og muskelstyrke

Resultatene styrkemaling med HHD ble brukt fordi denne gir et abolutt mal pa styrke og ikke
har noen takeffekt. Korrelasjonsanalyse viste at det var statistisk signifikant sammenheng
mellom PROM og muskelstyrke for skulderekstensjon (rho=0.483, p=0.042), skulderabduksjon
(rho=0.551, p=0.015) og albuefleksjon (rho=0.549, p=0.015), men ikke for skulderfleksjon
(rho=0.281, p=0.230).

Figur 19 viser at for alle bevegelsene syntes det & vaere slik at nar muskelstyrken er hgy, sa er
ogsa PROM ganske stor. For skulderfleksjon var det ingen med PROM under 50 grader og selv
der det var sveert lav eller ikke malbar styrke, var PROM relativt hgy. Tre personer hadde
passiv skulderfleksjon opp mot normen pa 165 grader selv om styrken ikke var malbar. For de
andre tre bevegelsene varierte PROM fra veldig lave verdier til relativt hgye verdier for
personer med lav styrke. For albuefleksjon er det et uttalt mgnster at PROM er hgy inntil
muskelstyrken er null. Seks personer hadde fra 90 til opp mot normen pa 140 grader i passiv

bevegelighet, selv om de ikke hadde malbar muskelstyrke.
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Figur 19 Sammenheng mellom passiv leddbevegelighet (PROM) malt i grader og muskelstyrke malt med
HHD i N for skulderekstensjon, skulderabduksjon, skulderfleksjon og albuefleksjon

Sammenheng mellom leddbevegelighet og aktivitet

For undersgkelse av sammenheng mellom leddbevegelighet (AROM og PROM) og
hjelpebehov i daglige gjeremal, var det hensiktsmessig a se bevegelsene fleksjon og ekstensjon
som en sammenhengende bevegelsesbue (arc), i henholdsvis skulder og albue (tabell 4).
Korrelasjonsanalyse viste statistisk signifikant sammenheng mellom bevegelighet i alle
skulder- og armbevegelsene, bade aktiv og passiv, og assistansebehov pa alle de tre FIM-

omradene (tabell 12).

Tabell 12 Korrelasjon (Spearman’s rho) mellom aktiv og passiv leddbevegelighet og FIM-skar pa omradene
”spise og drikke”, ”ovre toalett ” og ”pakledning overkropp”, n=22

Spise og drikke @vre toalett Péakledning overkropp
rho  p-verdi rho  p-verdi rho p-verdi
Skulder arc aktiv 0.666 0.001 0.614 0.003 0.622 0.003
Skulder arc passiv 0.532 0.013 0.522 0.015 0.542 0.011
Skulderabduksjon aktiv  0.715 <0.001 0.600 0.003 0.690 <0.001
Skulderabduksjon passiv. 0.696  <0.001 0.561 0.007 0.652 0.001
Albue arc aktiv 0.643 0.001 0.516 0.014 0.646 0.001
Albue arc passiv 0.457 0.032 0.423 0.050 0.509 0.016
Supinasjon aktiv 0.670 0.001 0.656 0.001 0.698 <0.001
Supinasjon passiv 0.676 0.001 0.683 <0.001 0.711 <0.001
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Sammenheng mellom aktivitet og leddbevegelighet ble naermere undersgkt ved a dele gruppen i
to, basert pa FIM-skar: De med assistansebehov (FIM skar 1-5) og de selvhjulpne (FIM skar 6-
7). Pa omradet spise og drikke” var aktiv albue arc statistisk signifikant assosiert med behov
for assistanse (p=0.005), men ikke passiv albue arc (p=0.151). Ingen av de atte som trengte
assistanse hadde aktiv bevegelighet i albuer. Blant de selvhjulpne var det stor variasjon i aktiv
albue arc, fra 0° til over 150°. Det var flere som hadde god passiv enn god aktiv bevegelighet

blant de selvhjulpne (figur 23).
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Figur 23 Sammenheng mellom assistansebehov (selvhjulpen eller ikke) pa omradet ”spise og drikke” og
aktiv og passiv arc i albue

Det var ogsa statistisk signifikant forskjell pa gruppene med og uten behov for assistanse til
“spise og drikke” i forhold til bade aktiv og passiv bevegelighet i skulder arc (aktiv; p=0.004,
passiv; p=0.019), skulderabduksjon (aktiv; p<0.001, passiv; p=0.005) og supinasjon
(aktiv/passiv p=0.009). I supinasjon var AROM = PROM. For alle skulderbevegelsene var
mgnsteret det samme; blant de selvhjulpne var det flere med stor aktiv bevegelighet enn blant
de med assistansebehov. Noen av de selvhjulpne hadde sveert begrenset aktiv bevegelighet,
men det var flere som hadde god passiv bevegelighet. For alle skulderbevegelsene var det flere

med stor passiv bevegelighet blant de selvhjulpne enn blant de med assistansebehov (figur 24).
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Figur 24 Sammenheng mellom assistansebehov (selvhjulpen eller ikke) i ”spise og drikke” og aktiv og passiv
skulder arc
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For "gvre toalett” var det statistisk signifikant forskjell mellom de som var selvhjulpne og de
med assistansebehov nar det gjaldt supinasjon (p=0.009). Det var langt flere blant de
selvhjulpne som kunne supinere underarmen enn blant de med assistansebehov. Bare en av
selvhjulpne kom ikke til null grader (figur 25). I tillegg viste falgende bevegelser statistisk
signifikant sammenheng med selvhjulpenhet 1 ”gvre toalett”; aktiv og passiv skulder arc (aktiv;

p=0.029, passiv; p=0.018), aktiv skulderabduksjon (p=0.025) og aktiv albuearc (p=0.032).
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Figgr 25 Samizglgazarél ri;ztljlec;m assistansebehov (selvhjulpen eller ikke) pa omradet ”ovre toalett” og
supinasjon.

Selvhjulpenhet i ’pakledning av overkropp” viste statistisk hgysignifikant sammenheng med
aktiv skulderabduksjon (p=0.006) og supinasjon (p=0.007) (figur 26). Det var ogsa statistisk
signifikant forskjell pa gruppene med og uten assistansebehov for aktiv og passiv skulder arc
(aktiv p: 0.021, passiv; p= 0.033), passiv skulderabduksjon (p=0.019) og aktiv albue arc

(p=0.012).
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Figur 26 Sammenheng mellom assistansebehov/selvhjulpen pa omradet ”pakledning av overkropp” og
aktiv skulderabduksjon og supinasjon

Pa alle de tre FIM-omradene var det gjennomgaende flere med god passiv bevegelighet i

skuldre og albuer blant de selvhjulpne, enn blant de som trengte assistanse.
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Sammenheng mellom muskelstyrke og aktivitet

Korrelasjonsanalyse mellom muskelstyrke og FIM-skar viste at det kun var statistisk
signifikant sammenheng mellom muskelstyrke i albuefleksjon og FIM-skar pa omradene ”spise
og drikke” og “pakledning av overkropp”. Dette var uavhengig av om styrke var malt med
MMT eller HHD (tabell 13).

Tabell 13 Korrelasjon' mellom muskelstyrke i skulder- og albue malt med MMT og HHD og FIM-skar pa

omridene "spise og drikke”, “ovre toalett” og ”pékledning av overkropp”, n=22

Skulderfleksjon Skulderabduksjon Albuefleksjon

MMT HHD MMT HHD MMT HHD

rho (p-verdi) rho (p-verdi) rho (p-verdi) rho (p-verdi) rho (p-verdi) rho (p-verdi)
Spise og -0.208 (0.365) -0.102 (0.668) 0.230 (0.317) 0.348 (0.145) 0.705(0.001) 0.532 (0.019)
drikke
dvre -0.130 (0.576) -0.136 (0.568) 0.200 (0.386) 0.110(0.652) 0.417 (0.075) 0.187 (0.444)
toalett

Pakledning -0.289 (0.205) -0.162 (0.495) 0.139 (0.548) 0.202 (0.407) 0.671(0.002) 0.507 (0.027)
overkropp

! Korrelasjon er undersgkt med Spearman’s rho

Undersgkelse av sammenheng mellom selvhjulpenhet (FIM skar 6-7) og muskelstyrke malt
med MMT, viste at det kun var styrke i albuefleksjon som var statistisk signifikant assosiert
med hjelpebehov, og da pd omradene “’spise og drikke” og “’pakledning av overkropp” (tabell
14). Alle som var selvhjulpne pa omradet spise og drikke” og atte av ni av de som var
selvhjulpne i “’pakledning av overkropp” skarte > 3 i albuefleksjon (figur 27). Fire personer var
selvhjulpne i ”spise og drikke” og tre i ”pékledning av overkropp” selv om de hadde <3 i
albuefleksjon. Styrke i skulderbevegelsene viste altsa ikke a ha betydning for selvhjulpenhet.
Det ma poengteres at det var fa personer med styrkeskar 0-2 i skulderbevegelsene, noe som

gjorde at testen pa sammenheng ikke ga noe klart svar.

Tabell 14 Sammenheng mellom hjelpebehov pa tre FIM-omrader og muskelstyrke ved skulder- og
albuebevegelser. Hjelpebehov er gruppert i selvhjulpen (FIM skar 6-7) og trenger assistanse (FIM skar 1-5).
Muskelstyrke er malt med MMT og oppgis i to grupper; skar fra 0 til 2 og fra 3 til 5. N=22

SPISE OG DRIKKE @VRE TOALETT PAKLEDNING
OVERKROPP
Assistanse p-verdi  Assistanse p-verdi Assistanse p-verdi
/selvhjulpen® Iselvhjulpen® Iselvhjulpen®
Skulderfleksjon 0.247 1.00 0.553
Skar 0-2 2/1 2/1 2/1
Skar 3-5 5/13 5/13 7111
Skulderabduksjon 0.088 0.586 0.272
Skar 0-2 3/1 3/1 3/1
Skar 3-5 4713 8/9 6/11
Albuefleksjon 0.011 0.179 0.020
Skar 0-2 6/4 713 713
Skar 3-5 0/9 3/6 1/8

Gitt som antall * P-verdi er malt med Fisher’s Exact test.
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Undersgkelse av sammenheng mellom assistansebehov og muskelstyrke malt med HHD, viste
at det kun pa omradet ”spise og drikke” at styrke i albuefleksjon var statistisk signifikant
assosiert med hjelpebehovet (p=0.019). Ved maling med HHD var det bare sju med malbar
styrke i albuefleksjon (tilsvarende >3 i MMT) som var selvhjulpne i pakledning av overkropp.
Sammenhengen mellom hjelpebehov i pakledning og styrke i albuefleksjon malt med HHD, ble
dermed ikke statistisk signifikant (p=0.066) (figur 27). Ellers samsvarte resultatene uavhengig
av malemetode. Pa tross av skar null i styrke i albuefleksjon malt med HHD, var fem personer
selvhjulpne i ’spise og drikke” og fire selvhjulpne i ’pakledning” (figur 2).
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Figur 27 Sammenheng mellom assistansebehov pa omréadene “spise og drikke” og ”péakledning av
overkropp” og styrke i albuefleksjon malt med MMT (gverst) og med HHD

Sammenheng mellom handfunksjon og aktivitet

Til undersgkelse av sammenheng mellom hjelpebehov pa de tre FIM-omradene og
handfunksjon, ble resultatene fra evne til & utfare grep og styrke i grepene brukt. Grepsevne ble
dikotomisert til vanlig/modifisert grep og ikke grepsevne. Fordi flere av deltakerne var
sideulike med hensyn til grepsevne, matte hgyre og venstre side ses pa hver for seg. Vi fant

noen statistisk signifikante sammenhenger mellom assistanse i FIM-omradene og evne til &

76



utfere grep, men ikke systematisk (tabell 15). Kun pa omréadet “’spise og drikke” var det
statistisk signifikant sammenheng mellom hjelpebehov og kraftgrep pa begge sider. For flere av
grepene var det kun statistisk signifikant sammenheng mellom hjelpebehov og evne til & utfgre
grepet pa venstre side; mellom bade trepunktsgrep og nekkelgrep og hjelpebehov til “spise og
drikke”, og mellom nekkelgrep og hjelpebehov til ’pakledning av overkropp”. Pa alle FIM-
omradene var det noen personer som ikke kunne utfare de enkelte grepene, men likevel var

selvhjulpne.

Tabell 15 Sammenheng mellom gruppene som var selvhjulpne eller ikke pé tre FIM-omrader og evne til &
utfgre fire ulike grep. P-verdi er malt med Fisher’s Exact test. N=22

SPISE OG DRIKKE @VRE TOALETT PAKLEDNING
OVERKROPP
Assistanse/  p-verdi Assistanse/  p-verdi Assistanse/  p-verdi
selvhjulpen® selvhjulpen® Selvhjulpe?
Kraftgrep hgyre: Ja 4/13 0.039 8/9 0.323 6/11 0.135
Nei 4/1 4/1 4/1
Kraftgrep venstre: Ja 4/14 0.010 9/9 0.594 6/12 0.029
Nei 4/0 3/1 4/0
Trepunkt hgyre: Ja 3/11 0.081 6/8 0.204 5/9 0.378
Nei 5/3 6/2 5/3
Trepunkt venstre: Ja 3/13 0.011 8/8 0.646 5/11 0.056
Nei 5/1 4/2 5/1
Pinsett hgyre: Ja 5/11 0.624 8/8 0.646 7/9 1.00
Nei 3/3 4/2 3/3
Pinsett venstre: Ja 5/11 0.624 8/8 0.646 6/10 0.348
Nei 3/3 4/2 4/2
Ngkkelgrep hgyre: Ja 219 0.183 4[7 0.198 3/8 0.198
Nei 6/5 8/3 714
Ngkkelgrep venstre: Ja 2/11 0.026 6/7 0.415 3/10 0.027
Nei 6/3 6/3 7/2

'Gitt som antall

Det var ikke statistisk signifikant sammenheng mellom styrke i de fire grepene og FIM-skar pa
noen av de tre aktivitetsomradene. Ved sammenligning av gruppene med og uten
assistansebehov pa FIM-omradene, fant vi statistisk signifikant sammenheng mellom styrke i
ngkkelgrep pa hoyre hand og assistansebehov pa omradet “ovre toalett” (p=0.030), ellers ingen
statistisk signifikante sammenhenger.
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9 Diskusjon

Studien beskriver sosiodemografiske forhold, kroppsfunksjons- og strukturavvik, samt aktivitet
og deltakelse hos en gruppe voksne med amyoplasi. Vi har undersgkt i hvilken grad de
kroppsmessige avvikene farer til begrensninger i kapasitet og utferelse av aktivitet og beskrevet
hvordan personlige faktorer, kompenserende strategier og miljgfaktorer kan ha fremmende
virkning samt gjare aktivitetsutfgrelse mulig pa tross av funksjonsnedsettelse. ICF er brukt som

teoretisk referanseramme.

| dette kapittelet diskuteres studiens materiale og metode farst og deretter hovedfunnene.
Resultatdiskusjonen er i hovedsak bygget opp rundt studiens problemstillinger, men
sammenheng mellom kroppsfunksjonene i bevegelsesapparatet diskuteres i tilknytning til
leddbevegelighet. Alle forhold knyttet til handfunksjon diskuteres under ett. Likeledes er alle

temaer som omhandler aktivitet og deltakelse samlet under en overskrift.

9.1 Metodediskusjon

I denne delen diskuteres studiens styrker og begrensninger vedregrende materiale og metoder,

inkludert bruk av normalmaterialene.

9.1.1 Materiale

Studiens utvalg ble rekruttert fra registeret pa TRS der all registrering er frivillig. Antall
registrerte (n=127) var fa i forhold til forventet forekomst av AMC i Norge, der insidens- og
prevalenstall skulle tilsi en starre populasjon. Det var relativt feerre personer over 60 ar (figur
2). Studiens utvalg var aldersmessig representativt i forhold til de 33 personene TRS hadde
registrert med diagnosen amyoplasi. Svarprosenten var relativt god (67%) og spredningen i
alder var stor (20 — 91 ar). Resultatene fra studien kan ikke uten videre generaliseres til hele
populasjonen med amyoplasi, men siden det er fa studier som beskriver den voksne
populasjonen sa vil resultatene kunne veere til nytte for fagpersoner i tjenesteapparatet som

mgter personer med denne sjeldne diagnosen i sitt arbeid.

Det var en utfordring a finne aktuelle deltakere blant de registrerte med AMC pa TRS da
mange av dem manglet typebestemmelse (diagnose). Vi gikk derfor gjennom journalene til de

80 personene som var 18 ar og eldre og fant frem til de som hadde amyoplasi ved a se pa
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beskrivelsen av deres ledd- og muskelaffeksjoner samt andre kliniske manifestasjoner. Det var
varierende hvor gode beskrivelsene var. | alt 13 personer matte ekskluderes pa grunn av
mangelfulle opplysninger i journalen. Vi kan av den grunn ha mistet noen som hadde
amyoplasi. Ut fra dagens kunnskap vurderte vi at alle deltakerne i studien fylte beskrivelsen for

amyoplasi.

9.1.2 Metode

Klinisk historie ble kartlagt pa bakgrunn av deltakernes hukommelse. Deltakerne hadde fatt
opplyst i informasjonsskrivet om studien at de ville fa spgrsmal om sykehistorie. Mange hadde

oppdatert seg pa forhand, men dette kan likevel vere en feilkilde.

Alle maleinstrumentene som ble benyttet i studien er mye brukt internasjonalt og funnet valide
og reliable til bruk pa grupper med tilsvarende funksjonsproblemer som ved amyoplasi, slik det
ble beskrevet i metodekapittelet. For a sikre stgrst mulig grad av reliabilitet, undersgkte samme
person alle deltakerne og brukte prosedyrer som er beskrevet for de ulike malemetodene.
Malinger av mennesker vil likevel alltid kunne vaere beheftet med malefeil og dermed en viss
grad av usikkerhet (Polit & Beck 2008).

Voksne med amyoplasi viste seg a veere en svert heterogen gruppe, bade vedrgrende
kroppsstrukturer, kroppsfunksjoner og utfarelse av daglige gjeremal. De var ulikt affisert i bade
ledd og muskulatur, og viste stor spredning i de fleste malte variablene. Noe av variabiliteten
kan imidlertid ogsa skyldes forhold som gjorde at standard malemetode i mange tilfeller var
vanskelig a benytte, slik det ble beskrevet i metodekapittelet.

Anatomiske malepunkter var av flere arsaker vanskelig a finne hos flere deltakere, slik det
beskrives i metodekapittelet. Dette kan ha pavirket resultatene vedrarende bade antropometri
og leddbevegelighet til en viss grad. Det var stgrst problemer med a finne malepunktene i
underekstremitetene, bade pa grunn av endrede anatomiske forhold og gkt kroppsmasse, noe
o0gsa Gajdosik & Bohannon (1987) beskriver som medvirkende arsak til noe lavere reliabilitet
ved leddmaling i underekstremiteter enn i overekstremiteter. Som beskrevet i metodekapittelet,
var for eksempel kneskjellet og ankel-malleolene fraveerende eller endret hos flere. Problemer
med & palpere malepunkene i kneer og ankler, kan hos enkelte ha fart til 1- 2 cm maleavvik i
legglengde. Noen hadde ubehag ved bevegelse, noe som medfgarte at passiv bevegelighet ble
malt med ekstra varsomhet. Dette kan ha fart til at leddet ikke ble beveget helt til

bevegelsesbanens ytterpunkt, og gitt en malefeil pa 5-10 grader.
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Avvikende bevegelsesbaner gjorde det utfordrende a undersgke leddbevegelighet og
muskelstyrke etter standardisert malemetode med samme utgangstilling hos alle deltakerne.
Spesielt var det vanskelig a skille mellom skulderfleksjon og —abduksjon hos flere av
deltakerne, noe som kunne skyldes bade endringer i anatomiske forhold i skuldrene og bruk av
kompenserende muskulatur. Selv om bevegelsene ikke alltid var i ngyaktig riktig bane, ble
bevegelsesutslagene og muskelstyrken hos deltakerne malt sa eksakt som mulig i den

bevegelsesbanen de utfarte.

Maleusikkerhet og variasjon vil ha stor betydning for en studie med sa fa deltakere, og
resultatene i gruppen som helhet vil kunne preges av avvik hos enkeltpersoner (Aalen et al
2008). Pa tross av mulige feil i enkeltmalinger, mener vi at heterogenitet og paviste forskjeller

fra relevante referanseverdier langt overstiger maleusikkerheten.

Maling av muskelstyrke i underekstremitetene ble mangelfulle da flere personer ikke kunne
males i kne- og hoftebevegelser pa grunn av kontrakturer og bevegelsessmerter. De fleste av
disse var menn. Vi fikk dermed for fa malinger til & fa en reell beskrivelse av muskelstyrke i
underekstremitetene i gruppen som helhet og hos mennene.

Ved styrkemaling med MMT erfarte vi at det var ngdvendig a bruke den modifiserte MRC-
skalaen for a fa malt sa presist som mulig, nar muskelstyrken var sterkt nedsatt. Dette var
samme erfaring som Florence et al (1992) hadde ved maling av gutter med Duchennes muskel
dystrofi, og som var opprinnelsen til skalaen. En viss usikkerhet opplevde vi imidlertid ved
skillet mellom 3+/4-, og 4+/5-, slik Mahony et al (2009) ogsa beskriver. En styrke i studien var
at samme terapeut malte alle deltakerne, noe som sikrer best mulig reliabilitet ved malingene
(ibid).

Vi hadde noen problemer med bruk HHD til styrkemaling. Hos deltakere med lite muskelfylde
opplevde vi vansker med & stabilisere dynamometeret mot knoklene. Noen av deltakerne
beskrev ogsa ubehag av trykket fra dynamometerets ”flate”, da den var hard og liten. Skjgr hud
foran pa leggene, samt gdemer i bena medfarte at HHD ikke kunne benyttes ved maling av
kneekstensjon hos tre av deltakerne. Vi fikk derfor flere ”missing” ved styrkemaling i

underekstremitetene med HHD enn med MMT.

Resultatene ved styrkemaling med HHD 1a generelt noe lavere i forhold til normtall enn
resultatene ved maling med MMT, spesielt gjaldt dette i underekstremitetene. For flere

variabler 1a medianen og hgyeste maling ved MMT pa grad 5, mens medianen og hgyeste
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maling i samme variabel ved maling med HHD, |a under laveste normtall. Noe av forskjellen
kan skyldes det beskrevne ubehaget og vanskene ved malingen, og dermed usikkerhet hvorvidt
alle deltakerne tok ut sin maksimale styrke. Det kan imidlertid ogsa skyldes malefeil pa grunn
av vanskene med a stabilisere dynamometeret, samt at terapeuten ikke hadde nok styrke til &
holde imot nar deltakeren var sterk i de store muskelgruppene i underekstremitetene. Disse
antakelsene stattes av Kolber & Cleland (2005). De beskriver i sin oversiktsartikkel at ved
“make-test” med bruk av HHD, kan testers muskelstyrke, manglende stabilisering av
maleinstrumentet, pasienters ubehag og smerte pavirke maleresultatene, noe som samsvarer
med var erfaring. Disse faktorene kan ha fgrt til noe variasjon i maleresultatene som ikke

skyldtes faktisk muskelstyrke.

Bruk av bade MMT og HHD syntes i utgangspunktet a utfylle hverandre godt som
malemetoder. MMT er laget for & skille mellom svak og normal styrke, samt & gradere svakhet
i styrke, men ikke gradere normal styrke. Med HHD far man gradert muskelstyrke med hay
presisjon. Bruk av HHD syntes i utgangpunktet a veare en hensiktsmessig malemetode ved
amyoplasi, nar man trenger presise malinger og der muskelstyrken er sterk nok til a ta
motstand. Bruk av vart handholdtedynamometer viste seg imidlertid & innebaere noen vansker.
En lgsning pa dette kan vare a kontakte leverandgren vedrgrende behovet for starre og mer

anatomisk utformet méleflate.

Planen var a male muskelstyrke med MMT og HHD ved tre forsgk og registrere
gjennomsnittet. Vi erfarte imidlertid at dette ble for slitsomt og smertefullt for deltakerne, og
endret prosedyren til en maling per metode og registrerte det hgyeste resultat. Hvis den farste
malingen ble for usikker, malte vi to ganger. Handstyrke malte vi imildertid tre ganger og
registrerte det hgyeste. Resultatene fra handstyrkemalingene viste at det var liten variasjon
mellom de tre malingene, noe vi tolket som statte for & male kun en gang (evt to) med MMT og
HHD. Vi fant ogsa statte for denne avgjgrelsen i litteraturen. Massy-Westropp et al (2004)
undersgkte i sin studie om handstyrkemaling forskjellen mellom resultatene ved tre malinger.
Deres erfaring var ogsa at tre malinger ble slitsomt for informantene. De fant liten variasjon
mellom de tre malingene og endret sin prosedyre til kun en maling. Lagerstrom & Nordgren

(1998) kom til samme resultat i sin reliabilitetsstudie vedrgrende maling av grepsstyrke.

Normalmaterialene som ble brukt til ssmmenlikning med resultatene fra maling av
muskelstyrke, leddbevegelighet og til dels for antropometri hadde noen svakheter, slik det er

beskrevet i metodekapittelet. Hovedinnvendingene var at de ikke var utviklet for den norske
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befolkningen og at de ikke var av ny dato. Behov for nyere referanseverdier stattes av
Mathiowetz et al (1985) i en studie om referanseverdier for grepsstyrke. Det beskrives i
artikkelen at fra 1970 til 1985 ble det funnet at grepsstyrken i populasjonen hadde gkt, og
spesielt hos kvinner. Det kan derfor vaere mulig at normtallene vi brukte ville vaert annerledes
om de hadde blitt laget i dag. Til tross for noen svakheter ved normalmaterialene, syntes de
relevante og tilstrekkelig valide til & brukes som sammenlikningsgrunnlag for vare
maleresultater. Resultatene ved maling av leddbevegelighet og muskelstyrke hos deltakerne i
studien 1a for de fleste variablene langt under referanseverdiene, slik at avvik fra

referanseverdiene kan leses med stor grad av sikkerhet.

Vi opplevde at FIM var et godt instrument for & beskrive funksjonsevne i daglige gjgremal for
var gruppe og at kombinasjonen av intervju og observasjon var hensiktsmessig som
undersgkelsesmetode. Som beskrevet i metodedelen, er FIM funnet a vere en valid og reliabelt
metode til bruk pa voksne med sammenliknbare funksjonsnedsettelser som amyoplasi, og var
undersgkelsesmetode er den mest utprevde (Law et al 2005). Den 7-delte skalaen skilte godt
mellom ulik grad av funksjonsevne. Manualen med flytskjemaet pa norsk var til god hjelp ved
skaringen, men utfordringen var a skille mellom skar 3 (utfarer 50%-74% av oppgavene) og 4
(utfgrer 75% av oppgavene). Omradene i FIM bestar av mange deloppgaver, og a vurdere
prosent av utfarelse pa hele omradet samlet var ikke alltid sa lett. Noen deltakere beskrev ogsa
at behov for hjelp varierte mellom hverdag og helg, fordi de valgte & motta mer hjelp pa
hverdagene pa grunn av mindre tid. Skaringen ble gjennomgaende utfart ved at deltakerne fikk
en innfaring i manualen for hvert omrade og var delaktige i & vurdere sitt gjennomsnittlige
hjelpebehov. Ved usikkerhet diskuterte vi oss frem til riktig skar. I noen tilfeller ble oppgavene
observert, noe som gjorde styrket skaringen. Reliabiliteten ble ogsa styrket ved at samme
person intervjuet og observerte alle deltakerne. Til tross for en viss usikkerhet rundt enkelte
skaringsresultater, var hovedfunnene entydige. Malene som ble brukt til undersgkelse av
sammenheng med kroppsfunksjoner, nemlig utfgrelse med og uten assistanse, var robuste og

ikke preget av usikkerhet.

Samlet vurdering av metode

Vi kan ha mistet noen mindre forskjeller pa grunn av maleusikkerhet, men funnene vedrgrende
gruppens heterogenitet og paviste forskijeller i forhold til normtall er det grunn til & stole pa.
Resultatene kan imidlertid ikke uten videre generaliseres. Vi anser erfaringene med de ulike

metodene for & undersgke funksjon ved amyoplasi som nyttige funn i studien.
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9.2 Resultatdiskusjon

9.2.1 Generelle karakteristika og klinisk historie

Av de 22 personene som utvalget besto av, hadde 3 personer (14%) affeksjon bare i armer
mens resten hadde affeksjon i alle fire ekstremiteter. Dette avviker noe fra funn beskrevet i
litteraturen, hvor blant annet Hall (1997) fant at 5 % hadde affeksjon kun i armer og 11 % kun i

ben, men vare funn kan forklares med lite utvalg.

Deltakerne hadde i hovedsak kun affeksjon i ekstremitetene, 18% hadde i tillegg skoliose.
Ingen andre malformasjoner eller affeksjon av sentralnervesystemet ble observert. Alle hadde
klassiske kjennetegn pa amyoplasi. Funn av klassiske kjennetegn samsvarte med studier av
barn med amyoplasi (Bevan et al 2007). Det minst hyppige klassiske kjennetegnet var
ulnardevierte handledd (tabell 8). Dette samsvarer med en studie av 38 barn og unge
(gjennomsnittsalder 5.9 ar) med amyoplasi (Sells et al 1996), hvor 33% hadde ulnardevierte
handledd. Leddaffeksjonene var i hovedsak symmetriske, men hos 10-15% av vare deltakere
var det sideforskjeller. Unilateral affeksjon er beskrevet som sjeldent ved amyoplasi (Fletcher
et al 2010).

Deltakerne hadde gjennomgatt omfattende behandling, spesielt i oppveksten. Fysioterapi og
operasjoner av ledd var de hyppigste behandlingsformene. | alt 95% av deltakerne var operert i
et eller flere ledd og/eller blgtdeler rundt ledd, gjennomsnittlig 10 operasjoner hver. | alt 18%
hadde hatt 20-45 operasjoner, flest i fatter/ankler. I studien til Sells et al (1996) pa barn og unge
(0-16 ar) med amyoplasi, beskrives en tilsvarende andel som var operert i de ulike leddeng i
ekstremitetene. Et unntak var hand/handleddsoperasjoner som var litt lavere i studien til Sells et
al (ibid) enn i var (24% versus 36%). | den svenske amyoplasistudien (Kroksmark et al 2006)
hvor 35 barn og unge med median alder (range) 7ar (0.2-22.8 ar) ble undersgkt, var det noen
feerre enn i var studie som var operert i hofter (9% versus 27 %) og i hender (17% versus 36%),
men noen flere var operert i knar (49% versus 32%). | bade det svenske og vart materiale var
flest operasjoner utfart pa medfadte klumpfatter. Forskjellen vedrgrende handoperasjoner kan
forklares ved at vart materiale beskriver voksne. Fire av de atte som hadde gjennomgatt
handkirurgi, var operert etter fylte 18 ar. Ellers beskriver Sells et al (1996) slik ogsa vi fant, at
ortopediske operasjonene i farste rekke utfares fra fadsel til rundt 14 ars alder. Den svenske
studien (Kroksmark et al 2006) rapporterte at operasjonene i overekstremitetene hadde fart til

gkt ROM, men sjelden til bedret funksjon, noe ogsa flere av vare deltakere hadde erfart.
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Forskjellene mellom antallet operasjoner i de to nordiske studiene kan tyde pa at det er starre
forsiktighet med ortopedisk kirurgi i hofter ved amyoplasi nd enn da vare deltakere var barn og

unge.

Det a gjennomga mange kirurgiske inngrep vil, i tillegg til selve belastningen ved operasjonen,
innebere fraveer som falge av opptrening/rehabilitering og kunne fa konsekvenser for bade
sosialt liv og skole/arbeidsliv, noe deltakerne ogsa beskrev. | alt 18% angav at de hadde fatt
endringer i utdanningslgpet pa grunn av fraveer ved lange sykehusopphold i forbindelse med

operasjoner.

Alle deltakerne hadde hatt kontakt med fysioterapeut fra spedbarnsalder og 77% hadde hatt
behandling ukentlig i hele oppveksten. Hyppigheten av fysioterapi samsvarer med studiene til
Kroksmark et al (2006) og Sells et al (1996), og behandlingen som beskrives er den samme i
alle tre studiene; tayning og ortosebehandling for a opprettholde og ke leddbevegeligheten.
Alle studiene viste at hyppigheten av behandlingen avtok i ungdomsalder.

Var studie gir ingen svar pa hvor stor effekt behandling med tgyning og ortoser i oppveksten
har hatt pa deltakernes leddutslag, men disse behandlingsformene er sterkt anbefalt i
litteraturen (Staheli et al 1998, Ezaki 2000, Fassier et al 2009). Det beskrives ogsa at leddene
ved amyoplasi har en tendens til 4 ga tilbake til opprinnelig stilling etter blgtdelsbehandling,
men litteraturen vi fant omtalte kun barn og ungdom (Bernstein 2002, Smith & Drennan 2002).
| alt 18% av deltakerne i var studie hadde pa eget initiativ gjenopptatt tgyning- og
ortosebehandling i voksen alder, da de opplevde at dette var med pa a opprettholde
bevegelsesutslaget og gi smertelindring.

| alt 77% av deltakerne hadde jevnlig hatt fysioterapi i voksen alder med gjennombevegelse av
ledd, bevegelses- og styrketrening, samt massasje. | en tverrsnittsundersgkelse av en
sammenliknbar gruppe, nemlig voksne kortvokste, var det en noe mindre andel som hadde hatt
kontakt med fysioterapeut (59%)(Johansen et al 2010). Voksne kortvokste beskrives a ha flere
av de samme funksjonsproblemene vedrgrende antropometri og ledd som ved amyoplasi (ibid).
| befolkningen for gvrig har 15% av de voksne hatt kontakt med fysioterapeut siste ar
(www.ssh.no). Forklaringen pa mye bruk av fysioterapi blant deltakerne i studien kan veere at
mange oppga smerte i flere deler av kroppen. Pa grunn av nedsatt leddbevegelighet og
muskelstyrke er mange avhengig av tilpasset bevegelsestrening og passiv gjennombevegelse av
ledd.
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Det var 72% av deltakerne som hadde hatt kontakt med ergoterapeut i voksen alder, og kun en
som aldri hadde hatt bistand fra ergoterapeut. Dette var noe hyppigere kontakt med
ergoterapeut enn for eksempel kortvokste voksne hadde (41%) (Johansen et al 2010). | begge
studiene oppga deltakerne at ergoterapitjenestene var knyttet til kompenserende tiltak for a
mestre daglige gjeremal, som utpreving av hjelpemidler og tilrettelegging av bolig, skole,

arbeidsplass og bil.

9.2.2 Kroppsstruktur og kroppsfunksjon

Antropometri

Variasjonen i kroppshgyde blant deltakerne var stor, men alle deltakerne var lavere enn de
oppgitte referanseverdiene for normalbefolkningen. Gjennomsnittlig kroppshgyde for bade
kvinner og menn var ca 15 cm lavere enn normen. Hall et al (1995) beskriver egne vekstkurver
ved amyoplasi for jenter og gutter opp til 16 ar. Vekstkurven for jentene viste
gjennomsnittshgyde (range) ved 16 ar pa ca 153 cm (141-162 cm) og ca 10 cm under
normalhgyde ved 16 ar. Tilsvarende tall for gutter var 168 cm (150-172 cm) og ca 15 cm under
normen (ibid). Vekstkurvene var imidlertid ikke avflatet, sa sammenlikning med vare resultater
er noe usikker. Tallene samsvarer imidlertid godt med var studie der kvinnenes

gjennomsnittshgyde (range) var 152 cm (138-176 cm) og mennenes 166 cm (154-176 cm).

| alt 10 (46%) av deltakerne i studien, atte kvinner og to menn, hadde kroppshgyde tilsvarende
det som er vanlig & betegne som kortvoksthet i Norge, nemlig <150 ¢cm for kvinner og <161 cm
for menn (Aarskog et al 2000). Kortvoksthet kan i seg selv gi funksjonsmessige utfordringer i
mange livssituasjoner, bade i hjemmet, i studier/arbeidsliv og i samfunnet for gvrig. Det kan
veere upraktisk og slitsomt & veere kortvokst i omgivelser som er planlagt for personer med en

helt annen kroppshgyde (Johansen 2007).

Vi fant hgy gjennomsnittlig KMI, kun 23% hadde KMI <25, 45% hadde KMI > 30. Bruk av
KMI som mal pa overvekt er imidlertid vanskelig ved amyoplasi da bade
kroppssammensetning og kroppsproporsjoner er endret. Redusert muskeldannelse og at
muskelceller er erstattet av fibrast bindevev eller fett kan pévirke forholdene. Arsaker til
overvekt ble ikke undersgkt, men mobilitetsvansker og nedsatt leddbevegelighet og
muskeldannelse, vil minske mulighetene til & gke forbrenningen ved fysisk aktivitet. Hay

kroppsvekt kan imidlertid ha stor betydning for funksjon, bade nar det gjelder bevegelighet og
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belastning pa ledd, og vansker med bevegelse vil ytterligere forsterkes hvis muskelstyrken i
tillegg er redusert. Hoy KMI kan dermed fa store fglger for funksjonsevne i daglige gjeremal,

men dette ble ikke eksplisitt undersgkt i studien.

Gjennomsnittlig ratio gvre/nedre kroppssegment var for kvinnene statistisk signifikant
avvikende fra normen, med relativt lengre overkropper (Hall et al 1995). | tillegg avvek ratio
armspenn/kroppshgyde ogsa statistisk signifikant, med relativt korte armer. Kombinasjonen av
relativt lange overkropper og kortere armer kan ha betydning for blant annet a rekke nedre del
av kroppen, og vanskeliggjere utfaring av for eksempel oppgavene som inngar i “nedre toalett”

og ’pakledning av underkropp”.

Flere av deltakerne hadde begrensninger i faktisk rekkevidde. Medianen for faktisk rekkevidde
var i gjennomsnitt 35 cm kortere enn armspennet. Arsakene til dette var kontrakturer i
albueekstensjon og nedsatt styrke og bevegelighet i skulderabduksjon. Faktisk rekkevidde vil
bli ytterligere pavirket hvis armlengden er redusert. Begrensninger i faktisk rekkevidde kan ha
stor betydning for funksjon, som i situasjoner hvor man skal rekke fram og opp.

Funksjonsproblemene vil forsterkes hvis man samtidig er kortvokst.

Gjennomsnittlig ratio fingerlengde/handbredde og handbredde/handlengde 13 innenfor
normalomradet (for 16 ar). Variasjonen var stor, men gjennomsnittet for fingerlengde (3.finger)
og handbredde var statistisk signifikant mindre enn normen (Hall et al 1995). Sma hender og
korte fingre kan ha betydning for grepsfunksjonen, som for eksempel det & gripe rundt sterre
gjenstander. Hos mange av deltakerne var ogsa fingerbevegeligheten og styrken i grep nedsatt,
noe som til sammen vil ha stor betydning for handfunksjonen.

Leddbevegelighet

Deltakerne var en heterogen gruppe med hensyn til leddbevegelighet, variasjonen gikk fra
minimal bevegelighet til over gvre grense for normalomradet. Medianen 13 imidlertid statistisk
signifikant under normalomradet for de fleste variablene, bade i AROM og PROM. Spesielt
nedsatt bevegelighet fant vi for skulderabduksjon, albuefleksjon, handleddsekstensjon,
supinasjon og knefleksjon, mens flere hadde god bevegelighet i hofteadduksjon og —abduksjon.
Tilsvarende heterogenitet i leddbevegelighet ble funnet i den svenske studien som undersgkte
barn og unge med amyoplasi (Kroksmark et al 2006), men i den studien var bare PROM

undersgkt. Medianen for PROM 1a generelt hgyere i den svenske studien enn i var, noe som

86



kan forklares av yngre alder pa deltakerne. Ogsa den svenske studien fant mest at
skulderabduksjon og albuefleksjon var av de bevegelsene som hadde mest nedsatt bevegelighet.
Bevegelighet i handledd og underarm var ikke undersgkt. Kneekstensjon var mer nedsatt i det
svenske materialet enn i vart, med mer uttalte kontrakturer, noe som kan forklares av at kun

13.7% hadde gjennomgatt ortopedisk kneoperasjoner, mot 31.8% i vart materiale.

Vi fant ikke statistisk signifikante forskjeller for leddbevegelighet i noen av bevegelsene
mellom kvinner og menn. Generelt rapporteres noe starre ROM hos kvinner enn hos menn,
bade i over- og underekstremitetene, men forskjellene blir mindre etter ca fylte 60 ar (Norkin
&White 2009). At vi ikke fant forskjeller mellom kjgnnene kan forklares med at
grunntilstanden pavirker leddbevegeligheten i sa stor grad at kjgnnsforskjeller ikke far
vesentlig betydning. En annen forklaring kan veere statistisk. Vi har lite utvalg med stor
variabilitet, og det skal da store forskjeller til for at de vil framkomme.

I gruppen var PROM signifikant starre enn AROM i flere variabler i bade over- og
underekstremitetene, noe som viser at disse leddene ikke hadde kontrakturer, men at
muskelstyrken var nedsatt. Spesielt stor forskjell fant vi for skulderabduksjon og albuefleksjon,
hvor medianen for PROM var henholdsvis 46° og 59° starre enn for AROM. Tilsvarende
forskjeller for skulderfleksjon var 40°, og for hoftefleksjon ca 40°, mens for

ekstensjonsbevegelsene var forskjellene mindre, fra O til 11°.

Til tross at musklene over mange ledd var for svake til & bevege leddet aktivt, s& det ut til at
passiv leddbevegelighet i stor grad var opprettholdt, noe vi undret oss over. Nar et ledd ikke
kan beveges aktivt, er det kjent at leddet kan blir stivt. Dette fordi ligamenter og leddnaere
strukturer forkortes. Hvorvidt leddstrukturene var pavirket som fglge av amyoplasi, vet vi lite
om. Vi undersgkte imidlertid forholdet mellom passiv bevegelighet og muskelstyrke i
overekstremitetene. Korrelasjonsanalyse viste at det var signifikant sammenheng mellom
PROM og muskelstyrke ved skulderekstensjon, skulderabduksjon og albuefleksjon.
Hovedtyngden av de som hadde god muskelstyrke, hadde ogsd god PROM. Samme mgnster
fant vi ogsa for skulderfleksjon, men sammenhengen var ikke statistisk signifikant. I alle de fire
bevegelsene var det imidlertid flere med passiv bevegelighet tilsvarende normalverdiene for
bevegelsene som ikke hadde malbar muskelstyrke. Noe av forklaringen pa at passiv
bevegelighet var opprettholdt selv om de ikke kunne bevege aktivt, kan vere at de brukte

kompenserende strategier som innebar at de tok ut hele sin passive bevegelighet i utfering av
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gjeremal. En annen forklaring kan veere at de hadde jevnlig fysioterapi med gjennombeveging

0g taying.

De naturlige fysiologiske kurvene i ryggen var noe forandret hos flere av deltakerne. Hos i alt
91% var gvre thoracaldel avflatet. Det kan synes som om dette kan henge sammen med smale,
innadroterte og adduserte skuldre, som vi fant hos 86% av deltakerne. | tillegg hadde
skulderbuen nedsatt muskelstyrke, spesielt i skulderabduksjon. Bach et al (1998) beskriver at
en kombinasjon av nedsatt styrke og/eller manglende muskeldannelse i skulderbuen (m. deltoid
o0g ekstern rotatormuskulatur) og god funksjon i brystmuskelen (m. pectoralis), farer til intern
rotasjon av overarmene og adduksjon av skuldrene ved amyoplasi. Nedsatt lumbal svai ble
funnet hos 50% av deltakerne og gkt lumbal svai hos 27%. Bevan et al (2007) beskriver at gkt
lumbal svai kan ha sammenheng med begrensninger i hofteekstensjon, men vi fant ikke denne

sammenhengen i var gruppe.

Skjevhet i ryggsaylen er sjelden medfadt ved amyoplasi, men oppstar i lgpet av oppveksten hos
ca 30% (Bernstein 2002, Bevan et al 2007, Fassier et al 2009). Den vanligste ryggskjevheten
er thoracolumbal skoliose (ibid). Vi fant skoliose kun hos fire av deltakerne (18%),
thoracolumbal og lumbal form. Omtrent halvparten av deltakerne hadde imidlertid nedsatt
bevegelighet i nakke og rygg, og det var statistisk signifikant flere med nedsatt bevegelighet
blant de som var over 40 ar. De som ble klassifisert som “nedsatt”, hadde markert nedsatt
bevegelighet i henhold til det Norkin & White (2009) beskriver som normalt. Bevegelighet i
rygg og nakke reduseres normalt fra ca 40 -50 ars alder (ibid), men vare deltakere over 40 ar
hadde langt starre reduksjon enn det som kan tilskrives alder. Staheli et al (1998) beskriver at
personer med amyoplasi kan ha nedsatt bevegelighet i ryggsaylen, men spesifikke beskrivelser
av ryggbevegelighet hos godt voksne har vi ikke funnet. Hvorvidt nedsatt bevegelighet hos de
over 40 ar skyldes tidligere aldersforandringer enn i normalbefolkningen, eller kan tilskrives
andre forhold, bgr veere et tema for videre forskning.

| alt en tredjedel av deltakerne hadde nedsatt dpning av gapet (<3.5 cm). Stivhet i kjeveleddet
med redusert gapeapning ble funnet omtalt i litteratur om amyoplasi (Robinson 1990), men er
generelt lite beskrevet. Redusert gapeapning kan ha betydning for taleevne, spising og
tannstell, men ingen av deltakerne beskrev problemer pa disse omradene. Noen beskrev

problemer med a gape hgyt nok hos tannlegen.
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De fleste deltakerne hadde feilstillinger i fatter, overbelastet deler av foten under gange og
hadde stive ankler. Mange av de som hadde problematiske fatter var operert gjentatte ganger.
Fatter var ogsa det kroppsomradet hvor flest anga smerter, og flere beskrev at smertene
medfgarte begrensninger i forhold til gange. Det kan ha sammenheng med fotfeilstillinger,
skjevbelastninger og manglende bevegelighet i ankelleddet, men dette ble ikke naermere

undersgkt i denne studien.
Handfunksjon

Funksjonsnedsettelser funnet i hendene kan grovt deles i to grupper; 1) hender med
fleksjonskontraktur i fingrenes ledd, men med aktive fingerbevegelser og 2) skalformede
hender med svaert begrenset aktive fingerbevegelser. | alt 50% av de som hadde skalformede

hender, hadde overbevegelige, myke fingerledd.

Alle deltakerne hadde en variant av innslatt tommel. Felles var adduserte CMC-ledd. Bach et al
(1998) beskriver at innslatt tommel er en vanlig fingerfeilstilling hos barn med amyoplasi, og

at tommelen vanligvis er slatt inn mot handflaten (vola), med ca 90° fleksjon i MCP-leddet.
Denne varianten av innslatt tommel (Type V) fant vi kun hos 14% av deltakerne, men i alt
36% hadde tommelen i noen grad bgyd inn mot handflaten. I alt 59% av deltakerne hadde
imidlertid overstrekk i MCP-leddet, og noen kunne i tillegg fa leddet ut av stilling. Hos de aller
fleste var tommelen blitt tayet i barndommen, noe som kan ha fert til at tommelens innslatte
stilling mot handflaten var redusert, og at det i tillegg hadde fart til overstrekk i MCP-leddet.
Dette kan ha skjedd fordi tommelen har blitt tayet direkte i MCP-leddet, uten at CMC-leddet er
tatt med. Det var imidlertid ingen som beskrev funksjonsproblemer eller smerter i forbindelse

med at MCP-leddet kunne overstrekkes.

Pa tross av begrensninger i bade passiv og aktiv fingerbevegelighet, kunne de aller fleste utfare
flere ulike grep. I alt 75% hadde bade et kraftgrep og et presisjonsgrep. Over halvparten utfarte
imidlertid grepene pa en modifisert mate, som a utfgre kraftgrep med tommelen bgyd inn i
handflaten eller gripe smating mellom fingertuppene pa peke- og langfinger i stedet for mellom
tommel og pekefinger. Fem personer hadde bare én type modifisert grep a bruke, noe som
medfarte betydelige begrensninger i handtering. Grep mellom innslatt tommel og handflate, ble
benyttet av seks personer. Alle hadde begrenset styrke i dette alternative grepet og hos noen var
den ikke malbar. Men de som kunne klemme tommelen aktivt mot handflaten, beskrev at

grepet ga god mulighet til & holde i gjenstander. Det var stor variasjon i grepsstyrken i alle
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grepene. | kraftgrepet varierte styrken fra null til helt opp mot normalverdiene, medianen 13 pa
ca 33% av norm for kjegnn og alder. For fingergrepene hadde vi ikke gyldige referanseverdier a

sammenlikne med, men styrken i grepene syntes generelt 3 veare nedsatt.

Undersgkelse av handfunksjonens betydning for funksjonsevne i daglige gjeremal ga fa klare
svar, men vi fant at det & ha grep har betydning for selvhjulpenhet i noen daglige gjeremal. Pa
omradene spise og drikke og pakledning av overkropp var det gjennomgaende flere som kunne
utfgre grepene blant de selvhjulpne enn blant de som trengte assistanse, mens pa omradet gvre
toalett var dette mindre entydig. Det klareste funnet var statistisk signifikant sammenheng
mellom kraftgrep og selvhjulpenhet i spising og drikking, og til dels ogsa for pakledning. | alle
fall syntes det & veere av betydning & ha grep i en hand. Pa alle omradene var det imidlertid
noen som var selvhjulpne uten a kunne utfgre de ulike grepene. Beskrivelse av hvordan de da
mestret gjgremalene viste at de var gode til a benytte de alternative og modifiserte grepene pa
mange ulike mater. Et eksempel var a "tre” bestikket eller tannbersten inn mellom 2.- 4.finger
slik at skaftet ble last fast. Andre kompenserende strategier som ble beskrevet var a benytte
tohdndsbruk, krysse armene for at fingrene skulle metes og a benytte beyde fingre som “’krok”

for & dra opp kler og lgfte ting (tabell 11).

Grepstyrke viste seg a ha svert begrenset betydning for selvhjulpenhet. Dette var ikke sa

overraskende da ingen av gjgremalene krever stor grad av handstyrke.

Muskelstyrke

Ogsa innen muskelstyrke var det stor variasjon i gruppen, bade fra person til person og innen
de ulike bevegelsene, slik Hall et al (1983) ogsa beskrev i sin artikkel om amyoplasi. | alle
bevegelsene, unntatt handledd- og hoftebevegelsene, dekket spredningen i gruppen hele skalaen
malt med MMT. Stor heterogenitet innen muskelaffeksjon beskrives ogsa i den svenske

amyoplasistudien av barn og unge (Kroksmark et al 2006).

| armene hadde ca halvparten av deltakerne relativt god muskelstyrke (skar > 4) i alle
skulderbevegelsene og i albueekstensjon. Svakest styrke fant vi i albuefleksjon og
handleddsekstensjon. I disse leddene hadde mange kontrakturer. | bena fant vi opp mot normal
muskelstyrke i alle hoftebevegelsene og i kneekstensjon hos majoriteten av de som ble malt

med MMT. Medianen for muskelstyrke i de samme bevegelsene malt med HHD, 14 imidlertid
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under 5-persentilen (se metodediskusjon side 80). Pa grunn av mange missing ved

styrkemalingen i underekstremitetene, er ikke disse resultatene beskrivende for gruppen.

Malingene med HHD viste at mange av kvinnene var relativt sterkere i albueekstensjon enn i
albuefleksjon. Flere 1a neermere normen for styrke i albueekstensjon. Det samme viste maling
av hele gruppen med MMT (figur 14). Styrken i albuefleksjon varierte mer enn for
albueekstensjon. Det samme forholdet fant vi mellom fleksjon og ekstensjon i handleddet, men
omvendt; mange var sterkere i handleddsfleksjon enn i ekstensjon. Det kan synes & vere en
ubalanse mellom muskulaturen pa bgye- og strekkesidene i disse leddene. For albuen kan det se
ut til at styrken 1 albueekstensjon ’holder seg” vesentlig bedre enn i albuefleksjon. Figur 14
viser at det var farst da albuefleksjonskraften var nesten null, at ekstensjonskraften avtok. De
sterkelse muskelgruppene reflekterer noen av de typiske feilstillingene ved amyoplasi;
ekstenderte albuer og flekterte handledd.

Alle deltakere som kunne utfgre kraftgrep hadde nedsatt styrke i forhold til normtallene for
kjgnn og alder. I alt 86% av deltakerne hadde i tillegg flekterte handledd som ikke kunne
beveges til null grader. Normalt er det sammenheng mellom fleksjon i handleddet og styrke i
kraftgrepet. Mathiowetz et al (1985) beskriver to ulike studier hvor de fant at grepsstyrken var
signifikant mindre ved 15° volarfleksjon av handleddet enn ved nullstilling, eller 15 ° til 30 °
dorsalfleksjon. Sju av deltakerne i var studie hadde >20° fleksjonskontraktur i handledd og
<15% av normert styrke i kraftgrep. To med volarflekterte handledd hadde imidlertid
henholdsvis 65% og 86% av normert styrke. Vi lurte derfor pa om det var forskjell pa a gripe
med volarflektert handledd nar en har full bevegelighet enn nar handleddet er permanent
flektert pd grunn av kontraktur. En av deltakerne med fleksjonskontraktur i handledd beskrev at
matte hun matte flektere handleddet maksimalt for a fa tatt i med all sin kraft. En annen, som
hadde fatt rettet ut og stivet av handleddet operativt, hadde fatt svakere grepsstyrke etter
operasjonen. Det er derfor usikkert hvorvidt nedsatt styrke har ssmmenheng med volarflektert
handledd nar handleddet er permanent bgyd.

9.2.3 Aktivitet og deltakelse

Utdanning og arbeid

I gruppen som ble undersgkt hadde 32% utdanning pa hayskole/universitetsniva (>3 ar), og det

er omtrent som i befolkningen for gvrig (26%) (www.ssh.no/statistikkbanken). Fem personer
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(23%) hadde kortere utdanning utover videregaende skole (< 3 ar). Seks av deltakerne var
under utdanning, og 36 % var under 30 ar. Det kan derfor forventes at andelen med hgyere
utdanning vil stige. Tilsvarende, og litt hgyere utdanningsniva, beskrives i
tverrsnittsundersgkelser av sammenlignbare grupper med voksne personer med medfgdte
fysiske funksjonsnedsettelser i Norge. | studien om kortvokste personer, gjennomsnittsalder
(range) 36 ar (16-61ar), hadde 36 % hgyere utdanning (Johansen et al 2010) og i en
populasjonsbasert studie pa personer med osteogenesis imperfecta (medfadt benskjarhet),
gjennomsnittsalder (range) 44 ar ( 25-83ar), hadde 50 % utdanning pa hayskole eller

universitetsniva (>3 ar) (Wekre et al 2010).

Ni av de 22 deltakerne hadde fatt endringer i utdanningslgpet sitt som fglge av sin amyoplasi

og tre av disse oppga at hinder ved miljgfaktorer (manglende tilrettelegging) var arsaken.

| alt 82% av deltakerne hadde erfaring fra arbeidslivet og 23% hadde arbeidet over 20 ar.
Yrkesdeltakelsen blant de 12 personene som var i yrkesaktiv alder og ikke var under utdanning,
var lavere (42%) enn i befolkningen for gvrig (74%) (Bg & Haland 2009). Tilsvarende andel
yrkesdeltakelse ble funnet i studien av kortvokste (43%) (Johansen et al 2010), mens blant
personer med osteogenesis imperfecta var yrkesdeltakelsen noe hgyere (64%) (Wekre et al
2010). Tre av de sju deltakerne som var i yrkesaktiv alder, var ufgretrygdet og ikke i arbeid,
fortalte at de gnsket seg tilbake til arbeidslivet og hadde sgkt flere jobber uten a fa ansettelse.
Dette er en problematikk Bg og Haland (2009) beskriver i sin rapport om funksjonshemmede
pa arbeidsmarkedet. Rapporten beskriver at 31% av ikke-sysselsatte med ulike typer
funksjonsnedsettelser var ufrivillig arbeidslgse.

Fritidsaktiviteter

Fritidsaktiviteter ble ikke kartlagt i sin fulle bredde, men ble som en del av
funksjonskartleggingen begrenset til spgrsmal om deltakelse innen organisert aktivitet/trening.
Noen beskrev at de hadde gnsket a spille et instrument, men at nedsatt arm- og handfunksjon
hadde hindret dem. De organiserte fritidsaktivitetene de hadde deltatt i, var for en stor del
fysisk aktivitet/idrett, og aktivitetsnivaet innen gruppen hadde gjennom hele livet veert relativt
hayt. | alt 45 % hadde vert aktive i organisert fysisk aktivitet bade i oppveksten og i voksen
alder, og 27 % hadde drevet idrett pa konkurranseniva. Nedsatt fysisk funksjonsevne hadde fort

til noen begrensninger i valg av aktivitet, men det var likevel relativt stor bredde i utvalget de
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presenterte. Svemming, riding, ballspill og styrketrening var de hyppigste aktivitets- og

treningsformene.

Funksjonsevne i daglige gjgremal

Mange av deltakerne beskrev en hverdag hvor de brukte mer tid enn det som er vanlig pa
utfgring av de daglige gjeremalene. Noen valgte & motta assistanse for & spare tid og krefter,
spesielt pA morgenen, selv om de kunne klart det selv med en del strev og gkt bruk av tid.

| alt sju personer (32%) var selvhjulpne pa alle omradene i FIM, men innen alle omradene var
det noen som hadde behov for assistanse. Minst hjelpebehov var det ved forflytning over lengre
avstander, der mange valgte & bruke rullestol. Ca halvparten trengte noe assistanse pa omradene
”gvre og nedre toalett”, pakledning” og “bad/dusj”. Dette er gjoremal som bestér av
sammensatte oppgaver og krever mye bruk av armbevegelser og handgrep. Det er sa vidt vi
kjenner til ingen andre studier pa voksne med amyoplasi som vi kunne sammenlikne vare
resultater med, og funksjonsevne i daglige gjgremal er ogsa lite beskrevet blant barn og unge.
Sells et al (1996) beskriver fra sitt materiale med gjennomsnittsalder 5.9 ar (0-16ar) at 75% var
selvhjulpne i spising, 20% i gvre toalett, 10% i pakledning og 25% i bad/dusj, men i disse
tallene vil alderen spille en vesentlig rolle. Vanpaemel et al (1997) beskriver en gruppe med
ulike typer AMC, gjennomsnittsalder 7 ar (3mnd -21ar ) der de konkluderer med at majoriteten
av de voksne med amyoplasi trenger assistanse til daglige gjeremal. Vare resultater

sammenfaller med denne konklusjonen.

Bare en til to av deltakerne beskrev at de trengte en person til stede for tilsyn eller hjelp til
tilrettelegging (skar 5) pa noen omrader. De tilfellene hvor skar 5 ble brukt, var pa omradene
spise/drikke og kortere forflytning. Ved kortere forflytning var det behov for & ha en person
tilstede pa grunn av engstelse for a gli og falle. Ved maltider angav to at de hadde behov for
hjelp til 4 tilrettelegge maten; som & skjere opp og smare pa bradskive. Ingen trengte
oppfordring/hjelp til & komme i gang eller til & finne fram hjelpemidler, noe som kan ha
sammenheng med at de ikke hadde problemer pa kognitive omrader, som evne til planlegging

0g problemlgsning.

Smerte kan ha innvirkning pa funksjonsevne i daglige gjeremal. Alle unntatt tre deltakere
beskrev at de hadde jevnlige smerter i ulike deler av kroppen. Nakke, skuldre, nedre del av

rygg, hofte og fatter var kroppsomradene hvor flest beskrev smerte. Det ble ikke stilt sparsmal
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om smertens karakter og hvor den kom fra. Smertenivaet ble beskrevet langt hayere i aktivitet
enn i hvile, noe som tyder pa at belastning forverrer smertene. Hvorvidt smerter farte til gkt
hjelpebehov i daglige gjeremal ble ikke kartlagt, men det er sannsynlig at smerten pavirker
utfgrelsen av aktivitet.

Smerter i fattene ble beskrevet som medvirkende arsak til gangebegrensningen og bruk av
rullestol ved lengre avstander. Tre deltagere uten affeksjon i bena beskrev at de ikke hadde
begrensninger ved gange. To (11%) av de med affeksjon i bena var gaende og brukte aldri
rullestol, atte (42%) gikk noe, men brukte rullestol over lengre avstander og ni (47%) forflyttet
seg fast med rullestol. Vi har ikke funnet andre studier som beskriver gangfunksjon hos voksne
med amyoplasi. Den svenske studien beskriver gangfunksjon hos 35 barn og ungdom med
amyoplasi, median alder (range) 7 ar (0,2 — 22.8 ar) (Kroksmark et al 2006). Fire barn kun var
affisert i armene og to var under 2 ar. Av de resterende brukte sju barn (24%) alltid rullestol, 11
(38%) brukte rullestol utendars over lengre avstander og 11(38%) gikk og brukte aldri rullestol
(ibid). Sammenliknet med den svenske studien, var relativt feerre i var studie gaende. Sju
personer fortalte imidlertid at de var funksjonelt gaende som barn og unge, men hadde begynt &
bruke rullestol fast i voksen alder. Fire hadde begynt & avlaste ved & bruke rullestol over lengre
avstander i voksen alder. Noen av de eldste beskrev at det ikke var noe annet alternativ enn a ga
da de var barn. De fleste gikk med skinner og aksillekrykker. Manuell rullestol var uaktuelt pa

grunn av nedsatt armfunksjon, og elektrisk rullestol for barn var det vanskelig a fa tak i.

Bruk av kompenserende tiltak

Som beskrevet i innledningskapittelet, vil mennesker naturlig benytte de bevegelsesmgnstrene
som er mest mulig effektive, noe som ogsa gjelder personer med funksjonsnedsettelser. Nar
bevegelsesutslaget og/eller muskelstyrken er redusert i deler av kroppen, ma man kompensere
med a bruke den muskulaturen som er sterkere og eventuelt benytte andre bevegelsesmgnstre
og kompenserende strategier. Hvilke strategier som er mest effektive, vil variere etter type og
grad av funksjonsnedsettelse. Kroksmark (2006) beskriver i sin doktorgrad pa barn og unge
med fire ulike neuromuskulzre diagnoser som alle innebarer redusert muskelstyrke og
bevegelighet, deriblant amyoplasi, at alle benyttet kompenserende strategier. Noen av
strategiene var felles for de ulike diagnosene, andre var diagnosespesifikke. De fant at generelt
oppnadde barn imponerende ferdigheter ved bruk av kompenserende strategier pa tross av
redusert muskelstyrke og leddbevegelighet. Strategiene til barn med amyoplasi skilte seg

imidlertid noe fra de strategiene barn med progredierende tilstander, som Duchennes
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muskeldystrofi (DMD) benyttet. De kompenserende strategiene ved amyoplasi var mer
homogene enn de var for gruppen med DMD. Spesielt gjaldt dette bruk av overekstremitetene.
Kroksmark (2006) fant at i amyoplasigruppen var strategiene tilpasset de typiske affeksjonene
som innadroterte skuldre, nedsatt albuefleksjon og redusert grepsfunksjon, og barn og unge
brukte de samme strategiene. Barn og unge med DMD matte til stadighet finne nye
kompenserende strategier ettersom funksjonen endret seg fordi muskulaturen ble svakere. |
tillegg hadde de forsinket motorisk utvikling noe som til sammen medvirket til at spekteret i

strategier var stgrre i denne gruppen (ibid).

Beskrivelsene av hvilke kompenserende strategier som ble benyttet korresponderer mellom den
svenske studien og var. | likhet med oss fant de at mange tok i bruk passiv fleksjon i albuen nar
albuen ikke kunne bgyes aktivt, samt krysset armbruk for a fa fingrene til & mgtes nar albuene
var kontrakte og handleddene pronerte (figur 3). Det beskrives imidlertid ikke hvilke gjeremal
de ulike strategiene ble benyttet til, da hovedfokuset i den svenske studien var motorisk
funksjon og gangfunksjon. Med vart fokus pd ADL og armfunksjon, utfyller saledes de to

studiene hverandre selv om aldersgruppene er ulike.

2 9

Vi fant at behovet for & bruke kompenserende tiltak pd omradene “’spise/drikke”, ’pakledning”
og “evre toalett” i hovedsak var knyttet til hvorvidt personen hadde bevegelighet i skuldre,
albuer, underarmer, handledd og handgrep. Stor grad av passiv bevegelighet var en forutsetning
for mange av de kompenserende strategiene nar muskulaturen var for svak til & bevege aktivt.
Teknikkene innebar a finne ulike mater a bevege leddene passivt pa. En mulighet til & fa
armen/handen over hodehgyde som mange brukte, var & benytte en slengteknikk” ved bruk av
brystmuskler og fart. De slengte armen opp til full skulderfleksjon og stgttet den mot noe sa
den ikke falt ned. Eksempler pa strategier ved manglende aktivt handgrep, var a holde ting
mellom hendene ved & presse hendene sammen med skulder- og brystmuskulatur
(tohandsbruk), en annen var a tre redskap inn mellom fingrene. Flere ulike strategier for alle de

tre FIM- aktivitetene ble beskrevet, noen innebar praktisk tilpasseng av situasjonen (tabell 11).

Ved kontrakturer og derved manglende passiv bevegelighet i albuer og skuldre, var bruk av
hjelpemidler og tilrettelegging av gjeremal de mest brukte kompenserende tiltakene.
Prinsippene for hjelpemidler var forlengelse av redskap (som bestikk med langt skaft, langt
sugergar, hgyt stettglass, pakledningspinne). Tilrettelegging kunne innebere a ha riktig hgyde
for ulike gjegremal (som plassering av mat i munnhgyde, eller lavt bord ved skriving). Noen
hadde elektrisk hgyderegulerbare lgsninger (tabell 11). Vi fant fa beskrivelser av
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kompenserende strategier i litteratur om dagligliv for barn med AMC, men krysset grep ble
beskrevet av Williams (1985).

Hovedinntrykket er at personer med amyoplasi i starre grad bruker kompenserende strategier
enn tekniske hjelpemidler til utfgringen av daglige gjgremal, bortsett fra rullestol til forflytning.
Mange beskrev at de ikke falte seg funksjonshemmet fordi de alltid hadde veert sann. Det var
selvfalgelig for dem a bruke de kompenserende strategiene. Flere beskrev at de ikke gnsker a
bli avhengig av hjelpemidler. De fa hjelpemidlene som ble brukt var gjerne lite avanserte, men
ngye utvalgt og ofte spesialtilpasset. Noen av dem var selvoppfunnet og til dels hjemmelaget.
Noen beskrev at de kunne benyttet avanserte elektriske hjelpemidler, for eksemplel
”spiseapparat” 0og dermed blitt mere selvhjulpne . Bruk av slike hjelpemidler innebar imidlertid

mye tilrettelegging og bruk av tid, og de valgte istedet & motta assistanse.

9.2.4 Sammenheng mellom funksjon pa kropps — og aktivitetsniva

Sammenheng mellom leddbevegelighet og utfgring av funksjonelle gjgremal er ogsa undersgkt
av andre. Norkin & White (2009) beskriver flere studier som har funnet hvor stor ROM som
kreves for a utfgre mange av gjeremalene som inngar i FIM, men i disse undersgkelsene er det

ikke tatt i betraktning om bevegelsene kan utferes aktivt eller ikke.

Vi fant statistisk signifikant sammenheng mellom hjelpebehov og bade aktiv og passiv
bevegelighet i alle skulder- og armbevegelsene for alle de tre omradene av daglige gjeremal
som ble undersgkt; ”spise drikke”, “@vre toalett” og ’pakledning av overkropp”. Dette var ikke
sa overraskende da disse bevegelsene er essensielle i utfaringen av alle gjgremalene, noe ogsa

Norkin &White (2009) beskriver.

Nar det gjelder spising og drikking var det imidlertid tydelig at de som trengte assistanse hadde
liten aktiv bevegelighet i albue-buen (arc), altsa svak muskelstyrke og/eller kontrakte
albueledd. Analysen viste at aktiv albuearc var statistisk signifikant assosiert med
selvstendighet i det & spise og drikke, men ikke passiv albuearc. Blant de selvhjulpne, var det
imidlertid flere som hadde god passiv albuebevegelighet enn god aktiv bevegelighet. Fire av de
som var selvhjulpne i a spise og drikke, hadde ingen aktiv bevegelighet i albuen i det hele tatt.
Dette kan tyde pa at de brukte passiv bevegelighet og kompenserende strategier for a veere
selvhjulpne i spising og drikking, slik det beskrives i del 8.1.7. At bare aktiv bevegelighet viste
statistisk signifikant sammenheng er likevel ikke overraskende. God aktiv bgy og strekk i

albuen er funksjonelt viktig i forhold til & kunne spise og drikke, og har man det, er det sveert
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sannsynlig at man er selvhjulpen. Mens dersom PROM er god, vil selvhjulpenhet vare
avhengig av flere faktorer, som at man har tilstrekkelig styrke og dermed god aktiv

bevegelighet, eller kan benytte kompenserende strategier.

Norkin & White (2009) beskriver flere studier som har undersgkt hvor stor albuebevegelighet
som trengs for a spise og drikke. Det beskrives at a drikke av kopp krever normalt ca 130°
albuefleksjon, men at man kan greie det med 72° eller en albuearc pa ca 58° ved bruk av
kompenserende bevegelser. Spise med gaffel beskrives a kreve minst 85° albuefleksjon og en
arc pa 43°. Sammenlikner vi disse tallene med tallene fra vare deltakere, finner vi at to av de
som var selvhjulpne i spising og drikking bare hadde 25° i passiv albuearc, men resten hadde
>50°. Langt feerre av de selvhjulpne hadde >50° i aktiv albuearc, noe som igjen viser at passiv
bevegelighet og bruk av kompenserende strategier er avgjgrende for manges selvhjulpenhet.

Den leddbevegelsen som var mest nedsatt hos deltakerne ved siden av albuefleksjon, var
supinasjon. | supinasjon var det ikke forskjell pA AROM og PROM, underarmene var hos
mange kontrakte i pronert stilling. Supinasjon viste seg a veere viktigere for selvhjulpenhet enn
vi far har vert klar over. Uten supinasjon far man ikke snudd handflaten inn mot kroppen. Det
var signifikant ssmmenheng mellom supinasjon og spise/drikke, gvre toalett og pakledning. For
flere var det imidlertid tilstrekkelig & kunne supinere til null grader for & veere selvhjulpne.

Vedrgrende skulderbevegelighet, viste det seg at i alle skulderbevegelsene, pa alle tre FIM-
omradene, var det statistisk signifikant flere med god passiv bevegelighet blant de selvhjulpne,
enn blant de som trengte assistanse. Det var ogsa naturlig nok, statistisk signifikant
sammenheng mellom AROM i skulderbevegelsene og selvhjulpenhet. Korrelasjonsanalyse
viste imidlertid ikke statistisk signifikant sammenheng mellom styrke i skulderbevegelsene og
FIM-skar for noen av gjeremalene. Dette er kanskje ikke sa rart da oppgavene ikke er tunge a
utfagre og krever lite muskelstyrke i skuldrene. Men a lgfte armen mot tyngdekraft krever
minimum grad 3. Hvis man samtidig skal lgfte noe av en viss tyngde, krever det mer enn grad
3. Det tyder ogsa pa at de som hadde <grad 3 og var selvhjulpne, brukte kompenserende
strategier. En strategi som ble beskrevet var & slenge armen opp og stette den mot en dgrkarm
eller liknende, og la albuen bgyes seg med tyngdekrafeten slik at handen for eksempel nar
munnen. Dette er en strategi som krever god passiv bevegelighet (tabell 11). Vi kan imidlertid
ikke avvise sammenheng mellom selvhjulpenhet og styrke i skulderbevegelsene, da det var
sveert fa personer med styrkeskar 0-2 i skulderbevegelsene (tabell 14). Testen pa sammenheng

gir saledes ikke noe klart svar. Tabell 14 viser at det var mange flere med styrkeskar 3-5 i
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skulderbevegelsene, spesielt i skulderfleksjon blant de selvhjulpne i alle enn blant de med
assistansebehov i alle tre FIM-omradene, men den viser ogsa at flere personer hadde styrke
>grad 3 uten at de var selvhjulpne. En forklaring pa dette synes a veere at god leddbevegelighet
i skulderbevegelsene, og dermed mulighet for a bruke kompenserende strategier, var mer

avgjerende for selvhjulpenhet enn muskelstyrke.

Korrelasjonsanalyse mellom FIM skar og muskelstyrke, viste kun statistisk signifikant
sammenheng mellom styrke i albuefleksjon og FIM-skar pa omradene spise/drikke og
pakledning av overkropp . Det var statistisk signifikant flere med styrkeskar > 3 i albuefleksjon
som var selvhjulpne i spising og pakledning. Samme menster var det for gvre toalett, men ikke
statistisk signifikant. P& det omradet var det tre som ikke var selvhjulpne selv om de hadde god

styrke i albuefleksjon.

En studie som har sett pa sammenheng mellom FIM-skar og muskelstyrke i armer malt med
MMT hos 20 voksne personer (18 -62 ar) med ryggmargsskade i nakkeregionen (C5-C7), fant
flere av de samme resultatene som vi fant i var studie (Beninato et al 2004). Gruppen de hadde
undersgkt viste ogsa stor variasjon i styrken i alle skulder- og armbevegelsene, fra svert nedsatt
til normal styrke. Median for FIM-skér 14 pa <5 i alle de tre FIM-omradene vi undersgkte, kun
fire var selvhjulpne i spising, tre i gvre toalett og ingen i pakledning nedentil. | den studien fant
de sterkest korrelasjon mellom muskelstyrke i skulderfleksjon og albuefleksjon og FIM-skar pa
de tre omradene, noe som i stor grad samsvarer med vare funn. At sa fa var selvhjulpne, kan
tyde pa at personer med nakkeskade i mindre grad enn personer med amyoplasi benytter
kompenserende strategier.

Pa alle de tre omradene av daglige gjeremal var det i var studie noen personer som var
selvhjulpne selv om de hadde styrkeskar < 3 i bade albuefleksjon og i skulderbevegelsene.
Noen av disse personene hadde god passiv bevegelighet i albuene og i skuldrene, mens andre
hadde kontrakturer. Det viste seg at alle disse personene brukte kompenserende strategier og
hjelpemidler som er beskrevet i tabell 11. Dette viser at god bevegelighet og det & ha
muskelstyrke til & kunne bevege aktivt mot tyngdekraft, har betydning for selvhjulpenhet, men
ogsa at det er mulig & kompensere for bade redusert muskelstyrke og bevegelighet ved a bruke
kompenserende strategier, hjelpemidler og tilrettelegging.

98



10 Konklusjon

VVoksne med amyoplasi som ble undersgkt i denne studien var en relativt hgyt utdannet gruppe,
men fa var yrkesaktive. Naer halvparten hadde deltatt i organisert fysisk aktivitet i barnearene,
og enda flere var fysisk aktive i fritiden ved undersgkelsestidspunktet. De fleste hadde
gjennomgatt omfattende behandling gjennom hele oppveksten, med hovedvekt pa tgyning av

ledd, fysioterapi og ortopedisk kirurgi. Nesten alle hadde hatt bistand fra ergoterapeut.

Gruppen viste stor spredning i de malte variabler bade vedrarende kroppsstrukturer,
kroppsfunksjoner og aktivitetsutfarelse. De skilte seg fra norm i de fleste variabler.
Gjennomsnittshgyde lIa ca 15 cm under norm for kjgnn og alder. Gjennomsnittsratio
armspenn/hgyde og gvre/nedre kroppssegment viste relativt kortere armer og lengre overkropp.
Median for passive bevegelsesutslag 1a under nedre normgrense i de fleste ledd, supinasjon,
handleddsekstensjon og knefleksjon var mest redusert. Passiv bevegelighet var starre enn aktiv
bevegelighet i alle ledd, unntatt i underarmer, handledd, og ankler som hos de fleste var
kontrakte. Starst forskjell var det for albuefleksjon, skulderabduksjon og hoftefleksjon, og
minst for ekstensjon i de samme leddene samt i kneleddene. Median for muskelstyrke i armene
I under nedre normgrense, og median for grepstyrke var ca en tredjedel av norm. Sju (32%) av
deltakerne var selvhjulpne pa alle daglige gjeremal som inngar i FIM. Assistansebehovet var
sterst i forhold til bad/dusj og pakledning, og ti (45%) av deltakerne hadde brukerstyrt

personlig assistanse. Ni (41%) var rullestolsbrukere, flere brukte rullestol ved lengre avstander.

Bade aktiv og passiv bevegelighet hadde betydning for grad av selvhjulpenhet. Dette tyder pa
at opprettholdelse av god passiv bevegelighet og trening av muskulatur der det er mulig, vil
veere av betydning for & kunne veere selvhjulpen i daglige gjgremal. Studien viste ogsa at det er
mulig & kompensere for bade redusert muskelstyrke og bevegelighet med kompenserende

strategier, tilrettelegging og hjelpemidler.

Tanker om videre forskning

Funnene i studien viste at det er behov for & undersgke flere av temaene nermere: Kartlegging
av muskulatur med MR/ultralyd, bevegelighet i rygg og nakke, feilstillinger i fotter, smertens
betydning for funksjon, samt utvidet beskrivelse av aktivitet- og deltakelsesaspekter.
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Vedlegg 1

UNDERSYKELSESSKJEMA FOR VOKSNE MED AMYOPLASI
Dato for undersgkelsen:
Fornavn/Mellomnavn/Etternavn:
Fadselsesdato:
Sivil status: O gift/samboer [0 enslig
Bor sammen med:

Ansvarsgruppe: 00 ja Navn pa koordinator:
O nei
Individuell plan: O[] ja OCnei

Affeksjon ved grunntilstanden (amyoplasi):
Overextr: Cl0 hgyre O venstre
Underextr: [0 hgyre O venstre

Utdanning og arbeid
Hayeste fullfgrte utdannelse:

O barneskole O videregaende skole/gymnas,almennfag/studiespes.

O ungdomsskole/realskole O hegskole/universitet < 3 ar

O framhaldsskole O hggskole/universitet > 3 ar

O videregaende skole med O utdanning utenom hgyskole/universitetssystemet
yrkesfag/yrkesskole

Beskrivelse av utdannelse og evt avbrudd i utdanning pa grunn av AMC:

Arbeid:
Har du veert i arbeid etter fullfert skolegang: (IO ja [0 nei
Kortfattet beskrivelse av arbeidshistorien:

Er du i arbeid ved dags dato: ['Oja [JO nei
Stillingsdel: [0 heltid [0 deltid Type arbeid:

Behandlingstiltak:
Fysioterapioppfglgning 0-18 ar:

O011-2 g/uken 1o 1-2 g/mnd

001 3-5 g/uken Intensive perioder: (10 ja  [10O nei
Hvor: O hjemme [0 institutt [0 rehabiliteringsopphold
Beskrivelse:

Fysioterapioppfelgning 18 ar og til dags dato:
o 1-2 g/uken 1 0l-2 g/mnd
710 3-5 g/uken Intensive perioder: (1O ja  [1O nei

Hvor behandling: O hjemme (/O institutt [0 rehabiliteringsopphold
Beskrivelse:
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Ergoterapi

Kontakt med ergoterapeut ved 0-18 ar: (IO ja [0 nei

Kontakt med ergoterapeut fra 18 ar:

Ergoterapitiltak:

ADL trening:

OdoOja  Cdnei

Hjelpemidler:

Tilrettelegging av omgivelser:

Annet:

Behandling og tiltak i barnear (0-18 ar):

Tayninger

Ortoser

Bevegelsestrening

Styrketrening

Ortopedi/kirurgi (alder)

Skuldre

Albue

Handledd

Hand/fingre

Hofter

Kne

Ankler

Fatter

Malsetting med ortoser:

Oppfelgning etter kirurgi: Pa institusjon [0 ja o nei

Behandling og tiltak fra 18 ar og oppover:

Fysioterapi hjemme [0 ja o nei

Tayninger

Ortoser

Bevegelsestrening

Styrketrening

Ortoped/kirurgi (alder)

Skuldre

Albue

Handledd

Hand/fingre

Hofter

Kne

Ankler

Fotter

Malsetting med ortoser:

Oppfelgning etter kirurgi: Pa institusjon [ 10 ja O nei Fysioterapi hjemme [Joja oOnei
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Fysisk aktivitet/trening

Drev du med organisert fysisk aktivitet/trening i oppveksten? oja [Ionei
Huvis ja, beskriv:

Har du drevet med organisert fysisk aktivitet/trening i voksen alder? oja o nei
Huvis ja, beskriv:

Forflytning

Liggende og sittende:

Kan du komme deg fra liggende til sittende stilling i seng?

outen hjelp/tilrettelegging [1 omed hjelpl! 0 med tilrettelegging| |
Beskriv:

Kan du sitte i stol/ pa benk? outen stotte[] omed stottel

Kan du komme deg fra sittende til staende?
outen hjelp/tilretteleggingl ! omed hjelp []  oOmed tilrettelegging [

Beskriv:

Sta — og gafunksjon

oStar ostér ikke[!  ohar statt tidligere [

Hyvis stir; ostar uten stotte ostar m/stette i mgbler, vegg o.l. o m/stastativ om/starullestol [
Beskriv:

oGar [J ogar ikke[ ohar gétt tidligere [
Hvis gér; ogar uten stgtte ogar m/krykker [ogar m/rullator [Jogar m/andre hjelpemidler
Beskriv:

Bruker du rullestol innendgrs?
Manuell stol ; oja onei Obare lengre avstander  Hvis ja;  okjarer selvJoblir kjert

Elektrisk stol ;0ja  oOnei oObare lengre avstander  Hvis ja; [ okjarer selv [1ablir kjart
Beskriv:

Bruker du rullestol utendgrs?

Manuell stol; oja onei oObare lengre avstander  Hvis ja;  okjarer selvl]oblir kjert
Elektrisk stol; [Joja onei obare lengre avstander  Hvis ja;  okjerer selviioblir kjert
Beskriv:
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Undersgkelse
Kroppsmal:

Malested

Bemerk, avvik fra standard malemetode

Vekt

Lengde

BMI (regnes ut)

Hodeomkrets

Gap-apning

Sittehgyde

@vre kroppssegment

Nedre kroppssegment

Overarm hgyre

Overarm venstre

Underarm hgyre

Underarm venstre

Hand hg. — lengde 3.finger

— lengde handflate

— bredde héndflate

Hand ve. — lengde 3. finger

— lengde handflate

— bredde héndflate

Hele benet hayre /venstre

Lar hgyre

Lar venstre

Legg hayre

Legg venstre

Armspenn / Faktisk rekkevidde

Ratio armspenn/kroppshgyde

Ratio gvre/nedre kroppssegment
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Ledd — og muskelstatus

AROM og PROM males med goniometer
Isometrisk maksimal muskelstyrke malt med: Manuell muskelstyrketest, MMT (verdi 0-5) og
Handholdt dynamometer HHD (verdi i N)

Overekstremiteter:

AROM PROM MMT HHD

Hoe Vee Hoe Vee Ho Ve Ha Ve

Skulder -fleksjon

- ekstensjon

- abduksjon

Albue - fleksjon

- ekstensjon

Underarm
- pronasjon

- supinasjon

Handledd - fleksjon

- ekstensjon

- deviasjon radial

- deviasjon ulnar

Grep: - kraftgrep Grepene beskrives under. Males med
Hvert ledd males ikke. Biometrics

- trepunktsgrep Feilstillinger beskrives pa neste

- pinsettgrep SIS

- nekkelgrep

Undersgkelse og klassifikasjon av handfunksjon
Dominant hdnd:  cheyre[] Ovenstre [

To handsfunksjon: ohar to-handsfunksjon [0 o ingen to-handsfunksjon ]

Fingerfeilstillinger:
Svanehals; oHe handJ oVe hand

Beskriv:
Overlappende fingre; o0He hand  oVe hand
Beskriv:
Kontrakturer i fingre: oHe hdind  oVe hand
Beskriv;
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Grepsbeskrivelse:

Kraftgrep: Ho: Joja [onei Ve: 1 oja [onei
Beskriv:
Trepunkt: He: [ gja  [J Onei Ve: [l oja [onei
Beskriv:
Pinsett:  He; [ Oja [ onei Ve: 1 oja [onei
Beskriv:
Nokkelgrep: Ho; [ Oja [ onei Ve: ] oja [onei
Beskriv:
Alternative grep; He; [loja [ onei Ve: 1 oja [onei
Beskriv:

Klassifikasjon av tomler
Innslatt tommel, “thumb in palm”, klassifiseres etter House et al, Type 1-4

Har innslatt tommel: oja [I o neillHvis ja; hgyre type: venstre type:

Beskriv:

Underekstremitetene

AROM PROM MMT HHD

Hoe Vee Hoe Veo Hg Ve Ho

Hofte- fleksjon

- ekstensjon

- adduksjon

- abduksjon

Kne - fleksjon

- ekstensjon

Ankel
- dorsalfleksjon

- plantarfleksjon

Fotter:

Kan belaste begge fatter (uten ortoser) : ['oja [Jonei
Hvis ja, belaster heeler: o heyre o venstre

Korte, brede fgtter? oneillo ja, hoyre gja, venste [
Overliggende ter? oneil /O ja, hayre Oja, venste
Beskriv:
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Fotfeilstillinger:

hayre venstre

Normal

Varus

Valgus

Medfadt
klumpfot

Rygg: Vurdert: [Jostdende [Iosittende [1oliggende
Fysiologiske kurvaturer: [1o ja Oonei  [odelvis
Beskriv:

Skoliose: oja [Jonei

Thorakal: cheyrekonveks [] oOvenstrekonveks []
Thorakolumbal: cheyrekonveks [ ovenstrekonveks [
Lumbal: cheyrekonveks [1  ovenstrekonveks [
Andre feilstillinger: [Joja [onei

Huvis ja, beskriv:

Nedsatt bevegelighet i rygg / thoracal- og lumbalcolumna? (beskrivelse)

Fleksjon:
Ekstensjon:

Lateral fleksjon, hg:
Lateral fleksjon, ve:
Rotasjon, he:

Rotasjon, ve:

Nakke: Vurdert: (1o stdende [ osittende [1o liggende

Nedsatt bevegelighet i nakke / cervicalcolumna? (beskrivelse)

Fleksjon:
Ekstensjon:

Lateral fleksjon, hg:
Lateral fleksjon, ve:
Rotasjon, hg:

Rotasjon, ve:
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Kartlegging av smerter

Foran Bak

) ) D i
o
P
S

| | f\ﬁ
o) bl o

a. Skraver de omrader pa kroppen du jevnlig har smerter
b. Sett sa kryss (X) pa det punktet du har mest intens smerte
c. Marker med pil i hvilken retning og hvor langt smerten straler fra krysset

Smertens intensitet ved aktivitet:

Svak Intens

Smertens intensitet i hvile:

Svak Intens

Smertens karakter, beskriv (stikkende, brennende, sviende, bankende etc):

Noe som lindrer smerten:

Noe som forverrer smerten:
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FIM (Functional Independence Measure)

Dato : Farste Andre Mal Kommentarer
mal mal ut
Innscore Score Score Ut score

1. Spise og drikke
2. @vre toalett
3. Dusj/bad
4, Pakledning overkropp
5. |Pakledning

underkropp
6. Nedre toalett

Naturlige funksjoner

7. Urinbleere

8. Tarm

Kortere forflytning

9. Seng, stol, rullestol
10. [Toalett

11. |Badekar/dusj

Lengre forflytning

12,1 |Gange  Vanligst O
12.2 |Rullestol Vanligst O
13. [Trapper

Sum (A-M)

Kommunikasjon

14. |Forstael se
OA OV
15. |Uttrykksevne
omMOl
Sosial og intellektuell funksjon
16. [Sosialt samspill
17. [Problemlgsning
18. |Hukommelse
Sum (N-R)
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Registrering av hjelpemidler, tilrettelegging og kompenserende strategier

Gjgremal

Hjelpemidler

Tilrettelegging

Kompenserende strategier

Spise

Drikke

@vre toalett

Dusj/bad

Pakledning
overkropp

Pakledning
underkropp

Nedre toalett

Urinblaere

Tarm

Forflytning:
Seng, stol, rullestol

Forflytning: Toalett

Forflytning:
Badekar/dus;j

Lengre forflytning:
Gange vanligst O

Lengre forflytning:
Rullestol vanligst OO

Forflytning: Trapper
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MANUAL TIL UNDERSYKELSE AV VOKSNE MED AMYOPLASI

FOTOGRAFERING:

Grunnstillinger.

1: Sta med armene avslappet langs siden. Bilda tas forfra,bakfra og fra siden

2: Loft strake armer framover og oppover (fleksjon av skulder i sagittalplanet) til
vannrett stilling. Bilde tas forfra og fra siden

3. Far armene videre over hodet, staende (evt sittende). Bilde tas forfra, bakfra og
fra siden

4. Strekk armene ut til siden, staende, evt sittende (abduksjon i skulder i
frontalplanet). Bilde tas forfra og bakfra

5. Sett hendene i siden, staende (evt sittende). Bilde tas forfra og bakfra

6. Legge begge hender pa ryggen, handbaken mot ryggen. Bilde tas bakfra
7. Fore hendene mot munnen. Bilde tas forfra

8. Armene krysser midtlinjen, rette og bgyde albuer. Bilde tas forfra

I tillegg fotograferes:

Hender og handledd: Avslappet stilling, lukket grep og full strekk. Fra volar og dorsalsiden.

Fatter og ankler: Staende forfra, bakfra og fra siden. Neerbilde pluss fra hofte til fot.

Fotograferes med og uten tyngde pa foten. Staende pa teerne eller med stortaa laftet passivt opp.

Biometrics: Ved alternative grep: Foto av hvordan dynamometeret og pinchometeret holdes.

Hjelpemidler: Spesialtilpassede hjelpemidler

VIDEOFILMING:

Ved kompenserende strategier:

Skriving med blyant og evt skriving pa pc
Maltider; spise med bestikk, spise bradmat, drikke
Pakledning

Evt andre spesielle strategier som bruker i daglige gjﬂremél

e
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Kroppsmal:

Malemetode og malepunkter: Handbook of normal physical measurements (Hall et al 1995)

Malested Bemerk
Vekt Kg. Beskriv type vekt: Sta-, eller sittevekt
Lengde Cm. Sta ved vegg m/Montert hgydemal.

Hvis ikke mulig, mal liggende pa benk

KMI (regnes ut)

Vekt:(hgyde x hgyde)

Hodeomkrets Cm. Pa det tykkeste pa hodet
Sittehgyde Fra topp av hodet til under setet (stolsetet)
Gapapning Avstanden mellom fortennene i over — og undermunnen

@vre kroppssegment

Fra symfyse til topp av hodet. Merk evt skjevheter i thorax

Nedre kroppssegment

Fra symfyse til fotsale

Overarm

Fra acromion til olecranon med bgyd arm (hvis mulig)

Underarm

Fra olecarnon til processus stylius radii, med bgyd arm

Hand — lengde 3.finger

Fra proximale bayefure til fingertupp pa 3. finger

— lengde handflate

Fra distale bgyefure i handleddet til proximale bgyefure i 3.
finger

— bredde h&ndflate

Fra MCP i 2. — 5. finger, pa handflatens bredeste del

Hele benet

Fra trochanter major (emt punkt) til gulvet

Lar Fra trochanter major (gmt punkt) til laterale leddspalte,
staende
Legg Fra laterale leddspalte til laterale maleol, stdende

Armspenn (rekkevidde)

Mal med ansikt mot vegg. (Ved feilstillinger mal pd i tillegg
pa kroppen, se under)

Armspenn (fra fingerspiss til
fingerspiss)

Mal pa framsiden av kroppen med mykt maleband. Ved
kontrakturer, mal bare fra ve-. Til hg Acromion og adder
armlengden

Ratio armspenn/kroppshgyde

Regnes ut

Ratio gvre/nedre kr.segment

Regnes ut
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Ledd — og muskelstatus

A-ROM og P-ROM males med goniometer (Norkin & White 2009).
Isometrisk maksimal muskelstyrke males med MMT, MRC 0-5skala og

Citec (CT 3001) handholdt dynamometer, verdi i N. Make test

Modifisert MRC (Florence et al 1992, egen oversettelse):
0 : Ingen synlig muskekontraksjon (zero)
1: Synlig kontraksjon (trace)
2: Aktive bevegelser ved eliminering av tyngdekraft (poor)
3-: Aktive bevegelser mot tyngdekraft, men ikke gjennnom hele ROM
3:Aktive bevegelser mot tyngdekraft (fair)
3+: Aktive bevegelser mot tyngdekraft, mot kortvarig minimal motstand, men kollapser bratt
4-:Som grad 4, men kun mot minimal motstand
4=Aktive bevegelser mot moderat motstand (good)
4+:Som grad 4, men holder mot moderat til maksimal motstand
5-:Kun s vidt fglbar styrkenedsettelse
5=Normal muskelstyrke. Beveger mot tyngdekraft mot stor/maksimal motstand (normal)

Overekstremiteter:

BEVEGELSE

AROM og PROM

Oppgitte grader er normaltall for
voksne p& PROM fra ulike studier.
(Variasjon etter kjgnn og alder.)
Norkin &White 2009

Manuell muskeltesting og Citec HHD.
Testposisjon: van der Ploeg 1991 og
Hislop & Montgomery 2007

Normtall: Citec 5/ 50 percentile value,
kvinner og menn

Skulder — fleksjon og
ekstensjon

Sittende eller liggende pa rygg

Malepunkt: Store tubercle Akse:
lateralside av overkropp, rett
nedenfor acromeon og lateralside
av humerus

Fleksjon: 156-180 °

Ekstensjon: 50-60 °

Fleksjon: Sittende eller liggende pa
rygg. Motstand nederst pa overarmen.
Males til max 90°

Ekstensjon: Sittende pa benk eller
liggende pa mage.

Motstand/HHD distalt pa humerus

Skulder - abduksjon

Sittende, staende, eller liggende

pa rygg, handflaten mot kroppen.
Akse: lateralside av overkropp, rett
nedenfor acromeon og medialside
av humerus Abduksjon: 158
-180°

Sittende pa benk eller i stol. Skulder i
90° abduksjon, albue flektert (135°),
underarm pronert. Motstand/HHD pa
laterale epicondyl av humerus.

Kvinner: 75/105 Menn: 111/160

Albue - fleksjon og
ekstensjon

Sittende eller liggende pa rygg
Malepunkt: laterale epicondryl.
Akse: Medialt pa humerus

Fleksjon: 140 - 150 °

Ekstensjon: 0°-10

Fleksjon: Sittende eller liggende pa
rygg. Skulder addusert, albue 90°
flektert, underarm supinert.
Motstand/HHD rett ovenfor
handleddet, pa volarsiden
Kvinner:146/190 Menn: 216/ >250

Ekstensjon: Som ved fleksjon.
Motstand/HHD pa dorsalsiden
Kvinner:80/ 105 Menn: 115/ 156
MMT ved styrke <3: Skulder abdusert
til skulderhgyde, understgtt underarm
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Underarm pronasjon og
supinasjon

Sittende med bgyd albue i 90°, evt

underarm pa bord og holde blyant.

Utgangsstilling: blyant loddrett.
Pronasjon: 76-84°

Supinasjon: 77-92°

Bare MMT:

Sittende, samme stilling som
leddmaling, evt uten bord, men med
understgttet underarm og bgyd albue.

Handledd- fleksjon og
ekstensjon

Underarm pa bord, hand utenfor
kanten, males pa lateralsiden

Fleksjon: 60 - 80°

Ekstensjon: 60 - 70 °

Sittende, underarmen understgttes av
terapeutens hand. Handleddet i ngytral
stilling, fingrene avslappet i lett bgyd
stilling.

Fleksjon: Supinert hand.
Motstand/HHD mot hele handflaten

Ekstensjon: Pronert hand.
Motstand/HHD oppa hele handbaken,
rett proksimalt for mcp-leddene

Kvinner: 81 /111 Menn: 126/ 170

Handleddsdeviasjon -
radial og ulnar

Sittende med underarm pa bord,
albue 90 °, Malesentrum over
handledd, fast akse langs dorsale
midtlinje av underarm, bevegelig
akse langs 3. finger

Radialdeviasjon: 19 — 25°

Ulnardeviasjon: 29 - 39°

Grep: - kraftgrep

- trepunktsgrep

- pinsettgrep

- ngkkelgrep

Alle grep males med

Biometrics E-link
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Underekstremitetene

BEVEGELSE

AROM og PROM

Oppgitte grader er normaltall for
voksne p& PROM fra ulike studier.
Variasjon etter kjgnn og alder.
(Norkin &White 2009)

MMT (Hislop & Montgomery 2007)
og Citec HHD.

Testposisjon og normtall: Citec 5/
50 centile value, kvinner og menn.
(van der Ploeg et al1991)

Hofte — fleksjon

Liggende pa rygg, rette kneer,
ngytral stilling i hofter.
Stabiliser i bekken, bgy opp
laret opp med bgyde kneer.
Malepunkt: Lateralsiden av
hofteleddet /trochanter femur)
Akse: fast del langs
lateralsiden av bekken og
overkropp, bevegelig del langs
lateralsiden av femur

Liggende pa rygg. Hofte og
kne i 90°, ankelen stgttes av
tester.

Motstand/HHD: Like ovenfor
kneet (Anterior surface of
distal thigh).

Kvinner:124/167

Menn: 190/>250

100 - 121°

- ekstensjon Liggende pa magen, begge Liggende pa magen. Laft opp
knzrne ekstendert, hofte i hele benet. >3: ligg pa siden.
ngytral stilling. Evt pute under ]
magen. Stabiliser i bekkenet, Motstand/HHD: Posterior del
It opp Iaret men rett kne. av leggen, rett over ankelen
Akse: Som ved hoftefleksjon
19 —30°

- abduksjon Liggende pa rygg, rette knaer, | Liggende pa rygg, hofte i 45°
ngytral stilling i hofter. fleksjon, kne 1 90° fleksjon.
Stabiliser mot bekken, for Motsatt kne stattet av testers
benet utover med strakt kne. brystkasse.
Malepunkt: ASIS Motstand/HHD; Laterale
Akse: Fast del langs imaginear | epicondyle av kneet
horisontal linje fra ASIS til )
ASIS. Bevegelig del langs Kvinner: 174/ 238,
midtlinjen av femur Menn: 223 / <250
40-42°

- adduksjon Liggende pa rygg, rette knaer, | Liggende pa siden, testbenet

ngytral stilling i hofter.
Abduser det motsatte benet for
a gi plass til adduksjon av det
aktuelle. Stabiliser mot bekken
og far benet medialt, pase at
hoften forblir i ngytral stilling.
20 -27°

ned mot underlaget. Tester
lafter opp gverste ben.
Deltaker lgft underste ben mot
det gverste, med hofte og kne i
rett stilling.

Motstand/HHD: mediale del av
femur, rett over kneet
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Kne — fleksjon

Liggende pa rygg, rette kneer,
hofter i ngytral stilling.
Stabiliser femur, bgy kneet opp
ved & holde rundt ankelen.
Malepunkt: Laterale epicondyl.
Akse: Fast del langs
lateralsiden av femur, bev. Del
langs lateralsiden av fibula.
132-150°

Liggende pa magen, kneet 45°
flektert.

Motstand/HHD; rett over
heelen.

Kvinner:78 / 122
Menn: 118 / 162

ekstensjon

Staende eller liggende pa rygg.
Strekk kneet helt ut.
Malepunkt: Laterale epicondyl.
Akse: Fast del langs
lateralsiden av femur, bev. Del
langs lateralsiden av fibula.
0°-10°

Liggende pa rygg , kneet 90°
flektert. Motstand/HHD; Foran
pa leggen, rett over
ankelleddet.

Kvinner: >160/ >160
Menn: >160 />160

Ankel

- dorsalfleksjon

Sittende med kneet flektert i
900, fot i ngytral stilling.
Stabiliser rundt ankelen, far
foten i dorsalflektert stilling.
Malepunkt: Laterale malleol
Akse: Fast del langs laterale
midtlinje av fibula. Bevegelig
del parallelt med laterale
aspekt av femte metatarsal.
13-20°

Sittende eller liggende pa rygg.
Fot 90° dorsalflektert.
Motstand /HHD gverst pa
fotryggen, ner ankelen.

Kvinner: 164 / 235

Menn: 232 / >250

- plantarfleksjon

Sittende med kneet flektert i
90°, fot i ngytral stilling.
Stabiliser rundt ankelen, far
foten i plantarflektert stilling.
Malepunkt: Laterale malleol
Akse: Fast del langs laterale
midtlinje av fibula. Bevegelig
del parallelt med laterale
aspekt av femte metatarsal.
40 — 50°

Sittende eller liggende pa rygg.
Fot 90° dorsalflektert.
Motstand/HHD pa
plantarsiden, rett proksimalt
for terne

Kvinner: >250/ >250
Menn: >250 />250
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Undersgkelse og klassifikasjon av handfunksjon

Beskrivelse av grep:

Beskrivelse av funksjonelt grep; Kraftgrep, trepunktsgrep, pinsettgrep og nekkelgrep
Beskriv om personen har grepet. Hvis ikke kan ta grepet pa vanlig mate, beskriv modifisert
grep. Beskriv ogsa alternative grep.

Klassifikasjon av tomlene

Innslatt tommel — “thumb in palm”, klassifiseres etter House I - IV (House et. al 1981)

A0 \a\A\! M0 . A\ 1
."HX: 9 “Q{_&\w \'\‘FH“(’ (» 2= ‘
et 4 b v Ny ! -,/?*\ 1
,\:‘ ] \l » \.‘ P \, . X i~ | |
A \ V) % 4

‘K \ 1 N 2 3 3 ' 4

Type 1: Tommel er lett add. i CMC (M. add. Pollicies)

Type 2: Tommel er add. fra CMC og flektert fra MCP inn mot vola (M. add. pollici og flek

pollis brevis)

Type 3: Tommel er add i CMC mot vola, kombinert med hyperekstensjon i MCP og eller IP-
leddet (muskler aff. som type Il + m. ekstensor pollicies longus)(kan ekstendere, men ikke

abdusere)

Type 4: Tommel i add og fleksjon i NCP og IP mot vola (muskelaffeksjon som typr 11 + M.

fleksor pollicies longus)
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Vedlegg 3

= am P ey

E Sunnaas sykehus HF

TRS kompetansesenter for sjeldne diagnoser

Foto-videofullmakt

Enav hovedoppgavenetil TRS er a samle kunnskap om de ulike diagnosene.
Nustrasjoner kan ake var forstaelse av bade det spesielle ved diagnosene og det
vanlige i hverdagslivettil enkelipersoner som har sjeldne diagnoser.

TRS ensker derforfotografier og filmklipp av menneskerinaturlige situasjoner, for
eksempelidaglige gjgremal Vi ensker ogsa bilder av enkelte trekk som er
karakteristiske for hver diagnose. Anonymiteten vil ivaretas ved at ansiktet sa langt
deter muligikke avhildes.

| forbindelse med undersakelse av voksne med amyoplasi, berviom afa ta bilder av
typiske stillingeriledd og videoopptak avnoen daglige gjgremal. Dette erfor a samile
kunnskap om ulike mater a utfere gjsremal pa, nar man har amyoplasi. Du vil selv
vaere med pa a avgjere hvilke bildervi skal ta og hvilke gjgremal vi skal filme.
Bildene og filmopptakene vil bli lagreti din journal og kun bli brukt utenfor TRS
dersomviharinnhentet spesiell tillatelse fra deg pa forhand.

Viber om at du vurderer om du er villigtil & bli avbildet og videofilmet.

|:| Jeggirmintillatelsetil at TRS kan ta bilder, og at bildemateriale kan benyttes
ved kurs og undervisning pa TRS. Jeger informertom at TRS vil kontakte
meg hver gang det eventuelt er aktuelt 3 bruke bildemateriale av megien ny
sammenheng.

|:| Jeggirmintillatelse til at TRS kan tas videooptak av meg, og at opptaketkan
benyttes ved kurs og undervisning pa TRS. Jeg erinformertom at TRS vil
kontakie meg hver gang det eventuelt er aktuelt a bruke opptaket av megien
ny sammenheng.

|:| Jegensker ikke 3 bli avbildet

|:| Jegansker ikke a bli videofilmet

Sted/dato:

Signatur:

Fortadroasc: Tkl &6 %6 90 00 ’

TRS kompriznscsenicr Telefakn &6 512376 s 0w SOR-A5T
Soraaa ke HE [mizrnsiis oroeo_pormssane, L

1450 Messddiangen E-por: traTrennaas na
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Vedlegg 4

TRS kompetansesenier for sjeldne diagnoser

Forespoersel om deltakelse i en forskningssiudie om volksne med arthrogryposis
multiplex congenita {AMUC)

TRS kompetansesenter for sjeldne diagnoser (TR.S) ved Sunnaas sykehus HF har som en av sme
hovedoppgaver 2 samle og utvikle kunnskap om disgnosegruppens senterst g tilbud .

TE.S planlegger ni en forskmingzstudie om ARMC, avgrenset zmyoplasi (klzssizsk arthrogrypose).
Prosjektkoordmator for smdien er ergoterapeut Unmi Steen ved TES, og Sunnazs svkehus HF er
forslmingsmessig snsvarlig. Studien ot planlagt 1 samarbetd med Landsforsningen for ANC.

Alle personer med amyoplasi, som er over 18 dr, er velkommen til i delta i studien, og DU
inviteres herved til & vere med.

Amyoplasi er den vanligste formen for AMC og kjennstagnes vanligvis ved typisks, symmetrizks
feilstllmger 1 srmer og'eller ben. Musklene som beveger de stive leddens er ofte endret som en
felge av at muskeleeller kan vere erstattet av fibrest bindevev ogleller fatt

Studiens tittel er “Funksjon i bevegelsesapparatet og utferelse av daglize gjersmél hos voksne med
amyoplasi”. Viensker & underseke leddbevegelighet og muskelstytke, samt 3 en beskrivelze av
hjelpsbehov i daglige gjeremal Hvilke hjslpemidld: og andre gode lesnmger du benytter for 2
mestre gjeremilene, vil vere en del av beskrivelzen. 1 tillegg ensker vi 2 beskrive andre forhold
som kan virke mn pa funksjon, som smerter, hvilke operasjoner som er gjemmomfert og mnnen
behandling du har mettatt. Disse opplysnmgens vil vi be om fra deg. De eneste opplysnmger som
blir hentet fra din journsl pé TRS o navn, fedselsdsto, adresze og dizgnose.

Studien vil gjennomferes pa TRS, og bestd av samtale med gjennomgang av et sperreskjema,
Klinisk imderzokelse og en kombinzsjon av interviu og observasjon zv daglize gjersmal Hvilke
gjeremal som vil observeres, vil avtales med hver enkelt. Hvis du gir samtykke til det, vil det bli
tatt bilder av leddstillinger og videcopptak av utforslse av gjorsmal. Spesielt er dette 2kmelt hvis
duher utviklst egne mater 2 utfers gjorsmslens pa.

Diztvil vere av stor betydning 2 £2 gjennomfort en systematizk beskrivelse av voksne med
amyoplasi, da dette ikke er gjort idligere, verken 1 Norge eller mtemasjonalt. Kunnskap om
funksjonsmessige forhold danner m.u.ulaaﬂt for den v ﬁﬂﬂdnma og radgiving +i gir til personer
med amyoplasi, 1 forheld til nye bam som blir fodt og deres parerende, samt il fagpersoner - bide
med hsusyﬂ til forsbyegimg av komplikasjoner of om fimksjonsforbedrende tiltal.

Undersekelzens mnsbzrer mgen risiko utover det ubshaget det métte vare & bevege laddens og
stramme musklens 52 mye man Karer, Deltakeme vil vaere forsikrst etter vanlige ordmger (Nossk
Pasientskadecrstzming).

Hvilken nytte kan du fi av 4 bli med i studien?

(Gjennom underzekelzens Er den enkelts gjenmomegang =v egen muskslstyrks, leddbevegelighet og
funksjonsevnei dagliglivet. Dette vil vare en systematisk beskrivelse som oppbevares 1 dim joumsl
og kan brukes dersom du har behov for oppfelgmgstiltak. Dersom det avdekkes medismske
forandrmger og andre problemer der det er behov for viders undersekelser eller annen oppfelgmg,
vil disse problemstillingene bli fulgt opp av teamet ved TES eller ved henvisning til annen mstans.
Etter undersekelsene vil du 2 en skriflig oppsummering av resultztene som gjelder deg.
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Hrvaskjer med resultatene?

Duhar rett til mnsyn i de opplysnimger som blir registrert om deg i studien. Du har ogsa rett til 2 f2
Eorrigert eventuelle feil 1 de opplysnmgene vi har registrert. Dersom du trekker deg fra studien, kan
dukreve 3 fa slettet mnsamlede opplysnimger.

Detvil bli opprettet en datzbese med avidentifizerte data frz undersekelsens. En kode knytter deg
til dine datz gjennem en navnslistz. Kun de prosjeltansvarlige fappersonens vil ha tilgang tul
navnelisten, og den opphevares imnelast. Navnelisten vil bli oppbevart til 2020 med tanke pi en
eventuell eppielgmgsstudie for & kunne underseke endringer 1 funksjon med tanke pa 2lder. Det
kan derfor bli aktuelt 2t vi kontakter deg igjen for ny undersekelze om noen &r. Du vil ikke vare
forplilt=t til 4 takdes ja2 til den, zslv om du of med pé denne studien som na skal gjennomferss.

Reesultatens fra studien wvil bli presentert 1 anonvmisert form og hovedsakelig 1 form av
gruppebeskrivelser. Det vil ikke vere mulig 3 identifisere deg i resultztene av studien nar disse
publiserss. Studien nngér i masterstudiet til Unni Stesn, og resultatene vil publiseres som
masteroppeave ved Instimtt for Helsefag ved Universitetet 1 Osle. I tillege planlegges det 2 skrive
artikler fra studien tl tidsskrifter.

Praktiske forhold

Underzelkelzene vil bli gjort over to til tre dager i zeptember 2010. Du vil 2 tilbud om ovematting
ogméltuder pa TRS. TR.S fmansierer studien, det koster mgenting 3 delta. Rutmene vil vere som
ved mdividuelle oppheld, utgiftene bl dekket p2 vanliz mate med svkemeldng og dekking av
reiseutgifter.

Deter frivillig i delta
All deltakelse 1 studien er frivillig. Du kan nar som helst uten 2 oppgi grunn trekke deg fra studien.
Dette vil ikke fa konsekvenser for annen oppfelgmg fra TRS.

Huvis du takker jatil 4 delta i smudien, ber vi deg om 2 undertegne samtykkeerklzringen pa neste
side og sende den til TES s2 snart du kan, og senest 2,08 2010, Frankert svarkonvelutt felger
vedlagt Vivil da ta kontzkt med deg for 4 avtale tidspunkt for undersekelsen og praktiske forhold
nmdtreize og opphold. Om du na sier ja til 2 deltz, kan du senere trekke ditt samtvkke uten av det
vil pivitke andre oppielgingstilbud fra TRS. Dersom vi ikke herer noe fra deg, vil du mottz en ny
forespersel fra oss.

Har du spersmil som gjelder studien, sd er du velkommen til & ta kontakt med:
Prosjektkoordmator: Unni Steen, ergoterapent

TE.S, Sunnazs svkehus HE, 1430 Nesoddtangen.

TIE 66969337 (direkte) eller 56262000 (sentralbord)

Prosjektmedarbeider: Tove Helland, fysioterapeut

TE.S, Sunnazs svkehus HE, 1430 Nesoddtangen.
T 66969330 (direkte) eller 66962000 (sentralbord)

MNesodden, den 30. 4§ 2010

Med vennlig hilzen

Ejersti Vardeherg Unni Steen,

Enhetsleder ved TRS Erpoterapeut og prosjektkoordinator
TRS ko mpelransesen ferfor 5jeldne diagnoser
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Samtvkke til deltakelse 1 studien

Dersom du ensker a delta i studien, seit kryss [ rutene og retwrner skjemaet i
vedlagte svarkownvolutt til:

TRS kompetansesenter v nni Steen

Sunnaas sykehus HF
1450 Nesoddiangen

0. Jeg er villig til 4 delta i studien

0. Jez emsker at TRS tar kontakt med meg for i avtale praktiske forhold nundt min

deltakelse

Etternavin, mellomnavn, fornavmn:

Fodselsdaio:

Adresse:

Postmummer: Poststed:

Telefon:

Sted: Dato:

Signatur:

Jeg bekrefter 3 ha gitt informasjon om studien

LnniSieen, Prosjekiboordinator for studien, dato

® SOR

25T
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Vedlegg 5

B SV: Informasjonsbrev, svarslipp, somtykkeerklering 221209 - Melding (HTML)

Du svarte 29.12.2009 10:02,

Fra: A Grimnes Helge [Helge. Grimnes@ulleval.no)

T: Unni Steen

Kopi:

Emne: SY: Informasjonsbrev, svarsipp, samtykkeerkdzering 221209

vediegg: # Jinformasionsbrev svarsipp samtykkserkasring 221209.doc (255 kB)

Hes

Takk for tilsendt rewdert informasjonsskriv.
Se vedlagte endringer i dette

Personvernmessig er gjennomforing av studien tilrddehg under forutsetninger av folgende
- REK godkjenner studien
- Alle papirdata oppbevares nedlast ved Sunnaas
- Ingen eksterne mottar kopier av dataene
- Alle elektroniske studiedata oppbevares kun i andentifisert form pa sykehusets forskningsserver
- Kodelisten/navnelisten oppbevares kun pa papir, nedlast ved avdelingen
- Alle data som gjor det mulig & spore opp deltageren slettes senest i 2020

Saksnr. hos o0ss er. 13-2009 SUN

Lykke til med studien! ©

Mvh
Helge Grimnes
Personvernradgiver

Kompetansesenier for pencnvern og sikierhet
Oslo univernitetssyvahus HF

IT-avdelingen

40 21 00 35 (mobil)

23 01 50 52 (eator)

2211 98 44 (Tax)

www yus no'pensonvem
Praktisk veileder til personvemn
i medisinsk forskning
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Vedlegg 6

UNIVERSITETET I OSLO

DET MEDISINSKE FAKULTET

Professor Nina K. Vellestad Regional komité for medisinsk og helsefaglig
Sykepleievitenskap og helsefag forskningsetikk Ser-@st C (REK Ser-@st C)
Postboks 1153 Blindern Postboks 1130 Blindern
0318 OSLO NO-0318 Oslo
INTERNPOST

Telefon: 22 84 46 67
Dato: 11.02.2010 E-post: posti@helseforskning etikkom.no
Deres ref.: Nettadresse: http://helseforskning.etikkom.no

Vir ref.: 2010/100 (oppgis ved henvendelse)
Funksjon hos voksne med amyvoplasi

Vi viser til seknad mottatt til frist 04.01.2010 om forhandsgodkjenning av ovennevnte
forskningsprosjekt. Seknaden er blitt vurdert av Regional komité for medisinsk og helsefaglig
forskningsetikk i henhold til lov av 20. juni 2008 nr. 44, om medisinsk og helsefaglig forskning
(helseforskningsloven) kapittel 3, med tilherende forskrift om organisering av medisinsk og
helsefaglig forskning av 1. juli 2009 nr 0955,

AMC er en gruppe tilstander der bayde og stive ledd er til stede ved fodselen. Den vanligste
Jormen er amyopalsi, som kjennetegnes ved typiske, symmetriske feilstillinger og at muskelcellene
kan vere erstattet med fibrast bindevevifett. Studiens hensikt er a gi en beskrivelse av
leddbevegelighet, muskelstyrke og funksjonsevne i daglige gioremdl hos voksne med amyoplasi,
samt underseke sammenheng mellom funksjon i bevegelsesapparatet og funksjonsevne i
dagliglivet. Studien er en tverrsnittsstudie. Instrumentene som benyttes maler kroppsfunksjon og
struktur, samt pa aktivitets- og deltakelsesniva.

Prosjektleder: Dr. scient. Nina K. Vellestad
Forskningsansvarlig: Sunnaas sykehus HF, TRS kompetansesenter

Forskningsetisk vurdering
Komiteen mener dette er et godt og viktig prosjekt, og har ingen innvendinger til at studien
gjennomfores.

Vedtak:
Prosjektet godkjennes.

Tillatelsen er gitt under forutsetning av at prosjektet giennomfores slik det er beskrevet i soknaden
og protokollen, og de bestemmelser som folger av helseforskningsloven med forskrifter.

Tillatelsen gjelder il 01.07.2011. Av dokumentasjonshensyn skal opplysningene likevel bevares
inntil 01.07.2021. Opplysningene skal lagres avidentifisert, dvs. atskilt i en nekkel- og en
opplysningsfil. Prosjektet skal sende sluttmelding pa eget skjema, jf. helseforskningsloven § 12,
senest et halvt dr etter prosjektslutt.

Komiteens avgjorelse var enstemmig.
Forskningsprosjektets data skal oppbevares forsvarlig, se personopplysningsforskrifien kapittel 2,

og Helsedirektoratets veileder for Personvern og informasjonssikkerhet i forskningsprosjekter
innenfor helse- og omsorgssektoren:
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Det medisinske fakultet

hitp:/www helsedirektoralet.no/samspill/informasjonssikkerhetnorm for informasjonssikkerhet
1_helsesekioren 232354

Med vennlig hilsen

Arvid Heiberg (sign.)

professor dr. med.

leder
Tor Even Svanes
seniorridgiver,

Kopi: Sunnaas Sykehus v/ forskningsdirekteren, Bjernemyrveien 11, 1450 Nesoddtangen

Vi ber om at alle henvendelser sendes inn via vér saksportal:

http://helseforskning etikkom no eller pd e-post til: post@helseforskning.etikkom.no. Vennligst
oppgi virt saksnummer/referansenummer i korrespondansen.
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