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Malsattning

Att skapa en gemensam grund for diagnostik och
behandling av sjukdomen

— Oka moijligheterna till likartad vard oavsett var man
bor i Skandinavien.

Andra skal att skriva ett gemensamt referensprogram:
sjukdomen ar allvarlig och relativt sallsynt
det ar svart for alla behandlare att veta allt som kravs om sjukdomen
det kravs kunskap fran manga olika olika medicinska omraden

det kan stimulera till gemensamma forskningsprojekt om SMA i
Skandinavien



Bedomningsinstrument

Mata forandring over tid
Bedoma behov av insats

Utvardera effekt av insats



TYDLIGHET

*Ett schema /funktionsniva -
heterogen grupp

Farre alternativa instrument



ICF - bedomning av
- kroppsstruktur/kroppstunktion
- aktivitet och delaktighet

Lungfunktion

Rorelseomfang

Muskelstyrka

Uthallighet

Smarta

Sittande/staende/liggande — vanestallningar
Grovmotorisk formaga
Aktivitets/funktionsanalys



Lungfunktion

Analys av respirationsmonster i sittande

och liggande, notera eventuell paradoxal
andning

Forcerad vitalkapacitet (FVC) och FVC% i

sittande och liggande (mates med och utan
eventuell korsett)

HostPEF



Rorelseomfang
Nedre extremiteten
Ovre extremiteten (sjukgymnast/arbetster)
Nacke

Kakleden —vem??




Muskelstyrka

= Myometer (- vilka muskelgrupper?)

= Manuell muskeltest 0-5 (0-3+)




Uthallighet

“ Fraga om fysisk uttrottbarhet




Smarta

_okalisation
Duration
ntensitet

Smartskattning — inklusive VAS-skala



Sittande-liggande-staende

" Vanestallningar?

" Foto - video




Grovmotorisk formaga

(Brooke Ovre extremiteten)
(Brooke; nedre extremiteten (Vignos))
The Hammersmith SMA functional motor scale

Vardering av motorisk formaga enligt Hammersmith

Tidstester:

Ryggliggande till staende

Gang 10 meter

Trappgang 4 trappsteg upp (sek)

MFM?




Aktivitets/funktionsanalys

= EK-skalan
"EK 2 7?7




Bedémning av
kroppsstruktur
| kroppsfunktion

Instrument/metod

Alder/funktionsniva

Lungfunktion

Analys av respirationsmonster i sittande
och liggande, notera eventuell paradoxal
andning

Funktionsniva 1,2

Forcerad vitalkapacitet (FVC) och FVC
% i sittande och liggande (mates med
och utan eventuell korsett) (7)

Franca 5 ar
Funktionsniva 2,3

HostPEF (8)

Franca 5 ar
Funktionsniva 2,3

Rorelseomfang

Nedre extremiteten, dvre extremiteten,
rygg och nacke enligt Joint Motion (9)
samt kakleden (gapféormaga). (se aven
kap 9)

Funktionsniva 1,2,3

Muskelstyrka

Uthallighet

Myometer (10)

Franca 5 ar
Funktionsniva 2,3

Manuell muskeltest (11,12)

Funktionsniva 1,2,3

Grippit (handstyrka) (13,14)

Fran 4 ar
Funktionsniva 2,3

Notera fysisk uttréttbarhet

Funktionsniva 1,2,3

Smarta

Lokalisation, duration

Funktionsniva 1,2,3

Vanestéllningar
Rygg/nacke
Ovre och nedre

extremiteten

| liggande, sittande och staende: (foto)
-Analys av nacke, rygg, backen
(asymmetri, huvudstallning, skolios,
kyfos/lordos, backenskevhet).

-Analys av vanestallningar i 6vre och
nedre extremiteterna, med fordel i
samband med aktivitet. (Notera
exempelvis rotation av benen i liggande,
ulnardeviation i handled,
stddben/balansben i staende).

Funktionsniva 1,2,3




Bedomning av aktivitet
och delaktighet

Instrument/metod

Alder/funktionsniva

Handfunktion

Exempel pa instrument/metod:
Jebsen Taylor (15)

BOTMP (16) deltest: 7,8

Tag fat (17)

Fran 6 ar-vuxen
Funktionsniva 1,2,3
6-14,5 ar
Funktionsniva 2,3
Funktionsniva 1,2

Grovmotorisk formaga

Brooke; 6vre extremiteten (18)
(funktionsnivaklassificering)

Funktionsniva 1,2,3

Brooke; nedre extremiteten (18)
(funktionsnivaklassificering)

Funktionsniva 1,2,3

The Hammersmith SMA functional
motor scale (19)

Fran 2,5 ar
Funktionsniva 1,2

Vardering av motorisk férmaga enligt
Hammersmith (20)

Funktionsniva 3

Tidstester:

Ryggliggande till staende (sek)
Gang 10 meter (sek)

Trappgang 4 trappsteg upp (sek)

Funktionsniva 3

Sittande

Sittanalys pa brits och i rullstol.
Exempel pa instrument/metod:
Levels of sitting scale (21)
Sid aktivt i kerestolen (22)

Funktionsniva 1,2,3
Funktionsniva 1,2,3

Aktivitets/funktionsanalys

EK-skalan (23)

Funktionsniva 1,2
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