NATIONELLT CENTER

ﬁJ‘r RETT SYNDROM & NARLIGGANDE DIAGNOSER

Motorik

Formagor och symtom

Grovmotoriken paverkas i varierande grad vid Rett syndrom. Vissa personer lar sig inte att ga
alls medan andra forvarvar férmagan och gar sedan hela livet ut. Gangdebuten ar emellertid
fordrojd och gangen blir ofta bredsparig och vaggande. Gangen kan vara helt sjalvstandig, en
del vill garna halla ndgon i handen och andra behéver ganghjalpmedel.

Den generella muskelspanningen &r vanligtvis 1ag i yngre aldrar men blir oftast férh6jd med
aren. Det r inte ovanligt att spanningen kan skifta mellan olika kroppsdelar hos samma
person t.ex. kan den vara lag i balen men forhojd i armar och ben. En vaxlande
muskelspanning, dystoni, ses ofta i underben och fétter. En skillnad i muskelspanning mellan
hoger och vanster kroppshalva férekommer ocksa.

Avvikande muskelspanning &ar en av orsakerna till att felstéliningar kan upptrada i kroppen.
Andra orsaker kan vara svaghet eller stramhet i muskulaturen samt inaktivitet. Utan atgarder
kan permanenta kontrakturer uppsta vilket forsamrar den motoriska formagan.

Risken for att utveckla felstallningar i ryggraden &r stor. Flera studier har visat att ca 80 %
riskerar att utveckla skolios i ndgon grad. Skoliosen &r av neuromuskular karaktar vilket
innebdr att den kan utvecklas langt upp i aldrarna. Skoliosen kan upptrada i S- eller C-form.
Andra individer utvecklar istéllet en kyfos dvs. en krumning i 6vre brostryggen.

Fotternas stallning ar av yttersta vikt att beakta. Staendet och gdendet men dven sittandet
paverkas negativt om inte fotternas kontakt med underlaget r plant. Saval belastning pa den
yttre respektive inre fotranden, varus/valgus, forekommer. Felstallningarna i fotterna paverkar
aven stallningen i knén och hofter negativt och det blir en onddig spanning i benen.
Spetsfotstallning ar en annan variant av felstallning som ger en mycket liten belastningsyta,
vilket ar kravande for balansen i staende och gaende. Ett bra stod for fotterna i sittande &r av
vikt for att orka stracka upp i balen.

Det ar av storsta vikt for individer med Rett syndrom att de stimuleras till att anvénda
forvirvade formagor. Uttrycket “use it or lose it” passar i sammanhanget. Formagor som inte
anvands kan forloras helt. Var uppmarksam pa att formagor kan ligga dolda bakom en nedsatt
formaga att pabdrja en viljemassig rorelse, dyspraxi. Det kan exempelvis innebéra att
uppresning fran sittande till staende behover assisteras men val uppe i stdende ar det mojligt
att vara helt sjalvstandig igen. Férmagor kan darfor behdvas lockas fram och guidas for att
visa sig. Rorelser utfors oftast lite langsammare ocksa dvs. med latens, vilket innebar att extra
tid behover erbjudas sa att individen kan vara aktiv. Att vanta in individen &r ocksa viktigt vid
ihallande andningsstorningar. Det forsamrar mojligheten att lagga fokus pa en uppgift och
andningen behdver lagga sig innan det &r mojligt att jobba vidare.
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En del individer forlorar motoriska formagor i vuxen alder. Det ar emellertid viktigt att betona
att Rett syndrom inte &r ett progredierande tillstand dar en succesiv férsamring ska forvantas.
Bakomliggande orsaker till en forlust kan vara sekundara problem som exempelvis ett
forsamrat halsotillstand, svara felstallningar eller bristande aktivering. Positiva resultat har
beskrivits i nagra fallbeskrivningar dar atertraning av tidigare forlorade formagor har varit
mojligt hos vuxna kvinnor. Exempelvis atertogs gangformagan efter flera ar i rullstol.
Forebyggande atgarder, riktad traning mot specifika mal och ortopediska atgarder &r olika
aspekter pa insatser som behovs erbjudas hela livet ut. Stor vikt bor laggas pa att
kroppspositionen varieras vid flera tillfallen under dagen samt att traningssituationerna &r
motiverande. Att forbereda och informera om, visa hur samt upprepa 6vningen i strukturerade
situationer underlattar. Musik &r ett lampligt medel for att 6ka motivationen vid fysisk
aktivitet. Se dven "Behandling - Musik”.

Under nedanstaende rubriker ges exempel pa forebyggande och behandlande atgarder.

1. Bibehalla och utveckla grov- och finmotorisk formaga

Sta- och gangtraning

Att ga pa ojamn mark ger en naturlig téjning av strukturer i kroppen och triggar ocksa
balansreaktionerna. Promenader kan garna innehalla pedagogiska inslag for att hoja
motivationen. Det gar t.ex. att samla in forutbestamda foremal som en sten, ett 16v, lite mossa
etc. eller att fotografera alla roda hus som passeras. Vid hemkomsten kan ett samtal
genomforas om promenaden som utforts genom att titta pa foremalen eller bilderna.

Vid nedsatt balans och muskelstyrka &r sta- och gangtraning i bassang att bra alternativ till
hjalpmedel. Fotternas kontakt med bassangbotten underléattas om viktmanschetter placeras
runt anklarna. Att rora sig i en stasele kopplad till taktravers ger stor frihet. Férdelen &r att den
som assisterar kan befinna sig framfor individen och déarmed erbjuds en battre forutsattning
for samspel. Det kan t.ex. vara roligt att dansa tillsammans eller att ga runt i rummet till olika
upplevelsestationer.

Rygg
Att st och ga, med eller utan hjalpmedel ar av yttersta vikt for att fordroja utvecklingstakten

av felstallningar i ryggraden. Styrkan i nack- och ryggmuskulatur &r ocksa viktig och 6vas
exempelvis upp i magliggande 6ver flythjalpmedel i basséangen.

En balanserad sittstallning med bra stod fran fotterna och en symmetrisk backenstallning
paverkar ryggradens position positivt. Det finns manga olika losningar for ett bra sittande. En
individuell anpassning kravs med regelbundna uppféljningar 6ver tid.

Ridning ar en mycket bra aktivitet. Att sitta grensle pa hasten underlattar uppresning i balen
eftersom understddsytan blir stor. Balansreaktionerna triggas av héstens ryggrorelser och
andringar av rorelseriktningen. Motivationen &r i manga fall hog pa grund av njutningen att
vara tillsammans med hasten och av att fa uppleva fart.
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Fotter

Vid forsta anblicken av att fotterna borja snedstéllas i ndgon riktning behover atgarder sattas
in for att forhindra bestaende felstallningar. Inledningsvis kan det kanske racka med stadiga
skor fran den ordinarie handeln. Nasta steg ar skor fran ortopedtekniska som har ett battre
halgrepp och ar vridstyvare. Det kan dven bli aktuellt med inlagg i skorna. Halls &nda inte
foten pa plats inne i skon &r ortoser/fothylsor ett bra komplement. Ortoser finns i en mangd
olika utférande och material. Aven i detta fall kravs en individuell anpassning med
regelbundna uppfoljningar over tid.

Vid stramhet i muskulaturen kring fotleden &r den langvariga téjningen mest effektiv dvs. att
anvanda ortoser och/eller stahjalpmedel. Kroppssegmenten staplas allra bast i ett staskal men
aven andra stahjalpmedel kan fungera vél beroende pa individens forutsattningar. Tank alltid
pa att situationen bor vara meningsfull under staendet.

Vid kraftiga muskelspanningar och begynnande rorelseinskrankningar kan injektioner med
botulinumtoxin kréavas. Syftet ar att uppna en avslappning i muskeln for att effektivare kunna
toja pa muskeln. Ibland ar ortopediska operationer nédvéandiga for att kunna uppna en god
funktion t.ex. forlangning av muskulatur och/eller forflyttning av senfésten.

2. Strategier for 6kad delaktighet

Att ha mojlighet att paverka innan och under en fysisk aktivitet leder till 6kad delaktighet och
okad motivationen. Det kan handla om att valja musik infor dansen, att bli tillfragad om viljan
finna att fortsatta dansa eller att fa chansen att uttrycka att den ska avslutas. Upprepade start
och stopp under en 6vning t. ex. under dansen, kan héja uppmarksamheten och medfora okat
fokus pa uppgiften.

| en gymnastikbana, uppbyggd av stationer, kan till exempel mdjligheten ges att bestdimma
var starten ska ga och dven vilken station som ska tas darnast. Efter en tids arbete pa en
station ges tillfalle att avgéra om aktiviteten ska fortsatta dar eller om den &r avslutad.

Se dven ”Behandling- Kommunikation”

3. Balans mellan aktivitet och aterhamtning

Det kan vara av varde att se dver dagen och veckans innehall for att vara saker pa att det bade
finns mojlighet till aktiviteter som kraver delaktighet och aktiviteter som &r mindre kravfyllda
och darmed aterhamtande. Behovet av aterhdamtning kan vara bade fysiskt och psykiskt. Det
kan t.ex. vara till hjalp for att slappna av i spand muskulatur och for att minska uppvarvning.
Genom att stimulera tryck-, beréring-, vibration-, och vdrmereceptorer kan en kansla av lugn
och ro i kroppen uppnas. Varje individ har sina egna preferenser for att kunna ma gott. Vissa
gillar kanske taktil beréring och andra mar gott i en varm bassang eller efter ett fotbad.

Det kan ocksa vara avslappnade att gunga en stund, lyssna pa musik eller bara att sitta nara
nagon och lyssna pa en bok.
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Vid fragor och funderingar ring eller maila:
Lena Svedberg, sjukgymnast

Tel: 063-15 48 05
lena.svedberg@regionjh.se
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