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Motorik vid Angelman syndrom

Instabilitet

| vilken grad symptomen yttrar sig vid Angelman syndrom varierar mellan olika personer. En
skakighet i kroppen, ataxi, kan ge upphov till en bredsparig ibland knaande gang och
balanssvarigheter. Balanssvarigheterna kompenseras ibland med en samtidig aktivering av
muskler i benen som bojer respektive stracker en led (koaktivering), vilket leder till ett
stelbent rorelsemonster. Instabilitet i kroppen kan inverka pa uppméarksamhetsformagan och
mojligheten att fokusera. Aven riktigt pillriga finmotoriska uppgifter kan bli svarare att utfora,
sarskilt ifall skakighet i arm och hand (tremor) férekommer. For att underlatta mojligheten att
fokusera och trana in nagot nytt ar det darfor viktigt att ge stabilitet. Arbetsstallningen bor ses
over och anpassas efter personens behov. Att sitta i en anpassad arbetsstol med stod fran
fotterna vid ett bord med mojlighet till underarmsstod underlattar ocksa férmagan att utfora
finmotoriska moment. Funktionen i arm och hand kan &ven understddjas om kroppen ar
stabiliserad i ett stastod.

Felstallningar

Felstallningar kan uppkomma av olika skél. Balanssvarigheter med en knaande bredsparig
gang inverkar pa stallningen i héfter, knan och fétter. En forhojd muskelspanning kan paverka
elasticiteten i muskulaturen och leda till stramhet. En Iag muskelspanning orsakar
muskelsvaghet som bl.a. kan leda till instabilitet i olika leder. Felstallningar kan ocksa bero pa
en asymmetri i muskelspanning och/eller muskelstyrka mellan héger och vanster kroppshalva
eller 6ver en led. Inaktivitet inverkar negativt genom att det inte sker ndgon naturlig téjning
av strukturer som muskler och senor.

Fotter och knan

En bredsparig gang, l1dg muskelspanning eller muskelsvaghet kan medfora att foten belastas
pa den inre fotranden (i valgus). | kombination med en stram vadmuskel kan ocksa framfoten
stallas utat. En felstallning i fotterna paverkar aven stéllningen i knan och héfter negativt och
det blir en onddig anspanning i benen. Atgarder som stadiga skor, inlégg eller
ortoser/fotskenor som justerar fotens stallning kan motverka bestaende felstéallningar. Vilken
atgard som ar lampligast bedoms efter varje individs behov men kraver regelbundna
uppféljningar éver tid. En stabil fot som belastas i ett plant l&ge och som har en god rorlighet
ar viktigt for balansen. Att ga pa ojamn mark ger en naturlig téjning av muskler och senor i
benen.

En kndande gang kan pa sikt medftra en inskrankt rorlighet i knastrackningen dvs. en
stramhet i musklerna pa baksida lar. Konstant béjning av knat pa 15 grader under gang
fordubblar energiférbrukningen och kan krava 6versyn av nutritionen.
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For att toja pa en stram muskel ar den langvariga téjningen mest effektiv dvs. genom att
anvanda fotortoser och/eller stahjalpmedel. Kroppssegmenten korrigeras allra bast i ett staskal
men dven andra stahjalpmedel kan fungera vél beroende pa individens forutsattningar. Tank
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 nodvandiga for att kunna uppna en god
funktion t.ex. forlangning av muskulatur och/eller forflyttning av senfasten.

Rygg

Det finns en okad risk att utveckla felstallningar i ryggraden. En S-formad krok (skolios) av
varierad grad kan upptrada med eller utan rotationsinslag. Skoliosen ar av neuromuskular
karaktar vilket innebar att den kan utvecklas langt upp i aldrarna. Regelbundna kontroller for
att folja forloppet rekommenderas darfor. Att sta och ga, med eller utan hjalpmedel, ar av
yttersta vikt for att fordroja utvecklingstakten av felstallningar i ryggraden. Styrkan i nack-
och ryggmuskulatur ar ocksa vasentligt och 6vas exempelvis upp i magliggande 6ver
flythjalpmedel i bassangen. En balanserad sittstallning med bra stod fran fétterna och en
symmetrisk backenstéllning paverkar ryggradens position positivt. Uppresning i balen
underlattas vid ridning eftersom understdsytan blir stor vid granslesittande pa hastryggen.

Aterhamtning

Att varva aktiviteter som kréver delaktighet med aktiviteter som &r mindre kravfyllda och
darmed aterhamtande ar vasentligt. Behovet av aterhamtning kan vara bade fysiskt och
psykiskt. Genom att stimulera tryck-, beréring-, vibration-, och varmereceptorer i huden kan
en kansla av lugn och ro i kroppen uppnas, vilket kan vara till hjalp for spand muskulatur att
slappna av. Varje person har sina egna preferenser for att kunna bli avslappade. Vissa gillar
kanske taktil berdring och andra mar gott av att vistas i en varm basséng. Det kan dven vara
aterhamtande att reducera intryck fran omgivningen t.ex. krypa in i en koja och/eller lyssna pa
musik i horlurar.



