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Baggrund for projektet

Gang- og staforleengende behandling til drenge med Duchennes muskeldystrofi (bilag 1) er
en behandling med lange benskinner, som kan fa drengen til at vedblive med at sta og ga, nar
kraftnedseettelsen er sa omfattende, at han ellers vil miste evnen til dette. Behandlingen
indebarer ofte ogsa en operativ overskaring eller forleengelse af stramme muskler i benene,
da stramningen ellers vil forhindre drengen i at holde balancen og sta eller ga med skinnerne.
Behandlingen blev farst introduceret i USA omkring 1960 (Vignos), og har siden varet
anvendt pa flere centre i USA og Canada. Behandlingen blev taget op af Hammersmiths
Hospital i London i 1970’erne og blev derfra introduceret til andre centre i Europa. I 1993
blev behandlingen iveerksat i Danmark, og Sundhedsstyrelsen etablerede landdelsfunktion for
behandlingen ved de to ortopadkirurgiske afdelinger p& henholdsvis Rigshospitalet og Arhus

Kommunehospital.

Pa trods af det efterhdnden langvarige kendskab til behandlingen, og selv om der er lavet
adskillige studier, er der stadig ikke fuldsteendig accept af lange benskinner pa verdensplan,
og det er derfor ikke et behandlingstilbud, der bruges overalt.

Efter 10 ar med tilbuddet om gang/staforleengende behandling i Danmark vil dette projekt
forsgge at lave en opgerelse over behandlingens effekt i Danmark sammenlignet med

udenlandske standarder og undersggelser.
Mal med behandlingen

Malet med behandlingen er pa kort sigt, at drengen kan bevare sin evne til at ga og/eller sta i
gennemsnitlig et par ar leengere, end sygdommen ellers giver mulighed for og dermed gere
hverdagen lettere for hele familien (2,3,5,6,10,13,18,19).

Endvidere mener man, at behandlingen tilgodeser savel sociale som psykiske elementer:
drengen kan komme steder, hvor det ikke er muligt med karestol. Han kan bevare en
feerdighed i stedet for kun at miste feerdigheder. Praktiske ting i hverdagen som pakladning

og toiletbesag bliver nemmere, fordi han kan fortsaette med at sta.
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Pa laengere sigt er malet med behandlingen, at forebygge og udskyde tidspunktet for
rygskeevhed (scoliose), at vedligeholde muskelstyrken og bevageligheden i benene og at
nedsatte behovet for fysioterapi, fordi han ved at sta og ga selv vedligeholder sin
muskelstyrke og sin ledbeveegelighed (4,5,9,11,13,14).

Denne rapport omhandler ikke en opgarelse af effekten pa de mere langsigtede mal.

Hvornar skal behandlingen ivaerkseattes

Iveerksaettelse af gang/staforleengende behandling skal ske, nar drengen begynder at ga
langsomt og besveerligt og med stor risiko for at falde.

Skinnerne vil pa dette tidspunkt veere en hjeelp for ham til at fastholde en funktion.
Iveerksaettelsen af behandlingen ma ikke ske for tidligt, s drengen mister feerdigheder p.g.a.
skinnerne — hvis han f.eks. selv er i stand til at rejse sig fra en stol, vil skinnerne forhindre
ham i dette, og at have skinner i en periode, hvor drengen stadig har god gangfunktion uden
skinner, har ingen betydning for, hvor l&enge man kan bruge skinnerne, nar selvstendig gang
er ophart (1,2,3,10).

Flere udenlandske centre mener, at det er tid for intervention med lange benskinner, nar
drengen ikke leengere har nogen funktionel gang. Dette defineres som det tidspunkt, hvor
drengen ikke laengere kan ga eller kun kan ga fa skridt, hvor han er i konstant risiko for at
falde, men stadig kan sta op til en time dagligt (2,3,5, 10 14, 18, 19).

Der er bred enighed om, at hvis drengen ophgrer med at ga/sta inden behandlingen, falder
behandlingens virkning betydeligt, og det kan ikke forventes, at han opnar selvstendig
gangfunktion(1,2,3,5,6,10, 14).

Udenlandske undersggelser om behandlingen og dens effekt

Alder for gangophar

I undersggelserne oplyser man generelt ikke alder ved gangophgr, men alder ved
iveerksaettelse af behandlingen med lange benskinner. Da kriterierne for skinnebehandlingen
er, at de skal iveerksattes far drengen bliver fast karestolsbruger (jvnf ovenfor), vil disse to

tidspunkter naesten veere sammenfaldne og dermed sammenlignelige.
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Gennemsnittet for gangophar/tidspunkt for skinner er 9,9 ar (gennemsnit 9,4-10,5 ar)
(1,2,3,4,5,7,9,11, 13, 18)

Operation i forbindelse med skinnebehandling

Der er enighed om, at det seedvanligvis er ngdvendigt at lave en seneforleengende operation,
for at behandlingen med lange benskinner kan blive en succes.

En sammenligning af 8 studier omhandlende 485 patienter (6) - udvalgt blandt 70 artikler
publiceret mellem 1966-1997 - viser at 24 patienter fik lange benskinner uden forudgaende
operation. De gvrige blev alle opereret inden benskinner. 23 drenge var karestolsbrugere (1-
18 maneder), da skinnebehandlingen blev introduceret.

89% fik en akillessenelgsning/tenotomi. 4,3% fik en forleengelse af akillessenen. 62,5% fik
lgsning af tractus iliotib/tensor fascia lata. 42% fik flyttet tibialis posterior, 6% fik en op. af
haserne.

Der hersker bred enighed om, at kontrakturer i fodleddene skal opereres, men der er ikke helt
enighed om, hvor store kontrakturerne ma vere.

Indikationen spaender mellem kontrakturer, der begranser en dorsalfleksion af fodleddet til en
max. kontraktur pa 10° plantarfleksion (1,2,3,5,6, 9, 10, 11, 13, 14, 16, 18, 19). De fleste
steder korrigeres kun akillessenerne, mens nogle (1,5, 11) ogsa anbefaler en flytning af tibialis

posterior, hvis der er tendens til equino-varus stilling.

| udlandet starter sta- og gangtreeningen postoperativt, mens drengen har gips pa benene. Det
er meget forskelligt, hvordan og hvor leenge der traenes, efter skinnerne er tilpasset.
Treeningen varierer fra 2-10 uger (1,2,3,5,6,9,10,11), og der gives meget fa anvisninger pa,
hvor lenge det anbefales at sta eller ga med skinnerne pr. dag. (1,5,9)

Gang med skinner

Det er karakteristisk for undersggelserne, at de farst og fremmest maler skinnernes evne til at
forlzenge drengenes evne til at std og ga.

Studier om varighed af selvsteendig gangfunktion med lange benskinner er kompliceret af, at
forfatterne opfatter selvsteendig gangfunktion forskelligt, og at nogle artikler slet ikke skelner
mellem selvstendig og stettet gangfunktion.
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Selvstendig gangfunktion defineres sa forskelligt, som evnen til at kunne ga rundt uden statte
inde og lidt udenfor (1,5) til at kunne ga 7 meter pa et minut (3,9). Alle er dog enige om, at
selvsteendig gangfunktion er evnen til at kunne sta og ga uden stgtte. Assisted eller stottet
gang/stafunktion er evnen til at ga eller sta med let stette af person eller ting.

Hvorvidt gangen er funktionel, kan ikke ses ud af undersggelserne. Kun et studie naevner ved
en gruppe drenge, hvor gangen er meget besveerlig og langsom, at de ville have flere
feerdigheder i en karestol (3).

Undersggelserne viser dog alle, at behandlingen med lange benskinner har en effekt pa
evnen til at ga. Ud fra ovennavnte kriterier er gennemsnittet for selvsteendig gangfunktion 24
maneder, og gennemsnittet for stettet gang/stafunktion er 36,2 méaneder (6:  4,2,5,11,9,17).
Nogle studier paviser en sammenhang mellem succes for gang med skinner og alder ved
gangophgr (3, 18), saledes at skinnebehandling lykkes bedre, hvis drengen ved gangophar er
omkring 10 ar eller &ldre og samtidig har en restmuskelstyrke (overall) pa 40- 50% (1,3).
Hvorimod behandlingens succes er mindre, hvis gangophgret sker fgr 9 ars-alderen og
restmuskelstyrken er under 40% (3).

Andre undersggelser (1,5,8) finder ingen sammenhang mellem restmuskelstyrke og succes i
skinner, men papeger ngdvendigheden af en rimelig kraft i hofteabduktionen. (1 kg malt med
myometer), hvis der skal opnas gangfunktion (18).

Psykosocial effekt

Kun fa undersggelser (3,5,19) naevner, at drenge, der opnaede selvstendig gangfunktion, fik
psykologisk fordel af behandlingen i forhold til at kunne vedligeholde en funktion og fa god
respons fra omgivelserne, men alle er enige om, at drengens og familiens motivation og lyst
til behandlingen er vigtig.

Der er ikke fundet undersggelser, der omhandler familiernes opfattelse af behandlingens

betydning for hverdagen.
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Alle undersagelser er enige i, at ikke alle drenge er egnet til skinner. For at opna et godt
resultat skal

— timingen mellem gangophgr og skinner veere i orden,

— der ma ikke vare for store kontrakturer i benenes led.

— der skal vaere en vis muskelkraft til radighed

— der skal vaere en hgj grad af motivation og interesse for behandlingen hos drengen og

hans familie.

Procedure omkring behandlingen i Danmark

Alle danske drenge med Duchennes muskeldystrofi gar til kontrol pa en bgrneafdeling, eller
en bgrneneurologisk afdeling.

| @stdanmark ( Sjelland og Bornholm) gar den overvejende del af drenge med Duchennes
muskeldystrofi til kontrol pa Rigshospitalet, mens de i Vestdanmark (Jylland/Fyn) skal
henvises til Arhus Kommunehospital fra deres “lokale” berneambulatorie. Der er otte
hospitaler i Vestdanmark, som har kontrollen af bgrn med DMD pa deres bgrneambulatorier
(Odense, Sgnderborg, Kolding, Esbjerg, Arhus Kommunehospital/Skejby Sygehus, Herning
Sygehus, Viborg Sygehus, Handicapteam Nordjylland (Aalborg og Hjerring)).

Sa godt som alle drenge med DMD henvises til Institut for Muskelsvind, og alle, der er
henvist, tilbydes kontrol her en gang arligt.

Nar undersggelserne viser, at drengen forventes at ophgre med at ga inden for det
nastkommende ar, bliver familien orienteret om muligheden for gang/staforleengende
behandling. | @stdanmark er drengen allerede i kontrol pa Rigshospitalet, hvortil
behandlingen i @stdanmark er centraliseret.

| Vestdanmark sker orienteringen om behandlingen ofte ved kontrollen pa Institut for
Muskelsvind, og Institut for Muskelsvind kontakter derfor den lokale kontrollerende leege
med henblik pa en henvisning til ortopadkirurgisk afdeling, Arhus Kommunehospital.
Denne procedure indeberer, at der kan ga mellem 1-3 maneder fgr, drengen kan ses af
specialleegen pa ortopaedkirurgisk ambulatorium, der ordinerer den gangforleengende

behandling.
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Ved en ordination uden operation, vil ventetiden og tilpasningstiden pa lange benskinner ofte
veere 2-4 uger, mens ventetiden kan vare noget laengere, hvis man vurderer drengen skal

opereres, da der forst skal findes tid til operation.

Ved seneforlengende operation indleegges drengen dagen far indgrebet. Efter indgrebet tages
afstabning til lange benskinner, og der leegges en hgj gips.

Dagen efter indgrebet, skal han op at sta min. to gange. Det kan enten forega i vippeleje, eller
ved sengen evt. med hgj gangvogn. Hospitalets fysioterapeut og afdelingens personale
hjeelper ham med at komme op. Der treenes ikke gang med gipsen. Nar drengen er smertefri,
sa han kan holde ud at komme op at sta uden smerter, udskrives han. Man tilstreber, at han pa
det tidspunkt kan sta 20-30 minutter. Ofte er han ikke helt smertefri ved udskrivelsen og kan
ikke udholde at sta hele den optimale tid.

Efter tre til fire uger far han og en af foraldrene tilbud om indlaeggelse til gipsfjernelse og
tilpasning af lange benskinner. De fleste er tilbudt dette, men kun fa har taget imod. Ofte sker
gipsfjernelsen derfor ambulant, hvorefter drengen efterfglgende star hjemme i den bagre gips,
indtil skinnerne er Klar til udlevering.

Skinnerne afprgves og tilpasses over nogle besgg ved bandagisten. Dette er kompliceret, da
flere drenge har langt til bandagisten.

Den endelige tilveenning og treening foregar hjemme og lokalt — dvs. med familien, ved den
behandlende fysioterapeut og ved en hjelper i skolen. Som regel har ingen af disse far haft
med lange benskinner at gare.

En fysioterapeut fra Institut for Muskelsvind kommer ud lokalt og instruerer i brug af
skinnerne, men ofte sker dette kun en enkelt gang.

Undersggelsen

Dette projekt omhandler samtlige de 35 drenge med Duchennes muskeldystrofi i Danmark,
som i perioden 1993 — 2000 er ophgrt med at ga og har faet tilbudt og taget imod
gangforleengende behandling med lange benskinner.

17 af drengene har deltaget i et projekt pa Institut for Muskelsvind m.h.p. at sammenligne

virkningen af natkapsler kombineret med udspandning af fodleddene med udspanding alene.
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Disse drenge har veret fulgt regelmassigt med 2-4 undersggelser arligt. De resterende 18
drenge har alle vearet i regelmassig kontakt med Institut for Muskelsvind (1-2 gange arligt) —
enten i form af undersggelser pa Instituttet eller i form af besgg i hjemmet, tilretning af
karestol mm. Efter hver kontakt med Instituttet er der som minimum lavet journalnotat.

Alle drengene har efter interventionen med skinnerne vaeret fulgt i kontrol pa de to
ortopadkirurgiske afdelinger, hvor man har registreret evnen til at sta og ga samt udviklingen
af evt. kontrakturer i specielt kne og fodled.

Ovenstaende betyder, at der er tilgeengelige data for tidspunkt for gangophgar — intervention

med skinnebehandling, og tid med skinner.

Undersggelsen vil i denne gruppe afklare effekten af skinnebehandlingen — malt pa

— varighed af gangfunktion med og uden statte,

— varighed af stafunktion med og uden stette,

— timingen af skinnebehandling i forhold til gangopher

— antallet og arten af ortopaedkirurgiske indgreb i sammenhang med
skinnebehandlingen

— foreeldrenes opfattelse af interventionen, deres og barnets motivation og om hverdagen
blev lettere

Metode

De tilgaengelige data pa Institut for Muskelsvind for de 35 drenge er indsamlet og leaest
igennem. Disse data bestod i journalnotater, udarbejdede rapporter fra fysiske undersggelser,
hjemmebesgg, undersggelsesark fra undersggelser i Instituttet og oplysninger fra de
ortopaedkirurgiske ambulatorier. Alder for gangopher, tidspunkt for skinner, evt. operativt

indgreb er registreret.

Der blev udarbejdet spargeskemaer med 10 hovedspargsmal, hvor hvert spagrgsmal havde
uddybende udsagn (bilag 6). De 10 spgrgsmal omhandlede 1. accept/motivation, 2. oplevelse
af interventionen med skinner i forhold til dagligdagen. 3. hvem hjalp barnet med at komme
op at sta, 4. treening i brug af skinner, 5. omfang af udspeaending under skinnebehandling, 6.

antal timer om dagen, som barnet brugte skinner, 7. gang med skinner, 8. daglig “’statid” med
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skinner, 9. daglige funktioner, der &ndredes under skinnebehandling, 10. ville man veelge
skinner igen eller ville man foretrekke vippeleje.

Familien kunne krydse af ved det udsagn, der passede bedst pa deres oplevelse af
spgrgsmalstemaet.

Spergeskemaerne blev sendt med post til 33 familier med frankeret returkuvert vedlagt. To
familier fik ikke tilsendt spgrgeskema, da deres drenge var dgde. 29 familier besvarede og
returnerede spargeskemaet. For fleres vedkommende var det flere ar siden, deres sgn var

ophgrt med at bruge skinner.

Resultater

Drengene har i gennemsnit vaeret 9,0 ar gamle, da de ophgrte med at ga (6,3-11,4).

Kun 6 af drengene er 10 ar eller mere ved gangophar, og 16 drenge er under 9 ar.

fig. 1 alder ved gangophar
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Tid med skinner

I gennemsnit havde drengene skinner i 28 mdr. Dette varierer fra 78 maneder (en dreng stod
til han var 18) — til 5 mdr. ved en dreng, hvor det reelt aldrig kom til at fungere (bilag 2). | to
tilfelde fortsatte drengene med at have skinner pa, efter de reelt var ophgrt med at kunne sta i
dem. Pa denne made kunne foraldrene fortseette med at forflytte drengen ved hjzlp af
skinnerne.

| gennemsnittet teeller ogsa, at 6 drenge fik skinner far gangophgr (mellem 2 og 12 maneder

for reelt opher af gangfunktion) Hvis der korrigeres for dette, sa man taler om reel tid med

10
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skinner efter gangopher til ophgr med skinner — er tiden med skinner i gennemsnit 26

maneder.

Ovenstaende opgarelse er et udtryk for hvor leenge, drengene har skinner, fra de fik dem
udleveret til, de ophgrte med at bruge dem, men det siger intet om hvordan og hvor leenge de
stod, eller hvordan det fungerede. | det falgende uddybes dette.

Formalet med skinnebehandlingen er at bevare en selvstaendig gang- og stafunktion ud over

den tid, sygdomsforlgbet tillader. Har skinnebehandlingen haft den virkning?

For at vurdere dette deles tiden med skinner i fglgende tre grupper (bilag 2a)

— Uden stgtte — kan sta frit i rummet med skinner, men kan ikke sta uden skinner.
Kriteriet for ustettet gangfunktion er, hvis drengen kan ga frit i rummet uden nogen
form for statte. Der er ikke sat kriterier for den afstand, drengen kan ga. Nogle kan
saledes ga frit rundt i huset, mens andre kan ga betydeligt mindre afstande.

—  Let stattet — kan sta selvsteendigt med bord foran sig, eller stol bagved som sikkerhed
— star med balance, sa hovedet ikke tabes og armene er frie til arbejde/leg. Hvis det er
muligt at ga ved bordet, eller ga med let personstgtte registreres dette.

— Fuld statte — skal stgttes massivt (som i vippeleje eller stastativ), med personstatte,
rem og hgjt bord. Nogle i denne gruppe star med bagveegt, leenet mod veaeggen eller til

karestolen.

5 ud af 35 drenge kunne ikke pa noget tidspunkt sta med skinner uden statte. Ved fire

drengene i denne gruppe, kom skinnerne aldrig til at fungere.

Uden stotte

De resterende 30 drenge kunne alle sta selvstendigt i en kortere eller leengere periode — fra 2
maneder til 30 maneder. — gennemsnit for hele gruppen (35 drenge) 11,1 mdr. Medianen er 10
mdr.

Hvis de fem drenge, der ikke opnaede selvstendig gangfunktion, tages ud, forbedres
gennemsnittet til 13 mdr, medianen til 12 mdr. Korrigeret for de to yderpunkter bliver

gennemsnit og median henholdsvis 11 /10 og 13/ 12.

11
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Uden statte fig. 2 a
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Af de 30 drenge, som kunne sta uden statte, var 20 i stand til at ga med skinnerne uden statte
(figur 2a). Yderligere to drenge kunne reelt ga, men gjorde det ikke, da de falte sig usikre og
bange for at falde.

Tiden for ustettet gang 1a mellem 2 og 18 maneder. Gennemsnittet er 5,5 maneder fordelt pa
hele gruppen pa 35 drenge— medianen er 5. Korrigeret for de to yderpunkter bliver
gennemsnit og tid 5/ 5.

Hvis de ovennavnte fem drenge tages ud — sa gruppen er pa 30 drenge, bliver gennemsnittet
for selvsteendig gang 6 maneder— medianen er ligeledes 6. Korrigeret for yderpunkter er

gennemsnittet/median 6/6.

Med let stotte

33 drenge stod med let statte. For de flestes vedkommende var det en viderefgrelse af den
selvsteendige stafunktion pa det tidspunkt, hvor de balancemaessigt havde brug for mere
tryghed og sikkerhed i form af bord foran og eller stol/rem bagved. En af de 30 drenge, der
stod selvsteendigt, ophart med at sta p.g.a. andre omsteendigheder og gik derfor fra at sta uden
stgtte til helt at ophgre.

Som helhed stod gruppen "’let stattet” 1 gennemsnit 8 mdr. (35 drenge) fra 2 til 24 méneder.
Medianen er 7 mdr. Korrigeret for yderpunkterne er gennemsnittet/median 8/8

12
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let stotte figur 2.b

O total let st

FElellE

27 29 31 33 35

MDR
onvro oBREBESNRS

i

=

1 3 5 n 13 15 7 19 21 2

24 drenge kunne ga lidt ved bordet eller med personstatte (figur 2b) Tiden var mellem 2 og 17
maneder. Gennemsnitlig 5,2 mdr. for 35 drenge. Korrigeret for yderpkt (33 drenge) er
gennemsnittet 5. Medianen er 4 i begge tilfeelde.

Hvis de omtalte fem drenge tages ud af denne gruppe, bliver gennemsnittet for evnen til at sta
med let statte 9 mdr — medianen er 8. Korrigeret for yderpkt (28 drenge) er gennemsnittet 9
og medianen er 8. Gennemsnittet for let stattet gang (30 drenge) er 6 — medianen er 5.
Korrigeret for yderpunkter er tallene for gennemsnit og median 6 / 5.

Hvis man i definitionen pa at kunne bruge skinner, tillader en let stette, vil det veere relevant
at se pa de to grupper — uden stgtte og let stette — samlet (fig. 2c).

u.stgtte/let statte fig.2c

—

Osta

o
M Bga
m
5 7 9 11 13 15 17 19 21 23 25 27 29 31 33 35

ID

MDR

Gennemsnitstiden for brug af skinner bliver da 19 maneder for de 35 drenge. Korrigeret for
sterst og mindst er gennemsnittet ligeledes 19 maneder. Den gennemsnitlige gangfunktion er
11 mdr (35 drenge). og 10 mdr. (33 drenge).
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Fuld stotte

25 drenge stod — eller fortsatte — med at sta med megen statte. 10 af disse drenge opharte helt
med at sta, da det ikke laengere kunne lade sig gere at sta med skinner og megen statte. De
resterende fortsatte med at sta i vippeleje. Af de 10 drenge, der holdt op med at sta i skinner,

da de behgvede tiltagende statteforanstaltninger fortsatte de 6 med at st i vippeleje.

st m.statte fig.2d
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Selv om der er sat kriterier for let statte og fuld statte, kan greenserne mellem disse to grupper
veere flydende, og jeg har derfor valgt ogsa at se pa de to supportede grupper samlet, si man
far et billede af hvor l&enge man kan sta i skinner med en eller anden form for statte.

Den samlede tid for alle 35 drenge var 15 maneder i gennemsnit med en eller anden form for

stette. Fraregnes stgrst og mindst bliver gennemsnittet 14 maneder.

Tidspunkt for skinner og effekt pa gang med skinner

For at fa et sa pracist billede som muligt, deles drengene her i fem grupper (bilag 3)
A- op koordineret med tidspunkt for gangopher

B — op, men ventetid , sa optidspunkt er 2-5 maneder efter gangophgar

C — ingen op, men skinner samtidig med gangophgr

D —ingen op, skinner 1-5 mdr efter gangophar

E — skinner fgr gangophgr og uden operation
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A;B
14/35 (40%) fik seneforleengende operation samtidig med de fik skinner.

— A -Ved 7 drenge var operationstidspunkt sa tet pa gangophgr (0-2 mdr), sa man reelt
kan tale om de blev opereret ved gangophgr, men to af drengene fortsaetter med at
kunne ga uden skinner nogle maneder efter operationen (nr. 16,31)Alle opnar
selvstendig gangfunktion — gennemsnit 12 maneder (6,8,12,12,12,18,18), og alle
fortsaetter med at kunne ga stattet ved bord eller en person i gennemsnit 11 maneder
(6,6,7,10,12,14,17). 1 denne gruppe er den gennemsnitlige tid med skinner 42
maneder. Hvis man som ovenfor navnt regner med at, den reelle tid med skinner er

uden statte eller med let statte, er tiden med skinner 31 mdr. i gennemsnit.

— B -7 af drengene venter pa operation. Ventetiden er mellem 2-5 maneder. | de to af
tilfeldene (ventetid 3 og 5 maneder) skyldtes ventetiden, at familierne selv bad om
udseettelse p.g.a. omstendigheder i familien. | et tilfeelde havde drengen farst fravalgt
skinner og var begyndt at sta i vippeleje, men fortrgd og sagde ja til at blive opereret
m.h.p. skinner 12 maneder efter gangophar.

Ingen i denne gruppe opnar selvsteendig gangfunktion. 4 af drengene opnar
gangfunktion med stette af bord eller person i gennemsnit 4 mander (2,2,6,6). Den
gennemsnitlige brug af skinner i denne gruppe er 20 mdr totalt. Hvis man regner uden

stgtte og let stgtte sammen er tiden med skinner 13 mdr i gennemsnit.

— C-13 drenge fik skinner samtidig med gangophgr, men uden op. To af drengene var
dog tidligere opereret med en forlengelse af akillessenerne (% ar og 2 ar far
gangophgr) 8 af drengene opnar selvsteendig gangfunktion i gennemsnitlig 7 maneder
(2,5,6,6,7,7,12,13) De gvrige fem drenge kan ga med stgtte af bord i gennemsnitlig 5
mdr (2,3,5,7,9). De har i gennemsnit skinner i 26 mdr. Ved korrektion, sa kun tiden

uden stgtte og med let statte teeller, er tiden med skinner 20 mdr.
— D- 3 drenge blev ikke opereret og var ophgrt med at ga 3,3,5 mdr far skinner. Kun en

af drengene opnaede stattet gangfunktion i 2 mdr. Samlet gennemsnitstid med skinner

var 13 mdr. Korrigeret for uden statte/let statte er tiden 6 mdr.
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— E - 5drenge fik skinner, far de ophgrte med at ga. Kun en af drengene kan ikke ga
med skinner, da den selvstendige gang ophgrer. | gennemsnit er den selvsteendige
gangfunktion 8 maneder med skinner. Tallet er lidt usikkert, da greensen mellem ophar
af selvstendig gang og gang med skinner er flydende. Skinnerne har sandsynligvis
givet dem en forleenget evne til at kunne ga lidt uden skinner — og effekten af skinner
kan derfor veere starre, end det umiddelbart ser ud. Den samlede tid med skinner er 21
mdr, nar den tid, hvor der var selvsteendig gang uden skinner er regnet fra. Den

samlede tid med skinner hvis u. stgtte/let stagtte er 17 mdr.

fig.3.a - brug af skinner i grupp A-B-C-D-E

MDR

A B C D E
grupper

O gang med skinner O total tid u.stgtte/med let statte

Af de 14 drenge, der blev opereret i forbindelse med gangophgr, fik 9 forlenget akillessener,
hasemuskler og fik resektion af tensor. 3 drenge fik forleenget akillessenerne. 1 dreng fik
forlenget akillessener og flyttet tibialis posterior. 1 dreng fik forleenget akillessener og
hasemuskler.

Hospitalerne har i alle tilfeelde tiloudt operation mellem 1-3 maneder, men i to tilfeelde blev
ventetiden laengere 4 og 5 maneder, da familien ikke kunne pa det oprindeligt tilbudte
tidspunkt.

10 drenge blev opereret mens de havde skinner, 9 blev ikke opereret i tiden med skinner, og 2

blev reopereret. 2 drenge blev som navnt opereret noget far gangophar.

16



Gang- og staforleengende behandling
Ulla Werlauff, fysioterapeut, Birgit Steffensen fysioterapeut med. dr. Institut for Muskelsvind

Fig. 3b
antal Gangu.st |Mdr |Gang m.st. |mdr Samlet tid
A 7 100% 12 100% 11 31 mdr
B 7 0 S57% 2 13 mdr
C 13 62% 4 38% 5) 20 mdr
D 3 0 33% 2 6 mdr
E 5 80% 8 100% 7 17 mdr

Som det fremgar af figur 3.a og 3.b ses det bedste resultat,
benskinner koordineres med tidspunktet for gangophgr og en seneforleengende operation. |

gruppe A opnar alle selvsteendig gangfunktion, og det er samtidig den gruppe, der opnar

hvis behandling med lange

gangfunktion i leengst tid — 1 ar efter selvstendigt gangopher.

Gruppe C og gruppe E har nasten sammenfaldende resultater, hvad angar den gennemsnitlige

tid for selvsteendig gang med skinner. Det tyder altsa ikke pa, at det at fa skinner lang tid far

gangophgr, har nogen virkning pa, hvor leenge man kan ga med skinner, men hvor 80% af

drengene i gruppe E opnar selvstendig gang er det kun 62% i gruppe C. Dette kan skyldes, at

der maske er flere kontrakturer ved drengene i gruppe C.
Ventetid er en afgarende faktor for succesen af skinnebehandlingen. Dette ses i gruppe B og
D, hvor ingen af drengene opnar selvsteendig gangfunktion. Resultatet er uafhaengigt af, om

drengene bliver opereret eller ikke.
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Alder og Muskelkraft i forhold til effekt pa skinner

Gennemsnitsalderen for gangopher er som navnt 9 ar. Den aldste gruppe (6 drenge, der er 10
ar eller mere) kan i gennemsnit sta lidt l&engere med skinner uden stette, end den yngste

gruppe (16 drenge under 9 ar) (figur 4 og bilag 4),

16
14
12

0 sta u. statte

mdr
o«

— — 0 g4 u. statte

onNn A~ O

10 &r og
over
u.9éar

u. 9 ar

korrigeret

Fig.4
men korrigeres der for de fem drenge i den yngste gruppe, som aldrig opnar selvstendig gang
eller stafunktion, er den yngste gruppes resultat i forhold til selvsteendig stafunktion bedst,
mens selvsteendig gangfunktion er ens i begge grupper.
Ser man pa alderen i de inddelte grupper (A, B, C, D og E) (bilag 5), er gennemsnitsalderen
lavest (7,9 ar) i gruppe D, som har det darligste resultat, men omvendt har gruppe A med de
nastyngste barn (8,7) det bedste resultat. Dette kan tyde pa, at timing og koordination af

ivaerkseettelse af lange benskinner er mere vigtigt end alderen.

De 17 drenge, der deltog i Institut for Muskelsvind projektundersggelse fik foretaget
regelmaessig undersggelse af deres muskelkraft (MRC). 1-3 mdr. fgr gangophgr havde
samtlige 17 drenge en restmuskelkraft pa 45% og derover.

Der blev ikke fundet nogen sammenhang mellem funktion med skinner og muskelkraft ved
gangopher. (fig.5). Dog ligger de to drenge, der har haft skinner lengst, blandt gruppen med

den bedste muskelkraft ved gangophar.

50 Fig. 5
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x 30 * hd ® gang
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Spergeskemaundersggelse

Der blev udsendt 33 spgrgeskemaer (bilag 6), og 29 blev besvaret og returneret. Det er en
svarprocent pa 88%.

Accept/motivation

19 (66%) svarede, at drengen var motiveret for skinnerne. 5 skulle overtales til at komme op
at sta, 5 var ikke motiveret.

Oplevelse af interventionen med skinner i forhold til dagligdagen

6 familier (21%) oplevede ikke skinnerne som specielt belastende i dagligdagen, men falte det
gik fint. 17 familier (59%) syntes, det tog meget tid med skinnebehandlingen, men at det var
ok. 3 (10%) falte det tog for meget tid og fyldte for meget i hverdagen. Af disse ville to have
fravalgt skinnebehandlingen, hvis de havde veeret klar over, hvor meget det fyldte. Det var to
af de drenge, hvor skinnebehandlingen aldrig lykkedes.

Hvem hjalp barnet med at komme op at sta

Nasten alle familier (24 — 83%) var involveret i at hjelpe barnet med at komme op at sta —
ofte i en kombination med hjalperen i skolen. 5 (17%) drenge blev udelukket hjulpet op at sta
af hjelperen. — dette havde ingen indflydelse pa, hvor leenge eller hvordan barnet stod.
Traening i brug af skinner

16 drenge (55%) fik lidt treening i brug af skinner enten pa hospitalet, eller ved lokal
fysioterapeut.

Naesten alle oplevede at barnet fortsatte med det sammen antal
behandlinger/udspandingsgvelser, som han fik inden skinnene.

Daglig brug af skinner

7 (24%) havde skinnerne pa mellem 1 og 3 timer om dagen — kun i den periode, han skulle
std. De gvrige drenge 22 (76%) havde skinnerne pa mere end 5 timer dagligt — de fleste hele
dagen.

16 drenge (55%) stod i en kombination af hjemme og i skolen.

9 drenge stod kun hjemme. 4 drenge stod kun i skolen.

19 af drengene stod 2-3 timer eller mere om dagen. 10 drenge stod 1-2 time dagligt. | forhold
til disse oplysninger, er oplysningerne fra tiden lige efter skinner. Langt de fleste trappede ned

for til sidst at sta % til 1 time, far de overgik til vippeleje.
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Daglige feerdigheder

| forhold til daglige feerdigheder oplevede flertallet, at de daglige geremal blev vanskeligere
efter skinnebehandlingen. 17 oplevede saledes at pakladning blev vanskeligere, 12 mente det
var det samme.

16 oplevede at toiletbesag blev vanskeligere. 3 mener det blev nemmere (specielt at sta op og
tisse). 10 mente det var det samme.

Vedr. forflytninger — eks. fra en stol til en anden eller op at sta. Mener 11 det blev
vanskeligere, 4 at det var det nemmere, og 14 at det er det samme.

13 mener at behovet for daglig hjeelp blev stgre, 4 at det var mindre, og 11 at det var det
samme.

Velge behandlingen igen

14 familier ville veelge skinner igen, hvis de kunne gare det om. 10 ville ikke veelge skinner,
men ville foretraekke at fortseette med vippeleje ved gangophgr. Fem familier er i tvivl.

De 14 familiers drenge havde i gennemsnit skinnerne — 35,7 maneder og kunne sta uden stgtte
eller foran bord i gennemsnit 24,9 maneder.

De 10 der ikke ville veelge havde skinner i 19,3 maneder, og stod u.stette eller foran bord i
14,5 maneder.

Den sidste gruppe, der ikke har valgt — havde det darligste resultat 11, 6 maneder med skinner

— heraf 10,4 u. statte eller foran bord.

Fig.6 spgrgeskema

motivation
treening
star 1-2 t
star 2-3 t
belastning
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Diskussion af resultater

Undersggelsen viser klart, at resultatet af intervention med skinner er afhangig af timing og
udveelgelse. Ikke alle drenge er egnede til skinner, og hvis tidspunktet for en god timing er
forpasset, er det bedre at undlade behandlingen, hvis formalet om at opna selvsteendig gang og
stafunktion skal kunne opfyldes. Hvis man korrigerer for det, der ma betragtes som failures
forbedres gennemsnittet veesentlig.

Dette er i overensstemmelse med eksisterende viden pa omradet, hvor udenlandske
undersggelser (1,2,3,5,6,10,14) har papeget, at det ikke kan forventes at drengen opnar
selvsteendig gangfunktion, hvis selvsteendig gang er helt ophgrt inden behandling med lange

benskinner.

Alligevel er der klar forskel i resultaterne pa de udenlandske undersggelser og den danske

opggerelse. (figur 7).

sammenligning DK/udenlandske us.

40
30 O danmark
é 20 4 ® udland
10 - O gruppe A
0. H = O gruppe C
gang u. gang let. B gruppe E
stotte Stette

Fig. 7
I gruppe A, som klarer sig bedst, er den gennemsnitlige evne til at ga selvstendigt med

skinner kun 12 maneder mod 24 maneder i de udenlandske undersggelser.

Nogle udenlandske undersggelser (1,3) tyder pa, at der er starst succes, hvis drengen er over
10 ar ved gangopher, og at succesraten falder markant, hvis gangopharet sker, fgr han er fyldt
9 ar. Generelt er gennemsnitsalderen ved gangopher lidt hgjere i de udenlandske
undersggelser (9,7 ar) end i denne undersggelse (9,0 ar), men som naevnt pa s. 18, fig. 4 er der

ingen aldersmaessig forskel i succes med skinnerne ved de danske barn.
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Nogle af de faktorer, der kunne synes at have stor relevans ved sammenligningen af resultater,
er, at antallet af operationer er langt feerre ved de danske bgrn. | de udenlandske undersggelser
er det kun 5% af drengene, der ikke bliver opereret samtidig med gangopher/skinner. I den
danske undersggelse blev 26% af barnene opereret og fik skinner i forbindelse med
gangopher ( det er de 7 drenge i gruppe A + 2, der var opereret inden gangophar).

Andre 20% (gruppe B) blev ligeledes opereret, far de fik skinner, men med ventetid, som
betad, at de var ophgrt med at ga inden operation og skinner. Inge af disse opnaede som
neevnt selvstendig gangfunktion.

Den danske henvisningsprocedure til specialafdeling tager tid, og kan ofte vare med til at
give forsinkelser, som betyder, at selve timingen mellem gangophgar og skinner bliver
vanskelig. Der vil som falge af dette veere risiko for, at behandlingen farst iveerksaettes, nar
drengen er ophgrt med at ga. Hvis dette sker, er kontrakturerne ofte forverret, han mister
muskelkraft, og han ”glemmer” at sta. Samtidig vil hans motivation for at std ofte vere faldet,
da han vaenner sig til ikke at kunne sta selvstendigt, og dermed ikke er motiveret for at treene
denne funktion igen.

Af og til har det medfert at skinnerne er ordineret far gangophgr. Som tidligere navnt har
dette ikke haft betydning for hvor leenge, man kan bruge skinnerne, men opgerelsen viser, at

det dog er bedre at fa skinnerne far gangophar end efter.

Pa nogle af de udenlandske centre har der varet en lang optreeningsperiode pa hospitalet (op
til flere maneder) efter drengen har faet skinner, og gangtraeningen starter allerede ved den
postoperative indleeggelse. Dette vil selvfglgelig influere pa sikkerheden i at ga med skinner. |
Danmark kommer drengen op at sta postoperativt, men gangtranes ikke. Ved udlevering og
tilpasning af skinnerne har familien mulighed for indleeggelse i et par dage pa hospitalet, men
kun fa familier har taget i mod dette. Optraeningen og tilvaenningen med skinnerne har derfor
skulle finde sted hjemme, i skolen og hos den lokale fysioterapeut. Dette har sandsynligvis
betydet, at det mest har veeret drenge, som fra starten har fglt sig sikker i skinnerne, og som
har kunnet ga med skinnerne, der har gjort dette. Det har veret vanskeligt hjiemme og i skolen
at skulle ”presse” og treene drengen i at vinde yderligere faerdigheder, og de fleste lokale
fysioterapeuter har ikke haft nogen erfaring i at treene drenge med denne form for lange

benskinner.
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Efter at have taget ovenstdende i betragtning, ma man stadig vurdere, hvorvidt den
gangfunktion, der opnas med skinnerne er funktionel. Dette defineres eller registreres ikke i
undersggelserne, hvor man mere operere med evnen til at ga uden stette eller med stette, og
hvor selvsteendig gangfunktion f.eks. kan veare evnen til at ga 7 meter pa et minut (3).

Hvis det tager sa lang tid at ga denne afstand, kan man sztte spgrgsmalstegn ved om gangen
er funktionel, eller om der ikke snarere er tale om en gvelsesgang.

De fleste drenge far i lgbet af kortere eller leengere tid brug for statte, nar de star. Denne stgtte
er ikke beskrevet fuldt ud i de udenlandske undersggelser. Fra man har brug for statte, til man
ophgrer med at sta i skinner, vil der vaeret et gradvist behov for gget statte. Den samlede tid
med behov for en eller anden form for statte er i denne undersggelse 19 maneder, men der er
her skelnet mellem graden af statte.

Hvis man skal have meget stgtte, ndr man sta i skinnerne, som eks. stastativ, massiv
personstgtte bagved, hgjt bord og rem, er det efter min mening at sammenligne med at st i
vippeleje. Man kan endvidere diskutere, om ikke vippeleje i sadanne tilfelde er bedre, da det
her er muligt at fa en mere symmetrisk made at std pa, hvorimod man i skinnerne ofte
kommer til at sta asymmetrisk. Selv om asymmetrien i mange tilfeelde kan korrigeres med

helt passende skinner, vil det i nogle tilfeelde ikke veaere muligt (2).

Et af formalene med skinnerne er at gare nogle funktioner i hverdagen lettere for drengen og
hans familie. Flertallet oplever imidlertid, at funktionerne i hverdagen bliver vanskeligere
eller er det samme. Foraldrenes opfattelse af dette, skal ses i lyset af, at det er den periode,
hvor deres dreng far karestol, og nye rutiner under alle omstendigheder skal indarbejdes, og
nar 14 familier mener, at der ikke er nogen forskel i at hjeelpe drengen fra kgrestolen far og
efter skinner, kan det vere fordi, de ikke har oplevet at skulle lifte drengen, og der derved
ikke sker @ndring i belastningen ved denne forflytning. Behandlingen succes malt i forhold til
den tid, drengen kunne anvende skinnerne, har naturligvis en afgarende betydning for
familiernes opfattelse af behandlingen.

I evt. kommende undersggelser kunne det derfor vaere relevant at undersgge mere om
drengenes opfattelse af skinnebehandligen, ligesom det ville veere interessant at undersgge

skinnernes indflydelse pa vedligeholdelse af muskelkraft og ledbevagelighed.
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Bilag

1 Beskrivelse af Duchennes muskeldystrofi

2 Tid med skinner

2a Tid med skinner i tre grupper

3 Gruppeinddeling i forhold til timing og koordination
4 Alder for gangopher i relation til effekt af skinner

5 Alder i de forskellige grupper

6 Spergeskema
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