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Oppaan kaytto kliinisessa tyésséa

Huntingtonin tautia (HD) sairastavat tarvitsevat pitkalla aikavalilla monipuolista fyysista,
kognitiivista, psyykkisté ja sosiaalista tukea. Tama moniulotteisille neurodegeneratiivisille taudeille
tuttu oireiden heterogeenisyys vaikeuttaa yhdenmukaisten kliinisten hoito-ohjeiden laatimista. Taudin
asteelle (alku-, keski- ja myodhéainen vaihe) tyypillisten oireiden lisdksi voi esiintyd yksildllisia
toiminnallisuutta ja aktiivisuutta heikentavia oireita. Yhdenmukaisten terapeuttisten ohjeiden
dokumentointi on haastavaa myds muissa fysioterapeuttisissa ryhmissa (esim. alaselan- ja
kaulanalueen hairiét seka yleiset neurologiset ryhmat, (1-3).

Suositukset valittavat kaytdnndssa toimiviksi todettuja ohjeita erityistilanteisiin (4).
Suosituksen tarkoituksena on yhtenaistaa terapian vaatimuksia seka vahvistaa terapian laatua. Yhta
lailla terveydenhuollon ammattilaisten tulee voida maarittaa ja dokumentoida kaytetyt arvioinnit ja
strategiat. Asianmukaisten ohjeiden soveltaminen k&ytanndssa seké systemaattinen tulosten arviointi
ovat takaamassa Huntingtonin tautia sairastavan terapian laatua.

Fysioterapia-tyéryhmén jasenet (Physiotherapy Working Group, PWG) puoltavat
toimintakyvyn osa-alueisiin perustuvaa luokittelua Huntingtonin taudissa. Luokittelun avulla voidaan
helpommin k&sitelld oireiden heterogeenisyytta ja aktiviteettia rajoittavia tekijoité, seké strukturoida
oireiden ja tulosten tiedonkeruuta. Oireet on ryhmitetty alaluokkiin ja jokaisella alaluokalla on spesifit
hoito-ohjeet, mitka helpottavat strukturoitua tiedonkeruuta. Alla esitetyn seitseman osan luokituksella
pyritddn parempaan Huntingtonin taudin toiminnallisten, fyysisten, kognitiivisten ja kayttaytymisen
oireiden kategorisointiin. PWG pyrkii talla toimintakykyluokituksella edistdmaan kokemusperaisen
terapian arviointia seké tutkimista. On epatodennakdista, ettd yhdella ammattilaisella olisi kaikki
tarvittava tietotaito Huntingtonista, jonka vuoksi luokitus on suunnattu moniammatilliselle tyérynmalle.

Potilaan luokittelemiseksi terapeutteja kehotetaan tarkistamaan jokaisessa luokituksessa
luetellut oireet. Luokitus auttaa terapeuttia valitsemaan sopivat arviointimenetelméat ja strategiat
terapian toteutukseen. On téarkedd huomioida, ettd luokituksen tehtava ei ole korvata Kliinista
paatdksentekoa, jossa potilaan yksildlliset oireet ja merkit sairaudesta otetaan huomioon, vaan sen
on tarkoitus luoda viitekehys johdonmukaiselle terapialle koko sairauden ajaksi.

Luokitus

A. Liikunta- ja
suorituskyky

B. Tehtavien
suunnittelu- ja
suorittaminen
(sis. bradykinesia)

C. Liikkuvuus, tasapaino
ja kaatumisriski

D. Sekundaariset
muutokset ja
toimintakyvyn
heikentyminen

E. Poikkeava asento
(istuminen ja
makuuasento)

F. Hengitystoiminnon
heikentyminen

G. Palliatiivinen hoito

Luokituksen kuvaus

Ei motorisia oireita eika toiminnallisia
rajoitteita; mahdollisia kogpnitiivisia ja/tai
kayttaytymiseen liittyvia oireita

Havaittavissa apraxiaa tai motorisen
toiminnan aloittamisen vaikeuksia; lilkkkeiden
hitautta ja/tai voimattomuutta, jonka vuoksi

toiminta on heikentynyt ja hidastunut

Pystyy liikkumaan ldhialueella ja kotipiirissa;
tasapainoh itd, voiman puutetta tai
fatiikkia aiheuttaen ongelmia liikkumisessa ja
lisdantyneen kaatumisriskin.

Fyysisen kunnon heikentymisesta johtuvat
muutokset lihaksissa seka tuki- ja
liilkuntaelimistéssa ja/tai hengityksessa,
vahentavat osallistumista paivittaisiin arjen
toimintoihin tai sosiaalisiin ty6tilanteisiin.

Poikkeava vartalon asento, tahattomat

keet, lihasheikkous ja

koordinaatiovaikeudet vaikeuttavat
toimintakykya istuessa.

Heikentynyt hengitystoiminto- ja
hengityskapasiteetti, alentunut kestavyys
seka vaikeus pitaa ilmatiet auki, rajoittavat
toimintakykya ja altistavat tulehduksille.

Passiivisten ja aktiivisten liikkeiden
rajoittuminen seka liikkeiden kontrolloinnin
vaikeus tekevat itsenéisen liikkkumisen ja
ADL-toimintojen suorittamisen
mahdottomaksi. Hyvén istuma-asennon
sailyttaminen on vaikeaa.

Huntingtonin tautia sairastavan fysioterapian tarpeen arviointiluokitus

Taudinaste/-
vaihe

Oireeton
kantaja/alkuvaihe

Alku- ja keskivaihe

Alku- ja keskivaihe

Alku- ja keskivaihe

Keski- ja
myo6héinen vaihe

Keski- ja
mydhainen vaihe

Myéhainen vaihe
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A. LIIKUNTA- JA SUORITUSKYKY

Oireet ja niiden
vaikutus toimintakykyyn

Oireet : kdvelyvaikeudet, huono
kestavyys tai kunto, lieva korea,
kognitiiviset tai kdaytoksen
muutokset, rajoittunut fyysinen
aktiivisuus, motivaation puute
ja/tai apatia, ahdistus ja/tai
masennus (6,7) seka unihairiot,
joita saattavat pahentaa ylla
luetellut tekijat

Muutokset toimintakyvyssa ja
vaikutus osallistumiseen : ei
valttamatta vaikeuksia, mutta
vaikuttaa mahdollisesti
heikentavasti osallistumiseen ja
sita kautta eldménlaatuun.

Mittarit :

Bergin tasapainotesti : Arvioi tasapainon hallintaa 14 tehtavassé. Huntingtonin taudin kaatumisriski on kasvanut pistemaaran ollessa <40

(68,69)

Borg RPE (or CR-10) : on hyva mittari arvioitaessa fyysisen harjoittelun aiheuttamaa rasitusta. Se myds mahdollistaa sairastavan itsearvioinnin
fyysisen suorituksen aikana. RPE (koettu kuormitusaste) on standardoitu menetelma fyysisen kunnon testauksen, harjoittelun ja kuntoutuksen

ta eika toiminnallisia rajoitteita; mahdol

Yleiset tavoitteet

Helpottaa terveydenhuoltohenkiléstéon koulutusta ja
ohjausta - tama sisaltaa yleiset terveyden edistamisen
strategiat. Suunnitelma jolla pyritddn mahdollistamaan
sairastavalle toimintakykya yllapitavaa lilkkuntaa.

Potilaan ja omaisten ohjaus: Keskittyminen alkuvaiheen
hoidon tarkeyteen. Eldinkokeissa alkuvaiheessa
virikkeellinen elinymparisto (esim. fyysisen aktiivisuuden
harjoitteet) hidasti oireiden esiintymista ja pahenemista.
(8) Fyysinen aktiivisuus oli merkittava tekija eldinkokeissa
positiivisten tulosten saamiseen esimerkiksi solusiirtoja
ja dopamiinihoitoja saaneille sairastaville (9).

Aktiivisen eldaméntavan uskotaan hidastavan taudin
puhkeamista (10) ja alentavan riskid sairastua muihin
degeneratiivisiin sairauksin kuten Alzheimerin (11) tai
Parkinsonin tautiin (12). Sen lisdksi saannollinen
harjoittelu parantaa lihasvoimaa, kestavyyskuntoa,
harjoituskestavyytta, toimintakykya, liikkuvuutta ja
mielialaa.

aikana koetun kuormituksen arviointiin ja se on osoitettu luotettavaksi mittariksi (27, 28).

Goal Attainment Scale : avustaa tavoitteiden asettamisessa, tekee saavutetuista tavoitteista mitattavia, mahdollistaa tavoitteiden painottamisen

henkildkohtaisen merkittévyyden ja terapeutin ndkemyksen mukaan (29).
6 minuutin kavelytesti : kestdvyyden seké verenkierto- ja hengityselimiston kunnon mittaamiseen.
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Taudinaste/-vaihe : Oireeton kantaja/alkuvaihe

Terapiavaihtoehdot

Kuntotestauksen periaatteet tulee suunnitella liikuntasuunnitelman mukaan. Testauksessa tulee
huomioida fatiikin maara, harjoittelun ajankohta paivassa ja huolellinen ohjaus harjoituksen
aikana.

Harjoitusohjelman toteuttamista helpottavien ja estavien tekijéiden tunnistaminen (13). Erilaisia
menetelmia voidaan kayttaa, kuten motivaatioteorioita (behavioral motivation) helpottamaan
potilasta havainnoimaan ja hallitsemaan mahdollisia harjoittelua helpottavia ja estavia tekijoita
(14). Laheisen mukanaolo voi edesauttaa tavoitteiden toteutumista.

Kuntosaliharjoittelu voi olla hyodyllista fyysisesti siihen kykeneville pitkdaikaista neurologista
sairautta sairastaville, kuten Parkinsonin tautia sairastavat (15). Yksittaiset tapaustutkimukset
osoittavat, ettd Huntingtonin tautia sairastavat voivat héytya fyysisesta harjoittelusta, kun se on
listen tarpeiden mukaan suunniteltua. Sairauden alkuvaiheessa fysioterapiapalveluiden
kayttoé on yllattavan vahaista (18).

Alkuvaiheessa harjoittelun tulisi sisaltaa :

¢ Yksilllisesti laaditut tavoitteet ja kotiharjoiteohjelma tukemaan elinikdisen sairauden kanssa
selviytymista

¢ Harjoittelun keskipiste tulee olla harjoitteluohjelmaan lisédtyissa arkielaman toimintakykya
tukevissa tehtavakeskeisissa harjoitteissa

e Harjoittelun alussa lammittelyn ja lopussa jaahdyttelyn

e Keskeiset Huntingtonin tautiin liittyvien oireiden (dysfonia, fatiikki, kalpeus, huimaus) tarkkailu
ja arviointi levossa, harjoituksen aikana ja sen jalkeen. Laji, tiheys, intensiteetti ja kesto ovat
riippuvaisia sairastavan peruskunnosta. Harjoittelun tulee kuitenkin keskittya seka aerobisen etta
lihaskunnon harjoittamiseen ACSM:n tavoitteiden mukaan (19)

Aerobinen harjoittelu :

Tiheys : 3-5 kertaa viikossa; intensiteetti: 65-85 % sydamen maksimi sykkeesta; huonokuntoisilla
55-65 % sydamen maksimi sykkeesta. Kesto : vahintdan 30 minuuttia kerrallaan tai lyhyemmissa
patkissa paivan aikana (véhintaan 10 minuuttia kerrallaan) Laji : aerobinen ja rytminen laji, jossa
suuret lihasryhmat tyéskentelevat ja pitkdkestoinen harjoittelu on mahdollista (esimerkiksi kavely,
juoksu, uinti ja pyoraily).

Voimaharjoittelu :

Tiheys ja kesto : 8-12 toiston sarjoja, 2-3 harjoituskertaa viikossa, harjoituskerralla 8-10 harjoitetta
jotka kuormittavat suuria lihasryhmia. Intensiteetti : 65-70 % yhden kerran maksimi
toistomaarasta (RPM) alaraajojen lihasryhmille Laji : Voimaharjoittelun tulee olla nousujohteista
ja yksilollista.

Harjoitusideoita: kavely (juoksumatto ja painokevennetty kéavelyharjoittelu), kuntopyoraily,
ratsastus, voimaharjoittelu, tasapainoharjoittelu, videopelien avulla harjoittelu (Nintendo Wii,
Dance Dance Revolution) (20). Jooga, pilates, tai chi ja rentoutuminen ovat myos suositeltavia
lajeja.
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B. TEHTAVIEN SUUNNITTELU JA SUORITTAMINEN Taudinastefvaine : Alkja kesvane
Luokituksen kuvaus : Apraksiaa tai motorisen suunnittelun vaikeutta;hidasliikkeisyytta

ja/tai vaihtelevaa voimatuottoa aiheuttaen toimint | v TR

Tehtavakeskeinen harjoittelu kohdistuu toimintojen suunnitteluun ja voi sisaltaa :

Oireet ja niiden vaikutus toimintakykyyn Yleiset tavoitteet

¢ Paivittaisten toimintojen suoriutumiseen tarvittavien strategioiden suunnittelu : tdma tekniikka
Oireet : Yksilollisten, sairastavan keskeisiin opettaa sisaisten (esimerkiksi sairastava opetetaan sanallisesti kuvaamaan ja suorittamaan
- Apraksia (motorisen suunnittelun toimintakyvyn ongelmiin liittyvien tavoitteiden, tehtava osa-suoritus kerrallaan) tai ulkoisten (esimerkiksi apuvélineiden kaytté tehtavasta
vaikeutuminen) laatiminen. suoriutumisen apuna) kompensatoristen keinojen kaytt6a toiminnallisen tehtavan suorittamiseen
- Koordinaation heikentyminen (liikenopeus (32).
ja voimantuotto) Esimerkiksi : . . . L . . . L i
- Sairauden tunnon aleneminen s Likenopeuden lisaaminen e Sensorinen stimulaatio : syva tai pintakosketusta kaytetaan sairastavan raajoihin; terapeuttien

kéayttdman multisensorisen stimulaation on todettu usein toistettuna kohentavan sairastavan
mielialaa ja stimulaatiota kontrolliryhmaan verrattuna (34).

e Turvallisuuden maksimointi
Muutokset toimintakyvyssa:

- ADL-toimintojen vaikeutuminen o . . ) . . . . . i .
e Vihjeet: visuaaliset, sanalliset tai fyysiset vihjeet tehtédvan suorittamisen tukena. Sanalliset

vihjeet voivat sisaltda huomiokyvyllisten-strategioiden (attentional strategies) kayttéa ulkoisten
vihjeiden avulla ja/tai strategioiden kayttoa sisaisten vihjeiden avulla.

Mittarit : e Ketjutus (etu- tai takaperin). Tehtava jaetaan osiin. Kaytettaessa ketjutusta takaperin, tehtava
Sentence : Yleinen, monissa sairauksissa kaytetty mittari suoritetaan terapeutin avustamana lukuun ottamatta viimeisté osaa, jonka sairastava suorittaa

10 metrin kévely : Kavelynopeuden mittaamiseen (36) it Onnistutt detain keti ia lisat
Physical Performance Test (PPT) : Hyddyllinen arvioitaessa paivittaisten toimintojen suorittamista mukaan lukien apuvalineiden kayton, (= QB huilERE CREERR G CRIE (R

kirjoittamisen, pukeutumisen, riisuutumisen, kavelyn ja portaiden nousun.

Goal Attainment Scale : katso A : Liikunta- ja suorituskyky

Timed Up & Go (TUG) : Osallistujaa ohjataan nousemaan ylos tuolilta, kdvelemaan 3 metrid, palaamaan takaisin ja istuutumaan tuolille. Ajan
ylittyessa 13,5 sekuntia kaatumisten todennakasisyys on 90%. TUG on pateva Huntingtonin sairastavan likkumiskyvyn arvioinnissa (26, 37).
e Testin suorittaminen vesilasi kadessa (TUG Manual); >4,5 sekunnin aikaero perustestiin (TUG) ennustaa kaatumisrikin kohoamista vanhuksilla.
* TUG Cognitive (38) (k&velynopeus, usemman tehtavan yhtaaikainen suorittaminen (dual-task ability): Testin suorittaminen takaperin laskien.
Laskeminen aloitetaan satunnaisesti valitusta numerosta 20 ja 100 valilla.

Four Square Step Test (4SST) : Testattava astuu eteen, sivuttain ja taakse, ylittden jonossa olevia matalia esteita (yleensa kepit). Kayttokelpoinen
testi tasapainon, askeltamisen ja motorisen suunnittelun testaamiseen (39).

Tuolilta ylésnousu x 5 (Timed Sit-to-Stand Test) : testattavaa ohjataan nousemaan yl6s tuolilta (tuolin korkeus on sopiva kun jalat ovat lattiassa
ja polvet 90 asteen kulmassa) ja istuutumaan takaisin tuolille viisi kertaa. Suorituksesta otetaan aika. Testia kaytetaan alaraajojen lihasvoiman ja
tasapainon arviointiin. Testi on luotettava ja tarkka mittari ikdantyneille ja myds muille sairausryhmille (41).
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C. LIIKKUVUUS, TASAPAINO JA KAATUMISRISKI

Luokituksen kuvaus : Pystyy likkumaan |

ueella ja kotipiirissa; tasapain

voiman puutetta tai fatiikkia aiheuttaen ongelmia likkumisessa ja lisdantyneen

kaatumis
Oireet ja niiden vaikutus toimintakykyyn

Oireet :

¢ Bradykinesia (45)

¢ Dystonia vartalossa (siirtyma vaakatasossa, ekstensio),
nilkat/jalkaterét (inversio) (46)

» Korea/rigiditeetti (47-49)

e Lihasheikkous tai puutteellinen voimantuotto (50)

¢ Puutteellinen motorinen kontrolli (esim. puutteellinen voiman
kohdistaminen aiheuttaen liioiteltuja muutoksia liikkeissa, puutteellinen
eksentrinen motorinen kontrolli)

¢ Alentunut raajojen koordinaatio aiheuttaen asymmetrista askellusta
¢ Fatiikki ja sen vaikutus fyysiseen suoritukseen saattaa aiheuttaa
kaatumisia

* Tasapainovaikeudet (lisdantynyt huojunta seistessa ja paivittaisten
toimintojen yhteydessa, viivastyneet korjausliikkeet tasapainon
horjuessa, tandem-asennossa seisomisen vaikeutuminen,
kavelyvaikeudet) (16, 51, 52)

¢ Kavelyn vaikeudet (alentunut kdvelynopeus, askelpituus- ja leveys,
kavelyn parametrien suurempi vaihteluvali)(53, 54)

* Kognitiiviset ja kaytdkseen liittyvat ongelmat, esimerkiksi
sairaudentunnon aleneminen ja impulsiivisuuden lisddntymisesta
johtuva varomaton kaytés, huomiokyvyn aleneminen ja useamman
tehtavan samanaikaisen suorittamisen vaikeutuminen (44, 55, 56)

¢ Avaruudellisen hahmottamisen heikentyminen saattaa aiheuttaa
sairastavan térmailya huonekaluihin ja seiniin. (57)

e Nakohairiot kuten vaikeudet nopeissa silman liikkeissa tai kohteen
seuraamisessa voivat vaikuttaa tasapainon hallintaan ja kavelyyn (58).
Muutokset toimintakyvyssa: :

* Kavelyvaikeudet tietyissa ympaéristoissa (esimerkiksi maastossa
kavely)

¢ Vaikeuksia kavella takaperin tai sivuttain

¢ Vaikeuksia kdantymisisséa ja suunnan muutoksissa

¢ Puutteellisen eksentrisen kontrollin aiheuttamat vaikeudet tuolilta ja
sangylta ylésnousussa

¢ Puutteellisen huomiontikyvyn aiheuttamat vaikeudet suorittaa
kévellessa kognitiivista tai motorista tehtavaa (43).

o Korkea kaatumisriski (26,44)

Vaikutus osallistumiseen :

¢ Kaatumisen pelko saattaa johtaa haluttomuuteen osallistua kodin,
tyon tai yhteison aktiviteetteihin

¢ Vaikeuksia osallistua liikuntamuotoihin joissa vaaditaan tasapainoa ja
liikkuvuutta (esim. py6raily, juoksu, jalkapallo, koripallo)
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Yleiset tavoitteet

¢ Liikuntakyvyn paraneminen
(itsenaisyyden lisdantyminen,
kévelynopeuden kasvaminen,
kavelymatkan piteneminen)

e Kaatumisriskin aleneminen ja
kaatumisten vaheneminen**

e ltsenaisen liikuntakyvyn
sailyttdminen mukaan lukien
siirtymiset paikasta toiseen ja
kavelymatkan pituuden
yllapysyminen.

¢ |Inaktiviteettia lisdavan
kaatumispelon vdheneminen

Mittarit: SF 36 : katso B

10 metrin kévely : katso B

TUG : katso B

6 minuutin kavelytesti : katso A
ABC-asteikko : Arvioi toiminnallisen tasapainon
varmuutta (67)

Bergin tasapainotesti : katso A

Tinettin  tasapaino- ja liikuntatesti
(performance-oriented evaluation of balance
and gate) : Arvioidaan tasapainoa ja kavelya
(70,71)

Kavelyn arvionti  kéyttden  GaitRite-
kavelyanalyysijariestelméaa (72)

Sattuneet kaatumiset

UHDRS motorinen osa [65]

Apuvélineiden kayton arviointi: Apuvalineiden
kaytto paivittéisen toimintakyvyn tukena, niiden
soveltuvuus, turvallinen kaytto ja huoltaminen
Function Assessment section of the UHDRS
: siséltda toimintakyvyn arvioinnin (Functional
Capacity-scale), Omatoimisuuden arvioinnin
(the Independence Scale) ja paéivit ¢
toimissa tarvittavan toimintakyvyn arvioinnin
(ADL, IADL). Kokonaispistemaara raportoidaan
kokonaistoimintakyvyn maaréana (The total
functional capacity, TFC). Omatoimisuuden
arviointi asteikko on 0-100, jossa korkea
pistemaara kertoo hyvasta toimintakyvysta (65)
HD-ADL : Viline taudin etenemisen arviointiin.
ADL-pisteet muodostuvat laskemalla yhteen
viidesta osa-alueesta saadut pisteet. Naita osa-
alueita ovat: Itsensa hoitaminen, Kodinhoito, Tyo
ja Raha, Sosiaaliset Suhteet ja Kommunikaatio.
Mittarin patevyys ja luotettavuus on osoitettu
Huntingtonin tautia sairastavilla. Asteikko on O-
24 (0 = omatoiminen, 24 = taysin avustettava)
(66).

*katso Management of chorea
**katso Policy on Falls and Mobility, EHDN
Fysioterapia-tydryhma

Taudinaste/-vaihe : Alku- ja keskivaihe

Terapiavaihtoehdot

* Toimintakykya parantavat harjoitukset : voima-, kestavyys- liikkuvuus- ja koordinaatioharjoitukset,
joiden tavoitteena on dystonian aiheuttaminen haittavaikutusten ehkaisy. Tavoitteena on opettaa
sairastavalle keinot tunnistaa se fatiikin maara joka lisaa kaatumisriskia.

* Tasapainoharjoitteidentavoitteena on vahvistaa asennon yllapitoa vaihtelevissa tehtavissa ja
ymparistoissa.

- Tasapainoa yllapitavien korjausliikkeiden tuoton harjoittelu (eri suunnat ja tarkkuus)

- Automaattisia toimintoja edellyttavien harjoitteiden suorittaminen (esim. pallon heitto)
posturaalisten vasteiden esiin saamiseksi ja nopeampien liikkeiden harjoittamiseksi

- Harjoitteissa edetaén laajasta tukipinnasta kapeaan tukipintaan, staattisista harjoitteista
dynamisiin ja matalasta painopisteestéa korkeaan lisaten kaikissa harjoitteissa vapausasteita.

- Tehtavakeskeisten paivittaisten toimintojen harjoittelu kuten siirtymiset, kurkottamiset, portaiden
nousu ja niin edelleen.

e Tehtavakeskeinen harjoittelu kohdistetaan kéavelyyn tietyissa ymparistoissa (esim. ulkona, erilaiset
esteet). Ulkoisten vihjeiden kaytto (16, 59, 60).

- Harjoitetaan sairastavia kdvelemaan takaperin, etuperin, sivuttain eri nopeuksilla ja erilaisilla
alustoilla.

- Metronomin kaytté (55, 61, 62), viivat lattiassa helpottamassa askeleen ottoa, isommat askeleet,
nopeammat askeleet ja kavelyn symmetria.

- Lattialta ylésnousua helpottavien strategioiden harjoittelu

- Turvallisuuden huomioiminen ja ymparistéon havainnointi liikkkuessa (esteiden vahentaminen
liukkaat lattiapinnat, irtonaiset matot, huono valaistus, teravét ja helposti rikkoontuvat esineet,
huonekalut).

- Tarvittaessa soveltuvien liilkkumisen apuvalineiden (rollaattori) kaytté. Jos harjoittelu ei ole
turvallista apuvalineiden kanssa, tukeminen esim. kadesta on tarpeen (63).

- Perheen/hoitajan ohjaaminen liikkumisen ohjaamisessa/avustamisessa.

® Apuvélineet

- Maksusitoumus pyératuoliin (pitkdn matkan kulkeminen)

- Kenk&/ortoosi tarpeen arviointi (korkeavartiset kengét jotka tukevat nilkkaa, kuten saapikkaat;
kantakiila ja/tai lateraalinen kiila tukemaan nilkan dystoniaa inversio/eversio suuntaan; jalkateran
ortoosi tukemaan nilkan dystoniaa dorsi-/plantaarifleksio suuntaan; yksil6lliset raataloidyt kengat
etenkin sairastaville joiden varpaat koukistuvat voimakkaasti kavellessa)

- Muut mahdolliset apuvalineet: kypara ja/tai kyynarpaa-/polvituet sairastavalle jolla korkea
kaatumisriski

¢ Kompensatoristen keinojen opettaminen kun sairastavalla on kognitiivisia ongelmia ja kahden
yhtaaikaisen toiminnon suorittamisen vaikeutta

- Opeta sairastavaa keskittyméaan tasapainon yllapitoon ennen kuin varsinainen tasapainoharjoittelu
aloitetaan (64)

- Varhaisvaihe: Kahden yhtéaaikaisen toiminnan suorittamisen harjoittelu erilaisissa ymparist6issa.
(55,56)

- Keski- ja myo6haisvaihe: Opeta sairastavaa pilkkomaan monimutkaiset tehtavat osiin ja
suorittamaan yksi osatehtava kerrallaan.
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D. SEKUNDAARISET MUUTOKSET JA TOIMINTAKYVYN HEIKENTYMINEN
Luokituksen kuvaus : Fyysisen kunnon heikentymisesta johtuvat muutokset

lihaksissa seka tuki- ja likuntaelimistdssa ja/tai hengityksessa, vahentavat
mintoihin tai sosiaalisiin tydtilanteis

aste/-vaihe : Alku- ja keskivaihe

Oireet ja niiden vaikutus toimintakykyyn Yleiset tavoitteet

Oireet : e Estaa fyysisen, kognitiivisen ja
¢ Luurankolihaksissa tapahtuvat muutokset — psyykkisen tilan heikkeneminen
liikelaajuuden (ROM) aleneminen, inaktiviteetista e Parantaa voimaa ja kestavyytta
johtuva voiman aleneminen (50) seka tasapainon yllapitoa helpottavia
¢ Hengitystoiminnassa tapahtuvat muutokset — strategioita
alentunut kestavyys ¢ Motivoida sairastuneita saamaan
e Kognitiiviset ongelmat, kuten muistin takaisin kontrolli omaan elamaansa
heikentyminen ja aloitekyvyttomyys (43) omaksumalla terveempi elaméantapa
¢ Psyykkiset muutokset, kuten masennus, apatia, * Painonhallinta
ahdistus e Kivunhallinta
¢ Useista tekijoista johtuva painon laskun saattaa
edistaa voimattomuuden tunnetta, fatiikkia (73)
¢ Dystonia, lihasepatasapainon, kaatumisen
aiheuttamien iskujen tai liikkumattomuuden
aiheuttama kipu (74)
¢ Tasapainohairididen ja kavelyvaikeuksien
aiheuttamat toistuvat kaatumisen (katso Liikkuvuus,
tasapaino ja kaatumisriski)
Muutokset toimintakyvyssa :
¢ Alentunut paivittdinen kavelykyky ja fyysisen
aktiivisuuden taso verrattuna terveisiin (24)
¢ Paivittainen kavelykyky oli tutkimuksessa
alentunut merkittévasti etenkin niilla sairastavilla
jotka kaatuilivat sdanndéllisesti verrattuna niihin jotka
eivat olleet kaatuneet (26).
Vaikutus osallistumiseen :
e Alentunut fyysinen kunto
e Kyky osallistua ADL toimiin, sosiaalisiin tilanteisiin
tai kyky tehda ty6ta on heikentynyt.
Mittarit :
SF-36 (katso A)
Bergin tasapainotesti (katso C)
6 minuutin kavelytesti (katso A)
Toimintakyvyn alenemista mittaavat mittarit : Aerobinen kapasiteetti toimintojen aikana tai standardoitujen testien aikana (alkuvaiheessa);
sydan- ja verisuoni- ja keuhkoperaisten oireiden esiintyminen fyysisessé rasituksessa tai fyysisen kuormituksen lisdantyessé. Painon mittaaminen.
Mini Mental State-asteikko (MMSE) (80). Manuaalinen lihastestaus tai késien puristusvoiman mittaus. Kivun numeerinen arviointi. Kivun visuaalinen
analogiasteikko (VAS, Visual Analogue Scale). Kivun kasvoasteikko (Wong-Baker FACES pain rating scale) (74). UHDRS, kaytoksen arviointi
osio (65). Liikelaajuuden arvioinnit: goniometri, nivelen loppujouston arviointi, nivelen likkuvuuden arviointi eri likesuunnissa. Hengityksen arviointi;

hengityksen tiheys, rytmi seka siséén- ja uloshengityksen suhde. Hengitysaanien arviointi, yskaisyn huippuvirtausnopeus (PCF, peak cough
flow), vitaalikapasiteetin (VC) testaaminen makuulla ja istuen tai nopea vitaalikapasiteetti (FVC, Forced Vital Capacity).
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Terapiavaihtoehdot

e Sairastuneiden ja heita hoitavien kouluttaminen ; fyysisen harjoittelun edut ja inaktiivisuuden
negatiiviset seuraukset

e Kuntoa yllapitavan ja sekundaarisia muutoksia ennaltaehkaisevan harjoitteluohjelman
laatiminen ja kaytté6notto

¢ Rohkaista sairastavaa aloittamaan fyysinen harjoittelu laaditun ohjelman mukaan ja kirjata
harjoitukset yl6s harjoituspaivakirjaan

¢ kunnan terveydenhuollon/sairaalan laatimat yksil6lliset tai ryhmalle tehdyt harjoiteohjelmat (60);
harjoitteluvideot should be harjoitusvideo laaditun kotiharjoiteohjelman tueksi.

® Kavelyn apuvalinetarpeen arviointi

e Tasapainon ja kavelyn harjoittaminen, kaatumisenpelko voi aiheuttaa inaktiviteetin lisdantymista
(77).

¢ Kouluttaa sairastavaa hoitavaa motivaatiostrategioiden kaytéssa (fyysinen harjoitteluohjelma
osaksi paivittaisia rutiineja, positiivinen vahvistus, osallistua harjoitteisiin sairastavan kanssa,
valita sairastavalle mielekkaat harjoitteet) ja avustaa lahimmaisia olemaan sairastavan
tukena/apuna harjoittelussa (vihjeet, seuranta, kavelyvyon kaytto) (78)

¢ Rohkaista sairastavaa etsimaan fyysisesti ja kognitiivisesti virikkeellistd ymparist6a joka aktivoi
ja kannustaa my6s sosiaaliseen kanssakadymiseen.

e Oikean hengitystekniikan opettaminen mahdollisimman hyvan hengityskapasiteetin
sailymiseksi

e Kertoa sairastavalle oikean ravitsemuksen merkityksestd hyvinvoinnin ja painonhallinnan
kannalta

e Kivunhallintakeinojen opettaminen (79), liikelaajuutta parantavat harjoitteet, asennonhallinta,
vammojen ennaltaehkaisy (turvallisuus), ladkitys jne.

1
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E. POIKKEAVA ASENTO (ISTUMINEN JA MAKUUASENTO)

Luokituksen kuvaus : Poikkeava vartalon asento, tahattomat liikkeet,
lihasheikkous ja koordinaatiovaikeudet vaikeuttavan toimintakykya istuessa.

Taudinaste/-vaihe : Keski- ja myohaisvaihe

Oireet ja niiden
vaikutus toimintakykyyn

Oireet :

¢ Heikentynyt asennonhallinta

e Liikelaajuuden kaventuminen (passiivinen ja
aktiivinen)

° Pehmytkudosmuutokset

¢ Dystonia/korea

¢ Tasapainovaikeudet

¢ Koordinaationvaikeudet

e Kaatumisriskin kasvaminen ja pehmytkudosvauriot

Muutokset toimintakyvyssa :

¢ ADL-toimintojen vaikeutuminen, mukaan lukien
peseytyminen ja pukeutuminen

e Syémisen ja nielemisen vaikeutuminen

o Kyvyttdmyys seista tai istua itsenaisesti ilman tukea

Vaikutus osallistumiseen :

e Sairastavaa hoitavan/hoitavien kuormituksen
lisdantyminen

¢ Vetaytyminen yhteiskunnasta

Mittarit :

Yleiset tavoitteet

e Estaa tai rajoittaa pehmytkudoksen
muutoksia

* Minimoida infektioriski ja
ihokudoksen vaurioituminen

e |[tsendisen istumisen
mahdollistaminen ja fasilitoinnilla
paremman asennonhallinnan
yllapitdminen

* Mahdollisimman hyvan
toimintakyvyn yllapysyminen -
syéminen, kurottaminen,
pukeutuminen, asentojen
yllapitdminen itsenaisesti, siirtymiset

Caregiver Burden-asteikko: Kaytetéaan hoitohenkildiden kuormituksen arviointiin. Kyseessa on 29 kohtaa sisaltava
asteikko, joka on suunniteltu dementiaa sairastavia vanhuksia hoitavien hoitohenkildiden kuormituksen tunteen

arviointiin (83).

Goal Attainment Scale (GAS) (Katso A) : ADL-toimintojen suorittamisen heikentyminen, pyérétuolissa istumisen

sietokyky (aika)

EUROPEAN
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Terapiavaihtoehdot

® Manuaalinen kasittely ja kaatumisriski arviointi
e Suunnitella asentohoidon toteuttaminen sairastaville joiden aktiivinen liike on rajoittunut
e Tuki- ja liilkuntaelimistén toiminnan optimointi (81).
Vaihtoehtoja ovat :
e Venyttelyt
* Aktiivisia ja passiivisia liikelaajuuksia parantavat harjoitteet
* Asentohoito
¢ Lastoitus
e Lihasten vahvistaminen
¢ Vartaloa stabiloivat harjoitteet
e Pydratuolitarpeen arviointi
e Hengitysfunktion arviointi
¢ Hoitohenkildiden ja sairastavan ohjaaminen aspiraation valttamiseksi
¢ Asennonhallinta eri asennoissa [81]

13

EUROPEAN
FYSIOTERAPIASUOSITUS HUNTINGTONIN TAUDIN HOITOON "UNTINSTON' !U

NETWORK



F. HENGITYSTOIMINNON HEIKENTYMINEN
Luokituksen kuvaus : Heikentynyt hengitystoiminto- ja hengityskapasiteetti,
alentunut kestavyys seka vaikeus pitaa ilmatiet auki, rajoittavat toimintakykya ja

Oireet ja niiden vaikutus toimintakykyyn

Oireet :

* hengéastyminen rasituksessa tai levossa
e alentunut kyky fyysiseen harjoitteluun

¢ tehoton yska

e eritteiden kertyminen

¢ alentunut hengityskapasiteetti

Muutokset toimintakyvyssa :
Alentunut rasituskestavyys, alentunut kyky suorittaa
ADL-toimintoja

Vaikutus osallistumiseen :

Osallistuminen sosiaalisiin aktiviteetteihin,
liikuntaharrastuksiin ja perheen kanssa
harrastamiseen on vahaista.

Mittarit :

Borgin asteikko

6 minuutin kavelytesti: (katso A)

Yskaisyn huippuvirtaus (PCF) (84)
Auskultointi, observointi, saturaation seuranta
FVC (nopea vitaalikapasiteetti)
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Yleiset tavoitteet

* hengitystoiminnon yllapysyminen
mahdollisen hyvana toimintojen
suorittamisen aikana

® verenkierto- ja hengityselimiston
mahdollisimman hyva toiminta

e PCF= 270 I/min hyvéassa vaiheessa,
PCF = 160 I/min huonossa vaiheessa
(flunssa, infektio hengitysteissa) (84).
e eritteen poistumisen optimointi

DISEASE % FYSIOTERAPIASUOSITUS HUNTINGTONIN TAUDIN HOITOON

Taudinaste/-vaihe : Keski- ja myodhaisvaihe

Terapiavaihtoehdot

¢ toiminnalliset harjoitteet

¢ asennonhallinta hengastyneisyyden valttamiseksi (85)

¢ hengitysharjoitteet: maksimaalinen sisdan- ja uloshengitys, glossofaryngeaalinen hengitys
(sammakkohengitys) (84,86)

¢ ilmateiden auki pitamista helpottavat harjoitteet (87)

¢ pystyasennonhallinnanharjoitteet (88)

e rentoutuminen

e kavelyn apuvalinetarpeen arviointi esim. (rollaattori)

e verenkierto- ja hengityselimiston harjoitteet
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G. PALLIATIIVINEN HOITO

Luokituksen kuvaus : kuvaus: Pas

likkeiden kontrolloinnin vaikeus tekevat itsenaisen likkumisen ja ADL-toimintojen
suorittamisen mahdottomaksi. ltsendisen istuma-asennon sailyttdminen vaikeaa.

Taudinaste/-vaihe : Myohaisvaihe

Terapiavaihtoehdot

Oireet ja niiden
vaikutus toimintakykyyn

Oireet :

¢ Tahdonalaisten liikkeiden rajoittuminen raajoissa ja
vartaloissa

* Koreaa ja/tai rigiditeettia

¢ Passiivisen liikelaajuuden vaheneminen

¢ Aspiraation riski/riski hengityselinten infektioon

¢ Painehaavojen riski; kivut johtuen painehaavoista
tai kontraktuurista

¢ Vaikeuksia tai kyvyttdmyytta kommunikoida

¢ Mielialan alentumista tai masennusta

¢ Kipu

Muutokset toimintakyvyssa :

Tarvitsee apua ADL-toimissa, itsenéinen liikkuminen
mahdotonta, vaikeuksia istuma-asennon
sailyttdmisessa.

Vaikutus osallistumiseen : tadydellinen riippuvaisuus
paivittaisissa toimissa, sosiaalinen eristaytyminen

Yleiset tavoitteet

e Aspiraation riskin
minimoiminen/minimoida riski
hengityselin infektion saamiseen

e Minimoida riski painehaavojen
syntymiseen

® Pyrkia yllapitdmaan itsendista
istuma-asentoa

¢ Pyrkid mahdollisimman hyvaan
makuuasentoon séngyssa

* Yllapitaad/lisata liikkelaajuuksia

¢ Yllapitaa olemassa olevat ADL-
toiminnot

¢ Tukea ja opastaa hoitohenkil6ita
¢ Tarpeen mukaan kayttaa kotihoidon
palveluita tai harkita siirtymista
ymparivuorokautisen hoidon piiriin.

Mittarit :

Braden Risk Assessment Scale : véline painehaavariskin arviointiin (90)

National Pressure Ulcer Advisory Panel (NPUAP) — painehaavojen arviointi (91), hengitystoiminnon
arviointi, kyky itsendiseen istumiseen tietyn ajan, likalaajuuden arviointi goniometrillé, kivun arviointi
kipuasteikolla (kasvo-asteikko) (74), hoitohenkildiden kuormituksen arviointi (Caregiver Burden
Scale) kaytto jos sairastava on kotihoidossa (83)
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Asentohoito [75]

e Sangyssa - painetta helpottavien patjojen ja tyynyjen kayttdminen optimaalisen asennon
yllapitamiseksi. Aikatauluttaa asentojen vaihdot optimaalisen asentohoidon saavuttamiseksi.
¢ Pystyasennossa — mahdollisemman hyvin asentoa tukevan tuolin hankinta. keskeisina
tekijoina: pehmustetut tuet (loukkaantumisen estamiseksi ja tahattomien liikkeiden
estamiseksi), hyva selkanojan kallistusmahdollisuus optimaalisen lonkan kulman
saavuttamiseksi ja asentojen vaihtamiseksi, riittdva vartalon ja paan tuki, riittdvan pehmustetut
jalkatuet.

* hyva ja tiivis yhteisty® hoitohenkil6iden/laheisten kanssa siirtymisen, syomisen,
kommunikaation, pukeutumisen ja riisuutumisen paranemiseksi ja viela itsenaisten ADL-
toimien sailyttamiseksi. Ohjaus mahdollisen aspiraation uhatessa.

Liikelaajuudet [75]- liikelaajuuksia yllapitédvan harjoitusohjelman laatiminen. Harjoitteita tulee
tehda paivittain hoitohenkiléiden, avustajien tai Iaheisten toimesta. Sdannéllinen fysioterapia
on tarpeellista.

Aktiiviset liilkkeet [75] — jos mahdollista seisominen tuen avulla (mahdollisesti seisomatelineen
kaytto), sangyn reunalla istuminen (tuen kanssa), aktiiviset harjoitteet séngyssa lihasten

surkastumisen ehkaisemiseksi, olemassa olevien ADL-toimintojen yllapitaminen.

Hengitys (katso F Hengitystoiminnon heikentyminen)
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