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Positiv effekt av fysisk traning
vid neuromuskular sjukdom

Traningsprogram maste avpassas efter bakomliggande patologi

[(INeuromuskuldr sjukdom definieras vanligen som sjukdom
eller skada i den motoriska enheten, dvs i ryggméirgens moto-
riska framhornsceller, dess neuron eller muskelfibrer. I denna
framstillning berors indikationer, effekter och risker med fysisk
traning av dessa strukturer. Patientgrupperna &r relativt sma,
och det finns ingen dokumenterad erfarenhet av fysisk traning
eller fysisk aktivitet, utan man far utnyttja den principiella kun-
skap som finns. Det finns ocksé fa kontrollerade studier med
randomiserade interventions- och kontrollgrupper. Ibland har
individerna sjalva anvénts som kontrollgrupp fore starten av ett
tréningsprogram, vilket vid tdmligen stabila tillstdnd far anses
som en acceptabel metodik. Att anvénda den icke-trdnade sidan
som kontroll, vilket ibland gjorts, dr mer tvivelaktigt, eftersom
det foreligger en kontralateral 6verforingseffekt vid motstands-
tréning. A andra sidan blir den erhdllna skillnaden mellan de
bigge sidorna mindre dn den verkliga tréningseffekten.

Bakomliggande patologi avgor tréningsform

Det ar principiella skillnader, sirskilt vad géller aktivitet
och traning mot motstind (styrke- eller motstandstraning),
mellan neuropatiska foérdandringar, dvs med primir orsak i
nervceller och nervbanor, och myopatiska férdndringar, dvs
nér orsaken finns primért i muskeln. Vid neurogena forénd-
ringar sker en kompensation i hogre eller ldgre grad med re-
innervation fran angridnsande bevarade motorneuron och
tillvaxt av de enskilda muskelfibrerna. Huruvida reinnerva-
tionen, som kan vara en mycket kraftfull kompensatorisk
mekanism, paverkas gynnsamt av fysisk aktivitet &r inte
klarlagt, medan 6kningen — hypertrofin — av muskelfibrer-
na ér direkt beroende pé dessas aktivering. Huruvida en allt-
for kraftig belastning — 6verbelastning — kan paverka nerv-
celler, neuromuskuldra forbindelser och muskelfibrer nega-
tivt har varit foremal for debatt utan att nagot entydigt svar
funnits. Man skall hir noga skilja mellan eventuella negati-
va effekter av mangérig belastning och risker vid ett kort-
varigt trdningsprogram, dir eventuella negativa effekter
sannolikt ar reversibla. Som markér for muskelskada ge-
nom &verbelastning brukar analys av kreatinkinas i serum
anvindas. Dessutom bor man f6lja funktionen, exempelvis
genom upprepade méitningar av muskelstyrka och fore-
komst av abnorm och langvarig trétthet efter traningspass.
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ammanfattat

Saval styrke- som konditionstraning kan genomféras
med positiva effekter, men det finns fa kontrollerade
studier.

Traningsprogram skall laggas upp individuellt och
kraver noggrann analys och god kdnnedom om
bakomliggande patologi och funktion samt kan be-
hova differentieras for olika muskelgrupper. Det ar av
principiell betydelse om férandringarna ar neuropa-
tiska eller myopatiska.

Effekt av traningsprogram och rad skall féljas upp
noga. Risk for overbelastning skall beaktas. Rad bor
ges om den egna fysiska aktiviteten avseende inten-
sitet, duration och fordelning av pauser.

Fysisk aktivitet och traning kan motverka onddig in-
aktivitet och forhoppningsvis sekundara effekter som
overvikt, osteoporos och hjart- och karlsjukdom och
medverka till bibehallen eller 6kad formaga i dagliga
aktiviteter.

Motion som medicin

Se dven tidigare artiklar i serien i nr 20 och 21-22/2004.

Vid myopatiska fordndringar ar sjdlva muskelstrukturen
skadad, och det kan innebéra att skadan kan forvarras vid
kraftigare belastning. Sérskilt har den negativa effekten av
excentrisk muskelaktivitet diskuterats. Vid vissa tillstand
kan det dven foreligga hjartmuskelférdndringar, vilket yt-
terligare méaste tas med i bilden nir man diskuterar fysisk
aktivitet for dessa patientgrupper.

Den nedsatta konditionen (aeroba kapaciteten), som ofta
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ses vid neuromuskuléra sjukdomstillstand kan, forutom att
vara en direkt effekt av fordndringar i hjarta (exempelvis kar-
diomyopati) och andningsorgan (exempelvis svaghet i and-
ningsmuskulaturen och brostkorgsdeformitet), bero pa re-
duktion av skelettmuskulaturens funktion eller pa inaktivitet.
Det ér av stor vikt att forsoka utreda och bedoma dessa olika
faktorer, eftersom en traningseffekt erhélls i férsta hand nér
den nedsatta konditionen helt eller delvis beror pa en allmén
inaktivitet. Vid muskuldr svaghet giller det att forsoka finna
lampliga traningsformer, dér den svaga muskulaturen blir sa
litet begransande som mojligt, exempelvis trining av 6vre ex-
tremitetens muskulatur (armcykling) vid benmuskelsvaghet,
eller specifik traning av vissa och béttre bibehallna muskel-
grupper, d& muskelsvagheten &r ojamnt fordelad.

Négra av de neuromuskuléra sjukdomstillstind dar studi-
er av fysisk aktivitet och traning rapporterats kommer att gas
igenom. Extrapolering kan sedan ske till andra, likartade till-
stand ddr informationen &r mer bristfillig eller saknas.

Resttillstand efter polio

Resttillstand efter polio dr det bast studerade neuropatiska till-
standet avseende effekten av fysisk aktivitet och trining, men
dven hér dr informationen bristfallig. Kunskapen kan dock tja-
na som modell f6r andra neuropatiska tillstand. Den »sponta-
na« kompensationen for forlust av motoriska framhornsceller
och motoriska enheter ar betydande. Storleken av en motorisk
enhet kan bli omkring tio gdnger det normala och &ven mer [1].
Till detta brukar den kollaterala reinnervationen bidra med
merparten, dvs en cirka femfaldig 6kning av antalet muskel-
fibrer i en motorisk enhet, medan det kan ske en férdubbling
av tvérsnittsytan for de enskilda muskelfibrerna. I anpass-
ningsprocessen tycks det som om mdjligheten till kraft-
utveckling prioriteras fore uthélligheten. Det finns rapporter
om Overutnyttjande av muskelfibrer i dagliga aktiviteter, ex-
empelvis av tibialis anterior vid gang [2]. Traning skulle hér
ndppeligen kunna ha nagra positiva effekter.

Det har under de senaste tvad decennierna sérskilt upp-
maérksammats att personer med resttillstand efter polio upp-
lever nya symtom flera artionden efter insjuknandet med en
efterf6ljande tdmligen stabil funktionell period. De vanligas-
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te symtomen &r ny eller 6kad muskelsvaghet, allmén trétthet,
led- och muskelsmirta, men dven koldintolerans och kén-
selstorningar kan férekomma. Begreppet postpoliosyndrom
har inforts for detta och kraver att ett av symtomen &r 6kad el-
ler ny muskelsvaghet. Aven om det foreligger vissa skillna-
der mellan personer som upplever ny muskelsvaghet och sé-
dana som inte forsdmrats torde principerna for trining vara
desamma. Vissarisker for negativa effekter hos personer med
redan hog grad av muskelsvaghet och stora motoriska enhe-
ter kan tinkas foreligga [1]. Mer specifika studier fordras av
detta. Graden av muskuldr svaghet dr dock mer avgorande vid
beddmningen av trdningsbarheten.

Motstandstréning. Motstandstrining kan ha effekt bade pa
neural aktivering och, under vissa forutséttningar, pa musku-
lar struktur. De studier av ren motstandstraning som finns
rapporterade tyder pd mojligheten att muskelstyrkan kan 6ka
lika mycket som hos friska personer, dvs upp mot 20 procent
efter en traningsperiod pa sex veckor med maximal belast-
ning [3]. I andra studier har d4nnu stérre 6kning noterats [4].
Traningseffekten synes ocksa kunna kvarsta under det kom-
mande aret, sannolikt beroende pa en spontant 6kad fysisk ak-
tivitet. I ett par studier har man med muskelbiopsi och
elektrofysiologisk metodik kunnat konstatera att det inte upp-
statt ndgra negativa muskulédra effekter av traningsprogram-
men [3, 5]. I en kontrollerad studie av specifik trdning av po-
liodrabbad tummuskulatur under tolv veckor [6] kunde inte
heller ndgon negativ effekt pa dverlevnaden av de motoriska
enheterna pévisas. Den 6kning som erholls i muskelstyrka
berodde vésentligen pé en 6kad viljeméassig muskuldr akti-
vering. Det skall dock papekas att de studerade programmen
varit vdlovervakade och att det inte funnits uppenbara tecken
pa tidigare 6verutnyttjande av den trdnade muskulaturen.

Den praktiska slutsatsen av befintlig information om mot-
stands(styrke)-traning ar att den kan ha sitt beréttigande un-
der Gvervakade former eller med noggrann instruktion for
sjdlvtraning. Tréning ar sdrskilt berdttigad om det finns skél
att anta att en viss muskel varit daligt aktiverad eller om styr-
kan gatt ner till foljd av skada eller operativt ingrepp.
Motsténdstraning kan ocksé vara motiverad som ett led i att
hdja den fysiska aktivitetsnivan generellt och séledes som del
ien allmén fysisk traning. Om styrkan skulle ga ner under tré-
ningsprogrammet dr detta troligen reversibelt. Intensiteten av
aktiviteten bor dock reduceras, eller en period av vila kan be-
hovas for restitution av funktionen.

Uthallighetstréning. Personer med resttillstdnd efter polio har
ofta en nedsatt allmén kondition, till vilket flera faktorer kan
bidra. Den reducerade muskelfunktionen, inte sillan spridd
asymmetriskt i olika kroppsdelar, begransar méjligheten och
valet av aktiviteter. Leder kan vara instabila med latt utlsbar
smadrta. [ vissa fall r 4ven andningsfunktionen begransande.
I en kontrollerad studie kunde en 1 5-procentig 6kning av den
aeroba kapaciteten pdvisas efter ett 16-veckors triningspro-
gram [7]. Aven upplevelsen av trotthet i dagliga aktiviteter
var mindre. Rorelsemekaniken kan effektiviseras genom tréa-
ning. Uthallighetstrdning har med framgéng kunnat kombi-
neras med styrketrdning i ett gymnastikprogram med musik
[8]. Trottheten kan reduceras och aterhdmtning efter an-
strangning kan forbéttras om man fordelar aktivitetsperioder
och pauser optimalt [9]. Poliodrabbad muskulatur forefaller
niamligen bli lattare uttréttad och kriver ldngre tid for ater-
hamtning. Det kan déarfér rekommenderas att traningspassen
begransas till tva gdnger per vecka.

Basséngtrédning. Bassangtraning har visat sig vara en tack-
sam traningsform. Muskeltraning, mer allmén fysisk aktive-
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ring och effekter av det varma vattnet pa rorlighet och smaér-
ta kan hir kombineras. I en nyligen genomford kontrollerad
studie av bassangtraning under fem manader erh6lls minskad
smértupplevelse och ldgre hjértfrekvens vid samma belast-
ning pa cykelergometer @n fore traningen [10]. Den positiva
upplevelsen var tydlig och tridningen i grupp uppskattades.
Det framkom vid en kvalitativ studie [11] att bassdngtraning
hade ménga fler effekter dn bara pa fysiska funktioner. Den
okade individernas medvetande om deras fysiska aktivitets-
forméga och gav en mer realistisk uppfattning om denna.
Tréaning i grupp kan ge 6kad sjélvkinsla, bestadende sociala
kontakter och méjlighet till inbdrdes information och stod
mellan gruppdeltagarna.

Amyotrofisk lateralskleros

Amyotrofisk lateralskleros (ALS) har principiella likheter
med resttillstdnd efter polio eftersom en reinnervation sker pa
likartat sétt av muskelfibrer som forlorat sin ursprungliga
nervforsorjning. Prognos och progress dr emellertid annor-
lunda. Ett principiellt tvivel har forelegat avseende fysisk ak-
tivitet hos dessa patienter. Detta kan ha berott dels pa att epi-
demiologiska studier pavisat hog fysisk aktivitet fore insjuk-
nandet, dels pa risken for 6verutnyttjande av muskulaturen i
det progressiva skedet. Liknande information om forsamring
av den muskuléra funktionen genom fysisk aktivitet i det aku-
ta skedet finns dven for polio. Nya studier visar dock pé posi-
tiva effekter av fysisk traning vid ALS, sérskilt om intensite-
ten 4r moderat och framfor allt syftar till att forbattra den mus-
kuléra uthalligheten. I en kontrollerad studie [12] var dock
traningens effekt pa trétthetsupplevelse, aktivitetsbegrans-
ningar i dagligt liv och spasticitet timligen kortlivad, och
bada grupperna visade successiv forsdmring under sex ma-
naders observation. Den praktiska slutsatsen ar att det kan
vara skél att stimulera dven patienter med ALS till en mode-
rat fysisk aktivitet for att forsoka begrinsa nedgangen i funk-
tion i dagligt liv.

Perifera neuropatier

Vid perifera neuropatier, sasom hereditar motorisk och sen-
sorisk neuropati, kan motstandstraning ocksa genomforas
med positiva resultat [13]. Aven om si omfattande studier
inte genomforts torde de allmédnna principerna om noggrann
uppfoljning och individualiserade program gélla som for per-
soner med resttillstand efter polio.

Myasthenia gravis

Myasthenia gravis ar ett tillstind med en stdrning i den neu-
romuskuléra transmissionen och som karakteriseras av mus-
kuldr svaghet och trotthet. Kortvarig latt aktivitet kan ge-
nomforas utan problem medan muskelsvagheten 6kar med
anstrangning. Det kan darfor vara svart att genomfora tra-
ningsprogram eller stimulera till 6kad fysisk aktivitet. I en
traningsstudie av patienter med létt eller moderat myasteni
kunde motstandstraning ge en pataglig 6kning av muskel-
styrkan [14]. Den andra kroppshalvan anviandes som kon-
troll. Nagon effekt pa ett trotthetstest kunde dock inte note-
ras. Slutsatsen av denna studie var att tréning kan genomforas
utan negativa effekter pé i varje fall patienter med en lattare
form av myasteni.

Myopatier

Motstandstréning. Det ir principiella skillnader om det ror
sig om muskeldystrofi eller olika former av myopatier som
fordndrat muskelns metaboliska funktion, exempelvis mito-
kondriella myopatier. Skillnader torde foreligga dven i lamp-
lighet for fysisk aktivitet och tréning om muskelsvagheten
progredierar snabbt eller langsamt och om den beror pa en
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gendefekt som orsakar storningar i strukturella proteiner, dar
skillnader torde foreligga dven mellan olika subtyper av de-
fekter av dessa, eller om orsaken dr en minskad proteinsyn-
tes, sdsom vid dystrophia myotonica [135, 16]. Flertalet studi-
er av muskeldystrofi dr gjorda pa pojkar med Duchennes
muskeldystrofi. Hir har muskelfibern genom dystrofindefekt
en nedsatt tolerans for 6kad belastning, och detta kan saledes
medfora Okad skada. Submaximal motstandstraning har
emellertid rapporterats ge positiv effekt pd muskelstyrkan
hos pojkar under tonaren [17]. Hos vuxna med ldngsammare
progredierande muskeldystrofi kan positiva effekter erhallas
av motstandstrianing [18]. Fé studier pa ett litet antal personer
finns dock rapporterade vid limb-girdle muscular dystrophy
(LGMD) och facioscapulohumeral muscular dystrophy
(FHD). I en randomiserad kontrollerad studie av patienter
med dystrophia myotonica kunde varken positiva eller nega-
tiva effekter dokumenteras av traningsprogram [13] medan
styrkedkning erholls i en annan studie [19].

Hos patienter med myopati beror traningseffekterna troli-
gen visentligen pa neurala faktorer med en battre aktivering
av motoriska enheter, men muskulir paverkan kan mahénda
ske beroende pa om strukturella proteiner &r defekta eller ej.
For att fa storre insikt i traningsbarheten kravs fortsatt forsk-
ning. Dock torde det vara visentligt att gora triningen sa
funktionellt inriktad som mdjligt.

Aven patienter med sporadisk inklusionskroppsmyosit kan
uppvisa positiva effekter av traning [20], i varje fall kan 6kad
fysisk aktivering genomf6ras utan skadliga effekter [21].

Uthéllighetstréning. Uthallighetstrining har kunnat genom-
foras med framgéng vid olika typer av myopati och har givit
en Okning av aerob kapacitet. Aven vid mitokondriell myo-
pati kan en positiv effekt erhéllas av konditionstréning [22].
Fragan ar dock i vilken grad effekten beror pé att inaktivite-
ten har motverkats eller om det finns specifika trdningseffek-
ter vid detta tillstdnd. Negativa effekter som laktosacidos el-
ler hjartpaverkan kunde inte noteras. Gruppen med mito-
kondriella myopatier &r dock heterogen, och effekten av kon-
ditionstrdning kan variera mellan dessa. Det dr foga doku-
menterat vilken effekt triningsprogram kan ha pa mgjlighe-
ten till ett aktivare liv och hogre grad av oberoende.

Polymyosit/dermatomyosit

Patienter med akuta inflammatoriska muskelsjukdomar har
tidigare inte stimulerats till 6kad fysisk aktivitet. Rapporter
om positiva effekter av motstandstrining av patienter med
aktiv polymyosit eller dermatomysoit har emellertid nyligen
publicerats [23, 24]. Hemprogram med motstandstraning
kombinerat med instruktion om promenader gav en forbétt-
rad funktion och okad livskvalitet (SF-36). Det fanns inga
tecken pa 6kad muskelinflammation [23]. Aven en minskad
aktivitetsbegransning (mdtt med Health Assessment
Questionnaire) har rapporterats [24]. Effekten av trdning hos
dessa patienter kan begrénsas av en samtidig behandling med
kortikosteroider. A andra sidan finns skil att anta att fysisk
traning kan reducera de negativa effekterna av kortikosteroi-
der pa muskelfunktionen.

Allt mer positiv syn pa fysisk traning

Utvecklingen har gatt fran en mer restriktiv syn pa fysisk ak-
tivitet och fysisk tréaning vid neuromuskuldra sjukdomar till
en mer differentierad och allmént positiv syn pé savil styrke-
som uthéllighetstraning. Synpunkter i fraga om patienter med
myopati har sammanfattats i dversiktsartiklar av T Answed
[15,25], B A Philips och F L Mastaglia [26] och D D Kilmer
[16, 27]. Sammanfattande synpunkter pa fysisk aktivitet och
traning vid neuromuskuldr sjukdom har nyligen publicerats
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fran en amerikansk [28] och en engelsk [29] konsensuskon-
ferens. Synpunkter pé traning vid resttillstdnd efter polio kan
aterfinnas i artikel i Fyss [30]. Negativa effekter synes vara
sdllsynta om man undviker direkt 6verbelastning pa musku-
laturen, men dven da torde dessa vara overgéende. Det dr vik-
tigt att betona att traningsprogram och éven instruktioner om
okad fysisk aktivitet pa egen hand skall f6ljas upp och vid be-
hov modifieras. Excentrisk muskelaktivitet bor i gorligaste
man undvikas, d4ven om det inte dr klart visat att det skulle
vara mer negativt for dessa patientgrupper én for friska per-
soner. De kompensatoriska mekanismerna vid reducerad
muskelfunktion dr bast studerade vid resttillstand efter polio,
dér styrkefaktorer tycks prioriteras fore uthéllighet. Det dr
darfor viktigt att ha allsidiga trdningsprogram, som dven om-
fattar moment med savil lokal muskuldr som mer generell ut-
hallighetstraning (konditionstréning). Detaljerad genomgang
av aktivitetsmonster i det dagliga livet bor goras. Rad bor se-
dan ges om anpassning av aktivitetsmdnstret, eventuellt med
dndrad fordelning av pauser, utspridning av aktiviteterna un-
der dagen, utnyttjande av ganghjdlpmedel, val av andra och
mer lampade aktiviteter. Exempelvis kan l&ngre promenader
i mattlig takt vara lampligare an kraftiga aktiviteter en korta-
re tid. En onddig inaktivitet, som kan vara vanligt férekom-
mande vid langsamt progredierande tillstand, kan ha olika ne-
gativa foljder, som létt drabbar dessa patientgrupper, sdsom
overvikt, metabolt syndrom och osteoporos. Det dr ocksa vik-
tigt att se fysisk aktivitet och trining i ett storre perspektiv, sa
att positiva effekter pd mojligheten att battre klara dagliga ak-
tiviteter tas till vara. Att pa sa sitt kunna 6ka sin autonomi och
delaktighet kan vara en av de vésentligaste drivfjadrarna for
att delta i triningsprogram. Manga med neuromuskular sjuk-
dom har en funktionsnedsdttning sa att 4ven sedvanliga dag-
liga aktiviteter kan vara svara eller praktiskt taget omojliga att
kunna delta i. Aven en mattlig hdjning av funktionen, kanske
kombinerad med mer adekvata forflyttningshjalpmedel och
ortoser, kan dé ge vésentliga och uppskattade vinster. En 6p-
pen och svar fraga ar hur man bast skall kunna bibehalla ak-
tivitetsnivan vid progredierande tillstdnd utan att Gverbelasta
sig. Det finns stora behov av 6kad satsning pé forskning, da
den dokumenterade informationen dr mycket sparsam.

Tréningsprogrammen maste anpassas individuellt

Vid neuromuskuléra tillstand ar det viktigt att individualise-
ra trdningsprogram och rad, samtidigt som genomforande i
grupp kan upplevas mycket positivt och ge andra virdefulla
effekter. Det &r viktigt att beakta skillnader mellan olika for-
mer av myopati och de specifika rad som kan behova ges be-
roende pé typ av genetisk defekt och ddrmed paverkan pa ex-
empelvis strukturella proteiner. Aven for en och samma per-
son, exempelvis vid resttillstand efter polio med varierande
grad av muskelfunktion i olika muskelgrupper, kan tra-
ningsprogrammet behdva varieras mellan olika muskelgrup-
per. Det &r viktigt att finna olika vagar for optimal aktivering
av olika muskelgrupper och inte 1ata de svagaste muskel-
grupperna bestimma hela programmet.

Att ge ritt rad om fysisk aktivitet och traning till dessa
grupper av patienter kriaver god kunskap om bakomliggande
patologi, noggrann funktionsbedémning och kontinuerlig
uppfoljning av effekten av foreslagna atgarder.

*
Potentiella bindningar eller javsférhéallanden: Inga uppgivna.
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