Hereditar spastisk parapares, vuxenperspekivet
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P4 Agrenska arrangeras vuxenvistelser dar vuxna med funktions-
nedsattningar bor, umgas och utbyter erfarenheter. Under tre dagar
traffas ett antal vuxna med samma diagnos och/eller problematik, i det
hér fallet Hereditér spastisk parapares. En vistelse med vuxna med den
diagnosen har arrangerats pa Agrenska 2010.

Vuxenverksamheten, som vénder sig till vuxna personer med séll-
synta diagnoser, erbjuder en unik mojlighet att traffas, fa tillgang till
aktuell kunskap, utbyta erfarenheter och reflektera. Under dagarna
halls forelasningar och diskussioner om funktionsnedsattningens kon-
sekvenser 1 vardagen, psykologiska och sociala aspekter, sam-
hallsinsatser samt information om aktuell lagstiftning. Faktainnehallet
fran forelasningarna utgor grund for nyhetsbreven som skrivs av Jan
Engstrom, Agrenska. Innan informationen blir tillganglig fér allméan-
heten har forelasarna majlighet att ldsa och lamna synpunkter pa
sammanfattningarna.

For att illustrera hur problematiken kan se ut att vara vuxen med en
funktionsnedséttning, finns en kortare intervju med en av deltagarna
pa vistelsen.

Informationsskrifterna publiceras dven p& Agrenskas hemsida,
www.agrenska.se.
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Medicinska aspekter

Hereditar spastisk parapares

Professor Oluf Andersen, Sahlgrenska universitetssjukhuset, Gote-
borg, informerade om medicinska aspekter pa hereditér spastisk para-
pares, i fortsattningen forkortat HSP.

Hereditar betyder arftlig, spastisk betyder 6kad muskelspanning och
parapares betyder dubbelsidig delvis férlamning/férsvagning.

-HSP tolkas ofta som "hereditér spastisk paraplegi”, vilket ar felaktigt
da “paraplegi” betyder total forlamning.

-HSP delas in i tva grupper, okomplicerad och komplicerad. Under
den har forelasningen kommer jag att huvudsakligen fokusera pa den
okomplicerade formen.

Foljande symptom ar vanligt forekommande vid okomplicerad HSP:

o tilltagande motorikstorning/spasticitet i bada benen, med mycket
spasticitet i forhallande till forlamningen

o viss storning av blasfunktionen

a |4tt nedsatt djupkansel i benen

Féljande symptom &r vanligt forekommande vid komplicerad HSP:

@ samma symptom som ovan vid okomplicerad HSP

a epilepsi

o demens

a muskelatrofi (muskelfortvining) i armar och ben

a extrapyramidala symptom/perifer neuropati

Extrapyramidala symptom &r symptom fran nervbanor utanfor for-
langda margens pyramidbanor (de motoriska hjarncentras banor som
leder viljemassiga impulser till skelettmuskulaturen). Perifer neuropati
ar en sjukdom med organiska forandringar i perifera nerver.

I en typisk utvecklingsgang vid spastisk parapares ingar saledes:

a normal tidig utveckling

o normal gangdebut

o tilltagande gangrubbningar med bl a langsam och klumpig gang,
spanda vadmuskler, 6verstrackta knan, tagang, spetsfot

o andra symptom som balansstérning, synnervspaverkan (se sarskilt
kapitel), etc

Insjuknandealder vid okomplicerad HSP ar vanligtvis i 10-40 arsal-
dern, med stor spridning fran tidig barndom till sen medelalder.

Nyhetsbrev nr 371 © Agrenska 2010 3



Hereditar spastisk parapares

-Tidiga latta symptom forekommer men dar svara att bedo-
ma/uppmarksamma. Vid dominant &rftlighet (se sarskilt avsnitt om
arftlighet langre fram) kommer debutsymptomen vanligtvis i ung-
domsaren eller i vuxen alder. Vid recessiv arftlighet kommer debut-
symptomen vanligtvis under de forsta skolaren, sa Oluf Andersen.

Forekomsten av HSP i Sverige &r okand. | ett speciellt distrikt i Nor-
ge med 2, 6 miljoner invanare har man undersokt férekomsten av HSP
och funnit att den dominanta formen av HSP finns i 65 slakter med
194 individer, vilket innebadr 1/10 000 har sjukdomen.

Orsaken till HSP

De neurologiska symptom som patienter med HSP far beror pa att
langa motoriska nervbanor i ryggmargen langsamt och fortskridande
fortvinar. De langsta banorna fortvinar forst. Myelinet, en fettliknande
substans runt nervtradarna, kan férsvinna, men endast i proportion till
nervcellsbortfallet. Resultatet blir en fortskridande férlamning dar de
nervceller som dr intakta fungerar som de ska.

Genetik (arftlighet)

I alla kroppens cellkérnor finns den s kK DNA-molekylen som ar ung. 8
cm lang dubbelspiral med alla anlag i dubbel uppsattning i form av
cirka 25 000 gener (arvsanlag) fordelade pa 23 par kromosomer. Alla
gener har sina fasta platser pa kromosomerna.

En gen bestar av sérskilda bitar av DNA-spiralen som kodar for olika
aminosyror, vilka tillsammans bildar sérskilda proteiner, beroende pa
kombinationen av aminosyror. Beror en sjukdom pa en genforandring
(mutation) kan den antingen vara nedarvd fran foregaende generatio-
ner eller ha uppstatt som en spontan mutation som blir nedarvd till
foljande generationer. ldag kanner man till fler &n 100 olika mutatio-
ner fordelade pa ett 35-tal olika gener.

Olika typer av éarftlighet forekommer vid HSP. Vanligast &r autoso-
mal dominant nedarvning. | den typen av &rftlighet racker det att
den ena foralderns ena anlag ar sjukt for att barnet ska riskera att fa
sjukdomen. Den foraldern har da sjéalv sjukdomen, men i en del fall sa
lindrigt att man inte stallt ndgon diagnos. Risken att barnet arver ge-
nen ar i sadana fall 50 % vid varje graviditet. Det beror pa att den sju-
ka foraldern ocksa har ett friskt anlag och slumpen avgér vilket anlag
som hamnar i &ggcellen eller sddescellen.
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Hereditar spastisk parapares

Mer ovanligt forekommande vid HSP &r autosomalt recessiv ned-
arvning. Detta innebér att bada foraldrarna, som sjalva ar friska, mas-
te ha ett sjukdomsanlag vardera for att det ska finnas en risk att barnet
far sjukdomen. Risken att fa ett sjukt barn vid denna typ av arftlighet
ar 25 % vid varje graviditet, risken att fa ett anlagsbarande barn 50 %
och mojligheten att fa ett barn som varken ar sjukt eller anlagsbarare
ar darmed 25 % vid varje graviditet.

Mest ovanligt vid HSP ar s k X-bunden recessiv nedarvning. Det
sjuka anlaget sitter alltid pa X-kromosomen. Kvinnor ar friska anlags-
bérare, men det ar 50 % risk for sonerna att &rva sjukdomen.

-De 35-tal gener som kan orsaka HSP betecknas med SPG plus en
siffra. Hos cirka 40 % av patienter med dominant nedarvning finns
mutationen i genen SPG4. Mutationer i andra gener ger bl a forénd-
ringar i generna SPG1, SPG2, SPG3 och SPG7.

Kliniskt sett & HSP en sjukdom, men genetiskt sett & HSP minst 100
sjukdomar.

-Infor befruktningen reduceras antalet anlag i kdnscellerna (spermier
och &gg) till halften och blandas vél (s k meios vid celldelning).
-Olika sjukdomar har olika s k penetrans (genomslag), vilket innebar
att variationerna i symptom kan bli stora mellan medlemmar i samma
familj. Andra gener kan ocksa vara inblandade och bidra till variabili-
teten i symptom. Det innebar ocksa att ett barn inte nodvandigtvis
arver samma form/typ av HSP som sin sjuka féralder/sina anlagsbé-
rande foraldrar, sa Oluf Andersen.

Den som é&r intresserad av att lasa mer om genetik pa natet rekom-
menderas besok pa hemsidan www.geneclinics.org

Symptomen i de enskilda fallen varierar beroende pa om symptomde-
buten skett i tidig alder eller senare.

Symptom vid tidig debut:

o barnet lar sig ga nagot senare an normalt

o gangavvikelser ar vanliga under tidig skolalder

o speciellt gangmonster med spastisk stelhet, saxande gang och
mycket langsamt 6kande svaghet

o progressiviteten ar langsam

o forlamningar i fotterna, hoga fotvalv, spetsfot, inatriktade fotter,
svaga framfotsvalv
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-Det ar viktigt att komma ihag att dessa forandringar i fotternas utse-
ende &r foljden av en neurologisk storning och inte ett ortopediskt
problem fran borjan.

Symptom vid senare debut (aldre &n 20 ar)

a gkad tonus (spanning) i benmuskulaturen med stelhet (rigiditet) som
inte &r hastighetsberoende och spasticitet som &r hastighetsberoende

o med aren langsamt tilltagande férlamning i benen

o i regel stegrade reflexer i armarna, men inga symptom fran armar
och héander

-Nagra har irriterande domningar i benen. Ofta tillkommer téta trang-
ningar, ibland med svarigheter att halla urinen.

Spasticitet

Spasticiteten vid HSP beror pa en skada i 6vre motorneuronet, i nerv-
traden, som kan vara upp till en meter lang, fran hjarnbarken till
ryggmargen. Skadan leder till stegrade muskelreflexer, med opropor-
tionellt starka strackmuskler i vaderna. Grovmotoriken paverkas och
leder till spastisk stelhet, saxande gang och langsamt 6kande svaghet.
| strackmusklerna forekommer ocksa en viss, icke hastighetsberoende
tonusokning, rigiditet (stelhet), som kraftigt paverkar grovmotoriken.
-Muskelreflexerna &r ofta stegrade &ven i armarna, men det ger inga
symptom, sa Oluf Andersen.

HSP-utredning

En forutsattning for vidare HSP-utredning &r vissa kliniska fynd, bl a
dominerande spasticitet i ben och armar och avsaknad pa bojkramper,
bandformade kanselstérningar och andra tecken pa sjukdomar lokali-
serade pa ryggmargsniva.

-1 utredningen tar man reda pa om HSP forekommer/férekommit hos
slaktingar. Med hjélp av magnetkameraundersokning av hjarna och
ryggmarg kan man utesluta andra ryggmargssjukdomar (t ex rygg-
margstumor) och pavisa ( i vissa fall av HSP) latt fortvining i brost-
ryggmargen, callosum (forbindelsen mellan hjarnhalvorna) eller pre-
frontalt (frontalloberna i hjarnan). DNA-diagnostik kan vara till avgo-
rande hjalp i HSP-utredningen, men det kan krévas ett antal DNA-
analyser innan man kommer pa den sjukdomsframkallande mutatio-
nenen. DNA-analys ar sallan oproblematisk, kan ju ofta ge indirekt
information om andra sléktingar &n den som lamnat provet, och rad-
givning pa klinisk genetik kan vara viktig for att tolka provet ratt.
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Hereditar spastisk parapares

Behandling

Ndagon botande behandling av HSP finns det inte idag. Den behand-
ling som kan erbjudas &r inriktad pa att fordroja forsamringen av mo-
toriska funktioner och kompensera funktionsnedsattningar. Sjukgym-
nastik ar exempel pa sadan behandling som i stor utstrackning kan
gynna bibehallen rérlighet och muskelstyrka.

Spasticiteten kan behandlas med Baklofen®-tabletter eller lokala in-
jektioner av botulinumtoxin, t ex Botox® i muskelaturen.
-Muskelstyrkan anpassas till 6vrig muskulatur och fotstéliningen for-
béattras. Spetsfot kan man i vissa fall operera, sa Oluf Andersen.

Fragor

Kan svarigheter att tomma blasan orsaka njursjukdom?

-Det finns ingen direkt koppling men det ar viktigt att skota blasan sa
att man inte far en infektion. Har man svarigheter att tomma blasan
kan en ultraljudundersékning visa om det finns resturin kvar efter
tomning, vilket ger risk for backflode med atféljande problem. Bésta
sattet att fa bort resturin dr témning med kateter, sa Oluf Andersen.

Om man har problem med blasan, vem ska man da vanda sig till,
neurolog eller urolog?

-Neurologer eller neurologsjukskoterskor med uroterapiutbildning
klarar oftast av blastomningssvarigheter vid HSP, men vid mer kom-
plicerade problem, kronisk infektion, Overaktiv blasa, blassten beho-
ver man remiss till urolog..

Okar risken att drabbas av andra sjukdomar om man har HSP?
-Nej, inte vad vi vet idag.

Finns det tidiga tecken pa HSP hos barn?
-Ja, det gor det.

Hur ska man gora for att forbattra prognosen?

-Jag tror att bra och kontinuerlig traning forbattrar prognosen for er
med HSP. Vuxenhabiliteringen kan vara till stor hjalp, sa Oluf Ander-
sen.

Kan retinitis pigmentosa, RP, orsakas av HSP?

-Nej, det &r tva olika sjukdomar. RP forekommer dock vid ovanliga
varianter av komplicerad HSP (enstaka fall av SPG10 och SPG15)
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Hereditar spastisk parapares

Hur pass bra ar det att anvanda botox vid HSP?
-Spetsfoten forbattras nagot, men till sist maste man ibland anda ope-
rera.

Ar det vanligt med yrsel vid HSP?
-Nej, inte yrsel i vanlig bemarkelse, men balansstorning ingar i dia-
gnosen.

Ar det mer vanligt med ADHD vid HSP?
-ADHD &r inte vanligare vid HSP &n i befolkningen i évrigt, svarade
Oluf Andersen.

Neuropsykologiska aspekter

Neuropsykolog Annika Renck, Sahlgrenska universitetssjukhuset,
Goteborg, informerade om neuropsykologiska aspekter pa HSP.
-Neuropsykologi &r en specialitet som studerar sambandet mellan
hjarna och beteende med hjélp av yttre, indirekta observationer samt
samtal, sa Annika Renck.

Foljande paverkar beteendet, subjektivt och objektivt:

a vad personen beréttar, d v s en anamnes (subjektivt)

o objektiva test av exempelvis kognitionen (hur personen tar in och
bearbetar sinnesintryck)

o motivationen, ex drive, initiativ och aktivitet

o emotionella aspekter, t ex depression, tvang, vanforestallningar

-En del av den forandrade drivkraften, passiviseringen, kan saledes
bero pa annat an depression.

Det ar aldrig frdgan om antingen eller nar man pratar om kognitivt
intakt och dement.

-Kognition &r ett samlingsbegrepp for en rad olika funktioner sasom
exvempelvis minne, koncentration, uppméarksamhet. Det ror sig alltsa
om dolda funktioner dar det &r viktigt att ha bra referenser att jamfora
med nar exempelvis minnesfunktionen provas. En ménniska kan fun-
gera hyfsat bra trots vissa kognitiva svarigheter.

En neuropsykologisk utredning, med en kartldggning av individens
upplevda svarigheter, kan vara till hjalp nar man valjer studier eller
borjar ett nytt arbete som kanske behéver anpassas.

-Syftet med utredningen bor darfor vara att pa basta satt hjalpa per-
sonen pa olika satt. Det ar viktigt att understryka att kognitiva svarig-
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Hereditar spastisk parapares

heter inte &r detsamma som intellektuellt nedsatt funktion, sa Annika
Renck.

Vanligt forekommande kognitiva svarigheter vid HSP ér:

o exekutiva svarigheter, d v s att verkstalla beslut, ga fran tanke till
handling, inte hela tiden avbryta det man haller pd med, o s v

o minnessvarigheter

-Det finns olika typer av minnen. For att ett minne ska bli anvéndbart
maste det forst praglas in, darefter lagras och sedan vara mojligt att
plockas fram vid behov. Vid HSP lar personerna in pa ett helt korrekt
sétt, men brister sedan ndr det galler att plocka fram ett minne eller ett
ord.

a uppmarksamhetsproblem &r vanligt forekommande vid HSP.

Neuropsykologiska svarigheter vid HSP beror pa en dysfunktion i
overforingen av information. Detta kan, férutom vad som nédmnts
ovan, ocksa medfora:

o en langsammare informationsbearbetning

a en k&nslighet for storningar

o att det ar svarare att aterga till en uppgift om man blir avbruten

Till stod for uppmarksamhetsfunktionen ar bl a att ha bra struktur pa
det man tankt gora, att ta en sak i sander, att vila hjarnan emellanat
och prata med sig sjalv (inre dialog) for att styra tankarna.

Som stéd for nedsatt minnesfunktion kan man

a skriva dagbok

a ha almanacka

o lagga in paminnelser om viktiga saker i mobilen
a anvanda fotografier

a prata, upprepa, beskriv saker som ska satta sig

Det ar skillnad pa sprak och tal. Tal & den motoriska apparaten som
gor att vi exempelvis kan artikulera medan sprak ar hantering och
tolkning av symboler.

Annika Renck gav foljande rad vid bendamningssvarigheter:

o anvand garna omskrivningar

a anvand minneslappar i stressande situationer

a allra bast &r det att forsoka undvika stressande situationer

o trdna associationsformagan och benamningssvarigheter med kors-
ord, ordflator, mm
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Sjukgymnastik

Hereditar spastisk parapares

Fragor

Hanger uttrottbarhet som leder till irritation och ilska ihop med
HSP?

-Ja, det kan man nog saga eftersom ni saknar kraft att halla tillbaka
irritationen/ilskan. Den har uttréttbarheten behover saledes inte ha
med depression att gora.

Finns det nagon koppling mellan kognitiva svarigheter och moto-
rik?

-Det &r svart att ge nagot entydigt svar pa den fragan eftersom det ar
sa komplext hela systemet.

Hur ska man leva och orka ga vidare nar det &ar sa tungt emellan-
at?

- Det &r en existentiell fraiga som nastan alla brottas med da och da,
och maste hantera pa nagot satt. Det finns naturligtvis inget enkelt
svar pa den fragan, tyvarr. En del ar hjalpta av olika terapier, sa Anni-
ka Renck.

Specialistsjukgymnast Erik Kristersson, Sahlgrenska universitetssjuk-
huset, Goteborg, informerade om sjukgymnastik vid HSP.

-Jag moter manga patienter med olika neurologiska sjukdomar, dar det
finns bade skillnader och likheter.

Patienter med tidiga HSP-symptom har

o [angsamt 6kande svaghet

o gangsvarigheter i tidiga skolaren

a spasticitet, ibland ataxi

o tendens till tagang

o cavusfotter (forandrad form pa fétterna inkl hoga fotvalv)

Patienter med senare symptom har

a Okad spasticitet i nedre extremiteterna
o [angsamt tilltagande svaghet

o [angsam progress

a domningar

Utmérkande for HSP-patienten i allménhet ar att musklerna till att
borja med ar normala. Darefter sker en langsam forsamring med kraf-
tig spasticitet, som samtidigt ger viss styrka, gangsvarigheter, nedsatt

Nyhetsbrev nr 371 © Agrenska 2010 10
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kondition och forhallandevis god muskelstyrka i forhallande till spas-
ticiteten.

-Gang- och rorelsesvarigheterna leder ofta till minskad fysisk aktivi-
tet, vilket i sin tur leder till nedsatt styrka och kondition och &nnu
mindre fysisk aktivitet. Patienten kan I4tt hamna i en ond cirkel som &r
svar att bryta. Darfor ar det sarskilt viktigt for en patient med neuro-
paverkan att trana efter ett sarkilt program, sa Erik Kristersson.

Regelbunden sjukgymnastik och traning 2-4 ganger/vecka, samt dag-
lig stretching rekommenderas.

-Det &r brist pa vetenskapliga traningsstudier vid HSP. Men det finns
flera studier som visar effekt av rehabilitering vid neurologiska sjuk-
domar. Styrkan kan okas, konditionen forbéttras, spasticiteten minskas
och komplikationer undvikas. Men traning forandrar inte sjukdoms-
forloppet.

| sjukgymnastens uppgifter ingar att

o bedoma spasticiteten utifran Ashworthskalan
o méta rorelseomfanget

a uppskatta muskelstyrkan

a pbedéma koordinationen

o bedéma hallningen

o uppskatta daglig aktivitet

Gangfunktionen vid HSP &r nedsatt p g a forkortat steg, nedsatt mus-
kelstyrka, nedsatt hoftflexion (bojning i sidled) och nedsatt dorsalflex-
ion i foten (fotbojning at fotryggen till).

-Tillsammans med spasticiteten blir detta sammantaget ett hinder att ta
ut steget, att fa ett normalsteg. Det ar ofta fel i foten som &r det storsta
hindret for gangfunktionen.

Spasticiteten finns pa olika stallen i de nedre extremiteterna (benen).
-En spastisk muskel férandras med tiden med 6kad stelhet och kon-
trakturutveckling som foljd.

(kontraktur=inskrankt rorlighet i en led p g a muskelforkortning)

En muskelpositionering i forkortat lage kan leda till

a atrofi, minskad muskelmassa

a forlust av sarcomerer ( sammandragande enheter i musklerna)
a 0kad inlagring av bindvav och fett

a minskning av blodké&rlsenheter
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-Sammanfattningsvis kan man sdga att ju kortare muskeln blir desto
mer Okar spasticiteten. For att forebygga kontrakturer ska man varje
dag t6ja och stretcha leder som riskerar att forkortas.

Utlosande faktorer for spasticitet kan bl a vara trycksar, nageltrang,
infektioner, njursten, forstoppning, hemorojder, oro/angest, stress,
tranga klader och kontrakturer.

Spasticitetsbehandlingen bor inriktas pa att 6ka eller bibehalla lederna
rérelseomfang, reducera spasticiteten langsiktigt/kortsiktigt samt fore-
bygga komplikationer.

-Statraning, stretching, passiva rorelser samt bra sitt-/vilostallning ar
exempel pa fysioterapeutiska atgarder som kan minska de negativa
verkningarna av spasticitet. For att reducera spasticitet krdvs ofta en
kombination av olika behandlingar med allmédn konditionstraning
(promenader, vattengympa, cykling, roddmaskin, sittgympa) och tréa-
ning av styrka och balans (gym, hemévningar med kroppens egen
vikt, trdning av rygg- och magmuskulatur)

Spasticitet &r inte ndédvandigtvis enbart negativ. Spasticitet kan Oka
stabiliteten nar man sitter eller star, underlatta forflyttningar och ADL
(aktiviteter i dagligt liv, t ex stada, handla, kl& sig, skota hygienen
mm), hjalpa till att bibehalla muskelomfanget och 6ka venost aterflode

Sammanfattning, tréaning vid HSP:

a |&gg upp ett individuellt tréningsprogram

a stretcha dagligen

o gor spasticitetssankande atgarder

o trana kondition och styrka 2-4 ganger/vecka

Fragor

Ar det bra att trana med vikter nar man har HSP?

-1 de allra flesta fall &r det inte skadligt, men jag tycker att ni ska dis-
kutera med er sjukgymnast hur tréningsprogrammet ska se ut.

Gar det att trana balansen?

-Ja, men traningen maste anpassas till de forutsattningar den enskilda
individen har och forutsattningarna ar battre for HSP-patienten &n for
exempelvis MS-patienten.

Kan nybildning av nervceller paverka spasticiteten?
-Det har inte studerats vetenskapligt, men man vet att traning stimu-
lerar nybildningen av nervceller.
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Hereditar spastisk parapares

Varfor far man saxgang” vid HSP?
-Det beror framfor allt pa svaghet i hoften och att insidesmusku-
laturen i laren drar benen inat.

Jag ar éverrorlig i hela kroppen. Beror det pa HSP?
-Negj, det beror inte pd HSP. Overrorlighet i lederna ar inte s ovanligt
bland folk i allménhet, sa Erik Kristersson.

Ar massage bra om man har HSP?
-Jag tror att ni skulle ma béttre av att tdja, dra och stretcha lederna.

Ar det mojligt att forebygga spasticitet genom nedkylning av
musklerna?
-Det ar vart att prova.

Kan det vara skadligt pa nagot satt att ga for mycket?
-Nej, men en del kan behdva kndortoser for att hindra dverstrackning
och andra kan ha nytta av s k dorsalskena.

Kan vi vara hjélpta av s k vibrationstraning?
-Det ar mojligt att det minskar spasticiteten hos en del.

Hjalpmedel, hinder eller mojlighet?

Arbetsterapeut Therese Jonsson, FrykCenter rehabilitering, Torsby,
informerade om hjélpmedel.

FrykCenter bedriver intensiv rehabilitering i internatform for personer
med neurologiska och ortopediska skador och sjukdomar.
-Rehabilitering &r ett begrepp for samlade atgarder som hjalper sjuka
eller skadade att atervinna basta mojliga funktionsformaga och forut-
sattningar for ett liv med god livskvalitet. Vi inriktar oss pa att ge stod
till att

« fa kunskap och insikt om vad man har rakat ut for

e kunna hantera sitt tillstand utifran de nya forutséattningarna.
» kunna nyorientera och finna mening i sitt liv efter skada/sjukdom.
-Vi arbetar i team dér bl a sjukgymnast, arbetsterapeut, sjukskoterska,
lakare, kurator och logoped ingar och dar behandlingen utgar fran den
enskilda personens behov och énskemal. Motet med andra manniskor
i liknande situation ar betydelsefullt och ger mojlighet till utbyte av
erfarenheter, sa Therese Jonsson.
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Den hjélp patienter med HSP kan behova ar kompensatoriska hjalp-
medel, kognitiva hjadlpmedel och anpassning av bostaden.

-Né&r en patient kommer till oss borjar vi med att kartldgga vad som
fungerar och vad som inte alls fungerar och allt daremellan. Séttet vi
arbetar pa liknar det vi anvander vid multipel skleros, MS. Néar det
galler hjalpmedel och bostadsanpassningar sa ar det stora variationer
runt om i landet nar vad man kan fa kostnadsfritt och vad man maste
betala sjalv. Diskutera detta med er arbetsterapeut.

Det finns mojligheter att prova olika hjalpmedel i hemmet, t ex elmo-
peder olika typer av rullstolar. Tidskriften Allt om hjalpmedel,
(www.hi.se), som ges ut av Hjélpmedelsinstitutet, kan vara till stor
hjalp nar det galler att fa reda pa vilka hjalpmedel som finns 6verhu-
vudtaget. Har kan man ldsa om nyheter, reportage, forskning och ut-
veckling kring tekniska hjalpmedel for personer med funktionsned-
sattning samt produktoversikter i form av Under Luppen. Vad man
kan fa beror pa vad den enskilda kommunen upphandlat och det kan
skilja mycket fran kommun till kommun. Pa natsajterna www.etac.se
och www.varsam.se kan man ocksa fa tips om olika hjalpmedel.

Therese Jonsson papekade att det ar viktigt att man sjalv ar med och
utvecklar sin egen rehabplan.

-Pa FrykCenter arbetar vi tillsammans med patienten med att hitta
I6sningar utifran vilka forutsattningar man har eller i vilken miljé man
ska utfora sina aktiviteter, antingen man kommer pa remiss eller ge-
nom privat ansokan.

Bostadsanpassning kan vara nddvandigt for patienter med HSP for att
fortsatt kunna vara aktiv i sin bostad utifran de behov man har.
-Arbetsterapeuten kan hjalpa till med att ga igenom vad som ar bast
for just dig och sedan foresla olika losningar.

Fragor

Jag upplever att min arbetsterapeut motarbetar mig istallet for
att hjalpa mig. Vad ska jag gora?

-Byt arbetsterapeut

Om man vill géra hjalpmedel lite roligare genom att exempelvis
mala dem, ar det OK?

-Nej det &r det nog inte eftersom de flesta (alla?) hjalpmedel &r till
lans. Men numera borjar det finnas rullstolar i lite roligare farger pa en
del stallen i landet.
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Anki har HSP

Hereditar spastisk parapares

Hur ska man hantera langa vantetider?

-Man bor hellre skriva &n ringa till kommun och landsting med sin
forfragan/begéaran, eftersom kommunen och landstinget da maste sva-
ra inom “rimlig” tid.

Man vill ju klara sig s& mycket som majligt sjalv, men da lever

man kanske farligt, tar for stora risker?

-Det &r en svar avvagning som bara man sjélv kan svara pa eftersom
det handlar om vad jag sjalv vill, vad som &r viktigt i just mitt liv, sa
Therese Jonsson.

Anki, 55 ar, har HSP, den okomplicerade formen. Hon &r gift och har
tva vuxna barn, varav det ena barnet ocksa har HSP. Diagnosen HSP
fick Anki 1994 da hon var 39 ar.

Hur &r det att vara vuxen och ha HSP?

-Jag tycker nog att jag har ett bra liv trots mycket svarigheter som
sjukdomen for med sig. Med tiden har jag lart mig att acceptera sva-
righeterna men det har tagit lang tid, sager Anki.

Hur var livet innan du fick diagnosen?

-Det var réatt besvérligt, jag hade bl a en hel del problem med mina
ben, bl a gjordes det en helt onddig kndoperation. Innan dess trodde
man ett tag att jag hade en hjarntumor och att det var den som orsaka-
de gangsvarigheterna. Det var en fruktansvart svar misstanke som
innebar en chock for bade mig och min familj. Forst efter en manad
fick jag veta att jag inte hade nagon hjarntumor.

Hur var uppvaxten?

-Redan tidigt, innan skolstart, fick jag mina forsta halfotsinlagg darfor
att benen gick "at fel hall” och for att jag hade samre kraft i benen
redan da.. Sedan var det inte mycket mer med det. Jag drog benen
efter mig men hade inte den dér snubbeleffekten som jag haft de se-
naste femton aren. Min far hade samma problem men det pratades
aldrig om det och inte om mina problem heller.

-Jag blev ocksa mobbad i skolan men kan inte forsta varfor jag blev
det, for jag tyckte inte att jag var sérskilt annorlunda. Men gymnastik
och idrott var det varsta jag visste, sa pa sa satt var jag ju annorlunda.
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Jag forsokte hdnga med, men var naturligtvis sémst av alla. Att gora
anpassningar av gymnastik- och idrottslektionerna for min skull var
det aldrig tal om.

-Jag ar en sadan dar person som om jag far problem sa ska jag losa
dem sjélv. Det var kanske orsaken till att ingen vuxen ens forsokte
stélla upp och hjalpa till.

Paverkades ditt yrkesval av sjukdomen?

-Jag vet inte. Under tonaren forsamrades min ben och jag fick allt sva-
rare att lyfta olika saker. Jag fick barn tidigt och arbetade pa kvallarna
for att slippa Iamna bort dem. Né&r barnen blev storre och jag arbetade
som barnskotare blev det snart riktigt svart att bade lyfta barnen och
ga. Jag fick sluta och borjade arbeta pa alderdomshem och sjukhem.
Det gick bra under nagra ar men sedan blev pinan olidlig nar det gall-
de att klara jobbet resorna till och fran jobbet. Under de aren hade jag
annu inte fatt diagnosen och hade darfor heller ingen rullstol, sager
Anki.

Vilka problem &r de jobbigaste idag?

-Sedan tio ar &r jag sjukpensionar och det ar vél bra. Det jag lider
mycket av dr att jag inte kan/orkar skéta mitt hem som jag vill, t ex att
stada eller byta gardiner och inte kunna aka och handla sjélv, utan att
det blir alldeles for jobbigt.

-Men vérst &r nog att man nastan alltid, mer eller mindre, &r beroende
av andra méanniskors hjalp. Man kan inte ha ett eget liv. Att standigt
ha det har beroendet och standigt behdva be om hjélp, det ar pafres-
tande. Minsta lilla anpassning i hemmet maste man be om, helst pa
sina bara knan. Man blir n&stan alltid bem6tt som mindre vetande bara
for att man sitter i rullstol. Det ar jobbigt.

-Mycket av den hjélp jag behdéver tycker myndigheterna att min man
kan gora. Men det kanns verkligen inte ratt. Nu har jag bl a fatt veta
att man mycket vél kan fa ledsagare trots att man &r gift, sa det ska jag
ansOka om att fa, sager Anki.

Vad ger dig kraft och styrka att klara av svarigheter?
-Det &r ovarderlig back-up fran bade min man, som &r mitt stora stod i
livet och min dotter, trots att hon sjalv har sjukdomen.

Hur ser du pa framtiden?

-Jag ar nog ganska optimistisk. Visst forstar jag att jag kommer att
forsamras, men nu, under den vistelsen, har jag fatt veta mycket som

Nyhetsbrev nr 371 © Agrenska 2010 16



Hereditar spastisk parapares

gor att forsamringen gar langsammare. Det har jag tidigare inte haft en
aning om, sager Anki.

Gruppdiskussion om vardagsliv och samhallsinsatser

Under vistelsen pd Agrenska for vuxna med HSP deltog 13 stycken,
sex kvinnor och sju man, i en gruppdiskussion om vardagsliv och
samhéllsinsatser under ledning av specialpedagog AnnCatrin Rojvik,
Agrenska.

Foljande ar synpunkter/erfarenheter som deltagarna lamnade nér det
gallde skola, utbildning, arbetsliv, boende, vardagsrutiner, sémn, ater-
hamtning, fritid, socialt liv, vanner samt sjukvard.

Syftet med utbytet och spridningen av erfarenheter &r en férhoppning
att det kan leda till forbattringar for gruppen vuxna med HSP.

Skola

o Flera av deltagarna uppgav att de blivit mobbade i skolan och att
valdigt fa vuxna forsokte/kunde gora nagot at det.

a Information till klasskamrater, féraldrar och personal hade kunnat
innebéra stora fordelar, det tror man idag. | de allra flesta fall blev det
aldrig tal om nagon information och det framsta skalet till detta var
antagligen att man inte hade sa mycket kunskap om sjukdomen.

a | ett enstaka fall ordnade skolan en informationsdag om ovanliga
och annorlunda sjukdomar och efter det, uppger en av deltagarna, fo-
rekom ingen mobbning under nagra veckor, men kom sedan tillbaka i
samma utstrackning som tidigare

o Flera som utsattes for mobbning uppgav att den paverkat deras moj-
ligheter att klara skolarbetet pa ett bra satt

a | flera fall trodde man att sjukdomen var en CP-skada, men det var
heller ingenting man pratade 6ppet om

o | nagra enstaka fall forsokte gymnastiklararna ordna aktiviteter som
i nagon utstrackning passade aven barnen med HSP

o En av deltagarna uppgav att skolgangen hade varit sa gott som helt
problemfri. Deltagandet i idrott och gymnastik var endast nagot be-
grénsat i detta fallet.

o Flera av de som kunde delta i bollspel fick utsta fornedringen att
alltid bli valda sist i olika lagsporter

Arbete och yrkesliv
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o S gott som alla deltagare uppgav att de valt yrkesutbildning efter
intresse och darefter arbetat heltid manga ar innan de, pa grund av
tilltagande symptom, tvingats trappa ned och darefter ofta blivit sjuk-
skrivna pa deltid/heltid eller fatt sjukpension (aktivitetsersattning).

a | flera fall har arbetsgivare forsokt, och ofta lyckats finna lampliga
alternativa sysslor nar sjukdomen blivit for svar. Men det har ocksa
varit relativt vanligt att personer med HSP tvingats sluta/blivit upp-
sagda pa grund av att man inte klarat jobbet och inga andra jobb har
erbjudits.

a | ett extremfall har arbetsgivaren anstallt en sarskild stodperson som
kan hjalpa till nar en man med HSP behéver det

o Nagra av deltagarna menade att arbetsresorna till och fran jobbet tog
néstan lika mycket kraft som sjalva arbetet

o Flera av deltagarna har funderingar pa andra jobb som de skulle vilja
utbilda sig till och som man tror att man klarar av

Boende

o Vanligast ar att man inte fatt nagon bostadsanpassning alls, men att
man i flera fall behéver det och har ansokt om att fa det

o | nagra enstaka fall forsoker man klara sig sa lange som mojligt utan
anpassningar av bostaden trots att man i nagot fall nog behover det

o | nagot enstaka far man hjalp av assistenter som skéter det mesta
hemmet som d&rfor inte &r anpassat

o Nagra av deltagarna hade fatt anpassad bil

o En av deltagarna har fatt sméarre anpassningar av bostaden, trosk-
larna har tagits bort och automatiska doérroppnare ha satts upp

o Nagra far hjalp med stadningen da och da, men det ar ocksa det enda

S6mn och aterhamtning

o Nastan alla berattar att de sover daligt, pa grund av smérta och span-
da muskler och darfor standigt ar trotta.

a En av deltagarna medicinerar med Iktorevil® och sover mycket bra
a En av deltagarna stretchar vadmusklerna innan det ar dags att lagga
sig och det fungerar bra

Fritid, socialt liv, vanner

o Sa gott som alla tycks ha ett stort naturintresse och vistas garna ute i
naturen sa mycket de kan

o Trottheten hindrar flera av deltagarna att vara sa sociala som de
skulle vilja. Jobbet tar nastan all kraft man har

o Nagra upplever att vanner/kamrater valjer att inte ta kontakt, inte
fraga om man vill hanga med pa det ena eller andra och det mar man
daligt av
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o Andra berattar att de ocksa har vanner som inte alltid tar kontakt,
men att de sjalva ocksa ofta kanner sig for ”lata” for att hanga med

o Nagon beréattar att det kravs sa mycket planering for vissa aktiviteter
att de hellre avstar

o Flera berattar att de agnar det mesta av sin fritid at familjen

o Nagra fa som ar deltidssjukskrivna, sjukskrivna pa heltid eller har
aktivitetsersattning beréttar att de har mycket tid som de kan &gna at
sina intressen

a Flera i gruppen beréttar att de gérna ténjer sina grénser for vad som
ar mojligt. Ibland fungerar det, ibland fungerar det inte alls.

Sjukvardskontakten, kontakter med myndigheter

o | kontakten med sjukvarden varierar det mycket fran deltagare till
deltagare hur bra den &r. Det finns de som inte har nagon kontakt alls
med sjukvarden och de som regelbundet blir kallade till bl a neuro-
logmottagningen

o Flera berattar att de sjalva maste se till att fa tid for olika vardinsat-
ser/stdd och hjalp och att det ar tungt att fixa allt sjalva, samt att det
alltid tar valdigt lang tid vad det an handlar om.

o En av deltagarna har fatt att onskvard hjalp och stod via vuxen-
habiliteringen mycket tack vare en driftig kurator pa habiliteringen

o Flera tycker att samordningen mellan sjukvarden och myndigheter
sasom arbetsformedlingen och forsékringskassan ar dalig och att man
sjalv maste ordna samordningen

o Flera menade att de aldrig fatt reda pa vilken hjélp de kan ha ratt att
fa och vart man ska vanda sig for att fa hjalpen/behandlingen
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