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Sammendrag

Bakgrunn: Charcot-Marie-Tooth sykdom er en sjelden, arvelig nevromuskulaer sykdom.
Sykdommen rammer primeert distale nerver i bein og armer, og ferer til nedsatt muskelstyrke,
redusert sensibilitet og feilstillinger i fotter. Dette resulterer ofte i gangvansker og
balanseproblemer. Det finnes ingen behandling som kan stoppe utviklingen av sykdommen,
men fysioterapi anbefales. Det foreligger imidlertid svert fa studier som undersgker effekten
av fysioterapibehandling for denne pasientgruppen.

Hensikt: Hensikten med denne studien var a undersgke om to uker med intensiv og
individualisert fysioterapi pavirker gangfunksjon og balanse hos voksne personer med
Charcot-Marie-Tooth (CMT) sykdom.

Metode: Single subject experimental design (SSED) med et ABA-design ble benyttet, hvor A
representerer fasene uten intervensjon og B er fasen med intervensjon. To personer med CMT
ble inkludert. Utfallsmalene var ulike funksjonspraver pa Zebris trykkplattform, Mini-
BESTest, maksimal steglengdetest og to minutter gangtest. Pa trykkplattform ble parametere
for gange malt, samt registreringer av center of pressure (CoP) for mal av postural svai. Det
ble ogsa brukt egenrapporteringsskjema med Numeric Rating Scale (NRS) for opplevelse av
smerte og fatigue. Totalt ble det utfert 12 malinger, fire i hver fase. I tillegg ble deltakernes
helhetlige opplevelse av endring av gangfunksjon og balanse innhentet ved bruk av Global
Impression of Change (PGIC). Intervensjonen bestod av intensiv og individualisert
fysioterapibehandling inntil 90 minutter, hver dag i en periode pa to uker (25.10-05.11.21).
Resultater: Deltaker A viste signifikant redusert stegbredde ved gange malt med
trykkplattform, samt bedring ved Mini-BESTest, gkt maksimal steglengde fremover, bakover
og sideveis, og reduksjon av fatigue ved egenrapportering. Deltakeren angav selv en
opplevelse av bedring av bade balanse og gangfunksjon i etterkant av intervensjonen.
Deltaker B viste signifikant bedring ved Mini-BESTest, samt gkt maksimal steglengde
bakover. Deltakeren angav selv en opplevelse av bedring av bade balanse og gangfunksjon i
etterkant av intervensjonen.

Konklusjon: Resultatene indikerer at intensiv og individualisert fysioterapibehandling kan
pavirke balansen og gangfunksjonen for personer med CMT. Funnene fra denne studien kan
imidlertid ikke generaliseres, og det er et betydelig behov for flere studier som vurderer
fysioterapibehandling for personer med CMT.

Ngkkelord: Balanse, gange, individualisert fysioterapi, Charcot-Marie-Tooth (CMT)

sykdom, arvelig perifer nevropati, nevromuskuler sykdom.



Summary

Background: Charcot-Marie-Tooth disease is a rare, inherited neuromuscular disease. The
disease primarily affects distal nerves in the legs and arms, and leading to decreased muscle
strength, reduced sensitivity and deformity in the feet, often resulting in gait difficulties and
balance problems. There is currently no treatment that can stop the development of the
disease, although physiotherapy is generally recommended. Despite this, there are very few
studies that have examined the effect of physiotherapy for this patient group.
Purpose: The purpose of this study was to investigate whether two weeks of intensive and
individualized physiotherapy can affect gait function and balance in adults with CMT.
Method: Single subject experimental design (SSED) with an ABA-design was used; A
represented phases without intervention and B was the intervention phase. Two people with
CMT were included. The outcome measures were various function tests on Zebris pressure
platform, Mini-BESTest, maximum step length test and two minutes walking test. The
pressure platform measured various parameters for gait, as well as registrations of center of
pressure (CoP) targeted at measuring postural sway. A self-report form with Numeric Rating
Scale (NRS) was also used to record experienced pain and fatigue. Twelve measurements
were performed, consisting of four measurements per phase. In addition, the participants’
holistic experiences of change in gait function and balance were obtained using Global
Impression of Change (PGIC). The intervention consisted of intensive and individualized
physiotherapy treatment for up to 90 minutes, every day in two weeks (25.10-05.11.21).
Results: Participant A showed significantly reduced step width measured with the pressure
platform, as well as improvement in Mini-BESTest, increased maximum step length
forwards, backwards and sideways, and reduction of fatigue by self-reporting. He reported an
experience of improvement in both balance and gait function after the intervention.
Participant B showed significant improvements in Mini-BESTest and increased maximum
step length backwards. He noted an experienced improvement in both balance and gait
function following the intervention.
Conclusion: The results of this study indicate that intensive and individualized physiotherapy
treatment may affect the balance and gait function of CMT adults. However, the results of this
study cannot be generalized, and there is a significant need for additional studies evaluating
physiotherapy treatment for people with CMT.
Keywords: Balance, gait, individualized physiotherapy, Charcot-Marie-Tooth (CMT)
disease, hereditary peripheral neuropathy, neuromuscular disease.

Il



Innholdsfortegnelse

0] (0] {0 TSSOSO PR U ST PSP VTP URTPPPPPPROR I
SAMMENUIAG ..ttt b b bbbt b et e b et bbbt et e e ennan I
SUIMMETY .ttt bbbttt R bt e bt s e b e et e bt e b s I
R 10 ] o | 1 o SRS OSPR 1
11 Presentasjon av problemomrade og bakgrunn for tema...........ccceevevevecieieicicrcnennne, 1
1.2 Studiens hensikt og forskningssparsmMal .............ccccceeveereeeeeeeeee e 3
1.3 Oppgavens struktur 0g 0ppOYGNING ......cocveiieieiiee e 4

2 TeoretiSKe PEISPEKLIVEL .......oiie ittt e et ee e e 5
2.1  Charcot-Marie-Tooth (CMT) SYKAOM .......cccoiiiiiiiiiieiecre s 5
2.2 BAIANSE ... s 6
2.3 (T 100 P RTRRP 9
2.4 Plastisitet 0g MOtOriSK (Ie)I&ITNG ......coveiviiiiiiiiiiieiee e 11
2.5  Tidligere relevant fTOrskning ........cccooceiveiiiieie e 14
2.6 Fysioterapi VEA CIMT ...ccoooiiiiicecce ettt 15

3 IMBLOGER. ...ttt 18
T8 5 - o | o SR 18
3.2 Vitenskapsteoretisk FOrankring ..........ccccooveiviiiieiiiie s 18
3.3 SHUIENS KONTEKSE.......eiuieiiiiiiestese e 19
3.4 Utvalg 0g reKIUTTEIING ...voveviiiieiiiieiieeee et 19
34.1 DEITAKET A .o 20
3.4.2 DEIAKEE B ... 20

3.5 INEEIVENSION ...ttt bbb 21
3.5.1 Beskrivelse av fysioterapibehandlingen...........ccccoeveieiieiiccceece e 22

3.6 UFAlISMAL ..o 24
3.6.1 Funksjonspraver pa Zebris tryKKplattform..............ccoovvviviviiiiiiiiiieseeeenn 25
3.6.2 MINT-BESTESL. ...ttt bbbttt nre s 27



3.6.3 TO MINULEET GANGLEST...c.vviiiieiie e 28

3.6.4 Maksimal Steglengaetest ..........coviiiierirreeee e 28
3.6.5 Egenrapportering om smerte 0g fatigUe .........ccccveveeiieiiere e 29
3.6.6 Egenrapportering om deltakernes helhetlige inntrykk av endring ................... 29
3.7 DAtBANATYSE ...t 30
3.8 ELiSKe DetraktniNger......c.ooviiiiiiiiieiee e 30
RESUITALE ...ttt 32
4.1 Zebris tryKKpIattform .......ooviiiic e 32
41.1 Gange i normal fart i 60 SEKUNTET ..........coviiiiriiiiiecee s 32
4.1.2 Staende med apne gyne i 30 SEKUNTET ........cccueveviveviicvereiceecee e 35
4.1.3 Staende med lukkede gyne i 30 SEKUNE ..........ccevivivvcrerciiicecee e, 37
414 Ettbeinsstdende med gynene apne i 30 SEKUNTEN .........cccoovvvviiiriiiieiieiciciens 39
4.2 MINT-BESTEST. ... vttt bbb 41
4.3 Maksimal Steglengaetest ...........oovieiiiiii i 42
43.1 Fremover, NBYIE + VENSIIE ......cviiiieeie e 42
4.3.2 BakoVver, NGYIe + VENSIIE ........cuiiieece e 43
4.3.3 SIdeVveis, NBYIE + VENSIIE .....oooviiieiiee e s 44
4.4 TO MINUITET GANGLEST....ccuiiiiiiiiii et 46
4.5 EQenrapportering OM SIMEITE ........ccouiierierieie st 47
4.6 Egenrapportering 0m fatiQUe.........c.coiveiieiiiie i 48
4.7  Patients’ global impression of change (PGIC) scale..........cccooeviiiiiiiiiininiciicns 49
DISKUSJON. ..tttk bbb bbbttt et bbb b n e 51
51  Oppsummering aVv reSUIALET ...........coeiveiiiiieieere e 51
5.2  Sammenligning med funn fra tidligere Studier...........ccoccooveieniiiiiei e 52
5.3 Droafting @V reSURALET ........ccoiiiiiiiieee e 56
53.1 BaIANSE ... 57
5.3.2 (G- 10 0[PP T PR U P OPRUPP 63



53.3 SMerte 0g TAtIQUE ....ooevieiiec e 68

534 Mulige forklaringsmekanismer for endringer i gange og balanse.................... 70
535 Drgfting av intervensjon og nevroplastiSitet ..........ccocvvvveveeievieene e 74

5.4  Styrker og begrensninger Ved StUdIEN .........c.coveiiiiieieeie e 75
541 =] o L] USSR 75
54.2 UBVAIGET ... 76
54.3 INEEIVENSJONEN ...ttt e te et e e nte e e sreenas 77
5.4.4 MAIINGENE ..ottt ettt sttt s st se st te st et e e stenestere s 77
545 Studiens validitet 0g reliabilitet............cooiiiiiiiii 79

5.5  Betydninger for klinisk praksis og anbefalinger for videre forskning ..................... 81

I 0 01 4 01 L] o ISR PRSP 84
RETEIANSEIISTE ... .t r bbb 85
Vedlegg 1: Godkjennelse for gjennomfgrelse av prosjektet fra REK...........cccooceviiiiiiennnnn. 100
Vedlegg 2: Personvernombudet UNN.........ccooiiiiiiiiiciee e 105
Vedlegg 3: Informasjonsskriv og samtykKeerklaering ..o 107
Vedlegg 4: TeSIPrOtOKOIL.......c.oiiiiiei e 111
Vedlegg 5: Egenrapporteringsskjema NRS........ccovoiiiiiieiie e 116
Vedlegg 6: Global Impression of Change (PGIC) .......cocueieiiiiiiieee e 117

VI



1 Innledning

1.1 Presentasjon av problemomrade og bakgrunn for tema

Bevegelse er grunnleggende for mennesket, og evnen til a utfare viljestyrte bevegelser
er nart knyttet til selvstendighet i dagliglivet og deltakelse i samfunnet (Shumway-Cook &
Woollacott, 2017). Bevegelse kan ogsa forstas som noe eksistensielt, hvor kroppen er sentrum
for erfaring, uttrykk og handling (Merleau-Ponty, 1994). Mennesker er i et kontinuerlig
samspill med omgivelsene rundt seg, og hjernen skaper virkeligheten gjennom a velge,
sortere og tolke enorme mengder informasjon fra kroppen og omgivelsene (Brodal, 2013).
Den individuelle tolkningen av virkeligheten danner grunnlag for adferd og bevegelser.
Kroppslige bevegelser er komplekse handlinger, og de stiller krav til et avansert samarbeid
mellom motoriske, sensoriske og kognitive systemer (Shumway-Cook & Woollacott, 2017).
Disse systemene bestar av milliarder av nerveceller som til sammen utgjer velordnede
nettverk for informasjonsbehandling (Brodal, 2013). Hjernen og nervesystemet er den mest
komplekse strukturen vi kjenner til, og i disse nettverkene oppstar alt som menneskelivet
rommer (Helseth, Rootwelt & Harbo, 2019). Dette gjer at disse strukturene er sarbare for

skade og sykdom, og en nevrologisk dysfunksjon vil pavirke forutsetningene for bevegelse.

Perifere nevropatier er en samlebetegnelse pa sykdom som rammer de perifere nervene i
kroppen (Castelli, Desai & Cantone, 2020). Hereditet er en av flere etiologiske faktorer, og
Charcot-Marie-Tooth (CMT) sykdom er den vanligste formen for arvelig nevropati.
Prevalensen pa verdensbasis er estimert til 1 per 2 500 (Skre, 1974; Vedeler, Rasmussen &
Mygland, 2019). Det er usikkert hvor mange som har sykdommen i Norge, men det er anslatt
a veere mellom 2000-4000 personer (Miiller, Ghelue, Lund, Jonsrud & Arntzen, 2021). CMT
kan i varierende grad forarsake pareser og atrofi distalt i bein og armer, samt redusert
sensorisk funksjon (Kang, 2020). Dette kan blant annet fare til redusert gangfunksjon og
nedsatt balanse. CMT er en progredierende sykdom, og bade genetisk og klinisk er denne
pasientgruppen svert heterogen (Vedeler et al., 2019). Ifglge Nasjonal kompetansetjeneste for
sjeldne diagnoser (2018) finnes det ingen behandling som kan stoppe utviklingen av

sykdommen, men fysioterapi anbefales og anses som viktig.

Fysioterapi er et fagfelt hvor kropp, bevegelse og funksjon er sentrale elementer. Et
overordnet mal er at pasientene skal utvikle, gjenvinne eller vedlikeholde funksjonsevnen ved

bruk av egne ressurser (Norsk Fysioterapeutforbund, u.d.). Ved valg av behandlingstiltak for



den enkelte pasient er det primert to elementer som er sentrale. Det ene er en grundig,
individuell funksjonsundersgkelse og et veloverveid klinisk resonnement. Det andre er en
kritisk vurdering av bade forskningskunnskap, systematisert erfaringskunnskap og
brukerkunnskap pa det aktuelle omradet (Norsk Fysioterapeutforbund, 2012). Dette utgjar
fundamentet i kunnskapsbasert praksis generelt, og i kunnskapsbasert fysioterapi spesifikt
(Jamtvedt, Hagen & Bjgrndal, 2015). | kliniske mgter mellom fysioterapeuter og personer
med CMT skal terapeuten fortrinnsvis innhente informasjon om pasientens sykehistorie og
kartlegge hvordan hverdagslige gjgremal mestres, samt gjare en detaljert bevegelsesanalyse,
gjennomfare ulike undersgkelser og spesifikke tester. | tillegg til den individuelle vurderingen
og det tilhgrende kliniske resonnementet, vil den kritiske vurderingen av
kunnskapsgrunnlaget ligge til grunn for valg av tiltak. Til tross for at fysioterapi anbefales for
personer med CMT, foreligger det sveert fa studier med tilfredsstillende kvalitet som
undersgker fysioterapitiltak for denne pasientgruppen. Det er fremhevet et behov for flere
studier med et starre antall deltakere for a kunne etablere en gullstandard for behandling
(Corrado, Ciardi & Bargigli, 2016; Sman et al., 2015; Young, De Jonghe, Stdgbauer &
Butterfass-Bahloul, 2008).

En av de grunnleggende betingelsene for at fysioterapi kan bidra til & utvikle eller
gjenvinne funksjon er hjernens plastisitet (Brodal, 2013). Plastisitet handler om evnen til &
omforme, og viser til sentralnervesystemets evne til bruksavhengig endring av struktur og
funksjon (Cramer et al., 2011; Kolb & Whishaw, 1998). Dette danner grunnlag for all leering
og utvikling (Brodal, 2013). Ved skade eller sykdom i nervesystemet kan imidlertid disse
betingelsene pavirkes, likevel er det evidens for at plastisiteten varer livet ut (Nudo, 2006).
Innenfor nevrologisk fysioterapi er det sentralt & gi pasienten bevegelseserfaringer for a kunne
releere og optimalisere bevegelsesmgnstre med bakgrunn i de motoriske, sensoriske og
kognitive ressursene som er tilgjengelig (Bassoe Gjelsvik & Syre, 2016). Ofte er tiltakene
rettet mot grunnleggende fysiske funksjoner knyttet til forflytning, gange, deltakelse i
hverdagslige aktiviteter, motorisk kontroll, balanse og koordinasjon (Lennon, Ramdharry &
Verheyden, 2019). Gange betraktes som en grunnleggende funksjon og er sentral for
selvstendighet i hverdagen. Samtidig er den sveert kompleks og stiller krav til hele kroppen
(Mirelman, Shema, Maidan & Hausdorff, 2018). Det er ogsa vist at det er sasmmenheng
mellom gangfunksjon, balanse og livskvalitet (Park & Kim, 2019). Med bakgrunn i at det
ikke eksisterer kurativ behandling for CMT (Pisciotta, Saveri & Pareyson, 2021), vil derfor

naturlige tiltak innenfor nevrologisk fysioterapi veere rettet mot & forebygge funksjonsfall,



eventuelt gke funksjon, og legge til rette for god livskvalitet. Med utgangspunkt i kunnskapen
som foreligger om nevroplastisitet, utarbeidet Kleim og Jones (2008) prinsipper for
nevrologisk rehabilitering. Prinsippene fremhever at hjernens funksjoner er avhengig av bruk
for & kunne opprettholde eller eventuelt forbedre funksjon. I tillegg fremheves viktigheten av
intensitet, spesifisitet, fokusert oppmerksomhet og et hgyt antall repetisjoner. Definisjonen av
intensitet er ikke entydig, men i flere av studiene de refererer til omfatter det faktorer som
treningsvolum (Kleim et al., 2002; Luke, Allred & Jones, 2004) og hyppighet pa gkter
(Raymer et al., 2007).

Ved en systematisk gjennomgang av tilbudet til personer med CMT i Norge ble det
avdekket behov for kompetanseheving i primarhelsetjenesten, serlig blant fysioterapeuter og
fastleger. De ble ogsa lagt frem at det er Nevromuskuleert kompetansesenter (NMK), Enhet
for medfadte og arvelige nevromuskulere tilstander (EMAN) og Frambu — kompetansesenter
for sjeldne diagnoser, samt Muskelklinikken ved Haukeland universitetssjukehus som
primzrt har kompetanse pa diagnosen og tilbyr tjenester til pasientgruppen (Nevromuskulart
kompetansesenter, 2020). De tre fagrstnevnte enhetene er en del av Nasjonal
kompetansetjeneste for sjeldne diagnoser (NKSD), som totalt bestar av ni kompetansesentre.
En av oppgavene til NKSD er & bygge opp og formidle kompetanse, delta i forskning, samt &
sgrge for kunnskaps- og kompetansespredning til helsetjenesten, andre tjenesteytere og

brukere (Forskrift om krav til spesialisthelsetjenester, 2010).

Nevromuskulaert kompetansesenter (NMK) bygger kompetanse om CMT og andre
nevromuskulare sykdommer. Det foregar gjennom klinisk virksomhet, tverrfaglig samarbeid,
forskningsprosjekter, samt kurs og konferanser (Nevromuskulaert kompetansesenter, 2021).
NMK er lokalisert ved Universitetssykehuset Nord-Norge, og et av tilobudene de har for
personer med CMT er et 2-ukers opphold med intensiv og individualisert fysioterapi som en

del av en tverrprofesjonell oppfalging.

1.2 Studiens hensikt og forskningsspgrsmal

Hensikten med denne studien er & undersgke om to uker med intensiv og individualisert
fysioterapi pavirker gangfunksjon og balanse hos voksne personer med Charcot-Marie-Tooth
(CMT) sykdom. Intervensjonen bestar av to uker med intensiv og individualisert fysioterapi

utfert av fysioterapeuter ved Nevromuskulaert kompetansesenter ved Universitetssykehuset



Nord-Norge. Intensiv viser i denne sammenhengen til varigheten og hyppigheten pa gktene, et
hgyt antall repetisjoner, samt det store kravet til fokusert oppmerksomhet hos deltakerne
(Brodal, 2013; Kleim & Jones, 2008). Hensikten er & kunne bidra med ny kunnskap om

behandling av personer med CMT.

Studiens forskningssparsmal:

Pavirker to uker med intensiv og individualisert fysioterapi gangfunksjon og balanse hos

voksne personer med Charcot-Marie-Tooth (CMT) sykdom?

1.3 Oppgavens struktur og oppbygning

Oppgaven er delt inn i seks kapitler. Etter innledningen folger et kapittel med teori om
CMT, balanse, gange, plastisitet, tidligere relevant forskning og anbefalinger for fysioterapi
for personer med CMT. | det neste kapitelet er det redegjort for studiens metode’. Deltakerne
og deres hovedutfordringer knyttet til gange og balanse er presentert, i tillegg til en
beskrivelse av den individuelt tilpassede behandlingen. Intervensjonen og de ulike
maleverktgyene er ogsa gjort rede for. I det fjerde kapitlet er resultatene lagt frem. De
fremstilles ved bruk av grafer, tabeller og tekst. Deretter falger et kapittel hvor resultatene
drgftes opp mot relevant teori. Styrker og svakheter ved studien blir presentert, samt tanker
om hvordan disse resultatene kan brukes videre i klinisk praksis og kan danne grunnlag for

fremtidig forskning. Avslutningsvis er studiens funn oppsummert i en konklusjon.

! Kapitlet bygger pa studiens prosjektskisse, levert av u.t. i Wiseflow 25.02.21.



2 Teoretiske perspektiver

2.1 Charcot-Marie-Tooth (CMT) sykdom

Charcot-Marie-Tooth (CMT) sykdom er en sjelden, arvelig nevromuskulaer sykdom.
Nevromuskulaer sykdom er en samlebetegnelse for en rekke tilstander hvor perifere nerver
eller muskler er affisert. Affeksjonen kan veere lokalisert i cellelegemer, aksoner, Schwann-
celler, synapser, muskulatur, eller i en kombinasjon av disse strukturene. Noen
nevromuskulare sykdommer er ogsa assosiert med sykdommer i sentralnervesystemet, men
de fleste er begrenset til det perifere nervesystemet (Morrison, 2016). Sykdom som rammer
perifere nerver lokalt eller generelt kan ogsa omtales som perifere nevropatier, og kan vere

genetisk, metabolsk, immunologisk eller toksisk betinget (Vedeler et al., 2019).

CMT er den vanligste formen for genetisk nevropati. Sykdommen skyldes arvelige
mutasjoner i forskjellige myelin- eller aksonproteiner som er sentrale for a opprettholde
funksjon i de perifere nervene (Vedeler et al., 2019). Tilstanden deles inn i flere undergrupper
basert pa arvegang, samt om det primart er myelinet eller selve aksonet som er affisert
(Murakami & Sunada, 2019). Undergruppene er CMT type 1-7, samt CMTX. Innenfor disse
gruppene er det videre delt opp i kategorier pa bakgrunn av hvilket gen som er affisert. Disse
kategoriene benevnes med en bokstav, som for eksempel CMT1A og CMT1B (Klein, Duan &
Shy, 2013). De fleste har CMT1 hvor det foregar demyelinisering og arvegangen er dominant,
eller CMT2 som ogsa har dominant arvegang, men aksonal affeksjon. CMT1 og CMT?2 utgjar
til sammen over 80%, og CMT1A er den vanligste kategorien og utgjgr om lag 40% (Murphy
et al., 2012). Mutasjoner i over 85 gener kan forarsaker de ulike formene av CMT (Rossor,
Evans & Reilly, 2015), men de aller fleste av tilfelle tilskrives mutasjoner i disse fire genene:
PMP22, MPZ, GJB1 og MFNZ2 (Saporta et al., 2011; Yoshimura et al., 2019). Hereditet i

familien er den eneste kjente risikofaktoren for sykdommen.

Avhengig av den genetiske defekten varierer bade debutalder, funksjonsnedsettelse og
alvorlighetsgrad (Kamholz et al., 2000; Lupski, 1999). Det er stor variasjon, men det typiske
kliniske bildet er langsom progresjon av symptomer tilsvarende polynevropati med debut i
farste til tredje tiar av livet (Bird, 1993). Personer med CMT har ofte hatt utfordringer knyttet
til balanse og instabilitet i ankler i barndommen eller ungdomsarene. Sykdommen kan i
varierende grad forarsake pareser og atrofi distalt i bein, og fare til deformiteter som pes

cavus. Atrofi og fotdeformiteter kan gi redusert evne til fraspark, droppfot, gkt supinasjon i



fot, hyperekstensjon i knar i standfase, overdreven utadrotasjon i hofter, og redusert
hofteadduksjon i standfase (Don et al., 2007; Newman et al., 2007). Redusert sensorisk
funksjon er ogsa vanlig, og det er rapportert at 70% har nedsatt overflatesensibilitet, leddsans,
eller endret opplevelse av temperatur og smerte (Szigeti & Lupski, 2009). Senere i forlgpet

oppstar fotdeformiteter som hammertzaer, samt pareser og atrofi av hender (Kang, 2020).

Smerter er ogsa en del av det kliniske bildet ved CMT. Der er begrenset konsensus om
smertene er forarsaket av biomekaniske eller nevropatiske mekanismer, samt om smertene
varierer mellom de ulike typene av CMT (Azevedo, Pupe, Pereira & Nascimento, 2018). Et
annet vanlig symptom for denne pasientgruppen er fatigue (Boentert et al., 2010). Fatigue ved
CMT kan skyldes en rekke ulike arsaker. Det er rapportert om sgvnvansker, deriblant
tilstander som sgvnapné eller restless legs-syndrom, som kan fare til redusert sevnmengde
eller sgvnkvalitet (Boentert et al., 2014). | tillegg kan bruk av kompenserende strategier ved
fysisk aktivitet fare til gkt energiforbruk og gkt tretthetsfalelse (Menotti et al., 2011).

2.2 Balanse

Begrepet balanse har ingen entydig og allmenn definisjon (Shumway-Cook &
Woollacott, 2017). Det kan beskrives som et sensorisk, motorisk og perseptuelt samspill
mellom individet og omgivelsene, med krav om tilpasset og koordinert nevromuskular
aktivitet fra hele kroppen pa samme tid (Bassoe Gjelsvik & Syre, 2016, s. 91), og det
omhandler evnen til & opprettholde stillinger, tilrettelegge for bevegelser og ivareta likevekt
(Mancini & Horak, 2010). | denne oppgaven anvendes balanse som et funksjonelt og
overordnet begrep synonymt med postural kontroll. Postural kontroll kan defineres som
evnen til a kontrollere kroppens posisjon, og inkluderer bade postural stabilitet og postural
orientering. Postural stabilitet er evnen til a kontrollere kroppens tyngdepunkt i forhold til
understgattelsesflaten. Postural orientering er evnen til & posisjonere ulike deler av kroppen i
forhold til hverandre, samt kroppen i forhold til omgivelsene (Shumway-Cook & Woollacott,
2017, s. 310). For & opprettholde postural kontroll benytter kroppen sensorisk informasjon om
tyngdekraften fra vestibularsystemet, somatosensorisk informasjon fra bergring og taktil
kontakt med omgivelsene, informasjon om kroppsstilling via propriosepsjon, samt visuell
informasjon om kroppen og objekter i omgivelsene via synet (Bassoe Gjelsvik & Syre, 2016).
Den sensoriske informasjonen blir omdannet til passende motoriske responser for a sikre bade

proaktiv og reaktiv balanse.



Postural kontroll er en forutsetning for tilneermet alle malrettede bevegelser, uavhengig
om det foregar automatisk eller viljestyrt (Brodal, 2013). Dette foregar gjennom bade
proaktive og reaktive strategier. Proaktive strategier eller antisipatoriske posturale justeringer,
er kroppens forberedelser pa bevegelsesutfordringer. I forkant av en forventet bevegelse
stilles det krav til endringer av muskeltonus som kompensasjon for at tyngdepunktet flyttes.
De indirekte kortikospinale banene pavirker hovedsakelig bevegelser av proksimale deler av
ekstremitetene og kroppen, og er sentrale ved forberedelser av bevegelse (Shumway-Cook &
Woollacott, 2017).

Reaktive strategier er kroppens system for a opprettholde stiling, gjenvinne likevekt ved
balanseforstyrrelser, og sikre optimale utgangsstillinger for spesielle bevegelser. Reaktive
strategier for & gjenvinne balanse kan deles inn i to kategorier, hvor den ene representerer
ankel- og hoftestrategier som foregar uten endring av understettelsesflate, og den andre
kategorien representerer stegstrategi samt en strategi med a strekke seg og gripe etter et
stgttepunkt (Shumway-Cook & Woollacott, 2017). | etterkant av en bevegelse kreves
justeringer som kommer i form av en respons. Signalene fra ulike sensoriske reseptorer
integreres sentralt i hjernestammen og pa kortikalt niva, og blir trolig sammenholdt med en
indre modell av kroppen og dens orientering i rommet. Postural kontroll reguleres
kontinuerlig av bade individuelle forutsetninger hos hvert enkelt menneske, omgivelsene og
oppgaven som skal lgses (Shumway-Cook & Woollacott, 2017). | staende stilling foregar det
hele tiden en justering av kroppens tyngdepunkt i forhold til understattelsesflaten. Dette skjer
i form av bevegelser frem og tilbake og sideveis, og disse sma tilpasningene utgjer kroppens

posturale svai (Bassoe Gjelsvik & Syre, 2016).

Personer med CMT opplever ofte redusert postural kontroll (Bergin, Bronstein, Murray,
Sancovic & Zeppenfeld, 1995; Geurts et al., 1992; van der Linden, van der Linden,
Hendricks, van Engelen & Geurts, 2010). Det kan veere flere arsaker til dette. En forklaring er
at det ofte forekommer en generell redusert muskelstyrke og ankelinstabilitet (de Franca
Costa et al., 2018; T. Lencioni et al., 2014), og en spesifikk svakhet i ankelens dorsalfleksorer
(Nardone, Corna, Turcato & Schieppati, 2013; Tozza et al., 2016). Fra et biomekanisk
perspektiv kan staende stilling beskrives som bevegelsene ved en omvendt pendel, hvor
ankelleddene representerer omdreiningspunktet (Winter, 1995). Pa den maten vil
muskulaturen som er ansvarlig for dorsal- og plantarfleksjon av anklene ha en sentral rolle for

a opprettholde staende stilling. Det er ogsa indikasjoner for at nedsatt postural kontroll hos



personer med CMT1A delvis kan tilskrives muskelatrofi i underekstremitetene (Geurts et al.,
1992).

Muskuler ubalanse kan videre forarsake deformiteter som pes cavus (Crosbie, Burns &
Ouvrier, 2008). Pes cavus omtales ogsa som hulfot, og er en ortopedisk tilstand hvor foten
typisk er preget av forhgyet fotbue. Tilstanden er ofte en manifestasjon av en underliggende
nevrologisk prosess, og den mest vanlige arsaken til pes cavus er arvelige sensoriske og
motoriske nevropatier som CMT (Seaman & Ball, 2022). Fotdeformiteter vil gjennom
begrensede motoriske forutsetninger kunne pavirke evnen til postural kontroll. Ved
nevrologiskbetingede pes cavus er det ofte svakhet i m. tibialis anterior, intrinsisk
fotmuskulatur og m. peroneus brevis, kombinert med en sterkere m. peroneus longus og m.
tibialis posterior. Etter hvert kan dette utvikle seg til kontrakturer. I tillegg vil kreftene rundt
festet til m. peroneus longus pa metatarsene og mediale cuneiforme kunne resultere i
plantarfleksjon av farste metatars og pronasjon av forfot. Nar en fot med fiksert
forfotspronasjon far vektbaring, vil bakre del av foten bli tvunget i supinasjon for a
gjenopprette stabiliteten (Seaman & Ball, 2022). Ved slike endringer av biomekaniske forhold
distalt i fgtter og ankler, vil akseforholdene og rekrutteringen av nevromuskulaer aktivitet

proksimalt rundt hoftene ogsa pavirkes (Bassoe Gjelsvik & Syre, 2016).

En annen forklaring pa redusert postural kontroll er at sykdommen kan medfare en
progressiv affeksjon av propriosepsjon (de Franca Costa et al., 2018; van der Linden et al.,
2010; Vinci, Perelli & Esposito, 2001). Nedsatt sensorisk funksjon kan gi forstyrret postural
kontroll, og ha negativ pavirkning av en persons evne til a tilpasse seg eventuelle endringer av
oppgave eller i miljget. Det skjer gjennom en svekket mulighet til & utvikle detaljerte interne
modeller av kroppen, som er sentralt for justeringer knyttet til balanse (Shumway-Cook &
Woollacott, 2017). Det er ogsa vist at personer med CMT med redusert balanse har gkt visuell
kontroll av holdning i staende, og dette ses i sammenheng med nedsatt somatosensorisk

funksjon (van der Linden et al., 2010).

I en oversiktsartikkel papeker imidlertid Bienias (2020) at det foreligger sveert fa studier
om postural kontroll hos personer med CMT. Ulike metoder for & vurdere postural kontroll
gjer det utfordrende & trekke klare konklusjoner om arsaken til nedsatt balanse. Hun trekker
frem at det er behov for studier av god kvalitet med et stgrre antall deltakere, hvor det deles

inn grupper basert pa hvilken type arvelig nevropati de har.



2.3 Gange

Gange er en sveert kompleks funksjon som involverer hele kroppen, og stiller serlig
krav til tre elementer: fremdrift, postural kontroll og tilpasning (Das & McCollum, 1988;
Patla, 1991). Fremdrift handler bade om 4 initiere, sikre og vedlikeholde fremdrift, samt &
kunne stoppe fremdriften. Dette skapes gjennom rytmiske og koordinerte bevegelser i bein,
overkropp og armer, og gjer at kroppen beveger seg i gnsket retning. Postural kontroll
omfatter bade evnen til orientering og stabilitet som omtalt i forrige delkapittel. Tilpasning
handler om evnen til 4 justere gangmgnsteret hensiktsmessig til ulike oppgaver og endringer i

omgivelsene (Patla, 1997).

Gange deles inn i standfase og svingfase. | standfase genereres horisontale krefter for a
skape fremdrift i @nsket retning, mens vertikale krefter statter kroppsmassen opp mot
tyngdekraften. | svingfasen skjer en fremoverfgring av underekstremiteten, samt
reposisjonering og forberedelse for vektoverfgring (Shumway-Cook & Woollacott, 2017).
Ved gange skjer en kontinuerlig forskyvning av kroppens tyngdepunkt, hovedsakelig
fremover i bevegelsesretning, men ogsa vertikalt og sideveis medialt-lateralt (Neumann &
Kelly, 2017). Kontroll av gange pavirkes av mange nevrale og ikke-nevrale elementer
(Shumway-Cook & Woollacott, 2017). En finjustert koordinasjon av bevegelser i alle ledd
bidrar til en jevn fremdrift av tyngdepunktet i kroppen. Rytmegeneratorene i ryggmargen kan
skape visse typer bevegelser, men nedadgaende baner fra sentrale deler av hjernen og
sensorisk informasjon fra det perifere nervesystemet apner muligheten for et variert
bevegelsesmanster med tilpasninger til oppgaven og omgivelsene. Ulike underlag og
omgivelser krever tilpasning av gangmenster. Denne tilpasningen gjares pa bakgrunn av
sensorisk informasjon fra flere sanser, bade proaktivt og reaktivt (Shumway-Cook &
Woollacott, 2017).

Gangmgnsteret til personer med CMT er pavirket av bade de nevrologiske og
biomekaniske forholdene som beskrevet i det forrige delkapitlet om balanse. Gangen kan
kjennetegnes ved ulike grader av droppfot, stram akillessene, redusert plantarfleksjon og gkt
supinasjon av fot, men ogsa overdreven innadrotasjon av kner og/eller tibia, hyperekstensjon
av kneer i standfase, overdreven utadrotasjon i hofter og redusert hofteadduksjon i standfase
(Newman et al., 2007). Fra et biomekanisk perspektiv vil droppfot kunne fare til gkt kontakt
med underlaget i tidlig standfase, redusert plantarfleksjon ved fraspark og gkt supinasjon av
fot (Vinci & Perelli, 2002). Hos personer med CMT er det observert et kompenserende



menster for & unnga snubletendens ved droppfot, bestdende av bekkentilt, samt lateralfleksjon
av trunkus til motsatt side for a opprettholde balansen (Sabir & Lyttle, 1984). Den proksimale
hoftemuskulaturen kompenserer ofte for distal svakhet (Anziska & Sternberg, 2013), og dette
kan fare til at disse musklene blir overbelastet, og videre resultere i nedsatt ganghastighet
(Ramdharry, Day, Reilly & Marsden, 2009). Hofteekstensorene kan veere pavirket pa grunn
av manglende bruk, kombinert med potensiell motstand forarsaket av kontraktur i
hoftefleksjon, som bidrar til ytterligere unormal gange (Vinci et al., 2001). De proksimale
forholdene kan ogsa veere en tilpasning, eller en konsekvens, av endrede biomekaniske
forhold lenger distalt i ankel og fot (Bassoe Gjelsvik & Syre, 2016). Samtidig kan det kan
ogsa veere et direkte resultat av nevropatien, da proksimale nerver ogsa kan rammes (Lewis,
Li, Fuerst, Shy & Krajewski, 2003).

Gangmagnsteret til personer med CMT kan ogsa veere preget av gkt vektbaring pa
laterale del av fot. Dette skjer pa bakgrunn av at ubalanse i muskelaktivitet rundt ankelen kan
gi gkt inversjon av fot, som videre potensielt kan gi en mer fremtredende processus styliodeus
pa femte metatars, som vil gjere at vektbaringen overfares til laterale fotrand (Joo et al.,
2011). Ved pes cavus er det evidens for at det er redusert kontaktflate med underlaget og
mindre vektbaring pa storetd (Fernandez-Seguin et al., 2014). Dette vil kunne pavirke evnen

til fraspark og grad av fremdrift ved gange.

Det er angitt at det mest funksjonelle malet for en persons gangfunksjon er
ganghastigheten (Salbach et al., 2015). Hastigheten er blant annet avhengig av steglengde og
stegfrekvens. Personer med CMT har vist & ha lavere ganghastighet, samt at de gar med gkt
energiforbruk (Menotti et al., 2011). Redusert ganghastighet kan veere en kompensatorisk
strategi, som vil gi lenger tid i dobbel-standfase og dermed gkt stabilitet (Neumann & Kelly,
2017). Samlet sett viser spatiotemporale parametere at personer med CMT gar langsommere,
med kortere steg og med en lengre tid i dobbel-standfase. Sistnevnte er sannsynligvis en

respons for & gke stabiliteten og redusere fallrisikoen (Coghe et al., 2020).

Ved gange foregar kroppens mgte med underlaget gjennom fotsalen. Dette stiller krav
til at foten er tilstrekkelig mobil til & absorbere gjentatt belastning og imgtekomme variasjoner
i underlaget, samtidig som den er tilstrekkelig rigid til & beere kroppsvekten og kontrollere
kreftene som er tilstede ved gange (Neumann & Kelly, 2017). Gangmgnsteret ved hulfot
preges av en kompenserende varusstilling i heel, lite mobilitet i midtre del av fot og gkt

spenning i plantarfascien (Seaman & Ball, 2022). Vanligvis vil fotbuen endre form i lgpet av
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gangsyklusen, men gkt spenning i plantarfascien vil redusere fleksibiliteten i fotavviklingen
0g gi mindre statdemping i standfasen (Krahenbuhl & Weinberg, 2019). Det er indikasjoner
for at gangmensteret ved pes cavus, i motsetning til ved pes planus og normal fot, benytter
andre mekanismer for a generere kraft i forbindelse med a skape fremdrift ved gange (Buldt,
Allan, Landorf & Menz, 2018). Med bakgrunn i at personer med CMT ofte har endret
gangmagnster, er det foreslatt at malinger av vinkler i hofter, kneer og ankler, samt stegbredde
og lengde pa gangsyklus bgr anvendes i analyse av sykdomsfenotypen og progresjon ved
CMT (Hwang et al., 2021).

2.4 Plastisitet og motorisk (re)leering

Plastisitet handler om evnen til & omforme og skape endring (Brodal, 2013). En
betydelig utvikling i forskning innenfor nevrovitenskap i lgpet av de siste tidrene har fart til et
fornyet perspektiv pa rehabilitering av nevrologiske tilstander (Winstein & Kay, 2015). Det
har bidratt til en utvidet forstaelse av patofysiologiske mekanismer som danner grunnlag for
behandling (de Oliveira, 2020). Plastisitet er definert som sentralnervesystemets evne til
bruksavhengig endring av struktur og funksjon (Cramer et al., 2011; Kolb & Whishaw, 1998).
Denne muligheten til endring er til stede gjennom hele livet, og danner grunnlag for laering
(Nudo, 2006). Laring antas a forega ved at bestemte synapser blir mer effektive (Brodal,
2013; Fu & Zuo, 2011). Dette kan forega ved regenerativ eller reaktiv nydannelse av
synapser. Regenerativ nydannelse skjer ved at et affisert akson begynner knoppskyting, og
reaktiv nydannelse ved at omkringliggende aksoner overtar innervasjonen til det affiserte
aksonet (Shumway-Cook & Woollacott, 2017).

Ved CMT er det derimot primaert det perifere nervesystemet som rammes, men studier
har vist at det kan forekomme endringer i sentralnervesystemet (Echaniz-Laguna et al., 2007;
Koros, Evangelopoulos, Kilidireas & Andreadou, 2013; Reyes-Marin et al., 2011; Takashima
et al., 2003). Til tross for at det perifere nervesystemet er avgjgrende for flere av kroppens
funksjoner foreligger det lite forskning pa plastisitet i denne delen av nervesystemet
(Goldsteen, Dolga & Gosens, 2020). En skade i sentralnervesystemet ser ut til a veere en
spesielt potent trigger for & fremkalle plastiske mekanismer (Nudo, 2006). Utgangspunktet er
likevel at bade hos individer med et intakt og et affisert sentralnervesystem, danner

plastisiteten grunnlag for laering og utvikling (Johansson, 2011). Det kan imidlertid vare store
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forskjeller i potensiale for leering for de med skade i sentralnervesystemet (Kleim & Jones,
2008). Dette fordi plastisitet etter skade kan bidra til en hensiktsmessig og tilpasset endring,

men det kan ogsa fare til en forstyrret og uhensiktsmessig tilpasning (Nudo, 2006).

Med utgangspunkt i at CMT er en kronisk og progredierende tilstand hvor det ikke
eksisterer behandling som kan regenerere det affiserte nervevevet (Pisciotta et al., 2021), og i
kunnskapen som foreligger om plastisitet, vil malet med fysioterapitiltakene veere rettet mot
de aktuelle funksjonsutfordringene og kompensatoriske strategier. Ved bevegelse foregar en
reorganisering av sansemotoriske omrader i sentralnervesystemet (Brodal, 2013). Kroppsdeler
som i stor grad er involvert i bevegelsesmgnsteret vil fa gkt representasjon i korteks, og i
motsatt fall vil redusert bruk av kroppsdeler fa svekket representasjon (Elbert & Rockstroh,
2004). Ved affeksjon av perifere sansereseptorer, som er et vanlig utfall hos personer med
CMT (Szigeti & Lupski, 2009), kan det forventes lenger responstid ved reflekskontraksjoner
ved endret belastning. | ryggmargen, hjernestammen og det perifere nervesystemet behandles
sanseinformasjon i serier, hvor leddene i impulskjeden er koblet etter hverandre. Dersom et
ledd affiseres, brytes hele kjeden. Systemet er pa den maten sarbart. Sentralnervesystemets
eneste mate & kompensere for manglende informasjon, er ved a forsgke a utnytte gjenvearende
eller alternativ informasjon bedre. En slik bedret utnyttelse kan oppnas med iherdig
treningsinnsats, gjennom a skape bruksavhengige plastiske endringer i hjernens nettverk
(Brodal, 2013).

Kunnskapen om plastisitet danner dermed grunnlaget for rehabilitering. Kleim og Jones
(2008) presenterer ti prinsipper knyttet til erfaringsavhengig plastisitet. Det farste prinsippet,
«use it or lose it», er basert pa at det vil skje en degradering av nettverk som ikke er aktivt
involvert i utfgrelse av oppgaver over en lengre periode. Et viktig aspekt for rehabilitering er
at sensorisk redusert funksjon ikke farer til tap av kortikal funksjon, men at det foregar en
omfordeling av kortikal representasjon i den indre modellen av kroppen. Det viser at
manglende bruk av en funksjon eller ferdighet kan fare til ytterligere forverring. Pa den andre
siden kan gkt bruk og forbedring av funksjon fare til starre kortikal representasjon. Dette

danner grunnlag for prinsipp nummer to som er «use it and improve it».

De tre neste prinsippene tar for seg forhold knyttet til selve behandlingstilnaermingen.
De viser til at spesifisitet, repetisjon og intensitet er sentralt. Spesifisitet representerer
viktigheten av a skreddersy en aktivitet eller gvelse for & kunne gi et resultat i spesifikke

nettverk i hjernen. Det er evidens for at lering eller trening pa spesifikke ferdigheter er
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negdvendig for a skape endringer i manstre for nevrale tilkoblinger, sammenlignet med
ordineer bruk av ferdighetene. Gjentatte repetisjoner er ogsa en forutsetning for & skape varige
nevrale endringer. I tillegg til et hgyt antall repetisjoner, vil ogsa intensiteten pa stimuleringen
eller treningen veere avgjerende. Det er imidlertid ingen tydelig definisjon av intensitet, men
det vises til studier hvor det omfatter treningsvolum (Kleim et al., 2002; Luke et al., 2004),
hyppighet pa gkter (Raymer et al., 2007), styrken pa impulser ved transkraniell magnetisk
stimulering (Peinemann et al., 2004), og hvilke funksjonskrav som stilles i tidlig
rehabiliteringsfase (Cohen, Tillerson, Smith, Schallert & Zigmond, 2003; Griesbach, Gomez-
Pinilla & Hovda, 2004; Griesbach, Hovda, Molteni, Wu & Gomez-Pinilla, 2004; Humm,
Kozlowski, James, Gotts & Schallert, 1998; Kozlowski, James & Schallert, 1996; Tillerson et
al., 2001).

Deretter folger tre prinsipper som er knyttet til individet og omfatter aspekter som tid,
personlig meningsdannelse, og alder. Tid viser blant annet til at ulike former for plastisitet
oppstar til forskjellige tider under trening, og at tidspunktet for rehabilitering kan veere
betydningsfullt. Ved sen oppstart av tiltak kan det veere en tydeligere etablering av selvlaert
kompenserende bevegelsesmanstre, som kan begrense muligheten for rehabilitering.
Personlig meningsdannelse omfatter den individuelle vektingen av hvor viktig behandlingen
er, og i hvilken grad tiltakene er betydningsfulle for den enkelte. Tilstrekkelig motivasjon og
oppmerksomhet er ogsa avgjerende for & skape engasjement i treningen. Alder er ogsa
relevant, da plastisiteten reduseres med gkende alder. De to resterende prinsippene tar for seg
overfgring og begrensninger knyttet til plastisitet. Overfaring refererer til at plastisitet i noen
nevrale nettverk kan fasilitere til samtidig eller pafalgende plastisitet, for videre
funksjonsforbedring. Begrensninger ved plastisitet er en betegnelse pa forstyrrende forhold

som kan svekke laringen.
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2.5 Tidligere relevant forskning

Systematiske litteratursgk? viste at det er gjort relativt lite forskning pa effekt av
fysioterapibehandling for voksne personer med CMT. Det er totalt tre systematiske
oversiktsartikler som omfatter dette temaet, og ble publisert i tidsrommet 2008-2021 (Corrado
et al., 2016; Sman et al., 2015; Young et al., 2008). Corrado et al. (2016) papeker at til tross
for at fysioterapi er et av fa behandlingsalternativer for denne pasientgruppen, er det er
minimal vitenskapelig dokumentasjon av rehabilitering. Basert pa deres systematiske
oversiktsartikkel er det evidens for at det er trygt for personer med CMT a gjennomfgre mild
til moderat utholdenhetstrening, taying og styrketrening, og at det kan gke deres funksjon i
arm, styrke muskulaturen i hofter- og lar, samt bedre ADL-funksjonen. De hevder at
rehabilitering er viktig for personer med CMT, men papeker imidlertid at det er begrensede
data fra studier med hgy kvalitet som stgtter nytteverdien av rehabilitering for denne
pasientgruppen. Totalt ble 11 studier inkludert i denne oversiktsstudien, hvor fem av dem
vurderte fysioterapi og seks sa pa bruk av ortoser. Av disse fem studiene av
fysioterapiintervensjoner var det fire sma randomiserte kontrollerte studier og en liten
kohortstudie. De poengterer at det trengs flere studier med et sterre antall deltakere for a

etablere en gullstandard for behandling.

Sman et al. (2015) konkluderer med at det er indikasjoner for at trening kan veaere
fordelaktig for personer CMT, men at det er et betydelig behov for mer forskning. Ni studier
med totalt 134 deltakere ble inkludert i oversiktsstudien. Malet var & vurdere evidens for
effekt, samt sikkerhet ved trening, for personer med CMT. Young et al. (2008) vurderte all
type behandling av CMT, og inkluderte dermed bade fysikalsk og medikamentell behandling.
De fant ingen signifikant fordel av intervensjonene knyttet til trening, men papeker at

resultatene er basert pa sma utvalg.

Enkeltstudier viser at bade taying, proprioseptive gvelser og trening pa tredemglle har
en malbar, positiv effekt for personer med CMT (Mori et al., 2020), at det er en tydelig
sammenheng mellom balanse og svakhet i plantarfleksorene i leggen (Guillebastre, Calmels
& Rougier, 2013) og at redusert balanse hos de med mild alvorlighetsgrad av CMT er

2 Sgk i PubMed, PEDro, Medline og Cochrane sist 17.03.22 med fglgende sgkeord: «CMT»,
«Charcot-Marie-Tooth», «Charcot Marie Tooth», «physiotherapy», «physical therapy».

14



forarsaket av svakhet i plantar- og dorsalfleksorer i ankelleddene, mens hos de med moderat
til alvorlig grad, vil redusert propriosepsjon bidra til ytterligere redusert balanse (de Franca
Costa et al., 2018). Det er ogsa studier hvor resultatene viser at spesifikk sensorisk og
motorisk dysfunksjon pavirker balansen til personer med CMT pa ulike mater, og at det
kreves en ngyaktig vurdering av gjenvarende sensorisk og motorisk funksjon for a velge
individuelt tilpassede tiltak (Lencioni et al., 2015). Mindre studier med single subject
experimental design viser forbedring av balanse etter 3-ukers intensiv
rehabiliteringsintervensjon (Kobesova et al., 2012), samt at rehabilitering kan gi gkt

bevegelighet og mer stabil gange (Dimitrova et al., 2016).

Ved gjennomgang av tidligere relevant forskning kommer det frem at det er
utfordringer knyttet til & rekruttere store utvalg med en sjelden sykdom som CMT. Imidlertid
kan velbeskrevne intervensjoner samt bruk av de samme utfallsmalene pa tvers av ulike

studier bedre sammenligningsgrunnlaget og gke kvaliteten for evidensen.

2.6 Fysioterapi ved CMT

Pa bakgrunn av det begrensede evidensgrunnlaget eksisterer det ikke spesifikke
anbefalinger for fysioterapibehandling eller trening for personer med CMT eller andre
nevromuskuleare sykdommer (Anziska & Inan, 2014; Corrado et al., 2016; Sman et al., 2015;
Young et al., 2008). Fysisk aktivitet er assosiert med positive helseeffekter, men personer
med CMT kan oppleve begrensninger i forbindelse med a veere fysisk aktive. Generelle
anbefalinger om fysisk aktivitet (Bahr, 2009) er ikke ngdvendigvis tilpasset personer med
CMT, men i likhet med resten av befolkningen vil de oppleve negative helseeffekter ved
manglende trening og en stillesittende livsstil. En norsk tverrsnittstudie rapporterer at
personer med CMT har en stor andel stillesittende tid, og at 38% ikke oppnar WHOs
anbefalte niva for regelmessig aktivitet (Andries, van Walsem & Frich, 2020). For personer
med nevromuskular sykdom vurderes trening a veere fordelaktig (Anziska & Inan, 2014).
Mangel pa fysisk aktivitet vil kunne medfere ytterligere tap av muskelmasse, redusert
gangdistanse og gkt risiko for overvekt, fatigue og smerter (Abresch, Carter, Han &
McDonald, 2012). For personer med CMT kan det vaere hensiktsmessig a opprettholde
muskelstyrke og bevegelsesutslag, gjennom styrketrening, tayninger og funksjonelle gvelser
(Pareyson & Marchesi, 2009). Imidlertid kan det veere ekstra krevende for denne

pasientgruppen a vaere fysisk aktiv pa grunn av deres gkte energiforbruk, som kan ses i
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sammenheng med endrede biomekaniske forutsetninger ved gange (Menotti et al., 2011).
Kompetansen fysioterapeuter har knyttet til individuell tilpasning av trening og aktivitet vil
dermed veere sentral (Lahelle et al., 2022). En evaluering av gjenverende sensoriske og
motoriske funksjoner er ngdvendig for a kunne gi den mest hensiktsmessige behandlingen til
hver enkelt pasient (Lencioni et al., 2015). Dette stiller krav til en grundig
funksjonsundersgkelse og klinisk resonnement, som vil bidra til gkt kvalitet i den individuelle
oppfalgingen av hver enkelt pasient (Atkinson & Nixon-Cave, 2011). | denne vurderingen bgr

ogsa faktorer som smerte og fatigue inkluderes.

I en nylig publisert fagartikkel belyser Lahelle et al. (2022) at kunnskapsgrunnlaget for
hva som pavirker personer med CMT sin mulighet til & vaere fysisk aktiv er mangelfullt.
Forfatternes egne erfaringer fra fagfeltet, samt resultater fra en kvalitativ studie av Anens,
Emtner og Hellstrom (2015) indikerer at muskelsvekkelse, feilstillinger, smerter og fatigue er
sentrale barrierer (Lahelle et al., 2022). Fysioterapeuter kan bidra med grundige undersgkelser
av disse forholdene, samt vurderinger av bevegelsesstrategier, ressurser og utfordringer for
hver enkelt person (Suzuki, 2017). Slike individuelle vurderinger og
bevegelsesoptimaliserende tiltak vil vaere vesentlig for a fremme deltakelse i aktivitet og
trening. Erfaringen er at personer med CMT har et endringspotensiale til & aktivere svak
muskulatur, gke perseptuell informasjon fra underlaget, samt oppna noe gkt bevegelighet i
fatter og hender gjennom spesifikke fysioterapitiltak (Lahelle et al., 2022). Dette kan bidra til

at den enkelte mestrer flere treningsformer og far mulighet til a veere mer fysisk aktiv.

To kilder til anbefalinger om fysioterapi er databasene UpToDate og BJM Best
Practice. UpToDate er en anerkjent, evidensbasert database som kan benyttes som en ressurs
ved kliniske beslutninger (Kluwer, 2022). | deres anbefalinger for fysioterapi for personer
med CMT trekker de frem funnene fra oversiktsstudien til Corrado et al. (2016) om at det er
trygt for personer med CMT & gjennomfare mild til moderat utholdenhetstrening, teying og
styrketrening, og at det kan gke deres funksjon i arm, styrke muskulaturen i hofter- og lar,
samt bedre ADL-funksjonen. I tillegg presenterer de en liten studie om bruk av ortoser
(Guillebastre, Calmels & Rougier, 2011). BJM Best Practice er en annen evidensbasert
database som kan brukes av helsepersonell (BMJ Best Practice, 2022), og de anbefaler
fysioterapi og viser til en studie av EI Mhandi et al. (2008) som indikerer at sykling og
svgmming og fysioterapi gir gkt energiniva, og redusert smerte og fatigue. | tillegg legger de

frem at kan tayninger og yoga gi stgrre bevegelsesutslag over tid. Dette viser at den
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forskningsbaserte evidensen fysioterapeutene skal basere sine valg av tiltak pa, er sveert

begrenset for denne pasientgruppen.

Med utgangspunkt i at personer med CMT utgjar en heterogen pasientgruppe,
kombinert med at sentrale elementer i fysioterapibehandling er knyttet til individuelle forhold
som pasientens sykehistorie, hvordan dagliglivets aktiviteter mestres, detaljert
bevegelsesanalyse, spesifikke undersgkelser, samt vurdering av ressurser og begrensninger
hos den enkelte (Norsk Fysioterapeutforbund, 2012) er det et paradoks at forskningen pa

individualisert behandling er sveert begrenset.
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3 Metode

3.1 Design

Designet i denne studien er single subject experimental design (SSED). SSED er et
eksperimentelt design hvor et lite antall deltakere fglges over tid, gjennom faser uten
intervensjon (A) og faser med intervensjon (B) (Carter & Lubinsky, 2015). Designet blir blant
annet brukt til & undersgke effekt av en behandling ved at deltakerne gjennomfgrer gjentatte
malinger far, under og etter behandlingsintervensjonen (Domholdt, 2005). Ved sjeldne
tilstander og heterogene pasientgrupper som CMT, kan SSED veere et egnet design for &
undersgke effekten av en individuelt tilpasset behandling (Krasny-Pacini & Evans, 2018).
Siden designet apner for at behandlingen kan skreddersys til den enkelte deltaker, er det

seerlig egnet for a undersgke klinisk praksis.

Ved SSED gjennomfares gjentatte malinger i alle faser, og deltakeren fungerer som sin
egen kontroll (Carter & Lubinsky, 2015). For & kunne sammenligne deltakerens resultater og
evaluere om intervensjonen har hatt effekt for den enkelte, er det krav om minimum tre
malinger i hver fase. Graden av stabilitet eller variasjon i de ulike malingene representerer
deltakernes potensielt fluktuerende prestasjon over tid. Det er gnskelig med stabile malinger
ved baseline, da sterre variasjoner gjgr det vanskeligere a trekke konklusjoner om effekten av
intervensjonen (Horner et al., 2005; Kazdin, 2011). Resultatene kan ikke generaliseres, men
en kan se sammenhenger til andre pasienter med samme diagnose som har lignende
funksjonsproblemer (Domholdt, 2005).

Denne studien har et A-B-A design, med én fase med intervensjon (B) i forbindelse
med 2-ukers opphold ved Nevromuskulart kompetansesenter, og to perioder uten behandling
(A). Det ble planlagt totalt 12 testsekvenser for hver deltaker i lgpet av en periode pa seks

uker. Fire ved baseline, fire i intervensjonsfasen og fire i oppfalgingsfasen.

3.2 Vitenskapsteoretisk forankring

Det er sammenheng mellom forskningsspgrsmal, metode og vitenskapsteoretisk
posisjon (Thornquist, 2018). | denne studien representerer den kvantitative metodologien og

det valgte designet en empirisk og positivistisk vitenskapsteoretisk posisjon. Kvantitativ

18



metodologi bygger pa en virkelighet som er skapt av en rekke regelmessigheter, og kausalt
soker & forklare disse. Metodologien refererer til et grunnleggende epistemologisk niva hvor
kunnskap skapes gjennom kvantifisering og malbare stgrrelser, hvor objektivitet er idealet og
forskerens erkjennelsesprosess er ngytral og forutsetningsfri. Felles for den empiriske og
positivistiske tradisjonen er at erfaring regnes som kilden til kunnskap (Thornquist, 2018), og
at systematiske, kontrollerte prosesser gir reproduserbare fakta som kan generaliseres (Polit &
Beck, 2020). Denne studiens forskningssparsmal ble undersgkt ved a gjgre objektive malinger
far, under og etter en behandlingsintervensjon. Deltakernes gangfunksjon og balanse ble
redusert til kvantifiserbare verdier. Deres opplevelser av smerte, fatigue og endring av
funksjon ble ogsa kun kartlagt ved at de rapporterte en tallverdi, gjennom bruk av et enkelt
egenrapportertingsskjema. Mer helhetlige og dyptgaende kvalitative aspekter som deltakernes

kroppslige erfaringer eller opplevelser, vil dermed ikke belyses.

3.3 Studiens kontekst

I denne studien ble det undersgkt om to uker med intensiv og individualisert fysioterapi
pavirket gangfunksjon og balanse hos to voksne personer med CMT. Intervensjonen er et
eksisterende behandlingstilbud ved Nevromuskulaert kompetansesenter (NMK) ved
Universitetssykehuset Nord-Norge. NMK tilbyr et 2-ukers opphold med tverrprofesjonell
oppfelging, hvor fysioterapibehandling utgjer en sentral del. Intervensjonen bestar av daglige
gkter med fysioterapi (mandag-fredag), som til sammen utgjer ti gkter. Et av formalene med
disse 2-ukers oppholdene er a bygge kompetanse om nevromuskulaere sykdommer
(Nevromuskuleert kompetansesenter, 2021). Ved NMK er det tre fysioterapeuter som jobber
med Kklinisk virksomhet. Alle er spesialister eller spesialfysioterapeuter i nevrologi, og har
omfattende kursing innen fagfeltet. De har lang erfaring med fysioterapi for personer med
nevromuskulaere sykdommer, og har i tillegg erfaring med andre nevrologiske sykdommer og

tilstander.

3.4 Utvalg og rekruttering

To personer ble inkludert i studien. Inklusjonskriteriene var & veare diagnostisert med

CMT, alder mellom 18-65 ar, ha gangfunksjon med eller uten ganghjelpemidler, samt & ha
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fatt tiloud om 2-ukers opphold ved Nevromuskuleaert kompetansesenter hgsten 2021.
Eksklusjonskriterier var & ha andre sykdommer eller tilstander med tydelig pavirkning av
gangfunksjon og balanse. Forskningskoordinator ved NMK bistod i rekrutteringen av
deltakere i forskningsprosjektet. Han forespurte personer som oppfylte inklusjonskriteriene
om interesse for & delta i prosjektet. To aktuelle deltakere fikk tilsendt informasjonsskriv med

samtykkeskjema. Begge samtykket til & delta i studien.

3.4.1 Deltaker A

Deltaker A er en mann i midten av 20-arene. Han har CMT type 1A, og ble
diagnostisert i 2007. Jobber i 100% stilling. Han oppgir at han liker a veere aktiv pa fritiden,
men at sykdommen begrenser han noe. Tidligere stod han pa skateboard, og han har nylig
gjenopptatt denne aktiviteten. Hovedutfordringen hans er redusert balanse, stivhet og kramper
i leggmuskulatur, samt smerter i anklene og under fattene ved gange. Han beskriver ogsa
vansker med a opprettholde balansen ved raske stillingsendringer som a reise seg opp fra en
stol eller snu seg mens han star. Det forekommer ogsa at han snubler i egne fatter, dulter bort
i andre nar han gar, eller trakker over. Han angir at balansen generelt er mer nedsatt i market,

og at det er mer krevende & ga i motbakker sammenlignet med for noen ar siden.

I funksjonsundersgkelsen gjennomfgrt av behandlende fysioterapeut er sentrale funn at
deltakeren gar med mye vektbaring pa hal og laterale fotrand gjennom standfasen, at han er
lett sammensunket trunkus i standfase pa hgyre side, og har noe overdrevet lateral
sideforskyvning av skulderbuer i forbindelse med vektoverfgring. Ved standfase pa hayre
side er det noe mer svikt i lateral retning i forfot og ankel, sammenlignet med pa venstre side.
Deltakeren har ogsa redusert sensorisk funksjon distalt i underekstremitetene. Et annet funn er
at deltakeren har feilstillinger i fatter bilateralt, med hgy medial fotbue, forfotsadduksjon og -
supinasjon, samt hammerteer med kontraktur i femte ta bilateralt. Feilstillingene er noe mer
uttalt pa hgyre side enn pa venstre. Det helhetlige inntrykket er likevel at gangmansteret er

relativt upafallende, med minimale indikasjoner for nedsatt balanse.

3.4.2 Deltaker B

Deltaker B er en mann i starten av 30-arene. Han har CMT type 1E, og ble diagnostisert
i 1993. Jobber i 50% stilling. Han beskriver fatiguesymptomer, men gar periodevis turer i

tillegg til & trene 30 minutter pa romaskin per uke. Hovedutfordringen er betydelig redusert
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balanse og gangfunksjon. Han beskriver at balansen blir ytterligere redusert i mgrket. Han

benytter spesialtilpasset fottay med fotsenger.

I funksjonsundersgkelsen gjennomfart av behandlende fysioterapeut er sentrale funn at
deltakeren gar med gkt stegbredde, forkortet steglengde, manglende aktiv fotavvikling, samt
har redusert rytme og flyt. Fotavvikling skjer pa lateralside av fot pa begge sider, og gjennom
standfasen observeres redusert postural ekstensjonsaktivitet i bekken og trunkus pa begge
sider. Det ses ingen effektiv tyngdeoverfering frem mot forfot og ter ved avslutning av
standfase, og han bruker i stor grad kontralateral lateralfleksjon av columna for a skape rom
for & svinge fattene frem. | staende har han uttalt postural svai, og benytter stegstrategi for a
opprettholde balansen. Han star med uttalt vektbaering mot laterale fotrand og heeler bilateralt.
Han har hulfot og hammertaer, supinert calcaneus, inversjon av fatter og supinasjon av forfot
bilateralt, alt mer utpreget pa hgyre enn venstre side. Han star med mest vekt pa venstre bein,
overstrekk i venstre kne, mens hgyre kne har lett flektert stilling. Han viser ogsa uttalt
anteriortilt i bekken med fleksjon av hofter, gjennomgaende bade i stdende og gaende.
Generelt er han fleksjonspreget trunkalt med innadroterte og eleverte skulderbuer, samt
fremtrukket hode. Deltakeren har sveert redusert selektiv kraftrekruttering mot eversjon i
begge ankler, og betydelig strukturell vevsstivhet bade i ledd og fotens indre muskulatur ved
passiv mobilisering. Han har ogsa sveert redusert sensibilitet i fgtter. Uten visuell informasjon

mister han kontrollen umiddelbart, og tar flere skritt for a opprettholde balansen.

3.5 Intervensjon

Intervensjonen ble utfart av to fysioterapeuter som er ansatt ved Nevromuskulart
kompetansesenter og er spesialistfysioterapeuter innen nevrologi. Fysioterapeutene behandlet
hver sin deltaker, og gjennomfarte daglige gkter i to uker. Totalt tilsvarte dette ti
behandlinger, hvor varigheten pa gktene var 80-90 minutter. Behandlingen foregikk
individuelt pa hvert sitt behandlingsrom i lokalene til NMK ved Universitetssykehuset Nord-
Norge. Utstyret de benyttet var to behandlingsbenker, psoaspute, skrapute/trekantpute, samt
laken og handkleer. Intervensjonen ble gjennomfgrt som planlagt og deltakerne matte til

samtlige behandlinger.
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3.5.1 Beskrivelse av fysioterapibehandlingen

Intervensjonen var intensiv og individualisert. Intensiv viser i denne sammenhengen til
varigheten og hyppigheten pa gktene, et hgyt antall repetisjoner, samt det store kravet til
fokusert oppmerksomhet hos deltakerne (Brodal, 2013; Kleim & Jones, 2008). Det at
intervensjonen var individualisert innebar at tiltakene ble skreddersydd til den enkelte
deltaker, og var spesifikt rettet mot deres potensiale for funksjonsforbedring (Raine, 2007).

Det overordnede malet med intervensjonen var a bidra til at deltakerne skulle kunne
bruke kroppen mest mulig effektivt, med de sensoriske og muskulaere ressursene som var
tilgjengelig. Intervensjonen la serlig vekt to aspekter som har gjensidig pavirkning pa
hverandre; integrering av postural kontroll i funksjonelle oppgaver, og evnen til selektiv
bevegelse som utgangspunkt for koordinerte bevegelsessekvenser. I tillegg var det sentralt &
legge til rette for at deltakerne skulle kunne benytte afferent informasjon for a oppdatere

kroppens indre modeller, og dermed gke bevegelsesfriheten og -effektiviteten (Raine, 2007).

Behandlingen var basert pa at fysioterapeutene kontinuerlig undersgkte hvilke
funksjonelle bevegelsesmgnstre den affiserte muskulaturen var en del av, samt vurderte om
strategiene for & kompensere for grunnlidelsen var funksjonelle og effektive, eller om de
kunne veere med a begrense deltakernes underliggende potensial. De gnsket & avdekke om
endring i grunnleggende forutsetninger for bevegelse eller modifisering av bevegelsestrategier
kunne gi en bedre total bevegelseseffektivitet. Dette fordi optimalisering av
bevegelsesstrategier kan lette rekruttering av gnsket aktivitet, gi affisert muskulatur best
mulig arbeidsbetingelser, samt best mulig utnytte biomekaniske interaksjoner mellom
kroppsdelene (Graham, Eustace, Brock, Swain & Irwin-Carruthers, 2009). Tiltakene
kombinerte krav til postural kontroll, muskelstyrke, stabilitet og mobilitet, samt sensorisk
integrering gjennom ulike bevegelsesstrategier, og det ble benyttet fasilitering via hands on-
teknikker for a tilrettelegge gnsket aktivitet (Michielsen, Vaughan-Graham, Holland, Magri &
Suzuki, 2017).

3.5.1.1 Individuelle tilpasninger i behandlingen for deltaker A

Hovedmalet i behandlingen til deltaker A var & skape forutsetninger for et effektivt
gangmenster. Dette omfattet blant annet god arbeidsgkonomi, hvor deltakeren i sterst mulig

grad skulle bruke energien til & bevege seg i den retningen han skal. Tiltak for optimal
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postural aktivering, tilstrekkelig mobilitet og bedret koordinasjon mellom kroppsomrader var
ngkkelpunkter. Mer spesifikt bestod tiltakene av manuelle mobiliseringsteknikker, for
eksempel i legg, ankler og fetter. Dette for a redusere uhensiktsmessig forhgyet tonus, bedre
kontakten med underlaget, samt a fasilitere til gkt aktivering av relevant muskulatur for
postural kontroll og gange. I tillegg ble det lagt vekt pa aktivering av trunkal muskulatur samt
mobilitet i segmentene i columna, for & skape en mer oppreist stilling med posturale
forutsetninger for komplekse aktiviteter. Dette ble blant annet gjort gjennom mobilisering av
muskulatur og ledd i nedre del av rygg og bekken, kombinert med fasilitering til aktive
bevegelser, i sittende pa benk. Dette kunne innebzare sma bevegelser og relativt liten
kraftutvikling, men det stilte krav til aktivitet i muskulatur som kunne vare preget av lite bruk
og krevde dermed fokusert oppmerksomhet. Det ble ogsa jobbet spesifikt for & bevare denne
aktiveringen i mer utfordrende utgangsstillinger, slik som stegstaende og gange. En mer
finjustert koordinasjon mellom thoraks, nakke og gyne ble ogsa vurdert som vesentlig. Disse
komponentene ble utforsket i sittende utgangsstilling der deltakeren eksempelvis ble utfordret
til & bevare stabilitet i dynamiske og intensjonale bevegelser av gyne, hode og overkropp.
Orientering mot gjenstander i rommet og oppgaver ble benyttet for a utfordre deltageren

ytterligere, og ble viderefart i mer komplekse utgangsstillinger som staende og gaende.

3.5.1.2 Individuelle tilpasninger i behandlingen for deltaker B

Hovedmalet i behandlingen av deltaker B var a skape gkt postural aktivering for
bedring av balanse. Behandlingen bestod bade av mobilisering og aktivering av
delkomponenter som fatter, trunkus og hender, og av tiltak for en helhetlig tilpasset postural
aktivering gjennom samtlige segmenter. Det ble brukt manuelle mobiliseringsteknikker av for
eksempel legg, ankler og fatter i liggende, samt i vektbeerende stilling i stéende og
stegstaende. Dette med mal om & endre akseforhold som kunne gi bedre forutsetninger for
rekruttering av kraft, og skape gkt kontakt med underlaget. Denne mobiliseringen, i tillegg til
spesifikke tiltak for somatosensorisk stimulering av fatter, ble ogsa gjort for a gke den
afferente informasjonen fra omradet. Videre ble dette kombinert med krav til aktivering av
muskulatur i mage og for ekstensjon i knar, hofter og rygg. Behandlingen hadde generelt
fokus pa postural orientering for & gi et bedre utgangspunkt for & kunne posisjonere og
stabilisere ulike deler av kroppen i forhold til hverandre. Dette ble for eksempel gjort ved

bekkenlgft, for & skape aktivitet i overgangen mellom trunkus og underekstremitetene, samt
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med aktivering av magemuskulatur i tilbakelent sittende mot skrapute og i staende med rygg
mot vegg. Det har ogsa blitt jobbet med segmental aktivering av bekken og columna i sittende
pa benk. Det ble fasilitert til aktivering av trunkal ekstensjon, med krav til selektiv aktivering

av trunkal muskulatur.

3.6 Utfallsmal

Utfallsmalene som ble benyttet for a vurdere deltakernes gange og balanse var
funksjonspraver pa trykkplattform, tre standardiserte funksjonstester, samt tre
egenrapporteringsskjema for opplevelse av endring, smerte og fatigue. Malet var at de ulike
utfallsmalene skulle utfylle hverandre, og bidra til & belyse forskijellige elementer ved

deltakernes gangfunksjon og balanse.

Ved gjennomfgring av studier som denne, som undersgker effekt av intervensjon, er det
gnskelig a benytte valide og reliable utfallsmal for den aktuelle populasjonen. Til tross for at
det har veert en betydelig utvikling i forstaelsen av mange aspekter ved nevromuskulzare
sykdommer, er det viet lite oppmerksomhet til utvikling av utfallsmal for denne populasjonen
(Lunn & Van den Bergh, 2015). Det foreligger minimalt med forskning knyttet til utfallsmal
for personer med CMT. Ferrarin et al. (2011) har funnet indikasjoner for at naturlig gange,

samt mer utfordrende bevegelsesoppgaver er palitelige og sensitive for denne pasientgruppen.

| denne studien ble det gjennomfart gjentatte malinger av deltakerne ved baseline, i
intervensjonsfasen og i oppfelgingsfasen. For a oppna hgyest mulig validitet, ble det
tilrettelagt for sa like forhold som mulig. Samtlige malinger ble gjennomfart i de samme
lokalene pa Universitetssykehuset Nord-Norge av mastergradskandidat (LHB), heretter omtalt
som forskningsleder. Malingene foregikk pa mandager og fredager i alle fasene, og til de
samme klokkeslettene hver uke. Dette for & unnga at resultatene ble pavirket av tiden pa
degnet (Cappaert, 1999; Deschamps, Magnard & Cornu, 2013). Far selve testingen startet
fikk deltakerne sparsmal om det er noe som har vert annerledes siden sist (f.eks. fall, trening,
belastning). Dette for & fange opp eventuelle hendelser som kunne virke inn pa resultatene.
Testene ble gjennomfart etter en protokoll (se vedlegg nr. 4), som blant annet sikret lik
rekkefalge og at det samme utstyret ble benyttet hver gang. Deltakerne ble oppfordret til & ha

pa komfortable klaer og de samme skoene.
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3.6.1 Funksjonspraver pa Zebris trykkplattform

Zebris FDM 2 er en trykkplattform som inneholder 15 360 sensorer. Dimensjonene pa
plattformen er 212 cm x 60 cm. Den ble benyttet for & innhente numeriske data for kinetiske
og kinematiske forhold. Plattformens sensorer registrerer statisk og dynamisk trykkfordeling
under fgttene i stdende og ved gange (Zebris Medical GmbH, u.d.). Protokollen for malinger
pa Zebris trykkplattform bestod av én funksjonspreve knyttet til gangfunksjon, og seks

funksjonspraver knyttet til balanse (vedlegg nr.4).

3.6.1.1 Gange

Funksjonsprgven for gangfunksjon var & ga i normalt tempo i 60 sekunder. Hensikten
med funksjonspraven var a fa objektive malinger pa deltakernes gangmenster i deres normale
tempo. Bruk av teknologiske maleverktgy for ngyaktig registrering av gangparametere er
anerkjent, og det er pavist hgy reliabilitet mellom Zebris og andre systemer (Rudisch et al.,
2021). Med utgangspunkt i at trykkplattformen var 212 cm lang, ble det laget en forlenget
variant pa totalt ca. 7 meter. Dette for a unnga at malingene ble preget av faser med
akselerasjon og deakselerasjon av fart i forbindelse med vendinger. Denne forlengede
varianten bestod av to treplater med samme dimensjoner som plattformen, plassert pa hver
kortside. Deltakerne ble instruert i & ga frem og tilbake i sitt normale tempo i 60 sekunder.
Trykkplattformen registrerer mange ulike parametere for gange, men to grunnleggende mal
for & beskrive gangmanster ble valgt: lengden pa gangsyklus og stegbredde (Neumann &
Kelly, 2017).

- Lengden pa gangsyklus (stride length) tilsvarer summen av steglengden for hagyre
og venstre bein. Steglengden er avstanden fra haelkontakt med underlaget med det
ene beinet til haelkontakt med underlaget med motsatt bein, mens lengden pa
gangsyklus er avstanden mellom to pafalgende halisett pa samme bein
(Shumway-Cook & Woollacott, 2017). Denne avstanden er malt i centimeter og er
presentert som et gjennomsnitt basert pa stegene som tas i lgpet av de 60
sekundene deltakerne gar.

- Stegbredden (step width) er den laterale avstanden mellom begge halenes

midtpunkt ved gange (Neumann & Kelly, 2017). Den er malt i centimeter og er
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presentert som et gjennomsnitt basert pa stegene som tas i lgpet av de 60

sekundene deltakerne gar.

3.6.1.2 Balanse

De seks ulike funksjonspravene knyttet til balanse var falgende: staende med dpne gyne
i 30 sekunder, staende med lukkede gyne i 30 sekunder, ettbeinsstaende pa hgyre og deretter
venstre fot i 30 sekunder med apne gyne, ettheinsstaende pa hagyre og deretter venstre fot i 30
sekunder med lukkede gyne. Hensikten med funksjonsprgvene var & innhente objektive
malinger om deltakernes posturale kontroll. Postural kontroll kan kvantifiseres gjennom
registrering av deltakernes center of pressure (CoP) (Paillard & Nog, 2015). CoP defineres
som plasseringen av den vertikale reaksjonsvektoren pa overflaten av trykkplattformen
deltakerne star pa (Winter, 2009). Den formidler et vektet gjennomsnitt av det samlede
trykket mot understgttelsesflaten. Disse kreftene er avhengig av fotplasseringen og den
motoriske kontrollen av muskulatur rundt anklene. CoP representerer dermed den
nevromuskulere responsen pa forstyrrelser av kroppens tyngdepunkt (CoM) (Winter, 2009).
Basert pa forskyvning av CoP malt med trykkplattform kan de horisontale reaksjonskreftene
registreres (Prieto, Myklebust, Hoffmann, Lovett & Myklebust, 1996).

Zebris trykkplattform er vist & veere et valid maleinstrument for statisk balanse, og flere
ulike parametere registreres ved bruk av den (Gregory & Robertson, 2017). Ved malinger av
CoP er CoP average velocity ansett a veere det mest informative (Prieto et al., 1996;
Raymakers, Samson & Verhaar, 2005). En annen parameter, 95% confidence ellipse sway
area, er ogsa egnet til bruk ved monitorering av postural svai (Kim, Ferdjallah & Harris,
2009). Det er vurdert at trykkplattform er et valid og reliabelt maleverktgy for & kvantifisere
postural kontroll gjennom blant annet CoP average velocity (Geurts, Nienhuis & Mulder,
1993). Det er ogsa vist at CoP-parametere har god test-retest reliabilitet (Li, Liang, Wang,
Sheng & Ma, 2016). Pa bakgrunn av dette ble fglgende parametere valgt CoP average
velocity og 95% confidence ellipse sway area:

- CoP average velocity er et mal pa den gjennomsnittlige hastigheten for CoP. Den
representerer deltakernes svaihastighet, og males i mm/sek. Den beregnes ved a
dele CoP sin totale lengde med varigheten i stdende (Roman-Liu, 2018). Videre
omtales CoP average velocity som svaihastighet.

- 95% confidence ellipse sway area er et mal som representerer flateinnholdet for

deltakernes posturale svai, og males i mm? Det ble beregnet ved bruk av 95%
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konfidens ellipse for gjennomsnittet av CoP sine fremre, bakre, mediale og laterale
koordinater (Zebris medical GmbH, 2017). Videre omtales 95% confidence ellipse

sway area som svaiareal.

Ved gjennomfgring av funksjonsprgvene for postural svai ble deltakerne utfordret med
gradvis redusert understettelsesflate fra staende til ettbeinsstaende, bade med og uten visuell
informasjon. De ble instruert i a sta med selvvalgt avstand mellom fgttene. Dette fordi valgfri
stegbredde gir det mest representative malet for evnen til a holde balansen (Gibbons,
Amazeen & Likens, 2019; Kirby, Price & MacLeod, 1987). Ved malinger av postural kontroll
gjennom 95% confidence ellipse area og CoP average velocity er det pavist gkt reliabilitet
ved gkt pravevarighet (Carpenter, Frank, Winter & Peysar, 2001). Det ble derfor tatt
utgangspunkt i en varighet p& 30 sekunder. En maling per funksjonsoppgave skulle ogsa vere
tilstrekkelig ved bruk av gjennomsnittsmalinger av CoP-parametere (Oliveira et al., 2019).
Resultatene for 95% confidence ellipse area og CoP average velocity i stdende presenteres
med en verdi per maling, mens for ettbeinsstaende presenteres som et gjennomsnitt for

malingene pa hgyre og venstre bein.

3.6.2 Mini-BESTest

Mini-BESTest (vedlegg nr. 4) er en modifisert variant av BESTest som ble utviklet for
a differensiere mellom ulike arsaker til balanseproblemer (Leddy, Crowner & Earhart, 2011).
BESTest er vist 4 ha gode test-retest egenskaper malt med relativ og absolutt reliabilitet for
personer med CMT. Pa grunn av at BESTest er tidkrevende anbefales Mini-BESTest for
kartlegging av balanse og maling av potensielle endringer for personer med CMT (Pettersen,
2018). Mini-BESTest omfavner ulike elementer av antisipatorisk stillingsendring, reaktiv
postural kontroll, sensorisk orientering og dynamisk gange. Mini-BESTest er et valid og
reliabelt maleverktgy med hay klinisk nytteverdi, og er anslatt & ha bred anvendelighet for
personer med balanseutfordringer og nevrologiske tilstander (Potter & Brandfass, 2015).
Testen er oversatt til norsk, og ogsa den norske varianten viser god test-retest reliabilitet
(Hamre, Botolfsen, Tangen & Helbostad, 2017). En av deloppgavene innenfor dynamisk
gange er den anerkjente funksjonstesten Timed Up & Go (TUG), som ble utviklet for a
avdekke balansevansker (Mathias, Nayak & Isaacs, 1986). Resultatene fra Mini-BESTest
presenteres med totalskar.
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3.6.3 To minutter gangtest

To minutter gangtest (vedlegg nr. 4) maler hurtighet og gangdistanse, og er et indirekte
mal for utholdenhet ved gange (Finch, 2002). Testen er en modifisert variant av 6- og 12-
minutter gangtest, og er funnet bade valid og reliabel for nevrologiske pasienter (Kosak &
Smith, 2005; Rossier & Wade, 2001; Scalzitti et al., 2018). Den er ogsa vist a veere et valid
alternativ til 6-minutter gangtest for pasienter med nevromuskular sykdom (Andersen, Knak,
Witting & Vissing, 2016). To minutter gangtest ble derfor foretrukket fremfor 6- og 12-
minutter gangtest pa bakgrunn av at studiens populasjon ofte er plaget med smerter og fatigue
(Boentert et al., 2010), samt at det var gnskelig a redusere belastningen pa deltakerne da
studiedesignet forutsetter gjentatte sekvenser med malinger. | denne studien ble testen ble
gjennomfart i en 48 meter lang korridor, hvor deltakerne vendte 180 grader i enden.
Deltakerne ble instruert i & ga sa langt som mulig i lgpet av to minutter og fikk beskjed nar det
gjenstod ett minutt av testen. De gjennomfarte testen med sko. Totalt tilbakelagt avstand med

malt med antall meter.

3.6.4 Maksimal steglengdetest

Maksimal steglengdetest (vedlegg nr.4) maler den maksimale steglengden deltakeren
kan ga fremover, bakover og sideveis, og returnere tilbake til utgangsposisjon uten & miste
balansen. Testen utfordrer bade evne til mobilitet og balanse, og den stiller krav til koordinert
aktivering av muskulatur bade proksimalt og distalt i underekstremiteten, samt pa trunkus
(Goldberg, Schepens & Wallace, 2010). Deltakerne ble instruert i a ta et sa langt steg som
mulig mens det andre beinet skulle vare i kontakt med underlaget, og deretter returnere
tilbake til utgangsposisjonen. Foten matte dermed plasseres tilbake bak en linje for at forsgket
skulle veere godkjent. Testen ble gjennomfart barfot. Den maksimale steglengden ble testet pa
bade hayre og venstre bein, med steg fremover, bakover og sideveis. Deltakerne gjennomfarte
tre forsgk pa hvert bein i hver retning. Det lengste steget ble registrert. Resultatet presenteres
som sum av maksimal steglengde for hgyre og venstre bein, i de tre ulike retningene

(fremover, bakover, sideveis).
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3.6.5 Egenrapportering om smerte og fatigue

Egenrapportering om smerter og fatigue (vedlegg nr. 5) er gjort ved bruk av Numeric
Rating Scale (NRS) (Farrar, Young, LaMoreaux, Werth & Poole, 2001). NRS er en numerisk
versjon av visuell analog skala (VAS) (Heller, Manuguerra & Chow, 2016). Bade NRS og
VAS bestar av en rett linje hvor resultatet er en verdi mellom 0 og 10. Forskjellen er at VAS
er en linje uten markerte tall, mens NRS er tallene fra O til 10 markert. Rapporteringsskjemaet
deltakerne fikk bestod av to separate spgrsmal, ett som omhandler smerte og ett om
fatigue/utmattelse. Deltakerne ble bedt om & markere verdien som best mulig gjenspeiler
graden av opplevd smerte og fatigue/utmattelse. Pa den ene enden av linjen var det merket
med «ingen» og i den andre enden med «verst tenkelig». Spgrsmalene pa skjemaet var: «Hvis
0 er ingen smerte og 10 den verst tenkelige smerten, hvor vondt har du det nd?» og «Hvis 0 er
ingen fatigue/utmattelse og 10 maksimalt utmattet, hvor utmattet er du na?». NRS er vist &
veere bade valid og reliabel, og er enkel i bruk i klinisk praksis (Williamson & Hoggart,
2005). Det er pavist hgy test-retest reliabilitet ved bruk av NRS for andre pasientgrupper
(Alghadir, Anwer, Igbal & Igbal, 2018), men ikke spesifikt for nevrologiske pasienter.

3.6.6 Egenrapportering om deltakernes helhetlige inntrykk av

endring

Pasientenes helhetlige inntrykk av endring (vedlegg nr. 6) er et mal pa deltakernes
opplevelse av egen gangfunksjon og balanse. Hensikten var a fange opp deres inntrykk ved en
eventuell endring av funksjon som fglge av intervensjonen. Dette ble innhentet ved bruk av et
egenrapporteringsskjema. Skjemaet er utformet med utgangspunkt i det eksisterende skjemaet
Global Rating of Change Scale (Hurst & Bolton, 2004), men oversatt til norsk og anvendt av
Hoaas (2013). Skjemaet i denne studien bestar av to spgrsmal, ett om gangfunksjon og ett om
balanse. De er formulert som falgende: «Sammenlignet med fer du var pa 2-ukers opphold pa
NMK, i hvilken grad opplever du at din gangfunksjon har endret seg?» og «Sammenlignet
med fer du var pa 2-ukers opphold pa NMK, i hvilken grad opplever du at din balanse har
endret seg?». Svaret avgis pa en linje markert med tall fra 1 til 7. Hvert tall har en tilhgrende
forklaring, hvor 1 tilsvarer «ingen endring (eller tilstanden har blitt verre)» og 7 er «Mye
bedre - det har skjedd en betydelig endring til det bedre som utgjer all verdens forskjell.»

Resultatet presenteres som et tall med tilhgrende forklaring.
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3.7 Dataanalyse

Resultatene i studien presenteres ved bruk av grafer med en tilhgrende, forklarende
tekst. Grafene illustrerer den enkelte deltakers malinger for hver test. Verdiene pa y-aksen er
tilpasset den enkelte deltaker for & fa en tilstrekkelig detaljert fremstilling, og det innebzerer i
noen av tilfellene at verdien 0 ikke er synlig. Datamaterialet fra malingene ble lagt inn i
Microsoft Excel, som videre ble brukt til & fremstille grafer og beregne gjennomsnitt og
standardavvik. Gjennomsnitt og standardavvik er beregnet basert pa baselinemalinger for hver
enkelt test. | den statistiske analysen er «to standardavvik band»-metoden (2 SD band)
benyttet. Denne metoden ble valgt pa bakgrunn av vurderinger av ulike analysemetoder, hvor
fordelene med 2SD-band-metoden ble vurdert & vere starre enn fordelene ved andre metoder
(Nourbakhsh & Ottenbacher, 1994). Ved 2-SD benyttes en visuell tolkning for a vurdere
signifikans. Denne metoden er egnet for a analysere data ved SSED, og skal vere sensitiv for
endring gjennom de ulike fasene (Carter & Lubinsky, 2015). To standardavvik over og under
gjennomsnittet er presentert som horisontale linjer i diagrammene. Ved minimum to
etterfglgende malinger etter baseline havner utenfor 2SD-linjene i diagrammet, er det
indikasjoner for signifikant endring. Stabile baselinemalinger uten tydelig tendens til
forbedring eller forverring er en forutsetning for & kunne benytte denne metoden (Horner et
al., 2005).

3.8 Etiske betraktninger

Denne studien er vurdert og godkjent av Regional etisk komite (REK) (vedlegg nr. 1),
og gjennomfart i trad med Helsinkideklarasjonen (World Medical Association, 2018). Etter
REK godkjente prosjektet ble det meldt til personvernombudet ved Universitetssykehuset
Nord-Norge. Dette for & overholde meldingsfristen, samt a ivareta kravene til helseforetaket
som den forskningsansvarlige institusjonen i prosjektet (Helseforskningsloven, 2008). Videre
ble det utarbeidet informasjonsskriv og samtykkeerklaering for deltakelse i studien basert pa
retningslinjene til REK, for a sikre at deltakerne fikk god innsikt i prosjektets anliggende
(REK, u.d.). Gjennom det informerte samtykket fikk de opplyst at deltakelse i prosjektet var
frivillig, og at de til enhver tid kunne trekke seg uten at dette ville fa konsekvenser for

behandlingstilbudet ved NMK. De ble ogsa forespeilet at det kunne vere krevende med
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intensiv behandling kombinert med en lengre periode med mange malinger, men at dette
kunne justeres noe siden behandlingen ble tilpasset individuelt. I tillegg kunne de fysiske
testene og egenrapporteringsskjemaene oppleves tidkrevende og midlertidig ubehagelig for
deltakerne. Det ble ogsa presentert en samlet vurdering av prosjektets forsvarlighet, og at det
ses en starre nytteverdi sett i forhold til eventuell risiko og ulemper. | forbindelse med
rekruttering av deltakere ble forskningskoordinator ved NMK benyttet. Dette for a oppfylle
kravet om en uavhengig part. Han kontaktet personer som oppfylte inklusjonskriteriene og
hadde geografisk tilhgrighet til Tromsg per telefon. Han gav muntlig informasjon om
forskningsprosjektet, og forhgrte seg om de var interessert i & motta utdypende informasjon
skriftlig i form av informasjonsskriv og samtykkeerkleering. Det at han kontaktet de aktuelle
deltakerne direkte og gav muntlig informasjon kan muligens ha fart til at de opplevde et visst
press om a delta. Samtidig skulle de ikke ta en avgjerelse pa om de gnsket a bli med i studien
under denne samtalen med forskningskoordinator. De hadde to ukers betenkningstid, fer de

eventuelt skulle returnere samtykkeerklzaringen per post.

Gjennom studien ble datamaterialet anonymisert, forsvarlig lagret, og vil bli slettet i
2023. Fysioterapeutene som utfgrte behandlingen er underlagt helsepersonelloven, som blant

annet omfatter taushetsplikt (Helsepersonelloven, 2000).
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4 Resultater

| dette delkapitlet vil resultatene fra malingene presenteres. Deltaker A fullfarte
samtlige 12 malinger, mens deltaker B fullfarte 10 av 12 malinger. Deltaker B hadde et
opphold pa to uker mellom intervensjonsfasen og oppfelgingsfasen. Dette pa grunn av én uke
planlagt ferie og deretter én uke med sykdom. Etter dette oppholdet ble ytterligere to malinger
fullfart, fer han ble darlig igjen. Det ble starten pa et langvarig sykdomsforlgp som krevde
sykehusinnleggelse, og forhindret han i a fullfgre de to siste malingene i oppfalgingsfasen.

Malingene som ble fullfgrt, ble gjort som planlagt uten noen uforutsette hendelser. De
ble gjennomfart til tilneermet samme tidspunkt hver gang, med kun sma praktiske tilpasninger
for den enkelte deltaker. Deltakerne rapporterte om minimale variasjoner i dagsform og
funksjonsniva de ulike testdagene. Deltaker A hadde flere malinger hvor han oppgav at
redusert sgvn kunne pavirke resultatet. Deltaker A gjennomfarte testene tidlig pa dag (k1.09)
for han startet arbeidsdagen, mens deltaker B gjorde testene midt pa dag (kl.13). Ved baseline
og i oppfelgingsfasen var han pa jobb i fire timer far malingene, mens i intervensjonsfasen
foregikk fysioterapiintervensjonen pa formiddagen. Deltaker B oppgav vedvarende lett
redusert allmenntilstand ved farste maling i oppfalgingsfasen, som var like i etterkant av
sykdomsperioden. Ingen av deltakerne rapporterte om fall eller andre betydningsfulle

hendelser i perioden studien pagikk.

4.1 Zebris trykkplattform

4.1.1 Gangeinormal farti 60 sekunder

4.1.1.1 Lengde pa gangsyklus

Deltaker A har svakt ustabile malinger ved baseline, med en variasjonsbredde pa 4 cm. |
intervensjonsfasen er malingene mer stabile og over gjennomsnittet, men de viser ingen
statistisk signifikans. | oppfalgingsfasen har deltakeren én maling over terskelen for +2SD.

Trenden er deretter synkende, og malingene viser ingen statistisk signifikans.

Deltaker B har en noe ustabile malinger ved baseline, med en variasjonsbredde pa 10

cm. | intervensjonsfasen viser malingene en positiv trend og samtlige er over gjennomsnittet.
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De to siste malingene i denne fasen viser statistisk signifikans. Malingene i oppfalgingsfasen

spriker markant, og har en variasjonsbredde pa 23 cm.
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Figur 1: Lengde pa gangsyklus for deltaker A ved gange i normal fart i 60 sekunder malt med trykkplattform.
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Figur 2: Lengde pa gangsyklus for deltaker B ved gange i normal fart i 60 sekunder malt med trykkplattform.

4.1.1.2 Stegbredde

Deltaker A har en stabil baseline med en variasjonsbredde pa 1 cm. De tre siste

malingene i intervensjonsfasen og samtlige i oppfalgingsfasen viser signifikant endring.
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Deltaker B har ogsa en stabil baseline med en variasjonsbredde pa 1 cm. Malingene i

intervensjons- og oppfalgingsfasen spriker i stor grad, og det er ingen signifikant endring.
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Figur 3: Stegbredde for deltaker A ved gange i normalt tempo i 60 sekunder malt med trykkplattform.
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Figur 4: Stegbredde for deltaker B ved gange i normalt tempo i 60 sekunder malt med trykkplattform.
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4.1.2 Staende med apne gyne i 30 sekunder

4.1.2.1 95% confidence ellipse area (svaiareal)

Deltaker A har svert sprikende malinger ved baseline. De varierer mellom 97 mm? og
1040 mm?, og har en variasjonsbredde pa 943 mm?2. Maling nummer fire skiller seg serlig ut
fra resterende malinger. | intervensjonsfasen og oppfelgingsfasen er det ogsa varierende

malinger. Trenden er synkende, men malingene viser ingen signifikant endring.

Deltaker B har ogsa svart sprikende resultater ved baseline. | intervensjonsfasen og

oppfalgingsfasen er det ogsa varierende malinger, og de viser ingen signifikant endring.
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Figur 5: 95% confidence ellipse area for deltaker A i stdende med apne gyne i 30 sekunder, malt med

trykkplattform. Terskelen for -2SD er under 0.
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Figur 6: 95% confidence ellipse area for deltaker B i stiende med apne gyne i 30 sekunder, malt med

trykkplattform.

4.1.2.2 COP average velocity (svaihastighet)

Deltaker A har sveert sprikende resultater ved baseline. Malingene i intervensjonsfasen

og oppfelgingsfasen viser ingen signifikans. De tre siste malingene i intervensjonsfasen og

samtlige malinger i oppfelgingsfasen viser imidlertid stabile malinger.

Deltaker B har noe varierende malinger ved baseline. Samtlige malinger i

intervensjonsfasen og oppfalgingsfasen er under gjennomsnittet, men ingen viser signifikant

endring.
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Figur 7: COP average velocity for deltaker A i stiende med apne gyne i 30 sekunder, malt med trykkplattform.
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Figur 8: COP average velocity for deltaker B i staende med &pne gyne i 30 sekunder, malt med trykkplattform.

4.1.3 Staende med lukkede gyne i 30 sekunder

Det er kun resultatene til deltaker A som er presentert. Deltaker B forsgkte &
gjennomfare funksjonspraven ved hver maling, men grunnet redusert postural kontroll

benyttet han stegstrategi for a opprettholde balansen og dermed ble ikke malingene valid.
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4.1.3.1 95% confidence ellipse area (svaiareal)

Deltaker A har en noe varierende malinger ved baseline. I intervensjonsfasen skiller
malesekvens nummer seks tydelig ut. Malingene i intervensjonsfasen og oppfalgingsfasen

viser ingen signifikant endring.
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Figur 9: 95% confidence ellipse area for deltaker A i stdende med lukkede gyne i 30 sekunder, malt med

trykkplattform.

4.1.3.2 COP average velocity (svaihastighet)

Deltaker A har varierende malinger bade ved baseline. Dette er ogsa tilfelle i
intervensjonsfasen. Resultatene i oppfalgingsfasen er under gjennomsnittet, og viser tendens

til redusert hastighet. Malingene har imidlertid ingen signifikans.
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Figur 10: COP average velocity for deltaker A i stdende med lukkede gyne i 30 sekunder, malt med

trykkplattform.

4.1.4 Ettbeinsstdende med gynene apne i 30 sekunder

Det er kun resultatene til deltaker A som er presentert. Malingene til Deltaker B var
ikke valide. Resultatene for svaiareal og svaihastighet i ettbeinsstdende presenteres som et

gjennomsnitt for malingene pa hgyre og venstre bein.

4.1.4.1 95% confidence ellipse area (svaiareal)

Deltaker A har varierende malinger ved baseline. Dette er ogsa tilfelle i

intervensjonsfasen og i oppfalgingsfasen. Resultatene viser ingen signifikant endring.
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Figur 11: 95% confidence ellipse area for deltaker A i ettbeinsstaende med lukkede gyne i 30 sekunder, malt med

trykkplattform.

4.1.4.2 COP average velocity (svaihastighet)

Deltaker A har varierende malinger ved baseline. Dette er ogsa tilfelle i

intervensjonsfasen og i oppfalgingsfasen. Resultatene viser ingen signifikant endring.
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Figur 12: COP average velocity for deltaker A i ettbeinsstdende med lukkede gyne i 30 sekunder, malt med

trykkplattform.
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4.2 Mini-BESTest

Deltaker A har en stabil baseline med en variasjonsbredde pa 2 poeng. Ved samtlige
malinger i intervensjonsfasen har han den samme poengskaren. | oppfelgingsfasen er
resultatet mer varierende, og de tre farste malingene viser signifikant endring. Den siste

malingen viser imidlertid nedgang, og er under terskelen for +2SD.

Deltaker B har ogsa en stabil baseline med en variasjonsbredde pa 2 poeng. |
intervensjonsfasen er det varierende malinger, men med en generelt gkende trend. De tre siste
malingene i denne fasen viser signifikant endring, og det vedvarer i de to siste malingene i

oppfalgingsfasen.
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Figur 13: Totalskar ved Mini-BESTest for deltaker A.
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Figur 14: Totalskar ved Mini-BESTest for deltaker B.

4.3 Maksimal steglengdetest

4.3.1 Fremover, hgyre + venstre

Deltaker A har noe ustabile malinger ved baseline, med en variasjonsbredde pa 12 cm.
Gjennomsnittlig tilsvarer det 6 cm pa hvert bein. | intervensjonsfasen ses en gkende trend, og
de to siste malingene er over terskelen for +2SD. | oppfalgingsfasen varierer malingene noe,

men viser en signifikant endring.

Deltaker B har sprikende malinger ved baseline. Variasjonsbredden er pa 48 cm, som
tilsvarer 24 cm pa hvert bein gjennomsnittlig. | intervensjonsfasen var det ogsa sprikende
malinger, med en variasjonsbredde pa 63 cm. Gjennomsnittlig pa hvert bein tilsvarer det 31,5
cm. Ingen av malingene i intervensjonsfasen eller oppfalgingsfasen viste en signifikant

endring.
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Figur 15: Maksimal steglengde fremover med hgyre + venstre for deltaker A.
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Figur 16: Maksimal steglengde fremover med hgyre + venstre for deltaker B.

4.3.2 Bakover, hgyre + venstre

Deltaker A har ustabile malinger ved baseline, med en variasjonsbredde pa 23 cm.
Gjennomsnittlig tilsvarer det 11,5 cm pa hvert bein. | intervensjonsfasen ses en gkende trend,
hvor de tre siste malingene viser signifikant endring. Malingene i oppfalgingsfasen holder seg
relativt stabile, og samtlige malinger er signifikant. Variasjonsbredden i denne fasen er pa 7

cm, tilsvarende 3,5 cm pa hvert bein gjennomsnittlig.
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Deltaker B har noe varierende malinger ved baseline. De to siste malingene i

intervensjonsfasen samt de to malingene i oppfelgingsfasen viser signifikant endring.
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Figur 17: Maksimal steglengde bakover med hgyre + venstre for deltaker A.
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Figur 18: Maksimal steglengde bakover med hgyre + vestre for deltaker B.

4.3.3 Sideveis, hgyre + venstre

Deltaker A har en relativt stabil baseline med en variasjonsbredde pa 9 cm. Dette

tilsvarer i gjennomsnitt 4,5 cm pa hvert bein. | intervensjonsfasen er variasjonsbredden pa
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malingene redusert til 6 cm, og resultatene viser en signifikant endring. | oppfalgingsfasen er

kun to av malingene over terskelen for +2SD, og det er dermed ikke signifikant endring.

Deltaker B har en ustabil baseline med en variasjonsbredde pa 29 cm. Gjennomsnittlig
tilsvarer det 14,5 cm pa hvert bein. Intervensjonsfasen er ogsa preget av stor variasjonsbredde,
og ingen av malingene er signifikante. De to malingene i oppfelgingsfasen er stabile, men

viser ingen signifikant endring.
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Figur 19: Maksimal steglengde sideveis med hgyre + venstre for deltaker A.
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Figur 20: Maksimal steglengde sideveis med hgyre + venstre for deltaker B.
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4.4 To minutter gangtest

Deltaker A har en baseline som er preget av gkende trend. Malingene i

intervensjonsfasen og oppfalgingsfasen er stabile, men viser ingen signifikant endring.

Deltaker B har en ustabil baseline. I intervensjonsfasen og oppfelgingsfasen er

malingene mer stabile, men viser ingen signifikant endring.
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Figur 21: Gangdistanse ved to minutter gangtest for deltaker A.
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Figur 22: Gangdistanse ved to minutter gangtest for deltaker B.
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4.5 Egenrapportering om smerte

Deltaker A rapporterte om noe gkende smerter ved baseline. Variasjonsbredden ved
baseline var 2. | oppfglgingsperioden var malingene stabile. Malingene etter baseline viser

ingen signifikant endring.

Deltaker B rapporterte om varierende smerter ved baseline. Variasjonsbredden var 3. |
intervensjonsfasen var det sprikende resultater, med en tydelig gkning den attende malingen

oppfelgingsfasen var malingene mer stabile, men ingen signifikant endring.
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Figur 23: Egenrapportert smerte for deltaker A, malt med NRS. Terskelen for -2SD tilsvarer -1.
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Figur 24: Egenrapportert smerte for deltaker B, malt med NRS. Terskelen for -2SD tilsvarer -1.
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4.6 Egenrapportering om fatigue

Deltaker A rapporterte om stabil opplevelse av fatigue ved baseline. Variasjonsbredden
ved baseline var 1. | oppfelgingsfasen var de tre siste malingene stabile og viser signifikant

endring.

Deltaker B rapporterte om en noe varierende opplevelse av fatigue ved baseline.
Variasjonsbredden var 2. Samtlige malinger i intervensjonsfasen og oppfalgingsfasen hadde

samme verdi, men de viser ingen signifikant endring.
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Figur 25: Egenrapportert fatigue for deltaker A, malt med NRS.
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Figur 26: Egenrapportert fatigue for deltaker B, malt med NRS.

4.7 Patients’ global impression of change (PGIC) scale

Etter intervensjonsfasen var avsluttet rapporterte deltakerne sitt helhetlige inntrykk av

endring av gangfunksjon og balanse. Det ble benyttet en skala fra 1-7.

Pa sparsmalet «Sammenlignet med fer du var pa 2-ukers opphold pa NMK, i hvilken
grad opplever du at din gangfunksjon har endret seg?» oppgav deltaker A «5» tilsvarende

moderat bedring, mens deltaker B oppgav «6» tilsvarende bedre.

v v

Ingen Som far Noe bedring Litt bedre Moderat bedring  Bedre  Mye bedre

49



Pa spgrsmalet «Sammenlignet med far du var pa 2-ukers opphold pa NMK, i hvilken
grad opplever du at din balanse har endret seg?» oppgav deltaker A «4» tilsvarende litt bedre

og deltaker B «7» tilsvarende mye bedre.

Ingen Som far Noe bedring Litt bedre Moderat bedring  Bedre  Mye bedre
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5 Diskusjon

Dette kapitlet inneholder en kort oppsummering av resultatene, og en sammenligning
med funn fra tidligere studier. Videre fglger en drgfting av resultatene, en vurdering av
sammenhengen mellom intervensjonen og prinsippene for nevroplastisitet, samt refleksjoner
rundt mulige forklaringsmekanismer for endring i gange og balanse. Deretter presenteres en
vurdering av styrker og svakheter ved studien. Til slutt er forholdene ved studien som kan ha
betydning for klinisk praksis oppsummert, far det avslutningsvis kommer anbefalinger for

videre forskning.

5.1 Oppsummering av resultater

Hensikten med denne studien var a undersgke om to uker med intensiv og
individualisert fysioterapi pavirket gangfunksjon og balanse til voksne personer med CMT.
Resultatene er malinger gjort ved funksjonsprever i staende og gaende ved bruk av Zebris
trykkplattform, Mini-BESTest, maksimal steglengdetest og to minutter gangtest. | tillegg ble
det benyttet egenrapporteringsskjema for a registrere smerte og fatigue, samt deltakernes egen
opplevelse av funksjonsendring. | denne studien gjennomfarte to personer med CMT et 2-
ukers opphold ved Nevromuskulert kompetansesenter, bestaende av totalt ti gkter med

fysioterapi.

Resultatene viser at deltaker A hadde signifikant reduksjon av stegbredde ved gange
malt pa trykkplattform i bade intervensjonsfasen og oppfalgingsfasen. De viser ogsa
signifikant bedring av totalskar pa Mini-BESTest ved tre av fire malinger i oppfalgingsfasen.
Ved maksimal steglengdetest var det signifikant gkning ved test fremover og bakover i bade
intervensjonsfasen og oppfalgingsfasen, samt ved test sideveis i intervensjonsfasen. | begge
fasene etter baseline ble det i tillegg rapportert om signifikant reduksjon av fatigue.
Resultatene viser imidlertid ingen signifikant endring av lengde pa gangsyklus, tilbakelagt
avstand pa to minutter gangtest, areal og hastighet ved postural svai, eller grad av smerte ved
egenrapportering. Deltakeren angav selv en opplevelse av bedring av bade balanse og

gangfunksjon i etterkant av intervensjonen.

Deltaker B hadde signifikant bedring av totalskar ved Mini-BESTest i bade

intervensjonsfasen og oppfalgingsfasen. I tillegg hadde han signifikant gkning av maksimal
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steglengde bakover i intervensjonsfasen og oppfalgingsfasen. Ved malinger av lengde pa
gangsyklus var tre av seks malinger etter baseline over terskelen for +2SD, hvor to av disse
malingene var pafalgende og oppfyller kravene til signifikans. Det var imidlertid ingen
signifikant endring av stegbredde ved gange, maksimal steglengde fremover og sideveis, to
minutter gangtest, areal og hastighet ved postural svai, eller grad av smerte og fatigue ved
egenrapportering. Deltakeren angav selv en opplevelse av bedring av bade balanse og

gangfunksjon i etterkant av intervensjonen.

Noen av resultatene ma imidlertid tolkes med forsiktighet grunnet varierende malinger
ved baseline. En forutsetning for a kunne analysere resultatene med bruk av 2SD-band-
metoden er at det ikke er en tydelig tendens til forbedring eller forverring ved baseline
(Horner et al., 2005). Et eksempel er at begge deltakerne hadde sveert varierende malinger av
postural svai gjennom 95% confidence ellipse area og CoP average velocity ved baseline. For
deltaker A gjelder det malingene i stdende med bade apne og lukkede gyne, samt i
ettbeinsstaende med apne gyne. For deltaker B gjelder det malingene i staende med apne
gyne. Resultatene fra de resterende funksjonspravene for postural svai pa trykkplattform ble
ikke valide grunnet behov for stegstrategi for & opprettholde balansen. Det omfatter
malingene i ettheinsstaende med lukkede gyne for deltaker A, samt i staende med lukkede

gyne, og ettbeinsstaende med bade apne og lukkede gyne for deltaker B.

5.2 Sammenligning med funn fra tidligere studier

Det er ingen tidligere studier som har undersgkt intensiv og individualisert fysioterapi
med hovedfokus pa a optimalisere bevegelsesstrategier for personer med CMT. Generelt er
det fa studier som har sett pa fysioterapiintervensjoner for denne pasientgruppen. |
oversiktsartikkelen til Corrado et al. (2016) som omhandler rehabilitering ved CMT ble fem
studier om fysioterapi inkludert. De undersgkte fglgende fysioterapiintervensjoner;
hjemmetreningsprogram basert pa hverdagsaktiviteter (Chetlin, Gutmann, Tarnopolsky,
Ullrich & Yeater, 2004), gvelser for hoftefleksorer (Ramdharry et al., 2014), styrketrening for
lar- og hoftemuskulatur (Lindeman et al., 1995; Lindeman, Spaans, Reulen, Leffers &
Drukker, 1999) og intervalltrening pa ergometersykkel (EI Mhandi et al., 2011). Funnene
basert pa den systematiske oversiktsartikkelen indikerer at det er evidens for at det er trygt for
personer med CMT & gjennomfare mild til moderat utholdenhetstrening, taying og

styrketrening. Det kan gke deres funksjon i arm, styrke muskulaturen i hofter- og lar, samt
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bedre ADL-funksjonen. Disse intervensjonene skiller seg imidlertid tydelig fra den intensive
og individualiserte fysioterapibehandlingen som undersgkes i denne studien. De har ogsa
benyttet andre utfallsmal. Dette gir tydelige begrensninger knyttet til sammenligning av funn,
men den generelle erfaringen av at fysioterapi kan vaere positivt for personer med CMT kan

veere et fellestrekk.

Den systematiske oversiktsartikkelen til Sman et al. (2015) presenterer flere av de
samme studiene som Corrado et al. (2016), men i tillegg en studie som undersgker om et
treningsprogram bestaende av bruk av tredemglle, tayninger, gvelser for respirasjon, samt
proprioseptiv trening med gvelser for balanse og koordinasjon (Maggi et al., 2011).
Intervensjonen bestod av to gkter ukentlig i totalt atte uker, hvor 25 minutter ble brukt til
gvelser for propriosepsjon og resterende 55 minutter ble brukt pa tredemglle og til
respirasjonsgvelser. Resultatene viste indikasjon for at deltakerne tolererte tiltakene godt og
oppnadde noe effekt. Funnene fremhever at rehabilitering for personer med CMT bar
inkludere aerob trening med fokus pa a oppna gkt funksjon i underekstremitetene (Maggi et
al., 2011). Deler av den beskrevne intervensjonen kan ha likheter med intervensjonen som er
undersgkt i denne studien. @velsene for propriosepsjon kan til en viss grad samsvare med
tiltak som ble gjort i den intensive og individualiserte fysioterapibehandlingen. Behandlingen
av deltaker A og B hadde imidlertid minimalt fokus pa aerob trening, men malet om
forbedring av funksjon i underekstremitetene er en fellesnevner. Samtidig er det en utfordring
knyttet til & vurdere hvilke tiltak som faktisk kan ha gitt den malte effekten ved intervensjoner
som bestar av ulike behandlingskomponenter. Dette gjer at det er utfordrende 4 si hvilken

betydning de proprioseptive gvelsene har hatt for den totale effekten.

En annen studie som ogsa er inkludert i den systematiske oversiktsartikkelen er en
studie som undersgker forskjellen pa om balansetrening gjeres selvstendig med bruk av
apparater eller om den ledes av en fysioterapeut (Matjaci¢ & Zupan, 2006). Totalt 16
deltakere med CMT type 1 ble delt inn i to grupper. Begge gruppene mottok identisk
oppfelging med passiv tgyning og styrkegvelser. Resterende behandling bestod av
balansetrening, hvor intervensjonsgruppen trente dynamisk balanse med bruk av apparater,
mens kontrollgruppen ble ledet av en fysioterapeut. Begge gruppene hadde statistisk
signifikant bedring ved Bergs balanseskala, Up & Go-test og 10 meter gangtest. Den
generelle konklusjonen var at balansetrening er nyttig for denne pasientgruppen. De
poengterer at trening som ikke krever assistanse fra en fysioterapeut eller andre, apner nye
muligheter for hyppigere trening og viderefgring av tiltak i form av egentrening (Matjaci¢ &
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Zupan, 2006). Funnet om signifikant bedring ved test av balanse kan sammenlignes med
funnene i denne studien, til tross for bruk av ulike utfallsmal. Begge intervensjonene omfatter
balanse, men en sentral forskjell er at deres er gruppebasert, og den som er undersgkt i denne

studien er individualisert.

I en randomisert kontrollert studie av Mori et al. (2020) ble effekt og sikkerhet ved
trening pa tredemglle for personer med CMT1A undersgkt. De inkluderte 53 personer, som
ble randomisert i to behandlingsgrupper. Deltakerne i begge gruppene gjennomfgrte tayning,
proprioseptiv trening og gvelser for respirasjon i 60 minutter to ganger i uka. Deltakerne i
intervensjonsgruppen gjennomfarte i tillegg 30 minutter trening pa tredemglle. Intervensjonen
varte i 12 uker. Det viktigste funnet var at bade tgyning, proprioseptiv trening og trening pa
tredemglle gav en malbar positiv effekt uten a forarsake overbelastning. I likhet med studien
til Maggi et al. (2011), har ogsa denne studien til Mori et al. (2020) noen likhetstrekk med den
intensive og individualiserte behandlingen som deltaker A og B mottok. Dette gjelder primaert
den behandlingskomponenten som omfatter proprioseptiv trening. Det ble imidlertid brukt
andre utfallsmal, som begrenser muligheten for sammenligning av resultater spesifikt.
Samtidig er det samsvar mellom tendensen i resultatene i denne studien, og konklusjonen

deres.

Ingen tidligere studier har undersgkt effekten av intensiv og individualisert fysioterapi
ved Nevromuskulaert kompetansesenter for voksne personer med CMT. Det er imidlertid
gjennomfart en studie av @ygard, Heestad og Jargensen (2011), hvor de studerte effekten av
en intervensjon som er basert pa de samme prinsippene som intervensjonen i denne studien.
Med det utgangspunktet er rammene rundt intervensjonen like, men det vil alltid veere
begrensninger knyttet til 8 sammenligne resultater fra én individualisert intervensjon med en
annen — nettopp fordi den er individuelt tilpasset. En forskjell ved intervensjonen deres var at
varigheten var én uke lenger. Deltakerne hadde imidlertid ikke CMT, men var diagnostisert
med andre nevromuskulaere sykdommer (limb girdle muskeldystrofi (LGMD) eller
facioscapulohumeral muskeldystrofi (FSHD)). Resultatene fra studien indikerte at
behandlingen kunne pavirke gangfunksjon hos personer med LGMD (@ygard et al., 2011).
Med bakgrunn i at bade CMT og LGMD er nevromuskulare sykdommer, kan det tenkes at
resultatene kan ha en viss overfgringsverdi. Samtidig er det ulike patologiske mekanismer, og
store individuelle variasjoner i utfall og funksjonsniva som vil veere med pa a redusere

overfarbarheten.
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Det er ogsa publisert en studie med SSED, samt en kasusrapport som undersgker
individuell fysioterapibehandling for personer med CMT. Disse to studiene har noen
likhetstrekk med denne studien. Studiedesignene har imidlertid begrensninger knyttet til &
undersgke arsakssammenhenger, men de kan likevel veere nyttige for a frembringe erfaringer
om behandling av sjeldne tilstander (Polit & Beck, 2020).

SSED-studien av Kobesova et al. (2012) viser resultater med forbedring av balanse etter
en 3-ukers rehabiliteringsintervensjon. Studien har én mannlig deltaker pa 55 ar diagnostisert
med CMTX. To tydelige likhetstrekk mellom deres intervensjon og den som undersgkes i
denne studien er at begge var intensiv og individualisert, med daglige behandlinger. Det som
skiller intervensjonene er at i tillegg til 60 minutter individuell behandling daglig mottok
denne deltakeren ergoterapi, samt deltok pa gruppetrening og trening i basseng.
Fysioterapitiltakene bestod av manuelle teknikker, sensomotorisk trening og gvelser med
fokus pa dynamisk nevromuskular stabilisering. Basert pa dette kan det virke som at
behandlingstiltakene kan samsvare noe med denne studien. Utfallsmalene i deres studie var
ogsa malinger innhentet ved bruk av trykkplattform, og resultatene fra flere av parameterne
for postural svai indikerte forbedring. Med bakgrunn i at de undersgkte en
rehabiliteringsintervensjon med ulike behandlingskomponenter, er det begrensninger knyttet

til & vurdere hvilken effekt den individualiserte fysioterapibehandlingen hadde.

I en nylig publisert en kasusrapport av Chitapure, Jethwani, Zubair Ahmed og
Panigrahy (2021) presenteres fysioterapioppfglging av én pasient med CMT. Pasienten er en
25 ar gammel mann med bade motoriske og sensoriske utfall i alle fire ekstremiteter.
Tiltakene bestod av elektrisk stimulering, styrketrening for underekstremiteter og
kjernemuskulatur, tayninger, balansegvelser, utholdenhetstrening, samt funksjonelle oppgaver
som inkluderte handkoordinasjon. Etter 12 uker med fysioterapi hadde pasienten markant
forbedring av styrke, bevegelsesutslag, balanse og gangfunksjon. De fremhever betydningen
av vedvarende fysioterapi med individuelt tilpasset behandling for & bidra til gkt funksjonell
selvstendighet (Chitapure et al., 2021). En tydelig forskjell mellom denne intervensjonen og
den som blir undersgkt i denne studien, er varigheten. Med utgangspunkt i eksisterende
kunnskap om effekt av trening er sannsynligheten starre for a oppna forbedring i lgpet av en

12-ukers intervensjon sammenlignet med en 2-ukers intervensjon.

Basert pa at det generelt foreligger minimalt med studier pa intensiv og individualisert

fysioterapibehandling for personer med CMT, er det lite grunnlag for & sammenligne
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spesifikke funn med funn fra andre studier. Dette har sammenheng med at intervensjonene har
ulik varighet, innhold og form (individuell eller gruppebasert), samt at det er benyttet andre
utfallsmal. Til tross for dette, kan konklusjonene samsvare i noen grad med funnene i denne

studien.

5.3 Drgfting av resultater

Drgftingen av studiens resultater er delt inn tre deler, hvor den farste delen tar for seg
balanse, den neste gangfunksjon og den siste smerte og fatigue. Drgftingen av deltakernes
balanse er gjort med bakgrunn i resultatene fra funksjonsprave i staende pa trykkplattform,
Mini-BESTest, maksimal steglengdetest, samt deltakernes egenrapportering om selvopplevd
balanse. Drgftingen av deltakernes gangfunksjon er gjort med utgangspunkt i resultatene fra
to minutter gangtest, gange pa trykkplattform, samt deltakernes egenrapportering om
selvopplevd gangfunksjon. Avslutningsvis er en kort drgfting om smerte og fatigue basert pa

egenrapporteringsskjema fra deltakerne.

| dreftingen av resultatene blir begrepene statistisk og klinisk signifikans benyttet.
Statistisk signifikans er et begrep som blir brukt for & angi om datamaterialet kan veere et
resultat av tilfeldigheter (Polit & Beck, 2020). | denne studien benyttes 2SD-band-metoden
for & analysere datamaterialet, og den viser til et signifikansniva pa to standardavvik.
Malinger med verdier over eller under to standardavvik regnes for  vaere statistisk signifikant
(Nourbakhsh & Ottenbacher, 1994). Et statistisk signifikant resultat bgr imidlertid ikke
forveksles med klinisk signifikans (Bjgrndal & Hofoss, 2004). Klinisk signifikans viser til
den praktiske betydningen av forskningsresultater, og om endringer er betydningsfulle for
pasientene (Polit & Beck, 2020).

En diskusjon av bade statistisk og klinisk signifikans kan bidra til en bredere forstaelse
av resultatene (S. L. Davis et al., 2021). | vurderingen av klinisk relevans er minimal
detectable/important change benyttet. Det er et mal som representerer den minste endringen
som tolkes som meningsfull for pasienter eller klinikere (Polit & Beck, 2020). Utfordringen
med dette malet er at det eksisterer mange ulike metoder for & komme frem til den aktuelle
verdien, og at det ofte er basert pa statistiske beregninger. I tillegg er den gitte verdien
gjeldende for en hel populasjon, til tross for potensielt ulike funksjonsnivaer. Med

utgangspunkt i at formalet er a vurdere om en endring er betydningsfull, er det naturlig at en
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generell beregnet verdi ikke gir et fullverdig svar pa om resultatene i denne studien har klinisk

signifikans for deltaker A og B.

Ved bruk av veletablerte kliniske funksjonstester som for eksempel Mini-BESTest er
det gjort beregninger av verdi for minste betydningsfulle endring for flere pasientgrupper med
nevrologiske tilstander som ryggmargsskade (Roy, Higgins & Nadeau, 2021), hjerneslag
(Beauchamp, Niebuhr, Roche, Kirkwood & Sibley, 2021) og Parkinsons sykdom (Godi,
Arcolin, Giardini, Corna & Schieppati, 2020). Det er imidlertid ikke beregnet verdi for minste
betydningsfulle endring for personer med CMT, men det er for eksempel beregnet verdi for
personer med balansevansker (Godi et al., 2013). Det er heller ikke beregnet verdi for minste
betydningsfulle endring for personer med CMT for de andre utfallsmalene som er benyttet i

denne studien.

5.3.1 Balanse

Med utgangspunkt i at balanse er en kompleks ferdighet som stiller krav om tilpasset og
koordinert nevromuskuler aktivitet fra hele kroppen (Bassoe Gjelsvik & Syre, 2016), vil det
veere begrensninger i grunnlaget for a drafte deltakernes evne til postural kontroll basert pa
resultatene fra malingene. Som Barnes og Good (2013) fremhever eksisterer det ingen test
som fullverdig fanger opp alle aspekter ved balanse, nettopp fordi det er behov for individuell

tilpasning basert pa den enkeltes nedsatte funksjon og begrensninger i aktivitet.

5.3.1.1 Areal av svai og hastighet av svai

Resultatene fra funksjonspraver for postural kontroll pa trykkplattform viser generelt
stor variasjon. Begge deltakerne hadde ustabile malinger ved baseline. Som nevnt i
oppsummeringen av resultatene er stabile malinger ved baseline en forutsetning for a kunne
vurdere effekt av intervensjon ved bruk av 2SD-band-metoden (Horner et al., 2005).
Resultater fra malinger av svaiareal og svaihastighet i stdende for bade deltaker A og B kan
derfor i liten grad benyttes til & si noe om hvordan fysioterapibehandlingen har pavirket deres
posturale kontroll. Styrker og svakheter med gjennomfgring av malingene og bruk av

analysemetoden er belyst mer inngaende senere (se delkapittel 5.4).
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Malingene av svaiareal og svaihastighet kan imidlertid gi noe informasjon om
deltakernes evne til postural kontroll. For deltaker A var den laveste verdien 97 mm? og den
hgyeste 1040 mm?. Begge disse malingene ble gjort ved baseline, og gav et gjennomsnitt ved
baseline pa 377,5 mm?2. Ved 4 se pa alle malingene i de ulike fasene samlet er
gjennomsnittsverdien 272 mm?, mens medianen er 180 mm?2. For deltaker B var den laveste
verdien 1933 mm? og den hgyeste 5951 mm?2. Gjennomsnittet ved baseline var 4125 mm?.
Ved alle malingene totalt var gjennomsnittet 3629 mm? og medianen 3841 mm?2. Dersom
disse verdiene sammenlignes med funn fra andre studier som har malt svaiareal (95%
confidence ellipse area) har begge deltakerne starre areal. Prieto et al. (1996) fant at den
gjennomsnittlige 95% confidence ellipse area for friske unge personer mellom 21-35 ar i
staende med apne gyne var 99,1 mm? (+ 66,9 mm?). Det var ogsa funn av gkt areal for friske
eldre mellom 60-77 som gjennomsnittlig hadde 191 mm? (+ 125 mm?). | en studie av Elliott,
FitzGerald og Murray (1998) ble det derimot ikke funnet signifikant forskjell mellom
aldersgruppene (15-29 ar og 30-64 ar), hvor begge viste et gjennomsnittlig areal pa 81 mm?,
De fant heller ingen forskjell mellom kjgnn. P& bakgrunn av dette forslar de en gvre terskel
for normalverdier for personer mellom 15-64 ar tilsvarende 150 mm? med gynene apne, og
300 mm? ved lukkede gyne. Basert pa disse referanseverdiene har deltaker A totalt fem
malinger innenfor normalverdi (< 150 mm?) og sju malinger over normalverdi. For deltaker B
er samtlige verdier betydelig hgyere enn terskelen for normalverdi, hvor hans laveste skar var
1933 mm?. Det er evidens for at effektive mekanismer for postural kontroll gir mindre

svaiareal (Era et al., 2006).

I studien til Prieto et al. (1996) fant de at den gjennomsnittlige svaihastigheten (CoP
average velocity) var 6,90 mm/sek (x 1,79 mm/sek) for den samme aldersgruppen av friske
personer. Deltaker A hadde malinger mellom 4 mm/sek og 14 mm/sek, hvor begge disse
verdiene ble malt ved baseline. Det gav et gjennomsnitt pa 8,5 mm/sek for baselinemalingene.
Ved a se pa samtlige malinger er gjennomsnittlig svaihastighet 7,5 mm/sek og medianen 7
mm/sek. Det indikerer at deltaker A har en tilnermet lik svaihastighet som andre friske
personer pa hans alder. Deltaker B hadde derimot malinger mellom 63 mm/sek og 129
mm/sek. Gjennomsnittet ved baseline var 100,3 mm/sek. For alle malingene totalt var
gjennomsnittet 87,4 mm/sek og medianen 83,5 mm/sek. Det viser at deltaker B har en
markant hgyere gjennomsnittlig svaihastighet sammenlignet med friske personer pa samme
alder. Ved sammenligning med friske eldre personer (66-70 ar) har han ogsa en betydelig

hayere verdi, da deres gjennomsnittlige hastighet tilsvarte 12,2 mm/sek (x 4,49 mm/sek)
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(Prieto et al., 1996). Hayere verdier av svaihastighet blir vanligvis tolket som svekket balanse,
0g god postural kontroll er forbundet med lavere verdier (Thompson, Badache, Cale, Behera
& Zhang, 2017; Vellas, 1992; Vseteckova & Drey, 2013).

Det at malingene i staende med lukkede gyne og malingene i ettbeinsstaende ikke var
gyldige for deltaker B, taler ogsa for at han har redusert postural kontroll sammenlignet med
det som er forventet av en frisk person pa samme alder. For deltaker A er det en generell
tendens av hgyere verdier av svaiareal og svaihastighet i staende ved malinger uten visuell
stimulus sammenlignet med visuell stimulus. Differansen i resultatene ved malinger med apne
og lukkede gyne gir indikasjoner for hvor viktig den visuelle sansen er for postural kontroll.
Hos friske personer er det malt gkt svai uten visuell stimulus, sammenlignet med visuell
stimulus (Lacour et al., 1997; Seigle, Ramdani & Bernard, 2009). Hos personer med CMT er
dette imidlertid enda mer utpreget (van der Linden et al., 2010). En sannsynlig forklaring pa
deltakernes resultater er at redusert sensorisk informasjon fra distale deler av
underekstremitetene kan fgre til kompenseringer via gkt bruk av visuell informasjon. Dette pa
bakgrunn av at manglende informasjon fra en sansemodalitet til en viss grad kan kompenseres

av en annen (Fadnes, Leira & Brodal, 2010).

Til tross for at malinger gjort med trykkplattform er en anerkjent metode for a evaluere
postural kontroll, danner ulike protokoller for testing et ugunstig grunnlag for a kunne
sammenligne resultater mellom studier (Santos, Delisle, Lariviere, Plamondon & Imbeau,
2008). Det er manglende konsensus om bruk av metoder, protokoller og tolkning av data
(Blaszczyk, 2008; Btaszczyk, Beck & Sadowska, 2014; Raymakers et al., 2005; Santos et al.,
2008; Scoppa, Capra, Gallamini & Shiffer, 2013). Komplekse analyser av postural svai er
heller ikke tilstrekkelig utforsket i litteraturen (Quijoux et al., 2020). Resultatene i denne
studien viser at begge deltakerne har sprikende prestasjoner knyttet til malinger av CoP som
uttrykk for postural svai. Det er indikasjoner for at deltaker A har verdier for svaiareal og
svaihastighet som er tilneermet normalverdier, mens deltaker B har betydelige avvik. Alle
mennesker har postural svai, men grad av svai varierer (L. A. Davis, Allen, Hamilton,
Grabowski & Enoka, 2020). Det er vist en betydelig intrasubjekt-variasjon i postural svai hos
friske — selv uten at balansen er utfordret (Brouwer, Culham, Liston & Grant, 1998).
Resultatene kan understatte evidensen for kompleksiteten i postural kontroll, samt at testing i
klinisk praksis kun er et gyeblikksbilde av den enkeltes evne til & opprettholde balansen
(Horak, 2006).
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5.3.1.2 Mini-BESTest

Mini-BESTest maler fire ulike elementer ved balanse: antisipatorisk stillingskontroll,
reaktiv postural kontroll, sensorisk orientering og dynamisk gange. Resultatene i denne
studien presenteres med deltakernes totale poengsum. Dette fordi totalskaren er vurdert & ha
hayest validitet og reliabilitet, og at det er anbefalinger om & ikke rapportere underkategoriene
separat grunnet lav reliabilitet (Godi et al., 2021). Resultatene viser at begge deltakerne i
denne studien hadde signifikant bedring av totalskar. Det kan gi indikasjoner for at
intervensjonen har pavirket deres evne til balanse positivt. Begge hadde stabile
baselinemalinger, som gav en terskel for & oppna statistisk signifikans ved en forbedring pa

minimum 2 poeng.

Det er foreslatt at minste betydningsfulle endring av skar for personer med
balanseutfordringer tilsvarer en gkning pa 4 poeng (Godi et al., 2013). For deltaker A var
gjennomsnittet ved baseline 25 poeng, og testens maksimale skar er 28 poeng. Det betyr at
han ikke hadde mulighet til & oppna det som er vurdert til a veere den minste betydningsfulle
endringen for personer med balanseutfordringer (Godi et al., 2013). Basert pa dette malet ville
hans eventuelle funksjonsforbedring uansett ikke ha noen klinisk signifikans. For deltaker B
var fem av seks malinger i intervensjonsfasen og oppfalgingsfasen over terskelen for statistisk
signifikans. Imidlertid var kun to av disse over grensen for den minste betydningsfulle
endringen for personer med balanseutfordringer (Godi et al., 2013). Det kan derimot antyde at

forbedringen kun delvis er vesentlig.

Til tross for at Mini-BESTest er vurdert til & vaere bade valid og reliabel (Potter &
Brandfass, 2015), er det begrensninger knyttet til at det benyttes ordinal skala fra 0-2 ved
skaringer av de ulike oppgavene. Verdien 2 viser til det hgyeste funksjonsnivaet og tilsvarer
«normal» utfarelse, 1 viser til et «moderat» funksjonsniva, og 0 tilsvarer «alvorlig» og viser
til det laveste funksjonsnivaet (Hamre, Botolfsen, Tangen & Helbostad, 2017). Denne
skaringen er potensielt ikke tilstrekkelig sensitiv for & fange opp endringer som kan vare av
klinisk relevans. Ved bruk av ordinal maleskala klassifiseres resultatene i disse ulike nivaene
av funksjon. En svakhet er at denne klassifiseringen og rangordningen ikke representerer lik
avstand mellom nivaene (Bjgrndal & Hofoss, 2004). Deltaker B har uttalte balansevansker, og
dersom han skaret 1 poeng ved baseline ma han ngdvendigvis prestere tilnaermet «normal»

funksjon for & oppna en hgyere poengskare. Det er kanskije ikke a forvente at en person med
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begrensede forutsetninger pa grunn av affeksjon av nervesystemet skal kunne prestere
tilsvarende «normal» funksjon. Med bakgrunn i at resultatene fra Mini-BESTest presenteres
som totalskar, er det begrensninger knyttet til & kunne forklare hvilke elementer ved balanse

som kan ha fart til den statistisk signifikante bedringen.

5.3.1.3 Maksimal steglengdetest

Ved maksimal steglengdetest hadde deltaker A signifikant gkning ved test fremover og
bakover i bade intervensjonsfasen og oppfelgingsfasen, samt ved test sideveis i
intervensjonsfasen. Resultatene kan indikere at deltakeren har fatt bedre balanse (Goldberg,
Schepens & Wallace, 2010). Deltaker B hadde signifikant gkning av maksimal steglengde
bakover i intervensjonsfasen og oppfalgingsfasen. Han hadde derimot ingen signifikant
endring ved steglengde fremover eller sideveis. Deltaker B hadde generelt svart varierende
malinger ved maksimal steglengdetest. Disse resultatene kan ses i sammenheng med
malingene for postural kontroll pa trykkplattform hvor resultatene var sprikende. Et
fellestrekk ved disse testene er at de begge stiller krav til statisk balanse. I tillegg til dette,
stiller maksimal steglengetest krav til endring av understattelsesflate og samtidig kontroll av
kroppens tyngdepunkt frem og tilbake, og flere forhold kan dermed vare med a forklare
resultatene (Goldberg et al., 2010). Det er imidlertid vanlig med varierende resultater ved
denne testen, og det er funnet en tilfeldig variasjon pa 18,6 cm blant eldre voksne (Goldberg
etal., 2010).

Den eneste malingen begge deltakerne hadde signifikant bedring var ved test av
maksimal steglengde bakover. En mulig forklaring pa dette kan veere at det a ta et langt steg
bakover ikke er en like naturlig del av et vanlig bevegelsesmgnster, sammenlignet med a ta et
langt steg fremover eller til siden. Dermed kan en leringseffekt av gjentatte malinger ha
pavirket resultatet. Med bakgrunn i at steget tas bakover, kan det ogsa tenkes at det ikke er
like enkelt & benytte visuell informasjon, som er en vanlig kompensasjon ved CMT (van der
Linden et al., 2010). Ved steg fremover og sideveis vil det veere i stgrre grad veere naturlig at
blikket fglger foten mens steget tas. Ved steg bakover vil dette stille krav til endret holdning
og stilling av hodet, som videre vil kunne bidra til gkte posturale krav. Steg bakover kan ogsa
utfgres med blikket fremover, men det vil uansett vaere gkte krav til andre kilder til sensorisk

informasjon som for eksempel gjennom propriosepsjon.
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Ved gjennomfgring av maksimal steglengdetest er de fysiske forutsetningene til hver
enkelt deltaker vesentlig for resultatet, men malingene pavirkes ogsa av taktiske og
psykologiske faktorer. Deltakerne ma blant annet vurdere hvor langt steg de skal satse pa at
de mestrer. En mulig forklaring pa fremgangen til deltaker A er at han etter hvert fikk
erfaringer med oppgaven, og at han gradvis turte & utfordre seg selv med stadig lenger
steglengde. Dette kunne for gvrig ha vaert gjeldende for deltaker B ogsa, men han hadde
derimot ingen signifikant endring. For hans del kan det derimot tenkes at de fysiske
forutsetningene var de primert begrensende forholdene. Resultatene kan ogsa gjenspeile
psykologiske faktorer knyttet til i hvilken grad deltakerne er villig til & ta risiko. Forhold
knyttet til at malingene ble gjennomfart barfot kan ogsa ha virket inn, hvor grad av friksjon
mellom fotsalen pa standbeinet og underlaget kan ha betydning. Med utgangspunkt i at den
ene deltakeren har forbedret funksjon og den andre ikke, kan det tale mot at det er
intervensjonen som faktisk har fart til bedringen. Samtidig er intervensjonen individuelt
tilpasset, og eventuelle endringer av funksjon hos den enkelte kan likevel tilskrives

behandlingen.

5.3.1.4 Egenrapportering om opplevelse av endring

Begge deltakerne rapporterte om bedring i egenopplevd balanse etter endt
intervensjonsperiode. Deltaker A oppgav en verdi tilsvarende litt bedre og deltaker B
tilsvarende mye bedre. Deres opplevelser samsvarer kun til en viss grad med resultatene fra de
objektive malingene av balanse. | en diskusjon om hva som kan veere arsaken til deltakerne
sin opplevde av endring er det tydelige begrensninger knyttet til spgrreskjemaet og den
minimale datainnsamlingen. Det kan imidlertid bemerkes at deltaker A oppnadde statistisk
signifikante resultater ved flere av utfallsmalene enn deltaker B, samtidig som deltaker A

oppgav en verdi tilsvarende litt bedre og deltaker B tilsvarende mye bedre.

En mulig arsak til at begge deltakerne hadde en opplevelse av at deres balanse har blitt
bedre, er at intervensjonen har veert relativt spesifikt rettet mot a bedre postural kontroll.
Funnene fra funksjonsundersgkelsene samt resultatene ved baselinemalinger gav et tydelig
inntrykk av at deltaker A hadde betydelig bedre balanse, sammenlignet med deltaker B. Det
utgangspunktet kan ha gjort at deltaker B var mer mottakelig for endring, eventuelt at han
lettere ble oppmerksom pa potensielle forbedringer av egen balanse gjennom hverdagslige

gjeremal.
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| forbindelse med vurdering av klinisk relevans finnes det ingen entydige svar pa hvor
stor bedring som vil veere av vesentlig betydning for den enkelte. Det kan tenkes at selv en
liten bedring kan fa positive ringvirkninger i hverdagen, og potensielt gi et lgft bade fysisk og
psykisk. Kanskje kan litt bedre eller mye bedre balanse vere en tilstrekkelig endring for a

vaere mer aktiv i hverdagen og delta i samfunnet.

5.3.2 Gange

Med utgangspunkt i at gange er en sveert kompleks funksjon som involverer hele
kroppen (Shumway-Cook & Woollacott, 2017), vil det veere begrensninger knyttet til hvordan
resultatene kan drgftes. Tilnzermet alle forholdene som ble belyst i det forrige delkapitlet om
balanse er ogsa gjeldende for gangfunksjon. | dette delkapitlet draftes resultatene fra to

minutter gangtest og gange pa trykkplattform.

5.3.2.1 To minutter gangtest

Hverken deltaker A eller deltaker B oppnadde statistisk signifikante endringer i
gangavstand ved to minutter gangtest. Det gir indikasjon for at de ikke har blitt hurtigere, og
sier indirekte at de sannsynligvis ikke har oppnadd bedret utholdenhet (Finch, 2002).
Resultatene ma imidlertid tolkes med noe forsiktighet, da ingen av deltakerne hadde stabile
malinger ved baseline. Deltaker A hadde en positiv trend ved de tre farste baselinemalingene.
Dette kan ses i sammenheng med at det er pavist en leringseffekt ved to minutter gangtest
(Guyatt et al., 1984). Den positive trenden kan pa den maten forklares med at deltakeren fikk
erfaringer med hvordan testen gjeres, og utviklet evnen til & disponere kreftene i forhold til
testens varighet. Trenden gjer imidlertid at det er usikkert hvor hurtig og utholdende
deltakeren var far intervensjonen startet. En konsekvens av ustabile baselinemalinger er at
standardavviket blir stort, og at det dermed er starre terskel for a oppna statistisk signifikante
endringer. Til tross for et stort standardavvik hadde deltaker A resultater tett opp mot
terskelen for +2SD ved sju av atte malinger i intervensjonsfasen og oppfalgingsfasen.
Sammenlignet med malingene fra baseline er malingene fra de to siste fasene betydelig mer
stabile. Det vitner om jevnere prestasjoner. Disse malingene viser ingen statistisk signifikans,
men mer stabile malinger kan ogsa veere en indikasjon pa at intervensjonen har hatt effekt
(Kazdin, 2011).
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Deltaker B hadde sprikende resultater ved baseline, hvor maling nummer fire skilte seg
seerlig ut. I likhet med deltaker A, fikk ogsa deltaker B haye terskler for signifikante
endringer. Tendensen er ogsa noe den samme ved at malingene i intervensjonsfasen er mer
stabile, og viser til jevnere prestasjoner. Dersom man ser bort fra maling nummer fire, er
samtlige malinger i bade intervensjonsfasen og oppfalgingsfasen hgyere enn de tre farste
malingene ved baseline, og viser til en generell gkt gangdistanse. Til tross for at endringene
ikke viste statistisk signifikans for deltakerne, kan den endringen som er malt ha klinisk

relevans.

Ved to minutter gangtest er det anslatt en generell grense for minste betydningsfulle
endring pa 42,5 meter (Bohannon, Wang & Gershon, 2015). Denne verdien er basert pa data
deltakere mellom 18-85 ar, hvor gjennomsnittsalderen var 46 ar. Den gjennomsnittlige
gangdistansen ved to minutter gangtest var 180,9 meter (Bohannon et al., 2015). For & se
narmere pa sammenligningsgrunnlaget for bruk av verdien for minste betydningsfulle
endring, kan deltakernes gjennomsnittlige gangdistanse gjennom hele testperioden
sammenlignes med den oppgitte gjennomsnittsdistansen pa 180,9 meter. Deltaker A hadde en
gjennomsnittlig gangdistanse pa 218,7 meter, mens deltaker B hadde en gjennomsnittlig
gangdistanse pa 156,4 meter. Deltaker A gikk betydelig lenger enn gjennomsnittet, mens
deltaker B hadde kortere gangdistanse. Dette resultatet kan ses i sammenheng med funnene
fra funksjonsundersgkelsene hvor deltaker B har mer fremtredende balanse- og
gangutfordringer sammenlignet med deltaker A. Ingen av deltakerne hadde en gkning av
gangdistanse tilsvarende 42,5 meter eller lenger. Det gir indikasjoner for at endringen av
funksjon ikke er betydningsfull for deltakerne (Bohannon et al., 2015). Det er imidlertid
gjennomfart en studie som angir at den minste endring som kan tolkes som en reell endring er
mindre for nevrologiske pasienter. Denne endringen tilsvarer 16,4 meter ved to minutter
gangtest (Rossier & Wade, 2001). Verdien er basert pa data fra 46 deltakere med ulike
nevrologiske tilstander. Ingen av deltakerne hadde CMT, men én deltaker hadde
polynevropati. Hovedandelen av deltakerne hadde hjerneslag eller hodeskade, og de
resterende deltakerne hadde andre nevrologiske tilstander (Rossier & Wade, 2001). Hverken
deltaker A eller deltaker B hadde imidlertid malinger under intervensjon eller i
oppfelgingsfasen med forbedring pa over 16,4 meter. Samlet gir dette indikasjoner for at
deltakerne ikke har oppnadd en betydningsfull forbedring av hurtighet eller utholdenhet ved

gange.
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| drgftingen av resultatene er det vesentlig a ta hgyde for at det er en naer sammenheng
mellom gangdistanse og ganghastighet (Neumann & Kelly, 2017). Fra et visst punkt vil det
oppsta begrensninger knyttet til maksimal hastighet, hvor bevegelsesmgnsteret endres fra rask
gange til lgping. Dermed vil hastigheten pavirke evnen til a tilbakelegge flest mulig meter i
lopet av en gitt tid, som i dette tilfellet er to minutter. Med utgangspunkt i deltakernes
gangdistanse og varigheten pa testen, ble det beregnet at en gjennomsnittlig ganghastighet for
hele testperioden. Deltaker A gikk gjennomsnittlig 6,5 km/t, mens deltaker B gikk
gjennomsnittlig 4,7 km/t. | og med at deltakerne ble instruert i & ga, og dermed ikke kunne
lgpe, vil det veere en slags takeffekt pa ganghastighet over en viss tid. Denne endringen i
bevegelsesmanster fra rask gange til lgping er blant annet avhengig av anatomiske forhold
som beinlengde og spatiotemporale parametere som frekvens. Det kan kanskje tenkes at
deltaker A presterte opp mot sitt maksimale niva av ganghastighet og dermed ikke hadde
mulighet til & gke distansen i noe serlig grad. For deltaker B kan tendensen til jevnere
prestasjoner og generell noe gkt gangavstand potensielt ses i sammenheng med bedring av
evnen til balanse. Grunnet gjentatte vendinger i lgpet av testen kan gkt postural kontroll ha
bidratt til mer effektive vendinger (Scivoletto et al., 2011).

Til tross for at det ikke er en statistisk signifikant gkning av gangdistanse for deltakerne,
kan det hende at andre faktorer ved deres gangfunksjon som bevegelseskvalitet og
arbeidsgkonomi er pavirket. Pa den ene siden kunne det forventes at optimalisering av
bevegelsesmgnster kunne ha gitt resultater i form av en mer effektiv gange og dermed gkt
gangdistanse pa to minutter gangtest. Dette seerlig fordi det er en tydelig sammenheng mellom
leddutslag i underekstremitetene og ganghastighet (Hanlon & Anderson, 2006). Pa den andre
siden kan kravet om a ga sa langt som mulig i lgpet av to minutter gjare at deltakerne faller
tilbake til sitt habituelle gangmanster, og dermed ikke aktivt benytter disse potensielt nye

bevegelsesmgnstrene som intervensjonen kan ha gitt.

5.3.2.2 Lengde pa gangsyklus

Resultatene fra gange pa trykkplattform kan ses i sammenheng med resultatene fra to
minutter gangtest. Et av parameterne som ble malt med trykkplattform var lengde pa
gangsyklus ved normalt tempo. Lengde pa gangsyklus blir ssmmen med stegfrekvens ansett
som ngkkelfaktorer for ganghastighet (Murray, Kory, Clarkson & Sepic, 1966). Deltaker A

hadde ingen signifikant endring av lengde pa gangsyklus, mens deltaker B hadde signifikant
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gkning ved to malinger i intervensjonsfasen. Begge deltakerne hadde imidlertid noe ustabile
malinger ved baseline, hvor deltaker A hadde en variasjonsbredde pa 4 cm og deltaker B pa
10 cm. Denne forskjellen kan ses i sammenheng med at de har ulikt funksjonsniva. @kt
variasjonsbredde hos deltaker B kan gjenspeile gangmgnsteret hans, ved at han generelt har
betydelig redusert balanse og at varierende steglengde kan veere en naturlig del av hans
gangmenster. Malingene i intervensjonsfasen og oppfelgingsfasen var ogsa preget av
varierende resultater for begge deltakerne. Deltaker A hadde én maling over terskelen for
+2SD, mens deltaker B hadde tre. To av de tre var pafglgende og oppfylte kravene for
statistisk signifikans. | drgftingen av disse resultatene er det imidlertid vesentlig a ta hgyde for
at lengden pa gangsyklus har tett sammenheng med ganghastigheten (Andriacchi, Ogle &
Galante, 1977). Deltakerne ble malt i sin normale fart, og det gir rom for at hastigheten er ulik
fra maling til maling. Sammenhengen mellom lengde pa gangsyklus og ganghastighet bidrar

ogsa til at det er utfordrende & sammenligne resultater mellom ulike studier.

Normative data for friske voksne presenterer en gjennomsnittlig lengde pa gangsyklus
pa 144 cm (Neumann & Kelly, 2017). Deltaker A hadde et gjennomsnitt pd 138 cm i lgpet av
hele testperioden, mens deltaker B hadde et gjennomsnitt pa 89 cm. Dette indikerer at deltaker
A har en gangsyklus som kun er fa centimeter kortere enn den angitte gjennomsnittsverdien,
mens deltaker B har en betydelig kortere gangsyklus. Lengde pa gangsyklus anses som en
verdifull prediktor for fall, funksjonstap og dadelighet hos eldre, og terskelen er satt til 64 cm
(Bytyci & Henein, 2021). Til tross for at deltaker B har en betydelig kortere
gangsykluslengde enn gjennomsnittet, er den fremdeles markant lenger enn terskelen som
indikerer gkt sjanse for fall og lignende. For unge voksne menn er det oppgitt at
gjennomsnittlig normal steglengde er 76,3 cm (Shumway-Cook & Woollacott, 2017). Med en
symmetrisk gange bestaende av sidelik steglengde vil dette utgjere en gangsyklus pa 152,6
cm. Begge deltakerne i denne studien hadde en kortere gangsyklus enn denne

referanseverdien.

Basert pa resultatet for deltaker A er det ikke indikasjoner for at intervensjonen har
pavirket steglengden. Det kan imidlertid vaere utfordrende & definere om en endring av
steglengde, og eventuelt hvilken endring som hadde representert en forbedret gangfunksjon i
hans tilfelle. For deltaker B gir sammenligningen med gjennomsnittsverdiene indikasjoner for
at gkt steglengde kunne bidratt til en mer normalisert og forbedret gangfunksjon. Samtidig,
som nevnt i forrige delkapittel, er blant annet anatomiske forhold og spatiotemporale faktorer
avgjerende for lengden pa gangsyklusen. Ved redusert balanse vil noen kompensere med a
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gke hastigheten og steglengden, mens andre kompenserer med a senke farten og redusere

steglengden. Dette gjenspeiler at lengden pa gangsyklus er situasjonsavhengig.

5.3.2.3 Stegbredde

Ved gange pa trykkplattform hadde deltaker A stabile malinger for stegbredde ved
baseline, og resultatene viste statistisk signifikans. Han fikk betydelig redusert stegbredde i
lgpet av intervensjonsfasen, som ble ytterligere redusert i oppfelgingsfasen. Deltaker B hadde
ogsa stabile malinger ved baseline, men i intervensjonsfasen og oppfelgingsfasen hadde han

sveert varierende malinger, og resultatene var ikke signifikante.

I likhet med at lengde pa gangsyklus er avhengig av anatomiske forhold, er dette ogsa
gjeldende for stegbredde. Det er store individuelle variasjoner i stegbredde, men
gjennomsnittlig er den 7 cm (Trew, 2005). Ved baseline var den gjennomsnittlige stegbredden
til deltaker A 13,8 cm, mens for deltaker B var den 20,3 cm. Det indikerer at begge deltakerne
hadde en stegbredde over det som er angitt som gjennomsnittlig verdi. Samtidig ma det ogsa
tas hgyde for at steghredden ogsa er pavirket av ganghastigheten (Andriacchi et al., 1977).
Ved maling av deltakernes stegbredde gikk de i sitt normale tempo, og det er dermed

muligheter for at ulike hastigheter kan veere med a pavirke resultatet.

Resultatene som viser redusert stegbredde kan relateres til gkt postural kontroll. Dette
fordi gkt stegbredde er den dominerende strategien for a sikre sidestabilitet ved gange
(Winter, 1995). Ved gange stilles det krav til kontroll og stabilitet samtidig som kroppens
tyngdepunkt beveger seg. For deltaker A kan endringene i gange ses i sammenheng med
evnen til lateral stabilitet. Den laterale stabiliteten ved gange bygger pa en kombinasjon av
kontroll av trunkus og stegbredde (Bauby & Kuo, 2000). Resultatene til deltaker A indikerer
at hans gangfunksjon og balanse er pavirket av intervensjonen, i form av redusert stegbredde

ved gange i normalt tempo.

5.3.2.4 Egenrapportering om opplevelse av endring

Begge deltakerne rapporterte om bedring av egenopplevd gangfunksjon etter
intervensjonen. Deltaker A oppgav en verdi tilsvarende moderat bedring, mens deltaker B

tilsvarende bedre. Deres opplevelser samsvarer kun delvis med resultatene fra de objektive
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malingene av gange. Dette belyser kompleksiteten ved kartlegging av gange, hvor bade
fysiske, kognitive og psykiske faktorer spiller en rolle, og individet oppgaven og miljget vil
pavirke deltakernes opplevelse av egen gangfunksjon (Shumway-Cook & Woollacott, 2017).
I likhet med egenrapportert opplevelse av endring av balanse, vil det ogsa vaere begrensninger

knyttet til sparreskjemaet og datainnsamlingen ved opplevelsen av endring av gangfunksjon.

En mulig arsak til at begge deltakerne hadde en opplevelse av moderat bedring og
bedre, er at det intervensjonen indirekte har hatt fokus pa gangfunksjon. Flere av tiltakene har
bestatt av delkomponenter for a bedre ulike sekvenser av gange. Det er ogsa utfordrende a
vurdere kliniske relevans, da det ikke er noe fasit pa hvor stor bedring som villa ha veert

vesentlig for den enkelte av deltakerne.

5.3.3 Smerte og fatigue

5.3.3.1 Smerte

Begge deltakerne rapporterte om smerter i lgpet av den totale perioden malingene ble
gjennomfart. Dette er funn som er forenlig med at personer med pes cavus ofte opplever
smerter (Burns, Landorf, Ryan, Crosbie & Ouvrier, 2007). Deltaker A sin hgyeste angitte
verdi var 2 av 10 pa NRS. Dette kan indikere at smertene var lette. Variasjonshredden bade
ved baseline og under hele perioden totalt var pa 2. Det kan tyde pa at det var relativt lite
variasjon i smertenes intensitet fra maling til maling. Deltaker A rapporterte om stabilt hgyere
verdier av smerte ved intervensjon sammenlignet med i oppfalgingsfasen. En mulig
forklaring pa dette kan veere at behandlingen var intensiv og bestod av manuell mobilisering
0g tayninger av strukturer med potensielt nedsatt mobilitet. Denne behandlingen kan ha
medfart et midlertidig ubehag. | oppfalgingsfasen rapporterte han om mindre smerte, og det
kan veere at tiltakene bidro til endrede biomekaniske forutsetninger som videre resulterte i

mindre smerte.

Deltaker B rapporterte om varierende smerte ved baseline. Med en variasjonsbredde pa
3 var det ikke mulig for deltakeren & oppna en signifikant reduksjon av smerte. Dette fordi
terskelen for -2SD tilsvarer -1, som ikke eksisterer pa NRS. | intervensjonsfasen var
resultatene sprikende, med en tydelig skning den attende malingen. Ujevne malinger kan
gjenspeile variasjon i deltakerens dagsform, eller skyldes at behandlingen har fort til
biomekaniske eller nevromuskulaere endringer som videre har gitt gkte eller reduserte smerter.
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Generelt kan smertene deltaker B rapporterte om understgttes av at han har tydelige
feilstillinger i fatter og at gkte smerter kan forekomme grunnet stor belastning pa passive
strukturer. Med bakgrunn i at fotortoser og spesialtilpasset fottay er effektivt for & redusere og
fordele fotsalens trykkbelastning (Burns et al., 2007), kan gjentatt testing samt intensiv

behandling hvor deltakeren store deler av tiden var barfot pavirke opplevelsen av smerte.

Ingen av deltakerne hadde resultater som viste statistisk signifikans. Det er dermed lite
indikasjon for at intervensjonen har hatt en tydelig effekt pa deres opplevelse av smerte.
Samtidig kan de endringene som er rapportert ha klinisk relevans. | denne studien er ikke
deltakernes opplevelse av smerte en del av forskningssparsmalet. Egenrapporteringen av
smerte gjennom NRS har veert et supplement for & fange opp eventuelle feilkilder til endringer
av gangfunksjon eller balanse. Med utgangspunkt i at smerte er et komplekst fenomen er det
begrensninger knyttet til & innhente informasjon via et enkelt skjema som rapporterer én verdi
pa en skala. Likevel kan resultatene fra egenrapportering om smerte indikere at deltakerne
ikke har hatt betydelige smerter som potensielt kunne pavirket resultatene ved malinger av

gange og balanse.

5.3.3.2 Fatigue

Deltaker A rapporterte om en relativt stabil opplevelse av fatigue ved baseline, med en
variasjonsbredde pa 1. | oppfelgingsfasen var de tre siste malingene stabile, og viser
signifikant endring. Deltaker B rapporterte om en noe varierende opplevelse av fatigue ved
baseline. Det gav en variasjonsbredde pa 2. Samtlige malinger i intervensjonsfasen og
oppfelgingsfasen hadde den samme verdien, og representerer et jevnt lavt niva av fatigue.
Resultatene i disse to fasene viser ingen signifikant endring. For at deltaker B skulle oppnadd
en signifikant endring matte han ha rapportert om fatigue tilsvarende verdien 0. Det tilsvarer

absolutt ingen fatigue.

Med utgangspunkt i at fatigue er et sammensatt fenomen, er det ingen enkle forklaringer
pa deltakernes opplevelse av det. Det kan forstas som en todelt mekanisme, hvor fysisk
aktivitet kan vare en trigger for fatigue, samtidig som det har potensiale for & veere med a
redusere fatigue (Ramdharry, Thornhill, Mein, Reilly & Marsden, 2012). I denne studien har
deltakerne potensielt fatt et hgyere aktivitetsniva og dermed en starre totalbelastning gjennom

den intensive behandlingen og de gjentatte malingene. Dersom resultatene i denne studien ses
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i sammenheng med dette, kan det tenkes at deltakerne har talt den gkte totalbelastningen godit,
og at det muligens har bidratt til 2 gke deres kapasitet. Dette gjelder primart deltaker A, hvor
resultatene var signifikante. En annen forklaring er at behandlingen har pavirket
biomekaniske eller nevromuskulaere endringer som har gitt bedret arbeidsgkonomi og
redusert fatigue. Andre forhold som kan ha pavirket deres opplevelse av fatigue er at
deltakerne opplevde gradvis mindre belastning ved gjennomfgring av malingen, fordi de

hadde opparbeidet seg erfaring med testene og visste hvilke krav som ble stilt.

I likhet med deltakernes opplevelse av smerte var malet med egenrapportering av
opplevelse av fatigue & fange opp potensielle feilkilder for resultater knyttet til gangfunksjon
og balanse, samt sikre hensynsfull oppfalging av deltakerne. Med utgangspunkt i studiens
design og etiske betraktninger er det positivt at deltakerne ikke rapporterer om betydelig gkt
fatigue i lgpet av perioden hvor malingene ble gjennomfart. Generelt tyder resultatene pa at

hverken intervensjonen eller testsekvensene gav gkende grad av fatigue utover i testperioden.

5.3.4 Mulige forklaringsmekanismer for endringer i gange og

balanse

| dette delkapitlet vil refleksjoner rundt mulige forklaringsmekanismer for endring i
gange og balanse presenteres. Resultatene fra utfallsmalene kan ikke benyttes direkte til &
forklare arsakene til endringene. Spesifikke tester av blant annet kraft, muskellengde,
muskelstyrke og bevegelighet kunne gitt utfyllende informasjon for & si noe om arsakene til
endring i denne studien. Det er generelt svaert mange faktorer som kan pavirke evnen til
balanse og gange (Bassoe Gjelsvik & Syre, 2016; Horak, 2006; Shumway-Cook &
Woollacott, 2017). Sett i lys av teoretiske perspektiver om CMT, balanse og gangfunksjon (i
delkapittel 2.1, 2.2 og 2.3) og beskrivelsene av den individualiserte behandlingen av
deltakerne i denne studien, kan resultatene i denne studien forklares med endringer av flere
ulike forhold. Det omfatter bade resultatene som indikerer funksjonsforbedring, samt de
resultatene hvor det er stor variasjon i malingene, og resultatene som viser manglende tegn til
forbedring etter intervensjonen. Resultatene kan skyldes endringer av biomekaniske,
motoriske og sensoriske forhold, og det er vesentlig & anerkjenne den gjensidige pavirkningen
disse forholdene har pa hverandre (Shumway-Cook & Woollacott, 2017). Resultatene kan

ogsa skyldes psykologiske forhold, samt forhold knyttet til & motta behandling og delta i et
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forskningsprosjekt. I tillegg er det ogsa andre faktorer som kan forklare resultatene til

deltakerne i denne studien.

5.3.4.1 Biomekaniske og motoriske forhold

Endringer av gange og balanse kan ses i sammenheng med biomekaniske forhold. En
viktig forutsetning for a opprettholde postural kontroll er en hensiktsmessig plassering av
kroppsdeler i forhold til hverandre slik at akseforholdene legger til rette for god rekruttering
av muskelkraft (Shumway-Cook & Woollacott, 2017). Kvaliteten pa understettelsesflaten, det
vil si fattene, er ansett som en sentral biomekanisk faktor for balanse. Eventuelle
begrensninger i starrelse, muskelstyrke, mobilitet, smerte eller motorisk kontroll av fettene vil
pavirke balansen (Tinetti, Speechley & Ginter, 1988). Biomekaniske forhold knyttet til
bevegelsesutslag i fatter og ankler, samt evne til kraftutvikling vil danne grunnlag deltakernes
stabilitetsgrenser (Horak, 2006). Endringer av motoriske forhold som evnen til & utvikle
muskelkraft kan ogsa vaere en forklaringsmekanisme. Ved CMT kan pareser vere en del av
sykdomsbildet, men svakhet i muskulatur kan ogsa skyldes endringer av akseforhold knyttet
til ubalanse mellom agonist og antagonist, som vil resultere i vansker med a rekruttere kraft
(Shumway-Cook & Woollacott, 2017). Ved a fasilitere til en hensiktsmessig utfgrelse med
gode akseforhold for rekruttering av muskelkraft, kan de motoriske ressursene som er
tilgjengelig potensielt benyttes mer optimalt. En mulig forklaring pa resultatene som indikerer
forbedring av balanse og gangfunksjon er at behandlingsintervensjonen har pavirket disse
nevnte forholdene positivt. Resultatene som indikerer manglende bedring, kan ogsa forklares
med potensielt gkt mobilitet i ankler og fatter. Det kan tenkes at endrede biomekaniske
forhold kan gi en opplevelse av gkt instabilitet. @kt mobilitet gir muligheter for en potensielt
mer hensiktsmessig justering av balanse, samt bedret fotavvikling ved gange. Det kan
imidlertid hende at intervensjonens varighet har begrenset deltakerne i a etablere disse nye
strategiene. @kt varighet pa intervensjonen, og en ekstra oppfalgingsfase en stund etter endt

intervensjon kunne gitt kunnskap om dette.

5.3.4.2 Sensoriske forhold

Endringer i deltakernes balanse og gangfunksjon kan ses i sammenheng med sensorisk

funksjon. Det kan tenkes at deltakernes evne til & kontinuerlig vekte sensorisk informasjon
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har blitt pavirket av behandlingen. Potensielt kan bedret evne til balanse veare et resultat av
redusert avhengighet av visuelle strategier, pa bakgrunn av gkt vekting av somatosensorisk
informasjon fra ankler og fatter. Ved gkt avhengighet av visuell informasjon, som er vanlig
hos personer med CMT (van der Linden et al., 2010), er det vist & veere naturlig a skyve hodet
frem og vende blikket ned mot fattene (Bassoe Gjelsvik & Syre, 2016). Denne endringen av
holdning og akseforhold for hode og nakke vil videre pavirke vestibularsystemet. Med
utgangspunkt i patologiske mekanismer ved CMT er det naturlig & tenke at det visuelle og det
vestibuleere systemet er intakt, og at det primaert er den somatosensoriske funksjonen som er
affisert. Samtidig er hodets stilling sentral ved postural kontroll, og dersom hodet blir fiksert
gjennom kompensatoriske strategier, kan det potensielt bidra med mindre informasjon fra det
vestibulaere systemet. Det er vist at friske personer som star pa et solid underlag i godt
opplyste omgivelser stoler hovedsakelig pa somatosensorisk informasjon (Horak, 2006). |
kontrast til det, vil den visuelle og den vestibulaere informasjonen bli mer sentral nar de star
pa en ustabil overflate (Horak, 2006). En mulig forklaringsmekanisme for endringer av gange
og balanse er knyttet til at fysioterapibehandlingen har pavirket deltakernes indre modeller, og

dermed skapt gkt representasjon av for eksempel fgttene.

5.3.4.3 Psykologiske forhold

Psykologiske faktorer som stress og engstelse for a falle, kan ogsa veere med a forklare
resultatene i denne studien. Stress kan pavirke evnen til & opprettholde balanse, og det er
evidens for at samspillet mellom nevroendokrine og psykologiske faktorer kan ha en
signifikant pavirkning av postural kontroll (Saman, Arshad, Dutia & Rea, 2020). Det er ogsa
indikasjon for at personer med redusert sensorisk funksjon er mer sarbare for stress og
sammensatte oppgaver. Dette er pa grunn av at de har redusert adaptiv kapasitet som sikrer
kontinuerlig postural kontroll, og at de dermed bruker en starre del av sin kognitive kapasitet
pa a opprettholde balansen (Manor et al., 2010). Kognitive strategier viser til et bevisst
forhold til a skulle opprettholde balanse. Det kan gi en endring fra en automatisk regulering
av balansen som primeert foregar i underbevisstheten, til en gkt bevissthet til 4 justere og
dermed kognitivt regulere balansen. Ved gkende krav til postural kontroll kreves det ogsa mer
kognitive ressurser. Dersom oppmerksomheten er rettet mot en sekundaer oppgave som a
orientere seg i en by, kan det veere den resterende kognitive kapasiteten til & ivareta postural

kontroll veere begrenset (Horak, 2006). Det er ogsa pavist at evnen til balanse kan pavirkes av
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humgr og sinnsstemning (Bolmont, Gangloff, Vouriot & Perrin, 2002; Kitaoka, Ito, Araki, Sei
& Morita, 2004). Dette kan gi indikasjon for at deltakernes motivasjon kan ha gitt utslag pa
resultatene. Det kan omfatte alt fra en fglelse av a vere lei av gjentatte malinger i flere uker
etter hverandre, til & ha konkurranseinstinkt og ha lyst til & bevise at intervensjonen har hatt
effekt.

Engstelse for fall vil ogsa pavirke hvordan en person beveger seg. Den indre
representasjonen av stabilitetsgrenser vil danne grunnlag for valg av bevegelsesstrategier for a
opprettholde likevekt. I likhet med andre personer med balanseforstyrrelser kan denne indre
modellen til deltakerne veere forstyrret, og det kan tenkes at det begrenser deres

bevegelsesmgnster (Horak, 2006).

5.3.4.4 Behandlings- og forskningsrelaterte forhold

| drgftingen av mulige forklaringer pa resultatene er det ogsa relevant a vurdere den
generelle treningseffekten av & gjennomfare gjentatte malinger. En mulighet er at deltakerne
har fatt en viss forbedring av resultater utelukkende av a ha gjennomfart testene to ganger i
uken i seks uker. En annen faktor som kan bidra til & forklare resultatene er placebo-effekten.
Placebo-effekten er den virkningen som oppstar ved behandling som skyldes at deltakerne
hadde forventninger om et godt resultat. Det er klinisk evidens for at placebo-effekten kan ha
betydningsfull terapeutisk effekt (Finniss, Kaptchuk, Miller & Benedetti, 2010). | denne
studien kan det tenkes at deltakerne hadde ekstra forventninger med bakgrunn i at de var
deltakere i et forskningsprosjekt. En tredje faktor som kan vaere med a forklare resultatene er
fysioterapeutens rolle. Den terapeutiske relasjonen mellom pasient og fysioterapeut er ansett a
veaere en sentral for behandlingen (Thornquist, 2009). Det er evidens for at fysioterapeuter selv
mener at den terapeutiske relasjonen har stor betydning for kliniske resultater (Stenmar &
Nordholm, 1994), og dette stgttes av studier som viser positiv sammenheng mellom gode
terapeutiske relasjoner og pasienttilfredshet (Hush, Cameron & Mackey, 2011),
gjennomfgring av behandling (Schonberger, Humle, Zeeman & Teasdale, 2006) og kliniske
utfall (Ferreira et al., 2013; Fuentes et al., 2014; Hall, Ferreira, Maher, Latimer & Ferreira,
2010).
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5.3.5 Drgfting av intervensjon og nevroplastisitet

I denne delen av diskusjonskapitlet blir potensielle sammenhenger mellom
intervensjonen og prinsippene for nevroplastisitet lgftet frem. Intervensjonen i denne studien
er intensiv. Begrepet intensiv beskriver noe som foregar, eller utfgres med, stor og konsentrert
innsats (Det norske akademis ordbok, u.a.). Kleim og Jones (2008) fremhever at intensitet er
viktig for nevroplastisitet, men som belyst tidligere er begrepet ikke tydelig definert. De
referer til ulike kilder som angir ulike variabler av intensitet. Intensitet i denne studien viser til
hyppigheten og varigheten pa gktene, samt kravet om fokusert oppmerksomhet ved
behandling. Det samsvarer til en viss grad med definisjonene i studiene Kleim og Jones har
referert til, hvor Raymer et al. (2007) bruker intensitet om hyppighet pa gker, og Luke et al.
(2004) og Kleim et al. (2002) om treningsvolum. Deltakerne i denne studien gjennomfarte ti
gkter i lgpet av tolv dager, hvor hver gkt hadde en varighet pa 80-90 minutter. I behandlingen
var det ogsa fokus pa a gjennomfare mange repetisjoner, noe som ogsa fremheves som en
sentral faktor for & oppna bedring av funksjon gjennom nevroplastiske endringer (Kleim &
Jones, 2008).

Intervensjonen var ogsa individualisert, som innebarer at tiltakene ble tilpasset den
enkeltes funksjonsniva. Denne individualiseringen kan ses i sammenheng med flere av
prinsippene for nevroplastisitet. Intervensjonen i denne studien er basert at funksjon er
bruksavhengig, jamfer de to farste prinsippene «use it or lose it» 0g «use it and improve it»
(Kleim & Jones, 2008). Det at behandlingen er individualisert gir rom for at deltakerne fikk
trene pa akkurat de funksjonene de hadde behov for — enten med mal om a ikke miste den
aktuelle funksjonen, eller med mal om & forbedre den. Potensielt har terapeutene gitt
deltakerne mulighet til nye bevegelseserfaringer, gjennom fasilitering til spesifikke bevegelser
ved bruk av hands-on-teknikker. Slike bevegelseserfaringer vil omfatte bade sensoriske og
motoriske forhold, som muligens kan apne for et rikere bevegelsesmgnster. Det kan tenkes at
deltakernes habituelle bevegelsesmgnster er et resultat av sekundeert tap av funksjon grunnet
kompensatoriske strategier, i motsetning til primeer affeksjon ved patologiske prosesser.
Gjennom en grundig undersgkelse av den enkelte deltakers ressurser samt en kontinuerlig
analyse av bevegelsesmgnsteret, vil denne intervensjonen potensielt fare til gkt funksjon pa

grunn av endret ressursbruk.

Et annet prinsipp som ogsa er forankret i den individualiserte intervensjonen er

prinsippet om spesifisitet (Kleim & Jones, 2008). Det handler om a trene spesifikt pa akkurat
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det man gnsker a bli bedre til. Det kan argumenteres for at intervensjonen og
behandlingstiltakene i denne studien var spesifikt rettet mot gange og balanse, og at det kunne
medfare en forventet bedring av disse funksjonene. Pa den andre siden kan det tenkes at
utfallsmalene ikke var egnet for a fange opp den potensielle funksjonsforbedringen. I begge
deltakernes behandlinger var det mal om a gke mobiliteten i fatter og ankler for & oppna en
bedre fotavvikling og gkt evne til rekruttering av kraft, og dermed skape en potensiell mer
effektiv gange.

5.4 Styrker og begrensninger ved studien

Det er flere metodologiske utfordringer ved gjennomfaring av kliniske studier som
undersgker fysioterapibehandling. Ulike metoder frembringer ulike typer kunnskap, og det vil
veere begrensninger i ethvert design knyttet til & forklare kompleksiteten i fysioterapi (Brean,
2013). Forskningsspgrsmalet i denne studien etterspgr kunnskap om effekt av tiltak. Det
foretrukne designet ville veere en randomisert kontrollert studie (Helsebiblioteket.no, 2016).
Randomiserte kontrollerte studier stiller imidlertid krav til standardisering av intervensjon,
randomisering av deltakere og eventuell blinding. | denne studien var hensikten derimot &
undersgke en individualisert intervensjon for en heterogen pasientgruppe. Utvalget bestod av
tilfeldige representanter fra en populasjon med ulike typer CMT, med stor variasjon i
alvorlighetsgrad, symptomer, utfall og funksjonsniva. Studiens design, SSED, er spesielt
egnet for & undersgke om personer med en sjelden diagnose har effekt av en individuelt
tilpasset behandling (Carter & Lubinsky, 2015). En styrke ved denne studien er at den
vurderer effekten av en fysioterapipraksis som faktisk eksisterer, og at designet ivaretar en

tilnerming som er naer mange fysioterapeuters kliniske hverdag.

5.4.1 Designet

En styrke ved SSED er at et lite antall deltakere gir mulighet for tett oppfalging
gjennom de ulike fasene. Det gir et bredt grunnlag for a vurdere effekten av behandlingen for
den enkelte. Fa deltakere, kombinert med at intervensjonen er individualisert, gir ogsa et godt
utgangspunkt for ivaretakelse av de som deltar. En svakhet er at utvalgssterrelsen derimot
begrenser potensialet for & generalisere resultatene (Nourbakhsh & Ottenbacher, 1994).

Samtidig kan denne studien benyttes som et pilotprosjekt, eller som en del av en starre
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samling av flere SSED-studier som totalt kan frembringe kunnskap om individualisert

behandling for en heterogenpopulasjon med en sjelden nevromuskuleer tilstand.

Denne single subject experimental design-studien har et ABA-design. Resultatene gir
indikasjoner for at det er intervensjonen, og ikke andre faktorer, som er arsaken til endringen
(Krasny-Pacini & Evans, 2018). Noe som kunne ha styrket denne studien ytterligere er en
ekstra oppfalgingsfase senere i forlgpet. Ved et ABAA-design vil resultatene gi indikasjoner
for om effekten vedvarer, og om det kan ha hatt en overfgringsverdi til andre daglige
aktiviteter (Zhan & Ottenbacher, 2001).

5.4.2 Utvalget

Utvalget bestod av to personer som oppfylte samtlige inklusjonskriterier. Det er en
styrke at det var brede inklusjonskriterier samt kun ett eksklusjonskriterium. Det apnet for at
variasjonen i populasjonen kunne bli representert i studien. Med bakgrunn i personer med
CMT fra hele landet kan sgke om 2-ukers opphold, ble det gjort et strategisk valg i
rekrutteringsprosessen. Av de som hadde fatt innvilget 2-ukers opphold ved NMK ble to
personer med geografisk tilhgrighet til Tromsg farst forespurt om deltakelse i prosjektet.
Dette av praktiske arsaker knyttet til gjennomfering av studien. Rekrutteringen gjorde dermed
at utvalget ikke var helt tilfeldig. Samtidig er det lite trolig at den geografiske tilhgrigheten
skulle ha tydelige innvirkninger pa resultatene av studien.

Ved & se pa deskriptive faktorer som kjenn, alder og hovedtype av CMT er utvalget
tilsynelatende homogent. Deltakerne er menn, og variasjonsbredden pa alderen er kun fire ar.
Begge har CMT type 1, men den ene har type 1A og den andre har 1E. Funksjonsnivaet til
deltakerne representerer et bredere spekter, hvor den ene deltakeren hadde betydelig sterre
utfordringer knyttet til balanse og gangfunksjon enn den andre. Siden studien undersgker
effekten av intervensjonen for den enkelte deltaker og ikke sammenligner de med hverandre,
har det ulike funksjonsnivaet minimal betydning for resultatet. Det kan imidlertid styrke
antakelsen om at det var intervensjonen som gav effekt, basert pa at begge oppnadde bedring

til tross for ulike forutsetninger (Kazdin, 2011).
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5.4.3 Intervensjonen

En sentral styrke ved intervensjonen ved SSED er at den er individualisert. Dette gir
mulighet for at hver enkelt deltaker far den mest optimale behandlingen basert pa sine
personlige ressurser og utfordringer. Det er ogsa en styrke at studiens intervensjon ble
gjennomfart slik som den gjares i vanligvis praksis ved Nevromuskulaert kompetansesenter. |
tillegg ble den utfgrt av fysioterapeuter som ikke har direkte tilknytning til
forskningsprosjektet. | de ukene hvor malingene foregikk var det ingen kommunikasjon eller
samhandling mellom fysioterapeutene som utfgrte behandlingen og forskningsleder som
gjennomfgrte malingene. Forskningsleder fikk dermed ikke innsikt i hvilke tiltak som ble
gjort far etter endt oppfalgingsfase. Dette for & unnga a vaere i en dobbeltrolle, og at

resultatene kunne blitt pavirket.

Til tross for at behandlingstilneermingen ved 2-ukers oppholdet er beskrevet generelt, og
hver enkelt deltakers individuelle intervensjon spesielt, vil det veere en svakhet at den
individuelle behandlingen ikke er detaljert beskrevet og utfgres helt likt hver gang. Dette er en
metodisk svakhet knyttet til studiens reproduserbarhet (Krasny-Pacini & Evans, 2018). Det vil
imidlertid alltid veere utfordrende a standardisere en fysioterapibehandling, da dette foregar
som en samhandling mellom terapeut og pasient. Den terapeutiske relasjonen, og den verbale

og kroppslige samhandlingen vil ogsa kunne pavirke resultatet (Thornquist, 2018).

Med utgangspunkt i teori om plastisitet og potensiale for endret funksjon kan
intervensjonens varighet vere en begrensning. To uker er en relativt kort periode med tanke
pa a kunne forvente bedring av funksjon. Samtidig vil intervensjonens intensitet til en viss

grad kunne veie opp for dette.

5.4.4 Malingene

En utfordring ved SSED er at deltakerne skal males ved bruk av de samme testene.
Dette til tross for eventuelle variasjoner i funksjonsniva og malsetninger for behandlingen for
den enkelte deltaker. Det stiller krav til at testene er tilstrekkelig sensitive for ulike
funksjonsnivaer, og at deltakerne ikke oppnar tak- eller gulveffekt. Testene skal ogsa
bestemmes far deltakerne er inkludert. Dermed er begrunnelsen for valg av tester basert pa at
de er egnet for & male elementer ved gangfunksjon og balanse. | denne studien gjennomfarte

begge deltakerne samtlige tester ved hver maling. Dette til tross for at noen av oppgavene var
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sveert krevende, eksempelvis ved at deltaker B hadde store vansker med a sta med lukkede

gyne, samt a sta pa ett bein.

Det er en styrke at det har blitt gjennomfart gjentatte malinger. Hver maling har
imidlertid stor innvirkning pa tolkningen av resultatet. Stor variasjonsbredde ved baseline gir
stort standardavvik, og gjer det vanskeligere & oppna statistisk signifikante resultater. Det at
hver maling har stor innvirkning pa tolkningen av resultatet er en utfordring seerlig knyttet til
malinger av balanse. Malingene ved baseline skal veere stabile uten tydelig tendens til
forbedring eller forverring for a kunne anvende 2SD-band-metoden for analyse (Horner et al.,
2005). Med utgangspunkt i at bade deltaker A og B ikke oppfylte dette kravet ved flere av
testene, er det indikasjoner for at det burde veert gjennomfart flere malinger ved baseline.
Dette kunne gitt et mer presist resultat, og et bedre utgangspunkt for a analysere malingene i
de pafelgende fasene. Valget av fire malinger ved baseline ble gjort med etiske hensyn for &
hindre ungdvendig belastning for deltakerne. I planleggingen av forskningsprosjektet er det
vanskelig a vite hvor mange malinger som ma gjares for a fa en stabil baseline. Dette kunne
det ha blitt tatt bedre hgyde for i dette prosjektet. Samtidig er en liten grad av variasjon ved
baselinemalinger normalt og gjenspeiler en normalvariasjon i utfgrelse av bevegelser (Portney
& Watkins, 2015).

En svakhet i denne studien er at deltaker B kun gjennomfarte 10 av 12 planlagte
malinger. Arsaken til dette var et sykdomsforlgp som krevde sykehusinnleggelse, hvor
arsaken vurderes a vaere uavhengig av deltakelse i denne studien. Ved forskning som
inkluderer mennesker vil det alltid vere en risiko for & ende opp med ufullstendige resultater.
Det er imidlertid positivt at han har seks malepunkter etter baseline som utgangspunkt for a

vurdere effekt av intervensjon.

En styrke ved denne studien er at samtlige malinger ble utfart i samme lokale og med
det samme utstyret. Testprotokollen ble fulgt, og det tekniske utstyret fungerte som det skulle.
Ved Mini-BESTest og to minutter gangtest ble manuell tidtaking benyttet. Dette kan ha gitt
sma variasjoner i tid, og dermed hatt pavirkning pa resultatene. Dette kan i searlig grad gjelde

en gjennomfering av Timed Up & Go (TUG) i den ene delsekvensen i Mini-BESTest.
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5.4.5 Studiens validitet og reliabilitet

Ved vurdering av studiens validitet, dragftes bade interne og eksterne faktorer. Intern
validitet refererer til om studiens resultater er gyldige og sanne, og om malingene faktisk blir
gjort pa det de er ment & male (Bjgrndal & Hofoss, 2004). Studiens interne validitet belyser i
hvilken grad det er sannsynlig at effekten har oppstatt som et resultat av intervensjonen, og
ikke som en konsekvens av tilfeldigheter (Polit & Beck, 2020). | denne studien benyttes 2SD-
band-metoden for & kompensere for at resultatene ikke skyldes andre ytre faktorer eller er har
oppstatt pa grunn av tilfeldigheter. Det ble ogsa benyttet flere utfallsmal for a fange opp ulike
elementer ved deltakernes gangfunksjon og balanse. Det er en svakhet at ingen av testene er
validert spesifikt for personer med CMT. Dette kan ses i sammenheng med at diagnosen er
sjelden. Imidlertid er to minutter gangtest og Mini-BESTest vurdert & vare valide for
personer med nevrologiske tilstander (Potter & Brandfass, 2015; Rossier & Wade, 2001), og
maksimal steglengdetest er valid for personer med hjerneslag (Ng et al., 2018). Zebris
trykkplattform er ogsa et valid maleinstrument for statisk balanse (Gregory & Robertson,
2017) og ganganalyse (Rudisch et al., 2021). Det er ogsa indikasjoner pa at NRS er mer valid
og har andre styrker sammenlignet med andre skaler (Chanques et al., 2010; Hjermstad et al.,
2011; Jensen & Karoly, 2011; Thong, Jensen, Mir6 & Tan, 2018).

Ekstern validitet handler om resultatene har overfgringsverdi og er av praktisk
betydning (Bjgrndal & Hofoss, 2004). Studiens eksterne validitet representerer i hvilken grad
resultatene kan generaliseres (Polit & Beck, 2020). Med utgangspunkt i at resultatene ikke
kan generaliseres ved dette studiedesignet, er en vurdering av ekstern validitet mindre
relevant sammenlignet med ved starre studier. Likevel er det positivt for overfgringsverdien
at studien har flere enn én deltaker samt at utvalget ble gjort tilfeldig (Backman, Harris,
Chisholm & Monette, 1997). Den detaljerte beskrivelsen av deltakerne er ogsa fordelaktig ved
sammenligning med andre studier, eller for overfgringsverdi til andre pasienter med lignende
funksjonsniva (Logan, Hickman, Harris & Heriza, 2008). | vurdering av overfgringsverdi til
andre situasjoner eller utvalg, vil det alltid veere relevant a drgfte hvilke forhold som
tilsynelatende bar vere like for a kunne forvente den samme effekten. Til tross for at personer
har en felles diagnose eller like symptomer, kan de respondere ulikt pa en intervensjon. |
klinisk praksis foregar samhandlingen mellom terapeut og pasient, og deres tidligere
erfaringer og opplevelser vil forme situasjonen (Thornquist, 2018). Faktorer hos terapeuten,
pasienten og i konteksten de mates i, utgjer kompleksiteten i fysioterapipraksis. Med

bakgrunn i at menneskelig atferd er dynamisk, kan ingen intervensjoner replikeres ngyaktig —
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uavhengig av hvilket studiedesign som anvendes. Resultatene i denne studien blir dermed
eksempler pa hvordan intensiv og individualisert fysioterapibehandling kan pavirke balanse

og gangfunksjon for voksne personer med CMT.

Reliabilitet handler om studien er palitelig. Det viser til hvilken grad malingene er
ngyaktig og om de er korrekt utfart (Polit & Beck, 2020). | denne studien ble det utarbeidet en
detaljert testprotokoll (vedlegg nr. 4) som inneholdt rekkefglge pa tester, fremgangsmate og
instruksjoner for hver enkelt deloppgave i samtlige teser, hvilket utstyr som skulle brukes,
samt scoringsskjema. Malingene ble utfert sa likt som mulig hver gang, men det vil

naturligvis veere sma variasjoner.

Reliabiliteten til malingene av postural kontroll med bruk av trykkplattform kunne veert
bedret gjennom & gke varigheten i staende (Carpenter et al., 2001). Det kunne ogsa veert starre
krav til standardisering, med for eksempel krav til blikkfiksering pa et punkt og armer plassert
pa hofter. Det er vist sammenheng mellom gyebevegelser og postural svai (Bonnet, Davin,
Hoang & Baudry, 2019), og det kan dermed indikere at selv sma variasjoner i situasjonen kan
gi utslag pa malingene. Det er ogsa gjort analyser som antyder at malinger av CoP som
svaihastighet (CoP average velocity) og svaiareal (95 % confidence ellipse area) bar
gjennomfares i 60 sekunder minimum fem ganger for & oppna et akseptabelt niva av
reliabilitet (Doyle, Hsiao-Wecksler, Ragan & Rosengren, 2007). Til tross for at Mini-
BESTest er vurdert & veere reliabel for personer med nevrologiske tilstander (Potter &
Brandfass, 2015), er det begrensninger knyttet til den ordinale poengskalaen. Det er vist at
Mini-BESTest har meget god reliabilitet for test-retest ved vurdering av personer med forgkt
fallrisiko. Denne vurderingen er imidlertid gjort pa bakgrunn av to malinger med to dagers

mellomrom (Hamre, 2014).

Gode funksjonstester og utfallsmal er en grunnleggende forutsetning for & kunne stole
pa resultater fra forskning og i klinisk praksis. Det stiller krav til at de er bade reliable og
valide, og er sensitive for & fange opp eventuelle endringer ved vurdering av effekt av
behandling. | en studie hvor maleegenskapene til 22 kliniske tester av balanse ble undersgkt,
ble det funnet moderate eller begrensede nivaer av evidens for de fleste av maleegenskapene
til verktgyene, samt at det var minimal informasjon om sensitivitet for endring (Saether,
Helbostad, Riphagen & Vik, 2013). Det er et paradoks nar det er disse testene som benyttes
for & vurdere om en behandling har effekt eller ikke. I motsetning til malinger av andre

fysiske ferdigheter som utholdenhet, maksimal styrke eller hurtighet, kan det tenkes at
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prestasjoner knyttet til balanse i stgrre grad er ujevne. Basert pa kompleksiteten i postural
kontroll, med de sma marginene og at det handler om & «veere i balanse, eller ikke», er det

naturlig & forvente at resultatene varierer.

5.5 Betydninger for klinisk praksis og anbefalinger for videre

forskning

Til tross for at resultatene fra denne studien ikke kan overfgres direkte til andre
pasienter, kan studien likevel bidra med ny erfaring og kunnskap som kan veere nyttig i
fysioterapeuters kliniske hverdag. I tillegg kan den vare med a danne utgangspunkt for videre
forskning pa omradet. Det er trolig stor variasjon knyttet til innhold i funksjonsundersgkelser
og bruk av standardiserte tester i ulike kliniske praksiser. Likevel er en naturlig antakelse at
det ikke gjennomfares like mange malinger i vanlig praksis, som det stilles krav til ved
gjennomfaring av en studie med SSED. Dersom deltaker A og B ikke hadde vart med i
studien, men heller veert pasienter i en tilfeldig klinisk praksis, kan det tenkes at det kun ble
gjennomfart én testsekvens ved oppstart og eventuelt én sekvens med re-testing etter en
bestemt periode. Da hadde ikke innsikten i variasjonen i malingene veert til stede. Gjentatte
testsekvenser har gitt verdifull anerkjennelse av den potensielt naturlige variasjonen i
prestasjoner. Denne studien kan dermed bidra til & fremme ny bevissthet hos fysioterapeuter

nar det gjelder undersgkelse og testing av balanse.

En annen refleksjon knyttet til testing i klinisk praksis og vurdering av pasienters
funksjonsniva, er det som betegnes som gkologisk validitet. @kologisk validitet viser til om
undersgkelsen gjennomfares under betingelser som ligner situasjonen som oppgaven er ment
a si noe om (Kihlstrom, 2021). Det vil unektelig vere store forskjeller ved testing av postural
kontroll gjennomfart med fokusert oppmerksomhet i et rom med god belysning og pa fast
underlag med en fysioterapeut til stede, sammenlignet med a kunne opprettholde postural
kontroll pa vei til toalettet gjennom en mark gang like etter a ha vaknet fra dyp sevn. Med
utgangspunkt i at evnen til postural kontroll er grunnleggende for selvstendighet i hverdagen
og deltakelse i samfunnet, foregar denne kontinuerlige justeringen av kroppens posisjon oftest
i kombinasjon med funksjonelle gjgremal. Mennesker har behov for tilstrekkelig balanse
samtidig som de kler pa seg genseren, gar i butikken for & handle eller tar bussen til jobb.

Denne refleksjonen er en paminnelse om kompleksiteten i hvordan kroppen brukes, og at
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klinikere bgr veere ydmyke ved vurdering av en pasients funksjonsniva kun basert pa
undersgkelser i tilrettelagte situasjoner og omgivelser. I tillegg vil det veere relevant & vurdere

andre metoder for innhenting av dyptgaende opplevelser og erfaringer av balanse.

Denne studien er ogsa med pa a belyse at balanse kan skille seg ut fra andre fysiske
ferdigheter og kapasiteter. Det er forventet at naturlige variasjoner i dagsform kan pavirke
prestasjoner ved tester av for eksempel utholdenhet, hurtighet og maksimal styrke. Samtidig
kan det veere en generell antakelse om at resultatene vil veere mer stabile ved 6 minutter
gangtest, 10 meter gangtest eller 5 X reise og sette seg, enn ved balansetester. Ved test av
ettbeinsstaende er det ikke usannsynlig at en kan forbedre prestasjonstiden fra 3 sekunder pa
farste forsgk til 7 sekunder pa andre forsgk, noe som tilsvarer en forbedring pa mer enn
100%. Det er ogsa et paradoks at de balansetestene som benyttes for a vurdere effekt av
behandling i studier, i sveert liten grad er undersgkt for a veere sensitive for endring (Saether et
al., 2013).

En annen refleksjon er knyttet til behovet for videre trening eller fysioterapi. Det er
allment kjent at «trening er ferskvare», og at det kreves kontinuerlig trening og aktivitet for a
oppna effekt (Bahr, 2009). Hovedmalet med intervensjonen i denne studien var a optimalisere
bevegelsesstrategier, basert pa de gjenvaerende motoriske og sensoriske ressursene hos den
enkelte deltaker. Dette innebar endring av bevegelsesmgnstre. Pa den ene siden kan det vere
svaert krevende a endre slike vaner. Gangmgnster og strategier for a opprettholde balanse er
dypt implementert i hver enkeltes bevegelsesmanster. Ved endring av disse forholdene er det
trolig avgjerende at personen er motivert, oppmerksom og bevisst pa egen kropp, og har
overskudd til & intensivt jobbe med denne endringsprosessen. Pa den andre siden kan dette
apne for spgrsmal rundt behovet for kontinuerlig trening ved slike endringer. Kan det a
etablere nye bevegelsesstrategier sammenlignes med a for eksempel opprettholde maksimalt
oksygenopptak eller 1RM i knebgy? Er det behov for kontinuerlig trening av
bevegelsesstrategier i all fremtid? Dersom en person evner a skape endring over en viss
periode, kan det kanskje tenkes at det nye mgnsteret er etablert, og at det ikke er et like

tydelig behov for kontinuerlig trening resten av livet.

Denne studien er ogsa med pa a fremheve at fysioterapeuter har svaert begrenset
forskningsbasert evidens a legge til grunn for valg av behandling for pasienter med CMT. Det
er et betydelig behov for flere studier med et starre antall deltakere og hay metodisk kvalitet.

Studier som skiller de ulike undergruppene av CMT ville ogsa bidratt til gkt kunnskap om de

82



kliniske fenotypene. Det ville ogsa veert nyttig a gjennomfare studier med lenger
oppfalgingsfase. Studier med metoder som er forankret i andre vitenskapsteoretiske
perspektiver vil ogsa kunne bidra med annen kunnskap. Kvalitative studier kan gi mer
utfyllende beskrivelser av pasienters og eventuelt fysioterapeuters opplevelser, og bidra til gkt

forstaelse av eventuelle endringsprosesser.
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6 Konklusjon

Denne studien undersgkte om to uker med intensiv og individualisert fysioterapi
pavirket gangfunksjon og balanse hos voksne personer med Charcot-Marie-Tooth (CMT)
sykdom. De to deltakernes resultater fra ulike gang- og balansetester indikerer at
intervensjonen i noen grad pavirket deres evne til gange og balanse. Begge har fatt statistisk
og klinisk signifikante resultater pa et eller flere av utfallsmalene, men malingene har ogsa
veert preget av variasjon. Resultatene for deltaker A indikerer at intervensjonen bidro til &
redusere stegbredden ved gange i normalt tempo, samt noe bedring av flere utfallsmal knyttet
til balanse. Resultatene for deltaker B var generelt noe mer varierende, og det er derfor
utfordrende & vise til at intervensjonen har hatt effekt. Begrensninger i studiedesignet og et
lite antall deltakere, gjer at resultatene fra denne studien ikke kan generaliseres til andre
personer med CMT. Med utgangspunkt i at det ikke eksisterer noe kurativ behandling, at
fysioterapi er en sentral del av symptombehandlingen, og at det er svert begrenset
forskningsbasert evidens for individualisert fysioterapi, kan resultatene likevel veere
interessante og av verdi for klinisk praksis. Det er ngdvendig med flere og sterre studier for a

evaluere denne typen fysioterapibehandling til personer med CMT.
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Sgkers beskrivelse

Formdalet med prosjektet er d undersgke i hvilken grad intensiv og individual
[fysioterapi pavirker gangfunksjon og balanse hos voksne personer med Char
Tooth (CMT) sykdom.

Charcot Marie Tooth (CMT) sykdom er en sjelden, arvelig nevromuskulcer s)
rammer de perifere nervene i kroppen. Sykdommen kan i varierende grad for
motorisk og sensorisk redusert funksjon, som kan resultere i nedsatt gangfun
balanse. Ifplge Nasjonal kompetansetjeneste for sjeldne diagnoser finnes det
behandling som kan stoppe utviklingen av sykdommen, men fysioterapi anbej
som viktig. Systematiske litteraturspk viser at det er gjort relativt lite forsknir
[fysioterapibehandling for voksne pasienter med CMT, og det papekes et behc
studier.

Nevromuskuleert kompetansesenter (NMK) ved Universitetssykehuset i Nord-
og sprer kunnskap om nevromuskulcere sykdommer til personer med arvelig
nevromuskulcer sykdom, pargrende, helsepersonell og andre tjenesteytere. D
2-ukers behandlingsopphold til personer med CMT og andre nevromuskulcer
Disse oppholdene bestdr av intensiv og individualisert fysioterapibehandling
minutter daglig, i tillegg til oppfolging fra andre profesjoner. Fysioterapeute
et overordnet mdl om d hjelpe pasientene med d kunne bruke kroppen mest m.
med de sensoriske og muskulcere ressursene som er tilgjengelige. Sentralt i d
optimalisering av bevegelsesstrategier og -mgnstre.

Forskningsprosjektet skal vurdere i hvilken grad et slikt 2-ukers opphold ved
bestdende av intensiv og individualisert fysioterapi pavirker gangfunksjon og
voksne personer med CMT. Forskningsdesignet som skal anvendes er singel .
experimental design (SSED). Dette designet er egnet for d underspke i hvilke
personer med en sjelden diagnose pavirkes av en individuelt tilpasset behana
karakteriseres av at fa deltakere fplges over tid, gjennom faser uten interven:
faser med intervensjon (B). Det planlegges d gjennomfpre et A-B-A-A design
med intervensjon (B) i forbindelse med 2-ukers opphold ved NMK, og tre per

REK nord Telefon:77 64 61 40 | E-pos
Besgksadresse: MH-2, 12. etasje, UiT Norges arktiske universitet, Tromsg Web
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behandling (alternativt med ordincer fysioterapibehandling dersom deltakerne vanligvis
har det). Med utgangspunkt i studiedesignet, samt de praktiske forholdene og rammene
rundt masteroppgaven planlegges det d gjennomfore studien med to deltakere. Personer
med CMT som er henvist til 2-ukers opphold hosten 2021 vil bli forespurt om d delta i
prosjektet.

Det vil bli gjennomfort gjentatte malinger av deltakerne i de ulike fasene. Det er totalt syv
maleverktay som skal benyttes: tre funksjonstester for gange og balanse, tre
selvrapporteringsskjema for henholdsvis opplevelse av endring, smerte og fatigue, samt
Zebris gangmatte for pedobarografi. For d mdle deltakernes gangfunksjon og balanse er
folgende tester valgt ut: 2 Minute Walk Test, Maximum Step Length og Mini-BESTest. [
tillegg vil bruk av pedobarografi gi informasjon om trykkfeltene pad fotsalen ned mot
underlaget, og gi noyaktige, objektive mdl pa blant annet steglengde, stegbredde og
symmetri. For da mdle opplevelse av endring, smerte og fatigue vil
selvrapproteringsskjemaene Global Perception of change, Visual Analog Scale (VAS), og
Fatigue Severity Scale brukes.

Studien vil bidra til ny kunnskap om hvilken effekt deltakerne i prosjektet hadde av
behandlingen, og dette kan ha en overforingsverdi til andre med samme diagnose og
tilsvarende funksjonsvansker. Studien vil ogsd gi okt vitenskapelig evidens bak, og
grunnlag for, de videre tiltak fysioterapeutene ved NMK anbefaler ved oppfolging til lokale
fysioterapeuter og via andre kanaler for kunnskapsspredning.

Vi viser til seknad mottatt 08.06.21 for ovennevnte forskningsprosjekt. Seknaden ble
behandlet av Regional komité for medisinsk og helsefaglig forskningsetikk (REK nord) i
motet 26.08.21. Vurderingen er gjort med hjemmel i helseforskningsloven § 10.

REKS vurdering
Formal

Prosjektets forskningssparsmal: «I hvilken grad pavirker intensiv, individualisert
fysioterapi ved 2-ukers behandlingsopphold pa Nevromuskuleert kompetansesenter, gange
og balanse hos voksne personer med CharcotMarie-Tooth (CMT) sykdom?»

Det framgar av protokoll at: «Formdlet med denne studien er d bidra til utvikling av klinisk
fysioterapipraksis for pasienter med CMT, og dermed oke kvaliteten i tjenestetilbudet. »
Videre «Dette forskningsprosjektet skal undersoke hvordan intensiv og individualisert
fysioterapi pavirker gangfunksjon og balanse hos voksne personer med CMT.»

Og «Intervensjonen som studeres bestar to uker med intensiv og individualisert fysioterapi
utfort av fysioterapeuter ved Nevromuskulcert kompetansesenter ved Universitetssykehuset

i Nord-Norge.»

Om prosjektet
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Prosjektet er en del av en masterutdanning.
Data/Materiale

Det skal samles inn data gjennom kliniske undersekelser, standardiserte funksjonstester og
selvrapportering for balanse og gange.

Det skal gjennomferes malbare tester for, under og etter behandlingsintervensjonen.

Selvrapporteringsskjema folger ikke som vedlegg til seknad, men REK legger til grunn at
skjema omhandler spersmal om effekt av behandling.

Deltakere/Rekruttering

To deltakere med sykdommen Charcot Marie Tooth som skal ha opphold ved
Nevrokuskulert kompetansesenter NMK ved UNN, inkluderes i prosjektet.

Nevromuskulart kompetansesenter vil bista i rekrutteringen av deltakere til
forskningsprosjektet. Dette vil skje ved at forskningskoordinator/prosjektleder foresper
pasienter som er henvist til- og satt opp til 2-ukers opphold hesten 2021, om interesse for &
delta i prosjektet. Ved positivt svar mottar prosjektets masterstudent kontaktinformasjon til
de aktuelle deltakerne. Deretter sendes et skriftlig informasjonsskriv med samtykkeskjema,
samt en adressert og frankert konvolutt som skal returneres til mastergradsstudenten innen
tre uker. Etter & ha mottatt samtykkeskjema kontaktes deltakerne for & avklare eventuelle
sporsmél og avtale tidspunkter for testing.

De forespurte ma fa utdelt informasjon-/samtykkeskrivet og ferdig frankert returkonvolutt
direkte ved forespersel om interesse for deltakelse, slik at potensielle deltakere pa
selvstendig grunnlag kan sende inn samtykke til deltakelse, eventuelt ta kontakt selv, ved
eventuelle sporsmal.

REK legger til grunn i sin vurdering at rekrutteringen gjennomferes slik i prosjektet.

Foresporsel/informasjonsskriv/samtykkeerklcering

Det framgar av skrivet at innhentet data «.. planlegges brukt til 2022» , mens det i seknaden
er sgkt om prosjektperiode fram til 2023. Dette ma korrigeres i skrivet.

Skriv revidert iht. dette ma innsendes.

Vedtak

REK har gjort en helhetlig forskningsetisk vurdering av alle prosjektets sider og
godkjenner det med hjemmel i helseforskningsloven § 10.

Prosjektet er godkjent frem til omsokt sluttdato 07.08.2023.

102



Av dokumentasjonshensyn skal opplysningene oppbevares i fem dr etter prosjektslutt.
Enhver tilgang til prosjektdataene skal da veere knyttet til behovet for etterkontroll.
Prosjektdata vil sdledes ikke veere tilgjengelig for prosjektet. Prosjektleder og
forskningsansvarlig institusjon er ansvarlige for at opplysningene oppbevares indirekte
personidentifiserbart i denne perioden, dvs. atskilt i en nokkel- og en datafil.

Etter denne femdrsperioden skal opplysningene slettes eller anonymiseres. Komiteen gjor
oppmerksom pd at anonymisering er mer omfattende enn d kun slette koblingsnokkelen, jf.
Datatilsynets veileder om anonymiseringsteknikker.

Vi gjor oppmerksom pd at for prosjektet igangsettes md det foreligge et
behandlingsgrunnlag for behandling av personopplysninger. Dette ma forankres i egen
institusjon.

Sluttmelding

Prosjektleder skal sende sluttmelding til REK pa eget skjema via REK-portalen

senest senest 6 maneder etter sluttdato 07.08.2023, jf. helseforskningsloven § 12. Dersom
prosjektet ikke starter opp eller gjennomferes meldes dette ogsa via skjemaet for
sluttmelding.

Seknad om endring

Dersom man ensker & foreta vesentlige endringer i formal, metode, tidslep eller
organisering ma prosjektleder sende soknad om endring via portalen pa eget skjema til
REK, jf. helseforskningsloven § 11.

Klageadgang

Du kan klage pa REKs vedtak, jf. forvaltningsloven § 28 flg. Klagen sendes pa eget
skjema via REK portalen. Klagefristen er tre uker fra du mottar dette brevet. Dersom REK
opprettholder vedtaket, sender REK klagen videre til Den nasjonale forskningsetiske
komité for medisin og helsefag (NEM) for endelig vurdering, jf. forskningsetikkloven § 10
og helseforskningsloven § 10.

Med vennlig hilsen

May Britt Rossvoll
sekretariatsleder

Kopi til:
Universitetssykehuset Nord-Norge HF

UiT Norges arktiske universitet
Linn Helene Brekke
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QREK

Region: Saksbehandler: Telefon: Var dato: Var referanse:
REK nord Lill Martinsen 77620753 04.10.2021 268328
Andreas Falck Lahelle

268328 Intensiv og individualisert fysioterapi ved Charcot Marie Tooth sykdom.
Forskningsansvarlig: Universitetssykehuset Nord-Norge HF

Seker: Andreas Falck Lahelle

REKS svar pa generell henvendelse
Hei,

Vi bekrefter mottakelse av revidert inforasjonsskriv iht. kommentar i vedtak av
08.09.2021. Prosjektet kan igangsettes, jf. vedtak av 08.09.2021.

Med vennlig hilsen
Lill Martinsen

seniorradgiver
REK nord

Vennlig hilsen
Regionale komiteer for medisinsk og helsefaglig forskningsetikk

Denne e-posten er sendt automatisk fra REK og kan ikke besvares

REK nord Telefon:77 64 61 40 | E-post:rek-nord@asp.uit.no
Besgksadresse: MH-2, 12. etasje, UiT Norges arktiske universitet, Tromsg Web:https://rekportalen.no
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Vedlegg 2: Personvernombudet UNN

® UNIVERSITETSSYKEHUSET NORD-NORGE | ﬁ .

DAVVI-NORGGA UNIVERSITEHTABUOHCCEVIESSU @)

Andreas Lahelle
Nevrologisk avdeling

Deres ref.: Var ref.: Saksbehandler/dir.tif.: Dato:
2021/7949 Eva Henriksen / 95731836 21.9.2021

ANBEFALING - BEHANDLING AV PERSONOPPLYSNINGER

Det vises til Meldeskjema for forsknings- og kvalitetsprosjekt og annen aktivitet som
medfarer behandling av personopplysninger, mottatt 21.6.2021, samt REK-godkjenning
mottatt 20.9.2021.

Meldingen gjelder prosjektet:

Nr. 02785

Navn pa prosjektet: Intensiv og individualisert fysioterapi for bedring av gange og
balanse hos personer med Charcot-Marie-Tooth sykdom - en single subject design
studie.

Prosjektperiode: 15.8.2021 — 7.8.2023 (sluttdato endret iht. REK-godkjenning)

Prosjektet er et forskningsprosjekt gjennomfert som studentoppgave, hvor
Universitetssykehuset Nord-Norge HF er dataansvarlig.

Formdl: «Formdlet med denne studien er a bidra til utvikling av klinisk
[ysioterapipraksis for pasienter med CMT, og dermed oke kvaliteten i
tjenestetilbudet. For d veilede klinisk praksis er det behov for studier som utforsker
faktisk fysioterapibehandling, noe som mangler for denne pasientgruppen. Dette
forskningsprosjektet skal undersoke hvordan intensiv og individualisert fysioterapi
pavirker gangfunksjon og balanse hos voksne personer med CMT. Intervensjonen
som studeres bestdr to uker med intensiv og individualisert fysioterapi utfort av
fysioterapeuter ved Nevromuskulcert kompetansesenter ved Universitetssykehuset i
Nord-Norge. Studien vil dermed ogsd kunne bidra til a okt vitenskapelig evidens bak,
og grunnlag for, de videre tiltak fysioterapeutene ved NMK anbefaler ved oppfolging
til lokale fysioterapeuter og via andre kanaler for kunnskapsspredning.»

Forskningsprosjektet er forhandsgodkjent av REK. Dataansvarlig (UNN) er forpliktet til &
ha oversikt over forskningsprosjekter iht. forskrift om organisering av helseforskning § 4

andre ledd, bokstav b. Personvernombudets rolle er 4 se til at informasjonssikkerheten og

personvernet blir ivaretatt (Personvernforordningen artikkel 39). Behandlingen vil vare
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hjemlet etter Personvernforordningen artikkel 6.1.a), artikkel 9.2.a) og j) og artikkel 89.1, jf.
Personopplysningsloven § 10.

Personvernombudet (PVO) forutsetter at rekruttering gjeres slik REK har beskrevet.

PVO har registrert prosjektet pa bakgrunn av REKs godkjenning 8.9.2021 og tilsendte
meldeskjema med vedlegg og opprettet et eget omrade (mappe) pa \\hn.helsenord.no\UNN-
Avdelinger\Forskning (O:\) med navn 02785 hvor all data i forbindelse med prosjektet skal
lagres. | tillegg er det opprettet et omréade pé \\hn.helsenord.no\UNN-
Avdelinger\Forskning\Key med navn 02785N hvor ngkkelfil og annen direkte
identifiserbar informasjon skal oppbevares. Tilgang til disse omradene er begrenset til kun &
omfatte prosjektleder og den/de som prosjektleder oppgir. PVO vil ha tilgang til omradene.

PVO gjer oppmerksom pa at dersom data lagret pa O:\ skal brukes til annet forméal enn det
som er nevnt i meldingen, ma dette meldes serskilt.

PVO skal ha melding nar prosjektet er avsluttet og nar data er slettet. P\VO skal ha melding
hvert 3. ar inntil prosjektet er slutt.

Ved eventuell tilgang til DIPS skal Docmap-prosedyre «PR53215 Bruk av DIPS i
forsknings- og kvalitetsprosjekter i UNN» falges.

Med hjemmel i Personvernforordningens artikkel 39, anbefaler PVO at behandlingen kan
iverksettes.

PVOs anbefaling forutsetter at prosjektet gjennomferes i trid med de opplysningene som er
gitt, samt i henhold til Personopplysningsloven og Helseregisterloven med forskrifter.

Med vennlig hilsen

UNIVERSITETSSYKEHUSET NORD-NORGE HF

for Personvernombudet

Eva Henriksen
personvernradgiver

Kopi: Konstituert klinikksjef Karl-lvar Lorentzen
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Vedlegg 3: Informasjonsskriv og samtykkeerkleering

Sac: UiT Norges Py
%€ arktiske universitet MK,
“ <

VIL DU DELTA | ET FORSKNINGSPROSJEKT OM
GANGFUNKSJON OG BALANSE FOR
PERSONER MED CHARCOT MARIE TOOTH SYKDOM?

Forskningsprosjektet skal undersgke om individuell og intensiv fysioterapi pavirker
gangfunksjon og balanse hos voksne personer med Charcot Marie Tooth (CMT) sykdom.

FORMALET MED PROSJEKTET OG HVORFOR DU BLIR SPURT

Dette er et spgrsmal til deg om & delta i et forskningsprosjekt om gangfunksjon og balanse for
personer med Charcot Marie Tooth (CMT) sykdom. Prosjektet skal undersgke om intensiv og
individualisert fysioterapi pa 2-ukers opphold pa Nevromuskulaert kompetansesenter (NMK) ved
Universitetssykehuset Nord-Norge, pavirker gangfunksjonen og balansen til voksne personer med
CMT.

Forskningsprosjektet er et samarbeid mellom NMK og mastergradsstudent i nevrologisk fysioterapi
ved UiT Norges Arktiske Universitet Linn Helene Brekke. Grunnen til at du har blitt forespurt om a
delta i forskningsprosjektet er at du her henvist til- og satt opp til et planlagt 2-ukers opphold ved
NMK hgsten 2021.

HVA INNEBZARER PROSJEKTET FOR DEG?

| forbindelse med prosjektet vil det gjennomfgres testing av din gangfunksjon og balanse. Testene er
standardiserte funksjonstester som bestar av ulike varianter av gangtester og balanseoppgaver. |
tillegg vil det benyttes tre selvrapporteringsskjema om opplevelse av endring, smerte og fatigue.

Alle testene finner sted pa Universitetssykehuset i Nord Norge, og gjennomfgres gjentatte ganger
for & kunne vurdere din effekt av fysioterapibehandlingen. Det er planlagt to gkter med testing hver
uke (én gkt pa mandager og én gkt pa fredager) i seks uker. Se tabell for mer detaljert oversikt.
@Pktene skal fortrinnsvis gjennomfgres pd samme tidspunkt hver gang, og dette vil avtales naermere
nar det passer for hver enkelt deltaker. Hver gkt vil kunne gjennomfgres i Igpet av ca. 45 minutter.
Prosjektet vil ikke pavirke din ordinzere behandling i regi av NMK.

| prosjektet blir det registrert resultater fra funksjonstester og selvrapporteringsskjema, og disse
opplysningene vil brukes til & vurdere din effekt av fysioterapibehandlingen.
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Maned Uke Fase 2 malinger per uke
41 mandag 11/10 kl. ?
Oktober Baseline fredag 18/10kl. ?
42 mandag 18/10kl. ?
fredag 22/10kl. ?
43 mandag 25/10 kl. ?
2-ukers opphold ved NMK fredag 29/10kl. ?
44 mandag 1/11 kl. ?
fredag 5/11kl. ?
November 45 mandag 8/11kl. ?
Oppfolging fredag 12/11kl. ?
46 mandag 15/11 kl. ?
fredag 19/11kl. ?

MULIGE FORDELER OG ULEMPER

Ved a delta i dette forskningsprosjektet samtykker du til & bruke noe av din tid pa a gjennomfgre
gjentatte testinger, bade i forkant, underveis i 2-ukers oppholdet, og i etterkant. Resultatene av
testene vil gi detaljert informasjon om endringer av funksjonsniva, noe vi antar kan vaere spennende
og motiverende for deg. | tillegg vil din deltakelse bidra til ny kunnskap om fysioterapibehandling for
personer med CMT. Det kan oppleves midlertidig ubehagelig og/eller slitsomt a gjennomfgre fysiske
tester, men vi vurderer at fordelene overveier ulempene.

FRIVILLIG DELTAKELSE OG MULIGHET FOR A TREKKE DITT SAMTYKKE

Det er frivillig & delta i prosjektet. Dersom du gnsker a delta, undertegner du samtykkeerklaeringen
pa siste side. Du kan nar som helst og uten a oppgi noen grunn trekke ditt samtykke. Det vil ikke ha
noen negative konsekvenser for deg eller din behandling hvis du ikke vil delta eller senere velger a
trekke deg. Dersom du trekker tilbake samtykket, vil det ikke forskes videre pa dine
helseopplysninger. Du kan kreve innsyn i opplysningene som er lagret om deg, og opplysningene vil
da utleveres innen 30 dager. Du kan ogsa kreve at dine helseopplysninger i prosjektet slettes.
Adgangen til a kreve sletting eller utlevering gjelder ikke dersom opplysningene er anonymisert eller
publisert. Denne adgangen kan ogsa begrenses dersom opplysningene er inngatt i utfgrte analyser.
Dersom du senere gnsker a trekke deg eller har spgrsmal til prosjektet, kan du kontakte
prosjektleder (se kontaktinformasjon pa siste side).

HVA SKJER MED OPPLYSNINGENE OM DEG?

Opplysningene som registreres om deg skal kun brukes som beskrevet, og planlegges brukt til 2023.
Eventuelle utvidelser i bruk og oppbevaringstid kan kun skje etter godkjenning fra Regional komité
for medisinsk og helsefaglig forskningsetikk (REK) og andre relevante myndigheter. Du har rett til
innsyn i hvilke opplysninger som er registrert om deg og rett til a fa korrigert eventuelle feil i de
opplysningene som er registrert. Du har ogsa rett til  fa innsyn i sikkerhetstiltakene ved behandling
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av opplysningene. Du kan klage pa behandlingen av dine opplysninger til
Datatilsynet og institusjonen sitt personvernombud.

Alle opplysningene vil bli behandlet uten navn og fedselsnummer eller andre direkte gjenkjennende
opplysninger (=kodede opplysninger). En kode knytter deg til dine opplysninger gjennom en
navneliste. Det er kun prosjektleder fra NMK Andreas Falck Lahelle og mastergradsstudent Linn
Helene Brekke som har tilgang til denne listen.

Publisering av resultater er en ngdvendig del av forskningsprosessen. All publisering skal gjgres slik
at enkeltdeltakere ikke skal kunne gjenkjennes, men vi plikter & informere deg om at vi ikke kan
utelukke at det kan skje.

Opplysningene om deg vil bli oppbevart i fem ar etter prosjektslutt av kontrollhensyn.

FORSIKRING

Som deltaker i forskningsprosjektet er du forsikret gjennom pasientskadeloven og Norsk
Pasientskadeerstatning.

GODKJENNINGER

Regional komité for medisinsk og helsefaglig forskningsetikk (REK) har gjort en forskningsetisk
vurdering og godkjent prosjektet (saksnummer 268328).

Universitetssykehuset Nord-Norge ved prosjektleder Andreas Falck Lahelle og mastergradsstudent
Linn Helene Brekke er ansvarlig for personvernet i prosjektet.

Vi behandler opplysningene basert pa personvernombudet ved Universitetssykehuset i Nord-Norge
sine retningslinjer.

KONTAKTOPPLYSNINGER

Dersom du har spgrsmal til prosjektet eller gnsker a trekke deg fra deltakelse, kan du kontakte
prosjektleder Andreas Falck Lahelle, pa telefon 41613217 eller e-post andreas.lahelle@unn.no, eller
mastergradsstudent Linn Helene Brekke, pa telefon 95070908 eller e-post linnbrekke @gmail.com.

Dersom du har spgrsmal angaende personvernet i prosjektet, kan du kontakte personvernombudet
ved institusjonen: personvernombudet@unn.no.
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JEG SAMTYKKER TIL A DELTA | PROSJEKTET OG TILAT

MINE PERSONOPPLYSNINGER BRUKES SLIK DET ER BESKREVET

Sted og dato Deltakers signatur

Deltakers navn med blokkbokstaver
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Vedlegg 4: Testprotokoll

Testprotokoll

Utstyr, Linn:

Utstyr pa C4:

Stoppeklokke, utskrevet egenrapporteringsskjema, penn, utskrevet testprotokoll, minnepinne.

PC m/lader, Zebris gangmatte, oppmerket centimeterméal for maksimal steglengde-test, oppmerket 3m

distanse, balansepute (Tempur, medium-tetthet, 10 cm tykkelse), stol uten armlener, skrabrett, en hindring (23

cm hgy), oppmerket distanse til 2MWT.

Test

Notater

Muntlig spgrsmal

«Er det noe spesielt som har skjedd siden sist? Noe du tenker kan pavirke testresultatet?
Eksempel kan vaere smerter, fatigue, overbelastning osv.» Testansvarlig noterer ned
svaret:

LS}

Zebris
Malingene gjgres barbent. Resultatene lagres i pdf-filer pd minnepinne som testansvarlig
oppbevarer etter retningslinjer.

Gange i 1 minutt

Deltakeren skal ga frem og tilbake over gangmatten i 1 minutt i sitt normale tempo.
Instruksjon: «Gd frem og tilbake pd denne gangmatten i 1 min. Gd i ditt naturlige tempo.
Jeg gir deg beskjed nar 1 min er passert.»

Observasjoner:

Statisk balanse 30 sek med dpne gyne

Deltakeren skal std med apne gyne i 30 sekunder pa gangmatten.

Instruksjon: «Std pd gangmatten i 30 sekunder. St med den avstanden mellom fgttene
som er naturlig for deg.»

Statisk balanse 30 sek med lukkede gyne
Deltakeren skal sta med lukkede gyne i 30 sekunder pa gangmatten.

Instruksjon: «Std pd gangmatten i 30 sekunder med gynene lukket. Std med den avstanden
mellom fgttene som er naturlig for deg.»

Ettbeinsstaende med dpne gyne

Deltakeren skal sta pa ett bein pa gangmatten. Testen gjgres med bade hgyre og venstre
ben, og deltakeren far to forsgk pa hvert ben.

Instruksjon: «Forsgk & std pd ett bein pd gangmatten. Fgrst pd hgyre ben. Deretter pd
venstre ben. Du far to forsgk pa hvert ben.»

Ettbeinsstdende med lukkede gyne

Deltakeren skal sta pa ett bein pa gangmatten med lukkede gyne. Testen gjgres med bade
hgyre og venstre ben, og deltakeren far to forsgk pa hvert ben.

Instruksjon: «Forsgk @ std pad ett bein pd gangmatten. Fgrst pd hgyre ben. Deretter pG
venstre ben. Du far to forspk pd hvert ben.»

Maksimal steglengde
Testen utfgres med deltaker barbent i stdende. Deltakeren far 3 forsgk i alle deltester, hvor
den beste enkeltscoren teller. Alle deltester gjgres med bade hgyre og venstre ben.

Kommentar:
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Fremover Venstre: Hgyre:
Pasienten har taerne pé en startstrek (P& NMK bruker vi en bred tape pa gulvet som
«planken» i lengdehopp, og vi har markert opp hver cm til 150 cm pa en langsgaende tape | 1) 1)
pa gulvet). Males fra storta pa standbenet til storta pa stegbenet.
Instruksjon: «Ta et sd langt steg som mulig frem, og for benet tilbake bak startstreken uten 2 2
G vaere nedi gulvet med noen del av fotbladet. Bergring av gulvet i tilbakesteget medfarer 3) 3)
score 0. Du fdr 3 forsgk pa hvert ben, hvor det beste resultatet for hvert ben teller.»
Bakover Venstre: Hgyre:
Pasienten star med begge haeler pa startstreken. Det kan for noen veere vanskelig &
plassere hzelene presist pa startstreken fordi pasienten ikke ser den godt. Trekk da fra eller | 1) 1)
legg til aktuelle cm. Méles fra haelen pa standbenet til stortden pa stegbenet nar steget er
tatt. Dvs at pasienten ikke behgver & ha hele fotbladet i bakken for a fullfgre steget 2) 2)
bakover.

3) 3)
Instruksjon: «Ta et sd langt steg som mulig bakover, og for benet tilbake bak startstreken
uten d vaere nedi gulvet med noen del av fotbladet. Bergring av gulvet i tilbakesteget
medfgrer score 0. Du far 3 forsgk pd hvert ben, hvor det beste resultatet for hvert ben
teller.»
Sideveis Venstre: Hgyre:
Pasienten star med laterale fotrand pa startstreken, og det andre benet sa tett inntil som
vedkommende klarer nar testen utfgres. Males fra laterale fotrand pa stegbenet til laterale | 1) 1)
fotrand pa stegbenet.

2) 2)
Instruksjon: «Ta et sd langt steg som mulig til siden, og far benet tilbake bak startstreken
uten d vaere nedi gulvet med noen del av fotbladet. Bergring av gulvet i tilbakesteget 3) 3)

medfgrer score 0. Du fdr 3 forsgk pa hvert ben, hvor det beste resultatet for hvert ben
teller.»

MiniBESTest

Testen utfgres barfot.

Utstyr:

-Balansepute (Tempur®balansepute medium-tetthet, 10cm tykkelse)
-Stol uten armlener og hjul

-Skrabrett,

-Stoppeklokke

-En hindring (23 cm hgy)

-3m distanse oppmalt og markert pa gulvet med tape (fra stol).

Antisipatorisk stillingsendring
o Sittende til stédende
Instruksjon: "Legg armene i kors over brystet. Ikke bruk hendene hvis du ikke md. Bena skal
ikke bergre stolen ndr du reiser deg opp. Reis deg opp nd."

Observasjon: Ha fokus pa starten av bevegelsen og pa bruk av hendene pa stolsetet eller
ldrene, eller om pasienten tar fart med armene fremover.

(2) Normal: Reiser seg opp uten & bruke
hendene og finner balansen selvstendig.

(1) Moderat: Reiser seg opp pa fgrste forspk
MED bruk av hendene.

(0) Alvorlig: Kan ikke reise seg opp uten
stgtte ELLER trenger flere forsgk ved bruk
av hendene.
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o Reise seg opp pa ta
Instruksjon: "Plasser fattene dine med skulderbreddes avstand. Sett hendene pa hoftene.
Prov @ reise deg sa hgyt opp pd td som du kan. Prgv @ holde denne stillingen i minst 3 sek.
mens jeg teller hgyt. Se rett frem. Reis deg opp pé té ng."

La pasienten fa to forsgk. Skar det beste forsgket. (Hvis du tror at pasienten kan komme
h@yere opp pa teerne, sa be dem om a ta stgtte i dine hender.) Pass pa at pasienten ser pa
et stillestaende punkt 2-3 m unna.

(2) Normal: Stabil i 3 sek. med full hgyde.

(1) Moderat: Reiser seg opp pa ta, men ikke
full hgyde (kommer hgyere opp hvis
pasienten far stgtte) ELLER kan sta med lett

instabilitet i 3 sek.

(0) Alvorlig: < 3 sek.

o St pa ett ben
Instruksjon: "Se rett frem. Hold hendene pd hoftene. Bgy det ene kneet med foten bakover.
Bena md ikke bergre hverandre. Std pd et ben sd lenge du kan. Se rett frem og bgy kneet
ng."

La pasienten fa to forsgk pa hvert ben og registrer tidene. Ta tiden pa hvor lenge pasienten
kan holde stillingen i opp til 20 sek. Stoppe tidtakingen hvis pasienten flytter hendene fra
hoften eller setter foten ned i gulvet. Pass pa at pasienten ser pa et stillestaende punkt 2-3
m unna. Gjenta gvelsen for den andre siden.

Venstre:
1) e sek.
2) e sek.

(2) Normal: 20 sek.
(1) Moderat: < 20
sek.

(0) Alvorlig: Kan ikke.

Hoyre
1) e sek
2) e sek.

(2) Normal: 20 sek.
(1) Moderat: < 20
sek.

(0) Alvorlig: Kan ikke.

Reaktiv postural kontroll
o Korreksjon med kompensatorisk skritt fremover
Instruksjon: "Sta med skulderbreddes avstand mellom fgttene og armene langs siden. Len
deg forover mot mine hender og forbi din balansegrense. Nér jeg slipper skal du gjgre alt
som er ngdvendig, inkludert G ta et skritt, for G unnga a falle."

Sta foran pasienten og hold en hand pa hver av pasientens skuldrer. Be pasienten om a
lene seg passivt mot dine hender. (Pass pa at det er plass for pasienten til a ta skritt
fremover.) Fa pasienten til a lene seg forover til skuldre og hofter er foran terne. Nar

(2) Normal: Gjenvinner balansen selvstendig
med et enkelt, langt skritt (et andre
justeringsskritt er tillatt).

(1) Moderat: Bruker mer enn ett skritt for a
gjenvinne balansen.

pasienten er kommet i riktig stilling sa slipper du plutselig din stgtte. Testen ma fremkalle
et skritt. NB! Vaer forberedt pa a ta imot pasienten.

(0) Alvorlig: Tar ingen skritt ELLER ville falt
hvis ikke tatt imot ELLER faller umiddelbart.

o Korreksjon med kompensatorisk skritt bakover
Instruksjon: "Std med skulderbreddes avstand mellom fgttene og armene langs siden. Len
deg bakover mot mine hender og forbi din balansegrense. Ndr jeg slipper skal du gjare alt
som er ngdvendig, inkludert G ta et skritt, for & unnga d falle."

St bak pasienten med en hand pa hvert av pasientens skulderblad. Be pasienten om a
lene seg passivt mot dine hender. (Pass pa at det er plass for pasienten til a ta skritt
bakover.) Fa pasienten til 4 lene seg bakover til skuldre og hofter er bak halene. Nar
pasienten er kommet i riktig stilling sa slipper du plutselig din stgtte. Testen ma fremkalle
et skritt. NB! Vaer forberedt pé & ta imot pasienten.

(2) Normal: Gjenvinner balansen selvstendig
med et enkelt, langt skritt.

(1) Moderat: Bruker mer enn et skritt for &
gjenvinne balansen.

(0) Alvorlig: Tar ingen skritt ELLER ville falt
hvis ikke tatt imot ELLER faller umiddelbart.

o Korreksjon med kompensatorisk skritt til siden
Instruksjon: "Std med samlede fatter og armene langs siden. Len deg sideveis mot mine
hender og forbi din balansegrense. Nér jeg slipper skal du gjgre alt som er ngdvendig,
inkludert @ ta et skritt, for G unnga a falle."

Sté ved siden av pasienten. Plasser en hand pa hgyre (eller venstre) side av bekkenet. Be s&
pasienten om 3 lene hele kroppen mot dine hender. F3 pasienten til 3 lene seg sideveis til
midtlinjen av bekkenet er over hgyre (eller venstre) fot. Nar pasienten er kommet i riktig
stilling sa slipper du plutselig din stgtte. NB! Vaer forberedt pa a ta imot pasienten.

= Venstre
® Hgyre

Bruk siden med det laveste resultatet for & beregne delskér og totalskar.

Venstre:

(2) Normal:
Gjenvinner balansen
selvstendig med 1
skritt (i kryss eller til
siden er OK).

Hgyre:

(2) Normal:
Gjenvinner balansen
selvstendig med 1
skritt (i kryss eller til
siden er OK).

(1) Moderat: Bruker
flere skritt for a

(1) Moderat: Bruker
flere skritt for a

gjenvinne balansen. | gjenvinne balansen.
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(0) Alvorlig: Faller, (0) Alvorlig: Faller,
eller kan ikke ta et eller kan ikke ta et
skritt. skritt.

Sensorisk orientering
o Stad med samlede fgtter; apne gyne, fast underlag
Instruksjon: " Sett hendene pd hoftene. Sett fgttene samlet til de nesten bergrer hverandre.
Se rett frem. Std sd stabilt og stille som mulig til jeg sier stopp."

Registrer tiden pasienten klarer a sta med samlede fgtter opp til et maksimum av 30 sek.
Pass pa at pasienten ser pa et stillestdende punkt 2-3 m unna.

Tid i sek.:

(2) Normal: 30 sek.

(1) Moderat: < 30 sek.

(0) Alvorlig: Kan ikke.

o Sta med samlede fgtter; lukkede gyne, balansepute
Instruksjon: "Gd opp pd balanseputen. Sett hendene pd hoftene. Sett fgttene samlet til de
nesten bergrer hverandre. Sta sa stabilt som mulig til jeg sier stopp. Jeg starter tidtakingen
ndr du lukker gynene."

Bruk Tempur®balansepute medium-tetthet, 10cm tykkelse. Hjelp pasienten opp pa
balanseputen. Registrer tiden pasienten klarer a sta opp til et maksimum av 30 sek. La
pasienten ga av puten mellom forsgkene. Snu puten mellom hvert forsgk for a sikre riktig
form.

Tid i sek.:

(2) Normal: 30 sek.

(1) Moderat: < 30 sek.

(0) Alvorlig: Kan ikke.

o Skrabrett — lukkede gyne
Instruksjon: "Gd opp pad skrabrettet. St pd skrabrettet med taerne oppover. Plasser fgttene
med en skulderbreddes avstand og armene langs siden. Jeg starter tidtakingen nér du
lukker gynene."

Tid i sek.:

(2) Normal: 30 sek.

Hjelp pasienten opp pa skrabrettet. Begynn tidtaking sa snart pasienten lukker gynene.
Legg merke til om det er forgket svai.

(1) Moderat: < 30 sek.

(0) Alvorlig: Kan ikke.

Dynamisk gange
o Endring i ganghastighet
Instruksjon: "Begynn @ ga i ditt normale tempo. Nar jeg sier “fort” gar du sd fort du kan.
Ndr jeg sier “sakte”, gér du veldig sakte."

La pasienten ta 3-5 skritt i deres normale ganghastighet, si deretter “fort”. Etter 3-5 raske
skritt, si “sakte”. Tillat 3-5 sakte skritt fgr de slutter a ga.

(2) Normal: Betydelig endring i
ganghastighet uten at det pavirker
balansen.

(1) Moderat: Kan ikke endre ganghastighet
eller nedsatt balanse.

(0) Alvorlig: Kan ikke oppna betydelig
endring i ganghastighet OG nedsatt balanse.

o Gange med horisontale hodebevegelser
Instruksjon: "Begynn @ gd i ditt normale tempo. Ndr jeg sier “hgyre”, snu pd hodet og se
mot hgyre. Nér jeg sier “venstre”, snu pd hodet og se mot venstre. Forsgk @ gd i en rett
linje."

La pasienten oppna sin normale ganghastighet og gi instruksjonene "hgyre”, "venstre” for
hvert 3-5 skritt. Skar lavere poeng dersom det er et problem i en av retningene. Dersom
pasienten har restriksjoner for nakkebevegelse tillates en kombinert bevegelse av hode og
overkropp (en bloc).

(2) Normal: Utfgrer hodebevegelsene uten
endring i ganghastighet og med god
balanse.

(1) Moderat: Utfgrer hodebevegelser med
reduksjon i ganghastighet.

(0) Alvorlig: Utfgrer hodebevegelsene med
nedsatt balanse.

o Gange med 180 graders vending

(2) Normal: Snur og har fgttene samlet,
RASKT (< 3 skritt) og med god balanse.
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Instruksjoner: "Begynn a ga i ditt normale tempo. Nar jeg sier “snu og stopp” skal du snu
deg sa raskt du kan i motsatt retning og stoppe. Etter at du har snudd skal fgttene dine
veere tett samlet."

Demonstrer en 180 graders vending. Nar pasienten gar i sin normale ganghastighet, si "snu
og stopp”. Tell skrittene fra pasienten starter & snu seg og frem til pasienten er stabil.
Nedsatt balanse er indikert gjennom bredsporet fotstilling, ekstra skritt eller bevegelse av
overkropp.

(1) Moderat: Snur og har fgttene samlet,
SAKTE (2 4 skritt) og med god balanse.

(0) Alvorlig: Kan ikke snu og ha fgttene
samlet, uansett hastighet, uten at balansen
blir nedsatt.

o Ga over hindring
Instruksjon: "Begynn & gd i ditt normale tempo. Nar du kommer til hindringen, ga over den,
ikke rundt den, og fortsett a ga."

Plasser hindringen (23 cm hgy) 3m fra start. 2 skoesker tapet sammen kan fungere som
hindring.

(2) Normal: Kan ga over hindring med
minimal endring i ganghastighet og med
god balanse.

(1) Moderat: Gar over hindringen men
bergrer ELLER fremviser forsiktig atferd
gjennom a redusere ganghastigheten.

(0) Alvorlig: Kan ikke ga over hindringen
ELLER gar rundt hindringen.

o TUG med dual task
Instruksjon TUG: "Ndr jeg sier “Ga” reiser du deg fra stolen og gér i ditt normale tempo
forbi tapen pad gulvet, snur, gdr tilbake til stolen og setter deg ned."
Instruksjon TUG med Dual Task: "Du skal trekke 3 fra____og videre nedover med 3 om
gangen. Nadr jeg sier “Ga” reiser du deg opp fra stolen, gadr i ditt normale tempo forbi tapen
pad gulvet, snur, gdr tilbake til stolen og setter deg ned. Du skal hele tiden fortsette a telle
bakover."

TUG: sek.
Dual Task TUG: _____ sek.

(2) Normal: Ingen tydelig endring mellom
sittende, staende eller gdende i a telle
bakover sammenlignet med TUG uten Dual
Task.

Bruk tiden pa TUG til 8 bestemme effektene ved Dual Task. Pasienten skal ga en distanse
péd 3m. TUG: La pasienten sitte med ryggen mot stolen. Ta tiden pa pasienten fra du sier
”G3" til de er tilbake til sittende i stolen. Stopp tidtakingen nar pasientens sete bergrer
stolsetet og pasientens rygg er mot stolryggen. Stolen skal ha fast sete og veere uten
armlener. TUG med Dual Task: Mens pasienten sitter, avgjgr hvor fort og ngyaktig
pasienten kan telle bakover ved & trekke 3 fra et tall mellom 90 g 100. Be pasienten om a
trekke 3 fra et nytt tall og etter et par subtraksjoner gir du kommandoen "G&”. Ta tiden p&
pasienten fra du sier ”Ga” til de kommer tilbake til sittende stilling. Skar at Dual Task
pavirker telling eller gange om hastigheten reduseres (>10 %) sammenlignet med TUG eller
hvis det er nye tegn pa ubalanse.

(1)Moderat: Dual Task pavirker enten
tellingen ELLER gangen (>10%)
sammenlignet med TUG uten Dual Task.

(0) Alvorlig: Stopper & telle mens de gar
ELLER stopper a ga mens de teller.

To minutters gangtest (2MWT)

«Ved to minutters gangtest registreres det hvor langt du kan gé i Igpet av to minutter. Du
kan ta pauser ved behov, men klokken blir ikke stoppet. Du bgr ga sa raskt, men trygt, som
du klarer i to minutter. Jeg kommer til & si ifra nar du har ett minutt igjen.»

Antall meter: ..o

Spgrreskjema for fatigue og smerte
Dele ut skjema for fatigue og smerte. La pasienten fa 2 minutter til & fylle ut. Samle inn
skjema.

Spgrreskjema for endring
Deles ut kun én gang — etter siste gkt med behandling p& 2-ukers oppholdet.

115



Vedlegg 5: Egenrapporteringsskjema NRS

Egenrapportering om smerte og fatigue

Dato: Deltakernummer:

Hyvis 0 er ingen smerte og 10 den verst tenkelige smerten, hvor vondt har du det na?

Vennligst sett ring rundt nummeret nedenfor som best kan beskrive din grad av smerte.

| I | l I !
0 1 2 3 4 5 6 7
ingen smerte verst tenkelig smerte

Hyvis 0 er ingen fatigue/utmattelse og 10 maksimalt utmattet, hvor utmattet er du na?

Vennligst sett ring rundt nummeret nedenfor som best kan beskrive din grad av fatigue.

| e l I I
0 1 2 3 4 5 6 7
ingen fatigue/utmattelse verst tenkelig fatigue/utmattelse
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Vedlegg 6: Global Impression of Change (PGIC)

Pasientens helhetlige inntrykk av endring /
Patients’ global impression of change (PGIC) scale

Dato: Navn:

Sammenlignet med for du var pa 2-ukers opphold p4 NMK, i hvilken grad opplever du at
din gangfunksjon har endret seg?

Vennligst sett ring rundt nummeret nedenfor som best kan beskrive graden av endring som har
skjedd.

Forklaring:

1 = Ingen endring (eller tilstanden har blitt verre)

2 = Har det omtrent som for, nesten ingen endring i tilstand i det hele tatt

3 = Noe bedring, men ingen merkbar endring har skjedd

4 = Litt bedring, men denne endringen har ikke utgjort noen sterre forskjell

5 = Moderat bedring og en liten, men merkbar forskjell

6 = Bedre. Det har skjedd en definitiv endring som utgjer en verdifull forskjell

7 = Mye bedre. Det har skjedd en betydelig endring til det bedre som utgjer all verdens forskjell

Ingen Som far Noe bedring Litt bedre Moderat bedring _ Bedre  Mye bedre

1 2 3 4 S) 6 7

Sammenlignet med for du var pa 2-ukers opphold pa NMK, i hvilken grad opplever du at
din balanse har endret seg?

Vennligst sett ring rundt nummeret nedenfor som best kan beskrive graden av endring som har
skjedd.

Forklaring:

1 = Ingen endring (eller tilstanden har blitt verre)

2 = Har det omtrent som fer, nesten ingen endring i tilstand i det hele tatt

3 = Noe bedring, men ingen merkbar endring har skjedd

4 = Litt bedring, men denne endringen har ikke utgjort noen sterre forskjell

5 = Moderat bedring og en liten, men merkbar forskjell

6 = Bedre. Det har skjedd en definitiv endring som utgjer en verdifull forskjell

7 = Mye bedre. Det har skjedd en betydelig endring til det bedre som utgjer all verdens forskjell

Ingen Som for Noe bedring Litt bedre Moderat bedring _ Bedre Mye bedre

1 2 3 4 5 6 7
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