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Denne procedurebeskrivelse er lavet med inspiration fra og udgangspunkt i den evidensbaserede Clinical Guidelines for the Physiotherapy Management of Cystic Fibrosis. London: Cystic Fibrosis Trust. 2002. (1)

I 2007 pålagde Sundhedsstyrelsen faggrupperne på hhv. CF-center Øst og CF-center Vest, at udarbejde fælles procedurer for behandlingen af CF patienterne i Danmark. Da der kun er få fysioterapi timer normeret til CF patienterne på Rigshospitalet, aftalte jeg (Anne Mette Schmidt) med fysioterapeut Karin Jørgensen, RH, at jeg skulle lave et udkast til den fysioterapeutiske procedurebeskrivelse. Denne blev mailet til fysioterapeut Karin Jørgensen i november 2007, og vi afventer en tilbagemedlding herfra inden denne procedurebeskrivelse kan endelig vedtages. Indtil da, har vi på AUH, Skejby vedtaget at denne procedurebeskrivelse er gældende for området.
1. Målgruppen

Cystisk fibrose (CF) er den hyppigste recessivt arvelige sygdom i den hvide race med en forekomst i Danmark på ca. 1:4200 (2). I Danmark er der ca. 400 personer med CF. 150 af dem følges på Århus Universitetshospital, Skejby og 250 af dem følges på Rigshospitalet. Der fødes ca. 15 børn om året med CF. 

2. Mål for den fysioterapeutiske intervention
At lære patienterne et behandlingsprogram, hvis mål er at forsinke lungesygdommen og de deraf affødte komplikationer.


Herunder


· at bedre, vedligeholde eller mindske fald i lungesymptomer

· at bedre, bevare eller mindske fald i fysisk funktion.
· at forebygge muskuloskeletale problemer 
· at forebygge og behandle inkontinens 
3. Undersøgelse
Undersøgelse er en kontinuerlig proces, som identificerer individuelle problemer og behov hos patienten. Undersøgelse inkluderer en vurdering af den aktuelle funktionsevne både i forhold til respiratorisk status, fysisk funktion, muskuloskeletale problemer og inkontinens, og fører til opstilling af en behandlingsplan.
Anbefalinger
· Ved bekræftelse af diagnosen skal patienten vurderes af en CF fysioterapeut med henblik på opstilling af en effektiv behandlingsplan.
· Patienten skal tilses med regelmæssige intervaller og behandlingsregimerne skal tilpasses efter patientens skiftende behov.
(1)

4. Behandling
Behandling af CF inkluderer både forebyggelse og egentlig behandling.


Fysioterapi til patienter med CF består af:
· Respirationsfysioterapi 

· Understøttelse af den motoriske udvikling og den fysiske aktivitet 

· Muskuloskeletal fysioterapi

· Bækkenbundstræning 

Størstedelen af behandlingen foregår i CF-center regi, og en mindre del kan foregå ambulant hos privat praktiserende fysioterapeut.

4.1 Respirationsfysioterapi

Respirationsfysioterapi (RFT) bidrager til fjerne den øgede mængde sekret fra lungerne. Når obstruerende sekret fjernes vil det på kort sigt medvirke til at reducere luftvejs obstruktion og forbedre ventilationen. På lang sigt har RFT til formål at forebygge infektioner, forsinke progressionen i den respiratoriske sygdom og vedligeholde optimal respiratorisk funktion. 
Traditionelt har man opstartet RFT fra diagnose tidspunktet. Rationalet bag den rutinemæssige behandling er, at tidlig intervention er en vigtig infektionsprofylakse, og at opstart af behandling tidligt i barnets liv kan forbedre den langsigtede prognose. Det understøttes af evidens, som indikerer at infektion og inflammation er til stede i lungerne fra et meget tidligt tidspunkt i sygdomsprocessen, også længe før manifestationen af respiratoriske tegn og symptomer (3, 4, 5). 

Få studier har evalueret effekten af RFT kontra ingen RFT, men resultaterne har ikke været entydige. RFT er dog en almindelig accepteret del af den respiratoriske behandling af CF. 

Forskning indenfor RFT har primært fokuseret på at sammenligne effekten af to eller flere behandlingsmetoder. På nuværende tidspunkt findes der ingen evidens som fremhæver en metode frem for en anden (1).
4.1.1 PEP
PEP er en forkortelse for Positive Expiratory Pressure. PEP-masken består af en maske, en ventil med en ind- og udåndingsside og en modstand som sidder på udåndingssiden. 
Når patienten trækker vejret i PEP-masken skabes der et øget tryk i lungerne under udåndingen. Trykket kan måles med et manometer og det skal ligge på 10-15 cm H2O. Det øgede tryk medfører at sekret bevæger sig fra de små luftveje og op til de store, hvorfra det kan stødes eller hostes op (6). 
Endvidere forebygger det øgede tryk aflukning af de små lufteveje (7, 8). Flere studier har rapporteret PEP-masken til at være en acceptabel og effektiv behandlingsmetode hos patienter med CF (8, 9, 10).
Nogle patienter har sparsomt sekret og får ikke oplevelsen af, at der mobiliseres sekret når de bruger PEP-masken. PEP-masken vil dog stadig forebygge sammenfald af de små luftveje og løsne sekret selvom der ikke er så meget, at patienten vil kunne hoste eller støde det op. Derfor anbefaler vi i Danmark, at alle patienter med cystisk fibrose anvender PEP-maske. 
4.1.2 Intensitet
Allerede ved diagnosticering opstartes der PEP-maske behandling. Den gives 2 gange dagligt af 200 pust i habituel tilstand. Ved infektion 3 gange dagligt.  Desuden instrueres i sekretmobiliserende øvelser, som kan indlægges i pauserne i PEP-maske behandlingen. Ved de nydiagnosticerede er det fysioterapeuten, der opstarter PEP-maske behandlingen under indlæggelsen og oplærer forældrene i selv at give barnet masken. Målet er, at der tages enten 200 vejrtrækninger (ofte 5 gange 40, 8 gange 25) eller at de bruger masken i 10-15 minutter. Barnet hoster eller støder i pauserne. 

4.1.3 CPAP

CPAP er en forkortelse af Continuous Positive Airway Pressure. CPAP systemet består af en kompressor, en slange, en maske og en modstand. Når patienten trækker vejret i et CPAP system vil der være overtryk under både ud- og indånding. CPAP systemet har samme formål som PEP-masken. Når det bliver anstrengende for patienterne at klare PEP-maske pga. nedsat respiratorisk kapacitet kan de i stedet få CPAP behandling (11). Det kan blive aktuelt at patienten får en hjemme CPAP i en kortere eller længere periode. Der vil ofte være en overgangsperiode, hvor der er skiftevis behov for PEP og CPAP, men patienten kan også overgå til kun at bruge CPAP. Ved behov for permanent ilt tilskud kan man vælge at bibeholde nasal ilt, mens man bruger CPAP eller ilten kan kobles på hjemme CPAP'en.

4.1.4 Stødning
Ved stødning forstår man en kraftig, lang eksspiration med åben stemmeridse, hvorved patienten så at sige "ruller" sekretet op uden større anstrengelse. Stødning er en vigtig indsats i behandlingen af patienter, som har sekretproduktion i lungerne (12).
Når barnet er 5-6 år kan det begynde at lære støde. Dette er specielt vigtigt for patienter med CF at bruge stødeteknik, da de, når lungeproblemerne progredierer, ofte har lange hosteanfald. Stødeteknikken kan hjælpe patienten til at få sekretet op på en mere kontrolleret måde. Herved undgår patienten at bruge mange kræfter på at hoste sekretet op til de øvre luftveje, og patienten får mere kontrol over hostesituationen. Patienterne skal så bruge dels stødeteknikken, dels PEP/CPAP til at mobilisere sekretet så højt som muligt, hvorefter de kan hoste det op til slut.
En del patienter har problemer med opkastning. For de mindste kan det skyldes nedsat tonus/lukkeevne i overgangen mellem spiserøret og mavesækken, kombineret med hyppig og voldsom hoste. For de ældre patienter skyldes det hyppige og lange hosteanfald. Det kan være en hjælp at anvende stødeteknik, idet det nedsætter risikoen for ukontrollerede hosteanfald, som kan igangsætte opkastning.

4.1.5 Udgangsstilling
Udgangsstillingen er vigtig i forhold til, hvorledes lungerne ventileres optimalt. I stort set alle tilfælde er opret siddende stilling bedst.
For det lille spædbarn handler det om, at det holdes så lodret som muligt, liggende/siddende i arm. Når barnet begynder at sidde selv, kan det sidde på forældrenes skød.
Når barnet begynder at kunne sidde selv og holde masken, omkring 6-9 år, skal det sidde ved et bord, så det får en god albuestøtte. Dette dels for at undgå muskelspændinger i nakke/skulder området, dels for at give mellemgulvet og de respiratoriske hjælpemuskler den mest optimale udgangsstilling.
4.1.6 Pædagogik
En stor del af RFT består af pædagogisk intervention overfor både forældre og børn. En del forældre synes det er synd at give masken, eller har svært ved at gennemføre behandlingen, hvis børnene protesterer. Det kan også være en stor pædagogisk opgave, at få barnet til at acceptere PEP-masken.
Vi giver råd og vejleding i forhold til rammerne omkring behandlingen. Det kan være afledning med TV, hop på bold/arm, læse bog, hvorvidt det ændrer noget om det er far eller mor der giver, tidspunkt på dagen og alle de ting som influerer på, at få behandlingen gennemført.
Når børnene bliver ældre, handler respirationsfysioterapien meget om at motivere børnene til at tage masken. Det bliver ofte specielt vanskeligt i puberteten, hvor mange gør oprør mod alt det de skal. 
4.1.7 Anbefalinger
Valg af behandling skal ske ud fra individuelle behov (1).
For beskrivelse af øvrige teknikker indenfor RFT, men som vi ikke anvender i Danmark, se Clinical Guidelines for the Physiotherapy Management of Cystic Fibrosis. London: Cystic Fibrosis Trust. 2002 og Physiotherapy in the Treatment of Cystic Fibrosis (CF) udgivet af International Physiotherapy Group for Cystic Fibrosis (IPG/CF).

4.2 Fysisk aktivitet

Vigtigheden af fysisk aktivitet i forhold til at opnå/opretholde en sund livsstil er anerkendt både for syge og raske personer (13, 14, 15).

Korttidsstudier af fysisk aktivitet til patienter med CF har vist betydelige terapeutiske fordele og størstedelen af patienterne ønsker at inkludere det i deres behandlings regime/rutine.

Patienter med mild til moderat CF (FEV1 ≥ 55 % af forventet) kan være fysisk aktive på niveau med deres jævnaldrende. Patienter med sværere CF (FEV1 < 55 % af forventet) behøver omhyggelig undersøgelse/vurdering med tests af den fysiske kapacitet og superviserede træningsprogrammer (16). Træningsprogrammerne skal tilpasses patienten og baseres på sygdommens sværhedsgrad, det fysiske niveau og hvad patienten foretrækker at lave. Patientens fysiske niveau skal undersøges med henblik på at vurdere deres fysiske kapacitet og fysiske begrænsninger, og med henblik på at give råd og vejledning om sikkert og effektivt træningsprogram. Det kan også være en god ide at have en beskrivelse af patientens vanlige aktivitetsniveau (1).

4.2.1 Fordele ved fysisk aktivitet

· øget cardiopulmonal kapacitet (17)

· øget udholdenhed i respirationsmusklerne (18)

· nedsat åndenød (19)

· forbedret sekret rensning (20)

· forbedret kropsopfattelse gennem øget muskelmasse og muskelstyrke (21)

· øget livskvalitet (22)

4.2.2 Typer af træning
· Kombineret udholdenheds- og styrketræning for overekstremiteter og underekstremiteter (23)

· Udholdenhedstræning for at bedre kapaciteten til at udholde mere fysisk aktivitet uden ubehag. Fx svømning, løb, cykling, aerobic, step, og brug af trampolin (17, 24, 25 og 26). Træningen skal foregå ved sufficient intensitet, frekvens og varighed for at forbedre den cardiopulmonale kapacitet (23, 27, 28). Der er ingen specifikke anbefalinger for CF og de generelle anbefalinger for den øvrige befolkning er gældende. Intensiteten fastlægges ud fra resultatet af en træningstest. 
· Styrketræning for at øge muskelmassen og styrken. Fx vægt og sprinttræning (21)

· Intervaltræning kan være brugbart for patienter som ikke er i stand til at udholde længere aktivitets perioder. Korte perioder med træning af høj intensitet vil bedre træningsresultatet.
· Vægtbærende aktiviteter er anvendelige i forhold til at forebygge eller forsinke tab af knoglemasse.

4.2.3 Frekvens og varighed

Start med en tid der tolereres og progredier til 20-30 minutter 3-4 dage om ugen.
4.2.4 Børn og træning 

Børn er ikke små voksne. Der er fysiologiske forskelle mellem børn og voksne fx med hensyn til vækst, muskler, fedt (29), respirations- og hjertefrekvens. Fysisk aktivitet er dog lige så vigtigt for børn som for voksne.

Knogler i vækst er følsomme overfor stress især gentagende vægtbæring og epifyse pladerne er følsomme for påvirkning før væksten er fuldendt. Det er vigtigt at udforme et varieret program som sikrer, at knoglerne ikke bliver udsat for gentagende stress.

4.2.5 Patienter med fremskreden sygdom 

Der er ingen evidens for at træning skulle være skadelig for disse patienter og de skal derfor ikke ekskluderes fra et træningsprogram (30, 31). For patienter med sværere sygdom og patienter som venter på lungetransplantation, er det vigtigt at bevare mobiliteten.

- en træningstest vil definerer grænserne

- styrke- og udholdenhedstræning skal fortsætte
- ilt kan være påkrævet for at bedre åndenøden og dermed hjælpe patienten til at gennemføre træningen (30)

- Patienter som er afhængige af BiPAP, skal også træne med dette udstyr på. Dette kan fx være vægttræning i siddende, gang op-ned på en kasse eller gang på løbebånd.

- det er vigtigt at bevare mobilitet og gentagne vurderinger er nødvendige for at tilvejebringe et behageligt trænings niveau uden overdreven åndenød, med eller uden ilt (31)

4.2.6 Test af fysisk kapacitet
Formålet med at teste den fysiske kapacitet er at:

· vurdere funktionsevne og begrænsninger

· fastsætte den fysiske kapacitet og dermed tilvejebringe et udgangspunkt for videre testning og træning
· danne grundlag for sikre og effektive anbefalinger i forhold til fysisk aktivitet

· monitorere ændringer

· evaluere en intervention

(1)

Den viden vi får ud fra test af den fysiske kapacitet kan bruges til at ordinere og anbefale fysisk aktivitet (32). 

4.2.7 Anbefalinger

· Fysisk aktivitet bør inkluderes som en del af det terapeutiske regime.

· Subjektive målemetoder af den oplevede anstrengelse, åndenød eller træthed kan være anvendelige, når patienten udfører test af fysisk kapacitet eller med henblik på at måle niveauet af aktivitet under gennemførelsen af et træningsprogram. Tests er anvendelige til at vurdere funktionel kapacitet, måle indvirkningen af sygdomsprocessen på hverdags funktioner, monitorere progression og tillade sikre og effektive træningsanbefalinger. 

· Årlig træningstest anbefales (33) 

· Træningsprogrammer skal tilpasses den individuelle patient ud fra almen tilstand, sygdommens sværhedsgrad, fysisk kapacitet og patientens foretrukne træningsmetoder. 

· Brug af ilt under træning kan være nødvendig for at undgå træningsfremkaldt desaturation og lette symptomerne på åndenød.
(1)
4.3 Muskuloskeletal fysioterapi

Det er først i løbet af 1990'erne at størstedelen af patienterne med CF lever længe nok til at dysfunktion relateret til det muskuloskeletale og det neuromuskulære systemet er blevet et mere alment problem. Disse dysfunktioner hindrer patienter i effektivt at understøtte funktionen af deres indre organer, specielt lungerne, hvilket har negativ indvirkning på sygelighed og dødelighed. 

De muskuloskeletale problemer begynder for nogle at opstå allerede fra 8 års alderen og er til stede hos størstedelen når puberteten er ovre. 

Konklusionen er, at en indsats på det muskuloskeletale område fra patienterne er 8-12 år er det mest optimale i forhold til at forebygge og minimere muskuloskeletale deformiteter som relaterer sig til CF (34).

Forekomsten af rygsmerter som har årsag i uhensigtsmæssig holdning er hos patienter med CF 80-94 %, sammenlignet med 14 % hos raske kontrolpersoner. Problemerne kan afhjælpes ved passende rygtræning og holdningskorrektion.

De muskuloskeletale smerter kan afhjælpes og det understreger behovet for en tidlig indsats. Behandlingen skal rettes mod normalisering af holdning hos børnene og bevægelighedstræning skal integreres i den generelle fysiske aktivitet/træning allerede fra en tidlig alder.

Hvis der ikke bliver taget hånd om muskuloskeletale smerter og/eller en uhensigtsmæssig holdning kan det bl.a. få betydning for patienternes evne til at udføre RFT, samt deres funktionsevne. I sidste ende kan det betyde forværring i lungesygdommen (32).

4.4 Bækkenbunden

Når man hoster øges trykket i bughulen betydeligt og belaster bl.a. bækkenbunden. Derfor får mange kvindelige patienter, problemer med inkontinens (ufrivillig vandladning). 

Hyppigheden af inkontinens ligger mellem 30-69 % for kvinder og 19-49 % for piger med CF. For begge aldersgrupper er det betydeligt højere end prævalensen for raske piger og kvinder. Jo sværere lungesymptomer, jo mere inkontinente er pigerne og kvinderne.
For patienter med CF er inkontinens ikke aldersrelateret, og problemerne kan starte helt fra 5 års alderen. Det er derfor vigtigt, at der fokuseres på området fra en tidlig alder.

Kvinder med CF er tilsyneladende mere tolerante over for symptomerne fra inkontinens end raske kontrolpersoner. Det lave antal kvinder med CF som søger hjælp for dette problem er bekymrende for når inkontinens problematikken opstår, sker der en kronisk og progressiv ødelæggelse af den neuromuskulære funktion til bækkenbunden. Inkontinens er vist at have en negativ indflydelse på livskvalitet og for nogle påvirker inkontinens også evnen til/muligheden for at udføre lungefysioterapi, hvilket igen betyder at de går på kompromis med behandlingen af deres lungesygdom. 

Ovenstående understreger vigtigheden af, at vi som fysioterapeuter tager hånd om problemet allerede fra en tidlig alder. 
(32, 35)

Anbefalinger

· Det er vigtigt at identificere problemet hos både børn og voksne.

·  Patienterne skal henvises videre til en fysioterapeut med speciale indenfor inkontinens. 

· Det tværfaglige CF team skal anspore til vurdering og opbakning i forhold til behandling.
(1)
4.5 Vederlagsfri Fysioterapi
Patienter med CF kan få vederlagsfri fysioterapi, da sygdommen er medfødt. Hyppige og kraftige hosteanfald gennem længere tid giver muskelspændinger og myoser, specielt i nakke/skulder-regionen, rygmuskler, intercostalmuskler. Enkelte får myoser/fibersprængninger i mavemusklerne. Derudover kan de have brug for holdningskorrigerende øvelser, styrke- og konditionstræning.

Vi er behjælpelige med at få lavet henvisningen og finde en privatpraktiserende fysioterapeut. Det er lægen der skriver henvisningen. 

I 2005 kom der nye retningslinier for vederlagsfri fysioterapi. De nye regler gør det sværere for patienter med CF at få vederlagsfri fysioterapi, da de oven i diagnosen skal have et svært fysisk handicap. En person med et svært fysisk handicap skal indenfor 24 timer have brug for hjælp (enten i form af hjælpemiddel eller en person) indendørs. Har man ikke et svært fysisk handicap, kan man i nogle tilfælde få bevilget vederlagsfri fysioterapi via socialrådgiveren, hvis man har en lav indkomst. 

Se desuden retningslinierne "Vejledning om adgang til vederlagsfri fysioterapi" fra Sundhedsstyrelsen, 2008.

Det kan også prøves at søge gratis fysioterapi (hhv. genoptræning eller vedligeholdelsestræning) til patienterne via Serviceloven.
CF patienterne er i forbindelse med funktionstab berettiget til at få en genoptræningsplan.

4.6 Behandlingsintensitet
4.6.1 Ambulatorium 

Patienter ses med varierende intensitet afhængigt af alder, såkaldt basisbehandling. 

Hvert besøg varer ca. 30 minutter, nogle besøg dog lidt længere.

Basisbehandling

· Nydiagnosticerede

Hver mdr. de første 5-6 mdr.

· ½-3 år


Hver 3. mdr.

· 3-16 år


Hver 4. mdr.

· 16- og frem

Hver 6. mdr.

Desuden er der 3 kriterier som indikerer øget hyppighed, såkaldt udvidet behandling.


Udvidet behandling

· Efter CF-skole for de 14-årige, vil vi altid se patienter til den efterfølgende kontrol, med henblik på at følge op på information omkring bækkenbund.

· Ved problemer, hvor barnet ikke vil tage masken, eller ikke er motiveret for at passe sin behandling.

· Ved forværring i den lungemæssige tilstand. Det kan være for at vurdere modstand, intensitet og evt. behov for CPAP.

Indholdet i basisbehandlingen

· RFT ved hvert besøg

· Information om og instruktion i motorisk stimulation/fysisk aktivitet ved hvert besøg

· Information og instruktion i bækkenbundstræning fra og med 12 år 1 gang årligt. Opfølgning om nødvendigt.
· Gangtest af alle over 15 år og under 15 år hvis patienten har en lungefunktion < 70 %
· Screening, vurdering, test for muskuloskeletal dysfunktion fra 14 år 1 gang årligt.

· Instruktion i hjælpemidler, vejledning til lokal fysioterapeut og institutioner 

4.6.2 Indlæggelse 

· Patienter som er akut respiratorisk dårlige dvs. indlagt med en opblussen i lungesymptomerne og som specielt har gavn af fysioterapi (fx har brug for hostestøtte) skal have respirationsfysioterapi 1-2 gange dagligt.

· Patienter som er indlagt i forbindelse med IV-kur, sondeanlæggelse, port-a-kath mm, samt patienter indstillet til lungetransplantation skal have fysioterapi 1 gang dagligt med henblik på motorisk eller fysisk træning, samt tilrettelæggelse af træningsprogrammer.
Indikationer for RFT til indlagte patienter

· Støtte op om RFT behandlingen
· Behov for kontrol af PEP-maske/CPAP 
· Ændringer i behandling, f.eks. opstart af CPAP eller indarbejdelse af stødeteknik.

· Manglende motivation for RFT
Indikationer for muskuloskeletal fysioterapi (massage og øvelsesterapi)
· Akutte bevægeapparatsproblemer fx facetledsproblemer eller fibersprængninger.

· At patienten går til fysioterapi i sin hverdag, men ikke kan benytte dette tilbud pga. indlæggelse.
For nogle patienter letter massage og udspænding så de får højere udbytte af RFT - det er altid en vurderingssag.
Massage gives så vidt muligt som en del af RFT, fx imens patienter tager CPAP eller i pauserne.


4.7 CF-skole

Der er CF-skole for 5 årige, 10 årige og 14 årige. Der deltager fysioterapeuter på CF-skolen i alle aldersgrupper. Vi underviser i og afprøver i praksis RFT, fysisk aktivitet og bækkenbundstræning.
Fra 2008 udvides det fysioterapeutiske CF-skole tilbud til også at omfatte:

- Leg og bevægelse for de 2-3 årige 

- Sport og motion for 7-8 år 

- Sport og motion for de 12-13 årige 

7. Ved udskrivning eller afslutning

Patienter med CF følges løbende på et CF-Center hele deres liv.
8. Tværfagligt samarbejde

Det tværfaglige samarbejde består af et team af læge, sygeplejerske, diætist, fysioterapeut, socialrådgiver og psykolog. Hver mandag fra kl. 15-16 er der tværfaglig konference hvor både principielle spørgsmål og patienter tages op.

Udenfor huset kan vi have samarbejde med patientens institution, skole, privat praktiserende fysioterapeut eller pårørende.
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