20. Cystisk fibros
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Sammanfattning

Den kliniska bilden av cystisk fibros (CF) kan se véldigt olika ut. De vanligaste symtomen
ar underndring (malnutrition) och snabbt progredierande obstruktiv lungsjukdom, som for
de flesta sa smaningom kan ge respiratorisk insufficiens, sekundar hjartsjukdom (cor
pulmonale) och behov av lungtransplantation. An s4 linge dr behandlingen endast symto-
matisk och syftar till att ddmpa sjukdomens utvecklingshastighet. Optimalt behandlade
kan individer med CF leva lange. Hélften av alla patienter med CF i Sverige och Norge ar i
dag éldre 4n 18 &r, vilket medfor att CF inte ldngre &r en barnsjukdom. Sedan borjan av
1980-talet har konditions-, styrke- och rorlighetstraning blivit en viktig del i grundbehand-
lingen. Val av vningar, intensitet, duration och frekvens maste anpassas till den enskilda
individens forutséttningar och aktuella situation. For de flesta blir den kontinuerligt f6r-
samrade lungfunktionen s& smaningom den begrinsande faktorn for fysisk kapacitet, men
alla patienter med CF kan bedriva nagon form av fysisk aktivitet och traning.

Definition

Cystisk fibros (CF) dr den vanligaste autosomalt, recessivt arftliga, potentiellt dodliga
sjukdomen i den vita befolkningen (1-3), men den férekommer i alla raser. Incidensen i
Sverige har nyligen berdknats till cirka 1/5 600 nyfodda (4), och incidensen i Norge upp-
skattas ligga pa samma niva. Cystisk fibros dr en sjukdom som angriper flera organ i
kroppen och som beror pa rubbningar i salttransporten 6ver membran. Detta drabbar bland
annat kroppens exokrina kortlar (slemkortlar och bukspottkorteln) som paverkar transpor-
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ten av klorid och natrium dver membran, vilket ger ett mycket tjockt svirmobiliserat slem
(1-3). Rubbningarna i salttransporten paverkar ocksa patienternas svett som innehéller
hoga salthalter (3). Diagnosen stills pé kliniska symtom med hjélp av ett sd kallat svett-test
(1) och kan numera oftast bekréftas med genanalys.

Symtom

Symtom upptriader framfor allt frén lungor och mag-tarmkanal, men kan férekomma &ven
frén andra delar av kroppen (5). I lungornas luftviagar leder den fordndrade miljon till att
slemtransportsystemet (mucocilidr clearence) inte fungerar. Perifert, det vill séga bakom
”slempluggarna”, uppstar en syrefattig miljo, vilken utgor grogrund for de bakterier som
kroniskt finns i koloniserade CF-lungor. Studier har visat att till synes asymtomatiska
spadbarn har tecken pa infektion och inflammation redan vid 4—6 veckors alder (6). De
flesta blir kroniskt birare av en eller flera sorters bakterier som finns i var ndrmilj6 utan att
besvira friska. Sekretstagnation, inflammation och kroniska bakteriella infektioner i lung-
ornas luftvégar dr de vanligaste symtomen (1, 3).

Utan behandling leder sjukdomen till malnutrition, kroniskt obstruktiv bronkit, uppre-
pade pneumonier och destruktion av lungvavnad i form av bronkiektasier, fibros och
emfysem (1). Detta leder till tilltagande nedséttning av lungfunktionen, vilket pa sikt kan
ge respiratorisk insufficiens och cor pulmonale. Darefter dterstar eventuell lungtransplan-
tation som enda behandlingsalternativ. Den kroniska obstruktiviteten kan orsakas av flera
olika faktorer sdsom bronkospasm, slemhinnesvullnad, slemansamling och instabilitet i
luftvdgarna. En del patienter har ocksa ett inslag av bronkiell hyperreaktivitet eller astma-
tisk komponent (3). Risken att férlora kondition, rérlighet och muskelstyrka dkar alltefter-
som lungfunktionen forsdmras. En del besviras ocksa av kronisk infektion och inflamma-
tion i bihdlorna. Sekundart till det 6kande hostandet kan spontana revbensfrakturer
forekomma, liksom inkontinensproblem, sirskilt hos kvinnor, redan i unga ar. Brack i buk-
muskelviggen eller i [jumskarna kan ocksa forekomma. Det obstruktiva andningsmonstret
och den pulmonella hyperinflationen kan ge en stel brostkorg, dveranstringda inandnings-
och hostmuskler och muskelbristningar i smamusklerna mellan revbenen. Spontan
pneumothorax kan forekomma, liksom hemoptys, allt fran sma ofarliga blodstrimmor i
expektorat till stora allvarliga som maste behandlas akut.

I mag-tarmkanalen leder det sega sekretet i bukspottkdrteln (pankreas) till att mat-
smaéltningsenzymer inte kan utsondras pa normalt sétt, med malabsorption av fett och fett-
16sliga vitaminer som f6ljd (3), vilket dven resulterar i vitamin- och mineralbrist.
Obehandlad malnutrion leder i barnadren till tillvixthdmning och hos vuxna till tilltagande
viktminskning. Ett obstruktivt andningsmonster och 6kat andningsarbete, kroniskt aktiverat
immunforsvar och stindig inflammation i luftvigsslemhinnan kostar oerhort mycket energi
(7-9). Den 6kade energidtgdngen i kombination med undernéring ger tilltagande muskela-
trofi (10). Osteopeni (benfortunning) forekommer redan i 6vre tonaren, en del utvecklar
osteoporos (benskdrhet) (11). Med éldern kan CF-relaterad diabetes utvecklas (3).
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Den kliniska bilden kan variera mycket. Sjukdomen &r i sin natur progressiv och behand-
lingen &r symtomatisk men primaért forebyggande. Progresshastigheten dr ocksé individu-
ell och kan dessutom variera mellan olika perioder i livet hos samma individ.

Behandlingen och dess mal

Annu s4 linge finns ingen botande behandling for CF, men den symtomatiska behandlingen
utvecklas kontinuerligt (2). Mélet med behandlingen 4r att férebygga destruktion av lung-
vévnaden och att ddimpa sjukdomens progresshastighet genom att kontrollera dess symtom
och bibehélla god fysisk funktion hos patienten (12). Behandlingen innefattar bade kortsik-
tiga och langsiktiga mal och innebdr en daglig aktiv insats. For att uppna god f6ljsamhet
med behandling kravs aktivt stod och kontinuerlig utbildning av patienter och anhoriga.

Sjukgymnasten maste kunna definiera omedelbara och langsiktiga problem och behov
samt framstilla dessa pa ett positivt sétt. En for varje individ rimlig och motiverad behand-
lingsregim maste vara malet for att bibehalla lungfunktion och fysisk kapacitet i det langa
loppet. For att uppna god foljsamhet med behandlingen méste dverenskommelser f6ljas upp,
omprdvas och utvirderas ofta. Patient och sjukgymnast gor alltid dverenskommelser tillsam-
mans, dédr bada parter dr villiga att kompromissa och dr likvirdiga medarbetare. Detta ar en
viktig forutsittning for att kunna forvénta foljsamhet med daglig behandling (13—-16).

Basbehandlingen é&r inriktad pa foljande:

e Naringstillstandet
Den forsdmrade mojligheten att ta upp niring (malabsorption) behandlas med tillforsel
av matsmaltningsenzymer, energirik mat, vitaminer och mineraler. Aktiv bevakning av
nutritionsstatus dr oerhort viktigt, liksom olika former av néringstillskott vid behov (12).

o Lungfunktionen

Inhalation av luftrérsvidgande, slemldsande och antiinflammatoriska lakemedel ingar
ofta i behandlingen. Med hjélp av slemmobiliserande behandling for luftvigarna und-
viks sekretstagnation och slempluggar, vilket &r mélet i syfte att bibehélla alla luftvigar
ventilerade. Bakterierna i kroniskt koloniserade luftvigar kan inte elimineras, men
antalet kan héllas nere och den kroniska inflammation som infektionen ger, kan hallas
pa lag niva. Bakterietillvixten kontrolleras dels med hjdlp av slemmobiliserande
behandling/fysisk traning, dels med hjdlp av antibiotika. CF-behandling &r generds
med antibiotika, som kan ges som tabletter, intravenost eller via inhalation och som
satts in med hjélp av subjektiva och objektiva parametrar (12).

Den slemmobiliserande delen av behandlingen tar mycket tid. Det finns i dag manga
olika tekniker att vdlja bland for att lossa, transportera och evakuera det sega slemmet
fran luftvdgarna (17). Att finna en teknik eller kombination av tekniker som passar den
enskilda individen &r viktigt. Likasa ar det viktigt att l4ra sig att kontrollera sin hosta for



FYSS — FYSISK AKTIVITET | SJUKDOMSPREVENTION OCH SJUKDOMSBEHANDLING 259

att undvika urininkontinens, men ocksa i ett socialt syfte. For att uppna optimal effekt
bor varje individs inhalations- och slemevakuerande behandling laggas upp strategiskt.
Att behandlingen bade pa kort och lang sikt 4r s& skonsam och effektiv som mojligt
efterstrivas, liksom att den motiverar till sjdlvstdndighet (13).

o Kondition, rérlighet och styrka
Fysisk trdning gors i syfte att uppratthalla god funktionsstatus samt motverka dekondi-
tionering, dilig hallning och minska risken for stel brostkorg (12, 13, 17). Hur den
fysiska trdningen bedrivs varierar med dlder, symtom, personlighet och intresse.

Resultat av behandlingen och prognos

Den till CF-centra koncentrerade behandlingen tillskrivs stor betydelse for de goda resul-
tat som i dag redovisas (2, 4, 12). Andningsgymnastik och fysisk traning anses vara horn-
stenarna i behandlingen, vid sidan av medicinsk behandling och naringstillskott (5, 12,
17-23). Behandlingsresultaten har forbéttrats markant under de senaste decennierna
(2,4). I Sverige kdnner vi i nuldget till drygt 535 personer med CF i aldrarna 0-65 &r, varav
hélften ar dldre 4n 18 ar. Motsvarande siffror for Norge dr 260 personer, varav hilften ar
over 18 ar. Prognosen har nyligen berdaknats till att av barn med CF fodda 1991 eller senare
kommer 95 procent att bli dldre dn 25 ar (4). CF é&r séledes inte langre enbart en barnsjuk-
dom, utan i hdgsta grad dven en angeldgenhet for vuxenmedicinen. Med adekvat behand-
ling och gott stod kan de flesta med CF leva ett rikt liv med god kvalitet langt upp i vuxen
alder. Manga klarar att bibehalla god arbetsforméga och lungfunktion. Trots dalig lung-
funktion har ménga god fysisk kapacitet. En enkdtundersokning fran 1998 visade att
75 procent av de vuxna CF-patienter som avslutat sina studier &r i arbete, och 39 personer
(26 kvinnor och 13 mén) har barn (4).

Effekter av fysisk aktivitet

Malet med fysisk trdning for individer med CF &r att:

» Stilla krav pd andningsapparaten och interferera med viloandningsmdnstret i syfte att
luftfylla alla delar av lungorna och/eller 6ka ventilationsdistributionen i lungorna, samt
stimulera mukocilidr clearence och mobilisera slem.

» Uppritthélla normal arbetsformaga. Med god kondition minskar risken for dekonditio-
nering, speciellt i samband med exacerbationer (forsdmringar), och aterhdmtningen
upplevs lattare. Trots dalig lungfunktion kan den fysiska kapaciteten vara god.

» Uppritthalla god rorlighet i framfor allt brostkorgen (24). Brostkorg, rygg och axlar
maste bibehéllas rorliga for att effektiv slemevakuerande behandling ska kunna genom-
foras (16). Att toja pa strama strukturer ar bade tidskrdvande, smirtsamt och upplevs
ofta trakigt — att férhindra stelhet betydligt enklare och roligare.
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o Uppritthalla god muskelstyrka. Styrketrdning av hallningsmuskler bidrar till att bibe-
halla rorligheten och att undvika torakal kyfos. God héllning goér ocksa att man ser ut
som andra, trots avancerad lungsjukdom.

* Undvika osteopeni och osteoporos.

o Forbittra/uppritthalla god kroppskdnnedom.

e Ldra sig koordinera “knipdvningar” for att undvika urininkontinens i samband med
hosta eller annan fysisk anstrangning.

o Lira sig skilja p4 adekvat andfdddhet och dyspné samt kunna hantera dessa tillstdnd.

+ Oka sjilvfortroendet (25).

Styrka och uthéllighet i perifer skelettmuskulatur kan vara férsdmrad hos patienter med
lungsjukdom (10). Savil syreleverans till som energiomsittning i muskelcellerna ar sémre
an hos friska och forklaringarna dr manga, saisom fordndrad férdelning mellan olika typer
av muskelceller, 1ag kapilldrtidthet samt biokemiska forédndringar. Tankbara orsaker dr
effekter av kronisk inflammation, malnutrition, hypoxi (nedsatt syrgashalt i kroppsvavna-
derna), hyperkapni (hdjd koldioxidhalt i blodet), anvindning av kortikosteroider och lag
fysisk aktivitetsniva (10, 26). Styrketrdning som fokuserar pa perifer skelettmuskulatur
har dock visat god effekt (27, 28). Vid forbattrad oxidativ kapacitet minskar koldioxidpro-
duktionen, vilket i sin tur minskar andningsbehovet, dyspnén och den muskuléra uttrott-
barheten (27).

Vid fysisk aktivitet paverkas sévil cirkulation som ventilation (28). Manga upplever en
slemmobiliserande effekt i samband med aktivitet. Den effekten kan sannolikt tillskrivas
bland annat den 6kade ventilationen, bade generellt och regionalt, 6kad andetagsvolym,
okad luftflodeshastighet samt en temporért forh6jd funktionell residual kapacitet (FRC),
som uppkommer vid fysiskt arbete hos individer med obstruktiv lungsjukdom (28). Pa sa
sétt kan avstingda luftvigar 6ppnas, slem 16sgoras och transporteras till storre luftvigar.
En 6kad mukocilidr clearence och positiva biokemiska faktorer sésom mindre viskdst
slem spelar sannolikt ocksa roll (29). Under regelbundet inlagda pauser i fysisk aktivitet,
exempelvis upplagd som intervall-/cirkeltrining, eller efter ett traningspass kan det 15s-
gjorda slemmet sedan evakueras. Denna kombination méste dock poédngteras for att detta
behandlingsuppldgg ska ticka behovet av slemevakuering (13). Detta sitt att skota den
slemmobiliserande delen av behandlingen har visat sig vara lika effektivt (18) eller i vissa
fall effektivare 4n annan andningsgymnastik och innebér foljande fordelar:

» Det dr effektivt, ocksa i tid rdknat, eftersom det samtidigt ger konditions-, rorlighetstré-
ning samt trining av muskelstyrka.

* Vem som helst kan vara med forutsatt att malsdttningen bibehélls — inte bara CF-patienter
mar bra av fysisk traning, vilket kan forbattra f6ljsamheten med behandlingen.

» Kan pa enkla sitt varieras och anpassas till sjukdomsgrad, intressen, humor, utrymme,
vader med mera.

+ Arlitt att ta med sig” till utbildning, arbete, p4 semester eller motsvarande.

» Kan klaras av pa egen hand och ger dirmed sjalvstiandighet.

o Ar for det mesta stimulerande och roligt.
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God fysisk kapacitet paverkar savil 6verlevnad som livskvalitet, gor att individer med CF
ser ut som andra, orkar fungera i arbete och ha familj (21-23, 30, 31). For patienter med
vil fungerande basbehandling kan dock inte ytterligare forbattrad lungfunktion férvantas
av Okad fysisk tridning. For dessa individer dr oférdndrade lungfunktionsvarden over lang
tid att se som ett positivt resultat. Om “behandlingspaketet” &r undermaligt kan emellertid
forbattringar i lungfunktion uppnas nér behandlingen optimeras. Forbéttrad arbetsforma-
ga dr da avhingig av frekvens, intensitet samt hur lange traningen pagér, pa samma sétt
som hos friska.

Ordination

1 dag ér fysisk aktivitet och traning en etablerad och viktig del av den dagliga behandlingen
vid CF. Trots kronisk infektion ska fysisk aktivitet/traning bedrivas &ven under antibiotika-
behandling. Fysisk aktivitet/trining kan antingen fungera som en del av den slemmobilise-
rande behandlingen for att 6ka ventilationen och lossa sekret (13, 18) och/eller som fysisk
traning i tilldgg till 6vrig behandling (13, 16, 31). Behandlingsplanen ser till helheten.
Olika typer av styrketraning ingar, for savil balmuskler som for stora och sméa muskel-
grupper i bade dvre och nedre extremiteterna, liksom backenbottentraning.

Individuell anpassning och dosering

Fysisk aktivitet/training maste anpassas individuellt. Faktorer av betydelse for innehall och
dosering dr i forsta hand relaterade till alder, nutritions- och funktionsstatus, lungornas
kondition, speciellt avseende obstruktionsgrad, sekretmingd, féorekomst av hyperreaktivi-
tet eller instabilitet i luftvdgarna. Acceptabel intensitetsnivd och upplevd dyspné ar
paverkbart med trining, men dr ocksa beroende av dagsform och personlighet. Att hitta ett
traningsupplidgg som for niarvarande tolereras och upplevs positivt av den enskilda indivi-
den ar ett maste for god foljsamhet (16, 31). Behov av premedicinering med luftrors-
vidgande inhalationsbehandling ska utvdrderas, liksom uppldgg av uppvirmning infor ett
traningspass sa snart behandling eller forutséttningar for behandling dndras. For patienter
som desaturerar (sjunker i syreméttnad) under fysisk traning bor oxygentillskott under tréa-
ningen utvirderas, i syfte att bibehalla syreméttnaden i blodet dver 90 procent. Pa s sétt
reduceras de ventilatoriska och kardiovaskuldra kraven under traningen. Alternativt kan
traningsintensiteten styras sa att syremédttnaden halls 6ver 90 procent (32). Ménga patien-
ter har nytta av ”pursed lips breathing” (sluten ldpp-andning) for att sénka andningsnivén,
oka andetagens storlek och ddarmed forbattra gasutbytet i lungorna.

Kontinuerlig optimering av behandlingen tillsammans med patienten stirker vardagli-
ga rutiner. Tat uppf6ljning och utvirdering kravs for att motivera patienten till god f6l;-
samhet med behandlingen.
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Alternativ for anvindande av fysisk aktivitet/trining som en del av den
slemmobiliserande behandlingen

Det finns i huvudsak fyra olika sitt att anvinda fysisk aktivitet/traning for patienter med
CF i slemmobiliserande syfte, och 6vergangen mellan dessa dr glidande (13, 14). Det som
styr valet av alternativ for den enskilda individen dr huvudsakligen alder, slemmaéngd i luft-
vagarna, lungfunktion, eventuella komplikationer och vad som visar sig vara mest effek-
tivt (15).

Alternativen ir:

* Lossa, flytta och evakuera slem varvat med fysisk aktivitet/trining
Detta alternativ innebér korta intervaller med fysisk aktivitet/traning for att 16sgora
slem och pauser mellan intervallen for att bedoma sekretmidngd/evakuera slem.
Intensiteten pa intervallerna ska anpassas individuellt, men aktivitet med hog intensitet
har visats vara effektiv. Pauserna kan innefatta forsiktiga brostkorgskompressioner och
manuellt hoststdd for de riktigt smé. Déarefter specifik hostteknik, huff (17) och hosta.

* Lossa slem under fysisk aktivitet/trining och flytta, evakuera slem efterat
Detta alternativ innebdr individuellt utprovad fysisk aktivitet/traning cirka 30 minuter for
att 16sgora slem. Déarefter utfors cykler bestdende av individuellt utprovade slemmobilise-
rande tekniker for att evakuera slem med hjélp av specifik hostteknik, huff och hosta.

* Lossa, flytta och evakuera slem fore fysisk aktivitet/trdning
Detta alternativ innebir att patienter med stora slemmaéngder har behov av att utfora
individuellt utprovad slemmobiliserande behandling fore fysisk aktivitet/trdning.

* Lossa, flytta och evakuera slem samtidigt med tréning av uthallighet
Detta alternativ innebdr att patienter med sma slemméngder och létt reducerad lung-
funktion kan ta korta pauser for att kidnna efter och evakuera eventuellt slem. De korta
pauserna paverkar inte nddvindigtvis intensiteten.

Fysisk aktivitet/traning kan paverka slemmobilisering genom att till exempel 6ppna
avstangda luftvdgar och fa luft ”bakom” slemmet samt 6ka brostkorgens andningsrorelser
(respiratory pump). Detta bidrar till att lossa och transportera slem fran de sma luftvigarna
till de storre. Fysisk aktivitet/trdning i kombination med specifik hostteknik, huffing och
hosta anvénds dé& som ett slemmobiliserande behandlingsalternativ. Detta behandlingsal-
ternativ ar ofta forstahandsvalet for barn, eftersom det kan upplevas som en naturlig
infallsvinkel avseende behandling.

En eller flera provbehandlingar bor goras for att viardera den individuella effekten av
fysisk aktivitet/traning. Utvdrdering av respons och effekt avgdr om fysisk aktivi-
tet/trdning kan anviandas som en del av den slemmobiliserande behandlingen for den
enskilda individen. Provbehandlingen ska ge svar pa i vilken grad och vilken sorts fysisk
aktivitet/trining som kan bidra till den behandlingen och baserat p& denna bedéms behov,
mdjligheter/begransningar och dosering (13).

Patienter med CF genomfor inhalationer och slemmobiliserande behandling 1-3 géng-
er per dag beroende pa individuella behov. Till synes symtomfria patienter har som regel
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behandling en gang per dag. Fysisk aktivitet/traning ingar i huvudbehandlingen. For pati-
enter med mer uttalade symtom kan ytterligare behandlingssekvenser samma dag besté av
inhalation i kombination med andra slemmobiliserande tekniker.

Behandlingsuppligg relaterade till dlder

Fysisk aktivitet for riktigt sma barn, fran O till cirka 1 ars alder, bestar av motorisk stimu-
lering i relation till barnets motoriska utveckling och aktivering av motoriska reflexer.
Positiv stimulering och aktivering av reflexer gors i olika kroppslédgen, allt i syfte att inter-
ferera med andningsmonstret, 6ka andetagens storlek, paverka ventilationsdistributionen
och dka kraven pa andningsapparaten. Utandningsflodet kan 6kas med hjélp av forsiktiga
brostkorgskompressioner, for att lossa och transportera slemmet till centrala luftvégar.
Kompressionerna maste goras med lagom kraft under utandningar i syfte att hoja det expi-
ratoriska flodet och forma barnet att forlanga utandningen. Kompressionerna maste folja
andningsmonster, frekvens och utandningsrorelse. Mobiliserat slem utldser hostreflex och
hoststoten kan forstarkas manuellt. Alla dessa tekniker kraver utbildning och tréning efter-
som dosering av kraft dr viktig for att inte uppna motsatt effekt (13, 16, 33).

Fréan 1 till cirka 4 ars alder bestar den fysiska aktiviteten/trdningen av olika slags "’bus-
och jagalekar”. Lekarna ska ocksa innefatta roliga ”6vningar” for bade styrka och rorlig-
het. De som utfor den fysiska aktiviteten/traningen tillsammans med barnen méste léra sig
vad som for &ndamalet dr bra lekar. Vid 2-3 ars dlder kan ménga barn borja att med hjélp av
“blaslekar” forldnga utandningen och hélla obstruktiva luftvdgar 6ppna. Barnen medve-
tandegdrs om hosta och hostteknik. ”Imma spegel” kan anvdndas som utgdngspunkt for att
senare ldra sig huffteknik. D4 ersitts brostkorgskompressionerna med specifik hostteknik,
huffing och hosta (14). P4 sikt kan de flesta 4—5-aringar kontrollera sin andningsteknik,
huffa effektivt, kontrollera sin hoststot samt blasa PEF (Peak Expiratory Flow).

I 5-10-arsdldern kan den fysiska aktiviteten/triningen 1dggas upp som olika gymnas-
tiklekar eller som stafetter och hinderbanor. Traningen ska innefatta roliga dvningar for
savil kondition, styrka som rorlighet. Pauser under tréningen utnyttjas till cykler av speci-
fik hostteknik, huffing och hosta for att flytta och evakuera 16sgjort slem. De som borjat
med fysisk aktivitet tidigt &r nu vél utvecklade motoriskt och vinner dver bade jamnariga,
syskon, fordldrar, sjukgymnasten och doktorn, vilket som regel skapar ett gott sjalvfortro-
ende och &r en god investering for framtida behandling.

Efter 10-arséldern kan den fysiska traningen laggas upp som cirkeltrdning med olika
innehéll. En kombination av lag- och hogintensiv traning rekommenderas, ofta som inter-
valltraning. Denna traning innefattar 6vningar for att bibehalla rorlighet och styrka i och
kring brostkorgen. Pauser under trdningen utnyttjas till cykler av specifik hostteknik,
huffing och hosta for att flytta och evakuera l6sgjort slem. Denna typ av traning kan alter-
neras med 16pning tillsammans med vuxen. Lopning fastnar en del s smaningom for,
eftersom det upplevs som mest tidseffektivt och mest normalt. Lopningen kompletteras
med enkla rorlighets- och styrketrdningsdvningar. Specifik hosta, huffing och hosta ldggs
till efter trdningens slut.
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Fysisk triining som komplement till slemmobiliserande behandling

Alla individer med CF kan utfora fysisk traning i ndgon form oavsett symtom. Fér de med
normal eller ldtt reducerad lungfunktion ar trdningsupplagg och intensitet desamma som
for friska. For att uppna sa allsidig effekt som mojligt av traningen bor olika traningsfor-
mer kombineras. Traningen bor vara bade hog- och lagintensiv, se tabell 1. Ett effektivt sétt
att trina den oxidativa kapaciteten dr med hjilp av hogintensiv traning i intervall om 30
sekunders maximalt arbete och 30 sekunders vila, under cirka 30 minuter eller exempelvis
3 minuters intensivt arbete med 3 minuters vila med 3-5 repetitioner (34—-36).

Allsidig styrketraning bor ingd liksom rorlighetstraning. En bra bas for ménga ar att
tidigt hitta en form av fysisk traning som ocksa &r socialt stimulerande och som kan goras
tillsammans med kompisar, exempelvis fotboll, landhockey, innebandy, ishockey, ridning,
joggning, stavgang, simning, spinning med mera. Sadan fysisk aktivitet kompletteras da
med styrke- och rérlighetsévningar. Manga patienter véljer att tillsammans med kompisar
eller ssmbo/make/maka utnyttja motionsgymnastik, aerobics eller liknande dér fordelarna
med béade konditions-, styrke- och rorlighetstraning utnyttjas. For en del ar trdnings-
program som kan utféras hemma med enkla hjélpmedel, sisom hoppboll, Bobathboll,
studsmatta, ergometercykel, hantlar, Theraband, ribbstol eller dylikt, att féredra. Tranings-
program upprittas av sjukgymnast i samarbete med patient/foréldrar.
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Tabell 1. Triningsinriktning/fysisk aktivitet vid olika stadier av cystisk fibros.

Status

Normal lungfunktion/styrka/rorlighet

Normal eller milt reducerad lungfunktion
— FEV,*>70 % av férvintat varde
— Sjunker inte i syremattnad under arbete

Moderat reducerad lungfunktion

— FEV,* 40-70 % av férvdntat varde

— Risk fér desaturation nattetid och under arbete

— Eventuellt beroende av O,-supplement under sémn

Gravt reducerad lungfunktion

— FEV,* < 40 % av forvintat virde

— Stor risk for desaturation i vila

— Eventuellt beroende av O,-supplement dygnet runt

Respiratoriskt insufficient
i vdntan pa lungtransplantation

* FEV, = forcerad exspiratorisk volym under en sekund.

Traning

Inga restriktioner

Vanliga konditions- och styrketraningsprinciper
Lustfyllda sportaktiviteter

CF-specifik rérlighets- och styrketrining

Som ovan
Tat uppféljning

Hogintensiv intervalltraning med lingre pauser,
samt lagintensiv traning

Rérlighetstréaning, framfor allt for rygg,

bréstkorg och skulderparti

Styrketrining framfér allt for hallningsmuskulatur
och backenbotten

Utvirdera behov av O,-supplement under traning

Hégintensiv intervalltrdning med kortare tranings-
intervall och langre pauser, samt lagintensiv trianing
Rérlighetstréaning, framfor allt for rygg, bréstkorg
och skulderparti

Adekvat styrketrining framfér allt for hallnings-
muskulatur och backenbotten

Behov av O,-supplement under traning

Latt fysisk traning

Rérlighetstraning, framfor allt for rygg, brostkorg
och skulderparti

Adekvat styrketraning framfér allt for hallnings-
muskulatur och bickenbotten

Kriver O,-supplement under trining.

Det finns manga exempel pa vuxna med CF som kunnat delta i idrott pa hog niva. Det ar
ocksa visat att patienter med CF kan genomf6ra maratonlopp med normal biokemisk,
metabolisk och endokrinologisk respons (36, 37).
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Sdirskilda beaktanden

Uttalad dyspné

Patienter maste trdnas i att skilja adekvat andfaddhet fran dyspné samt trinas i att hantera
andfaddhet och att tidigt kdnna igen dyspné som kan leda till panik och dngest. Trénings-
intensitet, redskap och hjidlpmedel ska anpassas till funktionsniva och formaga.

Akut infektion och feber
Gor uppehéll med pulshodjande fysisk traning och styrketridning. Rorlighetstrianing gér
déremot bra att genomfora.

Néringsstatus och energibalans
Vid malnutrition bidrar fysisk aktivitet/traning till ytterligare viktminskning och muskel-
atrofi. I samarbete med dietist/néaringsfysiolog och ldkare bedéms behovet av adekvat nut-
ritionsstdd i kombination med dosering av fysisk aktivitet/traning for att kunna bygga upp
muskelmassa och -funktion (38).

Astma eller bronkiell hyperreaktivitet
Behov av premedicinering bedoms med hjélp av reversibilitetstest bade i vila och i sam-
band med arbete. Testet bor upprepas nir symtombilden fordndrats.

Diabetes

Patienter med CF-relaterad diabetes kan sjunka lagt i blodsocker under fysisk aktivi-
tet/traning, vilket de maste léra sig att hantera i samarbete med dietist/naringsfysiolog och
lakare.

Overbelastning
Allsidig traning rekommenderas for att undgé dverbelastning och for att kunna fungera
optimalt i vardagen.

Fall i blodets syremittnad

Behov av oxygentillskott bedoms med hjélp av en saturationsmitare (SpO,).

Syremittnad < 90 procent mitt med SpO, bor undvikas.

I forhallande till SpO, beddms tréningsintensitet, och/eller syretillskott under trdningen.

Ledproblematik och artriter (ledinflammation)
Behov av alternativ traningsform och avlastning bedoms.

Nedsatt mjilt- och leverfunktion
Undvik fysisk aktivitet/training som kan medfoéra vald mot buk/rygg.
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Salt- och mineralbrist

Riklig svettning kan medfora omfattande symtomgivande salt- och vétskeforluster (39).
Ordentligt med vétska och salttabletter bor tillforas vid 1angvarig fysisk trdning med hog
intensitet.

Hemoptys
Vid mindre symtom (blodstrimmor i sputum eller sma blodiga upphostningar) avslutas
traningspasset. Vid massiv hemoptys (stora méngder upphostat blod) tillkallas akut medi-
cinsk hjélp.

Pneumothorax
Vid plétsligt 6kad dyspné och eventuellt smérta i thorax kan bland annat pneumothorax
misstdnkas. Traningspasset ska avslutas och akut medicinsk hjélp tillkallas.

Funktionstester

Vanligt dr att patienterna kommer till mottagningsbesok cirka var sjétte vecka, varje besok
inkluderar sjukgymnastkontakt. Sjukgymnastkontakten i Sverige innefattar alltid minst ett
behandlingspass, dir 6verenskommen inhalationsterapi, slemevakuerande behandling och
foljsamhet med behandlingen utvérderas. Dessutom genomfors spirometri och funk-
tionstester dar rorlighet i brostkorgen, muskelstyrka och arbetsféormaéga foljs upp. Manga
traffar dessutom sjukgymnast polikliniskt dessemellan. En gang per ar, pé klinisk-fysiolo-
giskt laboratorium, utfors stor lungfunktionsundersékning som inkluderar bade statiska
och dynamiska volymer, samt maximalt arbetsprov pa ergometercykel (12, 40, 41).
Behandlingen anpassas kontinuerligt till uppmatta resultat och foljsamhet.

Testprogrammet i Norge innefattar spirometri vid varje mottagningsbesok. Sjuk-
gymnast utvirderar och foljer upp de olika delarna av lungfysioterapin, det vill séga slem-
evakuerande behandling och fysisk funktion, hallning, arbetskapacitet och arbetstolerans.
Vid behov remitteras patienten till specialist i manuell terapi. Varje eller vartannat ar utfors
en stor tvarfacklig genomgang &ver tre dagar, som omfattar lungfunktionsundersdkningar
samt maximalt arbetsprov pa l6pband (treadmill) eller ergometercykel.

Interaktioner med Idikemedelsbehandling

Manga patienter anvinder beta-2-stimulerare i inhalation, vilket har en pulsférhéjande
effekt. Detta har dock séllan betydelse for uppldggning av fysisk traning eller dess resultat,
men kan vara bra att kidnna till vid utviarderingar. Insulin har en blodsockersiankande effekt
liksom fysisk trdning. Balans mellan blodsockersankande effekt och fodointag bor beaktas
speciellt vid hard och/eller 1angvarig traning.
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| samband med lungtransplantation

CF ér en kronisk destruktiv sjukdom och trots intensiv behandling kan inte progressen all-
tid ddmpas. Lungtransplantation kan da vara det enda behandlingsalternativ som &terstar.
Fysisk traning dr dé av storsta vikt for att patienten ska vara i sa gott skick som mojligt
infor en sa stor operation. Traningen ser dock inte annorlunda ut &n som tidigare beskrivits
(se tabell 1). Aven patienter som behandlas med non-invasiv ventilation ska bedriva fysisk
traning.

Den nirmaste tiden efter lungtransplantation ar den fysiska triningen annorlunda dn
for andra intensivvérdspatienter. Aven patienter som behdver forlingd assisterad ventila-
tion ska trina fysiskt. Malet &r att successivt atervinna normal fysisk funktion. Den fysiska
traningen kan darefter bedrivas efter vanliga principer. Maximal syreupptagningsformaga
(> 30 ml/kg/min) uppnas dock sillan, trots normal lungfunktion. Méanga blir begrinsade
av mjdlksyra i benen, beroende pa fordndrad muskelmetabolism. Enstaka individer har
deltagit i maratonlopp (37). Lungorna &r stora organ och kréver dérfor stora doser immun-
supprimerande ldkemedel. Trots att lungorna &r oerhort utsatta for omgivningen ér forsva-
ret mot bakterier intakt. Ddremot dr de mera kéinsliga for enstaka infektioner.
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