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Ft Hanna Markkula on erikoistunut
perinnodllisten sidekudossairauksien,
ME/CFS:n ja Long Covidin ja kuntoutukseen.

Hanna toimi Duodecimin “Krooninen
vasymysoireyhtyma (ME/CFS) -Hyva hoito -
konsensussuosituksen” paneelissa seka
STM:n "Valtakunnalliset ladkinnalliseen
kuntoutukseen ohjaamisen perusteet” -
oppaan Long Covid -osion asiantuntijana.

Hanna valittiin vuoden fysioterapeutiksi
2021, Mediuutisten kokoamalle terveysalan
sadan vaikuttajan listalle vuonna 2022 ja
kansainvalisen Long COVID Physion
koulutuskomiteaan 2023-2025.
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lapset ja nuoret, uro- ja
gynekologia, kirurgia, UCI,
aivohermot, MCAS,
diagnostiikka, alamuodot,
vEDS, LDS
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Kayttadjalla ei ole lupaa kopioida tai jakaa materiaalia ilman tekijan suostumusta.

Materiaali kliinisen tydn avuksi

Koulutus perustuu uusimpaan tutkimustietoon ja sisaltaa konkreettisia kaytannon esimerkkeja. Lisana
kattava luentomateriaali, jota voit hyddyntaa kaytannon tydssal

Materiaali on tarkoitettu kaytettavaksi sahkoisessa muodossa. Linkkeja, kuvia ja tutkimusartikkeleita
klikkaamalla paaset testilomakkeisiin, artikkeleihin ja lisatietoon. Materiaali sisaltaa luentotallenteella
olevan osuuden lisaksi lisdamateriaalin. Videot case-potilaista voit katsoa tallenteelta.

Lisamateriaalissa: apuvalineet, ortoosit, painevaatteet, teippaus, PEM/PESE-oire, pacing fatiikin hallinnan
apuna, ME/CFS ja long COVID: Suositusten mukainen hoito ja kuntoutus, CHOP-protokolla dysautonomian
kuntoutuksessa, aivohermot, vagushermoharjoitteet, ylakaularangan instabiliteetti: tutkiminen, hoito ja
kuntoutus, syottosolujen aktivaatio-oireyhtyma (MCAS), lapset ja nuoret, uro- ja gynekologia, kirurgiassa
huomioitavaa, EDS, HSD, Marfan, Ol: diagnostiikka, alamuodot, vaskulaarinen EDS, Loeys-Diezin
oireyhtyma, tutkittua tietoa ja linkkeja lisatietoon.

Perinnollisten sidekudossairauksien oireistossa on paallekkaisyyksia, mika vaikeuttaa diagnosointia.
Kliinisen kuvan ymmartaminen ja soveltuvan hoidon toteutus on haastavaa, koska kuntoutujat ovat hyvin
heterogeeninen joukko ja heilla on hyvin yksiléllinen oirekuva ja tarpeet.

Hoito ja kuntoutus edellyttada moniammatillista yhteisty6ta. Suuri osa potilaista tarvitsee kuntoutusta,
apuvalineita, ortooseja, koulu-, opiskelu- tai tyotehtavien modifiointia, henkilokohtaista apua,
asunnonmuutostdita tai kuljetuspalveluita. Vaikeimmin sairaat ovat osittain tai taysin tyokyvyttomia.
Toimiva yhteistyo kuntoutujan, terapeuttien, laakarien, tyoterveyden, koulu- ja opiskeluterveydenhuollon,
vammais- ja sosiaalipalveluiden seka tyonantajan ja opettajien kanssa onkin erittain tarkeaa.
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1. Tunnistan ko. sairauksien keskeiset oireet?

KYLLA EN



©Hanna Markkula

2. Osaan ko. potilaiden tutkimisen ja toimintakyvyn
arvioinnin perusteet?

KYLLA EN
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3. Osaan ko. potilaiden
hoidon ja kuntoutuksen periaatteet?

KYLLA EN
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The eye CANNOT see what
the MIND does NOT know.







©Hanna Markkula




Mita koulutuksessa
otetaan haltuun?

Materiaali ja
tallenne l[adataan
Tehyn jasensivuille!
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LAPI KAYTAVA & LISAMATERIAALI:

EDS, HSD, Marfan, Osteogenesis imperfecta, Loeys Diez
Dysautonomia ja PoTS

Ylakaularangan instabiliteetti (UCI)

. Russek et al. 2023: konsensussuosuositus
Muut liitannaissairaudet ja —oireet
Kliininen kuva, keskeiset oireet
Haastattelu, tutkiminen, toimintakyvyn arviointi
Hoito ja kuntoutus
Rasitusintoleranssin vaikutus

Apuvalineet, ortoosit ja painevaatteet
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Johdanto
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Safe
Pac ing
Validated
Cure - Care
Individualized
Evidence-based
Symptom-titrated
Start low and slow
Time, not repetition
Movement, not exercise
Don’t push through symptoms
Never take hope away
Listen

Believe
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Johdantoa

e Multisysteemisia, usein merkittavasti arjen toimintakykya heikentavia
fyysisia pitkaaikaissairauksia

* Parantavaa hoitoa ei ole, oireita voidaan lievittaa ja arjen toimintakykya
edistaa

* Moniammatillisuus, yksil6llisyys, oireenmukaisuus, jaettu
paatdksenteko

e Kliininen kuva on hyvin monimuotoinen

* Onratkaisevan tarkea ymmartaa, etta ei ole olemassa yhta kaikille
sopivaa hoitoa/kuntoutusta

e Liitannaissairaudet ja -oireet tulee kartoittaa ja huomioida
* Stigma ja sen aiheuttamat mahdolliset haitat tulee tunnistaa

* Anna ndyttoon perustuvaa tietoa ja toivoa, tue oireiden hallinnassa/
lievittamisessa, arvioi ja tue laaja-alaisesti arjessa selviytymista.



Perinnolliset
sidekudos-
sairaudet

Se on
keihas!

kaarme!

Himmelfarb J et al. Kidney International 2002; 62: 1524
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Hypermobiliteett

Range of motion

Beightonin kriteerit

Perinnolliset
sidekudos-
sairaudet

Hankinnainen

Perinnollinen
Familiaalinen
hypermobiliteetti

Huomattavan suuri
ROM: 24/9

©Hanna Markkula

16



Sidekudossairauksien perhe & liitann

LYHENTEET:

EDS: Ehlers-Danlosin
oireyhtyma

HSD: Yliliikkuvuuskirjon
oireyhtymat

Beals: synnynndinen
koukistava araknodaktylia
FTAAD: suvuittainen rinta-
aortan pullistuma
Ectopia lentis:

Silman mykidnsiirtyma
BAV: Kaksipurjeinen eli
bikuspidi aorttaldappa —
oireyhtyma

ME/CFS: Krooninen
vasymysoireyhtyma
POTS: Posturaalinen
ortostaattinen
takykardiasyndrooma
MCAS: Syottosolujen
aktivaatio-oireyhtyma
UCI: Ylakaularangan
instabiliteetti

Stickler cutis laxa,
Loeys-Diez,
EDS Larsen,
Arterial
Tortuosity
Sidekudos- .
. . printzen-
Marfan sairauksien Goldberg
perhe
BAV, Beals,
HSD, ent. FTAAD,
HMS Osteo- Ectopia
imperfecta

Hakim 2013 mukaeltu

ME/CFS

Long
COVID

Liitannais-
sairauksia % Irritable Bowel

UCI

POTS

Fibromyalgia x Dystonia
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dissairaudet

@* Central Sensitivity

Syndromes
*Muut * Autoimmune/inflam
matory syndrome

induced by adjuvants

* Undifferentiated
connective tissue
disease

M CAS Syndrome

* Chronic
lyme/brucellosis/EBV

* Tethered Cord

Chiari

*

Abramoff 2022 mukaeltu

Abramoff 2022, Bragee 2020, Eccles 2021, Wong 2021, Davis 2021, Hakim 2017, Davis 2023, Grach 2023, Li 2023, Russek 2023, Komaroff 2023
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Case 1

Dg: Yliliikkuvuuskirjon oireyhtyma HSD
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Case 1:
Ylilitkkuvuuskirjon
oireyhtyma (HSD)

47-vuotias verkkotoimittaja

Fysio- ja toimintaterapian mahdollisuudet
Kuntoutus, ortoosit ja pienapuvilineet liikunta,- toiminta-, tyokyvyn ja harrastusten apuna
Tyon muokkaus, omahoito ja pacing kuntoutuksen tukena

Yhteistyo: kuntoutuja & tyoterveys & erikoissairaanhoito & terveyskeskus & yksityissektori
& tyonantaja > esimerkki toimivasta hoitopolusta!
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Case 1: Yliliikkuvuuskirjon oireyhtyma (HSD)

47-vuotias nainen, verkkotoimittaja, kokopaivatyossa, alin vammaistuki
Harrastukset: lukeminen, kirjoittaminen, ulkoilu, PhysioPilates, museot, neulominen.
Beighton: 7/9p

Ylaraajojen ongelmat rajoittavat merkittavasti kaikkia ADL-toimia, ortoosit valttamattomat
ja niista merkittava apu

* Kivut, lihasheikkous, hypermobiliteetti, Raynaud, essentiaalinen vapina, vasyvyys,
huono koordinaatio, kdden katevyyden ongelmat (erityisesti karkeamotoriikka),
heikko puristusvoima

Subluksaatioita (mm. AC-nivel) ja lukkiutumisia ja lihasspasmeja, lihaskalvojen jumit, 6ysat
nilkat, romahtanut jalan holvikaari

Laaja-alaiset tule-kivut rajoittavat arkea merkittavasti

* NHS, ylaraajat, erityisesti ranteet, kimmenet, sormet, alaselkd, olkapaat, polvet,
nilkat, jalkaterat

Dysautonomia, kognition ongelmat, rasitusintoleranssi

Fysio- ja toimintaterapia, omahoito, pacing, ortoosit ja pienapuvalineet, PhysioPilates,

ladkkeeton ja ladkkeellinen kivunhoito, manuaalinen terapia, kotiharjoitteet, tyéon muokkaus

21
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Mika rajoittaa eniten arkea ja tyota ja harrastuksia?

@

? x.
Kipu Fyysiset ongelmat Kognitiivinen

jaksaminen

22
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Katso video
tallenteelta!

Pystytko juoksemaan? Hyppimaan?

- Pystyn. Juostessa tosin jalat vasyy tosi
nopeasti. Enka rehellisesti sanoen oo
kauheasti juossut, mita nyt lyhyita
pyrahdyksia junalle tms. kiireessa.

Mika on pisin kavelymatka, jonka voit
”lenkkeilla” ilman etta oireet pahenevat?

- Aika pitka...Hatusta heittaen 5 km
kerralla. Ja taa on sitten nilkkatukien
kanssa. Paivan aikana pystyn

—
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Lue lisaa
apuvilineista,
ortooseista ja

painevaatteista
lisamateriaalista!

- Mulle ortoosit on olleet aivan
pelastus. Seka nilkka- etta rannetuet,
painehanskat ja sormiortoosit.

- Niiden avulla jaksan tehda asioita paljon
pidempaan, koska kadet (tai lonkat ja alaselka
nilkkojen osalta) eivat kipeydy niin nopeasti eika
paljon. Mun kasien toiminta ja jaksaminen on
parantuneet niiden avulla.

- Mun vasen olka (ja koko kroppa) kiertyy
eteenpain. Vasemman olan ongelmiin on
auttanut olkatuki. Se on sellainen "joskus ja
tarvittaessa" kaytettava asia. Se ohjaa ja
muistuttaa olkapaan asennosta ja kun sita aina
valilla pidan, pysyy asento taas jonkin aikaa
hyvana.

Case 1 ortoosit
linkkeina
kuvissa/

tekstissa.
- Mulla on my6s O.Zeropoint kompressiohihat ja
eXtend High Kompressiosaarystimet tarvittaessa.
Back on Trackin polvituet tarvittaessa.

26


https://www.zpcompression.com/fi/product-category/naisten-kompressio-fi/naisten-kompressiohihat/?v=f0aa03aaca95
https://tritaniumstore.fi/collections/kompressiosukat-ja-saarystimet/products/extend-high-kompressiosaarystimet-musta-lime-2
https://backontrack.fi/collections/polvituet/products/polvisuoja-tarralla

Vrt.

ortoosien

kanssa ja
ilman.

J———

Katso video
tallenteelta!

©Hanna Markkula
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Paksunnos-
putki

Vrt.
ortoosien
kanssa ja
ilman.

\'\-\ -«_—.——-"'"' - "
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https://kuvasto.respecta.fi/p/11040-paksunnosputket-plastazone-valkoinen/
https://kuvasto.respecta.fi/p/11040-paksunnosputket-plastazone-valkoinen/
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Katso video Ergonominen veitsi,

tallenteelta! sormi- ja
kammenortoosit
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Katso video
tallenteelta!

-

A=F"

Ergonominen
nappaimisto, pieni
hiiri, yksilolliset sormi-
ja kammenortoosit &
painehanskat &
rannetuet

©Hanna Markkula
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- Tykkaan istua lattialla, koska jalat on silloin
samalla tasolla. Ja asentoa voi vaihtaa vapaasti.
Kyynarpaihin/ olkapaihin nojailusta olen yrittanyt
opetella eroon, mutta mita vihemman lihasvoimaa
tarvitaan, sen parempi asento, hetken aikaa.
Seuraava asento on se paras.

Omahoito

31
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Pacing, kehonhuolto,
ja kognitiivinen
ergonomia kotona ja
tyopaikalla!

32
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- Pienapuvalineet
olen saanut
toimintaterapiasta
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Mita tydonmuokkauksia sinulle on tehty,
tyon apuvalineita?

- Tyonantaja (ja oma esihenkild) on suhtautunut tosi positiivisesti mun ergonomiatarpeisiin. Meilla ei
lahtokohtaisesti ole omia tyopisteita tai -tuoleja, mutta mulla on oma Swopper, joka auttaa alaselkaan
huomattavasti ja pitaa kropan liikkeessa paivan aikana.

- Lisaksi olen saanut ergonomiset ndappadimistot ja pienet hiiret (mahtuu mun pienen kaden kammeneen).

- Minulla on kaytossa kaksi lapparia - toinen toissa ja toinen kotona, mika mahdollistaa etatyot kantamatta
konetta edestakaisin. (Olkapaat jaksaa kantaa 2 kg, sen yli alkavat valua paikaltaan).

- Tyotehtavia ei olla kamalasti muuteltu, mutta mun ei tarvitse osallistua mihinkdaan tapahtumajarjestelyihin tai
tavaroiden siirtelyihin. Suurin osa tyosta on ajatustyota tai tietokoneella tehtavaa tyota.

- Kognitiivisen ergonomian yllapitoon suhtaudutaan myos todella positiivisesti (breikit) eika kukaan ihmettele
venyttelya tai liikuskelua palaverien aikana tai muualla toimistolla tms.

- Olen ollut avoin mun kropan ongelmista tyopaikalla ja tyokaverit jopa tarjoavat apua esim. jos on tavaroita,
painavia ovia tms. Ja pyydettdaessa saa myos apua tyokavereilta.

34



Tyodnantaja on
suhtautunut tosi
positiivisesti mun

ergonomiatarpeisiin




We Design
Sormi- ja
kammenortoosit
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Yksilolliset sormi- ja
kammenortoosit Silver Ring Splint
& painehanska Imak artroosikasine

& rannetuki Camp Selection Short

ORIGINAL RESEARCH REPORT

Finger orthoses for management of joint hypermobility disorders:
Relative effects on hand function and cognitive load

T Jensen, Anne-Mette'; Andersen, Joan Quist?; Quisth, Lena'; @) Ramstrand, Nerrolyn3

Conclusions: Results suggested that finger orthoses improved hand
function and provided limited evidence to suggest that they may also
affect attentional demand. While the limited sample does not
provide conclusive evidence supporting the use of finger orthosis in
this clinical population, results warrant further investigation in large

scale longitudinal studies or randomised controlled trials. 36


https://www.camp.fi/tuotteet/kasi-ja-rannetuet/rannetuet/selection-r-rannetuki-lyhyt-musta-p24862
https://kauppa.villamanus.com/tuote-osasto/kasituet/we-design-metalliset-tuet
https://kir-fix.fi/kauppa/imak-artroosikasineet/
https://www.camp.fi/tuotteet/kasi-ja-rannetuet/rannetuet/selection-r-rannetuki-lyhyt-musta-p24862
https://journals.lww.com/poijournal/fulltext/2021/02000/finger_orthoses_for_management_of_joint.6.aspx

Ottobock 5055 Acro Akkulammitteiset
ComforT olkatuki | hanskat, esim.
| Avignon Heat

Futuro Sport
nilkkatuki

NRX Strap

SOT lepo-ortoosit r



https://www.retkitukku.fi/avignon-hanskat-heat-inkl-power-bank?gad_source=1&gclid=CjwKCAiAibeuBhAAEiwAiXBoJGdf3QeX-3SW7_k8gfpNi1nG0VtUyeKoR_cQRvJ9gJTYQyCKFggSaRoCFGMQAvD_BwE
https://www.avoris.fi/fi/ylaraaja/camp-28710-s-o-t-lepo-ortoosi/p/287101008P/287101012/
https://www.avoris.fi/fi/ylaraaja/ottobock-5055-acro-comfort-olkatuki/p/5055LP/
https://www.kivuton.fi/products/futuro-sport-nilkkatuki-saadettava?gad_source=1&gclid=CjwKCAiAibeuBhAAEiwAiXBoJIB8Mp8g_oN4XllLuL5W2Mjz_QbYVDCUWlZJvu54dfQC1y0pmPNBtRoCw0EQAvD_BwE
https://www.kivuton.fi/products/futuro-sport-nilkkatuki-saadettava?gad_source=1&gclid=CjwKCAiAibeuBhAAEiwAiXBoJIB8Mp8g_oN4XllLuL5W2Mjz_QbYVDCUWlZJvu54dfQC1y0pmPNBtRoCw0EQAvD_BwE
https://www.turuntukikohta.fi/tuotteet/nrx-strap
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Case 1: Mista on ollut eniten apua?

- Erilaiset tuet kipujen ja tekemisen apuna (toimintaterapia)

- Tauottaminen/rytmittaminen: Esim koti siivotaan "palasina" eri paivind. Sen opettelu, ettei tarvitse tehda kaikkea ennen kuin antaa
itsensa levahtaa. Jaksan paremmin, kun teen palasina ja lepaan (katson tv:ta, luen, teen jotain rentouttavaa, istahdan hetkeksi)
valilla.

- Tyopaivan aikana rytmittamisessa ja mikrotauoissa seka kognitiivisessa ergonomiassa on viela opeteltavaa

- Asioista selvaa ottamisessa ja oma kehon toiminnan ymmartamisessa: miksi mistakin asiasta on apua. Kun ymmarran mika hyoty on,
on asiaa helpompi toteuttaa.

- Fysioterapia: manuaalinen terapia ja ohjeet, yhdessa tyoskentely minun kanssani

- Sen ymmartaminen, ettei tee sataa harjoitusta/helpottavaa tointa kerralla, vaan malttaa kokeilla yhden, onko siita hyotya. Jos ei,
siirtyy seuraavaan ja kokoaa yhteispalettia toimivista asioista. Ei oleta, etta yksi asia fiksaa koko ongelman vaan esim. 10%, seuraava
voi tuoda seuraavat 10%. Tama on ollut todella vaativa ajatusmuutos vuosien varrella. Perusopetus on yleensa, etta jos on vaiva,
tassa on parannus ja kaikki toimii 100%.

- Ladkkeet ja unen saaminen kuntoon

- Kuuntelevat ja keskustelevat ammattilaiset (Iaakari, fysioterapeutti, toimintaterapeutti jne.), joiden kanssa voi kdayda keskustelua
asioista ja mika toimii, mika ei, mita kokeilla seuraavaksi ja minka kanssa vaan eletaan. Isoin asia minulle on se, etta halutaan
ymmartaa ja kayda keskustelu, vaikka asialle ei voisikaan tehda mitaan. On taysin ok, etta ammattilainen sanoo, ettei tieda, jos
kuitenkin haluaa yrittaa tehda yhteisty6ta minun kanssani.

38
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Case 1: Mika pahentaa oireita?

- Liika tekeminen kerralla, ettei muista kuunnella kroppaansa ja pitaa taukoja.
- Kylma (kadet, niska, alaselka)

- Kehonhuollon unohtaminen

- Stressi

- Kun joutuu nostamaan/kantamaan painavia asioita tai tekemaan kropalle
sopimatonta (tilanteita on, joissa tama kuitenkin valttamatonta)

39
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Perinnoélliset
sidekudossairaudet
Kliininen kuva

Perinnolliset sidekudossairaudet, yleista
EDS & HSD
Marfan ja sen kaltaiset sairaudet

Osteogenesis imperfecta

40



OLUME 175C NUMBER 1 MARCH 2017

AMERICAN JOURNAL OF

medical genetics

Seminars in Medical Genetics

Perinnoélliset sidekudossairaudet

Yleista

©Hann§iul\/larkkula
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https://www.ehlers-danlos.com/2017-eds-international-classification/
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INVISIBLE ILLNESS
”But you don’t look sick”

Sia, Jameela Jamil

42
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When you have the spoons, but they all
look like this

44



strongly relate to the honey cake’s needs

Honey Cake

By Joan Nathan

\

David Malosh for The New York Times. Food Stylist: Greg Lofts

Time 1 %2 hours, plu;at least 3 hours’ chilling
and 25 hours’ resting

Rasitusintoleranssi =
Riittava palautuminen
ja pacing!

©Hanna Markkula
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Sidekudossairauden epaily? Potilaalla useita seuraavista oireista

Urogenitaalinen
* Ehlers Danlosin oireyhtyma (EDS) erisuonet Sidekudos JltkérilfljfliSUUS
. Villikkuvuuskirion oireyhtymd (HSD) = LaakeherkkyysSuomkohjutVuototalpu_mus B
* Marfanin oireyhtyma (MFS) ‘gg.o SydanongEImat“ A Ta.sa,Jam..O s _g
. Ost is imperfecta (OI) S Mustelmataipumus=2 ~ Verenkiertoelimistd =S
SHEOBENESE IMPETTEcta 2 luusto S Skolioosi Rasitusvammat K|pu =
© Mu? S Subluksaatiot2,; thypermpbllIteettl 5
Psykologinen S Murtumat = 1y, |h0| »
-EDS kuntoutus artikkeli [H ISLO
-2017 EDS International D)’Sﬂlltonom"dx r'opI loseptikka LKOom nr |;w
Classification OsteoporoosiSukuhiste mefoosmogmt,o
-EDS kriteerit suomeksi Hampa|st0Kuopparmta

|

Beighton yms 1998, The American Journal of Medical Genetics 2017, Hakim 2017, Eccles 2021, Levy 2018, Mathias 2021, Scicluna 2021, Malfait 2018, Orphanet, Fancomano 2016, Marfan Gene Reviev, Ol Foundaﬂgw
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https://www.ehlers-danlos.fi/
https://www.ehlers-danlos.com/2017-eds-international-classification/
https://www.ehlers-danlos.fi/eds/alatyypit/uudet-luokittelukriteerit/
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/ Ruuansulatus,
urogenitaalinen
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Marfan syndrome

Heart and blood vessel problems

/ Sydan ja
verenkierto

/ Autonominen
hermosto

3 Cleveland Clinic ©2022 Enlarged heart
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Limakalvot,
hampaisto,
luusto, silmat,
KIPU!

Pollock 2021 51
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Lue lisaa!

C h 1 1 | . S 1 & S Research Review | & Free Access
l a rl ' I g n S y m pto m S Neurological and spinal manifestations of the Ehlers—Danlos
syndromes

Fraser C. Henderson Sr. g4 Claudiu Austin, Edward Benzel, Paclo Bolognese, Richard Ellenbogen
Clair A. Francomano, Candace Ireton, Petra Klinge, Myles Koby, Donlin Long ... See all authors

21 February 2017 | https://doi.org/10.1002/ajmg.c.31549 | Citations: 117

Chiari-oireita voivat olla mm:

 Paansarky, erityisesti dkillisen yskimisen, aivastelun tai
ponnistelun jalkeen

* Niskakipu

* Kuulo- tai tasapainohairiot

e Lihasheikkous tai tunnottomuus

* Huimaus

* Nielemis-, hengitys- tai puhevaikeudet

* Liiallinen kuolaaminen, yokkaily tai oksentelu

» Korvien soiminen tai surina (tinnitus)

e Skolioosi

* Unettomuus

* Masennus

* Kasien koordinaation ja hienomotoriikan ongelmat
* Syomisvaikeudet ja kyvyttomyys saada paino nousemaan
NIH: Lue lisaa

NIH, Henderson 2017


https://radiologypics.files.wordpress.com/2015/04/chiari-1-sagittal-t2-cervical-spine.png
https://www.ninds.nih.gov/health-information/disorders/chiari-malformations
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/ajmg.c.31549
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> World Neurosurg. 2022 Jun;162:e492-e502. doi: 10.1016/j.wneu.2022.03.038. Epub 2022 Mar 17.
Diseased Filum Terminale as a Cause of Tethered
| et h e re d ( O rd S n d r'o m e Cord Syndrome in Ehlers-Danlos Syndrome:
Histopathology, Biomechanics, Clinical Presentation,
and Outcome of Filum Excision

Petra M Klinge 1, Vikas Srivastava 2, Abigail McElroy 3, Owen P Leary >, Zahra Ahmed 2,
John E Donahue *, Thomas Brinker 2, Philippe De Vloo ©, Ziya L Gokaslan 2

* TCSis divided into 2 classifications, which are
primary (congenital) and secondary (acquired).

* Secondary Tethered Cord Syndrome

* Secondary or acquired tethered cord syndrome can
be due to a variety of sources that elicit the fibrotic
thickening of the filum terminale, such as infection,
fibrotic scarring and the presence of a tumour.
Another potential source of secondary TCS could be
due to fibrotic thickening following spinal surgery,
however, it is said that these individuals most likely
possessed abnormal tethering prior to the surgery.

Fatty Tissue
Tethering Filum

* Tethered cord syndrome (TCS) in EDS is most often
associated with a structurally abnormal filum
terminale, and usually characterized by low back
pain and the clinical triad of neurogenic bladder,
lower extremity weakness and sensory loss, and
musculoskeletal abnormalities.

Thickened Filum

Normal Spinal 3 Tethered Spinal Cord e sese 4sesefs e o sesepsss  asssspess
3 | 8 Lue lisaa taalta, taalta, taalta

) &) ePainAssist.com

Henderson 2017, Physiopedia, NIH, AANS, Klinge 2022 53


https://www.physio-pedia.com/Tethered_Cord_Syndrome
https://www.aans.org/en/Patients/Neurosurgical-Conditions-and-Treatments/Tethered-Spinal-Cord-Syndrome
https://www.ninds.nih.gov/health-information/disorders/tethered-spinal-cord-syndrome
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/35307588/
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Ehlers-Danlosin oireyhtyma (EDS)
Yliliikkuvuuskirjon oireyhtyma (HSD)

Q79.6, M35.7
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https://www.ehlers-danlos.com/2017-eds-international-classification/
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Harvinaissairaus: prevalenssi alle 1/2000 eli alle 500/1000 000

Are the Ehlers-Danlos Syndromes and Hypermobility Spectrum

Ehlers-Danlos Society

Disorders Rare or Common?

HSD types

All EDS & Hypermobile Classical EDS Vascular EDS
biel & 0EDS ! EDS (hEDS) (CEDS) (VEDS) i
| :

i eople are likel ; : ; .
h:\';z gk:ay'{)éoof pto gave eithery people are likely are likely to are likely to

EDS or HSD HSD or hEDS to have hEDS have cEDS have VEDS
\

~— -------------------------- ‘,
LESS THAN ONE IN A MILLION
Arthrochalasia EDS (aEDS) S Kyphoscoliotic EDS (kEDS)
Brittle Cornea Syndrome (BCS) P Musculocontractural EDS (mcEDS)
Cardiac-Valvular EDS (cvEDS) EDS & HSD Myopathic EDS (mEDS)
Classical-Like EDS (clEDS) AWARENESS Periodontal EDS (pEDS)
Dermatosparaxis EDS (dEDS) TIIMIHIEES Spondylodysplastic EDS (spEDS)


https://www.ehlers-danlos.com/is-eds-rare-or-common/
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Ehlers-Danlosin oireyhtymat (EDS)
Yliliikkuvuuskirjon oireyhtymat (HSD), yleista 1/2

* Aiheuttaa kehon sidekudosten rakennevirheen
* Eikesta rasitusta samoin kuin normaali sidekudos, ei parane normaalisti

* QOirekuvan huomattava yksiléllinen ja paivittainen vaihtelu Lue lisaa!

mm. EDS ja HSD 2017

* OQireet alkavat usein lapsuudessa
*  75% noin 15-v uudistetut dg-kriteerit

* ”Kasvukivut”, motorisen kehityksen viivastyma, kdmpelyys suomennettuna.

* Elamanlaatu ja toimintakyky alentuneet

» Oireeton nivelten yliliikkuvuus
* GJH: yleistynyt, PJH: perifeerinen , LJH: lokaalinen

* HSD: useita alamuotoja (Hypermobility spectrum disorders)
* Yleistynyt (G-HSD), lokaalinen (L-HSD), perifeerinen (P-HSD), historiallinen (H-HSD)
*  Huom. Aiempi nimi: hypermobiliteetti-oireyhtyma (HMS)

* EDS: 13 alamuotoa
* Yleisimmat: hypermobiili (hEDS), klassinen (cEDS), vaskulaarinen (VEDS)

*  Huom hEDS ElI KUULU yliliikkuvuuskirjon oireyhtymiin (HSD)
56
Beighton yms 1998, The American Journal of Medical Genetics 2017, Hakim 2017, Eccles 2021, Levy 2018, Mathias 2021, Scicluna 2021, Malfait 2018, Orphanet, Fancomano 2016


https://www.ehlers-danlos.fi/eds/alatyypit/
https://www.ehlers-danlos.fi/hms-hsd/2017-kriteerit-hsd-lle/

L
WELL, WE'VE GOT YOUR 1 AND WE CAN SEE UHarWa Markkula
X-RAYS BACK ABSOLUTELY NOTHING.

YOU'RE GOOD TO GO.

EDS ja HSD, vyleista 2/2

Kehon rasituksensietokyky merkittavasti alentunut ot

. . . . s ce g e . . . A GOOD DAY.
* Kipu tai vamma syntyy normaalista arkielamasta, kahvikupin nostaminen,

aivastus, ruuanlaitto, siivous... )
* Qireet eivat usein vastaa l6ydosta
* Asiakas nayttaa voivan ja liikkkuvan hyvin — VAS 9

* MRI:ssd ei I6yddstd — massiiviseen prolapsiin viittaavat oireet e e o

e Kudosten hidas ja epataydellinen paraneminen

* Laajat vaikeahoitoiset kivut, hyperalgesia, viivastynyt kipuvaste
* Staattiset asennot ja toistoja sisaltavat aktiviteetit hankalia

* Proprioseptiikan, tasapainon ja koordinaation ongelmat

* Seisominen/ istuminen “epatavallisessa” asennossa
* Tukeutuminen lihasten co-kontraktioon,
* "Roikkuminen” nivelsiteiden varassa, nivelille tukea dariasennoista

The American Journal of Medical Genetics 2017, Hakim 2017, Eccles 2021, Levy 2018, Mathias 2021, Scicluna 2021, Malfait 2018, Orphanet, Fancomano 2v0‘1A6,‘ Malfait 2017, T 57

2017, Keer yms. 2003, Simmonds 2007 , Rombaut 2011, Rombaut 2011/2, Castori 2012, Rombaut yms. 2015
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THE HSD SPECTRUM

Sama patee myos

muihin geneettisiin
sidekudossairauksiin! /

TWO DIFFERENT PEOPLE WITH HSD MAY
EXPERIENCE VERY DIFFERENT SYMPTOMS

[ PERSON TWO |

PERSON ONE

. JOINT INSTABILITY

AUTONOMIC
DYSFUNCTION

Ehlers-Danlos Society 58


https://www.ehlers-danlos.com/what-is-hsd/
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EDS ja kipu

Laajat, vaikeahoitoiset krooniset kivut

* 85-100%:lla, erityisesti hEDS Pitkiakestoinen
* Krooninen kipu alkanut Akuutti
e 90%:lla alle 30v Nosiseptinen

« 35%:lla alle 10v Neuropaattinen

Idiopaattinen
Viskeraalinen

Yleistynyt hyperalgesia

Kivun hoito = keskeisin osa hoitoa! Paansarky

* 70% kokee, ettei kipua hoideta
tarpeeksi hyvin

Paivittainen NRS
* Vahintaan 2-4
* Normaali 4-6
* Enimmillaan 8-10

59
The American Journal of Medical Genetics 2017, Scheper 2016, Keer yms. 2003, Simmonds 2007, Rombaut 2011, Rombaut 2011/2, Castori 2012, Rombaut 2014, Rombaut 2015, Ferman 2016



Marfanin oireyhtyma (MFS Q87.4)
ja sen kaltaiset sairaudet

Loeys-Diez (LDS) kts. lisamateriaali

60
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Marfanin oireyhtyma ja sen
kaltaiset sairaudet/ Geneettiset Marvin Syndrome?
aortta- ja sidekudossairaudet Martian Syndrome?

VEDS, LDS, Stickler, BAV, Beals, FTAAD, Ectopia lentis,
Arterial Tortuosity, Shprintzen-Goldberg...

Muffin Syndrome?

~ Imagine how many lives could be saved if
_everyone in the world knew the signs of

IT'S MARFAN *
SYNDROME!

61
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Heart and blood vessel problems

‘
Z\ ;

Aortic aneurysm Aortic dissection

Enlarged heart

62

Ghent Nosology 2010, Marfan syndrome GeneReview, Pollock 2021
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Marfanin oireyhtyma

Marfanoid habitus

Huom! Kaikki

i Ectopia lentis
marfaanikot pi

eivat ole pitkia

Kyphosis
and/or
scoliosis

t Arm-to-height ratio

Joint

Breastbone hypermobility

dips inward or L

protrudes -

outward
| Upper-to-lower
body segment ratio
Taller & Arachnodactyly
slender build

©UWorld
63
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Marfanin oireyhtyma

* Vakava harvinainen perinndllinen sidekudossairaus, joka vaikuttaa sydameen,
verisuonistoon, keuhkoihin, silmiin, luustoon ja ihoon. Marfan Memes

* Diagnostiikka: Ghentin kriteeristo (Ghent nosology 2010)

* Vallitsevasti periytyva (1/5000)
* Yhta yleinen miehilla ja naisilla
* Geenivirhe FBN1-geenissa

¢ Suomessa arviolta 500-1000 marfaanikkoa

* Alidiagnosoitu: Suurinta osaa ei ole diagnosoitu, eivatka he itsekaan
tieda sairaudestaan

e Parannuskeinoa ei tunneta

» Varhaisella diagnoosilla, saanndllisilla ladkarintarkastuksilla seka oikealla
laakityksella voidaan ennustetta parantaa ja elinikaa pidentaa

* Marfanin oireyhtyma — Tietoa ja opastusta potilaille, omaisille, sosiaali-
ja terveydenhuollon ammattilaisille seka opetustoimen edustajille

e Marfan syndrome GeneReview

Pollock 2021, Ghent Nosology 2010, Marfan syndrome GeneReview, Marfan Foundation, Marfan yhdistys, Invalidiliitto, Terveyskyla


https://marfan.org/dx/rules/
https://www.invalidiliitto.fi/sites/default/files/2016-11/Marfan-opas_2015_web.pdf
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK1335/
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Marfanin oireyhtyma/ kliininen kuva, oireet

e HUOM! Kaikki marfaanikot EIVAT OLE PITKIA!  Krooninen kipu

Tyrat
* Nivustyra tai operaatioarpeen syntyva tyra

* Lahes kaikilla pitkat ja kapeat sormet

e Kasvun kiihtyminen n. 5-v

* Pitkaraajaisuus ja pitkat kimmenet ja jalkaterat * Silmaoireet
. o .  Likitaittoisuus, silman linssin siirtyma ja
* Yli 50%:lla pitkat raajat suhteessa vartaloon verkkokalvon irtoaminen, kaihi, glaukooma
» Kananrinta/harjurinta (pectus carinatum), * Sydanoireet, merkittavin aortan tyven
kuopparinta (pectus excavatum) laajentuminen

* |llmaantuu tai alkaa edetd usein vasta aikuisialla,
harvoin lapsuusiassa
* Jalkaholvi usein matala, kantapddssa valgusasento * Aortan seinama on heikko, aortta- ja mitraalilapan

vuoto, aortan sisakerroksen seindman repeama
(hengenvaarallinen)

» Selkaydinkanavan kovakalvon laajentuma (duran  Saannollinen seuranta, laakitys ja ennaltaehkaiseva
ektasia) operatiivinen hoito tarkeas!

» Skolioosi, kyfoosi

 Lihaksisto vasyy helposti

Pollock 2021, Ghent Nosology 2010, Marfan syndrome GeneReview, Marfan Foundation, Marfan yhdistys, Invalidiliitto, Terveyskyla
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Physical and Occupational Therapists
Guide to Treating Osteogenesis Imperfecta ' . ' /

Key Principles and Therapeutic Strategies
for Infants, Children, Teenagers, A
and Adults Living with OI

Safe Handling - Adaptive Equipment - Functional Assessments

Sport and Exercise Considerations « Problem Solving for ¢ “are Tasks

OSTEOGENESIS A \ \
IMPERFECTA b g

H

FOUNDATION - ; /

Osteogenesis imperfecta (Ol)
Q78.0

66


https://oif.org/wp-content/uploads/2019/08/PT_guide_final.pdf

Lieva Ol: Voi
olla vain vahan
selkeita kliinisia

piirteita

nagine

NLONERENCT «
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/ Alamuotojen
kuvaukset

Osteogenesis imperfecta (Ol)

lisamateriaalissa!

J

* Ryhma harvinaisia perinnoéllisia sidekudossairauksia, joille tyypillista luuston hauraus ja lisaantynyt
murtumaherkkyys

* Esiintyvyys arviolta 1/10 000 - 20 000

* Kollageenin virheellinen rakenne

* Useita alamuotoja (15) "3;%3;’-;%

* Yleensa vallitsevasti periytyva, voi periytya myds peittyvasti tai X-kromosomaalisesti .":}}fji,-fz;ég,

* Noin 25% aiheutuu uudesta (de novo) mutaatiosta ‘%‘vf".';;g;ﬁ

* Vaikeusaste vaihtelee huomattavasti! :?-*“’?5;

* Vaikeimmat muodot voivat johtaa lapsen menehtymiseen heti syntyman jalkeen ja lievissa tapauksissa e ‘,:%-
potilaat ovat miltei oireettomia Healthy Bone Density Osteogenesis Imperfecta

* Erityisesti lievempaa Ol:ta sairastavilla voi olla vain vahan selkeita kliinisia piirteita
* Elinidn ennuste riippuu selkarangan poikkeavuuksiin liittyvien hengitysongelmien vaikeusasteesta

* TYYPPI 1: Yleisin. Lievin. Potilaat ovat normaalin tai lahes normaalin mittaisia, murtumia
lievista/keskisuurista traumoista, murtumista useimmat ennen murrosikaa, skleerat (silman valkuaiset)
siniset, violetit, harmaat, deformiteetteja ei ole tai ne ovat lievia, ja hampaisto on yleensa normaalisti
kehittynyt, [6ysat nivelet, lihasheikkous, skolioosi, kolmiomaiset kasvot, kuulo-ongelmat mahdollisia.
Vallitseva periytyminen.

68

Steiner 2021, terveyskyld, Orphanet, Terveyskirjasto, Brittle bone society, Ol-yhdistys Ol Foundation



Osteogenesis imperfecta: oireita

* Luuston hauraus, deformiteetit, murtumat

* Loysat nivelsiteet nivelten yliliikkuvuus, sijoiltaan menot
* Kipu (lihas- ja luukipu, murtumakipu!)

* Lihasheikkous

* Mustelmaherkkyys

* Nivus- tai muut tyrat

* Kraniokervikaalinen instabiliteetti (CCl), ylakaularangan instabiliteetti (UCI), cervical medullary
syndrome, kraniokervikaaliset derofmiteetit, basilar invagination

* Selkarangan poikkeavuudet, rintakehan epamuotoisuus ja ahtautuminen
» —2Hengityksen dysfunktio, hengitysvaikeudet, tihentynyt hengitys...

* Sydanongelmat, tihentynyt syke

* Runsas hikoilu, osalla normaalia korkeampi ruumiinlampo

* Harvinaisempia: sydamen lappaviat, aortan laajenema

* (Vaikea) lyhytkasvuisuus osassa alamuotoja

* Kuulo, hampaisto, vaikeissa muodoissa silmdaongelmat (myopia, verkkokalvon irtoaminen)

Steiner 2021, Terveyskyld, Orphanet, Terveyskirjasto, Brittle bone society, Ol-yhdistys, Henderson 2019, Ol Foundation

©Hanna Markkula

Basilar invagination

Odontoid process
presses into brain stem
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Haastattelu,

tutkiminen,

toimintakyvyn

arviointi
Perinnolliset sidekudossairaudet,
yleists

Mita kyselyitd/ mittareita voin
hyodyntaa?

Eri sairauksien erityispiirteet

70



Perusteellinen anamneesi seka oireiden ja
liitannaissairauksien kartoitus

Perusteellinen kliininen tutkiminen

Laaja-alainen toimintakyvyn arviointi (ICF)

Vaikutukset arjen toimintakykyyn (ICF)

> rm4-—-—22CCWwT

©Hanna Markkula
71
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Case 2

Dg: Hypermobiili Ehlers-Danlosin oireyhtyma (hEDS)

72
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Nae pintaa
syvemmalle!

e Kipu

® Tunnottomuus
© Luksaatio/subluks.
mp Leikkaus
* 35-vuotias peruskoulun opettaja.
Case 2 : H ype rmo b| | | | * Taustalla useita nivelten dislokaatioita seka 7 ylaraajaleikkausta
. * Eniten haittaava oire talla hetkella alaraajojen kivut ja neuraalioireet, joihin toivoo apua.
E h |e I'S- Da N |OS| N * Liikkuu ilman apuvilineita, rauhalliset lyhyet kdvelylenkit ja kevyet kotiaskareet onnistuvat,
. i tosin oik. alaraajan neuraalioire ja vas. polven ja isovarpaan kivut pahentuvat kavelysta,
Ol reyhtym a ( h E DS) juokseminen, hyppaaminen ja pyoraily eivat onnistu.

* Vaikeat Gl-oireet ja verenvuototaipumus

73
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LSRN
Videa\Eases?

O O\
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Case 2: Video

/ Katso video
tallenteelta! /

75
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Lattajalka vaikuttaa kaikkeen!

78
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Kuntoutujan kohtaaminen Y prioisol

Kuuntele,
ala vaantele. /

» Saavutettavuus (vastaanotto, kotikdaynnit, etdakaynnit)

* Kuuntele, kuule ja usko, nae kokonaisuus
* Anna aikaa puhua, ala keskeyta CS40787

* Kognitio, muisti, vasyvyys How Hlexibi I can only do
ow Tiexible
* Liheisen mukana olo potilaan halutessa are you? Wednesdays and

Thursdays.

* Potilailla usein taustalla huonoa kohtelua ja lukuisia kielteisia
kohtaamisia terveydenhuollon ammattilaisten kanssa, medikaalinen
trauma - Clinician-associated traumatization

* 81 % kokenut haittoja epaasianmukaisesta hoidosta. Yleisin syy: kliinikot
eivat ymmarra EDS:33, 85 % valttelee hoitotoimenpiteita

“Luulen, ettd joillakin kliinikoilla on pddissdiéin stereotyyppinen EDS-
potilas, eikd tulkinta ole kovin armollinen. Néen sen hysteerisend naisena,
joka on luulosairas”

V4

”Minulla on paljon kipuja, mutta teeskentelen, ettd minulla ei ole

* Tama on ehkaistavissa ja korjattavissa! Validoiva vuorovaikutus,
positiivisen luottamuksen aikaansaaminen, mydtatunto, empatia

79
Keer yms. 2003, Simmonds 2007, Rombaut 2011, Rombaut 2011/2, Castori 2012, Rombaut yms. 2015, Halverson 2023



Jaettu
paatdksenteko

©Hanna Markkula

Potilaan
kokemustieto

Opti-
maalinen
o paa::li‘;e“' Kliininen
Nayttoon tutkiminen,
perustuva o
tieto ammattilaisen

kokemustieto
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Haastattelu ja A

Mika on pahentanut

tutkiminen 1/2

* Perusteellinen, kokonaisvaltainen, varaa aikaa, priorisoi
* Qirepiirros

* Laaja-alainen ty6- ja toimintakyvyn kartoitus (ICF)

* Apuvaline-, palvelutarpeen kartoitus

* Validoidut oirekyselyt, mittarit yksilollisen harkinnan
mukaan

* Miten parjaa arjessa, toimintakyvyn vaihtelu

e Tutki osissa kuntoutujan tuntemuksia kuunnellen,
sensitiivisesti

* Ns. ”normaali” tutkiminen saattaa romahduttaa
toimintakyvyn

* Mikali 10ydos ei vastaa kuntoutujan tuntemusta,
ratkaisevaa on asiakkaan tuntemus

Muut ongelmat

OIKEA

The American Journal of Medical Genetics 2017, Keer yms. 2003, Simmonds 2007, Rombaut 2011, Rombaut 2011/2, Castori 2012, Rombaut yms. 2015, Ol 81
Foundation, Marfan Foundation, Marfan GeneReview, Ol Foundation, Reychler 2021, 2022, Palmer 2020, Engelbert 2017, Tinkle 2017, Russek
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Ol: Al3 ved3, tyénna tai vaianni raajaa.

Haastattelu ja tutkiminen 2/2 el

passiivista ROM

* Red Flags « Fatiikki, vasyvyys, onko PEM?
* Asento, liikkuminen kompensatoriset liikemallit TN
* Kipu, hyperalgesia, allodynia, aistiyliherkkyydet Uni

* Uni

* Nivelliikkuvuus (Beighton & muut nivelet)

- Ligamenttien testaus * Orientaatio, kognitio, muisti, “brain fog”

* TULE, luusto, myos ylakaularanka * Ravitsemus, BMI

* Kehon mittasuhteet * Psyykkinen hyvinvointi

* Dysautonomia, OH, Ol, PoTS * Uro-, gynekologiset ongelmat

* Verenpaine, syke, hengitys, happisaturaatio levossa/ « Liitdnnaisoireet ja —sairaudet (PoTS, Chiari, Tethered
rasituksessa Cord, ME/CFS, FM, CRPS, paansarkysairaudet, C-rangan

instabiliteetti, UCI, MCAS...)

* Neurologinen tutkiminen
e Muut perussairaudet

* Refleksit

_ » Erityistarpeet: lapset, nuoret, vaikeasti sairaat
* Lihastestaus

: : - * Spesifit testit ongelmien mukaan!
* Tasapaino, proprioseptiikka, hahmotus

Reychler 2021, 2022, Palmer 2020, Engelbert 2017, Tinkle 2017, The American Journal of Medical Genetics 2017, Keer yms. 2003, Simmonds 2007, Rombaut 2011, 82
Rombaut 2011/2, Castori 2012, Rombaut yms. 2015, Ol Foundation, Marfan Foundation, Marfan GeneReview, Ol Foundation, Russek, Pollock 2021



Toimintakyvyn arviointi ja seuranta

ICF-luokituksen hierarkkinen rakenne ja koodit

Toimintakyky ja toimintarajoitteet
~

Ruumiin/ kehon Suoritukset ja
toiminnot ja Ruumiin Osallistuminen

rakenteet

I
Ruumiin/ kehon Ruumiin
toiminnot rakenteet

Kuva: THL

Kontekstuaaliset tekijat

Ymparistotekijat

Yksilotekijat

©Hanna Markkula

ICF: Suoritukset ja
osallistuminen:

Miten selviaa /
arjessa?

Yksilollisen oirekuvan/
harkinnan mukaan
valitut oire- ja

toimintakykymittarit
voivat taydentaa
kliinista toimintakyvyn
arviota.
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ME/CFS, long COVID ja hypermobiliteetti

S u OS ite It UJ. e n m itta re i d e n j a Suositeltujen mittareiden ja oirekyselyjen suomennokset kliiniseen kdyttoon

Suomentanut Fysioterapeutti Hanna Markkula

oire kyse |YJ en suomennokset e e
kliiniseen kaytt66n

toimintakykya arvioitaessa.

/ Suomennokset
TAALLA!

4
Suomentanut
Fysioterapeutti Hanna
Markkula
Sisdltad seuraavat mittarit:
Arviointiin suositellut mittarit, jotka kadnnetty suomeksi 1
Arviointiin suositellut mittarit, ei virallista suomennosta 2
S-Part Questionnaire for Hypermobility, suomennos 3
S-Part Questionnaire for Hypermobility, alkuperdinen 4
NASA 10 Minute Lean Test / Ohjeet palveluntuottajille: suomennos 5
H uom ! S uomenno kset NASA 10 Minute Lean Test / Ohjeet palveluntuottajille: alkuperainen 9
s @ I I e« o NASA 10 Minute Lean Test / Valmistautumisohjeet potilaille: suomennos 11
ovat e pa VI ra I s I a NASA 10 Minute Lean Test / Valmistautumisohjeet potilaille: alkuperdinen ...........cccoecriecnrerecunanns 12
suomenno ks i . | Malmé POTS Symptom Score MAPS, suomennos 13
es .s . Malmo POTS Symptom Score MAPS, alkuperdinen 14
kl I I n I s e n tyo n avu kS| B Composite Autonomic Symptom Score (COMPASS-31), suomennos. 16
Composite Autonomic Symptom Score (COMPASS-31), alkuperdinen 20

DePaul Symptom Questionnaire - Post-Exertional Malaise short form (DSQ-PEM), suomennos........24

DePaul Symptom Questionnaire - Post-Exertional Malaise short form (DSQ-PEM), alkuperdinen .....26

84


https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn

©Hanna Markkula

Mita kyselyitd/ mittareita voin hyodyntaa 4 Tariemmstoties
haastattelun ja tutkimisen tukena? suomelsi AN

Oirepiirros Yleiskuva voinnista Kylla

VAS, NRS, Orebro-kipukysely, CPAQ Kipu Kylla
Assessing Joint Hypermobility (Beighton & 5p hypermob. kysely) Hypermobiliteetti *Epav. (5p hyp)
Diagnostic checklist is for hEDS hEDS Ei

NASA 10 Minute Lean Test Dysautonomia/ PoTS *Epavirallinen
COMPASS 31 -kysely Dysautonomia *Epavirallinen
Malmo PoTS Symptom Score MAPS (myds ruotsiksi) Dysautonomia *Epavirallinen
Nijmegen kysely (LIITE 1, s.108) Hengityksen ongelmat  Kylla
DePaul-SF-oirekysely ME/CFS (long COVID) Kylla

DSQ-PEM Short Form PEM/PESE *Epavirallinen

*) Tehty epavirallinen suomennos kliiniseen kayttoon 35


https://www.kaypahoito.fi/xmedia/pgr/orebro_noS.pdf
https://jyx.jyu.fi/bitstream/handle/123456789/24320/URN_NBN_fi_jyu-201006082018.pdf
https://www.ehlers-danlos.com/assessing-joint-hypermobility/
https://www.ehlers-danlos.com/wp-content/uploads/2017/05/hEDS-Dx-Criteria-checklist-1.pdf
https://batemanhornecenter.org/wp-content/uploads/2016/09/NASA-LeanTest-Instructions-April-2018.pdf
https://score.awellhealth.com/calculations/compass_31
https://www.standinguptopots.org/MalmoPOTSscore
https://www.theseus.fi/bitstream/handle/10024/103434/Leevila_Katri.pdf?sequence=2&isAllowed=y
https://www.terveysportti.fi/xmedia/nix/hsu00019_depaul.pdf
https://www.researchgate.net/publication/358281945_DePaul_Symptom_Questionnaire_-_Post-Exertional_Malaise_short_form_DSQ-PEM
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn

Mita kyselyitda/ mittareita voin hyddyntaa
Toimintakyvyn arvioinnin tukena?

Tk:n arvioinnin mittarit, suomeksi

Borg RPE mod. 1/10 Borg RPE 6/20

PEF-mittaus

Bergin tasapainotesti

TUG

Kaden puristusvoima

Tuoliltanousutesti 5 tai 10 kertaa

Kyykistystesti 30 s tai 60 s ei yl sovellu, jos PEM

6 min kavelytesti ei yl. sovellu, jos PEM

WHODAS 2.0

FSQfin

Kuormitus
Hengitys
Tasapaino

Tasapaino

Fyysinen tk
Fyysinen tk
Fyysinen tk

Fyysinen tk

ADL, eldamanl.

ADL, elamanl.

Tk:n arvioinnin mittarit, suomeksi

RAND-36

Aktiivisuuspaivakirja Duodecim

Functional Capacity Scale FCS —mittari

Aktiivisuus- ja palautumispaivakirja 1

Aktiivisuus- ja palautumispaivakirja 2

Paiva- ja viikkosuunnitelma mallipohja

Svkkeen seuranta mallipohja

Aktiivisuusmittari / happisaturaatiomittari
GAS

Psyykkinen hyvinvointi

©Hanna Markkula

ADL, elamanl.
Arjen tk

Arjen tk

Arjen tk

Arjen tk

Arjen tk

Arjen tk

Arjen tk, hengitys
Tavoitteet

Psyykkinen tk
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https://www.hyvakysymys.fi/uploads/2023/05/08837c33-borg_0-10.pdf
https://www.hyvakysymys.fi/uploads/2023/05/7ee5b8fc-borg_6-20.pdf
https://www.julkari.fi/bitstream/handle/10024/76006/Tu101.pdf?sequence=1&isAllowed=y
https://www.terveysportti.fi/apps/dtk/tmi/article/tmm00075?toc=307488
https://www.terveysportti.fi/xmedia/nix/hsu00019_aktiivisuus.pdf
https://www.terveysportti.fi/apps/dtk/tmi/article/tmm00051?toc=307487
https://www.terveysportti.fi/xmedia/nix/hsu00019_fcs.pdf
https://www.terveysportti.fi/apps/dtk/tmi/article/tmm00153?toc=307484
https://www.hyvakysymys.fi/uploads/2022/09/f7171dec-aktiivisuus_palautumispaivakirja_mallipohja.pdf
https://www.terveysportti.fi/apps/dtk/tmi/article/tmm00141/search/puristusvoima
https://www.hyvakysymys.fi/uploads/2022/09/70e4df4d-aktiivisuuspaivakirja-mallipohja-2_pohjautuen-pacing-oppaaseen--kopio.pdf
https://www.terveysportti.fi/apps/dtk/tmi/article/tmm00155?toc=307484
https://www.hyvakysymys.fi/uploads/2022/09/0bae9510-paiva_viikkosuunnitelma_mallipohja.pdf
https://www.terveysportti.fi/apps/dtk/tmi/article/tmm00056?toc=307488
https://www.hyvakysymys.fi/uploads/2022/09/8538b8cc-sykkeenseuranta_mallipohja.pdf
https://www.terveysportti.fi/apps/dtk/tmi/article/tmm00148?toc=307501
https://www.terveysportti.fi/apps/dtk/tmi/article/tmm00160/search/whodas?db=147533
https://www.terveysportti.fi/apps/dtk/tmi/article/tmm00150?toc=307496
https://www.terveysportti.fi/apps/dtk/tmi/article/tmm00144?toc=802599

A. Sth FINGER / Beighton score (max 9/9p) Kuvat ja opetusvideo! ©Hanna Markkula
‘PINKIES’

Test both sides: Rest palm

of the hand and forearm a

flat surface with palm side

down and fingers out

straight. o KNEE.S ,
Test both sides: While
Can the fifth finger be standing, with knees
bent/lifted upwards at the locked (bent backwards
l‘;';uc"'z t:ogg back R as far as possible), does
yon it A the lower part of either

If yes, add one point for — leg extend more than 10
each hand. degrees forward?

B. THUMBS If yes, add one point for

1 Test both sides: With the Case 1: 7/9 : each side.
FOR EACH arm out straight, the palm

facing down, and the wrist Case 2: 7/9

then fully bent downward,

can the thumb be pushed

back to touch the forearm?

If yes, add one point for v E SPINE

each thumb.

Bend forward, can you
place the palms of your

hands flat on the floor in
C. ELBOWS front of your feet without
Test both sides: With arms bending your knees?

outstretched and palms
facing upwards, does the
elbow extend (bend too far)
upwards more than an extra
10 degrees beyond a normal
outstretched position?

If yes, add one point.

If yes, add one point
for each side.

Ehlers-Danlos Society


https://www.ehlers-danlos.com/assessing-joint-hypermobility/

5-pisteen
hypermobiliteettikysely

Lomake ruotsiksi taalla (Supplementary information, Additional file 3)

Arvioitava laajemmin kuin Beighton-asteikolla, jos henkil6lla on paikallisia tai laaja-

alaisia vammoja ja nivelkipuja, joiden voidaan olettaa liittyvan hypermobiliteettiin.

Huom. Ei virallinen suomennos!

1. Pystytkt_’; nyt (tai oletko joskus pystynyt) saamaan kimmenet lattiaan polvet
suorinat

2. Pystytko nyt (tai oletko joskus pystynyt) taivuttamaan peukalosi kyynarvarteesi?

3. Huvititko lapsena kavereitasi vaantelemalla kehoasi outoihin asentoihin tai
pystyitko tekemaan spagaatit?

4. Onko polvilumpiosi tai olkapaasi mennyt sijoiltaan useammin kuin kerran
lapsena tai teini-ikaisena?

5. Pidatko itseasi "yliliikkkuvana"? (double-jointed)

Jos vastaa kylla 2 tai useampaan kysymyksista
* ennustaa vahvasti Beighton-pistemaaraa 4 tai enemman
* viittaa hypermobiliteettiin (sensitiivisyys 85 %, spesifisyys 90 %)

©Hanna Markkula

Tarkemmat
ohjeet ja lomake
suomeksi
TAALLA!

|

YOUR BODY WITH
YOUR BODY EHLERS-DANLOS
SYNDROME

88
Hakim 2003, Glans 2023


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC7079417/
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn

©Hanna Markkula

Osteogenesis imperfecta: Arvioinnin perusteet

Taustatiedot: arvokasta tietoa luun eheydesta, hauraudesta ja siita, miten helposti murtumia syntyy

* Ol-tyyppi
e Murtumahistoria ja kipuhistoria: murtumia tulee helposti ja usein = murtumat kivuliaita 2 murtumapelko? - kinesiofobia?
e Luun tiheys
* Skolioosi ja/tai muu selkarangan virheasento = hengitysvaikeudet
e Rontgenkuvat/MRI
e Leikkaushistoria, mukaan lukien ydinnaulaus
e Viitteet basilaarisesta impressiosta
e Gl-ongelmat
e Liitannaissairaudet:
e Kuulon heikkeneminen, verkkokalvon irtauma, sydanlapan vauriot, ylipaino

Bisfosfonaatti- tai muut luustolaakkeet & muu laakitys

ltsendisyyden taso, liikuntakyky ja arjen toimintakyky, tyo, lilkunta, harrastukset, yksilolliset apuvalineet

Valitse arvioinnin mittarit/oirekyselyt/menetelmat

Auta henkilokohtaisten tavoitteiden saavuttamisessa, arki, tyo/koulu/opiskelu, harrastukset (GAS, ICF)
89

Physical and Occupational Therapists Giode to Treating Osteogenesis Imperfecta, Ol Foundation
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Osteogenesis imperfecta: Tuki- ja liikuntaelimistdon arviointi

Al ved3, tydnni tai vdanna raajaa. Ole hyvin varovainen raajojen, pain
tai vartalon passiivisissa kierroissa, ei passiivista ROM

Luuston linjaus

¢ Alaraajojen taipuminen voi vaikuttaa siihen, miten luusto kestada painoa kantavaa rasitusta. Kengankorotus voi vahentaa alaselkdan kohdistuvaa rasitusta niill3,
joilla on jalkojen pituusero

Lihastonus
Nivelsiteiden laksiteetti ja nivelten stabiliteetti

Lilkelaajuudet (ROM)

e Aktiivinen ja aktiivisesti avustettu ROM-arviointi, mahdollistaa liikkeen tekemisen Ol:ta sairastavan henkilén ohjauksessa ja vahentdaa murtumariskia. Passiivista
ROM-arviointia ei suositella murtumariskin vuoksi

Lihasvoimien testaaminen

e Erityisesti lonkan ojentaja/abduktorit, quadriceps/hamstring ja gastrocnemius, tibialis anterior testaus painovoimaa vastaan. MyG6s voiman toiminnallinen testaus
kevytta vastusta vastaan = voidaan arvioida lihasryhmien voimaa, kuten punnerrus, jalkaprassi, portaalle nousu, portaalta alas astuminen

Lihasepatasapaino

e Mm. lonkan koukistajien, Iahentdjien ja ulkokiertdjien lihasten hallinta = voi vaikuttaa lihasten joustavuuteen, taipumiseen, asentovirheisiin ja pitkien luiden
lisddntyneeseen rasitukseen. Joskus lihasepatasapaino voi hyodyttaa toiminnallisesti. Esim. kired gastrocnemius ja soleus = jonkin verran vakautta seistessa

90

Physical and Occupational Therapists Giode to Treating Osteogenesis Imperfecta, Ol Foundation



Arjen toimintakyky

Miten arvioin?
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Aktiivisuuspaivakirja

Nimi: Aloituspaivamaara:
PAIVA [ Maanantai | Tiistai [ Keskivikko [ Torstai [ Perjantai | lauantai | Sunnuntai
| | | |
Uni: Kirjoita ylds, kuinka monta tuntia ja kuinka hyvin nukuit: 1 = erittdin huonosti 2 = huonosti 3 = kohtalaisesti 4 = hyvin 5 = erittdin hyvin . .. oe oe ..
Functional Capacity Scale -mittari: Kirjaa joka tunnille omaan lokeroonsa toimintasi yhdell3 tai kahdella sanalla sekd energiatasosi kdyttden VO| hyodynta a myos
asteikkoa 1-10/10.
Toiminta: (tarkenna) y, 'd d < ~
Klo 6.00 siae ku ossairal I Ia +,» Evening check-in
- ¢
Ko 7.00 potilailla
Klo 8.00 - - ~
rasitusintoleranssin
Klo 9.00 .
Klo 10.00 ha I I INNassa ! ° Morning pace score | Beta
Klo 11.00 Your HR Variability is trending higher and is within
' its normal range, which suggests that your body is
Klo 12.00 maintaining its recent baseline.
d visible
Klo 14.00 4 L4
@ Ssleep
Klo 15.00

The activity tracking platform
Krooninen vasymysoireyhtyma (ME/CFS) for iliness, not fitness. ISt
Hyva kaytantd -konsensussuositus VILbIe
Julkaistu 23.2.2021 www.duodecim.fi

Klo 00 1 2 3 4 5 6 7 8 o] 10 11 ! ° kt ) °
Lauantai 12 13 14 15 16 17 18 19 20 21 22 23 J
Koronasta kuntoon (long COVID)
Aktiivisuuden ja palautumisen omaseuranta
Klo 00 |1 2 3 4 5 6 7 8 g 10 |11 toipumisen tukena
Materiaalipankki
Sunnuntai 12 |13 (14 |15 |16 |17 [18 [19 [20 |21 |22 |23 Duodecimin suositus (ME/CFS)
Aktiivisuuspaivakirja
Functional Capacity Scale FCS —mittari
7 Uni -/.LEpD Matala taso / Keskitaso d"’If{orkea taso

Filha, Duodecim 92


https://www.hyvakysymys.fi/kurssi/koronastakuntoon/aktiivisuuden-ja-palautumisen-seuranta-toipumisen-tukena/
https://www.hyvakysymys.fi/kurssi/koronastakuntoon/aktiivisuuden-ja-palautumisen-seuranta-toipumisen-tukena/
https://www.hyvakysymys.fi/kurssi/koronastakuntoon/koronasta-kuntoon-materiaalipankki/
https://www.terveysportti.fi/xmedia/nix/hsu00019_aktiivisuus.pdf
https://www.terveysportti.fi/xmedia/nix/hsu00019_fcs.pdf
https://www.terveysportti.fi/xmedia/nix/hsu00019_aktiivisuus.pdf
https://www.hyvakysymys.fi/kurssi/koronastakuntoon/koronasta-kuntoon-materiaalipankki/
https://www.makevisible.com/

©Hanna Markkula

3
2

nEDS Pagosin vuodepotilas.

Vaikea ME/CFS Liikkuu paaosin pt:lla sisalla v.uotee§t:f )
Vaikea POTS C 3 WC:hen, muutama askel onnistuu sisalla
. : . ase varmistettuna/ tuettuna.

Horton, komplisoitunut migreeni

L : Ulkona liikkuu sahkomopolla tai pt:lla
Matalaenergisia murtumia “ ” ) .
Kaularangan stenoosi, spondyloosi O nad G OOd Day tyonnettyna.
eoperOItu 2/2024 Lue ||Saa Jonnan aJatUkS|Sta Tyokyvyton’ Omaishoitaja’ y||n

Hetki kerrallaan -blogista vammaistuki, henkil6kohtainen avustaja
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https://www.hetkikerrallaan.fi/

keskiviikkona 23.8.2023

41 48 min

® Matala

4 h 56 min 1h 10 min

® Keskitaso b Korkea

e e

Body Battery

7 pva 4 vko

29.6. - 26.7., 2023

Paivittaiset arvot

Paivan ylin . Paivan alin

Seuranta paljastaa
palautumisen ongelmat

perjantaina, tammikuuta 5

10 h 6 min

® Matala

7 h 29 min 2 h 56 min

® Keskitaso ® Korkea

| M“m , M

Huom, kyse ei ole
stressista, vaan
palautumisen
ongelmista

©Hanna Markkula

Body Battery

1P 7 pva 4 vko

14.12.2023 - 10.1.2024

Paivittaiset arvot

Paivan ylin . Paivan alin

Battery Lowl!



" PEM/PESE

Case 3
“On a Bad Day”

HOITO JA KUNTOUTUS

Oireisiin mukautettu pacing
Rasitusikkunassa toimiminen
PEM-oireen minimointi

4P: Suunnittele, tauota, priorisoi,
asento

3D: Poista, delegoi, siirra
Sykkeen ja palautumisen seuranta
Kivunhoito

POTSin laakkeetén omahoito
Apuvalineet, ortoosit
Omaishoitaja, avustaja
Rentoutus, meditaatio...




Pacing-menetelm3

PEM/PESE-oireen ja fatiikin hallinnan apuna

96
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Mika on PEM/PESE -oire?

PEM: Post-exertional malaise headache/migraine memory problems
PESE: Post-exertional symptom exacerbation snspan - MUSCle weakness  soe gands

Tarkoittavat samaa asiaa! hea cramping
~ difficulty finding words

MAARITELMA: o crop in temper m us CI e p al n /ache S e

blurry slurred speech

Suhteeton voinnin heikkeneminen ja aificulty breathing

oireiden paheneminen jopa vahdisen nausea chills ATy MRS
fyysisen, kognitiivisen, sosiaalisen tai burning pain joint pain eXh a u St I o n “flu-like” symptoms
emotionaalisen rasituksen jilkeen heart racing dizziness

PEM/PESE-oireella ei ole psykosomaattista d iffiC u Ity th i n ki n g C I ea rly

alkuperaa, eika se liity ‘ ,
valttamiskayttaytymiseen tai inaktiivisuuteen feverishfeelng  gansitive to light, sound, smell

chest pain

anxiety
irritability
tingling can't control bowels hOpG'GSSﬂGSS all over body pain  constipation

low blood pressure insomnia sore throat

: : ; : , Stussman 2020
incontinence  sweating tremors diarrhea  hives

Booven 2023, Jason 2023, Barhorst 2020, BMJ 2018, IOM 2015, Rowe 2017, CDC, Bateman 2021, Clin Coal 2019, Duodecim 2021, Stussman 2020, WHO 2023, Fluge 2016, Glass 2023, Renz-Polster 2022, Germain
2022, Arrol 2013, Davenport 2022, Singh 2022, Lim 2020, Joseph 2022, Joseph 2021, van Campen 2021, van Campen 2020, Escorihuela 2020, Franklin 2019, Davenport 2019, Grach 2023
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Mita tapahtui
aktiivisuuden

PEM/P ES E-Oire / jalkeen? Kauanko

toipuminen kesti?

* Tyypillisesti 12-48 h rasituksen jalkeen, voi esiintya myos valittomasti

Jos potilas ei toivu
24h kuluessa, kyse ei

todennakoisesti ole
dekonditiosta.

* Voi kestaa paivia, viikkoja tai pidempaan, ei helpotu normaalisti levolla, toipuminen vaatii yleensa vuodelepoa

* Kulku ja kesto yksil6llisia, riippuvat edeltaneen rasituksen voimakkuudesta ja kestosta seka sairauden vaikeusasteesta
* “Romahdus”, ”“Kuin olisi myrkytetty”, ”Kuin pahin mahdollinen krapula”

* Tavalliset ADL-toimet, kuten ruokailu, peseytyminen, voivat aiheuttaa PEM-oireen

* ADL-toimet aiheuttavat potilaalle suurta rasitusta = ylirasittuneeseen elimistoon ei voi lisata rasitusta = potilaalle ei voi antaa
harjoitteita, jos ADL-toimet kuormittavat yli anaerobisen kynnyksen = harjoitteita voi antaa vasta, jos ADL-toimet sujuvat ongelmitta

» Aiheuttaa toimintakykya lamauttavaa fatiikkia ja uupumusta, neurologisia ja neuroimmunologisia oireita, kuten
flunssankaltaisia oireita, kuumetta, kognitiivisten toimintojen heikentymista, paansarkya, unettomuutta, pahoinvointia,
huimausta ja lihasheikkoutta

98

Appelman 2024, Booven 2023, Jason 2023, Barhorst 2020, BMJ 2018, IOM 2015, Rowe 2017, CDC, Bateman 2021, Clin Coal 2019, Duodecim 2021, Stussman 2021, WHO 2023, Fluge 2016, Glass 2023, Germain 2022, Arrol 2013, Davenport 2022,
Singh 2022, Lim 2020, Joseph 2022, Joseph 2021, van Campen 2021, van Campen 2020, Escorihuela 2020, Franklin 2019, Davenport 2019, Jason 2018, 2019, Moore 2023, Franklin 2018, Grach 2023, Vernon 2023
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Pacing - Aktiivisuuden
ytmitys

e
[

PAAIDEA: Aktiviteetteja tehdddn tauottaen, yksildllisen
‘ rasituksensiedon mukaan siten, etta voimavaroja ei yliteta
| valiten energiaa saastdvia toimintatapoja ja priorisoiden

e
[

KOHDISTUU: Kaikkiin arjen toimintoihin. Fyysinen,
kognitiivinen, psyykkinen, sosiaalinen aktiivisuus ja
| palautuminen

‘ TAVOITE: Minimoida/ valttada PEM/PESE-oire pitamalla rasitus
yksilollisen rasitusikkunan rajoissa

BASELINE: Aktiivisuuden taso, joka ei paivasta toiseen
toistettuna aiheuta PEM/PESE-oiretta

99
WHO 2022, Booven 2023, Duodecim 2021, NICE 2021, Bateman 2021, BMJ Best Practice 2018, IOM 2015, Rowe 2017, CDC, Jason 2023, Wright 2022
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THE 4 P’'S THE 3D'S

- Plan Pace Prioritize Position Delete Delegate Defer
Suunnittele Tauota Priorisoi Asento ‘ Poista Delegoi Siirra
FATIGUE

PEM DECONDITIONING
SYMPTOM TITRATED GRADED EXERCISE
ACTIVITY PROGRESSION
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Kuvat: Physical Rehabilitation for the Post-COVID 19 Patient, Amy Sangha, luentodiat 2021, Project ECHO
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/ Lataa materiaali

taslts! / PEM/PESE-oireen hallinta

pacingin ja sykeseurannan
avulla Long COVID- ja
ME/CFS -potilailla

lache/migraine memory problem:

muscle weakness

difficulty finding words

muscle pain/aches

exhaustion: L- « Uusimpaan tutkimustietoon ja
\RE THE #MILLIOI Ity thinking c - hoitosuosituksiin perustuva
tive to light, sound . .
i & s ek materiaali
f ’ . * Sykeseurantaan soveltuvat laitteet
pTits ’ ja sovellukset!
0 Hanna Markkula, fysioterapeutti e Terveydenhuollon ammattilaisille
i i , PEM/PESE -oireen hallinta * Soveltuu myos potilaille

' & ' f Pacingin ja sykeseurannan avulla
G Long COVID- ja ME/CFS-potilailla
28.9.2023

1

#CANYOUSEEMENOW

WWW.DRAGONFLIESANDDREAMS NE
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https://drive.google.com/drive/folders/1f8ezhSCkE32kXQWKdeGsUCiyux7gWVa3
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1f8ezhSCkE32kXQWKdeGsUCiyux7gWVa3
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1f8ezhSCkE32kXQWKdeGsUCiyux7gWVa3

POTS

(Postural Orthostatic
Tachycardia Syndrome) IST

(Inappropriate
Sinus Tachycardia)

Ncs (Neurocardiogenic Syncope)
aka NMH (Neurally Mediated Hypotension)
aka VVS (Vasovagal Syncope)

AAG (an?hal

(Autoimmune Dysautonomia)

Autonomic
Ganglionopathy)
AF ol
(Pure Autonomic
MSA

Failure) (Orthostatic

(Multiple Intolerance)

System
Atrophy) D B H D
(Dopamine-Beta
Hydrolase Deficiency)

Infographic by reflectionsofabear.com

Dysautonomia, PoTS

Kliin

nen kuva, tutkiminen

©Hann§%|\/lérkkula

102



Dysautonomia

* Dysautonomia on tyypillinen oire k.o.
potilasryhmilla

e Esim. PoTS (Posturaalinen ortostaattinen
takykardiasyndrooma)

* Dysautonomiaan viittaa:

* Qireet selkeasti voimakkaampia ja esiintyvat
yleensa pystyasennossa, erityisesti aamuisin
sangysta noustessa voimakkaat oireet

* Qireet (tai osa oireista) helpottavat makuulla

e CQireita voi esiintya jopa tavallisten arkitoimien
vhteydessa tai makuulla

©Hanna Markkula

SYMPATHETIC PARASYMPATHETIC
_~Constricts

Dilates Puplls—/\ Pl 322 4 A@ Pupils

| My A | A
Inhibits e 2 NS — Stimulates
Salivation ‘ o zi Salivation

Bronchial e § \;
“\,— Bronchial

Dilation
N Constriction

Sympathetic Ganglia

J Decreases

Increases Heart Rate
> Contractility

H
Inhibits Digestion —‘ l
=2
> Increases

7 .
Stimulates Glucose M\\ —® " ' Contracnhw
Release by Liver | e \ |

~ Stimulates Digestion

Stimulates Epinephrine & M Stimulates
Norepinephrine Release —p—-—q‘ . Gallbladder
! oy N
O 7 oy

« . Contracts

g i Bladder

Relaxes Rectum

Relaxes Bladder

Contracts Rectum

_Orgas!n Vaginal Lubrication
Ejaculation Eraction
Peripheral Vasoconstriction
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Dysautonomia Interntional, Raj 2013, 2019, 2020, 2021, Revlock 2018, Quinn 2023, BMJ 2023, Hakim 2017, Mathias 2021



Dysautonomia, tutkiminen

Anamneesi ja tutkiminen

e Perusteellinen anamneesi seka oireiden ja
liitannaissairauksien kartoitus

* Red Flags: mm. vakavat sydan- tai kaularankaperaiset syyt

* Verenpaine, syke, happisaturaatio

* Apuna oirekyselyt (Compass-31, MAPS)

e Ol-oireiden mittaaminen 1. kaynnilla

* 10 min. seisomistesti (esim. NASA Lean)

* Ol-oireiden arviointi/ seuranta, verenpaine, syke yms
mittaaminen jatkokaynneilla

104
Dysautonomia Interntional, Raj 2013, 2019, 2020, 2021, Revlock 2018, Quinn 2023, BMJ 2023, Hakim 2017, Mathias 2021
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Tutkiessa huomioi:
iitannaissairaudet ja oireet

POTSiin ja dysautonomian muiden muotojen kanssa
esiintyy usein muita sairauksia tai oireita, kuten:

Hypermobiliteetti

EDS, erityisesti hEDS
HSD

ME/CFS

long COVID
Fibromyalgia

MCAS

Migreeni
Autoimmuunisairaudet
Keliakia

Lisaksi:

 Artyneen suolen oireyhtym3, gastropareesi,
anemia, raudanpuute, ylakaularangan
instabiliteetti

105

Harris 2022, Bryarly 2019, Vernino 2021, Hakim 2017, Mathias 2021


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC9186518/
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Tarkemmat
NASA 10-minute Lean Test chicet o lomake
suomeksi
NASA Lean ohjeet ammattilaisille Ohjeet potilaille T
Lue lisda TAALLA!

Huom. Ei virallinen suomennos!

Pyyda potilasta riisumaan kengat ja sukat ja asettumaan sangylle tai
tutkimuspoydalle selinmakuulle.

Potilas makaa selinmakuulla (mukavasti) sangylla tai tutkimuspoydalla
rauhallisessa huoneessa 15 min. verenkierron tasapainon saavuttamiseksi.

Kirjaa potilaan verenpaine ja sydamen syke 15 min. kuluttua selinmakuulla.

Toista mittaus 1 min. myohemmin. Jos tuloksissa selva ero, mittaa uudelleen,
kunnes kaksi perakkaista lukemaa ovat suhteellisen yhdenmukaisia.

Pyyda potilasta istumaan poydan/sangyn reunalle, nousemaan sitten seisomaan
ja nojaamaan seinda vasten siten, etta vain lapaluut koskettavat seinaa.

Kantapaiden tulee olla noin 6 tuuman (15 cm) etdisyydella seinasta.

Kaynnista ajastin ja kirjaa verenpaine ja sydamen syke.

Toista verenpaineen ja sydamen sykkeen mittaukset minuutin valein seuraavien YIelset.v.aImlstautumlsohjeet poFllaaIIe: o
9 minuutin ajan. * Rajoita veden/nesteen saanti 1000 ml:aan 24 tunnin ajan ennen

.. . . .. ) o testid. Potilas ei saa olla nestehukkainen tai liiallisesti nesteytetty.
Ohjeista potilasta seisomaan liikkumatta, puhumatta tai keskustelematta, paitsi

jos han ilmoittaa oireista. Pyyda potilasta valttamaan liikkumista, lihasten
jannittamista tai painon siirtamista. * Rajoita ylimaardisen natriumin saantia 48 tuntia ennen testia.

«  Al3 kdytd kompressiosukkia tai -vaatteita.

Jos potilas on janoinen, han voi juoda vetta.

Tarkkaile potilasta huimauksen tai pre-synkopeen merkkien varalta. Tarkkaile o o . _ _
raajoja turvotuksen tai varin ja lampdtilan muutosten varalta. Arvioi kognition *  Kdyta lyhythihaista paitaa tai toppia.
muutokset. * Tauota ladkkeet, lisaravinteet ja muut aineet, jotka voivat

vaikuttaa BP tai HR. (ldadkkeen puoliintumisaika ja turvallisuus)
106

Liita tarvittaessa mukaan potilaan kommentit ja/tai havainnot.

Bateman Horne Center


https://batemanhornecenter.org/wp-content/uploads/2016/09/NASA-LeanTest-Instructions-April-2018.pdf
https://batemanhornecenter.org/wp-content/uploads/2016/09/NASALeanTest_PatientPrepInstructions_1_30_2017.pdf
https://batemanhornecenter.org/assess-orthostatic-intolerance/
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
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4, Bateman Horne Center

Orthostatic Vital Signs: The NASA 10-minute Lean Test

Blood Pressure (B/P) Heart | Pulse

Systolic Diastolic Rate Pressure Comments
(SBP-
DBP)

Passive stand testing has been validated
as an equivalent or superior measure of
orthostatic intolerance as compared to Supine 2 minute

Standing 1 minute

Supine 1 minute

[2] Shvartz, E., Meroz, A., Magazanik, A.,

Shoenfeld, Y., & Shapiro, Y. (1977). Standing 2 minute
Exercise and heat orthostatism and the Standing 3 minute
effect of heat acclimation and physical Standing 4 minute

fitness. Aviation, Space, and

Environmental Medicine, 48(9), 836-842. Standing 5 minute

Standing 6 minute

[3] Hyatt, K. H., Jacobson, L. B., & Standing 7 minute
Schneider, V. S. (1975). Comparison of 70
degrees tilt, LBNP, and passive standing
as measures of orthostatic tolerance.
Aviation, Space, and Environmental Standing 10 minute
Medicine, 46(6), 801-808. Additional Comments:

Standing 8 minute

Standing 9 minute
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Postural Orthostatic Tachycardia Syndrome (POTS)
’ HR ¢ within 10 minutes of Absence _°f °'_’th°5tatic
10MIN/ standing or upward head-tilt 3MiN / hypotension (ie no ¢ SBP 2

20mm Hg or DBP 210mm Hg

m = within 3 min of standing)

219 years 12-19 years Symptoms that Light-headedness,
develop/worsen Palpitations, Weakness,

o ”p;ighf Blurred vision, Exercise
TILT/STANDING POSIE intolerance, Fatigue, Brain fog

SUPINE

Rer 2015 HRS Export
Consensus Statement, = I
2011 Amavrican Autonomic “Se
Society Consensus

Stotement [ 11

©Hanna Markkula

Tilt test

Medscape 2021. Long COVID Brings
Welcome Attention to POTS

https://www.medscape.com/viewart

icle/948174
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https://www.medscape.com/viewarticle/948174
https://www.medscape.com/viewarticle/948174
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PoTS, Posturaalinen ortostaattinen takykardia

Sykkeen nousu vahintdan 30 lyontida/minuutti 10 min. kuluessa seisomaannousun tai kallistuskokeen
aikana tai syke yli 120 bpm. (12-19-v. vah. 40 bpm tai 6-12-v. syke yli 130 bpm ja 13-18-v. yli 125 bpm)

g

Ei ortostaattista hypotensiota (systolisen vp:n lasku 220 mmHg tai diastolisen vp:n lasku 210 mmHg)
3min. kuluessa seisomaannoususta

N

Ortostaattisen intoleranssin oireet provosoituvat pystyasennossa ja lievittyvat, kun palataan
makuuasentoon

N

/

QOireiden kesto vahintaan 3 kuukautta

Muita takykardiaa selittavia sairauksia ei ole

Vernino 2021, Raj 2013, 2019, 2020, 2021, Revlock 2018, BMJ 2023, Quinn 2023, Dysautonomia Interntional, Spera 2024
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PoTS, Posturaalinen ortostaattinen takykardia 2/2

* Voi liittya muita dysautonomian oireita, esimerkiksi lammaonsaatelyn hairio, ylivirittyneisyys
* Eiole psykiatrinen eika toiminnallinen hairio
* Diagnosoidaan usein vaarin psykiatriseksi tai psykologiseksi

* A high percentage (77%) of participants reported being told they were suffering from a psychiatric or psychological problem
before their POTS diagnosis. After the POTS diagnosis was made, only 37% of participants continued to have a diagnosis of a
psychiatric or psychological disorder. When formally assessed, POTS patients have no increased lifetime prevalence of psychiatric
disorders as compared to the general population (Shaw 2019)

OIREKYSELYT/ TESTIT

* Nasa 10 min. lean test
* Compass 31 (Composite Autonomic Symptom Score)
*  MAPS (Malmo PoTS Symptom Score)

* Kotiseuranta

* Tilt table test eli kallistuskoe (tarvittaessa)

110
Vernino 2021, Raj 2013, 2019, 2020, 2021, Revlock 2018, BMJ 2023, Quinn 2023, Shaw 2019, Dysautonomia Interntional, Mathias 2021, Hakim 2017, Levine 2018



Hengenahdistus,

hyperkapnia,
takykpnea

veren hiilidioksidirunsaus, tihea hengitys

Lampaotila-
intoleranssi,
liikahikoilu

Vapina, heikkous,
lihaskipu, turvotus,

acrocyanosis,
levottomat jalat,
neuropaattinen kipu

©Hanna Markkula

[ ]
PoTS - Signs and Symptoms Andistus, hypervigilanssi,
® masennus, aivosumu,
®
@
Revlock, 2018, Quinn 2023, BMJ 2023, Dysautonomia

o heikentynyt muisti, paansarky,
m——— . ] ) Interntional, Raj 2013, 2019, 2020, 2021, Hakim 2017,
Fatiikki, rasitusintoleranssi, PEM Mathias 2021 111

migreeni, huimaus, tajunnan
menetys/ pyortyminen, naon
hamartyminen, unettomuus

P Takykardia,
sydamentykytys,
rintakipu,
hyper/hypotensio

Pahoinvointi, ripuli,
ummetus, turvotus, vatsan
kouristelu
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PoTS: Livedo Reticularis

Cutaneous manifestations of orthostatic
intolerance syndromes

Caroline T. Starling BSA *, Quoc-Bao D. Nguyen MD °, lan |. Butler MB.BS ¢,
Mohammed T. Numan MD ¢, Adelaide A. Hebert MD °¢ 0 =

Starling 2021


https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S2352647521000423

©Hanna Markkula

PoTS: Acrocyanosis (akrosyanoosi)

PoTS: Dependent acrocyanosis. Terveen (A) acrocyanosis and prolonged blanching of the right dorsal
henkildn (vas) ja PoTS-potilaan (oik) alaraajat foot after finger-tip pressure while sitting and (B) acrocyanosis
5 min seisomisen jilkeen. (Raj 2013) and blanching of the toes whilets,tanding. (Starling 2021)

Raj 2013, Starling 2021


https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/acrocyanosis

©Hanna Markkula

PoTS — Hyperhidrosis, Raydayd'n oire

Starling 2021
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https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S2352647521000423
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Case 4

Perussairautena diabetes, tyyppi 1

115



©Hanna Markkula

LSRN
Video: Case 4
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Nopeus Syke

0,0km/h 75bpm

Kesto

00:00"
£l

Katso video
tallenteelta!

Olen ollut nyt hetken makuula 'va sykkeeni on noin 80 bpm




Nopeus

/ Potilaan kuvaus

C a S e 4 oireista videolla. / 0, O km/h 7 5bpm

Kesto

()t()()10

Oon ollut tas makuulla nyt vahan aikaa ja syke on nyt about 80.

Nousen ylos taalta sangysta, niin yleensa sykkeet ampaisee aika
nopeeseen tahtiin ylospain.

Tuntuu semmoista huimausta ja paineen tunnetta tossa rinnalla ja
vdhan etova olo.

Mulla on tallainen Polar H10 sykevyo.

Jos oon talleen seisaalleen niin sykkeet pysyvat. Varsinkin paikallaan
seisominen on ikavaa, sykkeet kohoo helposti johonkin 130-140.

Kavely vahan edesauttaa, etta syke pysyisi parempana.

Jos ma oon paa alaspdin, ja vien paan vaakatasoon, esim. nojaan
polviin, tai kayn makuulle, niin yleensa syke laskee suhteellisen
nopeasti, niin kuin se laski nyttenkin tuonne satasen tietamille.

Mut heti jos nousen seisomaan, varsinkin jos ma seison suorana,
hartiat rentoina niin syke kohoo todella nopeesti ilman
beetasalpaajaa.
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Nopeus Nopeus Syke

Syke

Nopeus Syke Nopeus Syke
0,0km/h 7/ 5bpm O:OKm/ h 147 bpm 0,0km/h 9 5bpm 0, Oxmm 13 5!);:'11
Kesto Keato K

Kesto

00:01% 08;0122 00:01%

1:10 1:29

m seisomaan Seisten kumarrus seisomaan Seisten
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Ympyroi seuraavalla asteikolla se numero, joka vastaa keskimaaraisia oireitasi
viimeksi kuluneen viikon aikana. Vastaa vain kerran per kysymys. Jos sinulla ei ole
Ca S e 4 . ollut alla kuvattuja oireita, ympyrdinumero nolla (0). HUOM! Ei virallinen suomennos.

El OIREITA VOIMAKKAAT OIREET
I\/I a | I I I O P OTS 1. Huimaus pystyasennossa tai seisomaan noustess

0 1 2 3 a 5 @ 7 8 9 10

2. Huimaus, pyorrytyksen tunne
Symptom Score MAPS S S I G T P

o W

1 2 3 4

. Palpitaatiot, korkea tai epdsdanndllinen syke
6 7 8 9 10

4. Hengitysvaikeudet/ hengenahdistus seki levossa etti rasituksesss
Tarkemmat 0 1 2 3 4 5 6 7 ‘ 9 10
MAPS-lomake englanniksi ohjeet ja lomake ; Rintald
a . Rintakipu
I suomeksi @
MAPS-lomake ruotsiksi s / ot 23 [
TAALLA! '
. - 6. Padnsarky
e 12 kysymysta (0-10) ’ - 0 1 2 3 4 5 @ 7 8 9 10
° Pisteytys: 0-120 7. Keskittymisvaikeudet ja/tai ajattelun vaikeus
0 1 2 3 4 5 6 @ 8 9 10
* Pisteet lasketaan yhteen 8. Uhaskipu
) . ) 0 1 2 3 4 5 6 7 9 10
* Optimaalinen raja-arvo PoTS-
o . . . 9, Pahoinvointi
potilaiden ja terveiden 0 1 2 3 @ 5 6 7 8 9 10
erOttamiseen: 242. 10. Gl-ongelmat (vatsakipu, ripuli, ummetus)
0 @ 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Sensitivity (97%; 95% confidence interval
11. Eps li v joka jatkuu | jalk
[CI] 0.89-0.99) specificity (98%; 95% Cl o onormas ";“"""@")”“ GO 0

0.89-0.99) Spahic et al. 2023

12. Unettomuus

0 1 2 3 4 5 <] 7 9 10



https://www.standinguptopots.org/sites/default/files/Malmo%20POTS%20Score%20English%20version%20updated%2020210904.pdf
https://www.standinguptopots.org/sites/default/files/MAPS22-11%20Svenska.pdf
https://www.standinguptopots.org/sites/default/files/JIM%20-%202022%20-%20Spahic%20-%20Malm%20POTS%20symptom%20score%20Assessing%20symptom%20burden%20in%20postural%20orthostatic.pdf
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
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Composite Autonomic Qo
Sym ptom SCO re COM PASS 3 1 In the past year, have you ever felt faint, dizzy. "goofy”, or had difficulty thinking scon after standing up from a sitting or lying position?
Tarkemmat ohjeet ja lomake O Yestn

suomeksi TAALLA!

Mo (if you marked No, please skip to question 5) (2}

) Copy answer options

Kyselylomake dysautonomian arviointiin
Tassa linkissa

* 6 osa-aluetta: Ol, GI, vaso-, pupillo-, - painotettu
sekremotorinen, virtsarakko pistelasku

When standing up, how frequently do you get these feelings or symptoms? -
valmiina!

* 31 kysymysta: onko oiretta/ kuinka Rarely (1)

usein/ vakavuus/ muutos
/ / o Occasionally (2)

* Painotettu pistemaara 0-100 Frequently (3)

* Pistemaara 220 Almost always (4)

Lomake loytyy
myos taalta, ei
pistelaskua!

» - keskivaikea tai vaikea dysautonomia

() Copy answer options

e Lue lisaa: Qo3

How would you rate the severity of these feelings or symptoms?

e COMPASS 31: A Refined and Abbreviated Composite
Autonomic Symptom Score Mild (1)

o Moderate (2)

Severe (3)
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https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3541923/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3541923/
https://score.awellhealth.com/calculations/compass_31
https://score.awellhealth.com/calculations/compass_31
https://score.awellhealth.com/calculations/compass_31
https://score.awellhealth.com/calculations/compass_31
https://www.tomwademd.net/composite-autonomic-symptom-score-compass-31/
https://www.tomwademd.net/composite-autonomic-symptom-score-compass-31/
https://www.tomwademd.net/composite-autonomic-symptom-score-compass-31/

Case 4: Compass-31

©Hanna Markkula

Ortostaattinen
intoleranssi: 36/40

Huimaus, kognition
vaikeus seisomaan
noustessa

Gastrointestinaalinen: 11/25

Nopea tayttyminen, turvonnut
olo, pahoinvointi ruokailun
jalkeen, vatsakrampit,
vatsakipu, ripuli, ummetus

Painotettu pistemaara 0-100

Pisteet >20 -> keskivaikea/ vaikea
dysautonomia

Case 3: Compass 31 pisteet: 60/100

Vasomotorinen: 2/5

Ilhon varinvaihtelu,
punainen/ valkoinen/
violetti/ jalat/ kadet

Virtsarakon toiminta: 7/10

Rakon toiminnan hallinnan
menetys, virtsaamisvaikeudet,
vaikeus tyhjentaa virtsarakko
kokonaan

Sekretomotorinen: 0/15

sg&
Hikoilu, silmien kuivuus,

suun kuivuus

Pupillomotorinen: 4/5

Silmien valonarkuus, naon
@ tarkennuksen ongelmat
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https://score.awellhealth.com/calculations/compass_31
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Case 4: Loydokset 1> POTS [ kiminen.

lisamateriaalissa

Nae pintaa

Syke /
0 Okm/h ’]35“ syvemmalle! /

00:01% 70 BE
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Perinnolliset
sidekudossairadet

Hoito ja kuntoutus

. Keskeiset periaatteet, menetelmat
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HEYGUTS, "W COMNA
\ GETBIG AND STRONC]
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Perusteellinen anamneesi seka oireiden ja Seuranta,

tukipalvelut

2358

liltannaissairauksien kartoitus

Perusteellinen kliininen tutkiminen Yksil6llinen,

oireenmukainen
hoito ja
kuntoutus

Laaja-alainen toimintakyvyn arviointi (ICF)

> rm4-—=-22CCWw

Omahoito,
vertaistuki

Vaikutukset arjen toimintakykyyn (ICF)
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Enemman kyse
liikekontrollin
ongelmista kuin
hypermobiliteetista
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Borgin modifioitu
RPE-asteikko 1-10
kuormituksen
arvioinnin apuna

 RPE on suositeltu mittari
rasituksen/kuormituksen arviointiin

* Sopiva rasituksen taso: RPE 1-4/10

* Yleisin ongelma: aktiivisuus/
harjoittelu on (silla hetkelld)
kuntoutujalle lilan vaativaa

e Syke ei aina ole hyva mittari
harjoituksen rasittavuuden
arviointiin (beetasalpaajat)

Filha

©Hanna Markkula

Borgin 0-10 RPE-asteikko (Rating of Perceived Exertion)

RPE Kuvaus

0 Lepo

1 Hyvin kevyt

2 Kevyt

3 Kohtalaisen rasittava
4

5 Rasittava

6

7 Hyvin rasittava

8

9

10 Maksimaalisen rasittava
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https://www.hyvakysymys.fi/uploads/2023/05/08837c33-borg_0-10.pdf

Avainasiat
kuntoutuksessa

Reychler 2021, 2022, Palmer 2020, Engelbert 2017, Tinkle 2017,

The American Journal of Medical Genetics 2017, Keer yms. 2003,

Simmonds 2007, Rombaut 2011, Rombaut 2011/2, Castori
2012, Rombaut yms. 2015, Ol Foundation, Marfan Foundation,
Marfan GeneReview, Ol Foundation, Russek
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r

Moniammatillinen, kokonaisvaltainen, pitkaaikanen hoitosuhde

g

~N

r

Hoito- ja kuntoutussuunnitelma

&

r

Yksilollinen, kuntoutujalahtoinen, jaettu paatoksenteko

&

s

Loydosten ja oireenmukainen

g

r

Tiedon antaminen, supportio, psyykkisen hyvinvoinnin tukeminen

&

r

ICF: Suoritukset ja osallistuminen

g

r

GAS: Realistiset tavoitteet kuntoutujan arjesta

g

r

Voinnin ja toimintakyvyn laaja-alainen arviointi, seuranta, monitorointi

&

r

Arjessa & tyo, koulu yms. selviytymisen laaja-alainen tukeminen

g

r

ADL-toimiin integrointi

g

r

Aktiivisuuden ja levon rytmitys, riittava palautuminen tarkeaa

&

Pitkajanteisyys, saanndllisyys, tuloksia TODELLA HITAASTI

r

Priorisointi

&
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Dominoefekti -

Kuntoutuksesta apual

» Akuutti vamma/ ylirasitus
» Rasitusvamma, ki

» Lihasspasmi, lihasepatasapaino

©Hanna Markkula

» Huono parantuminen, asentotunnon

heikentyminen

» Kompensatoriset liikkemallit,
(kinesiofobia)

» Dominoefekti - yha uusi

kehonosa kipeytyy/ rasittuu/

heikentyy— — - — — — _

—

- ~
,~ 7 Krooninen laaja-alainen ~
f kipu, toimintakyvyn ja \
elamanlaadun voimakas |,/

S e \Iisku

-
~—————_—

Mukailtu Keer yms. 2003

N
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Apuvaline-, ortoosi- ja palvelutarpeen arvio

Keskeiset T——

T] e n ete ‘ m at Fatiikin ja rasitusintoleranssin hallinta: Pacing

Hengitysharjoittelu & dysautonomian hoito

EDS & HSD Sydankuntoutus

Kuntoutus
artikkeli

Manuaalinen terapia

Harjoitteluterapia

Pre- ja postoperatiivinen kuntoutus

Lue lisaa:

. L Allasterapia
lisamateriaali! P

Apuvalineet, ortoosit, kompressiovaatteet, teippaus

Omabhoito, coping-strategiat ja vertaistuki

Jatkuvuus, seuranta, relapsien hallinta

Reychler 2021, 2022, Palmer 2020, Engelbert 2017, Tinkle 2017, The American Journal of Medical Genetics 2017, Keer yms. 2003, Simmonds 2007, Rombaut 2011, Rombaut 2011/2, Castori 2012, 131
Rombaut yms. 2015, Ol Foundation, Marfan Foundation, Marfan GeneReview, Ol Foundation, Russek


https://1591828.168.directo.fi/@Bin/cec71552a3d013c0148c0f5387d83118/1694348116/application/pdf/387539/Kuntoutus_artikkeli.pdf

Manuaalinen terapia

Keskeista

Kivun hoito

Pehmytkudosten ja faskioiden kasittely
Nivelten ja neuraalikudoksen mobilisaatio
Triggerpisteiden kasittely

Lymfaterapia

Huomioi

Herkistynyt kipujarjestelma
Kudosten huono rasituksensieto
Yliliikkuvat nivelet

Mahd. luuston hauraus (Ol)
Ihon ja verisuonten hauraus
Dysautonomia, PoTS
Liitdnnaissairaudet/ oireet

i

©Hanna Markkula

Epidermis

\,}# Dermis

Superficial retinacula cutis fibers

‘_ b Fat
;Superﬁcial fascial membrane

Deep retinacula cutis fibers

Epimysium
Muscle

Recent model of fascia

Reychler 2021, 2022, Palmer 2020, Engelbert 2017, Tinkle 2017, The American Journal of Medical Genetics 2017, Keer yms. 2003, Simmonds 2007, Rombaut 2011, Rombaut 2011/2, Castori 2012, 132

Rombaut yms. 2015, Ol Foundation, Marfan Foundation, Marfan GeneReview, Ol Foundation, Russek



Harjoitteluterapia

Keskeista

Kivuttomuus

Hengitys, rentoutuminen, stressin hallinta
Proprioseptiikka, kehonhahmotus
“warm-up” ja “cool-down”

Nivelten stabiliteetti

Lilkekontrolli

Keskivartalon hallinta

Tasapaino ja koordinaatio

Lihasketjujen aktivointi, eksentrinen,
konsentrinen, staattinen

Voima, aerobinen, allasharjoittelu

Huomioi

©Hanna Markkula

Enemman kyse
liikekontrollin

ongelmista kuin
hypermobiliteetista

Herkistynyt kipujarjestelma

Dysautonomia, hengitys

Huono rasituksensieto - riittava lepo!

Yliliikkuvat nivelet, huono proprioseptiikka & hahmotus
Mahd. luuston hauraus, deformiteetit (Ol)
Sydanongelmat, aortta yms. (Marfan & LDS)

Toimintakyvyn vaihtelu

Reychler 2021, 2022, Palmer 2020, Engelbert 2017, Tinkle 2017, The American Journal of Medical Genetics 2017, Keer yms. 2003, Simmonds 2007, Rombaut 2011, Rombaut 2011/2, Castori 2012,
Rombaut yms. 2015, Ol Foundation, Marfan Foundation, Marfan GeneReview, Ol Foundation, Russek, Buryk-lggers 2022, Mittal 2022, Levy 2018, Terry 2015
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/ Start slow

Harjoittelun periaatteet andlow 4

Nivelten suojaaminen * Ennen harjoittelua ”prehab”
. . ! ! - * Red Flags!
Ei saa lisata kipua tai pahentaa oireita e Liitinnsissairaudet
e . ’ ] - * Edukaatio
Inaktiivisten lihasten herattely, yliakt. relaksointi e Kivun hoito
: . . o * Hengitys, rentoutuminen
Matalatehoinen harjoittelu keskeista - Dysautonomian tutkiminen & hoito

* Harjoittelu

* Painoa kantamattomat alkuasennot 2>
Pystyasento ja toiminnalliset harjoitteet

* Proksimaalinen = distaalinen
» Stabiloiva 2 dynaaminen

Maltillinen progressio

ADL-toimiin integroiminen

Feedback * Eristetty = koordinoitu

* Manuaalinen * Suljettu = avoin kineettinen ketju

e Video, pelit

e Peili 134

e Kinesioteippaus...

Reychler 2021, 2022, Palmer 2020, Engelbert 2017, Tinkle 2017, The American Journal of Medical Genetics 2017, Keer yms. 2003, Simmonds 2007, Rombaut 2011, Rombaut 2011/2, Castori 2012,
Rombaut yms. 2015, Ol Foundation, Marfan Foundation, Marfan GeneReview, Ol Foundation, Russek, Buryk-lggers 2022, Mittal 2022, Levy 2018, Terry 2015
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Leslie Russek: "Hypermobility 101" lectures

Ei rikota
mitaan matkan /

varrella...

HSD/EDS Kuntoutuksen progressio

|
| | |

Hyva asento, ryhti, nivelten linjaus, kehon
biomekaniikka, nivelten suojaaminen,
ortoosien asianmukainen kaytto

Liitannaissairauksien hallinta: Vdhennetdan sentraalista ja
edukaatio, fysioterapia/ lahete perifeerista sensitisaatiota

l Proprioseptiikan ja motorisen kontrollin harjoittelu, relaksoidaan suojaspasmissa olevat lihakset ‘

J

Stabilointi, voimaharjoittelu, lihasten joustavuus, aerobinen harjoittelu

| |
A

Oikean linjauksen ja liikkeiden integrointi ADL- ja IADL-toimintoihin

)

Edukaatio: pahenemisvaiheiden hallinta

Russek. Erinomainen luentosarja EDS ja HSD: https://webspace.clarkson.edu/~Irussek/hsd.html 135



https://webspace.clarkson.edu/~lrussek/hsd.html
https://webspace.clarkson.edu/~lrussek/hsd.html
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Hahmotus

* Kipu ja hypermobiliteetti heikentavat
proprioseptiikkaa/ kehonhahmotusta

* Proprioreseptorien avulla aivot saavat tietoa
asennosta ja liikkeista

* liikkeiden saately ja suorittaminen

* Reseptoreita runsaasti nivelkapseleissa,
janteissa ja lihaksissa

* Apua hahmotukseen
* Painevaatteet
* Ortoosit
* Kinesioteippaus
* Fasilitointi
* Liikeharjoittelu
* Allasharjoittelu

* Video, Feili, laser, biofeedback,
virtuaalitodellisuus, pelit...

s News Agency

136
Buryk-lggers 2022, Mittal 2022, Palmer 2021, Levy 2018, Keer yms. 2003, Simmonds 2007, Rombaut yms. 2015, Terry 2015, Palmer 2016, Engelbert 2017, Russek 2023
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2

IF | JUST LIFT
MYLEGAS|
NORMALLY DO,
MY HNEE TURNS
INWARD.

Casel
Progressio:
123

Katso videot
tallenteelta!

©Hanna Markkula
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Case 1l
Eriytetty/
kohdennettu
venyttely,
neuraalikudoksen

mobilisaatio

138
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Case 2

Progressio:
123
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Case l
Kiaden voima ja
hienomotoriikka

- Terapiavaha Thera Putty on
kevyinta mahdollista ja sain sen
kokeiluun.

N

Thera Putty, silikonipohjainen terapiavaha
kaden ja sormien kuntouttamiseen. Voi
kuntouttaa sorminivelia ja koko kaden
puristusvoimaa. 5 eri vahvuusastetta.

140


https://kauppa.villamanus.com/tuote/thera-putty
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Stabilointiharjoituksia

Russek luentodiat


https://www.youtube.com/watch?v=gF-8XCHcbxc
https://www.youtube.com/watch?v=gF-8XCHcbxc

Suojaa muut nivelet!

Huomioi alkuasennoissa muiden kehonosien kuormitus
Painoihin tai vastuskuminauhoihin tarttuminen
Rasitus ranteiden ollessa dorsifleksiossa (esim.
konttausasennossa, kahva tms. apuna vahentaa)
Nivelia kuormittavat painot (esim. kadsipainot/
nilkkapainot)

Kyynarpaiden, polvien ja selkarangan yliojennus
Niskan liiallinen fleksio

Alaraajojen huono linjaus

Nivelia kuormittavat venytysasennot (eriytetty/
kohdennettu, ohjattu venyttely)

Yms...

Russek luentodiat

©Hanna Markkula
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Harjoittelu voi olla
hauskaa!
Liikunnalliset pelit!
limainen sovellus:

Active Arcade ™

143


https://play.google.com/store/apps/details?id=team.nex.arcadexp&hl=en_US
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Harjoittelu voi olla

hauskaa!
Virtuaalitodellisuus
XR Health

144


https://www.xr.health/product-new/
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Harjoitusten haasteellisuuden lisdaminen

* Matala alkuasento - korkeammat alkuasennot
* Enemman proprioseptista palautetta 2 vahemman palautetta

* Enemman ulkoista tukea (esim. kuntoilulaitteet) 2 epdavakaammat
painot (vapaat painot tms, HYVIN HAASTAVAA!)

. Sfisominen/istuminen tukevalla alustalla 2 pehmea tai epavakaa
alusta

. :(ekskkittyminen yhteen niveleen/liikkeeseen 2 monimutkaisemmat
iikkeet

» Keskittyminen harjoitukseen = harjoittelu hairiotekijoiden kanssa
* Mid range liikkeet = koko liikelaajuus

* Hidas 2 nopeampi

» Vahainen kuormitus = suuri kuormitus (sietokyvyn mukaan)

o Silmat auki = silmat kiinni

* Yms...

145
Russek
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Saako venytella?

* Pinnallisten lihasten ja lihasten co-kontraktion kaytto asennon yllapitoon P
- lihaskireys, kipu, jaykkyys

* Milloin/

Russek, Ol Foundation

miten venytella? \

Erotettava, milloin oire johtuu ylirasituksesta tai
hermokudoksesta tms, milloin lihaskireydesta?

Venytys kohdistettava juuri oikeaan kohtaan, eriytetysti
Opetettava, mieluiten venyttely ohjatusti terapiatilanteessa
Ei pitkia venytyksia, esim. 5s alussa hyva pituus

Ei saa lisata kipua

Hellavarainen

Jannitys-rentoutus

Toiminnallinen harjoittelu, warm-up, cool-down

Nivelten suojaaminen
Ol: murtumien ehkaisy, ei passiivista ROM!
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Marfan ja sen kaltaiset sairaudet &
Osteogenesis imperfecta

Erityishuomiot

147
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Marfan ja fyysinen harjoittelu

Mita/miten voin
turvallisesti
tehda?

* Marfanin oireyhtymalla on huomattavia vaikutuksia arjen toimintoihin

* Rasittava ja voimakkaita ponnisteluja vaativa kuormitus voi johtaa hengenvaarallisiin sydan- ja
verenkiertoelimiston ongelmiin

e Tiedon puute: Liikuntaan liittyy epavarmuutta - mita voi turvallisesti tehda?

* Liikkumiseen liittyvat rajoitukset, TULE-ongelmat, ladakehoidot, kipu, fatiikki, psyykkinen jaksaminen, leikkaukset
yms.aiheuttavat haasteita

* Pitkaraajaisuus, yleinen lihasheikkous, yliliikkkuvuus vaikeuttavat liikkeiden hallintaa
« Aktiivisena pysyminen ja saannollinen, maltillinen liikunta on tarkeaa
* Liikuntaharrastuksesta tulee aina keskustella hoitavan laakarin kanssa!

» Rasituksen aikana: syke alle 110 lyontia/ min. (jos beetasalpaaja, syke alle 100 lyontid/min.), rasittavuus noin
50% maksimaalisesta suorituksesta, RPE 1-4/10 (max 3-6/10)

* Viime vuosina sykerajoista on alettu tapauskohtaisesti joustaa, TIETOA TARVITAAN LISAA, YKSILOLLINEN
OPASTUS TARKEAA!

* Huomioi sidekudoksen hauraus, nivelten yliliikkuvuus, muutokset selkdarangan ja alaraajojen luisissa rakenteissa

Ghent Nosology 2010, Marfan syndrome GeneReview, Marfan Foundation, Marfan yhdistys, Invalidiliitto, Terveyskyla
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Marfan ja fyysinen harjoittelu

* Dynaaminen matalatehoinen fyysinen harjoittelu/ aktiivisuus
* Tulee valttaa korkeatehoisia staattisia harjoitteita

» Staattisissa lajeissa verenpaineen yhtakkinen nousu voi kuormittaa
sydan- ja verenkiertoelimistoa liikaa

* Arki- ja hyotyliikunta

* Suositeltavia lajeja: kavely, uinti, vesijuoksu, pyoraily, pilates, kevyt
kuntosaliharjoittelu

* Tarkedaa loytaa oma tapa harrastaa liikuntaa

* Kilpaurheilu, kontaktilajit, painonnosto ja lajit, joissa yhteentdormays on
mahdollista, eivat ole suositeltavia

* Lajit, jotka aiheuttavat voimakkaita paineenvaihteluja, esim.
sukeltaminen, ovat kiellettyja.

* Harjoittelussa on valtettava tyontamista, punnertamista, voimakkaita P H YS | CA |— ACTIVITY

vetoliikkeit3 ja istumaan nousuna suoritettavaa vatsalihasharjoitetta [X] mcmarean (SIUIDELINES

* Marfan Foudation: Physical Activity Guidelines

149
Ghent Nosology 2010, Marfan syndrome GeneReview, Marfan Foundation, Marfan yhdistys, Invalidiliitto, Terveyskyla


https://marfan.org/wp-content/uploads/2021/09/FINAL-Physical-Activity-Guidelines-11_17.pdf

Taulukko 9.1 Liikuntasuositus potilaille, joilla on aortan laajentuma (Saeed ym. 2007, 105).

Suositeltavaa liikuntaa

Ei-kilpailullista
dynaamista liikuntaa

Toistettavuus 3-4 kertaa viikossa

Aerobinen aktiviteetti
noin 50 % max.

Matalat sykkeet
e Syke alle 110

* Syke alle 100, beetasalpaaja
kdytossa

Esimerkit

Reipas kavely

Nopeat pysahdykset

Vapaa-ajan pyoraily

Nopeat
suunnanvaihdokset

Hidas holkka

Hidastempoinen
tennis

Tormaily pelaajaan/
esineeseen

Kevyet irtopainot

Pinnistely/painon-
nosto

Suuria vaihteluja
ilmanpaineessa

Sukellus

Geneettiset aortta- ja
sidekudossairaudet/ Marfanin
oireyhtyma ja sen kaltaiset
sairaudet:

Kuntoutus ja toimintakyvyn
tukeminen

Suomen Marfan-yhdistys ry
Kesatapaaminen 17.6.2023
Hanna Markkula
Fysioterapeutti

©Hanna Markkula

Marfan ja
liikunta

LUENTO AMMATTILAISILLE JA
POTILAILLE (2023)

Geneettiset aortta- ja
sidekudossairaudet/ Marfanin
oireyhtyma ja sen kaltaiset sairaudet:
Kuntoutus ja toimintakyvyn tukeminen

Tallenne taalla
Luentodiat PDF taalla

150



https://www.marfan.fi/asiantuntijalaakarit/
https://drive.google.com/file/d/1WfA29u4BR52dmv2SGrUpawX1fDLbTgz7/view?usp=sharing

Mitd/ miten voin
turvallisesti
tehda?

Osteogenesis
imperfecta
hoito ja
kuntoutus

©Hanna Markkula

Moniammatillisuus: lasten-, perinndéllisyys-, korva- ja hammaslaakari, ortopedi, fysio- ja toimintaterapeutti,
sosiaalityontekija, psyykkinen tuki...

Bisfosfonaatit, kalsium, D-vitamiini, painonhallinta
Toiminnallinen ennuste riippuu tautityypista ja hoidosta

Murtumien ehkaisy erityisesti lapsuudessa(jopa aivastus tai nukkuminen voi aiheuttaa), operointi ja pre- ja
postoperatiivinen hoito ja kuntoutus, mahd lyhyt immobilisaatio (ladkarin ohjauksen mukaan), kipsit,
kevytkipsit, lastat, ydinnaulaus. Muun luuston ja lihaksiston hyva kunto, kipsatun raajan vapaina olevien
nivelten toimivuus

Luiden kayristymisen tai nikamien kasaan painumisen aiheuttamien virheasentojen hyva hoito
Yksilolliset ortoosit, pienapuvalineet, liikkumisen apuvalineet (vaatii erityisosaamista)
Dislokaatioiden, kontraktuurien ja rasitusvammojen ehkaisy, kivun hoito, lihaskunto, aerobinen kunto

Turvallinen, yksilollinen avustaminen (KYSY KUNTOUTUJALTA TAI VANHEMMILTA NEUVOA! ”"morsian
kynnyksen yli”, monta avustajaa, paine laajalle alueelle yms...)

Turvallinen liikunta, mahd. murtuma- ja lilkkkumisen pelon hallinta, asteittainen progressio =2 itseluottamus.
Valta harjoituksia, joissa voimakasta kuormitusta, nykayksia, raskaita painoja, vaantamista, iskuja tai
kontakteja

Suljetun kineettisen ketjun harj. soveltuvat yleensa parhaiten. Lisda toistoja ennemmin kuin vastusta, oman
kehon paino, linjaus. Isometrinen harjoittelu esim. vetolaitteella mahdollistaa vastuksen nostamisen
progressiivisesti, erityisesti soveltuu, jos pienet liikeradat ja/tai deformiteetit kuormittavat nivelpintoja
epatasaisesti

Hengityksen ongelmien hallinta

Progressiiviset deformiteetit = opeteltava tekemaan ADL-toimia uudella tavalla, (toimintaterapia, ortoosit,
pienapuvalieet yms.)

Allasterapia
Terveyskyla, Terveyskirjasto, Orphanet, Brittle bone society, Ol-yhdistys, Ol Foundation
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Osteogenesis imperfecta, yhteenveto:
Fysio- ja toimintaterapian menetelmat

Physical and Occupational Therapists
Guide to Treating Osteogenesis Imperfecta

On tarkeaa kuunnella kuntoutujaa - lasta tai aikuista - ja vanhempia
Tavoitteena itsendinen toiminta ja integroituminen yhteiskuntaan
Tavoitteet asteittaisia ja saavutettavissa olevia

Ala taivuta, vidnna tai veda raajaa

Ei passiivista ROM ennen kuin terapeutti ja kuntoutuja tuntevat toisensa
hyvin. Opasta omaishoitajia ja aikuisia toimimaan ennakoivasti ja
tiedottamaan asiasta terveydenhuollon ja muille palveluntarjoajille

Key Principles and Therapeutic Strategies
Huomioitavia asioita: heikkous, uupumus, huono sydan- ja
hengityselimiston toimintakyky, Ioysat nivelet, lattajalat,

lyhytkasvuisuus, raajojen epamuodostumat ja ylipaino

for Infants, Children, Teenagers,
and Adults Living with OI

Safe Handling « Adaptive Equipment « Functional Assessments

Sport and Exercise Considerations « Problem Solving for Self-Care Tasks

Ala koskaan pakota henkilod tekemé&in jotain sellaista, joka on aiemmin
aiheuttanut hanelle vammoja

Aloita aina kysymalld omaishoitajalta tai kuntoutujalta, miten han TMPERFECTA
suorittaa tehtavan/liikkeen; pyyda hanta demonstroimaan. I
FOUNDATION

152

Physical and Occupational Therapists Giode to Treating Osteogenesis Imperfecta, Ol Foundation


https://oif.org/wp-content/uploads/2019/08/PT_guide_final.pdf

Hengityksen ongelmat & dysautonomia

Hoito ja kuntoutus



OKAY, MAYRE NOT THAT DEEP
OF AN EXHALE...

AW

Mazic

1-3 otmCartoon@gmail.com &
W‘k/ ©2019 Mark Parisi Dist%%ndm Mcleel Synd. e

©Hanna Markkula
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Hyperventilaation eli liikahengityksen seurauksena keuhkoissa poistuu
verestd enemmdin hiilidioksidia kuin aineenvaihdunnan tuloksena syntyy.
E n n e n Pienentynyt valtimoveren hiilidioksidimddrd ja siité johtuva veren
muuttuminen emdksiseksi aiheuttaa verisuonten supistumista ja moninaisia
oireita. Nditd voivat olla tukehtumisen tunne, rintakipu, syddmentykytys,

h e n gitys h a rj O itte I U n kdsien pingly ja puutuminen, vapina, huimaus ja jopa pydrtyminen.
aloittamista (erveyskiasto

Oman
Hengityksen havainnointi, rentoutuminen, hengityksen
th-rangan liikkuvuus - havainnointi,
rentoutuminen!

e Kuntoutujan oma havainnointi ja
tuntemus tarkeaa

* Auta havainnoinnissa ja rentoutumisessa
yksil6llisin keinoin, taktiilinen - mm.
fasilitointi, asennot, mielikuvat, jannitys-
rentous yms...

* Hengitysliiton mindfullness-video taalla

Hengitysliitto, Filha, Terveyskirjasto


https://www.youtube.com/watch?v=-cyEdBRvS_Q

Hengitysharjoitukset
dysautonomia

”“NOSE-LOW-

sLow”

HRV-seuranta apuna!
Lue lisaa taalta

Sykevilivaihtelu, Heart Rate Variability (HRV): perattaisten
sydamenlyontien valisen ajan vaihtelu. Parasympaattisen
hermoston aktivaatio on sitd suurempi mita enemman
vaihtelua on sydamenlyontien valisessa ajassa. Sympaattisen
hermoston ollessa aktiivinen HRV pienenee. Levossa HRV on
suurinta. Huom! Pidemman aikavalin seuranta tarkeaa.

Long COVID Physio, ACPRC Physiotherapy for Breathing Pattern Disorders, Hengitysliitto, Filha

©Hanna Markkula

Dysautonomian lievitys, CO2-pitoisuuden lisdidminen

NOSE: Nenahengitys. Hengitysilma lampenee,
kostuu ja puhdistuu. Nendhengitys aiheuttaa
luonnollisen vastuksen ilmankululle 2 helpottaa
pallean supistumista.

LOW: Palleahengitys. Keuhkojen alaosien
hyodyntaminen. Hengitysliikkeet selvasti nakyvissa
vatsalla, rintakeha rauhallinen

SLOW: Huulirakohengitys. Hengitystiheys 8-
12krt/min. Hitaampi hengitysrytmi laskee syketta.
Uloshengitysta ei tule pakottaa pidemmaksi.

MUITA KEINOJA

Sangyn paadyn kohotus yoksi, puoli-istuva asento

Hengityksen helpottaminen esim. ajurin asento

Aktiivinen huokaaminen “helpotuksen huokaisu”

Kavelynopeuden saately
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https://www.youtube.com/watch?v=04lt7F-WUmU&list=PL_J3yMteTVjhys0umhAeuGMoyP1mrNfv1&index=22&pp=iAQB
https://drive.google.com/drive/folders/1f8ezhSCkE32kXQWKdeGsUCiyux7gWVa3

©Hanna Markkula

Hengitysliitto: Hengitysharjoituksia

h s Tasapainoinen hengittaminen

- -~§ Palleahengitys
Hengitys keuhkojen eri osiin

Pranayama-menetelma (vuorottainen sierainhengitys)

157
Hengitysliitto


https://www.youtube.com/playlist?list=PL_J3yMteTVjhys0umhAeuGMoyP1mrNfv1
https://www.youtube.com/watch?v=xYhRSI-NEyY&list=PL_J3yMteTVjhys0umhAeuGMoyP1mrNfv1&index=1&pp=iAQB
https://www.youtube.com/watch?v=_SuQaw-VbbI&list=PL_J3yMteTVjhys0umhAeuGMoyP1mrNfv1&index=2&pp=iAQB
https://www.youtube.com/watch?v=CjWjQjtrRTU&list=PL_J3yMteTVjhys0umhAeuGMoyP1mrNfv1&index=3&pp=iAQB
https://www.youtube.com/watch?v=XN6iQug2qG0&list=PL_J3yMteTVjhys0umhAeuGMoyP1mrNfv1&index=4&pp=iAQB
https://www.youtube.com/watch?v=JtxWRaWez3Q&list=PL_J3yMteTVjhys0umhAeuGMoyP1mrNfv1&index=6&pp=iAQB
https://www.youtube.com/watch?v=KU-CTR1wxN8&list=PL_J3yMteTVjhys0umhAeuGMoyP1mrNfv1&index=7&pp=iAQB

©Hanna Markkula

Hengitysharjoitukset
Hengenahdistus/ dysautonomia 2/2

Dysautonomian lievitys, CO2-pitoisuuden lisaaminen

Parasympaattisen hermoston aktivointi, vireystilaan
vaikuttaminen —ylivireyden laskeminen, alivireisyyden
nostaminen.

Box-breathing

Hengita nenan kautta

1)  Hengita sisdan hitaasti 4:3an laskien
2)  Pidata hengitysta 4:3an laskien

3)  Hengita ulos hitaasti 4:3an laskien

4)  Pidata hengitysta 4:3an laskien...
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Long COVID Physio, ACPRC Physiotherapy for Breathing Pattern Disorders, Hengitysliitto, Filha


https://www.youtube.com/watch?v=n6RbW2LtdFs
https://www.youtube.com/watch?v=n6RbW2LtdFs

Dysautonomia & PoTS

Hoito ja kuntoutus



©Hanna Markkula

PoTS - Hoito ja
kuntoutus
Ladkkeeton hoito 1/2

HUOM!
Dysautonomia
ei ole aina
ylivireytta!

Muuta 1 asia
kerrallaan!

Large/Heavy Meals

Alcohol
Intake

Heat Exposure
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Harris 2022, BMJ 2023, Bryarly 2019 Hakim 2017, Mathias 2021, Raj 2013, 2020, 2021, 2018, Dysautonomia International, Quinn 2023, Levine 2018



PoTS - Hoito ja
kuntoutus
Ladkkeetdn hoito 2/2

Muuta 1 asia
kerrallaan!

Hose

Abdominal Binder

Head posts should be
elevated 4-6 inches

p 9

Leg Crossing Squatting
Maneuver

©Hanna Markkula

Kompressiovaatteet Lue lisaa lisamateriaalista!

* Housut vyotarolle asti + vatsaontelo (korkeavyotaroiset
housut tai normaali vy6taro + vatsaontelon kompressio)

* 20-30 mmHg paine alaraajojen kompressiossa (2-luokka)

* Jotkut sietdavat 30-40 mmHg alaraajakompressiota (3-luokka)

Muita keinoja

* Vuoteen paapuolen kohottaminen (10-15°)

* Riittava lepo ja uni ja asteittainen nousu vuoteesta

* Suihkussa kaynti istuen, hiustenpesu paa polvien valissa
* Tasainen lampdotila kotona, monilla Iampo6 pahentaa

* Pitkdan paikallaan seisomisen ja istumisen valttaminen

Asentomandoverit: aktivoivat alaraajojen lihaksia

laskimopaluun parantamiseksi

» Jalkojen liikuttelu/ ristiminen seistessa tai istuessa, nilkkojen
pumppaus

* Seisominen jalat ristissa

* Painon siirrot seistessa

*  Kyykistyminen (+ paa polvien valiin)

* Kumartuminen eteen (kuin nojaisi ostoskarryyn)

* Istuminen polvet lantion ylapuolella, jalat jakkaran paalla,
istuminen jalat tuolilla risti-istunnassa

161

Harris 2022, BMJ 2023, Bryarly 2019 Hakim 2017, Mathias 2021, Raj 2013, 2020, 2021, 2018, Dysautonomia International, Quinn 2023, Levine 2018



Lue lisaa:

P OT S | Jisimateriaalil

Paineluokka 2: housut, korkea vyotaro
tai matala vyotaro + vatsaontelon
kompressio, nilkkapituus/ jalkateraan
asti (avoin tai suljettu karki)

Jotkut sietavat 3 luokan kompressiota
Esimerkit:

Lymed ammattilaisille

Lymed
oppimis-
ymparisto

.’ &r Kompressiohousut,

Vatsaontelon paine matala vyotaro

/ ©Hanna Markkula

Painevaatteen
merkitys arjessa
Opinnaytetyo. 2016

Kompressiohousut,

korkea vyotaro

LAHKEEN PITUUSVAIHTOEHDOT

Nilkkapituus/ avoin karki/ suljettu karki


https://lymed.fi/ammattilaiset/
https://lymed.fi/kompressiohoito/lymed-oppimisymparisto/
https://lymed.fi/kompressiohoito/lymed-oppimisymparisto/
https://lymed.fi/kompressiohoito/lymed-oppimisymparisto/
https://urn.fi/URN:NBN:fi:amk-201605046118

©Hanna Markkula
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Dysautonomiaoireiden
lievittaminen: Tuetut asennot

Parasympaattista hermostoa voidaan aktivoida
kehon asennoilla.

Selinmakuu on usein hyva asento mm.
hengitysharjoituksille.

Vartalon kierrot ja kevyet eteen taivutukset
aktivoivat parasympaattista hermostoa.

Tarkeaa on, etta asennossa pystyy
rentoutumaan.

Tyynyilla tukemalla voi rakentaa sopivan

asennon.

Kuvat: Kehon aarella




Jos PEM, ohjelma
modifioitava
oireiden mukaan.

PoTS kuntoutus:
Progressio ja mittarit

Alkuarviointi ja sydantutkimukset
J
. . . \
Hengitys ja rentoutuminen makuulla
eaes)  (esim. 4 vkoa) )
- )
Liikkeet makuulla
Vah. 1 vko ilman oireiden pahenemista )
” : )
Liikkeet istuen
Vah. 1 vko ilman oireiden pahenemista )
Aerobinen )
* Eiyleensa sovellu, jos PEM/PESE )

Quinn 2023, Harris 2022, BMJ 2023, Bryarly 2019 Hakim 2017, Mathias 2021, Raj 2013,
2020, 2021, Levine 2018, Dysautonomia International, Putrino 2021, 2023, Tosto 2023

©Hanna Markkula

Prehab: Ennen harjoittelun aloittamista (esim. 4 vkoa)

Harjoittelu (kesto yleensa useita kuukausia)

* Yksil6llinen, oireiden mukainen, progressio, ei tarkkoihin
toistomaariin tai aikarajoihin sidottu, tuntemusten havainnointi

Ei ndin: “Tee liiketta X, Y-krt viikon ajan, vko

2: tee...

Vaan nain: “Tee liiketta 30s ajan vointisi

mukaisessa omassa tahdissasi”

* Jos kuntoutuja sietaa harjoittelua vah. 1 vko ilman oireiden
pahenemista, voidaan edeta seuraavaan vaiheeseen. Jos oireet
lisdantyvat = tauko, kunnes oireet tasaantuneet = paluu
edelliseen tai prehab-vaiheeseen.

* Jos PEM, oireiden mukainen pacing, ei usein edeta aerobiseen

* RPE 1-2/10 (alussa & jatkossa jos oireet vaikeat)

* RPE 2-4 (jos sietaa)

MITTARIT:

VAS/NRS: oireet

Borg RPE (1-10)

Syke + Verenpaine
Aktiivisuusmittari/ -paivakirja

164
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Jos PEM, ohjelma
modifioitava
oireiden mukaan.

PoTS - Hoito ja kuntoutus: Yhteenveto

( )

Alkuarviointi ja sydantutkimukset, RED FLAGS! Vointi ja oireet mahd. hyvdssa tasapainossa

A& J

Hengityksen havainnointi ja hengitysharjoitukset makuulla coz2t& dysautonomia—>NOSE, LOW, SLOW

Rentoutusmenetelmat, mindfulness, meditaatio yms makuulla

Ve
&

Prehab

Vagushermoharjoitteet makuulla

¢ Esim. The Basic Exercise by Stanley Rosenberg , vagushermostimulaatio

Fyysiset harjoitteet: aloitus makuulla, laskimopaluuta lisaavat isometriset alaraajaharjoitteet lo-mm

| J
e Esim. jalkojen ristiminen, pallon puristaminen polvien valissa...voinnin sallisessa edetaan istuma-asentoon

( )

Voimaharjoittelu: erityisesti alaraajat ja core, isometrinen >dynaaminen 1=

. J/

e Core-harjoitukset vahentavat nesteen kertymista vatsan alueelle
* JOS PEM-OIRE - Harjoittelu pdaosin ei-aerobista, nousujihteinen ei sovellu = OIREISIIN MUKAUTETTU PACING

*53Q

9
[Aerobinen harjoittelu: Aloitus: matala alkuasento—>korkeammat alkuasennot (ei yl. sovellu jos PEM) 1 O%

[Allasharjoittelu: asteittain veteen, sopiva veden lampd, ei saunaa, markapuku (ei yl. sovellu jos PEM) } e

Quinn 2023, Harris 2022, BMJ 2023, Bryarly 2019 Hakim 2017, Mathias 2021, Raj 2013, 2020, 2021, Levine 2018, Dysautonomia International, Putrino, luentoesitys 2023, Tosto 2023


https://www.youtube.com/watch?v=rbowIy6kONY
https://kehonaarella.fi/2023/04/10/kajoamaton-vagushermostimulaatio/

Palleahengitys,
rentoutuminen

Putrino, luentoesitys 2023, Tosto, Hengitysliitto

Prehab: Ennen harjoittelun
aloittamista (esim. 4 vkoa)

Prehab

/%‘\

=

¢» Hengitysliitto

PREHAB (4vkoa)
Hengitysharjoittelu
HUOM! Makuulla, jos
oireita istuessa/ seistessa

NOSE, LOW, SLOW

©Hanna Markkula

Mod.
Mt. Sinai

>

Nenahengitys

166
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Liikkeet (harjoittelu), yhteenveto ( “weeta -

modifioitava
oireiden mukaan.
LIIKKEET/ HARJOITTELU
* Voinnin mukaan, useita lyhyita kertoja paivassa, “hyvan hetken hydédyntaminen”, lepopaivia valissa
* Apuvalineet, kompressiohousut
* Harjoittelu ei saa pahentaa oireita
 Erittain maltillinen oireiden mukainen progressio (CHOP usein liilan haastava)
e Lihaskunto: esim. 2x vko
* Aloitetaan makuulla, vahitellen kohti istuma- ja pystyasentoa, jos vointi sallii HRV-seuranta apuna!
» Aerobinen matalassa alkuasennossa: esim. 2-3x /vko Lue lis3aa taalta

* Aloitetaan, kun lihaskuntoliikkeet istuma-asennossa sujuvat

* Edetadan voinnin mukaan haastavampiin alkuasentoihin ja liikkumiseen

* Lammittely & jaahdyttely 5-10 min. (jos oireet eivat vaikeat)

Mittarit + oireiden havainnointi
* QOire VAS/NRS, RPE (1-10), syke + verenpaine, aktiivisuusmittari/ -paivakirja

Movement, not

* Jos oireet vaikeita, fyysinen harjoittelu ei aina ole mahdollista 2 muu ladkkeetdn hoito exercise.

Lisana laakehoito tarpeen mukaan

Time, not

repetition.
Jos PEM/PESE —> OIREISIIN MUKAUTETTU PACING - harjoitusohjelmat modifioitava!

* Nousujohteinen & aerobinen harjoittelu & lammittely/ jaahdyttely ei sovellu
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Quinn 2023, Harris 2022, BMJ 2023, Bryarly 2019 Hakim 2017, Mathias 2021, Raj 2013, 2020, 2021, Levine 2018, Dysautonomia International, Putrino 2021, 2023, Tosto 2023


https://drive.google.com/drive/folders/1f8ezhSCkE32kXQWKdeGsUCiyux7gWVa3

VAIHE 1 Jos PEM, ohjelma

modifioitava
Kesto 30s, itse valittu tempo oireiden mukaan.
ja toistomaara, RPE 1-2/10,
syke, oireet, vp

m ©Hanna Markkula

Vaihe 1:
Selinmakuulla

o) Hengitysliitto

PALAUTTAVAT HENGITYSHARJOITUKSET

* Palleahengitys

e alle 5 min. joka liikkeen valissa

* N. 5-6 hengitystd, noin 8-12/min.

LIKKEET

* Pallon puristaminen

* Polven fleksio, kantapaan
liu'uttaminen

* Lonkan abduktio

* Quadriceps aktivointi suoran jalan
nostolla

* Lantion nosto

Jos kuntoutuja sietaa harjoittelua vah. 1
vko ilman oireiden pahenemista, edetaan
seuraavaan vaiheeseen

Putrino 2021, 2023, Tosto 2023 168



Jos PEM, ohjelma
modifioitava

©Hanna Markkula

oireiden mukaaK

Vaihe 2: Istuen/
Korkeampi alkuasento

VAIHE 2

Kesto 30s, itse valittu
tempo ja toistomaara, RPE
1-2/10, syke, oireet, vp

Isometriset harjoitukset istuen/ korkeammassa
alkuasennossa

* Lonkan adduktio, pallon puristus

* Marssit

* Polven ojennus

e Simpukka kylkimakuulla

* Lankku polvillaan

* Pilates hold

* Suoran jalan nosto, lantion nosto vaiheesta 1
Jos kuntoutuja sietaa harjoittelua vah. 1 vko
ilman oireiden pahenemista - aerobinen

Putrino 2021, 2023, Tosto 2023




Modifioitu
CHOP

CH
Vaihe 3A: Aerobinen harjoittelu:

Matala alkuasento, eiyleenss sovellu, jos PEM

Aloitetaan, kun lihaskuntoliikkeet istuma-asennossa sujuvat
Esim. kuukaudet: 1-2->3. Esim. 2-3x vko, RPE 1-2/10

Jos PEM, ohjelma
modifioitava
oireiden mukaan.

Vrt. CHOP
aerob!

VAIHE 3A

Maltillinen progressio
voinnin mukaan

‘*ﬁ.@@

=@

Itse valittu tempo, RPE 1-

@Q 2/10 (esim. 5x1 min. 2
Syke, oireet, vp
(E:i O_rﬂ(o PEM?

B
Uinti tai potkuttelu

Putrino 2021, 2023, Tosto 2023, Levine 2018, Dysautonomia International, Hakim 2017
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Istumastepperi

©Hanna Markkula

CHOP AEROBINEN
1. kuukausi

Viikko 1 (3x)
5-10 min Lammittely
3 min RPE 2-4
| 2 min RPE 0-2
'3 min RPE 2-4
5-10 min Jaahdyttely

Viikko 2 (3x)

5-10 min Lammittely
4 min RPE 2-4

3 min RPE 0-2

4 min RPE 2-4

5-10 min Jaahdyttely

Viikko 3 (3x)

5-10 min Lammittely
5 min RPE 2-4

3 min RPE 0-2

5 min RPE 2-4

5-10 min Jaahdyttely

Viikko 4 (3x)

5-10 min Lammittely
6 min RPE 2-4

3 min RPE 0-2

5 min RPE 2-4

5-10 min Jaahdyttely



https://www.dysautonomiainternational.org/pdf/CHOP_Modified_Dallas_POTS_Exercise_Program.pdf

Modifioit : : — ©Hanna Markkula
Vaihe 3B: Aerobinen harjoittelu:
Pystyasento, eiyleensi sovellu, jos PEM Vertaa CHOP
Jos PEM, ohjelma : : aerobinen!
modifioitava Esim. kuukaudet 4, esim. 2-3x vko, RPE 1-4/10 Lisimateriaali
oireiden mukaan. 5-10 min lammittely/ jddhdyttely, jos oireet ei vaikeat
L Kuukausi 4 ’ L Kuukausi 5 J L Kuukausi 6> ’

Progressio:
1. Kuntopyora = 2. Crosstrainer ilman kasia = 3. Kavely juoksumatolla (tai tasaisessa

maastossa ) =2 4. Kavely juoksumatolla+kaltevuus (tai kumpuileva maasto, ei isoja makia) 2>
5. Crosstrainer kadet mukana = 6. Kavely portaissa, (holkka)

171
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AR

Mod.
Mt. Sinai

Jos PEM, ohjelma
modifioitava

Vaiheet 3A & 3B: Aerobinen harjoittelu 1/2

Aloitus, jos oireet vaikeat, ei usein sovellu, jos PEM

Vertaa CHOP

3B

4

3C

©Hanna Markkula

. i |
oireiden mukaan. SYke Lii;::abtlgrei‘:z;\li
* QOireet
* Onko PEM? i'
* RPE 1-2/10
RPE 1-2
Week Repeats Duration Intensity Frequency
1 5 1 minute easy daily
2 5 70 seconds easy daily
3 5 80 seconds easy daily
4 5 S0 seconds easy daily
5 3 2 minutes easy daily
& 4 2 minutes easy daily
7 5 2 minutes easy daily
8 6 2 minutes easy daily

Vaihe 3C: Modifioitu Levine protokolla (CHOP). Ei sovellu, jos PEM/PESE! Lisamateriaalissa

CHOP AEROBINEN
1. kuukausi

Viikko 1 (3x)

5-10 min Lammittely
3 min RPE 2-4

2 min RPE 0-2

3 min RPE 2-4

5-10 min Jaahdyttely

Viikko 2 (3x)

5-10 min Lammittely
4 min RPE 2-4

3 min RPE 0-2

4 min RPE 2-4

5-10 min Jaahdyttely

Viikko 3 (3x)

5-10 min Lammittely
5 min RPE 2-4

3 min RPE 0-2

5 min RPE 2-4

5-10 min Jaahdyttely

Viikko 4 (3x)

5-10 min Lammittely
6 min RPE 2-4

3 min RPE 0-2

5 min RPE 2-4

5-10 min Jaahdyttely

Putrino 2021, 2023, Tosto 2023, Levine 2018, Dysautonomia International, Hakim 2017, Sangha 2021

172



https://www.dysautonomiainternational.org/pdf/CHOP_Modified_Dallas_POTS_Exercise_Program.pdf
https://www.dysautonomiainternational.org/pdf/CHOP_Modified_Dallas_POTS_Exercise_Program.pdf

3AB & 3B Aerobinen harjoittelu, jos oireet vaikeat 2/2, ei usein sovellu, jos PEM

©Hanna Markkula

Varsinkin kun intervallijaksot pitenevat!

3AB & 3B, jos oireet vaikeat 2/2

Tama vain esimerkkina, kuinka
hidasta progressio on, jos se on
mahdollista. Ei tahdata
nousujohteisuuteen, oireiden
mukainen aktiivisuuden saately

Voi soveltaa myds muihin aerobisen
harjoittelun muotoihin.

Jos PEM, ei usein sovellu/
modifioitava oireiden mukaan.

Miten keho reagoi kuormitukseen?
Palautumisen seuranta keskeista.
Esim. leposyke, sykevalivaihtelu,
valmiuslukema.

Aktiivisuuspaivakirja ja/tai mittari.
RPE 1-2/10 (edetessa 1-4/10)

Sangha 2021 mukaeltu

Oireisiin mukautettu harjoittelu: Kavelyohjelman toteuttaminen JPOCSC Post COVID Recovery Clinic (Sangha 2021)
Jokaista vaihetta tehddan vahintaan 1 viikon ajan ja lisatdaan sen mukaan, onko vointi hyva koko viikon ajan (véltetaan PEM/PESE). Harjoittelun T
intensiteetti on hyvin kevyt. Kun olet lopettanut kavelyn, sinusta pitdisi tuntua siltd, ettet ole tehnyt oikeastaan mitdan. Ota niin paljon aikaa kuin I
tarvitset toistojen vililla, vahintddn 1 minuutti kaikilla tasoilla. Al4 etene, ellet tunne olevasi valmis; on ok edetd hitaammin tai jopa siirtya takaisinpéin,
kunnes energiatasosi paranevat ja aloitat etenemisen uudelleen tistd kohdasta. Al4 pelkdd muuttaa paivittaista liilkkumista vuorottaisiksi paiviksi!

WVi'eek Repeats Duration Intensity Frequency

1 5 1 minute easy daily

2 5 70 seconds easy daily

3 5 80 seconds easy daily

4 5 S0 seconds easy daily

_5 § i minutes easy daily

B ) 2 minutes easy daily

ri 5 2 minutes easy daily

B B 2 minutes easy daily

S g 3 minutes Eeasy daily

10 5 3 minutes easy daily

11 B 3 minutes Eeasy daily

12 4 4 minutes easy daily

13 5 4 minutes easy daily

14 = 5 minutes easy daily

15 3 & minutes easy daily

16 4 & minutes easy daily

17 3 B minutes easy daily

1B 2 10 minutes Easy daily

1= 2 13 minutes eacy daily

20 2 15 minutes easy daily

21 1 20 minutes Eeasy daily

22 1 22 minutes easy daily

23 1 25 minutes eacy daily

24 1 28 minutes easy daily

25 1 30 minutas eacy daily

26 1 35 minuteas easy daily 173
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This article is part of the Research Topic
Front. Med_, 18 Januar y 2023

Research Advances in Understanding the Eticlogy. Epidemiology.
Sec. Translational Medicine

Pathophysiclogy. Clinical Features, and Management of the Ehlers
Velume 9 - 2022 | https://doi.org/10.3389/fmed 2022.1072764 Danlos Syndrome Disorders

Russek: Cervical
Instability: PT
Management. Slides
for Part 1: Anatomy

and Diagnostic

Testing. Recording of

HSD 111, Part 1.

View all 4 Articles >

Presentation and physical therapy management of
upper cervical instability in patients with symptomatic
generalized joint hypermobility: International expert
consensus recommendations

Yldkaularangan instabiliteetti (UCI)

Russek et al 2023: Potilaat, joilla symptomaattinen GJH: Kliininen kuva.
Anamneesi ja artyvyyden arviointi

174


https://www.frontiersin.org/articles/10.3389/fmed.2022.1072764/full
https://webspace.clarkson.edu/~lrussek/docs/hypermobility/Russek_HSD111A.pdf
https://webspace.clarkson.edu/~lrussek/docs/hypermobility/Russek_HSD111A.pdf
https://webspace.clarkson.edu/~lrussek/docs/hypermobility/Russek_HSD111A.pdf
https://webspace.clarkson.edu/~lrussek/docs/hypermobility/Russek_HSD111A.pdf
https://echo360.org/public/media/91038f7b-77b7-452c-be0f-8b20c3067cf5
https://echo360.org/public/media/91038f7b-77b7-452c-be0f-8b20c3067cf5

Suositukset
tarkoitettu vain
potilaille, joilla
S-GJH!

©Hanna Markkula

UCI potilailla, joilla S-GJH: johdantoa

UCI:n maarittaminen edellyttada: (1) oireet vastaavat TULE-

ja/tai neurologista UCI:td ja (2) oireet muuttuvat niskan
liikkeiden ja/tai asennon vaikutuksesta.

S-GJH:

Symptomatic generalized joint hypermobility
Symptomaattinen (oireita aiheuttava) yleistynyt
nivelten yliliikkuvuus

Russek 2023

Lieva UCI S-GJH:ssa yleinen (52-66 %), vaikea UCI harvinainen (5 %)

Useimmat UCl-testit, joiden herkkyys ja spesifisyys tunnetaan, arvioitiin
lilan provokatiivisiksi kaytettavaksi tassa potilasryhmassa

Tarvitaan konsensukseen perustuvia suosituksia, ohjeita ja hoitopolkuja
Loysat nivelet eivat tarkoita, etta instabiliteetti on vaistamatonta
Lihasten hallintaa ja kehotietoisuutta (proprioseptio) voi parantaa
Stabiloivat lihakset voi oppia uudelleen-aktivoimaan, se on usein vaikeaa

Ft:n ohjaus tarkeaa: linjaus, oikeiden lihasten aktivointi, oikeanlaisen
lilkkeen tunnistaminen, sopivan tasoiset ja turvalliset harjoitukset,
sopivan maltillinen progressio, taitojen siirtaminen ADL- ja IADL-toimiin

Feedback auttaal!
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Ylakaularangan instabiliteetti (UCI)

UCI voi koskea C0-C1- ja/tai C1-C2-nikamia
Atlanto-occipitaalinen/craniocervicaalinen instabiliteetti (AOI/CCl)

JA/TAI

Atlantoaxiaalinen instabiliteetti (AAI) The Atlas

AOl:n ja AAl:n |0ydokset ja oireet ovat paallekkaisia

Diagnoosi haastavaa vaihtelevan oirekuvan vuoksi

Voi johtaa:

* Myelopatia (ydinkompressio), aivohermojen
neuropatia, aivorungon kompressio,

Qy

vertebrobasilaaristen valtimoiden kompressio, ¥ Spine
laskimo- tai aivo-selkdydinnesteen ulosvirtauksen /
hairiintyminen
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URGENT

This matter requires

IMMEDIATE
ATTENTION

Vdhdinen Kohtalainen Voimakas Kiireellinen ldhete ilman
artyvyys artyvyys artyvyys tutkimista tai hoitoa

Potilaiden luokittelu lievaan, kohtalaiseen tai voimakkaaseen artyvyyteen voi muuttua paivasta

toiseen ja se voi likohenee.eventya kohti matalampaa artyvyytta, kun potilaiden vointi
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Niskapotilaan
tarkeimmat
Red Flags:
5D’s ja 3N’s

Myers 2021, Luomajoki ft-lehti 2023
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Dizzines (huimaus)

Double vision (kaksoiskuvat)

Drop attacks (jalkojen pettaminen)

Dysartria (puhemotorinen hairio)

Dysphagia (nielemisen ongelmat)

Nausea (pahoinvointi)

Numbness (tunnottomuus esim. kasvojen tai suun alueella)

Nystagmus (silmanvarve)
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UCI — Symptom & Signs red Flags

e paansarky ¢ hyperrefleksia

e niska- tai kasvokipu e positiiviset Babinski ja Hoffman
¢ huimaus, kiertohuimaus * abdominaalisen refleksin haviaminen
e pahoinvointi e dysdiadokokinesia

e parestesiat e suolen ja rakon toimintahairiot
e hengenahdistus e kdvely- ja tasapainohairiot

e dysfonia e yla- ja alaraajojen heikkous

e nakomuutokset (hamartynyt tai tunnelindko, nakdaura) e uniapnea

e kuulomuutokset e synkopaaliset episodit

¢ nielemisvaikeudet, tukehtumisen tunne e dysautonomia

® uniapnea

e muistihadiriot
e pre-synkopaaliset episodit
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UCI - oireet muuttuvat niskan
iikkeiden ja/tai asennon mukaan

* Kaularangan ekstensioon liittyva huoli
* esim. hiusten pesu, kampaajalla kdynti, ajoneuvossa matkustaminen

* Kaularangan manuaalista tutkimista koskeva huoli, ahdistus, pelko
e Ed. mainitut johtuvat oireiden provosoitumisesta

* OQOireet lisdantyvat

» Kaularangan fleksio, ekstensio ja/tai rotaatio, erityisesti neurologiset
oireet

e Eteenpdin nojaaminen, alaspdin katsominen
* Paan eteenpain tyontynyt asento, esim. nappdimiston, kannykan kaytto
* Pystyasento, kun niska ei tuettuna

* Qireet vahenevat
* Kaularangan neutraaliasento tai kaulatuen kaytto

180
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Perusteellinen
haastattelu
aarimmaisen
tarkeaa!

S-GJH & UCl — Anamneesi ja
tutkiminen/ Milloin lahete?

Mitd/ miten

‘ voin tutkia/
e hoitaa?
— **2. UCl-epaily 2.S-GJH & UcClI 4. Arvioi artyvyys
v

8.A On pun. lippuja
7. Kartoita punaiset Neurokirurgin

liput konsultaatio

5. Kartoita keltaiset

liput

=== ¥ = = — - —— — — — — _

|
| 10A On pun. lippuja ]
9. Tutkiminen

. g
artyvyyden mukaan 10.B Fysioterapia

artyvyyden mukaan

*) S-GJH: Mika tahansa validoitu hypermobiliteettitesti,

esim. Beighton ja 5p kysely

**) UCl-epdily: Maarittaminen edellyttaa: (1) oireet vastaavat
TULE- ja/tai neurologista UCI:td ja (2) oireet muuttuvat niskan
liikkeiden ja/tai asennon vaikutuksesta.

Lisamate-
riaalissa!
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Red Flags!

Lihavoitu:
Viittaa vahvasti
Ei-lihavoitu:

TULE-UCI viittaavat oireet Yieinen

* Raskas paa, potilaasta tuntuu, ettd hdnen on tuettava pdataan oireiden
vahentamiseksi. DYSAVUTONOMIA SYMPTOMS CAN INCLUVDE:

* Pelko niskan liikkeiden aloittamisesta tai yllapitamisesta tai ajoneuvossa

matkustamisesta. )

1] " pain’

* Pala kurkussa, nielemisvaikeudet

> characterized by
* Jatkuva niskan liikkeisiin liittyva naksunta g : suboccipital and
\ 1 . Sy
* Kaularangan sensomotoriset oireet, kuten tinnitus, huimaus o paracervical painin the
o , neck and upper back that
e Suboccipitaalinen ps g worsens when upright.
I

* NHS-kipu: Yoke/coat-hanger distribution pain (”"henkaripdansarky”)

* Niskajannitys, lihasspasmit CUREDYS.ORC/AWARENESS
e Aivosumu
e Epdjohdonmukainen tai huono vaste niskan kasittelyyn

e Unihairiot, kuorsaus, uniapnea
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I
Red Flags! / Lihavoitu:
i cERELER |

Ei-lihavoitu:
Yleinen

Neurologiseen UCI viittaavat oireet

* Kohtauksen kaltaiset oireet, diagnoosi "ei-epileptisista kohtauksista" tai "pseudokohtauksista”.

. Erop attac)s, jotka eivat liity dysautonomiaan (esim. niskan liikkeen provosoimat tai ilman PoTS:lle tyypillista
uimausta

* Pala kurkussa, tukehtumisen tunne, nielemisvaikeudet, 3anen muutokset

* "Veneen keinuminen" epavakaus (ei johdu TULE-ongelmista)

« Ataksia, huono koordinaatio (ei johdu nivelten epavakaudesta)

* Kasvojen pistely/tunnottomuus

» Kiristyksen tunne kasvoissa, paassa, hampaissa, kielessa (lihassupistus, ei vain kipu)

* Naon muutokset - konvergenssiongelmat, kaksoiskuvat, aura (teichopsia)

* Dystonia: tahattomat lihassupistukset, jotka aiheuttavat tahattomia liikkeita tai asentoja
* Raajojen ajoittainen dysestesia, joka ei liity paikallisiin ongelmiin

e Kognitiiviset muutokset

* Unihairiot, kuorsaus, uniapnea

* Dysautonomian oireet ﬁerltylsestl jos ne eivat reagoi tavanomaiseen hoitoon), jatkuva ahdistus, GI-
toimintahairiot, huono lammaonsaately, lampdintoleranssi, presynkopee

183
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UCI:
“vellow flag” arviointityokaluja
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Orebro-kipukysely
CPAQ

|-

» Keltaisten lippujen kartoitus

» Keltaiset liput (Yellow Flags, YF) ovat s
psykososiaalisia oireita tai riskitekijoita,
jotka voivat pahentaa minka tahansa
sairauden, myos UCI:n, ilmenemista.

* Erotus-dg esim. toiminnalliset hairiot/
oireet kinesiofobia yms...

OSPRO-YF 10 or OSPRO-YF 17: Multidimensional assessment tools for
identifying YF in physical/physiotherapy patients (30)

Anxiety and depression questions from the spider impact scale developed
specifically for patients with HSD/hEDS (31, 32)

Tampa scale of kinesiophobia (TSK) any version (anxiety and fear of
movement) (33)

Fear avoidance beliefs questionnaire (FABQ) (anxiety and fear of
movement) (34)

Orebro musculoskeletal pain questionnaires (multidimensional) (35)

Russek 2023, Ojala 2010 CPAQ - Kroonisen kivun hyvaksyminen
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https://www.kaypahoito.fi/xmedia/pgr/orebro_noS.pdf
https://jyx.jyu.fi/bitstream/handle/123456789/24320/URN_NBN_fi_jyu-201006082018.pdf

UCI Red Flags

Anamneesi ja oireet

Kohtauksen kaltainen toiminta, pseudokohtaukset

Nopeasti etenevat neurologiset oireet ja toimintakyvyn
heikkeneminen

Drop-attacs tai pyortyminen, joihin ei liity ortostaattista
intoleranssia (esim. HR ja verenpaineen muutokset)

Tajunnan muutokset, vakavat tai usein toistuvat kognition
muutokset

Lisdantynyt suolen/virtsarakon hallinnan hairio
Paansarky pahenee Valsalva-manoodverin yhteydessa

Rollaattorin tai pyoratuolin tarve koordinaatio- ja tasapaino-
ongelmien vuoksi

Oireet lisaantyneet merkittavasti whiplashin tai onnettomuuden
jalkeen

Russek 2023

4

Pitaako kilauttaa /
kaverille?

Voinko tutkia/

hoitaa?

4;‘2\‘

Tutkiminen

Epanormaalit keskushermostorefleksit: Babinski, Hoffmann,
klonus, hypertonia

Poikkeavat aivohermoldydokset: muuttunut nakdkentta,
silmanliike, erikokoiset pupillit, amblyopia (laiska silma), kasvojen
tuntopuutokset

Puhe- tai nielemisvaikeudet, tukehtumisen tunne, kielen
toimintahairiot

Epanormaalit vertebrobasilaarisen vajaatoiminnan testit kuulo- ja
nakohairididen yhteydessa, huimaus presynkopee tai synkopee

Ataksia, karkeat neurogeeniset kavelyn poikkeavuudet,
kyvyttomyys tandem-kavelyyn, Rombergin testi +

Dysdiadokokinesia (vaikeus suorittaa nopeita, vuorottelevia
liikkeitd), esim. nopeasti vuorotteleva pronaatio/supinaatio, grip-
release- test, nopea sormen tai jalan naputtelu

Dystonia, myoklonus

FASTER Aivohalvauksen merkit: Face, Arms, Stability (standing),
Talking, Eyes. R is for React.

185
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Mekaanisen artyvyyden luokittelu

A. Onko tila vaikea?
B. Paheneeko tila herkasti?
C. Onko pitkittynyt rauhoittumisaika pahenemisvaiheen jalkeen?

Vahainen artyvyys:
A, B ja C puuttuvat tyypillisesti tai

B tai C saattaa esiintya
satunnaisesti vahaisessa maarin.

Russek 2023

Kohtalainen artyvyys: Voimakas artyvyys:

A, B tai C esiintyy ajoittain, tai A, B ja C ovat kaikki lasna usein

A tai B tai C esiintyy usein, mutta ei
kaikkia kolmea jatkuvasti.
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Artyvyyden arviointi.
Oireet ovat mekaanisesti artyvia 1/2

A. Tila on vaikea
* Huono pystyasennon sietokyky

e Kaularangan oireiden vuoksi vuodepotilas A. Onko tila vaikea?
* Kavelytelineen tai pt:n kayttd on tarpeen keskivaikeiden tai ajoittain _ L
vakavien koordinaatio- ja tasapaino-ongelmien vuoksi B. Paheneeko tila herkasti?
« Airimmainen kaularangan varominen ja liikkumisen pelko, joka on -
seurausta vakavasta oireiden reaktiivisuudesta C. Onko pitkittynyt
* Tukehtumisen tunne, nielemisvaikeudet, adnenmuutokset (esim. kdheys) rauhoittumisaika

pahenemisvaiheen jalkeen?

Vaikeat nakohairiot

Voimakas pahoinvointi minka tahansa niskan liikkeen yhteydessa

UCl:n kannalta merkitykselliset 10ydokset, jotka on luokiteltu vakaviksi

Russek 2023
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Artyvyyden arviointi.
Oireet ovat mekaanisesti artyvia 2/2

B. Tila pahenee herkasti

* Pahenemisvaiheet suhteettoman voimakkaita verrattuna provosoivaan
arsykkeeseen tai toimintaan. esim. pienet nopeat/ odottamattomat liikkeet/
autossa/ bussissa matkustaminen, pitkdkestoiset asennot pahentavat oireita

* Presynkopee, synkopee, "tipahtelukohtaukset” tai kouristuskohtauksen kaltaiset A. Onko tila vaikea?
kohtaukset C-rangan ekstension tai rotaation yhteydessa.

* Aiemmat konservatiiviseen hoitoon liittyvat oireiden provosoitumiset, mukaan B. Paheneeko tila herkasti?
lukien manuaalinen terapia tai harjoittelu

C. Onko pitkittynyt
rauhoittumisaika
pahenemisvaiheen jilkeen?

C. Pitkittynyt rauhoittumisaika pahenemisvaiheen jalkeen

* Qireiden rauhoittuminen kestaa yli 24 h kivun tai useita tunteja neurologisten
oireiden osalta.

* Potilas joutuu saannollisesti kayttamaan kaulatukea tai on vuoteenomana oireiden
lievittymiseksi pahenemisvaiheen jalkeen.

* Kyvyttomyys sietaa pystyasentoa yli 24 h ajan pahenemisvaiheen jalkeen.

Russek 2023 188
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UCI - Milloin [dhete neurokirurgille?

Al3 lihetd/ "ei Ilarkka seuranta/ “joitakin Milloin lahete/ Red flags,
huolestuttavia piirteita” huolestuttavia piirteita™ "huolestuttavat piirteet”
e Ensisijaisesti tule-ongelma e Joitakin neurologisia oireita, mutta e Potilaalle ei pysty tekemaan
 Neurologiset oireet, jos niitd on, vain muutamia, ajoittaisia, ei manuaalista terapiaa tai
ovat lievia ja/tai ajoittaisia vakavia harjoitteita kaularangan alueelle
e Oireet/ |6ydokset melko vakaat, ei e Tilanne on melko vakaa, ei e Epanormaalien neurologisten
nopeasti pahenevia nopeasti paheneva refleksien tai bulbaaristen
e Seurattava neurologisten oireiden oireiden lisaantyminen: klonus,
maaran, vakavuuden tai Hoffman sign, Babinski
toistuvuuden/jatkuvuuden e Tapaturma taustalla
lisaantymista e Nopeasti eteneva
*Kipu ei ole "huolestuttava piirre" * Ei pysty seisomaan tai kivelemaan

neurologisten ongelmien vuoksi

e Ft voi silti olla hyodyllista asennon
ja kehon hallinnan harjoittelussa,
lannerangan core-harjoittelussa

Russek 2023 189
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Case 4

Perussairautena diabetes 1 & POTS =2 JATKUU...
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Case 4: Loydokset 2 y  Anamneesija
. . tutkiminen
& Hoitosuunnitelma rreatess Ve intan

syvemmalle!

Anamneesi, kliininen tutkiminen Nopeus Syke
(erikoisladkari & ftOMT) 0 O 1 3 5
& MRI + kartiokeila: ) km/h bpm

Kesto

1) Diabetes, tyyppi 1> diabeettinen
autonominen neuropatia? 0 0 " 0 1 37
2) Taustalla niskavammat )

3) C1: Arcuate foramen (ponticulus
posticus) eli Kimmerlen anomalia
4) A. vertebralis —ongelmaa

5) Vaikea UCI
6) POTS

Spesialisti ftOMT:
Konservatiivinen hoito
&

Erikoislaakari: seuranta, ladkehoito
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Russek:

Upper cervical
Instability. (UCI).
Patient handout

This article is part of the Research Topic
Front. Med_, 18 Januar y 2023

Research Advances in Understanding the Eticlogy. Epidemiology.
Sec. Translational Medicine

Pathophysiclogy. Clinical Features, and Management of the Ehlers
Velume 9 - 2022 | https://doi.org/10.3389/fmed 2022.1072764 Danlos Syndrome Disorders

Russek: Cervical
Instability

View all 4 Articles >

Presentation and physical therapy management of
upper cervical instability in patients with symptomatic
generalized joint hypermobility: International expert
consensus recommendations

Slides for Part 2: PT
Management of Cervical
Instability. Recording
of HSD 111, Part 2

Yldkaularangan instabiliteetti (UCI)

Russek et al 2023: Potilaat, joilla symptomaattinen GJH: Miten hoidan?
Huom! Kliininen tutkiminen & hoito ja kuntoutus kokonaisuudessaan lisamateriaalissa
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https://webspace.clarkson.edu/~lrussek/docs/hypermobility/Russek_HSD111B.pdf
https://webspace.clarkson.edu/~lrussek/docs/hypermobility/Russek_HSD111B.pdf
https://webspace.clarkson.edu/~lrussek/docs/hypermobility/Russek_HSD111B.pdf
https://echo360.org/public/media/0d80b7d6-c6ff-4790-84bb-431858be87ec
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https://www.frontiersin.org/articles/10.3389/fmed.2022.1072764/full
https://webspace.clarkson.edu/~lrussek/docs/hypermobility/RussekUCI.pdf

JCI:n
norrastettu
NOIto

alapuolella

©Hanna Markkula

Jotkut interventiot soveltuvat
todennakoisesti KAIKILLE UCI-potilaille,
jopa niille joilla on vaikea UCl ja
voimakas artyvyys

Muut interventiot soveltuvat useimmille
henkildille, joilla on keskivaikea UCI ja
kohtalainen artyvyys

Kovatehoiset interventiot soveltuvat
vain henkiléille, joilla on lieva UCI

Potilaat toivottavasti etenevat
voimakkaasta artyvyydesta vahaisesti
artyvaan tai jopa oireettomiksi

Russek luentodiat 193
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Use Case #2- Rehabilitation center

Kaularangan
oroprioseptinen harjoittelu

AL

J 3

e Katso peilista

» Kinesioteippaus, fasilitointi yms...

e Motion Guidance™ video Home Exercise
e Lalomo LED Headlamp with Laser

e Stabilizer™
e Core Coach™

e XR Health

194
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https://www.motionguidance.com/
https://www.youtube.com/watch?v=6kQyUZZE1tg
https://www.motionguidance.com/pages/home-exercise-guide
https://www.amazon.com/Lalomo-Rechargeable-Headlamp-Headlight-Flashlight/dp/B07M8HKFKN
https://www.xr.health/product-new/

... ) ©Hanna Markkula
Jos pystyasento provosoi oireita, aloita makuulla

4) Yes, No

. -
(e

Osa soveltuu mahd.
myos voimakkaan
artyvyyden

potilaille

Tahtaa laserilla pisteeseen katossa ja pida

laser kohteessa samalla kun:

1) Tee hengitysharj. selin makuulla

2) Laita kimmenet yhteen ja nosta kadet

kohti kattoa, kurota yksi kasi kerrallaan

kohti kattoa.

3) Tee vuorottaista minimarssia (nosta

toinen jalka irti maasta ja laske se sitten

alas, toista toisella jalalla).

4) Tee hyvin pienia C-rangan liikkeita :
&I(’js/alasja sivulle/sivulle, "ei" tai "kyllé"./

195
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Stabilointihar;j.
konttaus-

asennossa on
vaativamman
tason liike!

Laser apuna

Edetadn istuma-asentoon.
Selka tuettuna:

1) Hengitysharj. 2) Molempien
ylaraajojen liikkeet. 3) Yhden
ylaraajan liikkeet. 4) Ylaraa-
jojen liikkeiden toistaminen
ilman selkatukea. 5) Marssi
istuen. 6) Pienten pysty- ja
vaakasuorien viivojen
piirtdminen laserilla ("ei" ja
"kylla" nyokkaykset). 7) laby-
rintin/kuvan &ariviivojen
piirtdminen rajoittuen pieniin
kaularangan liikkeisiin.

©Hanna Markkula

Haastavampia
harjoitteita.
Laser apuna!

SEE THE LIGHT

TRAIN VISUAL : SEE RESULTS

2-4:
MEIEEIRI[E)
lilkkeet istuen

Russek 2023, Russek luentodiat
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Russek 2023: Box 2. UCI:n asteittaisen liikekontrolliharjoittelun periaatteet ja menetelmat

Jos on olemassa ei-provokatiivisia ja provokatiivisia kaularangan liikesuuntia: liikkeet poispain
provosoivasta liikesuunnasta lievittavaan tai ei-provokatiiviseen liikesuuntaan.

A 4

Hallitse kognitiivisesti / valta / rajoita / minimoi liiketta ylakaularangassa (palpaatio tai
visuaalinen feedback neutraali-/ keskiasennon (neutral mid-range position) sailyttamiseksi),
sitten liiketta lahialueilla/ muissa kehonosissa. (esim. lanneranka - rintaranka - lapaluu -
alakaularanka)

$

Fasilitoi kaularangan globaalien stabilaattorien (GS) rekrytointia / aktivointia. Priorisoi GS-
lihakset, joiden avulla voidaan hallita isometrisesti tai eksentrisesti provosoivia /
"epastabiileja" liikkeita

A. Isometrinen aktivaatio neutraaliasennossa

B. Pienen liikelaajuuden konsentrinen ja eksentrinen liike kohti shortened range (inner range
hold ja eksentrinen palautus).

C. Konsentrinen aktivaatio koko kaytettavissa olevan inner range alueella ja eksentrinen
hallinta ei-provokatiivisen outer range alueella (usein hypermobiili)

$

Esta rekrytoinnin korvaaminen & lisaa joustavuutta yliaktiivisiin GM (globaali mobilaattori)
synergisteihin
9

Lisaa rasittavaa vastusta rotaatiosuunnan liikkeilla (rotation challenge) (priorisoi GS-synergistit)

lisataksesi voiman ja kestavyyden suorituskykya
Lisaa hairiotekijoita / ennalta arvaamatonta haastetta liikkeisiin

Jos ei ole mitaan El-provokatiivisia kaularangan liikesuuntia
(kaikki kaularangan liikesuunnat ovat provosoivia) - arvioi,
johtuuko tama:

a) nosiplastinen keskushermoston herkistyminen (oireet
eivat reagoi perifeerisiin tai NSAID-ladkkeisiin - vaatii
usein keskushermostoon vaikuttavan laakityksen)

b) multidirektionaalinen kontrolloimaton translatorinen
liike (oireet reagoivat hyvin perifeerisiin tai NSAID-
ladkkeisiin) - Vaatii priorisointia LS:n (lokaali
stabilaattori) rekrytointiin ja uudelleenkoulutukseen.

@

Fasilitoidaan kaularangan LS:n rekrytointia / aktivointia
liiallisen / hypermobiilin intersegmentaalisen siirtymén /
translaation hallitsemiseksi.

LS-synergistien kognitiivinen isometrinen rekrytointi: Aluksi
tuetussa keskiasennossa/ neutraalissa asennossa - edeten
rekrytointiin useassa eri asennossa ja taman jalkeen
tukemattomiin asentoihin.

Kaikki kognitiivinen rekrytointi ja aktiiviset liikkeet aluksi

minimaalisella supistusvoimalla (ei vasyttava) ja isometrisella
rekrytoinnilla tai hitaasti hyvin pienilla liikelaajuuksilla.
Suurempiin liikelaajuuksiin siirtyminen harkintaan vasta, kun
sietokyky arvioitu huolellisesti.

Inner range: from a position halfway through the full ROM to a position where the muscle is fully shortened
Outer range: from a position where the muscle is on full stretch to a position halfway trough the full ROM
Middle range: portion of the full range between the mid-point of the outer and the mid-point of the inner range
"shortened" / "lengthened" place tension on the muscles in more "contracted" or more "stretched" positions

Russek 2023 Supplementary



Huom! Russek 2023:
Kliininen tutkiminen &

Hoito ja kuntoutus
lisamateriaalissa!

This article is part of the Research Topic

Front. Med., 18 January 2023

Research Advances in Understanding the Etiology. Epidemiology.
Sec. Translational Medicine

Pathophysiclegy. Clinical Features, and Management of the Ehlers
Volume @ - 2022 | https://doi.org/10 338%/fmed 2022.1072764 Danlos Syndrome Disorders

View all 4 Articles >

Presentation and physical therapy management of
upper cervical instability in patients with symptomatic

generalized joint hypermobility: International expert
consensus recommendations
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https://www.frontiersin.org/articles/10.3389/fmed.2022.1072764/full
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1. Tunnistan ko. sairauksien keskeiset oireet?

KYLLA EN
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2. Osaan ko. potilaiden tutkimisen ja toimintakyvyn
arvioinnin perusteet?

KYLLA EN

200



©Hanna Markkula

3. Osaan ko. potilaiden
hoidon ja kuntoutuksen periaatteet?

KYLLA EN
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Moniammatillisuus, yksilollinen,
oireenmukainen hoito ja kuntoutus

Jaettu paatoksenteko, validointi

Perusteellinen anamneesi, kliininen tutkiminen
ja toimintakyvyn arviointi, Red Flags

Apuvaline- ortoosi- ja palvelutarpeen arvio

Arvioi ja tue laajasti arjessa selviytymista (GAS,
ICF). Anna nayttoon perustuvaa tietoa ja toivoa,
tue oireiden hallinnassa/ lievittdmisessa.

Hypermobiliteetti, instabiliteetti,
proprioseptiikka ja kipu

Dysautonomia ja hengitys
Rasitusintoleranssi ja fatiikki = pacing

Muut liitannaissairaudet ja —oireet seka
sairauksien erityispiirteet

. Pitkdaikainen hoitosuhde, seuranta, omahoidon

ohjaus, vertaistuki



Listen.

Believe.

. Don't /aush
through

symptoms.

The eye CANNOT see what
the MIND does NOT know.

©Hanna Markkula

Never take
hope away!




Safe
Pacing
Validated
Cure - Care
Individualized
Evidence-based
S‘ij'tom—ti‘tra'(‘ec/
Start low and slow
Time, not repetition
Movement, not exercise
Don’t push through symptoms
Never take hope away
Listen

Believe

Kiitos!
Kysymyks

Ia.

/
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Lisamateriaali

Apuvalineet, ortoosit, painevaatteet, teippaus

PEM/PESE-oire

Pacing fatiiikin hallinnan apuna

ME/CFS ja long COVID: Suositusten mukainen hoito ja kuntoutus
CHOP-protokolla dysautonomian kuntoutuksessa

Aivohermot, vagushermo

Vagushermoharjoitteet dysautonomian hoidossa
Ylakaularangan instabiliteetti: Tutkiminen, hoito ja kuntoutus (Russek 2023)
Syottosolujen aktivaatio-oireyhtyma (MCAS)

Lapset ja nuoret

Uro- ja gynekologia, kirurgiassa huomioitavaa

EDS & HSD, Marfan, Ol: diagnostiikka, alamuodot

Vaskulaarinen EDS

Loeys-Diezin oireyhtyma

Tutkittua tietoa & linkkeja lisatietoon



Apuvalineet, ortoosit, painevaatteet, teippaus
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Arvio tarve!
Perustele tarve
hyvin ICF
suoritusten ja
osallistumisen
tasolla!

Kuva. Lymed

207
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Myontamis-
perusteet

Ioydat taalta!

Opas apuvalinetyota tekeville ammattilaisille
ja ohjeita asiakkaille

Valtakunnalliset laakinnallisen
kuntoutuksen apuvalineiden
luovutusperusteet 2023

SOSIAALI- JATERVEYSMINISTERION JULKAISUJA 2023:13
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http://urn.fi/URN:ISBN:978-952-00-6887-5
http://urn.fi/URN:ISBN:978-952-00-6887-5
http://urn.fi/URN:ISBN:978-952-00-6887-5
http://urn.fi/URN:ISBN:978-952-00-6887-5
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Apuvalineet, ortoosit, kompressiotuotteet, teippaus
Mahdollistaa & suojaa & ennalta ehkaisee!

Arvio tarve!
Perustele tarve
hyvin ICF
suoritusten ja
osallistumisen
tasolla!

LIIKKUMISEN APUVALINEET KOMPRESSIOTUOTTEET

* Keppi, kyynarsauvat (ergonomiset kahvat) - Proprioseptiikka ja kipu:

. IIjéixelytelineet: rollaattori/ dallari yms. (ergonomiset * max. 1-luokan kompressio/ ensipainevaate (15-21 mmHg)
a .v.z.at? S * Dysautonomia/ POTS:

* Yksil6llinen manuaalipy6ratuoli * 2-luokan kompressicl)hOﬁsut, korkea \éyéégézré/ norma]alik

» Sdhko-pt tai sahkdmopo - auttaa pacingissa, vahentaa gi\é?[g?,%%fg\fﬁ}giﬁgfe on kompressio (23-32 mmHe) (jotkut

nivelten kuormitusta, dislokaatioita, rasitusvammoja, ) L ]
moni ei pysty kelaamaan esim. ulkona Proprioseptiikka ja dislokaation ehkaisy:

ORTOOSIT & PIENAPUVALINEET * jopa 3-luokan kompressio (34-46 mmHg)
Huomioitava sydan, herkistynyt neuraalikudos, CRPS,

aistiyliherkkyydet yms.

e Mahdollistaa aktiivisuuden
* Suojaa esim. dislokoituneen nivelen

* Ennalta ehkaisee esim. dislokaation/ rasitusvamman
TEIPPAUS, KINESIOTEIPPAUS
* Ed. mainittujen lisaksi parantaa asentotuntoa

Brace for the
activity, think :
prevention! \

* Huomioitava ihon hauraus/ venyvyys!



Yksilollisen manuaalipyoratuolin
valinnassa huomioitavaa

K.o. sairauksia sairastavat potilaat, joilla on py6ratuolin tarve, tarvitsevat

aina yksilollisen pyoratuolin, jossa huomioitava sidekudossairauden
aiheuttamat erityistarpeet, muun muassa instabiliteetti, dislokaatio- ja
murtumaherkkyys seka rasitusintoleranssi ja lihasheikkous.

Huomioitavia seikkoja ovat muun muassa:

Mahdollisimman hyvin yksilollisesti sopivaksi sdadettava

Deformiteetit, kehon mittasuhteet (esim. lyhytkasvuisuus,
pitkaraajaisuus) huomioitava

Keveys: hiilikuituvanteet ja kaikki osat mahdollisimman kevyet
lImakennoistuin, esim. Standard Air tai Roho

Usein tarvitaan muotoiltu ergonominen selkdnoja

Saadettdva niskatuki voi olla tarpeen

liImarenkaat ja tarpeeksi suuret etupyorat tarinan vahentamiseksi
Jarrut helposti paalle ja pois

Kelausherkkyys tarkeaa

Kelaukseen avuksi kelausvanteiden kumituubit

Sdhkoiset kelauksen apuvalineet ovat monelle tarpeen

©Hanna Markkula
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https://www.bernermedical.fi/tuote/standard-air-istuintyyny-sku-15843686/
https://algoltrehab.fi/tuote/apuvalineet/istuminen/painehaavatyynyt/roho-1-venttiilinen/
https://www.haltija.fi/tuote-osasto/pyoratuolit/sahkoiset-kelauksen-apuvalineet-ja-tyontoavut/
https://www.haltija.fi/tuotteet/pyoratuolit/sahkoiset-kelauksen-apuvalineet-ja-tyontoavut/smoov-one/
https://www.haltija.fi/tuotteet/pyoratuolit/sahkoiset-kelauksen-apuvalineet-ja-tyontoavut/smoov-one/
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Memory foam
cushion

comfort | = 3 custom grip length
positions ensure

Ergonomiset
kyynarsauvat

4 comfort and mobility
Patented technology 5
allows for nine cuff S
angle settings from §
| 15° to 90° platform ﬁ S
1 | position : _—
} > \\\\\\\\
! un\\\\\\\\\\‘\\
! N.
@ =
9 = P
g ;
.
. 10 leg height =
settings =
v

Premium Flex Tips
with springs — included

== | with all but Stripe, Zebra,
and Just Black Series

<@ -

Hourglass-shaped rubber tip to
maximize comfort, traction, and safety


https://smartcrutch.uk/

©Hanna Markkula

SELECTION

Selka-,
SI- ja
ryhtituet

Klikkaa tukien
kuvia!

Yksilolliset
tukipohjalliset
& jalkineet

Tuet: esim. CAMP \’



https://www.camp.fi/tuotteet/polvituet/pehmeat/dynatrack-tm-patella-plus-stabilizer-p26063
https://www.camp.fi/tuotteet/jalka-ja-nilkkatuet/pehmeat-jalka-ja-nilkkatuet/aso-evo-quatro-p25359
https://www.camp.fi/tuotteet/kasi-ja-rannetuet/rannetuet/selection-r-rannetuki-lyhyt-musta-p24862
https://www.camp.fi/tuotteet/kasi-ja-rannetuet/rannetuet/selection-r-peukalorannetuki-rigid-p24835
https://www.camp.fi/tuotteet/kasi-ja-rannetuet/peukalotuet/selection-r-peukalotuki-soft-p24614
https://www.avoris.fi/fi/ylaraaja/ottobock-5055-acro-comfort-olkatuki/p/5055LP/
https://www.camp.fi/tuotteet/selkatuet/joustavat

©Hanna Markkula

NRX Strap

* NRX Strap on Mediroyalin uutuus, joka
tarjoaa taysin uudenlaisen mahdollisuuden
tuentaan ja kuntoutukseen. NRX Strapin
avulla pystyt tukemaan nivelta, ohjaamaan
raajaa tai raajan osaa seka aktivoimaan
haluttuja lihaksia. Nauhaa voidaan kayttaa
ja soveltaa yksil6llisesti potilaan tarpeen
mukaan. NRX Strap:a on elastisuudeltaan
eri vahvuisia ja nauhaa saa eri leveyksina.
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https://www.turuntukikohta.fi/tuotteet/nrx-strap

NRX Strap -kayttosovelluksia

Ylaraajan kayttosovelluksia:

Buddy Loops / Sisarnauhat
Sormen fleksiotuki

PIP-nivelen ekstensiotuki
MCP-nivelen ekstensiotuki

Usean sorminivelen ekstensiotuki
Kevyt peukalotuki

Peukalon abduktioremmi

Vahva peukalotuki

Rannetuki peukalolenkilld

Vahva rannetuki

Ranteen ekstensiotuki

Rannetuki TFCC -vammaan
Epikondyliittituki

Yldraajan supinaationauha
Kyynarpaan yliojennustuki
Kyynarpaan ojennustuki
DEX-rannetuki ja NRX Strap -sormisovellukset

NRX Heat Tape ja peukalon tyven tuenta
NRX Heat Tape ja ranteen TFCC tuenta

NRX Heat Tape ja sormisleevet

NRX Heat Tape ja yldaraajan supinaationauha

Alaraajan kayttosovelluksia:

Vasaravarvastuki
Vaivasenluutuki

Jalkaholvin tuki

Nilkkatuki

Nilkkatuen vahvistaminen
joustamattomalla Heat Tape -
nauhalla

Peroneustuki

Patellaremmi (esim. Hyppaajan

polveen)

Patellan luksaatiotuki
Vahva polvituki
Lonkan ulkorotaationauha

Cut the length according to the

circumference of the foot plus 2 cm.
The reinforcement should cover half
the length of the main construction.

A

Attach the reinforcement strap on
the lateral side. Stretch the strap and
apply it over the main strap, running
into the arch.

\

©Hanna Markkula

Secure the strap so the hook is

Apply the strap with the hook positioned over the arch. This way
running from the outside. Stretch it will provide a slightly lifting to the
the strap so it supports the arch. arch during loading.

9]

Attach the reinforcement strap on
the lateral side. Stretch the strap
and apply it over the main

strap, running into

the arch. 5
€

Caring instructions

The NRX® strap can be washed in 40° C machine wash with a liquid detergent.
Always use a laundry bag. Remove the hook parts before washing and let air dry.



https://www.turuntukikohta.fi/tuotteet/nrx-strap
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Buddy-Loops.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Sormen-fleksiotuki.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-PIP-nivelen-ekstensiotuki.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Sormen-ekstensiotuki.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Sormen-ekstensiotuki_monta-nivelta.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Kevyt-peukalotuki.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Peukalon-abduktioremmi.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Vahva-peukalotuki.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Rannetuki-peukalolenkilla.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Vahva-rannetuki.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Wrist-Extension-Pull.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-TFCC.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Epikondyliittituki.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Kyynarvarren-supinaatiotuki.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Kyynarpaan-yliojennustuki.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Kyynarpaan-ojennustuki.pdf
http://mediroyal_nrx_strap_instruction_dex_and_nrx_strap_230223_low2/
http://mediroyal_nrx_heat_tape_instruction_thumb_strap_230306_low/
http://mediroyal_nrx_heat_tape_instruction_tfcc_wrist_druj_230306_low/
http://mediroyal_nrx_heat_tape_instruction_finger_sleeve_application_230303_low/
http://mediroyal_nrx_heat_tape_instruction_supination_sling_230303_low/
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Vasaravarpaille.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Hallux-Valgus.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Jalkaholvin-tuki.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Nilkkatuki.pdf
http://mediroyal_nrx_heat_tape_instruction_ankle_application_230303_low/
http://mediroyal_nrx_heat_tape_instruction_ankle_application_230303_low/
http://mediroyal_nrx_heat_tape_instruction_ankle_application_230303_low/
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Peroneustuki.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Patellaremmi.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Patellaremmi.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Patella-luksaatiotuki.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Knee-ligament.pdf
https://www.turuntukikohta.fi/wp-content/uploads/2022/05/NRX-Strap-Lonkan-rotaatiotuki.pdf
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SWAN NECK

We Design
models

Villa Manus,
tutustu!


https://www.camp.fi/tuotteet/kasi-ja-rannetuet/sormiortoosit/oval-8-p59945
https://www.camp.fi/tuotteet/kasi-ja-rannetuet/sormiortoosit/oval-8-p59945
https://kauppa.villamanus.com/tuote-osasto/kasituet/we-design-metalliset-tuet
https://silversplints.com/modellen
https://www.silverringsplint.com/
https://www.silverringsplint.com/
https://kauppa.villamanus.com/
https://kauppa.villamanus.com/
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Yksilolliset
lepo-
ortoosit

Silikoninen
peukalotuki

Itsekiinnittyva
tukiside: esim.
Pharmacare
4,5cmtai7,5cm


https://kir-fix.fi/kauppa/push-cmc-peukalotuki/

©Hanna Markkula

UCI: Suositellut kovat kaulatuet

Thuasne Eclipse™, which is adjustable and provides a solid chin rest
Aspen Vista™ with or without the thoracic extension for more support
MiamiJ™ for more specific fitting of long or short and thin necks and short stout necks

RS 2

Russek 2023 217


https://camp.fi/tuotteet/kaularangan-tuet/jaykat/eclipse-r-kaulatuki-p39397
https://camp.fi/tuotteet/kaularangan-tuet/jaykat/eclipse-r-kaulatuki-p39397
https://kir-fix.fi/kauppa/aspen-vista-2/
https://www.turuntukikohta.fi/tuote/miami-j-select-niskatuki

©Hanna Markkula
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CAMP

SCANDINAVIA

CAMP
Sot Lepo-ortoosi



https://www.camp.fi/tuotteet/kasi-ja-rannetuet/kaden-asentohoitoortoosit/sot-lepoortoosi-p25133?s=lepo
https://www.camp.fi/tuotteet/kasi-ja-rannetuet/kaden-asentohoitoortoosit/sot-lepoortoosi-p25133?s=lepo

POTS

Paineluokka 2: housut, korkea vyotaro
tai matala vyotaro + vatsaontelon

kompressio, nilkkapituus/ jalkateraan
asti (avoin tai suljettu karki)

Jotkut sietavat 3 luokan kompressiota
Esimerkit loydat taalta:

Lymed ammattilaisille

Lymed
oppimis-
ymparisto

Vatsaontelon paine

/ ©Hanna Markkula

Painevaatteen
merkitys arjessa
Opinnaytetyo. 2016

Kompressiohousut,

korkea vyotaro

LAHKEEN PITUUSVAIHTOEHDOT

Kompressiohousut,

matala vyotaro Nilkkapituus/ avoin karki/ suljettu karki


https://kauppa.lymed.fi/collections/lymed-painetuotteet/products/vahva-tukivyo
https://kauppa.lymed.fi/collections/lymed-painetuotteet/products/kompressiohousut-normaali-vyotaro-naiset?variant=12873212362851
https://kauppa.lymed.fi/collections/lymed-painetuotteet/products/kompressiohousut-korkea-vyotaro-naiset?variant=12873235529827
https://lymed.fi/ammattilaiset/
https://lymed.fi/kompressiohoito/lymed-oppimisymparisto/
https://lymed.fi/kompressiohoito/lymed-oppimisymparisto/
https://lymed.fi/kompressiohoito/lymed-oppimisymparisto/
https://urn.fi/URN:NBN:fi:amk-201605046118

KIPU, PROPRIOSEPTIIKKA:
Paineluokka 1/ ensipainevaate

DISLOKAATION EHKAISY:
Paineluokka 3

Esimerkit loydat taalta:
Lymed ammattilaisille

A A

s

“

©Hanna Markkula

Apuvalineiden luovutusperusteet 2023 kohta: 04 08 Apuvalineet
kehon hallinnan ja oman kehon hahmottamisen stimulointiin

— '/ o el

Ensipainehousut Kompressiosukka

A

Kuvan tuotteen
CO20639F4 A2(
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https://lymed.fi/ammattilaiset/
https://lymed.fi/wp-content/uploads/2023/10/Lymed-kuvasto_01-2024.pdf
https://kauppa.lymed.fi/collections/lymed-painetuotteet/products/kevyt-ja-ensipainekasine-aikuiset-sormet-auki
https://kauppa.lymed.fi/collections/lymed-painetuotteet/products/kevyt-ja-ensipainehousut-aikuiset?variant=41884439237
http://urn.fi/URN:ISBN:978-952-00-6887-5
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Kompressiovaatteet auttavat!

‘----\

Compression Garment Reduces
Orthostatic Tachycardia and Symptoms
in Patients With Postural Orthostatic
Tachycardia Syndrome

Osallistuja joko ei °
kayttanyt kompressio-
vaatetta (NONE)

tai kaytti 20-40mmhg
kompressiovaatetta:

Kate M. Bourne, BSc, Robert S. Sheldon, MD, PuD, Juliette Hall, Matthew Lloyd, PuD, Karolina Kogut, BSc,
Nasia Sheikh, BSc, Juliana Jorge, MD, Jessica Ng, MSc, Derek V. Exner, MD, MPH, John V. Tyberg, MD, PuD,
Satish R. Raj, MD, MSCI

FULL: koko alavartalon
kompressio, vyotaron

FULL: Paras
vaikutus!

NN EEN NN BN BN BN NN NN BN BN BN S Ny,
L 8 B N B B N B B 8 0B 0§

korkuiset kompressio- NONE  _ABDO_
housut ABDO: 2. paras
ABDO: vatsan/reiden . 130~
kompressio, E 120- Full lower body compression reduces orthostatic
vatsaontelon E 110 - tachycardia during head-up tilt tests (HUT) compared
muotoiluvaate tai ® 100- with no compression in adults diagnosed with postural
kompressioshortsit = orthostatic tachycardia syndrome. In a randomized

P o 90- . .

— crossover study, participants completed 4 10-min HUTs

LEG: sidrien ‘é 80 with different compression garment configurations.
kompressio, o 70- [llustrated here are the results of the HUTs with full
kompressiosukat T 604 lower body compression and no compression.

1 1 1 1 1 I

s 0 2 4 6 8 10 Throughout the duration of the 10-min HUT, heart rate

Duration of Head Up Tilt (Minutes) was lower when participants were wearing full
compression versus no compression.

221
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https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0735109720379079?via%3Dihub

Compression Garment Reduces

Tachycardia Syndrome

Satish R. Raj, MD, MSCI

Orthostatic Tachycardia and Symptoms
in Patients With Postural Orthostatic

Kate M. Bourne, BSc, Robert S. Sheldon, MD, PuD, Juliette Hall, Matthew Lloyd, PuD, Karolina Kogut, BSc,
Nasia Sheikh, BSc, Juliana Jorge, MD, Jessica Ng, MSc, Derek V. Exner, MD, MPH, John V. Tyberg, MD, PuD,

_—

VOSS - Vanderbilt A
Orthostatic Symptom
Score (max. 90) 40-
Oireiden arviointi 0-10:
1. Ajattelun o 357
sumentuminen S 2 30-
2. Naoén hamartyminen w g 254
3. Hengenahdistus % >
4. Nopeasydamen syke Owm 20+
5. Vapina > 5 15-
6. Epamukava olo E t
. i o ®© 104
rintakehalld =
7. Paansarky 5+
8. Huimaus 0-

9. Pahoinvointi

Bourne 2020

NONE

Compression Condition

FULL: Paras
vaikutus!

p<0.001

LEG | ABDO

ABDO: 2. paras

©Hanna Markkula

Kompressiovaatteet lievittavat oireita!l

Johtopaatokset

Vatsan ja alavartalon kompressio laski syketta ja lievitti
oireita Tilt-testin aikana aikuisilla POTS-potilailla. Tama johtui
siita, etta iskutilavuus parani kompression ansiosta. Pelkka

4

vatsaontelon kompressio voi myos tuottaa kliinista hyotya,
os koko alavartalon kompressio ei ole hyvin siedetty.

B.
407
. 3] rose
S 2 30- ' NONE
8 .
o 5 257 LEG
N = 20-
O g <™ ABDO
=3 1% FULL
g 8 101
=" 5]
u LI DL DL DL DL DL R DL L DL LA |
FULL 0 5 10 15 20 25 30 35 40 45 5

Delta HR (BPM)
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https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0735109720379079?via%3Dihub
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Body Braid Introduction a
”

b
N

) @ G B Eg vimeo

Click on the video above for a 10 minute introduction to the Body Braid.

Body Braid

223


https://bodybraid.com/
https://bodybraid.com/pages/hypermobility-eds

REAL-TIME
POSTURE FEEDBACK

Keep yourself upright with
an onscreen avatar that
mirrors your body position
and turns red when

you slouch.

ol

/Upright \

Get real-time
posture feedback,
for instant posture
correction, and
track your progress

Kvia the mobile appj

©Hanna Markkula
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https://www.uprightpose.com/en-de/
https://alignmed.com/

©Hanna Markkula

[ Niskatuki autoon ] COMFORTABLE NECK SUPPORT

HEAD SUPPORT,

NECK SUPPORX

SHOULDER SUPPO!

Swopper

"Nada Chair”

. “Air Pillow”

—

Olkatuki
leikkauksen
jalkeen

Istuma-asennon
tukeminen



https://bodwellbeing.com/collections/back-posture/products/car-seat-headrest-neck-rest-cushion-cushion-for-neck-pain?variant=32799655592018
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Klikkaa
kuvaa!

r/
Pl .i;’ .
_ P

InnovaGoods Gadget Cool 902 vision prism glasses! These glasses avoid visual
fatigue and the neck pain caused by bad posture, since they allow you to watch
television or read a book while lying horizontally, with no need to raise your
neck. They are the perfect solution for bedridden patients in hospitals as well as

for people with reduced mobility or psychomotorical problems.



https://kodinhohto.com/products/innovagoods-90%C2%BA-nakokulman-prismalasit?variant=39458584002713&currency=EUR&utm_medium=product_sync&utm_source=google&utm_content=sag_organic&utm_campaign=sag_organic
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Moni hyotyy arjen
pienapuvalineista!
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https://kuvasto.respecta.fi/c/30-kodinhoito/?all=1
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[Joustavat kengénnauhat] [ Pukeutumiskeppi ]
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Vaikeasti
sairaan
hiustenpesu
vuoteessa

Vartalotyynyt
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https://infshop.fi/kannettavan-tietokoneen-jalusta/1544-lyks-sdettv-tietokonepyt-17-tuumaa-musta-7314280108817.html?gad_source=1&gclid=Cj0KCQiAgK2qBhCHARIsAGACuzl1J2z_-aA0te_q-hHi7QsAKMQ5OmyN357Omgj87aEz_Jfa8i1twQkaAknAEALw_wcB
https://www.dreamcare.fi/product/1910/puhallettava-hiustenpesuallas?gad_source=1&gclid=Cj0KCQiAgK2qBhCHARIsAGACuzniHl00lVvCUF6SzpPYorEtRNXtV81qExaHnbwFvLKA05MFKPr4-EUaAjshEALw_wcB
https://comforttyyny.fi/products/comforttyyny?variant=21509802819663
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Bose
QuietComfort
Earbuds II:
kallis

Loop Quiet:
edullinen

Aistikuormituksen
vahentamiseen
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https://www.gigantti.fi/product/tv-aani-ja-alykoti/kuulokkeet-ja-tarvikkeet/kuulokkeet/bose-quietcomfort-earbuds-ii-taysin-langattomat-in-ear-kuulokkeet-m/509455
https://www.loopearplugs.com/products/quiet

Raised Side Panel ©Hanna Markkula

Accommodates shoulder

height when sleeping on 4
e e Center Cavity

Provides head support &
comfort when sleeping on

Wedge Extension
Supports thoracic spine
when sleeping on your back

Klikkaa
kuvia!

Cervical Contour

Helps maintain the natural
curve of your neck

4 )
Niska-,
vartalo- ja
olkapaatyynyt

- /

Pibella |
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https://www.necksolutions.com/neck-pillows/
https://trycontourswan.com/products/contour-swan-pillow
https://www.necksolutions.com/product/shoulder-pillow/
https://pibella.com/pibella-in-a-nutshell/

©Hanna Markkula

PEM / PESE-oire

Post-Exertional Malaise / Post-Exertional Symptom Exacerbation
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" PEM/PESE |

Y

“On a Bad Day”

Katso
videosarja!

LS b Post-Exertional Malaise

This seven-part video series is a comprehensive deep-dive Click to Watch

into post-exertional malaise/post-exertional symptom

exacerbation (PEM/PESE). Providers will walk away with an

understanding of the pathophysiology, common triggers,

oy 5
into care Dr. Lucinda Bateman, MD
e Dr. Brayden Yellman, MD

and gain i



https://www.youtube.com/playlist?list=PL-OZ_5Cqdc309Gp1hO4PpUKQIsTlyUf04

DSQ-PEM 1/2
PEM vs. dekonditio?

Huom. Ei virallinen suomennos!

Tarkemmat
ohjeet ja lomake

suomeksi
TAALLA!

Jos potilas ei toivu
/ 24h kuluessa, kyse ei
todenndkoisesti ole
dekonditiosta

Jason 2018

©Hanna Markkula

Ympyroi jokaisen alla olevan oireen kohdalla yksi numero, joka kuvaa oireiden esiintymistiheytt3, ja
vksi numero, joka kuvaa oireiden vaikeutta: Tayta taulukko vasemmalta oikealle.

Esiintymistiheys: Kuinka usein
sinulla on ollut tdma oire
viimeisten 6 kuukauden aikana?
Ympyroi jokaisen alla luetellun

Vaikeusaste: Kuinka paljon tama
oire on haitannut sinua
viimeisten 6 kuukauden aikana?
Ympyroi jokaisen alla luetellun

Oireet oireen kohdalla numero oireen kohdalla numero
seuraavasti: seuraavasti:
0 = ei lainkaan 0 = oiretta ei esiinny
1 = vdahan aikaa 1 = lievasti
2 = noin puolet ajasta 2 = kohtalaisesti
3 = suurimman osan ajasta 3 = voimakkaasti
4 = koko ajan. 4= erittidin voimakkaasti.
1.”Kuoleman raskas olo” 0 1 2 3 4 0 1 2 3 4
harjoittelun aloittamisen
jalkeen
2. Seuraavan pdivan kipu tai 0 1 2 3 4 0 1 2 3 4

uupumus/fatiikki ei-rasittavien
arkitoimien jdlkeen

3. Henkinen uupumus 0 1 2 3 4 0 1 2 3 4
pienimpienkin ponnistusten
jalkeen

4. Minimaalinen aktiivisuus 0 1 2 3 4 0 1 2 3 4
aiheuttaa fyysisen
uupumuksen

5. Fyysisesti lopen uupunut tai 0 1 2 3 4 0 1 2 3 4
huonovointinen kevyen
aktiivisuuden jalkeen

DSQ-PEM-pisteytys. Pisteytys Vaihe 1: Kohdat 1-5: Esiintymistiheytta ja vakavuutta
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kuvaavissa kohdissa pistemaara vah. 2 missa tahansa kohdista 1-5 viittaa PEM-oireeseen.



https://www.researchgate.net/publication/358281945_DePaul_Symptom_Questionnaire_-_Post-Exertional_Malaise_short_form_DSQ-PEM
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn

DSQ-PEM 2/2
PEM vs.
dekonditio?

Huom. Ei virallinen suomennos!

Tarkemmat
ohjeet ja lomake

suomeksi
TAALLA!

Jason 2018

©Hanna Markkula

Valitse kustakin alla olevasta kysymyksesta se vastaus, joka kuvaa parhaiten PEM-oirettasi.

6. Jos uupuisit osallistuttuasi aktiivisesti Kylld
vapaa-ajan aktiviteetteihin, urheiluun tai

retkiin ystdvien kanssa, toipuisitko 1-2 h

kuluessa aktiviteetin paattymisesta?

Ei

7. Paheneeko fatiikki/energian Kylld
puutteesta johtuvat oireesi vihdisen
fyysisen ponnistelun jalkeen?

Ei

8. Pahenevatko fatiikki/energian Kylld
puutteesta johtuvat oireesi vihaisen
henkisen ponnistelun jilkeen?

Ei

9. Jos olosi huononee aktiivisuuden <lh 2-3h
jalkeen, kuinka kauan téma kest3a?

4-10h

11-13h

14-23h

>24h

10. Jos et harrasta liikkuntaa, johtuuko se Kylla
siita, ettd lilkunta pahentaa oireitasi?

Ei

DSQ-PEM-pisteytys
Pisteytys Vaihe 1

PEM-oireeseen.
Pisteytys Vaihe 2

arviointia varten.

Kohdat 1-5: Esiintymistiheytta ja vakavuutta kuvaavissa kohdissa pistemaara vah. 2 missa tahansa kohdista 1-5 viittaa

Kohdat 7, 8: Jompaan kumpaan kohtaan 7 tai 8 on vastattava kylla, jotta voidaan todeta, ettad kyseessa on ME ja/tai CFS.

Kohta 9: ME:n ja/tai CFS:n diagnoosin osoittamiseksi vaaditaan vastaus >14 tuntia.
Kohdat 6 ja 10: Kumpikaan kohta ei viittaa ME- ja/tai CFS-diagnoosiin, mutta kuvaa potilaan PEM-oiretta kliinista



https://www.researchgate.net/publication/358281945_DePaul_Symptom_Questionnaire_-_Post-Exertional_Malaise_short_form_DSQ-PEM
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
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Mika voi laukaista PEM/PESE-oireen?

* Mahdollisia laukaisevia tekijoita ovat muun muassa:
* Fyysiset (ADL-toimet, tyo, liikunta)
* Kognitiiviset (lukeminen/kirjoittaminen, pitkat
keskustelut)

» Aistit (kovat, toistuvat danet, kirkkaat tai vilkkuvat
valot).

* Emotionaaliset (vuorovaikutustilanteet,
traagiset/iloiset tapahtumat)

* Hormonaaliset muutokset (esim. muutokset
kuukautiskierron aikana)

* Ymparisto (allergeenit, sdan muutokset,
vuodenaikojen muutokset, lampotilan muutokset)

» Stressi (nayttaisi laukaisevan yleisemmin PEMin
ME/CFS ja long COVID -sairauden alkuvaiheessa kuin
pitkdaan, yli 10v, sairastaneilla)

Yo DON'T
LOOK LIKE

YOUR PICS

THAT WAS
TOESDAY

offthemark.com
Get a signed print: otmCartoon@gmail.com
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PEM/PESE-oire voidaan erottaa dekonditiosta

* Voidaan luotettavasti erottaa dekonditiosta karsivan henkilon fyysiseen rasitukseen liittyvasta vasteesta (esim. 2-day CPET)

Appelman 2024. In conclusion, this study reveals that local and systemic metabolic disturbances, severe exercise-
induced myopathy, infiltration of amyloid-containing deposits, and immune cells in skeletal muscles of long COVID are
key characteristics of post-exertional malaise...these explain the symptomatology of post-exertional malaise in long
coVvID

Moore 2023. ME/CFS subjects took an average of about two weeks to recover from a 2-day CPET, whereas sedentary
controls needed only two days.

Franklin 2018. Synthesis of the available evidence indicates that CFS/ME patients have a substantially reduced

VO,,c.x cOMpared to controls.

Glass 2023. There were significant differences in the urine metabolome in the healthy sedentary controls and the
ME/CFS patients in response to a CPET

Joseph 2021. These results identify two types of peripheral neurovascular dysregulation that are biologically plausible
contributors to ME/CFS exertional intolerance—depressed Qc from impaired venous return, and impaired pezr?)ipheral
oxygen extraction.

Appelman 2024, Moore 2023, Franklin 2018, Glass 2023, Joseph 2021



Pacing fatiikin hallinnan apuna
Aktiivisuuden rytmitys
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Omahoito ja
vertaistuki

* Pacing

e Paivakirjat (aktiivisuuden ja
palautumisen seurantaan)

» Sykeseuranta (leposyke tai
rasituksen aikainen
sykeseuranta)

* Muuta yhta asiaa kerrallaan

e Kuormituksen arviointi
(esim. Borg-rasitusasteikko
0-10, RPE)

* Tietoa ja vertaistukea
potilasyhdistyksista ja
vertaisryhmista



https://www.terveysportti.fi/xmedia/nix/hsu00019_aktiivisuus.pdf
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Pacingin paatyypit: Soveltuvuus eri potilasryhmille

Oireisiin mukautettu pacing (symptom titrated/ symptom contingent): Potilaille, joilla on PEM/PESE-oire

» Aktiivisuutta tauotetaan oireiden mukaan ja hydédynnetdan energiaa saadstavia toimintatapoja, priorisoidaan. Tulee toimia yksilollisen

/{4 /A4

rasitusikkunan rajoissa, aktiivisuus ei saa pahentaa oireita. “must do”, “might do”, “may do” activities

* Aktiviteetteja tehdaan vain oireiden esiintymisen ja voimakkuuden ohjaamalla tasolla, jotta voidaan minimoida oireiden paheneminen.
Aktiviteetteja voidaan lisata ja vahentaa oireiden episodisen luonteen mukaan.

* Sopiva suhde lepoa ja aktiivisuutta lievittaa oireita ja optimoi toimintakyvyn. Valta: “Push and crash” -syklit

» Auttaa potilasta suunnittelemaan paremmin toimintaansa pitkaaikaisesti, ja mahdollisesti vahitellen lissamaan/ muokkaamaan toimintoja

Nousujohteinen pacing (pacing-up/ quota contingent): Potilaille, joilla ei ole PEM/PESE-oiretta

» Aktiviteetteja tehddan tietyn maaran/etdisyyden/tavoitteen mukaisesti tavoitteena asteittainen aktiivisuuden lisdaminen ja toimintakyvyn
parantuminen sita kautta

* Maltillinen, oireiden mukainen asteittainen paluu normaaliin aktiivisuuteen, aktiivisuuden lisddminen ei saa pahentaa oireita

240
WHO 2022, Booven 2023, Duodecim 2021, NICE 2021, Bateman 2021, BMJ Best Practice 2018, IOM 2015, Rowe 2017, CDC, Jason 2023, Wright 2022



Pacing fatiikin
hallinnan
apuna
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Fatiikki: kuntoutujan subjektiivinen tuntemus vaikeasti heikentyneesta
energiatasosta, ei ole suhteessa aktiivisuuteen tai kuormitukseen,
tavanomainen lepo tai uni ei lievita.

Akku tyhjana, vaikka yon ollut latauksessa. Akku loppuu yhtakkia.

Akku sokona? laturi rikki?

Vaikuttaa heikentavasti fyysisiin ja kognitiivisiin toimintoihin,
elamanlaatuun, sosiaaliseen osallistumiseen, leikkiin, koulunkayntiin,
opiskeluun, tyohon.

Energian hallinnan menetelmien, kuten pacing, opastaminen, oireiden
mukaan saadelty aktiivisuus.

Apuvalineiden myontaminen ja kdayton opastus, ympariston
mukauttaminen tarpeen mukaan

Henkilokohtainen avustaja, tydon muokkaus, opiskelun, koulun muokkaus...

Seuranta
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T 5 = 5 s 7w m Pgcingin/ sykeseurannan opastus

<

Ei ole yhta “oikeaa” tapaa toteuttaa pacingia tai sykeseurantaa

v Opastus PEM/PESE-oireesta ja fatiikista, niiden vaikutuksista seka
unen ja levon merkityksesta

v" Yksilollisten triggereiden selvittaminen aktiivisuus- ja
oirepaivakirjojen (2vkoa)/ -mittareiden (1vko) avulla

v" Yksilollisen aktiivisuussuunnitelman laatiminen rasitusikkunan
puitteissa. Tavoite: PEM/PESE- ja muiden oireiden minimointi &
Matala taso Keskitaso # Korkea taso toimintakyvyn optimointi

v' Baseline, priorisointi- ja suunnittelustrategiat, tehtdvien
delegointi, laadukas lepo osaksi arkea ("3D & 4P”)

Visible i

<

Leposykkeen ja AK:n maarittaminen

<

Sykeseuranta yhdistetaan aina oireiden havainnointiin ja
seurataan pidemman aikavalin trendia.

Today, 12 October

v Halytyksen etuna voi olla, ettei kelloa tarvitse tarkkailla. Toisaalta
halytys voi tuntua stressaavalta.
*+ Evening check-in
0 et omtans s s v' Halytysta voi hyédyntaa esim. vain sykeseurattua pacingia
aloittaessa ja poistaa halytyksen, kun on oppinut miten syke reagoi

kuormitukseen

~~
( 9 ) Morning pace score | Beta

Your body is doing better today compared to your
recent baseline. Remember that you know your
body best and pace yourself.

v" Alylaitetta voi hyddyntda myds pacingin tukena palautumisen
arvioimisessa: mm. HRV, valmiuslukema ja leposyke

v/ Muun omahoidon ohjaus tarkea3
® Sleep
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WHO 2022, Booven 2023, Duodecim 2021, NICE 2021, Bateman 2021, BMJ Best Practice 2018, IOM 2015, Rowe 2017, CDC, Jason 2023, Wright 2022


https://www.hyvakysymys.fi/kurssi/koronastakuntoon/koronasta-kuntoon-materiaalipankki/
https://www.makevisible.com/
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iy /E«wﬁm PEM ja pacing videoita &

L ey Pacing-opas suomeksi

E\ ENERGIAA
EOES PERUS=
AINEENVAI

S

Video Series B AR &
Aktiivisuuden

rytmittaminen ME-
sairaille

Opas aktiivisuuden ja levon rytmittdmiseen aikuisille,
jotka sairastavat lievda tai keskivaikeaa ME:ta.

Post-Exertional Malaise
ost-Exertionatl Maia

bn-part video series is a comprehensive deep-dive Click to Watch

-exertional malaise/post-exertional symptom
tion (PEM/PESE). Providers will walk away with an

Klikkaa videon/
oppaan kuvaa!

nding of the pathophysiology, common triggers,

insights into care management.

COVID-19 - Hanki viimeisimmit tiedot
koronaviruksesta (COVID-19) THL:n kautta
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https://www.youtube.com/watch?v=fVoCJT-YRzk&t=16s
https://www.youtube.com/playlist?list=PL-OZ_5Cqdc309Gp1hO4PpUKQIsTlyUf04
https://longcovid.physio/long-covid-video-series/pacing
https://slme.fi/wp-content/uploads/2022/06/Aktiivisuuden-rytmittaminen-ME-sairaille.pdf
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ME/CFS ja long COVID

Suositusten mukainen hoito ja kuntoutus
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‘ DUODECIM

TERVEYSPORTTI Laakarin tietokannat

4 A« = (i) Hoitosuositukset ja hoito-oh... » Krooninen vasymysoireyhtyma ... » Krooninen vasymysoireyhtyma ...

Sisallysluettelo

Krooninen vasymysoireyhtyma (ME/CFS) Hyva
kaytanto -konsensussuositus

Hoitosuositukset ja hoito-ohjeet

Komulainen J, Kukkonen-Harjula K, Laukkala T, Nuotio K, Sipild R, Suomalaisen
L&é&kdériseuran Duodecimin nimittdmén Krooninen vdsymysoireyhtymé (ME/CFS) Hyvéa
kayténtd -konsensussuosituspaneelin puolesta

23.2.2021

Duodecim suositus

Duodecim potilasversio

Potilasversio: Krooninen vasymysoireyhtyma (ME/CFS) elamaa —
rasitusintoleranssisairauden kanssa [l

WHO suositus

WHO LC-0san suomennos Clinical management of
COVID-19

LIVING GUIDELINE (7B World Health
15 SEPTEMBER 2022 > %, Organization
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https://www.terveysportti.fi/apps/dtk/ltk/article/hsu00019
https://www.terveysportti.fi/apps/dtk/ltk/article/hsu00020
https://www.who.int/publications/i/item/WHO-2019-nCoV-clinical-2023.2
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hE729etQtRbGLBl0rq7-tTjFZH1I_cz3
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Long COVID ja ME/CFS:
Hoitosuositukset, Key points

ME/CFS>10kpl
LC>25kpl

SUOSITELLAAN El SUOSITELLA

*  Moniammatillisuus, yksilollisyys, oireenmukaisuus, jaettu * GET, Graded exercise therapy, asteittain lisatty liikunta

paatoksenteko * Eitule tarjota GET-tyyppisia
* Saavutettavuus: vastaanotto + etdkontaktit + kotikdaynnit lilkuntaharjoitteluohjelmia
* ICF: Suoritukset ja osallistuminen, arjessa selviytymisen * CBT, Cognitive behavioural therapy, kognitiivinen
laaja-alainen tukeminen, realistiset tavoitteet kayttaytymisterapia
* ICF: Laaja-alainen kliininen tutkiminen ja haastattelu, * Eisairautta parantavana hoitona
toimintakyvyn ja palvelu- ja tukitarpeen arviointi * Mitdaan menetelmaa parantavana
* Pacing * Menetelmia, jotka perustuvat oletukseen, etta oireet
* PEM: oireisiin mukautettu pacing, PEM-oireen johtuvat dekonditiosta, keskushermoston herkistymisesta,
minimointi/ vilttaminen sairaus- tai valttamiskayttaytymisesta tai kehon normaalien
* Ei PEM: maltillinen paluu aktiivisuuteen viestien tulkitsemisesta uhkaaviksi.
* Psykologiset menetelmat: Supportiivinen, ei parantavana * Suositusten mukaan ahdistus, traumat tai oireisiin liittyva
* Pitkaaikainen hoitosuhde, seuranta, omahoidon ohjaus huoli eivat nayttaydy keskeisina oireita yllapitavina tekijoina
* Tiedon antaminen, supportio, vertaistukeen ohjaaminen eika ajatusmallien muokkaamista esiteta parannuskeinona.
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BMJ 2018, Nacul 2021, NICE 2021/2, BMJ 2022, Parkin 2021, Duodecim 2021, NICE 2021/1, CDC 2021/1, Rowe 2017, IOM 2015, Bateman 2021, WHO 2022, CDC 2021/2, BMJ 2022, WPT 2021, Cardwell 2022, Grach 2023



Dysautonomia ja PoTS
CHOP: Children’s Hospital of Philadelphia

El SOVELLU SELLAISENAAN POTILAILLE, JOILLA PEM/PESE

247


https://www.dysautonomiainternational.org/pdf/CHOP_Modified_Dallas_POTS_Exercise_Program.pdf
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CHOP Lihaskunto kotona: 2x/vko

@ www.dysautonomiainternational.org Ei SOVE"U, jOS PEM
i

Lantion nosto, Suoran jalan nosto, Loitontaja, Lahentaja,
Simpukka, Marssi ja polvien ojennus pallon paalla, Lankku,
Sivulankku, Pilates hold, Seinaa vasten istuminen

3x15-30s

iy =

3x15-30s

3x15-30s 248

3x8-10x per jalka 1s pito

B

3x8-10x5s

Levine 2018, Dysautonomia International



https://www.dysautonomiainternational.org/pdf/CHOP_Modified_Dallas_POTS_Exercise_Program.pdf
http://www.dysautonomiainternational.org/

. . ©Hanna Markkula
Ei sovellu, jos PEM — : : : -
Jalkaprassi istuen, Hamstring, Polvien ekstensio, 3 x 8-10 toistoa

CHOP LihaSkU nto kU ntosali“a: Pohjelihakset, Rintapunnerrus, Soutuliike istuen, Aloitus:

Vatsarutistus, Selan ekstensio, Pilates-lattiaharj. (core) 2x/vko

249
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https://www.dysautonomiainternational.org/pdf/CHOP_Modified_Dallas_POTS_Exercise_Program.pdf
http://www.dysautonomiainternational.org/

CHOP aerobinen osuus. Ei sovellu, jos PEM/PESE

CHOP: Makuu- ja pystyasennossa suoritettava aerobinen harjoittelu/ 8kk
Kuukaudet 1-3: 3x/vko, sen jalkeen nousujohteisesti 4> 6x/vko

Kuukaudet 1-3: Makuuasennossa tai istuen harjoittelu Kuukausi 5: Harjoittelu pystyasennossa
* Kayta laitteita, joissa olet istuma- tai vaakatasossa, * Crosstrainer (aloita ilman kasivarsien liiketta ja lisaa sitten
koska pystyasento todennadkdisesti pahentaa oireitasi muutaman viikon kuluttua)
* Esimerkkeja: * Juoksumatolla kavely (aluksi ilman kaltevuutta).
* Py0raily makuu/ matalassa asennossa Kuukaudet 6-8: Harjoittelu pystyasennossa
* Soutuergometri e e N N o
R o * Lisaa kasivarsien liikkeen kaytto crosstrainerilla ja kaltevuus
* Uinti (tai potkiminen potkulaudalla) juoksumatolia

* Istuma-stepperi
PP e Lisaa haastavuutta tana aikana siedettavyyden mukaan

Kuukausi 4: Kuntopy6ra/pyori * Holkkddmista f'a porraskivelya voi kokeilla vasta sen
jalkeen, kun olet tehnyt joko crosstrainer-harjoittelua
Training Zone Heart Rate (BPM) Expected (RPE) adet mukana tai juoksumatolla kavelya kaltevuudella
. . . ilman oireiden lisaantymista. Sinun ei ole pakko
Beats Per Minute Rﬂtmg of Perceived hélkits, jos et halua
xertion ,
Base Pace (BP) 125-145 24 HSAKSE |
Maximal Steady State 165-175 5.8 * Lammittely ja jadahdyttely 5-10 min.
(MSS) e Venyttely
Race Pace (RP) 170-185 7-9
Recovery <125 0-2
Huom. Jos kaytossa beetasalpaaja, RPE, ei syke!
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CHOP, aerobinen osuus. Muut kuukaudet: taalla CHOP_ Ei sovellu, jos PEM/PESE

Month 1
CHOP aerobinen osuus. Sunday Monday Tuesday Wednesday Thursday Friday Saturday
Kuukausi 1
Ei sovellu, jos PEM Training Mode 1 Strength Training | Training Mode 1 Strength Training | Training Mode 1
5-10 min Warm Up 5-10 min Warm Up 5-10 min Warm Up
Training Mode 1 = any of 3 min Base Pace 3 mfn Base Pace 3 min Base Pace
subine cvcling. recumbent 2 min recovery 2 min recovery 2 min recovery
. P y _g’ . 3 min Base Pace 3 min Base Pace 3 min Base Pace
bike, swimming laps with a 5-10 min Cool down 5-10 min Cool down 5-10 min Cool down
kick board, rowing, seated
stepper Recovery = slow Training Mode 1 Strength Training Training Mode 1 Strength Training Training Mode 1
down, reduce resistance, 5-10 min Warm Up 5-10 min Warm Up 5-10 min Warm Up
get a drink, but don’t stop 4 min Base Pace 4 min Base Pace 4 min Base Pace
moving. Warm ups and 3 min recovery 3 min recovery 3 min recovery
I d ) d ) 4 min Base Pace 4 min Base Pace 4 min Base Pace
cool dons are done starting 5-10 min Cool Down 5-10 min Cool Down 5-10 min Cool Down
very slowly with little or no
resistance and leading up Training Mode 1 Strength Training | Training Mode 1 Strength Training | Training Mode 1
to and out of your Base 5-10 min Warm Up 5-10 min Warm Up 5-10 min Warm Up
Pace HR zone Physical 5 min Base Pace 5 min Base Pace 5 min Base Pace
therapist can begin with 3 min recovery 3 min recovery 3 min recovery
supine cvcling onlv if a 5 min Base Pace 5 min Base Pace 5 min Base Pace
F:_ ¢ _y b g . y 5-10 min Cool Down 5-10 min Cool Down 5-10 min Cool Down
patient IS beginning
program as \.NhGEI-ChaI.r Training Mode 1 Strength Training Training Mode 1 Strength Training Training Mode 1
bound/bedridden. Weight 5-10 min warm Up 5-10 min Warm Up 5-10 min Warm Up
training can be done on 6 min Base Pace 7 min Base Pace 7 min Base Pace
the same days as cardio 3 min recovery 3 min recovery 3 min recovery
workouts if necessary. 5 min Etaﬂe Pace 5 min B-ase Pace 5 min E:as.e Pace
5-10 min Cool Down 5-10 min Cool Down 5-10 min Cool Down
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CHOP aerobinen osuus.

Kuukausi 4

Ei sovellu, jos PEM

Month 4

CHOP, aerobinen osuus. Muut kuukaudet: taalla CHOP_ Ei sovellu, jos PEM/PESE

Sunday

Monday

Tuesday

Wednesday

Thursday

Friday

Saturday

Training Mode 1 = any of
Recumbent Biking,
Swimming, Rowing Training
Mode 2 = upright bike
Training Mode 3 =
Treadmill walking (flat
grade), Elliptical (stationary
arms) Training mode 4 =
Treadmill walking (incline),
Elliptical (with use of
arms). Can progress to
jogging if able. Weight
Training can be done on
same days as Cardio
workouts if necessary.

Training Mode 1
10 min Warm Up
30 min Base Pace
10 min Cool Down

Strength Training

Training Mode 2
10 min Warm Up
20 min Base Pace
10 min Cool Down

Strength Training

Training Mode 2
10 min Warm Up
20 min Base Pace
10 min Cool Down

Training Mode 1 or
2

10 min Warm Up
30 min Base Pace
10 min Cool Down

Strength Training

Training Mode 2
10 min Warm Up
30 min Base Pace
10 min Cool Down

Strength Training

Training Mode 1 or
2

10 min Warm Up
25 min MSS

10 min Cool Down

Training Mode 1
40 min recovery

Training Mode 1 or
2

10 min Warm Up
40 min Base Pace
10 min Cool Down

Strength Training

Training Mode 1 or
2

10 min Warm Up
30 min MSS

10 min Cool Down

Training Mode 1
40 min recovery

Strength Training

Training Mode 1 or
2

10 min Warm Up
35 min Base Pace
10 min Cool Down

Strength Training

Training Mode 1 or
2

10 min Warm Up
35 min M55

10 min Cool Down

Training Mode 1
40 min recovery

Training Mode 2 or
3

10 min Warm Up
30 min Base Pace
10 min Cool Down

Strength Training

Training Mode 1-2
10 min Warm Up
40 min Base Pace
10 min Cool Down

Levine 2018, Dysautonomia International
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CHOP aerobinen osuus.
Kuukausi 5

Ei sovellu, jos PEM

Training Mode 2 = upright
bike Training Mode 3 =
Treadmill walking (flat
grade), Elliptical (stationary
arms) Training mode 4 =
Treadmill walking (incline),
Elliptical (with use of
arms). Weight Training can
be done on same days as
Cardio workouts if
necessary. Weight training
can be done on same days
as Cardio workouts if
necessary

Month 5

CHOP, aerobinen osuus. Muut kuukaudet: taalla CHOP_ Ei sovellu, jos PEM/PESE

Sunday

Monday

Tuesday

Wednesday

Thursday

Friday

Saturday

Training Mode 2 or 3
10 min Warm Up

35 min Base Pace

10 min Cool Down

Strength Training

Training Mode 2 or 3
10 min Warm Up

35 min Base Pace

10 min Cool Down

Strength Training

Training Mode 2 or 3
10 min Warm Up

35 min Base Pace

10 min Cool Down

Training Mode 2 or 3
10 min Warm Up

40 min Base Pace

10 min Cool Down

Strength Training

Training Mode 3
10 min Warm Up
3 min M55

10 min Cool Down

Training Mode 2 or
3
40 min recovery

Strength Training

Training Mode 2 or 3
10 min Warm Up

35 min Base Pace

10 min Cool Down

Training Mode 2-3
10 min Warm Up
60 min Base Pace
10 min Cool Down

Strength Training

Training Mode 2 or 3
10 min Warm Up

3 min Base Pace

10 min Cool Down

Training Mode 3
10 min Warm Up
35 min MS5S

10 min Cool Down

Training Mode 2 or 3
25 min recovery

Strength Training

Training Mode 2
or3

10 min Warm Up
50 min Base Pace

10 min Cool
Down
Training Mode 3 Strength Training | Training Mode 2 or3 | Training Mode 3 Training Mode 2 or 3
10 min Warm Up 10 min Warm Up 10 min Warm Up 25 min recovery
35 min Base Pace 45 min Base Pace 40 min MSS
10 min Cool Down 10 min Cool Down 10 min Cool Down Strength Training
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CHOP aerobinen osuus.

Kuukausi 6

Ei sovellu, jos PEM

Month 6

CHOP, aerobinen osuus. Muut kuukaudet: tadlla CHOP

Ei sovellu, jos PEM/PESE

Sunday

Monday

Tuesday

Wednesday

Thursday

Friday

Saturday

Training modes are not
listed because individuals
should continue to
progress to upright modes
as they can tolerate We
recommend beginning
Interval training on the
rower, upright bike or
elliptical. Can progress to
jogging as able. Weight
Training can be done on
same day as Cardio if
necessary

10 min Warm Up
45 min Base Pace
10 min Cool Down

Strength Training

10 min Warm Up
40 min Base Pace
10 min Cool Down

10 min Warm Up
60 min Base Pace
10 min Cool Down

Strength Training

10 min Warm Up
45 min Base Pace
10 min Cool Down

Strength Training

10 min Warm Up
30 min Base Pace
10 min Cool Down

10 min Warm Up
3x1 min Intervals
10 min Cool Down
20 min recovery

10 min Warm Up
45 min Base Pace
10 min Cool Down

Strength Training

10 min Warm Up
30 min MSS
10 min Cool Down

Strength Training

10 min Warm Up
35 min Base Pace
10 min Cool Down

10 min warm Up
35 min MSS
10 min Cool Down

Strength Training

10 min Warm Up
4x1 min Intervals
10 min Cool Down
20 min recovery

10 min Warm Up
40 min Base Pace
10 min Cool Down

25 min recovery

10 min Warm Up
60 min Base Pace
10 min Cool Down

Strength Training

10 min Warm Up
5x1 min Intervals
10 min Cool Down
20 min Recovery

10 min Warm Up
45 min Base Pace
10 min Cool Down

Strength Training

10 min Warm Up
30 min Base Pace
10 min Cool Down

10 min Warm Up
30 min MSS

10 min Cool Down
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Aivohermot, tutkiminen
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Aivohermot

Aivohermot (CN) lahtevat suoraan
aivoista

Ylakaularangan instabiliteetti voi
kompressoida tai venyttaa niita

CN _ovat yleisimmin

kyseessa
Lue lisaa:

Physiopedia Cranial Nerves

Taylor 2021, Russek luentomateriaali, Physiopedia

©Hanna Markkula
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— sensory fibres
—motor fibres

Optic (II)
sensory: eye

=

eSS

Trochlear (IV)
motor: superior
obligue muscle

Olfact I

Abducent (V1)
motor: external
rectus muscle

Oculomotor (lll)
motor: all eye
muscles except

those supplied by

IV and VI

]

Trigeminal (V)
sensory: face,
sinuses, teeth, etc.

motor: muscles
of mastication

© 2007 Encyclopadia Britannica, Inc.

oY)

¢
(&
ke

. muscles

Facial (vil) |

motor:

of the
face
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Intermediate Glossopharyngeal (IX)
motor: motor:
submaxillary and pharyngeal
< | sublingual gland musculature
sensory: mso'ry:
anterior part of tongue posterior part
i and soft palate of to_fl‘QU:v
Y intermediaté e R
‘ 11 % Vestibulocochlear (V1) YT
| 7 )\ seﬂsory- / S 3 \
| " - inner ear =
4 " . ':\'.
\ / - ‘-1':—\ ! i. ;
N fom / \j,/ '
any / vestibular o
i/ & cochlear
N vy , Vagus (X)
\{ : /vf’" () " motor:
= Il < ' heart, lungs,
3 %’é_—_'v" . g bronchi,
= f,_)|(x ‘ gastrointestinal
T =X £ tract
R || sensory:
= 2 || heart, lungs,
" || bronchi, trachea,
5\?15 larynx,_ pharyr;lx,
S gastrointestin
INTRNEZ ‘ tract, external ear
1] A -

) 4 “« VL./’ Accessory (XI)
Hypoglossal (XII) motor: sterno-
motor: muscles cleidomastoid and
of the tongue ’ trapezius muscles
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Physiopedia
Nervus Vagus

Aivohermo X —Vagushermot

Kiertdjahermot

i Vagus (X)
Hermottavat kdaytannossa kaikki sisaelimemme motor:
Lahtevat ydinjatkeesta, ulottuvat lantioon, hermottavat heart, lungs,
sydanta, keuhkoja, vatsaa, suolistoa ja sukuelimia bronchi.
Toiminta: Sensorinen, motorinen ja viskeraalinen, gastrointestinal
autonominen hermosto tract
Syke, verenpaine, ruoansulatus, hengitys, virtsarakon &
ja sukuelinten toiminta, nielemisen hallinta heart, lungs,

bronchi, trachea,

Vagushermon leesiot aiheuttavat kitalaen, nielun/ larynx, pharynx,
kurkunpaan halvauksen _ gastrointestinal
Uvula ei nouse/ nousee epasymmetrisesti, tai nielun tract, external ear

yokkaysrefleksi on poikkeva

Aidnen kiheys, johon liittyy joskus epdnormaalin
kuuloinen yska

258
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A guide to cranial nerve testing for
musculoskeletal clinicians

Taylor & Francis

2021, VOL. 29, NO. 6, 376-389 >
Taylor & Francis Group

JOURNAL OF MANUAL & MANIPULATIVE THERAPY e
https://doi.org/10.1080/10669817.2021.1937813

M) Check for updates |
|

A guide to cranial nerve testing for musculoskeletal clinicians
Alan Taylor(%?, Firas Mourad (2°<¢, Roger Kerry(»® and Nathan Hutting (9¢

Faculty of Medicine and Health Sciences, School of Health Sciences, Physiotherapy and Sport Rehabilitation, University of Nottingham,
UK; "Faculty of Medicine and Surgery, Department of Clinical Science and Translation Medicine, University of Rome Tor Vergata, Roma,
Italy; “Department of Physiotherapy, LUNEX International University of Health, Exercise and Sports, Differdange, Luxembourg;
9Department of Physiotherapy, Poliambulatorio Physio Power, Brescia, Italy; *Department of Occupation and Health, School of
Organisation and Development, HAN University of Applied Sciences, Nijmegen, Netherlands

Figure 8. CN X test (observation of the soft palate [a] and
uvula ([b]).
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CN IX - Glossopharvngeal - Adnen laatu (esim. kdheys) - Dysfonia (aanihairio)
CN X -V - Onko nielemisvaikeutta - Dysfagia (nielemishairio)
_ _agu_s - Pyyda potilasta sanomaan "ah" ja tarkkaile, - Halvauksen yhteydessa kitalaki ei nouse
Physiopedia ettd pehmea kitalaki nousee ja ettd uvula (vaurio CN V), yksipuolisessa halvauksessa
oo pysyy keskilinjassa nousu on epasymmetrinen.

Tutklm!nen: - Nielemis-/ yokkaysrefleksi puuttuu (vaurio
Katso video! - Tutki nielemis-/yokkaysrefleksi CN IX, mahdollisesti X)
Physiotutors

Number/Name Function Examination

IX Glossopharyngeal Gagging, swallowing (sensory), Assess gag reflex with tongue depressor. Ask patient to

taste swallow.
Yokkays/nieleminen Arvioi nielemisrefleksi kielenpainajalla.
(sensorinen), maku Pyyda potilasta nielaisemaan.
X Gagging, swallowing (motor),  Ask patient to say ‘Aaaaaaaaah’, observe for
Vagus speech (sound) symmetrical elevation of palate [a] and uvula [b].
Y6kkays/nieleminen Pyyda potilasta sanomaan "ah" ja
(motorinen), puhe (d3ni) tarkkaile, ettd pehmea kitalaki nousee

symmetrisesti ja ettd uvula pysyy
keskilinjassa

Taylor 2021. A guide to cranial nerve testing for musculoskeletal clinicians https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC8725776/
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Russek: HSD 112:
The Vagus Nerve in
HSD.

Slides Recording

v
.

Vagushermoharjoitteet ja vagus stimulaatio
dysautonomian ja PoTSin hoidossa
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Aivohermot

Aivohermot (CN) lahtevat suoraan
aivoista

Ylakaularangan instabiliteetti voi
kompressoida tai venyttaa niita

CN _ovat yleisimmin

kyseessa
Lue lisaa:

Physiopedia Cranial Nerves

Taylor 2021, Russek luentomateriaali, Physiopedia
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Vagushermo
J]a C-rangan
instabiliteetti

* Vagushermo kulkee hyvin [ahella C1 ja
C2 -nikamia

* Kaularangan instabiliteetti voi
aiheuttaa vaguksen compression, mika
vahentaa sen aktiivisuutta

e johtaa sympaattisen hermoston
aktiivisuuden lisaantymiseen

* voi pahentaa PoTSia.

e vasovagaalinen synkopee
(pyortyminen)

Taylor 2021, Russek luentomateriaali
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Mista tiedat, etta sinulla on
vagushermon ongelma?

e Toinen pupilli merkittavasti suurempi kuin toinen
(yhdessa valoherkkyyden kanssa)

* Leposyke yli 100BPM

e Uvula devioi

e Uvula ei nouse

e Uvula nousee enemman toiselta puolelta kuin
toiselta

* Hengitysta hidastaessa syke ei laske

https://www.caringmedical.com/prolotherapy-news/vagus-nerve-compression-cervical-spine/

Kuva www.caringmedical.com
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Vagus: “Low Tech” & “High Tech”

Low Tech: Tutkimusnayttoa: (vahaista)
* Rentoutusharjoittelu
* Hidas hengitys
* Meditaatio
» Sykevilivaihtelun (HRV) biofeedback
* Aerobinen harjoittelu (Huom PEM)
* Voimaharijoittelu
* Venyttely (jos lihaskireytta)
* Jooga
* Hieronta
* Laulaminen, nauraminen, hymina, kurlaus
» Kasvojen upottaminen/ altistus kylm&an veteen
e Mozartin musiikin kuuntelu
* Ravitsemus

Low Tech: Ei tutkimusnayttoa:
e Vagusharjoitukset
* Korvahieronta (video)

= MULTI-TENS
-1

High Tech: Tutkimusnayttoa: (vahaistd)

* Kajoamaton vagushermostimulaatio
* Luelisda: Kehon darella —blogista!
e

* Neurosonic-hoito NeuroTrac®

e ————

Russek luentodiat, Yap 2020, Putrino 1,2, Zheng, Clague-Baker 2022, Dolphin 2022, Natelson 2022, Parker luennot, Russek luennot
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Vagus: “Low Tech”

The Basic Exercise by Stanley Rosenberg 1/3

©Hanna Markkula

OPAS

VAGUSHERMON
PARANTAVAAN

Stanley Rosenberg
\/ g
]
b v

Ei ndyttda

Mobilisoi C1 ja C2, lisaa C-rangan ja selkarangan
lilkkkuvuutta ja verenkiertoa

Paivittdin, joka toinen pdiva, useita kertoja
paivassa, voinnin mukaan

ENNEN HARJOITETTA:

Istu mukavassa asennossa, hyva ryhti

Kaanna paa rauhallisesti puolelta toiselle ja
tunnustele milta tuntuu

Tuntuuko kipua tai epamukavuutta tms, arvioi
asteikolla 0-10

https://www.yoopod.com/blog/healing-power-vagus-nerve 265
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The Basic Exercise by Stanley
Rosenberg 2/3

* HARJOITE

» Selinmakuulla ainakin ensimmaiset kerrat (vaikka
kuvassa istuen)

* Aseta sormet limittain kuten kuvassa
* Aseta kadet takaraivolle

* Tunne paan paino kasien paalla

https://www.yoopod.com/blog/healing-power-vagus-nerve 266
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The Basic Exercise by * Selinmakuulla (huom kuvassa istuen)
Sta n|ey Rosen be rg 3/3 * Pida paa koko ajan keskiasennossa

e Kaanna vain katse oikealle niin pitkalle kuin voit
tuntematta epamukavuutta

* Huom. voinnin mukaan (aluksi vain pieni
katseen kaanto, jos oireet vaikeat)
* Pysy tassa asennossa 30s-1min.
* Huom. voinnin mukaan (aluksi lyhyemmin, jos
oireet vaikeat)

* Saatat tuntea: Huokaus, haukotus, nielaisu,
(autonomisen hermoston rauhoittuminen). Jos
tunnet nama, kaanna katse takaisin keskiasentoon

* Jos mitaan ei tapahdu, ala pakota!

* Tee sama toiseen suuntaan

centered turn only the eyeballs to look
to the right so only the eyes turn

* Lopuksi toista paan kierrot, onko tuntemuksisissa
eroa? (0-10)

https://www.yoopod.com/blog/healing-power-vagus-nerve 267
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Russek:

Upper cervical
Instability. (UCI).
Patient handout

Front. Med_, 18 Januar y 2023
Sec. Translational Medicine

This article is part of the Research Topic

Research Advances in Understanding the Etiology, Epidemiology.
Pathophysiclogy. Clinical Features, and Management of the Ehlers
Velume 9 - 2022 | https://doi.org/10.3389/fmed 2022.1072764 Danlos Syndrome Disorders

Russek: Cervical
Instability

View all 4 Articles >

Presentation and physical therapy management of
upper cervical instability in patients with symptomatic
generalized joint hypermobility: International expert
consensus recommendations

Slides for Part 2: PT
Management of Cervical
Instability. Recording
of HSD 111, Part 2

Yldkaularangan instabiliteetti (UCI)

Russek et al 2023: Potilaat, joilla symptomaattinen GJH: Miten tutkin ja hoidan?
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UCI: Neurologisten oireiden aiheuttajia

* Selkaytimen kompressio (myelopatia)

* Medullan/aivorungon puristuminen (cervical-medullary syndrome tai
Chiari)

* Aivohermojen, erityisesti lll, VII, IX ja X, kompressio tai venyttyminen
(dysautonomia, Gl-ongelmat, kasvojen anomaliat jne.)

* Aivovaltimoiden kompressio tai venyttyminen (dysautonomia tai
muut aivojen toimintahairiot, jotka johtuvat verenkierron
heikkoudesta)

* Intrakraniaalinen hypertensio (IH) (kohonnut kallosisdinen paine)

Russek 2023

Characterizing a new clinical phenotype: the co-existence of cerebral venous outflow
and connective tissue disorders

Conclusion

There is a rare but conserved clinical phenotype that has not been described
previously that presents with severe IIH symptoms in predominantly young, non-
obese Caucasian women with a high associated incidence of dysautonomia, POTS,
craniocervical instability, and CSF leaks, among others

269
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Tutkiminen, joka turvallista kaikille potilaille

Havainnointi

Asento, koko keho, istuminen ja/tai
seisominen, ja segmentaalinen linjaus

Hengitys (rintakeha vs. pallea, liiallinen
apulihasten kaytto)

Merkittava lihassuojaus tai haluttomuus
lilkuttaa kaurarankaa

Kavely: ataksia, karkea- ja hienomotoriset,
koordinaatio-ongelmat, jotka eivat johdu
muusta hypermobiliteetista

VIl aivohermon dysfunktio: Huulen
roikkuminen, epasymmetrinen hymy,
silmaluomien nykiminen

Dystonia, myoklonus

Russek 2023

Neurologiset testit

[, IV ja VI aivohermon testit:
Oculomotorinen hermo/silmien liikkeet

Reflexit, jotka eivat koske kaularankaa:
esim. Hoffmann, Babinski, klonus

Aivohermo X, Xl testit: Uvula, kieli

Dysdiadokokinesia: esim. nopeasti
vuorotteleva kyynarvarren
pronaatio/supinaatio, nopea sormien
yhteen naputtelu tai jalkateran naputtelu

Kaden katevyyden testaaminen (erotettava
hypermobiliteetista), esim. grip and
release test, nyrkistaminen, avaaminen
useita kertoja

Muut testit

Lihasspasmien palpaatio, erityisesti
suboccipitals, sternocleidomastoideus,
levator scapulae, ylatrapezius

Kovan kaulatuen kaytto useiden viikkojen
ajan vahentaa oireita ja [6ydoksia.

Myotavaikuttavat tekijat = ei
diagnostinen, mutta antaa tietoa
mahdollisista syista.

Yleiset = I0yddkset, jotka ovat
todennakoisesti melko yleisia, mutta
eivat valttamatta diagnostisia.
Diagnostinen = |0ydokset, jotka ovat
todennakdisesti harvinaisempia, mutta
enemman diagnostisia.
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Tutkiminen. Vain, jos kohtalainen/ vahainen artyvyys

Muu liikkuminen ja liikkeen hallinta

Rintarangan ROM, laajuus ja laatu

Lapaluiden lihasvoima ja motorinen
kontrolli

Temporomandibulaaristen lihasten
liiallinen kaytto kaularangan
vakauttamiseen

Russek 2023

Niskan liikkeet ja hallinta

Kaularangan liikelaajuudet:
rajoittuneisuus, ROM, laatu

Kaularangan syvien fleksorien toiminta

Kaularangan stabiloijien motorisen
kontrollin estyminen ja tehoton kaytto
(esim. kraniokervikaalinen fleksiotesti,
suboccipitaalisten ekstensorien testi)

Sensomotoriset testit: Silma-paa-
koordinaatio, ranka-paa-koordinaatio

Kaularangan proprioseptiikka: Nivelten
virheasennot

Muut testit

Neurodynaamiset testit voidaan
suorittaa varovasti, niskan liikkeen
eliminoiminen tai varovaisuus

Ortostaattinen intoleranssi: NASA-Lean
Test tai Active Stand Test

Kaularangan aksiaalinen kuormitus
selinmakuulla

C1:n linjaus (manuaalinen tutkiminen)

Contributing factors = not diagnostic but providing information about potential causes.
Common = findings that are likely to be fairly common, but not necessarily diagnostic.
Diagnostic = findings that are likely to be less common, but more diagnostic.




Tutkiminen. Vain, jos vah

Ligamenttien testaus

Epanormaalit passiiviset accessory
intervertebral movements (PAIVM) tai
passiiviset physiological intervertebral
movements (PPIVM) OA (atlanto-
occipital joint) ja AA (atlanto-axial joint)

Alarialigamenttitesti

Modifioitu sharp-purser cervical
instability relocation test (El
provokaatiotesti)

Kaularangan traktio selinmakuulla

Russek 2023

Liikkuvuustestit

Eristetty AA:n ROM

Neurodynaamiset testit, kaularangan
lilke mukana

alnen artyvyys

©Hanna Markkula

Provokaatiotestit

UCl-oireiden provosoiminen
kraniokervikaalisella fleksiotestilla

Vertebrobasilar insufficiency positional
test

Contributing factors = not diagnostic but providing information about potential causes.
Common = findings that are likely to be fairly common, but not necessarily diagnostic.
Diagnostic = findings that are likely to be less common, but more diagnostic.
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Case 4

DM 1, POTS, UCI: Anamneesi, tutkiminen, |6yddkset
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Case 4: Anamnees|

Diabetes, tyyppi 1
25-vuotias mies. Pelannut nuorempana aktiivisesti jalkapalloa.

Liukastunut 1,5 vuotta sitten, jolloin lyonyt takaraivon kaatuessa. Oireet alkaneet 2kk tapaturman jalkeen.

Eniten haittaavat oireet: kova jatkuva ps, niskan rusahtelut liikkeissa, keho jumissa, selka, niska, voimakas sykkeen nousu ja huono olo
paikallaan seistessa

Paivittdinen niskakipu: lepo 0-1/10, liike 3-4/10, max 7/10. erityisesti oik. niskan ja lapojen valissa - venyttely ei auta, usein jopa pahentaa
Niskassa jatkuva paine. Tarve "rusauttaa" niskaa, scalenokset jumissa, harjoitteet eivat helpota

Tuntuu kuin niska ei olisi stabiili. Vaikea pitaa asento pitkaan, tarve menna makuulle ja saada paa tuetuksi

Kasien ja oik. alaraajan puutuminen. Kasien pitaminen ylhaalla aiheuttaa kontrolloimattoman tuntemuksen kasiin

Tasapaino-ongelmia, tuntuu kuin kavelisi laivan kannella

Nielemisongelmaa ajoittain, jos urheillut/syke noussut

Purentaongelmat ja ps ohimolla. Oikean leukaperan alapuolella puutuneisuutta

Lammon ja rasituksen sietokyky heikentynyt merkittavasti

Vasemman silman kaukonako heikentynyt

Ahdistuneisuuden tunnetta

Oireita pahentaa: niskan liikkeet: flexio, rotaatio oikealle ja ylds, hiusten kuivaaminen, Tarina, varina, tardahdykset esim. hyppynarulla
hyppaaminen pahentavat niskan oireita. Seisominen ja istuminen paikallaan pahentaa sykeoireita ja huimausta, niskan kasittely aiheuttaa
oireiden voimakkaan pahenemisen

Oireita helpottaa: makuulla olo, pdan/ niskan tukeminen ja kaulatuen kaytto. lltapdivasta yleensa “hyva hetki”, aamuisin yleensa pahimmat
oireet. Kavely, liilke helpottaa. Nesteen juominen helpottaa, erityisesti kuumalla



Case 4: Kliininen tutkiminen, neurologia

Tutkiminen tehty darimmaisen varovaisesti.

NEUROLOGIA:

Hautant eli arteria vertebralis: normaali

Romberg: vakaa eli normaali

Babinski: -/- (normaali)

Hoffman: -/- (hormaali)

Patella: +++/+++ (ylivilkas)

Akilles: -/- (puuttuu)

Nilkan nopea dorsi fleksio: normaali l.a

Palmaari refl +/+, biceps +/+, triceps +/+ (normaalit)

YHTEENVETO:
Ylaraajojen refleksit normaalit ja symmetriset
Alaraajoissa |6ydoksena poikkeava refleksi status

©Hanna Markkula
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Case 4: Kliininen tutkiminen, C-rangan MRI

* Tutkiminen tehty darimmaisen varovaisesti.
* Ylaraajojen neurodynamiikka ok.

* CO lateraaliflexiota tutkittaessa tulee selva |6ydos: oikealla puolella
liukuminen vain jatkuu eika vastetta tunnu niin kuin pitaisi. Vasemmalla
puolella liukuminen on lievasti rajoittunut.

* Beighton 2/9p (mol. polvet)

* Tutkimisen aikana: alaraajojen tarinda (menee ohi asentoa vaihtamalla),
hyvin epamukava olo, voimakas huimaus, rintatuntemuksia, heikkoiden
tunnetta niskaan

* Lopuksi, kun asiakas nousi istumaan hoitopoydalle, ylaniskassa voimakasta
kipua ja niin voimakas huimaus, etta asiakkaan oli mentava takaisin
makuulle. Hanen taytyi tukea oikeaa puolta ylaniskasta kadellaan jatkuvasti.
Yritti hetken kuluttua uudestaan yl6s, mutta sama oirekuva toistui ja han
kavi jalleen selinmakuulle. Talla kertaa oli pidempaan makuulla, pystyi
lopulta istumaan ja pukeutumaan autettuna.

* C-rangan MRI: dens on oikealla, ja jkv auki c1/2, ¢c1/2 mol puolin nivelpinnat
eivat ole kohdakkain, c1 taaempana, ei chiaria, clivo ax kulma: 133 astetta,
dens mahd. epasymm.
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Case 4: Anamneesi + kliininen
tutkiminen + MR

Internal Craniocervical Ligaments

* Kliinisen tutkimisen perusteella selkea
ylaniskaperadinen toimintahairio ja ylaniskan

stabiliteetin tutkiminen aiheuttaa laajemmin oireita. | :
.o s . . . . . . - UPRNor
Nain voimakkaiden oireiden provosoituminen kertoo 3 ——— < ongturies

Abors
siita, etta ylaniskassa on voimakas instabiliteetti

Transverse Cruciform

of otias ligament

* - Viittaa alarialigamenttivammaan
Alar igament

* Dg: T91.8 Muiden maaritettyjen kaula- ja/tai
vartalovammojen mydhaisvaikutukset

« - Lihete kartiokeilakuvaukseen b sl

* Eiylaniskan man. Kas./ harjoitteita ennen tuloksia.
Hoitosuunnitelma kuvauksen perusteella.
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CASE 4: KARTIOKEILA LOYDOKSET

1. C1: Arcuate foramen (ponticulus posticus) eli
Kimmerlen anomalia
2. Oik. a vertebralis heikompi kuin vas.

Images of the arcuate
foramen, indicated by white
arrows. a Superior view of an
atlas with a left complete AF,
white bar1cm. b
Posterolateral view of the
AF. c Superior posterolateral
view of the AF and the
transverse foramen of the
atlas. d Superomedial view
of the AF. e A case of
unilateral AF in a lateral
cephalogram. f A case of
bilateral AF in a CT scan

shimspine.com Rios 2017



https://www.researchgate.net/publication/309744258_Acute_headache_attributed_to_whiplash_in_arcuate_foramen_and_non-arcuate_foramen_subjects
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Edukaatio/ toiminnallinen harjoittelu. Soveltuu kaikille

Yleinen edukaatio

e Tietoa S-GJH:sta ja UCl:sta
e “Safety netting”: Red Flags, signs & symptoms-> viliton/ kiireellinen jatkohoito tai ldhete, toimintaohjeet (esim. kaulatuen kaytto)

Asento/ryhti- ja kehomekaniikka, edukaatio

e [stuma-, seisoma- ja nukkuma-asento, positioning ja vartalon tukeminen
* Kehotietoisuus ja mindfulness eri asennoissa (istuminen, seisominen, makaaminen)
* Niskan liikkeiden valttaminen tai rajoittaminen, jos pienen liikelaajuuden liikkeet ovat turvallisia

e Toiminnallinen harjoittelu asentoa/ryhtia ja nivelten suojaamista varten keskeisten ADL-toimintojen aikana, kuten peseytyminen. hampaiden
harjaus, hiusten harjaus, hiusten pesu, nukkumisasennot, piilolinssien asettaminen, sydminen jne.

e Kehomekaniikka, ergonomia, nivelten suojaaminen, pacing
¢ Ortoosit ja tukipohjalliset tarpeen mukaan alaraajoissa ja lannerangassa, jotta kaularangalla vakaa pohja
e Jalkineiden merkitys rangan linjaukseen

Kiputiede ja kivun itsehoito

* Rentoutuminen, autonomisen hermoston tasapainottaminen (ei sisalla niskan liiketta)

® Hengitys, esim. palleahengitys tai hidas hengitys

¢ Kipuneurologinen koulutus, katastrofoinnin huomioiminen, harkittu kielenkaytto turvallisuuden tunteen lisdamiseksi

e [tsehoidon "tyokalupakki": esim. kivunhoitostrategiat (esim. [ampd, kylma, TENS, kipuldakitys, rentoutuminen, positiivinen ajattelu jne.)

Kaulatuki (tarvittaessa)

¢ Edukaatio kaulatuen kaytosta: miten puetaan, kuinka usein/ milloin kaytetaan (esim. ADL-toimintojen, pahenemisvaiheen ja autolla
matkustamisen aikana)

e Kovan tai pehmean kaulatuen sovittaminen yksil6llisesti
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Soveltuu
myaos, jos
voimakas
artyvyys!

Russek 2023
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Edukaatio/ toiminnallinen
ergonomia

Toiminnallinen ergonomia
Suhteessa toiminnan vaatimuksiin - vuodepotilas vs. tydssa kayva

Vaikea instabiliteetti: opastetaan potilasta informoimaan
terveydenhuollon ammattilaisia kaularangan instabiliteetista, esim.
kaulatuen kayttaminen olkapaaleikkauksen aikana

Katsominen suoraan peiliin asennonhavainnointia varten (Ei
fleksio/ekstensio/ sivutaivutus), esim. hiusten fé6naaminen

Elektroniikan kaytto: kylkimakuulla, tuki laitteen pitamiseen, kannykka
silmien korkeudella, Belly button -saant6

WC-kaynnit: ponnistamisen valttaminen, apuvalineet

Pukeutuminen: pukeutumiskeppi, joustavat kengannauhat, pitka
kenkalusikka yms.
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>
Kaikille

e TH- ja L-ranka, lapaluut, ala- ja yldraajat: Varovainen myofaskiaalinen/ triggerpisteiden
sove |tuvat kasittely tai neuromuskulaariset inhibitiotekniikat

e Manuaalinen terapia C-rangan alueelle: vain S-GJH/UCl-asiantuntijat

e Jotkut eivat kesta motorisen kontrollin harjoittelua edes etaalla C-rangasta
Harjoittelu niska, vartalo ja raajat tuettuina, neutraaliasennossa
Silmanliike- ja lihastenergiatekniikat

Lantion ja L-rangan stabiliteettiharjoittelu; lantion neutraaliasento, C-ranka linjassa,
tuettuna

Soveltuu
myos, jos
voimakas
artyvyysl!

Kaularangan motorisen kontrollin harjoittelu, lahella keskilinjaa

e Selinmakuulla paa tuettuna scapulan asentoharjoitteet "safe zone -alueella",
kylkimakuulla paa ja kasivarsi tuettuna

Aerobinen harjoittelu

e Esim. Motomed, matalassa alkuasennossa polkeminen (jos ei viitteita neuraalitensiosta
/ tethered cord)
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Voimakas artyvyys:
valtettavat interventiot

Vilta, jos
voimakas
artyvyys!

* Manuaalinen terapia C-rangan alueelle: vain S-GJH/UCI-
asiantuntijat

* Jotkut potilaat eivat sieda mitaan C-rangan liikkeita, edes
leuan sisddanvetoa (chin tuck) eivatka mitadan manuaalista
terapiaa

* Harjoitukset, joihin liittyy kohtalaisia tai suuria C-rangan
lilkkeita, kuten kaularangan ROM

* |sometriset harjoitteet, joissa on enemman kuin
minimaalinen voima

* Kaularangan aksiaalinen kuormitus (paino paan paalla) tai
hairiotekijat (manuaalinen tai mekaaninen).

* Asennot, jotka aiheuttavat kaularangan alueelle
neuraalitensiota (esim. lantion tilt joillakin potilailla) tai
isometrista kuormitusta (esim. konttausasento)
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Interventiot: Edukaatio/ toiminnallinen harjoittelu
Kohtalainen artyvyys e Asennonhallinta ADL- ja IADL, kdadntyminen, kyykistyminen, kevyiden esineiden tyéntaminen/vetaminen,
. rotaatiosuuntainen core-harjoittelu pystyasennossa, kevyet kotityot, nostaminen...
Aloitetaan : — -
: Motorinen kontrolli ja voimaharjoittelu
voimakkaan
. d * Proprioseptiikka, motorinen kontrolli, stabilointi ja voimaharjoitukset aloitetaan yleensa C-rankaa
d rtVVW en etddmmalta (kaulatuki voi olla tarpeen)
inte rve ntioi | |a e Alaraajat/ olkapaat ja lapaluut/ TH-ranka/ lantio ja lanneranka, lantionpohja, lonkka

* Proprioseptiikan, motorisen kontrollin ja stabiloinnin harjoittelu C-rangan kivuttomalla alueella
e C-rangan varovainen aksiaalinen kuormitus (max. 450 g), jos potilas sietaa
e Matalan kuormituksen C-rangan isometriset harjoitteet, pinnallisten lihasten deaktivoimiseksi

plus...edetaan naihin

Manuaalinen terapia

e VALTA aggressiivista pehmytkudosten tai nivelten manuaalista terapiaa C-rangan alueella

e Ei C-rangan manipulaatiota eika traktiota

e 1. costa, TH-ranka, AC- ja SC-nivel, varovainen kasittely, C1 & C2 -kasittely vain, jos terapeutti koulutettu

e Pehmytkudostekniikat C-rangan lihasspasmiin, fysiologinen quieting, erityisesti TH-rangan yldosa ja occiput

Aerobinen

e Esim. Motomed, matalassa alkuasennossa polkeminen (jos ei neuraalista tensiota, esim. Tetehered cord),
kavely
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Interventiot: Edukaatio/ toiminnallinen harjoittelu

Vahainen artyvyys.

S : e Tyohon liittyva toiminnallinen harjoittelu, raskaammat kotityot, puutarhanhoito jne.
Kaikki kOhta|a|Sen/ e Urheilulajikohtainen harjoittelu, johon liittyy varotoimia, kuten kontaktilajien

voimakkaan artyvyyden vélttaminen

soveltuvat plus nama... Manuaalinen terapia

e Lihasenergiatekniikat kaularangan alueelle

"k Motorinen kontrolli ja voimaharjoittelu

d e Proprioseptiikka ja motorinen kontrolli kayttaen suurempia kaularangan liikkeita
o .; e Ranka-paa-koordinaatio, paa-silma-koordinaatio, eye-balance
] e Kaularangan voimaharjoittelu

 Paluu toimintoihin / urheiluharjoituksiin, jos potilas sietda

Aerobinen harjoittelu

e Esim. kavely, matalassa asennossa tai pystyasennossa polkeminen, jotkut sietavat
juoksua, uintia, voimistelua varotoimin tai ilman varotoimia
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Lievan instabiliteetin hoito

Soveltuu vain,
jos vdhainen

artyvyys! o o o : .
* Kaularangan ja ylaselan vahvistaminen, jos provosoi oireita, aloita alaselasta tai
hartiaseudusta

* Alaselka ja keskivartalo:

* transversus abdominiksen aktivointi hengityksen avulla, edetaan
keskivartalon aktivointiin ja stabilointiin alaraajojen liikkeiden avulla,
edetdan pystyasentoon/toiminnalliseen harjoitteluun

* Lantionpohjan vahvistaminen & keskivartalon stabilointi
* Hartiarengas (lapaluu ja olkapaa)

* Manuaalinen terapia lihasspasmeihin

* kaularangan paraspinaalilihakset, sternocleidomastoideus, trapeziuksen
ylaosa, rintalihakset, leukalihakset

* Lantion, alaseldn jne. ongelmat
* Kaularangan isometriset harjoitteet (staattiset jannitykset)
* Konttausasennossa yldraajan (+ myoh. alaraajan) liikkeet, jos niska riittavan vahva

* Kohdennetut venytykset/ nivelten suojaaminen (esim. rintalihakset)

* Trapeziuksen yldosan yliaktiivisuuden vah. tai vahvistaminen/aktivointi (jos
ylivenyttynyt)
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Koko kehon motorinen kontrolli

* Vakautetaan “pohja”
e Stabiliteetti
* Korjataan linjausongelmat jalkaterista alkaen

* Esim. jalkateran ortoosit, lonkan alueen, keskivartalon
voima, lantion asento, alaselan stabiliteetti jne

* Opetetaan kdavelemaan “tasaisemmin”, vahemman
rotaatiota ja sivusuunnassa heilumista

* Korjataan polven yliojennusta tai jalkateran pronaatiota

* Motorisen kontrollin harjoitteet:

* C-rangan stabilointi ylaraajan liikkeen yhteydessa
(Laser), kdvely peilin edessa: symmetria ja linjaus,
virtuaalitodellisuus, taktiilinen feedback, L-rangan
motorinen kontrolli
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MCAS

Mast Cell Activation Syndrome / Sy6ttosolujen aktivaatio-oireyhtyma
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BMJ Best Practice2023: MCAS

Keskeiset diagnostiset tekijat Muita diagnostisia tekijoita NHQEIEL

* Toistuvat anafylaksiaepisodit * Neurologiset oireet * Mastosytoosi

e Akuutisti alkavat  TULE-oireet * Atooppinen taipumus
kardiovaskulaariset oireet ja * Aiemmin esiintynyt
loydbkset sydttosolujen provosoimaton anafylaksia
aktivoitumisesta e Perinndllinen alfa-tryptasemia

e Akuutit iho-oireet ja lIoydokset
syottosolujen aktivoitumisesta

e Akuutisti alkavat hengitystie-
/nena- ja silmdoireet ja
l6ydokset syottosolujen
aktivoitumisesta
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Lue lisaa:
Russek
luentosarja

MCAS

MCAS & POTS &
hEDS/HSD

* POTS/dysautonomia ja MCAS ovat
yleisia henkiloilla joilla on
hypermobiliteettia/ hEDS/HSD

 MCAD voi mahd. korreloida
kaularangan instabiliteetin kanssa

e Korkeat tulehdusarvot voivat mahd.
lisata nivelsiteiden laksiteettia

* Huomattava laksiteetti voi kuormittaa
vagushermoa, joka saatelee
systeemista tulehdusta ja Gl-
toimintaa, mika voi vaikuttaa
MCAD:iin

Russek luentodiat

HSD:

©Hanna Markkula

Joint hyperextensibility, tissue
fragility, subluxations/dislocations

GERD,
heartburn

MCAS:

Flushing, pruritis,
urticaria,
dermatographia,
respiratory
congestion,
wheezing, throat
swelling

easy bruising, CNS issues

Pain, weakness,
fatigue, chest pain,

abdominal pain, nausea,

vomiting, diarrhea,
bloating, constipation,
hypotension, exercise
intolerance, brain fog,
headaches/migraines,
palpitations, sleep
disturbance

Orthostatic
intolerance,
dizziness

POTS:
Light
headedness,
vertigo, syncope,
presyncope,
dumping
syndrome

POTS, MCAS ja hypermobiliteetti esiintyvat
usein samanaikaisesti: “The Terrible Trifecta”

Kuva. Russek luentodiat
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50%:lla esiintyvat oireet

Yleisoireet: fatiikki/uupumus/vasyvyys, kuume, vilunvaristykset, laihtuminen,
lihominen.

Virtsatiet: interstitiaalinen kystiitti, tihea virtsaamistiheys.

Silmat: kutina, sidekalvon tulehdus.

Lymfaattinen: turvotus

lho: punoitus, nokkosihottuma, ihottuma, turvotus, kutina, ihotulehdus, mustelmat
Keuhkot: astma, hengenahdistus, yska, tukkoisuus.

Tuki- ja liikuntaelimisto: kipu, turvotus, vasospasmi, tunnottomuus, nivelkipu.

Ruoansulatuskanava: mahalaukun refluksi, vatsakipu, ripuli, ummetus,
intoleranssit, nielemisvaikeudet, gastriitti, pahoinvointi.

Immunologiset: yliherkkyysreaktiot, huono paraneminen.
Sydan- ja verisuonet: takykardia, rintakipu.

Neurologiset: migreeni/paansarky, aivosumu, paniikkikohtaukset, ahdistus,
masennus, unettomuus.

Otologiset: kuulon heikkeneminen, tinnitus.

Arfin 2016, 2021

MCAS: Systeeminen oireyhtyma

Non immunologic activation

©Hanna Markkula

Immunologic activation

A AL
Direct activation (i.e. h r h
RCM, vancomycine)
Antigen
Pathogen R SCF
‘f\ &3 2 IgE
C5a b i Fee R
% TLR
\JCDSS IgG
! Mast cell FovR :
. ?Opioid receptor A
Opioid Vi
PAF receptor s -
-
PAF MRGPRX?‘ Hormone ~
P receptor N
C"QU T 9
i = v o o®
NMBA, Quinolones, -
Compound 48/80 Oestrogen/ 9,6 ° ) T cell
Androgen " Degranulation
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MCAS — hoidosta MICAS omahoito-ohjeita

Ladkkeet ja lisdravinteet, jotka estavat histamiinia ja muita
syottosolujen valittajaaineita tai stabiloivat syottosolujen
solukalvoa

Mm. antihistamiinit (H1- ja H2-salpaajat), esim. Telfast yms.
ja LTRA-ldakkeiden (leukotriene receptor
antagonists/LTRAs), esim. Montelukast yms.

MCAS: Hoidossa ja
kuntoutuksessa
tarvitaan moni-
ammatillisuutta

Tarkein ladkkeeton hoitomuoto on tiettyjen yksil6llisten
ruokavaliosta ja ymparistosta johtuvien, syottésolujen
aktivoitumista aiheuttavien triggereiden valttaminen

Tietyt ruoka-aineet (mm. histamiiniton ruokavalio)
Rasitus

Stressi

Lampotilanvaihtelut

Auringonvalo

Tuoksut...
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https://webspace.clarkson.edu/~lrussek/docs/hypermobility/Russek_MCAS_selfcare.pdf
https://kehonaarella.fi/2023/08/21/syottosolujen-aktivaatio-oireyhtyma-mcas/
https://kehonaarella.fi/2023/08/21/syottosolujen-aktivaatio-oireyhtyma-mcas/
https://kehonaarella.fi/2023/08/21/syottosolujen-aktivaatio-oireyhtyma-mcas/
https://kehonaarella.fi/2023/08/21/syottosolujen-aktivaatio-oireyhtyma-mcas/
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MAST CELL RESOURCES
DISEASES
v
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Diagnosis of mast cell activation syndrome: a global
"consensus-2"

Lawrence B Afrin 1, Mary B Ackerley 2, Linda S Bluestein 3, Joseph H Brewer 4, Jill B Brook >,

Home /' Nutrition

NUTRITION J Hematol Oncol. 2011; 4: 10. PMCID: PMC306994€
Published online 2011 Mar 22. doi: 10.1186/1756-8722-4-10 PMID: 21418662

Mast cell activation disease: a concise practical guide for diagnostic workup and
therapeutic options

Gerhard J Molderings,®' Stefan Brettner,2 Jirgen Homann,® and Lawrence B Afrin*

Klikkaa
lisatietoon!

» Author information » Article notes » Copyright and License information  Disclaimer

* Medications to Treat Mast Cell Diseases Am.J Med Sdl. 2017 Mar: 353(3). 207-215.
e Low Histamine Diet Published online 2016 Dec 16. doi: 10.1016/j.amjms.2016.12.013
* Histamine Elimination Diet

 Low-Histamine Diets: Is the Exclusion of Foods
Justified bV Their Histamine Content? Lawrence B. Afrin, M.D.," Sally Self, M.D.,2 Jeremiah Menk, M.S.,3 and John Lazarchick, M.D.4

Characterization of Mast Cell Activation Syndrome
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https://tmsforacure.org/nutrition/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3069946/
https://www.degruyter.com/document/doi/10.1515/dx-2020-0005/html
https://tmsforacure.org/treatments/medications-treat-mast-cell-diseases/
https://www.healthline.com/health/low-histamine-diet
https://www.histaminintoleranz.ch/downloads/SIGHI-Leaflet_HistamineEliminationDiet.pdf
https://www.mdpi.com/2072-6643/13/5/1395
https://www.mdpi.com/2072-6643/13/5/1395
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC5341697/
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MCAS
OIREIDEN
OMAHOITO

MCAS oireet ovat varsin muuntuvia ja voivat vaihdella paljonkin
paivien valilla seka vuorokauden sisalla. Tama vaikeuttaa
triggereiden havainnointia ja tekemiesi muutoksien vaikutuksen

Testaa vahintaan kahden
viikon ajan:
e Jos hyodyt, jatka kayttoa
ja muuta tarvittaessa
seuraava asia.
e Jos oireet pahenevat tai
muutos ei tunnu auttavan,
jata kokeilu, pida viikon
tauko ja arvioi viela
uudelleen oliko

arviointia.

Kirjoita oman valintasi mukaan muutoksesta
aktiivisuus-/oire-/hyvinvointi- hyotya/haittaa/ei
vaikutusta.

/ravitsemus- paivakirjaa, jotta

pysyt karryilla mita muutoksia

olet tehnyt ja miten muutokset

vaikuttavat vointiisi. :_-k

Karsivallisuus palkitaan,

jokainen tekemasi muutos
saattaa olla vain pieni osa 1>/

kokonaisuutta

Muuta aina yhta asiaa
kerrallaan jos mahdollista

Kehon aarella
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Lasten ja nuorten erityistarpeet

Kuntoutustarpeen arviointi
Fyysinen, psyykkinen, sosiaalinen toimintakyky

Moniammatillisuus

Lilkunta- ja toimintakyvyn ja motorisen kehityksen tukeminen . \gnis Patron

pA

Laakari, pitkdaikainen hoitosuhde ja seuranta (sydan yms seuranta)

Fysio- ja toimintaterapia, liikunta- ja toimintakyvyn arviointi ja seuranta

Yksilollinen, oireenmukainen kuntoutus, jossa huomioidaan lapsen/ nuoren ikd ja kehitystaso
Ortoosien ja apuvalineiden tarpeen arvio

Lapsen/ nuoren ja perheen tukeminen ja neuvonta

Koulun/ paivakodin henkilokunnan neuvonta

Nuoren hoidon jatkuvuudesta huolehdittava, kun siirrytaan aikuisten palveluihin.

Rohkaisu ja opastus liikkumaan ja leikkimaan sairauden rajoissa monipuolisesti

Miten osallistua lilkkuntaan ja leikkiin ja saada iloa, onnistumisen kokemuksia ja sosiaalisia kokemuksia turvallisesti?
Rajoitukset & mahdollisuudet > Millaista liikuntaa diagnosoitu lapsi/ nuori voi harrastaa pitkdaikaisesti?

Miten tukea nuorta kilpaurheilijaa, jolla diagnosoidaan EDS, HSD, Marfan tai sen kaltainen sairaus? Henkinen tuki, vertaistuki...

* Elamassa tulisi olla jotain mukavaa! Sopivan haastava liikunta, musiikki, taide...
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Koulun/ opiskelun tukeminen

* Koulunkayntia/ opiskelua tukeva yksilollinen suunnitelma, luodaan yhdessa perheen ja

lapsen/nuoren seka kouluyhteison ja koulu- tai opiskeluterveydenhuollon kanssa,
tarpeen mukaan erikoissairaanhoidon konsultaatio

* Koulun/ opiskelun tukeminen

Henkilékunnan ja kanssaopiskelijoiden/ paivakotiryhman informointi
Yksilollinen opintosuunnitelma, joustava osallistuminen

Hiljainen lepopaikka, jos fatiikkia

Hissi tai muut apuvalineet liikkumiseen kerrosten valilla

Lilkkuntaan osallistumisen yksil6llinen muokkaaminen

Joustavuus aikatauluissa

Mahdollisuus kayttaa elektronisia laitteita

Muistiinpanot opettajalta tai toverilta

Lupa syoda valipaloja

Sopiva tuoli, pulpetti, valineet

Kirjoittamisen apuvalineet

I

©Hanna Markkula
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https://webspace.clarkson.edu/~lrussek/research.html
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EDS & HSD

Symptoms & Signs, Uro- ja gyn. ongelmat, leikkaukset
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Uro- ja gynekologiset ongelmat EDS/HSD:ssa /~  ikkas

1) OB/GYN and EDS/HSD luentodiat 2018

2) Webinaari: Natalie Blagowidow - Gynecologic and Obstetric Issues in EDS and HSD

lisatietoon!

3) Urogenital and pelvic complications in the Ehlers-Danlos syndromes and associated -

hypermobility spectrum disorders: A scoping review

* Verenvuodot

* Erittdin runsaat kuukautiset
* Dysmenorrea

* Vulvodynia/Dyspareunia

* Endometrioosi

* Lantiorenkaan ja lantion alueen kipu ja
instabiliteetti

* Pubic symfyysin dysfunktio
* Lantionpohjan heikkous

* Lantionpohjan laskeuma

* Lantionpohjan prolapsi

* Kystoceele, virtsarakon laajentuma,
inkontinenssi

* Perasuolen prolapsi

* Syoksysynnytys...

%\\)%‘y

" 0B/GYNand
“ EDS/HDS

Natalie Blagowidow, M.D.

Ongelmia myos miehilla:
Erektiovaikeudet, lantionpohjan,  — I B
perasuolen prolapsit, rakon ja
The

suolentoiminnan ongelmat... Ehlers
Danlos

\ J Society.

NATALIE BLAGOWIDOW, MD
GYNECOLOGICAND OBSTETRIC ISSUES
IN EDS/HSD

=

£

AL
H

=

MARCH 6, 2019 - WEBINAR

6| CONCLUSION (Gillian 2019)

While there has been a significant increase in reporting on urogenital and pelvic complications of
EDS within the past decade, the literature remains saturated with case reports and series and
observational studies in which statistical insights and generalizability are limited. While specific
recommendations cannot be made based on the results of this review, the overall findings do
suggest that clinicians should have an elevated index of suspicion for urogenital complications in
patients with EDS or HSD. The lack of rigorous studies on complication prevalence or risk
represents a significant area of need and important opportunity for future research.
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https://www.ehlers-danlos.com/wp-content/uploads/2022/12/N-Blagowidow-2018Baltimore-OB-GYN-and-EDS-HSD-S.pdf
https://www.youtube.com/watch?v=uFMbOzktWVE
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC6917879/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC6917879/
https://www.ehlers-danlos.com/wp-content/uploads/2022/12/N-Blagowidow-2018Baltimore-OB-GYN-and-EDS-HSD-S.pdf
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC6917879/
https://www.youtube.com/watch?v=uFMbOzktWVE

Female reproductive health impacts of Long
COVID and associated illnesses including
ME/CEFS, POTS, and connective tissue disorders:

a literature review

Beth Pollack! z' Emelia von Saltza? q Lisa McCorkell®* Lucia Santos? Ashley
4

Hultman? Alison K. Cohen?? Leticia Soares?”

©Hanna Markkula

Long COVID disproportionately affects premenopausal women, but
relatively few studies have examined Long COVID's impact on female
reproductive health. We conduct a review of the literature documenting
the female reproductive health impacts of Long COVID which may include
disruptions to the menstrual cycle, gonadal function, ovarian sufficiency,
menopause, and fertility, as well as symptom exacerbation around
menstruation. Given limited research, we also review the reproductive
health impacts of overlapping and associated illnesses including myalgic
encephalomyelitis/chronic fatigue syndrome (ME/CFS), postural
orthostatic tachycardia syndrome (POTS), connective tissue disorders like
Ehlers-Danlos syndrome (EDS), and endometriosis, as these illnesses may
help to elucidate reproductive health conditions in Long COVID. These
associated illnesses, whose patients are 70%—80% women, have increased
rates of dysmenorrhea, amenorrhea, oligomenorrhea, dyspareunia,
endometriosis, infertility, vulvodynia, intermenstrual bleeding, ovarian
cysts, uterine fibroids and bleeding, pelvic congestion syndrome,
gynecological surgeries, and adverse pregnancy complications such as
preeclampsia, maternal mortality, and premature birth. Additionally, in
Long COVID and associated illnesses, symptoms can be impacted by the
menstrual cycle, pregnancy, and menopause. We propose priorities for
future research and reproductive healthcare in Long COVID based on a
review of the literature. These include screening Long COVID patients for
comorbid and associated conditions; studying the impacts of the
menstrual cycle, pregnancy, and menopause on symptoms and illness
progression; uncovering the role of sex differences and sex hormones in
Long COVID and associated illnesses; and addressing historical research
and healthcare inequities that have contributed to detrimental knowledge
gaps for this patient population.
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Female Reproductive Conditions in Long COVID, ME/CFS, POTS, and EDS*

Menstrual Gynepathologies Fertility and Pregnancy Menopause

e 7 S B
‘.l’\‘zr- ‘ ' 9

Menstrual cycle irregularities [LC. ME/ Premature ovarian insufficiency [LC] Fertility issues [LC. EPS] Premature menopause [LC. ME/CFS]
CFS]

Endometriosis [LC. MEICFS, POTS] Higher risk of maternal mortality Postmenopausal bleeding [L€!
Excessive menstrual bleeding [LC. ME/ - : from childbirth [E0S] RS
CFS, EDS) Ovarian dysfunction [LC] Symptom exacerbation in
Dvspareunia [E0s] Higher risk of premature birth, perimenopause and
Symptom exacerbation around yspareunia miscarriage, stlllblrths.tplacentta postmenopause [ME/CFS]
periods [LC. ME/CFS, POTS] i [EDS] previa, preterm premature rupture
iivedyira of membranes, cervical
Amenorrhea and Oligomenorrhea [LC. Ovarian cysts and polycystic ovarian incompetence, antepartum
MEICFS, POTS] syndromeylMF-‘CFS- pgrsly Y hemorrhage, intra-uterine growth
restriction, delivery by C-section,
Premenstrual syndrome symptoms Uterine fibroids and bleeding [POTS] spontaneous abortions, and longer
(el postpartum hospital stays [EDS]
(EDS] Pelvic congestion syndrome [POTS]
Dysmenorrhea < e Pregnancy can trigger and/or alter
X . on-menstrual pelvic pain i ME/CFS, POTS
Bleeding between periods MEICFS, EDS) pelvic p the course of iliness ! 1

FIGURE 1. Illustrates the reproductive symptoms and conditions that may be associated with Long COVID, myalgic encephalomyelitis/chronic fatigue syndrome
(ME/CFS), postural orthostatic tachycardia syndrome (POTS), and Ehlers-Danlos Syndrome (EDS). Reproductive symptoms and conditions in illnesses associated
with Long COVID are highlighted to help elucidate knowledge gaps in Long COVID reproductive health. "The lists of symptoms and conditions represented are non-
exhaustive and reflect what is discussed in this literature review. There are relevant gaps in reproductive health research in all of the conditions represented.

Pollack 2021
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Case 5

EDS-potilaan kirurgia
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EDS/HSD: Leikkaushoidon
mahdolliset riskit ja
leikkauksissa huomioitavia
asioita

» EDS:aa tai HSD:ta (seka geneettisia aortta- ja
sidekudossairauksia kuten Marfan Loeys-Dietz),
sairastavan leikkauksissa on aina tavallista
korkeampi riski komplikaatioihin.

* Komplikaatiot voivat olla jopa hengenvaarallisia.

* Konservatiivisen hoidon tulisi aina olla ensisijainen
operatiiviseen hoitoon nahden.

* Vaskulaarinen EDS (VEDS): Erityisen suuret
hengenvaarallisten leikkauskomplikaatioiden
riskit! Kirurgisia toimenpiteita tulisi
mahdollisuuksien mukaan valttaa

* Kirurginen hoito on silti joskus paras vaihtoehto

Laserna 2021, Lohkamp 2022, Castori 2012, EDNF 2009, Hakim 2013, Shirley 2012, Wiesmann 2014 303



Case 5
Dg:hEDS

* Kavelykiskon avulla kavely

* llman kiskoa kavely ei onnistu lainkaan, seinistd/huonekaluista
tukea ottaen muutama askel onnistuu

* Vedessa kavely hyvin haastavaa, allaskavelya harjoitellaan
fysioterapiassa. Altaaseen paasy ja poistuminen erittain
haastavaa, avustettava tassa

* Qik. Lonkan dysplasia -> keinonivel

* Mol. olkanivelet luudutettu ->

* Eivoi kayttaa rollaa/ kyynarsauvoja, pt:lld kelaaminen ei
onnistu
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Lue lisaa Hannastiiinan ajatuksista!
Kiinteyttava vaikutus -blogi

Mulla kdvelya ei voi nyt harjoittaa muuten kuin vedessa... Allasterapiassa on aina sen
hetken kunnon mukaisia harjoitteita, vaihdellen monipuoclisesti. Myds sitten ihan
rentoutumistakin. Kuivan maan harjoitteissa fysiatrit toivoo aina progressiivista
harjoittelua, mutta se el oo todellakaan mahdollista nykykunnossa, kun on tosi
hankalia nivelten tilanteita. Mytkin esim. oikea AC-nivel rusahtelee/subluksoituu
{luudutuksen jdlkeen alkanut hankalampi tilanne), ja sit tuo vas. polvi on hirvee, ja
pikea nilkka. Oon sen oikean nilkan telonut lokakuussa, ja polvessa vanhat vauriot +
myds sen teloin reilu vilkko sitten. Lisaksi lonkkaongelmat ym. Ja kun en voi kayttaa
kyyndrsauvoja, rollaa tms., alkaa olla aika rajoittunutta touhua «

Kévely onnistuu huterasti kévelykiskon Aika paljon on siis ollut nyt kuivan maan fysiossa myds manuaalisia kasittelyita. Sit
. . B . . teen kotona sangyssa iltaisin jonkin verran aina erilaisia harjoitteita, polven nostoja,
avulla. llman kavelykiskoa kavely ei onnistu. lantion kippauksia ja nostoja esim.


https://kiinteyttavavaikutus.blogspot.com/
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Case 5

« Kavely “kokeilukipsin” avulla

* Harkitaan vas. polven luudutusta
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Muutama askel onnistuu kokeilukipsin kanssa ilman
apuvalineitd/ kavelykiskoa huterasti varmistettuna.
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EDS-potilaan kirurgiassa huomioitavaa

* EKG ja syddmen toiminnan tutkiminen (mm. mitraalilapan vuoto/ prolapsi yms.)

* Verenvuototaipumuksen arviointi, tarvittaessa hyytymishairioyksikon laakarin konsultaatio ja tarvittavat varotoimet, esim. Caprilon-
laakitys ja potilaan verityyppia vastaavien verivalmisteiden tilaaminen leikkausta varten, suonensisdinen laakitys tarvittaessa)

* Epiduraalipuudutuksessa normaalia useammin poikkeava vaste

* Selkaydinpuudutuksessa normaalia useammin poikkeava vaste ja aivo-selkdaydinnesteen vuotoriski

* Muissa puudutuksissa normaalia useammin poikkeava vaste

* Potilaan asettelu ja kasittely leikkauspoydalla varovasti ja huolellisesti siten, ettda huomioidaan nivelten hypermobiliteetti ja ihon hauraus
* Varottava nivelten dislokaatioita (erityisesti niska, olkanivelet, lonkkanivelet, leukanivelet, polvinivelet) seka hermojen venytysvammoja

* Anestesiassa huomioitava mm. dysautonomia! (mm. POTS eli posturaalinen ortostaattinen takykardiasyndrooma, Ol eli ortostaattinen
intoleranssi ja muut verenpaineen saatelyn hairiot)

* Invasiivisissa toimenpiteissa huomioitava kudosten, limakalvojen ja verisuonten lieva hauraus (joskus tarvitaan esim. lapsille tarkoitettuja
instrumentteja, jotta valtytaan vaurioittamasta kudoksia, erityisesti vaskulaari EDS-potilaan kohdalla)

* Tikkien pysymisessa saattaa ilmeta ongelmia hauraiden kudosten vuoksi, suositellaankin tikkien poistoa vasta 2x normaalia pidemman ajan
kuluttua

* Huomioitava haavojen ja kudosten normaalia hitaampi ja epataydellinen paraneminen

* Komplikaatioriskin vuoksi potilasta tulisi seurata osastolla post-operatiivisesti normaalia pidempaan (vuotoriski, tikkien repeytymisriski
ym.)

Laserna 2021, Lohkamp 2022, Castori 2012, EDNF 2009, Hakim 2013, Shirley 2012, Wiesmann 2014
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Vaskulaarista EDS:aa (VEDS) sairastavan kirurgia.
Kaikkien ed. diassa mainittujen lisaksi huomioitava

* Erityisen suuret hengenvaarallisten leikkauskomplikaatioiden riskit! Kirurgisia toimenpiteita tulisi mahdollisuuksien mukaan valttaa.
Joissain harvoissa tapauksissa laakari saattaa suositella kirurgista toimenpidetta verisuonen tai vaurioituneen nivelen korjaukseen.
Oireyhtymaa sairastavien verisuonet ja ontelomaiset elimet ovat hauraita ja helposti repeytyvia. Tasta syysta kirurgista ehkaisevaa
toimenpidetta suositellaan vain, kun potilaalla on riski hengenvaaralliseen verenvuotoon. Valtimoiden varjoainekuvaus on tehtava erittain
varovaisesti ja vain, kun on selvitettava hengenvaarallisen verenvuodon paikka suonen vaurioitumisen vuoksi.

* Potilasta hoitava tiimi on informoitava leikkaukseen liittyvista erityisriskeista
* Potilaan veriryhmaa vastaavat verivalmisteet oltava saatavilla

* Tarpeettomia invasiivisia toimenpiteita valtettava. Invasiivisissa toimenpiteissa huomioitava kudosten, sisaelinten ja verisuonten
huomattava hauraus (usein tarvitaan esim. lapsille tarkoitettuja instrumentteja, jotta valtytaan vaurioittamasta kudoksia, toimenpiteet
suoritettava erittdin varovasti siten, etta valtetaan kudosten venytysta ja aiheuttamatta painetta verisuonistolle) Valtimovuoto voi syntya
ilman erityista syyta

* Huomattava verenvuodon riski. Potilasta seurattava leikkauksen aikana ja jalkeen huolellisesti

* Mikali potilaalla ilmenee &dkillista rinta- tai vatsakipua, tulee toimia valittomasti ja selvittda mahdollinen valtimo- tai sisdaelinrepeama MRA,
MRI tai TT-kuvauksella

* Komplikaatioriskin vuoksi potilasta tulisi seurata osastolla post-operatiivisesti normaalia pidempaan (vuotoriski, tikkien repeytymisriski
yms.)

* Kotiutusvaiheessa potilasta tulee ohjeistaa hakeutumaan valittomasti paivystykseen, mikali ed. mainittuja oireita ilmenee ja kertomaan
paivystykseen saapuessaan sairastavansa vaskulaarista EDS:3a

Laserna 2021, Lohkamp 2022, Castori 2012, EDNF 2009, Hakim 2013, Shirley 2012, Wiesmann 2014



Vaskulaarinen EDS (VEDS)
EDS ja HSD 2017 diagnostiset kriteerit
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Vaskulaarinen Ehlers-Danlosin oireyhtyma (vEDS)

* Harvinainen perinndllinen sidekudossairaus

* Alidiagnosoitu (prevalenssi arviolta: 1/50 000-1/200 000) RE(:S‘)(;NIZING THESE SIE:NS
* EDS:n alamuodoista vakavin WII.I. SAVE LIVES

. Hengenvaarallisia komplikaatioriskejé "A diagnosis...CAN defuse this silent genetic time bomb!"
* Tunnistaminen ja seuranta tarkedaa - Will save lives!
* Merkittavimmat terveysongelmat verisuonistossa

* Tyypilliset piirteet

Verisuonten dissekoitumat (=valtimon tai aortan sisimman
seinamakerroksen repeama) ja repeamat

* Ohut, lapikuultava iho ja mustelma-alttius

* Osalla potilaista tyypilliset kasvojen piirteet (ohuet huulet,
|lahuulen reunasta sierainten tyveen ulottuva keskikouru, pieni
euka, ohut nenanselka, suuret silmat)

* Valtimoiden, suolikanavan ja/ tai kohdun hauraus "The eye CANNOT see what the MIND does NOT know"
* llmarinta, ilma-veririnta Ehlers-Danlos Syndrome (EDS)

* Suolikanavan puhkeamiset, elinten repeamat, mm. kohdun THE VASCULAR TYPE
repeama raskauden aikana

The American Journal of Medical Genetics 2017, Byers 2019, Invalidiliitto
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Diagnostic Criteria for Hypermobile —
The International Consortium ~ Ehlers-Danlos Syndrome (hEDS) A D s
% gnﬂil lf_f gan e Syndromes This diagnostic checklist is for doctors across Danlos
elated Disorders all disciplines to be able to diagnose EDS _/ Society

Patient name: DOB: DOW: Evaluator:

The clinicaldi:agnosis of hypermobile EDS needs the si-multaneouspresence o; all criteria, 1 and 2 and 3. - H y p e r m O b | I I I n E h | e rS_

CRITERION 1 - Generalized Joint Hypermobility

e € ) ¢ Danlosin oireyhtyman (hEDS)

O =5 pubertal men and woman to age 50 Beighton Score: /9 T ~F 3 ¥ f
O =4 men and women over the age of 50 = :

- L] . L] L]
If Beighton Score is one point below age- and sex-specific cut off, two or more of the following must also be selected to meet criterion: 2 O 1 7 d I a g n O St I S et k r I t e e r I t

O Canyou now (or could you ever) place your hands flat on the floor without bending your knees?

O Canyou now (or could you ever) bend your thumb to touch your forearm?

O As a child, did you amuse your friends by contorting your body into strange shapes or could you do the splits?
O As a child or teenager, did your shoulder or kneecap dislocate on more than one occasion?

O Do you consider yourself "double jointed™?

CRITERION 2 - Two or more of the following features (A, B, or C) must be present Té m é d i a g n O Sti n e n C h e C kl i St O n

!‘V 3

Feature A (five must be present)

0 Unusulysoftrvbey s tarkoitettu eri alojen laakareille hEDSin
ild skin hyperextensibility
O Unexplained striae distensae or rubae at the back, groins, thighs, breasts and/or abdomen in adolescents, men or pre-pubertal women

without a history of significant gain or loss of bady fat or weight d i a g n O S O i n n i n a V u kS i .

O Bilateral piezogenic papules of the heel
O Recurrent or multiple abdominal hernia(s)

O Atrophic scarring involving at least two sites and without the formation of truly papyraceous andfor hemosideric scars as seen in classical EDS
O Pelvic floor, rectal, and/or uterine prolapse in children, men or nulliparous women without a history of morbid obesity or other known .
predisposing medical condition L k t | I
O Dental crowding and high or narrow palate Oma e a a
O Arachnodactyly, as defined in one or more of the following:

(i} positive wrist sign (Walker sign) on bath sides, (i) positive thumb sign (Steinberg sign) on both sides I_ u e I | S a a :
O Arm span-to-height ratio =1.05

0 Rorc ot it 2 e 2017 EDS International Classification

Feature A total: 12

Feature B
O Positive family history; one or more first-degree relatives independently meeting the current criteria for hEDS

Feature C (must have at least one)
O Musculoskeletal pain in two or more limbs, recurring daily for at least 3 months
O Chronic, widespread pain for 23 months
O Recurrent joint dislocations or frank joint instability, in the absence of trauma

/' Erinomainen blogi

1. Absence of unusual skin fragility, which should prompt consideration of other types of EDS

2. Exclusion of other heritable and acquired connective tissue disorders, including autoimmune rheumatologic conditions. In patients with an
acquired CTO (e.g. Lupus, Rheumatoid Arthritis, etc. ), additional diagnosis of hEDS requires meeting both Features & and B of Criterion 2.
Feature C of Criterion 2 (chronic pain and/or instability) cannot be counted toward a diagnosis of hEDS in this situation.

. . .

. Exclusion of alternative diagnoses that may also include joint hypermebility by means of hypotonia and/or connective tissue laxity. k r | t e e re | st a
Alternative diagnoses and diagnostic categories indude, but are not limited to, neuromuscular disorders (e.g. Bethlem myopathy), other
hereditary disorders of the connective tissue (e.g. other types of EDS, Loeys-Dietz syndrome, Marfan syndrome), and skeletal dysplasias
(e.g. osteogenesis imperfecta). Exclusion of these considerations may be based upon history, physical examination, and for molecular
genetic testing, as indicated.

[

2017 hEDS dg- /

Diagnosis:
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https://www.ehlers-danlos.com/wp-content/uploads/2017/05/hEDS-Dx-Criteria-checklist-1.pdf
https://www.ehlers-danlos.com/2017-eds-international-classification/
https://www.ehlers-danlos.com/wp-content/uploads/2017/05/hEDS-Dx-Criteria-checklist-1.pdf
https://www.hetkikerrallaan.fi/minun-elama/diagnostiset-kriteerit-hedsiin/
https://www.hetkikerrallaan.fi/minun-elama/diagnostiset-kriteerit-hedsiin/
https://www.hetkikerrallaan.fi/minun-elama/diagnostiset-kriteerit-hedsiin/

Perinndlliset sidekudossairaudet. Symptoms & Signs. ©Hanna Markkula

YLILIIKKUVUUS, NIVELISTO

©Hanna Markkula

OI-OIREET

Oletko mielestdsi huomattavan notkea

Huimaus, pyortyminen

Peukalo kyyndrvarteen oik

Sydamen sykkeen heittelyt, tykytykset

Peukalo kyyndrvarteen vas

PoTS, dysautonomia

Pikkusormi yli 90 astetta oik

Léammonsdatelyn hairidt

Pikkusormi yli 90 astetta vas

Poikkeava vdsyvyys/ uupumus

Kyynarnivel yli 10 astetta yliojennukseen oik KOGNITIO
Kyynérnivel yli 10 astetta yliojennukseen vas Muistin/ keskittymisen ongelmat
Polvinivel yli 10 asteen yliojennukseen oik Aivosumu

Polvinivel yli 10 asteen yliojennukseen vas

Puheen tuoton/ ymmarryksen ongelmat

Eteentaivutus polvet suorina kimmenet lattiaan

Sijoiltaanmenot, Missa nivelissad?

ASENTO, LIIKKUMINEN

Nilkan nyrjahdykset

Istuma-asento

Yliliikkuvuus muissa kuin ed. mainituissa, missa?

Seisoma-asento

Paasetkd/ oletko padssyt spagaattiin

Kavelykyky

KIPU

Vaikea seista pitkddn paikallaan

NRS pdivittdin 0-10

ka

min/max paivittain (0-10)

Vaikea istua pitkdan paikallaan

Pdivittdinen kipu 3kk ajan vah 2 nivelessa

Tasapainon ongelmat

Krooninen yleistynyt kipu vah 3kk ajan

GI-OIREET, ALLERGIAT

Vah. 3kk kestdnyt raaja-, nivel- tai selkdkipu

Ruoansulatuksen ongelmat

Paansarky

Ladkeherkkyys

Migreeni

IHO

Allergia, astma

Venyva iho

venyvyys/ cm

Pahoinvainti, ripuli, ummetus, turvotus

Hauras, ohut, ldpikuultava iho

URO-/ GYNEKOLOGISET ONGELMAT

Pehmed, samettinen iho

Poikkeavat arvet, matomainen, silkkipaperimainen

Raskausarvet ilman raskautta tai painon vaihtelua

Lantionpohjan, perdasuolen, kohdun prolapsit lapsilla,

miehilld tai synnyttdmattdmilla naisilla ilman
sairaaloisya ylipainoa tai muuta syyta

Leikkauskomplikaatiot

Rakon ja suolen toiminnan ongelmat

pietzogeeniset paupulat kantapdissa ja/tai ranteissa

Runsaat kuukautiset nuoresta saakka

Haavojen huono paraneminen

Amenorrea

Suonikohjut nuorella ialla
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Dysmenorrea ©Hanna Markkula

Dyspareunia

Vulvodynia . T . . .
Erektiovaikeudet Perinndlliset sidekudossairaudet. Symptoms & Signs.
o ©Hanna Markkula

Skolioosi

Pitkdsormisuus

Pitkaraajaisuus

Kananrinta MOTORINEN KEHITYS

Kuopparinta

Motorisen kehityksen viivdstymd

Osteoporoosi, osteopenia, vahdenerginen murtuma

SYDAN JA VERISUONISTO Olitko kmpeld lapsena

Sujuiko konttaaminen

Mustelma- ja/ tai verenvuototaipumus

Lapsuuden lilkunnalliset harrastukset

Tyrat

Miten hyppylajit, kuulantyontd, joukkuepelit sujuivat

Valtimoiden, suolikanavan ja/ tai kohdun hauraus

Olitko hyvi vai huono koululilkunnassa

Suolikanavan puhkeamiset, elinten repedmat, mm.
R-, 5-vika tai muu puheentuoton hairid

kohdun repedma raskauden aikana

Puheen kehityksen viivdstyma

ACrocyanosis

Raynaud'n oire Lihasheikkous lapsena

Verisuonten dissekoitumat ja repedmit SUKUHISTORIA Onko suvussa vastaavaa, onko diagnosoituja?

Syddmen mitraalilapdn vuoto

Aortan tyven laajentuma

Sininen skleera

MUUT

PEM/PESE MUITA OIREITA Luettele muita oireitasi tai sairauksiasi

Aistiyliherkkyydet

Infektiotaipumus

Purenta, ahdas hampaisto, korkea, kapea kitalaki

Matala jalkaholvi, valgusasento

Kasvupyrahdys lapsena (n. 5-v)

Keho ei kestd arkieldman rasitusta

Rasitusvammat arkitoimista

Lataa lomake

Hauraat limakalvot

Dura ekstasia

taalta! Excel
tai PDF

Ohuet huulet, yldhuulen reunasta sierainten tyveen
ulottuva keskikouru, pieni leuka, ohut nengnselkd,
suuret silmat

llmarinta, ilma-veririnta

Likindkd, hajataitto, verkkokalvon irtoaminen, muu nddn

ongelma



https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn
https://drive.google.com/drive/u/0/folders/1hRN3D_0B4Aav5VATyYhtxnRoVyLceGpn

Taulukko 2. Nivelten yliliikkuvuuden kirjo

Tyyppi Beightonin | Tuki- ja Lisdtiedot
pisteet liikuntaelimiston
tayttyvat oireet
Oireeton GJH Kylla Ei -
Oireeton PJH Yleensael | Ei Nivelten vlilitkkuvuus rajoittuu yleensa
kasiin tai jalkoihin.
Oireeton LUH Ei Ei Nivelten vlilitkkuvuus rajoittuu
yksittaisiin niveliin tai ruumiinosiin.
G-HSD Kylla Kylla -
P-HSD Yleensa ei | Kylla Nivelten ylilitkkuvuus rajoittuu yleensa
kasiin tai jalkoihin.
L-HSD Ei Kylla Nivelten ylilitkkuvuus rajoittuu
yksittaisiin niveliin tai ruumiinosiin.
H-HSD Ei Kylla Nivelten yliliikkuvuutta ollut aiemmin.

GJH=Generalized joint hypermobility (yleistynyt nivelten yliliikkuvuus)

PJH=Peripheral joint hypermobility (perifeerisiin niveliin liittyva yliliikkuvuus)

LJH=Localized joint hypermobility (paikallinen nivelten yliliikkuvuus)

G-HSD=Generalized hypermobility spectrum disorder (yleistynyt yliliikkkuvuuskirjon oireyhtyma)
P-HSD= Peripheral hypermobility spectrum disorder (perifeerinen yliliikkkuvuuskirjon oireyhtyma)
L-HSD= Localized hypermobility spectrum disorder (paikallinen yliliikkuvuuskirjon oireyhtyma)
H-HSD= Historical hypermobility spectrum disorder (historiallinen yliliikkuvuuskirjon oireyhtyma)

2017-dg-kriteeristd, suom. SEDY ry

©Hanna Markkula
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2017 Kriteerit HSD:lle

* Ylilliikkuvuuskirjon oireyhtyma HSD on ryhma nivelten yliliikkuvuuteen liittyvia sairauksia. HSD:Ila voi olla
suuria vaikutuksia henkiloén terveyteen.

 Niill3, joilla nivelten yliliikkkuvuus koskee vai muutamaa nivelta (vahemman kuin viisi), on kyse paikallisesta
nivelten yliliikkuvuudesta (LJH).

* Yleistynyt nivelten yliliikkuvuus (GJH) on yleensa perittya ja synnynnaista, vaikkakin hankittua yleistynytta
nLveltgn yIiI)iikkuvuutta myo0s esiintyy (esimerkiksi tanssijoilla tai joidenkin autoimmuunisairauksien
yhteydessa).

« Aareisniveliin liittyva yliliikkuvuus (PJH) esiintyy vain kisien ja jalkojen nivelissa.

» Nivelten yliliikkuvuus vaihtelee oireettomasta vylilliikkuvuudesta (JH) hypermobiiliin Ehlers-Danlosin
oireyntymé.én (hEDS), joka on yksi EDS:n alamuodoista. Huom hEDS EI KUULU vyliliikkuvuuskirjon
oireyhtymiin.

* Yliliikkuvuuskirjon oireyhtymiin kuuluvat myos oireita aiheuttavat:
* Yleistynyt yliliikkuvuuskirjon oireyhtyma (G-HSD)

* Paikallinen yliliikkuvuuskirjon oireyhtyma (L-HSD)

* Aireisnivelten yliliikkuvuuskirjon oireyhtyma (P-HSD)
 Historiallinen yliliikkuvuuskirjon oireyhtyma (H-HSD)

2017-dg-kriteeristd, Castori 2017 suom. SEDY ry
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2017 Tule ja muut keskeiset oireet HSD:ssa

* Naita oireita tulisi kayttaa tuki- ja lilkuntaelimiston oireita tarkastellessa, kun tehdaan HSD-
diagnosointia:
* Vammat
* Makrotraumat kuten sijoiltaanmenot, osittaiset sijoiltaanmenot ja niihin liittyvat
pehmytkudosvauriot (nivelsiteet, janteet, Ilhaksets, jotka voivat aiheuttaa akuuttia kipua
seka nivelen toimintarajoitteita. Mikrotraumat ovat vammoja, jotka ovat liian pienid
huomattavaksi niiden tapahtuessa. Ajan.mY('jté ne kuitekin altistavat toistuvalle tai jatkuvalle
kivulle ja mahdollisesti ennenaikaselle nivelen rappeumalle, kuten nivelrikolle.
* Krooninen kipu
 voi kehittya epatavallisen kipuherkkyyden (hyperalgesia) takia tai mahdollisesti heikentyneen
sidekudoksen toiminnan takia.
* Hairiintynyt proprioseptiikka
* Muut tuki- ja liikuntaelinten oireet

* Muut ongelmat
* Mm. POTS, maha-suolikanavan oireet, lantion ja rakon toimintahairiot.

2017-dg-kriteeristd, Castori 2017 suom. SEDY ry



Malfait 2017, suom SEDY ry

Taulukko 1. Ehlers-Danlosin oireyhtyman alamuodot (Taulukkoon on suomennettu ne EDS:n alamuodot,
joista on olemassa suomenkielinen vastine)

EDS:n alamuodon nimi

Periytyminen

Geneettinen perusta

Proteiini, joka on
osallisena

Classical EDS eli Klassinen | AV Yleensa esiintyy:COL5A1, Tyypin V kollageeni
EDS (cEDS) COL5A2 Tyypin | kollageeni
Harvoin esiintyy: COL1A1
Classical-like EDS (clEDS) | AP TNXB Tenascin XB
Cardiac-valvular EDS AP COL1A2 Tyypin | kollageeni
(cvEDS)
Vascular EDS eli AV Yleensa esiintyy: COL3A1 Tyypin | kollageeni
Vaskulaarinen EDS (vEDS) Harvoin esiintyy: COL1A1
Hypermaobile EDS el AV tuntematon Tyypin Il kollageeni
Hypermobiili EDS (hEDS)
Arthrochalasia EDS eli AV COL1A1, COL1A2 Tyypin | kollageeni
Artrtokalaktinen EDS
(aEDS)
Dermatosparaxis EDS eli AP ADAMTS2 ADAMTS-2
Dermatosparaksinen EDS
(dEDS)
Kyphoscoliotic EDS eli AP PLOD1 LH1
Kyfoskolioottinen EDS FKBP14 FKBP22
(kEDS)
Brittle cornea syndrome | AP ZNF469 ZNF469
(BCS) PRDM5 PRDMS
Spondyloplastic EDS AP B4GALT7 B4GalT7
(spEDS) B3GALT6 B3GalTe
SLC39A13 ZIP13
Musculocontractural EDS | AP CST14 D4ST1
(mcEDS) DSE DSE
Myopathic EDS (mEDS) AV tai AP COL12A1 Tyypin Xl kollageeni
Peridontal EDS (pEDS) AV C1R Cir

©Hanna Markkula
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2017 kriteerit Ehlers-Danlosin hypermobiilille
alamuodolle (hEDS)

* Jokaisesta kriteeriryhmasta (1,2 ja 3) tulee olla vastaavuus/ |6ydoksia, jotta
kliinisen diagnostiikan kriteerit hEDS :n suhteen tayttyvat.

e Kriteeriryhma 1: Yleistynyt nivelten yliliikkuvuus (generalized joint
hypemobility GJH)

* Beightonin pisteet: (=) kuusi esiteini-ikaisilla ja varhaisnuorilla, (=) viisi miehilla ja naisilla 50-
ikavuoteen asti, (=) nelja yli 50-vuotiailla.

* Henkiloilla joilla on ns. hankittu nivelten liikerajoite (kirurginen toimenpide, pyoratuoli,
amputaatio jne.), joka vaikuttaa Beightonin pisteiden laskemiseen, nivelten todellisen
yliliikkkuvuuden mittaamiseen voidaan kayttaa menneisyytta koskevaa tietoa kayttamalla
viiden pisteen kyselya (PQ, personal Questionare). Jos Beightonin pisteet ovat yhden pisteen
ika-tai sukupuolirajojen alla, ja viiden kysymyksen listasta vahintaan kaksi on positiivista,
voidaan asettaa yleistyneen nivelten yliliikkuvuuden (GJH) diagnoosi.

Tinkle 2017, suom SEDy ry
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Kriteeriryhma 2: Piirreryhmasta A, B ja C pitaa [6ytya vahintaan kaksi
ryhmaa kolmesta, joissa riittava maara ehtoja toteutuu
(esimerkiksi Aja B, AjaC, Bja Cseka A, BjaC)

Piirre A: koko elimistoa koskevia merkkeja yleistyneesta sidekudoksen poikkeavuudesta (viiden kohdan
tulee tayttya).

epatyypillisen pehmea tai samettinen iho
ihon lieva ylivenyvyys

selittdmattomat striat (venytysarvet, arpijuovat) seldssa, nivusalueella, lanteilla, rinnoissa tai vatsan alueella murrosikaisilla
miehilla tai esiteini-iassa olevilla naisilla, ilman merkittavaa painonnousun tai -laskun historiaa

Pietsogeeniset papulat (rasvatyrat) kantapaissa molemmin puolin
Toistuvat tai useat tyrat (esim. napa-, nivus-, reisityrat)

Ainakin kaksi atrofista (kuopalla olevaa tai pigmentiltdadan hieman tummempaa) arpea. Arvet eivat saa olla klassiselle EDS:lle
(cEDS) tyypillisia paperiarpia ja/tai hemosiderisia (tummia, pigmentoituneita) arpia.

Lantionpohjan, perdsuolen ja/tai kohdun F_rolapsit lapsilla, miehilla tai synnyttamattomilla naisilla ilman sairaalloista
ylipainoa tai muuta edeltavaa ladketieteellista tilaa.

Hampaiden ahtaus ja korkea tai kapea kitalaki.

Pitkdsormisuus (arachnodactyly) jossa toinen tai kumpikin seuraavista tunnusmerkeista toteutuu:

A. positiivinen Steinbergin merkki kummallakin puole Ia.Lpeukan_r)ékyy nyrkin ulkopuolelle nyrkistdessa)

B. p05|t||v)|nen Walkerin merkki kummallakin puolella (pikkusormi ja peukalo menevat paallekkain, kun niilld otetaan
ranneote

Sivuille levitettyjen kasien valinen etaisyys mitattavan pituuteen verrattuna (=) 1,05
Hiippalapan prolapsi, lieva tai voimakas, |6ydetty kaikututkimuksella
Aortan tyven laajentuma

Tinkle 2017, suom SEDy ry
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Kriteeriryhma 2: Piirreryhmasta A, B ja C pitaa [6ytya vahintaan kaksi
ryhmaa kolmesta, joissa riittava maara ehtoja toteutuu
(esimerkiksi Aja B, AjaC, BjaCseka A, BjaC)

* Piirre B: Positiivinen sukuhistoria, yksi tai useampi ensimmaisen asteen
sukulainen (biologinen diti, isa, veli, sisar) yksinaan tayttaa nykyiset hEDS:n
diagnostiset kriteerit.

* Piirre C: Tuki- ja liikuntaelinten sairaudet (ainakin yksi seuraavista):
e 1. paivittainen kipu yhdessa tai useammassa nivelessa, vahintaan kolmen kuukauden ajan.
e 2. krooninen laaja-alainen kipu vahintaan kolme kuukautta.

* 3. toistuvat nivelten sijoiltaanmenot tai selkea nivelen instabiliteetti, joka ei johdu
traumasta;

* kolme tai useampia ei-traumaperaisia sijoiltaanmenoja samassa nivelessa tai kaksi tai
useampia ei- traumaperaisia sijoiltaanmenoja kahdessa eri nivelessa, esiintyen eri aikaan

» |ddketieteellinen vahvistus instabiliteetille vahintaan kahdessa paikassa (ei yhteydessa
traumaan).

Tinkle 2017, suom SEDy ry
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Kriteeriryhma 3: Taman ryhman kaikkien ehtojen tulee
tayttya

e Epatyypillisen hauraan ihon puuttuminen. Vrt. muut EDS:n muodot

* Muiden perinndllisten sidekudossairauksien tai yleistyneiden sidekudoksen
autoimmuunisairauksien poissulku, sisaltaen autoimmuunit reumasairaudet. Potilailla, joilla on
yleistynyt sidekudoksen autoimmuunisairaus kuten lupus eli SLE tai reuma, hEDS:n lisadiagnoosi
vaatii, etta seka piirteet A etta B toteutuvat kriteereissa kaksi. Piirretta C kriteereissa kaksi
(krooninen kipu ja instabiliteetti) ei voida laskea hEDS:n oireeksi tassa tapauksessa.

e Muiden yliliikkuvuutta sisaltavien sairauksien poissulku, mm. neuromuskulaariohairiét (kuten
mm. myopaattinen EDS, Bethlemin myopatia), muut perinndlliset sidekudossairaudet (muut
EDS:n alatyypit, Loeys-Dietz-oireyhtyma, Marfanin oireyhtyma) ja luustosairaudet
(luustodysplasiat kuten esim. Osteogenesis imperfecta Ol).

Tinkle 2017, suom SEDy ry



The 2010 Revised Ghent Nosology

for Marfan syndrome

The Marfan Foundation
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https://marfan.org/dx/rules/

©Hanna Markkula

Marfanin oireyhtyman diagnoosi
Ghentin 2010 kriteereiden mukaan

Jos lahisuvussa ei ole marfaanikkoa

On todettava jokin seuraavista:

1. Aortan tyven laajentuminen tai aortan dissekaatio + silman linssiluksaatio

2. Aortan tyven laajentuminen tai aortan dissekaatio + FBN1-geenimutaatio

3. Aortan tyven laajentuminen tai aortan dissekaatio + vahintaan 7 systeemista pistetta
4

Silman linssiluksaatio + FBN1-geenimutaatio, jonka tiedetaan liittyvan aortan tyven
laajentumiseen.

Ghent Nosology 2010
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Marfanin oireyhtyman diagnoosi
Ghentin 2010 kriteereiden mukaan

* Niin kutsuttuja systeemisia pisteita arvioidaan laakarin tekeman kliinisen tutkimuksen
perusteella.

» Systeemipisteita tulee mm. seuraavista piirteista:

* ranne- ja peukalopiirre, linnunrinta tai kuopparinta, jalkateran takaosan
epamuotoisuus tai lattajalat, ilmarinta, selkaydinkanavan laajentuma eli duuran
ektasia lannerangan alueella, duuran pullistuma selkarangassa, lonkkaprotruusio,
pitkat raajat, skolioosi, kyynarnivelen ojennusvajaus, tyypilliset kasvonpiirteet, ihon
venytysjaljet, likinakoisyys yli —3 dp ja mitraalilapan prolapsi.

* Ghentin kriteereita voidaan hyodyntaa myos, kun arvioidaan, onko tutkittavalle tehtava
tarkempia geenitutkimuksia.

Ghent Nosology 2010
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Marfanin oireyhtyman diagnoosi
Ghentin 2010 kriteereiden mukaan

Jos tutkittavan suvussa on todettu Marfanin oireyhtyma

* Voidaan diagnoosi tehda, kun

e tutkittavalla todetaan silman linssiluksaation lisaksi vahintaan seitseman
systeemipistetta tai aortan tyven laajentuminen.

e Mikali suvussa Marfanin oireyhtyman aiheuttava FBN1-geenimutaatio on tiedossa,
voidaan suvun muiden jasenten kohdalla diagnoosi tehda tai sulkea pois myos suvun
geenimutaation kohdennetulla tutkimuksella.

Ghent Nosology 2010
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The 2010 Revised Ghent Nosology for Marfan syndrome relies on
seven rules as indicated below:

IN THE ABSENCE OF FAMILY HISTORY:

1. Aortic Root Dilatation Z score 2 2 AND Ectopia Lentis = Marfan syndrome — The presence of aortic root dilatation (Z-score > 2 when
standardized to age and body size) or dissection and ectopia lentis allows the unequivocal diagnosis of Marfan syndrome, regardless of
the presence or absence of systemic features except where these are indicative of Shprintzen Goldberg syndrome, Loeys-Dietz syndrome,
or vascular Ehlers Danlos syndrome.

2. Aortic Root Dilatation Z score 2 2 AND FBN1 = Marfan syndrome — The presence of aortic root dilatation (Z > 2) or dissection and the
identification of a bona fide FBN1 mutation are sufficient to establish the diagnosis, even when ectopia lentis is absent.

3. Aortic Root Dilatation Z score 2 2 AND Systemic Score 2 7pts = Marfan syndrome — Where aortic root dilatation (Z > 2) or dissection is
present, but ectopia lentis is absent and the FBN1 status is either unknown or negative, a Marfan syndrome diagnosis is confirmed by the
presence of sufficient systemic findings (= 7 points, according to a scoring system) confirms the diagnosis. However, features suggestive
of Shprintzen Goldberg syndrome, Loeys-Dietz syndrome, or vascular Ehlers Danlos syndrome must be excluded and appropriate
alternative genetic testing (TGFBR1/2, SMAD3, TGFB2, TGFB3, collagen biochemistry, COL3A1, and other relevant genetic testing when
indicated and available upon the discovery of other genes) should be performed.

4. Ectopia lentis AND a FBN1 mutation associated with Aortic Root Dilatation = Marfan syndrome — In the presence of ectopia lentis, but
absence of aortic root dilatation/dissection, the identification of an FBN1 mutation previously associated with aortic disease is required
before making the diagnosis of Marfan syndrome.

Ghent Nosology 2010


https://marfan.org/dx/rules/
https://marfan.org/conditions/shprintzen-goldberg-syndrome/
https://marfan.org/conditions/loeys-dietz/
https://marfan.org/conditions/veds/
https://marfan.org/dx/zscore-children/
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The 2010 Revised Ghent Nosology for Marfan
syndrome relies on seven rules as indicated
below:

IN THE PRESENCE OF FAMILY HISTORY:

1. Ectopia lentis AND Family History of Marfan syndrome (as defined above) = Marfan syndrome — The presence of ectopia lentis
and a family history of Marfan syndrome (as defined in 1-4 above) is sufficient for a diagnosis of Marfan syndrome.

2. A systemic score 2 7 points AND Family History of Marfan syndrome (as defined above) = Marfan syndrome — A systemic score
of greater than or equal to 7 points and a family history of Marfan syndrome (as defined in 1-4 above) is sufficient for a
diagnosis of Marfan syndrome. However, features suggestive of Shprintzen Goldberg syndrome, Loeys-Dietz syndrome, or
vascular Ehlers Danlos syndrome must be excluded and appropriate alternative genetic testing (TGFBR1/2, SMAD3, TGFB2,
TGFB3 collagen biochemistry, COL3A1, and other relevant genetic testing when indicated and available upon the discovery of
other genes) should be performed.

3. Aortic Root Dilatation Z score 2 2 above 20 yrs. old, 2 3 below 20 yrs. old + Family History of Marfan syndrome (as defined
above) = Marfan syndrome — The presence of aortic root dilatation (Z > 2 above 20 yrs. old, = 3 below 20 yrs. old) and a family
history of Marfan syndrome (as defined in 1-4 above) is sufficient for a diagnosis of Marfan syndrome. However, features
suggestive of Shprintzen Goldberg syndrome, Loeys-Dietz syndrome, or vascular Ehlers Danlos syndrome must be excluded and
appropriate alternative genetic testing (TGFBR1/2, SMAD3, TGFB2, TGFB3, collagen biochemistry, COL3A1, and other relevant
genetic testing when indicated and available upon the discovery of other genes) should be performed.

Ghent Nosology 2010


https://marfan.org/dx/rules/
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Laskurit ja lisatietoa: The Marfan Foundation
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Osteogenesis imperfecta: alamuotoja
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Osteogenesis imperfecta alamuotoja 1/2

Tyyppi 1l

e Lievin. Potilaat ovat normaalin tai Iahes normaalin mittaisia, murtumia lievistd/keskisuurista traumoista, murtumista useimmat ennen murrosikaa,
sklerat (silman valkuaiset) siniset, purple, harmaat, deformiteetteja ei ole tai ne ovat lievia, ja hampaisto on yleensa normaalisti kehittynyt, l0ysat
nivelet, lihasheikkous, skolioosi, kolmiomaiset kasvot, kuulo-ongelmat mahdollisia.

Tyyppi 2

» Vaikein, kuolemaan johtava joko sikiokaudella tai pian syntyman jalkeen. Potilailla on jo syntyessa lukuisia luunmurtumia, selkeitd deformiteetteja,
leveat pitkat luut ja matala luun tiheys, kehittymattémat keuhkot, hengityksen ongelmat, vaikea lyhytkasvuisuus.

Tyyppi 3

e Vaikea, vaikea lyhytkasvuisuus, kolmiomaiset kasvot, vaikea skolioosi, harmahtavat sklerat sekda hampaistomuutokset. aiheuttaa suuren murtuma-
alttiuden ja vaikeita luuston virheasentoja. Loysat nivelet. Ala- ja ylaraajojen lihasten kehittymattomyys, tynnyrin muotoinen rintakeha, kuulo-
ongelmat mahdollisia

Tyyppi 4

» Keskivaikea, potilailla on kohtalainen lyhytkasvuisuus, lievat luuston deformiteetit, lieva tai keskivaikea skolioosi, harmahtavat tai valkoiset sklerat ja
hampaistomuutokset, suuri murtuma-alttius, joskus jo ennen syntymaa, tynnyrin muotoinen rintakeha, kolmiomaiset kasvot.

Tyyppi 5

e Muistuttaa kliinisesti tyyppi 4:3a. Lieva tai kohtalainen lyhytkasvuisuus, radiuksen paan dislokaatio, mineralisoituneet interosseaaliset kalvot,
valkoiset sklerat ja normaali hampaisto, mahd. |6ysat nivelet. poikkeaa paljon edelld kuvatuista tyypeista siina, etta sille on tyypillista hyperplastinen
kallus, murtumien paranemivaiheessa ilmaantuva poikkeavan runsas kalluksen (sidekudoksen) muodostuminen murtumakohtaan.

Steiner 2021, Terveyskyla, Terveyskirjasto, CDC, Oi Foundation, Ol-yhdistys 331
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Osteogenesis imperfecta alamuotoja 2/2

Type 6

* Resembles Type IV Ol in appearance and symptoms. Not always diagnosed at birth, and symptoms progress over time. “Fish-scale”
appearance to bone when viewed under the microscope. Curved spine. Diagnosed by bone biopsy or genetic studies, Changes in the
mineralization of bone.

Type 7

* Resembles Type Il and Type Ill Ol in appearance and symptoms. White sclera. Small stature. Short humerus (upper arm bone) and short
femur (upper leg bone). Possible smaller head size. Changes in the process of forming collagen.

Type 8

* Resembles Type Il and Type Ill Ol in appearance and symptoms. White sclera. Small stature. Short humerus (upper arm bone) and short
femur (upper leg bone). Possible smaller head size. Changes in the process of forming collagen.

There are rarer types of the disease, in general they are moderately severe forms. These types are similar to types Ill or IV. Some of these rare

forms do not affect the structure of collagen but instead affect the function of bone-forming cells.

332
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High arch Cleft  Bifid
palate  palate uvula

066

* Ominaispiirteita: Arterial Tortuosity
« Kitalakihalkio tai kaksiosainen kitakieleke (uvula)
* Silmien sijainti tavallista etdampana toisistaan (hypertelorismi)
e Aortan pullistuma ja dissekoituma
* Huomattavan kiemuraiset valtimot

* Muita Marfanin kaltaisia sairauksia korkeampi aortan kaaren seka
sepelvaltimoiden dissekoitumisriski seka kallonsisdisten aneurysmien riski

* MyoOs mahd.: kallon saumojen ennenaikainen luutuminen (kraniosynostoosi),
Chiari, kampurajalat, avoin valtimotiehyt ja pullistumat seka dissekoitumat
missa tahansa valtimopuustossa

Loeys-Dietzin oireyhtyma (LDS)

* Loeys-Dietzin (LDS9 oireyhtyma on harvinainen vallitsevasti periytyva
sidekudossairaus.

* Prevalenssi: ei tiedossa

* 6 alamuotoa

* Qireyhtyma on huonosti tunnettu, mika johtaa usein oikean diagnoosin
viivastymiseen.

* Lue lisaa taalta , taalta, taalta tai tadlta

Aortic Dissections Aortic Aneurysms
334
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Review

Clinical features and complications of Loeys-Dietz syndrome: A
systematic review

Pishoy Gouda “, Robert Kay “, Marina Habib “ Amir Aziz”, Eitan Aziza®, Robert Welsh'

* University of Alberta, Division of Cariology, Edmonton, Alberta, Canada
Y Flinders University, School of Medicine, Adelaide, Australia
© Canadian VIGOUR Centre, University of Alberta, Edmonton, Alberta, Canada

Loeys-Dietzin oireyhtyman
yleisten piirteiden ja
komplikaatioiden kirjo

Hypertelorismi, sininen skleera, korkea kapea
kitalaki, kitalakihalkio, kaksiosainen uvula,
kiemuraiset valtimot, aortan aneyrusmat, aortan
dissekaatiot, IHO: ekseema, samettinen,
|lapikuultava, striat, atrofiset arvet,
kampurajalka, nivelrikko, nivelten yliliikkuvuus,
arachnodactyly, duran ekstasia, skolioosi,
allergiat

Gouda 2022
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Higharch Cleft  Bifid
alate  palate  uvula

Hypertelorism

Blue sclera

Arterial Tortuosity

Allergies

Aortic Dissections Aortic Aneurysms

Scoliosis

Dural ectasia

Arachnodactyly

Osteoarthritis
and
Joint laxity

Talipes (Club foot)
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Lisatietoa

e Invalidiliitto, harvinaiset sidekudossairaudet

e Harvinaiset-verkosto

* QOrphanet
¢ Terveyskyld. Genetiikan ja harvinaissairauksien talo

e Suomen Ehlers-Danlos yhdistys

e Suomen Marfan-yhdistys

* Suomen osteogenesis imperfecta —yhdistys

¢ Ehlers-Danlos Society

* Marfan Foundation

¢ Ol Foundation

Marfan ja sen kaltaiset sairaudet, esitteet

* Marfanin oireyhtyma

e Bealsin oireyhtyma

e Ectopia lentis -silmalinssin luksaatio

e Familiaalinen torakaaliaortan aneurysma ja dissekoituma- eli FTAAD

e Loeys-Dietz -oireyhtyma

e MASS -ilmiasu eli fenotyyppi

e Shprintzen-Goldberg -oireyhtyma

e Stickler -oireyhtyma

e Vaskulaari Ehlers-Danlos -oireyhtyma

336


https://www.invalidiliitto.fi/tukea/harvinaiset-sairaudet/harvinaisdiagnooseja#Sidekudossairaudet
https://harvinaiset.fi/diagnoosit/hae-ja-selaa-diagnooseja/?alphabet=m
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/index.php
https://www.terveyskyla.fi/genetiikkajaharvinaiset/tietoa
https://www.ehlers-danlos.fi/eds/alatyypit/uudet-luokittelukriteerit/
http://www.marfan.fi/marfanin-oireyhtyma/
https://oi-yhdistys.fi/
https://www.ehlers-danlos.com/
https://marfan.org/conditions/
https://oif.org/
https://www.invalidiliitto.fi/sites/default/files/2016-11/Marfan-opas_2015_web.pdf
https://www.orpha.net/data/patho/Pub/other/bealsin_oireyhtyma_2014-06-16_web.pdf
https://www.invalidiliitto.fi/sites/default/files/2017-06/Ectopia_lentis-oireyhtyma_2014-06-16_web_0.pdf
https://www.invalidiliitto.fi/sites/default/files/2017-06/FTAAD-oireyhtyma_2014-06-16_web.pdf
https://www.invalidiliitto.fi/sites/default/files/2017-06/Loeys-Dietz-oireyhtyma_2014-06-16_web.pdf
https://www.invalidiliitto.fi/sites/default/files/2017-06/MASS-fenotyyppi_2014-06-16_web.pdf
https://www.invalidiliitto.fi/sites/default/files/2017-06/Shprintzen-Goldberg-oireyhtyma_2014-06-16_web.pdf
https://www.invalidiliitto.fi/sites/default/files/2017-06/Stickler-oireyhtyma_2014-06-16_web.pdf
https://www.invalidiliitto.fi/sites/default/files/2017-06/Vaskulaari_Ehlers-Danlos-oireyhtyma_2014-06-16_web.pdf

©Hanna Markkula

Clinician-associated traumatization from difficult medical encounters:
Results from a qualitative interview study on the Ehlers-Danlos Syndromes

Colin M.E. Halverson ®™“%", Heather L. Penwell ?, Clair A. Francomano ®

* Tutkimus havainnollistaa laadullisia, elettyja kokemuksia, jotka johtavat traumaoireisiin
* Artikkelissa kuvataan erityista medikaalisen trauman muotoa hEDS-potilailla: Clinician-associated traumatization

» Kasite kuvaa negatiivisten terveydenhuollon kohtaamisten fyysisia ja psykologisia vaikutuksia potilaisiin - Aversiivinen
(vastenmielisyyttd/ valttamista aiheuttava arsyke) reagointi ihmisiin, tapahtumiin, esineisiin ja paikkoihin, jotka potilaat
vhdistavat naihin kohtaamisiin

e Terveydenhuollossa koettujen traumaattisten kokemusten kumulatiiviset vaikutukset

* Selvitettiin, miten vaikeat kohtaamiset terveydenhuollon ammattilaisten kanssa vaikuttavat potilaan ja kliinikon suhteiden
huononemiseen, potilaan luottamuksen vahenemiseen terveydenhuoltojarjestelmaan ja itseensa seka kielteisiin
terveydellisiin vaikutuksiin

e Tarkasteltiin medikaalisen trauman kasitteen hyddyllisyytta ja rajoituksia analysoitaessa haastateltujen kokemuksia ja
reaktioita

Halverson 2023 337
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TRl _ N * Tutkimus osoitti, ettd trauma ei johdu pelkastaan sairaalaymparistosta,
Cl INICIan-assocl ated ladketieteellisista toimenpiteista tai sairausprosessista

traum atizatio n—m ed I ka d | ise n . Sen sijaan kielteiset vuorovaikutussuhteet terveydenhuollon ammattilaisten
trauman e rltyl nen muoto kanssa johtavat medikaaliseen traumaan - Clinician-associated

traumatization

* Havaittiin traumaoireita, joissa akilliset, odottamattomat ja hengenvaaralliset
ladketieteelliset tapahtumat eivat ole lasna. Traumatisoituminen johtui
pitkaaikaisesta huonosta kohtelusta ja kielteisten kohtaamisten
kumuloitumisesta

* Onrinnastettavissa perinteisempien PTSD:n ja medikaalisen trauman
maaritelmien mukaisiin oireisiin

* Potilaat kokivat voimakasta psyykkista ja fyysista ahdistusta, joka johtui
suoraan heidan ladketieteellisesta hoidostaan.

* Valttelevat tiettyja terveydenhuollon ymparist6ja ja joskus myods
kaukaisempia laukaisevia tekijoita, ovat artyisia ja hypervigilantteja,
vaikka ei olisi erityista tai lasna olevaa uhkaa

* Tulosten mukaan mitatoivilla ja vahattelevilla kommenteilla on negatiivisia
psykososiaalisia ja fyysisia seurauksia

Halverson 2023
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Hypermobile Ehlers-Danlos Syndrome

Synonyms: Benign Joint Hypermobility Syndrome, EDS Hypermobility Type, EDS Type ll,
> Ehlers-Danlos Syndrome Hypermobility Type, Ehlers-Danlos Syndrome Type Ill, hEDS,

Joint Hypermobility Syndrome

Howard P Levy, MD, PhD'
Created: October 22, 2004; Revised: June 21, 2018.

Treatment of Manifestations; Physical Therapy

Myofascial release (any physical therapy modality that reduces spasm) provides short-term relief of pain, lasting hours to days. While the duration of benefit is short and it
must be repeated frequently, this pain relief may be critical to facilitate participation in toning exercise for stabilization of the joints. Modalities must be tailored to the
individual; a partial list includes heat, cold, massage, ultrasound, electrical stimulation, acupuncture, acupressure, biofeedback, and conscious relaxation.

Low-resistance muscle toning exercise can improve joint stability and reduce future subluxations, dislocations, and pain. See Prevention of Primary Manifestations.
Transvaginal pelvic physical therapy and myofascial release (in which massage or ultrasound is applied to the pelvic musculature via a transvaginal approach) may improve
dyspareunia, abdominal pain, back pain, and sometimes radicular lower-extremity pain. This should only be performed by a physical therapist with training and expertise in
pelvic floor physical therapy and with patient consent.

Assistive Devices

Braces are useful to improve joint stability. Orthopedists, rheumatologists, and physical therapists can assist in recommending appropriate devices for commonly problematic
joints such as knees and ankles. Shoulders and hips present more of a challenge for external bracing. Occupational therapists may be consulted for ring splints (to stabilize
interphalangeal joints) and wrist or wrist/thumb braces in affected individuals with small joint instability. A soft neck collar, if tolerated, may help with neck pain and
headaches.

A wheelchair or scooter may be necessary to offload stress on lower-extremity joints. Special wheelchair customizations such as lightweight and/or motorized chairs, seat pads,
and specialized wheels and wheel grasps may be necessary to accommodate pelvic and upper-extremity issues.

A waterbed, adjustable air mattress, or viscoelastic foam mattress (and/or pillow) may provide increased support with improved sleep quality and less pain.

Prevention of Primary Manifestations

Improved joint stability may be achieved by low-resistance exercise to increase muscle tone (subconscious resting muscle contraction), as opposed to

muscle strength (voluntary force exerted at will). Emphasis should be placed on both core and extremity muscle tone. Examples include walking, bicycling, low-impact aerobics,
swimming or water exercise, and simple range-of-motion exercise without added resistance. Core toning activities, such as balance exercises and repetitive motions focusing
on the abdominal, lumbar, and interscapular muscles, are also important. Progress should be made by gradually increasing repetitions, frequency, or duration, not resistance. It
often takes months or years for significant progress to be recognized.

Wide-grip writing utensils can reduce strain on finger and hand joints. An unconventional grasp of a writing utensil, gently resting the shaft in the web between the thumb and
index finger and securing the tip between the distal interphalangeal joints or middle phalanges of the index and third fingers (rather than using the tips of the fingers), results in
substantially reduced axial stress to the interphalangeal, metacarpophalangeal, and carpometacarpal joints. These adjustments frequently result in marked reduction of pain in
the index finger and at the base of the thumb.
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Pain management in the Ehlers—Danlos syndromes

Pradeep Chopra @ Brad Tinkle, Claude Hamonet, Isabelle Brock, Anne Gompel, Antonio Bulbena
... See all authors v

10 February 2017 | https://doi.org/10.1002/ajmg.c.31554 | Citations: 72

Chronic pain in the Ehlers—Danlos syndromes (EDS) is common and may be severe. According to one study, nearly 90% of patients report some
form of chronic pain. Pain, which is often one of the first symptoms to occur, may be widespread or localized to one region such as an arm or a leg.
Studies on treatment modalities are few and insufficient to guide management. The following is a discussion of the evidence regarding the
underlying mechanisms of pain in EDS.

The causes of pain in this condition are multifactorial and include joint subluxations and dislocations, previous surgery, muscle weakness,
proprioceptive disorders, and vertebral instability. Affected persons may also present with generalized body pain, fatigue, headaches,
gastrointestinal pain, temporomandibular joint pain, dysmenorrhea, and vulvodynia.

Pain management strategies may be focused around treating the cause of the pain (e.g., dislocation of a joint, proprioceptive disorder) and
minimizing the sensation of pain.

Management strategies for chronic pain in EDS includes physical therapy, medications, as well as durable medical equipment such as cushions,
compressive garments, and braces.

Physiotherapy

Available evidence suggests that patients who receive exercise intervention improve over time. Physical rehabilitation consists of core stabilizing
and joint stabilizing and proprioception enhancing exercise coupled with general fitness program. Stretching exercises should be limited to gentle
stretching to avoid any risks of subluxations or dislocations.

Techniques that have been used in treating hEDS pain include manual therapy for overactive muscles, trunk stabilization, posture re-education,
joint awareness using biofeedback, joint mobilization with muscle release.


https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/ajmg.c.31554
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