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Duchennen lihasdystrofia (DMD) on lasten yleisin lihassairaus. Se on dystrofiinigeenin puuttees-
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johtaa lopulta liikkumiskyvyn menettdmiseen. DMD:td sairastava tarvitsee moniammatillista
kuntoutusta ja hoitoa. Fysioterapeutin rooli korostuu toimintakyvyn tukemisessa.

Opinnéaytetyon tarkoituksena on selvittda tutkimustietoon ja fysioterapeuttien haastatteluihin pe-
rustuen kaytettyja fysioterapiamenetelmia DMD:ta sairastavan toimintakyvyn arvioinnissa seké
yllapitdmisessa ja tukemisessa. Tulosten perusteella toimintakykya tutkittaessa arvioidaan aktiivi-
sia toimintoja, tasapainoa, fyysistd kuntoa ja motorisia taitoja seka nivelten liikkuvuutta, neuraa-
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hasvenyttelyitd sekda hengitysfysioterapiaa. Muita fysioterapiamenetelmid ovat faskia-késittelyt,
pehmytkudoskasittelyt ja fysikaaliset hoidot. Fysioterapiassa hyddynnetddn myos ortooseja ja las-
toja. Tuloksissa korostuu etenkin hengitystoimintojen tukemisen tarkeys.

Jatkotutkimusideoita ovat perehtyminen DMD:té sairastavan tarvitsemiin apuvalineisiin seké tut-
kimustiedon lisaantyessa case-tutkimukset allasterapian ja hengitysfysioterapian vaikuttavuudesta
tai opas DMD:ta sairastavan hengitysfysioterapiasta. Myds DMD:ta sairastavan vanhempien ko-
kemuksia tdman sairauden fysioterapiasta voitaisiin tutkia.
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Duchenne muscular dystrophy (DMD) is the most common muscle disease in children. The ab-
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Lyhenteet

AFO

BIPAP

CPAP

DMD

EK

FVC

ICF

KAFO

LVR

MFM

MMT

Ankle-Foot Orthosis, nilkan ja sadren alueella kéytettava ortoosi

Bi-level Positive Airway Pressure, kaksivaiheinen positiivinen ilmatiepai-

ne. Kéytetyin noninvasiivinen paineventilaattori

Continuous Positive Airway Pressure, noninvasiivisen ventilaation muoto,
jossa kasvonaamarin vélitykselld johdetaan jatkuva positiivinen ilma-
tiepaine hengitysteihin yhdesséa hapen kanssa spontaanisti hengittavalle
henkil6lle

Duchenne muscular dystrophy, Duchennen lihasdystrofia

Egen Klassifikation, DMD:ta sairastavien toimintakykya mittaava testi

Forced Vital Capacity, nopea vitaalikapasiteetti, voimakkaan uloshengi-

tyksen aikana ulospuhallettu ilmamaara
International Classification of functioning, disability and health, toiminta-
kyvyn, toimintarajoitteiden ja terveyden kansainvalinen luokitusjérjestel-

ma

Knee-ankle-foot orthosis, polven, nilkan ja sadren alueella kdytettava or-

toosi

Lung volume recruitment, keuhkojen vaiheittainen taytto

Motor Function Measurement, hermolihassairautta sairastavan henkilon

motorista toimintakykya mittaava testi

Manual Muscle Testing, manuaalinen lihastestaus



MHFMS

MRC

NIV

NSAA

PCF

PEF

PEP

PUL

Sp02

6MWT

Modified Hammersmith Functional Motor Scale, hermolihassairauksia

sairastavien toimintakykyé mittaava testi

Medical Research Counsil, manuaalisessa lihastestauksessa kéytettava ar-

viointiasteikko

Noninvasive Ventilation, noninvasiivinen ventilaatio. llman keinoilmatieta

tapahtuva hengityksen avustaminen mekaanisella hengityslaitteella

North Star Ambulatory Assesment, DMD:t& sairastavien toimintakykya

mittaava testi

Peak Expiratory Flow, yskéisyn huippuvirtaus. APCF Assisted Peak
Cough Flow, avsutettu yskaisyn huippuvirtaus ja UPCF Unassisted Peak
Cough Flow, avustamaton yskaisyn huippuvirtaus

Peak Expiratory Pressure, uloshengityksen huippuvirtaus

Positive expiratory pressure, hengitystekniikka, jossa hengitysteihin syn-
tyvat paineenmuutokset irrottavat limaa

Performance of the Upper Limb, DMD:té sairastavien yldraajan suoritus-

kykya ja motorista toimintaa mittaava testi

Happisaturaatio, veren happikylldisyys. Kuvaa paljonko happea soluilla on

saatavilla veresta

6 Minute Walking Test, sydédn, hengitys- ja verenkiertoelimiston kuntoa

mittaava kuuden minuutin kavelytesti



1 Johdanto

Suomessa on yli 10 000 lihassairautta sairastavaa henkil6d. Perinndllisista (Atula 2015)
ja lapsuusian (Pihko, Haataja & Rantala 2014, 177) lihassairauksista Duchennen lihas-
dystrofia (DMD) on yleisin (Atula 2015; Pihko ym. 2014, 177). Lihasdystrofioista
DMD:ta seka Beckerin lihasdystrofiaa sairastavia on Suomessa noin 250 henkil6a (Jo-
kela & Udd 2014, 2972). DMD:n esiintyvyys maailmanlaajuisesti on 1 sairastava
3500:aa poikaa kohden (Atula 2015; Pihko ym. 2014, 177). DMD periytyy resessiivi-
sesti X-kromosomissa, minka takia vain miespuoliset sairastuvat vakavasti (Finder,
Birnkrant, Carl, Farber, Gozal, lannaccone, Kovesi, Kravitz, Panitch, Schramm,
Schroth, Sharma, Sievers, Silvestri & Sterni 2004, 456). Sairaus on etenevé ja seurausta
dystrofiinigeenin puutteesta (Partanen, Falck, Hasan, Jantti, Salmi & Tolonen 2006,
535).

Taman opinndytetyon tavoitteena on kartoittaa DMD:té sairastavan fysioterapian sisél-
toa kirjallisuuskatsauksen ja fysioterapeuttien haastattelujen pohjalta. Opinndytetydssa
tarkastellaan DMD:n vaikutuksia yksilon toimintakykyyn seké toimintakyvyn tutkimista
ja fysioterapiaa. Toimintakyvylla tarkoitetaan yksiloén kykya toimia omassa ympaéristos-
séan (Talvitie, Karppi & Mansikkamaki 2006, 39). Fysioterapiassa tuetaan yksilon liik-
kumis- ja toimintakykya sek& pyritadn parantamaan yksilon elaménlaatua (WCPT Sec-
retariat 2014, 1). Fysioterapiassa arvioidaan, diagnosoidaan ja pyritaan
ennaltaehkéisemaén vaivoja seka toimintakyvyn heikkenemistd (Australian Physiothe-
rapy Association). Liike on olennainen osa yksilon terveyttd ja hyvinvointia (WCPT
Secretariat 2014, 3). Fysioterapiassa pyritaan edistamaan yksilon liikkumiskykya vaivan
syysta riippumatta (Australian Physiotherapy Association). Fysioterapia on tieteelliseen
néyttdon perustuvaa, ja uusinta tutkimustietoa sovelletaan kaytantoon (WCPT Secretriat
2014, 1).

Terapeuttinen harjoittelu on osa fysioterapiaa. Terapeuttisella harjoittelulla tarkoitetaan
yksilon toimintakyvyn edistamistd aktiivisilla ja toiminnallisilla menetelmillad. Naill&
menetelmilla harjoitetaan esimerkiksi nivelten liikkuvuutta, lihasvoimaa ja -kestavyyttéa
sekd hengitys- ja verenkiertoelimiston suorituskykya (Suomen Kuntaliitto, Suomen fy-

sioterapeutit ry & FYSI ry 2007, 3). Kéytdnnossa tdma tarkoittaa muun muassa lihasten



venyttelyitd, allasterapiaa ja hengitysharjoituksia (Bandy, Sanders, O’Kelley & Taylor
2007, 6-7). Harjoitteet pyritdan liittdmaan yksilon paivittdisiin toimintoihin (Eagle
2002, 975).

DMD:t4 sairautena ei voida parantaa, mutta sitd voidaan hoitaa (Pihko ym. 2014, 178).
Moniammatillinen ldhestyminen on keskeistd DMD:t4 sairastavien kuntoutuksessa ja
hoidossa (Guglieri & Bushby 2015, 505). Fysioterapeutin rooli nédkyy etenkin kuntou-
tuksessa, mutta fysioterapeutin on myos huolehdittava oikea-aikaisesta apuvalineiden
kayttoonotosta sekd ohjattava perhettd (Lovering, Porter & Bloch 2005, 1382). Fysiote-
rapian tavoitteena on ehkaista nivelten jaykistymistéd seka selkarangan muutoksia ja yl-
lapitad liikunta- sekd muuta toimintakykya ja terveyttd mahdollisimman hyvana niin
pitkdaan kuin mahdollista (Eagle 2002, 975).

2  Opinnaytetyon tavoite ja tarkoitus

Opinnaytetyon tavoitteena on koota tutkimustietoa kirjallisuuskatsauksella DMD:ta sai-
rastavien fysioterapiasta sekéd kuvailla fysioterapeuttien haastatteluista saatujen tietojen
perusteella, millaisia menetelmid Suomessa kaytetaan taté sairautta sairastavien fysiote-
rapiassa. Opinnaytetyoll& pyritddn lisddmaan tietoisuutta erilaisista fysioterapian mah-
dollisuuksista DMD:ta sairastavilla. Tarkoituksena on yhdistda uusinta tietoa DMD:ta
sairastavien fysioterapiasta kattavaan ja selkedadn muotoon fysioterapeuttiopiskelijoille
ja fysioterapeuteille. Opinnaytetyontekijat haluavat myos lisdtd omaa osaamistaan eri-
tyisesti DMD:tda sairastavien, mutta myds muiden neurologisten sairauksien fysioterapi-

asta.

Tutkimuskysymykset:

1. Millaista tutkimustietoa DMD:t4 sairastavan fysioterapiasta on?

2. Mité fysioterapiamenetelmi fysioterapeuttien haastattelujen perusteella kdytetaan?

3. Mit& yhtaldisyyksia tai eroavaisuuksia kirjallisuuskatsauksen ja haastatteluista saatu-

jen tulosten vélilla on?



3  Duchennen lihasdystrofia

3.1 Sairauden luokittelu ja diagnosointi

Lihassairaudet eli myopatiat maéaritelladn sairauksiksi, joissa lihaksen sairastuminen
johtuu hairioista lihaskudoksessa. Tavallisin lihassairauden aiheuttaja on geenivirhe,
jonka seurauksena jokin proteiini on viallinen tai puuttuu kokonaan. Taman proteiinin
tunnistaminen ja sen toiminnan ymmartaminen auttavat selvittdmadn lihassairauksien
syntytavan. Tyypillisimpia lihassairauksien oireita ovat lihasten heikkous ja surkastu-
minen. (Partanen ym. 2006, 528.)

Perinteisessa lihassairauksien luokittelussa Duchennen lihasdystrofian katsotaan kuulu-
van primaarisiin lihastauteihin ja niiden alakategoriaan lihasdystrofioihin. Merkittavin
lihasten atrofiaa, eli surkastumista, aiheuttava tekija lihasdystrofioissa on lihassyiden
tuhoutuminen ja lihassyiden korvautuminen side- ja rasvakudoksella. (Partanen ym.
2006, 535.)

DMD:n diagnosoinnissa arvioidaan kliinisia oireita, geneettisissé tutkimuksissa dystro-
fiinigeenin muutoksia, lihashiopsiaa seké veren seerumin kreatiinikinaasi-arvoa (CK-
arvoa), joka DMD:t4 sairastavalla on 20-100-kertainen verrattuna normaaliin arvoon.
(Pihko ym. 2014, 178). CK-arvo kohoaa voimakkaasti DMD:té sairastavilla taudin al-
kuvaiheessa. Myohemmin arvot laskevat lihasmassan menetyksen seurauksena. (Umph-
red, Lazaro, Roller & Burton 2013, 554.)

3.2 Sairauden aiheuttaja ja periytyminen

DMD:n aiheuttaa yleensd X-kromosomin kohdan Xp21-dystrofiinigeenin deleetio tai
kyseisen geenin toimintahdirié (Partanen ym. 2006, 535). Dystrofiinigeenin pitdisi ohja-
ta dystrofiiniproteiinin muodostumista, mutta geenivirheestd johtuen tassa on hairigita.
Dystrofiiniproteiinia ei joko ole ollenkaan, maar4 on normaalia vahdisempi tai raken-
teessa on jotain poikkeavaa. 70 %:lla tapauksista geenimuutos on perdisin &idilta, ja lo-

puissa 30 %:ssa kyse on uudesta mutaatiosta. (Pihko ym. 2014, 177-178.) Dystrofiinin
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tehtdvané on yhdistad aktiini solukalvoon ja solun ulkoisiin rakenteisiin. Kyseisen pro-
teiinin merkityksesta ei ole vield tayttd varmuutta, mutta se osallistuu ainakin solukal-

von stabilointiin. (Partanen ym. 2006, 535.)

Kuva 1. Vasemmalla normaali lihaskudos ja oikealla lihaskudos ilman dystrofiinia
(Duchennen lihasdystrofia 2011, 12).

Dystrofiinin puutteen seurauksena solukalvo on tavallista heikompi (kuva 1), ja se vau-
rioituu helposti lihassupistuksessa (Pihko ym. 2014, 177-178). Dystrofiinia on tavalli-
sesti myos syddmen Purkinjen séikeiden kalvorakenteissa, mink& uskotaan aiheuttavan
tautiin liittyvid sydankomplikaatioita (Bies, Friedman, Roberts, Perryman & Caskey
1992, 147). Myods aivoista ja silménpohjista on 16ydetty dystrofiinin isomuotoja (Pihko
ym. 2014, 178). 2015 ilmestyneen julkaisun mukaan dystrofiinia on loydetty akti-
voiduista lihasten kantasoluista (sateliittisoluista). Jos dystrofiinia on liian vahén satel-
liittisoluissa, niiden toiminta hairiintyy. Taman seurauksena lihakset eivat pysty uusiu-
tumaan normaalisti. LOydon perusteella vaikuttaa silta, ettd DMD:n aiheuttama lihasten
tuhoutuminen ei johdu pelkéstdén lihassolujen heikkoudesta, vaan myos liian vahén
dystrofiinia siséltavien satelliittisolujen toiminnanhairiét heikentdvat lihasten uusiutu-

miskykya. (Dumont, Wang, von Maltzahn, Pasut, Bentzinger, Brun & Rudnicki 2015.)

Ihmisen sukupuolen maarittdd se, onko han perinyt kaksi X-kromosomia vai X- ja Y-
kromosomit. XX-kromosomit perineesta yksilosta kehittyy nainen ja XY-yksilostd mies.
Geenit periytyvat kromosomeissa. Jos geenivirhe on jossakin sukupuoliseen ominaisuu-
teen kytkeytyneessa geenissa, isat siis siirtdvat ne kaikille tyttarilleen, mutta eivét pojil-
leen. Aidilta namé geenit voivat periytya seké tytolle etta pojalle. Koska miehilla geenil-
I& on vain yksi lokus, eli geenin paikka, heissd ilmenevét didilta perityt resessiiviset
alleelit, eli geenin vaihtoehtoiset muodot. T&st4 syystd miehet sairastavat naisia enem-
mén sukupuoleen kytkeytyneiden geenien héiriéita, kuten DMD:t4. (Campbell, Reece,
Urry, Cain, Wasserman, Minorsky & Jackson 2008, 289-290). Kuviossa 1 kuvataan
DMD:n periytyminen.
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| ]= ¥-kromosomi, jossa ei geenivirhetts
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a = ¥-kromosomi, jossa ei geenivirhettd

= Y-kromosomi, jossa ei geenivirhetta

Kuvio 1. Resessiivisen X-kromosomiin kytkeytyneen geenin periytyminen (Mukaillen
Muscular Dystrophy Association 2015a).

3.3 DMD:n vaikutukset yksilon toimintakykyyn 1CF-viitekehyksessa

ICF (International Classification of Functioning, Disability and Health) on Maailman
terveysjarjeston (World Health Organization, WHO) julkaisema toimintakyvyn, toimin-
tarajoitteiden ja terveyden kansainvalinen luokitusjarjestelmé&. ICF-luokituksen tavoit-
teena on tarjota yhtendinen ja standardoitu kieli sek& viitekehys terveydentilan kuvaile-
miseen. ICF-luokitus muodostuu erilaisista osa-alueista, joita ryhmitelldan
samankaltaisten ominaisuuksien perusteella. ICF-luokitukseen sisaltyvat ruumiin ja ke-
hon toiminnot sek& ruumiin rakenteet, suoritukset ja osallistuminen sekd ymparisto- ja
yksilotekijat, mitk& on esitetty kuviossa 2. (World Health Organization 2014, 7, 15-16.)
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Kuvio 2. ICF-luokitusten osa-alueiden vuorovaikutussuhteet DMD:ssd (Mukaillen
World Health Organization 2014, 37).

Ruumiin ja kehon toiminnot sekd ruumiin rakenteet jaotellaan tarkemmin elinjarjestel-
mittain. Ymparistotekijoilla tarkoitetaan fyysistd, sosiaalista ja asenneymparistod, jossa
yksilo el&d. Yksilotekijat ovat yksilon elaméén ja eldamiseen vaikuttavia asioita. Niit4
ovat esimerkiksi kasvatus, ikd, elintavat, koulutus, ammatti ja selviytymisstrategiat. Yk-
silotekijoita ei varsinaisesti luokitella ICF-luokituksessa niiden moninaisen sosiaalisen
ja kulttuurisen vaihtelun takia. Ne kuitenkin kuvataan ICF-luokitusten osa-alueiden vuo-
rovaikutussuhdekaaviossa, silld ne voivat vaikuttaa merkittavasti yksilon toimintaky-
kyyn. (World Health Organization 2014, 16, 33-35.)

ICF-luokitus etenee hierarkkisesti ja koodit ovat alfanumeerisia. Kirjain b kuvaa ruu-
miin ja kehon toimintoja ja s ruumiin rakenteita, d suorituksia ja osallistumista seka e
ymparistotekijoita. Kirjaimen jalkeen tulee numerosarja, josta ensimméinen numero
kertoo pd&ryhman, kaksi seuraavaa viittaa toiseen luokitusportaaseen ja mahdolliset
kaksi viimeistd kolmanteen ja neljanteen luokitusportaaseen. Luokittelu jasentyy luoki-
tusportaiden vélisen yhteyden perusteella. Esimerkkind ICF-koodi s41001: s viittaa
ruumiin rakenteisiin, padéluokka 4 sydan ja verenkierto-, immuuni- ja hengitysjéarjestel-
man rakenteisiin, s410 sydamen ja verenkiertojarjestelmén rakenteisiin, s4100 syda-
meen ja s41001 syddnkammioihin. (World Health Organization 2013, 21, 113.) Kan-

sainvalisen ICF-luokituksen kayttd nakyy Suomessa fysioterapian rakenteisessa
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kirjaamisessa (Terveyden ja Hyvinvoinnin Laitos 2014). Seuraavissa kappaleissa kuva-
taan DMD:n vaikutuksia yksilon toimintakykyyn ja lopuksi luokitellaan ne ICF-

viitekehyksen mukaan (kuvio 3).

DMD:n diagnosoinnissa voidaan hyddyntda kantaja- ja sikiddiagnostiikkaa (Meretoja
2012), mutta yleensé oireita havaitaan 2-5-vuotiailla pojilla. (Guglieri & Bushby 2015,
505). Oireina esiintyy motorista kompelyytta ja nain lapsi kaatuilee tavallista enemman.
Sairauden alkuvaiheessa on usein havaittavissa pohkeiden hypertrofiaa seka etenkin raa-
jojen proksimaalisiin osiin painottuvaa lihasheikkoutta. Motoristen taitojen alentuessa
my0s kavelykyky heikkenee ja fyysiset ponnistelut, kuten lattialta nouseminen, on haas-
tavaa. Lattialta nousemisen vaikeus ndkyy Gowersin oireena, jolloin lapsi tukeutuu ka-
silla reisiinsd ja tyontaa itsensa siitad pystyasentoon (kuva 2). (Pihko ym. 2014, 174,
177-178.) DMD:t4 sairastavien tuntoaisti on normaali, ja yleensd myds suoliston ja virt-
sarakon toiminnan séately on kontrolloitua (Muscular Dystophy Association 2015b).
DMD:ta sairastavilla esiintyy seké ali- ettd ylipainoa (Davidson & Truby 2009, 384).
Lihasten heikkous ja toiminnan koordinoinnin héiriét vaikeuttavat pureskelua ja niele-
mistd, mika on vahvasti yhteydessa aliravitsemukseen (Willig, Bach, Venance & Navar-
ro 1995, Finderin ym. 2004, 458 mukaan). Muita DMD:t4 sairastavilla esiintyvia oireita
voivat olla kognitiivisen kehityksen sekd oppimisen hairiét (Pihko ym. 2014, 178).
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Kuva 2. Gowersin oire (Medical Zone).
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Lihasheikkous on yksi merkittdvimmistda DMD:n oireista (Oliveira, Corréa, Valim, Oli-
veira & Corréa 2010, 353). Lihasheikkouden eteneminen tapahtuu proksimodistaalisesti
vartalon keskiosista raajoihin (Brooke, Fenichel & Griggs 1989; McDonald, Abresch &
Carter 1995, Loveringin ym. 2005, 1373 mukaan). Viiden vuoden iéssa lihasheikkous
voidaan todeta manuaalisella lihastestauksella (Florence, Pandya, King, Robinson, Baty,
Miller, Schierbecker & Signore 1992, 117, 119). Lihasheikkouden ja lihasten asymmet-
rian edetessa lapsen on pakko kompensoida normaalia vartalon asentoa erilaisilla strate-
gioilla séilyttadkseen vartalon painopisteen lonkkanivelen takana ja polvinivelen edessa
(kuva 3) (Eagle 2002, 977; Umphred ym. 2013, 555). Esimerkiksi lonkan takaosan li-
hasten heiketessé lapsi taivuttaa selkénsa kaarelle ja vetdd hartiarengasta taakse séilyt-
tadkseen painopisteen lonkkanivelen takana. Téstd seuraa korostunut lannelordoosi ja
vatsan eteen tydntyminen. Tyypillisesti myos polvinivelet ovat hyperekstensiossa ja

nilkkanivelten plantaarifleksio korostuu. (Umphred ym. 2013, 555.)

Kuva 3. DMD:t4 sairastavan tyypillinen pystyasento (Mukaillen Allen 2013).

Lihasten asymmetria nopeuttaa muutosten syntymista lihasten pituudessa ja kontraktuu-
rien kehittymistd etenkin painoa kannattavissa nivelissé. Lihasheikkous, nivelen liikku-
vuus ja lihaksen tai janteen pituus voivat vaikuttaa merkittavasti optimaaliseen lihastoi-
mintaan, mutta kontraktuurien ja lihasvoiman vaikutusta toisiinsa ei ole tutkittu. (Eagle
2002, 977.) Lihasheikkous (Oliveira ym. 2010, 353; Skalsky & McDonald 2012, 8) ja
nivelten jaykistyminen (Eagle 2002, 977) johtavat molemmat toimintakyvyttomyyteen
(Eagle 2002, 977; Oliveira ym. 2010, 353; Skalsky & McDonald 2012, 8). Teini-ik&an
mennessa lihasheikkous on yleensa edennyt niin pitkélle, ettd sairastunut siirtyy pyora-
tuoliin (Pihko ym. 2009, 178). Guglieri ja Bushby (2015, 505) toteavat, ettd ilman oike-
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anlaista hoitoa lapsen siirtyminen pyorétuoliin voi tapahtua jo 10-vuotiaana. Yl&raajois-
sa lihasheikkous ilmenee muutaman vuoden alaraajojen lihasheikkouden etenemista jal-
jessa (Do 2002, Skalskyn & McDonaldin 2012, 8 mukaan).

Hengityslihasten heikkoutta ilmenee tyypillisesti 10—14 vuoden idssa (Wagner, Lechtzin
& Judge 2007, 233), ja samaan aikaan suurimmalla osalla DMD:té sairastavista havai-
taan kardiomyopatia (Pihko ym. 2009, 178). DMD:t& sairastavien yleisin kuolinsyy on
hengitystoimintojen hairiot (Finder ym. 2004, 456). Toiseksi yleisin kuolinsyy on sy-
dankomplikaatiot, joihin kuolee 10-20 % sairastuneista (Canet, Praud & Buraeu 1998,
Finder ym. 2004, 458 mukaan). DMD:t4 sairastavilla on my0s tavallista korkeampi le-
posyke (Jansen, de Groot, van Alfen & Geurts 2010, 5).

Skolioosia ilmenee lahes 90 %:lla sairastuneista. Skolioosi voi aiheuttaa kipua, vaikeuk-
sia hengityksessd ja syddmen toiminnassa sek& hankaloittaa istumista (Umphred ym.
2013, 560). DMD:ta sairastavat ovat alttiita luiden murtumille seka osteoporoosille joh-
tuen litkkumiskyvyn alenemisesta seké lihasvoiman heikkenemisesta (Quinlivan, Roper,
Davie, Shaw, McDonagh & Bushby 2004, 6). Murtumia esiintyy tyypillisesti 8-11 vuo-
den ikaisilla vield itsendisesti liikkuvilla lapsilla. Yleisin syy murtumille on kaatuminen.
Pydratuolissa olevilla merkittdva osa murtumista tapahtuu péivittdisten hoitotoimenpi-
teiden yhteydessa, kuten siirroissa, fysioterapiassa ja pukeutuessa. (McDonald, Kinali,
Gallagher, Mercuri, Muntoni, Roper, Jardine, Jones & Pike 2002, 696-697.) Erityisen
murtuma-alttiita ovat pitkat luut, kuten olkaluu (humerus), reisiluu (femur) ja séériluu
(tibia) (Quinlivan ym. 2004, 3). Kuvioon 3 on koottu DMD:n vaikutuksia yksilon toi-

mintakykyyn, ja ne on luokiteltu mahdollisimman tarkasti ICF-luokituksen mukaan.
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Kuvio 3. DMD:n vaikutukset yksilon toimintakykyyn. Luokittelussa on hyddynnetty 1a-
hintd vastaavaa ICF-koodia (World Health Organization 2013, 49, 51, 74, 78-79, 82,
84, 95, 99, 113, 120-121, 137-138, 143, 185-186, 188). Sinisella merkityille kohdille ei

I6ytynyt koodia ICF-luokittelusta.

3.4 DMD:t4 sairastavan moniammatillinen kuntoutus ja hoito

Parantavaa hoitokeinoa DMD:hen ei ole, mutta erilaisin hoidoin pyritddn hidastamaan

sairauden etenemisté ja ennen kaikkea vaikuttamaan DMD:t4 sairastavan eldmanlaatuun

(Pihko ym. 2014, 178). Uusien hoitokeinojen myo6ta elinidn ennuste on kasvanut noin
30 ikévuoteen (Pihko ym. 2014, 178; Wagner ym. 2007, 229). Tahéan vaikuttavat esi-

merkiksi sdénndlliset influenssa- ja pneumokokkirokotukset seka tehokas fysioterapia
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(Wagner ym. 2007, 229). Hoidon tarve ja annostelu vaihtelevat sairauden vaiheiden
mukaan (kuvio 4) (Bushby, Finkel, Birnkrant, Case, Clemens, Cripe, Kaul, Kinnett,
McDonald, Pandya, Poysky, Shapiro, Tomezsko & Constantin 2009, 3-4). Fysiotera-

peutin roolista on tarkemmin kappaleessa 5 DMD:t4 sairastavan fysioterapia”.

1. Oireita edeltava vaihe
2. Varhainen kavelyvaihe
3. Myohainen kavelyvaihe

4. Varhainen kavelykyvyton vaihe

5. Myo6hdinen kavelykyvyton vaihe

Kuvio 4. DMD:n etenemisen vaiheet (Bushby ym. 2009, 4).

DMD:t4 sairastavan hoito vaatii moniammatillista yhteistydtd (Bushby, Finkel, Birnk-
rant, Case, Clemens, Cripe, Kaul, Kinnett, McDonald, Pandya, Poysky, Shapiro, To-
mezsko & Constantin 2010, 177). Moniammatillisen tyon ndhdaankin olevan yksi mer-
kittdvimmista tekijoista DMD:ta sairastavien elinian kasvamisen suhteen (Wagner ym.
2007, 229). Hoito vaatii osallistumista myds vanhemmilta (Eagle 2007, 245; Hyde, Flo-
ytrup, Glent, Kroksmark, Salling, Steffensen, Werlauff & Erlandsen 2000, 257). Omai-
sille ohjataan asennonvaihtoja ja turvallisia siirtomenetelmi& (Lovering ym. 2005, 1382)
sekd passiivisten venytysten tekemistd (Eagle 2007, 245; Hyde ym. 2000, 257) ja yo6las-
tojen laittamista (Hyde ym. 2000, 257).

Toimivassa lihassairaan hoitoketjumallissa moniammatillisten tydéryhmien tulee panos-
taa ennen kaikkea oikea-aikaiseen ja tarkoituksenmukaiseen kuntoutukseen ja hoitoon
(Ahokas & Piirila-Laiho 2004, 23). Kuviossa 5 esitetddn lihassairaiden parissa toimivia
ammattiryhmid. Hoitoketjun koordinoinnista huolehtivan henkilén on osattava tehda oi-
keanlaisia ratkaisuja tutkimusten ja toimenpiteiden suhteen (Bushby ym. 2009, 3). Hoi-
toketju alkaa perusterveydenhuollosta oireiden ilmaannuttua terveyskeskuksen tai yksi-
tyisen ladkérin vastaanotolta. Asiakas ldhetetddn jatkotutkimuksiin neurologiselle
poliklinikalle. Diagnoosin varmistuessa asiakkaalle tehd&éan hoito-, kuntoutus- ja palve-
lusuunnitelma. Tédssa yhteistyota tekevéat perusterveydenhuolto, erikoissairaanhoito seka
sosiaalitoimi ja Kela. Asiakkaan on mahdollista saada kuntoutusta kuntoutuspoliklini-

kalla tai muiden palvelutuottajien kautta, kuten kuntoutuslaitosten tai yksityisen sektorin
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jarjestaménd. Terveyskeskukset vastaavat asiakkaan akuutista terveydenhoidosta, koti-
sairaanhoidosta ja fysioterapiasta sekd apuvalineasioista. Mikali osaamista seka resurs-
seja on, voidaan myods seuranta jarjestad terveyskeskuksen kautta. Tarpeen mukaan
asiakas tulee kuitenkin siirtaa erikoissairaanhoitoon. (Ahokas & Piirila-Laiho 2004, 21,
23-26.)
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Kotisairaanhoitaja

Kuvio 5. Lihassairaiden parissa tydskentelevia ammattiryhmid. Vasemmassa laidassa
olevat luvut kuvaavat henkildiden lukuméaarad. (Mukaillen Ahokas & Piirila-Laiho
2004, 17.)

Steroidihoidolla pystytddn hidastamaan sairauden etenemistd ja geeniterapiahoidolla
mahdollisesti lieventdmaan sairauden kuvaa (Pihko ym. 2014, 178). Steroidihoidolla
voidaan ilmeisesti yll&pitad ylaraajojen toimintaa (Balaban, Matthews, Clayton & Carry
2005), parantaa hengityslihasten voimaa ja PCF-arvoa (peak cough flow), (Daftary, Cri-
santi, Kalra, Wong & Amin 2007) seka pitkittaa itsendisen k&velyn vaihetta ja viivastyt-
t44 skolioosin kehittymistd (Balaban ym. 2005; Harvey, Baker & Williams 2014, 8;
Yilmaz, Karaduman & Topaloglu 2004, 543). Skolioosin konservatiivisesta ennaltaeh-
kaisysté ja hoidosta tarvitaan kuitenkin vield lisa tietoa. Naytto steroidihoidon vaikut-
tavuudesta on myos vahéista (Harvey ym. 2014, 8), mutta sen k&ytolla on havaittu ole-
van vakavia haittavaikutuksia, kuten k&ytdshéirioitd, verenpaineen nousemista,
ylipainon kertymistd, harmaakaihia (Balaban ym. 2005) ja luiden murtumia (Balaban

ym. 2005; Harvey ym. 2014, 8). McDonaldin, Kinalin, Gallagherin, Mercurin, Munto-
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nin, Roperin, Jardinen, Jonesin & Piken (2002, 698) tutkimuksessa ei kuitenkaan 0y-
detty yhteytta steroidil&akityksen ja murtumien esiintyvyyden valilla.

Kirurgisiin toimenpiteisiin ryhtyminen vaatii aina yksil6llisen tilanteen arvion (Bushby
ym. 2010, 178). Akillesjanne -leikkaukset ovat ajankohtaisia useimmiten myohaisessa
kavelyvaiheessa (Bushby ym. 2009, 4). Skolioosin, ja siita aiheutuvien sydamen toi-
minnan vaikeuksien suuren esiintymisprosentin vuoksi (Pihko ym. 2014, 178), skolioo-
sin etenemisen (Bushby ym. 2010, 179; Pihko ym. 2014, 178) ja syddmen toiminnan
seurannan on oltava jatkuvaa (Pihko ym. 2014, 178). Skolioosia esiintyy tyypillisesti
varhaisessa kavelykyvyttomassa vaiheessa (Bushby ym. 2009, 4). Vield kavelevilla
DMD:ta sairastavilla murtumat korjataan ydinnaulauksella, mutta kavelykyvyn jo me-

nettaneilld kéytetdén lastoitusta tai kipsausta (Bushby ym. 2010, 180).

Hengitystoimintojen heikkeneminen voi alkaa lapsen ollessa vield k&veleva, mutta riski
kasvaa varhaisen kavelykyvyttomén vaiheen aikana. Hengitystoimintoja mitataan muun
muassa spirometrilld, PCF:11a ja pulssioksimetrilld. Syddmen toimintaa seurataan saan-
nollisesti etenkin myohéisessé kavelyvaiheessa syddnkomplikaatioiden riskin kasvaessa
idn myotd. Hoitona kaytetddan sydanladkitystd, kuten ACE-estdjida ja beetasalpaajia.
(Bushby ym. 2009, 3-4.) Sairauden edetessé DMD:ta sairastava tulee tarvitsemaan
my0s ravitsemusterapeutin, puheterapeutin sekd suolistosairauksien erikoislaakéarin
osaamista (Bushby ym. 2010, 183). Myo6hdisessa kévelykyvyttomassa vaiheessa on
huomioitava dysfagian vaikutus ravinnon saantiin. (Bushby ym. 2009, 3-4.) Dysfagia
tarkoittaa nielemisen vaikeutta, missé ruoka ja juoma eivét kulkeudu normaalilla tavalla

ruokatorveen (Suomen dysfagian kuntoutusyhdistys ry 2016).

Kipu on tyypillinen, mutta vield huonosti ymmérretty oire DMD:td sairastavilla lapsilla.
Kipua aiheuttavia toimintoja voivat olla esimerkiksi peseytyminen, pukeutuminen, is-
tuminen, portaiden kiipedminen, nukkuminen, kotitdiden tekeminen ja autolla tai bussil-
la kulkeminen. Esimerkiksi ladkarit kuitenkin aliarvioivat helposti hermolihassairautta
sairastavan kiputuntemusta. (Zebrack & Drotar 2008, 546, 549-550.) Psykososiaalisessa
hyvinvoinnissa tarkedé on tukea perhettd. Oppimis- ja kédyttdytymisvaikeuksiin pyritaan
puuttumaan heti varhaisessa vaiheessa. Oppimis- ja kdyttaytymisvaikeuksia seké arjessa

selviytymisté arvioidaan, lasta tai nuorta kannustetaan itsenaisyyteen ja sosiaalisten suh-
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teiden yllapitamiseen. (Busby ym. 2009, 3—4). Taulukkoon 1 on koottu DMD:t4 sairas-
tavan hoitoalueet.

Taulukko 1. DMD:t4 sairastavan hoitoalueet (Mukaillen Bushby ym. 2009, 3-4).

Neurologia e Suunnitelma ja rokotusohjelma
e Puolen vuoden valein toimintakyvyn testaukset
e Sairauden vaiheiden arviointi

Kuntoutus/fysioterapia e Koulutusta, tukea ja kannustusta

e Lihaskireyksien ja kontraktuurien ennaltaehkéisy
e Tarkoituksenmukaista fyysista harjoittelua

e Tarvittavat apuvalineet vaiheiden mukaan

Ortopedia e Akillesjanteen leikkaushoidot
o Skolioosin tarkkailu ja mahdolliset toimenpiteet
Hengitys e Rokotusten varmistaminen, pneumokokki- ja influens-
sarokotteet

e Hengitystoimintojen heikkeneminen sairauden edetessa
e Hoitojen suunnittelu ja jarjestaminen

Sydén e Tutkimukset vahintaan 24 kuukauden valein 10-
vuotiaaksi asti

e Toimintahdirididen riski kasvaa ian myo6ta - tutkimuk-
sia tihedmpaan, vaikkei oireita

Ruuansulatuselimisto e Ravintoneuvonta
e Painon tarkkailu
e Dysfagian mahdollisuus

Psykososiaalinen tuki e Perheen tukeminen
e Oppimisen, kayttaytymisen ja selviytymisen arviointi
e ltsendisyys ja sosiaaliset suhteet

4 OpinnaytetyOn toteutus

Opinnaytety6prosessi alkoi joulukuussa 2014 opinndytetyon aiheen valinnalla. Tekijat
ovat kiinnostuneita lasten neurologisten sairauksien, erityisesti lihassairauksien, fysiote-
rapiasta. Neurologisen fysioterapian opintojaksolla herdsi mielenkiinto Duchennen li-
hasdystrofiaa kohtaan. Taustatutkimuksen perusteella selvitettiin, ettd DMD on lasten
yleisin lihassairaus, eikd sen fysioterapiasta ole Suomessa tutkimustietoon perustuvia
suosituksia. Naiden syiden pohjalta aiheeksi valittiin DMD:t& sairastavien fysioterapia
ja vahitellen aihe tarkentui seka toteutustapa selkiytyi. Tietoperustan Kirjoittaminen aloi-

tettiin tammikuun aikana ja opinndytetyon suunnitelma palautettiin helmikuussa 2015.
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Sopivia haastateltavia etsittiin tutkimukseen tammikuusta toukokuuhun. Kaikkien neljan
haastateltavan 10ydyttya sovittiin haastattelujen ajankohdat. Toukokuun alussa suunni-
teltiin puolistrukturoidun teemahaastattelun runko ja suoritettiin koehaastattelu. Samaan
aikaan tehtiin myos aanitys- ja tutkimuslupalomakkeet. Varsinaiset tutkimushaastattelut
suoritettiin toukokuun aikana. Kesalla aineisto litteroitiin ja sisallonanalyysi aloitettiin.

Haastatteluiden aineiston analyysi valmistui marraskuussa 2015.

Alkuperdisen suunnitelman mukaan opinnaytetydssa haluttiin vertailla tietoperustaa ja
fysioterapeuttien haastatteluista saatuja tuloksia. Tietoperustaa kirjoitettaessa tietoa 16y-
tyikin oletettua enemman, ja tietoperusta muodosti liian suuren osan opinnaytetyosta.
Padtettiin, ettd haastattelujen lisdksi toisena tiedonkeruumenetelmana kaytetaan kirjalli-
suuskatsausta. Kirjallisuuskatsaus aloitettiin kesalla 2015, ja sita tehtiin joulukuuhun
2015. Opinnaytetyon pohdinta Kirjoitettiin joulukuun 2015 ja tammikuun 2016 aikana.
Tammikuussa 2016 opinndytetyd viimeisteltiin ja pidettiin opinndytetydseminaari. Lo-
pullinen viimeistely tehtiin tdméan jalkeen tammikuussa 2016. Kuviossa 6 esitelldén

opinnaytetyoprosessin kulku.

Suunnitelman Haastateltavien

palautus

Aiheenvalinta —> Tietoperusta etsiminen

Haastattelurunko,
lupalomake ja
koehaastattelu

Haastatteluiden Litterointi ja

toteutus sisallénanalyysi 2| Dl R

\4

Pohdinta —> Viimeistely Samiinea S Lopullinen

viimeistely

Kuvio 6. Opinnadytetydprosessi joulukuusta 2014 tammikuuhun 2016.

4.1 Laadullinen lahestymistapa
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Taman opinndytetyOn tavoitteena on saada tietoa fysioterapeuttien nakemyksisté ja ko-
kemuksista DMD:t4 sairastavien fysioterapiasta. Opinnédytety6ssa paadyttiin hyodynta-
maan kvalitatiivista eli laadullista tutkimusmenetelmé&é. Kvalitatiivisessa tutkimusmene-
telmassa  kdytetddn  erilaisia  l&hestymistapoja  sekd  aineistonkeruu- ja
analyysimenetelmié. Yhdistdvana tekijané néissa kaikissa korostuu eldmismaailman tut-
kiminen ja kuvaaminen. Tavoitteena on ottaa huomioon kokonaisvaltaisesti tutkittavien
lahtdkohdat sekd heidén kasityksensd. (Tuomivaara 2005, 33; Saaranen-Kauppinen &
Puusniekka 2006.)

Kvalitatiiviselle tutkimusmenetelméalle on ominaista hypoteesittomuus, jolloin tutkijalla
ei ole vahvoja ennakkokasityksia tulevista tuloksista. Menetelman avulla pyritaan 16y-
tdmaan uutta ja keksimaan saadun tiedon perusteella hypoteeseja. Sen sijaan, etta vah-
vistettaisiin jo tiedettyd kantaa, pyritddn saamaan uusia n&kOkulmia. (Saaranen-
Kauppinen & Puusniekka 2006.) Opinndytetyon tutkimusaiheesta I0ytyy tutkittua tietoa,
mutta tieto on hajanaista ja esimerkiksi Kéypa hoito -suosituksia DMD:t4 tai lihassaira-
utta sairastaville ei ole laadittu (Kaypa hoito). Laadullisella tutkimuksella voidaan antaa
tutkimusaiheesta syvallinen ja hyva kuvaus. Télla tarkoitetaan mahdollisimman koko-
naisvaltaista ja kdytdnnonléheistd kuvausta aiheesta. (Kananen, 2014, 17.) Opinndyte-
tyon tavoitteena on kuvata DMD:ta sairautena ja DMD:té sairastavan fysioterapiamene-
telmia mahdollisimman  Kkattavasti ja  monipuolisesti.  Fysioterapeuttien ja
fysioterapeuttiopiskelijoiden toivotaan hyodyntévén tata yhteen koottua tietoa DMD:té
sairastavien fysioterapiasta ja DMD:t4 sairastavien fysioterapian kehittyvan tamén myo-
ta. Kirjallisuuskatsausta muokataan sen mukaan mita tietoa aiheesta 16ytyy. Tama on
tyypillista laadulliselle tutkimukselle (Tuomi & Sarajarvi 2009, 19). Fysioterapeuttien
haastatteluista saatu tieto vaikuttaa tutkimustiedon hakemiseen ja hyddyntdmiseen, seka

vahvistaa tutkimusaiheen rajausta.

Kvalitatiivisessa tutkimuksessa aineistonkeruumenetelming kaytetdan yleensa haastatte-
lua, kyselyd, havainnointia ja dokumentteihin perustuvaa tietoa (Tuomi & Sarajarvi
2009, 71). Tassa opinndytetydssa toisena aineistonkeruumenetelmand on haastattelu, sil-
l& aiheesta halutaan saada syvéllisempéaa tietoa kuin kyselylld, ja halutaan sailyttaa
mahdollisuus esittaa tarkentavia lisakysymyksid. Haastattelutyyppi valitaan yleensa tut-
kimusongelman perusteella. Puolistrukturoidussa haastattelussa kaikille haastateltaville

esitetddn samat kysymykset, ja haastateltavat vastaavat niihin omin sanoin. Heille ei siis



23

esitetd ollenkaan valmiita vastausvaihtoehtoja. Teemahaastattelussa keskitytd&n ennalta
sovittuihin aihepiireihin, mutta haastattelijalla ei ole kdytdsséan valmiita kysymyksia.
(Eskola & Suoranta 1998, 87, 89.) Liséksi teemahaastattelun ennakko-oletuksena on,

ettd haastateltavat ovat kokeneet jonkin tietyn ilmion (Hirsjarvi & Hurme 2000, 47).

Tutkimuksessa kéytetadn ndiden kahden haastattelutyypin valimuotoa, eli puolistruktu-
roitua teemahaastattelua. Haastateltavat ovat fysioterapeutteja, jotka tydskentelevét par-
haillaan tai ovat tyoskennelleet enintdan kaksi vuotta sitten DMD:té sairastavien parissa.
Tama luo heille yhteisen kokemuspohjan. Kysymykset tehdaan valmiiksi, silla niit4 ha-
lutaan pohtia tarkasti, jotta saadaan varmasti selvitettyad tutkimuksen kannalta oleellisia
asioita. Haastattelussa halutaan kuitenkin sdilyttaa luontevuus ja mahdollisuus reagoida
vastausten pohjalta. Teema- ja puolistrukturoidun haastattelun yhdistelma mahdollistaa
tdman, silld kysymysten jarjestystd voidaan muuttaa ja esittaa tarvittaessa lisakysymyk-
si, kunhan ne liittyvat aihepiiriin, eli DMD:t4 sairastavan fysioterapiaan.

4.2 Aineiston hankinta

4.2.1 Kirjallisuuskatsaus

Kirjallisuuskatsauksessa perehdytédén aikaisemmin julkaistuihin tutkimuksiin ja kirjalli-
suuteen oman tutkimuksen tutkimuskysymysten perusteella. Tdman pohjalta pyritdén
muodostamaan tiivis kokonaisuus aiheesta. Kirjallisuuskatsauksella voidaan selvittaa
analyyttisesti, mita tietoa aiheesta jo 10ytyy ja mik& tieto on puutteellista. Kirjallisuus-
katsaukseen valitaan ainoastaan tarkoituksenmukaisia tutkimuksia, jotka liittyvat suo-
raan aiheeseen. Oman tutkimuksen tavoitteen ja tarkoituksen tulee ohjata kirjallisuus-

katsausta. (Jyvaskylén yliopisto.)

Aikaisemmin julkaistuja tutkimuksia DMD:t& sairastavan fysioterapiasta haettiin kirjal-
lisuuskatsaukseen Karelia-ammattikorkeakoulun ja 1td&-Suomen yliopiston tietokannois-
ta. Nelli -portaalia hyddynnettiin runsaasti, silla sen kautta tietoa pystyttiin hakemaan
useasta eri tietokannasta. Tutkimusartikkelien etsimiseen kaytettiin etenkin Ebsco - ja
Cinahl -tietokantoja. Hakusanoina kéytettiin muun muassa: DMD, Duchenne, Duchenne

muscular dystrophy, ja néihin yhdistettiin esimerkiksi physiotherapy, respiratory mana-
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gement ja hydrotherapy. Hakua myds laajennettiin sanoilla muscle disease ja neurologi-
cal disease. Ebsco -tietokannasta osumia tuli hakusanoilla Duchenne Muscular Dys-
trophy AND physiotherapy ilman muita rajauksia 52 ja full text -rajauksella 15 kappa-
letta. Duchenne AND physiotherapy tuotti osumia ilman muita rajauksia 53 ja full text -
rajauksella 15 kappaletta. DMD AND physiotherapy hakusanoilla tutkimuksia 16ytyi
ilman muita rajauksia 37 ja full text -rajauksella 12 kappaletta. Duchenne AND respira-
tory management tarjosi osumia ilman muita rajauksia 16 ja full text -rajauksella 2 kap-
paletta. Tutkimuksia haettiin myés Googlen avulla syéttdmalla palveluun muun muassa
aiemmin mainittuja hakusanoja tai siirtdaméalla esimerkiksi Ebsco -tietokannasta I0ydetyn
tutkimuksen nimi Googleen hakusanaksi. Myos kirjallisuutta hyddynnettiin etenkin

hengitysfysioterapiassa tutkimustiedon vahaisyyden takia.

Tietokannoista 16ydettiin monesti lupaavalta vaikuttavia tutkimuksia, joista tiivistelma
oli ainoa ilmainen osio. Tdmé& ongelma pystyttiin onneksi vélilla kiertdaméan syottamalla
tutkimuksen nimi Googleen, jolloin muualta I6ydettiinkin sama tutkimusartikkeli koko-
naisuudessaan. Googlen kautta tietoa haettiin myds tutkijoiden nimilla ja tutkimuksissa
mainittujen lahteiden perusteella. Kirjallisuuskatsauksessa hyédynnettiin yhteensa 42:ta

eri tutkimusta.

4.2.2 Haastattelut

Opinnaytetyoprosessin alkaessa tydskentely aloitettiin aiheeseen perehtymaélld. Haastat-
telut paatettiin tehda kevaalla 2015, jotta tietoperustaa olisi hankittu ennen haastatteluja.
Haastattelulomake (liite 1) valmistui huhti-toukokuun 2015 aikana. Opinnéytetyon kan-
nalta olennaisia kysymyksid mietittiin tarkoin. Fysioterapeuttien taustatietoihin liittyen
koettiin tarpeelliseksi kysyé heidén tydokokemuksestaan fysioterapeuttina sek& kokemus-
ta neurologisten ja erityisesti DMD:ta sairastavien parissa tydskentelystd. Koska DMD
on etenevé sairaus, erityisen tarkedand koettiin kysyé, missa vaiheessa asiakkaiden saira-

us on ollut.

Opinndytetytssa mielenkiinnon kohteena ovat fysioterapeuttien kayttdmat tutkimis-, ar-
viointi- ja fysioterapiamenetelmét. Kysymyksisté tehtiin avoimia, jotta fysioterapeuteil-

la oli mahdollisuus vastata juuri omaan tyokokemukseen pohjautuen. Kysymyksia ei ha-
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luttu rajata liikaa. Tarkentavia lisdakysymyksid mietittiin varmuuden vuoksi jo ennak-
koon. Lopuksi tiedusteltiin vield fysioterapeuttien tiedonhausta aiheeseen liittyen ja ko-
kivatko he fysioterapiassa olevan joitain kehityskohteita. Adanitys- ja tutkimuslupalo-
make (liite 2) laadittiin toukokuun alussa, minké haastateltavat lukivat ja allekirjoittivat
ennen haastattelun alkua. Lupalomakkeessa kerrottiin &&nityksestd ja mihin tarkoituk-
seen haastattelut olivat seka luvattiin aineiston asiallinen kéaytto.

Haastattelukysymysten toimivuuden varmistamiseksi toukokuun 2015 alussa jarjestet-
tiin yksi koehaastattelu ennen virallisia haastatteluita. Koehaastateltava oli fysiotera-
peutti, jolla oli kokemusta DMD:ta sairastavien parissa toimimisesta. Koehaastattelusta
saatiin myos kokemusta virallisiin haastatteluihin. Koehaastateltavan luvalla haastattelu
aanitettiin ja Kirjattiin. Molemmat haastattelijat kysyivét kysymyksia ja Kirjasivat vasta-
uksia. Koehaastattelusta syntyneiden huomioiden sekd haastateltavan antamien kom-
menttien perusteella tehtiin viimeiset muokkaukset haastattelulomakkeeseen. Taman

jalkeen haastattelu- ja lupalomake lahetettiin ohjaavalle opettajalle.

Aiheen muotoutuessa paatettiin, etta fysioterapeutteja haastatellaan kahdella eri paikka-
kunnalla, jotta tietoa saataisiin kerdttyd laajemmalta alueelta. Molemmat opinndytetyon-
tekijat myos osallistuisivat jokaiseen haastatteluun ja haastattelut tehtaisiin paikan paal-
l& haastateltavalle sopivassa paikassa. Yhdeltd alueelta haluttiin useampi kuin yksi
haastateltava, mutta liikaakaan haastateltavia ei saanut olla ajatellen ajankayttod seka
taloudellistakin puolta. Paadyttiin kahteen haastateltavaan yhdeltd alueelta, jolloin haas-
tateltavia oli yhteensa nelja. Tietoa pystyttaisiin keradmaan talta maaralta ja saatu tieto
voitaisiin analysoida valitulla menetelmalla. Alueiksi valittiin Pohjois-Karjala ja Keski-

Suomi niiden sijainnin vuoksi suhteessa opinndytetyontekijéiden asuinpaikkakuntiin.

Haastateltavia etsittiin samaan aikaan, kun opinndytetyon tietoperustaa tehtiin. Suhteita
hyodyntamalla ja fysioterapiayrityksiin tutustumalla fysioterapeutteihin otettiin yhteytta
sahkopostitse ja puhelimitse. Kriteereina oli tietylld alueella toimiva fysioterapeutti, jol-
la oli kokemusta DMD:té sairastavien parissa tydskentelystd. Pohjois-Karjalan seudulta
haastateltavat saatiin ripedsti tammi-helmikuun 2015 aikana. Keski-Suomesta haastatel-
tavien l6ytaminen oli sen sijaan haastavampaa. Hakualuetta péétettiin laajentaa. Lopulta

huhtikuun 2015 aikana saatiin jarjestettyd kolmas haastateltava Keski-Suomesta ja tou-
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kokuussa 2015 neljas Pirkanmaalta. Fysioterapeutit ehdottivat haastattelun ajankohtaa ja

paikkaa.

Haastattelut suoritettiin 2015 toukokuun aikana. Haastattelulomakkeita ei lahetetty
haastateltaville etukéateen, silld heiddn ei haluttu valmistautuvan haastatteluun erityi-
semmin. Haastatteluissa haluttiin saada selville juuri haastateltavien kayttdmia mene-
telmid, ilman ettd he olisivat katsoneet tietoa esimerkiksi Kirjallisuudesta. Haastattelut
suoritettiin fysioterapeuttien vastaanotoilla. Esittaytymisten jalkeen haastateltaville ker-
rottiin haastattelun kulusta ja kaytiin 1api aanitys- ja lupalomakkeessa olevat asiat. En-
nen haastattelun alkua haastateltavat allekirjoittivat lupalomakkeen. Tdéman jalkeen &a-
nitys ja haastattelu aloitettiin. Haastattelussa edettiin valmiin lomakkeen mukaan ja
tarpeen mukaan tehtiin tarkentavia kysymyksia. Haastattelijan ja kirjurin roolia vaihdel-
tiin niin, ettd molemmat haastattelivat ja kirjasivat kaksi haastattelua. Haastattelut kesti-

vat 16-35 minuuttia.

4.3 Kirjallisuuskatsauksen ja haastattelujen analysointi

Kirjallisuuskatsauksessa kaytettyja tutkimusartikkeleita etsittiin yhdessd ja erikseen.
Molemmat tekijat etsivat DMD:ta sairastavan fysioterapiaan liittyvia tutkimuksia, joista
eroteltiin tutkimuskysymyksien kannalta oleelliset tutkimukset. Tekijat tiivistivat valit-
semansa tutkimukset ja tdmén jalkeen molempien kirjalliset tuotokset yhdistettiin opin-
naytetyohon. Yhdistamista tehtiin kun molemmat olivat tiivistaneet muutaman tutki-
musartikkelin, jotta tekijat pystyivat tarkkailemaan minka verran tietoa kyseistékin
aiheesta oli. Tekijat kertoivat aina toisilleen, mitd tutkimusartikkeleita alkoivat seuraa-
vaksi kasittelemé&an tai mitd olivat parhaillaan kasitteleméssa. Talla haluttiin estaé sa-
moihin tutkimusartikkeleihin perehtyminen. Tutkimusartikkeleihin perehdyttiin silloin
yhdessa kun tutkimuksen englanninkielisten ké&sitteiden tai siséllon kanssa oli vaikeuk-
sia. Tekijoille epéselvét tutkimukset jatettiin opinndytetyon ulkopuolelle. Kun tekijéiden
mielestd tarpeellista tietoa oli monipuolisesti ja riittavasti, tiedonhaku lopetettiin. Tamén
jalkeen tekstid muokattiin tiiviimpdidn muotoon ja mahdollisimman johdonmukaisesti

etenevaksi.
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Tdssa opinnaytetytdssa haastattelujen aineiston analysoinnissa menettelytapana kaytet-
tiin sisallonanalyysid, joka soveltuu hyvin myos strukturoimattomaan aineistoon. Sisal-
I6nanalyysissa tavoitellaan objektiivista ja systemaattista aineiston analyysid; tarkoitus
on tuoda esille tutkittavasta aiheesta tiivis, selked, sanallinen kuvaus, menettamatta kui-
tenkaan saatua informaatiota. Analyysin eteneminen on monivaiheinen prosessi, jossa
karkeasti sanottuna aineisto ensin jaotellaan osiin, kasitteellistetdan ja lopulta kootaan
kokonaisuudeksi. (Tuomi & Sarajérvi 2009, 103, 107-108.)

Laadullisen aineiston analysointi aloitetaan yhteismitallistamisesta, joka toteutetaan
yleensa litteroinnin avulla. Litterointi on aineiston, esimerkiksi haastattelun, kirjoitta-
mista kirjalliseen muotoon. Yhteismitallistaminen tarkoittaa siis eri muodoissa olevien
aineistojen purkamista samaan muotoon, josta aineistojen kasittely etenee. Tutkijan paa-
tettavissé on, mika tieto on olennaista litteroida. Haastattelut pyritd&n purkamaan yleen-
s& mahdollisimman sanatarkasti. Litterointi on mahdollista toteuttaa eri tasoilla Kirjoit-
tamisen tarkkuuden suhteen, esimerkiksi tekstiin voidaan siséllyttaa tarvittaessa myos

eleet ja danenpainot. (Kananen 2014, 101-102.)

Litteroinnin jalkeen aloitetaan tekstin tiivistdminen, eli koodaus. Laadullisista tutkimuk-
sista saatu aineisto on yleensa laajaa, joten ne pelkistetddn késittelyn helpottamiseksi.
Haasteellisen koodaamisesta tekee se, ettd aineistoa on tiivistettdva, mutta sen laadulli-
nen sisélto ei kuitenkaan saa muuttua. Koodaaminen on yksi vélivaihe aineiston analyy-
sissd, ei vield itse analyysi, joten olennaisen tiedon pitéa séilya. Tutkimusongelma méa-
rittdd, mika aineistossa on olennaista, joten tutkimusongelman pohjalta valitaan myos
miten aineisto koodataan. Tiedon tiivistdminen tapahtuu yhdistamaélla samaa tarkoitta-
vat, ja yhteisen tekijén jakavat asiat tietylla koodilla. (Kananen 2014, 103-104.) Kooda-
uksen jalkeen aineisto voidaan vield luokitella, eli kategorisoida. Tdssé tyOvaiheessa
jonkin tietyn kasitteen alle kootaan samaa tarkoittavat kasitteet tai eri kasitteet liitetdan
yhden kasitteen alle. (Kananen 2014, 113.)

Haastattelujen jalkeen aineisto oli siis &&nitettynd nauhurin muistiin, josta se siirrettiin
tietokoneelle. Tietoturvasyista ja haastateltavien identiteetin suojaamiseksi haastattelut
siirrettiin suoraan tietokoneille, eikd haastatteluja l&dhetetty koskaan sahkopostitse. Haas-
tatteluja tehtiin yhteensa nelja ja aineiston analyysi jaettiin puoliksi opinnéytetyonteki-

joiden kesken. Kumpikin tekija analysoi kaksi haastattelua. Analysoitavat haastattelut
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jaettiin siten, ettd molemmat analysoivat ne haastattelut, joissa ei itse toiminut haastatte-
lijana. Aineiston analyysi aloitettiin kuuntelemalla haastattelut lapi, minka jalkeen vuo-
rossa oli aineiston litterointi. Haastattelut kuunneltiin &&nitteeltd ja Kkirjoitettiin sanatar-
kasti Word-tiedostoon. Tutkimukseen riitti melko karkea litteroinnin taso, silla
esimerkiksi danenpaino ja eleet eivat olleet olennaista tietoa tutkimuksen kannalta. Tie-
tyn henkilon puhe kirjoitettiin tietylla varilla, jotta oli helppo seurata haastattelun ete-
nemista ja eri henkildiden puheenvuoroja. Haastateltavat numeroitiin ykkdsesta nelo-
seen (1-4), jotta suoria lainauksia voitaisiin hyddyntdd ilman haastateltavan
tunnistamista. Litterointi vei paljon aikaa ja yhdestd haastattelusta kirjoitettiin 7,5-11,5
sivua tekstid. Kaikki materiaali litteroitiin, silld mitddn myohemmin merkityksellist tie-
toa ei haluttu sivuuttaa vahingossa téssa tyovaiheessa. Litterointi tehtiin haastateltavien
ja tutkijoiden murteella, jotta tarvittaessa materiaalista voidaan kayttadad suoria lainauk-

sia.

Litteroinnin jélkeen aloitettiin koodaus. Teksteistd lihavoitiin tutkimuksen kannalta
merkitykselliset asiat. Merkityksellisia asioita, joilla oli yhteinen tekija, koottiin yhteen
haastattelurungon avulla. Koodausta ja kategorisointia tehtiin vuorotellen, sill se oli te-
hokas tyoskentelytapa. Esimerkiksi haastattelun kysymykset 1-5 koskivat perustietoja
haastattelemastamme fysioterapeutista ja tdmén ylékisitteeksi muodostui “Esitiedot”.
Kysymykset 10-16 kasittelivat DMD:ta sairastavan fysioterapiaa, joten ylékasitteeksi
muodostui t&ssé vaiheessa “Fysioterapia”. Koko haastattelu kéytiin ldpi samalla tavalla
ja kysymykset jaettiin ylakésitteiden alle. Yksi haastattelu kerrallaan haastateltavien

vastaukset ja kommentit koottiin muistiinpanoiksi ylékasitteiden alle.

Kun muistiinpanot kaikista litteroinneista olivat valmiit, ndma siirrettiin haastattelukoh-
taisesti ajatuskarttaan. Ylakasitteistd muokattiin tdssd kohdassa kuvaavampia ja niiden
médrd kasvoi. “Fysioterapia” -ylékésite jakautui esimerkiksi kahteen alakasitteeseen,
“Toimintakyvyn tutkiminen” ja “Fysioterapian menetelmét”. Kaikkien litterointien
muistiinpanot siirrettiin yksi kerrallaan ajatuskartaksi. Muistiinpanojen tiedot sailytettiin
ajatuskartoissa ldhes ennallaan ja kartat olivat sekd laajoja ettd tarkkoja. Ajatuskartoissa
ei siis kéaytetty tukisanoja, vaan niihin siirrettiin kaikki muistiinpanojen tiedot.

Seuraavaksi vuorossa oli kahden yksittaisen ajatuskartan tiedon yhdistdminen muistiin-

panoiksi paperille tai Word -tiedostoon. Nain tekijoilla oli kahdet muistiinpanot yhteen-
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s& neljastd haastattelusta. Naiden muistiinpanojen pohjalta tekijat Kkirjoittivat yhdessa
opinnaytetyon tutkimustulokset. Ylakasitteistd muokattiin sopivia valiotsikoita ja muis-
tiinpanojen ranskalaiset viivat kirjoitettiin kokonaisiksi lauseiksi otsikoiden alle. Yl&ka-
sitteet muuttuivat véalilla paljonkin valiotsikoiksi siirtyessaan. Valiotsikoista pyrittiin te-
kemaén mahdollisimman kuvaavia, jotta tyolla olisi selked rakenne. Jaotteluun vaikutti
my0s jonkin verran itse tekstin sisallon pituus, silla tekstin helppolukuisuus haluttiin
séilyttad. Kaikkea kirjallista tutkimustuloksiin liittyvaa tehtdessd, palattiin aina tarvitta-
essa haastatteluiden aanitteisiin. Haastatteluista saatuja tietoja, joiden perusteella fy-
sioterapeutit voisi tunnistaa, ei kaytetty endd tdssé vaiheessa. Opinndytetyon ollessa jul-
kaistuna Theseus -tietokannassa, haastattelujen danitteet ja muistiinpanot tuhotaan.

5  Tulokset

5.1 Tutkimuksiin perustuva DMD:ta sairastavan toimintakyvyn tutkiminen ja

arviointi

Tavalliseen terapeuttiseen tutkimukseen kuuluu potilastietoihin tutustuminen, haastatte-
lu ja lihasvoimaa, -kestdvyytta ja nivelten liikelaajuutta mittaavia testeja seké aktii-
visuustason ja osallistumisen arviointia (Suomen Kuntaliitto ym. 2007, 1). Kivun arvi-
oinnin tulisi my6s aina olla osa Kliinista tutkimusta hermolihassairautta sairastavilla
lapsilla ja nuorilla (Hull, Aniapravan, Chan, Chatwin, Forton, Gallagher, Gibson, Gor-
don, Hughes, McCullough, Russel & Simonds 2012, 3), ja kivun arvioinnissa tulee
huomioida asiakkaan kokemus sek& vanhempien arvio (Zebracki & Drotar 2008, 551).
Nivelten liikelaajuutta mitataan yleensé goniometrilla, ja luotettavuuden kannalta olisi
hyvé, jos mittaaja olisi aina sama (Pandya, Florence, King, Robinson, Oxman & Pro-
vince 1985, 1341). Manuaalista lihastestausta (MMT manual muscle testing) kéytetdén
yleisesti DMD:td sairastavan toimintakyvyn tutkimisessa. Sen avulla voidaan esimer-
Kiksi arvioida sairauden etenemisté ja lihasten asymmetriaa. (Florence, Pandya & King
1984, Bushbyn ym. 2009, 7 mukaan.) MMT:ssé kaytetdan tyypillisesti MRC-asteikkoa,
jossa pisteytys on 0-5 (taulukko 2) (Kendall, McCreary & Provance 1993, Lun & Luen
2012, 321 mukaan).
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Taulukko 2. Manuaalisen lihastestauksen taulukko (Kendall ym. 1993, Lu & Lue 2012,
321-322 mukaan).

Taso 0 Lihassupistusta ei havaittavissa/palpoitavissa

(nolla)

Taso 1 Lihassupistus havaittavissa ja palpoitavissa, mutta ei riittdvasti voimaa
(havaittavissa) | liikuttaakseen tutkittavaa kehonosaa

Taso 2 Voimaa tehdé liike koko liikeradalla, mutta ei painovoimaa vastaan
(heikko)

Taso 3 Voimaa tehd& liike koko liikeradalla painovoimaa ja pientd vastusta
(kohtalainen) | vastaan

Taso 4 VVoimaa tehdd liike koko liikeradalla huomattavaa vastusta vastaan,
(hyva) mutta testaaja voi halutessaan pysayttaa liikkeen

Taso 5 Normaali lihasvoima, testaaja ei pysty pysayttamaan liiketta

(normaali)

Muunlaisten mittareiden kaytté voi lihasdystrofiaa sairastavien osalta olla mahdotonta,
silld usein jo mittausasennoissa tulee toimia painovoimaa vastaan (Kendall ym. 1993,
Lun & Luen 2012, 322 mukaan). Kuitenkin puristusvoimamittauksen on todettu olevan
toimiva menetelma DMD:t4 sairastavan lihasvoiman mittaamiseen ja sairauden etene-
misen arvioimiseen (Pizzato, Baptista, Souza, Benedicto, Martinez & Mattiello-Sverzut
2014, 250).

Motor Function Measure -asteikko (MFM-asteikko) on hermolihassairautta sairastavan
henkilon motorisen toimintakyvyn arviointiin tarkoitettu mittari, jolla arvioidaan koko-
naisvaltaisesti koko kehon motorisia toimintoja. Se soveltuu seké kéavelevien ettd pyora-
tuolissa olevien toimintakyvyn arviointiin. Taman perusteella voidaan kartoittaa sairau-
den etenemistd ja mahdollisesti myos ennakoida esimerkiksi kdvelykyvyn menettamista
etenevissa lihasdystrofioissa. Asteikkoa voidaan kéyttdd yleisimmisséd hermolihassaira-
uksissa 6-62-vuotiailla ja yleensa testaamiseen kuluu 15-45 minuuttia. Testisuoritukset
arvioidaan pisteytykselld 0-3 (taulukko 3). Tutkijoiden mukaan asteikko on luotettava
ja arvioinnissa tarvittavat valineet 10ytyvat kaikista fysioterapiatiloista. (Be'rard, Payan,
Hodgkinson & Fermanian 2005, 463-464, 469.)

Taulukko 3. MFM-asteikon arviointi- ja pisteyttdmisperusteet (Be rard ym. 2005, 464).

0 Ei pysty aloittamaan liikettd tai s&ilytta-
mé&an alkuasentoa.

1 Suorittaa tehtévén osittain.

2 Suorittaa tehtdvan kompensoiden, hitaasti
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tai kompelosti.

3 Suorittaa tehtavan normaalisti.

Toinen sairauden kaikissa vaiheissa kédytetty mittari on The Performance of Upper Limb
(PUL). Se on yléraajan suorituskyvyn ja motorisen toiminnan mittari, joka on kehitetty
juuri DMD:té sairastavien toimintakyvyn arviointia varten. Testisuoritukset arvioidaan
pisteytyksellda 0—3, suurimman pistemadran kuvatessa parasta toimintakykyd. Suorituk-
set on jaettu kolmeen eri aktiivisuustasoon, jotka kuvastavat lihasheikkouden etenemista
DMD:lle tyypilliselld tavalla proksimaalisesta distaaliseen. Proksimaaliset korkean ta-
son suoritukset tapahtuvat hartiarenkaan alueella, keskitason kyynadrpdan ojentaja- ja
koukistajalihaksissa seka distaaliset suoritukset ranteen ja kaden lihaksissa. (Mayhew,
Mazzone, Eagle, Duong, Ash, Decostre, Vandenhauwe, Klingels, Florence, Main, Bian-
co, Henrikson, Servais, Campion, Vroom, Ricotti, Goemans, Mcdonald & Mercuri
2013, 1038, 1042.)

DMD:t4 sairastavilla kdvelykykyisessa vaiheessa (Bushby ym. 2009, 7) kaytetylla Vig-
nos -asteikolla arvioidaan alaraajojen toimintaa. Asteikko on 1:std 10:een, pienimman
pistemadran viitatessa normaaliin toimintakykyyn. (Lu & Lue 2012, 324-325.) North
Star Ambulatory Assesment (NSAA) on myos kévelevien DMD:t& sairastavien toimin-
takykya mittaava testi. NSAA on kaytannollinen ja luotettava arviointimenetelmad, jonka
tekemiseen kuluu noin 10 minuuttia. NSAA:n toteuttamiseen tarvitaan vain vahén ja
yleisesti kaytossa olevia valineitd. (Scott, Eagle, Mayhew, Freeman, Main, Sheehan,
Manzur & Muntoni 2012, 101, 107.) Testi koostuu 17 kohdasta. NSAA:ssa testataan
liikkumisen kannalta valttdmattomia taitoja. Arviointi tehdaan asteikolla 02 niin, ettd 2
viittaa taysin normaaliin suoritukseen ilman mitadn apua, 1 viittaa siihen kun kaytetaan
modifioitua menetelmdd, mutta testattava suoriutuu tehtavastd itsendisesti tai fyysisella
avustuksella ja 0 viittaa, ettei testattava kykene suoriutumaan tehtavésté itsendisesti. (De
Sanctis, Pane, Sivo, Ricotti, Baranello, Frosini, Mazzone, Bianco, Fanelli, Main, Corlat-
ti, D’Amico, Colia, Scalise, Palermo, Alfonsi, Tritto, Romeo, Graziano, Battini, Moran-

di, Bertini, Muntoni & Mercuri 2015, 15.)

Lihasdystrofiaa sairastavilla toimintakyvyn arviointimenetelméana kéaytetddn myos jon-
Kin tietyn toiminnan suoristusajan mittaamista. Kévelykykyisill4 testattavia yleisia toi-
mintoja (Bushby ym. 2009, 7) ovat portaiden kiipedminen, madritetyn matkan kévele-

minen, tuolilta ylésnousu ja lattialta ylésnousu (Lu & Lue 2012, 325). Sairauden
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kaikissa vaiheissa, erityisesti kavelykyvyttomassa vaiheessa, testattavia toimintoja
(Bushby ym. 2009, 7) ovat vaatteen pukeminen sek& nelidkuvion leikkaaminen (Lu &
Lue 2012, 325).

Brooke -asteikko on DMD:t& sairastavilla kdvelykyvyttdmassa vaiheessa (Bushby ym.
2009, 7) kaytetty testistd, jolla mitataan ylaraajojen toimintaa. Asteikko on 1:std 6:een
pienimman pistemadréan viitatessa normaaliin toimintakykyyn. (Lu & Lue 2012, 324-
325.) Myo6s EK-asteikolla (Egen Klassifikation) voidaan arvioida DMD:té sairastavien
toimintakykyé kévelykyvyttomassa vaiheessa (Steffensen, Hyde, Lyager & Mattsson
2001, 119, 129; Steffensen, Mayhew, Aloysius, Eagle, Mercuri, Messina, Mazzone,
Nadeau, Main, Scott, Werlauff, Werge, Glanzmann & Muntoni 2014). Nikkarisen mu-
kaan EK-asteikolla voidaan arvioida DMD:t& sairastavien 13-19-vuotiaiden toiminta-
kykyé yleiselld tasolla. EK-asteikko muodostuu kymmenestd luokasta, jotka kaikki si-
séltavat nelja eri tasoa. Tasoista saadaan pisteitd, joissa pienin pisteméard kuvaa parasta
toimintakykyé. Pisteistd muodostuu toimintakykyda kuvaava EK-summa. ICF-
luokituksen osalta EK-asteikolla voidaan arvioida lahinnd kehon toimintoja, suorituksia
ja osallistumista. (Nikkarinen 2005, 35-36.)

Modifioitu Hammersmithin toiminnallinen motorinen asteikko (Modified Hammersmith
functional motor scale, MHFMS) sisaltda 20 karkeamotorisia taitoja mittaavaa osiota.
Pisteytys tapahtuu asteikolla 0-2. 0 kuvaa kyvyttdmyyttd suoriutua osiosta, 1 avustettua
ja 2 itsendisté suoritusta. Kaikki osiot tehdddn ilman rintakehén tai alaraajojen ortooseja.
MHFMS voidaan toteuttaa 15-30 minuutissa. (Krosschell, Maczulski, Crawford, Scott
& Swoboda 2006, 5, 9.) MHFMS nayttdisi olevan toteuttamiskelpoinen jo yhden kuu-
kauden ikaisestd kolmivuotiaille DMD:t& sairastaville. (Connolly, Florence, Cradock,
Malkus, Schierbecker, Siener, Wulf, C.O., Anand, Golumbek, Zaidman, Miller, Lowes,
Alfano, Viollet-Callendret, Flanigan, Mendell, McDonald, Goude, Johnson, Nicorici,
Karachunski, Day, Dalton, Farber, Buser, Darras, Kang, Riley, Shriber, Parad, Bushby
& Eagle 2013, 3, 6, 7.) Kuitenkin Bushbyn ym. (2009, 7) mukaan Hammersmithi& suo-
sitellaan kéytettavan kavelykyvyttoméssé vaiheessa. Asteikon soveltuvuudesta DMD:t&

sairastavilla tarvitaan viel& lisa4 tietoa (Connolly ym. 2013, 7).

Hengitystoimintojen arvioimiseen voidaan kayttdd PCF-mittausta, jolla mitataan ys-

kaisynhuippuvirtausta. PCF-arvolla arvioidaan siis yskén tehokkuutta. Se on maailman-
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lagjuisesti kaytetty mittari ja korreloi hyvin limanirrottamiskyvyn kanssa. (Bruton 2011,
322.) Normaali PCF-tulos on 360-840 L/minuutissa (Hutchinson & Whyte 2008, Bru-
ton 2011, 322 mukaan). PCF:n ollessa alle 160 L/minuutissa, hengitysteiden limattoma-
na pitdminen vaikeutuu (Tzeng & Bach 2000, Brutonin 2011, 322 mukaan). Toinen
kaytetty menetelma on PEF-mittaus (peak expiratory flow), jolla mitataan uloshengityk-
sen huippuvirtausta. PEF-arvo antaa viitetta uloshengityslihasten voimasta. DMD:t4 sai-
rastavien kohdalla PEF:& voidaan hyddyntaa etenkin sairauden etenemisen kartoittami-
sessa. (Suarez, Pessolano, Monteiro, Ferreyra, Capria, Mesa, Dubrovsky, De Vito 2002,
Mayerin, Finkelin, Rummeyn, Bentonin, Glanzmanin, Flickingerin, Lindstromin &
Meierin 2015, 488 mukaan.)

Taulukkoon 4 on koottu suositeltuja toimintakyvyn testejad sairauden eri vaiheissa.
Suomalaisesta TOIMIA toimintakyvyn mittaamisen ja arvioinnin kansallisen asiantunti-
jajarjeston mittareista 16ytyy ainoastaan kolme (6MWT, PEF ja Puristusvoimamittaus)
(TOIMIA 2011-2014a) samaa DMD:t& sairastavan toimintakyvyn tutkimisessa kéytet-
tavaa arviointimenetelméaa, kun tdméan opinnaytetyodn Kirjallisuuskatsauksen tuloksissa.
PEF ja puristusvoimamittaus ovat tulleet esille jo aiemmin tekstissd. 6MWT:11& (6 Mi-
nute Walking Test) eli 6-minuutin kévelytestilla arvioidaan liikkumista, kévelya ja ylei-
sesti toimintakykya (TOIMIA 2011-2014b).

Taulukko 4. Suositellut toimintakyvyn mittauksen testit sairauden eri vaiheissa (kuvio
4) (Bushby ym. 2009, 7).

Mitattava toiminto ja mittauksen tar- Testit ja sairauden vaiheet
koitus
Voima o Manuaalinen lihastestaus 2. ja 3. vaiheet - alaraajojen
o Sairauden etenemisen tarkkailu, toi- voimantestaus 6 kk:n vélein
mintojen heikkenemisen ennustami- 4. vaihe - yl&- ja alaraajojen
nen, hoidon vaikuttavuuden arviointi, voimantestaus 6 kk:n vélein
lihasepatasapainon arviointi 5. vaihe - testaus ei vélttamaé-
tonta
Liikkuvuus o Goniometri 2.-5. vaiheet - lonkka-, polvi-
o Lihaskireyksien, nivelliikkuvuuden ja nilkkanivel, it-janne, taka-
arviointi, kontraktuurien havainnointi, reisi- ja pohjelihakset
arvioidaan apuvalineiden ja leikkaus- 4. ja 5. vaiheet - kyynar- ja
ten tarve rannenivel, sormien pitkéat
koukistajat
Suoritusaikaa J o Standardoidut testist6t, ajanotto 2. vaihe - 10 metrin kavely,
mittaavat tes- | o Toimintakyvyn testaus, sairauden lattialta ylosnousu (Gowersin
tit etenemisen arviointi merkki), 4 portaan nousu,




34

tuolilta ylésnousu, 6 minuu-
tin kavelytesti

3. ja 4. vaiheet - paidan rii-
suminen

5. vaihe - testit eivat sovellu

ADL o Péivittéisista toiminnoista selviytymi- 2. ja 3. vaiheet - kaatumiset,
sen arviointi kotona, koulussa ja ym- askelmittari, itsestd huoleh-
pardivassa yhteiskunnassa timisen taidot, kirjoittami-

o Kartoitetaan apuvalinetarvetta nen, tietokoneen kayttd, kou-
lussa toimiminen ja
sosiaaliset suhteet
4. ja 5. vaiheet - itsestd huo-
lehtimisen taidot, Kirjoitta-
minen, tietokoneen kaytto,
séhkopyoratuolin kaytto,
koulussa toimiminen ja sosi-
aaliset suhteet

Motoriset o Motoristen toimintojen kartoitus 2. ja 3. vaiheet - Vignos

toiminnot o Sairauden etenemisen ja terapian vai- NSAA, motoristen toiminto-

kuttavuuden arviointi

jen mittaus
4. ja 5. vaiheet - Brooke, EK,
toiminnallisuuden arviointi,

toimintojen mittaus

Palhares Campolina Diniz ym. arvioivat DMD:t4 sairastavien lihasvoimaa MRC:11a ja
motorista toimintakykyd MFM-asteikolla. Tutkimuksen tavoitteena oli myods selvittaa
korreloivatko ndmd arviointimenetelmét keskendan. Tutkimukseen osallistui 20 6-19-
vuotiasta DMD:t4 sairastavaa henkil6g, joista 12 oli jo menettanyt kavelykyvyn. MRC-
testauksessa tutkimuksessa havaittiin tilastollisesti merkittdvid muutoksia yldraajojen
proksimaalisissa lihasvoimissa. Tama tulos korreloi MFM-testauksessa ilmenneen sei-
somiseen ja siirtymisiin liittyvien osioiden heikentymisesséa. Tahan liittyen tulee kuiten-
kin huomioida tutkimukseen osallistuneiden jo k&velykyvyn menettdneiden suuren maa-
réan (60 %) vaikutus. Kohtalaiset ja vahvat korrelaatiot MRC:n ja MFM:n vélill alku- ja
loppumittauksissa osoittavat niiden valisen yhdenmukaisuuden ja vahvistavat késitysta
MFM:n hyodyllisyydestd DMD:t4 sairastavien motorisen toimintakyvyn ja sairauden
etenemisen arvioinnissa lyhyelladkin aikavélilla. (Palhares Campolina Diniz, de Lima
Belizario Facury Lasmar & Gurgel Giannetti 2012, 417-420.)

MFM-asteikon on todettu korreloivan hyvin my6s Brooke - ja Vignos -asteikkojen
kanssa (Be'rard ym. 2005, 464, 469). Brooke ja Vignos -asteikkojen todetaan olevan
helppo- ja nopeakéyttoisia ja miellyttévia testattavalle (Lu & Lue 2012, 325). Be'rard’n

Hammersmith,  motoristen
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ym. (2005, 464, 469) mukaan MFM-asteikko on kuitenkin tarkempi ja yksityiskohtai-
sempi kuin edelld mainitut testit. Vignos -asteikosta saatuja tuloksia on verrattu myos
puristusvoimamittauksen tuloksiin. 24 kuukauden seurannassa 4—13-vuotiailla DMD:té
sairastavilla tapahtui puristusvoiman heikkenemistd, mutta Vignos -asteikon perusteella

toimintakyvyssa ei tapahtunut suuria muutoksia. (Pizzato ym. 2014, 245, 248, 250.)

Mahdollista korrelaatiota PUL:n ja 6MWT:n vélilla tutkittiin kévelevilla DMD:t& sai-
rastavilla pojilla. Toisin kuin Mayhew ym. (2013) Pane, Mazzone, Sivo, Fanelli, De
Sanctis, D"Amico, Messina, Battini, Bianco, Scutifero, Petillo, Frosini, Scalise, Vita,
Bruno, Pedemonte, Mongini, Pegoraro, Brustia, Gardani, Berardinelli, Lanzillotta, Vig-
giano, Cavallaro, Sframeli, Bello, Barp, Busato, Bonfiglio, Rolle, Colio, Bonetti, Paler-
mo, Graziano, D angelo, Pini, Corlatti, Gornj, Baranello, Antonaci, Bertini, Politano &
Mercuri (2014) suosittelevat PUL:a yleensd kaytettavaksi kavelykyvyn menettéaneill,
mutta talla tutkimusasetelmalla haluttiin selvittdd ensimmaisia yléraajojen toiminnan
heikkenemisesta kertovia merkkeja ja mahdollista korrelaatiota kévelykyvyn kanssa.
Tutkimustulokset osoittivat, ettd ylaraajan toiminta voi olla heikentynyt kévelevillakin
pojilla. Ensimmaéiset merkit toiminnan heikkenemisesta havaittiin taudinkuvalle tyypil-
lisesti olkapdén alueella. PUL:n ja 6MWT:n valilla 16ydettiin korrelaatiota, mutta tulos
ei ollut lineaarinen. Yli 400 metria 6 MWT:ssa kavelleilla pojilla PUL:n pistemaéara oli
taydet tai lahes taydet. Pojilla, joiden tulos oli alle 350 metrid, tai varsinkin alle 230
metri& PUL voi olla hyodyllinen arviointimenetelma ylaraajan toiminnan muutosten
seuraamiseen. Ylaraajan toiminnan heikkenemisen asteet vaihtelivat, eiké niitd pystytty
aina arvioimaan 6MWT:ssa mitattujen kokonaisvaltaisen heikkouden ja vasymisen tai

steroidilaakityksen vaikutuksista johtuen. (Pane ym. 2014.)

5.2 Tutkimuksiin perustuva DMD:ta sairastavan fysioterapia terapeuttisen har-

joittelun keinoin

5.2.1 Liikkuvuuden harjoittaminen

Kontraktuurat ovat véistdmén oire DMD:ssé ( Eagle 2007, 245). Fysioterapialla voidaan
kuitenkin hidastaa nivelten jaykistymista (Eagle 2007, 245; Hyde ym. 2000, 261-262).
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Kéytettyja menetelmié ovat esimerkiksi lyhentyneiden lihasten venyttelyt (Eagle 2002,
975; Skalsky & McDonald 2012, 8), lihasten vahvistaminen, lastojen ja ortoosien kéyt-
tdminen (Eagle 2002, 975) seké péivittdiset seisomis- ja kavelyharjoitukset (Scott, Hy-
de, Goddard & Dubowitz 1981, Skalskyn & McDonaldin 2012, 5 mukaan). Tavoitteena
on yllapitaa lihasten symmetriaa mahdollisimman pitk&én. Fysioterapeutit myods suosit-
televat vaihtamaan asentoa useasti ja tekemaan passiivisia tai aktiivisia avustettuja liik-
keita nivelille, jotka ovat pitkddn yhdessa asennossa. Fysioterapia voidaan toteuttaa joko
kuiva- tai allasterapiana. (Eagle 2002, 975, 977.)

Lihasten venyttelyjen tulee olla sd&anndllista (Wagner ym. 2007, 230). Suositellaan, etté
aktiivisia tai passiivisia venytyksid tehd&an paivittdin (Guglieri & Bushby 2015, 508;
Eagle 2007, 245) tai vahintddn 4-5 kertaa viikossa (Guglieri & Bushby 2015, 508).
Eldinkokeiden perusteella on todettu, ettd terveen lihaksen immobilisoituessa lyhenty-
neeseen asentoon sarkomeereja tuhoutuu, kun venyneessa lihaksessa sarkomeerien maa-
ra lisdéntyy (Eagle 2002, 978). Tutkimusten perusteella myos lihasdystrofiaa sairasta-
valla hiirell& venyneeseen asentoon immobilisoituneessa lihaksessa sarkomeerien mééara
lisddntyy, mutta hitaammin terveeseen lihakseen verrattuna (Williams & Goldspink
1976, Eaglen 2002, 978 mukaan). 30 minuutin paivittaiselld venyttelylla voidaan eh-
kaistd sarkomeerien haviamista ja hidastaa lihasatrofiaa, joka on yhteydesséa lihaksen

immobilisaatioon lyhentyneessa asennossa (Williams 1990, Eaglen 2002, 978 mukaan).

Kuntoutuksen on oltava ennaltaehk&isevdd (Bushby ym. 2009, 1). Sairauden alkuvai-
heessa kavelykykyisilla tulee keskittya etenkin nilkka-, polvi- ja lonkkanivelten liikku-
vuuden harjoittamiseen (Guglieri & Bushby 2015, 508). Kéavelykyvyttémassa vaiheessa
suositellaan mobilisoivia passiivisia tai aktiivisia avustettuja harjoitteita, joilla yll&pide-
taén ja edistetdén lihasten symmetriaa (Eagle 2002, 977). Venyttelyissa tulee huomioida
etenkin sormien ja ranteiden nivelten sek& kyynar- ja olkanivelten liikkuvuus (Guglieri
& Bushby 2015, 508). Ranteen ja sormien hienomotoristen taitojen yllapitdminen mah-
dollistaa esimerkiksi sahkdpyoratuolin ohjaimen itsenéisen kayton mahdollisimman pit-

kaan (Parent Project Muscular Dystrophy 2003, Wagnerin ym. 2007, 230 mukaan).

Wagner ym. (2007, 230) toteavat, ettd jaykkyyden vahentdmisen lisaksi venyttelyll&
voidaan lievittaa kipua. Sen sijaan Katalinicin, Harveyn, Herbertin, Moseleyn, Lanninin

ja Schurrin (2010) kirjallisuuskatsauksen mukaan venyttelylld voidaan vaikuttaa vain
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vahan, tai ei ollenkaan, kipuun, spastisuuteen, toiminta- ja osallistumisrajoituksiin sek&
elaménlaatuun neurologista sairautta sairastavilla tai terveilld henkil6illa. Venyttelya
kaytetaan yleisesti kontraktuurien ennaltaehkaisemiseen ja hoitoon, mutta taman Kirjal-
lisuuskatsauksen perusteella venyttely ei lisdd Kkliinisesti merkittavéasti nivelten liikku-

vuutta lyhyell4 tai pitkalla aikavélilla (pisin tutkittu ajanjakso 7 kuukautta).

Yolastojen kaytolla seka paivittaisilla lihasvenyttelyilld hidastetaan kontraktuurien ke-
hittymistd tehokkaammin kuin pelkalla venyttelylla (Hyde ym. 2000, 261-262). Kuiten-
kin etenkin ortoosien kdytt0 osana terapiaa vaihtelee, koska terapeuteilla ei ole kaytdssé
yleisia suosituksia. AFO:t (ankle-foot orthosis) suositellaan otettavan kayttoon kavely-
vaiheessa olevilla lapsilla, kun nilkkanivelessd havaitaan dorsifleksion rajoitusta.
KAFO:illa (knee-ankle-foot orthosis) voidaan pidentéé jonkin verran DMD:té sairasta-
van liikkumiskykya hidastamalla kontraktuurien kehittymistd. KAFO:illa voidaan my0ds
mahdollisesti hidastaa skolioosin ilmaantumista. (Eagle 2002, 976, 979.) Saadakseen
KAFO:t istumaan kunnolla akillesjanteelle joudutaan usein tekemaan kirurgisia toimen-
piteitd. Sarjalastoituksen (serial casting) on tutkittu olevan yksi vaihtoehto leikkauksel-
le. 11 péivan lastoituksella akillesjanteen liikkuvuus lisdantyi niin, ettd KAFO:t saatiin
istumaan jalkaan. Tutkimuksen perusteella todettiin, ettd sarjalastoitus voi toimia vaih-
toehtona esimerkiksi sellaiselle, joka ei halua tai muista syista voi osallistua leikkauk-
seen. (Main, Mercuri, Haliloglu, Baker, Kinali & Muntoni 2007, 228-230.)

5.2.2 Fyysinen harjoittelu

DMD:t4 sairastavilla fyysisen harjoittelun tavoitteena on muun muassa hidastaa sairau-
den etenemistd, estda kontraktuurien syntymistd (Anziska ym. 2013, 9; Vry, Schubert,
Semler, Haug, Schénau & Kirschner 2014, 141-142), véhentaa lihaskipuja ja rajoittaa
ylipainon kertymistd (Anziska ym. 2013, 9). Fysioterapialla pyritdan yllapitaméan li-
hasvoimaa ja lihaskestavyyttd, aerobista kestavyyttd sekd estdamaén lihasten kayttdmat-
tdmyydesta johtuvaa atrofiaa (Umphred 2013, 562). Etenkin isojen lihasryhmien lihas-
voimaa on pidettavd yll& niin pitkdan kuin mahdollista (Oliveira ym. 2010, 351).
Hermolihassairautta sairastavien tulisi keskustella aina ladkérin kanssa ennen fyysisen
harjoittelun aloittamista. Harjoittelu tulee aloittaa varovasti intensiteettia sekéd kertoja

vahitellen lisaten. (Anziska & Stenberg 2013, 15.) Harjoittelua tulisi olla useita kertoja
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viikossa, ihanteellista olisi paivittdinen harjoittelu. Usein ongelmaksi kuitenkin koituu
ajan ja motivaation puute aikaa vievien harjoitteiden tekemiseen. (Vry ym. 2014, 142.)
On tarkeéd, ettd lasta rohkaistaan ja kannustetaan itsendiseen fyysiseen harjoitteluun,

kuten uimiseen ja pyoréilyyn (Eagle 2002, 977).

Kirjallisuuskatsaukseen perustuen useimmille lihasdystrofiaa sairastaville suositellaan
keskittymista mieluummin submaksimaaliseen aerobiseen harjoitteluun kuin lihasvoi-
maharjoitteluun kevyilld painoilla (noin 2 kg). Tama potilasryhmd saattaa hyotya
enemman tietyille lihaksille kohdistetusta harjoittelusta, ja heille suositellaan myos hen-
gitysharjoittelua keuhkokapasiteetin tehostamiseksi. Suositeltuja kevyesti kuormittavia
harjoitusmuotoja ovat esimerkiksi allasterapia, valjaskavely seké kési- ja jalkaergomet-
rit. Kovat lihaskivut ja myoglobiinin esiintyminen virtsassa ovat merkkeja liian kuor-
mittavasta harjoittelusta. (Anziska & Sternberg 2013, 15.) Vastustettua eksentrista lihas-
tyota tulee valttdd DMD:t4 sairastavien kohdalla (Eagle 2002, 977).

Voimaharjoittelun rooli DMD:ta sairastavan fysioterapiassa on viela kiistanalainen aihe
(Eagle 2002, 975), eika lihasvoimaharjoittelun kestosta ja intensiteetisté ole suosituksia
nayton puutteen vuoksi (Eagle 2002, 975; Oliveira ym. 2010, 353). Tama johtunee paa-
asiassa DMD:ssé esiintyvasta lihasvasymyksesta. Lihasvasymys voi pahentua ylikuor-
mittavasta harjoittelusta, mika voi johtaa peruuttamattomaan lihasvaurioon. Kuntoutuk-
sen kannalta on kuitenkin huomioitava, ettei liian kevyelld kuormituksella hidasteta
lihasheikkouden etenemisté. (Oliveira ym. 2010, 353, 357.)

On olemassa vahaistd nayttoa siitd, ettda voimaharjoittelulla voitaisiin kehittaa lihasvoi-
maa hermolihassairautta sairastavilla (Eagle 2002, 981). Esimerkiksi konsentrisen lihas-
voimaharjoittelun on todettu olevan toimiva harjoittelumuoto varhaisessa kavelykykyi-
sessé vaiheessa oleville DMD:t4 sairastaville. Sairauden edetessa lihasvoima heikkenee,
mutta mitd nuorempana harjoittelun on aloittanut, sitd suuremman vasteen harjoittelusta
on saanut. Nain lihasvoimaa on enemman ja pidemmaksi aikaa hyédynnettavissa. Talla
mahdollistetaan DMD:t4 sairastavan pidempiaikainen itsendinen liikkuminen ja toimi-
minen. (Skura, Padden & Fowler 2005.) Tutkimusten perusteella voimaharjoittelu kui-
tenkin vaikuttaa tehokkaammin lihaksiin, joissa voimaa vield on jaljelld, eikd niink&an
heikentyneisiin lihaksiin (Eagle 2002, 981).
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Jansen, van Alfen, Geurts & de Groot (2013) tutkivat kevyesti rasittavan dynaamisen
séhkobavusteisen kasi- ja jalkaergometriharjoittelun (kuva 4) turvallisuutta ja hyodylli-
syyttd DMD:té sairastavilla. Tutkimustulokset osoittavat, ettd 24 viikon ajan kesténeella
avustetulla harjoittelulla voidaan hidastaa merkittavasti toimintakyvyn heikkenemista
MFM:114 ja avustetulla 6 minuutin pyoréilytestilla (A6MCT) mitattuna. Tulosten pohjal-
ta myos intensiteetiltddn kevyt dynaaminen harjoittelu on turvallista pojille, jotka ovat
myohéisessa kavelykykyisessa tai kdvelykyvyttomassé vaiheessa. Suurimmat harjoitte-
lun aikaansaamat hyoddyt havaittiin distaalisissa motorisissa toiminnoissa. Tallainen har-
joittelu n&yttéisi vahentdvan kayton puutteesta johtuvaa toimintakyvyn heikkenemista.
Jansen ym. uskovat avustetun kési- ja jalkaergometriharjoittelun auttavan ensisijaisesti
tuki- ja litkuntaelimiston liikkuvuuden yllapitamisessa ja vaikuttavan sitd kautta yksilon
toimintakykyyn. Tutkijoiden mielesta tata olettamusta tukee testattavien nilkan ja kyy-
narpaén liikkkuvuuksien sailyminen muuttumattomina tutkimuksen ajan. Liséksi tutkijat
uskovat harjoittelun yllapitdvan aivojen ohjaamia motorisia malleja yl&- ja alaraajojen
osalta, miké puolestaan yllapitada toimintakykya. Yleista kestavyyskunnon paranemista
ei havaittu tutkimuksessa. Tama luultavasti johtuu harjoituksen kevyesté tasosta ja er-

gometrien sdhkoavusteisuudesta. (Jansen ym. 2013, 1-2, 10-11.)

Kuva 4. Esimerkit jalka- ja kdsiergometreista (Jansen ym. 2013, 5).

Polkemisharjoituksen intensiteetin maarittdminen perustui kykyyn polkea yhtdjaksoises-
ti saavutetulla rasituksella. Sopivaa harjoituksen intensiteettid ei voida maarittaa
DMD:t4 sairastaville perinteisesti maksimisykkeen avulla, sillda DMD:ta sairastavien le-
posyke on tavallista korkeampi ja sykkeen kohotessa 120-130 lydntiin minuutissa eni-
ten rajoittava tekija ei ole hapensaanti vaan lihaskestavyys, anaerobinen voima ja lihas-
voima. (Jansen ym. 2010, 5.) Tutkimustuloksia tarkasteltaessa tulee huomioida, ettd
DMD on yksilOllisesti eteneva sairaus (Jansen ym. 2013, 11).
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Yléraajojen séhkoiselld ké&siergometriharjoituksilla voi olla positiivisia vaikutuksia hen-
gityskapasiteettiin ja elamanlaatuun DMD:t4 sairastavilla lapsilla. 8—-15-vuotiaat lapset
harjoittelivat ergometrilla kahden kuukauden ajan 45 minuuttia kolmena péivana viikos-
sa. Harjoitelleet lapset suoriutuivat aiempaa nopeammin T-paidan pukemisesta, ja hei-
dan PEF-tuloksensa kohenivat. Liséksi PEF:n ja elamanlaatukyselyn vélilla havaittiin
kohtuullinen korrelaatio. (Alemdaroglu, Karaduman, Yylmaz & Topaloglu 2013a.)

Samojen tutkijoiden toisessa tutkimuksessa tutkimusasetelma ja menetelmét olivat hy-
vin samanlaiset, mutta tavoitteena oli selvittdd aerobisten harjoitusten ja lihaksia vahvis-
tavien harjoitusten vaikutusta yldraajojen kestavyyteen. Lapset olivat samanikéisia ja
harjoitusméaarat samat kuin edella. Toinen ryhma harjoitteli sahkoiselld késiergometrilla,
ja kontrolliryhmaé teki lihaksia vahvistavia harjoituksia. Seka aerobisella ettd lihasvoi-
maharjoittelulla nayttaisi olevan positiivisia vaikutuksia lihaskestavyyteen. (Alemdaro-
glu, Karaduman, Yylmaz & Topaloglu 2013b.)

Kolmannessa tutkimuksessa selvitettiin dynaamisen ylaraajojen harjoittelun vaikutusta
keskivartalon lihasvoimaan ja alaraajojen toimintaan 8—15-vuotiailla DMD:ta sairasta-
villa viela kavelevilla lapsilla. Késiergometrilla harjoiteltiin samoilla maarilla kuin edel-
l4. Selan ojentajien ja vatsalihasten voimassa ei havaittu merkittdvid muutoksia, mutta
NSAA-tulokset paranivat harjoittelun myota. Tutkijat uskovat, ettd pelkkien ylaraajojen
aerobisella harjoittelulla voi olla positiivisia vaikutuksia alaraajojen toimintaan. (Alem-
daroglu, Karaduman, Yylmaz & Topaloglu 2013c.)

Késiergometriharjoittelulla voidaan parantaa myds DMD:n alkuvaihetta sairastavien
kévelyn astetta, lihaskestavyyttd, kdden toimintoja ja ylaraajan proksimaalista lihasvoi-
maa. Kasiergometriharjoittelu lisési ylaraajojen elevaation laatua ja vahensi kompensa-
torisia menetelmid. Parantunut yldraajan toiminta ja elevaatio helpottavat arkieldamén
toiminnoista selviytymisté. Yl&araajojen venyttelyilla saattaa olla positiivisia vaikutuksia
puristusvoimaan ja lihaskestavyyteen. Kasiergometriharjoittelulla on todettu olevan
enemman hyotyjé yldraajan toiminnan yllapitdmisessd ja kehittdmisessd, kuin pelkas-
tdén ylaraajojen venyttelylla. (Alemdaroglu, Karaduman, Yilmaz, Topaloglu 2015, 700,
703.)
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Allasterapiaa voidaan hyddyntéé henkildsta riippuen sairauden kaikissa vaiheissa (Eagle
2007, 245), erityisesti sairauden edetessd, jolloin vedessa voidaan harjoittaa liikkuvuutta
ilman painovoiman vastusta (Wagner ym. 2007, 230). Useat lapset kokevat allasterapian
miellyttavaksi, mutta aikuiset saattavat suosia kuivaterapiaa. Tahan voivat vaikuttaa al-
taaseen péaasyn hankaluus, kylmyys sek& kiusaantuneisuus. (Eagle 2002, 975.) Vedessa
voidaan tehda lahes kaikkea aktiivisista avustetuista seka passiivisista harjoitteista hen-
gitysfysioterapiaan. On huomioitava, ettd uimahallin sisédlampdtila on riittava, silla
useimmat kokevat herkasti kylmaa noustessa altaalta vahentyneen lihasmassan vuoksi.
Kun toimintakyvyssé esiintyy rajoituksia, altaaseen paasy ja pukeutumisjarjestelyt vaa-
tivat oman huomionsa. Nuorilla allasterapia voi lis4té itsevarmuutta, kun taas vanhem-
milla vesi voi olla ainoa paikka saavuttaa taysi nivelen liikelaajuus kivuttomasti. (Eagle
2007, 245.) Allasterapian hyodyista osana DMD:té sairastavien fysioterapiaa on kuiten-
kin viel& varsin vahén tietoa (Eagle 2002, 975; Lovering ym. 2005, 1382), mutta Shef-
fieldin yliopistossa ollaan aloittamassa kontrolloitua satunnaistutkimusta allasterapian
soveltuvuudesta ja mahdollisista hyddyista DMD:té sairastaville lapsille (The Universi-
ty Of Sheffield 2014, 3).

5.2.3 Hengitystoimintojen tukeminen

Hengityslihasten voiman harjoittaminen ja hengitysteiden eritteiden liikkumisesta huo-
lehtiminen on tarkedd (Umphred 2013, 562). Useimmat DMD:t4 sairastavat huomaavat
hengityslihasten heikkenemisen vasta, kun heikentynyt yskimisteho johtaa pitkittynee-
seen yskaan tai keuhkokuumeeseen (Finder ym. 2004, 457). Hengitystoimintojen hoito
on parantunut DMD:t4 sairastavien kohdalla merkittavasti viimeisten 15 vuoden aikana,
mika nakyy eldmanlaadun paranemisena seka elinian kasvamisena (Wagner ym. 2007,
234-235). Hengitysfysioterapiamenetelmiin lukeutuvat muun muassa mobilisoinnit,
joilla pyritaan irrottamaan limaa, keuhkotilavuuden lisdédmisen harjoittaminen seka hen-
gittdmisen edistaminen. (Hardy 2007, 286, 289-290.) Muita hengitysfysioterapiamene-
telmid ovat valutusasennot, joissa kdytetddn painovoimaa hyvéksi (Hardy 2007, 286;
Hull ym. 2012, 14) sek& manuaaliset tekniikat, kuten rintakehén taputtelut ja taristelyt
(Hull ym. 2012, 14). Valutusasentoihin yhdistetddn usein néit4d manuaalisia tekniikoita
(Hardy 2007, 286). Hyvin tarked osa hengitystoimintojen tukemista on avustettu yski-

minen, joka voidaan tehdd manuaalisesti tai mekaanisesti laitteiden avulla (Wagner ym.
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2007, 234). Hengitysfysioterapiaa toteutetaan lapsilla ja aikuisilla samojen syiden poh-
jalta. Fysioterapeutin on kuitenkin lasten kanssa huomioitava keskenerdiseen kehityk-

seen liittyvat anatomiset ja fysiologiset tekijat. (Hardy 2007, 285-286.)

Useimmat itsendisesti tehtavat hengitysteiden puhdistustekniikat lahtevét liikkeelle siit,
etta lapsi ottaa syvan sisadnhengityksen, jota seuraa uloshengitys tai yskiminen. Syvaan
hengittdminen siirtda ilmaa liman taakse, avaa hengitysteitd ja kuljettaa eritteita pienistéa
hengitysteista kohti suurempia. Taman jalkeen eritteet poistuvat hengitysteistd huffauk-
sen tai yskimisen avulla. Ndama tekniikat eivat sovellu hermolihassairautta sairastaville
lapsille, jotka eivat pysty hengittdméén syvéan tai yskim&an kunnolla. PEP-
puhalluksilla (positive expiratory pressure) hengitysteihin syntyvat paineenmuutokset
irrottavat limaa, ja silla harjoitetaan tehokkaasti myds hengityslihasten toimintaa. (Har-
dy 2007, 286-287.) Rintakehadn kohdistetun paineen ja oskillaation uskotaan auttavan
eritteiden poistumisessa. PEF:4 kasvattamalla eritteet kulkeutuvat kohti suurempia hen-
gitysteitd, mistd ne puhdistetaan imemalla tai yskiméalla. (Hull ym. 2012, 14.) Kéaytdssa
voi olla myds mekaaninen sisaan- ja uloshengityslaite tai yskityslaite, mita kaytetaan

tyypillisesti heikon yskén tehostamiseen (Hardy 2007, 289).

NIV (noninvasiivinen ventilaatio) on hengityksen avustamista mekaanisella hengitys-
laitteella ilman keinoilmatietd. NIV-hoidosta on tullut kdytetty menetelma seka akuu-
teissa ettd kroonisissa hengitystoiminnanhdiridissé, ja sitd k&ytetadn paitsi teho-
osastoilla my6s kotioloissa. (Soo Hoo 2014.) Tyypillisesti kaytetty NIV-hoito on kaksi-
vaiheinen positiivinen paineventilaatio (BIPAP) (Wagner ym. 2007, 234). CPAP on
NIV:n muoto, jossa kasvonaamarin vélitykselld johdetaan jatkuva positiivinen ilma-
tiepaine hengitysteihin yhdessa hapen kanssa spontaanisti hengittavélle henkil6lle
(Brander 2011). Molempia voidaan kayttaa osana fysioterapiaa (Hardy 2007, 289-290).
On suositeltavaa, ettd ventilaattoria kdytetddn fysioterapian aikana lapsilla, jotka jo tar-
vitsevat hengitysapua, sill4 sen avulla voidaan tehostaa hengitysfysioterapiaa (Eagle
2007, 247). On kuitenkin huomattu, ettd osa DMD:tda sairastavista kokee trakeostomian
helpommaksi vaihtoehdoksi. Todetaan, ettd potilaan vaatiessa 24-tuntista hengitysapua
pysyva trakeostomia on varmempi vaihtoehto kun NIV. Trakeostomiassa on kuitenkin
monia haasteita, kuten sen asentamisen vaatima leikkaus, sairaalassa oleminen, asenta-
misen aiheuttamat kivut sek& sen jalkeiset ongelmat liittyen keuhkojen limaisuuteen.
(Wagner ym. 2007, 234).
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Hengitystoimintojen vaikeudet ovat tarkein merkki ventilaatiohoidon aloittamiseen (tau-
lukko 5). Lievi& oireita ovat yolliset herd&dmiset ja unen laadun heikkous, paivisin vasy-
myksen tunne, keuhkotulehdukset ja painon putoaminen. Vakavia ja myohaisemman
vaiheen oireita ovat aamuiset paansaryt, nukkumaan menemisen pelko, anoreksia, sy-
anoosi (hapenpuutteesta johtuva ihon ja limakalvojen sinerrys) ja sairaalahoitoa vaativat
keuhkotulehdukset. (Eagle 2007, 247-248.)

Hengityslihasten harjoittaminen perustuu olettamukselle, ettd parantunut lihasvoima ja -
kestavyys voisivat parantaa keuhkojen toiminnan kestdvyyttd. V&haisen nayton vuoksi
hengityslihasten harjoittamiseen ei ole viel& suosituksia. (Finder ym. 2004, 459.) Yelda-
nin, Gursesin ja Yukselin (2008, 741, 743-746) mukaan hengityslihasten voimaa voi-
daan tehostaa kéavelykykyisilla lihasdystrofiaa sairastavilla, mutta harjoitusvaikutukset
kohdistuvat ainoastaan tiettyyn harjoitettuun lihakseen. Hengityslihasten voimaa voi-
daan harjoittaa joko ilman vastusta tehdyilld tai vastustetuilla hengitysharjoituksilla.
Tutkimuksessa hengitysharjoitteita tehtiin viitend paivana viikossa kaksi kertaa paivas-

sé. Kerralla harjoitteita tehtiin 10 toistoa 8-10 sarjaa.

Taulukko 5. Hengitystoimintojen tukemisen vaiheet ja alkamisajankohdat (Bushby ym.
2010, 182). FVC tarkoittaa nopeaa vitaalikapasiteettia, eli voimakkaan uloshengityksen
aikana ulospuhallettua ilmamaaréa (Sovijarvi & Terho 2009). SpO2:lla tarkoitetaan
happisaturaatiota, joka ilmaisee prosentuaalisesti, paljonko veresséd on happea (Kurki
2014).

Hengitystoimintojen tukemisen vaiheet Alkamisajankohta

Vaihe 1: e FVC <40 % viitearvoista
Keuhkojen tilavuuden lisdédminen ja sy-
vaan hengittdmisen harjoittaminen hengi-
tyspalkeen ja mekaanisen sisaan- ja
uloshengityslaitteen avulla

Vaihe 2: o FVC <40 % viitearvoista
Manuaaliset ja mekaaniset avustetun ys- e PCF <160 I/min

kimisen tekniikat

Vaihe 3: e FVC <30 % viitearvoista
Yoventilaatio (noninvasiivinen ventilaa- e Sp02 <95 %

tio) s _Hengitysvajeen oireet

Vaihe 4: e 5Sp02<95%

Paivéventilaatio (jatkuva noninvasiivinen e Hengitysvajeen oireet

ventilaatio) e Ei pysty puhumaan kokonaista lau-

setta ilman hengéstymista.
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Vaihe 5: e 5Sp02<95%

Trakeostomia (invasiivinen ventilaatio) e Noninvasiivisen ventilaation kayt-
tdminen ei onnistu tai sen teho ei
ole riittava.

Keuhkotilavuuden lisddmisen tarkoituksena on kuljettaa happea keuhkojen alaosiin
saakka. Hyvaan asentoon siirtyminen on ensimmainen toimenpide, sill& vuoteessa ole-
van lapsen asento on usein huonoryhtinen, mika painaa palleaa ja keuhkojen alaosia.
Asennon kohentaminen edistdd hengityksen toimintaa. Yksinkertaisimmillaan, etenkin
lasten kanssa, hengitysharjoittelua voidaan toteuttaa puhallusleikeilld, esimerkiksi kup-
lia puhaltelemalla. (Hardy 2007, 289.)

Keuhkojen vaiheittainen tayttd (breath stacking tai lung volume recruitment, LVR)
muodostuu yksi sisadnhengitys kerrallaan tehtévésta keuhkojen taytosta niiden maksi-
mikapasiteettiin asti. Uloshengitys tapahtuu vasta sarjan viimeisen sisdédnhengityksen
jalkeen. Keuhkojen vaiheittainen tayttdminen voi lisata keuhkojen tilavuutta, yskimisen
tehokkuutta, &anenvoimakkuutta, sekd keuhkojen ja rintakehédn liikkuvuutta. Se voi
my0s véhentad atelektaasia. (Muscular Dystrophy Canada 2013.) Atelektaasilla tarkoite-
taan paikallista tiivistymaa keuhkoissa, miké voi johtua esimerkiksi sitkedsta limasta
(Vehmas 2013). Keuhkojen vaiheittainen tayttd suoritetaan tarkoitukseen kehitetyn lait-
teen avulla, joka koostuu manuaalisesta hengityspalkeesta, yksisuuntaisesta letkuun
kiinnitetystad lapasta ja suukappaleesta tai maskista (Muscular Dystrophy Canada 2013).
Keuhkojen vaiheittaisesta taytosta kaytetdan englanniksi myos termia air-stacking (Ba-
hia Carvalho Marques, de Carvalho Neves, Andrews Portes, Marcos Salge, Zanoteli, &
Conti Reed 2014, 528).

Hengityspalkeen avulla tehdylld vaiheittaisella keuhkojen téytolla voidaan parantaa
keuhkojen toimintoja hermolihassairautta sairastavilla. 4-6 kuukauden aikana kolmesti
paivassa tehtynd kotiharjoittelu paransi koehenkildiden avustetun PCF:n (APCF, assis-
ted peak cough flow) ja avustamattoman PCF:n (UPCF, unassisted cough flow) tulok-
sia. Koehenkildilla, joilla ei ollut skolioosia, havaittiin my6s merkittava lisdys FVC:ssa
(Forced Vital Capacity). APCF ja UPCF olivat selvemmin nousseet henkil6illa, joilla ei
ollut skolioosia. Paivittain toistoja tehtiin 10 ja sarjoja 3. (Bahia Carvalho Marques ym.
2014, 528, 530.)
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Vaiheittaisella keuhkojen taytolla henkilon kykya hengittdd syvaan voidaan parantaa,
vaikka henkiltd sairastaisi hermolihassairautta. Koehenkil6t harjoittelivat vaiheittaista
keuhkojen tayttoéd hengityspalkeen tai kannettavan ventilaattorin avulla 10-15 maksi-
maalisilla sisadanhengityksilla kolmesti paivassd. Keuhkojen ja rintakehéan liikkuvuutta
voidaan parantaa syvilla sisd&nhengityksilla. Maksimaalinen sisdéadnhengityskapasiteetti
korreloi avustetun yskimisen virtauksen kanssa, ja sen seurauksena yskimisen tehok-
kuus paranee. Mit& korkeampi yskimisen tehokkuus on, sitd epatodenndkdisempié ovat
hengitystoiminnan hairiét hermolihassairautta sairastavilla. Muiden hermolihassairauk-
sia sairastavien lisdksi kyseiseen tutkimukseen osallistui 5 DMD:té sairastavaa aikuista.
(Kang & Bach 2000, 61-63.)

Vaiheittaisella keuhkojen taytélla on havaittu olevan positiivisia vaikutuksia DMD:ta
sairastavien hengitystoimintoihin. Harjoituksia tehtiin hengityspalkeen avulla kahdesti
paivéssé 3-5 hengitystd kolmella tai viidell& sarjalla koehenkilon kunnon mukaan. Mit-
tauksia tehtiin keskiméarin 33 kuukautta ennen vaiheittaisen keuhkojen tayton harjoit-
tamisen aloittamista ja 45 kuukauden ajan aloittamisen jalkeen. FVVC-arvojen lasku vé-
heni merkittdvasti saannolliselld harjoittelulla. (McKim, Katz, Barrowman, Ni &
LeBlanc 2012, 1-2, 5.) Rintakehan painallukset yhdistettynd vaiheittaiseen keuhkojen
tayttoon hengityspalkeen avulla ovat osoittautuneet tehokkaammiksi PCF-arvon lisaa-
misessa kuin kumpikaan tekniikka yksinddn. Yksi vaiheittaisen keuhkojen taytén sarja
koostui kolmesta sisddn hengityksestd. Rintakehan painalluksissa rintakehélle lisattiin
ulkoinen paine. Terapeutin toinen ké&si asetettiin potilaan rintakeh&n posterosuperioiri-
seen osaan ja toinen rintalastan (sternum) alakolmannekseen. Tamén jélkeen tutkittava
hengitti syvéaan ja pidéatti hengitystd. Uloshengityksen yhteydessa terapeutti kohdistaa
ké&sillaan painetta vatsan suuntaan (alas- ja siséanpéin). Perheenjésenié tulisi ohjata ndi-
den keinojen ké&ytossd. Tutkijat suosittelevat ndiden avustetun yskimisen tekniikoiden
hyddyntdmistda DMD:t4 sairastavilla. (Fernandes Brito, Moreira, Pradella-Hallinnan &
Tufik 2009, 974-976, 978)

5.3 Haastateltavien taustatiedot

Haastatellut fysioterapeutit ovat valmistuneet 1970-2000-luvulla eri oppilaitoksista. Fy-

sioterapeutteina he ovat tydskennelleet 7-35 vuoden ajan, joista 7-32 vuoden ajan neu-
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rologisten asiakkaiden parissa. Fysioterapeutit ovat suorittaneet erilaisia neurologisen
fysioterapian lisdkoulutuksia, kuten NDT:n, Bobathin, neurologisen fysioterapian eri-
koistumiskoulutuksen, vauvaterapian ja tydpaikan sisaisid koulutuksia neurologiseen fy-

sioterapiaan liittyen.

DMD:t4 sairastavien parissa fysioterapeutit ovat tyoskennelleet 2-30 vuoden ajan. Fy-
sioterapeuteista kolmella on télla hetkelld DMD:té sairastavia asiakkaita, yhdell vii-
meisin asiakas oli 1,5 vuotta sitten. DMD:té sairastavia asiakkaita fysioterapeuteilla on
ollut 2-7, ja monet asiakassuhteet ovat kestdneet useita vuosia. Fysioterapeutit ovat
tyoskennelleet seka kouluikaisten lasten ettd sairauden loppuvaiheessa olevien asiakkai-
den kanssa. Heilla on siis ollut kdvelevia, manuaalisessa tai séhkopyoratuolissa olleita ja
hengitystukilaiteita kayttavid asiakkaita. Fysioterapiat ovat toteutuneet asiakkaasta ja

sairauden vaiheesta riippuen joko kotikéynteind tai fysioterapeutin vastaanotolla.

5.4 Haastatteluihin perustuva DMD:té sairastavan toimintakyvyn tutkiminen ja

arviointi

Yksi keskeisimpia muutoksia fysioterapiassa sairauden edetessé on, ettd asiakkaan ak-
tiivisuuden vahentyessé passiiviset ja avustetut menetelmét korostuvat. Fysioterapiassa
pyritadn tukemaan aktiivisia toimintoja niin pitkalle kuin mahdollista. Lasten fysiotera-
pia siséltdd aktiivista toimintaa, kuten peleja ja leikkeja. Sairauden edetessa nivelten

passiiviset litkkuvuusharjoitteet ovat keskeisemmaéssa roolissa.

- -Tutkitaan niita jaljella olevia aktiviteetteja ja katotaan, onko siella, lihaksissa
tapahtuuko supistuksia tai mita pystyy vield ite tekemaan, ja toiminnallisia jut-
tuja miten séhkéria kayttaa - - Ja sitten liikeradat on semmoset, joita seurataan
yleisesti ihan niinku koko ajan. (1)

Toimintakyvyn tutkimisen menetelmind kéytetadn havainnointia, péivittaisten toiminto-
jen kartoittamista ja siirtymisten arviointia. Mielenkiinnon kohteena ovat siirtyyko asia-
kas itsendisesti, pystyyko tdmaé siirtymaén jalkojen paall vai tarvitaanko erilaisia siir-
tymisen apuvalineitd. Asiakkaan (istuma)tasapainoa havainnoidaan ja o0sa
fysioterapeuteista on esimerkiksi kéyttanyt tarkoitukseen sopivia osioita Bergin tasapai-
notestista. Fysioterapeutit myds havainnoivat pystyyko asiakas tekeméaan painonsiirtoja.

Asiakkaan aktiiviset ja passiiviset nivelliikkuvuudet mitataan goniometrilld tai havain-
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noidaan silmamaéaraisesti. Myos neuraalikudoksen joustavuutta tutkitaan. Lihasvoimaa
arvioidaan manuaalisella lihastestauksella arviointiasteikolla 0-5 (MRC/MMT) ja kasi-

en puristusvoimamittauksella sekd manuaalisesti ettd puristusvoimamittarilla.

Hengitystoimintojen mittaamisessa kaytetadn PEF:4, PCF:a4, ja Voldyne -spirometria.
Hengitystoimintoihin vaikuttaa my6s rintakehén liikkuvuus, joka mitataan yleensa rin-
takehan keskiosasta mittanauhalla. Vasymys voi myos olla merkki hengitystoimintojen
heikkenemisesta. Kipua fysioterapeutit arvioivat VAS-kipujanan perusteella seké asiak-

kaan oman subjektiivisen kokemuksen perusteella.

5.5 Haastatteluihin perustuva DMD:té sairastavan fysioterapia

Fysioterapeutit kéyttavat aktiivisen harjoittelun menetelmind istumatasapaino-, painon-
siirto- ja siirtymisharjoituksia. Etenkin lasten kanssa pelataan ja leikitaan. Siirtymisissa
hyodynnetdén eri asentoja, kuten matalista alkuasennoista siirtymista korkeisiin. Siirty-
misharjoituksia ovat myds kaantymiset, konttausasennossa tehtévét lapatukiharjoitukset
sekd polviseisonnan harjoitteet. Matolla, hoitopdydalld, pallon kanssa ja kuntosalilla
tehdaan erilaisia keskivartalon harjoitteita. Lihasvoimaa harjoitetaan kestovoimatyyppi-
sesti manuaalisesti ja kuminauhoilla vastustaen, painomanseteilla, irtopainoilla seké ve-
tolaitteilla. Harjoittelussa toistot maaritetddn asiakaskohtaisesti, mutta harjoitusmaarina

on kaytetty esimerkiksi 2 sarjaa 10-15 toistoa.

Asiakkaan oman aktiivisuuden véhentyessa fysioterapiassa korostuu passiivinen nivel-
liilkkuvuuden harjoittaminen. Fysioterapiassa kaytetddn kevyitd nivelmobilisointeja,
esimerkiksi rintakehén ja yléniskan alueelle, seka faskia -kasittelyja. Myds pehmytku-
doskasittelyja tehdaan. Erittain kéaytetty fysioterapiamenetelma ovat aktiiviset ja passii-
viset lihasvenyttelyt. Esille tulee, ettd venyttelyjen esihoitona voidaan kéyttda joskus

lammintd kaurapussia ja pidempiaikaisten vaivojen hoidossa myos ultradanta.

No kylhédn se totta kai ettd kun aktiivisuus h&viaa, niin sitten mennéan enem-
man passiiviselle puolelle, ettd ensinh&n siind sairauden siind vaiheessa kun
asiakas pystyy tekkeen totta kai tuetaan niit4 aktiivisia toimintoja niin pitkalle
kun se vaan on mahollista. (2)
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No varmaanki se liikeratojen kdyminen, se on se isoin riski sielld niinku koska
toimintakyky mennee siella tota, siella hirveen helposti tullee niinku kontrak-
tuuria ja tullee joka tapauksessa - - (1)

Hengitysfysioterapia on erittdin tarkeé osa fysioterapiaa. Harjoitteina kéytetéan erilaisia
adniharjoitteita, laulamista ja huutamista, puhallusleikkej&, kuten ilmapallojen, hdyheni-
en, vesilelujen ja pingispallojen puhaltelua. Hengitysharjoitusten rasittavuuden tasoa
vaihdellaan kevyestda hengastyttdvaan harjoitteluun. Hengitysharjoituksissa voidaan
hyddyntdd myos erilaisia tdhan tarkoitukseen kehitettyja vélineitd. PEP-puhallusten
avulla irrotetaan limaa keuhkoputkista seka harjoitetaan rintakehdn liikkuvuutta ja
uloshengityslihasten toimintaa. PEP-puhalluksissa pillin paksuudella seka pullossa ole-
van veden maaralld voidaan vaikuttaa harjoituksen kuormittavuuteen. Hengityksen
avustamisessa korostuu hengityspalkeen kayttd. Hengittdmisen ollessa tyolasta palkeen
avulla saadaan rentoutettua kaulan lihaksia ja helpotettua eritteiden poistamista keuh-
koista. Tyhjennyshoitoina kdytetdan valutusasentoja seké erilaisia limanirrotustekniikoi-
ta, kuten taputteluja ja taristelyjd, yskitysta ja kostean hengittdmistd. Asentohoidoilla ja
venyttelyilld harjoitetaan rangan liikkuvuutta ja hengityslihasten toimintaa. Uloshengi-
tyksen aktivoimiseen kdytetd&dn manuaalista avustamista esimerkiksi pyyhetta tai liinaa

hyodyntéen.

- - Sitten niinku hengityksen avustamista, avustamista et on kaytetty paljetta. - -
Niin palkeen kanssa, hirmu paljon, jonkun verran oon kayttany sitten niinku
uloshengityksen aktivoimisessa tatd pyyhesysteemia, elikka pistettaan rintake-
han ympéri, puhalttaa, tai tuota vetaa sissaén ja sit ku puhaltaa ulos, niin pitk-
kaan ku autetaan sita uloshengitysta. (2)

Myos allasterapia tulee esiin haastatteluissa. Altaassa voidaan tehdd monipuolisemmin
harjoitteita, esimerkiksi lantionkiertoja, ja vesi mahdollistaa asiakkaan aktiivisen osallis-
tumisen. Vesi myds mahdollistaa vapaan liikeketjun harjoitteet, vaikka alaraajojen li-
hasvoima olisikin heikentynyt, silla vedessé harjoittaminen onnistuu vahaisellakin li-
hasvoimalla. Kauluri antaa enemman mahdollisuuksia, ja altaaseen pé&asevat myos
asiakkaat, joilla ei ole riittdvasti hallintaa kannatella paata itse veden pinnan ylépuolella.
Allasterapian hyotyind ndhdédan myds rentoutuminen ja sen myo6téd helpottunut lihas-
venyttelyiden tekeminen.
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Fysioterapian vaikuttavuutta arvioidaan hyvin paljon samoilla menetelmilla, kuin milla
asiakasta tutkitaan. Asiakastilanteiden kirjaaminen on my6s osa fysioterapian vaikutta-
vuuden arviointia ja seurantaa. Vertailemalla kirjaamisia voidaan havaita mahdollisia
muutoksia asiakkaan voinnissa ja tarkastella fysioterapian toteutumista erityisesti pi-
demmalla aikavalilla. Havainnointia kaytetdan paljon vaikuttavuuden arvioinnissa. Ar-
viointimenetelmdna kaytetddn myos asiakkaiden ja heiddn vanhempiensa haastattelua.
Haastattelulla saadaan kartoitettua etenkin vasymysta ja kipua. Muita erikseen mainittu-
ja vaikuttavuuden arvioinnissa kaytettyja menetelmia ovat asiakkaan passiivisten nivel-
litkkuvuuksien, hengitystoimintojen, istumatasapainon ja aktiivisten harjoitteiden tois-
tomadrien seuraaminen. Kameran ja kuvaamisen hyddyntdmista mietittiin myos yhdeksi

uudeksi menetelmaksi.

Tietenkin jos joku pystyis vakioimaan niinku tdmmdsia mittaustekniikoita. - -
kysytdan kuntoutujalta et sujuuks ne jutut mitk& suju niinku vield vuosi sitten,
puoli vuotta sitten? (4)

No siis tuo paljehengittely. Se on niinku ja mista on saanu sitte kans palautteen
ettd se kans tuntuu ettd saa niinku sinne liséa volyymia sinne keuhkoihin niinku
ainakin néin hetkellisesti. (3)

Fysioterapeuteilta tiedusteltiin, onko heilla jotain tiettyja menetelmid, mité he kayttavat
kaikkien asiakkaiden kanssa. Kotona ja arkieldméssa haasteellisia asioita harjoitellaan ja
niiden sujumista pyritddn tukemaan fysioterapiassa. Aktiivisia harjoitteita kaytetaan
mahdollisuuksien mukaan. Fysioterapeutit korostavat myds hengitystoiminnan tukemi-
sen tarkeytta, esimerkiksi hengityspalkeen ja nivelmobilisointien avulla. Myos aktiiviset
ja passiiviset lihasvenytykset ja liikkuvuusharjoitteet, sekd pehmytkudoskésittely maini-
taan. Seuraavilla sivuilla oleviin kuvioihin on koottu kirjallisuuskatsauksessa ja haastat-
teluissa esiin tulleet DMD:t4 sairastavan toimintakyvyn tutkimisen (kuvio 7) ja fysiote-

rapian menetelmat (kuvio 8).
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Kuvio 7. Yhteenveto DMD:t4 sairastavan toimintakyvyn tutkimisesta. Vasemman puo-
leisessa esitetddn vain tutkimuksissa esiintyvét, keskimmadisessa vain haastatteluissa
esiintyvét ja oikean puoleisessa seka tutkimuksissa ettd haastatteluissa esiintyvat mene-

telmét.
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Kuvio 8. Yhteenveto DMD:t4 sairastavan fysioterapiamenetelmistd. Vasemman puolei-

sessa esitetddn vain tutkimuksissa esiintyvat, keskimmaisessa vain haastatteluissa esiin-

tyvat ja oikean puoleisessa seka tutkimuksissa ettd haastatteluissa esiintyvat menetel-

mat.

5.6 Haastatteluihin perustuva muu DMD:té& sairastavan fysioterapiaan liittyva

Y leisesti ottaen tiedon DMD:t4 sairastavan fysioterapiasta koetaan olevan niukkaa ja si-

t4 toivottaisiin olevan enemman. Tiedon hakeminen vaatii omaa aktiivisuutta ja paneu-

tumista. Eniten tietoa DMD:std koetaan 16ytyvéan kansainvalisista tutkimuksista. Kaikki

haastattelemamme fysioterapeutit ovat hakeneet tietoa Lihastautiliiton internetsivuilta,

mutta kokeneet sen vahan suppeaksi tietol&dhteeksi. Neurologisen fysioterapiaan liittyvét
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eri koulutukset on koettu hyodyllisiksi myés DMD:té sairastavan fysioterapian kannalta.

Omia muistiinpanoja hyddynnet&én ja kollegoita konsultoidaan tarpeen mukaan.

Fysioterapeuttien mielestd Suomessa DMD:ta sairastavien fysioterapiasta 16ytyy vielé
kehitettavia kohteita. Hengitystoimintojen tukemisen merkitysté tulisi korostaa, ja hen-
gitysfysioterapian menetelmien kayttoonoton pitdisi tapahtua aikaisemmin. Esimerkiksi
hengityspalkeen kayton osana fysioterapiaa toivottiin alkavan aikaissmmassa vaiheessa,
nykyisin siihen havahdutaan helposti lilan myohaan. Pohjois-Karjalan alueella selvana
puutteena koettiin lihassairaille sopivan ja myds yksityiselld sektorilla toimivien fysiote-
rapeuttien ja heidén asiakkaidensa k&ytdssd olevan altaan puuttuminen. Terapia-
altaaseen pitad paasta siirtymaan allasnosturilla, jolloin myds pydrétuolissa olevilla asi-
akkailla on esteetdon paasy altaaseen. Veden lampétilan tulisi myos olla sopiva tera-
piatarkoituksiin, eli noin 29-30 astetta. Asiakkaan toimintakyvyn tutkimiseen ja fysiote-
rapian vaikuttavuuden arviointia ajatellen olisi my0s hienoa, jos mittaustekniikat
olisivat vakioidumpia. Asiakkaan hoidon koordinoinnissa koettiin vélilla olevan liian
monta toimijaa ja tdiman vain sekoittavan asioita. Yleensa hoitoketjujen ndhdaan kuiten-

kin toimineen. Myos yhteistyon Kelan kanssa koetaan sujuneen ongelmitta.

Apuvilineasioissa yksityisen sektorin fysioterapeutit ovat olleet vaihtelevasti mukana.
Lahinna fysioterapeutit kertovat antaneensa suosituksia liittyen pydratuoleihin, kenkiin
seké rannetukiin. Apuvalineasiat hoidetaan pitkalti terveyskeskuksen, terveyskeskussai-
raalan tai erikoissairaanhoidon kautta. Apuvélineasioiden yhteydessa tuli myos ilmi asi-
akkaiden monesti kielteinen suhtautuminen ortooseja kohtaan. Osa asiakkaista kokee

ortoosit lilan epamiellyttaviksi niita kayttaakseen.

Asiakkaidensa lisaksi fysioterapeutit ovat sairauden luonteesta johtuen usein laheisissa
tekemisissa heidan vanhempiensa kanssa. Yhteistyon koetaan sujuvan hyvin, ja vinkke-
ja asiakkaan arjen helpottamiseksi vaihdetaan puolin ja toisin. Vanhemmat saavat myos
kiitosta fysioterapeuteilta omasta aktiivisuudesta ja sitoutuneisuudestaan lastensa hoi-
toon liittyvissa asioissa. Monet vanhemmat mahdollistavat omilla toimillaan esimerkiksi
sen, ettd heidan aikuisetkin lapsensa voivat asua kotona hengitystukilaitteiden kanssa
sairauden myo6hdisessa vaiheessa. Suorassa kontaktissa ollaan myds jonkin verran asi-

akkaiden henkilékohtaisten avustajien kanssa.
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6 Pohdinta

6.1 Tulosten pohdinta ja johtopaatokset

Opinnaytetyon tarkoituksena on ollut koota DMD:té sairastavan fysioterapiassa kéytet-
tyja menetelmié tutkimustiedon ja fysioterapeuteille tehtyjen haastattelujen perusteella.
Tavoitteena on tarjota fysioterapeuteille ja fysioterapeuttiopiskelijoille uusinta tietoa ja
kaytannonlaheisia keinoja DMD:t4 sairastavan fysioterapiaan. Tutkimustiedosta ja fy-
sioterapeuttien haastatteluista saatujen tulosten (kuvio 7 ja kuvio 8) vélilla on paljon yh-
talaisyyksia, mutta myos eroavaisuuksia. Monia haastatteluissa tulleita menetelmia on

kuitenkin perusteltu tietoperustassa ja kirjallisuuskatsauksessa.

DMD:ta sairastavan toimintakyvyn tutkiminen vaatii laaja-alaista arviointia. Tutkimus-
tiedon perusteella yleisten toimintojen arvioimiseen kéytetddn suoritusaikaa mittaavia
testejd (Lu & Lue 2012, 325). Fysioterapeuttien haastattelujen perusteella ndita yleisia
paivittaisia toimintoja arvioidaan havainnoimalla. Tasapainon arvioinnissa kaytetaan
joiltain osin Bergin tasapainotestid. Havainnointia ei kaytdnndssa voi mitata millaén ta-
voin, joten kenties sen vuoksi sité ei tutkimustiedossa kasitella. Kivun arviointi ilmenee
seka tutkimustiedossa (Hull ym. 2012, 3) ettd haastatteluissa, vaikka kipu on viel& huo-
nosti ymmérretty oire DMD:t4 sairastavilla. Kiputunnetta myods helposti aliarvioidaan.
(Zebrack & Drotar 2008, 549.) Haastattelujen perusteella kivun mittaamiseen kaytetaan
VAS-kipujanaa seké asiakkaan subjektiivista kokemusta, joka ilmenee myos tutkimus-
tiedossa (Zebrack & Drotar 2008, 551).

Havainnointi ilmenee haastatteluissa myos nivelten liikkuvuuden arvioinnissa. Varsinai-
seen liikkkuvuuden mittaamisen goniometri on osoittautunut tutkimustiedon mukaan
kaytetyksi menetelmaksi (Pandya, Florence, King, Robinson, Oxman & Province 1985,
1341), ja myos haastatteluihin osallistuneet fysioterapeutit k&yttavat tata osana arvioin-
tia. Haastattelujen perusteella lihasvoiman arviointimenetelména kaytetddan MMT 4, ja
se todetaan myos tutkimustiedon perusteella kéytetyksi menetelméksi (Florence, Pandya
& King 1984, Bushbyn ym. 2009, 7 mukaan). Toinen molemmissa tuloksissa ilmennyt
lihasvoimaa mittaava menetelma on puristusvoimamittaus, joka on todettu olevan toi-

miva mittari DMD:t4 sairastavien toimintakykyé arvioitaessa (Pizzato ym. 2014, 250).
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Tutkimustiedon perusteella DMD:t4 sairastaville on kdytdssé useanlaisia toimintakykya
mittaavia testejd, joissa huomioidaan sairauden eteneminen (Be rard ym. 2005 463-464,
469; Bushby ym. 2009, 7; Lu & Lue 2012, 324-325; Mayhew ym. 2013, 1042; Nikka-
rinen 2005, 35-36; Scott ym. 2012, 101). Taulukkoon 4 on laadittu néitd menetelmia
sairauden vaiheiden mukaisesti. Osa testeistd on kehitelty juuri DMD:t4 sairastavien
tutkimista varten (Lu & Lue 2012, 324), mutta esimerkiksi MFM-asteikon ollessa ylei-
sesti hermolihassairautta sairastavien toimintakyvyn arvioimiseen, se toimii kuitenkin
hyvin myés DMD:t4 sairastavien toimintakyvyn arviointimenetelmana (Be'rard ym.
2005 464, 469). Fysioterapeuttien haastatteluissa ei esiinny tallaisia standardoituja toi-
mintakyvyn testeja. Kenties ndma4 testit eivét ole viel& levinneet Suomeen kaytettavaksi
tai niitd ei ole kaannetty suomeksi. Poikkeuksena on EK-asteikko, joka on kaannetty
suomen Kielelle. Nikkarisen mukaan EK-asteikko toimii DMD:t4 sairastavien toiminta-
kyvyn arvioinnissa ainakin yleiselld tasolla, mutta tarkennusta EK-asteikon suhteen toi-
votaan vield tapahtuvan. (Nikkarinen 2005, 35-36.) Mahdollisesti tutkimustiedon li-

séantyessa myos erilaisten arviointimenetelmien kéytto lisaantyy Suomessa.

Tutkimustiedossa on suhteellisen paljon pyritty 16ytaméan korrelaatiota eri testitulosten
viélilla. Esimerkiksi MFM:n tarkoituksena on kartoittaa kokonaisvaltaisesti motorista
toimintakykyé, jolloin voitaisiin myds ennakoida sairauden etenemista (Be'rard ym.
2005 (463, 469). Palhares Campolina Diniz ym. (2012, 417-420) vahvistavat tutkimuk-
sellaan, ettda MFM-tulosten perusteella voidaan ennakoida lihassairautta sairastavan ké-
velykyvyn menettamistd. Toisin kuitenkin on verratessa yla- ja alaraajojen toimintaky-
kyd mittaavia testeja. PUL:sta ja 6MWT:std saatuja tuloksia verratessa toisiinsa
todetaan, etteivét tulokset etene lineaarisesti. Alaraajojen toimintakyvyn heikkenemisen
perusteella ei voida siis arvioida ylaraajojen toimintakykya. (Pane ym. 2014.) Samoin
verratessa puristusvoimamittauksen sekd Vignos -asteikolla tehtyd toimintakyvyn testin
tuloksia todetaan, etteivat tulokset vastaa toisiaan (Pizzato ym. 2014, 248, 250). Nama
tulokset osoittavat, ettd DMD:t4 sairastavan toimintakykya on arvioitava monipuolisesti
ja hyodynnettdva useampia menetelmid, eiké tehdad kokonaisvaltaista kasitystda DMD:t&

sairastavan toimintakyvysta yhden arviointimenetelman perusteella.

Haastattelujen mukaan sairauden alkuvaiheessa fysioterapiassa harjoitteet ovat mahdol-
lisimman aktiivisia, ja sairauden edetessa fysioterapia muuttuu DMD:t4 sairastavan

osalta passiivisemmaksi. Tatd nakokulmaa tukee tutkimustietokin (Guglieri & Bushby
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2015, 508; Eagle 2002, 977). Fysioterapian yhtend tavoitteena on hidastaa nivelten jay-
kistymistd (Hyde ym. 2000, 261-262). Tutkimustiedon perusteella menetelmissa on kui-
tenkin lievaa ristiriitaa. Osassa todetaan, ettd lihasvenyttelyiden tulee olla saanndllista ja
mielelldan paivittain tehtdvaa (Guglieri & Bushby 2015, 508; Eagle 2007, 246; Skalsky
& McDonald 2012, 8), kun taas vuonna 2010 ilmestyneen Kirjallisuuskatsauksen perus-
teella venyttelyll4 ei lisata merkittavasti nivelten liikkuvuutta (Katalanic ym. 2010). Yh-
tend nédkokulmana tuodaan yolastojen kayttdminen ja pdivittaisten lihasvenytysten te-
keminen, minka on todistettu olevan tehokkaampaa kuin pelkan lihasvenyttelyn (Hyde
ym. 2000, 257-258). Toisaalta tutkimus on jo suhteellisen vanha, mutta tata tietoa hyo-
dynnetdén paljon uudemmissakin julkaisuissa. Haastattelujen tulosten perusteella nivel-
ten liikkuvuusharjoitteet seka aktiiviset ja passiiviset lihasvenyttelyt ovat merkittavé osa
fysioterapiaa, ja ne ovat yksi kaytetyimmista menetelmistd. Naiden menetelmien merki-

tys korostuu entisestédan sairauden edetessa.

Tutkimustiedossa painotetaan etenkin alaraajojen lihasten venyttelyn seka nivelten liik-
kuvuuden harjoittamisen aloittamista hyvissa ajoin sairauden alkuvaiheessa (Guglieri &
Bushby 2015, 508; Eagle 2002, 977). On kuitenkin huomioitava sairauden yksilollinen
eteneminen. Panen ym. (2014) tutkimuksessa ilmenee, ettd yldraajojen toiminta voi olla
heikentynyt kévelevillakin pojilla. Kuntoutuksen on oltava ennaltaehkéaisevad (Bushby
ym. 2009, 1), jotta esimerkiksi yldraajojen toimintakyky pysyy ylla mahdollisimman
pitkd&n. Taman perusteella DMD:t4 sairastavan kannalta olisi siis parasta, ettd myos
ylaraajojen liikkuvuuden ja hienomotoristen harjoitteiden tekeminen aloitettaisiin hyvis-
sé ajoin, ennen kuin lihasvoiman heikkeneminen etenee ja kontraktuuria alkaa ilmaan-
tua ylaraajojen niveliin. Ortooseja ja lastoja suositellaan myos kéytettdvan kontraktuuri-
en kehittymisen hidastamiseksi (Eagle 2002, 975, 977; Main ym. 2006, 228-230).
Haastateltavat eivat juuri ota kantaa ortoosien ja lastojen kayttoon. 1lmi tulee kuitenkin

asiakkaiden kielteinen suhtautuminen niihin, mika ei ndy tutkimustiedossa.

Haastatteluissa ilmenee siirtymisharjoitusten tekeminen eri alkuasennoista seka erilais-
ten keskivartalon harjoitteiden tekeminen. Tietoperustaan viitaten keskivartalon ja raa-
jojen lihasheikkous ja lihasten asymmetria pakottaa lapsen kehittdmaan kompensatorisia
liilkemalleja séilyttddkseen kavely- ja seisoma-asennon (Eagle 2002, 977; Umphred ym.
2013, 555). Nama lihasten asymmetriasta johtuvat virhemallit aiheuttavat kontraktuuria,

ja tdaman vuoksi fysioterapeuttien yksi tarked tavoite DMD:t& sairastavan fysioterapiassa
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on yll&pitad lihasten symmetriaa erilaisin harjoittein mahdollisimman pitk&an (Eagle
2002, 975, 977). Haastatteluissa ilmenneilld aktiivisilla harjoitteilla kuormitetaan kehoa

monipuolisesti ja mahdollisimman symmetrisesti.

Fyysista harjoittelua tulee olla useamman kerran viikossa, ja DMD:t4 sairastava tarvit-
see seka fysioterapeutin ettd perheen tukea ja kannustamista harjoitteluun (Eagle 2002,
977; Vry ym. 2014, 142). Kuten fysioterapeuttien haastatteluistakin huomaa, lasten
kanssa fyysisen harjoittelun tulee olla mahdollisimman aktiivista, missad hyddynnetaan
monipuolisesti lapsen motorisia taitoja. Tutkimustiedon perusteella my6s sopivia itse-
naisestikin tehtévid harjoittelumuotoja ovat esimerkiksi uiminen ja pyoréily (Eagle
2002, 977). Haastattelujen mukaan fysioterapia pidetddn asiakkaan osalta niin aktiivise-
na kuin mahdollista, ja sairauden edetessakin hyddynnetdan asiakkaan jéljella olevia ak-
tiviteetteja. Tutkimustiedon perusteella motivaationpuute on yksi syy, miksi itsendinen
harjoittelu j&& valistad (Vry ym. 2014, 142). Kenties tah&n voivat vaikuttaa turhautumi-
nen ja pelko siitd, ettd mahdollisesta voimanpuutteesta johtuen harjoitteet ja tekeminen
eivat onnistu. Haastatteluissa tuleekin ilmi, ettd fysioterapiassa tulee harjoitella asiak-
kaalle arjessa haasteellisia tilanteita, jotta niihin saa varmuutta ja rohkeutta ja itsenédinen

tekeminen onnistuu mahdollisimman pitk&an.

Tutkimustiedon puutteesta johtuen DMD:ta sairastavan lihasvoimaharjoitteluun ei ole
suosituksia (Eagle 2002, 975; Oliveira ym. 2010, 353). Liian rasittavalla (Oliveira ym.
2010, 357) ja vastustetulla eksentriselld harjoittelulla on todettu olevan haitallisia vaiku-
tuksia (Eagle 2002, 977), mutta lilan kevytkdan harjoittelu ei hidasta lihasheikkouden
etenemista (Oliveira ym. 2010, 357). Eaglen (2002, 981) mukaan lihasvoimaharjoittelu
el vaikuta yhtd tehokkaasti jo heikentyneisiin lihaksiin kuin lihaksiin, joissa voimaa on
jaljella. Ajatellen kontraktuurien syntymekanismia, joka aiheutuu muun muassa lihasten
asymmetriasta (Eagle 2002, 977), voiko sairauden edetessa lihasvoimaharjoittelu jopa

edistéd kontraktuurien kehittymista?

Tutkimustiedon perusteella suositellaan submaksimaalista aerobista harjoittelua, kuten
allasterapiaa ja valjaskévelya (Anziska & Stenberg 2013, 15). Kevyesti rasittavan jalka-
ja kéasiergometriharjoittelun (Alemdaroglu ym. 2014, 700, 703; Jansen ym. 2013, 1-2)
sekd konsentrisen lihasvoimaharjoittelun on todettu olevan sopivia harjoittelumuotoja

DMD:t4 sairastaville (Skura ym. 2005). Haastattelujen perusteella fysioterapiassa kéyte-
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tdan kestovoimatyyppista lihasvoimaharjoittelua. Haastatteluissa ja tutkimustiedossa tu-
lee ilmi, ettei vastusta voi antaa suoraan, vaan se on madriteltdva asiakaskohtaisesti so-
pivaksi. Tarked huomio on, ettd esimerkiksi kési- ja jalkaergometriharjoittelussa
DMD:t4 sairastavalla vastusta ei maaritetd maksimisykkeen perusteella, vaan se on ase-

tettava yksilOllisesti fyysisen kunnon mukaan. (Jansen ym. 2013, 11.)

Allasterapia todetaan hyodylliseksi seka tutkimustiedossa ettd haastatteluissa, vaikka
sen hyddyista ei ole tutkimusnayttoa DMD:té sairastavien osalta (Eagle 2002, 975; Lo-
vering ym. 2005, 1382). Lasten kanssa uimista ja allasterapiaa on hyva hyodynté&a, kos-
ka useat kokevat sen miellyttavaksi, mikd kannustaa myos itsendiseen harjoitteluun
(Eagle 2002, 975). Vedessé rentoutuu eri tavalla, mika mahdollistaa tehokkaampien ve-
nytysten tekemisen (Eagle 2007, 245), ja veden kannattelun ansiosta monet harjoitteet,
joita kuivalla ei voi tehdd, onnistuvat altaassa. Molemmissa tuloksissa kayvét kuitenkin
ilmi allasterapian haasteet, etenkin kun sairaus etenee pidemmadlle. Ottaen huomioon,
ettd lihasmassa on vahdista, veden lampdtilan seké hallin sisdlampdtilan on oltava riitté-
van lammin, ettei asiakasta ala palella. Altaaseen péasy vaatii myds oman huomionsa
sairauden edetessd, kun portaiden laskeutuminen ja nouseminen eivéat endd onnistu.
(Eagle 2007, 245.)

Seké tutkimustiedossa ettd haastatteluissa korostuu hengitystoiminnoista huolehtimisen
tarkeys (Umphred 2013, 562). Tutkimistietoa fysioterapeuttien kéyttdmistd hengitys-
toimintojen arviointimenetelmisté ei 10ytynyt, mutta esimerkiksi PCF:ll4 ja FVC:ll4 on
mitattu hengityspalkeen avulla tehtdvien vaiheittaisen keuhkojen tayton vaikutuksia
(Bahia Carvalho Marques ym. 2014, 528, 530; McKim, Katz, Barrowman, Ni & LeB-
lanc 2012, 1-2, 5). Haastatteluissa ilmenee useampia menetelmié: PEF- ja PCF-mittaus,
Voldyne -spirometri sek& rintakehan liikkuvuuden mittaus. Yksi haastatteluissa ilmen-

nyt merkittdva menetelma on myos vasymyksen arviointi.

Tutkimustiedossa painotetaan oikea-aikaista hengityshoidon aloittamista (Bushby ym.
2010, 182). Samoin haastatteluissa toivotaan, etta tieto hengitysfysioterapian merkityk-
sestd korostuisi ja ettd hengitysfysioterapia aloitettaisiin aikaisemmassa vaiheessa. On-
gelmana on se, ettei DMD:t4 sairastava itse valttdméattd huomaa, milloin hengitystoi-
minnot heikkenevat (Finder ym. 2004, 457). Tassa korostuu saannollisten mittauksien ja

toimintojen arvioinnin merkitys, vaikka varsinaisia oireita ei olisikaan. Hengitystoimin-
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tojen tukemisen merkittavyyttd korostetaan, mutta tutkimustietoa DMD:td sairastavan
hengitysfysioterapiasta on erittain suppeasti.

Yhdeksi tarkeimméksi hengitysfysioterapian menetelméksi ilmenee hengityspalkeen
kaytto. Hengityspalkeella on haastattelujen ja tutkimustiedon perusteella saatu positiivi-
sia tuloksia aikaan (Bahia Carvalho Marques ym. 2014, 528, 530; Kang & Bach 2000,
61-63). Haastattelujen ja tutkimustiedon mukaan hengitysfysioterapia ei ainakaan sai-
rauden alkuvaiheessa vaadi erityisia laitteita, vaan yksinkertaisimmillaan se on puhalte-
lua (Hardy 2007, 289), laulamista ja huutamista. Hengityslihasten harjoittamista tulee
my06s hengastymisen myotd. Hengityslihasten harjoittamisen vaikuttavuudesta on posi-
tiivista nayttéa (Yeldan ym. 2008, 741, 743-746), mutta tutkimustietoa kaivataan lisaa
(Finder ym. 2004, 459). Muita haastatteluissa ja tutkimustiedossa ilmenneita hengitys-
fysioterapian keinoja ovat valutusasennot (Hardy 2007, 289; Hull ym. 2012, 14), manu-
aaliset tekniikat (Hull ym. 2012, 14) sekd PEP-puhallukset (Hardy 2007, 287). Tutki-
mustiedossa mainitaan viela mobilisoivat tekniikat (Hardy 2007, 286), joihin ei
kuitenkaan olla perehdytty tarkemmin. Haastattelujen ja tutkimustiedon perusteella
etenkin sairauden edetessd hengitysfysioterapian tavoitteena on erilaisia menetelmia
hyodyntdmalla irrottaa kertynytta limaa hengitysteista (Hardy 2007, 285-289; Hull ym.
2012, 14).

Opinnaytety6lld on saatu vastauksia asetettuihin tutkimuskysymyksiin. Erityistd mie-
lenkiintoa herattdvat haastattelujen ja tutkimustiedon tulosten yhtél&isyydet ja eroavai-
suudet. Haastatteluissa esille tulleita fysioterapiamenetelmid, joita ei esiinny tutkimus-
tiedossa, ovat esimerkiksi pehmytkudos- ja faskia -késittelyt, rintarangan
liikkuvuusharjoitteet hengitystoimintojen edistamiseksi sekd fysikaaliset hoidot. Hengi-
tystoimintojen tukemisen suhteen tutkimustiedossa on tuotu esille myds menetelmia
(Brander 2011; Eagle 2007, 247; Wagner ym. 2007, 234), joita fysioterapeutit eivat var-

sinaisesti k&ytd, mutta joiden kanssa tulevat kuitenkin olemaan tekemisissa.

Yhtena haastattelukysymyksena fysioterapeuteilta oli fysioterapian vaikuttavuuden ar-
viointi. Tulosten perusteella todetaan, ettd vaikuttavuuden arvioinnissa kaytetdan kay-
tdnnossa samoja menetelmid kuin asiakkaan tutkimisessa. Yhtend arviointimenetelman
kaytetddn myds DMD:t4 sairastavan vanhempien haastattelua. DMD:n ollessa etenevé

sairaus arviointimenetelmia voidaan kayttdd esimerkiksi sairauden etenemisen enna-
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kointiin, minkd merkitys onkin jo nostettu esiin. Fysioterapialla kuitenkin on todistetusti
hyodyllisid vaikutuksia DMD:t4 sairastavan toimintakyvyn yllapitamisessa. Fysiotera-
piamenetelmin hidastetaan kontraktuurien kehittymistd (Eagle 2007, 245; Hyde ym.
2000, 261-262; Skalsky & McDonald 2012, 8; Wagner ym. 2007, 230), lihasten kéyt-
tdmattomyydestd aiheutuvaa atrofiaa (Skura ym. 2005; Umphred 2013, 562) seka toi-
mintakyvyn heikkenemistd (Alemdaroglu ym. 2013b; Alemdaroglu ym. 2013c; Jansen
ym. 2013, 1-2,10-11). Hengitysfysioterapialla voidaan harjoittaa hengityslihasten toi-
mintaa (Yeldan ym. 2008, 741, 743-746) ja edistdd hengitystoimintoja (Bahia Carvalho
Marques ym. 2015, 528-530; McKim ym. 2012, 1-2, 5). DMD:n eteneminen on ym-
marrettavé, jotta voidaan hyodyntad oikeanlaisia menetelmid oikea-aikaisesti. Opinnay-
tetyon aiheesta on rajattu pois apuvélineasiat ja yhteistyd vanhempien ja avustajien
kanssa. Haastatellut fysioterapeutit ovat olleet jonkin verran apuvélineasioissa mukana,
mutta padasiallisesti ne hoituvat muuta kautta. Samoin yhteistyd muiden tahojen kanssa
on sujunut lahes ongelmitta, ja erityista kiitosta fysioterapeutit antoivat DMD:t4 sairas-

tavien vanhemmille.

6.2 Toteutuksen ja menetelméan tarkastelu

Opinnaytetyon aihe on ajankohtainen, ja DMD:ta sairastavan fysioterapiasta tarvitaan
lisaa tietoa. Vaikka DMD on lapsuusian yleisin lihassairaus (Pihko ym. 2014, 177), se
on kuitenkin harvinainen esiintyvyydeltdan. Harvinaisempia sairauksia sairastavat jou-
tuvat usein itse toimimaan oman sairautensa asiantuntijana eri terveydenhuollon palve-
luissa. Opinndytetyon yhtena tavoitteena on lisata tietoisuutta DMD:std ja DMD:t4 sai-

rastavan fysioterapiasta.

Laadullinen tutkimus sopii hyvin opinnédytetyon tarkoitukseen ja tavoitteisiin, silla teki-
jat halusivat kuvata kattavasti ja kdytannonlaheisesti (Kananen, 2014, 17) DMD:t4 sai-
rastavien fysioterapiassa kéytettavia fysioterapiamenetelmid. Hyddyntamalla kirjalli-
suuskatsausta toisena tiedonkeruumenetelmédnd DMD:td sairastavan fysioterapiaan
liittyvéaa tutkimustietoa ei tarvinnut liittda tietoperustaan. Nain opinnédytetyosta saatiin

kattavampi, ja siind perehdytaan laajalti DMD:t& sairastavan fysioterapiaan.
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Puolistrukturoitu teemahaastattelu oli toimiva, ja tekijat ovat tyytyvéisid haastattelun si-
séltoon sek& sen pohjalta saamaansa tietoon. Puolistrukturoidussa haastattelussa kysy-
myksiin vastataan omin sanoin (Eskola & Suoranta 1998, 87), joten aiheesta saatiin
haastateltavan kokemuksiin pohjautuvaa tietoa. Lisdkysymysten esittdminen kesken
haastattelun antoi tekijoille myos tarkeaé tietoa ja vahensi virheellisten tulkintojen mah-
dollisuutta (Tuomi & Sarajarvi 2009, 73). Tekemélld haastattelut kasvotusten tekijét op-
pivat itse paljon enemmaén ja haastateltavien kertomat asiat jaivat paremmin muistiin.
Haastattelurunkoa ei lahetetty etukéteen haastateltaville, sillé tietoa haluttiin saada juuri
heiddn kokemuksistaan. Haastateltaville kerrottiin, ettd tekijéihin voi olla yhteydessé
milloin vain puhelimitse tai sdhkopostitse, jos haastattelun jalkeen tulee vield jokin asia
mieleen. Yksi haastateltavista soittikin haastattelun jalkeen muistaessaan eréan tarkean

asian, jonka oli unohtunut sanoa haastattelussa.

Kysymysten asettelu voi vaikuttaa tiedon maaréén ja laatuun (Kananen 2014, 73), min-
ka takia haastattelurungon kysymyksia pohdittiin tarkasti haastattelua suunniteltaessa.
Jalkeenpéin opinnédytetydn toteutusta tarkasteltaessa haastattelurunkoa muokattaisiin ja
kysymys ”10. Miten fysioterapian tarve muuttuu sairauden edetessd?” siirrettéisiin ky-
symyksen ”12. Millaisia menetelmi& kdytdt DMD-asiakkaan fysioterapiassa? ” jalkeen.
Kysymys oli sijoitettu liian aikaiseen vaiheeseen ja tdma aiheutti turhaa toistoa vastauk-
sissa ja herétti vahan ihmetysta haastateltavissa. Tatd ei havaittu koehaastattelussa, mut-
ta ensimmaisessa varsinaisessa haastattelussa asia tuli ilmi. Kysymyksen paikkaa ei kui-
tenkaan vaihdettu, sill4 kaikki haastattelut haluttiin toteuttaa mahdollisimman samalla
tavalla. Myo6s kysymys 2. Mistd ammattikorkeakoulusta olet valmistunut?” jatettaisiin
pois, silld se ei lopulta ollut oleellista tietoa opinnédytetydn kannalta. Haastattelurungos-
sa kaytettiin monessa kysymyksesséd sanaa "DMD-asiakas”, joka muokattaisiin nyt yh-

tenevdiseksi opinndytetyon tekstin kanssa muotoon "DMD:té sairastava asiakas”.

Tietoperustan kirjoittamista aloitettaessa tekijat olettivat, ettd DMD:st4 ja sit4 sairasta-
van fysioterapiasta on niukasti tietoa. Tdma ennakkokaésitys vaikutti alussa tiedonha-
kuun ja turhan Kritiikittbméaéan suhtautumiseen, esimerkiksi tutkimusartikkeleita koh-
taan. Aluksi tietoa haettiin l&hinnd Karelia-ammattikorkeakoulun Kkirjastosta ja sen
tietokannoista, sekd Googlesta. Tekijoiden huomatessa, ettd varsinkin itse sairaudesta
I0ytyy melko hyvin tietoa ja sen fysioterapiastakin oletettua enemmaén, tiedonhakua laa-

jennettiin Kirjallisuuskatsauksessa Ita-Suomen yliopiston tietokantoihin. Myds tiedon-
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hakeminen Googlesta muuttui yksityiskohtaisemmaksi ja tarkemmaksi. Alussa materi-
aalina kaytettiin ensimmaisté aiheeseen sopivaa 16ytod. Ennakkokaésitysten takia tiedon-
hakua ja etenkin lahdekriittisyytta opittiin ”kantapdén kautta”. Toisaalta useat tietolah-

teet ja laaja tutkimusartikkelien lapikayminen lisdévat opinnéytetyon luotettavuutta.

Aiheen valinnassa erittdin tarkedd oli myos aiheen rajaus, ja heti aluksi tiedettiin, ettd
halutaan keskittya nimenomaan fysioterapiamenetelmiin. Rajaamisella estetaan liian
pinnallinen tieteellinen tutkimus, ja se mahdollistaa tutkimusongelmien hallinnan (Ka-
nanen 2014, 33). Apuvélineasiat hoidetaan kdytannossa julkisen sektorin perustervey-
denhuollon tai erikoissairaanhoidon apuvélinepalveluissa (Kosonen 2007, 13), ja yksi-
tyisellda sektorilla toimivat fysioterapeutit osallistuvat vdhemman apuvélineasioihin.
Opinnaytetyossa sivutaan tarvittaessa myods apuvalineitd, mutta niihin ei syvennyté sen
tarkemmin. Aiheen ei haluttu kasvavan liian laajaksi, joten apuvalineet paatettiin jattaa
opinnaytetydn ulkopuolelle. Kaikki haastateltavat fysioterapeutit toimivat yksityisella
puolella, joten tassdkin suhteessa paatos oli jarkeva. Yksi haastateltava tiedusteli teki-
joiltd, haastattelevatko he DMD:té& sairastavien vanhempia, mutta myds vanhempien

kokemukset DMD:t4 sairastavien fysioterapiasta rajattiin aiheen ulkopuolelle.

Tekijoilla oli alusta alkaen selked visio, mista aiheesta ja millainen opinnédytetyd halu-
taan toteuttaa, joten ideointiin ei varsinaisesti tarvittu toimeksiantajaa. Vaikka opinnay-
tetyon osioita on sovellettavissa kaytantdon, sen tydelamalahtoisyys karsii toimeksianta-
jan puuttumisesta. Onneksi yhteistyokumppanina toimi kuitenkin Lihastautiliitto Ry, ja
heidan edustajansa antoivat palautetta opinndytetydsta. Opinndytetyon kéytannonléhei-
syyttd ja soveltamismahdollisuuksia tydeldmaan pyrittiin lisdédmadn kuvaamalla tutki-
muksissa ja fysioterapeuttien haastatteluissa esiintyneitd harjoitusmaaria ja esimerkiksi
hengitysfysioterapian menetelmid. Opinnéytetydhon olisi haluttu sisallyttdaa esimerkiksi
Yeldan ym. (2008) tutkimuksessa mainitut hengitysharjoitteet, mutta niité ei kuvattu ol-
lenkaan kyseisessd tutkimuksessa. Opinndytetydn erilaisten taulukoiden ja kuvioiden
tarkoituksena on selkeyttdd ja havainnollistaa tekstid. Niiden tarkoituksena on myos tar-
peellisen tiedon tiivistdminen nopeasti ja helposti luettavaan muotoon. Talla pyritdén
kaytannonlaheisyyteen, silla taulukoista ja kuvioista voi kéatevasti tarkistaa keskeisi
DMD:t4 sairastavan fysioterapiaan liittyvid asioita muuten laajasta materiaalista. Myos
opinnaytetyon visuaaliseen ilmeeseen haluttiin panostaa ja etenkin kuvioiden ulkoasuja

mietittiin huolellisesti.
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Opinndytety® muodostuu kirjallisuuskatsauksesta ja fysioterapeuttien haastatteluista.
Opinndytetyon ei haluttu olevan pelkka kirjallisuuskatsaus, vaan siina haluttiin kuvata
myos sellaisia asioita DMD:té sairastavien fysioterapiasta, mitd tutkimukset eivét pal-
jasta. Esimerkiksi lastojen ja ortoosien kéayttoa suositellaan (Eagle 2002, 975, 977; Main
ym. 2006, 228-230), mutta haastattelujen perusteella selvisi, ettd kaytdnndssa monet
DMD:t4 sairastavat kokevat ne niin epamiellyttaviksi, etteivat kayta niitd mielellaan.
Tutkimustulosten perusteella lastojen ja ortoosien kéayttd on siis hyddyllinen menetelma,
mutta kaytdnnodssa fysioterapeuttien tdytyy huomioida asiakkaan oma tahto menetelmaa
kohtaan. Myos faskia-kasittelyt tulivat ilmi haastatteluissa, ja mielenkiinnolla odotetaan
saadaanko niistd tutkimustuloksia DMD:ta sairastavien kohdalla I&hitulevaisuudessa.
Tutkimustulokset ohjaavat nayttdon perustuvaa fysioterapiaa, mutta innovatiivinen fy-

sioterapia voi myos vaikuttaa omalta osaltaan tutkimuksiin ja kehittaa fysioterapiaa.

Alkuperdisen suunnitelman mukaan tiedonkeruumenetelmané oli tarkoitus kayttaa fy-
sioterapeuttien haastatteluja. Kirjallisuuskatsaus otettiin toiseksi menetelmaksi vasta
opinndytetyoprosessin myohemmassé vaiheessa (kuvio 6). Kaikkia kéaytettyja hakusano-
ja ei ole kirjattu ylos alusta asti, ja kaikkia tutkimusten haussa saatuja osumia ei ole voi-
tu mainita opinnaytetytssa. Tiedossa ei ole mydskaan kaikkien luettujen tutkimusartik-
kelien maaraa. Kirjallisuuskatsauksen teoriaan ei ole perehdytty yhtd tarkasti kuin
toiseen tiedonkeruumenetelmaan, eli puolistrukturoituun teemahaastatteluun. Kaikesta
huolimatta kirjallisuuskatsaus ja haastattelut on onnistuttu erottelemaan omiksi mene-

telmiksi, ja ne toimivat hyvin opinnaytety4ssa.

Opinnaytetyo sisaltdd paljon lyhenteitd, ja se saattaa haitata tekstin luettavuutta. Tasté
syysta opinnédytetyon alkuun on koottu erillinen luettelo lyhenteistd lukemisen ja ym-
martdmisen helpottamiseksi. TAma opinnédytety6 on tarkoitettu fysioterapeuteille ja fy-
sioterapeuttiopiskelijoille, joten tavallisia ja yleisesti tunnettuja fysioterapian kasitteita

ei ole avattu tekstissa.

Tassa opinndytetydssa oli kaksi tekijad, joiden keskindinen vuorovaikutus ja yhteistyo
toimivat hyvin. Opinndytetyoprosessi toki kehitti tekijoiden tiimitydskentelytaitoja,
mutta yhdessé tydskenteleminen oli alusta asti helppoa. Tekijat asuivat koko opinnéyte-
tyon ajan eri kaupungeissa varsin pitkan valimatkan padssa toisistamme. Aina samassa

paikassa ollessaan tyéskenneltiin mahdollisimman paljon yhdessa ja muulloin tehtévat
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jaettiin. Etukdteen myos suunniteltiin mitkd asiat halutaan tai ovat oikeastaan pakollisia
tehdd yhdessé ja tdama huomioitiin aikataulutuksessa. Yhteydenpito tapahtui tekijoiden
ollessa eri paikoissa puhelimitse, sdahkopostitse tai sosiaalisen median viestipalveluiden
kautta. Yhteisty0 opinndytetyon ohjaajan kanssa sujui hyvin ja hénelta saatiin sopivasti
ohjausta aina tarvittaessa. Kommunikointi tapahtui kasvotusten ohjaustapaamisissa tai
séhkopostitse. Yhteistyokumppanilta Lihastautiliitto Ry:Itd saatiin sdhkodpostitse hyo-

dyllisté palautetta, jonka pohjalta tehtiin muokkauksia.

6.3 Opinnadyteyon luotettavuus ja eettisyys

Luotettavassa ja eettisesti hyvaksyttavassa tutkimuksessa on nayttava rehellisyys, johon
vaikuttaa muun muassa mahdollisimman yksityiskohtainen raportointi. Saatuja tuloksia
ei muunnella, vaan ne kirjataan ylds huolellisesti. (Tutkimuseettinen neuvottelukunta
2012; Tuomi & Sarajérvi 2009, 134-136, 140.) Aineistonkeruumenetelmat seka analy-
sointi Kkirjataan ylos, ja tuodaan ilmi, miten tiedonantajat on valikoitu ja miten heidén
kanssaan ollaan oltu yhteydessa seka pohditaan tiedonantajien ja tutkijan vélista suhdet-
ta (Tuomi & Sarajarvi 2009, 134-136, 140-142.).

Opinnaytetyon vaiheet on Kirjattu mahdollisimman yksityiskohtaisesti ylds, ja haastatte-
luista sekd tutkimustiedosta saatuja tuloksia on kasitelty mahdollisimman objektiivises-
ti. Luotettavuutta lisaa se, ettd opinndytetyontekijoitad on ollut kaksi. Opinnédytety6ta on
tehty sekéd yhdessa ettd erikseen, mutta molemmat ovat lukeneet ja vahvistaneet opin-
naytetyon sisallon luotettavaksi. Haastattelut tehtiin kasvokkain ja molemmat opinnay-
tetyontekijat osallistuivat kaikkiin haastatteluihin. Haastateltaville kerrottiin yhteyden-
oton yhteydessd ja ennen haastattelua opinndytetyon tarkoitus ja mihin tuloksia
kaytetdan. Haastattelut &énitettiin haastateltavien ensin allekirjoittaessa danitys- ja tut-

kimuslupalomakkeen.

Prosessin aikana syntyvistd mahdollisista virheista kerrotaan ja mietitddn, miten ne vai-
kuttavat lopputulokseen. Suhtautumisen tulee olla mahdollisimman objektiivista. (Tuo-
mi & Sarajarvi 2009, 134-136, 140-142.) Haastatteluista saatuja tuloksia on késitelty
luotettavasti ja tuloksissa séilyy haastateltavien anonymiteetti. Tavallisessa puhekielessa

asioita ilmaistaan melko vapaalla tyylilld, ja analysointivaiheessa tutkija tulkitsee vé-
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kisinkin haastateltavien ilmaisuja (Kananen 2014, 71). Haastattelujen &&nitteiden kuu-
lemisessa on jouduttu tekemé&én joitain omia tulkintoja, sill& erilaisista tekijoista johtuen
jotkut asiat ovat jaaneet epéselviksi. Samoin haastattelutulosten yhdistdminen ja lausei-
den muokkaaminen seka tutkimustiedon kaantaminen sujuvalle suomen kielelle on vaa-
tinut tulkintojen tekemistd, mutta se on pyritty tekemé&an niin, etteivat haastateltavien
sanomiset seka tutkimustieto ole menettéaneet oikeaa merkitystaan. Luotettavuutta hei-
kentavana tekijana on Kirjallisuuskatsauksen vaiheiden ja teorian kirjoittaminen jalkika-
teen. Ebsco -tietokannan kautta haettujen tutkimuksien osumia ei ole kirjattu kirjalli-

suuskatsauksen tekovaiheessa, vaan ne on katsottu jalkikateen.

Tutkimuksessa on nayttava huolellisuus, jota vaaditaan erityisesti tulosten tallentami-
sessa sekd arvioinnissa (Tutkimuseettinen neuvottelukunta 2012). Haastatteluista saatuja
tuloksia on kasitelty luottamuksellisesti ja huolellisesti. Aénitteet on siirretty nauhurista
suoraan tietokoneella ja muistitikulla, ja esimerkiksi asiakirjoja, joissa haastateltavien
henkil6llisyys olisi tunnistettavissa, ei ole lahetetty sahkopostitse eteenpain. Adnitteita
eivat ole kuulleet muut kuin opinnaytetyontekijat. Haastattelukysymykset mietittiin
alusta alkaen tarkoin ja kysymyksista karsittiin koehaastattelun avulla opinnaytety6n
kannalta merkityksettomia kysymyksid pois. Tastd huolimatta opinndytetyon tuloksia
Kirjatessa yksi kysymys jatettiin pois. Fysioterapeuttien opiskelupaikkaa ei mainita tu-
loksissa, vaikka se onkin kysymyksissa. Tamén tiedon koettiin mahdollisesti rikkovan

haastateltavien anonymiteettia.

Haastateltavista yksi oli opinnaytetyontekijoille entuudestaan tuttu. Hanen kauttaan saa-
tiin kuulla toisesta mahdollisesta haastateltavasta. Loput kaksi haastateltavaa 16ydettiin
tutustumalla internetin vélityksella fysioterapiayrityksiin. Haastateltavista yhdella ei ol-
lut haastatteluhetkella DMD:t& sairastavia asiakkaita. Viimeisin asiakas oli ollut noin
1,5 vuotta sitten. Taman ei kuitenkaan koettu vaikuttavan haastattelutulosten luotetta-
vuuteen, silla fysioterapeutilla on vankka kokemus neurologisten seké lihassairautta sai-

rastavien asiakkaiden parissa tyoskentelysta.

Tutkimuksen luotettavuutta arvioidaan jatkuvasti, palataan tutkimuskysymyksiin ja pe-
rustellaan tehtyjé valintoja (Tuomi & Sarajérvi 2009, 125-126). Opinnéytetyon tulokset
koostuvat DMD:ta sairastavan fysioterapiaan liittyvasta tutkimustiedosta seka fysiotera-

peuttien haastattelujen tuloksista. Tulosten pohdinnassa on palattu tutkimuskysymyksiin
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ja on mietitty, onko opinndytety6lld vastattu néihin kysymyksiin. Kappaleessa 5.2.3
Hengitystoimintojen tukeminen” on kiytetty “Physiotherapy for children”-kirjaa. Tut-
kimustieto DMD:ta sairastavan hengitysfysioterapiasta on suppeaa, joten Kirjasta otettu
tieto koettiin tarpeelliseksi opinndytetyon kannalta. Tutkimuksia on etsitty internetista
Googlen ja eri tietokantojen kautta. Tutkimukset ovat kansainvalisid, ja ne ovat mahdol-
lisimman uusia julkaisuja. Yleisesti ottaen tutkimuksissa kaytetyn kirjallisuuden tulisi
olla julkaistu alle 10 vuotta sitten, ja etenkin kansainvélisia tieteellisid artikkeleita tulisi
hyodyntéé (Tuomi & Sarajérvi 2009, 159). Vuonna 2010 tai sitd uudempia julkaisuja on
29, ja ndistd vuonna 2015 julkaistuja on 5. Monia aivan tuoreita julkaisuja on jouduttu
jattdmaan pois, koska tutkimukset eivéat ole olleet vapaasti luettavissa. Myds luettavissa
olevia tutkimuksia on ajoittain jouduttu jattdmaan pois epaselvien tuloksien tai liian
vaikeasti ymmarrettavan tekstin vuoksi. Opinndytetyon luotettavuutta alentavana tekijé-
na ndhdaan myos tutkijoiden véhyys. Tutkimuksien tekijoind on paljon samoja tutkijoi-
ta. Tasta voidaan paatella, ettda DMD:t4 tai etenkin DMD:t4 sairastavan fysioterapiaan

erikoistuneiden asiantuntijoiden maaré on pienehka.

Opinndytetydssé on kaytetty padasiassa primadrilahteitd. Joitakin sekundaarildhteita on
otettu mukaan sen vuoksi, ettd asia on tutkimuksessa ilmaistu hyvin eika alkuperdista
ldhdetta ole joko 16ytynyt tai se ei ole ollut vapaasti luettavissa. Myds vanhempia tutki-
muksia on kaytetty. Néissa on ollut tarkeda alkuperéistéd tietoa DMD:hen liittyen. Jois-
sakin tutkimuksissa on ollut opinndytetyon kannalta tarkeé tietoa, joten muutamia tut-
kimuksien tiivistelmid on myds hyddynnetty, koska tutkimukset eivat ole olleet vapaasti
luettavissa. Tietoperustan ja tutkimustiedon luotettavuutta on lisatty kayttdmalla mah-
dollisimman useita l&hteité tiedon vahvistamiseksi. Neuvoa lahteiden hakemiseen saa-
tiin Karelia-ammattikorkeakoulun informaatikolta. Itd-Suomen yliopiston tietokantojen
avulla pééstiin lukemaan useampia tutkimuksia. Tata olisi voinut hyddyntaa jo aiem-
minkin, eikd vasta opinndytetyon loppuvaiheessa. Téarkeitd luotettavuuden kriteereité
ovat myos kollegoiden prosessin arviointi sekd tutkimukseen tutustuneilta saatu palaute
(Tuomi & Sarajarvi 2009, 140-142). Opinnaytety6lla ei ole ulkopuolista toimeksianta-
jaa, vaan Karelia-ammattikorkeakoulu on toimeksiantajana. Yhteistybkumppanina on
toiminut Lihastautiliitto Ry. Lihastautiliitolta on saatu asiantuntijaneuvoa liittyen opin-
néytetyon sisaltoon, ja tdmé palaute on huomioitu opinndytetydssd. Samoin ohjaavalta
opettajalta sekd opiskelijakollegoilta on saatu rakentavaa palautetta, ja se on huomioitu

sisalléssa.
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6.4 Oppimisprosessi jaammatillinen kehitys

Opinndytetyon tekeminen on ollut hyodyllinen, kehittavé, kasvattava ja opettavainen
prosessi, jonka aikana on tapahtunut ammatillista kehitystd. OpinndytetyOprosessi on
kokonaisuudessaan ollut laaja ja pitkékestoinen projekti, jonka tekemisessd on vaadittu
pitkdjanteisyytta ja karsivéllisyyttd. Opinndytetyon tekemisen tulee kehittad opiskelijan
kykyé soveltaa teoriatietoa kaytantoon (Opetusministerio 2009, 26). Tekijoille mielen-
kiintoisen aiheen valinta onnistui hyvin, ja aihe motivoi sekd innosti. T&méa opinndyte-
ty6é ja laadullinen tutkimus olivat molemmille tekijoille ensimmaiset laatuaan. Koko
prosessi oli siis uuden opettelua aina opinnaytetydn rakenteesta laadullisen tutkimuksen
menetelmiin. Fysioterapeuttien etsintd haastatteluita varten opetti tekijoille sinnikkyytta
ja keinoja, miten téllaisessa tilanteessa kannattaa olla yhteydessa yrityksiin. Asia pitda
tiivistda ja sen tulee olla mahdollisimman selked. Jos sahkopostikyselyyn ei vastata,
kannattaa soittaa perdan. Vastaavanlaista itse suunniteltua haastattelurunkoa ja puoli-
strukturoitua teemahaastattelua tekijat eivéat ole myoskaan aikaisemmin tehneet. Aineis-
ton analysointi opetti laadullisen tutkimuksen menetelmid ja DMD:t4 sairastavan fy-

sioterapiaa.

Selkean suunnitelman merkitys on myds korostunut prosessin aikana. Suunnitelmaan oli
Kirjattu tarkasti tehtavat ja aikataulutus, minka pohjalta kdytannon- ja teoriaosuutta oli
helppo tyostdd muuttuvissakin tilanteissa. Tekijoiden tiimityoskentelytaidot seké& orga-
nisointikyvyt kehittyivat prosessin aikana, silla vuorovaikutuksessa oltiin tiiviisti pai-
kasta huolimatta, ja eri paikoissa toimiminen vaati asioiden sek& tyOvaiheiden hyvéa

suunnittelua.

Tutkimuksen luonteesta johtuen erilaisia tutkimuksia on etsitty ja luettu paljon. Tiedon-
hankintataidot ovat kehittyneet merkittavasti ja englanninkielisten tutkimusartikkeleiden
lukeminen on nykyaan sujuvampaa. Etenkin hengitysfysioterapiaan liittyvat tutkimusar-
tikkelit osoittautuivat hankaliksi ymmartéa, sill& ne sisalsivét paljon vieraita laéketie-
teellisid termejé ja erittdin paljon erilaisia lyhenteitd. Naihin tutkimuksiin perehtyminen
on opettanut pitkdjanteisyyttd, kun tutkimuksesta on yritetty saada selkoa itsekseen ja

yhdessa pohtien. Sopivia tutkimuksia etsittdessa ollaan jouduttu ajattelemaan Kriittisesti,
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mité tutkimuksia kéytetddn materiaalina ja mitd jatetd&n pois. Teknologiaosaaminen ke-
hittyi niin tiedonhaussa kuin Wordin kayttotaitojen parantumisessa ja monipuolistumi-

sessa opinnaytetyo6ta Kirjoittaessa seka taulukkoja ja kuvioita tehdessé.

Opinnaytetyoprosessin aikana myos asioiden ja toimintatapojen perustelemista on jou-
tunut miettim&an oikeastaan kaikessa, mitd on tehty. Jokainen valinta on pitanyt perus-
tella ja ajatella, miksi toimittiin juuri kyseisella tavalla. Tulevaisuutta ajatellen tdma on
koettu hyddyllisend, silla fysioterapeutteina asiakkaille tullaan perustelemaan paivittain

kayttdmia fysioterapiamenetelmia.

Opinnaytetyontekijoiden opintoihin kuuluvat Neurologisen fysioterapian (5 op) (Sole-
OPS 2015b) ja Lasten neurologisen fysioterapian (1 op) kurssit (SoleOPS 2015c), joihin
opinnaytetyontekijoiden tiedot ja taidot pohjautuvat. Molemmat ovat myos suorittaneet
neurologisen fysioterapian k&ytannon opiskelujaksot opinnéytetyéprosessin aikana. Te-
kijoiden tietamys neurologisesta fysioterapiasta ja erityisesti hengitysfysioterapiasta on
lisadntynyt. Tekijat ymmartavat nyt paremmin perusteet menetelmien ja harjoitteiden
takana, ja ovat oppineet myds uusia fysioterapiamenetelmid. ICF-luokitusjarjestelmaan
on myos perehdytty huolellisesti, mink&d myo6té kasitys tésta luokitusjarjestelmasta on

syventynyt.

Opinndytetyontekijoiden aikaisempi osaaminen hengitysfysioterapiasta on perustunut
opintoihin kuuluvaan kurssiin Sydén ja hengityselimiston fysioterapia (5 op), johon si-
séltyi muun muassa neurologisiin sairauksiin liittyva hengitysvajaus ja fysioterapia. (So-
leOPS 2015a.) Kurssilla tutustuttiin erilaisiin hengitysfysioterapian menetelmiin ja har-
joittelimme esimerkiksi hengityspalkeen avulla tehtdvaa keuhkojen vaiheittaista tayttoa
opiskelijaryhnmé&mme kesken. Molemmilla on myds jonkin verran kdytanndn kokemusta
hengitysfysioterapiasta kaytdnnon opiskelujaksoilta, mutta melko vahan. Opinnéyte-
tyon myota osaaminen hengitysfysioterapian osalta on nyt laajempaa ja syvallisempéa.
Kéytdsséd on nyt enemman erilaisia menetelmid, joita hyédyntaa hengitysfysioterapiassa.
Hengitysfysioterapiaan ja hengityshoitoihin liittyvd ammattisanasto on kasvanut ja mo-
niammatillisten hengityshoitojen toimintaa ymmarretddn paremmin. DMD:t4 sairasta-
van hengitysfysioterapiassa kaytettdvid menetelmié osattaisiin hyddyntdd myos muille

neurologisia sairauksia sairastaville.
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6.5 Jatkotutkimus- ja kehittamisideat

Tama opinnaytetyo tarjoaa kattavaa kaytantdon siirrettdvissa olevaa tietoa DMD:ta sai-
rastavan fysioterapiamenetelmistd, mutta apuvalineet on rajattu aiheen ulkopuolelle.
Erillinen opinnaytetyd DMD:ta sairastavan apuvalineista voisi lisata fysioterapeuttien
osaamista tdman sairauden osalta. Tasta opinnaytetydstd myods puuttuu harmillisesti tut-
kimustieto allasterapian vaikuttavuudesta ja soveltuvuudesta DMD:t& sairastaville. Toi-
nen jatkotutkimusidea voisi olla esimerkiksi DMD:t4 sairastavan allasterapiaan liittyva
case-tutkimus, sitten kun tutkimustietoa aiheesta on saatavissa. Fysioterapeutit korosti-
vat haastatteluissa hengitystoimintojen tukemisen tarkeyttd, joten tahan liittyen voitai-
siin toteuttaa tutkimus hengitysfysioterapian vaikuttavuudesta tai opas DMD:t& sairasta-
van hengitysfysioterapiasta. Myo6s Kkartoittamalla DMD:t4 sairastavien vanhempien
kokemuksia fysioterapiasta voitaisiin kehittadd tdmén sairauden fysioterapiaa.
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Liite 1

HAASTATTELURUNKO

1. Milloin olet valmistunut fysioterapeutiksi?

2. Mist&d ammattikorkeakoulusta olet valmistunut?

3. Kauanko olet tyGskennellyt fysioterapeuttina?

4. Oletko suorittanut lisdkoulutuksia neurologisesta fysioterapiasta?
5. Kauanko olet tehnyt tditd neurologisten asiakkaiden parissa?

6. Kauanko olet tehnyt tditda DMD-asiakkaiden parissa?

7. Onko sinulla parhaillaan DMD-asiakkaita?

8. Montako DMD-asiakasta sinulla on ollut yhteens&?

9. Missé sairauden vaiheessa DMD-asiakkaat ovat olleet?

10. Miten fysioterapian tarve muuttuu sairauden edetessa?

11. Millaisin menetelmin tutkit DMD-asiakkaan toimintakykyéa?

12. Millaisia menetelmia kaytat DMD-asiakkaan fysioterapiassa?

13. Millaisilla menetelmilla arvioit fysioterapian vaikuttavuutta?

14. Onko jotain tiettyd menetelméad, jota kaytét kaikkien asiakkaiden kanssa?
15. Onko mielestasi DMD:n fysioterapiasta saatavilla tarpeeksi tietoa?

16. Mité kehityskohteita mielestdsi DMD-asiakkaiden fysioterapiassa on?



Liite 2
AANITYS- JA TUTKIMUSLUPA

Teemme laadullista opinnaytety6td Karelia-ammattikorkeakoulussa Duchennen lihas-
dystrofian fysioterapiasta, jonka tarkoituksena on perehtyé tieteelliseen tutkimustietoon
DMD:n fysioterapiasta ja kuvailla millaisia menetelmia fysioterapiassa kaytetdan Suo-
messa DMD:n hoidossa. Tutkimuksellinen osuus tapahtuu haastattelemalla DMD:t4 sai-

rastavien parissa toimivia fysioterapeutteja.

Haastatteluista saatua materiaalia kdytetaddn ainoastaan tassé opinnédytetydssa ja ne ovat
vain fysioterapeuttiopiskelijoiden Katri Kilpeldisen ja Outi Louhelan kdytdssé. Haastat-
telut aanitetadn opinndytetyon luotettavuuden lisddmiseksi, ja nauhoitteet tuhotaan en-
nen opinnaytetyon julkistamista. Haastateltavat eivat ole tunnistettavissa antamistaan
vastauksista. Opinnéytety6 julkaistaan Theseus-julkaisupalvelussa ja ammattialan leh-
dessé.

Annan luvan haastatteluni danittamiseen ja sen kayttdmiseen opinndytetyon materiaali-
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Aika ja paikka:
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Nimenselvennys:




