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Innledning

Hgsten 2001 ble det arrangert en nasjonal konferanse om benskjarhet. Malsettingen med
konferansen var a fa oversikt over den kunnskap som eksisterer om benskjarhet. |
utgangspunktet var det meningen a belyse medfgdt benskjgrhet (osteogenesis imperfecta) i et
bredt perspektiv. Men det viser seg at det ogsa er en rekke sammenfallende problemstillinger
med ervervet benskjgrhet (osteoporose) selv om disse tilstandene er forskjellige.
Arrangementet ble derfor et samarbeidsprosjekt mellom Norsk Forening for Osteogenesis
Imperfecta og Norsk Osteoporoseforening. Konferansen ble finansiert av midler fra Stiftelsen
Helse og Rehabilitering. Konferansen hadde “historisk” sus over seg i og med at det var
farste gang en fikk i stand et samarbeid mellom de foreningene som har medlemmer med
ulike former for benskjgrhet.

Deltakere var personer med benskjgrhet, forskere og behandlere fra tiltaksapparatet. Det
deltok mange av Norges fremste eksperter pad omradet. Vi la vekt pa a skape en arena for
tverrfaglig diskusjon.

| dette heftet presenteres hovedpunktene av de erfaringene som kom fram i lgpet av
konferansen . Vi har tatt utgangspunkt i innleggene, omarbeidet dem noe og tatt oss noen
redaksjonelle friheter for & gjare de faglige konklusjonene mer tilgjengelige for bade de som
har benskjarhet, deres pargrende og andre interesserte.

| prosjektgruppen for planlegging og gjennomfgring av seminaret satt, foruten oss i
redaksjonskomiteen, Bjgrg Brinchmann og Wenche Gaaserud fra Norsk
Osteoporoseforening.

Redaksjonskomiteen, november 2002

Terje Binder Kirsten Lea Lisbeth Myhre Jorun Olsen

Informasjonshefte sid@:av 16



Hva er osteogenesis imperfecta?

Osteogenesis imperfecta (Ol) er en arvelig bindevevssykdom som involverer samtlige av
kroppens bindevevsstrukturer. Tilstanden kjennetegnes ved benskjgrhet som blant annet kan
fare til at personen har lett for & fa benbrudd. Et annet hyppig, men ikke ngdvendig,
kiennetegn er bla sclera (bla pa hviten i gynene). Tilstanden kan ogsa fare til kortvoksthet,
bayde knokler, overtgyelige ledd, tannavvik og hgrselstap. Symptomene forekommer i
forskjellige kombinasjoner og i varierende grad.

Det biologiske grunnlaget for bindevevsdefekten er et avvik i mengde og/eller struktur av

type | kollagen, som er en av de viktigste bestanddelene i kroppens bindevev. Benvev, tenner,
sener og leddband har en grunnsubstans som i hovedsak bestar av kollagen type I. Kollagen er
bygget opp av fibre som bestar av tre fibriller som er vevet sammen i et tett mgnster. To av
fibrene er like og kalles Al fibre. Strukturen pa fibrene bestemmes av to gener (arveanlegg

fra mor og far) pa kromosom nr 17. Den tredje fibren, A2, styres av et gen pa kromosom 7.
Forstyrres sammensetningen av et av disse genene far vi symptomer som vi kjenner som
osteogenesis imperfecta. Ved de vanligste formene for Ol er kollagen produsert i halvparten
av normal mengde. Kollagen | finnes ogsa i sma mengder i blodplater og arevegger og en feil

i kollagenstrukturen kan derfor ogsa gi gkt blgdningstendens.

Arvematerialet i kroppen, genene, er lange og bestar av mange "byggestener” (baser). Dette
gir mange muligheter for forandringer i arvematerialet, mutasjoHes de fleste arves Ol
dominant. (Det er nok at en av foreldrene har genet). Hos ca 30 %-50 % av de med Ol har
ingen av foreldrene fatt diagnosen. Man antar at det i disse tilfellene har oppstatt nye
dominante mutasjoner (varige forandringer i arvematerialet). Nye mutasjoner er hyppige. De
alvorligste tilfellene av Ol skyldes sa a si alltid nye mutasjoner. Dette gjelder bade den
sjeldne formen som fgrer til tidlig dad og den mer vanlige man lever lenge med. | samme
familie vil sykdomsgraden stort sett veere lik, men kan variere noe med for eksempel kjgnn i
lgpet av aldringsprosessen. Bl.a. far kvinner ryggproblemer i forbindelse med overgangsalder
og utvikling av osteoporose.

Tradisjonelt har man delt Ol inn i to hovedgrupper, Ol congenita (medfadte symptomer) og
Ol tarda (senere symptomdebut). Senere har det kommet ulike inndelinger som i hovedsak
har basert seg pa kliniske beskrivelser og forskjellige typer arvelighet. Det er na vanlig a dele
Ol inn i 4 hovedgrupper etter det vi kaller "Sillence — klassifikasjonen” fra 1979. Det kan
veere vanskelig a skille den mildeste formen av Ol fra andre bindevevssykdommer og
skjellettsykdommer i befolkningen. Dette fordi det ikke foreligger etablerte diagnostiske
kriterier for denne tilstanden.
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Behandling av brudd

Bruddtilhelingen ved alle former for benskjarhet (osteoporose og Ol) foregar med normal
hastighet. Pa grunn av redusert mekanisk styrke i knoklene kan det vaere vanskelig & fa godt
feste i benet med de forskjellige typer osteosyntesematerialene (skruer, pinner, nagler, streng
og lignende) som brukes ved operasjoner av brudd. Kirurgisk-teknisk er det derfor ofte
krevende a operere brudd pa osteoporotiske (spr@) knokler, men stort sett foregar
operasjonene pa samme mate som pa vanlige knokler. Det viktigste unntaket er kirurgisk
behandling av brudd hos Ol-barn.

Brudd hos Ol-barmedfarer lett deformering av knokkelen, som igjen disponerer for nye
brudd. Forebygging av brudd er derfor viktig, for eksempel kontrollert fysisk trening. Barna
ma stimuleres til den type fysisk aktivitet som de klarer.

Brudd i Ol-knokler kan de farste dagene veere vanskelige a se pa rgntgen. Det er viktig & stole
pa kliniske symptomer (ytre tegn) og pa barna og foreldrene. En bgr legge pé gips hvis det er
klinisk mistanke om brudd. Rgntgenkontroll 1-2 uker senere kan bekrefte eller avkrefte
mistanken om brudd. Det anbefales & bruke lette plastgipser ved bruddbehandling hos Ol-
barn, fordi bevegeligheten blir lettere.

Operativ bruddbehandling er ofte aktuelt hos Ol-barna fordi allerede oppstatte deformiteter da
kan korrigeres og dermed virke forebyggende i forhold til nye brudd. Forskjellige metoder for
operativ bruddbehandling har veert brukt. Den senere tid er forlengbare margnagler (f.eks.
Sheffield teleskoperende margnagler) blitt brukt pa de lange rgrknoklene i ben og armer. De
forlengbare margnaglene er festet i epifysen (vekstsonen) i hver ende av de lange ragrknoklene
og forlenger seg (teleskoperer) etter hvert som knokkelen vokser (dvs. som veksten i epifysen
finner sted). Dermed slipper man problemet med stadig skifte av naglene nar knoklene

vokser. Hensikten med disse margnaglene hos Ol-barn er & fa minst mulig deformiteter i de
lange rarknoklene og dermed a fa flest mulig av barna i stand til & ga. Rullestol og krykker er
likevel det mest realistiske for dem med alvorlig osteogenesis imperfecta.

En oppfelgingsundersgkelse av barn med teleskoperende margnagler viste at barna falte seg
tryggere, men at gangfunksjonen ikke ble vesentlig bedre. Et av barna som fungerte best
sosialt hadde hatt flest brudd. Dette barnet lzerte seg & ga uten stgtte. Det kan ha sammenheng
med foreldrenes holdning til barna. Hvis foreldrene er overbeskyttende, blir barna mer redde

og klamrer seg fast til rullestolen.
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Rehabilitering/opptrening etter brudd ved Ol og osteoporose

Rehabilitering defineres som helsetjenestens planmessige arbeid for at en som er
funksjonshemmet pa grunn av sykdom eller skade skal gjenvinne, bevare eller utvikle
funksjons- og mestringsevnen. Utgangspunktet skal veere en tverrfaglig kartlegging av
pasientens muligheter og begrensninger for a utfgre ngdvendige og gnskede aktiviteter sett i
lys av livssituasjon, ressurser, gnsker og mal. Det skal utarbeides en individuell
rehabiliteringplan for hver person det gjelder. Farst nar flere aktgrer samarbeider i en
sammenhengende prosess, ofte pa tvers av helsetjenestenivaer og etater, kan det kalles
rehabilitering. Aktarene skal samarbeide slik at personen ved egen innsats og pa egne
premisser kan oppna best mulig funksjons- og mestringsevne, selvstendighet og deltakelse
sosialt og i samfunnet. Rehabilitering omfatter vanligvis flere av falgende elementer:
fysikalsk behandling og opptrening, smertebehandling, ergoterapeutiske tiltak,
sykepleiefaglige tiltak, ortopeditekniske tiltak, psykososiale tiltak, mestringsopplaering, og
miljgrettete tiltak, som f. eks. tilpassing av bolig, transportmiddel og arbeidsplass. For enkelte
vil det veere behov for tannbehandlingstiltak.

Smertene ved brudd kan veere meget sterke. Behandling av akutt smerte er derfor en viktig

del av bruddbehandlingen. Smerte etter brudd kan vare i lenge, s& behandling av kronisk
smerte kan veaere en viktig del av rehabiliteringen etter brudd. Ingen studier tilsier at
medikamentell smertebehandling ved brudd bgr veere annerledes enn ved annen akutt smerte.
Smerten skal dempes raskt og effektivt, dels for a fierne lidelsene, dels for & forebygge at
smerten blir kronisk.

Kronisk smerte er kvalitativt forskjellig fra akutt smerte. Det gjelder ikke bare varigheten,
men hele pasientens opplevelse av smerten. Mens sterk, akutt smerte vanligvis medfarer
varierende grad av angst og betydelige autonome (ikke viljestyrte) reaksjoner, ledsages
kronisk smerte av beskjedne autonome reaksjoner. Kroniske smerter ledsages oftest av
varierende grad av depresjon. Det kan fare til sgvnforstyrrelse, matthetsfaglelse, inaktivitet,
isolasjonstendens, psykososiale problemer og fysiske virkninger som for eksempel
obstipasjon (forstoppelse). For mange med benskjgrhet gker ogsa muskelsvekkelse og
ustghet, og dermed fare for fall og nye brudd. Dette bar motvirkes med bl.a. systematisk
trening som del av rehabiliteringsprosessen. Behandlingen av kronisk smerte bgr fokusere
ogsa pa de psykiske og sosiale faktorer som ofte er en stor del av smertekomplekset. Blant
personer med benskjarhet bgr man veere ngye med diagnostikken, slik at man er sikker pa at
smertene ikke skyldes annen arsak. Forskjellig type kronisk smerte skal ha forskjellig
behandling.

Ved kronisk smerte og nedsatt funksjonsevne settes mestringsevnen pa store pravelser.
Mestring star i denne sammenheng for alle metoder og mekanismer, mentalt og fysisk, som
mennesket bruker for & takle sin livssituasjon. Mange takler ikke sykdom og smerte uten hjelp
til @ mobilisere sin mestringsevne og eventuelt innlaering av mer hensiktsmessige mestrings-
strategier.
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Bisfosfonatbehandling av barn med Ol — en behandligsstudie

| Sverige har det i 10 ar pagatt en behandlingsstudie med Bisfosfonat (Natriumpamidronat) av
barn med OI. Behandlingen gis som intravengs infusjon i 4-8 timer en gang i maneden. De
fleste behandlingene skjer pa lokalsykehuset eller i hiemmesykepleien og resultatene
evalueres hver sjette maned de 2 farste arene, og deretter arlig, med kontroll av blod og
urinprgver, bentetthetsmaling (med DEXA), lengdemalinger, maling av funksjonsniva (med
PEDI) samt smertedagbok. Fem av tenaringene er gatt over til behandling med tabletter og
har etter 2-6 ars behandling med natrium alendronat fortsatt god effekt. Indikasjon for
behandling er alvorlig form av Ol med smerter og feilstillinger eller mildere former der det
foreligger sammenfallsbrudd (kompresjonsfrakturer) av rygghvirvler. Hittil har 48 barn i
alderen 3 maneder til 18 ar pabegynt behandling.

Flere mal pa benomsetningsank signifikant under behandling. Bentettheten (DEXA

helkropp og korsrygg) akte patagelig. Bentettheten i korsryggsverdiene gkte raskest under
behandlingen. Hos yngre barn viste ryggrentgen at hgyde pa rygghvirvlien gkte etter 2 ars
behandling. Hos tenaringer var det langsommere eller ingen ytterlige forverring av
kompresjonene av rygghvirvlene, men ikke noe nydannelse av ben. Alle rapporterte gradvis
forbedring av allmentilstanden, mindre smerter og redusert inntak av smertestillende
medisiner. Evnen til & forflytte seg gkte hos 21 av 28 personer og 13 av 22 som ikke kunne ga
fikk gangfunksjon.

Fa bivirkninger er registrert, bortsett fra enkelte lette tilfeller av influensalignende symptomer
(feber og muskelsmerte) dagnet etter infusjonen. Ingen negativ effekt er observert pa vekst.
Det er heller ikke noen negativ pavirkning pa tilhelingen etter ortopedkirurgiske inngrep.

Natriumpamidronat ser ut til & veere en effektiv symptomatisk behandling pa barn med Ol.

| Norge pagar forsgksvis behandling av noen barn etter samme opplegg som i Sverige.
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Ol-tenner og kjever

En viktig komponent av bein og tenner (dentinet) er type | kollagen (Col I) som finnes i alle
kroppens bindevev. Avvik i mengde eller struktur av Col | medfgrer svakere tannbein. Dette
er seerlig fremtredende ved strukturavvik (se Kap.”Hva er OI”). | de alvorligste tilfellene
kalles tannbeinsdefekten dentinogenesis imperfecta (DI).

DI forekommer hos nesten 30 % av personer med Ol, hyppigst ved de alvorlige formene.

Tennene har en spesiell fasong med klokkeformede tannkroner, og er ofte mgrke i fargen.
Tennenes rgtter er smale, nervehulen vil etter hvert tette seg til ved paleiring av tannbein pa
innsiden. Det kan bli betennelse pa rotspissen hos noen. Den marke fargen og en sterk
tannslitasje vil oftest veere mest uttalt pd melketennene. DI-tenner brekker lett. Det er derfor
viktig & unnga hull (karies), fordi tannen da svekkes enda mer. | tilfeller med alvorlig slitasje
kan det settes stalkroner pa melkejeksler og gullkroner pa permanente jeksler etter hvert.
Dersom tannfargen er veldig mark, kan en vurdere a lage hvite “fasader” eller kroner.

Ved de alvorligste formene av Ol vil det ofte forekomme underbitt og andre tannstillingsfeil.
Tannregulering og kirurgisk behandling av underbittet vil veere aktuelt for noen.

En del voksne med Ol vil oppleve at tenner brekker selv om de ser "normale” ut, og at friske
tenner ma rotfylles. Noen far ogséa kjeveleddsplager. Disse plagene kan ofte avhjelpes med
bittskinner.

Det er viktig at bade barn og voksne med Ol gar regelmessig til en tannlege som har
kunnskap om tilstanden.

Barn med Ol har tilbud i offentlig tannhelsetjeneste mens voksne far dekket tannbehandling
over trygdebudsijettet pa basis av Ol-diagnosen. Det foreligger spesielle regler for dette.
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Hvordan leve en balansert hverdag med medfadt benskjgrhet?

A leve et liv med Ol handler blant annet om & balansere mellom & unngd at tilstanden
forverrer seg og vage a strekke seg for & oppna viktige mal i livet. Utfordringene ligger i &
finne balansen mellom passivitet og aktivitet, mellom hvile og trening, mellom a gi seg over
eller st pa og preve igjen. Foreldre og andre voksne som har ansvar for barn med Ol ma
finne balansen mellom & beskytte og overbeskytte, mellom & rydde veien og fa barnet til &
finne veien selv, mellom & sette snevre grenser (for sikkerhets skyld) eller & oppmuntre til
aktivitet og utprgving av egne grenser. Det handler om & finne balansen mellom & vage og
satse for & oppleve gkt mestring, men ogsa a vage og falle (og brekke).

Hver familie og hver person ma finne sin veg, sin mate a leve pa til tross for angsten for at det
man er mest redd for skal skje (brudd, feilstillinger, smerter).

Hver livsfase vil ha sine utfordringer og problemstillinger. Tilstanden eller diagnosen utvikler
seg ogsa i faser med ulik grad av komplikasjoner. Personene selv, familiene og deres hjelpere
opplever stadig & matte finne nye mater a balansere pa mellom nye problemstillinger og ulike
risikofaktorer. De ma veere forberedt pa a redefinere sine mal og finne nye veier for hvordan
livene kan leves.

Aktiv bruk av kroppen og belastning av knokkelvevet er den mest effektive metoden for &
styrke skjelettet. Er man aktiv og bruker kroppen sin risikerer man & brekke. Dette skaper et
dilemma. Noen perioder ser det ut for at bruddene kommer lettere, noen opplever serier med
brudd etter hverandre. A leve med Ol innebzerer derfor & ha gode strategier og trygge rutiner
for hva man gjgr nar man brekker. @yeblikkelig og effektiv smertelindring, samt avtale om
direkte tilgang til kompetente fagfolk som kjenner diagnosen, vil veere med & dempe
engstelsen. Nar noen med Ol brekker er det viktig ikke a plassere skyld, men a leere av
situasjonen for & bli litt klokere til neste gang.

Forstaelsen av hvordan man best kan leve med Ol er like viktig som god bruddbehandling.
Det handler om & finne sin egen "vei” til et best mulig liv i de ulike faser av livet. Mennesker
med Ol er like forskjellige som andre og har ulike forutsetninger som pavirker mulighetene.
Fordi de fleste vil vaere mer eller mindre bevegelseshemmet mesteparten av livet er det viktig
a sgrge for & fa en best mulig utdanning. Riktig valg av utdanning skaper godt grunnlag for et
godt og langt yrkesaktivt liv. Graden av yrkesaktivitet og hva slags arbeid man klarer vil
variere over tid. Parallelt vil ogsa kreftene til et aktivt sosialt liv pavirkes. En leveregel kan
veere "gjor det mens du kan”. Behov for hjelp til & endre aktivtetsniva, hjelp til & fa tekniske
hjelpemidler, hjelp til & fa mer praktisk bistand osv. gker med gkende alder. Fagfolk har
forelapig i liten grad tatt fatt i dette omradet. Grunnen til dette kan kanskje veere at de ikke

vil blande seg inn i enkeltpersoners valg. En balansert hverdag handler om mye mer enn hjelp
til brudd- og smertebehandling.
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Hva er Osteoporose?

Osteoporose (ervervet benskjarhet) er ifalge WHO definert ut fra malt bentetthet i forhold til
normale bentetthetsverdier hos unge voksne kvinner. Knoklene mister benvev, men
sammensetningen av benvevet er normalt. Man kan ha mistet 30 % av benvevet fagr det
oppstar et brudd. Fordi rygghvirvelene ogsa mister benvev, blir de svake og kan synke
sammen. Dette fgrer til redusert hgyde. Dersom flere virvler synker sammen, vil det medfare
en gkt krumning av ryggen.

| den vestlige del av verden har forekomsten av brudd gkt dramatisk i lgpet av de siste 50
arene. Dette gjelder de fleste typer brudd. @kningen kommer delvis av at det er flere eldre i
befolkningen, men det har ogsa veert en gkning uavhengig av alder (flere brudd blant dagens
80-aringer enn blant 80-aringer i 1950), og da seerlig blant de eldste. Skandinavia er blant de
omrader i verden med hgyest forekomst av benbrudd. Osteoporose rammer flere kvinner enn
menn, men forekommer hos begge kjgnn.

Tradisjonelt har "osteoporotiske brudd” omfattet brudd i larhals, handledd, overarm og rygg.
Imidlertid gker forekomsten av nesten alle typer brudd med gkende alder hos bade kvinner og
menn.

Osteoporose er en multifaktoriell sykdom, det vil si at det er mange faktorer og ikke en enkelt
arvelig faktor som ligger bak. Dette i motsetning til kollagenfeilen ved Ol der arvegangen

som regel er dominant. Forekomst av osteoporose hos andre slektninger er en av de faktorene
som gir en viss gket risiko i tillegg til faktorer som kjgnn, alder, fysisk aktivitet, ernsering osv.
Gjentagelsesrisikoen i slekten er imidlertid langt lavere enn 50 % hos for eksempel barn og
sgsken av en kvinne med tilstanden.

Jakten pé kollagenmutasjoner ved osteoporose har pagatt lenge, stort sett uten resultat. Det
finnes imidlertid beskrevet enkeltfamilier der osteoporose gar igjen i flere generasjoner hos
begge kjgnn i et dominant mgnster. Men dette er heller sjeldent. | slike familier er det som
regel andre tilleggsfaktorer som ogsa arves i tillegg til benskjarheten.

Lav kroppsvekt, eller kroppsmasse (BMI), er en av risikofaktorene for osteoporose hos
kvinner etter overgangsalderen. Jo tynnere man er, jo hgyere er risikoen. Imidlertid er arv av
kroppstype ogsa multifaktorielt nedarvet. Dette kjenner vi fra hverdagslivet eller fra egen
familie der vi ofte kan se at bestemte kroppstype kan ga igjen.

Hvorledes kan vi praktisk bruke denne kunnskapen? Der er en viss grunn til 4 si at
osteoporose gar igjen i slekten, blant annet fordi osteoporose er hyppigere hos sgstre og datre
av kvinner med osteoporose. Dette er imidlertid ikke helt vitenskapelig bekreftet. Likevel,

hvis vi finner nedsatt bentetthet hos en kvinne, er det grunn til & legge starre vekt pa dette
dersom andre i slekten hennes har hatt mye plager.

Moderne genteknologiske masseundersgkelser (sakalt Chips eller mikroarray) gjgr det mulig
a undersgke en rekke gener samtidig hos et individ. Dette gjgr det ogsa mulig & jakte pa
gener som disponerer for osteoporose.
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Vi kan ogsa finne hvilke av disse genene som er mest tilstede i den enkelte familie.

Disse genene er i seg selv ikke av avgjgrende betydning, men ma i hayere eller lavere grad
sees i sammenheng med andre risikofaktorer.

Genetiske forskjeller kan kanskje vise seg a vaere avgjgrende for valg av medikamentell
behandling. For eksempel vil bisfosfonater eller gstrogener virke bra hos noen, mindre bra
hos andre. Undersgkelse pa forhand kan klargjere slike forskjeller og gi grunnlag for bedre
terapi skreddersydd for den enkelte.
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Behandling av brudd ved osteoporose

Av de osteoporoserelaterte bruddene er hofte- og ryggvirvelbrudd de alvorligste. Hvert ar
brekker ca 9.000 nordmenn hoften. Av dem dar ca. 20 % innen 12 maneder. Nesten
halvparten av de som overlever, gjenvinner ikke sitt tidligere niva av selvhjulpenhet, og
mange ma flytte pa sykehjem. For & bedre den darlige prognosen ma det arbeides for a
forbedre, ikke bare opptreningen eller rehabiliteringen, men ogsa operasjonen og den post-
operative behandlingen. | dag far de fleste kun enkel opptrening. Noen overfares til en
rehabiliteringsavdeling eller en opptreningsinstitusjon, men mange blir sendte direkte hjem
for hjemmebasert opptrening.

Vitenskapelig sett vet vi ikke hva som er best, men det er neerliggende & tro at prognosen
hadde veert bedre dersom flere fikk mer omfattende rehabilitering. Studier viser en trend mot
at tverrfaglig rehabilitering gir bedre funksjonsmessige resultater enn enkel opptrening. Men i
falge en systematisk giennomgang av alle studiene (en Cochrane Review) er de for uensartet
til & konkludere sikkert. De viser riktignok at dgdligheten er uavhengig av rehabiliterings-
programmet. P& grunn av usikkerheten, og fordi prognosen er sa darlig, bar forelgpig kun de
aller sprekeste utskrives direkte til hjiemmet, forutsatt at det pa hjemstedet kan igangsettes et
adekvat rehabiliteringsprogram.

Sammenfallsbrudd av ryggvirvler oppstar oftere enn hoftebrudd, men vi kjenner ikke sikkert
hyppigheten. Slike virvelbrudd kan gi sterk smerte, men mer enn 50 % av nye, sikre
rantgenpaviste brudd gir sa lite symptomer at pasienten ikke sgker legehijelp. De bar likevel
tas alvorlig da flere slike "tause” brudd etter hvert kan ha betydelig hemmende konsekvenser.
De farer i gkende grad til at hgyden reduseres, krumningen av ryggen gkes, maven presses
fremover og livlinjen forrykkes oppover. Funksjonen til organene i brystkassen og maven kan
komprimeres, og flere far kroniske ryggsmerter. Smerten, den reduserte funksjonsevnen, og
det endrede utseendet kan fgre til inaktivitet, isoleringstendens og psykososiale problemer
med betydelig forringet livskvalitet.
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Da det ikke er publisert gode studier over behandling eller rehabilitering etter akutte
virvelbrudd, bar de forelgpig behandles i falge anbefalt klinisk praksis som er gjengitt i
Veilederen til Statens helseundersgke ("Osteoporose. Veileder for forebygging og
behandling". Statens helseundersgkelser, Oslo 2001):

Rask og effektiv smertelindring

Sengeleie med pleiehjelp de farst fa degnene, og med oppbygging med puter i den
mest behagelige stilling, dersom pasienten ikke klarer eller orker vaere oppegaende.

For noen er det gunstig med mild varmebehandling med varmepute eller
varmelampe.

Lett massasje i form av strykninger kan virke lindrende pa de vonde muskelspasmene
(muskelstramninger) som ofte ledsager virvelbruddet. Bear i tilfelle utfgres med
forsiktighet av fysioterapeut.

Noen av de sterkest plagete, spesielt enslige, kan trenge innleggelse for initial (tidlig)
pleie, smertelindring og etter hvert opptrening eller rehabilitering.

Etter 1 — 4 dggns sengeleie bgr man arbeide systematisk for raskest mulig
mobilisering ved hjelp av et ganghjelpemiddel, og i vanskelige tilfeller med et enkelt
korsett/stattebelte ved lumbale brudd (brudd i korsryggen) og trepunkts korsett ved
thorakale brudd (brudd i brystregionen). Det er ikke publisert studier som tyder pa at
bruk av korsett ved symptomgivende kompresjonsbrudd (sammenfallsbrudd som gir
smerter) er kontraindisert (uheldig a bruke) for osteoporosepasienter.

Til & begynne med kun kortvarige turer oppe & ga med prekestol eller rullator, men
med gradvis gkende varighet.

Fra begynnelsen oppstart av konstipasjonsprofylakse (avfgringsmidler), dels pga.
inaktiviteten, dels pga. konstipasjonsfremmende analgetika (smertestillende
medikamenter som fgrer til forstoppelse).

Pasienten bgr gjentatte ganger informeres om bruddets natur, at det er et stabilt
kompresjonsbrudd, og at den sterke smerten og behovet for et hgyt analgetikaforbruk
(smertestillende forbruk) etter hvert vil avta, men det kan ta opptil 6 — 8 uker.
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Medikamentell og hormonell behandling av osteoporose

Flere store og gode studier har vist at medikamentell behandlingen av osteoporose (med
bisfosfonater, raloxifene og @strogen) gir en betydelig reduksjon i risiko for frakturer bade i
ryggvirviene, ben og armer hos kvinner. Bisfosfonater har vist seg a veere effektive ikke bare
ved osteoporose i overgangsalderen, men ogsa i behandlingen av menn med osteoporose og
hos personer som har fatt osteoporose pa grunn av medisiner som for eksempel
glukokortikoider (stereoider). Felles virkningsmekanisme for alle disse medikamentene er at
de hemmer nedbrytningen av benvev.

Osteoporosebehandlingen er imidlertid inne i en rivende utvikling og vi kan i lgpet av de
neermeste ar forvente & fa bade nye typer medikamenter og enklere administrasjonsformer av
eksisterende preparater. Helt nye behandlingsprinsipper er under utprgving.

Langtidsbehandling med gstrogener for osteoporose kan blant annet veere forbundet med gkt
risiko for brystkreft. SERM (selective estrogen receptor modulators) er en ny gruppe
medikamenter som har ulike grader av gstrogeneffekter i forskjellige vev. Raloxifen er et
SERM, og vil ved siden av a bevare bentettheten og reduserer risiko for virvelbrudd, ogsa ha
en beskyttende effekt mot brystkreft og senke kolesterol.

Bisfosfonater absorberes i meget liten grad fra tarmen og kan i tillegg virke sterkt irriterende
pa maveslimhinnen. Dette krever spesielle opplegg for tablettinntak. Nye formuleringer av
disse preparatene apner for ukentlig eller evt enna sjeldnere dosering som kan gi feerre
bivirkninger og sikre riktig inntak av medisinen. Hgypotente bisfosfonater til intravengs
bruk, og som kan gis med doseringsintervall pa opptil 1 ar, er under utprgving.

Selv om fluorider stimulerer til nydannelse av benvev, er slik behandling ikke uproblematisk.
Det er sveert gnskelig & finne frem til effektive og akseptable medikamenter som stimulerer
bendannelsen. Dyreforsgk har vist at PTH (Parathyreoideahormonet ) gir en kraftig gkning av
benvev, spesielt i rygghvirvlene. Publiserte data viser at daglige injeksjoner med PTH, bade
hos kvinner og menn vil gi en gkning i bentettheten i ryggvirvelen. @kningen er mer enn det
dobbelte av hva vi oppnar med dagens behandlingsalternativer. Det er ogsa en betydelig
reduksjon i risiko for & fa nye brudd. Veksthormon er et annet benstimulerende hormon som
er under Klinisk utprgving, men som dessverre ikke har vist lovende effekter.
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Hva er felles?

Brudd betyr blant annet avbrudd. Ofte vil et brudd fere til at man ma avlyse noe man skulle
ha gjort, og de farer til nedsatt eller avbrutt aktivitet i en periode. Dette kan fare til bitterhet
0g sinne.

Brudd betyr ogsa smerter. Smerten kan deles inn i fire typer:
Akutte smerter: Disse smertene er ofte sterke, men har en funksjon, fordi man ma gjare
noe med bruddet. Smertene gar over, og smertelindring med medikamenter er mulig.
Personer i omgivelsene forstar og viser forstaelse.
Kroniske smerte: er ofte ikke sa sterke som de akutte. De varer lenge og oppleves
meningslgse. Det er vanskelig a finne lindring med medikamenter. Personer i
omgivelsene viser ofte liten forstaelse.
"Grue seg smerten”: engstelsen (angsten) for at smerten skal sla til. Det er alltid fare for
brudd, noen ganger mer enn andre, f. eks. nar det er glatte veier. "Grue seg smerten” kan
fare til at man innskrenker aktivitet. Den kan ogsa fare til muskelstramninger som igjen
gker de kroniske smertene.
"Den eksistensielle smerten”: er sorg over det man aldri har kunnet gjgre (for mennesker
med Ol), eller over det man kunne en gang, men ikke lengre kan (for mennesker med
osteoporose). Bitterheten over at dette skulle ramme en, fortvilelsen over smerte og
begrensninger.

Enhver langvarig sykdom eller funksjonshemning vil ha virkning pa psykologiske og sosiale
forhold. Disse pavirkningene vil veere forskjellige for ulike diagnoser. Det er viktig for
helsepersonell & sette seg inn i hvordan de enkelte diagnosene pavirker livsomradene for den
enkelte. Man ma ogsa ha klart for seg at samme type pavirkning vil oppleves sveert forskjellig
fra person til person.

Mange personer med Ol vil veere avhengig av mye kontakt med hjelpeapparatet, og for
personer med sjeldne diagnoser er det en kunst & handtere dette pa en god mate.

Opplevelsen av ikke & finne informasjon om tilstanden, verken hos leger eller helsepersonell,
er sveert vanskelig og kan gi falelsen av a famle i market, med pafglgende oppgitthet. Mange
med osteoporose opplever at ingen kan gi rad om hva man skal gjare, verken med
medikamentell behandling eller rad om fysisk aktivitet, for eksempel hvilke bevegelser og
belastninger kroppen bgr unnga.

Personer med disse tilstandene legger stor vekt pa betydningen av foreningene NFOI og NOF
som veier opp manglene i tiltaksapparatet.
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Mer informasjon og radgiving?

Norsk Osteoporoseforening

Munthes gate 33

0260 Oslo

TIf 24 11 56 20

Faks 22 44 76 21

E-post:.wenche.gaaserud@sanitetskvinnene.no www.nof-norge.org

Norsk Osteoporoseforenings Informasjonssenter
Aker universitetssykehus HF - bygning 98
Trondheimsveien 235

0514 Oslo

TIf 22 89 40 29

Faks 22 89 43 98
E-post: osteoporose.nof@c2i.net

Norsk Forening for Osteogenesis Imperfecta

Pb 4568 — Nydalen

0404 Oslo

TIf 22 79 91 00

Faks.: 22 79 91 98

E-post:. nfoi@c2i.net http://home.c2i.net/nfoi

TAKO-senteret(Tamhelsekompetansenter for sjeldne tilstander)
Lovisenberggt 7 A

0456, OSLO

TIf 22 70 49 49

Faks 22 70 49 48

TRS (Kompetansesentéor bl.a. osteogenesis imperfecta)
Steinveien 3

1450 Nesoddtangen

TIf 66 96 91 91

Faks 66 96 93 31

Sosial- og helsedirektoratet
Gratis informasjonstelefoom sjeldne funksjonshemninger: 800 41 710

Abstrakt fra Nasjonal konferanse om benskjgrhet — 2001
kan hentes fra htttp://home.c2i.net/nfoi/
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