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@ Inleiding

Deze brochure is bedoeld voor de fysiothera-
peut die een patiént met een hereditaire spas-
tische paraparese (HSP) of primaire laterale
sclerose (PLS) behandelt (of gaat behandelen).
Omdat de symptomen en het beleid van beide
aandoeningen sterk op elkaar (kunnen) lijken,
worden zij beide besproken.

De informatie is samengesteld door Spierziekten
Nederland in samenwerking met het Koninklijk
Nederlands Genootschap voor Fysiotherapie
(KNGF), de expertisecentra voor HSP en PLS, meer-
dere gespecialiseerde fysiotherapeuten en revali-
datieartsen voor HSP en PLS en patiéntvertegen-
woordigers. De fysiotherapiebrochure is afgestemd
op de bestaande huisartsenbrochure. Er is zoveel
mogelijk gebruikgemaakt van wetenschappelijke
literatuur. Indien er geen wetenschappelijk litera-
tuur voorhanden was, is de informatie gebaseerd
op consensus tussen experts (zie Verantwoording).

Omschrijving
ziektebeeld

Hereditaire spastische paraparese (HSP) en primaire
laterale sclerose (PLS) zijn zeldzame spastische
paraparesen, waarbij er sprake is van degeneratie
van de piramidebanen. De belangrijkste sympto-
men zijn progressieve spasticiteit, spierzwakte en
balansproblemen, met een afwijkend looppatroon
en mobiliteitsproblemen tot gevolg. Bij zowel HSP
als PLS ontstaat er soms ook spasticiteit en/of stijf-
heid van de spieren in de armen. Dit komt bij PLS
relatief vaker voor dan bij HSP. De ernst en uitge-
breidheid van de symptomen, beginleeftijd en de
progressie zijn sterk variabel per individu.

Wat gebeurt er bij PLS?

Bij PLS is er sprake van axonale degeneratie van
het centraal motorische neuron (piramidebanen).
De etiologie is nog niet opgehelderd, maar waar-
schijnlijk is het een complexe ziekte waarbij een
verhoogde aanleg door meerdere genetische
risicofactoren samen met nog onbekende leefstijl-
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1 grote hersenen 9 perifere zenuwen (thorax)
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8 perifere zenuwen (arm) 16 achterhoorn
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en omgevingsfactoren een rol spelen. PLS wordt
beschouwd als een variant in het ALS-spectrum.
Daarom zijn wetenschappelijke onderzoeken naar
ALS ook relevant voor patiénten met PLS.

Wat gebeurt er bij HSP?

Bij HSP is er sprake van een degeneratie van de
langste laterale piramidebanen (afkomstig van de
motorische hersenschors) die toeneemt van cervi-
caal naar caudaal. Hierdoor ontstaan spasticiteit en
krachtverlies. Door bijkomende degeneratie van de
laterale spinocerebellaire banen en achterstrengen
(tractus gracilis) kunnen tevens sensibele stoornis-
sen optreden. Bij sommige complexe vormen van
HSP kunnen ook andere delen van het centrale of
perifere zenuwstelsel aangetast worden.

Achtergrondinformatie

Therapie Er bestaat op dit moment geen therapie
die HSP of PLS geneest of vertraagt. De behande-
ling is daarom gericht op het optimaliseren van de
kwaliteit van leven: het voorkdmen van complica-
ties, bestrijden van symptomen, behoud van mobi-
liteit en conditie, en maatregelen om energie en
belasting in evenwicht te houden.

Erfelijkheid PLS is niet erfelijk, HSP is wel erfelijk.
Ongeveer 70 tot 80% van alle vormen van HSP
betreft een autosomaal dominante aandoening.
Hiervan is het grootste deel een pure vorm van
HSP, wat betekent dat alleen het onderlichaam
(vooral benen en soms blaas) symptomen vertoont.
Autosomaal recessieve overerving is zeldzamer.
Meestal gaat het hierbij om gecompliceerde vor-
men van HSP, waarbij onder andere ook de armen,
visus, spraak en cognitie aangedaan kunnen zijn.
X-gebonden recessieve overerving en mitochondri-
ele overerving zijn zeer zeldzaam.

Diagnose stellen Het onderscheid tussen PLS en
HSP is soms moeilijk te maken. Het kan daarom
lang duren voordat de juiste diagnose gesteld
wordt. De (kinder)neuroloog stelt de diagnose op
basis van de anamnese, familieanamnese en neuro-
logisch lichamelijk onderzoek. Aanvullend onder-
zoek — neurofysiologisch onderzoek zoals elektro-
myografie (EMG), MRl van hersenen en ruggen-
merg, bloedonderzoek, genetisch onderzoek - kan
de diagnose HSP of PLS ondersteunen en andere
oorzaken voor de symptomen uitsluiten.

De video over de fysiotherapiebehandeling van HSP staat op www.spierziekten.nl/fysioHSP

De video over de fysiotherapiebehandeling van PLS staat op www.spierziekten.nl/fysioPLS.



www.spierziekten.nl/fysioHSP
www.spierziekten.nl/fysioPLS

Prevalentie De prevalentie van alle vormen van
HSP samen wordt geschat op 3 tot 10 per 100.000
inwoners in Europa. Ongeveer 1700 Nederlanders
hebben HSP.

De prevalentie van PLS is 1-2 per 100.000.
Waarschijnlijk zijn deze getallen voor HSP en PLS
een onderschatting omdat de diagnose niet altijd
gesteld wordt bij patiénten met milde klachten.

Verloop Het verloop van HSP is onvoorspelbaar,
zelfs binnen één familie. Een begin op zeer jonge
leeftijd wil niet altijd zeggen dat het verdere ver-
loop ook sterker progressief is. Bij klachten die op
volwassen leeftijd ontstaan, is er vaak sprake van
een langzaam progressief beeld. Veel patiénten
hebben op den duur loophulpmiddelen nodig.
Ongeveer 10-15% wordt uiteindelijk rolstoel-
afhankelijk.

PLS is meestal langzaam progressief, met periodes
van verslechtering en periodes waarin de sympto-
men stabiel blijven. Bij een deel van de patiénten
gaat PLS over in amyotrofe laterale sclerose (ALS),
meestal binnen vier jaar.

De prevalentie van HSP is
3 tot 10 per 100.000 inwoners

De prevalentie van PLS is
1-2 per 100.000 inwoners

3 ) Fysiotherapeutische
diagnose

Bij de fysiotherapeutische diagnose en behan-
deling van patiénten met HSP en PLS wordt in
algemene zin de richtlijn fysiotherapeutische
dossiervoering 2016 gehanteerd.

Anamnese

Tijdens de anamnese stelt de fysiotherapeut vra-
gen die nodig zijn om de gezondheidsproblemen
van de patiént in kaart te brengen. Bij aanvang van
de behandeling dient de fysiotherapeut op de
hoogte te zijn van het actuele functioneren, de
aanwezige stoornissen en beperkingen, de sociale
ondersteuning en de hulpvraag en verwachtingen
van de patiént.

Pathologiespecifieke functie-
stoornissen

HSP

HSP kent twee vormen:

- een pure vorm (ongecompliceerd);
- een gecompliceerde vorm.

Symptomen van de pure vorm van HSP

« Symptomen benen HSP kenmerkt zich door
piramidale verschijnselen als hyperreflexie,
hypertonie en spierzwakte. De spasticiteit en de
secundaire gevolgen daarvan (bijvoorbeeld myo-
gene contracturen) zijn vaak ernstiger en meer
invaliderend dan de spierzwakte. Door vertra-
ging van de spieractiviteit in de benen, pijnlijke
kramp en/of krachtverlies lopen patiénten moei-
lijk, struikelen en vallen ze makkelijk en kunnen
ze niet of moeilijk sporten. Op den duur kunnen
contracturen ontstaan. Kinderen gaan soms op
latere leeftijd lopen. Vaak nemen de klachten toe
bij koud weer.

- Een spastische gang Het looppatroon wordt
vooral gekenmerkt door tenengang met inversie,
scharen, stijve knieén en compensatoire circum-
ductie: tijdens de zwaaifase maakt het been een
soort halve cirkel buiten de looprichting. De ver-
andering van het looppatroon kost patiénten
met HSP meer energie dan gewoonlijk waardoor
ze minder energie overhouden.
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Symptomen armen Patiénten met pure HSP
hebben hooguit lichte vaardigheidsstoornissen,
een milde tremor en/of hyperreflexie. Bij com-
plexe vormen hebben patiénten soms ataxie,
dystonie of parkinsonistische verschijnselen aan
de armen.

Rugklachten Klachten in de rug ontstaan als
gevolg van de spasticiteit in de benen, de veran-
derde houding en looppatroon, spasticiteit van
de rugspieren en/of de veranderde stand van de
wervelkolom bijvoorbeeld hyperlordose.
Voetklachten Soms ontstaan (milde) holvoeten
en klauwtenen die de lokale belasting van de
voeten kunnen verhogen waardoor drukplekken,
pijn of ongemak kunnen ontstaan. Ook door
tenengang kunnen overbelasting klachten ter
hoogte van de voorvoet ontstaan.
Sensibiliteitsstoornissen Veel patiénten heb-
ben een verminderde gevoeligheid voor aanra-
king en beweging door achterstrengstoornissen.
Vermoeidheid Veel patiénten met HSP hebben
last van vermoeidheid, onder meer door slaap-
problemen en omdat bewegen veel (mentale en
fysieke) energie kost.

Pijn Onder andere door spasticiteit kan pijn ont-
staan. Er kunnen bij veranderingen in houding
en beweging ook secundaire pijnklachten ont-
staan door de niet-fysiologische gewrichtsbelas-
ting.

Blaas Sommige patiénten met een pure vorm
van HSP hebben symptomen die passen bij een
spastische blaas. Ook kunnen seksuele proble-
men en defecatieklachten voorkomen.

Symptomen bij gecompliceerde HSP
Bij de gecompliceerde vorm van HSP kunnen daar-

naast de volgende symptomen optreden:

polyneuropathie, waardoor (bijkomend) verlies
van sensibiliteit en kracht;

extrapiramidale verschijnselen als hyper- of
hypokinesie en rigiditeit;

ataxie en andere cerebellaire stoornissen;
epilepsie;

amyotrofie (afname van de spiermassa);
mentale retardatie en/of dementie;

visuele stoornissen: oogbewegingsstoornissen,
nervus opticusatrofie, retinitis pigmentosa,
cataract;

ichthyosis: droge, schilferende huid op voor-
namelijk de hals, romp en binnenzijde van de
ellebogen.

PLS
Symptomen bij PLS

Symptomen benen PLS kenmerkt zich door een
langzaam progressieve spasticiteit, met een spas-
tisch looppatroon en symptomen die lijken op
die van HSP (piramidale verschijnselen: hyper-
reflexie, hypertonie en spierzwakte). De spastici-
teit is vaak ernstiger en meer invaliderend dan de
spierzwakte. Door pijnlijke kramp en krachtver-
lies lopen patiénten moeilijk, struikelen en vallen
ze makkelijk en kunnen ze vaak niet of moeilijk
sporten. Op den duur kunnen contracturen ont-
staan. Vaak nemen de klachten toe bij koud weer.
Symptomen armen Uitbreiding van de spastici-
teit naar de armen komt voor bij de helft van de
PLS-patiénten. Vaak hebben patiénten een ver-
hoogde spiertonus, spierzwakte en hyperreflexie
aan de armen, zeker verder in het ziektebeloop.
Bij 10% van de patiénten begint de ziekte in de
armen.

Slik en spreekproblematiek Op den duur kun-
nen ook kauw- en slikstoornissen en problemen
met spreken ontstaan.

Vermoeidheid Veel patiénten met PLS hebben
last van vermoeidheid, onder meer door slaap-
problemen en omdat bewegen veel (mentale en
fysieke) energie kost.

Pijn Onder andere door spasticiteit kan pijn ont-
staan. Er kunnen bij veranderingen in houding en
beweging ook secundaire pijnklachten ontstaan
door de niet-fysiologische gewrichtsbelasting.
Blaas Sommige patiénten met PLS hebben
symptomen die passen bij een spastische blaas.
Ook kunnen seksuele problemen en defecatie-
klachten voorkomen.

Rugklachten Klachten in de rug ontstaan als
gevolg van de spasticiteit in de benen, de veran-
derde houding en looppatroon, spasticiteit van
de rugspieren en/of de veranderde stand van de
wervelkolom.

(Bij een deel van de PLS-patiénten kan het ziektebeeld
binnen vier jaar na de start van de symptomen over-
gaan in ALS).



Onderzoek en meetinstrumenten
Het doel van het onderzoek (inspectie en lichame-
lijk onderzoek) is het objectiveren van de stoornis-
sen, beperkingen en participatieproblemen die de
patiént tijdens de anamnese naar voren heeft
gebracht. Hoewel er geen specifieke meet-
instrumenten bestaan voor HSP en PLS wordt
geadviseerd om wel gebruik te maken van de stan-
daardmeetinstrumenten afhankelijk van de proble-
matiek (bijvoorbeeld de NRS bij pijn). Probeer de
keuze van de klinimetrie zo nauw mogelijk aan te
laten sluiten bij de hulpvraag van de patiént.

Bij HSP en PLS ontstaan stijfheid
en spasticiteit in beide benen

4 ) Behandeling

De rol van de fysiotherapeut

De fysiotherapeut begeleidt een patiént bij het
proces van leren omgaan met zijn beperkingen in
activiteiten in het dagelijks leven en het optimali-
seren en zoveel mogelijk behouden van lichaams-
functies. De fysiotherapeut kan het ziekteproces
zelf niet beinvloeden. De algehele lichamelijke con-
ditie en omgaan met vermoeidheid en pijn zijn
aspecten die wel te beinvloeden zijn door de fysio-
therapeut. De fysiotherapeut probeert er samen
met de patiént naar te streven dat de patiént zo
zelfstandig mogelijk kan functioneren in het dage-
lijks leven.

Door de progressiviteit van HSP en PLS is het raad-
zaam dat de fysiotherapeut zoveel mogelijk pro-
actief handelt en mogelijke toekomstige proble-
men ten gevolge van de ziekte tijdig met de
patiént bespreekt.

Mogelijke behandeldoelen voor
de fysiotherapeut

Bij HSP en PLS is fysiotherapie meestal een belang-
rijk onderdeel van de behandeling. De huisarts of
revalidatiearts verwijst patiénten bij voorkeur naar
een fysiotherapeut bij de patiént in de buurt.
Afhankelijk van de hulpvraag en de wensen van de
patiént kan de fysiotherapeut denken aan de vol-
gende behandeldoelen.

Voorkomen van spasticiteit (algemeen)
Het omgaan met spasticiteit is complex en vereist
een multidisciplinair team samen met de patiént
en de familie. Er worden verschillende therapieén
aangeraden om de spasticiteit en stijfheid te ver-
minderen zoals medicatie (orale spasmolytica,
botulinetoxine-injecties, baclofenpomp), orthesen,
het rekken van spieren onder begeleiding van de
fysiotherapeut en operaties ter verlichting van de
symptomen. Het stellen van de behandelindicatie
en de codrdinatie van de behandeling wordt bij
voorkeur gedaan door een gespecialiseerde revali-
datiearts of neuroloog van een expertisecentrum
of spierziekterevalidatieteam (zie hoofdstuk 5).
Enkele basismaatregelen om spasmen te verminde-
ren zijn:
- samen met de patiént uitzoeken wat een goede
houding is;
- regelmatig bewegen;
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- warmte;
- voldoende drinken;
- vermijden van pijn en ongemak.

Voorkomen van spierverkortingen en verminde-
ring van gewrichtsmobiliteit door spasticiteit
Om het optimale effect van genoemde maatrege-
len te kunnen bereiken, moet het gebruik ervan
deel uitmaken van een uitgebreid behandelrekpro-
gramma. De belangrijkste doelstellingen voor het
rekprogramma bij spasticiteit zijn:
- het behouden van de lengte van spieren en pas-
sieve mobiliteit van gewrichten;
- het vergemakkelijken van de actieve range of
motion (ROM) door functionele oefeningen;
- het aanleren van zelfmanagementtechnieken.
Er wordt aangeraden om regelmatig te rekken,
indien mogelijk elke dag ten minste twintig tot
dertig minuten verdeeld over twee tot drie sessies.
Rekken van spieren is belangrijk omdat het de ROM
en controle over bewegingen kan verbeteren (bij
lopen en traplopen). Denk bijvoorbeeld aan het
rekken van hamstrings, quadriceps, adductoren en
kuitspieren. Probeer langzaam te rekken binnen de
pijngrens. Door tijdens het rekken af en toe de ont-
spanning op te zoeken, komen patiénten verder.

Behoud van conditie (cardiovasculaire functies)
Het algemene advies voor patiénten met HSP en
PLS is een zo actief mogelijk leven te leiden. Als de
dagelijkse activiteiten al te veel energie kosten, zal
gezocht moeten worden naar minder belastende
vormen van bewegen zoals yoga. Afhankelijk van
de mogelijkheden van de patiént kan regelmatig

Rekoefeningen

sporten (bijvoorbeeld fietstraining, zwemmen)
zinvol zijn, met als doel dat de patiént spierkracht,
bewegingsbereik en conditie kan behouden.
Aerobe training (conditietraining) blijkt zowel veilig
als effectief te zijn bij verschillende neuromuscu-
laire aandoeningen. Voor een behandeling op
maat wordt patiénten geadviseerd eerst een
bezoek te brengen aan een expertisecentrum of
spierziekterevalidatieteam.

Behoud van kracht en bewegingssturing

Over het algemeen is er slechts sprake van gering
krachtverlies en behoud van kracht zal dan ook
zelden een hoofddoel van de behandeling zijn.

Er wordt geadviseerd om te starten met kracht-
uithoudingsvermogen indien er duidelijk sprake is
van inactiviteit/disuse. Submaximale krachttraining
is in de overige gevallen overigens niet schadelijk.
Naast spasticiteit is het meest kenmerkend voor
HSP een verlies van bewegingssturing met voor-
namelijk traagheid in bewegen. In combinatie met
de spasticiteit leidt dit tot de specifieke spastische
tenengang met inversie, stijve knieén, scharen,

Het algemene advies voor
patiénten met HSP en PLS is
een zo actief mogelijk leven te
leiden



compensatoire circumductie en hyperlordose van
de lumbale wervelkolom. Er is enig bewijs dat dit
kan verbeteren door trainen met een looprobot, zij
het in zeer beperkte mate. Normalisatie van bewe-
gingssturing is hiermee geen realistisch doel.

Aandacht voor valpreventie
is belangrijk

\ §

ogen dicht

Balansoefeningen

Valpreventie/training

Patiénten met HSP en PLS vallen makkelijk.
Aandacht voor valpreventie is belangrijk.
Aanpassingen in huis en hulpmiddelen kunnen (via
een ergotherapeut) de mobiliteit ondersteunen en
kunnen een bijdrage leveren aan de valpreventie.
De fysiotherapeut heeft hierin een aantal belang-
rijke taken: voor het behoud van balans is functio-
neel trainen geschikt, zoals balansoefeningen,
yoga of tai chi. Ook kunnen patiénten leren hoe
een bijna-val kan worden opgevangen door gerich-
te training van de uitvalspassen of hoe een daad-
werkelijke val het best kan worden opgevangen
(valcursus). Lokale instellingen bieden vaak ook val-
preventietrainingen aan (bijvoorbeeld valtraining
in een revalidatiecentrum of een ziekenhuis).
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Energiemanagement en omgaan met

vermoeidheid

Dagelijkse activiteiten kunnen voor patiénten met

HSP en PLS veel energie vergen. Algemene advie-

zen aan patiénten bij vermoeidheid en neuromus-

culaire aandoeningen zijn:

+ pas energiebesparende technieken toe (bijvoor-
beeld goede stoelinstelling, gebruik van invali-
denparkeerplaats, scootmobiel voor langere
afstanden);

- breng verandering aan in leefstijl (minder uren
werken, bepaalde activiteiten mijden, activiteiten
spreiden);

« kijk, samen met een ergotherapeut, naar de
balans tussen belasting en belastbaarheid ter
reductie van vermoeidheid en pijn (bijvoorbeeld
met behulp van een ‘activiteitenweger’);

- doe eventueel ademhalings- en ontspannings-
oefeningen ter vermindering van de vermoeid-
heid.

Aanmeten hulpmiddelen

Orthesen en hulpmiddelen kunnen ondersteuning

bieden voor patiénten met HSP en PLS. Denk bij-

voorbeeld aan steunzolen, orthopedisch schoeisel,
orthesen, krukken, rolstoel en/of scootmobiel,
handbike of fiets (eventueel elektrisch onder-
steund). Het is belangrijk dat de patiént de voor- en
nadelen van hulpmiddelen goed kan afwegen.

Probeer ‘disuse’ te voorkomen.

- Bij de aanschaf van nieuwe hulpmiddelen en/of
orthesen dient verwezen te worden naar de reva-
lidatiearts (van een spierziekteteam gespeciali-
seerd in spierziekten of een expertisecentrum).

Pijnvermindering

Pijn bij HSP of PLS is vaak gerelateerd aan spastici-
teit. Er kunnen door veranderingen in de houding-
en bewegingspatronen ten gevolge van HSP of PLS
ook secundaire pijnklachten ontstaan door bijvoor-
beeld niet-fysiologische gewrichtsbelasting. De
behandeling van pijn bij HSP-patiénten betreft,
naast de behandeling van spasticiteit, de standaard-
adviezen die worden gegeven voor pijnbehande-

ling.

5 ) Organisatie
van zorg

HSP en PLS zijn zeldzame complexe progressie-
ve aandoeningen. Patiénten met HSP en PLS
kunnen veel baat hebben bij een multidiscipli-
naire aanpak van een team met kennis van en
ervaring met deze aandoeningen. Er zijn ver-
schillende multidisciplinaire teams van hulp-
verleners in Nederland die u kunt raadplegen
voor advies over de behandeling.

Nederland heeft een expertisecentrum voor HSP
(Radboudumc) en een voor PLS (ALS Centrum in
UMCU en AMC). Een expertisecentrum biedt multi-
disciplinaire behandeling, begeleiding en periodie-
ke controle, maar is ook verantwoordelijk voor het
geven van behandeladviezen en voor de versprei-
ding van ziektespecifieke kennis aan collega’s
elders in het land. Met (complexe) zorgvragen of
vragen over lopend en toekomstig onderzoek kunt
u contact opnemen met de volgende expertisecen-
tra voor HSP en PLS.

- Expertisecentrum HSP: Het expertisecentrum
gespecialiseerd in de diagnostiek en behande-
ling van HSP bevindt zich in:

- het Radboudumc Nijmegen. Met vragen en
voor adviezen over de revalidatiebehandeling
en begeleiding kunt u contact opnemen met
de afdeling revalidatie.

- Expertisecentra PLS: Nederland heeft een
expertisecentrum voor PLS, te weten ALS
Centrum. Het expertisecentrum is gespeciali-
seerd in de diagnostiek en behandeling van PLS
en bevindt zich op twee locaties:

- het UMC Utrecht. Met vragen en voor adviezen
over de revalidatiebehandeling en begeleiding
kunt u contact opnemen met de afdeling reva-
lidatie;

- het AMC Amsterdam. Met vragen en voor
adviezen over de revalidatiebehandeling en
begeleiding kunt u contact opnemen met de
afdeling revalidatie.



Contactgegevens expertisecentrum:
www.spierziekten.nl/zorgwijzer. In de Zorgwijzer wor-
den de expertisecentra beschreven als de centra met
“extra veel verstand van” HSP en PLS.

- Spierziekterevalidatieteams Verscheidene revali-
datie-instellingen beschikken over een multidiscipli-
nair spierziekterevalidatieteam met kennis van en
ervaring met de behandeling en begeleiding van
spierziekten zoals HSP en PLS. Voor advies en met
vragen over HSP en PLS rondom problemen in het
dagelijks leven als gevolg van HSP en PLS kunt u con-
tact opnemen met de spierziekterevalidatieteams.

Contactgegevens spierziekterevalidatieteams
www.spierziekten.nl/zorgwijzer. Hier vindt u ook in
spierziekten gespecialiseerde fysiotherapeuten.

Het expertisecentrum en de spierziekterevalidatieteams
werken vaak samen. De patiént is in veel gevallen bij een
van genoemde instellingen onder controle. Probeer de
fysiotherapeutische behandeling zoveel mogelijk af te
stemmen met het expertisecentrum of spierziekterevali-
datieteam waar de patiént onder controle/behandeling
is en bespreek specifieke aandachtspunten.

Contactgegevens overige gespecialiseerde
zorginstellingen

In de Zorgwijzer van Spierziekten Nederland staat
een overzicht van (para)medici, gespecialiseerd in
diagnostiek, revalidatie en ademhalings-
ondersteuning voor HSP en PLS zoals het CTB en
overige UMC’s. Zie www.spierziekten.nl/zorgwij-
zer.

Verwijzen Er wordt geadviseerd patiénten perio-
diek (op geleide van de klachten) een bezoek te
laten brengen aan een van de expertisecentra bij
een gespecialiseerde neuroloog en/of revalidatie-
arts. Daarnaast kunnen ook de spierziekterevalida-
tieteams geraadpleegd worden wanneer er vra-
gen zijn over de revalidatiebehandeling.

Vergoeding HSP en PLS zijn spierziekten die val-
len onder de lijst chronische aandoeningen (voor-
heen Chronische lijst Borst).

11
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VOOR DE FYSIOTHERAPEUT

Bijlage 1:
Samenvatting

HSP/PLS

Hereditaire spastische paraparese (HSP) en primaire
laterale sclerose (PLS) zijn zeldzame spastische para-
paresen waarbij er sprake is van degeneratie van de
piramidebanen. De belangrijkste symptomen zijn
progressieve spasticiteit, spierzwakte en balanspro-
blemen. Bij zowel HSP en PLS begint dit vaak in de
benen. Vooral bij PLS ontstaat er ook regelmatig
spasticiteit van de spieren in de armen. De ernst en
uitgebreidheid van de symptomen, beginleeftijd en
progressie zijn sterk variabel per individu.

Het ICF-model vindt u in bijlage 2.

Behandeling

Er bestaat op dit moment geen therapie die HSP of
PLS geneest of vertraagt. De behandeling is daarom
gericht op het optimaliseren van de kwaliteit van
leven: voorkdbmen van complicaties, bestrijden van
symptomen, behoud van mobiliteit en conditie en
maatregelen om energie en belasting in evenwicht
te houden.

Samen met de patiént wordt er een analyse gedaan
van de klachten. Aan de hand van de hulpvraag en
wensen van de patiént worden gezamenlijk behan-
deldoelen opgesteld. De behandeling van de fysio-
therapeut kan voor een patiént met HSP en PLS van
betekenis zijn bij:

- het voorkémen van spasticiteit (algemeen);

« het voorkémen van spierverkortingen en
gewrichtsmobiliteit door spasticiteit;

- behoud van conditie (cardiovasculaire functies);

« behoud van kracht en bewegingssturing;

- valpreventie/training;

+ energiemanagement en omgaan met vermoeid-
heid;

+ hulpmiddelen;

« pijnvermindering.

Organisatie van zorg

Patiénten met PLS en HSP kunnen veel baat hebben

bij een multidisciplinaire aanpak van een team met

kennis van en ervaring met PLS en HSP. Met (com-
plexe) zorgvragen of vragen over lopend en toekomstig
onderzoek kunt u contact opnemen met de volgen-
de expertisecentra voor HSP en PLS.

- Expertisecentrum HSP: het expertisecentrum
gespecialiseerd in de diagnostiek en behandeling
van HSP bevindt zich in:

- het Radboudumc Nijmegen. Met vragen en
voor adviezen over de revalidatiebehandeling
en begeleiding kunt u contact opnemen met de
afdeling Revalidatie.

- Expertisecentra PLS: Nederland heeft een exper-
tisecentrum voor PLS, te weten ALS Centrum. Het
expertisecentrum is gespecialiseerd in de diagnos-
tiek en behandeling van PLS en bevindt zich op
twee locaties:

- het UMC Utrecht. Met vragen en voor adviezen
over de revalidatiebehandeling en begeleiding
kunt u contact opnemen met de afdeling
Revalidatie;

- het AMC Amsterdam. Met vragen en voor
adviezen over de revalidatiebehandeling en
begeleiding kunt u contact opnemen met de
afdeling Revalidatie.

Neem voor overige vragen contact op met de

spierziekterevalidatieteams die veel verstand heb-

ben van de revalidatiebehandeling bij HSP en PLS.

De contactgegevens zijn te vinden via:

www.spierziekten.nl/zorgwijzer.

Indien de patiént al in behandeling is bij een expertise-
centrum of spierziekterevalidatieteam, neem dan con-
tact op met het desbetreffende centrum.



Bijlage 2:
ICF-model

Onderstaand figuur biedt een overzicht van de gezondheidsproblemen die vaak samengaan met HSP en

PLS en de factoren die deze problemen kunnen beinvloeden, vormgegeven in het “International
Classification of Functioning, Disability and Health” (ICF-)model, vastgesteld door de WHO (2001).

Ziekte/aandoening

HSP/PLS

*

v

Functies en anatomi-
sche eigenschappen,
stoornissen

Persoonlijke factoren
(belemmerend of bevorderend)

spasticiteit armen
spasticiteit benen
spierzwakte
vermoeidheid

pijn

verminderde gewrichts-
mobiliteit

verminderde conditie
vallen.

v

Activiteiten

verminderde motorische

vaardigheden:

« spastische gang (lopen,
loopsnelheid)

verminderde dagelijkse

vaardigheden

« zelfverzorging

- verplaatsen (inclusief
transfers).

v

Participatie
ondersteuning nodig bij:

« persoonlijke en sociale zelf-

standigheid/afhankelijk-
heid

<—» * huishouden

Maatschappelijk en
sociaal leven,
(problemen met):

- werken aan: eisen die de
arbeidssituatie aan de
patient stelt

- maatschappelijk leven

« recreatie en vrije tijd.

!

l

zelfbeeld
gedrag- en copingstijl

inzicht in belasting en belastbaarheid:

let op overbelasting
ziekte-inzicht

l

Externe factoren

(belemmerend of bevorderend)
- steun omgeving

+ aanpassing in woon- en leefomgeving,

hulpmiddelen en vervoermiddelen
« mantelzorg

+ lotgenotencontact
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Verantwoording

Deze brochure is tot stand gekomen door een
samenwerkingsverband tussen Spierziekten
Nederland, ALS Centrum Nederland, het
Radboudumc en het Koninklijk Nederlands
Genootschap voor Fysiotherapie (KNGF). Deze
rochure maakt deel uit van een serie informatieve
brochures voor fysiotherapeuten. Deze uitgaven
zijn te downloaden en te bestellen via
www.spierziekten.nl.

Spierziekten Nederland

Spierziekten Nederland is een patiéntenvereniging
voor, maar vooral ook van mensen met een neuro-
musculaire aandoening (spierziekte). Spierziekten
Nederland komt op voor mensen met een spier-
ziekte. Het gaat om een betere kwaliteit van de
zorg, effectief wetenschappelijk onderzoek, onder-
ling contact en goede voorlichting en informatie,
ook voor artsen en andere professionele hulp-
verleners. Spierziekten Nederland werkt nauw
samen met medisch specialisten, fysiotherapeuten,
ergotherapeuten en onderzoekers. Er bestaat een
hechte band met de universitaire medische centra
en gespecialiseerde revalidatiecentra. Zo kunnen
knelpunten in de zorg snel worden gesignaleerd
en opgelost. Ook speelt Spierziekten Nederland
een belangrijke rol in het stimuleren van weten-
schappelijk onderzoek.

Lt.gen. Van Heutszlaan 6
3743 JN BAARN

035 548 04 80
mail@spierziekten.nl
www.spierziekten.nl

Koninklijk Nederlands Genootschap
voor Fysiotherapie (KNGF)

Het KNGF is de overkoepelende vereniging voor
fysiotherapeuten en zorgt voor het continu opti-
maal houden van de kwaliteit én een goede positie
van fysiotherapie. Dit doet het KNGF met oog voor
fysiotherapeuten, maar ook voor patiénten.

Stadsring 159b

3817 BA Amersfoort
033467 29 00
ledenvoorlichting@kngf.nl
www.kngf.nl
www.defysiotherapeut.com
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