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1 INLEDNING

Amyotrofisk lateralskleros eller ALS &r en obotlig dédlig neurodegenerativ sjukdom som
leder till att de nervceller som styr musklernas aktivitet fortvinar vilket i sin tur leder till
forlamning. De flesta patienter avlider endast nagra ar efter insjuknandet i och med att

andningsmusklerna paverkats. (Gelinas et al. 2004).

| detta arbete behandlas terapeutisk traning som behandlingsform vid sjukdomen ALS.
De former av terapeutisk traning som arbetet fokuserar pa &r styrketraning, aerobisk tra-
ning, rorlighetstraning samt andningsmuskeltraning. Med metoden systematisk littera-
turéversikt, sammanfattas i arbetet vad evidensbaserade forskningar pavisar for effekt av
terapeutisk traning som behandlingsmetod fér ALS patienter och traningens inverkan pa

sjukdomsprogressionen.

Eftersom det inte finns nagot botemedel eller behandling for att tillfriskna fran ALS &r
det viktigt att undersoka vilken effekt terapeutisk traning har pa sjukdomen, sjukdoms-
forloppet och vilka typer av terapeutisk traning som kan uppratthalla en sa god funktions-
formaga sa lange som mojligt hos patienter med ALS. (Lihastusliitto 2022) Skribenterna
har valt att skriva om just detta, eftersom neurologi ar skribenternas intresseomrade inom
fysioterapin och de har intresse av att i framtiden arbeta med personer med olika neuro-

logiska sjukdomar.

Resultaten i denna studie kan fungera som stéd och vagledning for fysioterapeuter for
vilka traningsformer ALS patienter gynnas av och hur terapeutisk traning paverkar funkt-
ionsférmaga och sjukdomsprogression. Resultatet kan dven tillampas vid andra neurolo-

giska sjukdomar med liknande symptom och sjukdomsférlopp.



2 BAKGRUND

Nedan presenteras fakta om sjukdomen ALS och centrala begrepp som anvands i arbetet

definieras for att underlatta lasningen och 6ka forstaelsen av materialet.

2.1 Amyotrofisk lateralskleros

ALS é&r en neurologisk sjukdom som paverkar nervceller som styr de viljestyrda musk-
lerna, dessa nervceller kallas motoneuroner och finns i hjarnan och ryggmargen. Nar mo-
toneuronerna gradvis bryts ner slutar de skicka signaler till musklerna vilket resulterar i
att musklerna forsvagas och fortvinar. Sa smaningom férlorar hjarnan sin formaga att
initiera och kontrollera frivilliga rérelser. (NINDS 2021). Sjukdomen &r relativt ovanlig,
arligen insjuknar drygt 140 personer i Finland i ALS och de flesta som insjuknar ar i en
alder mellan 55 och 75 ar. (Lihastautiliitto 2022)

Symptomen av sjukdomen kan variera beroende pa om sjukdomen initialt paverkar de
ovre eller nedre motoneuronerna. De 6vre motoneuronerna finns i hjarnbarken och ar
kopplingen mellan hjarnan och de nedre motoneuronerna i ryggmargen. De nedre motor-
neuronerna i sin tur skickar signaler fran ryggmargen ut till musklerna i kroppen. Nar
sjukdomen skadar de nedre motorneuronerna leder det till muskelsvaghet och muskel-
fortvining. Skada pa de 6vre motorneuronerna ger symptom som stelhet, spasticitet, mus-
kelryckningar (fascikulationer), muskelskakningar och forlust av muskelkontroll. Sjuk-
domen paverkar oftast bada typerna av motoneuronerna och personen utvecklar darfor
symptom orsakade av skador pa bade 6vre och nedre motoneuronerna. (Gelinas et al.
2004, s. 3-12).

De forsta tecknen pa ALS ar for de flesta patienter utveckling av svaghet i ett omrade av
kroppen. | borjan ar svagheten ofta asymmetrisk och kan borja i till exempel ena foten
eller ena handen. Darefter sprider sig svagheten i kroppen och paverkar aven andra vilje-
styrda muskler. Férutom ovannamnda symptom kan sjukdomen dven leda till svarigheter
att tala, svélja, hosta och tugga pa grund av muskelsvaghet i ansikte, tunga och mun. Vissa
patienter upplever affektlabilitet, alltsa snabba kanslomassiga vaxlingar som kan ut-

tryckas i tvangsmassigt skratt eller grat som inte gar att kontrollera. Viktnedgang ar
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vanligt hos patienter med ALS, pa grund av forlust av muskelmassa samt minskat kalori-
intag resulterat av svaljsvarigheter. Sa smaningom paverkas ocksa andningsmuskulaturen
vilket medfor andningssvarigheter, andfaddhet, trotthet, och sémnstorningar. | det slutliga
skedet av sjukdomen nar andningsmusklerna har forsvagats, r det oftast andningssvarig-
heterna som ar den slutliga dodsorsaken. Ibland kan patienterna &ven avlida till foljd av
en lunginflammation. (Socialstyrelsen 2018). Sjukdomen paverkar inte syn, horsel, lukt,
smak eller kénsel. Inte heller hjartat, blodomloppet, matsmaltningssystemet och sexuell
funktion paverkas. (Lihastautiliitto 2022)

Sjukdomens progression ar mycket individuell. De flesta patienter lever 3-5 ar efter sjuk-
domsdebuten, men en del patienter dor inom 1 ar efter insjuknande och andra kan ha en
sjukdomsbild pa éver 10 ar. Insjuknande i en ung alder samt att symptomen borjar framst
i extremiteterna och inte i andningsmusklerna ar faktorer som kan bidra till en langsam-

mare progression. (Gelinas et al. 2004, s. 3-12)

Sjukdomen delas in i sporadisk ALS och familjespecifik ALS beroende pa orsak till in-
sjuknande. Vid sporadisk ALS (SALS) ar orsaken oftast ok&nd. Genmutationer, virusin-
fektioner, rokning, 6verreaktion i immunsystemet och Overaktivitet av signalsubstansen
glutamat kan vara faktorer som orsakar insjuknande. (Socialstyrelsen 2018) Majoriteten
av sjukdomsfallen &r sporadiska men arftlighet kan ocksa vara en orsak till utveckling av
ALS. Den genetiska versionen av ALS kallas FALS eller familjespecifik ALS. | Finland
har cirka 20% av ALS patienterna den arftliga formen, dar sjukdomen forekommer &ven
hos andra familjemedlemmar. FALS ar till sin natur mildare och utvecklas langsammare
an SALS. (Atula 2019)

Det finns inget botemedel mot sjukdomen utan behandlingen fokuserar pa att lindra
symptom och gora det lattare att leva med sjukdomen. Patientens vardag underléttas av
hjalpmedel, olika terapier och med medicinering kan man lindra symptom som stelhet,
muskelkramper, smarta, depression och sdmnstorningar. Med lakemedelsbehandling kan
man bromsa utvecklingen av sjukdomen, vilket 6kar den forvantade livslangden nagra
manader. (NINDS 2021)



2.2 Rehabilitering vid ALS

2.2.1 Multiprofessionellt arbete

Rehabiliteringen ar en viktig del i behandlingen av ALS. For varje ALS-patient planeras
ett individuellt rehabiliteringsprogram. Rehabiliteringen utfors av ett multiprofessionellt
team som utdver lakare och neurologiska specialister involverar ergoterapeuter, logope-
der, dietister, socialarbetare samt fysioterapeuter. (Atula 2019). Ergoterapeuten utvarde-
rar hjalpmedelsbehovet i alldagliga aktiviteter och hemmiljon. Logopeden skdter om be-
hovet av kommunikationshjalpmedel och dvningar for bibehallande av tal- och svalj-
funktioner. Dietistens uppgift ar att utvardera matintaget och planerar specialdiet nér pa-
tientens formaga blir nedsatt. Socialarbetare hjalper till med social bidrag och bidrag for
olika hjalpmedelsbehov. (Atula 2019).

2.2.2 Fysioterapeutens roll i rehabiliteringen

Phukan et al. (2012) och Anderson et al. (2012) har publicerat evidensbaserade riktlinjer
om behandlingen av MND (motorneuronsjukdomar) i allmanhet. O Callaghan et al.
(2014) & Majmudar et al. (2014) har gjort upp riktlinjer for fysioterapin for behandling
av MND.

Fysioterapeutens uppgift ar att géra upp ett individuellt trdningsprogram och vid behov
ordna hjalpmedel. Fysioterapin &r en del av ALS patienters rehabilitering under hela sjuk-
domsforloppet, som kan delas in i tidiga, mellersta och sena stadiet. Fysioterapin forand-
ras under de olika stadierna och planeras utifran patientens funktionsférmaga. I det tidiga
stadiet av ALS kan patienten rora sig och klara alldagliga aktiviteter (ADL) sjalvstandigt.
En viss muskelsvaghet kan forekomma, som i sin tur kan forsamra prestation och uthal-
lighet. Droppfot och svaghet i intrinsic musklerna i handen &r vanligt i det hér skedet.
Malet for fysioterapin i det tidiga skedet ar att uppratthalla och optimera rérligheten och
funktionsformagan. Fysioterapin bor vara funktionell, malorienterad och utforas pa en
intensitet dar utmattning undviks. (O Callaghan et al 2014) Terapeutisk traning i det ti-
diga skedet kan innehalla stretchning och ROM- 6vningar (range of motion; rorelseut-
slag), balanstraning samt aerobisk traning och styrketraning pd en mattlig niva.
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Fysioterapin kan ocksa innehdlla handledning kring energibevarande tekniker. Hjalpme-
del som ortoser kan anvandas for att forbattra gangeffektiviteten och adaptiva verktyg for
svaghet i handmuskulaturen kan anvédndas for att underlatta sysslor i vardagen.
(Majmudar et al. 2014)

| mellersta stadiet kan patienten vara mobil till viss man med hjalpmedel, men en utbredd
muskelsvaghet ar vanligt forekommande. ADL- aktiviteter blir svarare nar faktorer som
Okad spasticitet och 6kad muskelsvaghet framskrider, vilken i sin tur 6kar fallrisken. Det
kan finnas ineffektivitet i andningen, fysioterapeuten bor darfor lara ut tekniker for att
stoda lungfunktionen och sekret borttagning, t.ex. olika typer av hosttekniker. Malet for
fysioterapin &r att uppratthalla och optimera mobilitet och funktionsférmaga. Fysiotera-
pin bor vara funktionell, hantera smarta och noggrant folja med tecken pa eventuella and-
ningsproblem. (O Callaghan et al, 2014) Smaérta &r ofta forekommande, speciellt i land-
ryggen, nacke och axelomradet, och tillsammans med forsamrad funktionsférmaga for-
svaras sjalvstandiga forflyttningar. | fysioterapin kan smérta behandlas genom mobilitets-
och ROM dévningar, passiv stretchning och handledning géllande vilostallningar. Anho-
riga behéver fa handledning i olika forflyttningstekniker for att underlatta vardagen. Be-
hovet av hjalpmedel som stoder gangen och behovet av rullstol bedéms i det har skedet.
(Majmudar et al. 2014 & Bello-Haas 2018)

| det sena stadiet av ALS behdver patienten vanligtvis hjalp med alla aktiviteter. Musk-
lerna och lederna dr stela, svaga och ofta smartsamma. Vid denna tidpunkt ar patienten
vanligtvis beroende av rullstol och kan ha svart att andas. En lift kommer sannolikt att
kravas for forflyttningar. Malet for fysioterapin &r att oka livskvaliteten hos patienten.
Fysioterapin i det sena skedet av ALS bestar av symptom hantering, framst smarta och
dyspné, dvs. andndd. Lagesforandringar &r viktiga for att undvika kontrakturer och tryck-
sar. (O Callaghan et al. 2014 & Majmudar et al. 2014)
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2.3 Centrala begrepp

2.3.1 Terapeutisk traning

Med terapeutisk traning menas anvandning av aktiva och funktionella évningar baserade
pa forskningar och evidens. Syftet med terapeutisk traning ar att aterstéalla funktionsfor-
maga efter skada eller sjukdom samt for att uppratthalla funktionsférmaga och forebygga
skador. Terapeutiska traningen kan vara riktat till exempelvis en specifik muskel eller led
eller innebara att i allménhet forbéttra eller uppratthalla funktionsformaga och allmantill-
stand. (Suomen fysioterapeutit 2022). Den terapeutiska traningens uppbyggnad &r indivi-
duell och tar hansyn till patientens alder, sjukdom eller skada. Terapeutisk traning delas
huvudsakligen in i tre kategorier: Uthallighetstraning, styrketraning och rorlighetstraning.
(Bielecki & Tadi 2021)

2.3.2 Styrketraning

Styrketraning ar en form av fysisk aktivitet med syfte att bibehalla eller 6ka muskelmas-
san och att forbattra eller bibehélla olika former av muskular styrka. De olika komponen-
terna av muskular styrka ar maximal kraft, explosivitet och muskular uthallighet. Styrke-
traningens utformning kan varieras genom vaxling i intensitet, frekvens, antal repetit-

ioner, antal set, rorelsehastighet och vilotid. (Mattsson et al. 2016)

2.3.3 Aerobisk traning

Aerobisk traning innebar att kroppen har tillrackligt mycket syre for att bilda energi. Un-
der aerobisk traning starks hjartat, lungorna och kroppens formaga att transportera syre.
Den allménna rekommendationen av aerob fysisk aktivitet per vecka dr 150 minuter med
minst mattlig intensitet. Alternativa uttryck for aerobisk traning &r konditionstraning eller
uthallighetstraning. (Mattsson et al. 2016)
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2.3.4 Andningstraning

Vid andningstréning gors specifika évningar for att forbattra andningsmusklernas funkt-
ion. Svaghet i andningsmuskulaturen ar vanligt vid neuromuskuléra sjukdomar och kan
orsaka otillracklig ventilation, nattlig hyperventilation och ineffektiv hostning. Andnings-
traning kan besta av inandningsmuskeltraning eller utandningsmuskeltraning. (Lennon et
al. 2018 s. 119)

2.3.5 Rodrlighetstraning

Med rorlighet avses formagan att ta ut rérelse i kroppens leder, medraknat muskulatur,
senor och ledband. En persons rorlighet kan begréansas av olika faktorer, till exempel ben-
strukturer, muskler, senor, ledkapslar och ligament. Genom roérlighetstréning ar syftet att
bibehalla eller utveckla rorligheten, sa att fullstandiga rorelser kan tas ut i de leder som
kravs. Rorlighetstraning delas oftast in i statisk eller dynamisk rorlighetstraning. Stretch-
ning, dar muskulaturen strécks i ytterlaget &r en typ av statisk rorlighetstraning. Dynamisk
rorlighetstréning innebar att kroppsdelarna ror sig dynamiskt till fullt rorelseutslag, vilket
ar den mest funktionella formen av rérlighetstraning. (Hallén & Rongland 2013 s. 214—
217)

2.3.6 The ALS Functional Rating scale (ALSFRS)

ALSFRS é&r ett matinstrument i form av ett frageformular for att bedéma funktionsfor-
maga och dess forandringar hos ALS patienter. | frageformuléret bedoms patienters sub-
jektiva upplevelse av den egna funktionsformagan fran 0 (kan inte utfora uppgiften) till 4
(normal funktion). ALSFRS-R ér en reviderad version av det ursprungliga frageformula-
ret, som inkluderar ytterligare fragor kring andningsorganens funktion. Bada ovan-
namnda matinstrument ar valida och reliabla for matning av nedgang i funktionen till
foljd av minskad muskelstyrka. (Lennon et al. 2018 5.292-293)

2.4 Avgransningar

For att avgransa omradet fysioterapi och ALS fokuserar arbetet endast pa terapeutisk tra-

ning som behandlingsmetod vid ALS och inte pa andra fysioterapeutiska interventioner
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sasom smartbehandlingsmetoder eller hjalpmedel. For att ytterligare avgransa valde skri-
benterna att fokusera pa traningsformerna styrketraning, aerobisk traning, andningsmus-

keltraning och rérlighetstraning.

3 SYFTE OCH FRAGESTALLNINGAR

Syftet med arbetet ar att redogora for vad aktuella evidensbaserade forskningar pavisar
for effekt av terapeutisk traning som behandlingsmetod for ALS- patienter. Forsknings-

fragorna som ska besvaras i arbetet ar:

e Hurudan inverkan har terapeutisk traning pa patienters fysiska funktionsférmaga?

o Pavilket satt paverkar terapeutisk traning sjukdomens progression?

4 METOD

| detta arbete har systematisk litteraturdversikt valts som metod. | arbetet f6ljs Forsberg
& Wengstrom (2015) anvisningar for hur en systematisk litteraturstudie bor utforas. Fors-
berg & Wengstrom betonar vikten av ett tillrackligt urval av studier med god kvalitet for
att anvanda systematisk litteraturstudie som metod. Metoden lampar sig vid besvarande
av fragor som: vad ar effektivt eller om det finns vetenskapligt stod for att rekommendera
en viss atgard eller behandling? (Forsberg & Wengstrom 2015 s.26)

Vid anvéandning av systematisk litteraturstudie som metod vid vetenskapligt skrivande
bor foljande kriterier uppfyllas (Forsberg & Wengstrom 2015 s.27):

1. Klart formulerade fragestallningar

2. Tydligt beskrivna kriterier och metoder for sékning och urval av artiklar

3. Alla relevanta studier ar inkluderade

4. Studierna &r kvalitetsbeddmda

5. Svaga studier har uteslutits

6. Metaanalys anvands for att vaga samman resultat fran flera sma studier

7. Inte enbart nytta presentera, utan ocksa risker och kostnader

14



8. En beddmning av hur vélgrundade resultaten &r (evidensgradering)
9. Extraktion av data och tabellering fran de studier som har kvalitetsgranskats

Under lardomsprocessen har skribenterna gjort en klar problemformulering for arbetet.
Forskningsfragor har valts som ar majliga att ge svar pa med hjalp av var valda metod.
En klar uppbyggnad av lardomsprocessens utférande enligt den valda metoden uppgjor-
des for att sedan kunna fordela arbetet skribenterna emellan. Skribenterna valde tillsam-
mans sokstrategi, sokkriterier och sokord for att fa fram vetenskapliga artiklar som be-
handlar valda forskningsfragor. Valda artiklar kvalitetsgranskades enligt valda kriterier,
vilket beskrivs narmare under rubriken kvalitetsgranskning. Skribenterna analyserade och
diskuterade artiklarnas resultat baserat pa stallda forskningsfragor. Lardomsprocessen av-
slutades i en sammanstallning av resultaten och framkomna slutsatser samt diskussion om

det egna utforandet.

Fordelarna med systematisk litteraturstudie &r att en kvalitetsgranskning gors vid urval av
artiklar som ska inga i studien, i motsats till allmanna litteraturstudier dar ingen kvalitets-
granskning utfors vilket 0kar risken for att felaktiga slutsatser dras. (Forsherg & Weng-
strom 2015 s.26) | en systematisk litteraturstudie foljer man ovanndmnda kriterier och
steg vilket gor att arbetet utfors systematiskt vilket underlattar arbetsprocessen. Nackde-
larna med systematisk litteraturstudie &r att vid urval av sékord och sokkriterier kan vissa
artiklar exkluderas. For att minska risken for exkludering av viktiga artiklar har vi under
litteratursokningen anvant oss av olika sokordskombinationer for att fa ett brett utbud for

att kunna besvara valda forskningsfragor.

4.1 Datainsamling

Anrtiklar till arbetet har sokts i databaserna PubMed, Academic Search Complete och
PEDro. Vetenskapligt material soktes ocksa vid Arcadas bibliotek samt e-biblioteket Per-

lego. Urvalskriterier for valda artiklar var:

e Hogst 10 ar gamla (med undantag av en artikel som var &ldre an 10 ar gammal)
o Hela artikeln bor vara tillganglig kostnadsfritt

e Skriven pa engelska eller svenska
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| figuren nedan presenteras sokorden for varje databas.

Academic Search Com- | “amyotrophic lateral sclerosis AND resistance training OR re-

plete sistance exercise” “amyotrophic lateral sclerosis AND aerobic

9% ¢

exercise OR aerobic training” “amyotrophic lateral sclerosis

9% 4¢

AND respiratory training OR respiratory exercise” “amyo-

9% ¢¢

trophic lateral sclerosis AND exercise” “amyotrophic lateral

sclerosis AND flexibility training”

Pubmed “amyotrophic lateral sclerosis AND resistance training” “am-

e

yotrophic lateral sclerosis AND resistance exercise” “amyo-

% ¢¢

trophic lateral sclerosis AND aerobic training” “amyotrophic

99 C¢

lateral sclerosis AND aerobic exercise” “amyotrophic lateral

sclerosis AND respiratory training” “amyotrophic lateral scle-

99 ¢

rosis AND respiratory exercise” “amyotrophic lateral sclerosis
AND flexibility training” “amyotrophic lateral sclerosis AND

exercise”’

99 ¢C

Pedro “amyotrophic lateral sclerosis AND resistance training” “am-

yotrophic lateral sclerosis AND resistance exercise” “amyo-

LR INT3

trophic lateral sclerosis AND aerobic training” “amyotrophic

99 ¢

lateral sclerosis AND aerobic exercise” “amyotrophic lateral

99 ¢

sclerosis AND aerobic training” “amyotrophic lateral sclerosis
AND aerobic exercise” “Amyotrophic lateral sclerosis AND
respiratory training” ‘“Amyotrophic lateral sclerosis AND res-
piratory exercise” “Amyotrophic lateral sclerosis AND exer-

cise” “Amyotrophic lateral sclerosis AND flexibility training”

Figur 1 S6kord i de olika databaserna

Sokord som anvéndes i litteratursokningen var “amyotrophic lateral sclerosis”, ‘“re-
yotrop

%9 99 2% 9 29 9

sistance training”,”’resistance exercise”, ’aerobic training”, ’aerobic exercise

29 ¢

respira-
tory training”, ’respiratory exercise”, “flexibility training” och “exercise”. S6kordet “ex-

ercise” valdes i stallet for “therapeutic exercise” eftersom en del relevanta artiklar foll

bort vid anvéndning av sokordet “therapeutic exercise”. SOkorden kombinerades med
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booleska operatorerna AND och OR i databasen Academic Search Complete. | databasen
Pubmed anvéndes endast booleska operatorn AND, eftersom vid anvéndning av booleska
operatorn OR vid kombination av synonymer gav ett for stort antal soktraffar (upp till
2000 per sokord) dar majoriteten av soktraffarna var irrelevanta for var studie. Vid sok-
ning i databasen Pedro kunde inte booleska operatorn OR anvandas. Av de artiklar vars
rubrik It relevanta lastes abstraktet, och ifall abstraktet var passande lastes hela artikeln.
En av de valda artiklarna kunde inte hittas via ovanndmnda databaser kostnadsfritt, utan
soktes manuellt genom artikelns namn via Google Scholar. Efter bortval av dubbletter,
irrelevanta artiklar och artiklar som inte uppfyllde urvalskriterierna valdes 14 artiklar,
varav 9 artiklar for att besvara forsta forskningsfragan och fem artiklar for att besvara
andra forskningsfragan. Den huvudsakliga sokningen utfordes mellan september och no-
vember 2021, en tillaggssokning gjordes i mars for att hitta artiklar som publicerats efter
den forsta sokningen. | Tabell.1 ses en dversikt 6ver sammanlagda soktraffar, lasta ab-
strakt och valda artiklar for varje databas. | bilaga 4 sammanstélls sokresultaten, l&sta

abstrakt och valda artiklar utifran varje enskilt sokord eller skordskombination.

Tabell 1. Oversikt 6ver sammanlagda sékresultat och valda artiklar

Databas Antal tréffar Antal lasta abstrakt Antal valda artiklar
Academic Search | 214 21 9

complete

Pubmed 424 66 4

Pedro 66 45 0*

Manuell s6kning 1 1 1

*Artiklar fanns pa de andra databaserna (se bilaga 4)

4.2 Kvalitetsgranskning

Alla artiklar som inkluderats i arbetet har analyserats och genomgatt en kvalitetsgransk-
ning. For randomiserade och icke-randomiserade studier har SBU:s granskningsmall (Bi-

laga 1 och 2) fér bedémning av randomiserad och icke randomiserade
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interventionsstudier anvants. Med granskningsmallarna bedéms varje studies risk for bias
utgdende fran olika fragestallningar. Bias innebdr att resultatet i en studie snedvridits.
Bias kan uppsta i studiens design, dess utforande eller rapportering. Artiklarnas risk for
bias bedoms i stallet for artiklarnas kvalitet eftersom begreppet kvalitet inte tar hansyn
till att olika resultat i en studie kan vara olika kénsliga for bristfalligheter i design eller
genomforande. (Statens beredning for medicinsk och social utvardering 2020) Samtliga
artiklars risk for bias har bedomts tva ganger da kvalitetsgranskningen gjorts av bada

skribenterna for ifragavarande arbete.

SBU:s granskningsmallar anvants som stod och végledning for att bedoma artiklarnas
risk for bias. Egna beddmningsgranser och poangsattning har uppgjorts eftersom SBU:s
granskningsmallar inte har anvisningar for nar en artikel klassas som 1ag, mattlig eller
hog risk for bias. Med hjélp av granskningsmallarnas stodfragor och granskningsmanua-
len bedomdes varje doman i granskningsmallarna enligt 1ag, mattlig eller hog risk for
bias. Om en doman bedémdes som lag risk for bias gav det 1 podng, mattlig risk for bias
gav 0,5 poang och hdg risk for bias gav 0 poéng. Poéngen for samtliga doméner adderades
och enligt poangskalan bedoémdes artikeln som hég, mattlig eller 1ag risk for bias. Gransk-
ningsmallen for randomiserade studier bestar av fem domaner, alltsa kunde artiklar som
bedomdes med denna granskningsmall fd& max 5 poang. Artiklar med 0-1,5 poang be-
domdes som hdg risk for bias, artiklar med 23,5 podng bedomdes som mattlig risk for
bias och artiklar med 4-5 poang bedomdes som lag risk for bias. Granskningsmallen for
icke randomiserade studier bestar av sju domaner, och artiklar som bedémdes enligt
denna granskningsmall kunde fd max 7 poang. Artiklar med 0-2 poang bedémdes som
hog risk for bias, artiklar med 2,5-4,5 poang bedémdes som mattlig risk for bias och
artiklar med 5-7 poang beddmdes som lag risk for bias. | tabell 2 visas den uppgjorda

podngskalan och i tabell 3 en dversikt 6ver beddmd risk for bias av inkluderade artiklar.
| bilaga 5 sammanstalls kvalitetsgranskningen, dér de inkluderade artiklarnas bedémda

risk for bias for varje enskild doméan samt sammanlagda poéng redovisas. Skribenternas

svar pa stodfragorna fran SBU:s granskningsmallar beskrivs inom parentes.

18



Tabell 2 Poéngskala fér bedémning av risk for bias

Granskningsmall Hog Mattlig Lag
Randomiserade stu- | 0 - 1,5 poéng 2 - 3,5 poédng 4 — 5 poéng
dier

Icke randomiserade | 0 — 2 podng 2,5 - 4,5 poéng 5 -7 poéng
studier

Tabell 3 Oversikt éver bedémd risk for bias av valda artiklar

Artikel Poéng Beddmd risk for bias
Braga et al. (2018) 4/5 Lag
Cheah et al. (2009) 4,5/5 Lag
Clawson et al. (2017) 4,5/5 Lag
Ferri et al. (2019) 3,5/5 Mattlig
Kalron et al. (2021) 4,5/5 Lag
Kato et al. (2020) 6/7 Lag
Kitano et al. (2018) 5,5/7 Lag
Lunetta et al. (2015) 3,5/5 Mattlig
Merico et al. (2018) 3,5/5 Mattlig
Pinto et al. (2012) 4/5 Lag
Pinto et al. (2013) 6/7 Lag
Plowman et al. (2018) 4,5/5 Lag
van Groenestjin et al. (2019) | 2,5/5 Mattlig
Zucchi et al. (2019) 3/5 Mattlig

4.3 Etiska aspekter

Arbetet har foljt Forskningsetiska delegationens (TENK) anvisningar kring god veten-
skaplig praxis for vetenskapligt skrivande. Under arbetsprocessen har skribenterna med
noggrannhet och &rlighet presenterat arbetets resultat. Vid publicering av forskningsre-
sultaten har skribenterna beaktat andra forskares material samt hanvisat till andras forsk-
ningar pa ett korrekt satt. Eftersom arbetet &r en systematisk litteraturdversikt har det inte
forekommit direkt kontakt med personer eller kénsliga teman. (Forskningsetiska delegat-
ionen 2012)
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Vid en systematisk litteraturstudie &r det viktigt att beakta etiska aspekter vid urval och
presentation av resultatet. Som Forsberg & Wengstrom (2015) framhaller vikten av, har
skribenterna valt studier dar etiska aspekter har beaktats eller dar studierna har godkants
av en etisk kommitté. | arbetet presenteras alla artiklar som ingar och alla resultat, de som
stoder men aven de resultat som inte stoder den egna asikten eller hypotesen. (Forsberg
& Wengstrom 2015).

| arbetet har skribenterna under hela lardomsprocessen varit kallkritiska, ej plagierat en
annans arbete eller forvrangt resultatet for att besvara uppstéllda forskningsfragor.

5 RESULTAT

Fran litteratursokningen inkluderades 14 artiklar till arbetet vilka presenteras nedan. Ar-
betets fragestallningar har gjorts om till rubriker och de valda formerna av terapeutisk
traning som underrubriker, varje artikel presenteras under tillhdrande rubrik. Efter de pre-
senterade artiklarna finns en kort sammanfattning som besvarar ifragavarande forsknings-

fraga.

5.1 Hurudan inverkan har terapeutisk tréaning pa patienters fy-

siska funktionsférmaga?

5.1.1 Styrketraning

Merico et al. (2018) studerade effekten av ett kombinerat aerobisk- och motstands tré-
ningsprogram pa en mattlig intensitetsniva och dess inverkan pa muskelstyrka, trotthet
och kardiovaskul&ra faktorer i ett tidigt skede av ALS. Traningsprogrammets effekt jam-
fordes med ett standardiserat rehabiliteringsprogram innehallande stretchningsovningar,
aktiv mobilisering samt allmanna muskelstarkande 6vningar. Bada metoderna utfordes
under en fem veckor lang period. Muskelstyrkan hos patienterna evaluerades genom ma-

nuellt muskeltest (MMT) och med dynamometer. Uthalligheten méttes genom analys av
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andningsgaser under cykelergometertest, dar basal &mnesomséattning, maximala hjértfre-
kvensen samt submaximala syreupptagets véarden beaktades. Functional Independence
Measure (FIM) anvandes som matinstrument for att bedéma deltagarnas grad av funkt-
ionsnedsattning och sjalvstandighet i vardagen. | gruppen som utfért det specifika tré-
ningsprogrammet noterades en forbattring i muskelstyrka, syre forbrukning och minskad
trotthet. En 6vergripande forbattring av poangen for funktionell sjalvstandighet (FIM)

kunde ses hos alla patienter, oberoende av vilket traéningsprogram som genomférdes.

I sin studie studerade Ferri et al. (2019) effekten av ett 12 veckors kombinerad aerobisk-
och styrketraningsprogram pa en mattlig intensitet hos patienter med ALS pa muskel-
styrka, aerob kapacitet och fysisk funktion. Interventionsgruppen utférde ett skraddarsytt
traningsprogram tre ganger i veckan innehallande styrkedvningar, cykelergometer, pro-
prioceptiva dvningar samt stretchning for 6vre och nedre extremitet. Kontrollgruppen fick
vanlig behandling i form av manuell terapi en gang i veckan. En undersokning utfordes
vid inledning av studien och vid interventionsperiodens slut, dar féljande faktorer mattes
och testades: kardiopulmonellt traningstest (CPET) pa cykelergometer for att méata and-
ningsgasutbyten (GET), TUG-test, sex minuters gangtest (6BMWT), maximal styrka av
m.quadriceps pa 10RM, dvs. maximala vikten vid 10 repetition och kroppsfettria massan
(FFM, fat-free mass) genom matning av hudvecken pa sju omraden pa av kroppen. Ut6-
ver ovannamnda tester anvandes ocksd ALSFRS-R frageformular, frageformular for be-
domning av livskvalitet och ALS-SS, en komplimenterande skala av ALSFRS med
samma syfte att bedoma funktion i fyra kategorier (tal, svaljning och rorelseférmaga i

nedre och dvre extremiteter).

Resultatet visade att ett kombinerat aerobisk- och styrketraningsprogram pa en mattlig
intensitetsniva ar sakert och kan ha en fordelaktig effekt pa den fysiska funktionen och
konditionen. | interventionsgruppen sags en signifikant forbattring i GET, medan kon-
trollgruppen hade en signifikant minskning. Den férsdmrade aeroba kapaciteten hos ALS
patienter visade sig inte enbart beror pa sjukdomen i sig sjalv utan ocksa pa forsvagad
muskulatur, vilket pavisar att styrketraning ocksa kan stoda den aeroba kapaciteten. | in-
terventionsgruppen sags ingen signifikant skillnad i resultaten géllande TUG-testet, fore
och efter interventionen, medan hos kontrollgruppen sags en forsamring. Gallande knéaex-
tensionsstyrka och 6MWT ségs ingen signifikant skillnad mellan grupperna. Aven om
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inga signifikanta resultat sags gallande TUG, 6MWT eller knaextensionsstyrka i inter-
ventionsgruppen sa bibehdlls muskelstyrkan under interventionen, vilket ar en viktig fak-
tor med tanke pa sjukdomsprogressionen. Ingen statistisk skillnad fanns mellan forand-
ringar i FFM i interventions- och kontrollgruppen. | ALSFRS-R och ALS-SS poédngen
sags en signifikant nedgang hos kontrollgruppen medan det i interventionsgruppen inte
fanns nagon signifikant nedgang. Gallande ALSFRS-R resultaten kunde en signifikant
skillnad ses for totalmotoriska och bulbéra faktorer (tal och svaljférmaga), dar kontroll-
gruppen hade en stérre minskning &n interventionsgruppen. Ingen signifikant skillnad

fanns i livskvalitet frageformularet mellan grupperna. (Ferri et al. 2019)

I sin studie strukturerade Kato et al. (2020) ett styrketranings program for nedre extremi-
teten for patienter med ALS i ett tidigt skede. Malet med studien var att fa svar pa om
ALS-patienter i ett tidigt skede av sjukdomsférloppet kan 6ka deras viljestyrda styrka
med ett fysioterapeutiskt traningsprogram. Interventionsperioden var tre veckor lang och
traningsprogrammet implementerades varje veckodag tillsammans med en fysioterapeut.
Tréningsprogrammet bestod av benextension med vikt i maskin, cykelergometer, I6pband
och andningsdvningar. Under studien genomfordes en regressions analys av relationen
mellan forbattringen av knd extensorernas muskelstyrka i bérjan av studien och forbatt-
ringstakten. Kna extensorernas muskelstyrka (KEMS) mattes med en hand dynamometer
och funktionell rorelseférmaga mattes med Modified Functional Ambulation Classificat-

ion (MFAC) i borjan och i slutet av terapisessionen.

Resultatet av studien visade att ett program med kort varaktighet forbattrade muskel styr-
kan i nedre extremiteten hos patienterna, speciellt hos dem som hade en svagare muskel-
styrka vid terapi interventionens start. MFAC poéngen forbéattrades inte under intervent-
ionsperioden. I regressionsanalysen sags att kna extensorernas muskelstyrka i bérjan av
terapin korrelerade negativt med forbattringshastigheten. Kné extensorernas muskel-
styrka, MFAC-poang och ALSFRS-R-poangen var signifikant lagre i forbattringsgruppen
an i icke-forbattringsgruppen. (Kato et al. 2020)
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5.1.2 Aerobisk tréning

Braga et al. (2018) anvéande kardiopulmonell traningstestning (CPET) for att kontrollera
intensiteten samt utvardera effekten av mattlig aerobisk traning hos patienter med ALS.
Under sex manader utforde deltagarna dagligen ett standardtraningsprogram som inklu-
derade rorlighetstraning, avslappningsévningar, balanstraning och gangtraning. Inter-
ventionsgruppen utférde dessutom aerobisk traning tva ganger i veckan pa ett I6pband
dar intensiteten kontrollerades med CPET. ALSFRS-R, andningsfunktionstester och

CPET anvandes for att utvardera traningens effekt.

Resultatet av studien visade att interventionsgruppen som utfort aerobisk tréning hade
hdogre ALSFRS-R poédng samt battre resultat i andningstester i jamfoérelse med kontroll-
gruppen som endast utfort standardtraningsprogrammet. Interventionsgruppen hade ett
stabilt resultat i aerobisk kapacitet, anaerob troskel, syreupptagningsférmaga och venti-
lationskapacitet medan en minskning av dessa observerades hos patienterna i kontroll-
gruppen. Braga et al. (2018) drar slutsatserna att aerobisk traning dér intensiteten kontrol-

leras av CPET ar sdkert och fordelaktigt for ALS patienter.

I en studie av Clawson et al. (2017) utvéarderades sdkerheten och tolerabiliteten av mot-
standstraning och uthallighetstraning hos ALS patienter. Det sekundara malet i studien
var att undersokta majliga effekter av traningen. Deltagarna i motstandstraningsgruppen
utforde styrketraning for évre och nedre extremiteten och deltagarna i uthallighetstra-
ningsgruppen trampade pa en manuped som bade kunde anvéndas for 6vre och nedre
extremiteten. Kontrollgruppen utférde passiv rorlighetstraning. Deltagarna utforde tré-
ningsprogrammen i 6 manader. ALSFRS-R, andningstester, gripkraft, trotthet, spasticitet,

smarta och livskvalitet mattes for att beddma resultatet.

I resultatet fann man inga skillnader i nedgang av ALSFRS-R eller andningstester mellan
grupperna. Inte heller i spasticitet eller livskvalitet visade ndgon stor forbattring i ndgon
av grupperna. Deltagarna hade ingen 6kning i trotthet, smérta eller muskelkramper som
antydde att traningen forvarrat sjukdomssymptomen. Alla tre traningsformer tolererades
hos patienterna, uthallighetstraningen hade dock nagot séamre tolerabilitet. (Clawson et al.
2017)
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5.1.3 Rorlighetstraning

| en studie av Kalron et al. (2021) undersoktes styrke-, aerob-, och flexibilitetstraningens
betydelse for behandling hos ALS-patienter. Under den 12 veckor langa interventions-
perioden utférde interventionsgruppen aerobisk traning i form av cykling, funktionella
styrketranings- och stretchningsovningar for 6vre- och nedre extremitet tva ganger per
vecka. Kontrollgruppen utférde endast stretchningsévningar for 6vre- och nedreextremi-
tet med hjalp av deras vardare eller familjemedlem fem ganger i veckan. Det primara
matinstrumentet var ALSFRS-R frageformuléret. Som sekundara matinstrument anvan-
des matning av den respiratoriska funktionen genom spirometrimatning, tva minuters
gangtest (2MWT), fem repetitioner av sittande till stdende test (5STS), fatigue severity
scale (FSS) samt Short Form Health Surey (SF-36). Resultatet av studien visade att inter-
ventionsgruppen hade tydligt battre resultat i andningsfunktion, rorlighet, trotthet, vélbe-
finnande och progression av funktionshinder an kontrollgruppen. Ingen signifikant skill-
nad observerades bland deltagarna i respiratorisk funktion, mobilitets test eller ALSFRS-
R frageformularet inom interventionsgruppen, vilket tyder pa att deras tillstand bibehélls
under interventionsperioden. En 6kad kénsla av vélbefinnande observerades efter inter-

ventionen i interventionsgruppen.

Kitano et al. (2018) studerade effekten av ett strukturerat hemmatraningsprogram utan
Overvakning av fysioterapeut hos patienter i ett tidigt skede av ALS. Patienterna i kon-
trollgruppen valdes fran en databas Gver patienter med ALS, vars traningsprogram mat-
chade interventionsgruppen i fragan om grundlaggande och kliniska egenskaper. Tra-
ningsprogrammet for interventionsgruppen bestod av styrkedvningar och stretchningsov-
ningar for 6vre- och nedre extremitet, balmusklerna samt funktionella traningsévningar
for alldagliga aktiviteter, sa som att svanga sig och stiga upp fran en stol. Traningens
frekvens och repetitioner ordinerades individuellt for varje deltagare av fysioterapeuten,
baserat pa patientens hélsotillstand och funktionsférmaga. Traningsprogrammet utférdes
under sex manader och dokumenterades i en traningsdagbok. Alla patienter fortsatte med
sin vanliga vard under interventionen. Alla fysioterapi besok pa sjukhus ut6ver intervent-

ionen registrerades. Som matinstrument anvandes ALSFRS-R frageformularet, MMT och
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toppflodesmatt (peak flow measure) for att mata cough peak flow (CPF) i borjan av stu-

dien och vid sex méanader.

Resultatet visade att de sjukhusbaserade fysioterapisessionerna var betydligt farre hos in-
terventionsgruppen &n kontrollgruppen. | interventionsgruppen bibehélls andningsorga-
nens funktionspoang i ALSFRS-R frageformularet vid en baslinjeniva och poangen vid
sex manader var signifikant hogre an kontrollgruppens. Rorlighetstraningen for dvre-
extremiteten och balen kan ha forbattrat rorligheten i brostkorgen, vilket i sin tur kan ha
paverkat andningsfunktionen. Den totala ALSFRS-R poéngen bibehélls hos intervent-
ionsgruppen i jamforelse med kontrollgruppen. Det fanns inga signifikanta skillnader i
CFP eller MMT for 6vre och nedre extremiteterna i interventionsgruppen. (Kitano et al.
2018)

5.1.4 Andningstraning

Plowman et al. (2018) gjorde en studie med syftet att undersoka effekten av utandnings-
muskeltraning och undersoka traningens effekt pa lung-, svalg-, och hostfunktioner for
personer med ALS. | den atta veckor langa interventionsperioden utforde deltagarna and-
ningstraning med hjélp av en spirometer. Interventionsgruppen blaste i spirometern som
gav ett motstand som var 50% av patienternas maximala utandningsférmaga (MEP), vil-
ket gav en mattlig traningsbelastning pa utandningsmusklerna. Kontrollgruppen i sin tur
blaste i spirometern utan motstand. Lungfunktionen méttes genom MEP och forcerad vi-
tal kapacitet (FVC). Tester for att méta svalgfunktion, funktion av oralt intag och host-

funktionen gjordes och ALSFRS-R beddmde sjukdomsprogressionen.

Resultatet i studien visade att utandningsmuskelstyrketraning med mild till mattlig inten-
sitet dr sakert for ALS patienter i ett tidigt stadie av sjukdomsforloppet. Traningen resul-
terade i betydande forbéattringar i MEP och oralt intag hos interventionsgruppen i jamfo-
relse med kontrollgruppen. En annan upptéckt som gjordes i studien var att det maximala
hostflodet forblev oférandrad hos de patienter som utforde aktiv utandningstraning, me-
dan det maximala hostflodet hos patienterna i kontrollgruppen férsémrades under peri-

oden. Aven forsamringen av svalgfunktionen var storre i kontrollgruppen men férblev
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relativt bevarad i interventionsgruppen. Resultaten visade ingen inverkan pa hostprodukt-
ion, svalgsakerhet, FVC eller ALSFRS-R. (Plowman et al. 2018)

Cheah et al. (2009) gjorde en studie for att undersdka om inandningsmuskeltraning &r
sékert och effektivt for att forbattra andningsfunktionen hos patienter med ALS. Delta-
garna utforde inandningsmuskeltraning genom en spirometer som hos interventionsgrup-
pen var installd pa motstand som utgjorde 60% av patientens maximala Sniff Nasal In-
spiratory Pressure (SNIP), kontrollgruppen anvande samma spirometer men utan mot-
stand. For att méata effekterna av inandningstraningen anvandes matmetoderna vital ka-
pacitet (VC), FVC, maximal inandningsférmaga (MIP), total lungkapacitet (TLC), SNIP,
ALSFRS-R och 6MWT. Ett uppfdljningsbesok gjordes for att bedoma hallbarheten av

traningseffekten efter att traningsperioden upphort.

Resultaten av studien visade att den inspiratoriska muskelstyrketraningen forbéattrade
andningsfunktionen. En forbattring i inspiratorisk muskelstyrka observerades aven i kon-
trollgruppen men effekten var storre i interventionsgruppen. Traningen hade ingen inver-
kan pd ALSFRS-R, utan den minskade i samma takt hos bada grupperna under studiepe-
rioden. En liten skillnad i gangstrackan hos grupperna i 6MWT upptacktes, dar intervent-
ionsgruppen gick jamfarelsevis langre an i kontrollgruppen. Resultatet av matningarna pa
uppfdljningsbesoket efter interventionsperiodens avslut, visade att de positiva effekterna
av andningstréaningen hade minskat vid upphorandet av traningen. VC, inspiratoriska- och
expiratoriska muskelstyrkan var tydligt samre vid uppfoljningsbesoket &n vid slutet av
traningsperioden hos bada gruppernas deltagare. Utgaende fran sin studie menar Cheah
et al. (2009) att traning av inandningsmusklerna kan vara effektivt for att starka in-
andningsmusklerna hos ALS patienter och att traning av inandningsmusklerna delvist kan

fordroja nedgangen i andningsfunktionen hos ALS patienter.

5.1.5 Sammanfattning forskningsfraga 1

Resultatet i Merico et al. (2018) studie visade att ett kombinerat aerobiskt- och motstands-
program kan forbattra muskelstyrka och syreforbrukningen samt minska tréttheten hos
ALS patienter. Enligt Ferri et al. (2019) har styrketrdningen en viktig roll i att stdda
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andningsfunktionen och att bibehalla muskelstyrkan hos ALS patienter, vilket &r viktiga
faktor for uppratthallande av den fysiska funktionsformagan. Kato et al. (2020) resultat
pavisade en forbattrad muskelstyrka i nedre extremiteten efter ett styrketraningsprogram
med kort varaktighet. Studierna enas om att styrketraning &r sékert att utfora for patienter
i ett tidigt skede av ALS och kan ha en gynnsam effekt pa den fysiska funktionsformagan.
(Merico et al.2018, Ferri et al. 2019 & Kato et al. 2020)

Enligt Braga et al. (2018) kan aerobisk traning ha manga positiva halsoeffekter hos pati-
enter med ALS. Den aerobiska traningen kan uppratthalla eller forbattra andningsfunkt-
ioner, aerobisk kapacitet, anaerob troskel, syreupptagningsformaga, ventilationskapacitet
samt ALSFRS-R. Daremot menar Clawson et al. (2017) att den aerobiska traningen inte
har nagon vare sig positiv eller negativ inverkan pa patienternas fysiska funktionsfor-

maga.

Resultaten visade att rorlighetstraning i kombination med styrke- och aerobisktréning
hade battre paverkan pa funktionsformagan, rorlighet och valmaende &n enbart rorlighets-
traning. (Kalron et al. 2021) Rérlighetstraningen visade sig ocksa kunna ha en stodjande
effekt for andningsfunktionen. (Kitano et al. 2018) ALSFRS-R poangen bibehélls under
studiens gang for interventionsgrupperna som utférde kombinerade styrke- och stretch-
ningsovningar. (Kalron et al. 2021 & Kitano et al. 2018)

Plowman et al. (2018) och Cheah et al. (2009) &r eniga om att andningstraning har en god
inverkan pa ALS patienternas andningsfunktion och kan aven starka andningsmuskulatu-
ren hos patienter i ett tidigt stadie av sjukdomsforloppet. Funktionen av oralt intag, det
maximala hostflodet och svalgfunktionen kan uppratthallas med hjéalp av andningstra-
ning, medan ALSFRS-R, hostproduktion, svaljsakerhet eller FVC inte paverkas av and-
ningstraningen. (Plowman et al. 2018)
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5.2 Pavilket satt paverkar terapeutisk traning sjukdomens pro-

gression?

5.2.1 Aerobisk traning, styrketraning och rérlighetstraning

Syftet med en studie av Zucchi et al. (2019) var att undersoka om intensiv tréaning kan
minska progressionshastigheten hos ALS patienter. Det sekundara malet var att bedéma
den intensiva traningens effekt pa bland annat motoriska funktioner, andningsfunktioner,
trotthet och livskvalitet. Deltagarna utforde ett traningsprogram bestaende av en bland-
ning av aerob traning, uthallighetstraning, styrketraning med lag belastning samt stretch-
ning. Interventionsgruppen utforde traningsprogrammet fem ganger i veckan och kon-
trollgruppen tva ganger i veckan under en 10 veckor lang interventionsperiod. For att
maéta foréandring i sjukdomsprogressionen anvandes ALSFRS-R, dven andningsfunktion,

trotthet och livskvalitet beddmdes.

Ingen statistiskt markbar skillnad mellan interventionsgruppen och kontrollgruppen ob-
serverades i resultaten efter interventionsperioden. Inga storre forandringar i sjukdoms-
progressionen, vare sig i 6verlevnadslangd, motorfunktion, andningsfunktion, trotthet el-
ler livskvalitet noterades. Den intensiva traningen hos interventionsgruppen gjorde var-
ken skada eller nytta i jamforelse med kontrollgruppen, vilket visar att traning tva ganger
i veckan dr inte samre dn traning fem ganger i veckan utan kan ha samma gynnsamma
effekt. Studien tyder pa att intensiv traning inte minskar sjukdomens progressionshastig-

het i jamforelse med en mindre intensiv tréaning. (Zucchi et al. 2019)

Lunetta et al. (2015) utvarderade effekterna av tre olika traningsprogram jamfort med ett
hembaserat passivt traningsprogram. Ett av traningsprogrammen bestod av aerobisk tra-
ning pa cykelergometer kombinerat med aktiva 6vningar med gravitationen som motstand
for évre och nedre extremiteten. Ett annat traningsprogram innehdll endast aktiva 6v-
ningar mot gravitationen fér dvre och nedre extremiteterna. Det tredje traningsprogram-
met bestod av passiva flexions-extensionsrorelser for 6vre och nedre extremiteterna. In-
terventionsgruppen bestod av deltagarna i de tre trdningsgrupperna. Det hembaserade tré-
ningsprogrammet som utférdes av kontrollgruppen bestod av passiva flexion-extensions-
rorelser for 6vre och nedre extremiteterna, samt passiv stretchning. Under 6 manader
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utfordes traningsprogrammen. Som matmetoder anvandes ALSFRS-R for att 6vervaka
utvecklingen av funktionshinder, FVC och ett frageformular om livskvalitet.

Resultaten visade att patienterna i interventionsgruppen hade battre resultat i ALSFRS-R
podng i jamforelse med kontrollgruppen i slutet av interventionsperioden. Storst skillnad
fanns det mellan gruppen som utfort aktiva 6vningar kombinerat med cykelergometer och
kontrollgruppen. Endast en liten skillnad i podngen fanns mellan de andra tva tranings-
grupperna i jamforelse med kontrollgruppen. ALSFRS-R poéngen i traningsgruppen som
utfort traning pa cykelergometer och aktiva dvningar, hade bibehallits bade i slutet av
studien och vid 6 manaders uppféljning, vilket indikerar pa att traningens frekvens och
intensitet maojligtvis hade en bromsande effekt pa sjukdomsprogressionen. Det fanns
ingen effekt av traningen pa dverlevnad, livskvalitet eller nedgang av andningsfunkt-
ionen. Aven om ingen effekt kunde ses gallande livskvalitetens matresultat upplevde pa-
tienterna den subjektiva kanslan av vélbefinnande vara positiv efter traningspassen. Ingen
effekt pa dverlevnaden noterades i resultatet men enligt Lunetta et al. (2015) kan ett strikt
dvervakat traningsprogram resultera i en langsammare funktionsnedgang hos ALS pati-

enter.

| sin studie undersokte van Groenestjin et al. (2019) effektiviteten av ett aerobiskt tra-
ningsprogram pa allmén livskvalitet och halsorelaterad livskvalitet hos gaende ALS pati-
enter i jamforelse med vanlig behandling. Det aerobiska traningsprogrammet designades
for att uppratthalla eller forbattra den aerobiska kapaciteten. Traningsprogrammet bestod
av tva delar: (1) ett hemmatraningsprogram som utfordes tva ganger i veckan och (2) en
individuell traningssession som utfordes en gang i veckan tillsammans med en fysiotera-
peut pa rehabiliteringscenter eller rehabiliteringsavdelning pa universitetssjukhus. Inter-
ventionen var 16 veckor lang. Hemmatraningsprogrammet bestod av ett individuellt
skraddarsytt traningsprogram. De individuella traningspassen bestod av olika stationer,
innehallande uppvarmning, individuellt anpassade aeroba Gvningar (cykelergometer,
stepbréda och l6pband), muskelstarkande évningar och nedvarvning. Primara undersok-
ningsresultatet var férandring i upplevd allman livskvalitet och hélsorelaterad livskvali-
tet. Halsorelaterad livskvalitet mattes med frageformular for bedémning av ALS
(ALSAQ-40) medan allman livskvalitet mattes med SF-36 med bade beaktade av mentala
och fysiska komponenter. De sekundéara resultaten kategoriserades i enlighet med ICF-
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klassificeringen av funktion, funktionshinder och hdlsa begreppsram och valdes ut for att

fa insikt in i traningsinterventionens potentiella arbetsprocess.

Resultaten visade att trdningsprogrammet hade ingen fordelaktig effekt i jamfdrelse med
hemmatraningsprogrammet pa upplevd allman eller halsorelaterad livskvalitet. Gallande
de sekundéra utfallen fanns ingen signifikant skillnad i aktivitetsbegréansningar och del-
tagandebeskrivningar under uppféljningstiden. Under uppf6ljningsperioden sag en signi-
fikant skillnad i minskningstakt i FVC% mellan grupperna, till férman for interventions-
gruppen. For de patienter som fullféljde traningsinterventionen sags en langre mediano-
verlevnadstid an de patienter som avbrot interventionen. (van Groenestjin et al. 2019)

5.2.2 Andningstréning

| en studie av Pinto et al. (2012) understktes om inspiratorisk muskeltraning hos ALS
patienter i ett tidigt skede av sjukdomen skulle kunna fordrdja forsémring av andnings-
funktionen. Genom att fordroja starten av aktiv inandningstraning hos kontrollgruppen,
kunde man dessutom undersoka ifall en tidigare start av inandningstraningen ar fordel-
aktigt hos patienter i ett tidigt stadie av sjukdomsforloppet. Under den atta manader langa
interventionsperioden, utforde interventionsgruppen inandningstraning med hjalp av en
spirometer som var instéalld pa 30-40% av personens MIP. Kontrollgruppen i sin tur ut-
forde samma inandningsprogram men med en spirometer utan motstand, sa kallad place-
botraning, under de fyra forsta manaderna och sedan med samma motstand som inter-
ventionsgruppen de fyra resterande manaderna. ALSFRS, andningstester, trotthet, de-

pression, somnighet, sjalvstandighet och livskvalitet mattes och bedémdes.

Resultaten av studien visade ingen signifikant skillnad i ALSFRS mellan kontrollgruppen
och interventionsgruppen efter interventionsperiodens slut. Inte heller i férsémring och
nedgang av andningsfunktionen fanns nagon signifikant skillnad mellan grupperna. Det
upptacktes att férsémringen i andningsmétningarna var mindre hos interventionsgruppen
I jamforelse med kontrollgruppen, men denna skillnad var liten och inte statistiskt utmar-
kande. Trotthet, depression, sémnighet, sjalvstdndighet och livskvalitet visade inte heller

nagra markbara skillnader mellan interventionsgruppen och kontrollgruppen. Utgaende
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fran resultaten i studien menar Pinto et al. (2012) att traning av inandningsmusklerna &r
séker och kan vara fordelaktigt hos ALS patienter i ett tidigt stadie av sjukdomsforloppet,
men att inandningstraningen inte kan fordréja minskningen av andningsfunktionen. I kon-
trollgruppen som barjade aktiv traning i ett senare skede, forsamrades tillstandet under de
fyra forsta manaderna innan den aktiva traningsstarten, men inte under traningsperioden,
vilket betyder att en tidigare start av andningstraning ar nodvandigt for att forebygga and-

ningsbesvar.

| den féregaende presenterade studien av Pinto et al. (2012) undersoktes om inspiratorisk
muskeltraning hos ALS patienter i ett tidigt skede av sjukdomen kan fordrdja forsdmring
av andningsfunktionen. Efter interventionsperiodens slut godkéande de flesta deltagare att
fortsatta inandningstraningen, vilket gav mojligheten att utféra en fortsatt studie for att
undersoka den langsiktiga effekten av inandningstraning och om traningen kan férlanga
Overlevnaden hos ALS patienter. Interventionsgruppen, vilket bestod av de patienter som
deltagit i den tidigare understkningen, fortsatte med samma traningsprogram for in-
andningsmusklerna och jamfordes med en valmatchad historisk kontrollgrupp som inte
utfort inandningstraning. Traningen fortsatte tills dod, icke-invasiv ventilation (NIV) eller
censurdatum. FOr att méta Gverlevnaden anvéndes overlevnadsanalyser. Med overlev-
nadsanalys utvarderades aven eventuella skillnader mellan interventionsgruppens under-
grupper, alltsa deltagarna som i den tidigare forskningen utfort andningstraningen under
hela interventionsperioden och den grupp som halva tiden utfért placebotraning. (Pinto et
al. 2013)

Resultaten av undersdkningen visade att patienterna i interventionsgruppen levde langre
an i kontrollgruppen, (i medeltal 36.99 manader jamfort med 24.06 manader). Ingen skill-
nad i dverlevnadslangd hittades mellan de tva undergrupperna i interventionsgruppen.
Studien av Pinto et al. (2013) tyder pa att inandningsmuskeltraning har en betydande in-

verkan for att forlanga dverlevnaden hos tidigt drabbade ALS patienter.
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5.2.3 Sammanfattning forskningsfraga 2

Enligt Zucchi et al. (2019) hade aerobisk-, styrke- och rorlighetstraning ingen storre pa-
verkan pa sjukdomsprogressionen gallande Gverlevnadslangd, motorisk funktion, and-
ningsfunktion, trétthet eller livskvalitet. Den intensiva traningsintensiteten hade heller
ingen storre paverkan pa sjukdomens progressionshastighet i jamforelse med mindre in-
tensiv traning. Resultatet av Lunetta et al. (2015) pavisade att ett traningsprogram inne-
hallande aerobisk traning och aktiva motstandsévningar kan ha en bromsande effekt pa
sjukdomsprogressionen. Van Groenestjin et al. (2019) resultat visade att ett aerobiskt tra-
ningsprogram inte hade nagra fordelaktiga effekter pa upplevd allméan och halsorelaterad
livskvalitet. Daremot sags en langre mediandverlevnad for de patienter som fullfoljde

traningsinterventionen i jamforelse med de som avbrot interventionen.

Enligt Pinto et al. (2012) ar andningstraning saker och kan vara fordelaktig for ALS pa-
tienter for att forebygga andningsbesvar, dock kan man med andningstraningen inte
bromsa nedgangen av andningsfunktionen. | den fortsatta studien av Pinto et al. (2013)

visade resultaten att andningstraningen kan forlanga 6verlevnaden hos patienterna.

6 DISKUSSION

| arbetets diskussionsdel kommer arbetets metod och resultat diskuteras. Metoddiskuss-
ionen diskuterar arbetets valda metod och beskriver utmaningar skribenterna stott pa un-
der arbetets gang. | resultatdiskussionen sammanfattas resultatet fran de valda forskning-
arna och utgaende fran dessa besvaras forskningsfragorna. Syftet med arbetet var att re-
dogora for vad aktuella evidensbaserade studier pavisar for effekt av terapeutisk traning

som behandlingsmetod for patienter med sjukdomen ALS.

6.1 Metod diskussion

| arbetet anvandes systematisk litteraturoversikt som metod enligt Forsberg & Weng-
stroms (2015) anvisningar. Metoden var relevant for arbetet eftersom den ar lamplig vid

redogorelse av de senaste evidenshaserade artiklarna inom det valda omradet. I arbetet
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inkluderades randomiserade kontrollerade studier (RCT), icke randomiserade studier och
pilotstudier. RCT-studier har lange réknats som det framsta underlaget vid analysering av
rekommendationer for klinisk praxis. (Forsberg & Wengstrom 2015 s. 21) Systematiska
litteraturGversikter inkluderades ocksa vid beskrivning av tidigare kunskap inom omra-
det.

| litteratursokningen anvandes lampliga sokord for att ge resultat i de olika databaserna.
Sokorden kombinerades med booleska operatorerna AND och OR i flera olika databaser
for att fa fram tillrackligt manga relevanta artiklar. (Henricson 2018) Under litteratursok-
ningen begransades sokningen i de olika databaserna med valda sokkriterier, vilket kan
ha resulterat i att anvandbara artiklar fallit bort som i sin tur kan ha paverkat resultatet.
Utmaningar som uppkom i litteratursokning var att manga artiklar hade interventions-
grupper med ett fatal deltagare. | en del studier fanns ett hogt antal av deltagare som
avbrutit interventionen under studiens gang av olika orsaker. Eftersom ALS ér en sjuk-
dom med snabb sjukdomsprogression kan det vara svart att undvika bortfall av deltagare,

vilket har gjort att detta arbete ocksa har inkluderat studier med ett farre antal deltagare.

Ett av arbetets sokkriterier var att artiklarna bor vara gratis. Under litteratursokningen foll
en del artiklar bort vars rubrik eller abstrakt verkade intressanta pa grund av att de inte
gick att lasa kostnadsfritt. Rorlighetstraning ar en allman godkand del av rehabiliteringen
for patienter med ALS (Majmudar et al. 2014), men har inte forskats som enskild metod
under de senaste aren. Det var darfor svart att hitta relevanta artiklar inom de senaste tio
aren, som var ett av sokkriterierna i arbetet. Under arbetes gang har skribenterna delat
upp arbetsfordelningen gallande de olika terapeutiska traningsformerna och pa sa sétt be-
svarat bada forskningsfragorna. | efterhand kunde det ha varit en idé att dela upp forsk-
ningsfragorna skribenterna emellan, eftersom flera artiklar behandlade tva eller flera av

de olika traningsformerna i samma artikel.

For kvalitetsgranskning av de inkluderade artiklarna anvandes SBU:s kvalitetsgransk-

ningsmallar fran 2020 for att bedoma risken for bias. Artiklar med Iag eller mattlig risk

for bias inkluderades i arbetet. Kvalitetsgranskningen utfordes av bada skribenterna, vil-

ket starker validiteten i arbetet. Ddremot kan en svaghet i studien vara att skribenterna

sjalva utforde kvalitetsgranskningen eftersom skribenterna inte ar sa erfarna av att
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kvalitetsgranska vetenskapliga artiklar kunde en oberoende person med mera erfarenhet
ge ett mera tillforlitligt resultat.

6.2 Resultat diskussion

Amytrofisk lateral skleros &r en neurodegenerativ sjukdom som drabbar det centrala nerv-
systemet, dar motorneuronerna som styr de viljestyrda musklerna gradvis forstors vilket
gor att musklerna fortvinas och forsvagas. (Atula 2019) Eftersom sjukdomen paverkar
musklerna var det intressant att fa en Gverblick om styrketraning kan ha effekt pa funkt-
ionsformagan hos patienterna. Merico et al (2018) studie dér ett kombinerat traningspro-
gram valdes submaximal isometrisk kontraktion vid styrketraning for att minska risken
for muskelskador pa grund av 6verbelastning eller metabolisk stress, speciellt for de ut-
mattade snabba muskelfibrerna. Vid isometrisk traning halls muskel aktiveringen vid en
konstant langd, vilket gor att en maximal spanning i muskeln kan nas pa ett sakert sétt.
En tidigare studie av Macko et al. (2001) har visat att isometrisk traning kan maximera
aktiveringen av motorenheterna géllande impulshastigheten av aktiva motorenheter och
rekrytering av inaktiva motorenheter. Detta fenomen kan vara en viktig faktor vid star-
kande av redan denerverade muskler, vilket ocksa kunde forklara forbattringen i MTT
podngen som kunde ses efter ett fem veckors kombinerat traningsprogram. (Merico et al.
2018)

| Ferri et al. (2019) studie kunde en forbattring ses i GET och ALSFRS-R podngen som
indikerar pa att kombinerade aerobiska- och styrketraningsprogram kan ha en positiv ef-
fekt pa att mildra nedgangen i den fysiska funktionen hos ALS patienter, liknande resultat
har framkommit i tidigare studier av bland annat Drory et al. (2001) & Bello-Haas et al.
(2007). Styrketraning i kombination med aerobisktraning visades ocksa ha en effekt i att
stoda andningsfunktionen, vilket ocksa har framkommit i flera andra studier. (Drory et al.
2001 & Lunetta et al. 2016) Kato et al. (2020) pavisade resultatet att ett tre veckors tra-
ningsprogram forbattrade muskelstyrkan i nedre extremiteten frdmst hos patienter med
en svagare muskelstyrka. Interventionsperiodens langd kan anses vara for kort for att ge
ett reliabelt resultat. Med ovanndmnda resultat kan man anta att patienter med svagare

muskelstyrka kan ha storre effekt av styrketraning.
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Enligt resultaten i detta arbete kan man anta att den aeroba traningens effekt pa den fy-
siska funktionsformagan hos patienter med ALS fortfarande ar nagot oklar, eftersom re-
sultatet i studierna av Braga et al. (2018) och Clawson et al. (2017) skiljer sig mellan

artiklarna.

Clawson et al. (2017) menar att aerobisk tréaning ar saker och genomférbar for ALS pati-
enter, men att traningen inte har nagra stora positiva eller negativa halsoeffekter. Den
aeroba traningen hade ingen inverkan varken pa ALSFRS-R, andningsfunktion, spastici-
tet, trotthet eller livskvalitet. Liknande resultat har observerats &ven i en artikel av Zucchi
et al. (2019). Déaremot i studien av Braga et al. (2018) visade sig den aerobiska traningen
vara fordelaktig och ha positiv inverkan hos deltagarna. Den aerobiska traningen forbétt-
rade ALSFRS-R podngen samt andningsfunktionen. Studien visade att aerobisk kapacitet,
anaerob troskel, syreupptagningsformaga samt ventilationskapacitet kan uppratthallas ge-
nom aerobisk traning. | en tidigare litteraturéversikt av Meng et al. (2020) dar syftet var
att granska effektiviteten och sékerheten av traning hos patienter med ALS, stods resul-
tatet om den aerobiska traningens positiva effekter. Enligt Meng et al. kan aerobisk tré-
ning forbattra ALSFRS och patienternas fysiska funktionsférmaga.

Trots att resultatet i artiklarna om aerobisk traning skiljer sig at kan det konstateras att
studier dar man undersokt den aerobiska trdningen i kombination med styrketréning och
rorlighetstréning enas om de positiva effekterna. Aerobisk traning i ett kombinerat tra-
ningsprogram kan bland annat forbattra andningsfunktion, forbéttra muskelstyrka och
minska trotthet. (Merico et al. 2018 & Kalron et al. 2021). Och i vissa studier har &dven
ALSFRS-R uppratthallits. (Ferri et al. 2019 & Lunetta et al. 2015)

Under de senaste aren har fa studier studerat endast rorlighetstraningens effekt hos ALS
patienter, utan rorlighetstraning har ingatt i kombinerade traningsprogram med andra te-
rapeutiska traningsformer. Kalron et al. (2021) jamférde ett kombinerat aerobisk-, styrke-
och rorlighetstraningsprogram med enbart rorlighetstraning. En battre respiratorisk funkt-
ion, mobilitet och livskvalitet kunde ses hos interventionsgruppen i jamférelse med kon-
trollgruppen som enbart utfort rorlighetstraning. Liknande resultat har framkommit i flera
andra studier (Lunetta et al. 2015 & Merico et al. 2018), vilket starker pastaendet att ett
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kombinerat tréningsprogram hos ALS patienter borde foredras framOver endast aerobisk-
, styrke- eller rorlighetstraningsprogram. | Kitano et al. (2018) studie visade det sig att ett
hemmatréningsprogram med kombinerade styrke-och rérlighetstraningsprogram utan
Overvakning av fysioterapeut ar sékert att utfora for patienter med ALS. Efter intervent-
ionsperioden sags en forbattring i ALSFRS-R poangen géllande andningsorganens funkt-
ion. Traningsprogrammet inkluderade mobilitetsévningar for 6vreextremiteten och balen,
vilket kan ha 6kat rorligheten i brostkorgen och lett till uppratthallande av respiratoriska
funktioner hos interventionsgruppen. Ett intressant resultat i studien var att antalet fysio-
terapibesok pa sjukhuset var signifikant lagre i interventionsgruppen an kontrollgruppen.
Detta pavisar ett mojligt samband i att hembaserad traning kan mildra den funktionella
nedgangen under en kortare tid &n 6vervakad traning av en fysioterapeut. Fortsatta studier

behovs dock for att klarldgga detta fenomen.

Vid ALS paverkas och fortvinas ocksa andningsmuskulaturen. (Atula 2019). Det var dar-
for av intresse att undersoka andningstraningens inverkan pa andningsfunktionen hos
ALS patienter. Andningstraning visade sig ha god effekt pa andningsmusklerna och and-

ningsfunktionen.

Enligt Plowman et al. (2018) som undersokte utandningstraningens inverkan pa lung-,
svalg-, och hostfunktioner for personer med ALS, kan utandningstraning forbattra MEP
och funktionen av oralt intag och kan dessutom uppratthalla det maximala hostflodet och
svalgfunktionen hos patienterna. Utandningstraning har ingen inverkan pa hostprodukt-
ion, svéljsakerhet eller FVC. Cheah et al. (2009) undersokte om inandningstraning ar sé-
kert och effektivt for att forbattra andningsfunktionen. Inandningstraning kan forbattra
andningsfunktionen och starka inandningsmusklerna. Eftersom en forbattring ocksa no-
terades pa 6 minuters gangtest antyder det pa att andningstraning som forbattrar andnings-
funktionen ocksa kan ha en positiv inverkan pa patienternas gangférmaga. | studien ut-
fordes dven ett uppfoljningsbesok for att undersoka traningseffektens hallbarhet efter tra-
ningsperioden. Det forsdémrade resultaten vid uppfoljningsbesoket i jamforelse med efter
interventionsperioden tyder pa att inandningstraningen maste fortga for att traningens po-
sitiva effekter ska uppratthallas. Enligt Plowman et al. & Cheah et al. visade sig varken
inandningstraning eller utandningstraning ha nagon storre effekt pa ALSFRS-R. Bada
studierna var eniga om att andningstraning har god effekt pa andningsfunktionen och kan
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stdrka andningsmusklerna hos ALS patienter i ett tidigt stadie av sjukdomsforloppet.
Detta resultat stods av Ferreira et al. (2016) som i en litteraturdversikt redogjorde effekten

av andningstraning hos patienter med ALS och multipel skleros (MS).

For att besvara den andra forskningsfragan fokuserade tva av artiklarna pa vilket satt and-
ningstraning paverkar sjukdomens progression och resterande artiklar studerande kombi-

nerade effekten av aerobisk-, styrke- och rorlighetstranings pa sjukdomsprogressionen.

Zucchi et al. (2019) studerade hur intensiv traning paverkar sjukdomsprogressionen, vil-
ket visade sig varken gora skada eller nytta. Detta ger en indikation pa att traningsmang-
den inte har en storre paverkan pa sjukdomsprogressionen. | jamférelse med ovannamnda
studie sags i Lunetta et al. (2015) studie, dar effekten av ett dagligt strikt dvervakat tra-
ningsprogram jamfordes med hemma baserad traning tva ganger i veckan, kunde en mera
positiv effekt av intensivtraning ses géllande sjukdomsprogressionen. En minskning i
nedgangen géllande allmén funktion kunde ses i den forstnamnda gruppen. Detta ger en
indikation pa att traningens frekvens och intensitet mojligtvis hade en bromsande effekt
pa sjukdomsprogressionen, vilket dverensstaimmer med resultat fran tidigare forskningar.
(Drory et al. 2001 & Dal Bello-Haas et al. 2007) Dock hade tréaningen ingen storre effekt
gallande 6verlevnad, livskvalitet eller nedgang av andningsfunktion. (Zucchi et al. 2019
& Lunetta et al. 2015)

Enligt Van Groenestjin et al. (2019) hade det aerobiska traningsprogrammet ingen for-
delaktig effekt pa den upplevda allmanna och halsorelaterade livskvaliteten. Daremot
hade de patienter som fullfoljde sin traningsintervention en langre mediandverlevnadstid
an de patienter som inte slutforde interventionen. Detta pavisar att kombinerad aerob- och
styrketraning majligtvis kan paverka 6verlevnadslangden. Enligt en tidigare systematisk
litteraturdversikt av Lui et al. (2009), som studerade effekten av traning pa mattlig inten-
sitetsniva pa funktionen och sjukdomsprogressionen hos ALS patienter, kan styrketraning
och aerobisk traning stoda bibehallandet av fysiska funktionsférmagan och paverkade
inte sjukdomsprogressionen negativt. Detta stirker arbetets resultat om att kombinerade
traningsprogram innehallande aerobisk-, styrke- och rorlighetstraning paverkar inte sjuk-
domsprogressionen negativt och kan mojligtvis ha en bromsande effekt pa sjukdomspro-
gressionen.
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Andningstraning har tidigare i arbetet konstaterats ha goda effekter pa ALS patienters
andningsfunktion och andningsmuskulatur. (Plowman et al. 2018, Cheah et al. 2009 &
Ferreira et al. 2016).

I en artikel av Pinto et al. (2012) undersoktes om andningstraning kan fordroja forsamring
av andningsfunktionen. Det observerades att forsamringen i andningsmaétningarna var
mindre hos interventionsgruppen an i kontrollgruppen, och trots att skillnaden var liten,
och statistiskt omarkbar kan man inte utesluta den lilla effekten pa fordréjning av ned-
gangen i andningsfunktionen. Men trots den lilla effekten av en langsammare nedgang,
dras i studien slutsatsen att andningstraningen inte kan fordréja férsamring i andnings-
funktionen. Den andra studien av Pinto et al. (2013), som var en fortsatt studie fran den
forsta, undersokte inandningstraningens inverkar pa lang sikt, och om andningstraningen
kan forlanga 6verlevnaden hos ALS patienter som under en lang tid utfort andningstra-
ning. Trots att den forsta studien tydde pa att andningsfunktionen inte kunde bromsa ned-
gangen av andningsfunktionen, sags en markbar skillnad i dverlevnadslangd i den senare
studien. Detta kan tolkas som att andningstraningens kortsiktiga inverkan pa andnings-
funktionen och sjukdomsprogressionen inte & markbar, men andningstraningen kan efter

en langre period av utférande mojligtvis forlanga 6verlevnaden.

| majoriteten av studierna jamfordes tva eller flera interventioner med varandra. Resulta-
ten kunde da latt jamforas med varandra och underlattade faststallande av vilken inter-
vention som var mest gynnsam inom studien. En nackdel var att det fanns skillnader stu-
dierna sinsemellan, i frigan om matinstrument, interventionsperiodens langd samt antalet
deltagare. Detta gjorde att det ibland uppstod svarigheter vid jamforandet av de olika stu-
diernas resultat. FOr att fa ett mera tillforlitligt resultat kunde det ha varit en idé att av-
grénsa vilka matmetoder som i huvudsak skulle beaktas for att undvika ett for brett resul-
tat.

Studierna som inkluderades i arbetet var utforda i flera olika lander men resultaten &r
Overforbara till ALS-patienter i Finland i ett tidigt skede av sjukdomsférloppet, eftersom
inga avvikande interventioner, metoder eller variationer i deltagarnas baslinje fanns som
kunde kopplas till enskilda studiers geografiska lage.
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Den ojamna mangden inkluderade artiklar mellan forskningsfragorna kan ha en negativ
paverkan pa studiens palitlighet. Forsta forskningsfragan kunde besvaras med mera sékra
resultat, pa grund av ett storre forskningsunderlag kring varje enskild terapeutisk tranings-
form. Utbudet av artiklar som undersoker de olika traningsformernas effekt pa sjukdoms-
progressionen var mer begransat och det var darfor svarare att hitta relevanta artiklar till
andra forskningsfragan, vilket gjorde det svarare att fa ett palitligt resultat. Men dven om
en del osakra resultat framkom i studien kunde forskningsfragorna besvaras. Framtida
forskning behdvs for att starka validiteten kring varje enskild terapeutisk traningsforms
paverkan pa funktionsformagan och sjukdomsprogressionen hos ALS- patienter. En an-
nan faktor som begréansar studiens palitlighet var att antalet artiklar per motionsform var
ganska fa. Ifall flera artiklar per motionsform hade inkluderats hade resultaten varit sak-

rare och mera palitligt.

Resultaten i denna studie kan anvéandas som stdd och vagledning for fysioterapeuter vid
planeringen av fysioterapin for ALS patienter i ett tidigt skede av sjukdomsférloppet.

Ovannamnda resultat visar att terapeutiska traningsmetoder kan anvéandas i rehabilite-
ringen for ALS patienter och kan ha en gynnsam effekt pa den fysiska funktionsférmagan.
Terapeutiska traningens effekt pa sjukdomsprogressionen &r nagot oklar eftersom studi-
ernas resultat varierar, fortsatt forskning behovs for att klarlagga terapeutiska traningens

effekt pa sjukdomsprogressionen.
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7/ KONKLUSION

I denna systematiska litteraturdversikt inkluderades 14 artiklar for att sammanfatta aktu-
ella forskningars resultat av terapeutiska traningens inverkan pa fysiska funktionsfor-
magan och sjukdomsprogression vid sjukdomen ALS.

Styrketraning har visat sig vara sékert och ha en positiv effekt pa den fysiska funktions-
formagan hos patienter i ett tidigt skede av sjukdomen. Styrketraningen &r en viktig faktor
i forbattrandet och uppratthallandet av muskelstyrkan samt stodandet av andningsfunkt-
ionen. (Merico et al. 2018, Ferri et al., 2019 & Kato et al. 2020) Effekterna av tranings-
program innehallande enbart aerobisk traning kan ses som lite oklart. Aerobisk traning ar
saker och genomforbart men har inte alltid konstaterats ha nagra positiva eller negativa
halsoeffekter. (Clawson et al. 2017) | vissa fall kan aerobisk traning vara fordelaktig for
andningsfunktionerna och kan majligen fordroja funktionsnedgangen hos ALS patienter.
(Braga et al. 2018) Aerobisk traning i kombination med andra terapeutiska traningsformer
kan ha en fordelaktig effekt i att bromsa sjukdomsprogressionen. (Lunetta et al. 2016. &

van Groenestjin et al. 2019)

Tréaningsprogram innehallande enbart rorlighetstraning visade inte ha nagon storre effekt
pa funktionsformagan eller sjukdomsprogressionen. Rorlighetstraning i kombination med
andra terapeutiska traningsformer kan ha en fordelaktig effekt pa funktionsférmagan.
(Kalron et al. 2021, Kitano et al. 2018, Zucchi et a. 2019 & Lunetta et al. 2016) And-
ningstraning har god effekt pd andningsfunktionen, starkande av andningsmuskulaturen,
det maximala hostflddet, svalgfunktionen, oralt intag hos patienter med ALS. (Plowman
et al. 2018 & Cheah et al. 2009) Andningstréning kan kortsiktigt inte fordréja forsémring
av andningsfunktionen men har pa lang sikt en positiv inverkan pa éverlevnaden. (Pinto
etal. 2012 & Pinto et al. 2013)

Kombinerade traningsprogram innehallande bade styrketraning, aerobisk traning och rér-
lighetstraning har positiva effekter pa patienter med ALS och kan forbattra andnings-
funktion, muskelstyrka, minska trotthet, uppratthalla ALSFRS-R och ger patienterna en
kénsla av valbefinnande efter traningspassen. (Lunetta et al. 2015, Merico et al. 2018,
Ferri et al. 2019 & Kalron et al. 2021)
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BILAGA 1 KVALITETSGRANSKNING AV SBU:S GRANSK-
NINGSMALL FOR RANDOMISERADE STUDIER

1. Randomisering

Rizk fér bias frin randomiseringen bedims som: Lig W Mattlig @ Hig W

Motrwering: == stodirigomna nedan

Bedémer du att..? Ja  Troligen Troligen MNej Information
ja saknas

1.1 gruppindeningen var randomissrad? I:‘ D

1.2 blivande grupgtillhorighet inte D D
kurde forutses, den war okand tills
deftagarna delats in {concealed
allccation saquence)?

1.3 baslinjen hade chalanser som tyder pd D D
brister i mndomiseringsprocessen?

OOz
O

O
O D|El

Om mdgligt: Vilken dar rictningen Gymnar Gynnar
pd bias for utfallet? m:eamnn knﬂlﬂdl

Frin Gir o att

25| O

2. Avvikelser fran planerade interventioner

Risk fir bias fran avwikelser fran planerade Lig @ Mattlig W Hig Il
interventioner bedims som:
Motrvering: 5= stodfrigoma nadan
Beddmer du att..? Ja  Troligen Troligen MNej Information
ja mej saknas

2.1 dedtagarna kande till vilken D I:l D D I:l

intervention de tilldelats
under studisns ging?

2.2 behandlama kinde till vilka O O O O |

interventioner dekagama
tilldelats under studiens ging?

Om svaret ar “nej” pd bade 2.1 och 2.2 ga vidare till fraga 2.5.

2.3 kannadom om studien ocf
gruppindeimingan kunde leda ¥ I:l I:l D D D
avakalsar som var obalanserade

meilan grupperma ft.er
fovandnmgar i owrg vird efier

Fevikelser frim kiinick prass)?

2.4 obalansen sannalikt D D
o veniracks wifailet 7 D D D

2.5 man anvarde en Amgkg analysmetod D D
for att uppsicatta effekten? D D D

Om svaret pd 2.5 dr "nej” eller “troligen nej” besvara dven 2.8

28 it ares
e B B LS
den grupp de randomiserats 17

Risk fior bias Lig ] sastlig ] Hag []
Om mligt: Vilken ar riktningsn Cynrar Cynrar Mot Frin Gr = ant
pd bias for utfallet? mervention konbroll ricil nodl bedoma

0 0O 0
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3. Bortfall

Risk fir bias frin bortfall beddms som: Lig W  Mattlig® HaigW

tvering: s= sicdirdgoma nedar
Bedamer du att ? la  Troligen Troligen Mej information
ja nej saknas

31 resultat redovisades for alla D D D D D

eler nastan alla dettagare?

Om svaret 3r “a" gi vidare till domin 4.

3.2 man har visat 2t reswaten ar D D
robusta trots bortfallet (exempahis
med kansfighetsanabyssr)?

a
3.3 bortfaliet med stor saaalikfet O O O | (|
O

ar redaterat il wifallsmattes ¥

3.4 sival bovtfaet som orsaker D D
i Bortfallet var ikantst

medan grupperma?

Om mejligt: Vilken & rikdningen Cynnar Cynnar Frin Gar e att
pa bixs for utfallet? imtersention kontroll naoll bedama

o
o I Y

4. Mitning av utfall

Risk fior bias fran mitning av utfallet bedoms som: Lig W Mattlig @ Hog W

Bedomer du att..? Ja  Troligen Troligen Mej Information

ja nej saknas
4.1 datainsamlingen siilde sig D N D O D
it mellan grupperna?®
4.2 die som matte utfaliet
war medvetna am vilken D D D D D
imtervention dekagama fi?
4.3 bedomningen med stor sannolikhet D D D D D
pdveriades av detta?
Om mejligh: Vilken & nkbningen Cynnar Cynnar Mot Frian Garejatt
pd bizs for utfallet? imergention  oontroll noll noll bedoma

0 o
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5. Rapportering

Risk far bias frin rappoertering bedoms som: Lag |l Maittlig/® Hog

Beddmer du att..? Ja  Troligen Troligen Mej Information
ja nej sakmas

5.1 analyserma var genomfdeda enligt D D D D D

en plan som publicerats innan
utfallsdata var tll gangliga?

5.1 de rapporterade resultaten har vaks D D
ut frin flera satt att mata utfallet

(t.ex. cfika shkalor, tidpunkter)?

5.3 de rapporterade resultaben har vaks D D
ut frin olika analyssr aw sarmma wefall?

O

O O

O

O O

Om magligt: Wilken ar ritningsn Gymrar Gynrar Frin Gr = ant
pid bias for utfallet? imervention  konbroll nodl bedoma

ot
L1 I N N

Jiv/intressekonflikter (kan rapporteras narrativt)

Dieklsrerar foefattarna att de sakmar finansiela E D

intressen som @an pdveria utfalet?

Diebdarerar forfattama att de sakmar andra (| (|
bindringar som kan paverica utfalet?

Om mdgligt: Villken ar ritningsn Gymnar Gynnar It Fran Gir oyt
pd bias for utfallet? mervention kontrol nodl bedoma

0 o B O
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BILAGA 2 KVALITETSGRANKSNING AV SBU:S
GRANKSNINGSMALL FOR ICKE-RANDOMISERADE STU-
DIER

1A. Confounding

Idenrifiera vikriga confounders pd der abouella omrdder for an besvara frdgorna

Risk fir bias frin confounding Lig W Mattlig @ Heg M Oacceptabelt hig B
bedoms som:

Bedbmer du att.? Ja  Troligen  Troligen MNej Imformation
ja nej saknas
A1.1 efiekien av interventionsn har
paverkats aw viktiga confounders? D D D D D
Om swaret ar “Nej” gd vidare till doman 18.
AlZ deltapare bytts prunp sfer
S O O O O 04
grund o confounders som
inte var spakiga i hacknjen?
ALY ovsaksma 6l 2t deltagarna
avhrat efler brtte grupp
Far paverkat utfalet?

#1.4 man kontrolerade for alla
viktiga confounders med

]

O
acceptahla analysmetader?

O

O

1.5 viktiga confounders var matta
med valida och relizbla mstoder?

ool a o
ool g O

A1.6 de=data man arwands for att
kontralera confounders var
redovisads i studizn?

#1.7 man tog in och kontrollerads |:I I:‘
fiar mya variabler efter att
interventionen inletts?

Of oo O O

Om mjligt: Villken ar riktningen Gymrar Gynrar
pd bias for utfallet? Imervention kontrodl

iF
g
E
a2
B
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1B. Selektion/gruppindelning

Rizsk far bias frin selektion/’ Lag W Mattlig I Hog B Oaccepiabel hig B
gruppindelning bedams sam:

Bedomer du att..? la  Troligen Troligen Mej Information
ja nej salknas

B1.1 detagaregenskaper sller O O O O 0O

faktorer) som observerats
efier att intereertioren inletis
pdvericade walet v deltagare
| studienfanalysen?

Om svaret ir *nej” g vidare till fraga B1.4.

B1.2 dessa gal
g+ PR B R S R W R &

med imtervenhomnen?

N e 0 O 0O O DO

allsr a2 orsak bl wifalles?

B1.4 intsrvention och uppfafining D I:l D I:l D

infall vid samma fas i guicdomes-
fiorl oppet,utvecklingen far
die flesta dekagama?

B1.5 lampliga metoder som kan koerigera |:| D |:| D D

fior selebtiorsbias areandes?

Om megligt: Vilken ar riktningen Cynnar Cynnar e Frin Galir & att
pd bizngnr uifallet? intervention konbroll ncdl nall bedama

o 1 I 1

1C. Klassificering/avgriansning
av interventionsgrupperna
Rizk far bias frin klassificering’ Liag M Mattlig Il Hog B Oacceptabelt hig [l

definition av interventions-
grupperna bedoms som:

var val definierade?

£1.2 infoemrationesn som anvandes far att
definiera inberentionsgrupperna
samlzdes in irman resultabs 20 inger-
wenbionen war kant (eler avblindat j7

ja
C1.1 int=rventionsgrupperna D D D D D
O 0O

C1.3 definfionen av inferssntions- |:| I:I D l:l l:l

gruppema kan ha paverkats
v kannedom oo wifalk=t?

Om maegligt Wilken ar riltningen Gynnar Cynnar Mot Frin Gl e att

pd bizs for utfallet? wr.:Elvmun Iuranl Tﬂ]l H bEdl_Jlmi
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2. Avvikelser fran planerade interventioner

Risk fior bias frin avvikelser fram planerade Ligi Maﬂligi Hig B

interventioner bedoms som:

Beddmer du att_.? la  Troligen Troligen Mej Information
ja mej saknas

11 det fanns avwliedser frin den D D D D D

planerade imterventi onen forutam
vad som kan foncantas i kdinisk nutin?

Om beddmningen dr “a* eller “troligen ja* besvaras friga 2.2

23 avakelsama var balanserade D D D D D
mefllan grugpema?

Om beddmningen dr “nej” eller “troligen nej” beswaras friga 2.5

2.3 obafansen péverkade utkalier? O O O O )

Risk for bias Lag [ saatig[] Hag ]
Om majligt: Villken ar riktningezn Cymnar Cynrar Mt Frrin G = ant
pd bias for utfallet? imervention konbroll ricil nicdl bedoma

O 0O 0O 0

3. Bortfall

Rizk fior bias frin bortfall beddms som: Lig M Mittig @ Hig

Miobtrering: 5= stodirdgoma nadan

Beddmer du att..? Ja  Troligen Troligen Mej Information
ia mej saknas
31 resuliat redovisades foralla
eller nastan alla deltagare? D D D D D

Om swaret ar "Ja" gd vidare till domin 4.

3.2 man har visat att reswitaten Jr ]
robuwsta trots hortfailat (exempefvis
med idnsighetsanalysear)#

O O Ll
3.3 bortfallet med stor sannolichet O 0O O O O
O

ar relatevat il utfallsmdntet?

3.4 sdval bortfalet som orsaker O O O O
nil borifailat var
mefllan grugpema?
Om mgjligt: Villken ar rictningen Cymrar Cynrar ot Frin Gl = att
P bias for utfall et ¥ nterwetion kontroll nidl bedoma

0 0O B0 O
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4. Mitning av utfall

Risk for bias frin mitning av utfallet bedidms som: Lig ) Mattlig B Hog/W

Bedomer du att.. ¥ Ja  Troligen Troligen Mej Information
ja mej saknas
4.1 datainsamlingen siolde sig D D D D D
it mellan grupperna?®
4.2 de som matte utfaliet D D D D D
var medweina om vilken
imerventicn delagama fil?
43 bedomningen med stor sannofikhet
paveriades av detta? D D D D D
Om maogligt Vilken ar rikningen Cynnar Cynnar [ Frin G gj att
pd bizs for utfallet? imtersention  koonbroll nodl noll bedama

O 0O

]

5. Rapportering

Risk fiar bias frin rapportering bedims som: Lig [ ] Mattlig [ ] Hag W

Bedomer du att_? Ja  Troligen Troligen Mej  information
ja nej saknas

5.1 anabyserna var genoemiorda enligt D D D
en plan som publicerats inran

utfallsdata var tllgangliga®

5.2 de rapporterade resultaben har valts D D
ut firdn flera st ait mata uifallet

[t.2o olika skalor, tidpunkter)?

O
m
53 derapporberade resultaben har valts D D D D D
Mn:-l'.
L]

O
O 0O

ut frdn olia analyser #v samma utfall?

Frin G gj att
noll bedoma

0

Om maogligt Vilken ar rikningen Cynnar Cynnar
pd bias for utfallet? intervertion hoonbroll

| [

Jav/intressekonflikter (kan rapporteras narrativt)

Ia M) K nmime=niar

Dieklarerar forfattama att de saknar finarsiella O O
intressen som kan pdveria utfallet?
Dieklarerar forfattama att de saknar amdra 0 O
bindningar som kan paveria utfallet?
Om masligt Vilken & rildningen Cynnar Cynnar Mot Fran Gr gj att
pd bias for utfallet? imtervention koonbroll ncdl nol| bedama

O O O O
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BILAGA 3. SAMMANSTALLNING AV INKLUDERADE ARTIKLAR

Avrtikelns namn Forfattare och artal Syfte med studien Relevanta métinstrument Antal Bedom-
delta- drisk for
gare bias

The Role of Moderate Aero- Braga, A.C.M., Pinto, A., Pinto, S. & de Med hjélp av kardiopulmonell tra- ALSFRS-R, respiratory function test (RFT), noc- 48 Lag

bic Exercise as Determined by | Carvalho, M. 2018 ningstestning kontrollera intensiteten | turnal pulse oximetry (NPO), syreméttnad (Sp0O2),

Cardiopulmonary Exercise samt utvérdera effekten av aerobisk | FVC, MEP, MIP, CPET

Testing in ALS tréning hos ALS patienter

INSPIRATIonAL — INSPIR- | Cheah, B.C., Boland, R.A., Brodaty, N.E., | Faststalla om inandningsmuskeltra- ALSFRS-R, FVC, VC, MEP, MIP, TLC, SNIP, 19 Lag

Atory muscle training in amy- | Zoing, M.C., Jeffery, S.E., McKenzie, ning ar sékert och effektivt for att 6MWT

otrophic lateral sclerosis D.K. & Kiernan, M.C. 2009 forbattra andningsfunktionen och

fordréja nedgangen av andnings-
funktionen hos ALS patienter
A randomized controlled trial | Clawson, L.L., Cudkowicz, M., Krivickas, | Utvérdera sakerheten och tolerabili- | ALSFRS-R, FVC, gripkraft, ALSSQoL-R, FFS, 59 Lag

of resistance and endurance
exercise in amyotrophic lat-

eral sclerosis

L., Brooks, B.R., Sanjak, M., Allred, P.,
Atassi, N., Swartz, A., Steinhorn, G.,
Uchil, A, Riley, K.M., Yu, H., Schoen-
feld, D.A. & Maragakis, N.J. 2017

teten av motstands- och uthallighets-

traning hos ALS patienter

Ashworth spasticitetskala, VO2max & VAS




Tailored Exercise Training Ferri, A., Lanfranconi, F., Corna, G., Effekten av ett kombinerad aerobisk- | CPET, TUG, 6MWT, FMM, ALSFRS-R & ALS- 16 Mattlig
Counteracts Muscle Disuse Bonazzi, R., Marchese, S., Magnoni, A. & | och styrketraningsprogram pa en SS

and Attenuates Reductions in | Tremolizzo, L. 2019 mattlig intensitet hos patienter med

Physical Function in Individu- ALS pa muskelstyrka, aerob kapa-

als With Amyotrophic Lateral citet och fysisk funktion

Sclerosis

Effects of a 12-week com- Kalron, A., Mahameed, 1., Weiss, 1., Jamfora effektiviteten av en kombi- | ALSFRS-R, SVC och FVC, 2MWT, 5STS, FSS & | 28 Lag
bines aerobic and strength Rosengarten, D., Balmor, G.R., Heching, | nerad aerobisk, styrka och flexibili- SF-36

training program in ambula- M. & Kramer, M.R. 2021 tets traningsprogram i jamforelse

tory patients with amyo- med endast flexibilitetstraning pa

trophic lateral sclerosis: a ran- sjukdomsspecifika och allménna hal-

domized controlled trial sorelaterade symptom

Lower limb muscle strength- Kato, N., Hashida, G., Kobayashi, M. & Unders6ka om ALS-patienter i ett ti- | KEMS & MFAC 13 Lag
ening exercises in patients Hattori, N. 2020 digt skede av sjukdomsforloppet kan

with early-stage amyotrophic 0Oka deras viljestyrda styrka med ett

lateral sclerosis: a case series fysioterapeutiskt trdningsprogram

study

Effectiveness of home-based Kitano, K., Asakawa, T., Kamide, N., Yo- | Studera effekterna av strukturerade ALSFRS-R, MMT & CPF. 105 Léag

exercises without supervision
by physical therapists for pa-
tients with early-stage amyo-
trophic lateral sclerosis: a pi-
lot study

rimoto, K., Yoneda, M., Kikuchi, Y.,
Sawada, M. & Komori, T. 2018

hembaserade 6vningar utan évervak-
ning av en fysioterapeut hos patien-
ter i ett tidigt skede av ALS.




Strictly monitored exercise Lunetta, C., Lizio, A., Sansone, V.A., Ce- | Utvérdera effekterna av tre strikt ALSFRS-R, FVC, McGill Quality of life 60 Mattlig
programs reduce motor deteri- | lotto, N.M., Maestri, E., Bettinelli, M., Overvakade traningsprogram jamfort | (MGQoL)

oration in ALS: preliminary Gatti., V., Melazzini, M.G., Meola, G. & | med ett hembaserat passivt trénings-

results of a randomized con- Corbo, M. 2015 program

trolled trial

Effects of combined endur- Merico, A., Cavinato, M., Gregorio, C., Utvérdera effekten av ett kombinerat | MTT, FIM 38 Mattlig
ance and resistance training in | Lacatena, A., Gioia, E., Piccione, F. & aerobisk- och motstands traningspro-

Amyotrophic lateral Sclerosis: | Angelini, C. 2018 gram pa en mattlig intensitetsniva

A pilot, randomized, con- och dess inverkan pa muskelstyrka,

trolled study trotthet och kardiovaskuléra faktorer

Can inspiratory muscle train- | Pinto, S. & De Carvalho, M. 2012 Studera den langsiktiga effekten av ALSFRS-R, Mean PhrenAmpl (mV), KaplanMeier | 34 Léag
ing increase survival in early- inandningstraning pa dverlevnad hos | log-rank test, Cox Proportional Hazards Model

affected amyotrophic lateral patienter med ALS

sclerosis patients?

Respetory exercise in amyo- Pinto, S., Swash, M., & De Carvalho, M. | Understka om inspiratorisk muskel- | ALSFRS-R, FVC, MIP, MEP, PEF, maximal vol- | 26 Lag

trophic lateral sclerosis

2012.

tréaning hos ALS patienter i ett tidigt
skede av sjukdomen skulle kunna
fordroja forsamring av andnings-

funktionen

untary ventilation (MVV), SNIP, NPO, SpO, FSS,
Borg-skalan, Hamilton Rating Scale for Depres-
sion (HRSD), Epworth Daytime Sleepiness Scale
(ESS), The Funvtional Independent Measure
(FIM), EuroQol-5D (EQ-5D).




Impact of expiratory strenght | Plowman, E.K., Tabor-Gray, L., Rosado, | Underséka utandningstraningens in- | ALSFRS-R, MEP, FVC, hostspirometri, The Vali- | 48 Léag
training in amyotrophic lateral | K.M., Vasilopoulos, T., Robison, R., Cha- | verkan pa lung-, svalg-, och host- dated Dynamic Imaging Grade of Swallowing
sclerosis: results of a random- | pin, J.L., Gaziano, J., Vu, T. & Gooch, C. | funktioner fér personer med ALS Toxicity (DIGEST), Penetration-Aspiration Scale
ized, sham-controlled trial 2018 (PAS) The Functional Oral Intake Scale (FOIS),
Eating assessment Tool (EAT-10).

Aerobic Exercise Therapy in Van Groenestjin, A.C., Schroder, C.D., Undersoka effektiviteten av ett aero- | ALSAQ-40 & SF-36 57 Mattlig
Ambulatory Patients With van Eijk, R.P.A., Veldink, J.H., Kruit- biskt traningsprogram pa allman
ALS: A Randomized Con- wagen-van Reenen, E.T., Groothuis, J.T., | livskvalitet och hélsorelaterad livs-
trolled Trial Grupsta, H.F., Tepper, M., van Vliet., kvalitet hos géende ALS patienter

R.O., Visser-Meily, J.M.A. & van den

Berg, L.H. 2019
High-frequency motor reha- Zucchi, E., Vinceti, M., Malagoli, C., Unders6ka om intensiv traning kan ALSFRS-R, FVC, FSS, ALSAQ-40, MGQoL 65 Mattlig

bilitation in amyotrophic lat-
eral sclerosis: a randomized

clinical trial

Fini, N., Gessani, A., Fasano, A., Rizzi,
R., Sette, E., Cavazza, S., Fiocchi, A.,
Buja, S., Facciolo, T., Storani, S. & Man-
drioli, J. 2019

minska progressionshastigheten hos
ALS patienter




BILAGA 4 SAMMANSTALLNING AV LITTERATURSOKNINGEN

Databas Sokord Antal traffar Lasta abstrakt Valda artiklar
(*antalet dubbletter)

Academic Search Complete Amyotrophic lateral sclerosis | 12 4 3
AND resistance exercise OR re-

sistance exercise

Academic Search Complete Amyotrophic lateral sclerosis | 14 5 4 (*1)
AND aerobic exercise OR aerobic

training

Academic Search Complete Amyotrophic lateral sclerosis | 12 4 3(*1)
AND respiratory training OR res-

piratory exercise

Academic Search Complete Amyotrophic lateral sclerosis and | 58 7 4 (*3)
exercise
Academic Search Complete Amyotrophic lateral sclerosis and | 1 1 1(*1)

flexibility training

PubMed Amyotrophic lateral sclerosis and | 11 6 2 (*1)

resistance training

PubMed Amyotrophic lateral sclerosis | 13 6 3(*3)

AND resistance exercise




PubMed Amyotrophic lateral sclerosis and | 38 7 4 (*4)
aerobic training

PubMed Amyotrophic lateral sclerosis | 139 6 3(*2)
AND aerobic exercise

PubMed Amyotrophic lateral sclerosis | 45 7 2 (*2)
AND respiratory training

PubMed Amyotrophic lateral sclerosis | 24 6 4 (*3)
AND respiratory exercise

PubMed Amyotrophic lateral sclerosis | 149 28 4(*3)
AND exercise

PubMed Amyotrophic lateral sclerosis | 5 0 0
AND flexibility training

PEDro Amyotrophic lateral sclerosis | 7 4 2 (*2)
AND resistance training

PEDro Amyotrophic lateral sclerosis | 7 4 2 (*2)
AND resistance exercise

PEDro Amyotrophic lateral sclerosis | 7 4 4 (*4)
AND aerobic training

PEDro Amyotrophic lateral sclerosis | 9 6 4 (*4)

AND aerobic exercise




PEDro Amyotrophic lateral sclerosis | 12 7 4 (*4)
AND respiratory training

PEDro Amyotrophic lateral sclerosis | 7 5 3(*3)
AND respiratory exercise

PEDro Amyotrophic lateral sclerosis | 16 14 7T(*7)
AND exercise

PEDro Amyotrophic lateral sclerosis | 1 1 1(*1)
AND flexibility training

Manuell sékning Effectiveness of home-based ex- | 1 1 1

(Google Scholar)

ercises without supervision by
physical therapists for patients
with early-stage amyotrophic lat-

eral sclerosis




BILAGA 5 KVALITETSGRANSKNING — BEDOMD RISK FOR BIAS

nej)

info saknas, 5.3 info
saknas)

Braga et al. (2018) 1 0,5 1 1 0,5 4
(1.1ja,1.2ja, 1.3 nej) | (2.1ja,2.2nej, 2.3tro- | (3.1]a) (4.1 nej, 4.2 nej, 4.3 | (5.1 info saknas, 5.2
ligen nej, 2.4 nej, 2.5 nej) info saknas, 5.3 info
ja) saknas)
Cheah et al. (2009) 1 1 1 1 0,5 4,5
(1.1ja,1.2ja, 1.3 nej) | (2.1 nej, 2.2 nej, 2.3 | (3.1ja) (4.1 nej, 4.1 nej, 4.1 | (5.1 info saknas, 5.2
ja) nej) info saknas, 5.3 info
saknas)
Clawson et al. (2017) | 1 0 1 1 1 4
(1.1ja,1.2ja, 1.3nej) | (2.1]a, 2.2 ja, 2.3 tro- | (3.1]ja) (4.1 nej, 4.2 nej, 43| (5.1 ja, 5.2 nej, 5.3
ligen nej, 2.4 nej, 2.5 nej) nej)
ja)
Ferri et al. (2019) 1 0 1 1 0,5 3,5
(1.1ja, 1.2 ja, 1.3 nej) . . | B1ja) (4.1 nej, 4.2 info sak- | (5.1 info saknas, 5.2
(2.1)a,22ja, 230 nas, 4.3 nej) info saknas, 5.3 info
ligen nej, 2.4 nej, 2.5 saknas)
ja)
Kalron et al. (2021) 1 1 1 1 0,5 4,5
(1.1ja, 1.2 ja, 1.3 nej) | (2.1 nej, 2.2 nej) 31ja) (4.1 nej, 4.2 nej, 4.3 | (5.1 info saknas, 5.2




Lunetta et al. (2015) 1 0 1 1 0,5 3,5
(1.1ja,1.2ja, 1.3 nej) | (2.1]a, 2.2 ja, 2.3 tro- | (3.1]ja) (4.1 nej, 4.2 nej, 4.3 | (5.1 info saknas, 5.2
ligen nej, 2,4 nej, 2.5 nej) info saknas, 5.3 info
ja) saknas)
Merico et al. (2018) 1 0 1 1 0,5 3,5
(1.1ja, 1.2 ja, 1.3 nej) | (2.1 nej, 2.2 nej) (3.1ja) (4.1 nej, 4.2 nej, 4.3 | (5.1 info saknas, 5.2
nej) info saknas, 5.3 info
saknas)
Pinto et al. (2012) 1 0,5 1 1 0,5 4
(1.1ja,1.2ja, 1.3nej) | (2.1 nej, 2.2 ja, 2.3 | (3.1ja) (4.1 nej, 4.2 nej, 4.3 | (5.1 info saknas, 5.2
nej, 2.4 nej, 2.5 ja) nej) info saknas, 5.3 info
saknas)
Plowman et al. (2018) | 1 1 1 1 0,5 4,5
(1.1ja,1.2ja, 1.3nej) | (2.1 nej, 2.2 nej, 2.3 | (3.1ja) (4.1 nej, 4.2 nej, 4.3 | (5.1 info saknas, 5.2
ja) nej) info saknas, 5.3 info
saknas)
Van Groenestjinetal. | 1 0 0 1 0,5 2,5
(2019) (1.1ja,1.2ja, 1.3nej) | (2.1]a, 2.2 ja, 2.3 nej, | (3.1 nej, 3.2 nej, 3.3 | (4.1 nej, 4.2 nej) (5.1 info saknas, 5.2
2.4 nej, 2.5 ja) troligen nej, 3.4 nej) info saknas, 5.3 info
saknas)
Zucchi et al. (2019) 1 0 0,5 1 0,5 3

(1.1ja, 1.2 ja, 1.3 nej)

(2.1ja, 2.2 ja, 2.3 nej,
2.4 nej, 2.5ja)

(3.1 nej, 3.2 nej, 3.3
ja, 3.4 ja)

(4.1 nej, 4.2 nej, 4.3
nej)

(5.1 info saknas, 5.2
info saknas, 5.3 info
saknas)




Pinto et al |1 1 0,5 1 1 1 0,5 6
(2013) . . . . . . .
(AL.1 nej) (B1.1 nej, B1.4 | (C1.1 nej, C1.2 | (2.1 nej, 2.3 nej) (3.1ja) (4.1 nej, 4.2 nej, | (5.1 info saknas,
ja) ja, C1.3 nej) 4.3 nej) 5.2 info saknas,
5.3 info saknas)
Kato et al. |1 1 1 1 1 0,5 0,5 6
(2020)
(Al.1 nej) (B1.1 nej, B1.4 | (C1l.1ja,Cl.2ja, | (2.1 nej, 2.3 nej) | (3.1]a) (4.1 nej, 4.2 ja, | (5.1 info saknas,
ja) C1.3 nej) troligen nej) 5.2 info saknas,
5.3 info saknas)
Kitano et al. |1 1 0,5 1 0,5 1 0,5 55
(2018)
(Al.1nej) (B1.1 nej, B1.4 | (C1.1 nej, C1.2 | (2.1 nej, 2.3 nej) | (3.1 nej, 3.2 ja, | (4.1 nej, 4.2 info | (5.1 info saknas,
ja) ja, C1.3 nej) 3.3 nej, 3.4 info | saknas, 4.3 nej) | 5.2 info saknas,
saknas) 5.3, info saknas)




