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Geacht lid van Spierziekten Nederland,

Hierbij ontvangt u een informatiepakket voor uw huisarts. U kunt deze informatie aan de
assistente van uw huisarts geven en een afspraak met uw huisarts maken voor ongeveer een
week daarna. Uw huisarts kan dan de informatie doornemen voordat u op gesprek komt.
Wanneer u uw situatie al hebt besproken met uw huisarts, is dit natuurlijk niet nodig.

De huisartsenbrochure en begeleidende brief zijn bedoeld voor de situatie waarin de diagnose

kort geleden is gesteld.

Normaal gesproken hebben huisartsen een begeleidende en in veel gevallen een
codrdinerende rol bij chronische ziekten. Maar omdat spierziekten zeldzaam zijn, weet de
huisarts hier in het algemeen weinig over. In het informatiepakket staat beknopt beschreven
wat de huisarts over uw spierziekte en de behandeling ervan moet weten.

De huisartsenbrochure is gemaakt door Spierziekten Nederland samen met het Nederlands
Huisartsen Genootschap en gecontroleerd door vooraanstaande specialisten. Hij is
geschreven voor de huisarts. Natuurlijk staat het u vrij om de brochure door te lezen. De
gegevens in de brochure worden kort, zakelijk en in medisch vakjargon weergegeven. Het kan
zijn dat onderdelen van de brochure confronterend overkomen.

De huisarts speelt vaak een belangrijke rol in de zorgverlening aan mensen met een
spierziekte en hun naasten. In de regel wordt de betrokkenheid van de huisarts groter
naarmate u de aandoening langer hebt. Bedenk welke rol uw huisarts kan hebben in uw zorg.
» Hoe is uw relatie met uw huisarts nu? Zijn er in het verleden zaken voorgevallen die de
relatie met uw huisarts verstoord hebben? Praat hier dan over met elkaar. Het valt voor een
huisarts soms ook moeilijk om goede keuzes te maken bij zeldzame ziekten.

+ Wat verwacht u van uw huisarts? Wat organiseert u zelf en wat verwacht u dat uw huisarts
regelt? Kan uw huisarts een codrdinerende rol vervullen?

Deze brochure kan uw huisarts helpen u beter te begeleiden, maar maakt uw huisarts geen
specialist in spierziekten. Daarvoor ziet hij/zij te weinig mensen met uw aandoening. Met
complexe vragen zult u altijd een beroep moeten blijven doen op een in spierziekten
gespecialiseerde revalidatiearts. Spierziekten Nederland raadt u aan regelmatig op controle te
gaan bij een revalidatiearts. Namen van deze artsen kunt u bij de Spierziekten Nederland

opvragen.

Wij hopen dat uw huisarts de nodige steun heeft aan dit informatiepakket.

Met vriendelijke groet,

Drs. M.F.Th. Timmen
Directeur Spierziekten Nederland

Spierziekten Nederland Tel: 035-5480480 www.spierziekten.nl
Lt.gen. Van Heutszlaan 6 Fax: 035-5480499 ING: NL77INGB0001422400

3743 JN Baam mail@spierziekten.nl
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nederlands huisartsen
genootschap

Datum: zie poststempel

Geachte huisarts,

Hierbij ontvangt u informatiemateriaal over een neuromusculaire aandoening. Spierziekten
Nederland heeft in samenwerking met het Nederlands Huisartsen Genootschap (NHG) en
de Vereniging Samenwerkende Quder- en Pati€éntenorganisaties (VSOP) dit materiaal
specifiek voor huisartsen ontwikkeld.

Het betreft een zeldzame aandoening. Deze brochure biedt praktische aanknopingspunten
voor de huisartsgeneeskundige behandeling en begeleiding van de patiént en zijn
gezinsleden. Als u deze brochure ontvangt, hebt u waarschijnlijk een patiént met een
dergelijke aandoening in uw praktijk.

In verband met de complexiteit van de aandoening vergt de behandeling van een
neuromusculaire ziekte een goed gecodrdineerde en multidisciplinaire aanpak. ledereen is
erbij gebaat als over en weer (huisarts-patiént-specialist) duidelijk is welk aandeel van u

gewenst en mogelijk is.

In de regel neemt de betrokkenheid van de huisarts bij de patiént toe naarmate de ziekte
voortschrijdt. Het heeft de voorkeur dat de codrdinatie zo lang mogelijk in handen blijft van
een gespecialiseerde behandelaar. Op de website www.spierziekten.nl/zorgwijzer zijn de
adressen van gespecialiseerde behandelcentra te vinden. U kunt op www.spierziekten.nl
meer gedetailleerde informatie over de zeldzame aandoening van uw patiént nalezen of via
de webwinkel bestellen; veel informatie is gratis digitaal binnen te halen.

De brochure die u hierbij ontvangt, is digitaal binnen te halen via www.nhg.org,
www.vsop.nl en www.spierziekten.nl. De brochure wordt periodiek geactualiseerd. Via de
genoemde websites is steeds de meest recente versie van de brochure beschikbaar.

Wij hopen u hiermee bij het arts-pati€ntcontact van dienst te zijn geweest.

Met vriendelijke groet,

Dr. I.J.M. Smeele, kaderarts
Hoofd NHG-afdeling Implementatie

Spierziekten Nederland Tel: 035-5480480 www.spierziekten.nl
Lt.gen. Van Heutszlaan 6 Fax: 035-5480499 ING: NL77INGB0001422400

3743 JN Baarn mail@spierziekten.nl



Aandachtspunten voor de begeleiding van patiénten

met zeldzame neuromusculaire ziekten

Verschillende van de hieronder genoemde aandachtspunten zijn vanzelfsprekend maar zijn voor de

volledigheid toch opgenomen. De aandachtspunten gelden voor neuromusculaire ziekten in algemene

zin. Afhankelijk van het ziektebeeld kunnen bepaalde punten minder van belang zijn. Dit overzicht is

voortgekomen uit een meningsvormend onderzoek naar de informatiebehoefte van huisartsen op het

gebied van de neuromusculaire ziekten. In het onderzoek is gepeild wat de huisartsen als hun taak zien.

Dit onderzoek is uitgevoerd in opdracht van het NHG en VSN (Vereniging Spierziekten Nederland)®.

Na het stellen van de diagnose

* De patiént op korte termijn actief benaderen zodra de speci-
alistische diagnose bekend is.

* Navragen hoe de aanpak van de huisarts in de fase vooraf-
gaand aan de diagnosestelling door de patiént is ervaren;
nagaan of iets in die aanpak of opstelling van de huisarts de
arts-patiéntrelatie negatief beinvloed heeft.

* Toetsen in hoeverre de patiént/naasten de diagnose ver-
werkt en geaccepteerd hebben.

* Navragen welke afspraken met de patiént gemaakt zijn over
taakverdeling tussen behandelaars en over zorgcodrdinatie.

* Bespreken met de patiént wat wel en niet van de huisarts
verwacht kan worden aan behandeling en begeleiding.

Bij voortschrijden van de ziekte

* Afspreken met betrokken behandelaars wie hoofdbehande-
laar is en het beloop van de ziekte bewaakt.

* Beleid afspreken en blijven afstemmen met hoofdbehande-
laar (en overige specialisten).

* Eerste aanspreekpunt zijn voor patiént, tenzij anders afge-
sproken met hoofdbehandelaar.

» Behandelend (of verwijzend) ingrijpen bij medische proble-
men waarbij geen extra risico’s aanwezig zijn (voor zover dit
met patiént en specialist afgesproken beleid is).

* Kennis hebben van de effecten van de spierziekte op ge-
wone aandoeningen zoals longontsteking, blaasontsteking,
griep(vaccinatie).

* Bewust zijn van en betrokkenen attenderen op bij de huis-
arts bekende extra ziektegebonden risico’s.

+ Doorverwijzen naar juiste hulpverleners bij complicaties.

* Alert zijn op fysieke of emotionele uitputting van de naaste
omgeving bij (zwaarder wordende) mantelzorgtaken.

* Anticiperen op niet-medische vragen en problemen ten
gevolge van diagnose en ziekte.

* Anticiperen op vragen rondom het levenseinde.

« Signaleren van deze niet-medische vragen en problemen.
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Rondom het levenseinde

+ Codrdineren van zorg rond thuiswonende patiénten.

* Wensen rond levenseinde tijdig bespreken en alert zijn op
mogelijke (latere) veranderingen hierin.

* Stervensbegeleiding.

* Verlenen van palliatieve zorg.

* Zorgen dat de dienstdoende huisartsen bekend zijn met de
patiént en met de speciale kenmerken en omstandigheden
die de ziekte in deze fase met zich meebrengt.

* Beleid bespreken in geval van crisis.

* Bewust zijn van, en betrokkenen attenderen op bij de huis-
arts bekende, extra ziektegebonden risico’s (S.O.S.—bandje).

* Anticiperen op een eventuele opname in een geschikt zie-
kenhuis, mochten complicaties in de overlijdensfase opname
noodzakelijk maken.

* Verlenen van nazorg aan nabestaanden.

¥ Rapport ‘Spierziekten als zeldzame ziekten in de huisartsenpraktijk,
2006. E. Eijssens



Postpoliomyelitis syndroom

Het postpoliomyelitis syndroom, kortweg postpolio syndroom (PPS), betreft nieuwe of toegenomen

neuromusculaire symptomen bij mensen die vele jaren eerder poliomyelitis anterior acuta met

motorische uitvalsverschijnselen hebben doorgemaakt. Na decennia van neurologische en functionele

stabiliteit ontstaan klachten van nieuwe of toegenomen spierzwakte, moeheid en een verminderd

uithoudingsvermogen. Soms ontstaan ook spieratrofie, pijn in spieren en gewrichten, koude-

intolerantie en ademhalings- en slikproblemen. Deze klachten leiden tot achteruitgang in het fysieke

functioneren en toenemende beperkingen in het dagelijks leven. De symptomen worden waarschijnlijk

veroorzaakt door degeneratie van zenuweindtakjes die door reinnervatie in de herstelfase na de acute

polio werden gevormd. PPS heeft een langzaam progressief beloop. Voor PPS bestaat geen causale

therapie. De behandeling bestaat uit het vermijden van overbelasting, gedoseerde oefentherapie,

leefregels en hulpmiddelen. Een klein deel van de patiénten bij wie de ademhalingsspieren of de

door de hersenstam geinnerveerde spieren tijdens de acute infectie waren aangedaan, ontwikkelt

respiratoire insufficiéntie waarvoor (nachtelijke) ademhalingsondersteuning noodzakelijk kan zijn.

Véérkomen

* Geschat wordt dat 40-50% van de mensen die vroeger
poliomyelitis hadden PPS krijgt.

* De prevalentie in Nederland van mensen die polio hebben
doorgemaakt is 70-100/100.000. Vrouwen blijken frequen-
ter PPS te hebben dan mannen. Bij een normpraktijk van
2350 patiénten zal een huisarts ongeveer 1 patiént met
PPS in zijn praktijk hebben.

* Voor de invoering van rijksvaccinatie voor poliomyelitis
in 1957 varieerde de incidentie van poliomyelitis anterior
acuta sterk, afhankelijk van het voorkomen van epidemie-
en, tussen 5 en 2000 patiénten per jaar in Nederland. Na
de invoering daalde de incidentie sterk maar in tegenstel-
ling tot andere westerse landen kwamen in Nederland
nog enkele beperkte polio-epidemieén voor, de laatste in
1992/1993. In 2002 werd Europa door de WHO poliovrij
verklaard, sindsdien zijn echter nieuwe poliogevallen
geconstateerd.

* De kans op het krijgen van PPS stijgt met de ernst van de
verlammingsverschijnselen die bestonden tijdens de acute
poliomyelitis, met de ernst van de restverschijnselen van
polio na de herstelfase en het aantal jaren dat sinds de
acute polio is verstreken. Bij het ontstaan van PPS speelt
een erfelijke component geen rol.

* Onder allochtonen en asielzoekers worden nog regelmatig
relatief jonge mensen gezien die polio hebben gehad. In
Noord-Afrika en Turkije is polio veel langer endemisch
gebleven. De prevalentie neemt nu wereldwijd sterk af.

ENKELE FEITEN

Beloop

* Acute poliomyelitis kent verscheidene stadia. Infectie met
het poliovirus veroorzaakt primair een gastro-enteritis.
Bij ongeveer 0,1-2 % van de patiénten wordt het centrale
zenuwstelsel geinfecteerd en ontstaat poliomyelitis ante-
rior acuta, waarbij de motorische voorhoorncellen van het
ruggenmerg en de motorische kernen van de hersenstam
worden aangedaan wat resulteert in een slappe verlam-
ming van spieren van één of meerdere ledematen, romp,
bulbaire of ademhalingsmusculatuur met areflexie en
intacte sensibiliteit.

Na de acute infectie begint de periode van herstel die tot
2 jaar na de acute infectie kan duren. In de herstelfase
ontstaan door reinnervatie vergrote motor-units en spier-

vezelhypertrofie.

Vervolgens treedt een stabiele periode in die vele jaren
kan duren. Er is sprake van stabiele restparesen die in
ernst en uitgebreidheid sterk kunnen variéren tussen
personen. Beseft moet worden dat spieren met een nor-
male kracht uit minder motor-units kunnen bestaan die
vergroot zijn en dat grote spiergroepen die ogenschijnlijk
een normale kracht hebben bij lichamelijk onderzoek toch

tot 50% verzwakt kunnen zijn.
PPS is het late stadium van polio en ontstaat na een sta-
biele fase van tenminste 15 jaar (gemiddeld 30-40 jaar) na

de acute poliomyelitis.




Etiologie

* Het is niet duidelijk wat de oorzaak is van de langzaam
progressieve neurologische achteruitgang bij patiénten
met PPS. Er zijn drie hypothesen voor de pathogenese,
waarvan de progressieve degeneratie van gereinnerveerde
motor-units het breedst geaccepteerd is. De overige twee
zijn de mogelijkheid van een persisterend poliovirus in
het neurale weefsel en een auto-immuunreactie tegen
het zenuwstelsel. Hiervoor bestaat echter onvoldoende
onderbouwing.

* Progressieve degeneratie zou het gevolg zijn van lang-
durige metabole overbelasting van sterk vergrote motor-
units die zich in de herstelfase na de acute polio gevormd
hebben.

Diagnose

+ Omdat veel symptomen van PPS aspecifiek zijn, duurt het
soms lang tot de diagnose gesteld wordt.

* De huisarts verwijst patiénten met motorische restver-
schijnselen van acute poliomyelitis in hun voorgeschiede-
nis met klachten van nieuwe of toegenomen spierzwakte,
toegenomen vermoeibaarheid van de spieren, spierpijn,
atrofie of ongewone algemene vermoeidheid naar de
neuroloog.

SYMPTOMEN

Algemeen
De meest voorkomende klachten zijn progressieve zwakte en
spieratrofie, toegenomen spiervermoeibaarheid, moeheid en

pijn in de spieren en gewrichten. Moeite met slikken, sympto-

men die kunnen wijzen op ademhalingsinsufficiéntie (kort-

ademigheid, ochtendhoofdpijn en/of overmatige slaperigheid

overdag), slaapstoornissen en koude-intolerantie worden
minder vaak gezien.

* Ontstaan van klachten. Meestal ontstaan de klachten
geleidelijk over vele jaren maar PPS kan een enkele keer ook
vrij abrupt ontstaan, uitgelokt door specifieke gebeurtenis-
sen als een val, een periode van overbelasting, bedrust of
operatieve ingrepen.

* Toename spierzwakte. De nieuwe of toegenomen spier-
zwakte ontstaat in spieren die waren aangedaan door polio.
Het kan spieren betreffen die paretisch bleven maar ook
spieren die klinisch volledig herstelden. Omdat polio vaak op
zeer jonge leeftijd werd doorgemaakt, is de anamnese ten
aanzien van de ernst van de polio vaak niet betrouwbaar en
zijn medische dossiers vaak niet meer voorhanden.

* Progressie spierzwakte. De nieuwe spierzwakte is lang-
zaam progressief. Geschat wordt dat, ook onder de 60 jaar,
de spierkracht 1-2% per jaar afneemt. De mate van progressie
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* De neuroloog, bij voorkeur gespecialiseerd in neuromus-
culaire aandoeningen, stelt de diagnose PPS (zie biilage
adressen). De diagnose wordt gesteld op grond van
1. de anamnese (in de voorgeschiedenis acute poliomye-
litis, gevolgd door een stabiele periode na herstel, met
nieuwe/toegenomen symptomen waaronder nieuwe/
toegenomen spierzwakte die tenminste één jaar be-
staat);

2. het klinisch beeld passend bij status na polio en

3. de afwezigheid van andere aandoeningen die de symp-
tomen zouden kunnen verklaren.

* Bij lichamelijk onderzoek dienen er aanwijzingen te zijn
voor een aandoening van het perifeer motorisch neuron
(atrofie en spierzwakte, verlaagde of afwezige reflexen
met intacte sensibiliteit).

* Het EMG en een spierbiopsie helpen niet bij het differen-
tiéren tussen patiénten met en zonder PPS, maar het EMG
kan wel gebruikt worden om poliomyelitis in het verleden
aan te tonen. Met beeldvorming van de spieren (CT-scan
of MRI) kan de mate van spieratrofie en intramusculaire
vervetting worden vastgesteld. Dit onderzoek is in de
gespecialiseerde neuromusculaire centra mogelijk.

kan per patiént verschillen. De functionele gevolgen van de
afname van spierkracht is groter bij patiénten met ernstige
restverschijnselen.

Vermoeidheid

* Ernstige vermoeidheid. Het merendeel van de patiénten
met PPS heeft last van ernstige vermoeidheid. Minimale
inspanning kan plotseling een gevoel van algehele uitputting
geven. Sommige patiénten hebben last van algehele zwakte
terwijl andere patiénten last hebben van toegenomen spier-
vermoeibaarheid en zwakte door lichamelijke inspanning.

* Zeer ernstige vermoeidheid. De moeheid kan zo ernstig
zijn dat wordt geklaagd over concentratiestoornissen en
verminderde geheugenfuncties.

Pijn in spieren en gewrichten

Pijn hoeft geen direct gevolg van nieuwe spierzwakte te zijn.
Pijn wordt ook veel gezien bij patiénten met doorgemaakte
poliomyelitis zonder PPS. Ongeveer 40% van de PPS-patiénten
heeft pijnklachten tegenover 20% van de patiénten zonder
PPS.


http://www.vsn.nl/hulpverleners/adres.php
http://www.vsn.nl/hulpverleners/adres.php

* Overbelasting spieren. Overbelasting en chronisch abnor-
maal gebruik van spieren door spierzwakte dragen voor een
belangrijk deel bij aan de pijnklachten in spieren. Hierdoor
kunnen krampen en voor PPS specifieke spierpijn optreden:
diepe pijn aan het einde van de dag die lijkt op de spierpijn
tijdens de acute poliomyelitis.

Pijnlijke spieren en gewrichten. Pijnlijke spieren en
gewrichten van nek, rug en schoudergordel zijn daarente-
gen vaak het gevolg van overbelasting ter compensatie van
spierzwakte van de onderste extremiteiten. Pijn kan ook het
gevolg zijn van spierzwakte in het nek- en schoudergebied.
Gewrichtsklachten. Pijn kan ook optreden in de vorm van
gewrichtsklachten door (progressieve) skelet- en gewrichts-
misvormingen, artrose, (progressieve) gewrichtsinstabiliteit.
Asymmetrische lengte van de ledematen en eerdere opera-
tieve ingrepen zoals artrodesen kunnen bijdragen aan dege-
neratieve gewrichtsaandoeningen. Ook tendinitiden worden
frequent gezien.

Respiratoire insufficiéntie

* Eerdere ademhalingsinsufficiéntie. Respiratoire insuf-
ficiéntie kan bij alle PPS-patiénten ontstaan maar komt
voornamelijk voor bij patiénten die al een verminderde respi-
ratoire functie hadden als gevolg van de poliomyelitis.

* Oorzaak verminderde longfunctie. De verminderde
longfunctie wordt veroorzaakt door zwakte van bulbair gein-
nerveerde ademhalingsspieren vaak in combinatie met een
thoracale kyfoscoliose.

* Beademing tijdens acute fase van poliomyelitis. Pa-
tiénten die tijdens de acute fase van poliomyelitis beademd
moesten worden, hebben een grotere kans later respiratoire
insufficiéntie te ontwikkelen. Een klein deel van de patién-
ten (0,5-5%) lijdt aan het slaapapnoe-syndroom als gevolg
van bulbaire betrokkenheid.

+ Klachten respiratoire insufficiéntie. Vaak treden de

eerste klachten van respiratoire insufficiéntie ‘s nachts op

in de vorm van slaapstoornissen: onrustige slaap, wakker
schrikken, perioden van hypopnoe en apnoe. Door kool-
zuurstapeling kunnen patiénten ‘s ochtends last hebben van
hoofdpijn, misselijkheid of concentratiezwakte en overdag
van overmatige slaperigheid. Vaak hebben patiénten echter
geen of pas laat klachten van de respiratoire insufficiéntie,
waarschijnlijk doordat de zeer geleidelijke progressie van de
respiratoire acidose lang kan worden gecompenseerd.

Dyspnoe. Bij PPS-patiénten kunnen zowel nachtelijke

hypoventilatie als dyspnoe bij geringe inspanning véérko-

men. Nachtelijke hypoventilatie kan lang bestaan zonder
dyspnoe en zich slechts uiten met slaapstoornissen en klach-
ten de volgende ochtend.

Verergering respiratoire insufficiéntie. Een exacerbatie

van respiratoire insufficiéntie kan worden veroorzaakt door

een pneumonie of slijmobstructie bij een verminderde capa-
citeit tot ophoesten.

* Niet-invasieve beademing. De meeste patiénten met respi-
ratoire insufficiéntie hebben baat bij niet-invasieve nachte-
lijke ademhalingsondersteuning via een neuskap.

Overige klachten

* Slikstoornissen. Evenals bij ademhalingszwakte kunnen
slikstoornissen optreden bij mensen die tijdens de acute
fase ook slikproblemen hebben gehad. Patiénten klagen hier
meestal pas over wanneer de klachten tot problemen in het
dagelijks leven leiden.

Koude-intolerantie. Koude-intolerantie kan optreden in
aangedane extremiteiten door een verminderde warmte-
afgifte van de atrofische musculatuur en autonome stoor-
nissen (waarschijnlijk een secundair fenomeen) met sterk
blauwrood verkleurde en koud aanvoelende extremiteiten.
Ook algehele koude-intolerantie wordt vaak gezien, maar het
is onduidelijk wat hiervan de oorzaak is. Koude heeft een
nadelig effect op de spierfunctie.
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BELEID

Algemeen

* Geen causale behandeling. Voor het verlies van zenuw-
eindtakjes is geen causale behandeling beschikbaar.

+ Symptomatische behandeling. De behandeling richt zich
op het verminderen van de symptomen van vermoeidheid,
pijn en de functionele beperkingen.

* Overbelasting door dagelijkse activiteiten. De symp-
tomen van PPS zijn te beschouwen als verschijnselen van
fysieke overbelasting waarbij normale dagelijkse activiteiten
de belastbaarheid van het locomotore systeem al kunnen
overschrijden.

* In PPS gespecialiseerde behandelaar. Voor behandeling
verdient het aanbeveling door te verwijzen naar een revali-
datiearts (zie bijlage adressen). Een multidisciplinaire behan-
deling kan nodig zijn waarbij fysiotherapie, ergotherapie,
maatschappelijk werk, psychologie, logopedie, orthopedisch
instrumentmakers, schoentechnici en andere instanties zoals
thuiszorg en leveranciers van hulpmiddelen en aanpassingen
in onderlinge afstemming betrokken kunnen zijn.

Vermoeidheid

* Doel behandeling. Het doel van de behandeling van PPS is
door toename van de belastbaarheid en vermindering van
de belasting tot een nieuw functioneel evenwicht te komen.
Voor de toename van de belastbaarheid zijn fysiotherapeuti-
sche oefenprogramma’s en orthesen geschikt. Patiéntenedu-
catie en energiebesparende hulpmiddelen kunnen een rol
spelen bij de vermindering van de belasting.
Fysiotherapeutische oefenprogramma’s. Oefenpro-
gramma’s onder begeleiding van een fysiotherapeut met
nadruk op submaximale niet-vermoeiende inspanning en
rust kunnen de lokale vermoeidheid van spieren verminde-
ren en het uithoudingsvermogen verbeteren. Hiervoor zijn
met name hydrotherapie en oefeningen op een hometrainer
geschikt.

Verbetering spierkracht. Verbetering van spierkracht is
slechts te verwachten bij spieren die secundair, door inac-
tiviteit, verzwakt zijn en geen of slechts geringe paresen
vertonen.

Extreme vermoeidheid. Bij extreme algehele vermoeidheid
is rust de eerst aangewezen behandeling samen met een
uitgebreidere multidisciplinaire behandeling.
Farmacotherapie. Farmacotherapie levert weinig succes op
bij de behandeling van vermoeidheid. Ook pyridostigmine is
(in een RCT) niet effectief gebleken.

Hulpmiddelen. Voor sommige handelingen kunnen hulp-
middelen nodig zijn. Dit betreft vooral bewegingen die
repetitieve contracties van de spieren vergen zoals lopen,
traplopen en kleren aantrekken. Afgewogen moet worden of
voorzieningen niet leiden tot verlies aan spieradaptatie en
daarmee verdere afname van de belastbaarheid. Orthesen en
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krukken kunnen de bewegingsefficiéntie verbeteren maar
soms zijn woningaanpassingen zoals een traplift, rolstoel of
een elektrisch buitenvervoermiddel nodig.

Verandering leefpatroon. Het veranderen van het leefpa-
troon is voor PPS-patiénten vaak niet eenvoudig. Dit wordt
mede veroorzaakt doordat hen als kind geleerd is om vooral
door te zetten en niet te klagen. Nieuwe klachten kunnen
leiden tot grote onzekerheid en patiénten bagatelliseren

of ontkennen aanvankelijk hun symptomen en functionele
achteruitgang. Toch kunnen het spreiden van activiteiten
over de dag en het nemen van rustintervallen in belangrijke
mate bijdragen aan een functionele verbetering. De gevolgen
hiervan voor het werk, gezin en sociale activiteiten kunnen
groot zijn. Parttime of geheel stoppen met werken (ge-
deeltelijke of gehele afkeuring) en hulp in de huishouding
kunnen nodig zijn.

Pijnklachten

* Pijn door gewrichtsaandoeningen. Pijnklachten door
gewrichtsaandoeningen dienen behandeld te worden door
vermindering van overbelasting. Fysiotherapie, paracetamol
en vervolgens NSAID’s hebben hierin een ondersteunende
rol.

* Vermindering mechanische stress. Met lichaamsgebonden
hulpmiddelen zoals krukken en orthesen kan de mechanische
stress op gewrichten en pezen worden verminderd waardoor
pijnklachten afnemen.

Dyspnoe en dysfagie

* Niet-invasieve beademing. Ter behandeling van nachtelijke
hypoventilatie en dyspnoe deffort overdag wordt gebruik
gemaakt van niet-invasieve beademing. Dit wordt verzorgd
door de Centra voor Thuisbeademing (CTB) (zie bijlage adres-
sen). Voor het vaststellen van nachtelijke hypoventilatie kan
gebruik worden gemaakt van polysomnografie en bloedgas-
analyse in de ochtend.

Voor- en nadelen niet-invasieve beademing. Niet-inva-
sieve ademhalingsondersteuning leidt tot verbetering van de
nachtrust en verbetering van de kwaliteit van leven overdag
en afname van vermoeidheid.

Nadelen kunnen zijn: conjunctivitis, ulceraties van de huid
van de neusrug en een opgeblazen maag met emesis als
gevolg.

Verbetering ophoesten van slijm. Als door zwakte van het
respiratoire apparaat het vermogen slijm op te hoesten ver-
mindert, hebben patiénten een grotere kans om respiratoire
infecties te ontwikkelen. Met fysiotherapie of logopedie
kunnen verschillende technieken zoals airstacken aangeleerd
worden die eraan bijdragen effectief te hoesten (onder
andere verzorgd door het Centrum voor Thuisbeademing of
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revalidatieteams; zie bijlage adressen). Door airstacken ver-
betert de hoestkracht en wordt voorkomen dat er slijm in de
longen achterblijft. Er bestaan ook mechanische apparaten
die het hoesten verbeteren.

+ Dysfagie. Dysfagie kan behandeld worden met slikpro-

gramma’s waarbij juiste sliktechnieken aangeleerd worden.
Hiervoor kan verwezen worden naar gespecialiseerde logo-
pedisten die werkzaam zijn in revalidatiecentra en revalida-
tieafdelingen van ziekenhuizen die zich richten op neuro-
musculaire ziekten (zie bijlage adressen). Het is vrijwel nooit
nodig tot inbrengen van een PEG-sonde over te gaan.

AANDACHTSPUNTEN

* Luchtweginfecties. Luchtweginfecties moeten adequaat
behandeld worden in verband met de verhoogde kans op
complicaties door (soms subklinische) respiratoire insuffi-
ciéntie. Er wordt eerder dan gebruikelijk overgegaan tot het
voorschrijven van antibiotica.

* Revalidatiegeneeskundige evaluatie. De behandeling van
PPS-patiénten dient niet te eindigen na de diagnose door de
neuroloog maar hoort gevolgd te worden door een gespeciali-
seerde revalidatiegeneeskundige evaluatie van de functionele
problemen en een individuele multidisciplinaire behandeling
(zie bijlage adressen).

* Continuiteit van zorg. De continuiteit van zorg na een

periode van revalidatiebehandeling is belangrijk voor het
verwerken van een tweede handicapperiode. Met name de
onzekerheid over het fysiek functioneren in de toekomst is
voor veel patiénten een blijvende bron van zorg.

* Psychosociale begeleding. Besteed met name aandacht
aan psychosociale begeleiding van deze patiénten.

7
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CONSULTATIE EN VERWIJZING

« Diagnostiek. Neuromusculaire diagnostische centra®. Deze diagnostische centra in academische ziekenhuizen beschikken
over actuele kennis op het gebied van neuromusculaire ziekten. Men kan hier terecht voor het stellen van een diagnose of
voor een second opinion.

+ Behandeling en begeleiding. Revalidatie-instellingen met ervaring met neuromusculaire aandoeningen®. Deze revalida-
tie-instellingen beschikken over een multidisciplinair revalidatieteam dat aangestuurd wordt door een — in neuromuscu-
laire ziekten gespecialiseerde — revalidatiearts. Men heeft veel kennis van en ervaring met de behandeling en begeleiding
van mensen met een neuromusculaire ziekte.

Specifieke kennis van PPS is onder meer aanwezig bij de afdelingen neurologie en revalidatie van het Academisch Medisch
Centrum te Amsterdam (AMC) (resp. mevrouw prof. dr. M. de Visser, neuroloog en prof. dr. F. Nollet, revalidatiearts). Bei-
den zijn o.a. toonaangevend wat betreft het Nederlands wetenschappelijk onderzoek naar PPS.

* Ademhalingsondersteuning. Centra voor thuisbeademing*.

* Patiéntenvereniging. Vereniging Spierziekten Nederland: bij deze patiéntenorganisatie is veel kennis over neuromuscu-
laire ziekten beschikbaar.
De VSN biedt lotgenotencontact en informatie (zowel voor patiénten als voor hulpverleners). Ook kan de VSN advies
geven over het zorgtraject en kent ze de in neuromusculaire ziekte gespecialiseerde (para)medici in Nederland. Zie voor
meer informatie pagina 8.

* Achtergrondinformatie.
* Myonet ‘het postpolio syndroom, late gevolgen van polio, F. Nollet, 1996.
* Patiéntenbrochure Postpolio Syndroom, 1996.
De bovenstaande VSN-publicaties zijn te bestellen of te downloaden via de website www.spierziekten.nl.
* Post-polio syndrome. F. Nollet, Orphanet Encyclopedia 2004 (www.orpha.net/data/patho/GB/uk-PP.pdf).
* Algemene website van de patiéntenvereniging met uitgebreide informatie over spierziekten en links naar

buitenlandse sites: www.vsn.nl.
* Website van samenwerkingsverband tussen neuromusculaire artsen/onderzoekers met o.a. informatie over
lopende medicijnentrials: www.isno.nl.

¥ Zie bijlage adressen of www.vsn.nl/hulpverleners.
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Verantwoording

Deze brochure is tot stand gekomen door een samenwerkingsverband tussen de Vereniging Spierziekten Nederland en het

Nederlands Huisartsen Genootschap. Deze en andere brochures over neuromusculaire ziekten zijn te downloaden via

www.vsn.nl/hulpverleners.

De Vereniging Spierziekten Nederland (VSN)

De VSN is een organisatie van en voor mensen met een neuro-
musculaire ziekte. De Vereniging Spierziekten Nederland komt
op voor mensen met een neuromusculaire ziekte. Het gaat de
VSN om een betere kwaliteit van de zorg, effectief wetenschap-
pelijk onderzoek, onderling contact en goede voorlichting en
informatie, ook voor artsen en professionele hulpverleners. De
VSN werkt nauw samen met medisch specialisten, maatschap-
pelijk werkenden, onderzoekers, fysiotherapeuten, thuis-
zorginstellingen en huisartsen. Er bestaat een hechte band met
de academische centra en gespecialiseerde revalidatiecentra. Zo
kunnen bepaalde knelpunten in de verzorging en ondersteuning
van leden snel worden gesignaleerd en opgelost. Ook speelt de
VSN een belangrijke rol in het stimuleren van wetenschappelijk
onderzoek.

Lt. Gen. van Heutszlaan 6

3743 JN Baarn

Telefoon 035 548 04 80

Fax 035 548 04 99

E-mail vsn@vsn.nl

www.vsn.nl / www.spierziekten.nl

Spierzieken Infolijn 0goo 548 04 8o (op werkdagen van g9.00
tot 12.30 uur, € 0,15 p/m)

Het Nederlands Huisartsen Genootschap (NHG)

Het Nederlands Huisartsen Genootschap bestaat sinds 1956 en
is de wetenschappelijke vereniging van huisartsen. Belangrijkste
doelstelling van het NHG is de bevordering en ondersteuning
van een wetenschappelijk verantwoorde beroepsuitoefening
door de huisarts. Met het kwaliteitsbeleid waarvan de standaar-
denontwikkeling, de deskundigheidsbevordering en de bevorde-
ring van een goede praktijkvoering de hoofdbestanddelen zijn,
levert het NHG een belangrijke bijdrage aan de professionalise-
ring van de beroepsgroep.

Postbus 3231

3502 GE Utrecht
Telefoon 030 282 35 00
Fax: 030 287 06 68
E-mail info@nhg.org
Website www.nhg.org
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Redactie

Drs. P. Jansen, huisarts/wetenschappelijk medewerker sectie
preventie & patiéntenvoorlichting NHG

Drs. E. van Uden, hoofd afdeling communicatie VSN
Mevrouw dr. A.M.C. Horemans, beleidsmedewerker VSN

Drs. W.B. Groen, arts-onderzoeker, auteur.

Deze uitgave is tot stand gekomen met bijdragen en adviezen
van prof. dr. F. Nollet, revalidatiearts; mevrouw prof. dr. M. de
Visser, neuroloog. De tekst is becommentarieerd door diverse
huisartsen en patiénten.

Deze brochure kon worden gerealiseerd dankzij de financiéle
steun van het VSB-fonds en de Stichting RVVZ.

Baarn, 2006
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