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1 ) Inleiding

Deze brochure is bedoeld voor de (kinder)fysiothe-
rapeut en (kinder)ergotherapeut die iemand met
Duchenne spierdystrofie behandelt of gaat behan-
delen (in deze brochure wordt de term Duchenne
aangehouden). Spierziekten, zoals Duchenne spier-
dystrofie, zijn zeldzaam en vaak onbekend.
Daardoor is er voor fysiotherapeuten en ergothera-
peuten weinig informatie beschikbaar over de
behandeling.

De brochure is afgestemd op de Nederlandse
richtlijn Duchenne spierdystrofie (2021) en de NHG-
huisartsenbrochure. Waar mogelijk is de informatie
gebaseerd op wetenschappelijke literatuur. Als
deze niet beschikbaar was, is de informatie geba-
seerd op consensus van experts.

2 ) Omschrijving ziekte

Duchenne spierdystrofie is een ernstige spierziekte
waarvan de eerste verschijnselen vaak al voor het
tweede levensjaar zichtbaar zijn. De diagnose
wordt meestal gesteld in het derde of vierde
levensjaar. Het is een progressieve ziekte waarbij
naast toenemende spierzwakte ook meerdere
organen zijn aangedaan, zoals de hersenen en het
hart.

Duchenne komt voor bij één op de vierduizend tot
zesduizend pasgeboren jongens. De aandoening
kan ook voorkomen bij meisjes, maar dit is zeer
zeldzaam (richtlijn Duchenne 2021). Duchenne is
erfelijk. De DNA-verandering (mutatie) wordt
meestal via de moeder overgedragen. Deze
moeders zijn draagster van de afwijking in het
dystrofine-gen en kunnen zelf ook klachten
hebben.

Verschillende fasen van Duchenne

+ Pre-diagnostische fase: symptomen zoals later
beginnen met lopen of vertraagde spraak zijn
aanwezig, maar meestal subtiel en deze worden
niet altijd herkend.

- Vroege ambulante fase: kinderen laten de
“klassieke” kenmerken van Duchenne zien, zoals
het Gowers sign (steunen met de handen op de
dijen om op te staan), een waggelende manier
van lopen (tred) en lopen op de tenen. Traplopen
is nog mogelijk, maar vaak wordt de tweede voet
bijgezet in plaats van afwisselend te stappen.

- Late ambulante fase: lopen wordt steeds
moeilijker en er ontstaan meer problemen met
traplopen en opstaan vanaf de grond.

+ Vroege non-ambulante fase: een rolstoel is
nodig. In het begin kan het kind de rolstoel vaak
nog zelf voortbewegen en is de houding nog
relatief goed.

- Late non-ambulante fase: de functie van de
bovenste ledematen neemt af en het behouden
van een goede houding wordt steeds moeilijker
en het risico op complicaties neemt toe.

Algemene symptomen bij

Duchenne

- Pre-diagnostische symptomen. Bij kinderen
met Duchenne vallen vaak al in de eerste twee
tot drie levensjaren afwijkingen op in de
motorische ontwikkeling. Door spierzwakte en
verminderd uithoudingsvermogen worden
mijlpalen later bereikt, vooral zelfstandig lopen.
Kinderen hebben moeite met activiteiten die
proximale spierkracht vragen, zoals opstaan
vanuit zit of hurk, rennen, springen en traplopen.
Ouders merken vaak dat het kind snel vermoeid
is en achterblijft bij leeftijdsgenoten in spel en
motorische vaardigheden.

- Spierzwakte. De spierzwakte begint meestal in
de benen en treedt eerst proximaal en later dis-
taal op. In de late ambulante fase raken ook de
armen aangedaan. Door aantasting van de
bovenbeen- en bilspieren hebben kinderen
moeite met opstaan (Gowers sign). In de ambu-
lante fase kunnen ook pijnklachten in de benen
voorkomen. Door spierzwakte ontstaan onder
andere een holle rug, platvoeten, vergrote kuit-
spieren met tenengang (in de eerste lijn vallen
de vergrote kuitspieren vaak eerder op dan de
holle rug en platvoeten) en een waggelende
gang. In de loop van de jaren neemt de spier-
kracht verder af volgens een specifiek patroon
(van proximaal naar distaal, in de benen eerder
dan in de armen). Motorische vaardigheden gaan
geleidelijk verloren, wat invloed heeft op activi-
teiten en participatie. De meeste kinderen heb-
ben tussen hun achtste en twaalfde jaar een rol-
stoel nodig. Vanaf deze leeftijd ontstaan vaak
contracturen (afwijkingen in de stand van de
gewrichten).

+ Scoliose. In de loop van de jaren ontwikkelt zich
bij het merendeel van de kinderen een scoliose.
Deze kan snel in ernst toenemen zodra kinderen



VOOR DE (KINDER)FYSIOTHERAPEUT EN (KINDER)ERGOTHERAPEUT

rolstoelgebonden raken. Dit heeft invloed op de
ademhaling en zithouding en kan door de veran-
derde anatomische verhoudingen de functie van
de armen beinvloeden.

Ademhalingsspieren. Door de toenemende
zwakte van de ademhalingsspieren ontstaat
meestal op tienerleeftijd respiratoire
insufficiéntie. In het begin is er vaak alleen
nachtelijke hypoventilatie, maar na verloop van
tijd treedt ook overdag dyspnoe op. Nachtelijke
hypoventilatie kan leiden tot hypercapnie (dit
betekent dat er te veel koolstofdioxide (CO,) in
het bloed zit), met symptomen als ochtend-
hoofdpijn, sufheid, concentratieverlies, vermin-
derde eetlust en gewichtsverlies. Door de ver-
minderde ademexcursies ontstaan sneller infec-
ties van de luchtwegen en atelectase.

Sociale participatie. Mensen met Duchenne
kunnen om meerdere redenen problemen
ervaren met sociale participatie. Door het
toenemende verlies van spierfunctie wordt
deelnemen aan activiteiten buitenshuis steeds
moeilijker. Dit hangt vaak samen met
rolstoelafhankelijkheid, verlies van armfunctie,
en de eventuele noodzaak van ademhalings-
ondersteuning. Dit kan leiden tot emotionele,
logistieke en organisatorische belasting voor
zowel de persoon met Duchenne als voor de
ouders. Ouders gaan lang door met zorg verle-
nen en hun hulpvraag wordt niet altijd gezien.
Een fysiotherapeut kan deze signalen tijdig
opvangen.

Leer- en gedragsproblemen. Een deel van de
kinderen en volwassenen met Duchenne heeft
problemen met sociale interactie door gedrags-
stoornissen als ADHD, obsessief gedrag en ASS
(autismespectrumstoornissen). Daarnaast is een
deel van de jongens cognitief beperkt, wat
invioed heeft op het zelfstandig functioneren.
Sociale zelfredzaamheid. Sociale isolatie
neemt vaak toe naarmate de leeftijd en
ziekteprogressie toenemen. Signaleer dit tijdig
en overleg zo nodig met de huisarts
(Nederlandse richtlijn Duchenne 2021).
Cardiomyopathie. Mensen met Duchenne kun-
nen een cardiomyopathie ontwikkelen. Meestal
hebben ze hierbij geen klachten, soms ontstaan
dyspnoe, palpitaties en duizeligheid. Door de
cardiomyopathie kunnen aritmieén ontstaan.
Blaasfunctie. Er kunnen plasklachten
voorkomen, zoals moeite met ophouden of juist

niet direct kunnen plassen. Mogelijk is er sprake
van een hoog residuaal volume. Meestal geeft
dit geen klachten totdat infecties van de
urinewegen ontstaan.

- Obstipatie. Obstipatie komt zeer frequent voor
door verminderde lichaamsbeweging en
verminderd drinken (door organisatorische
problemen bij toiletgang verminderen jongeren
hun drinkvolume nogal eens). Dit kan met dieet
of met laxantia worden behandeld.

« Pijn. Pijnklachten komen regelmatig voor bij
mensen met Duchenne. Zie het onderdeel
Pijn bij Duchenne voor meer informatie (NHG-
huisartsenbrochure Duchenne).

3 ) Mogelijke behandel-
doelen voor de
fysiotherapeut en
ergotherapeut

Hieronder staan mogelijke behandeldoelen die
relevant kunnen zijn voor de (eerstelijns) (kinder)
fysiotherapeut en (kinder)ergotherapeut.
Afhankelijk van de wensen van de persoon met
Duchenne en de ouder(s) kan de therapeut
onderstaande aandachtspunten meenemen in de
behandeling. Alle aandachtspunten zijn belangrijk,
maar het moment waarop een aandachtspunt
relevant is, verschilt. De volgorde is daarom
willekeurig.

Houd bij de behandeling en het opstellen van
behandeldoelen rekening met de verschillende
problemen die kunnen spelen bij mensen met
Duchenne. De hulpvragen van mensen met
Duchenne en hun ouders kunnen verschillen en
veranderen vaak in de loop van de tijd. Door het
progressieve karakter van de aandoening is het
belangrijk samen te anticiperen op de toekomst.
Mensen met Duchenne hebben vaak veel baat bij
een multidisciplinaire aanpak door een team met
kennis van en ervaring met Duchenne. Omdat er
veel partijen betrokken zijn bij de zorg en iedereen
adviezen geeft, is het belangrijk te beseffen dat
niet altijd ‘alles’ kan. Goede afstemming en priori-
tering zijn dan ook erg belangrijk. Houd ook reke-
ning met een bepaalde mate van ‘therapie-
moeheid’. Stem de behandeling als (eerstelijns)
fysiotherapeut of ergotherapeut af met het spier-



ziekterevalidatieteam of Duchenne Centrum
Nederland waar de persoon onder behandeling is
(zie hoofdstuk Organisatie van zorg).

Fysieke training en actieve leefstijl
Het doel van fysieke training bij mensen met
Duchenne is het bijdragen aan en het behouden
van een passende, zo actief mogelijke leefstijl.
Hiermee wordt secundaire lichamelijke
achteruitgang als gevolg van inactiviteit (disuse)
tegengegaan. Ook draagt het bij aan het zo lang
mogelijk behouden van zelfstandigheid en
functioneren in het dagelijks leven.

Er zijn slechts beperkt gecontroleerde onderzoeken
verricht naar de effectiviteit van fysieke training bij
mensen met Duchenne. De gecontroleerde studies
richtten zich vooral op uithoudingsvermogens-
training en in mindere mate op krachttraining. Ze
leverden geen overtuigend bewijs dat de onder-
zochte interventies beter werkten dan reguliere
zorg. Wel kwam naar voren dat er geen nadelige
gevolgen lijken te zijn voor de gebruikte interven-
ties. In het laatste decennium zijn meerdere obser-
vationele studies uitgevoerd die vooral naar de vei-
ligheid en uitvoerbaarheid van training hebben
gekeken. Daarin werd ook gevonden dat trainen
op het juiste niveau niet schadelijk is. Op basis van
de beschikbare literatuur en expert opinion lijkt
het aanbieden van training veilig. Daarnaast kan
training een positief effect hebben op functionele
vaardigheden en de voor Duchenne kenmerkende
achteruitgang vertragen (Alemdaroglu 2015;
Jansen 2013; Heutinck 2018; Scott 1981; Stubbs
2025; Hammer 2022; Lott 2021).

Fysieke training vindt bij voorkeur plaats onder
begeleiding van een (kinder)fysiotherapeut
wanneer de leefstijl van de persoon onvoldoende
actief is 250203 Update Beweegvisual beweeg-
richtliinen FB_v5.0. Dit is met name het geval bij
mensen met Duchenne met één of meer van de

volgende kenmerken:

1. bewegingsarmoede (minder dan 2-3 keer per
week matig intensief bewegen, terwijl dit fysiek
nog mogelijk is) en/of;

2.verminderde fitheid (bijvoorbeeld moeite met
het volhouden van dagelijkse activiteiten of
sport- en spelmomenten) en/of;

3.dreigend verlies van functionele vaardigheden
en/of;

4.een hulpvraag op het gebied van fysiek
functioneren of training.

Richt fysieke training bij voorkeur zo functioneel
mogelijk in en laat deze aansluiten bij het FITT-
principe (Frequentie, Intensiteit, Tijdsduur en Type
activiteit, zie verderop voor uitgebreidere uitleg).

De training richt zich bij voorkeur op zowel het
uithoudingsvermogen als het krachtuithoudingsver-
mogen en is zo functioneel mogelijk. Hiermee wordt
het behoud van functie, spierkracht, bewegings-
bereik en aerobe capaciteit gestimuleerd, wat
invloed heeft op dagelijkse activiteiten en participa-
tie in sociale activiteiten, werk en sport en spel.
Gespecialiseerde teams, zoals het Duchenne
Centrum Nederland (DCN) en de (kinder)spierziekte-
revalidatieteams, kunnen ondersteunen bij het
opstellen van een individueel trainingsprogramma
met een zo laag mogelijk risico op overbelasting.

Bij het opbouwen van training gelden de volgende

uitgangspunten:

- start rustig en bouw de belasting geleidelijk op
of af in kleine stappen waar mogelijk/nodig;

+ bewaak continu de balans tussen belasting en
belastbaarheid;

« stem de training af op de wensen,
mogelijkheden en haalbaarheid voor de persoon;

- zorg dat de training leuk en motiverend blijft,
ongeacht de leeftijd.

Besteed daarnaast aandacht aan de emotionele

impact van lichamelijke achteruitgang en

mogelijke demotivatie tijdens een trainingsperiode,

zowel bij mensen met Duchenne als bij ouders/

verzorgers (richtlijn Duchenne 2021).

Betrek bij jongere mensen met Duchenne ouders,
familie, vrienden en de omgeving actief bij het
oefenprogramma en laat dit goed aansluiten bij de
wensen en voorkeuren van de jongere (Aune 2025).
Door ouders een actieve rol te geven, worden zij
medeverantwoordelijk in het behandelproces.
Begeleid hen hierin goed en geef aan wat ze
mogen verwachten van de training.

Het periodiek bijhouden van activiteiten (bijvoor-
beeld eenmaal per zes maanden gedurende één
week) kan helpen om inzicht te krijgen in de hoe-
veelheid en duur van beweegmomenten. Op basis
hiervan kan worden beoordeeld of aanpassing van
de trainingsfrequentie of -intensiteit nodig is.


https://www.kennisbanksportenbewegen.nl/?file=11864&m=1724842267&action=file.download
https://www.kennisbanksportenbewegen.nl/?file=11864&m=1724842267&action=file.download
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Integreer trainingsaspecten zo veel mogelijk in
dagelijkse activiteiten (zoals lopen, fietsen en ver-
voer) en in sport- en spelactiviteiten, waaronder
(rolstoel)sporten, hydrotherapie en gymnastiek.
Samenwerking met organisaties zoals Uniek
Sporten en de sportpoli’s van de Esther Vergeer
Foundation kan hierbij ondersteunend zijn. Zie ook
www.spierziekten.nl/themas/sporten-en-bewegen-

met-een-spierziekte. Betrek zo nodig ook de ergo-

therapeut.

Houd voor fysieke training rekening met de vol-
gende aanbevelingen:

- Uithoudingsvermogen: voer aerobe training uit
op een lage/matige intensiteit (OMNI-schaal
score 5 tot 7) voor ten minste 20 tot 25 minuten.

- Krachtuithoudingsvermogen: voer training uit
op een lage intensiteit (50 tot 60% van het 1 her-
halingsmaximum volgens het Holten-diagram,
waarbij de 50-60% bij benadering bepaald wordt
en niet door een daadwerkelijke 1RM bepaling
om overbelasting te voorkomen) met per te trai-
nen onderdeel ten minste 2 series van 20-25 her-
halingen.

- Kwaliteit van bewegen: gebruik de graadmeter
‘kwaliteit van bewegen’. Als een oefening niet
meer kwalitatief goed kan worden uitgevoerd (er
treedt meer compensatie op) pas dan de intensi-
teit of het aantal herhalingen aan.

Er zijn ook workouts ontwikkeld door Uniek
Sporten, Duchenne Centrum Nederland en
Duchenne Parent Project, mede mogelijk
gemaakt door de Coalitie Leefstijl in de Zorg.
https://www.unieksporten.nl/thuis/duchenne

Vermijd hierbij:

- trainen op hartslag; de rusthartslag is vaak ver-
hoogd en de maximale hartslag wordt door peri-
fere beperkingen meestal niet bereikt. De heart
rate reserve kan wel worden gebruikt als indica-
tor voor de inspanning.

+ excentrische bewegingen (waarbij spieren ver-
lengen terwijl ze kracht leveren, zoals bijvoor-
beeld de trap af lopen).

+ trainen met hoge mechanische weerstanden/
krachten (bijv. trampolinespringen), omdat dit
kan leiden tot overbelasting.

+ Pas bij tekenen van overbelasting het trainings-
schema aan.

Symptomen van overbelasting zijn:

- langer aanhoudende spierpijn (> 24 uur);

« colakleurige urine (hemoglobinuremie); en

- verminderd vermogen om dagelijkse activiteiten
uit te voeren als gevolg van de training.

Houd bij het vormgeven van fysieke training en het
stimuleren van een actieve leefstijl rekening met
de verschillende ziektefasen van Duchenne en pas
de training aan op de fysieke mogelijkheden van
de persoon. Wees je ervan bewust dat bij deze pro-
gressieve aandoening de mogelijkheden tot bewe-
gen, en dus tot het uitvoeren van fysieke trainings-
oefeningen, continu veranderen en dat maatwerk
en eventueel gebruik van ondersteunende appara-
tuur belangrijk zijn (richtlijn Duchenne 2021). Kijk
voor tips en adviezen op het gebied van trainen
per ziektefase in de bijlage “praktische handvatten
voor training en contractuurpreventie” op
https://duchenne.nl/bewegen-met-duchenne/

Als eerstelijns (kinder)fysio- of ergotherapeut ben

je vaak een schakel tussen school en kind/ouders
op het gebied van bewegen. Afstemming met
school, en met name de gymdocent, over wat wel
en niet mag en/of verwacht mag worden, is voor
iedere partij waardevol.

Ballontennis


http://www.spierziekten.nl/themas/sporten-en-bewegen-met-een-spierziekte
http://www.spierziekten.nl/themas/sporten-en-bewegen-met-een-spierziekte

Pulmonale interventies

Bij mensen met Duchenne is de ademhalingsfunc-
tie een belangrijk aandachtspunt vanwege de pro-
gressieve verzwakking van de ademhalingsspieren.
Monitoring van de longfunctie vindt plaats in
gespecialiseerde centra en bij verdere afname van
de longfunctie ook bij het Centrum voor Thuis-
beademing (CTB). Indicatiestelling voor pulmonale
interventies en educatie van ouders en kinderen
hierover vinden in deze centra plaats, in nauwe
samenwerking met de eerste en tweede lijn.

De rol van de behandelende fysiotherapeuten is
om alert te zijn op symptomen van achteruitgang
en zo mogelijk spirometrie uit te voeren om dit te
onderbouwen. De fysiotherapeuten kunnen de
training en sputummobilisatie-technieken, zoals
hieronder beschreven, met mensen met Duchenne
oppakken. Neem bij twijfel of onduidelijkheid laag-
drempelig contact op met een expertisecentrum.

Pulmonale interventies zijn gericht op het onder-
steunen en optimaliseren van de ademhalingsfunc-
ties tijdens de verschillende stadia van de aandoe-
ning. Hieronder worden verschillende interventies
met verschillende doelen beschreven.

Training

Ademhalingsspierkrachttraining is een interventie
waarbij de inspiratoire en/of expiratoire spierkracht
wordt getraind (IMT/EMT) met een apparaat.

Overweeg deze training als:
« er problemen zijn met hoesten door spierzwakte

Airstacken
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van de ademhalingsspieren en/of;
- er recidiverende luchtweginfecties zijn.
Train bij voorkeur op het niveau van het krachtuit-
houdingsvermogen en voorkom te allen tijde over-
belasting.

Onderzoek toont lichte tot matige effecten van IMT
op de maximale inspiratoire druk (MIP) (Human et
al. 2016; Silva 2019; Watson 2022). Er is nog onvol-
doende bewijs om IMT of EMT standaard toe te
passen. De training wordt het meest toegepast in
de latere ambulante fase of in de vroege non-
ambulante fase.

Sputummobilisatie (airway clearance

techniques)

« Overweeg ACBT (Active Cycle of Breathing
Techniques) al in een vroeg stadium.

« Overweeg een PEP-masker (positive expiratory
pressure), voornamelijk wanneer de techniek van
airstacken niet mogelijk is. Hiermee wordt druk in
de longen opgebouwd door tegen een weerstand
uit te ademen. In het PEP-masker kan deze weer-
stand met gekleurde dopjes worden opgebouwd.

« Overweeg manuele ondersteuning van het hoes-
ten. Dit kan met compressie.

- Airstacken, een longvolume-rekruterende tech-
niek, kan worden toegepast waarbij lucht passief
wordt gestapeld in de longen om de maximale
inspiratoire capaciteit te vergroten. Dit helpt bij
het verbeteren van de hoestkracht (O’Sullivan
2021) en kan mogelijk atelectase en luchtweg-
infecties voorkomen. Ook kan het mogelijk de
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beweeglijkheid van de borstkas in stand houden.
Airstacken wordt vaak geintroduceerd wanneer
de hoestkracht (peak cough flow) onder de 270
L/min daalt, of wanneer de vitale capaciteit (FVC)
onder de 60% van voorspeld is (Birnkrant 2018).
De techniek kan handmatig worden uitgevoerd
met een ballon of met een instelling op de hoest-
machine. Wanneer de ademhalingszwakte toe-
neemt en spontane hoest niet langer effectief is,
kan mechanische hoestondersteuning (hoestma-
chine) worden ingezet. Dit apparaat helpt slijm
uit de luchtwegen te verwijderen door afwisse-
lend positieve en negatieve druk toe te passen
Voer de techniek twee keer per dag uit, met vijf
herhalingen (Birnkrant 2018).

« Hoestmachine: het CTB kan besluiten om de
hoestmachine in te zetten als airstacken niet
meer volstaat en/of PCF < 1601/min (richtlijn
Chronische beademing).

Naarmate de ademhalingsspieren zwakker worden,
kan nachtelijke hypoventilatie ontstaan. Herken dit
tijdig, zodat je vroeg kunt doorverwijzen. Klachten
die hierbij horen zijn ochtendhoofdpijn, slaperig-
heid en vermoeidheid overdag. Als sprake is van
nachtelijke hypoventilatie wordt niet-invasieve
beademing via een neus- of gezichtsmasker inge-
zet om nachtelijke CO,-stapeling te voorkomen en
slaapkwaliteit te verbeteren (Birnkrant 2018).

Er zijn diverse video’s voor mensen met Duchenne
en hun zorgverleners beschikbaar over ademha-
ling. Deze zijn te vinden op: Duchenne Care Video’s.
Ook zijn er op de scholingssite van het CTB films
beschikbaar over de uitvoering van het airstacken
en de hoestmachine.

Zie www.ctbscholing.nl/index.php (hier is een ac-
count voor nodig).

Houdingsmanagement -

liggen - zitten

Lig- en zit problemen komen regelmatig voor. Het
op een goede manier zitten en liggen is erg
belangrijk om complicaties te voorkomen. Door de
achteruitgang van spierfunctie wordt het handha-
ven van een houding steeds moeilijker en is steeds
meer ondersteuning nodig. Monitor als ergo-/fysio-
therapeut de houding daarom regelmatig, zodat
tijdig een interventie kan worden ingezet. Gebruik
bij het beoordelen van houding en positionering
bij mensen met Duchenne bij voorkeur de proto-

collen van de zit/ligwerkgroep NMA van
Spierziekten Nederland (Zie www.spierziekten.nl/
themas/revalidatie-en-spierziekten#goed-zitten-en-
liggen.).

Liggen

Zolang iemand met Duchenne zelfstandig kan
draaien in bed, wordt geadviseerd geen houdings-
ondersteuning toe te passen die dit draaien belem-
mert. Het zelfstandig wisselen van houding draagt
bij aan comfort en voorkomt onnodige beperking
van bewegingsvrijheid.

Zodra bewegen beperkter wordt en er spierverkor-
tingen of andere problemen ontstaan, bekijk dan
individueel of het eerder inzetten van ondersteu-
ning nodig is.

Wanneer zelfstandig draaien niet meer mogelijk is,
bespreek dan met de persoon met Duchenne en/of
ouders/verzorgers in welke houding(en) iemand ’s
nachts ligt (rug- en/of zijligging). Bespreek ook of en
wanneer 's nachts hulp nodig is bij het wisselen van
houding. Het wisselen van houding ’s nachts is
belangrijk (iv.m. comfort, contractuurpreventie, lon-
gen, decubituspreventie, rug en vervormingen van
de borstkas) (Decubitusrichtlijn V&VN 2021). Bedenk
daarbij ook dat keuzes over de houding nu invloed
hebben op het liggen en zitten in de toekomst.

Het moment waarop houdingsondersteuning
wordt ingezet, de vorm en de frequentie vragen
om zorgvuldige afstemming. Dit gebeurt altijd in
samenspraak met de persoon met Duchenne en
alle betrokkenen. Een eenduidig plan draagt bij
aan adequate houdingsondersteuning én aan het
waarborgen van de nachtrust. Een goede nachtrust
is van groot belang, zowel voor de persoon met
Duchenne als voor ouders en/of verzorgers.

Start met een observatie van de lighouding, liefst

in de thuissituatie, en let daarbij op:

« Wervelkolom: tijdens de puberteit is het risico op
het ontstaan van een scoliose het grootst.
Daarnaast kan een rotatie in de romp of heupen
voorkomen.

- Stand van de benen: veel voorkomende standaf-
wijkingen bij mensen met Duchenne zijn abduc-
tie/exorotatie van de benen (kikkerstand).
Daarnaast komt windswept voor, dat wil zeggen
dat beide benen naar dezelfde kant liggen.

- Stand van de voeten: vaak zie je plantairflexie in


https://www.youtube.com/playlist?list=PLm5cMbz2tC6Zn1iD0pMXfI9eQ9rYDNENW
http://www.ctbscholing.nl/index.php
https://kennisplatform.venvn.nl/wp-content/uploads/richtlijnen/20210224-richtlijn-decubitus.pdf
www.spierziekten.nl/themas/revalidatie-en-spierziekten#goed-zitten-en-liggen

Lighouding

de enkels (afhangende voeten) en een varus
stand (naar binnen staan van de voeten).
Positionering van armen en handen.

Vroeg stadium

Zorg dat de persoon met Duchenne zowel in rug-
als in zijligging zo veel mogelijk in een rechte lijn
ligt. Bij zijligging is het advies 30° zijligging.
Mogelijk is ondersteuning nodig om een goede
symmetrische houding te krijgen. Dit kan met bed-
verstellingen of losse kussens.

Later stadium

In een later stadium, wanneer spierkracht afneemt
en scoliose en contracturen toenemen, wordt vaak
gebruikgemaakt van een statische of dynamische
ligorthese. Hiermee is het mogelijk iemand goed te
ondersteunen en een houding te corrigeren. Er zijn
veel verschillende soorten ligortheses. Als een
ligorthese nodig is, vraag dan zo nodig een ergo-
therapeutisch advies. De ergotherapeut kan ook
een aanvraag hiervoor doen bij de zorgverzekeraar.

Zitten
Goed zitten vormt de basis voor optimaal functio-
neren. Het bevordert zelfredzaamheid in dagelijkse

activiteiten en spel en ondersteunt participatie in
de maatschappij.

Op jonge leeftijd wordt vaak gebruikgemaakt van
verschillende stoelen en wisselende zithoudingen.
Naarmate de ziekte vordert, neemt de variatie in
zithoudingen en het gebruik van verschillende
stoelen af en wordt uiteindelijk meestal één (elek-
trische) rolstoel gebruikt, eventueel aangevuld
met een transport- of sportrolstoel. Monitor en
pas de zithouding in deze fase regelmatig aan
waar nodig.

Een veelvoorkomend probleem is een verstoorde
zitbalans, waarbij de denkbeeldige lijn van hoofd
naar bekken niet in het midden van het bekken uit-
komt. Zitten kost veel energie; verkeerd zitten nog
meer.

Observeer de houding goed. Veel voorkomende

houdingsproblemen zijn:

« scheefstand bekken en/of bekkenkanteling (voor-
over of achterover);

. scoliose, C-bocht of S-bocht al dan niet met een
rotatie en/of een gibbus. Let hierbij op of er wel
of geen sprake is van een spondylodese;

. scheefstand schouders;

« scheefstand hoofd;
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« abductie/exorotatie heupen;

- stand van de voeten (inversie en plantairflexie);
en/of

« positionering armen en handen, zie
“contractuurbehandeling”, met en zonder werk-
blad.

Hoe meer houdingsafwijkingen er zijn, hoe meer

aanpassingen aan de (rol)stoel nodig zijn. Denk

hierbij aan:

+ aanpassen van het zitkussen, bijvoorbeeld
ophoging onder de laagste kant van het bekken
om zo een rechtere stand van het bekken te krij-
gen;

- ondersteuning met bekkensteunen links en
rechts om het bekken te stabiliseren en naar
opzij schuiven van het bekken te voorkomen
(komt vaak voor bij scheefstand van het bekken);

- laterale ondersteuning van de romp met pelot-
ten of komvorm van de rugleuning. Door de juis-
te positie van de ondersteuning kan de mate van
scoliose tijdens zitten worden verminderd;

« kniesteunen lateraal van de bovenbenen/knieén
om abductie van de benen te voorkomen of
beperken. Bij abductie van de benen is er een
groter risico op bekkenkanteling en “onderuitglij-
den” en daardoor minder stabiliteit. Ook wordt
het risico op varusstand van de enkels groter,
waardoor afsteunen van de voeten op de voet-
plaat moeilijker wordt.

Wanneer aanpassingen aan zitting en/of rugleu-
ning onvoldoende ondersteuning bieden, kan wor-
den overgegaan op een zitorthese. Een zitorthese
is een volledig op maat gemaakte zitting en/of rug-
leuning, eventueel als één geheel, waarmee meer
ondersteuning en correctie mogelijk is.

Aanpassingen aan lig- en zithouding voor mensen
met Duchenne zijn vaak complex. Overweeg af te
stemmen met een ergotherapeut uit een expertise-
centrum.

Hulpmiddelen

In de verschillende fasen van het ziekteproces bij
Duchenne worden hulpmiddelen en voorzieningen
ingezet. Duchenne is een progressieve aandoening
waarbij de persoon gedurende het ziektebeloop
herhaaldelijk wordt geconfronteerd met lichame-
lijke achteruitgang. Besteed bij de inzet van nieuwe
hulpmiddelen expliciet aandacht aan de emotio-
nele impact hiervan.

Verkeerde zithouding.

Hulpmiddelen kunnen de zelfstandigheid van de
persoon met Duchenne vergroten. Denk hierbij
ook aan domoticahulpmiddelen om bepaalde han-
delingen in en rondom het huishouden te automa-
tiseren.

Let op hulpmiddelenmoeheid. Hulpmiddelen-
moeheid betekent dat iemand kan afhaken, minder
gemotiveerd raakt of zich juist slechter gaat voelen.
Het is vaak een signaal dat iemand behoefte heeft
aan rust, eenvoud, of meer regie. Dit kan voorko-
men wanneer een nieuw hulpmiddel of advies
wordt toegevoegd. Een duidelijk doel en goede
implementatie helpen mensen met Duchenne het
hulpmiddel te accepteren.

De wijze van aanvragen van hulpmiddelen en voor-
zieningen is bekend bij ergotherapeuten. Als de
ergotherapeut (nog) niet betrokken is, win dan
advies in of verwijs, zoals beschreven in het hoofd-
stuk Organisatie van zorg.

Proactieve inzet en samenwerking
Start de aanvraag van hulpmiddelen en voorzienin-



gen tijdig en proactief. Het aanvraagproces kan,
afhankelijk van de complexiteit, veel tijd in beslag
nemen. Neem bij complexe voorzieningen en/of
specifieke vragen contact op met het betrokken
expertisecentrum of het spierziekterevalidatie-
team, zodat zij kunnen meedenken en adviseren.
Daarnaast is goede samenwerking essentieel met
andere betrokken partijen, zoals de gemeente
(Wmo), zorgverzekeraars en leveranciers van hulp-
middelen.

Woningaanpassingen

Bespreek proactief de woonsituatie en de (toekom-
stige) noodzakelijke aanpassingen voor toe- en
doorgankelijkheid van de woning.
Woningaanpassingen en een eventuele verhuizing
vragen vaak veel tijd en voorbereiding.

De ergotherapeut beoordeelt bij voorkeur na het
stellen van de diagnose de woning en bespreekt
samen met de persoon met Duchenne en het
gezin welke aanpassingen nodig kunnen zijn en
wanneer een aanvraag via de Wmo wordt gestart.
Houd daarbij rekening met voldoende ruimte in de
woning om in een latere fase te kunnen functione-
ren met een (grote) elektrische rolstoel.

Denk bij woningaanpassingen aan het nivelleren
van drempels, inzet van easy steps, het verwijderen
van een bad, maar ook aan een aanbouw van een
slaapkamer en natte cel of elektrische bedienbare
deuren.

Daarnaast zijn diverse hulpmiddelen beschikbaar
die kunnen worden ingezet om mensen met
Duchenne zo lang mogelijk in staat te stellen bete-
kenisvolle activiteiten uit te voeren. De inzet hier-
van verschilt per fase van de aandoening. Het gaat
om kleine hulpmiddelen en grotere hulpmiddelen
die de zelfredzaamheid bevorderen of de zorg
ondersteunen.

Loophulpmiddelen

Loophulpmiddelen bieden voor de meeste mensen
met Duchenne weinig tot geen toegevoegde waar-
de. Dit omdat het loophulpmiddel de natuurlijke
compensatiestrategieén in de weg zit.

Een loopfiets kan in de vroege en late ambulante
fase een geschikt hulpmiddel zijn om langere
afstanden te overbruggen, waarbij energie wordt

bespaard en er minder vermoeidheid in de benen
optreedt.

Rolstoel

Bij het afnemen van de mobiliteit wordt in eerste
instantie meestal een handbewogen rolstoel inge-
zet, vaak in de late ambulante fase met hoepelon-
dersteuning. Wanneer zelfstandig hoepelen niet
meer mogelijk is, wordt overgegaan op een elektri-
sche rolstoel.

Let bij de keuze en inrichting van een rolstoel op

het volgende:

« neem voor de aanvraag van een rolstoel contact
op met een expertisecentrum;

- de rolstoel moet passen bij de lichaamsmaten
van de gebruiker;

- er moeten bij een elektrische rolstoel voldoende
verstelmogelijkheden aanwezig zijn, zoals hoog-/
laagverstelling, rughoekverstelling, kantelverstel-
ling en beenverstellingen;

+ houd rekening met het energiemanagement van
de persoon met Duchenne. Zo kan een rolstoel
ook al in de ambulante fase worden ingezet voor
langere afstanden of bij vermoeidheid;

« houd bij aangepaste rolstoelbediening rekening
met toekomstige uitbreidingen en voorzieningen
op de rolstoel. Denk bijvoorbeeld aan ademha-
lingsondersteuning, armondersteuning of robot-
arm, sondevoedingsapparatuur, uitzuigappara-
tuur, verwarmingselementen, gebruik van uri-
naal/uritip in de rolstoel, omgevingsbediening,
telefoon en tablet en een tas of opbergvoorzie-
ning voor persoonlijke spullen.

Ligondersteuning

Voor ondersteuning in lig worden diverse hulpmid-
delen ingezet. Verwezen wordt naar het onderdeel
houdingsmanagement voor een nadere toelichting
op ligondersteuning.

Armondersteuning/robotarm

Een armondersteuning kan worden ingezet wan-
neer de schouderfunctie afneemt. Dit vergroot de
zelfredzaamheid bij activiteiten zoals eten, drinken,
gamen en andere dagelijkse bezigheden.
Daarnaast draagt armondersteuning bij aan het
blijven gebruiken van de schouderspieren wanneer
het zelfstandig heffen van de arm niet meer moge-
lijk is.

Zet een armondersteuner bij voorkeur tijdig in,

11
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omdat dit het gebruik van de armen zonder com-
pensaties verbetert. Let daarbij op welke rolstoel
op dat moment wordt gebruikt. Wanneer een
handbewogen rolstoel aanwezig is (eventueel met
elektrische ondersteuning), zijn sommige armon-
dersteuningen minder geschikt. Laat zo nodig met
een leverancier beoordelen welke armondersteu-
ning in de huidige situatie passend is.

Wanneer de schouderfunctie verder afneemt en er
ook sprake is van vermindering van de handfunc-
tie, kan het inzetten van een robotarm worden
overwogen. Dit zal in samenwerking met een
expertisecentrum verlopen.

Computer/telefoon/gamen

Op het gebied van computergebruik, telefonie en
gamen zijn veel aanpassingen en hulpmiddelen
beschikbaar. Verwijs voor beoordeling en advise-
ring naar een ergotherapeut die werkzaam is bin-
nen een gespecialiseerd neuromusculair (NMA)
revalidatieteam of binnen deze richting is gespecia-
liseerd.

Spraakversterkers

In een latere fase van de aandoening kan het stem-
volume afnemen, wat problemen kan geven in
situaties met meerdere gesprekspartners. In
samenwerking met een logopedist kan een spraak-
versterker worden ingezet, die bijvoorbeeld op de
rolstoel geplaatst kan worden.

Contractuurbehandeling

Contracturen bij Duchenne ontwikkelen zich vol-
gens een relatief vast patroon. Meestal zijn de
enkels als eerste aangedaan, gevolgd door andere
gewrichten, zoals de knieén, ellebogen, heupen en
de pols, hand- en vingergewrichten. Contracturen
ontstaan door externe factoren én door intrinsieke
veranderingen in spier- en peesweefsel.
Contracturen hangen samen met fibrotische veran-
deringen in de spieren, een verstoorde spierbalans
rond een gewricht (waarbij flexoren vaak sterker
zijn dan extensoren), een geleidelijke afname van
functionele vaardigheden en langdurige statische
houdingen (met name na verlies van ambulantie).

Monitor de gewrichtsmobiliteit periodiek, zodat
veranderingen tijdig worden opgemerkt en pas-
sende interventies kunnen worden ingezet.

Voor deze interventies is het goed te realiseren dat
de beschikbare literatuur over contractuurbehan-

deling bij Duchenne beperkt is, vooral bij non-
ambulante personen (Rose 2010; Hyde 2000;
Manzur 1992). De onderstaande fysiotherapeuti-
sche en ergotherapeutische behandelrichtlijnen/
adviezen zijn daarom voornamelijk gebaseerd op
expert opinion.

Behandeling tijdens de ambulante fase
In de ambulante fase staat het behoud van mobili-
teit en functionaliteit van de onderste extremiteit
centraal. Monitor daarnaast ook periodiek de mobi-
liteit van de bovenste extremiteiten (met name
ellebogen en lange vingerflexoren). Het stimuleren
van dagelijks voldoende beweging van de onder-
ste en bovenste extremiteiten vormt de basis van
de behandeling, omdat voldoende activiteit helpt
de actieve range of motion zo lang mogelijk te
behouden.

Onderste extremiteiten

Uit onderzoek van Hyde blijkt dat rekken in combi-
natie met nachtspalken mogelijk positieve effecten
heeft op het behoud van bewegingsvrijheid van
het enkelgewricht, wat overeenkomt met de heer-
sende expert opinion. Deze bevinding ondersteunt
de aanbeveling om zowel manueel rekken als lang-
durige rek via nachtspalken in te zetten om con-
tractuurvorming in de enkels te remmen.

Voor de enkel geldt dat bij verkorting waarbij de
dorsaalflexie van de enkel bij een gestrekt been
<10 graden is, gestart kan worden met gerichte
rekoefeningen. Het advies is de rekoefeningen vijf
tot zes keer per week uit te voeren, waarbij twee
herhalingen van 15 tot 30 seconden in de eind-
stand worden gehanteerd. Instrueer zo mogelijk
ouders of verzorgers in deze technieken, zodat het
rekken kan worden geintegreerd in de dagelijkse
verzorgingsroutine.

Om verdere toename van enkelcontracturen te
beperken, kunnen nachtspalken (enkel-voetorthe-
sen) parallel worden ingezet. Hiermee wordt vaak
gestart voor het zesde levensjaar of zodra de dor-
saalflexie afneemt tot 5 graden of minder. Wanneer
de persoon met Duchenne de nachtspalken ‘s
nachts niet verdraagt, kunnen deze ook overdag
worden gedragen. Doe dit zoveel mogelijk uren
per dag, mits dit niet leidt tot verminderde bewe-

ging.



Overweeg gipsredressie in de vorm van loopgips
bij aanhoudende kuitspierverkorting, ondanks rek-
ken en nachtspalken. Voorwaarde is dat de sta- en
loopfunctie nog behouden zijn. Aan het einde van
de ambulante fase wordt deze behandeling niet
aangeraden, omdat compensatiestrategieén wor-
den beperkt en het lopen kan verslechteren.

Monitor de enkelmobiliteit regelmatig en overleg
bij snellere achteruitgang met het revalidatie-
centrum of academisch ziekenhuis over de indica-
tie voor gipsredressie. Deze behandeling vereist
voldoende beenspierkracht en loopvaardigheid.
Tijdens de gipsbehandeling moet de loopfunctie
goed worden gevolgd door ouders en behande-
lend (kinder)fysiotherapeut (eerstelijns/revalidatie-
centrum). Als de persoon met Duchenne niet
(goed) kan lopen met het gips, moet de behande-
ling worden gestaakt om verlies van ambulantie te
voorkomen. Adviseer een maximale behandelduur
van vier weken, met wekelijks wisselen van het
gips en eerder stoppen bij voldoende effect.

Chirurgische ingrepen ter behandeling of preventie
van contracturen worden in de ambulante fase niet
aanbevolen, omdat het behoud van functionaliteit

en mobiliteit prioriteit heeft.

In de late ambulante fase zijn naast contracturen in
de enkels de meest voorkomende bewegings-
beperkingen knie-extensie en heupextensie.
Adviseer dagelijkse langzit met zoveel mogelijk
gestrekte knieén en zo mogelijk buikligging. Ook
het gebruik van een sta-unit/sta-tafel behoort tot
de mogelijkheden. De ergotherapeut kan onder-
steunen bij het aanvragen hiervan.

Bovenste extremiteiten

Contracturen kunnen ook in de bovenste extremi-
teiten voorkomen. Met name de supinatie van de
onderarm, elleboogextensie, en schouderan-
teflexie, -abductie en -exorotatie kunnen beperkt
raken. Daarnaast ontstaat vaak een ulnairdeviatie
van de polsen en een verkorting van de lange vin-
gerflexoren. Het advies is om zowel actief als pas-
sief zoveel mogelijk de maximale bewegings uitsla-
gen uit te voeren. Waar bewegingsuitslagen
beperkt zijn, kan de persoon zelf, een ouder/ver-
zorger of de fysiotherapeut rekken. Het voordeel
van zelf rekken, is dat dit enkele keren per dag kan
worden gedaan.

Behandeling tijdens de non-ambulante
fase

Onderste extremiteiten

Wanneer mensen met Duchenne non-ambulant
worden, blijft het belangrijk om het rekken van
met name de enkel-, knie- en heupgewrichten te
continueren. Dit draagt bij aan het behoud van een
goede zit- en lighouding en vergemakkelijkt de
dagelijkse verzorging. Nachtspalken (enkel-voetor-
thesen) kunnen ook in de non-ambulante fase wor-
den toegepast. Aangezien de persoon niet meer
staat of loopt, kan worden overwogen deze spal-
ken (gedeeltelijk) overdag te dragen. Dit kan bijdra-
gen aan een betere nachtrust.

Bij standsafwijkingen van de enkel of voet die de
stabiliteit van het zitten negatief beinvloeden of
pijn veroorzaken, kan een operatieve correctie wor-
den overwogen. Voor relatief jonge personen met
Duchenne in deze fase kan ook gipsredressie wor-
den overwogen als minder invasief alternatief,
afhankelijk van de mate van stijfheid van de
gewrichten.

Bovenste extremiteiten

In de non-ambulante fase verschuift de focus van
de behandeling naar het behouden van arm- en
handfunctie. In deze latere fase van de aandoening
is het functioneren van de bovenste extremiteiten
van groot belang voor zelfstandigheid en partici-
patie in het dagelijks leven. Stimuleer actief bewe-
gen van de armen in dagelijkse activiteiten en help
hier eventueel bij. Zo nodig kan dit worden onder-
steund met hulpmiddelen, zoals een armonder-
steuning (zie het onderdeel Hulpmiddelen).
Besteed daarnaast aandacht aan de arm- en hand-
spieren. De belangrijkste contracturen in deze fase
veroorzaken beperking in schouderexorotatie, elle-
boogextensie en het strekken van pols en vingers.
Gerichte rekoefeningen kunnen worden geadvi-
seerd, waarbij goede instructie aan de persoon
met Duchenne en ouders/verzorgers essentieel is.

In de expertisecentra worden jaarlijks metingen
gedaan om de lengte van de lange vingerflexoren
in kaart te brengen. Als deze dusdanig verkort zijn
dat minder dan 20 graden dorsaalflexie van de
pols, in combinatie met gestrekte vingers, mogelijk
is, worden vaak nachtspalken voor de handen
geadviseerd. De ergo- en fysiotherapeut hebben
ook hier een signalerende functie en kunnen
overleggen met het revalidatiecentrum of
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academisch ziekenhuis of spalken geindiceerd zijn.
Indien de persoon met Duchenne niet in het
expertisecentrum komt heeft de eerstelijns ergo-
fysiotherapeut de taak om dit te monitoren.

Het aanmeten van een handspalk voor de nacht bij
een persoon met Duchenne kan een complexe
interventie zijn. Overweeg dit door een
gespecialiseerde (hand)therapeut te laten
vervaardigen. Adviseer de handspalk s nachts te
dragen, beiderzijds of afwisselend (ene nacht de
rechter spalk en de andere nacht de linker spalk).
Vanuit expert opinion blijkt dat een spalk minimaal
6 uur achtereen gedragen moet worden om effec-
tief te zijn, liefst in de nacht wanneer iemand slaapt
en de spieren ontspannen. Vaak is het nodig het
aantal draaguren langzaam op te bouwen.

Zo nodig kan een knop voor assistentie of andere
bediening in de spalk worden verwerkt.

Wanneer een persoon met Duchenne ‘s nachts
spalken draagt, is het essentieel dat er aandacht is
voor een goede houding overdag, zodat de bereik-
te rek ‘s nachts overdag niet teniet wordt gedaan.
Voorkom bijvoorbeeld het afhangen van de hand
wanneer iemand een armsteun gebruikt. Ook het
neerleggen van de hand in een vuist is af te raden.

Algemene adviezen

« Monitor de beweeglijkheid van alle gewrichten
periodiek.

« Adviseer rekoefeningen alleen voor gewrichten
waar een bewegingsbeperking aanwezig is.

— Als veel gewrichten zijn aangedaan, bepaal
samen met de persoon met Duchenne en/of
ouders/verzorgers welke gewrichten op dat
moment het belangrijkst zijn. Dit kan in de
loop van de tijd wijzigen.

- Zorg dat het rekprogramma haalbaar is voor
de persoon met Duchenne en/of ouders/ver-
zorgers.

- Zorg dat het rekken onderdeel wordt van de
dagelijkse routine en monitor dit.

- Adviseer vijf tot zes keer per week te rekken,
waarbij elke oefening twee keer wordt herhaald
en 15-30 seconden per keer duurt (Thomas,
2018).

- Kies ervoor het rekken en positioneren zo functi-
oneel mogelijk te maken en af te stemmen op de
wensen van de persoon met Duchenne en de
haalbaarheid.

 Geef adviezen over goede positionering in zit en
lig. Denk hierbij ook aan positionering van armen
en handen en leg uit waarom positionering zo
belangrijk is.

Kijk voor tips en adviezen op het gebied van con-
tractuurpreventie per ziektefase in de bijlage:
“praktische handvatten voor training en
contractuurpreventie”op https://duchenne.nl/

bewegen-met-duchenne

Pijn bij Duchenne

Veel mensen met Duchenne ervaren pijnklachten
die invloed hebben op hun functioneren en daar-
mee op hun kwaliteit van leven. Vraag mensen met
Duchenne of pijn aanwezig is en of deze hen
belemmert in hun dagelijkse activiteiten (Huang et
al., 2023). Ga bij aanwezige pijn na of de klachten
ergens aan gerelateerd kunnen worden.
Pijnklachten komen vaker voor bij hogere leeftijd,
hoger BMI, non-ambulantie en vervormingen van
de wervelkolom (Jacques et al., 2019; Pangalila et
al., 2015).

Herkennen van pijn

Pijn kan zich uiten in verschillende vormen en
intensiteiten. Gebruik waar mogelijk pijnschalen
die zijn aangepast aan de leeftijd en communica-
tiemogelijkheden. Omdat mensen pijn op verschil-
lende manieren uiten, is het belangrijk te letten op
veranderingen in gedrag of stemming, verminder-
de participatie en deelname aan therapie, verande-
ringen in houding of beweging en/of verhoogde
spierspanning of stijfheid.

Mogelijke oorzaken van pijn

Pijn bij mensen met Duchenne kan verschillende
oorzaken hebben. Vaak is sprake van een combina-
tie van factoren. Houd bij signalering en analyse
van pijnklachten onderstaande oorzaken in
gedachten.

« Overbelasting: overbelasting kan ontstaan door
spiervermoeidheid en spierzwakte, maar ook
door het compensatoir inzetten van andere spie-
ren om bewegingen herhaaldelijk uit te voeren.
Daarnaast kan het uitvoeren van (te) veel activi-
teiten bijdragen aan het ontstaan van overbelas-
tingsklachten.



- Spierverkortingen en gewrichtscontracturen:
spierstijfheid en spierverkortingen kunnen leiden
tot pijnlijke bewegingsbeperkingen in de
gewrichten.

- Skeletafwijkingen: skeletafwijkingen, zoals sco-
liose, kunnen rugpijn, zenuwpijn en houdingsge-
relateerde klachten veroorzaken.

- Beperkte mobiliteit: wanneer zelfstandig wis-
selen van houding tijdens zitten of liggen niet
(meer) mogelijk is, kunnen drukplekken en hou-
dingsgerelateerde pijnklachten ontstaan.

- Botproblematiek en fracturen: een verminder-
de botdichtheid, onder andere als gevolg van
langdurig gebruik van corticosteroiden en de
effecten van progressieve spierzwakte op de
botsterkte, vergroot de kans op fracturen. Het
gaat hierbij met name om fracturen van de lange
pijpbeenderen en wervelinzakkingsfracturen. Bij
verminderde botdichtheid kan acute pijn in rug
of ledematen optreden zonder dat er sprake is
van een duidelijk voorafgaand trauma.

- Gewrichts(sub)luxaties: gewrichts(sub)luxaties
kunnen pijn veroorzaken, met name in het
schoudergewricht.

+ Interne problematiek: interne oorzaken, zoals
obstipatie, gasvorming of een vertraagde darm-
passage, kunnen buikpijn veroorzaken.

« Pulmonale problematiek: hoofdpijn kan
samenhangen met respiratoire problemen, zoals
hypoventilatie.

- Neurogene pijn: neurogene pijn kan het gevolg
zijn van compressie van zenuwen, bijvoorbeeld
bij een ongunstige houding, of van zenuwbe-
schadiging, bijvoorbeeld ontstaan tijdens een
operatieve ingreep. Dit is echter geen veel voor-
komende oorzaak van pijn.

Aandachtspunten voor fysiotherapie en

ergotherapie

« Richt de behandeling op het behoud en, waar
mogelijk, de verbetering van mobiliteit.

« Zetin op het verminderen van spierspanning en
besteed structureel aandacht aan de preventie
van contracturen (zie het onderdeel
Contractuurbehandeling).

« Spalken kunnen worden ingezet om langdurige
rek te bieden en/of om de stand van een
gewricht te corrigeren, met name ter hoogte van
enkels en pols-, hand- en vingergewrichten.
Wees alert op mogelijke nadelige effecten, zoals

pijn en drukplekken, als gevolg van een onjuiste
passing of een te hoge rekbelasting. Een spalk
mag nooit zorgen voor pijn.

« Geef advies over juiste houdingen en bewegin-
gen, onder andere door ondersteuning te bieden
bij de aanvraag en inzet van passende voorzie-
ningen, zoals een zit- en/of ligorthese.

- Stimuleer aanpassing van dagelijkse activiteiten
om pijn en belasting te verminderen, door het
aanleren van effectieve strategieén voor activitei-
ten en het doelgericht inzetten van hulpmiddelen.

« Bied educatie aan mensen met Duchenne en hun
ouders over pijnmanagement en fractuurpreven-
tie, waarbij de verschillende oorzaken van pijn als
leidraad worden gebruikt.

« Bied educatie aan ouders over het hanteren van
de juiste tiltechnieken en adviezen bij het aankle-
den en andere ADL-taken.

« Zorg voor een goede multidisciplinaire samen-
werking, aangezien pijn bij Duchenne vaak een
multimodaal probleem is.

- Documenteer pijnklachten, en mogelijke trauma-
ta zorgvuldig en communiceer deze structureel
met het betrokken zorgteam. Gebruik bijvoor-
beeld de VAS-schaal of een (digitaal) dagboek.
Laagdrempelig overleg met de behandelend
specialist en verwijzing voor beeldvormend
onderzoek (bijvoorbeeld een réntgenfoto) wordt
geadviseerd.

Omgaan met vermoeidheid bij
Duchenne

Vermoeidheid is een veelvoorkomend en vaak
onderschat symptoom bij mensen met Duchenne.
Het kan zich op verschillende manieren uiten.
Zowel lichamelijke als cognitieve (mentale) ver-
moeidheid komt voor. Denk bijvoorbeeld aan een
verminderd uithoudingsvermogen, een trager
tempo, meer hulpvragen, concentratieproblemen,
prikkelbaarheid of het vermijden van activiteiten.

Balans tussen belasting en

belastbaarheid

« Het behouden van een goede balans tussen
belasting en belastbaarheid is in alle fasen van
Duchenne belangrijk. Adviseer onder andere:

- spreid activiteiten over de dag of week;

« voorkom piekbelasting en langdurige inspanning;

« plan rustmomenten vooraf, in plaats van pas te
rusten bij uitputting;

15
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- stel prioriteiten: wat is noodzakelijk, wat is
wenselijk, wat kan vervallen;

- wissel lichamelijke, cognitieve en ontspannen-
de activiteiten af.

Het gebruik van dag- of weekschema'’s kan hel-
pen om inzicht te krijgen in energieverbruik en
om samen bewuste keuzes te maken.

Energie besparen in dagelijkse

activiteiten

Naast het verdelen van activiteiten richt de ergo-

therapeutische begeleiding zich op het vermin-

deren van energieverlies tijdens dagelijkse han-

delingen. Dit kan door:

+ hulpmiddelen in te zetten of te optimaliseren;

- handelingen te vereenvoudigen;

- de omgeving aan te passen, zodat veelge-
bruikte functies binnen handbereik zijn;

- taken waar mogelijk zittend of ondersteund uit
te voeren.

De belastbaarheid bij Duchenne verandert in de
loop van de tijd. Evalueer adviezen daarom
regelmatig en stel ze zo nodig bij.

Botdichtheid

Mensen met Duchenne hebben een verhoogd
risico op fracturen. Dit wordt veroorzaakt door
een combinatie van langdurig gebruik van corti-
costeroiden en toenemend verlies van spier-
kracht. Hierdoor kunnen zij in toenemende mate
minder goed staan en bewegen, waardoor er
minder axiale druk en piekbelasting op de bot-
ten ontstaat. (Buckner, 2015; McCarrison 2025).
Dit leidt tot een verlaagde botdichtheid en een
verhoogd fractuurrisico.

Wees in de ambulante fase alert op botfracturen
na een val, stoot, of enkeldistorsie. In de non-
ambulante fase worden vaker inzakkingsfractu-
ren van de wervelkolom gezien, bijvoorbeeld bij
klachten zoals langer aanhoudende rugpijn.
Verwijs laagdrempelig naar de huisarts voor aan-
vullende beeldvorming ter uitsluiting van fractu-
ren, zeker na incidenten met hogere impact
zoals een val of stoot. Regelmatige monitoring
van de botgezondheid vindt jaarlijks plaats in de
specialistische centra.

Gewichtsdragende activiteiten kunnen helpen bij
het bevorderen van de botgezondheid (Birnkrant
2018, Pedlow 2019). Een sta-voorziening is een
belangrijk hulpmiddel bij het bevorderen van bot-
gezondheid, vooral in de vroege non-ambulante
fase van Duchenne. Overweeg het gebruik zodra
zelfstandig staan niet meer mogelijk is. Adviseer
toepassing gedurende 30 tot 60 minuten, drie tot
vier keer per week (Richtlijn Duchenne
Spierdystrofie, Federatie Medisch Specialisten).
Bouw de duur geleidelijk op en pas deze aan op
comfort en houding. Samen bespreken welke acti-
viteiten de persoon met Duchenne kan doen tij-
dens het staan vergroot de kans dat het staan
wordt ingebed in de dagelijkse routine.

Deze mechanische belasting stimuleert de botre-
modellering en kan bijdragen aan het verminderen
van achteruitgang van de botdichtheid en daar-
mee het fractuurrisico. Hiervoor is echter nog geen
overtuigend wetenschappelijk bewijs, maar het
gebruik is wel veilig gebleken (Pedlow 2019;
Townsend 2016). Dit vindt meestal plaats op
school, soms ook thuis. De behandelend therapeut
kan beoordelen of dit mogelijk is en mensen met
Duchenne hierin begeleiden en stimuleren.

Naast deze interventie is een adequate inname van
calcium en vitamine D belangrijk. Veel mensen met
Duchenne hebben een tekort aan vitamine D.
(Conklin et al.) Bij een verlaagde botdichtheid in
combinatie met doorgemaakte fracturen is medi-
camenteuze behandeling met bisfosfonaten effec-
tief om de botdichtheid te verhogen en het risico
op fracturen te verminderen. (Ryder et al.)
Duchenne Zorg Video 3: Botgezondheid

(youtube.com)

Participatie en zelfredzaamheid
(wonen, werken, school/studeren)
Participatie en zelfredzaamheid op het gebied van
wonen, werken en school of studie staan bij men-
sen met Duchenne vaak onder druk. Naarmate de
leeftijd toeneemt en de aandoening vordert,
neemt de participatie in activiteiten thuis en bui-
tenshuis vaak af. Het gaat onder andere om school,
werk, relaties en sociale- en vrijetijdsactiviteiten.
Het verkrijgen en behouden van participatie en
zelfredzaamheid is daarom een belangrijk behan-
deldoel.


https://www.youtube.com/watch?v=dhg2AGpXlXg
https://www.youtube.com/watch?v=dhg2AGpXlXg

Belemmerende factoren

Problemen met (sociale) zelfredzaamheid en parti-

cipatie kunnen verschillende oorzaken hebben:

« Lichamelijke achteruitgang: door progressieve
fysieke achteruitgang, rolstoelafhankelijkheid,
verlies van arm- en handfunctie en de noodzaak
van ademhalingsondersteuning wordt deelname
aan activiteiten buitenshuis steeds moeilijker.

« Afhankelijkheid van hulp: het voortdurend nodig
hebben van ondersteuning kan, naast emotio-
nele belasting, ook leiden tot logistieke en orga-
nisatorische uitdagingen.

« Gedragsmatige comorbiditeit: bij Duchenne
komen specifieke gedragsstoornissen voor, zoals
ADHD, obsessief gedrag en autismespectrum-
stoornissen (ASS). Dit kan het aangaan en onder-
houden van sociale interacties bemoeilijken,
zoals initiatief nemen, afspraken plannen en
vriendschappen onderhouden.

- Cognitieve beperkingen: een deel van de men-
sen met Duchenne heeft cognitieve beperkin-
gen, wat kan leiden tot problemen bij het zelf-
standig organiseren en regelen van het dagelijks
leven en tot sociale isolatie.

Signaleer problemen met sociale zelfredzaamheid
en participatie tijdig. Gebruik zo nodig de
Groeiwijzer (www.opeigenbenen.nu) om dit

bespreekbaar te maken en te begeleiden. Vanaf 12
jaar worden thema'’s rondom de transitie naar ado-
lescentie en volwassenheid besproken in experti-
secentra of revalidatieteams. De Groeiwijzer onder-
steunt hierbij en helpt onderwerpen zoals wonen,
werk, relaties, vervoer, vrije tijd, sport en zorg te
structureren.

Door de toegenomen levensverwachting spelen
thema'’s zoals wonen, relaties en opleiding of werk
een steeds grotere rol. Denk bijvoorbeeld aan
wonen bij ouders, in een instelling of zelfstandig,
relaties met vrienden of een partner, en studeren,
dagbesteding of betaald werk. Hulpmiddelen kun-
nen ondersteunen bij participatie (zie het onder-
deel Hulpmiddelen). Er zijn steeds meer mogelijk-
heden voor stage en werk. Er zijn landelijke organi-
saties die ondersteuning bieden in de regio.
Bespreek deze mogelijkheden tijdig met de per-
soon met Duchenne.

Mensen met Duchenne hebben verschillende
mogelijkheden om zo zelfstandig mogelijk te
wonen, passend bij hun wensen en zorgbehoefte.
Denk aan een eigen woning met 24-uurszorg aan
huis (bijvoorbeeld Fokus), begeleid wonen in een
kleinschalige woonvorm of aangepaste studenten-
huisvesting met ondersteuning. Bespreek deze
opties tijdig. Voor ouders kunnen deze thema'’s
complex zijn; besteed hier binnen de begeleiding
aandacht aan.

Vroege ambulante fase

Stimuleer het aanleren en oefenen van sociale
vaardigheden. Dit draagt bij aan zelfvertrouwen en
zelfstandigheid. Bespreek met ouders, leerkrachten
en andere betrokkenen hoe het kind zich op soci-
aal gebied zo normaal mogelijk kan ontwikkelen.
Wees alert op overbescherming door ouders en
omgeving, omdat dit de zelfstandigheid en partici-
patie kan beperken.

Besteed daarnaast aandacht aan cognitieve vaar-
digheden. Bij een deel van de kinderen is sprake
van een leerachterstand of bijkomende diagnoses,
zoals een autismespectrumstoornis of een dwang-
stoornis. Stem de begeleiding hierop af.

Late ambulante fase

Signaleer tijdig toenemende afhankelijkheid bij
problemen met lopen of vermoeidheid. Zet zo
nodig hulpmiddelen in om de zelfredzaamheid te
behouden.

Wees alert op eenzaamheid, vooral rond verlies
van loopfunctie en tijdens de puberteit. Stimuleer
het aangaan en onderhouden van sociale contac-
ten. Verken zo nodig alternatieven, zoals aangepast
sporten of gaming.

Vroege non-ambulante fase

Stimuleer dat mensen met Duchenne zelf hulp
leren vragen, zowel aan naasten als aan zorgpro-
fessionals. Besteed aandacht aan omgaan met
afhankelijkheid en wachttijden.

Stimuleer deelname aan leeftijdsadequate activi-
teiten, zoals hobby'’s, culturele uitstapjes of con-
certbezoek. Overweeg het inzetten van een buddy
om deelname te vergemakkelijken.

Ondersteun bij het leren organiseren en plannen
van activiteiten, zodat de regie over het eigen
leven behouden blijft.
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Late non-ambulante fase

Blijf voortbouwen op eerder aangeleerde vaardig-
heden. Stimuleer het onderhouden en uitbreiden

van sociale contacten buiten het gezin, zoals met

vrienden, buddy’s, en zorgverleners. Dit draagt bij
aan het versterken van het sociale netwerk en de

zelfredzaamheid.

4 ) Organisatie
van zorg

Door de complexiteit en progressiviteit van
Duchenne kunnen mensen met Duchenne veel
baat hebben bij een multidisciplinaire aanpak van
een team met kennis van en ervaring met de diag-
nose. Fysiotherapeuten en ergotherapeuten in de
eerstelijn kunnen voor specifieke vragen contact
opnemen met onderstaande teams. Daarnaast is
het belangrijk dat zorgverleners onderling contact
zoeken om de behandeling af te stemmen waaron-
der ook de huisarts.

Gespecialiseerde teams

Er zijn verschillende multidisciplinaire teams van
hulpverleners in Nederland gespecialiseerd in
Duchenne.

Duchenne Centrum Nederland (DCN) DCN is
gespecialiseerd in de diagnostiek, behandeling en
het (wetenschappelijk) onderzoek bij Duchenne.
Het bestaat uit een multidisciplinair team waarin
ook meerdere (kinder)fysiotherapeuten en ergo-
therapeuten deelnemen. De multidisciplinaire zorg
is gericht op het optimaliseren van de kwaliteit van
leven, het behoud en stimuleren van conditie en
functioneren door een actieve leefstijl te bevorde-
ren, maatregelen om energie te besparen en op
het voorkomen van complicaties (respiratoire, gas-
tro-intestinale, voedingsgerelateerde en orthopedi-
sche complicaties). DCN is gevestigd in het
Radboudumc in Nijmegen, Kempenhaeghe in
Heeze/ Maastricht en het LUMC in Leiden. Met vra-
gen over de (complexe) medische en paramedische
behandeling en begeleiding kan contact worden
opgenomen met het expertiseteam. Gegevens van
het team van het expertisecentrum zijn te vinden
op Home - duchenne becker

(Kinder)spierziekterevalidatieteams
Verscheidene umc’s, ziekenhuizen en revalidatie-
instellingen beschikken over een multidisciplinair
(kinder)spierziekterevalidatieteam met kennis van
en ervaring met de behandeling en begeleiding
van mensen met spierziekten, waaronder
Duchenne. De (kinder)revalidatiearts codrdineert
het (kinder)spierziekterevalidatieteam.

Zie www.spierziekten.nl/zorgwijzer.

Overige gespecialiseerde zorginstellingen In de
Zorgwijzer van Spierziekten Nederland staat een
overzicht van andere (para)medici en centra (umc’s,
CTB's) die gespecialiseerd zijn in de diagnostiek,
revalidatie en ademhalingsondersteuning bij spier-
ziekten. Zie www.spierziekten.nl/zorgwijzer.

Patiéntenorganisaties

Duchenne Parent Project en Spierziekten
Nederland ondersteunen mensen met Duchenne
en hun zorgverleners met betrouwbare informatie
over Duchenne, richtlijnen, stimuleren van onder-
zoek, lotgenotencontact en praktische ondersteu-
ning, zodat zij optimaal geinformeerd zijn en de
best mogelijke zorg kunnen bieden en ontvangen.
Meer informatie staat op:

Duchenne Parent Project - www.duchenne.nl
Spierziekten Nederland - www.spierziekten.nl


https://duchenneexpertisecentrum.nl/
http://www.spierziekten.nl/zorgwijzer
http://www.spierziekten.nl/zorgwijzer
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