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. - In het tweede onderzoek wordt een observatielijst
Sa menvattlng ontwikkeld om pijn te identificeren bij volwassenen
met zeer ernstige verstandelijk en meervoudige
e Het is een uitdaging om pijn te herkennen bij mensen beperkingen in dagelijkse situaties.
met ernstige of zeer ernstige verstandelijk en - Het derde onderzoek richt zich op de ontwikkeling
meervoudige beperkingen. van een systeem om met een slimme sok fysiologische
e Het pijngedrag is namelijk veelal subtiel en signalen van pijn weer te geven op een mobiele app
persoonsafhankelijk. van een begeleider of ouder.
¢ In drie onderzoeken wordt gewerkt aan handvatten voor e Veelbelovende tussenresultaten worden beschreven,
ouders en professionals binnen de ondersteuning voor zoals pijngedragingen die overeenkomen bij kinderen
het eerder en met meer zekerheid herkennen van pijn: en volwassenen met verschillende genetische
- In een kwalitatief onderzoek wordt naar ervaringen aandoeningen, een observatieschaal met zeven sterk
van ouders gevraagd van kinderen en volwassenen met elkaar samenhangende items en een algoritme
met een zeldzame genetische aandoening en een verkregen uit de pijn-app dat 99% accuraat is.
verstandelijke beperking met betrekking tot pijn- e De implicaties van de resultaten zijn betere mogelijk-

herkenning en pijnbestrijding. heden voor snellere en meer accurate pijnherkenning



en meer inzicht in behandeleffecten. Deze implicaties
zijn interessant voor zowel ouders als (medisch)
professionals binnen de ondersteuning van mensen met
een (zeer) ernstige verstandelijke beperking.

Het is een uitdaging om pijn te herkennen bij mensen
met ernstige of zeer ernstige verstandelijk en meervou-
dige beperkingen omdat het pijngedrag veelal subtiel en
persoonsafhankelijk is. In drie onderzoeken wordt gewerkt
aan handvatten voor ouders en professionals binnen de
ondersteuning voor het eerder en met meer zekerheid
herkennen van pijn. In een kwalitatief onderzoek wordt
naar ervaringen van ouders gevraagd van kinderen en
volwassenen met een zeldzame genetische aandoening en
een verstandelijke beperking met betrekking tot pijn-
herkenning en pijnbestrijding. In het tweede onderzoek
wordt een observatielijst ontwikkeld om pijn te identi-
ficeren bij volwassenen met zeer ernstige verstandelijk

en meervoudige beperkingen in dagelijkse situaties. Het
derde onderzoek richt zich op de ontwikkeling van een
systeem om met een slimme sok fysiologische signalen
van pijn weer te geven op een mobiele app van een
begeleider of ouder. In dit artikel worden de veelbeloven-
de tussenresultaten beschreven zoals pijngedragingen die
overeenkomen bij kinderen en volwassenen met verschil-
lende genetische aandoeningen, een observatieschaal
met zeven sterk met elkaar samenhangende items en een
algoritme verkregen uit de pijn-app dat 99% accuraat is.
De implicaties van de resultaten zijn betere mogelijkheden
voor snellere en meer accurate pijnherkenning en meer
inzicht in behandeleffecten. Deze implicaties zijn interes-
sant voor zowel ouders als (medisch) professionals binnen
de ondersteuning van mensen met een (zeer) ernstige
verstandelijke beperking.

Mensen met een ernstige of zeer ernstige verstandelijke
en meervoudige beperking ((Z)EVMB) hebben een groot
risico op problemen die tot pijn kunnen leiden." Deze
problemen komen vaak tegelijkertijd voor zoals obstipatie,
gastro-oesofageale reflux, neuroskeletafwijkingen en
zelfverwondend gedrag.” Het herkennen van pijn in deze
groep is vanwege subtiele en idiosyncratische pijnuitingen,
-expressies en -gedragingen een uitdaging.** Het tijdig
herkennen van pijnuitingen is van belang om preventie

en vroegtijdige behandeling in te zetten. Daarbij kan bij
een deel van de oorzaken van pijn een vrij eenvoudige
behandeling ingezet worden om de pijn te verminderen of
te bestrijden.

Ouders, begeleiders en andere zorgprofessionals van
mensen met (Z)EVMB leren vaak gaandeweg het gedrag
van hun kind of cliént te herkennen en te duiden. Unieke
medische achtergronden (onder andere genetische
syndromen), individuele ervaringen en ook de unieke
ontwikkeling die elke persoon doormaakt, zorgen ervoor
dat pijngedragingen onvergelijkbaar kunnen zijn en per
persoon verschillen. De wijze waarop mensen met ernstige
of zeer ernstige beperkingen pijngedrag en pijnuitingen
vertonen kan idiosyncratisch zijn (lachen, bevriezen als
signaal voor pijn) en afwijken van het pijngedrag dat
degenen zonder verstandelijke beperking laten zien. Op
het moment dat er een vermoeden is van pijn zijn, en
blijven, ouders en directe begeleiders een belangrijke bron
van informatie voor artsen en andere medisch experts die
een persoon met (Z)EVMB niet in het dagelijks leven zien
en kennen, omdat zij de gedragsveranderingen mogelijk
niet herkennen en de ernst daarvan beperkt kunnen
inschatten.®” De vraag is hoe individuele pijnkenmerken
die door ouders en/of directe begeleiders worden

herkend ook herkend kunnen worden door andere
zorgprofessionals opdat deze kenmerken onderdeel
kunnen worden van het diagnostische proces.

Als iemand met (Z)EVMB pijn ervaart heeft dit grote
invloed op zijn of haar kwaliteit van bestaan. Om het
diagnostische proces te verbeteren en de individuele
pijnsignalen van een persoon met EMB of (Z)EVMB over te
dragen naar anderen hebben naasten en zorgprofessionals
behoefte aan instrumenten waarmee ze snel en goed

pijn kunnen signaleren.? Hoewel de afgelopen jaren
betrouwbare pijnobservatieschalen zijn ontwikkeld om
pijn te beoordelen voor kinderen met (Z)EVMB, is het

niet duidelijk of deze ook ingezet kunnen worden bij
volwassenen.” De ‘Checklist Pijngedrag’ (CPG) heeft
bijvoorbeeld goede psychometrische eigenschappen

bij kinderen met (Z)EVMB, maar blijkt onvoldoende
adequaat te zijn om pijn te signaleren bij volwassenen
waardoor er behoefte is aan de ontwikkeling van een
observatieinstrument specifiek voor volwassenen met
(Z)EVMB in dagelijkse situaties.

Binnen deze doelgroep is het vooralsnog ook onbekend
of er bij pijn fysiologisch op dezelfde manier wordt
gereageerd als bij mensen zonder beperking. Zo laten zij
niet altijd het reflexmatige terugtrekken van ledematen
zien bij een pijnprikkel. Uit een beperkt aantal eerdere
onderzoeken bij volwassenen en kinderen met (Z)EVMB
blijkt dat de ademhalingsfrequentie geen goede maat is
en dat cortisolmetingen te invasief werden bevonden door
onderzoekers.”” Vanuit een systematische review is toen
bepaald welke fysiologische maten betrouwbaar genoeg
pijn kunnen meten en een lage invasiviteit hebben.’® Een
systeem waarbij niet-invasief op het lichaam een meting
uitgevoerd kan worden die pijnsignalen herkent, zou een
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goede bijdrage leveren aan de dagelijkse ondersteuning
van mensen met (Z)EVMB door zowel ouders als
professionals. Het is hierbij uiteraard ook van belang dat
er bij de ontwikkeling van technologie om de lichamelijke
reactie weer te geven (bijvoorbeeld een mobiele applicatie)
wordt gekeken naar wensen vanuit de praktijk. Daarom is
het zaak om het onderzoek codperatief uit te voeren

met begeleiders uit de praktijk en ouders van mensen

met (Z)EVMB.

Verbetering van pijnherkenning bij mensen met
(Z)EVMB kan op meerdere manieren. Het doel van dit
artikel is om ouders en (AVG-)artsen te informeren over
lopend onderzoek naar het signaleren van en reageren
op pijnsignalen bij deze doelgroep. Hiertoe worden

drie onderzoeken beschreven met als hoofdvraag: Hoe
kan pijnherkenning bij personen met (Z)EVMB worden
verbeterd teneinde de samenwerking tussen ouders

en professionals binnen de ondersteuning gericht op
diagnostiek en bestrijding van pijn te verbeteren? Door
middel van drie verschillende onderzoeken willen we
deze onderzoeksvraag beantwoorden, te weten: 1) een
serie van ervaringsverhalen en interviews met ouders over
pijnherkenning en pijnbestrijding bij hun kind met een
zeldzame genetische aandoening (ZGA) en verstandelijke
beperking (pijnherkenning ZGA); 2) de beschrijving van
de ontwikkeling van een pijnobservatieschaal specifiek
voor volwassenen met (Z)EVMB (Pain Observation Scale
for Adults with profound Intellectual Disability (POSAID));
3) de ontwikkeling van een systeem om pijn te meten
gebaseerd op fysiologische signalen bij volwassenen met
(Z)EVMB (EMB pijn app).

Om bij te dragen aan de pijnherkenning bij mensen
met (Z)EVMB wordt hierna van elk van de afzonderlijke
onderzoeken de opzet kort beschreven.

Pijnherkenning bij zeldzame genetische
aandoeningen

In samenwerking met de patiéntenverenigingen voor
Cornelia de Lange Syndroom (CdLS), Pitt-Hopkins
Syndroom (PTHS), Rubinstein-Taybi Syndroom (RTS)

en Marshall-Smith Syndroom (MSS) en via het online
platform Waihonapedia is een semi-gestructureerde
vragenlijst over pijn uitgezet en zijn ouders opgeroepen
om persoonlijke ervaringen met pijnherkenning te
delen in per syndroom een afgeschermde virtuele
thema-omgeving. Deze vier syndromen variéren van
zeldzaam tot zeer zeldzaam en worden onderzocht en
behandeld bij het Amsterdams Expertise Centrum voor
Ontwikkelingsstoornissen. Ook zijn interviews afgenomen

met medisch en gedragsdeskundigen met kennis van (één
van de) vier syndromen en met ouders van zowel kinderen
als volwassenen (m/v) van elk van de syndromen. Ouders
werden via nieuwsbrieven uitgenodigd om deel te nemen
en professionals werden persoonlijk benaderd.

De interviews en vragenlijsten voor ouders volgden

een vergelijkbare structuur. Er werd gevraagd naar:
gedragingen en uitingen die ontstonden of verdwenen

bij pijn, inclusief lichamelijke signalen; vormen van
(farmacologische) pijnbestrijding; bezoek, diagnose en/
of behandeling van de arts; en ervaringen met artsen en
ziekenhuisbezoeken. Interviews met professionals werden
ingezet vanuit de invalshoek van de professional, waarbij
ook naar vergelijkingen binnen en tussen syndromen werd
gekeken. De themakamers over pijn, voor elk syndroom
één, die speciaal waren ingericht voor ervaringsverhalen
van ouders, werden gedurende zes weken onder de
aandacht gebracht. Elk ervaringsverhaal was uniek, maar
deze voorbeeldstructuur werd geadviseerd: Het begin,
beschrijving van de episodes van pijn, oplossingen en tips,
blijvende uitdagingen en hulpbronnen.

De kwalitatieve data uit de themakamers en vragenlijsten
werden geanalyseerd vanuit Grounded Theory, de inhoud
was ongestructureerd en thema'’s zijn uit de antwoorden
gehaald. De methodologie van Grounded Theory richt
zich op het voortbrengen van theorieén direct uit analyse
van de data."" Voor de informatie uit de interviews werd
gebruik gemaakt van Thematic Synthesis, aangezien

voor deze al een voorafgaande structuur werd gebruikt.
Thematic Synthesis werkt op drie niveau’s; eerst wordt
tekst per regel gecodeerd, waarna descriptieve thema'’s en
uiteindelijk analytische thema'’s worden gegenereerd.

Ontwikkeling van de pijnobservatieschaal voor
volwassenen met (Z)EVMB: POSAID

Voor de ontwikkeling van een instrument om binnen de
ondersteuning pijn te herkennen bij volwassenen met (2)
EVMB is aangesloten bij bestaande kennis gebaseerd op
de Rotterdam Elderly Pain Observation Scale (REPOS).

De REPOS is een instrument dat is ontwikkeld voor het
signaleren en in kaart brengen van pijn bij ouderen met
een uitingsbeperking en is ontwikkeld vanuit dezelfde
expertisegroep als de CPG."* De REPOS wordt bovendien
aanbevolen binnen de ‘'multidisciplinaire richtlijn
Signaleren van pijn bij mensen met een verstandelijke
beperking”.”” De REPOS bestaat uit 10 items waarbinnen
gedrag beschreven wordt wat gerelateerd kan zijn aan
pijn (zie Tabel 2 items 1-10) die als ‘aanwezig’ of ‘afwezig’
kunnen worden gescoord. Hoe hoger de totaalscore

hoe groter de kans op pijn. Algemeen wordt gesteld dat
er bij 3 of meer positief gescoorde items pijn aanwezig
is."”” Binnen de REPOS is er slechts één item gericht op



veranderingen in lichaamsbewegingen (item 6). Omdat
mensen met (Z)EVMB ernstige motorische beperkingen
hebben, hebben we gezocht binnen bestaande
instrumenten en literatuur naar mogelijke aanvullende
items die gericht zijn op subtielere veranderingen in
bewegingen en die kunnen duiden op pijn. Op basis
hiervan zijn items toegevoegd afkomstig uit de NCAPC'®
en vanuit de studie van Defrin."” In de literatuur wordt
tot slot verandering van gezichtskleur beschreven als
specifieke uiting van pijn bij mensen met (zeer) ernstige
verstandelijke beperkingen en dit item is ook toegevoegd
(zie Tabel 2 items 11-15).°

Voor 85 volwassenen met (Z)EVMB is schriftelijk informed
consent verkregen voor deelname aan het onderzoek.

Er werden video-opnames door de onderzoeker gemaakt
tijdens een dagelijkse situatie waarbij vermoedelijk pijn
aanwezig was, hetgeen in samenspraak met naasten

of begeleiders werd bepaald. Er werden twee camera’s
gebruikt: een gericht op het gezicht van de persoon met
(Z)EVMB en een op het lichaam. Tijdens de opnames
waren altijd een begeleider aanwezig die de persoon goed
kende. Er werd gestopt met de opnames indien deze
begeleider aangaf dat er bij de persoon met beperkingen
te veel ongemak aanwezig was. De opnames werden
gedurende twee minuten gescoord met de REPOS en de
aanvullende items op aanwezigheid van de betreffende
items (zie Tabel 2) door twee onderzoekers om de
interbeoordelaarsbetrouwbaarheid te bepalen. Na twee
weken werd een derde (n=32) van de beelden nogmaals
gescoord om intrabeoordelaarsbetrouwbaarheid te
bepalen. Mokken scale analyse, een model vanuit de
Item Respons Theorie is gebruikt om de constructvaliditeit
van de schaal bestaande uit 15 items te bepalen. Deze
techniek wordt gebruikt om de kans te schatten waar

op het continuim van een bepaalde latente trek, in het
huidige onderzoek ‘pijn" iemand zich bevindt. De items
(in dit geval de 15 of een deel van deze 15) die de latente
trek (pijn) meten representeren een bepaalde positie op
de schaal. Zo worden personen geordend naar de mate
waarin iemand een eigenschap of vaardigheid bezit.

De EMB Pijn App

Binnen de Academische Werkplaats Bartiméus — Vrije
Universiteit Amsterdam is in samenwerking met de
Technische Universiteit Eindhoven een project gestart
rondom ‘de slimme sok’."® Met een Bluetooth-device
wordt huidgeleiding op de voetzool gemeten.” De
huidgeleiding zegt iets over de zweetreactie van een
persoon, een reactie van het autonome zenuwstelsel op
een (al dan niet bedreigende) stimulus. Als vervolg op dit
project is gestart met het ontwikkelen van een EMB pijn
app, met input van begeleiders en ouders en voor gebruik
in de dagelijkse praktijk.

Allereerst is voor de app een visualisatie ontwikkeld

(zie Figuur 1).?° Vervolgens is de stap gezet naar de
softwareontwikkeling.”’ Bij twintig gezonde personen
zonder beperking (18-55 jaar, gezond hart- en vaatstelsel,
geen angst of paniekstoornis, niet zwanger en geen
allergie voor materialen in de sok) is een pijnreactie
opgewekt door een hand in een bak met koud water (+ 6°
Celsius) onder te dompelen tot de pijngrens werd bereikt.
Hiermee is met een random forest prediction methode een
algoritme ontwikkeld dat huidgeleidingssignalen bij pijn
onderscheid van huidgeleiding bij geen pijn.?* De laatste
stap rond de app-ontwikkeling is het programmeren van
het algoritme in een nieuwe applicatie en deze te testen
op tien gezonde deelnemers. Bij succes wordt de app
vervolgens in de praktijk op volwassenen met (Z)EVMB

en verwachte pijnmomenten (zoals tijdens fysiotherapie)
getest. Er wordt onderzocht of de app pijn bij mensen
met (Z)EVMB herkent, of de app sneller reageert dan dat
pijn geobserveerd wordt en welke interventie begeleiders
inzetten bij een pijnsignaal.
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Figuur 1. Het resultaat van het visualisatie-onderzoek van
de EMB pijn app; Bovenaan is geen pijn, middenin is een
tussenpositie en onderaan is pijn.




>
S
—
o
D
D
>

Resultaten

De resultaten op het gebied van pijnherkenning bij
mensen met (Z)EVMB worden per onderzoek beschreven,
echter gaat het om lopend onderzoek, waardoor nog niet
alle resultaten bekend zijn.

Pijnherkenning bij zeldzame genetische
aandoeningen

Uit het onderzoek naar pijnherkenning bij mensen

met een zeldzame genetische aandoening en een
verstandelijke beperking zijn twaalf ervaringsverhalen
gedeeld (zes CdLS-ouders en zes PTHS-ouders),

dertien vragenlijsten ingevuld (zeven CdLS-ouders, vier
PTHS-ouders en één RTS-ouder) en twintig interviews
afgenomen (vier medici, vier gedragsdeskundigen, drie
CdLS-ouders/ouderparen, vier PTHS-ouders/ouderparen,
vier RTS-ouders/ouderparen en één MSS-ouder). Thema's
die naar voren kwamen uit de themakamers en de
vragenlijsten waren: 1) Gedragsveranderingen kunnen
voortkomen uit zowel pijn als stress, vermoeidheid en
overstimulatie, 2) Het gedrag van het kind/de volwassene
bij pijn is vaak uniek en idiosyncratisch, 3) Ouders
voelen inadequaatheid bij het overbrengen van klachten
bij hun kind en het overtuigen van professionals
(artsen, begeleiders) van de ernst van de
gedragsverandering. Voor een overzicht van de
pijngedragingen die uit de ervaringsverhalen naar

voren kwamen zie Tabel 1.

Uit interviews met ouders van kinderen met een zeldzame
genetische aandoening bleek dat het herkennen en
erkennen van de ouderlijke intuitie (een ‘niet pluis’ gevoel)
door artsen belangrijk is. Hierdoor wordt de gang naar
artsen en het ziekenhuis als minder stressvol bevonden.
Zowel artsen als gedragsdeskundigen gaven aan dat zij
graag zien dat bij elke gedragsverandering door ouders/
verzorgers een (medisch) consult wordt aangevraagd.
Verdere informatie uit de interviews zal op de website van
de patiéntenverenigingen die aan het onderzoek hebben
meegewerkt worden gepubliceerd alsook gedeeld op de
website van het EMB pijn app project (www.embenict.nl)
en van het kennisplein gehandicaptenzorg
(www.kennispleingehandicaptensector.nl).

POSAID

De interbeoordelaarsbetrouwbaarheid van de items
varieerde van 0.39 tot 1.00 met een gemiddelde
Cohen’s kappa van 0.80 (item 5,8,10 en 13<0.80).

De intrabeoordelaarsbetrouwbaarheid voor observator
1 was 0.88 (gemiddelde Cohen’s kappa) en voor
observator 2 0.80 (gemiddelde).

Mokken analyse over de 15 items leverde een sterke

Tabel 1. De ervaren pijngedragingen van ouders bij hun kind met
Cornelia de Lange Syndroom (CdLS) of Pitt-Hopkins Syndroom (PTHS).

Pijngedraging of -uiting % van12 | % van 6 % van 6
verhalen verhalen verhalen
totaal CdLs PTHS

(hard, klagerig) Huilen 66,7 % 33,3% 100%

Stil/teruggetrokken gedrag 58,3% 50,0% 66,7%

Gedragsverandering 41,6% 83,3% 0,0%

Zelfverwonding (slaan, 41,6% 0,0% 83,3%

krabben, bonken, trekken)

Ledematen ontzien 33,3% 33,3% 33,3%

Monotone klanken 33,3% 16,7% 50,0%

(over)Strekken 33,3% 0,0% 66,7%

Schreeuwen 25,0% 33,3% 16,7%

Gespannen lachen/ 16,7% 0,0% 33,3%

glimlachen

Gebogen (macaroni) 16,7% 33,3% 0,0%

houding

Niet meer willen eten/ 16,7% 16,7% 16,7%

drinken

schaal op bestaande uit zeven items (H = 0.59, Rho =
0.81; zie tabel 2 dikgedrukte items).

De EMB Pijn App

Het experiment voor het ontwikkelen van een algoritme
voor de EMB pijn app heeft met twintig gezonde
participanten zonder beperkingen 150.000 datapunten
opgebracht, waarmee met een random forest prediction
een modelberekening is gemaakt.”” Deze classificatie
methode gebruikt informatie uit bestaande datapunten
om van nieuwe datapunten te voorspellen of dit een
pijnmoment of een moment zonder pijn betreft. Het
heeft een model naar voren gebracht dat momenten
met acute pijn, zoals in het experiment ervaren door
gezonde deelnemers, in 999 van de 1000 gevallen kan
onderscheiden van momenten zonder pijn (Accuracy >
0.999, ROC > 0.999). Deze studie met mensen zonder een
beperking is belangrijk omdat zij zelf kunnen aangeven
wanneer zij pijn ervaren.

Discussie

In dit artikel worden drie onderzoeken beschreven die
kunnen bijdragen aan het herkennen en diagnosticeren
van pijn bij mensen met (Z)EVMB, teneinde de samen-
werking tussen ouders en professionals binnen de



Tabel 2. De tien items van de REPOS (item 1-10) met beschrijvingen van pijngedrag met de vijf aanvullende items vanuit de literatuur

(item 11-15) en de definitieve items (dikgedrukt).™

Item Omschrijving

1. Gespannen gezicht

Eén of meer spieren in het gezicht worden aangespannen (zijn niet ontspannen).

2. Ogen (bijna) dichtknijpen

Het samen- of dichtknijpen van de ogen.

3. Optrekken bovenlip

Het omhoog trekken van de bovenlip waardoor afstand tussen bovenlip en neus wordt verkleind; lijnen
tussen neus en mondhoeken dieper; neusgaten opgetrokken en vergroot.

4. Grimas Alleen scoren als onderstaande drie gezichtsexpressies gezamenlijk voorkomen: 1) Wenkbrauwen die
samen- en naar beneden getrokken zijn, waarbij de huid tussen de wenkbrauwen opbolt. 2) Samen- of
dichtgeknepen ogen. 3) Lijnen tussen neusvleugels en mondhoeken (naso-labiale plooi) die dieper liggen
dan normaal en zijwaarts zijn opgetrokken.

5. Angstig kijken Grote, wijd geopende ogen en wenkbrauwen die aan de binnenzijde iets omhoog en samengetrokken zijn.

6. beweging van lichaamsdeel

ledere beweging die duidt op verzet of het beschermen van een (pijnlijk) lichaamsdeel.

7. Paniekerig, paniekreactie
Dit kan samengaan met:

Een extreme vorm van angst die zich uit in willekeurige onrustige lichaamsbewegingen of heftig verzet.

e Een angstige blik gekenmerkt door grote wijd geopende ogen en wenkbrauwen die aan de binnenzijde
iets omhoog en samengetrokken zijn; en/of
¢ Intense kreten of verbale uitingen van pijn’.

8. Kreunen/jammeren

Monotoon en klaaglijk geluid.

9. Onrustgeluiden/verbale uitingen

Plotselinge of langer aanhoudende intense kreten of verbale uitingen van pijn.

10. Inhouden adem/stokken ademhaling

Kortstondig stoppen met ademhaling, de adem blijft steken.

11. bewegingen van lippen of tong

Lippen tuiten, strak, pruilen of beven, tandenknarsen, tong duwen

12. verandering in gezichtskleur

Gezichtskleur wordt bleker of roder.

13. Bevriezen

Gezicht en lichaam bewegen enkele seconden niet.

14. verandering in bewegings-intensiteit = Persoon beweegt meer of minder.

van spasticiteit.

15. Stijf bewegen, gespannen bewegen | Meerdere spieren in het lichaam worden aangespannen (zijn niet ontspannen). Bijvoorbeeld een toename

ondersteuning gericht op diagnostiek en bestrijding van
pijn te verbeteren. Ouders van kinderen met zeldzame
genetische aandoeningen voelen zich door medici graag
gehoord als expert over het gedrag van hun kind. Waar
artsen zich doorgaans richten op lichamelijke kenmerken
van pijn of ongemak, kijken ouders naar de verandering in
het gedrag dat wijst op een verandering in welzijn. Vooral
in gevallen waar geen medische/lichamelijke oorzaak
gevonden wordt, is verder onderzoek gewenst. Uit de
analyses naar de constructvaliditeit van de POSAID lijkt dat
de betrouwbaarheid goed is en een schaal bestaande uit
zeven items, samengesteld uit items uit de REPOS en de
literatuur, een veelbelovend instrument om pijn adequaat
te signaleren in de dagelijkse praktijk bij volwassenen met
(Z)EVMB. De EMB pijn app zou ingezet kunnen worden
om eventueel te zoeken naar specifieke momenten van
pijn bij volwassenen met (Z)EVMB en om diagnostiek

te ondersteunen.

De beschreven onderzoeken zijn van belang, gezien het
bestaan van vele pijn veroorzakende aandoeningen bij
mensen met (Z)EVMB en de mogelijk ernstige en pijnlijke
gevolgen als aandoeningen, zoals neuroskeletafwijkingen,
onbehandeld blijven." Zoals zowel het onderzoek naar pijn
bij mensen met een zeldzame genetische aandoening als
het onderzoek naar de POSAID suggereren, dat de manier
waarop mensen met (Z)EVMB pijn uiten voor een deel
anders is dan bij mensen zonder verstandelijke beperking.
Zowel uit de huidige studies als uit eerder onderzoek komt
duidelijk naar voren dat gedragingen kunnen verschillen
tussen kinderen en volwassenen, alsook per situatie of

per pijnoorzaak.” Dit betekent dat bij elke cliént zowel

een individueel pijnprofiel zou moeten worden opgesteld,
alsook dat deze regelmatig bijgewerkt en aangepast

moet worden gebruikmakend van alle mogelijke
informatiebronnen: observatie door ouders en begeleiders;
gedragswetenschappelijk en medisch onderzoek, gebruik
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van observatieinstrumenten zoals de POSAID en PBC en
gebruik van de EMB pijn app.

Het kwalitatieve onderzoek naar pijnherkenning en
pijnbestrijding bij zeldzame genetische aandoeningen
geeft uitgebreide en unieke informatie over individuele
pijngedragingen en in hoeverre deze variéren tussen de
aandoeningen. De resultaten kunnen zowel ouders als
(medisch) professionals helpen bij het eerder herkennen
van pijn. In het vervolgonderzoek naar de POSAID

wordt als eerste stap onderzocht of vier (helemaal niet,
geringe mate, gemiddelde mate en hoge mate) in plaats
van twee score-opties (wel of niet gedrag aanwezig)

leidt tot nog betere pijnherkenning en meer inzicht

in behandeleffecten oplevert. Vervolgens moeten de
psychometrische eigenschappen van de POSAID opnieuw
worden geanalyseerd. De EMB pijn app blijkt zeer accuraat
acute pijnmomenten te kunnen onderscheiden van
momenten zonder pijn. Het effectonderzoek bij mensen
met (Z)EVMB en pijn in het dagelijks leven, alsmede

een vervolgonderzoek naar het effect van epileptische
toevallen op metingen, zal in september 2021 starten.

Onderzoek naar het signaleren van pijn bij mensen met
(Z)EVMB is in volle gang. Een limitatie bij het onderzoek
naar pijnherkenning bij ouders van mensen met een
zeldzaam genetisch syndroom is dat een beperkt
aantal deelnemers per zeldzame aandoening heeft
geparticipeerd. Hierdoor is generalisatie van resultaten
onder andere naar pijngedragingen bij kinderen en
volwassenen met bijvoorbeeld Marshall-Smith syndroom
onmogelijk. Bij het instrument de POSAID is nog niet
duidelijk of deze goed in staat is kleine verschillen in
aanwezige pijn goed te kunnen beoordelen. Ook zijn
momenteel nog geen cut-off scores van de POSAID
bekend waarmee bepaald kan worden of er (met een
hoge waarschijnlijkheid) wel of geen pijn aanwezig

is. Hiernaast zijn er beperkingen bij het meten van
fysiologische signalen, zoals in het onderzoek naar de
EMB pijn app: gebruik van de app is beperkt mogelijk
wanneer de persoon loopt en tijdens een epileptische
toeval en onmogelijk bij een aandoening aan het centraal
zenuwstelsel. Echter, het integreren van de kennis en
mogelijkheden voortkomend uit deze onderzoeken,
zoals het gebruik van de pijn app in combinatie met
een observatie met de POSAID, zal interessant zijn en
waardevol bijdragen aan de herkenning en bestrijding
van pijn bij mensen met (Z)EVMB.

Er is tevens nog veel onbekend over pijnervaringen

en pijngedrag bij mensen met (Z)EVMB. We weten
onvoldoende over hoe pijn in het perifeer en centraal
zenuwstelsel wordt verwerkt, hoe de pijnwaarneming
kan verschillen en hoe het komt dat pijn soms niet leidt
tot reflexmatig terugtrekken bij degenen met

(Z)EVMB. Ook is er nog onvoldoende kennis over coping
strategieén bij zowel de persoon zelf als bij mensen

die hen ondersteunen. Wetenschappelijke kennis kan
bijdragen aan deze en andere vragen rondom pijn bij deze
doelgroep. Zo overbruggen wij de kloof tussen de kennis
van ouders en professionals.
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