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RCFM er et hgjt specialiseret hospital for neuromuskulaer rehabilitering.
Alle med en neuromuskulaer sygdom (muskelsvind), deres paragrende og
tilknyttede fagpersoner kan gratis benytte vores tiloud om radgivning,
oplysning og undervisning.

Pa vores hjemmeside kan du finde en fuld beskrivelse af diagnosen.
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Saerlige forhold ved
sygdom og indlaeggelse

BECKERS MUSKELDYSTROFI

Dette er en vejledning i, hvad man skal veere
saerligt opmeaerksom pa3, hvis en patient med
ovenstaende diagnose indleegges akut.
Informationen pa kortet ikke er udtemmen-
de, og det anbefales altid at kontakten en
afdeling med hgjt specialiseret funktion
inden for neuromuskulaere sygdomme.




Vigtigt!

Informationen pa kortet ikke er udtemmende, og det anbefales
altid at kontakte en afdeling med hgjt specialiseret funktion inden
for neuromuskulaere sygdomme.

Generelt om sygdommen

Beckers muskeldystrofi indgar i et spektrum af muskelsygdomme kaldet dystrofino-
patier og er beslaegtet med den alvorligere og hurtigere progredierende form Duchen-
nes muskeldystrofi (DMD).

Dystrofinopatier er karakteriseret ved, at muskelproteinet dystrofin mangler. Muskel-
cellerne nedbrydes gradvist og erstattes med fedt og bindeveev. Al tveerstribet musku-
latur er pavirket, ogsa hjertet og respirationsmusklerne. Der ses stor individuel variati-
on i forhold til pavirkning af funktionsevnen.

Ved akut opstaet sygdom og/eller indlaeggelse bgr der ved denne type sygdom udvi-
ses saerlig opmaerksomhed pa fglgende punkter:

OBS! De fleste patienter med muskel-
svind og deres pargrende har selv en
stor viden og indblik i egen sygdom,
som man med fordel kan drage nytte
af, hvis den akutte situation tillader det.

Respiration

| takt med at sygdommen progredierer, kan der opsta pavirkning af respirationen og
behov for respiratoriske hjeelpemidler. Ved akut sygdom vil der i tilfeelde af alment
sveekket respirationsmuskulatur veere gget sarbarhed over for luftvejsinfektioner pga.
@get risiko for aspiration (fejlsynkning) samt problemer med sekretophobning pga.
nedsat hostekraft.

Det er vigtigt hurtigst muligt at optimere fjernelse af sekret vha. hostemaskine og
CPAP. | tilfeelde af en vaesentlig pavirkning af muskelkraften, vil anvendelse af PEP-flgj-
te oftest ikke vaere muligt.

Ved behov for ilt-tilskud bgr der monitoreres teet med Igbende vurdering af CO2
pga. risiko for en allerede tilstedeveerende hypoventilering og dermed gget risiko for
C0O2-ophobning og respiratorisk acidose.

Ved ekstubation bgr man undga at ngjes med supplerende 02 uden samtidig behand-

Hjertefunktion

ling med NIV (non- invasiv ventilation) pga. risiko for hypoventilation forarsaget af mu-
skelsvaghed.

OBS! | forbindelse med akut sygdom
ses typisk en forveerring af den i forve-
jen generelt nedsatte muskelkraft.

Patienter med Beckers muskeldystrofi har @get risiko for pavirkning af hjertefunktio-
nen (oftest dilateret kardiomyopati, men ogsa arytmier ses). Kardiel status bgr derfor
klarleegges hurtigst muligt efter indlaeggelse (ogsa hos barn), og ved akut sygdom vil
det ofte veere ngdvendigt med kontinuerlig overvagning.

OBS: Der kan veere alvorlig pavirkning af hjertefunktionen hos patienter uden tydelige
muskelsvindssymptomer.

Medicin

Steroidbehandling: Afdaek om patienten er i steroidbehandling og har det vaeret muligt
atindtage vanlig dosis i den aktuelle sygdomsperiode?

Adrenal insufficiens/krise: Vurder behovet for evt. ggning af vanlig steroiddosis af-
haengig af stress-tilstanden.

Forsigtighed bgr udvises ved brug af opiater og anden muskelrelakserende behand-
ling (pga. risiko for pavirkning af respirationen).

Anaestesi

Patienter med Beckers muskeldystrofi har @get risiko for rhabdomyolyse og hyperka-
lizemi ved anvendelse af suxamethon/succinylcholin (bgr aldrig anvendes) samt inha-
lerede anzestesipreeparater (bgr undgas).

Angestesipraeparater, der gives intravengst, er normalt sikre. Der er i forbindelse med
anaestesi pget risiko for aspiration samt forlaenget opvagningstid (rhabdomyolyse ses
ofte i slutningen af en ellers ukompliceret anaestesi — under opvagningen).

Leverenzymer

Ved Beckers muskeldystrofi ses der oftest habituelt forhgjede veerdier af ALAT og
ASAT.



