Monitorering af kropstemperaturen pga. risiko for malign hypertermi, jf. ovenstaende
samt risiko for myoton reaktion ved hypotermi.

De er risiko for myotoni af kaebe, tunge og svaelgmuskulatur i forbindelse med fx intu-
bering.

Der ses ofte forlaenget opvagningsfase.

Hos bgrn og unge med DM1 er der beskrevet risiko for rhabdomyolyse, metabolisk
acidose og hjertesvigt ved anvendelse af propofol.

https://rcfm.dk/
find-diagnose/

RCFM er et hgijt 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.

RehabiliteringsCenter
for Muskelsvind

Saerlige forhold ved
sygdom og indlaeggelse

DYSTROFIA MYOTONICA TYPE 1

Dette er en vejledning i, hvad man skal veere
seerligt opmaerksom pa, hvis en patient med
ovenstdende diagnose indleegges akut.
Informationen pa kortet ikke er udtemmen-
de, og det anbefales altid at kontakten en
afdeling med hgjt specialiseret funktion
inden for neuromuskuleere 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

Dystrofia myotonica er en muskelsvindsygdom, der hgrer til i gruppen af muskeldy-
strofier. Det er vigtigt at understrege, at der her er tale om en multisystemsygdom, der
ikke kun pavirker musklerne, men ogsa kan medfere endokrinologiske, gastrointesti-
nale, kognitive, kardielle og respiratoriske pavirkninger.

Der ses stor individuel variation i graden af funktionsnedsaettelse, hvilke organsyste-
mer, der er pavirkede, og med hvilken svaerhedsgrad.

OBS! Den kognitive pavirkning forvaerres gradvist med tiden og medfarer en tiltagende
sveekket (i de sveere tilfeelde ofte fraveerende) sygdomsindsigt, hvilket nadvendiggaer
en gget opmeerksomhed fra sundhedspersonalet ift. objektiv vurdering /anamnese.

Laes mere om sygdommen pa RehabiliteringsCenter for Muskelsvinds hjemmeside
www.rcfm.dk.

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

Respiration

| takt med at sygdommen progredierer, vil respirationen ogsa pavirkes, og der vil veere
behov for respiratoriske hjeelpemidler. Ved akut sygdom vil der i tilfaelde af habituelt
svaekket respirationsmuskulatur vaere gget sarbarhed over for luftvejsinfektioner pga.
@get risiko for aspiration samt problemer med sekretophobning pga. nedsat hoste-
kraft.

Pga. nedsat muskelkraft i mund og sveelgmuskulatur vil der hos DM1-patienter veere
oget risiko for aspiration, som forveerres af en ofte tilstedeveerende nedsat ventri-
keltsmningshastighed.

Trods nationale retningslinjer om jeevnlig respiratorisk kontrol vil en stor andel af
DM1-patienter, pga. den kognitive pavirkning, ikke vaere i stand til at fglge disse an-
befalinger, og de vil derfor ikke veere bekendt med deres respiratoriske status. Det
er derfor vigtigt at unders@ge evt. tilstedeveerelse af hypoventilation (der ses hyppigt

nedsat respons overfor hypoxi og hypercapni).

Det er vigtigt hurtigst muligt at optimere fjernelse af sekret vha. hostemaskine og
CPAP. Anvendelse af PEP-flgjte vil oftest ikke veere muligt pga. den nedsatte orofaciale
muskelkraft.

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

Ved extubation bgr man undga at ngjes med supplerende 02 uden samtidig behand-
ling med NIV (non-invasiv ventilation) pga. risiko for hypoventilation forarsaget af mu-
skelsvaghed.

DM1-patienter har en gget risiko for lungeemboli.

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

Hjertefunktion

Der er stor risiko for alvorlig pavirkning af hjertefunktionen, som ses uafhaengigt af den
nedsatte muskuleere kraft i gvrigt. Der er tale om potentielle livstruende lednings- og
rytmeforstyrrelser. Der ses ofte alternerende brady-/takykardi-rytmeforstyrrelser.

Medicin

Der bar udvises forsigtighed ved brug af opiater pga. risiko for respirationsdepression
samt forveerring af obstipation. Forsigtighed bgr ligeledes udvises ved anvendelse af
benzodiazepiner og barbiturater pga. gget falsomhed.

- Anti-arytmika klasse |, betablokkere, og Amiodaron bgr undgas.

« Anti-kolinerge midler ber undgas bl.a. pga. risiko for urinretention.

Anaestesi

Depolariserende muskelrelaksantia (suxamethon/succinylcholin) ber undgas pga. risi-
ko for hyperkaliaeami.

Der er risiko for malign hypertermi, saerligt ved halogenerede anasstesimidler.



