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RCFM er et hgjt specialiseret hospital for neuromuskulaer rehabilitering.
Alle med en neuromuskulaer sygdom (muskelsvind), deres pargrende 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

MOTORNEURONSYGDOMME
ALS, PLS, PMA

Dette er en vejledning i, hvad man skal veere
saerligt opmeerksom pa3, 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 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 motorneuronsygdomme

ALS (amyotrofisk lateral sklerose), PMA (progressiv muskelatrofi) og PLS (primeer la-
teral sklerose) er alle sygdomme, der er lokaliseret i de motoriske forhornsceller, og de
benaevnes derfor overordnet motorneuronsygdomme (ofte anvendes ogsa den en-
gelske forkortelse MND (motor neuron disease).

Sygdommene er progredierende, med ALS som den mest alvorlige form. Der er store
individuelle variationer i, hvor hurtigt sygdommen udvikler sig, og hvilke muskelgrup-
per der er pavirket.

Respirationen vil veere pavirket i varierende grad hos de fleste (dog ikke sa hyppigt ved
PLS). Kommunikationsevnen kan vaere pavirket enten pga. dysartri, eller pga. fronto-
temporal affektion/demens, som ses hos nogle sent i forlgbet, og som kan vanskelig-
gere beslutninger vedrgrende fx invasiv respiratorbehandling.

Ved akut opstaet sygdom og/eller indlzeggelse bar der ved kendt motorneuronsyg-
dom udvises seerlig opmaerksomhed pa de punkter, der er beskrevet i denne pjece.

OBS: Det er vigtigt at afklare, hvorvidt der allerede foreligger aftaler mht. respirator og
anden livsforleengende behandling, da mange patienter med MND har taget stilling til
dette. Sandsynligheden for at kunne komme ud af respiratorbehandling igen er meget
lille.

De fleste patienter med muskelsvind
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 hjaelpemidler. 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.

OBS: Der er risiko for tilstedeveerelse af nedsat lungefunktion (hypoventilation), som
ikke ngdvendigyvis er kendt af patienten selv, og derfor er det vigtigt med klarlaeeggelse
af lungestatus ved indlaeggelsen.

Det er vigtigt hurtigst muligt at optimere fjernelse af sekret vha. CPAP og evt. hoste-
maskine. Anvendelse af PEP-flgjte vil oftest ikke vaere mulig pga. den generelt nedsat-
te muskelkraft. Sekretstagnation er ofte en udtalt problematik ved ALS.

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

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

| forbindelse med akut sygdom ses ty-
pisk en forveerring af den i forvejen ge-
nerelt nedsatte muskelkraft.

Hjertefunktion
Motorneuron sygdomme medfarer ikke i sig selv pavirkning af hjertet, men der kan ses
kardiel belastning i forbindelse med tiltagende pavirket respiration.

Medicin

Generelt bar der veere en opmeerksomhed péa preeparater, der kan pavirke respiratio-
nen, men det kan blive ngdvendigt at behandle med fx morfinpraeparater og benzo-
diazepiner i forbindelse med den angst og uro, der kan opsta pga. darlig respiration og
sekretophobning.

Anaestesi

Horisontallejring kan veere vanskelig pga. den nedsatte respirationskapacitet.



