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RCFM er et hgijt 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

SPINAL MUSKELATROFI

Dette er en vejledning i, hvad man skal veere
saerligt opmeerksom p3, 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 sygdommen

Spinal muskelatrofi (SMA) er en arvelig sygdom, der pavirker den del af nervesystemet,
der styrer de frivillige muskelbeveegelser. Generelt pavirker SMA bevaegelse, gang og
andedraet, men ikke personens mentale udvikling.

SMA inddeles overordnet i 3 typer (SMA 1, SMA 2 og SMA 3) efter tidspunktet for
symptomdebut og motorisk udvikling. Der er stor variation i graden af symptomer fra
sveer hypotoni og omfattende kontrakturer til en mildere pavirkning af muskelkraften.
Se venligst specifik sygdomsbeskrivelse af de enkelte typer pa RehabiliteringsCenter
for Muskelsvinds hjiemmeside www.rcfm.dk.

Ved akut opstaet sygdom og/eller indlaeggelse ber ved denne type sygdom udvises
seerlig opmaerksomhed pa falgende 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

Generelt vil patienter med SMA vaere mere sarbare overfor luftvejsinfektioner pga.
@get risiko for aspiration samt problemer med sekretophobning pga. nedsat hoste-
kraft.

[ forbindelse med akut sygdom ses typisk en forveerring af den i forvejen generelt ned-
satte muskelkraft.

Det er vigtigt hurtigst muligt at optimere fjernelse af sekret vha. hostemaskine og
CPAP. Anvendelse af PEP-flgjte vil oftest ikke vaere muligt pga. den generelt nedsatte
muskelkraft (bade hvad angar hostekraften, men ogsa armkraefterne, der ofte ogsa er
pavirkede i en sadan grad, at flgjten ikke kan holdes ved egen hjzlp).

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

Risiko for metabolisk krise

Hos SMA-patienter er der risiko for pavirkning af energiomsaetningen (eendret fedt- og
glucosemetabolisme) i forbindelse med faste og akutte sygdomsperioder medfgre-
rende risiko for hypoglykaemi (eller i nogle tilfeelde hyperglykeemi) og metabolisk krise.
Faste over 4-6 timer kan derfor risikere at medfgre metabolisk acidose.

OBS! SMA-patienter, der ikke anvender mavesonde, kan maske allerede ved indlaeg-
gelsestidspunktet veere i en fastetilstand pga. nedsat energi til at spise og drikke i for-
bindelse med den akutte sygdom.

SMA-patienter er fglsomme for dehydrering, og der er gget risiko for elektrolytderan-
gement. Saledes er det vigtigt at have fokus pa vaeske og erneeringstilfgrsel. Det vil
ofte vaere ngdvendigt med intravengs behandling grundet manglende kreefter til at
indtage tilstreekkeligt per os, samt gget risiko for aspiration hos svaekkede personer.

Medicin

Mange med muskelsvind udviser en gget fglsomhed overfor medicin generelt. Mu-
skelrelakserende praeparater b@gr man generelt veere tilbageholdende med da der hos
patienter med muskelsvind ofte ses en kraftigere og leengerevarende virkning ved an-
vendelse af disse.

Behandling med fx benzodiazepiner, barbiturater, hypnotika og sedativa bgr sa muligt
undgas, og ved anvendelse bgr der vaere eget opmaerksomhed pa respiratorisk pa-
virkning.

Anaestesi

Suxamethon/succinylcholin: Generelt vil brug af dette vaere kontraindiceret ved mu-
skelsvindsygdomme pga. risiko for hyperkalizemi (hos patienter med muskelsvind ses
der ofte habituel gget laeekage af kaliumioner fra musklerne til blodet, og de vil derfor
veere ekstra sarbare overfor yderligere pavirkning, med risiko for alvorlig hjertepavirk-
ning).

Fysiske forhold: En del patienter med muskelsvind vil have problemer med kontrak-
turer, som der bar veere en gget opmaerksomhed pa fx i forbindelse med intubering.
Det kan fx dreje sig om kontrakturer i keebe, eller nakke. Der kan veere tale om sveer
skoliose eller torticollis der kan give lejringsmeessige udfordringer.

Post-operativt: Patienter med muskelsvind vil ofte have behov for leengere postope-
rativ monitorering pga. gget risiko for fx hypoventilation, aspiration, fejlsynkning og
pavirket tarmfunktion (pseudo ileus).



