Suxamethon/succinylcholin: Generelt vil brug af dette veere kontraindiceret ved mu- o
skelsvindsygdomme pga. risiko for hyperkalisemi (hos patienter med muskelsvind ses M RehabiliteringsCenter
der ofte habituel @get laekage af kaliumioner fra musklerne til blodet, og de vil derfor for Muskelsvind

veere ekstra sarbare overfor yderligere pavirkning med risiko for alvorlig hjertepavirk-
ning).

Inhalationsanaestika: Opmaerksomhed omkring en teoretisk risiko for forveerring af
en allerede eksiterende laktat acidose ved brug ud over ved anastesiens indledning.

Post-operativt: Patienter med muskelsvind vil ofte have behov for leengere postope-
rativ monitorering pga. @get risiko for fx hypoventilation, aspiration, fejlsynkning og S I = f h Id d
gastrointestinal dysmaotilitet (pseudo ileus). % r I g e O r 0 Ve
||
Scerige icicl ved diagnosern sygdom og indlaeggelse

Faste-perioder: Pga. nedsat muskelmasse vil mange muskelsvindpatienter vaere sar-
bare over for faste (hos nogle patienter vil det dreje sig om ganske fa timers faste), hvor

en gget energiomsaetning pga. manglende vaeske- og ernzeringstilfgrsel vil medfgre M ITO KON D RI ELLE MYO PATI ER
tiltagende nedsat muskelkraft og funktionstab. Elektrolytforstyrrelser ses ofte i akutte
sygdomstilfeelde. Derfor vigtigt med hurtig korrektion af veeske- og elektrolytbalancen, Dette er en vejledning i, hvad man skal veere
samt tilfersel af gvrige naeringsstoffer (MELAS: risiko for mild/moderat hyponatriaemi). saerligt opmeerksom p3, hvis en patient med
ovenstdende diagnose indlaegges akut.
Informationen pa kortet ikke er udtemmen-
de, og det anbefales altid at kontakten en
afdeling med hgjt specialiseret funktion
Habituelt forhgjet laktat, med risiko for metabolisk acidose. inden for neuromuskuleere sygdomme.

Fokalt non-konvulsivt anfald: @get risiko ved MELAS, CPEO, MERRF, Leigh syndrom,
med risiko for hurtig progression til status epilepticus (ses ogsa i tilfaelde uden forud-
gaende kendt epilepsi).
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RCFM er et hgjt specialiseret hospital for neuromuskulaer rehabilitering.

Alle med en neuromuskuleer sygdom (muskelsvind), deres pargrende og tilknyttede
fagpersoner kan gratis benytte vores tilbud om radgivning, oplysning og undervis-
ning.

Pa vores hjemmeside kan du finde en fuld beskrivelse af diagnosen.



Vigtigt!

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

Generelt om sygdommen

Der er tale om en meget bredspektret gruppe af genetiske sygdomme medfgrerende
fejli cellers energiproduktion. Mitokondriesygdomme er karakteriseret ved varierende
multisystemisk organinvolvering, og der ses ofte betydelig komorbiditet.

Sygdomsforlgbet varierer fra asymptomatiske baerere til tilstande med svaert pavirket
funktionsniveau og alvorlig organinvolvering. Symptomerne kan omfatte: darlig trivsel,
hypotoni, nedsat muskelkraft, pavirkning af hjerte- og lungefunktionen, pavirkning af
syn, hgrelse og kognition, epilepsi, stroke-lignende episoder, neuropati, ataksi, gastro-
intestinale og endokrinologiske pavirkninger.

Mitokondrielle myopatier omfatter bl.a.:

+ Kearns-sayres syndrom

+ kronisk progredierende oftalmoplegi (CPEQO)

+ mitokondriel encephalomyopati med laktat acidose og slagtilfaelde (MELAS)
« myoklon epilepsi med ragged-red fibre (MERRF)

+ Leighs syndrom

« Pearsons syndrom

Ved akut opstaet sygdom og/eller indlzeggelse bar der ved kendt muskelsvindsygdom
udvises seerlig opmaerksomhed pa falgende punkter:

Hjertefunktion

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

L 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 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 kronisk respirationsinsufficiens (hypoventi la-
tion), som ikke ngdvendigvis er kendt af patienten selv. Vigtigt med klarleeggelse af

lungestatus ved indlaeggelsen. Det er vigtigt hurtigst muligt at optimere fjernelse af
sekret vha. CPAP og evt. hostemaskine. Anvendelse af PEP-flgjte vil oftest ikke vaere
muligt pga. den generelt nedsatte muskelkraft.

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

Ved extubation bar man undga at ngjes med supplerende O2 uden samtidig behand-
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.

Generelt ved mitokondriesygdomme bgr der veere en opmeerksomhed omkring gget
risiko for kardiel involvering. Dette ses isaer ved MELAS (takyarytmi) og Kearns Sayres
syndrom (bradyarytmi).

Medicin

Generelt ses der i forbindelse med muskelsvindsygdomme ofte en gget falsomhed
over for medicin. Pga. ofte betydende komorbiditet ved mitokondriesygdomme vil det
oftest veere disse, der skal vaere gget opmaerksomhed omkring. Ved behandling med
fx benzodiazepiner, barbiturater, hypnotika, sedativa og opiater bgr der vaere gget op-
maerksomhed pa respiratorisk pavirkning.

« Neurotoksiske praeparater: Ber undgas ved MERRF og POLG, hvor der er risiko for
forveerring af eksisterende perifer neuropati.

» Metformin: Alternativer bgr overvejes, pga. risiko for forveerring af laktat acidose.
« NatriumValproat: Kontraindiceret ved POLG pga. risiko for svaer hepatotoksicitet.

- Aminoglycosider: Kontraindiceret ved mutationerne MT-RNR1 Og MT-TS1 pga. risi-
ko for aminoglycosid-induceret dgvhed.

« Linezolid: 0Os forveerring af laktat acidose.

Anaestesi

Selve anzestesien tales generelt, men der kan veere @gede risici forbundet med dette
afhaengigt af komorbiditeten. Der anbefales minimering af fasteperioder samtidig med
tilstraekkelig tilfgrsel af veeske og kalorier.

Non-depolariserende muskelrelaksantia anvendes ssedvanligvis uden komplikatio-



