AKUTKORT  Dystrofia myotonica type 2 RCFM

SARLIGE FORHOLDSREGLER VED SYGDOM OG INDLAGGELSE

Pa grund af den ekstraordinaere situation med COVID-19 har RehabiliteringsCenter for Muskelsvind udarbejdet dette
kort, som giver vejledning i, hvad man skal vaere szerligt opmaerksom pa, hvis en patient med ovenstdende diaghose
indlaegges akut.

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

OBS: 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.

Dystrofia myotonica er en muskelsvindsygdom der hgrer til i gruppen af muskeldystrofier. Den findes i 2 typer;
dystrofia myotonica type 1 (DM1), og dystrofia myotonica type 2 (DM2), som forarsages af mutationer i to forskellige
gener. Sygdomsforlgbene i de to typer er forskellige, hvor DM2 ofte har et mildere forlgb ift. DM1, i det fglgende
omtales kun DM2. Det er vigtigt at understrege at der her er tale om en multisystemsygdom, hvor det ikke kun er
musklerne der er pavirkede, men at sygdommen ogsa kan medfgre endokrinologiske, gastrointestinale, kognitive,
kardielle og respiratoriske pavirkninger. Der ses stor individuel variation ift. graden af funktionsnedszettelse, samt ift.
hvilke organsystemer der er pavirkede og med hvilken svaerhedsgrad. Laes mere om sygdommen pa
RehabiliteringsCenter for Muskelsvinds hjemmeside rcfm.dk.

Ved akut opstaet sygdom og/eller indlaeggelse bgr ved denne type sygdom udvises saerlig opmaerksomhed pa
felgende punkter:

Nedsat respirationsfunktion kan vaere tilstede ved DM2, men er det ikke hos alle. Ved akut sygdom vil der i tilfelde
af habituelt svaekket respirationsmuskulatur vaere gget sarbarhed over for luftvejsinfektioner pga. gget risiko for
aspiration samt problemer med sekretophobning pga. nedsat hostekraft. | forbindelse med akut sygdom ses typisk
en forvaerring af den i forvejen generelt nedsatte muskelkraft.

Det er vigtigt hurtigst muligt at optimere fjernelse af sekret vha. hostemaskine og CPAP. Anvendelse af PEP-flgjte kan
veere vanskelig pga. den nedsat muskelkraft.

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 CO2-ophobning og respiratorisk acidose.

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

Hjerterytmeforstyrrelser kan ses ved DM2, men ikke i samme grad som ved DM1. Der bgr dog veere en
opmeaerksomhed pa dette.
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| tilfelde af brady/takyarytmier bgr der udvises forsigtighed ved anvendelse af praeparater med potentiel pavirkning
af hjertefunktionen.

Det er vigtigt at have opmaerksomhed p3, at der er tale om DM2, men der er i studier ikke umiddelbart fundet
evidens for, at der eksisterer en gget risiko i forbindelse med anaestesi.
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