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PATIENTFALL-MAN FODD -6

* Dystrofia myotonika diagnosticerat pa -80 talet,
langsam progress sedan dess.

* Gar med rollator, ramlar en hel del.

* For tva manader sedan opererad for fraktur
underbenet.

* Nu aspirationspneumoni med sepsis.
* A: fri, mycket slem

* B: AF: 45, saturation: 80

« C:75/35

* D:RLS 2




VAD GOR DU?

* A- IVA och respiratorbehandling
* B- IVA och non-invasiv respiratorbehandling
» C- Kvar pa vardavdelningen

* D- Annan atgard



VAR HAMTAR DU INFORMATION IDAG!?

* C- Vardprogram

* D- Annan kalla




* Neuromuskulara sjukdomar ar relativt ovanliga.

* Kannedom om dessa sjukdomar bland anestesiologer ar lag

* Vi kan t.ex. ta bokstaven M
* MG, MH, MELAS, MNGIE, MERFF... och vad ar MS?

» Kannedom om anestesiologiska metoder och overvaganden ar lag
bland neurologer.

* Vanligt att dessa patienter opereras (skolios, frakturer, mag-tarm
rel. operationer).

* Kan ett nationellt vardprogram hoja kunskapsnivan och forbattra
det perioperativa omhanderhagandet av patienter med
neuromuskulara sjukdomar i Sverige!?



HUR TANKA?

Lite high brow
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Cervantes 1547-1616

“Att vara forberedd ar halva segern”

Detta ar kanske viktigare an vad det vanligen brukar
vara pa operation.

Sjukdomarna ar sallsynta och en bra kunskap om

(genetik)/patofysiologi kan ge en vink om vad som kan
handa.

Det ar vart modan.




MYOTONI, VET NI VAD DET AR?

*Myotoni ar en oformaga att
relaxera skelettmuskulatur




HUR SOVA DYSTROFIA MYOTONIKA

Var redo — Var observant

* RSI med rocuronium hogdos
e Ge inte Celocurin effekten kan bli motsatt

*Reversera med sugammadex

*Sevo/Iso/Des/lustgas gar bra Var redo

*Hypotension som inte svarar pa volym el vasopressor. Prova steroider
*Hjartat — glom inte det!
*Sond pa vid indikation

KAN VARA EXTREMT KANSLIGA FOR ANDNINGSDEPRiMERANDE EFFEKTEN
I FARMAKA

*Generella ordinationer kan vara farliga




ETT VARDPROGRAM?

Dystrofia Myotonica

Ruta for urakuta situationer

e Suxameton (Celokurin ®) &r absolut kontraindicerat.
Reversera alltid eventuell muskelrelaxation med sugammadex (Bridion ®).

e Okad risk for andningsdepression. Ha en god plan innan extubation. Opioider och
andra andningsdeprimerande farmaka anvands med forsiktighet.

e Inhalationsanestetika (sevofluran, desfluran, isofluran och lustgas) gar att anvinda
forutsatt att inga andra kontraindikationer foreligger.

e Normotermi ska efterstravas.

e Mycket stark indikation for spinal vid kejsarsnitt.

Innehallsforteckning

Klinisk bild, genetik, diagnostik och utredning ....................ooeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeseanaens 3
MOlekylir PATOZENES GEOMEIIK ..............eeeeeeeeeeeeeeeeeeee e e eeeeeeeeeeeeaaaemaneennnenmnnnnnnes 4
Typisk Kirurgi/ annan orsak fill @RESTESI ...................eeeeeeemeeeeeeeeeeeee e 5
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SPINAL MUSKELATROFI (SMA)

URAKUT RUTA
Luftvigen? Kan vara svar hog beredskap
Undvik suxameton (Celokurin®)

]
L J
e Kontrakturer kan gora regional anestesi svart
e Andningen? Postoperativ plan

Spinal Muskel Atrofi (SMA) dr en sjukdom som kan vara férenad med avsevirda
anestesirisker. Kunskap om faror samt beredskap och god planering minimerar dessa risker
radikalt-

Klinik
Spinal muskelatrofi ar en recessivt nedarvd sjukdom med mycket brett kliniskt spektrum: fran

symptom in utero till muskelsvaghet debuterande i vuxen alder.
SMA karakteriseras av progredierande symmetrisk muskelsvaghet med som startar centralt.
Ju tidigare debut desto snabbare forlopp och allvarligare symptom.

Klassisk indelning av sjukdomen ér:
e SMA I (Werdnig Hoffmans sjukdom) “Non sitters”
e SMA II (Dubowits) "Sitters”.
e SMA III (Kugelberg Welanders sjukdom) “Walkers”.
Ibland anvinds SMA 0 for intrauterin / neonatal debut samt SMA IV {or debut efter 5
ars alder.

Klicka hér fér mer detaljerad klinisk information -« ——




Symptomatologi vid olika typer av SMA.

Neurologiskt kan indelning 1 undergrupper géras

SMAI

Werdnig Hoffinans sjukdom
"Non-sitters"

Obehandlat uppnas inga mot-
oriska fardigheter.
Naturalférlopp

utan behandling ar 90% doda
inom ett ar och alla inom tvaar.
Andningssvikt utvecklas
snabbt

. Med andningshjalp kan livs-
langden forlangas. Behandling
med nusinersen kommer
radikalt

att forandra detta till det battre
eller t.o.m. kan kronisk medi
cinering bibehélla normal
motorisk funktion.

SMAII

Dubowits sjukdom
"Sitters"

Hogsta uppnadda
motoriska f6r-

maga ar att sitta. Pga
sjukdomens progressiva
karaktar férloras denna
férmagamed tidens gang.

SMA III
Kugelberg Welanders
sjukdom
"Walkers"

Debut av progressiv proximal
progredierande
muskelsvaghet

i barndomen

Typiska ingrepp som kriiver Kirurgi/anestesi

Innan behandling med
nusinersen

e gastrostomi,

e muskelbiopsi,

e trakeotomi.

e fundoduplicatio

o Skolioskirurgi,
¢ Klumpfot,

¢  Kontrakturer,

¢ Muskelbiopsier,

¢  Spinal tillférsel av
nusinersen,

¢ Sektio

o  Skolios kirurgi,

¢ Klumpfot,

¢  Kontrakturer,

¢ Muskelbiopsier,

e  Spinal tillforsel av
nusinersen,

e  Sektio

Vid behandling med

nusinersen

e spinal tillférsel av nusinersen

e  spinal tillférsel av
nusinersen

e  spinal tillforsel av
nusinersen




ARBETE KRING ETT NATIONELLT
VARDPROGRAM FOR ANESTESI VID
NEUROMUSKULARA SJUKDOMAR

* Mars 2018- presentation av forslag och onskan for ett
vardprogram pa arsmote SNEMA.

* Augusti 2018- sammansattning av arbetsgrupp bestaende av
anestesiologer; neurologer, (genetiker), kardiolog, (barnlakare
och lunglakare).

* November 2018- forsta motet for arbetsgruppen.
* Vi behover fler anestesiologer
representerade i gruppen.

* Vad behover vi tanka pa?’



ANESTESI VID NEUROMUSKULARA SJDOMAR
ARBETSGRUPP

Kristina Lidstrom (neurolog)
Christopher Lindberg (neurolog)
Lars Klintberg (kardiolog)
Goran Solders (neurolog och neurofysiolog)
Gunilla Islander (anestesiolog)
Laleh Zarrinkoob (neurolog, ST-anests1)

[oannis Sounpasis-pa vag in (anestesiolog)




MOTE ARLANDA 13 NOV 2018

* Skapa en fil med snabb-guide, samt dokument med mer
innehall for de olika sjukdomarna

Litteratursokning

Orphananesthesia — bra kalla och forebild!

Lang lista med sjukdomar som ska behandlas

Dystrofia myotonika— (nastan fardigt)

Duchenne (nastan fardigt)

Mitokondriella sjukdomar (paborijat)
SMA (nastan fardigt)

Emery-Dreifuss Muskeldystrofi (nastan fardigt)



Sjukdomar som ska behandlas
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~ KOMMER DU ATT ANYANDA ETT
SADANT NATIONELLT VARDPROGRAM!?

* A-Ja
* B- Nej
* C- Vet €]




TACK!

KONTAKTA OSS!

HARNAN AR
HUVVUDIAKEN




KVINNA FODD -86

* Lebers hereditara optikusneuropati
(LHON) med enbart ogonsymtom.

* Gravid v 40

* Planeras vaginal forlossning




HUR GORAVID ETT AKUT KEJSARSNITT?

Ketanest istallet for propofol och penthohal.

Esmeron istallet for suxameton.

Ingen EDA (eller spinal).

Var det “ratt tankt”?

Hur tanker man kring patienter med mitokondriella sjukdomar
under den perioperativa perioden?




Kvinna 35 ar.

Pat har en myastenia gravis. Forsta grav. Tymektomerad. Pa besok hos foraldrarna i
annan region. Det ar lordag kvall situationen pa huset lite pressad.

Ar i v37 Sokt vard akut pga huvudvirk dimsyn. Preeklampsi diagnostiseras.

Du kallas till forlossningen for att titta till patienten for sakerhets skull,- om det
skulle bli aktuellt med sektio.

Pa plats finner Du:

Lite odematos. Huvudvark. Latt illamaende. Trott.
Hb 140
Trombocyter 68

Barnmorskan berattar att man planerar att ge 20 mM Mg iv.

Hur tanker Du

* Planering for snittet
* Akut snitt

* Urakut snitt

* Postoperativt

* Allmant?



