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DYSTROFIA MYOTONIKA typ 1 och 2
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Detta ar inte ett vardprogram baserade pa randomiserade prospektiva studier. Sadana finns inte for dessa ovanliga
sjukdomar. Detta dokument &r rad i beslutsfattandets svara konst baserat pa tiliganglig litteratur, patofysiologisk
och genetisk kunskap. Alla situationer kan inte forutses. Det gar inte att garantera ett komplikationsfritt utfall. De
slutliga bedémningarna och besluten maste fattas av ansvarig ldkare ofta i samrad med andra specialiteter och
patienten.Hoppas dessa rad kan vara till hjalp

Dystrofia myotonika &r en érftlig sjukdom som nedirvs autosomalt dominant vilken paverkar
bade muskulatur och flera andra organsystem (dystrofi = muskelfoértvining, myotoni =
muskelstelhet).

Dystrofia myotonika indelas 1i:

Dystrofia Myotonika typ 1 DM (ibland kallad Steinerts sjukdom). Det &r den vanligaste och
allvarligaste formen av DM. Mutation i DMPK genen

Prevalens ~ 12/100 000.

Dystrofia Myotonika typ 2 (dven kallad Proximal Myoton Myopati PROMM). Mutation 1
CNBP genen. En annan sjukdom med mindre allvarliga symtom.
Prevalens okédnd, men ovanligare n typl.

OBS! Forvixla inte dystrofia myotonika och myotonia kongenita.

(Engelska: Myotonic Dystrophy respektive Congenital Myotonia) — —
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AKUTSIDA

DYSTROFIA MYOTONIKA typ 1 och 2

Detta ar mycket kortfattad information som ar tankt att anvandas nér det &r ont om tid. | dvrigt se resten av
dokumentet.

Symtom

Andning
e Svaghet i andningsmuskulaturen. Dalig hostformaga.
Hjarta
* Arytmier. Bradyarytmier &r mycket vanliga bade sinusknutedysfunktion och AV-block.
Aven oOkad risk for formaksflimmer/formaksfladder och i séllsynta fall kammar-
takykardi/kammarflimmer
e Kardiomyopati med hjirtsvikt &r mycket ovanligare én arytmier.

Mag-tarmkanalen
e Svaghet i muskulaturen i farynx och larynx.

e Nedsatt gastrointestinal motilitet med 6kad risk for aspiration.

Endokrint
e Diabetes och hypotyreos dr vanligt. Binjurebarkssvikt forekommer.

Anestesi

e Propofol, Tiopental, opioider.

e Desfluran/isofluran/sevofluran och/eller lustgas kan anvindas om inga andra
kontraindikationer foreligger t.ex svér hjértsvikt, pneumothorax. Det finns ingen 6kad
risk for malign hypertermi.

e Relaxera med rokuronium (Esmeron®) reversera med sugammadex (Bridion®). Att
avstd fran reversering innebér 6kad risk for postop lungkomplikationer.

¢ Suxametonium (Celokurin®) = kontraindicerat, det kan orsaka masseterspasm,
generaliserad muskelrigiditet och/eller rabdomyolys.

e Regionalanestesi dr ett mycket bra alternativ, nér det ar mojligt.

e  Stor forsiktighet med opioidtillsats 1 epidural/spinal bedovning. Om opioid anvands
som tillsats 1 ryggbeddvning &r kontinuerlig 6vervakning med pulsoxymetri
obligatoriskt

e Hall patienten normovolem och normoterm.

e Okad risk for andningspaverkan orsakat av likemedel med andnings-
deprimerande effekt (t.ex. opioider, bensidazepiner).

Obstetrik

e Okad risk for preeklampsi, obstetriska blddningar och icke framstupa bjudningar.
e Mycket stark indikation for spinalbeddvning vid kejsarsnitt. Stor risk for
prematurforlossning vid DM2.

ANTECKNINGAR
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Klinik

DYSTROFIA MYOTONIKA TYP 1 (DM1)

Symtomen vid DM1 har en mycket stor klinisk bredd, alltifrdn intrauterin debut till milda
symptom med debut i vuxen alder. DM2 har liknande symtom som DM1 men mildare och

med senare debut.

DMI1 och DM2 ér tva olika sjukdomar, men i dessa sammanhang (anestesi, graviditet

forlossning) enklast att se som en sjukdom.

Referens Socialstyrelsen

Tabell 1 Symptom vid Dystrofia Myotonika typ 1, DMI1

SYMTOM ANESTESI PROBLEM
Muskulatur | *Progredierande muskelsvaghet * Andningssvikt postoperativt
*Ptos * Suxametonutldst masseterspasm.
*Myotoni ®Generaliserad muskelrigiditet.
Hjirta * Arytmier vanligt *Perioperativa kardiella problem
*Pl6tslig hjartdod forekommer *Ibland behov av pacemaker
*Kardiomyopati Hjartsvikt
CNS/Psyke | *Lékemedelsorsakad * Andningssvikt/andningsstillestand
andningsdepression
*Kognitiv paverkan, "skygg" eKan vara svart att fa en adekvat
personlighet. anamnes — ofta bagatelliserande.
*Ofta omedvetna om sin sjukdom
GI kanalen | *Nedsatt motilitet och tonus *Regurgitation/aspiration
®Postop ileus
*Forstoppning
Endokrint | *Diabetes typ 2 *Hyperglykemi
*Hypothyreos *Vid blodtrycksfall som inte svarar
® Annan endokrin svikt pa volym eller vasopressorer kan
steroider provas.
Graviditet | *Preeklampsi *Masseterspasm,
*Polyhydramnios (om sjukt barn) | ®*Okad arytmirisk
®Placenta previa *Okad risk for stora obstetriska
*(Okad risk for stor obstetrisk blddningar
blodning
Utseende | *Pga. svaghet i ansikts-
muskulaturen har patienterna ofta
ett langsmalt ansikte.
Facies myotonica

Referenser. Baldanzi, Myotonic Dystrophy Foundation, Socialstyrelsen

DYSTROFIA MYOTONIKA TYP 2 (DM2)

Oftast debuterar sjukdomen inte forrédn 1 vuxen élder. Kongenital form saknas. Med aren ses

en 0kad risk for arytmier och andningspaverkan férekommer.
Anestesiriskerna dr mindre dn for DM1.

Prematurforlossning har rapporterats hos hélften av patienterna med DM2 1 ett material.

Mindre risk for 6vriga komplikationer.

Referenser Rudnik-Schdneborn , Schoser, Socialstyrelsen, Weingarten
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Genetik

DM 1 och 2 nedérvs autosomalt dominant.

DM 1 orsakas av en mutation 1 genen DMPK (Dystrofia Myotonica Protein Kinase). DM 1 dr en “triple
repeat” sjukdom vilket innebér att en sekvens om tre “triplet” upprepas manga ganger. Ju fler
upprepningar desto tidigare debut och allvarligare symptom. Detta proteinkinas paverkar bl.a.
en kloridkanal i muskelcellen. Mild sjukdom vid 50-150 repeats, vuxen debut vid 100-1000
repeats, kongenital > 1000 repeats. Sannolikt dr anestesirisker delvis relaterade till antalet
repeats men dven andra faktorer dr av betydelse.

DM 2 orsakas av en mutation i genen CNBP (CCHC-type zinc finger Nucleic acid Binding Protein), vars
funktion dr oklar. DM2 idr en “’tetra repeat” sjukdom och den uppvisar inte en tydlig koppling

mellan antalet repeats och klinisk svarighetsgrad.
Referens Socialstyrelsen

Patofysiologi

Mutationer i generna for bdde DM1 och DM2 péverkar ett proteinkinas som i sin tur paverkar
bl.a. en muskulér kloridkanal och insulinreceptorer.
Sjukdomen péverkar manga organsystem; skelettmuskulatur, hjérta, andning, endokrina

system, CNS, mag-tarm kanalen.
Referens Botta, Pantic

Farmakologiska farligheter

Opioider och andra lakemedel med andningsdeprimerande effekt

Patienter med DM kan vara mycket kédnsliga for den andningsdeprimerande effekten i olika
lakemedel framfor allt géller det opioider, men dven t.ex. bensodiazepiner. Effekten ér ofta
additiv eller synergistisk.

Kénsligheten varierar mellan patienter och kan finnas dven hos patienter med mild
symtomatologi. Kéinsligheten &r inte lika uttalad hos patienter med DM typ 2. Optimal dos
skall darfor titreras fram. Adekvat monitorering och beredskap for atgirdande av
andningssvikt dr av fundamental betydelse 1 det perioperativa forloppet.

Hjartfrekvenssdankande lakemedel

Hjartfrekvenssdankande ldkemedel, inklusive betablockerare intravendst, skall anvdndas med
storsta forsiktighet till de patienter som inte redan dr utrustade med pacemaker eller ICD med
pacemakerfunktion.

Magnesiumsulfat MgSO4

MgSO4 intravendst kan ge muskelsvaghet, som 1 vérsta fall kan orsaka muskelsvaghet som
kan leda till andningssvikt/stillestdnd, hos vissa patienter med vissa drftliga muskelsjukdomar.
Fenomenet upptrider dven vid gingse terapeutiska koncentrationer av Mg?". Fallrapporter
finns for DM.

Nér/om MgSO4 skall ges intravendst vid DM bor skérpt observans och beredskap iakttas.
MgSO4 kan medfora bradykardi inklusive hoggradiga AV-block. Méste ges med forsiktighet
och hjiartmonitorering vid kédnd retledningsstérning.

MgSOys per os ir inte forenat med 6kad risk.
Referens Catanzarite, Hans, Hemmings

Suxametonium (Celokurin®)

Ar absolut kontraindicerat. Det kan inducera masseterspasm, myotoni och generaliserad
muskelrigiditet, som i sin tur kan omojliggdra intubation och i vérsta fall &ven ventilation.
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Mexileten

Observera Mexileten (licenspreparat) skall inte anvindas som forebyggande behandling av
myotoni pga kardiella risker.

Periop risker och preop bedomning

Typisk kirurgi/annan orsak till anestesi
Pacemakerimplantation, ortopedisk kirurgi, kataraktoperation, kolecystektomi.

Anestesirisker
Suxametonium kontraindicerat. Stor risk for masserspasm och/eller myotoni.

DM 1

DM2

DM1 ar forenat med en patagligt okad risk for anestesikomplikationer. Riskerna &r
mestadels relaterade till sjukdomens allvarlighetsgrad, patientens alder samt typ av
organ-manifestationer. Tidigt 1 forloppet eller milda symptom utgér dock ingen
garanti fOr att inget skall hinda. Anestesikomplikation kan vara debutsymtom.
Frekvensen av anestesikomplikationer varierar i olika material mellan 4 - 50% eller
mer. Riskerna kan reduceras genom preoperativ planering, noggrann postoperativ
monitorering under tillrackligt lang tid.

Med god planering och hiansynstagande till sjukdomsbild minimeras riskerna vid

anestesi.
Referenser: Aldridge, Ashizawa, Mathieu, Myotonic
dystrophy foundation, NHS Scotland

DM2 Riskerna for anestesikomplikationer &r klart ldgre for patienter med DM?2
jamfort med patienter med DM1. Litteraturen ar sparsam och det dr det klokt att ta
hidnsyn till de risker som finns vid DMI. Hjirtpdverkan, framforallt pa
retledningssystemet, kan forekomma, liksom respirationspaverkan orsakad av
muskelsvaghet.

Risken for prematurforlossning édr forhojd.
Referenser: Schoser, Weingarten

Andning

Cirka 80% av anestesikomplikationerna &r respiratoriska och upptrader nistan alltid i det
post-operativa forloppet.

Patienter som har nagot/nagra av symtomen nedan bor remitteras for bedomning till
lunglékare med kunskap om neuromuskuldra sjukdomar

Pégdende respiratoriska symptom
Nyligen genomgéngen infektion i lungorna
Uttalad snarkning
Maximala inspiratoriska tryck < 60 cm H20
FVC < 50% av predikterat normalvarde
Tecken pa ineffektiv hosta (peak flow < 270/min)
Har patienten nagon form av andningshjilp?
o NIV (CPAP eller BIPAP) alt Cough assist (hostapparat)
Har patienten tecken till somnstérningar?
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o Ett tecken pa att andningssvikt kan utvecklas ér Sleep disordered breathing
= Dagtrotthet, koncentrations-svarigheter, morgonhuvudvérk, ljudliga
snarkningar andningsuppehall, hogt blodtryck etc.

Viktigt att patienten tar med eventuella andningshjdlpmedel som anvinds 1 hemmet till

sjukhuset.
Referenser : Ashizawa, Mathieu

Cirkulation
Bade DM typl och typ 2 kan drabbas av hjartkomplikationer under anestesi.

Allmint sett dr hjartsjukdom, framfor allt plotslig sédan, dodsorsak hos cirka 1/3 av alla
dodsfall hos patienter med DM1. Det finns viss ansamling 1 vissa familjer.

Arytmier ir vanligt forekommande; bade brady- och takyarytmier. Enskilda individer kan ha
livshotande arytmier trots att de i 6vrigt 4r symtomftia.

o Sinusknutedysfunktion &r vanligt ofta med langsam vilopuls utan hemodynamisk
paverkan dven hos otrdnade.

e AV-block av alla grader har en hog forekomst. Ca 20% av vuxna med DM1 behandlas
med pacemaker.

e Formaksflimmer och formaksfladder ar vanligt forekommande bédde permanent och
paroxysmalt

e Kammartakykardier/kammarflimmer har en 6kad forekomst. En del patienter med DM
har ICD.

e PIotslig hjartdod dr, som ovan ndmnt, en vanlig dddsorsak. Den kan bero bade pa
hoggradiga AV-block och maligna kammararytmier. Det finns sannolik d&ven
ytterligare orsaker da plotslig dod har noterats dven hos patienter med ICD utan
detekterade arytmier.

Kardiomyopati ar forhallandevist sdllsynt. Det har en klar korrelation med antalet CTG-
repetitioner och Ovriga manifestationer av sjukdomen. Viansterkammarhypertrofi kan
forekomma utan samtidig hypertoni. Fibrosutveckling férekommer i séllsynta fall och det kan
gd Over 1 en dilaterad kardiomyopati. Detta 0kar risken for maligna kammararytmier. En
mattligt okad forekomst av systolisk hjartsvikt, pd basen av dilaterad kardiomyopati,
foreligger.

Kardiologisk preoperativ bedomning

Preoperativ kardiologkonsult bor som grundregel alltid goras.

I forsta hand bor man rikta sig till den kardiolog/enhet som skoter den regelbundna
hjartscreeningen av patienten, men tyvarr screenas dock inte alla patienter 1 landet
regelbundet.

Foljande bor alltid kontrolleras:
e Vilo-EKG
e NTproBNP (alt BNP)
e Ekokardiografi bor vara hogst 2 &r gammalt om patienten inte uppvisar nagra symtom
pd hjértsvikt och har normalt NTproBNP.

e 24-timmars bandspelar-EKG bor vara hogst 2 &r gammalt om vilo-EKG &r normalt (PQ
< 220 ms och QRS-bredd < 120 ms). Vid patologiskt vilo-EKG bor bandspelar-EKG
var genomfort senaste 6-12 méanader beroende pa progresstakt av EKG-forédndringarna.
Hos patienter med grénsindikation for pacemakerimplantation bor sddan ombesdrjas
fore elektiv kirurgi.
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Peroperativ kardiologisk handlaggning

Betablockerar-behandling bor fortsétta.

ACE-hdmmare/Angiotensinreceptorblockerare (ARB) pé& béade hjartsvikt- och
hypertoni-indikation bor inte ges inom 24 timmar fore operation pa grund av dkad risk
for peroperativ hypotension. I synnerhet vid hjartsvikt dr det av storsta vikt att
behandlingen dterupptas sa snart patienten 4r hemodynamiskt stabil. Vid tveksamheter
bor kardiolog konsulteras dven postoperativt.

Patienter med pacemaker eller ICD handldggs enligt géingse rutiner.

Hos patienter utan pacemaker eller ICD och med mycket langa AV-tider (>250 ms)
och/eller 6kad QRS-bredd (>120 ms) eller med tidigare pavisade ventrikuldra arytmier
kan man Overvdga tempordr transvends pacemaker alternativt externa klisterelektroder
med kopplad defibrillator med mojlighet for extern pacemakerbehandling.

Da patienter med DM har en klar bradykardibenégenhet maste man vara forsiktig med
alla hjértfrekvenssidnkande ldkemedel inklusive betablockerare iv.

Manga patienter med DM1 &r adapterade till en vilofrekvens med sinusbradykardi ner
mot 40/min. S4 ldnge de 4r hemodynamiskt stabila bor det inte féranleda nagon atgérd

dé sddan kan medfora risk for takyarytmier.
Referenser Groh, Feingold, Arbustini, Kristensen

Skelettmuskulatur

Muskelsvaghet okar risken for andningsdepression, pneumoni, aspiration etc. Detta kan ocksa
forsvara mobilisering.

Lab

Hb, Na, K, Cl, Mg, kreatinin.

B-Glukos

CK och myoglobin/s (> 80% har forhojt CK). Bra att ha preoperativa virden for att
kunna bedéma eventuell misstanke om rabdomyolys postoperativt.

Vid behov blodgas.

Hjart- och lung-undersdkningar se ovan. EKG.

Ovriga prover p4 mycket generds indikation och med hénsyn taget till symtombild.

Myotoni

Vg se under peroperativ handliggning LANK.
Annu fylligare information finns i dokumentet om Myotonia congenita.

Peroperativ handlaggning

Premedicinering/preoperativa férberedelse

Undvik om mojligt premedicinering med farmaka med andningsdeprimerande effekt.
Om farmaka som har andningsdeprimerande eller sederande effekt ges (t.ex. opioider
eller bensodiazepiner) skall patienten vara pé plats med kompetens och utrustning for
att behandla andningsdepression.

Generds indikation for att ge Na-citrat, H2-blockare eller eventuellt metoklopramid
(Primperan®) innan anestesistart. Metoklopramid kan &vervégas vid t.ex. gastropares,

pseudo-obstruktion. Ha atropin uppdraget pga viss risk for bradykardi.
Referenser: Ashizawa, Myotonic Dystrophy Foundation
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Monitorering under anestesi

e Standardmonitorering: SpO2, EKG, EtCO,, Blodtryck

e Anvind, neuromuskuldr monitorering vid relaxation. Men mét inte for ofta, da
stimuleringen i sig kan utldsa en myotoni vilket kan tolkas som att patienten ar
reverserad.

o Nervstimulatorns resultat inte &r lika tillforlitlig som hos friska patienter.
Komplettera alltid med klinisk bedomning av reversering.

e Invasiv hjartmonitorering (TEE, PA-katetrar och CVK etc) anvinds till patienter med
signifikant kardiopulmonell dysfunktion.

e Ovrig monitorering anpassat efter tillstind och rutiner.

e Temperatur.

o Mit centralt dvs, esofagus, blasa, rektum eller CVK. Perifer
temperaturmitning dr inte tillrackligt tillforlitlig.

e FOr snabba ingrepp dir varmeforlust &r mindre trolig kan 6rontermometer anvéndas.
Referenser: Azar, Myotonic Dystrophy Foundation, Niven

Generell anestesi

Malsattning

e Normovolemi
e Normotermi

Intravenosa vatskor

Patienterna kan ha reducerad kapacitet i Na*-K* pumpen Risken for hyperkalemi ér nagot

okad. Kontrollera kalium vid behov.
Referenser: Clausen, Myotonic Dystrophy Foundation

Temperaturkontroll

e Patienten skall hdllas normoterm. Lika viktigt for generell som regional anestesi.
e Temperaturkontroll varma vitskor och varmeticke typ Bair Hugger.
e Hypotermi med efterfoljande shivering 6kar energibehov och andningsarbetet och

dérmed risk for postoperativ andningsdepression
Referenser: NHS Scottish, Myotonic Dystrophy Foundation

Induktion

e Propofol rekommenderas i litteraturen. Tiopental har tidigare anviants mycket och kan
anvéndas.
e Patienten kan, men maéste inte, vara kinsligare och krdva en mindre dos av

induktionsmedel.
Referenser: Myotonic Dystrophy Foundation

Underhall

Total intravends anestesi med propofol och remifentanil.

Lustgas kan anvindas. Den snabbt avklingande effekten kan vara en fordel.

Risken for Malign Hypertermi dr samma som 1 normalbefolkningen.
Desfluran/isofluran/sevofluran kan anvéndas forutsatt att inga andra kontraindikationer
finns, t.ex. kardiella.

o Monitorerbar koncentration av narkosmedel ar en fordel.
Referenser: NHS Scottish guidelines, Myotonic Dystrophy Foundation, Parness
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Intubation/Relaxation/Reversering

Intubation

Oftast indikation for intubation pga. risk for regurgitation/aspiration. I utvalda fall kan
intubation goras utan relaxantia.

Komplikationsfritt anvindande av supraglottisk luftvdg respektive maskventilation har
rapporterats i litteraturen. Individuell beddmning med hinsyn taget till kliniken. Om SGA

(Supra Glottic Airway) anvinds skall den vara second generation (iGEL, LMA supreme eller
ProSeal).

Relaxation
e Rokuronium. Anslagstid och duration kan vara forléangt.
e Suxametonium &r absolut kontraindicerat.

Reversering
e Reversera med sugammadex (Bridion®).
o Anvind inte neostigmin, d4 det kan inducera myotoni.

e Bedom muskelfunktion efter reversering bdde med TOF och med en klinisk
bedomning. TOF métning inte &r lika tillforlitligt som hos den friske

e Att inte reversera muskelrelaxation dr en oberoende faktor for postoperativ
andningsinsufficiens.

e Tidsintervall for nir det dr mdjligt att anvdnda av rokuronium som relaxantium efter
anviandandet av sugammadex (upp till 4mg/kg sugammadex).

RA&d vid reintubation efter reversering med sugammadex.
Tidsintervall for ndr det dr mojligt att anvdnda av rokuronium efter anvindandet av
sugammadex (upp till 4mg/kg sugammadex).

Kortaste tidsintervall tills rokuronium kan ges efter

reversering med sugammadex. (max 4mg/kg) Dos rokuronium
S minuter 1,2 mg/kg
4 timmar 0,6 mg/kg

24 timmar om sugammadex (Bridion®) 16 mg/kg har givits

Anslagstiden for rokuronium kan i denna situation vara forldngd upp till 4
minuter och durationen kan vara forkortad till 15 minuter.
Om det dr indikation for muskelrelaxation innan angivet tidsintervall och dos
bor annat icke-steroidalt relaxantium anvéndas, forslagsvis atrakurium.
Anslagstiden for suxametonium &dr forldngd i detta sammanhang och &r inte
lampligt i denna patientgrupp.
Dessa rdd baseras pd information om friska patienter frin EMA (Europeiska
ladkemedelsmyndigheten).
Observera att information hur patienter med neuromuskuldra sjukdomar reagerar
finns inte.

Referenser: Azar, EMA, Sinclair

9/17



MYOTONI - Utlosande faktorer och forebyggande atgarder

e Masseterspasm utldst av suxametonium édr den myotona reaktion som oftast ses.
Generaliserad myotoni under anestesi dr mycket ovanligt.

e Symptom pa myotoni under anestesi kan vara allt mellan masseterspasm utlost av
suxametonium till opistotonus.

o En masseterspasm ar “jaws of steel” > 2min. Observera att en initial
okning av massetertonus r ett normalt fenomen liksom fascikulationer.
Risken for suxametoniumutlost masseterspasm ar relativt stor.

e Myoton reaktion. Det gar inte att behandla en myoton reaktion med icke-
depolariserande muskelrelaxantia beroende pa att den patofysiologiska mekanismen
for den myotona reaktionen ligger perifert om synapsen.

e Forebyggande dtgirder: ge inte suxametonium eller neostigmin, tillse normotermi,
undvik monopolér diatermi dver thoraxmuskulatur om mojligt.

LANK For mer detaljerad information m myoton reaktion.

Regional anestesi

Regionalanestesi dr ofta bésta val - dir det dr mgjligt.

Regionalanestesi dr ingen garanti for en komplikationsfri anestesi.
Shivering kan utlésa myotoni dven vid regionalanestesi.
Hoga spinaler och epiduraler kan forsdmra en redan paverkad andning.
Undvik helst tilldgg av opioider till lokalanestetika. Det kan orsaka
andningsdepression.
o Om opioid anvénds som tillsats i ryggbeddvning dr kontinuerlig vervakning
med pulsoxymetri obligatoriskt. Epiduralbedévning med opioidtillsats har

anviants bade med och utan komplikationer.
Referenser: Myotonic dystrophy foundation, Ogawa,

Postoperativ vard

De flesta allvarliga komplikationer uppstér i det postoperativa forloppet

Respiratoriska komplikationer dr vanligast. De &r orsakade av muskelsvaghet och/eller
farmaka. Det dr en 6kad risk for sen andningsdepression och déd de forsta 24 timmarna
efter extubation.

Nedsatt medvetandegrad, forvirring och oro kan vara orsakat av muskelsvaghet
och/eller opioidutldst andningsdepression.

Kardiovaskuldra symptom t.ex arytmier och sviktande blodtryck.

Vid allvarlig hypotension som inte svarar pd sedvanlig behandling kan man 6verviaga
att ge hydrokortison pa misstanke om endokrin paverkan/binjurebarkssvikt.

Symptom orsakade av gastrointestinal dysmotilitet, t.ex. peudoobstruktion av tarmen
eller paralytisk ileus

Nedsatt forméga att skydda luftvigen. Regurgitation. Aspiration. Pneumoni.

Myoton reaktion (séllsynt).

Postoperativt omhandertagande

Tiden for vard pa IVA/postop skall anpassas efter sjukdomens allvarlighetsgrad.
Utnyttja alla mgjligheter till opioidfri smértlindring maximalt.
Patient med allvarlig sjukdom méste overvakas minst 24 timmar, ibland t.o.m. ldngre.
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¢ Andningssvikt postoperativt kan komma snabbt eller smygande och sent i forloppet.

e Personalen maste vara medveten om att symtom sdsom t.ex. slohet, konfusion,
sekretstagnation, kan vara symptom pa bade andningssvikt och opioiddverdos.

e Nir opioider ges postoperativt skall dosen titreras fram under noggrann dvervakning.

¢ Glom inte att opioider paverkar tarmmotiliteten och forlanger tiden till tarmen
kommer iging.

e SpO2 mitning ar viktigt. Blodgasmaitning kan vara till hjalp. EtCO; eller TcCO; kan

vara alternativa satt att mata CO»
Referenser: Ashisawa, NHS Scottish guidelines, Ogawa, Veyckemans

Dagkirurgi
Individuell beddmning baserat pa forsiktighetsprincipen.

Efter individuell beddmning, kan dagkirurgi vara mojligt for patienter med mild symptombild
och utan respiratorisk eller annan paverkan. Postoperativt bor patienten da Overvakas pa
postoperativ avdelning ldngre tid 4n rutin och beddmas av anestesiolog innan hemgang.

OBS! Patienterna fornekar ofta sina symptom.

Sedering

Individuell bedomning. Sedering skall ske under anestesiologs ansvar och med tillgéng till
kompetens och utrustning att hantera andningsdepression.

Graviditet obstetrik

Allmént

DM ér forenat med en signifikant okad graviditets- forlossnings- och anestesirisker. Vid
graviditet bor en multidisciplindr bedomning och planering goras tidigt 1 graviditeten, av
obstetriker anestesiolog kardiolog neurolog och barnneurolog. Planerad forlossnings- och
anestesiavdelning och patienten bor dessutom ha léttillgénglig skriftlig dokumentation om
planeringen.

Beredskap for att ta hand om ett sjukt barn ska finnas. Ingen risk f6r barnet vid DM 2.

Notera att alla kvinnor inte 4r medvetna om sin sjukdom utan upplever sig som friska.
Referenser: Ashisawa, Awater

Risker under graviditet

e Fddsel av ett sjukt och slappt barn med kongenital dystrofia myotonika dr forvanande
ofta ett det forst observerade tecknet pa att det finns DM 1 sldkten.

e Missfall, extrauteringraviditet, 6kad perinatal dodlighet hos barnet.

e Polyhydramnios.

e Nir polyhydramnios upptrider dr det ett tecken pd att barnet har kongenital dystrofia
myotonika. Barnet kan inte sviilja amnionvitska pa normalt sitt. Okad risk for
perinatala problem for barnet.

e Det dr viktigt att komma ihag att sjukdomen blir vérre for varje generation
(anticipation) och man bor alltid vara forberedd pa att barnet kan vara sjukt nir en
mamma med DM blir forldst, om inte diagnosen uteslutits med fosterdiagnostik.

¢ Andningssvikt hos mamman kan forekomma framforallt under tredje trimestern.

e Urinvigsinfektioner &dr vanligare, vilket medfor 6kad maternell och fetal risk
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e Forsdmring av grundsjukdomen under graviditet. Forsdmringen kan ibland vara

bestaende.
Referenser: Ashisawa, Johnson, Rudnik-Schoneborn, Awater, Baldazani

Risker under forlossning

DM1
e Prematur forlossning (p < 0,001)
e Lingdraget forlossningsarbete, varksvikt.
e Okad risk for sektio, instrumentell forlossning (p < 0,001)
e Okad forekomst av icke-framstupa bjudningar (p < 0,001)
e Placenta anomalier t.ex previa (p < 0,001)
e Peripartumblodningar. Storst risk efter langdraget forlossningsarbete efter graviditet
med polyhydramnios.
I ett material fran 2015 som beskriver 375 graviditeter hos 152 kvinnor med DM sa var

utfallet; 28% prematurforlossning, 10% preeklampsi, 14% peripartumblodning samt 32%
missfall.

DM2
Vid DM2 ir risken for prematurforlossning dkad. Inte faststéllt hur stor risken &r for Gvriga
komplikationer.

MgSO4

MgSO4 kan ge muskelsvaghet med risk for andningssvikt/-stillestand. Risken &r sirskilt
uttalad for patienter med é&rftliga muskelsjukdomar. Andningssvikt kan da upptrida dven vid
terapeutiska koncentrationer av Mg?*. Fallrapporter finns for DM.

Vid indikation for intravends MgSOs-terapi som eklampsi, preeklampsi, HELLP och
prematur neuroprotektion skall patienten dvervakas kontinuerligt.

Information MgSO4 och hjértat LANK

Referenser: Ashisawa, Awater, Harris, Hemmings, Johnson,
Rudnik-Schoneborn 2004 och 2006

Hjarta Graviditet
e Graviditet innebir 1 regel inga specifika kardiologiska besvir. Likemedels-behandling
hanteras pa sedvanligt sétt:
¢ Vid konstaterad graviditet bor nytt UCG och 24-timmars bandspelar-EKG genomforas
om det inte dr gjort det senaste aret
¢ Antiarytmisk behandling med betablockad bor fullfoljas under graviditeten. Eventuell
behandling med atenolol bor bytas dver till metoprolol eller bisoprolol.

e Hjirtsvikt dr ovanligt i fertil &lder, hos patienter med DM. Far behandlas i néra
samarbete med ansvarig kardiolog enligt gdngse riktlinjer.
Referenser Groh, Feingold, Arbustini, Kristensen
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Forlossningsanalgesi

e Epidural, spinal dr bra val
o Opioid tillsats till ryggbeddvning: Individuell bedomning dé kansligheten 1
andningscentrum varierar mellan olika patienter.
o Om opioid anvénds som tillsats 1 ryggbeddvning &dr kontinuerlig 6vervakning
med pulsoxymetri obligatoriskt.
e Lustgas gér bra
Referens Myotonic dystrophy foundation, Ogawa

Anestesi kejsarsnitt

e Regional anestesi édr forstahandsval. Spinal alternativt top up forlossnings-EDA
o Indikationen for att anvinda spinal/SPEDA vid sektio eller andra
forlossningsingrepp dr om mojligt dnnu starkare jimfort med den friska
patienten.

e Om MgS04 ges bor man ha skérpt observans och beredskap.
e Tocolytika kan eventuellt forviarra muskelsvaghet.

e Suxametonium ar kontraindicerat.
Eftersom mamman inte alltid kénner till diagnosen sa kan ett forsta tecken pa sjukdom vara
masseterspasm vid urakut sektio dir barnet dr floppy infant” eller annan
forlossningskomplikation.
Referenser Catanzarite, Scottish Network,

Intensivvard

Okade risk for ldngdraget forlopp, respiratoriska komplikationer och infektioner. Litteraturen
sparsam. Kunskap om patofysiologin dr viktig for hur vérden skall utformas.

Blodning/Transfusion/Koagulation

Blodning
Ingenting ként frinsett 6kad risk for forlossningsblodning.

Transfusion
Enligt gingse rutiner med hénsyn taget till hjartstatus.

Koagulation/Antikoagulation

Det finns inga bevis for att patienterna skall ha dkad risk for tromboemboliska
komplikationer.
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Diaghosnummer

ICD-10
SE
nummer

G71.1 DM1
G71.0 DM2

https://www.socialstyrelsen.se

OMIM # 160900. DM 1
nummer | # 602668. DM 2

OMIM é&r en genetisk
databas med klinisk
information

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/omim

ORPHA | Orpha:206647 dversikt

nr ORPHA:589830 Debut vuxen

Orphanet ar en databas

www.https://www.orpha.net

dver sallsynta sjukdomar
ORPHA 589824 Debut barn
ORPHA:589821 Debut kongenitalt
ORPHA:589827 Debut smabarnsar
ORPHA:606 DM typ 2 PROMM
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Supplement

Myotoni - Utlosande faktorer
Forebyggande atgarder

Symptom pé myotoni under anestesi kan vara allt mellan masseterspasm utldst av
suxametonium (Celokurin®) till opistotonus. Hur ofta en myoton reaktion utvecklas hos
patienter med ndgon myoton sjukdom &r inte ként. Det gar inte att sdkert forutsdga om en
myoton reaktion kommer att utvecklas.

En masseterspasm ar “jaws of steel” > 2min. Observera att initial 6kning av massetertonus ar
ett normalt fenomen liksom fascikulationer.

Det ar viktigt att veta att

Det gér inte att behandla en myoton reaktion med icke-depolariserande

muskelrelaxantia. Detta beror pa att den patofysiologiska mekanismen for den

myotona reaktionen ligger perifert om synapsen.

Myotoni kan utvecklas d&ven om patienten &r relaxerad eller har regionalanestesi

En peroperativ myoton reaktion kan bli mycket allvarlig. Den kan orsaka opistotonus

intubationssvérigheter, ventilationssvarigheter och problem i1 operationsomradet.

Det finns ingen evidensbaserad behandling av en peroperativ myoton reaktion.
Referenser Dhanda Ritter

Atgirder vid myoton reaktion

Ventilera med 100% O2. Hoga inspiratoriska tryck kan behdvas.
Vid mycket allvarlig myoton reaktion kan man prova att ge dantrolen. Dantrolen verkar
intracelluldrt “nedanfor” synapsen. (Studier saknas baserat pa enstaka fallbeskrivningar
och patofysiologi)
o Borja med 2 mg/kg. Observera att det tar en stund att f4 dantrolen att gi i
16sning. Patienten kan bli muskelsvag.

Tabell Triggande och forebyggande faktorer myoton reaktion finns pd nista sida.
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Tabell Triggande och forebyggande faktorer myoton reaktion

Myotoni triggande faktorer

Forebyggande atgéirder

Suxametonium (Celokurin®)

Suxametonium absolut kontraindicerat

Kyla, shivering, hypotermi

Hall patienten normoterm

Smirta God smartlindring
* Det finns enstaka rapporter dér smérta av
propofolinjektion utldst en lokal myoton reaktion
* Intramuskuldra reaktioner

Elektriskt falt Bipolér diatermi &r det sdkraste. Litteraturen sparsam.

Att anvinda monopolér diatermi &r ett aktivt och
medvetet val. Lagg inte det elektriska filtet Gver
thorax/andnings- muskulaturen. Myotoni i omradet
skall undvkas .

Neostigmin och liknande kan utlésa myotoni

Reversera med sugammadex (Bridion®)

Hoga doser adrenalin och selektiva beta-agonister
har rapporterats kunna utlésa myotoni.

En fallrapport om metergin som utlost langdragen
svar muskelstelhet.

Forsiktighet och observans.

Overvig annat farmaka alternativt titrera fram légsta
dos om mojligt

"Riv och slit" i saret.

Bra informerad och elegant arbetande kirurg

Utan kind orsak

?
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