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Svensk Forening for
Anestesi och Intensivvard

LIMB GIRDLE MUSCLE DYSTROPHY
(LGMD)

Gunilla Islander (Anestesi o Intensivvard) Overlak emerita, docent Lund

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

LGMD ér en grupp muskeldystrofier som karakteriseras av ett gemensamt utbredningsomrade
av muskelsvaghet. Sjukdomen finns i manga olika former och svérighetsgraden varierar.
Anestesiriskerna dr framforallt relaterade till vilken typ av LGMD det &r. Sjukdomen kan
orsakas av mutationer i nagon av manga olika gener.

Prevalens i de svenska befolkningen ér 4-5/100 000.
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AKUTSIDA

Limb Girdle Muscle Dystrophy LGMD

Detta ar mycket kortfattad information som ar ténkt att anvandas nara det ar ont om tid. | vrigt se resten av
dokumentet.

Symtom

LGMD ér en grupp érftliga muskeldystrofier som karakteriseras av ett gemensamt utbrednings-
omrade av muskelsvaghet. Sjukdomen finns i manga olika former och svarighetsgraden
varierar. Muskelsvaghet hjdrtpaverkan eller andningspaverkan &r exempel pd symptom.
Anestesiriskerna dr framforallt relaterade till vilken typ av LGMD det ar.

Anestesi
e Induktion: propofol/tiopental.
e Underhall: TIVA, Lustgas gér bra.
e Relaxation Rokuronium (Esmeron®). Anslagstid och duration kan vara forléngt.
o Suxametonium (Celokurin®) dr kontraindicerat. Desfluran/isofluran/desfluran
okar sannolikt risken for rabdomolys.
e Reversera med sugammadex.

Graviditet Forlossning
e Riskerna ér relaterade till vilken typ av LGMD mamman har.
e  Mgjligen okad risk for MgSO4 utlost muskelsvaghet. Skarpt beredskap och observans.
e Okad risk for kejsarsnitt och instrumentella forlossningar
o Kejsarsnitt mycket stark indikation for spinal.

ANTECKNINGAR
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LGMD ér en grupp av sjukdomar. Symptomen varierar fran diskret muskelsvaghet sent i livet
till mycket svara symptom som dven drabbar hjarta och/eller lungor.
For nirvarande finns ett drygt trettiotal olika former, orsakade av mutationer i lika ménga gener,

av LGMD beskrivna. Arftlighetsmonstret kan vara dominant eller recessivt.
Referenser Socialstyrelsen

Tabell Nagra av del vanligaste typerna av LGMD.
Totalt finns minst ett fyrtiotal kiinda former.

Arft-
lighet Typ Symptom
AD I(‘l)(}};/IDIB Tidig hjartpaverkan, livshotande arytmier, hjértsvikt, kontrakturer, rigid spine.
LGMDIC
AR |(D3) Langsamt fortskridande muskelsvaghet.
AR LGMD2A | Progredierande muskelsvaghet, som ofta leder till kontrakturer och skolios.
(R1) Stor klinisk bredd. Andningsproblem férekommer.
AR LGMD2B | Langsamt fortskridande muskelsvaghet. Pseudohypertrofi av vaderna.
(R2) Hjartat och andningsmusklerna paverkas inte av sjukdomen.
LGMD2C |, , . . e o . . . .
AR (R3) Langsamt fortskridande muskelsvaghet. Cirka 30% har hjartpaverkan vanligen dilaterad kardiomyopati.
LGMD2D . . . . .
AR (R4) Langsamt fortskridande muskelsvaghet. Hjért- och andningspéverkan ovanligt-.
AR LGMD2E Langsamt fortskridande muskelsvaghet. 30% har hjartpaverkan, vanligen dilaterad kardiomyopati, som
(R5) kan vara svar. Andningspéaverkan forekommer.
AR I(R(ZIJAD2F Langsamt fortskridande muskelsvaghet. 30% har hjértpaverkan.
LGMD21 | vanligaste varianten i Sverige. Pseudohypertrofi av muskulaturen.
AR |(R9) Tungan kan drabbas. Hélften utvecklar hjart-lungpaverkan med éren.
Framst hog risk for dilaterad kardiomyopati.
LGMD2L
AR (R12) Leder séllan till svara funktionsnedséttningar.

AD= Autosomalt Dominant AR=Autosomalt Recessivt
Referenser Socialstyrelsen

Genetik

Sjukdomen kan orsakas av mutation i ndgon av manga olika gener vars gemensamma
ndmnare dr att de ger funktionsnedsdttning av muskulaturen i samma omréde.
Referenser Socialstyrelsen

Patofysiologi

De patofysiologiska mekanismerna skiljer sig mellan de olika typerna. Exempel ér fel i protein

1 cellmembranet respektive protein som forankrar kontraktila protein till cellmembranet.
Referenser Socialstyrelsen
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Farmakologiska farligheter

Suxametonium
Suxametonium respektive desfluran/isofluran/sevofluran bor undvikas.
Sannolik risk for muskelsonderfall. Rapporter 1 litteraturen saknas.

MgSOs4

MgSOys intravendst kan ge muskelsvaghet med risk for andningssvikt/-stillestand. Risken &r
sarskilt uttalad for patienter med drftliga muskelsjukdomar. Andningssvikt kan d& upptrada
4dven vid terapeutiska koncentrationer av Mg?* .

MgSO4 kan dessutom medfora bradykardi inklusive hoggradiga AV-block. Maste ges med
forsiktighet och hjartmonitorering i synnerhet vid kidnd retledningsstérning. Livshotande
arrytmier ses ffa. vid LGMDI1B (D1) Lank.

MgSOs4 per os ér inte forenat med risk.
Referens Hans, Hemmings

Ovrigt
Andra farmakologiska risker ér relaterade till vilken typ av LGMD patienten har.

Perioperativa risker och preoperativ
bedomning

Vilken typ av LGMD patienten har ér av storsta betydelse for den preoperativa bedomningen.
Se tabell LANK

Typisk kirurgi/annan orsak till anestesi
Muskelbiopsi, skolios, 6vriga korrektiva ortopediska ingrepp, kejsarsnitt, hjarttransplantation,
pediatriska ingrepp; tonsillektomi, adenoidektomi.

Risker
e Riskerna ir relaterade till vilken ty av LGMD patienten har.
e Vid oklar postoperativ komplikation uteslut hyperkalemi, rabdomyolys,
overledningsrubbningar.
e Vid oklart nedsatt medvetande missténk hypoventilation beroende pad muskelsvaghet
alternativt opioidpaverkan

Andning

e Vid uttalad muskelsvaghet och/eller andningsproblem t.ex. sleep disordered breathing
skall spirometri och lungkonsult utforas.

e Om patienten har andningshjidlpmedel sdsom respirator och/eller hostapparat i hemmet
bor dessa medtas till sjukhuset. Om man forutser behov av postoperativt andningsstod
t.ex NIV bor patienten fi bekanta sig med apparaten innan operation, om hen inte har
tidigare erfarenhet.

Cirkulation

e EKG pd alla

e Dygns-EKG och ekokardiografi liksom kardiologkonsult pa mycket generds indikation,
sarskilt nér patienterna kommit upp i aren.

e Ekokardiografi speciellt vid LGMD typ 1B, 2C-F, 2I

e LGMDIB - kardiologkonsult pé alla. 1.6 generds indikation.
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Luftvag
Klinisk bedomning av luftvigen. Rigid spine, skolios och kontrakturer kan i vissa fall forsvara
intubation. Tunghypertrofi forekommer, men det dr oklart i vilken utstrickning detta &r

problem.
Referens NORD

Lab
e Hb,Na',K', CI'
e CK och myoglobin.
o Bramed utgdngsviarde om misstanke om rabdomyolys skulle uppsta.
e Blodgas vid andningspaverkan eller vid misstanke pé sddan.
e EKG
e Ovriga prover pa generds indikation och relaterat till typ av LGMD och klinisk bild.

Peroperativ handlaggning

Premedicinering/preoperativa forberedelse
Om premedicinering skall ges méste hinsyn tas till vilken typ av LGMD patienten har och om
andning och cirkulationspéverkan forekommer.

Monitorering under anestesi
e Standardmonitorering.
e Temperaturmonitorering centralt (esofagus, blsa, rektum eller CVK). Oron eller hud
temperaturmitning &r inte tillrackligt tillforlitligt.
o Patienten skall hallas normoterm.
o Temperatur kontroll och varma vitskor och viarmeticke typ Bair Hugger.
Hypotermi med efterfoljande shivering 6kar energibehov och andningsarbetet
och didrmed risk for postoperativ andningsdepression.

e  Ovrig monitorering med generds indikation och anpassad efter den kliniska situationen.
Referens Miller, Niven

Generell anestesi

Malsattning

Lika viktigt for generell som regional anestesi
e Normovolemi

e Normotermi

Induktion
Propofol tiopental

Anestesiunderhall
e Remifentanil. Mer langverkande opioider kan vara att foredra vid langa ingrepp.
e Lustgas gar bra att anvénda.
o Desfluran/isofluran/sevofluran bor undvikas pga risk for rabdomyolys.
Fallbeskrivningar och kliniska data saknas, men trots det bor det undvikas.
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Intubation/Relaxation/Reversering

Intubation
Risken for svér intubation ar relaterad till vilken typ av LGMD det ar.

Relaxation
e Rokuronium. Anslagstid och durationstid kan vara forlangt.
e Suxametonium skall inte anvdndas.

Reversering
e Reversera med sugammadex (Bridion®).
e Attinte reversera muskelrelaxation kan dka risken for postoperativ
andningsinsufficiens.

e TOF mitning inte dr lika tillforlitligt som hos den muskelfriska patienten.Bedom
muskelfunktion efter reversering bade med TOF och med en klinisk beddmning.

e Tidsintervall for nidr det 4r mojligt att anvdnda av rokuronium efter anvindandet av
sugammadex (upp till 4mg/kg sugammadex).

RAd vid reintubation efter reversering med sugammadex.

Tidsintervall for nir det & mdjligt att anviinda av rokuronium efter anvdndandet av
sugammadex (upp till 4mg/kg sugammadex).

Kortaste tidsintervall tills rokuronium kan ges efter

reversering med sugammadex. (max 4mg/kg) Dos rokuronium
5 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 1 denna situation vara forlangd upp till 4 minuter
och durationen kan vara forkortad till 15 minuter.

Om det dr indikation for muskelrelaxation innan angivet tidsintervall bor annat
ickesteroidalt relaxantium anvéndas, forslagsvis atrakurium.

Anslagstiden for suxametonium &dr forlangd i1 detta sammanhang och &r inte
lampligt i denna patientgrupp.

Dessa rad baseras pa information om friska patienter frain EMA (Europeiska
lakemedelsmyndigheten).

Observera att information hur patienter med neuromuskuléra sjukdomar reagerar

finns inte
Referens EMA

Specifika perioperativa problem
De ér relaterade till vilken typ av LGMD det ér.

Reglonal anestesi

Regionalanestesi dr ett mycket bra val, nér det dr mojligt.

e Naigon forfattare avrader frdn anvéndandet av opioider i centrala blockader for att
minimera risken for postoperativ andningsdepression. Individuell beddmning baserat pa
typ och symptomatologi rekommenderas.
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Postoperativ vard

e Anpassa varden till typ av LGMD.

e Utnyttja mojligheter till opioidfri smartlindring maximalt.

e Postoperativ 0vervakning i tillrdckligt 1dng tid med hénsyn taget till preoperativt
status. Tidig mobilisering och temperaturkontroll &r av viktigt.

e NIV(Non Invasiv Ventilation) dr vid behov en bra brygga fran kontrollerad andning till
spontanandning.

Dagkirurgi

Individuell bedémning.

Sedering

Individuell bedomning. Sedering skall ske under anestesiologs ansvar.

Graviditet obstetrik

Allmant
LGMD ér forenat med vissa okade risker vid graviditet och forlossning. Riskerna varierar
med vilken typ av LGMD det ér.

Vid graviditet bor en multidisciplindr bedomning och planering goras tidigt. Patientens
planerade forlossnings- respektive anestesiavdelning samt patienten sjalv bor ha skriftlig
dokumentation om planeringen.

Risker under graviditet

Cirka hélften forsdmras i sin sjukdom under eller efter graviditet.
Referenser Awater, Rudnik-Schéneborn

Risker under forlossning
o C(Cirka hélften forlostes antingen med sektio (31%) eller instrumentellt (17% ).

e Nistan var tredje forlossning var en sitesforlossning.

e Risken for kejsarsnitt och sitesforlossning ér storst hos rullstolsburna
Referenser Awater, Rudnik-Schoneborn

Forlossningsanalgesi

e Epidural
e Lustgas gér bra om inga kardiella kontraindikationer foreligger t,ex hjértsvikt vid
(LGMD1B(D1)
MgSO,

MgSOs4 kan ge muskelsvaghet med risk for andningssvikt/-stillestdnd. Risken ar sérskilt uttalad
for patienter med é&rftliga muskelsjukdomar. Andningssvikt kan di upptrdda &dven vid
terapeutiska koncentrationer av Mg>".

Vid indikation f6r intravends MgSQOs-terapi som eklampsi, preeklampsi, HELLP och prematur
neuroprotektion skall patienten dvervakas kontinuerligt.

Information MgSO4 och hjirtat (LGMD1B(D1) LANK

Referens Hans, Hemmings
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Anestesi kejsarsnitt
e Regional anestesi dr forstahandsval. Spinal alternativt. Top-up forlossnings-EDA

e Vid generell anestesi RSI intubation med rokuronium.
Referens Soni

Intensivvard

Litteratur saknas. Varden far baseras pa klinisk bild och patofysiologisk kunskap.

Blédning/Transfusion/Koagulation

Blodningsrisk
Inget ként

Transfusion
Handlédggs enligt sedvanliga rutiner

Koagulation/Antikoagulation
Enligt gingse rutiner. Formaksflimmer immobilisering etc &r vanligt.

Diaghosnummer

Det finns 6ver 50 gener som kan orsaka LGMD. Det gér att soka med soktermen LGMD pa
OMIM databsen.

ICD-10 SE G71.0W https://www.socialstyrelsen.se
nummer
OMIM For manga OMIM &r en https://www.ncbi.nlm.nih.gov/omim
nummer | nummer for att | genetisk

redovisa i databas med

denna tabell. klinisk

information

ORPHA nr | Finns 44 Orphanet &r en | www.https://www.orpha.net

stycken databas

redovisas inte | dver sallsynta

har sjukdomar
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