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MEPAN

Mitochondrial Enoyl CoA Reductase Protein-Associated Neurodegeneration (MEPAN))
Annat namn MECR-Related Neurologic Disorder

Borja alltid att Iasa dokumentet ” Mitokondriesjukdomar 6versikt och allménna rad”.

Detta dokument ar diagnosspecifik information fér att anvanda i handldggningen av anestesi/graviditet/forlossning av
patienter som har MELAS. Informationen ar baserad pa genetisk patofysiologisk kunskap samt klinisk erfarenhet nér sadan
finns dokumenterad. Nagra kontrollerade studier finns inte. 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 och med hansyn tagen till den kliniska situationen.

Rad att anvénda i mycket akuta sammanhang, nér det &r fara i drojsmal, finns pd )
sidan 2 = Akutsida i dokumentet MITOKONDRIESJUKDOMAR OVERSIKT OCH ALLMANNA RAD

Hoppas dessa rad kan vara till hjalp

Gunilla Islander (Anestesi o Intensivvard) Overlakare emerita, docent, Skanes Universitetssjukhuset, Lund 2023-09-10/G1

Symptom
e Progressiv sjukdom. Intellektet ’sparas”
e Forsenad motorisk utveckling. Dystoni.
e Spasticitet. Ataxi. Dysartri
e Opticusatrofi
e Stress och feber forsdmrar troligen sjukdomen.

Referens Heimer

Prevalens arftlighet och patofysiologi
Prevalens: Okint men sannolikt mycket ovanligt
Arftlighet Mutation 1 MECR genen Autosomal recessivt

Patofysiologi MECR kodar for sista steget 1 den ” interna” mitokondriella fettsyrasyntesen,
Referens Heimer

Behandling/Likemedel
e Bot saknas. Stottande och symptomatisk behandling. Forsok forebygga stress och
feber
e Dystoni behandlas med antikolinergika, baklofen eller bensodiazepiner.

e Symptomatisk behandling. Eventuellt kan alfa-liponsyra ha effekt.
Referens Heimer, Liu

Anestesi

Vg anviind dokumentet ”Mitokondriesjukdomar éversikt och allmiinna rad” LANK
MEPAN: Tillagg och kommentarer till de allmdnna rdden finns hir

Referensen nedan poéngterar att neurologen skall diskutera med anestesiologen innan anestesi
Glom inte risk for "baklofen withdrawal syndrome”* om baklofen sétts ut.
Beskrivna anestesiproblem
e Uttalad langvarig forsamring av muskelfunktion efter lang propofolanestesi &r
beskrivet pd en patient

e Signifikant forsdmring av choreasymtom efter testdos av dopamin.
Referens Heimer

* Symtom "baclofen withdrawal syndrome”: Paverkat medvetande, dkande spasticitet, hdg feber, svaghet autonom instabilitet.

1


file:///C:/Users/gunil/Dropbox/6%20ARB%20GRP%20Anestesi%20Neuromuskulär%20sjukdom/1%20Riktlinjer%20och%20sjukdomar/5%20Mitokondriesjukdom/1%20Att%20lägga%20ut/MITO%20NÄTET%20231127%20-%20word%20och%20pdf/F-MITOKONDRIESJUKDOMAR-ÖVERSIKT-OCH-ALLMÄNNA-RÅD.pdf

Svensk Forening for

) e
't/
XS Anestesi och Intensivvard

Graviditet och forlossning )
Vg anvind dokumentet ”Mitokondriesjukdomar éversikt och allménna rad” LANK
MEPAN: Tilldgg och kommentarer till de allmédnna raden finns hér

Litteratur saknas helt. Sannolikt signifikant 6kade risker.
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