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Pamatnosacijumi Diséna muskulu distrofijas gadijuma

04/2014 Celvedis aprupes personam

Diagnoze ¢ Ja novéro bérna fiziskas attistibas aizturi vai paaugstinatu aknu enzimu aktivitati, tad janosaka
kreatinkinazes (KFK) lmeni ChildMuscleWeakness.org ¢ Ja kreatinkinazes limenis ir augsts (KFK>800), tad javeic
Diséna muskulu distrofijas pilna genétiska izmekléSana ¢ Japarruna ar mati neséja statusa parbaude/ reproduktivas
iespéjas un citu gimenes loceklu izmeklésana

Pacientu atbalsta pasakumi ¢ Piedavat uzticamus un uz pieradijumiem balstitus interneta resursus; pacientu
atbalsta organizaciju kontaktus (ParentProjectMD.org, TREAT-NMD.eu, UPPMD.org) e Veikt pacientu novéroSanu
neiromuskularo slimibu centra, kura ir pieredzéjusi specialisti DiSéna muskulu distrofijas pacientu aprupé

Kortikosteroidi ¢ NepiecieSams uzsakt agrini! Parrunajiet tos uzlabojumus, kas tiks giti no kortikosteroidu
lietoSanas jau 3 gadu vecuma, vai ari, ja iespéjams, vél agrak, ka ar1 to iespéjamas blaknes ¢ Novertgjiet
kortikosteroidu efektu un arstéjiet to izraisitas blaknes katra neiromuskularas klinikas apmekl€juma laika e
Parrunajiet ieguvumus, ka ar1 problémas, ko dos ilgstos$a steroidu terapija

Sirds e Kardiologa konsultacija un izmekléjumi (ehokardiogramma vai sirds MRI) diagnozes bridi vai 6 gadu
vecuma, Iidz 10 gadu vecumam - ik péc diviem gadiem (vai péc vajadzibas biezak), péc 10 gadu vecuma - katru
gadu (nepiecieSamibas gadijuma biezak) e Ja sirds MRI izmekl€juma redz fibrozi, vai samazinas jebkura no sirds
funkcijam, vai novero sirds nepietiekamibu (SF vai sarau$anas frakcija < 28%, IF vai izsviedes frakcija < 55%), tad
jadoma par sirds medikamentozo arstéSanu

Katra apmekléjuma reizeé ° Regulara kermena svara kontrole * Noskaidrot é5anas paradumus (veseligi €5anas
principi, kalcijs, D vitamins) ¢ Novértét riSanu/ intervences nepiecieSamibu e Ja nepiecieSmas, arstét
gastroezofagealo refluksu un aizcietéjumus

Nekad neaizmirst par fizioterapiju un ergoterapiju, fizikalo terapiju un rehabilitaciju ¢ Katrus 4-6 méneSus
parbaude pie specialistiem e Parrunat kontrakturu profilaksi (splinti, stiepSanas ierices), atbilstoSus vingrojumus,
paligierices ieSanai (ratinus, skiterus, ratinkréslus) un citas paligierices (gultas, roku atbalsti, pacelaji u.tml.)

Kaulu blivums ¢ Pirms steroidu lietoSanas sakuma janosaka 25-OH D vitamins, talakaja perioda kontrole reizi gada
* NepiecieSamibas gadijuma papildus D vitamina terapija ¢ Parrunas ar dietologu par kalcija un D vitamina lietoSanu

e Parrunat nepiecieSamibu noteikt kaulu blivumu un bifosfonatu lietoSanu ¢ Kameér bérns vél staiga, parbaudit vai nav
skolioze

Elposanas funkcijas parbaude ¢ Kamér bérns vél staiga, vismaz vienu reizi veic plausu funkcionalo testu, kad
parstaj staigat, parbaudi veic katru gadu e Parrunat atklepoSanas paliglidzeklu lieto$anu, ja izelpas plisma ir
mazaka par 270 litriem minat€, vai art klepus klust vajaks (kamér bérns staiga, lieto plausu infekciju gadijuma, un
katru dienu vai péc nepiecieSamibas lieto, kad parstaj staigat)  Parrunat Bi-PAP nepiecieSamibu nakts laika, vai
gadijuma, ja forséta vitala kapacitate (FVC) ir kluvusi mazaka par 30% e Vakcinacija atbilstoSi kalendaram (ieskaitot
pneimoniju un gripu) ° PlauSu infekcijas arstét agresivi un atri

Gariga veseliba ° Katra apmeklgjuma reizé noteikt spéju pielagoties, pieméroties dzivei, uzvedibas un emocionalos
traucéjumus, ka art parrunat pacienta un gimenes socialo atstumtibu ¢ Parbaudit macisanas iemanu traucéjumus,
runas un valodas traucéjumus, uzmanibas deficita un hiperaktivitates sindromu (UDHS), autismu un
obsesivi-kompulsivos traucéjumus (OKT) e Neirokognitivo traucéjumu parbaude diagnozes bridi un pirms macibu
uzsak3anas skola; nepiecieSamibas gadijuma skrinings/arstéSana e Parrunat nepiecie$amibu péc
individuala/speciala apmacibas plana

Pacientiem/vecakiem vienmer janésa lidzi pedeja arstu apmekléjuma sledziena kopiju (ari nepiecieSamo
medikamentu sarakstu un neiromuskulara specialista kontaktinformaciju), un DiSéna atras palidzibas identifikacijas karti

* Uzmanigi lietot visus anstézijas veidus e |zvairities no sukcinilholina L o
Informacija vairak pieejama:
Informacija latvieSu valoda
www.orpha.net/national/LV-LV/index/noderiga-informacija

Slimibu kontroles un profilakses centrs
www.treat-nmd.eu/dmd/care/diagnosis-management-DMD
Gimenei draudziga aprupes plana versija
s 2y, ;
Pa rent Project e K‘ www.treat-nmd.eu/dmd/care/family-guide/translations
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