Imperativos para a DM de DUCHENNE

04/2014 Um guia para os prestadores de cuidados

Diagnostico ¢ Em caso de atraso de desenvolvimento ou niveis elevados de enzimas hepaticos, faga a determinagao
da actividade sérica de creatina quinase (CK). ChildMuscleWeakness.org * Se nivel sérico de CK elevado (CK> 800),
pedir estudo genético completo para a distrofia muscular de Duchenne e Discutir a necessidade de excluir se a mae é
portadora e as op¢des em termos de reproducgdo, discutir a necessidade de efectuar o estudo genético de outros
familiares

Suporte ¢ Orientar a procura de informacgao on-line a partir de fontes fidedignas; informe e coloque em contacto com
organizacdes de doentes (ParentProjectMD.org, TREAT-NMD.eu, UPPMD.org) * Organize o acompanhamento através
de um centro de cuidados multidisciplinares para doencas neuromusculares com experiéncia em cuidar de pessoas
que vivem com Duchenne

Corticosterdides * Comece cedo! Discuta os beneficios e os possiveis efeitos secundarios dos corticosterdides por
volta dos 3 anos idade ou 0 mais cedo possivel ¢ Avalie a eficacia e controle os efeitos colaterais dos corticosterodides
em cada consulta de doenc¢as neuromusculares e Discuta o racional do tratamento a longo prazo com corticosteréides

Coracao ° Avaliacao cardiologica com estudos de imagem (ecocardiograma ou ressonancia magnética cardiaca) na
altura do diagndstico ou pelos 6 anos de idade. Posteriormente, a avaliagdo cardiaca deve ser feita a cada dois anos,
até aos 10 anos de idade (ou sempre que necessario) e anualmente (ou mesmo com maior frequéncia se for
necessario) depois desta idade ¢ Considerar medicagao cardiolégica se a ressonancia magnética identificar fibrose, se
houver diminuic&o da funcéo cardiaca em relacao com a linha de base ou com valor prévio em caso de insuficiéncia
cardiaca (fraccédo de encurtamento <28%, fraccao de ejeccao <55%)

Em cada Consulta  Monitorize o peso e Avalie /discuta a dieta (alimentag@o saudavel, rica em célcio e vitamina D) ¢
Avalie a degluticdo /necessidade de eventual intervencéo e Trate o refluxo gastro esoféagico e a obstipagéao, se
necessario

Nunca se esqueca da fisioterapia e terapia ocupacional ¢ Avaliacdo especializada a cada 4-6 meses ¢ Discutir a
prevencao de contracturas (talas, alongamentos), os exercicios apropriados, os auxiliares de locomocao (andarilhos,
scooters, cadeiras de rodas) e outros dispositivos de assisténcia (camas, elevadores, etc)

Densidade mineral 6ssea ¢ Em caso de medicagdo com corticosteroides, verifique os niveis séricos de vitamina D
antes de iniciar a terapéutica e a partir dai anualmente e Introduza suplementos de vitamina D, conforme necessario
Discuta a necessidade de uma alimentacdo adequada contendo calcio e vitamina D ¢ Discuta a necessidade de avaliar a
densidade mineral ¢ssea e o uso de bifosfonatos ¢ Avalie a coluna para detectar o desenvolvimento de escoliose na fase
ambulatdria e sempre que houver sinais de escoliose

Respiracdo ° Os testes de funcgédo respiratoria devem ser realizados pelo menos uma vez enquanto ambulatorio e
anualmente apos perda da marcha ¢ Discutir a utilizacdo do aparelho de “cough assist” quando o pico de fluxo de tosse
€ <270 litros por minuto ou se a tosse se tornar mais fraca (deve ser utilizado quando ocorre uma infeccao respiratoria
na fase ambulatoria e diariamente quando necessario apds perda da marcha) » Discutir a utilizagdo de ventilagao nao
invasiva (Bi-PAP) durante a noite, quando necessario, ou quando capacidade vital forcada (FVC) <80% ° Mantenha as
vacinas actualizadas (incluindo a vacina para a pneumonia e a vacina anual da gripe) ® Trate as infecgdes respiratorias
prontamente e de forma agressiva

Saude Mental ¢ Em cada visita avalie o doente e a familia de forma a perceber como estdo a lidar com a situacgao, se
existem disturbios emocionais ou perturba¢des do comportamento e se ha tendéncia para o isolamento social ¢ Faca o
despiste de problemas de aprendizagem, problemas de linguagem, défice de atencao (ADD), défice de atencao e
hiperactividade (TDAH), autismo e transtorno obsessivo compulsivo (TOC) ¢ A avaliagao neurocognitiva deve ser
efectuada aquando do diagndstico e antes do inicio da escolaridade formal; triagem / manejo de acordo com o
necessario ¢ Discutir a necessidade de um plano de ensino individualizado / especial

Informe os doentes / pais que devem fazer-se acompanhar em todas as ocasidoes de uma copia do ultimo
relatério médico (incluindo a medicacao e informacao sobre os contactos da consulta de Doencas Neuromuscu-
lares) e do cartdao de emergéncia medica para a distrofia muscular de Duchenne e Use de precaucéo quando for
necessaria uma anestesia ¢ Evite succinilcolina

Para mais informacgao:

Center for Disease Control and Prevention Care Considerations
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