ODPORUCANIE STAROSTLIVOSTI O PACIENTOV S DUCHENNOVOU SVALOVOU DYSTROFIOU

Diagnéza

V pripade, Ze upacienta zaznamenate oneskoreny motoricky vyvin alebo zvySené hladiny pecéetiovych enzymov,
vykonajte vySetrenie hladiny kreatinkinazy (CK): ak je hladina kreatinkinazy zvySena, objednajte pacienta na geneticki
diagnostiku Duchennovej svalovej dystrofie (DMD). Vysvetlite rodi¢om termin prenasac, odporuéte genetické testovanie
a moznosti prenatalnej diagnostiky aj pre ostatnych ¢lenov rodiny.

UmoZnite pomoc

Informujte pacienta ajeho rodinu o spolahlivych a déveryhodnych zdrojoch informacii, odporucte rodine kontakt
S pacientskou organizaciou (Www.omdvsr.sk). Zabezpecte pacientovi komplexnt starostlivost’ a vysvetlite mu vyznam
multidisciplinarneho pristupu.

Kortikosteroidy

Zacgnite v&as! Prediskutujte s rodiémi pacienta prinosy a potencialne rizika vedl'ajsich t¢inkov uzivania kortikosteroidov
vo veku 3 rokov alebo ¢im skor od stanovenia diagnézy. Na kazdej kontrole zhodnot'te ucinnost’ a vedlajsie ucinky
kortikosteroidov. Prediskutujte vyznam dlhodobej liecby kortikosteroidmi.

Srdce

Zabezpecte pravidelné kardiologické vySetrenie, vratane zobrazovacich metéd (ECHO, MRI). Prvé kardiologické
vySetrenie sa odporaca pri stanoveni diagnozy resp. VO veku 6 rokov a nasledne kazdé 2 roky (alebo podla potreby,
odporucania kardioldéga) do veku pacienta 10 rokov. Neskor sa odporuca kardiologické vysetrenie raz ro¢ne (alebo podla
potreby, odporticania kardiologa). V pripade ze MRI objavi fibrozu srdca alebo sa zaznamena znizenie funkcie srdca, resp.
zlyhéavanie srdca (SF<28%, EF<55%), odportca sa prediskutovat’ s kardioldgom moznosti farmakologickej liecby (ACEI,
ARB).

Hmotnost’

Pri kaZzdej navsteve pacienta zvazte a prediskutujte jeho stravovacie navyky (Vyvazena strava, vitamin D, véapnik).
VySetrite schopnost’ prehltania, odporuéte intervencie (PaedDr. Barbora Bunova, PhD. http://www.logomedik.sk/odborny-
profil/paeddr-barbora-bunova-phd). V pripade GER alebo zapchy odporuéte pacienta k gastroenterologovi.

Nezabudajte na fyzioterapiu a rehabilitaciu
Minimalne lkrat za 4-6 mesiacov odporucte pacientovi Specifické vysetrenie fyzioterapeutom, resp. rehabilitaénym
lekarom.

Kostna denzita

U pacientov lieCenych kortikosteroidmi sledujte hladinu 25-OH vitaminu D pred zaciatkom liecby kortikosteroidmi
a pravidelne 1krat ro¢ne. Odporucte obohatenie stravy o vitamin D a vapnik, ak je to potrebné odporucte farmakologick
suplementaciu vapnika. Zvazte moznost’ vySetrenia kostnej denzity a uzivania bisfosfonatov. Pri kazdej navsteve
ambulancie, vySetrite chrbticu a mozny rozvoj skoliozy.

Hodnotenie plicnych funkcii

Jedno funkéné vysetrenie pltic sa odportica pacientom v ambulantnej chodiacej faze, po strate schopnosti samostatnej
chodze sa odportca toto vySetrenie minimalne lkrat rocne. Prediskutujte srodinou pacienta a pacientom metodu
asistovaného kasl'a, v pripade, ze PCF klesne pod 2701/min, pacient ma problémy s odkasliavanim (respira¢né infekcie,
po strate schopnosti samostatnej chddze). Prediskutujte moznost’ no¢nej umelej ventilacie (Bi-PAP) pacienta, ak je to
potrebné, pripadne, ak FVC je menej ako 30. Dbajte na zabezpecenie okovania (zahffiajuc pneumokoky a chripku).
Dbajte na skoru a déslednu liecbu respiracnych infekeii.

Psychika a mentalne zdravie

Pri kaZdej navsteve rodiny a pacienta v ambulancii venujte pozornost’ psychickému a emocionalnemu vyvoju dietat’a,
dopadu socidlnej izolacie. Vykonajte vySetrenie Skolskej sposobilosti, porach uenia, rozpravania, vyjadrovania, ale aj
porach pozornosti a hyperaktivity, autizmu, choréb autistického spektra a obsedantne kompulzivnej choroby.
Prediskutujte moznosti individualneho/Specialneho $tudijného planu.

Informacie pre pacienta a ostatnych odbornikov

Na konci kazdej navstevy dajte pacientovi a jeho rodine aktualny vypis zo spravy, zahfiajuci vysledky vySetreni, liecbu
(rezimové opatrenia, lieky, pomocky) , ako aj kontakt na Vas ako lekara riadiaceho jeho liecbu.

Pacient s DMD by mal mat’ stale so sebou karti¢ku prvej pomoci pri DMD, s upozornenim, ze v jeho pripade nemozno
pouzit’ succinylcholin pocas anestézie.

Podl’a originalu Imperatives for DMD care spracovali kolektiv Kliniky detskej neurologie, MUDr. Karin Viestova,
DFNSsP Bratislava v spolupraci s Organizaciou muskularnych dystrofikov na Slovensku a Slovenskou alianciou
zriedkavych choréb
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