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DMD is een zeldzame ziekte

What is a rare disease?
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| had a dream...




Noodsituaties in DMD - de juiste informatie is cruciaal
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13 Things ER Staff Should Know About
People With Rare Diseases




Noodsituaties in DMD - de juiste informatie is cruciaal

Individuele medische informatie
v’ diagnose DMD
v medicatie — chronisch steroiden!
v’ eventuele respiratoire en/of cardiale problemen/verslagen
v’ belangrijke voorgeschiedenis

Noodkaartje DPP!

Contact met NMRC team en arts

« Neem je eigen apparatuur mee (cough assist, BiPAP....)




Noodsituaties in DMD - de juiste informatie is cruciaal




oodsituaties in DMD - de juiste informatie is cruciaal

App Store Preview

iPhone Screenshots

Open the Mac App Store to buy and download apps.

Parent Project MD

Mobile Roadie
Designed for iPhone
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David favorited PPMD's blog post

Susan Caldwell, Angelica Estrada
Sasah T and 1 More joned PPMD
Community

PPMD postod & blog post

PPMD is

Capricor's Investigational cell
therapy, CAP-1002, is showing
significant improvements
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Noodsituaties in DMD

Corticosteroiden
Hartfunctie

Adembhaling

Botten
Spijsverteringsstelsel
Voorzorgen bij operaties

Algemene aanbevelingen en voorzorgen



Chronisch gebruik van steroiden

* remmen ontstekingsproces
* vertragen de ziekteprogressie

 remmen de bijnier af waardoor tekort in stress-
situaties

v’ trauma
v’ fractuur
v’ koorts
v ziekte
v’ operatie

Adrenal gland



Stressdosis corticosteroiden

Aanpassing Aanvullende adviezen
| hydrocortisone

Bl) ZIEKTE

Milde stress: 2x de * Regelmatig en voldoende drinken
= Milde infecte/ standaarddosis * Regelmatig koolhydraten eten

verkoudheid hydrocortisone *Verlaag hydrocortisone opnieuw

* Koorts < 39°C naar de standaarddosis bij herstel
Ernstige stress: 3x de * Regelmatig en voldoende drinken
* Ernstige infectie/ziekte  standaarddosis * Regelmatig koolhydraten eten

= Koorts > 39°C hydrocortisone ~ +* Als hydrocortisone-inname en/

of voldoende drinken niet lukt
vanwege braken: ga naar het zie-
kenhuis voor toediening via de ader
*Werlaag hydrocortisone opnieuw
naar de standaarddosis een dag na
herstel
IN UITZONDERLIJKE OMSTANDIGHEDEN
Uitputtende lichamelijke  Eenmalig een Enkel voor ongewone activiteiten
activiteit (bijvoorbeeld extra dosis die buiten de normale routine vallen
lange wandel- of fietstocht, hydrocortisone
sportdag op school ...) toevoegen
Operaties Altijd aanpassingen Vermeld de ziekte altijd bij de
van hydrocortiscne behandelende arts en anesthesist
nodig door de arts

Stress Dose
Steroids?

| | A T
PJ Nicholoff Steroid » Aanhoudend braken is Stressfull

* Onmogelijkheid van inname/binnenhouden hydrocertisene

Protocol R



Chronisch gebruik van steroiden

* remmen ontstekingsproces
* vertragen de ziekteprogressie

 remmen de bijnier af waardoor tekort in stress-
situaties

v’ trauma
v’ fractuur
v’ koorts
v ziekte
v’ operatie

» braken/24 uur geen steroiden: cave bijniercrisis!



Bijniercrisis

Symptems Of Adrenal Crisis
Sh{ﬁ‘ls l |

Hypotension

Halr Loss

Back ialn

Fatigue

Joint Pain

Vomiting

; LUAN
L,

Loss of
Consciousness

Fever Confusion & Psychosis

e corticosteroiden intraveneus (IV)

* 6 mg deflazacort = 5 mg prednisone



Hartfunctie bij DMD

DMD: geleidelijke achteruitgang van de hartfunctie, met vage klachten
v’ slechter slapen en/of meer vermoeid overdag
v minder eetlust
v’ gewichtsverlies
v" misselijkheid en braken
v’ buikpijn

e ECG is vaak afwijkend bij DMD, maar opletten indien nieuwe afwijkingen

* vaak tachycardie (versnelde hartslag), maar opletten indien acuut ontstaan

* vaak hypertensie (steroiden), maar opletten indien acuut
ontstaan/toegenomen |

* cardiale monitoring bij acuut ziek zijn

e oppassen met extra vocht bij slechte hartfunctie e




Adembhaling bij DMD

DMD: geleidelijke achteruitgang van longfunctie
v' minder goed doorademen ‘s nachts Zuurstof Koolzuur

v moeilijk ophoesten ?2 EF.J;E
v’ risico op luchtweginfecties

Té veel CO,, niet te weinig O,
v’ slechter slapen en/of vermoeid overdag
v minder eetlust

v’ gewichtsverlies
v hoofdpijn ‘s morgens ‘

v misselijk ‘s morgens




Adembhaling bij DMD

lage drempel voor (continu) gebruik van BiPAP en cough assist bij
luchtweginfectie
neem apparatuur mee en gebruik eigen materiaal

opletten met medicatie die ademhaling beinvloedt (opiaten, sederende
produkten, spierontspanners,...)
voorzichtig met zuurstoftoediening!
v kan ademhalingsdrive verminderen en leiden tot carbonarcose bij
verminderde longfunctie
v’ steeds goede monitoring CO,-gehalte

lage drempel voor start antibiotica bij luchtweginfecties



Botbreuken bij DMD

DMD: verhoogde kans op botbreuken
v’ lagere botdichtheid/brozer bot
v’ vaker vallen, ook met/uit de rolstoel
v’ eventueel spontaan, let op bij onbegrepen pijnklachten

Bone with
osteoporosis

Low-trauma femur fracture



Botbreuken bij DMD

DMD: verhoogde kans op botbreuken
v’ lagere botdichtheid/brozer bot
v’ vaker vallen, ook met/uit de rolstoel
v’ eventueel spontaan, let op bij onbegrepen pijnklachten

* informeer NMRC team (kinesist!)

* ambulant: liefst chirurgische ingreep/fixatie om snel terug te
kunnen mobiliseren

* niet-ambulant: aandacht voor positionering in gips

* voldoende pijnstilling + stressdosis steroiden

* medicatie om bot te versterken bij wervel(indeukings)fracturen



Botbreuken bij DMD

oppassen voor vet embolie syndroom (FES)
v’ snelle/moeilijke ademhaling
v’ kortademigheid
v’ snelle hartslag
v abnormaal gedrag (verward, onrustig,
gedesoriénteerd)

Fat Embolism Syndrome
Can happen within 2 to 3 days after a major

bone break or other types of trauma.
Some symptoms include:

e
Bl

Trouble
breathing

P,

Fast
heartbeat

Mental state
changes

Vision changes

®

Jaundice
(liver condition)

Fever

Petechial rash




Spijsverteringsstelsel in DMD

slechte intake/braken — pas op met steroiden
anorexie/gewichtsverlies — hartfunctie? longfunctie?
moeilijk slikken/verslikken — pas op voor aspiratiepneumonie
maagzweer

constipatie

gastritis bij bisfosfonaten



Voorzorgen bij operaties

goede voorbereiding, ook respiratoir
overweeg stressdosis steroiden
aandacht voor positionering, denk aan broze botten

GEEN inhalatie anesthetica owv risico op rhabdomyolyse en maligne
hyperthermie — intraveneuze en lokale anesthetica zijn veilig

GEEN succinylcholine

Goede respiratoire zorg post-operatief



Algemene aanbevelingen en voorzorgen

vaccinaties bijhouden en jaarlijks griep- en coronavaccin
indien mogelijk vaccins met verzwakte virussen vermijden bij dagelijks
gebruik van corticosteroiden

voldoende aandacht voor valpreventie
v’ Altijd de veiligheidsgordel gebruiken in de auto en rolstoel
v' Aandacht voor schoeisel en oppervlakten
v Voldoende rust



Stay safe!
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