Doporuceni pro zdravotniky poskytujici peci

pacientum s Duchennovou svalovou dystrofii

Diagnoza: Pokud u pacienta pozorujete opozdéni motorického vyvoje, nebo zjistite elevaci jaternich enzymd,
doplrite vySetfeni kreatinkinazy (CK). Pokud je CK zvy&ena (obvykle aZ stonasobné), objednejte genetické
vySetfeni zamérené na Duchennovu svalovou dystrofii. Nabidnéte moznost genetického vy$etfeni pfenaselstvi
matky a testovani dalSich ¢lend rodiny.

Nabidnéte podporu: Odkazte pacienta a jeho rodinu na divéryhodné internetové zdroje, nabidnéte kontakt s
organizacemi sdruzujicimi tyto pacienty (www.parentproject.cz, www.endduchenne.cz, www.treat-nmd.eu).
Navrhnéte pacientim sledovani v centrech, kde jsou odbornici zabyvajici se touto diagnozou.

Kortikoidy: Za¢néte v€as! Prodiskutujte pfinos a rizika uzivani kortikoid( ve véku 3 let nebo co nejdfive po
stanoveni diagnozy. Na kazdé kontrole proberte s pacientem a rodici efekt a event. nezadouci Ucinky kortikoidd.
Prodiskutujte i moznost dlouhodobé Ié¢by kortikoidy.

Srdce: Kardiologické vySetfeni véetné vySetieni ECHO ¢i MR srdce by mélo byt provedeno ve véku 6 let nebo co
nejdfive po stanoveni diagnozy a dale minimalné jedenkrat za 2 roky do véku 10 let a nasledné jednou ro¢né (nebo
Castéji pokud je to kardiology doporu¢eno). Prodiskutujte vhodnost kardiologické medikace v pfipadé nalezu
fibrozy na MR srdce nebo v pfipadé poklesu srdecnich funkci, nebo pfi znamkach srde¢niho selhavani (SF pod
28%, EF pod 55%)

Hmotnost: Pfi kazdé vizité pacienta zvazte. Proberte jeho stravovaci navyky (zdrava, vyvazena strava, vapnik,
vitamin D). VySetfete polykani event. navrhnéte moznost intervence. Doporucte terapii GER ¢i zacpy pokud je to
potreba.

Nezapominejte na rehabilitaci: Minimalné jedenkrat za 4-6 mésict doporucte specializovanou fyzioterapii.
Prodiskutujte moznost prevence kontraktur (protahovani, dlahovani...), proberte moznost rehabilitacnich a ortope-
dickych pomucek (choditka, voziky, ko¢arky, polohovaci [izko atd...)

Kostni denzita: Pokud uziva pacient kortikoidy, zkontrolujte hladinu 25-OH vitaminu D prfed za¢atkem jejich uzivani
a poté 1x rocné. Navrhnéte uzivani vitaminu D a jeho zafazeni (spole¢né s vapnikem) do stravy. Proberte moznost
vySetfeni kostni denzity a uzivani bisfosfonat(. Pfi kazdé navstéve vySetrete patef, zda jsou znamky skoliozy.

Plice: Zkontrolujte plicni funkce minimalné jedenkrat béhem chodici faze a poté jedenkrat roéné po ztraté scho-
pnosti chize. Proberte moznost asistovaného kasle pfi hodnoté PCF pod 270 I/min a v obdobi, kdy se objevuji
potize s odkaslavanim (bé&hem respira¢niho infektu, po ztraté schopnosti chize). Pfi hodnoté FVC pod 30 zvazte
moznost Bi-PAPu. Pravidelné oc¢kujte v€etné kazdoro€niho pfeockovani proti chfipce a o¢kovani proti
Pneumokokdm. DUsledné prelécuijte respiracni infekty.

Psychika: Proberte poruchy chovani, potize ve Skole event. dalSi psychické potize pfi kazdé navstévé. Provedte
vyS$etfeni na poruchy Skolnich dovednosti, poruchy vyslovnosti, poruchy aktivity a pozornosti, poruchy autistického
spektra, obsedantné kompulzivni porucha...Proberte moznost event. individualniho studijniho planu ve Skole.

Vzdy dejte pacientovi a jeho rodi¢tim aktudlni zpravu z vySetfeni véetné rozpisu medikace a kontaktu na
odbornika z neuromuskularniho centra, upozornéni na nutnost uziti beztriggerové anestezie a karticku
prvni pomoci.

For more information:

Center for Disease Control and Prevention Care Considerations
ParentProjectMD.org/CareGuidelines
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