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DUCHENNE MUSKULER DISTROFiSi (DMD) — ACiL MUDAHALE
PLANI

Norolojik ve Genetik Hastaliklar Dernegi (N6rogender) - norogender.org - Prof. Dr. Burak Tathh danigmanhiginda hazirlanmigtir

BU COCUK KRONIK STEROID KULLANIYOR OLABILiR — ASLA ANIiDEN KESMEYINiZ -

SUKSINILKOLIN KESINLIKLE KONTRENDIKEDIR

1 - COCUGUN BILGILERI (hekiminizle birlikte doldurunuz)

ADI SOYADI DOGUM TARIHI GUNCEL KiLO (KG) / TARIH

ANNE/BABA ADI — TELEFON [ZLEYEN HEKIM — TELEFON TERCIH EDiLEN HASTANE

GENETIK TANI (GEN / VARYANT) ALERJILER KAN GRUBU

KULLANDIGI STEROID (ADI - DOZU - KAC YILDIR) KALP ILACLARI (ACE INH. / BETA- EVDE SOLUNUM DESTEGI
BLOKER)

2 . DUZENLI KULLANDIGI iLACLAR

iLAC DOZ SAATLER NOT

3 - KRiZ / HASTALIK GUNUNDE — EVDE VE OKULDA

{ )

o Steroid dozunu asla atlamayin/kesmeyin. Kustuysa @ ACILEB ASVURU ESIKLERI — 112
tekrar verin; yine kusuyorsa acile gidin (damardan

o Kusma nedeniyle steroid alinamamasi (adrenal kriz
riski).

o GOgiis agris1 / carpinti / bayilma (kalp tutulumu).

gerekebilir).

e Diisme/kirik siiphesinde ¢ocugu zorla hareket

ettirmeyin, yardim ¢agirin. ]
o . . . e Solunum sikintisi, morarma, uykuya meyil.
e Gogiis agrisi, carpinti, nefes darhiginda dinlendirin

11 e Kirik siiphesi — kirik sonrasi ani nefes darhigi/saskinlik

= yag embolisi olabilir — 112.
e Koyu (kola renginde) idrar goriirseniz bol siv1 verin ve

o Acile giderken bu formu ekibe verin (arka sayfa saglik
bagvurun.

ekibi icindir).
e Ategli hastalikta erken degerlendirme isteyin.

. J

4 - BU COCUKTA RiSKLI DURUMLAR — ONCEDEN BiLDiRIiNiZ

O Ameliyat-anestezi (siiksinilkolin ve gazli anestezikler SAKINCALI — 6nceden bildirin) © Uzun yatak istirahati / immobilizasyon

O Yiiksekten atlama, trambolin (kirik riski) 0O Asir1 yorucu egzersiz 0O Araya giren enfeksiyonlar 0O Diger:
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{% ACIL SERVIS / SAGLIK EKIiBIi iCIN — DUCHENNE (DMD)

Bu sayfay1 cocugu karsilayan saglik ekibine veriniz

{ N\
€ STEROID — EN SIK YAPILAN HATA BURADADIR

Bu cocuk biiyiik olasilikla yillardir giinliik kortikosteroid kullanmaktadir — adrenal baskilanma varsayiniz. Agir hastalik,
travma, cerrahi veya kusmayla oral alamama durumunda stres doz hidrokortizon veriniz (¢erceve: 50-100 mg/m2 IV; pratik

yas band1 ~ <3 yag 25 mg - 3-12 yas 50 mg - >12 yas 100 mg, ardindan boliinmiis idame) ve kronik steroidi asla aniden

kesmeyiniz; oral alamiyorsa IV esdegeriyle siirdiiriiniiz.
\
>

J\.

L. ANESTEZI - KIRIK - HIPERKALEMI
o Siiksinilkolin KESINLIKLE kontrendikedir (rabdomiyoliz-hiperkalemik arrest). Volatil (gazli) anesteziklerden kaginilmasi
tercih edilir — TIVA Oneriniz.
e Uzun kemik kirig: sonrasi ani hipoksi, tasikardi, bilin¢ degisikligi — yag embolisi sendromu DMD'de bilinen acildir;
destekleyici tedavi + yogun bakim.
o Akut hastalikta hiperkalemi ve koyu idrar (miyoglobiniiri) izleyiniz. CK zaten 10-100 kat yiiksektir — tek basina kardiyak
olay gostergesi degildir; siiphede troponin isteyiniz.

\ 7
KALP VE SOLUNUM YAKLASIMI (OZET)
{ '

¢« Kardiyomiyopati her yasta olabilir: gogiis agrisi/carpinti/senkopta EKG + troponin + eko; akut miyokart hasar: ataklar
bildirilmistir. Siviy1 yiiklenmeden, dikkatli veriniz.

e Solunum: ileri evrede 6kstiriik zayiftir; O2'yi kan gazi1/COz2 izlemi olmadan tek basina vermekten kac¢ininiz (hipoventilasyonu
maskeler) — NIV onceliklidir; oksiiriik destegi/aspirasyon ekleyiniz.

e Boyun hiperekstansiyonundan ve zorlu pozisyonlamadan kagininiz; transferlerde nazik olunuz.

N )

p
EK NOTLAR iZLEYEN HEKIM NOTU (opsiyonel)

o Steroide baglh obezite/osteoporoz siktir; vertebra kirig: sirt

agrisiyla gelebilir.

o Bilis cogunlukla korunur; bir kisminda 6grenme/DEHB

profili vardir — sade agiklayimiz.

e Yakin donemde gen tedavisi/ekson atlama tedavisi aldiysa
izleyen merkezle temas kurunuz.

. J \\ J

HEKIiM ONAYI

BU PLANI DUZENLEYEN HEKIM (AD- KURUM / TELEFON TARIH iMZA / KASE
SOYAD)

Aileye not: Bir kopya evde, bir kopya okul/rehabilitasyon dosyasinda, bir kopya yaninizda bulunsun. Her ameliyat/anestezi 6ncesi
bu formu anestezi ekibine gosteriniz; steroid kartini giincel tutunuz. Ayrinti: norogender.org/saglik-yazilari/duchenne-
muskuler-distrofisi
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TIBBI BILGI NOTU — DUCHENNE MUSKULER DISTROFiSi (SAGLIK
PROFESYONELLERI ICIN)

Akademik 6zet - Nihai tan1 ve tedavi kararlar1 hastay1 degerlendiren hekime aittir

DUCHENNE MUSKULER DiSTROFiSi NEDiR?

DMD, X'e bagh distrofin geni mutasyonlariyla ilerleyici kas yikimina yol acar (~1/5.000 erkek dogum). CK tan1 anindan itibaren
belirgin yiiksektir. Standart bakim kronik kortikosteroid (prednizolon/deflazakort; yeni segenek vamorolon), kardiyak koruma
(erken ACE inhibitorii + beta-bloker) ve solunum izlemidir. Genetige yonelik tedaviler klinige girmistir: ekson atlama ASO'lar1
(uygun delesyonlarda) ve mikrodistrofin gen tedavisi (bolgesel onaylarla) — gen tedavisi sonrasi ilk haftalarda immiin
miyozit/miyokardit bildirilmistir; yakin dénemde tedavi almig ¢cocukta kas gligsiizliigii artisi/gogiis bulgularinda bu olasilig
diisiiniip izleyen merkeze ulasiniz.

AKUT YONETIMIN DORT DiREGI (6zet; kurum protokolii ve hekim karari esastir)

s R
1 - Steroid/adrenal: Kronik steroid = adrenal baskilanma. Agir hastalik/travma/cerrahide stres doz hidrokortizon (50-100
mg/m2 IV; ardindan 6-8 saat arayla boliinmiis idame), kusmada oral dozun IV egdegeri; ani kesilme adrenal krize yol acabilir.

2 . Kalp: Dilate kardiyomiyopati ergenlikte siklagir ama erken yasta da goriiliir; gogiis agrisi-¢carpinti-senkopta EKG, troponin, eko.
Akut miyokart hasar1 ataklarinda kardiyoloji ile birlikte yonetim; sivi dengesi dikkatli kurulur.

3 - Anestezi/rabdomiyoliz: Siiksinilkolin mutlak kontrendike; volatil ajanlardan ka¢inma tercih (TIVA); hiperkalemi EKG
bulgularinda kalsiyum + standart tedavi. Miyoglobiniiride agresif hidrasyon.

4 - Kirik/yag embolisi: Osteoporoz (steroid + yiiklenme azlig1) nedeniyle uzun kemik ve vertebra kiriklar1 siktir; kirik/diigsme
sonrasi ilk 48 saatte hipoksi + norolojik degisiklik + petesi ticliisiinde yag embolisi sendromu diisiiniiniiz — DMD'de taninmus,
atlanmamasi gereken tablodur.

" 7
SOLUNUM NOTU
a )

Ambulatuvar dénem sonrasi oksiiriik giicii ve vital kapasite azalir; akut enfeksiyonda NIV + oksiiriik destegi oncelikli stratejidir;
O2 tek basina COz2 retansiyonunu maskeleyebilir — kan gaziyla yonetiniz. Evde cihazi olan ¢ocukta kendi ayarlar1 baslangi¢

noktasidir.
. J

Kaynak cercevesi: DMD bakim uzlasilar1 (2018 care considerations ve giincellemeleri) ile uyumlu, egitim amach 6zettir; ila¢ ve
doz secimi dahil nihai karar, hastay1 degerlendiren hekime aittir. Ayrinti: norogender.org/saglik-
yazilari/duchenne-muskuler-distrofisi
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