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TREAT-NMD interim Standards of 
Care recommendations for DMD

• Diagnosis
• Medical treatment (cortisone)
• Nutrition / gastroenterology
• Respiration
• Cardiology
• Orthopaedics
• Psychosocial
• Rehabilitation
• Oral and dental care www.treat-nmd.eu/soc



  

Medical treatment (cortisone):

• Prednisone 0,7 mg/kg/d, Deflazacort 0,9 
mg/kg/d

• Suggestions for tapering in case of:
• Behavioural changes, weight gain, lack of 

height growth, skin changes, b-glucose 
changes, susceptibility to infections, 
gastric symptoms, hypertension

• Taper slowly: 1/2 dosis 1st w, 1/4 dosis 2nd 
w, 1/8 dosis 3rd w www.treat-nmd.eu/soc



  

GI-Nutrition:

● Adequate dietary advice should be 
offered from a young age, with focus 
on healthy eating habits that the 
whole family could benefit from, with 
specific focus on weight control, 
adequate Calcium and Vitamin D intake 
and controlled sodium intake. 
Particular emphasis should be made on 
appetite control around time the 
corticosteroids are started.www.treat-nmd.eu/soc



  

GI-Nutrition:

● ………..

• Especially in steroid treated boys, if 
the diet is not adequate in supply of 
calcium and vitamin D, ● these should 
be added separately to reach a 
recommended intake of calcium (4-8 
years: 800 mg/d; 9-18 years: 1300 
mg/d) and vitamin D (400 IU).

www.treat-nmd.eu/soc



  



  

Samhällets stödinsatser

• Samhället ger stöd åt barn och vuxna med 
funktionshinder på flera sätt. En 
funktionsnedsättning eller en diagnos ger inte 
automatiskt rätt till en viss stödinsats utan 
graden av funktionshinder och behovet är det 
som avgör. Olika lagar reglerar de möjligheter 
till stöd som finns för familjer och enskilda. 
Kommunen har det yttersta ansvaret för att 
den enskilde får den hjälp och det stöd han 
eller hon behöver.



  

• KOMMUNEN ansvarar för sådant stöd som 
kan underlätta vardagen för personer med 
funktionshinder, t ex personlig assistans, 
avlösning, hjälp i hemmet, bostad med 
särskild service, bostadsanpassningsbidrag 
och färdtjänst. Personer med omfattande 
funktionshinder kan få stöd och service enligt 
en särskild lag, LSS (Lagen om stöd och 
service till vissa funktionshindrade).

• Kontakta kommunens handikappkonsulent, 
LSS-handläggare eller motsvarande för 
ytterligare information.



  

• LANDSTINGET har ansvar för hälso- och 
sjukvård inkl habilitering, rehabilitering och 
hjälpmedel, tandvård samt tolktjänst för bl a 
döva. Habilitering/rehabilitering kan innebära 
stöd av t ex arbetsterapeut, kurator, logoped, 
psykolog och sjukgymnast.

• För ytterligare information kontakta läkare, 
kurator, handikappkonsulent, LSS-
handläggare eller motsvarande inom 
landstinget.

• FÖRSÄKRINGSKASSAN handlägger och 
beviljar ekonomiskt stöd som t ex 
föräldraförsäkring, vårdbidrag, bilstöd, 
assistansersättning och  handikappersättning.

• Kontakta försäkringskassan på hemorten för 
ytterligare information.



  



  

2. Sjukdomsutveckling:

• Medicinsk kontroll minst 1 gång varje år hos 
specialistläkare med ingående kunskaper om 
sjukdomen

• Ved eventuell narkos skall detta förberedas enligt 
riktlinjer för hypertermi-liknande reaktioner



  

3. Diagnostisk utredning:

• DMD diagnosticeras i övesstämmelse med de 
europeiska (ENMC) koncensus-kriterierna



  

4. Ärftlighet, fosterdiagnostik 
och anlagsbärare:

• DNA-test for deletioner bør indgå i udredningen 
af alle DMD-drenge.

• Da mindst 2/3 mødrene til DMD-drenge er 
anlægbærere bør genetisk rådgivning mhp 
prænatal diagnostik tilbydes.

• Mulige kvindelige anlægsbærere bør tilbydes 
genetisk rådgivning og DNA-analyse. Hvis 
probandes mutation ikke kendes bør DNA 
indhentes på relevante familiemedlemmer, således 
at familien udredes v. DNA-markør analyse.



  

5. Nutrition:

• Vikten bör kontrolleras 1-2 ggr/år om inga 
nutritionella problem finns. Vid behandling 
av över-/undervikt bör vikten initialt 
kontrolleras 1 g/mån. Vikt bör också mätas 
vid behov av rullstol, och inför större 
operation eller annan behandling där vikten 
kan påverkas

• Dietistkontakt är önskvärd vid diagnos för 
att förebygga övervikt

 



  

5. Nutrition (forts.):

• Vid övervikt är en långsam viktminskning 
(c:a 0.5 kg/mån) att föredra

• Vid mindre undervikt berikas kosten med 
energi och protein. Nästa åtgärd vid mer 
uttalad undervikt är enteral nutrition nattetid 
via gastrostmi. Vid behandling av undervikt 
bör energi- och proteinintag utvärderas 
årligen.

 



  

6. Mun- och tandvård:

• Pojkar med DMD bör träffa tandläkare med 
samlad erfarenhet om sjukdomen. Dennes 
uppgift är att verka för högkvalitativt 
omhändertagande och att fungera som 
resurs för familj och tandläkare på 
hemorten

 



  

6. Mun- och tandvård:

Forts:

• Mun- och tandvård skall grundas på 
förebyggande åtgärder för att upprätthålla 
en god munhälsa

• Individuell utprovning av hjälpmedel för 
munhygien är av ssk stor betydelse när 
muskelstyrkan avtar i händer, armar och 
nacke

 



  

7. Neuropsykologi och 
pedagogik:

•Vurdering med IQ test av kognitiv utvikling
•Neuropsykologisk vurdering av sterke og svake 
sider som skal danne grunnlaget for tilrettelagt  
individuelt undervisningsopplegg. Ved mistanke 
om språkvansker bör en i tilegg utrede lese og 
skriveferdigheter
•Tilrettelagt undervisning etter sterke sider og 
med fokus på selvstendighet og egenkontroll 
over sitt liv.

 



  

8. Psykosociala aspekter:

• DMD-drenges naturlige følelsesmæssige 
reaktioner bør ikke sygeliggøres

• Forældrene bør hjælpes til at kunne 
rumme at drengene oplever svære 
problemer

• Forældrene bør trænes i at lære drengene 
selv at kunne håndtere problemer

 



  

8. Rekommendationer, 
Psykosociala aspekter (forts):

• DMD-drenge bør vejledes i at kunne 
håndtere følelsesmæssige belastninger 
og problemer

• DMD-drenge, forældre, anden familie 
og hjælpere bør tilbydes psykologisk 
støtte for at overvinde kriser og få 
bearbejdet uforløst sorg.

 



  

9. Rekommendationer, 
sjukgymnastik och arbetsterapi:
• At drengen efter diagnosen vurderes af 

terapeut 1-2 gange årligt af en fysioterapeut 
og en ergoterapeut med specialviden inden 
for neuromuskulære sygdomme. Intervallet 
mellem undersøgelserne afhænger af 
drengens/den unges alder, sygdommens 
progression og hans funktionsniveau (se 
Retningslinjer for terapeutiske 
undersögelser ved DMD)



  

9. Sjukgymnastik och 
arbetsterapi:

Forts:

• At drenge med Duchennes muskeldystrofi 
fra diagnosticeringstidspunktet henvises til 
ergo- og fysioterapeutisk behandling som 
tilrettelægges og justeres i samarbejde med 
terapeuter med specialviden



  

9. Sjukgymnastik och 
arbetsterapi:

Forts:

• At den terapeutiske intervention 
tilrettelægges efter principper specificeret i 
”Retningslinjer for fysioterapeutisk 
intervention” og ”Retningslinjer for 
ergoterapeutisk intervention”.



  

9. Rekommendationer, 
sjukgymnastik och arbetsterapi:



  



  



  



  



  

10. Medicinsk behandling av 
muskelsvaghet:

• Vid val att sätta in kortikosteroider 
rekommenderas i första hand Prednisolon i 
dosen 0.35 mg/kg/d. Medicinering kan 
påbörjas tidigt efter diagnos. 
Kortikosteroidmedicinering 
rekommenderas, i första hand Prednisolon i 
dosen 0.35 – 0.75 mg/kg/d, max 30 mg/d. 
Medicinering kan påbörjas tidigt efter 
diagnos.



  

10. Medicinsk behandling av 
muskelsvaghet (forts):

• Deflazacort i dosen 0.45 – 0.9 mg/kg/d, max 
36 mg/d, rekommenderas som 2:a hands 
preparat då Prednisolon gett/förväntas ge icke 
tolerabla biverkningar

• Kontrollera före insatt kortikosteroid 
medicinering blodtryck, b-glukos, s-Na, s-K, 
vikt/längd, hjärt-eko, vitalkapacitet, gångtest 
10 m, tid Gowers manöver, funktionstest och 
muskelstyrketest 



  

10. Medicinsk behandling av 
muskelsvaghet (forts):

• Kotrollera ovanstånde parametrar samt 
ögonkontroll  efter 1, 6, 12 mån, därefter 1 gång/år

• Förekomst av kraftig övervikt, 
hyperglykemi/glukosuri, katarakt, frakturer, 
gastrointestinala blödningar, hypertoni (blodtryck 
över 97 percentilen för åldersgruppen), 
beteendeförändringar, tuberkulos skall beaktas 
som relativa eller absoluta kontraindikationer för 
medicinering med kortikosteroider.



  

11. Behandling af led- og 
rygdeformiteter

• Gående patient utan deformiteter och normal 
plantar belastning och hälinsättining  – ingen 
behandling.

• Vid minsta tecken till kontrakturutveckling  bör 
profylaktisk ortosbehandling med dynamiska 
vilo-ortoser påbörjas.

• Vid tilltagande kontrakturer bör kontraktur-
lösande kirurgi övervägas. Tidpunkt och 
indikation för detta varierar mellan olika centra.



  

11. Behandling af led- og 
rygdeformiteter (forts.)

• Vid första tecken till skolios skall ryggen 
röntgas och bedömas av neuro-ortoped för 
skolios-kirurgi

• Hjärt-status skall vara kontrollerad, samt 
andning och nutritionstillstånd optimerade 
inför skolios-kirurgi.



  

12. Behandling af 
respirationsinsufficiens 

• VC bør måles en gang årligt fra det 
tidspunkt hvor drengen har tabt gangevnen

• Drengen bør henvises til natlige målinger af 
vejrtrækningen i centre/institutioner med 
erfaring når VC <  (30)-50 % af forventet 
værdi



  

12. Behandling af 
respirationsinsufficiens (forts) 

• Intermitterende CPAP-behandling bør senest 
tilbydes når VC < (30)-50%,  eventuelt 
suppleret med insufflation/exsufflation 
(”hostemaskine”) ved sekretproblemer.



  

12. Behandling af 
respirationsinsufficiens (forts) 

• Respirationsunderstøttende behandling med 
bilevel maskeventilation eller respirator via 
tracheostomi når der påvises 
respirationsinsufficiens eller symptomer herpå

• Vaccination mod influenza og 
pneumococinfektion bør senest tilbydes når der 
dokumenteres respirationsinsufficiens.



  

13. Diagnosis and Treatment of 
Cardiac Disease

• DMD patients should on broad clinical 
suspicion (symptoms, abnormally ECG) be 
offered cardiac examination by 
echocardiography and 24-hour ECG 
monitoring

• DMD and BMD patients should by the age 
of 12, be offered yearly echocardiography



  

13. Diagnosis and Treatment of 
Cardiac Disease (forts.)

• DMD patients should on broad clinical 
suspicion (symptoms, abnormally ECG) be 
offered cardiac examination by 
echocardiography and 24-hour ECG 
monitoring

• DMD and BMD patients should by the age 
of 12, be offered yearly echocardiography



  

13. Rekommendationer, 
Med beh av hjärtsjd (forts):

• All MD patients with evidence of 
cardiomyopathy (EF<55%) should be 
offered ACE inhibitor and betablocker 
treatment

• Alle DMD patienter med tegn på 
kardiomyopati (EF<45%) bør tilbydes ACE 
hæmmer behandling



  

14. Vuxenhabilitering:

• Årlig cntraliserad tvärfacklig kontroll med 
deltagande av neurologisk, respiratorisk, 
kardiologisk och spec DMD rehab avd

• Årligt hembesök/kontroll av tvärfackligt 
team från spec DMD rehabavd

• Årlig centraliserad kurs för vuxna med 
DMD



  

Referenceprogram DMD

1. Acceptance for program

2. Videreudvikling/videreudvikling av 
programmet



  

Referenceprogram DMD

1. Acceptance for program
– Tidsschema x:a kapitler 
– Remissinstanser nationelt
– Publicere referenceprogram på Internet (?)
– Publicere ref.program i tidskrift (?)



  

Referenceprogram DMD

1. Videreudvikling/videreudvikling av 
programmet

• Databas baserad på ref.program
• ”Levende” program - fortsat behov 

styrgruppe / revision
• Specifike multicenter-studier



  

Skandinaviskt SOTA-dokument 
om DMD. Ev projekt:

• Kortikosteroider
• Långtids effekter 

• Hjärta
• ACE-hämmare

• Osteoporos
• Kortikosteroider
• Ca/D-vit, Aredia

file:///D:/Brickless/20081022/KonferenceSal_Lørdag/Macintosh HD:Users:thomassejersen:Desktop:SOTA:SOTA DMD 2007:



  

Skandinaviskt SOTA-dokument 
om DMD. Tidsramar:

• Diskussion 1:a utkast 
Köpenhamn 28/9 2001

• ”Deadline” reviderade kapitel 
31/12 2001

• Nationell förankring 2002
- Stockholm 19/9

• Diskussion reviderad SOTA 
Århus 15-16/11, 2002
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