
Elizabeth	Vroom	&	Erik	Niks	

DUCHENNE	CONGRES	2023	

Emergency	bij	Duchenne	spierdystrofie	

De	juiste	informatie	op	het	juiste	moment		



Een	paar	getallen	

•  83	plekken	met	Eerste	Hulp	in	NL	
•  80	zijn	24	uur	per	dag	geopend	

•  Elk	jaar	1,7	miljoen	SEH	behandelingen		
•  In	2022	671	Eerste	Hulp	artsen		

•  Meer	dan	7000	zeldzame	ziekten	
•  In	total	1	miljoen	Nederlanders	

•  Hoe	komt	de	juiste	kennis	op	de	juiste	plek?	
	



Richtlijnen	in	Nederland	

https://duchenneexpertisecentrum.nl/	



Richtlijnen	in	Nederland	–	de	SOS	kaart	

duchenneexpertisecentrum.nl	&	duchenne.nl/sos-kaartje	&	spoed.spierziekten.nl			



Uitslag	mini-enquete	



De	onderwerpen	



De	hartfunctie	

Bij	Duchenne	een	geleidelijke	achteruitgang	van	de	hartfunctie	
•  Zonder	spierziekte:	vermoeidheid	of	benauwdheid	bij	inspanning	
•  Met	een	spierziekte:	meer	"vage"	klachten	
•  Slechter	slapen	en/of	vermoeidheid	overdag	

•  Verlies	van	eetlust	
•  Gewichtsverlies	
•  Misselijkheid	en	braken	

•  Buikpijn	
	
Bij	Duchenne	kans	op	verstoring	hartritme:	snelle	en	onregelmatig	hartslag	



De	ademhaling	

•  Minder	goed	doorademen	in	de	nacht	
•  Problemen	met	vastzittende	hoest	
•  Kans	op	luchtweginfecties	

Teveel	CO2	eerder	dan	tekort	aan	O2	

•  Slechter	slapen	en/of	vermoeidheid	overdag	

•  Verlies	van	eetlust	
•  Gewichtsverlies	

Laagdrempelig	antibiotica	
Contact	met	het	CTB	

	



De	botten	

Verhoogde	kans	op	botbreuken	
•  Lagere	botdichtheid	
•  Vaker	vallen:	ook	met	de	rolstoel	
•  Soms	spontaan:	let	op	onbegrepen	pijn	
	
Bij	lopende	kinderen:	zo	mobiel	mogelijk	blijven	
In	de	rolstoelfase:	stabiliteit	en	pijnbestrijding	
In	de	wervelkolom:	hoogteverlies	van	wervels	
•  Pijnbestrijding	
•  Botaanmaak	met	medicijnen	(bisfosfonaten)	
	

		



Corticosteroiden	

Verbeteren	de	spierkracht	
Remmen	de	bijnier	
•  Vooral	bij	dagelijks	gebruik	
•  Ook	bij	vamorolone	

Tekort	aan	bijnierhormoon	
•  Ernstige	stress	-	ongelukken	
•  Hoge	koorts	en	operaties	
•  Hydrocortison	op	SEH	
	

		



Andere	voorzorgen	bij	opname	en	operaties	

Sommige	vormen	van	narcose	niet	geschikt	voor	mensen	met	een	spierziekte	
•  Narcose	gassen	
•  Bepaalde	spierverslappers	
	
Tekort	aan	reservestoffen	bij	langdurig	niet	eten	
•  Spieren	zijn	een	bron	van	eiwitten	
•  Bij	tekort	maakt	het	lichaam	ketonen	->	zuur	
•  Bloedgas	onderzoek:	lage	pH	
•  Tijdig	glucose	toedienen	via	een	infuus	
	
	
	
	



De	juiste	informatie	op	het	juiste	moment	

•  Essentiëel	bij	zeldzame	ziekten	-	de	patiënt	weet	soms	meer	dan	de	dokter	
•  Websites	DPP	en	DCN	
•  Het	SOS	kaartje	
•  Eigen	gegevens	compleet	
•  Contact	met	het	CTB	
•  Contact	met	het	neuromusculaire	team	
	



Vragen		


