Covid-19 och individer med neuromuskulira sjukdomar:
World Muscle Society stéillningstagande och rad

Neuromuskuléra sjukdomar omfattar manga olika diagnoser med starkt varierande funktionshinder
dven hos individer med samma diagnos. Det dr dérfor svart att ge specifika rekommendationer som ér
generaliserbara men foljande rekommendationer ér tillimpliga p4 manga neuromuskuléra sjukdomar.
Dessa rekommendationer har utformats for i forsta hand patienter, vardgivare, icke-specialister inom
vérden och neurologer. Dessa avser ocksé informera neuromuskuléra specialister om ofta stéllda
fragor och basala servicebehov. Referenser for fordjupning ar bifogade.

Notera: Covid-19 ér ett kunskapsomrade med snabb utveckling. Rdden i detta dokument avses
revideras regelbundet, initialt tva ggr/vecka. Var noga med att anvidnda senaste uppdateringen av
dokumentet.

1. Har individer med neuromuskulira sjukdomar hogre risk?

Nationella neurologiska foreningar och neuromuskuléra niatverk (Association of British Neurologists,
European Reference Network EURO-NMD m.fl.) har framstéllt vigledande dokument om betydelsen
av Covid-19 vid neurologiska sjukdomar och behandling. Dessa dokument definierar risk for ett
allvarligt forlopp vid Covid-19 som hog eller mattligt hog vid alla former av neuromuskuléra
sjukdomar, utom de mest lindriga. Kénnetecken, som ar associerade med hog eller mycket hog risk for
allvarlig sjukdomsutveckling vid Covid-19 inkluderar t.ex.:

e Muskelsvaghet i andningsmuskler som brostkorg och diafragma, som leder till sénkt
andningsvolym under 60% av forvintat (FVC<60%), sarskilt hos patienter dér dven
kyfoskolios forekommer

e Anvindning av andningsstdd med mask eller trakeostomi

e Svag hostforméaga med nedsatt formaga att hélla andningsvégar rena frén slem p.g.a.
svéljningssvarigheter

e Trakeostomi

e Hjiartdkomma (och/eller behandling for hjartsjukdom)

e Risk for forsdmring vid feber, fasta eller infektion

e Risk for rhabdomyolys vid feber, fasta eller infektion

o Samtidig diabetes och dvervikt

e Behandling med steroider och/eller annan immundémpande behandling

2. Vad behdver individer med neuromuskuléir sjukdom gora for att undvika infektion?

Covid-19 sprids genom droppburen smitta nér en infekterad person hostar, nyser eller pratar, eller
mojligen via berdring av en yta med droppar innehallande virus. Individer med neuromuskulir
sjukdom och risk for allvarligt sjukdomsforlopp vid Covid-19 infektion, som beskrivet ovan, skall
iakttaga foljande forsiktighetsatgarder:

e Haélla avstand frén andra pa minst 2 meter. For hogriskindivider (Enligt punkt 1) ar
sjélvisolering rekommenderat. Myndigheternas rad hur sddan isolering skall genomforas skall
foljas.

e Arbete pa distans uppmuntras eller sprida ut arbetstiden pa arbetsplatsen

e Undvika folksamlingar och allménna transporter. Ménniskor i allménhet skall undvika besoka
personer i riskgrupper.

e Tvitta hinderna ofta (20 sekunder med tval och varmt vatten), anvéind 60% akoholbaserad
hand desinfektionsmedel och genomfor desinfektion av ytor.

e Vardgivare bor helst vara boende hos vardtagaren. Viktiga besdkande vardgivare (tex for att
lamna stod for andnings utrustning) skall bara ansiktsmask och adekvat personlig



skyddsutrustning i enlighet med officiella rekommendationer for att undvika spridande av
smitta.

Besok av sjukgymnast avrades fran men sjukgymnastisk radgivning bor ske pé distans s att
fysisk aktivitet fortsdtter. Detta kan ske per telefon eller via videolénk.

Det ér viktigt att forbereda for alla eventualiteter, till exempel nér vardgivare ér franvarande
p.g.a. sjukdom eller befinner sig i karantin. Personer som har ansvar for organisationen av
véard i hemmet méste ha en dverblick dver personalsituationen vid varje tillfalle. En plan for
hur vérdtagarens behov tillfredsstills utan att utnyttja sjukhusvard skall goras.
Myndigheternas rdd om hur man bést skyddar sig sjélv och andra uppdateras regelbundet och
forfattarna av detta dokument tillrader patienter, vardgivare och medicinska experter att folja
dessa uppdaterade rekommendationer fran myndigheterna i det land man bor i.

3. Vilka konsekvenser fair risken for Covid-19 infektion pa behandling av individer med
neuromuskuliir sjukdom?

Patienter méste forsikra sig om att ha ett adekvat forrad av mediciner och utrustning/tillbehor
for andningsstod for en ldngre tid av isolering (minst en ménads behov)

Patienter och vardgivare bor anvinda sig av on-line baserad apotekstjanst och leverans av
annan nddvindig utrustning.

Patienter och vardgivare behover bli vél fortrogna med hur man hanterar akuta situationer som
kan uppkomma och som &r sérskilt viktiga for den specifika neuromuskuldra sjukdomen och
den utrustning man anvénder.

Patienter med Duchennes muskeldystrofi med steroidbehandling bor fortsétta med denna.
Steroidbehandling far aldrig avslutas plotsligt, och det kan finnas ett behov av att 6ka
steroiddosen i samband med tillstotande sjukdom.

Immunsuppression vid inflammatoriska muskelsjukdomar, myasthenia gravis och perifera
neuropatier skall inte avslutas utom vid speciella omsténdigheter och da efter konsultation av
neuromuskuldr specialist (Se ocksa referens nedan).

Patienter bor fortsitta med sin ordinarie behandling for hjartsjukdom inklusive angiotensin
converting enzyme (ACE) himmare och angiotensin receptor blockerare. Oriktig och
missledande information har spridits angéende en potentiellt negativ effekt av denna
behandling i samband med Covid-19, vilket inte har stod i ndgra vetenskapliga studier eller
kliniska observationer.

Behov av isolering kan fa konsekvenser pa genomforandet av likemedelsbehandling (t.ex. nusinersen
(Spinraza), alglucosidase alfa (Myozyme), intravends immunoglobulin (IVIg) och rituximab
infusioner eller behandlingar relaterade till lakemedelsstudier). Dessa behandlingar skall vanligtvis
inte avbrytas, men savitt mojligt flyttas till att ges utanfor sjukhus ( t.ex i hemmet), och férhandling
med respektive foretag kan goras for att samverka kring detta. IVIg kan bytas mot subkutant
immunoglobulin nér s &r mojligt. Vid lakemedelsstudier skall respektive centra konsulteras.

4. Vad krivs for att garantera fungerande andningsunderstod vid isolering (andningsblésor,
PEP-mask, hemventilatorer etc.)

Telefonlinjer for uppbackning och rad bor ges till patienten fran deras respektive
neuromuskuldra centrum

Patienten bor ha en létt identifierat och synlig kontaktinformation till sitt neuromuskuléra
centrum.

Patientens neuromuskuléra centrum bor aktivt kontakta patienter med andningsstdd for att forsékra att
de har relevant information och adekvat utrustning.

5. Nir skall individer med neuromuskuléir sjukdom séka vird vid symptom pé infektion?



Inldggning pa sjukhus skall undvikas om mdjligt men skall inte férdrojas om det dr nodvandigt. Detta
kan vara ett svart beslut. Individer med neuromuskulér sjukdom skall vara medvetna om:

Akutmottagningar kan vara under stor press

Individuella ldander kan ha beslutad handlédggning avseende prioritering. Dessa kan fa
betydelse for intensivvard for patienter med neuromuskulér sjukdom, som é&r i behov av
andningsstod. Termerna obotlig och ej behandlingsbar kan blandas ihop av medicinsk
personal. Neuromuskuldra sjukdomar kan vara obotliga men dom dr behandlingsbara och detta
har stor betydelse for beslut avseende eventuell intensivvard.

Anvindandet av patientens hemutrustning (t.ex ventilator) kan vara forbjuden pé vissa
sjukhus genom regelverk for att hindra smittspridning. Idealiskt bor det finnas en alternativ
plan.

6. Kan behandling for Covid-19 ha negativa effekter pa neuromuskulér sjukdom?

Manga behandlingar for Covid-19 &r under pagéende utvirdering. Négra av dessa kan péaverka
den neuromuskuléra funktionen: till exempel chloroquine och azithromycin 4r inte sdkra vid
myasthenia gravis sévida inte andningsstod finns tillgéngligt.

Chloroquine och azithromycin behandling kan anvéndas forsoksvis for att behandla Covid-19.
Speciellt i kombination, méste detta noggrant foljas hos patienter med Duchenne
muskeldystrofi och andra myopatier med hjértengagemang, med avseende pa risk for
arrytmier p.g.a. forlingt QT interval.

Andra behandlingar kan ha effekt pé specifika neuromuskuldra sjukdomar (sdrskilt metabola,
mitokondriella och myotona sjukdomar liksom sjukdomar i neuromuskuléra transmissionen),
och anatomiska forutséttningar kan paverka mdjligheter for behandling (t.ex. langvarig
ventilering 1 buklége).

Forsok med olika oprévade behandlingar for Covid-19 kan ibland erbjudas av medkénsla och
forhoppning om effekt men utanfor ramen for en behandlingsstudie. Sddan behandling skall
bara accepteras efter konsultation av patientens neuromuskuléra specialist.

7. Vad skall neuromuskuléira specialister gora for att stodja akut medicinska och intensivvards
beslut nér patienter med neuromuskuléra sjukdomar léiggs in och vid behov av utokad
behandling och begrinsningar i behandlingskapacitet?

Beslut om inldggning vid intensivvardsavdelning kan vara beroende av forvintad eller faktisk
kapacitetsbegrénsning. Prioriterings principer kan vara beslutade. Detta kan fa praktiska och etiska
konsekvenser.

Det maste finnas ett ndra samarbete mellan neuromuskuldra specialister och lunglékare.

Den neuromuskuléra specialisten méste vara tillgéinglig for att sékerstilla att patienter med
neuromuskulédr sjukdom far en korrekt handlaggning avseende intensivvardsplats.

Idealt, sa har neuromuskuldra specialister varit delaktiga i att formulera sjukhuspolicy, besluts
géng och dokumentations regler.

Neuromuskuléra specialister méste utveckla riktlinjer for behandling s att patienter stannar i
hemmet sa langt det 4r mojligt.

8. Vilket patientstod skall neuromuskuléiira centra tillhandahélla?

Neuromuskuléra centra och specialistmottagningar bor stréva efter att tillhandahélla f6ljande:

En telefonlinje for patienter bemannad av personal vid neuromuskulér specialistmottagning
och med uppbackning av neuromuskulér specialistlikare (for vuxna respektive barn).
Mgjligheter att fortsdtta rutinsjukvard med mottagning via videolédnk eller telemedicin (for
detta &ndamal kan nationella och sjukhus specifika sdkerhetsregler komma att behdva
modifieras).



e Strategier for utokad hemventilator support.

e Strategier for att bibehalla sjukhusbaserade behandlingar med minst méjliga stérning.

e Neuromuskuléra specialister bor diskutera med sjukhusets akut-, medicin- och intensivvards-
avdelningar avseende restriktioner for nyttjande av patienternas hemventilatorer.

e Neuromuskuléra specialister bor stddja sitt sjukhus for att definiera rekommenderad utrustning
och tillforsdkra deras tillgdnglighet (t.ex. munskydd for intensivvérd och viruspartikel filter
for att kunna utnyttja patienternas hemventilatorer pé sjukhus).

e Samverkan och delaktighet i varden pé intensivvardsenheterna.

9. Ny information om Covid-19 av betydelse for neuromuskulér sjukdom:
Hjirta:

» Data visar att hjartsjukdom vid neuromuskuldr sjukdom har en kliniskt viktig betydelse for
sjuklighet och dverlevnad vid Covid-19 infektion och hjértdvervakning tillrads hos patienter
med kind kardiomyopati och/eller risk for arytmi.

Ytterligare information
Dokumentation finns vid:

https://www.theabn.org/page/COVID-19

https://neuromuscularnetwork.ca/news/covid-19-and-neuromuscular-patients-la-covid-19-et-les-
patients-neuromusculaires/

https://www.youtube.com/watch?v=3DKEeR V8alA &feature=youtu.be

http://www.eamda.eu/2020/03/19/coronavirus-covid-19-information-for-people-with-nmd/

https://www.gov.uk/government/publications/guidance-on-shielding-and-protecting-extremely-
vulnerable-persons-from-covid-19/guidance-on-shielding-and-protecting-extremely-vulnerable-
persons-from-covid-19

https://ern-euro-nmd.eu/

European Neuromuscular Centre website: www.enmc.org
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