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Anestezie a nervosvalová onemocnění 

Anaesthesia and neuromuscular disorders

Souhrn
Anestezie představuje složitou situaci v léčbě pa cientů s nervosvalovými chorobami. Obavy 

z prolomení křehké rovnováhy mohou vést k odkládání potřebných zákroků na jedné straně 

a závažným rizikům při nesprávném postupu na straně druhé. Myastenie je onemocnění, kde 

nehrozí riziko maligní hypertermie, je zde změněná citlivost k periferním myorelaxanciím. 

V premedikaci se raději vyhýbáme benzodiazepinům a po zákroku vždy pa cienta umístíme na 

monitorované lůžko s možností umělé ventilace. U svalových dystrofií a myotonické dystrofie 

nepodáváme suxamethonium a nepoužíváme volatilní plyny pro riziko rabdomyolýzy. Taktéž 

u této skupiny není riziko maligní hypertermie. Maligní hypertermie je farmakogenetická porucha, 

která se manifestuje abnormální hypermetabolickou odpovědí při expozici halogenovanými 

inhalačními anestetiky (halothan, isofl uran, desfl urane, sevofl uran) nebo periferními svalovými 

relaxanciemi depolarizačního typu (suxamethonium). Vzácně může vzniknout i po fyzické, 

nadměrné stresové nebo tepelné zátěži. Souvisí s elektromechanickým spřažením a nejčastěji 

vzniká při mutacích v ryanodinovém receptoru, vzácně při ně kte rých jiných mutacích v genech, 

které souvisejí s metabolizmem kalcia.

Abstract
Anaesthesia is a complex situation dur  ing the treatment of patients with neuromuscular dis eases. 

On the one hand, concerns about break  ing the fragile balance can lead to postpon  ing of neces-

sary interventions, but on the other hand, it can lead to serious risks with improper approaches. 

Myasthenia is a dis ease where there is no risk of malignant hyperthermia, and there is an altered 

sensitivity to peripheral myorelaxants. We prefer to avoid benzodiazepines as a premedication, 

and after the procedure we always place the patient on a monitored bed with the pos sibility 

of artifi cial ventilation. We do not give suxamethonium to muscular dystrophy and myotonic 

dystrophy patients and do not use volatile gases due to risk of rhabdomyolysis. There is also no risk 

of malignant hyperthermia in this group. Malignant hyperthermia is a pharmacogenetic disorder 

manifested by abnormal hypermetabolic response when exposed to halogenated inhalation 

anesthetics (halothane, isofl urane, desfl urane, sevofl urane) or peripheral muscle relaxants of the 

depolariz  ing type (suxamethonium). It can rarely occur even after physical, exces sive or heat stres s. 

It is as sociated with electromechanical coupling and most often occurs with mutations in the 

ryanodine receptor, but rarely with some other mutations in the genes that are related to calcium 

metabolism.
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Obecné poznámky
Neuromuskulární choroby představují ši-

rokou skupinu onemocnění, která vyžadují 

při plánování operačního výkonu a anes-

teziologického postupu řadu opatření. Jde 

o přímý (svalová relaxancia) či nepřímý (in-

halační či ně kte rá intravenózní anestetika) 

zásah do nervosvalového přenosu (myas-

tenie, Lambert Eatonův myastenický syn-

drom a kongenitální myastenie), dále o riziko 

rab domyolýzy a maligní hypertermie (MH) 

u ně kte rých svalových dystrofií a kanálopa-

tií, respirační a kardiální postižení či multi-

systémová postižení (myotonické dystrofie). 

Pozornost vyžaduje i dlouhodobá terapie 

kortikoidy (myastenie, autimunitní myopatie 

a neuropatie, Duchen nova svalová dystrofie) 

nebo imunosupresivy. Velmi často jde v pří-

padě operačního výkonu o riziko prolomení 

nastavené křehké rovnovány. Vlastní indikaci 

operačního výkonu by tedy měla být věno-
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vána mimořádná pozornost, a to celého pe-

rioperačního týmu. Kromě anesteziologů se 

na těchto rozhodnutích a péči musí podílet 

ošetřující neurologové, kardiologové, pneu-

mologové, fyzioterapeuti a podle situace 

i odborníci dalších oborů [1].

Lze také narazit na situaci, kdy není jasné, 

zda se jedná o nervosvalové onemocnění 

nebo pa cient neví, že tímto onemocně-

ním trpí. Jde o choroby, které se často vyví-

její mnoho roků a incipientní stadia mohou 

být nenápadná. Každopádně by k úvaze 

o dosud nedia gnostikovaném nervosvalo-

vém onemocnění měla vést zvýšená hla-

dina kreatinkinázy, nejasná slabost koře-

nových svalů, atrofie nebo naopak svalové 

hypertrofie (zvláště lýtek) či skolióza. Další 

postup potom závisí na tom, zda se jedná 

o urgentní či elektivní výkon a na možnosti 

alespoň rychlé rámcové dia gnostiky a klasi-

fi kace choroby.

Obecně lze říci, že předoperační stra-

tifikaci rizika je třeba založit na zhodno-

cení parametrů uvedených v následujících 

odstavcích.

Respirační kapacita 

Při usilovné vitální kapacitě (forced vital ca-

pacity; FVC) 20 ml/ kg tělesné hmotnosti 

a méně lze očekávat problémy s odpojením 

od umělé plicní ventilace [2]. Ventilační po-

rucha má převážně restrikční charakter, ale 

vzhledem k často opakovaně prodělaným 

infekčním komplikacím bývá problematický 

i stav vlastního plicního parenchymu. Poru-

chy polykacího aktu zvyšují riziko aspirace. 

Problémy s toaletou dýchacích cest pak ná-

sledně zvyšují riziko vzniku pneumonie. 

Skolióza

Jde o významný faktor, který přispívá k zhor-

šení respiračních funkcí a může vytvářet 

morfologickou překážku či ztížit aplikaci 

subarachnoidální anestezie. Těžká skolióza 

se často vyskytuje u spinální muskulární 

atrofie, u svalových dystrofií odpovídá tíži 

trupového postižení.

Kardiální postižení

Kardiomyopatie je pro ně kte ré svalové dys-

trofie obligátní (Duchen nova svalová dys-

trofie) nebo dominantní příznak (Emeryho-

-Dreifus sova svalová dystrofie), u jiných se 

prakticky nevyskytuje (facioskapulohume-

rální svalová dystrofie). U ně kte rých chorob 

jde o dilatační kardiomyopatie (Duchen nova 

svalová dystrofie), jindy o zvýšené riziko zá-

važných arytmií (myotonická dystrofie), cha-

rakteristickou poruchu převodního sys-

tému (síňové zástavy a riziko fi brilace komor 

u Emeryho-Dreifus sovy svalové dystrofie, 

long QT u ně kte rých svalových kanálopatií).

U hereditárních chorob je tedy při pre -

operačním plánování důležitá přesná znalost 

nozologické jednotky a s ní spojené patofy-

ziologie, která nás nasměruje k potenciálním 

specifi ckým rizikům. U autoimunitních one-

mocnění (myastenie, zánětlivé neuropatie či 

myopatie) je nutná detailní znalost medika-

mentózní terapie, kterou jsou pa cienti léčeni. 

V pooperačním období je u řady nemoc-

ných nutné počítat s obtížným odpojením 

od umělé plicní ventilace a větším rizikem 

především respiračních komplikací, které vy-

plývá jak z nízké respirační kapacity, tak z ob-

tížné toalety dýchacích cest (aspirační pneu-

monie). Je třeba mít k dispozici neinvazivní 

podporu dechu, respirační fyzioterapii, asis-

tent kašle apod. Prakticky vždy je tedy po 

zákroku nutné umístění na intenzívní lůžko 

s možností monitorace. Pokud mají ne-

mocní výrazné omezení hybnosti, tak je na 

místě důsledná prevence tromboembolické 

nemoci.

V perioperačním období čelíme u pa-

 cientů s neuromuskulárními chorobami nej-

častěji následujícím komplikacím:

•  rabdomyolýza;

•  kardiální komplikace;

•  respirační problémy;

•  akcentace myotonie;

•  hypertermie či hypotermie;

•  autonomní dysfunkce.

Moderní trendy v anestezii 
ve vztahu k nervosvalovým 
onemocněním
V případě nervosvalových onemocnění je 

třeba průběh celého perioperačního období 

velice pozorně dopředu naplánovat. Aneste-

ziologické aspekty hodné zvláštního zřetele 

jsou u jednotlivých onemocnění popsány 

přímo v příslušných odstavcích. Obecně lze 

říct, že kde je možné použít lokální, neu-

roaxiální či regionální formu anestezie, měli 

bychom ji preferovat. 

Anesteziologickou péči můžeme rozdělit 

na předoperační anesteziologické zhodno-

cení pa cienta, které má vyústit v rozhodnutí 

o optimálním způsobu anestezie, dále na 

vlastní průběh anestezie a pooperační péči. 

V rámci předoperačního anesteziologického 

vyšetření se stanovuje míra perioperačního 

rizika, nejčastěji dle American Society of An-

esthesiologists (ASA) skóre (tab. 1). Součástí 

předoperačního doporučení mohou být 

další vyšetření směřující ke zjištění aktuál-

ního stavu pa cienta a doporučení premedi-

kace, která má za cíl snížit anxietu z výkonu, 

např. benzodiazepiny, a/ či zmírnit vegeta-

tivní reakci (parasympatolytika). Předpoklá-

daná míra operační zátěže se dá stratifi kovat 

do tří skupin dle rozsahu a náročnosti vý-

konu (tab. 2). U pa cientů s nervosvalovými 

onemocněními nebývá premedikace často 

podávána. Bezprostřední perioperační anes-

teziologická péče pak začíná podáním anes-

tezie, pokračuje udržovací fází a končí zo-

Tab. 1. Skóre Americké anesteziologické společnosti (ASA).

ASA 1

Zdravý pacient bez patologického klinického a laboratorního nálezu. Chorobný 

proces, který je indikací k zákroku, je lokalizován a nezpůsobuje systémovou 

chorobu.

ASA 2

Mírné až středně těžké systémové onemocnění (hypertenzní nemoc, obezita, 

diabetes mellitus, věk > 60 let, anémie, lehká forma ischemické choroby srdeční, 

chronická bronchitida apod.)

ASA 3

Závažné systémové onemocnění omezující aktivitu pacienta (ischemická cho-

roba srdeční se syndromem anginy pectoris, stav po infarktu myokardu, závažná 

forma diabetu, srdeční selhání apod.).

ASA 4

Závažné, život ohrožující systémové onemocnění, které není vždy operací řeši-

telné (srdeční dekompenzace, nestabilní angina pectoris, pokročilé formy plicní, 

jaterní, ledvinové a endokrinní nedostatečnosti, peritonitis, ileus, hemoragický 

šok).

ASA 5

Moribundní nemocný, u něhož je operace poslední možností záchrany života. 

V případě neodkladného výkonu (u něhož nelze v dostupném čase provést 

všechna optimálně požadovaná vyšetření a patřičnou předoperační přípravu) se 

k této klasifi kaci připojuje písmeno E (emergency), čímž se vyjadřuje, že klinický 

stav pacienta je horší, než odpovídající stupeň ASA.
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tavením z jejích účinků. Pozornost je třeba 

věnovat všem fázím anestezie, protože při-

nášejí svá specifi cká rizika. V rámci úvodu do 

celkové anestezie je to především riziko ob-

tížné intubace. V průběhu anestezie u ně-

kte rých nervosvalových onemocnění ri-

ziko arytmií a na konci anestezie, zejména 

při použití svalových relaxans, je to riziko 

přetrvávající nervosvalové blokády a s ním 

spojená rizika dechové nedostatečnosti či 

aspirace. Těmto rizikům se snaží předchá-

zet ně kte ré nové anesteziologické tech-

niky. Součástí moderní pooperační péče 

je také akcentace léčby pooperační bolesti 

a pa cienti s nervosvalovými onemocněními 

netvoří v tomto směru výjimku. Míru před-

pokládané pooperační bolesti lze predikovat 

např. dle tab. 3 [3].

Monitorace pa cienta v průběhu 
anestezie
Moderní přístrojová technika vybavená kom-

plexní monitorací životních funkcí pa cienta 

zvýšila v několika posledních dekádách bez-

pečnost anestezie na úroveň vyšší než „six 

sigma“ (úroveň řízení procesu, kdy na jeden 

milión příležitostí připadá max. 3,4 chyby). 

Neinvazivní sledování hladiny kyslíku v arte-

riální krvi (SpO
2
), monitorace hladiny CO

2
 na 

konci výdech (etCO
2
), sledování vdechova-

ných a vydechovaných plynů vč. volatilních 

anestetik a rutin ní možnost měření nein-

vazivního i invazivního tlaku krve či sledo-

vání EKG patří ke standardům monitoringu 

v průběhu anestezie či monitorované anes-

teziologické péče (analgosedace, anestezio-

logický dohled u rizikového výkonu apod.). 

Nejnovější směřování sledování pa cienta 

v průběhu výkonu vede k co nejmenší in-

vazivitě vyšetření, co nejrychlejšímu získání 

aktuálních laboratorních dat o pa cientovi 

(bed-side monitoring) a k získání informací 

nutných k optimálnímu vedení anestezie 

(bispektrální index, relaxometrie, hemody-

namický monitoring) [3].

Měření hloubky anestezie
Na probuzení či bdělost pa cienta v celkové 

anestezii nás historicky v průběhu výkonu 

upozorňovaly jen nepřímé klinické známky 

(tachykardie, tachypnoe, arteriální hyper-

tenze, nadměrné pocení). V horším případě 

tuto skutečnost demaskoval po výkonu sám 

pa cient. Tradiční Guedelovo schéma sta-

dií hloubky anestezie ztrácí s příchodem 

moderních anestetik na významu a není 

vhodné k užití v běžné klinické praxi. V sou-

časnosti existuje několik dostupných metod 

(bispektrální index, entropie), které pracují na 

principu analýzy EEG záznamu Fourierovou 

analýzou. Výsledná kvantifi kace stanovuje 

hloubku uměle navozeného bezvědomí 

a může optimalizovat dávkování a časování 

podání anestetik. Například u metody bis-

pektrální index jsou to hodnoty: 0 –  silentní 

EEG záznam, 40– 60 stadium chirurgické 

anes tezie, 100 plné vědomí [4]. Pro měření 

hloubky analgezie lze také využít pupilární 

algeziometrii, která hodnotí úroveň analge-

zie dle velikosti zornic a jejich reaktivity [5,6].

Měření hloubky nervosvalové 
blokády
Blokáda nervosvalového přenosu dočasně 

oslabí všechny příčně pruhované svaly, což 

je velice výhodné pro operatéra (klidné ope-

rační pole, přehledná dutina břišní atd.), 

ale klade velké nároky na vedení anestezie. 

Anes teziolog musí neustále sledovat průběh 

operace a udržovat svaly paralyzované, aby 

usnadnil chirurgovi operační přístup. Na dru-

hou stranu musí při probouzení pa cienta za-

jistit plný návrat svalové síly. Tento problém 

z velké části řeší sledování svalové síly v prů-

běhu operace pomocí relaxometrie, která se 

stala součástí doporučení odborné aneste-

ziologické společnosti. Zatímco dříve se an-

esteziolog orientoval pouze podle nepří-

mých známek (počínající dechové pohyby, 

hlášení operatéra) a znalosti farmakokine-

tiky daného relaxans, dnes umožňuje mě-

ření svalové síly anesteziologovi velmi pre-

cizně dávkovat svalová relaxancia. Pa cient je 

tak dostatečně relaxován až do konce ope-

račního výkonu (uzavření dutiny břišní) a ne-

hrozí předávkování, které pak může výrazně 

prodloužit probouzení pa cienta, příp. se po-

dílet na ně kte rých časných pooperačních 

komplikacích. Velký význam má objektivi-

zace hloubky nervosvalové blokády právě 

Tab. 2.  Stupeň operační zátěže jednotlivých výkonů (s ohledem na ovlivnění 
kardiálních, respiračních a nutričních rezerv).

Kategorie Rozsah Příklady výkonů

A malé
endoskopické a ambulantní, výkony na kůži a prsu, oční, plastická 

a rekonstrukční chirurgie, stomatologické, diagnostické výkony

B střední

cévní výkony na dolní končetiny, operace v podbřišku, videotora-

koskopie, operace výhřezu ploténky, většina ortopedické a trauma-

tologické a ORL operativy, prostatektomie, hysterektomie, strumek-

tomie, většina laparoskopických výkonů

C velké

resekční výkony gastrointestinálního traktu, pankreatu, torakoto-

mické výkony, dvoudutinové výkony, radikální výkony na urogeni-

tálním traktu, operace na aortě a velkých cévách a ostatní operace 

se zásadním zásahem do hemodynamiky, výkony spojené s očeká-

vanou velkou krevní ztrátou

Tab. 3. Kategorizace operačních výkonů dle předpokládané míry pooperační bolesti.

Malé výkony (typ A dle tab. 2) – artroskopie, 

urologické endoskopické operace, operace 

na úrovni kůže a podkoží.

Léčba bolesti plně pod kontrolou ošetřují-

cího lékaře a sestry dle platného protokolu 

APS.

Středně velké výkony (typ B dle tab. 2) – la-

paroskopická cholecystektomie, video asis-

tovaná torakoskopie, strumektomie, ope-

race tříselné kýly, operace zad pro hernii 

disku.

Léčba bolesti plně pod kontrolou ošetřují-

cího lékaře a sestry dle platného protokolu 

APS. Lékařem APS bude pravidelně kontro-

lována dokumentace 1. a 2. pooperační den. 

U pacientů s VAS > 4 proběhne vizita.

Velké výkony (typ C dle tab. 2).

Návrh léčby bolesti bude součástí doporu-

čení v anesteziologickém záznamu. Pacienti 

po těchto výkonech budou kontrolováni 

min. 1× denně týmem APS a po konzultaci 

s ošetřujícím personálem a pacientem pro-

běhne event. návrh změny analgezie.

APS – acute pain service; VAS – vizuální analogová škála
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u pa cientů s nervosvalovým onemocněním, 

protože jiným vyšetřením nelze přetrvávající 

nervosvalový blok identifi kovat [3].

Zajištění dýchacích cest
Obávanou noční můrou anesteziologa je 

scénář „Nemohu intubovat, nemohu ven-

tilovat (pa cienta)“. Jedním z anesteziolo-

gických evergreenů je otázka identifi kace 

pa cienta, u kterého lze předpokládat obtíž-

nou intubaci. Žádná ze současných v praxi 

užívaných klasifi kací nedosahuje ani vzdá-

leně hodnot 100% pozitivní predikce. Každo-

ročně výrobci uvádí na trh mnoho novinek 

v oblasti obtížného zajištění dýchacích cest. 

Velkou revoluci v algoritmech obtížného za-

jištění dýchacích cest se stalo rutin ní zave-

dení laryngeální masky, zejména intubační 

(umožňuje přes vlastní lumen intubaci), do 

algoritmů obtížného zajištění dýchacích 

cest. Pro její zavedení není třeba pa cienta re-

laxovat, což je u pa cientů s nervosvalovou 

poruchou výhodné. Další revolucí je rozvoj 

tzv. videolaryngoskopů (jsou opatřeny vi-

zualizačním zařízením na rukojeti nebo na 

samostatné obrazovce, které získává obraz 

ze špice laryngoskopu). Zlepšení vizualizace 

vstupu do hlasivkové štěrbiny je pak vý-

znamné. V emergentních situacích a při se-

lhání výše zmíněných postupů jsou v široké 

míře dostupné sety umožňující koniopunkci. 

Žádná pomůcka, zejména v neškolených 

rukou, nemá absolutní účin nost, a proto ná-

cvik dovedností na modelech a následně při 

běžné praxi je nezbytný [7].

Total Intravenous 
Anesthesia/ Target Control led 
Infusion
Ekonomická i faktická dostupnost moder-

ních léčiv užívaných při celkové anestezii, 

konkrétně ultrakrátce působícího nitrožil-

ního anestetika propofol a opioidu remifen-

tanil, umožnila rozvoj anesteziologických 

technik totální intravenózní anestezie (Total 

Intravenous Anesthesia; TIVA) s užitím mo-

derních pump s programem na udržení 

plazmatické hladiny léčiva (Target Control-

led Infusion; TCI). Techniky vycházejí z far-

makokinetiky léčiv a existence matematic-

kých modelů popisujících vliv podání léku 

na jeho plazmatickou hladinu, které jsou im-

plementovány do programovatelné infuzní 

pumpy. Výhodou metody je dobrá řiditel-

nost takto podané anestezie, limitací pak 

skutečnost, že metoda je založena jen na 

matematickém modelu. U mnoha pa cientů 

s nervosvalovými poruchami je tato metoda 

nejen výhodná, ale dokonce metodou volby 

(pa cienti v riziku MH apod.) [8].

Sugam madex
Situaci v oblasti svalových relaxancií značně 

mění i nově uvedený lék, který neutralizuje 

účinek steroidních myorelaxancií, konkrétně 

rokuronia a vekuronia. Jedná se o sugam-

madex, v ČR dostupný jako BridionTM (Merck 

Sharp & Dohme Limited, Hertfordshire, Velká 

Británie), který patří do velké skupiny látek 

zvaných cyklodextriny. Cyklodextriny se již 

delší dobu používají i v jiných odvětvích 

než ve farmacii, např. v potravinářství. Jejich 

zvláštností je velká molekula schopná „po-

lapit“ jinou molekulu do svého nitra. Kon-

krétně sugam madex je tvořen osmi cuker-

nými zbytky spojenými do kruhu a vzniklá 

dutina uvnitř kruhu svojí velikostí přesně 

odpovídá velikosti steroidních relaxan-

cií rokuroniu a vekuroniu. Rokuronium za-

chycené uvnitř sugam madexu potom ne-

může účinkovat na nervosvalové ploténce 

a způsobit paralýzu příčně pruhovaných 

svalů. Navíc sugam madex s navázaným ro-

kuroniem se velmi snadno a rychle vylu-

čuje ledvinami, což je rozdíl oproti samot-

nému rokuroniu, které podléhá především 

jaternímu metabolizmu. Celý tento mecha-

nizmus neutralizace účinku léku je v aneste-

zii naprosto revoluční, protože zatím většina 

postupů zrušení účinku léků použitých při 

anes tezii byla založena na vytěsnění jedné 

molekuly z místa účinku jinou molekulou. 

Až dosud používaná dekurarizace (zrušení 

účinku svalového relaxancia) navíc přiná-

šela řadu nežádoucích účinků, byla použi-

telná pouze u doznívajícího svalového bloku 

a u mnoha pa cientů s nervosvalovými one-

mocněními byla přímo kontraindikována 

(myotonia congenita apod.). Sugam madex 

Tab. 4.  Anestetické strategie u neuromuskulárních nemocí – přehled.

Nemoc Regionální 
anestezie

Volatilní 
plyny Suxamethonium NdM Opiáty Ostatní

spinální muskulární atrofi e

ano

ano ne

zvýšená 

citlivost

zvýšená 

citlivost

amyotrofi cká laterální skleróza ano ne

syndrom Guillain Barré ano ne pozor na dysautonomii

myastenie ano snížená citlivost

Lambert Eatonův myastenický syndrom ano zvýšená citlivost

dystrofi nopatie ne ne

myotonická dystrofi e ne ne
zvýšená senzitivita na 

thiopental a propofol

kongenitální myopatie ne ne

kongenitální svalové dystrofi e ne ne

mitochondriální nemoci ne ne

thiopental a propofol 

interferují s funkcí mito-

chondrií, propofol nepo-

dávat prolongovaně

Pompeho nemoc ne ne

NdM – nedepolarizující myorelaxancia
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naproti tomu je použitelný v kterékoliv fázi 

svalového bloku a s minimem nežádou-

cích účinků. Masovému rozšíření zatím brání 

pouze vyšší cena. Jeho vyšší ekonomická ná-

ročnost je však právě u pa cientů s nervosva-

lovými onemocněními ospravedlnitelná. 

V kombinaci s objektivní monitorací míry 

zotavení z nervosvalové blokády maximali-

zuje bezpečnost anestezovaných pa cientů 

a v případě nutnosti použít svalovou rela-

xaci v průběhu výkonu tvoří kombinace ro-

kuronium, sugam madex a objektivizace 

hloubky nervosvalové blokády preferovaný 

způsob vedení svalové relaxace u těchto 

pa cientů [9,10]. 

Speciální část
Základní přehled o jednotlivých choro-

bách a rizikových medikamentech podávají 

tab. 4, 5 [11]. 

Myastenie
Myastenie je autoimunitní onemocnění cha-

rakterizované svalovou unavitelností. Pří-

činou je autoimunitní děj, jehož cílem je 

post synaptická část nervosvalové ploténky. 

Dominuje okulobulbární predilekce, respi-

rační svaly jsou postiženy přibližně ve 20 % 

případů. Choroba je asi v 10 % asociována 

s jinými autoimunitními chorobami a až 

v 15 % je přítomen thymom. Chorobu cha-

rakterizuje kolísavá unavitelnost s cirkadiál-

ním kolísáním (akcentace zpravidla večer) 

a ponámahovým horšením. Terapie je ob-

vykle vedena kombinací podávání inhi-

bitorů cholinesterázy, imunomodulační 

terapie (kortikoidy, imunosupresiva, mono-

klonální protilátky, imunoglobulin, plazma-

feréza) a thymektomie. Řada léků vykazuje 

významnou interakci s léčivy užívanými při 

podávání anestezie. Lze konstatovat, že sa-

motná choroba představuje zvýšené perio-

perační riziko. Elektivní chirurgický výkon 

by měl být plánován do období navo-

zené remise. Pokud je nutné operaci pro-

vést bezodkladně navzdory nedostatečně 

kompenzovanému stavu, potom se sna-

žíme navodit remisi rychle pomocí intrave-

nózních imunoglobulinů, event. plazma-

ferézy [12]. Typickými operačními výkony 

u pa cientů s myastenií gravis jsou thymekto-

mie a tracheostomie [13].

V oblasti anestezie a perioperační péče 

u nemocných s myastenií panuje řada obav, 

které mají částečně historický charakter, ale 

na druhé straně odráží obtížné možnosti zís-

kávání relevantních poznatků v této oblasti. 

Většina publikací jsou kazuistiky, řada prací je 

starších než 15 let. Snižování mortality a zlep-

šování kvality života nemocných s mya stenií 

však nepřímo ukazují na nesporný pokrok 

i v této oblasti. Nakolik se ovšem jedná o cel-

kové zlepšení kompenzace myastenie a na-

kolik o nové anesteziologické techniky, nelze 

rozhodnout. Je nepochybné, že obě od-

bornosti ke zvýšení bezpečnosti pa cientů 

přispívají. V letech 2013 a 2014 byly v ča-

sopise Anesteziologie a intenzivní medi-

cína představeny nové postupy k anestezii 

u pa cientů s myastenia gravis, a to v oblasti 

volby myorelaxans [14] a volby inhalačního 

anestetika [15]. V roce 2015 bylo publiko-

váno doporučení evropského týmu Orphan 

Anaesthesia pro vedení anestezie u pa cientů 

s myastenií [13]. V témže roce byl českými 

autory otištěn největší soubor pa cientů 

s myastenií, jež podstoupili thymek tomii či 

cholecystektomii [16].

Předoperační rozvaha musí vždy zahrno-

vat zhodnocení respiračních funkcí [17], vč. 

FVC a bulbárních funkcí –  tedy schopnosti 

toalety dýchacích cest (kašlání, polykání). Dů-

ležité je také posoudit, zda tyto funkce jsou 

zachovány v horizontální poloze (např. léze 

bránice se projevuje právě zhoršením ven-

tilace v horizontální poloze). U nemocných 

s rozsáhlejším nádorem thymu mohou na-

stat problémy s intubací (deviace trachey 

a kvůli kompresi velkých cév i kardiovasku-

lární problémy) [18]. Jinak ale myastenie není 

na rozdíl od řady jiných svalových onemoc-

nění choroba postihující myokard a kromě 

obecných doporučení nejsou v tomto smy-

slu třeba žádná specifi cká opatření.

Umožňuje-li to charakter operačního vý-

konu, preferujeme při rozhodování o typu 

anestezie lokální, regionální či neuroaxiální 

techniky (epidurální či subarachnoidální).

Analgosedace (kombinace podání benzo-

diazepinu s opioidem) není bezpečná tech-

nika pro obtížnou regulovatelnost míry se-

dace a možnost rozvoje dechové deprese 

a zhoršení myastenické symp tomatologie. 

Pro celkovou anestezii s řízenou ventilací 

není jednoznačné doporučení. Volíme však 

co nejlépe řiditelná anestetika s min. ovliv-

něním nervosvalového přenosu, je-li to 

vzhledem k charakteru výkonu možné. Je 

třeba poznamenat, že v řadě případů u plně 

kompenzovaných pa cientů jsou pro vedení 

anes tezie důležitější další komorbidity než 

vlastní myastenie.

Při plánování perioperační péče je také 

třeba zvažovat podání řady dalších léků, 

Tab. 5. Použití suxamethonia a volatilních plynů u nervosvalových chorob.

Onemocnění Typ komplikace, choroby, (spouštěč) Suxamethonium (SCH) Volatilní plyny (VP)

onemocnění motorického 

neuronu a periferní neuropatie
hyperkalemická srdeční zástava (SCH) kontraindikováno lze použít

onemocnění nervosvalového 

přenosu

lze použít

myastenie – snižená citlivost

Lambert Eatonův myastenický

syndrom – zvýšená citlivost

lze použít

svalové choroby

maligní hypertermie

•  RYR1, CACNA1S, STAC3 (SCH, VP)

rhabdomyolýza

•  všechny svalové choroby (SCH, VP)

akcentace myotonie

•  myotonické dystrofi e a svalové kanálopatie 

(SCH, hypotermie, třesavka, dysklaliémie)

kontraindikováno kontraindikováno
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o týdny. Pokud není pa cient po delší období 

po operaci schopen perorálního příjmu, je 

třeba vždy zajistit do sondy nebo gastros-

tomie odpovídající galenickou formu léčivé 

látky.

Premedikace
V premedikaci se nedoporučuje podávání 

benzodiazepinů a opioidů. Ani jedna sku-

pina nemá přímý vliv na nervosvalovou plo-

ténku, předpokládá se ale určitá sumace 

účinků. U benzodiazepinů jde o myorela-

xaci a vliv na svalovou sílu, v případě opioidů 

o depresivní efekt na ventilaci. U plně kom-

penzovaných pa cientů s dobrou respirační 

rezervou nebo u okulárních forem lze i tyto 

lékové skupiny s jistou opatrností použít [12]. 

Peroperační průběh
Lokální, regionální a neuroaxiální 

techniky

Při volbě lokálního anestetika, především 

u regionálních technik, volíme preferenčně 

amidová oproti esterovým. Současně se vy-

varujeme překračování max. dávek, protože 

vysoká plazmatická hladina každého lokál-

ního anestetika může vyvolat svalovou sla-

bost. Snížení hladiny lokálního anestetika 

v plazmě může být dosaženo přidáním ad-

juvans (adrenalin). 

Celková anestezie

Úvod do anestezie

Indukce anestezie všemi intravenózními 

krátce působícími anestetiky je považována 

u pa cientů s myastenií gravis za bezpeč-

nou (propofol, thiopental, etomidát nebo 

ketamin). 

Vedení anestezie

Opioidní analgetika neinterferují s nervosva-

lovým přenosem. Lze tedy použít všechna 

komerčně dostupná. Přesto umožňuje-li to 

charakter výkonu, je vhodné pro perope-

rační analgezii použít remifentanil, ultra-

krátce působící opioid s farmakokinetikou 

nultého řádu. Pooperační analgezii je poté 

nutno zajistit buď neopioidními analgetiky 

nebo jiným opioidem s delším poločasem 

účinku.

V případě použití remifentanilu je velmi 

dobrou strategií podat TIVA kombinací 

s kontinuálně aplikovaným propofolem. Nej-

modernější přístup počítá s aplikací v režimu 

TCI, který zohledňuje farmakokinetické mo-

dely, a je tak dobře řiditelný prostřednictvím 

ovlivnění efektivní či plazmatické hladiny lé-

čiva v organizmu nemocného.

vých receptorů (svalové křeče, fascikulace). 

Gastrointestinální potíže lze potlačit lope-

ramidem nebo antimuskarinovými látkami 

(propantelin, atropin).

Kortikoidy

Jde o léky významné z řady důvodů: zvláště 

ve vyšších dávkách zhoršují hojení ran a zvy-

šují riziko infekcí, dále zvyšují glykemii a ri-

ziko stresového vředu. Je třeba mít na pa-

měti, že výrazné i krátkodobé zvýšení dávky 

kortikoidů může vést k zhoršení myastenie 

či vzniku myastenické krize [20]. Mírné zvý-

šení dávky (do 20 %) odpovídající zvýšené 

stresové zátěži je bezpečné. Při nutnosti pa-

renterálního podávání máme dostatečnou 

škálu galenických forem. 

Imunosupresiva

Imunosupresivní účinek obvykle podáva-

ných látek je po navození remise dlouho-

dobý, a tak není problém je na krátké pe-

rioperační období několika dnů vynechat. 

Účinek nejčastěji používaného azatioprinu 

trvá řadu měsíců, u cyklosporinu A se jedná 

které mohou vést k exacerbaci myaste-

nie (především aminoglykosidová a mak-

rolidová antibio tika, ně kte rá antiarytmika 

apod.) [13,19] (tab. 6).

Význam stávající medikace
Inhibitory cholinesterázy

Inhibitory cholinesterázy (ICHE) mají různou 

délku působení a mohou interferovat s léky, 

které se používají při anestezii (tab. 7). Pokud 

není možné provést zákrok mezi jednotli-

vými dávkami inhibitorů, nahrazujeme je pa-

renterálním podáváním neostigminu v od-

povídající dávce. Jde o léky, které významně 

zvyšují svalovou sílu a používají se k symp-

tomatické úlevě. Někteří pa cienti jsou na 

ICHE závislí psychicky a obávají se jakéhokoli 

vynechání dávky. Na místě je podrobné vy-

světlení a ujištění o správném postupu [12]. 

Hlavní nežádoucí účinky vyplývají z choli-

nergního efektu: akumulace acetylcholinu 

na muskarinových receptorech hladkých 

svalů a žláz se zevní sekrecí (průjmy, nauzea, 

zvracení, slinění, slzení, bronchospazmus). 

Dále dochází k aktivaci svalových nikotino-

Tab. 6. Léčiva s potencionálním ovlivněním průběhu anestezie u myastenie [13].

Skupina léčiva Generický název léčiva

analgetika morfi n

antiarytmika
chinidin, ajmalin, prokainamid, mexiletin, beta-blokátory 

(pindolol, propranolol, timolol)

antibiotika aminoglykosidy, makrolidy, linkomycin, sulfonamidy, tetracyklin

antidepresiva amitryptilin, lithium

antikonvulziva benzodiazepiny, karbamazepin, gabapentin

antimalarika chinidin, chloroquin

antirevmatika d-penicilamin, chloroquin

inhibitory kalciového 

kanálu
verapamil, nifedipin, diltiazem

diuretika kličková diuretika, acetazolamid

magnesium vysokodávkované (prevence či léčba eklampsie)

psychofarmaka chlorpromazin, fenotiaziny, benzodiazepiny

Tab. 7. Inhibitory acetylcholinesterázy – dávkování (jednorázová dávka) a trvání 
účinku.

Perorálně Parenterálně Trvání účinku

neostigmin 15 mg 0,5 mg (i.m., s.c., i.v.) 2,5–4 h

pyridostigmin 60 mg – 6–8 h

ambenonium 10 mg – 4–8 h

distigmin 5 mg – 24–36 h
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při známé nepředvídatelné prolongaci blo-

kády u těchto pa cientů může být otázka de-

sítek min až jednotek h. V průběhu zotavení 

je nezbytné monitorovat hloubku nervosva-

lové blokády a extubovat pa cienta až při do-

sažení předoperačních hodnot TOF ratio či 

hodnoty 1,0.

Změnu v přístupu k aktivní reverzi ner-

vosvalové blokády přináší zavedení léčivé 

látky sugam madex (Bridion). Jde o modifi ko-

vaný γ-cyklodextrin, který ireverzibilně (che-

lací, enkapsulací) váže myorelaxancia amino-

steroidního typu (rokuronium, vecuronium) 

a ruší jejich účinek. Jedná se o zcela jinou 

koncepci antagonizace svalových relaxancií 

než s dosud běžně používanými inhibitory 

cholinesterázy (neostigmin), čímž se stává 

použití těchto myorelaxancií u rizikových 

pa cientů výrazně bezpečnějším [23,25]. Při 

mělké blokádě (je patrný záškub v režimu 

TOF či změřitelný TOF ratio) je indikována 

dávka 2 mg/ kg, při hluboké blokádě (není 

patrný záškub v režimu TOF, ale jsou patrné 

záškuby v režimu PostTetanicCount) se po-

dává dávka 4 mg/ kg. Pro bezprostřední an-

tagonizaci vysokých dávek, zejména intu-

bačních, rokuronia se doporučuje 16 mg/ kg 

sugam madexu. Výhodou je možnost udržo-

vání hlubokého neuromuskulárního bloku 

až do konce chirurgického výkonu a mož-

nost aktivně revertovat jakoukoli hloubku 

nervosvalové blokády. Rychlost antagoni-

zace je mnohonásobně vyšší než při použití 

neostigminu, v publikované práci Vymazala 

et al došlo k plnému zotavení v průměru do 

2 min od podání sugam madexu [16].

Rokuronium je aktuálně svalové relaxans 

volby v případě nutnosti zahájit anestezii 

u myasteniků tzv. bleskovým úvodem (rapid 

sequence induction) při známém vyšším ri-

ziku aspirace či rychlé desaturace pa cienta 

v průběhu úvodu do anestezie. Sugam-

madex, pro svoji schopnost zvrátit i velmi 

hlubokou nervosvalovou blokádu, je ne-

zbytnou součástí bezpečného postupu 

v tomto případě. 

Pooperační péče
Protože prolongovanou nebo rekurentní 

hypoventilaci nelze u pa cientů s myastenia 

gravis nikdy vyloučit, je nezbytné pa cienta 

umístit až do plného zotavení z účinků 

všech složek anestezie na monitorované 

lůžko s možností rychlého zavedení respi-

rační podpory [10,26– 28]. V případě, že byla 

použita nedepolarizující svalová relaxans, 

je vhodná objektivní monitorace zotavení 

z nervosvalové blokády akcelerometricky 

opak jako agonisté a k myorelaxaci dojde 

abnormální aktivitou ploténky a depolari-

začním blokem. Látka je rozkládána acetyl-

cholinesterázou a její účinek není zrušitelný 

neostigminem. Při použití depolarizujících 

myorelaxancií je nutné počítat s určitou 

deplecí postsynaptických receptorů a tím 

nutností vyšší dávky. Eisenkraft prokázal, že 

efektivní dávka pro 50 % populace (ED50) 

a efektivní dávka pro 95 % populace (ED95) 

je 2×, resp. 2,6× vyšší u nemocných s my-

astenií [23]. Dávka SCH používaná obvykle 

pro úvod do anestezie (1– 1,5 mg/ kg) však 

ED95 překračuje, takže stačí mírné navýšení 

(1,5– 2 mg/ kg) k dosažení adekvátní rychlé 

relaxace. SCH je po podání během minut 

v krevním řečišti metabolizováno pseudo-

cholinesterázou. Inhibitory cholinesterázy 

(kterými jsou pa cienti často léčeni) snižují její 

efekt a může tak dojít k prolongaci myorela-

xačního efektu [9,24]. Děje se tak i u mivacuria 

ze skupiny nedepolarizujících myorelaxans.

Nedepolarizující (atracurium, cis-atracu-

rium, mivacurium, vecuronium, pancuro-

nium, rocuronium) působí tak, že kompe-

titivně obsazují acetylcholinové receptory. 

Jednotlivé druhy se od sebe liší délkou trvání 

účinku a dalšími farmakologickými vlast-

nostmi. Jsou odvozeny od kurare, šípového 

jedu rostlin ného původu, používaného 

americkými indiány. Při jejich podání (na roz-

díl od depolarizujících) jsou nemocní s my-

astenií výrazně citlivější než běžná populace. 

Je to dáno menším množstvím receptorů 

a motorických plotének, které jsou obsazo-

vány. Je nutná redukce dávky a je třeba počí-

tat s delší dobou účinku. Z tohoto důvodu se 

nedoporučuje používání relaxans s dlouhým 

účinkem (např. pancuronium), krátkodobé 

lze s opatrností použít. Pro urychlení zota-

vení z účinků těchto léků na konci anestezie 

se obvykle používají inhibitory cholineste-

rázy (např. neostigmin). U pa cientů s myaste-

nia gravis se však aktivní reverzi nervosvalové 

blokády inhibitory cholinesterázy snažíme 

vyhnout pro možnost vyvolání cholinergní 

krize. Lze je alespoň podávat titračně. Po po-

dání vysoké dávky neostigminu se může vy-

skytnout paradoxní svalová slabost při již 

téměř úplném zotavení neuromuskulárních 

funkcí. Navíc hluboký neuromuskulární blok 

nemůže neostigmin antagonizovat ani ve 

vysoké dávce, protože již nemůže dále zvý-

šit dostupnost acetylcholinu.

Jednou z možností vyvarování se podání 

inhibitorů cholinesterázy je vyvést pa cienta 

z nervosvalové blokády při řízené venti-

laci tzv. spontán ním zotavením, což však 

V případě použití inhalační anestezie je 

nutno konstatovat, že všechna aktuálně 

dostupná anestetika z řady halogenidova-

ných éterů jsou dobře řiditelná a přes urči-

tou míru schopnosti navodit svalovou rela-

xaci nelze jednoznačně říct, že je třeba se 

jich u pa cientů s myastenií striktně vyvaro-

vat. Senzitivita nemocných s myastenií se 

vůči jednotlivým volatilním plynům liší (Ka-

dosaki et al) [12]. Nejlépe řiditelným je v této 

oblasti desfl uran, nejpoužívanější sevofl uran.

Periferní myorelaxancia se v anesteziologii 

používají k usnadnění úvodního zajištění dý-

chacích cest intubací, udržování svalové re-

laxace při řízené ventilaci a k usnadnění ze-

jména nitrobřišních a nitrohrudních výkonů. 

V anesteziologii se používají dva typy peri-

ferních myorelaxancií: nedepolarizující a de-

polarizující. U pa cientů s myastenií mají tyto 

látky určitý nepředvídatelný efekt: změně-

nou citlivost na obvyklou dávku a prodlou-

žený interval neuromuskulární blokády. Dále 

je přítomen vliv současně podávaných inhi-

bitorů cholinesterázy. Adekvátní dávka myo-

relaxans se u myasteniků pohybuje v širo-

kém rozmezí mezi 5 a 90 % dávky obvyklé. 

Zejména z těchto důvodů je striktně doporu-

čeno u pa cientů s myastenií gravis při použití 

svalové relaxace objektivizovat hloubku ner-

vosvalové blokády, a to nejen peroperačně, 

ale v celém perioperačním období. Zlatý 

standard monitorace hloubky nervosvalové 

blokády je akcelerometrická metoda. Je-li 

to možné, je vhodné objektivizovat hod-

notu train of four (TOF) ratio –  poměr inten-

zity 4. a 1. záškubu vyvolaného přístrojem již 

předoperačně při vědomí. Hodnota by měla 

být 1,0 (nepřítomnost tzv. fadingu v průběhu 

stimulace). U pa cienta s myastenií gravis 

může být již iniciálně hodnota nižší než 0,9, 

což značí únavnost (fading) a tato skutečnost 

by měla rezultovat ve snížení dávky myorela-

xans. Na konci operačního výkonu by mělo 

být dosaženo předoperačních hodnot.

Obecně však lze říct, že není-li to ne-

zbytné, je spíše tendence se svalovým re-

laxans při anestezii nemocných s myastenií 

vyhýbat [21]. V literatuře jsou také popsány 

případy, kdy po použití periferních myore-

laxancií dojde k manifestaci dosud latentní 

myastenie [21,22]. Vhodnou alternativou pro 

zajištění dýchacích cest intubací bez nut-

nosti podání myorelaxans je podání kom-

binace propofolu a remifentanilu, které však 

není vhodné v případě nutnosti použití tzv. 

bleskového úvodu do celkové anestezie.

Depolarizující myorelaxancia (succinyl-

cholin, suxamethonium [SCH]) působí na-
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receptoru (RYR1) a dihydropyridinového re-

ceptoru (CACNA1S), 1 : 400 [37].

Farmakologické spouštěče
Všechna inhalační anestetika (kromě oxidu 

dusného) a depolarizující myorelaxans SCH 

mohou spouštět MH. Žádné ostatní látky 

používané k vedení anestezie (propofol, ke-

tamin, tiopental, benzodiazepiny, opioidy, 

nedepolarizující myorelaxancia [NDMR], ka-

techolaminy atd.) nemají potenciál ke spuš-

tění MH.

U pa cientů s tendencí k MH může dojít 

k spuštění krize i výraznou fyzickou zátěží, 

expozicí teplu nebo za situace zvýšeného 

stresu, aniž je podáno ně kte ré z výše uvede-

ných farmak, a existuje domněnka, že riziko 

MH je větší, pokud měl pa cient před zákro-

kem větší fyzickou zátěž [29,37,38].

Onemocnění spojená s MH
Dosud byly identifi kovány tři genové poruchy 

související s MH. Všechny souvisí s metaboliz-

mem kalcia, resp. s tzv. elektromechanickým 

spřažením (excitation contraction coupling; 

ECC). Zatím je prokázána řada kauzálných 

mutací v genu RYR1 [37– 39], dvě mutace 

(c.3257G>A /  p.Arg1086His, exon 26 a c.520C>T 

/  p.Arg174Trp, exon 4 [40,41]) v genu membrá-

nového napětím řízeného kalciového kanálu, 

resp. jeho alfa podjednotce CACNA1S a nově 

mutace v genu STAC3 (jde o jednu rodinu pů-

vodních obyvatel Ameriky se vzácnou auto-

zomálně recesívní myopatií –  AR NAM). Kli-

nické potíže a obrazy však vytvářejí alespoň 

částečně se překrývající množiny (obr. 1). 

Většina případů (75 %) MH je spojena s mu-

tacemi v RYR1 [42]. Mutace v CACNA1S se na 

celkovém počtu MH podílí 1 % [41]. Kromě 

těchto tří genů bylo identifi kováno dalších 

min. pět genů a lokusů se vztahem k MH, 

většinou s AD dědičností (CACNL2A/ 7q21, 

SCNA4/ 17q11, CPT2/ 1p32 a dva lokusy 5p 

a 3q13) [43].

RYR1 asociovaná kongenitální 
myopatie
Pravděpodobně se jedná o nejčastější kon-

genitální myopatii. Podstatou je patologická 

mutace v genu RYR1, který je odpovědný za 

uvolňování kalcia ze sarkoplazmatického re-

tikula. Izoforma RYR2 je exprimována v myo-

kardu a RYR3 v mozku. Gen je lokalizován 

na dlouhém raménku 19. chromozomu 

(19q13.2) a obsahuje 104 exonů –  výsledný 

protein je složen z 5037 aminokyselin. Poru-

chy jsou převážně autozomálně dominantní, 

ně kte ré autozomálně recesivní. Histologicky 

porucha je známa také ve veterinární medi-

cíně, nejčastější je tzv. stresový syndrom pra-

sat (porcine stress syndrome), ale vyskytuje se 

i u koní či myší a jiných zvířat. 

Klíčovým prvkem v patogenezi je zhrou-

cení metabolizmu kalcia. Mutovaný rya-

nidový nebo dihydropyridínový recep-

tor reaguje při vystavení spouštěčům MH 

inade kvátně, tj. dochází ke spuštění nekon-

trolovaného úniku kalcia ze sarkoplazma-

tického retikula, což následně vede k trvalé 

svalové kontrakci, nastává deplece ade-

nosintrifosfátu (ATP). Dochází k dramatic-

kému zvýšení spotřeby kyslíku a nadměrné 

tvorbě CO
2
 a tepla. Deplece ATP jako zásob-

níku energie vede k dezintegraci sarkolemy 

a úniku draslíku, kreatinkinázy a myoglobinu 

do cirkulace, což má za následek sled přímo 

život ohrožujících dějů.

Epidemiologie
Incidence MH je odhadována na 1 případ na 

10– 250 tisíc anestezií [30,31]. Vzhledem k dě-

dičnosti se její výskyt může výrazně lišit ob-

last od oblasti, např. v USA je nejvyšší ve státu 

Wisconsin. Epizoda může, ale nemusí nastat 

již při první expozici, v průměru se uvádí tři 

předchozí expozice bez rozvoje MH. Osoby 

mužského pohlaví jsou náchylnější v po-

měru 2 : 1 [32– 34]. Průměrný věk manifes-

tace je 18 let. Rozmezí popsaných případů 

je 6 měsíců až 78 let. Přesnou incidenci asi 

nikdy nezjistíme, protože řada nemocných 

s citlivostí s MH se nikdy v životě nedostane 

do rizikové situace [34– 36]. Prevalence gene-

tických abnormalit, které se podílejí na citli-

vosti k MH, bývá odhadována na 1 : 3 000 až 

1 : 8 500. Recentní data získaná celoexomo-

vým sekvenováním však ukazují na pod-

statně vyšší kumulativní prevalenci nejčas-

tějších genetických poruch asociovaných 

s MH, tedy mutace v genu ryanodinového 

v režimu TOF ratio až do dosažení předope-

račních hodnot či hodnoty 1,0. Pa cient má 

obvykle v časném pooperačním období 

menší svalovou zátěž a tomu je třeba přizpů-

sobit dávky inhibitorů cholinesterázy [29].  

Předejdeme tak zbytečným nežádoucím 

cholinergním účinkům.

V pooperačním období je také vhodné 

věnovat pozornost dostatečné analgeti-

zaci, protože silná bolest může zhoršit prů-

běh onemocnění. Například u thymektomie, 

s předpokládanou střední až vysokou mírou 

pooperační bolesti, je vhodné využít hrudní 

epidurální analgezii k tlumení pooperační 

bolesti. Lze-li u ostatních výkonů dosáhnout 

dobré kontroly bolesti (na vizuální analogové 

škále pod 4) bez použití opioidů, není jejich 

použití nutné a je možné kombinovat neste-

roidní analgetika, paracetamol a metamizol.

Ambulantní anestezie
Je třeba konstatovat, že operační výkon 

i anes tezie u pa cientů s myastenia gravis 

v ambulantních podmínkách nejsou bez-

pečné a nemůžeme je doporučit.

Maligní hypertermie 
Jde o farmakogenetickou poruchu, která se 

manifestuje abnormální hypermetabolickou 

odpovědí při expozici halogenovanými inha-

lačními anestetiky (halotan, isofl uran, desfl u-

rane, sevofl uran) nebo periferními svalovými 

relaxanciemi depolarizačního typu (SCH). 

Vzácně může vzniknout i po fyzické, nad-

měrné stresové nebo tepelné zátěži [30]. Tato 

Tab. 8. Myastenie – shrnutí.

nehrozí riziko maligní hypertermie ani 

rabdomyolýzy

 v premedikaci nepodávat 

benzodiazepiny

preferovat lokální a regionální formy 

anestezie

pozor na změněnou citlivost k perifer-

ním myorelaxanciím

 vždy po zákroku pacienta umístit na 

monitorované lůžko s možností umělé 

ventilace

Obr. 1. Klinické manifestace genových 
mutací u svalových chorob, které se podí-
lejí na citlivosti k maligní hypertermii.
Fig. 1. Clinical manifestations of gene mu-
tations in muscular diseases that con-
tribute to the sensitivity to malignant 
hyperthermia.

permanentní 

myopatie

maligní 

hypertermie

RYR1

CACNA1S

STAC3

epizodické 

myopatie

•  periodické 

paralýzy

• rabdomyolýza
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Centronukleární myopatie

Také tato histologická klasifi kace má za pod-

klad celou řadu genových defektů, při-

čemž jedním z nich může být recesivní mu-

tace v RYR1 (nejčastěji typem je X-linked 

myotubular myopathy, která ale nesouvisí 

s MH) [49].

Klinický obraz
Maligní hypertermie může vzniknout kdy-

koliv během anestezie i v časném poope-

račním období, ale nejpozději do 1 h po 

ukončení expozice volatilním anestetikům. 

Časnými příznaky jsou tachykardie, arte-

riální hypertenze a především vzestup kon-

centrace CO
2
 ve vydechovaném vzduchu 

(etCO
2
) navzdory vzestupu minutové venti-

lace. Dále následuje svalová rigidita (zvl. při 

podání SCH). Vzestup teploty je velmi rychlý: 

1– 2 °C každých 5 min, ale samotná hyperter-

mie je až pozdním příznakem. Může dojít až 

k vzestupu nad 44 °C, což vede k extrémní 

produkci CO
2
, rozsáhlé orgánové dysfunkci 

a diseminované intravaskulární koagulopa-

tii a následně k smrti. Nekontrolovaný hyper-

onemocnění spojené s mutací v ryanodi-

novém receptoru RYR1 (svalová izoforma). 

Gen je lokalizován na dlouhém raménku 

13. chromozomu (13q13.2) Klinická mani-

festace: 1. kongenitální myopatie s projevy 

neonatální hypotonie, opožděným motoric-

kým vývojem, skoliózou, deformitami nohou 

a svalovou slabostí; 2. syndrom K  ing Den-

borough –  skeletální abnormality, dysmor-

fi zmus, malý vzrůst, charakteristická facies; 

3. ně kte ré mutace mohou ale způsobovat 

pouze MH bez klinického postižení svalo-

vého systému [46,47]; 4. obraz pletencové 

svalové dystrofie (limb girdle muscular dys-

trophy; LGMD).

Multiminicore dis ease

Autozomálně recesivní myopatie s axiálním, 

respiračním, bulbárním a extraokulárním po-

stižením. Neprogresívní onemocnění, které 

není spojeno s vnímavostí k MH [46,47].

Nemalinové tyčinkové myopatie

Klinicky i geneticky heterogen ní onemoc-

nění. Je známo nejméně 12 genů s domi-

nantní či recesivním typem dědičnosti, které 

mohou způsobit tento histologický obraz. 

Jedním z nich může být vzácně i mutace 

v RYR1 [48].

jde nejčastěji o central core obraz, dále se 

může histologicky jednat o typovou dys-

proporci svalových vláken (congenital fi bre 

type dysproportion), centronukleární obraz 

či obraz tyčinkové myopatie.

Klinické příznaky jsou extrémně varia-

bilní. Většina se manifestuje již v kojenec-

kém věku hypotonií, svalovou slabostí, opož-

děním motorického vývoje a ortopedickými 

deformitami. Slabost je převážně axiální, 

více je postižen pánevní pletenec, může být 

i ptóza. Průběh je většinou lehký a neprogre-

duje [44]. Ne všechny mutace v RYR1 vedou 

k MH –  dosud jich bylo popsáno asi 200 [42], 

mutací v RYR1 je  ale celkem > 300.

U složených heterozygotů (různé mu-

tace na obou alelách) s příznaky kongeni-

tální myopatie byla popsána i neanestetická 

MH, která bývá spuštěna mimořádnou fyzic-

kou zátěží, zvláště v horku nebo během ho-

rečky při infekci. Léčebně se podává dantro-

len a intenzivní chlazení [45].

 

Histologické a morfologické 
varianty svalových chorob 
spojované s MH [17].
Central core dis ease

Central core dis ease (CCD) je autozomálně 

dominantní (ale i autozomálně recesivní) 

Tab. 9. Zásady anestezie pacienta s maligní hypertermií. Dokument České společ-
nosti anesteziologie, resuscitace a intenzivní medicíny (ČSARIM) Uvedená verze do-
kumentu byla schválena výborem ČSARIM dne 3. 5. 2013.

Zařadit pacienta s rizikem maligní hypertermie jako prvního do operačního programu

Minimalizovat míru stresu (stres je spouštěcí faktor pro maligní hypertermii) před operací 

(pohovor s pacientem, přiměřená farmakologická příprava)

Zajistit dostupnost dantrolenu před zahájením výkonu (preventivní podání dantrolenu 

není doporučeno)

Připravit anesteziologický přístroj

•  vyřadit odpařovače z anesteziologického přístroje

•  použít pohlcovač CO
2
 s novou náplní

•  použít nové hadice okruhu přístroje (včetně Y spojky)

•  použít novou obličejovou masku/laryngeální masku

•  provést „dekontaminaci“ přístroje (průtok kyslíku 10 l/min po dobu 10 min)

•  zajistit monitorování kapnometrie

•  zajistit zavedení periferní kanyly o průsvitu min. 18 G

Vedení anestezie

•  preferovat techniky regionální anestezie pokud lze

•  v případě celkové anestezie použít techniku totální intravenózní anestezie (opioidy, 

propofol/benzodiazepiny)

•  nedepolarizující svalová relaxancia (inhalační anestetika a sukcinylcholin jsou absolutně 

kontraindikovány)

Pacient by měl být i po nekomplikovaném průběhu výkonu přijat na pracoviště intenzivní 

péče na dobu 24 h

Tab. 10. Svalové dystrofi e – shrnutí.

Riziko rabdomyolýzy

•  nepodávat suxamethonium, nepouží-

vat volatilní plyny

•  opioidy taktéž zvyšují riziko (zvýšená 

senzitivita na NdM)

Kardiální postižení

•  nepodávat volatilní plyny

•  kardiodepresívní účinek

•  katecholaminová senzitizace

NdM – nedepolarizující myorelaxancia

Tab. 11. Myotonická dystrofi e – shrnutí.

Nepodávat suxamethonium 

Nedepolarizující myorelaxancia

jsou bezpečná (zrušení efektu 

sugammadexem)

Volatilní plyny

•  není riziko maligní hypertermie

Propofol

•  opatrná a pomalá titrace, propofolem 

indukovaná bolest zvyšuje myotonii

Opioidy

•  zvýšená senzitivita 
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Svalové dystrofie
Jde o heterogen ní skupinu dědičně podmí-

něných svalových onemocnění s manifes-

tací od raného dětství do pozdní dospělosti. 

Nejčastější jsou dystrofinopatie, myoto-

nické dystrofie, facioskapulohumerální sva-

lová dystrofie a heterogen ní skupina tzv. ple-

tencových myopatií (LGMD). Při anes tezii je 

u těchto pa cientů obecně kontraindikováno 

podávání SCH pro riziko rabdomyolýzy, hy-

perkalemie a srdeční zástavy. Také použití 

volatilních anestetik je spojeno s rizikem tzv. 

anestezií indukované rabdomyolýzy (AIR), při 

které současně dochází k hyperkalemii a tím 

ke zvýšenému riziku srdeční zástavy [56– 60]. 

Tato AIR je často nesprávně zaměňována za 

MH. Ta se přitom týká jen úzké skupiny ge-

neticky podmíněných onemocnění spoje-

ných s přenosem kalcia a tzv. elektromecha-

nickým spřažením.

Dystrofi nopatie 
U Duchen novy svalové dystrofie se musíme 

u klinicky pokročilých fází onemocnění vy-

rovnat nejen s pokročilou restrikční venti-

lační poruchou, ale i se závažnou dilatační 

kardiomyopatií. Snížení FVC na ≤ 30 % vý-

razně zvyšuje riziko respiračních kompli-

kací [1]. Respirační poměry a zajištění dý-

chacích cest je navíc zhoršováno častou 

skoliózou. Respirační funkce mají přímý vliv 

na stratifikaci operačního rizika. Pa cienti 

s Beck erovou variantou, kde je svalové po-

stižení lehčího stupně, se dožívají podstatně 

vyššího věku a do popředí potíží, které limi-

tují kvalitu a délku života, se dostává dilatační 

kardiomyopatie. Anestezie tedy musí být ve-

dena především s ohledem na tento aspekt.

Je popisován opožděný nástup nede-

polarizujících myorelaxancií, depolarizující 

jsou pak kontraindikována. Při použití roku-

ronia či vekuronia ze skupiny nedepolarizu-

jících myorelaxans lze využít sugam madex 

k rychlému zotavení, ideálně za současné 

objektivní monitorace hloubky nervosva-

lové blokády [61]. 

Preferovanou metodou celkové aneste-

zie je TIVA, sedace a regionální anestezie 

jsou zpravidla dobře tolerovány [61– 64]. Vy-

hýbáme se lékům s arytmogen ním a nega-

tivně inotropním potenciálem.

Myotonické dystrofie
Jde o onemocnění charakterizovaná zá-

kladní triádou příznaků: svalová slabost, 

která většinou nemá vliv na respiraci, kata-

rakta a myotonie, tedy porucha relaxace po 

volní kontrakci. K tomu je nutné přidat, pře-

znam kauzálních mutací se neustále rozši-

řuje a je k nalezení na webových stránkách 

Evropské společnosti pro MH [55]. V pří-

padě nedetekovaní kauzální mutace se 

o sklonu k MH nedá přesvědčivě rozhodnout 

a pa cient se k její vyloučení nebo potvrzení 

musí podrobit IVCT. 

Jsou známy farmakologické spouštěče 

a kandidátní geny: tato množina podstatně 

zužuje skupinu kandidátů. V praxi tedy sto-

jíme před otázkou¸ u kterých pa cientů je 

třeba anestezii modifi kovat a jak. Odpověď 

je snadná –  u všech nemocných s dědičným 

(genově podmíněným) svalovým onemoc-

něním, kteří nemají jasně stanovený genový 

podklad nebo u nemocných s naléhavým 

podezřením na svalové onemocnění (hy-

perCKemie, kořenová svalová slabost).

Terapie
Kritickým elementem v terapii MH je bez-

prostřední podání dantrolenu. Jde o deri-

vát difenylhydantoinu inhibující uvolňování 

kalcia ze sarkoplazmatického retikula (před 

jeho zavedením dosahovala mortalita při MH 

60– 80 %). Při podezření na MH je třeba za-

stavit podávání spouštěcí látky, použít 100% 

oxygenaci a co nejrychleji ukončit chirurgický 

zákrok za použití nevyvolávajících anes-

tetik. Na to, zda je třeba i vyměnit součásti 

okruhu a absorbér jsou kontroverzní názory, 

ale v běžné klinické praxi je toto opatření do-

poručeno [50,56]. Dantrolen se podá v ini-

ciální dávce 2,5 mg/ kg i.v., co nejdříve. Podle 

reakce se stoupá až do dávky 10 mg/ kg. Je 

dobré si uvědomit, že v jedné lahvičce dan-

trolenu je 20 mg účin né látky a toto množ-

ství se ředí 60 ml solvens, tudíž pro prů-

měrného 80kilového dospělého pa cienta 

je v iniciální dávce nutno naředit a podat 

10 lahviček dantrolenu. Proto je důležité při-

volat na pomoc další personál. Dále je nutno 

pa cienta aktivně chladit a korigovat acidózu, 

hypoxemii, arytmie a forsírovat diurézu furo-

semidem k ochraně renálních funkcí (riziko 

akutní tubulární nekrózy způsobené precipi-

tací myoglobinu). Diuréza by měla být udr-

žována na hodnotě alespoň 2 ml/ kg/ hod. 

Pokud je stav zvládnut, je nutné pa cienta 

umístit na jednotku intenzivní péče na dobu 

nejméně 24 h. Mortalita je při použití dantro-

lenu 3– 5 %. U kompartment syndromu jsou 

někdy nutné operační fasciotomie.

Po zvládnutí stavu dochází k postupné 

úpravě svalového metabolizmu, což mů-

žeme sledovat poklesem hodnoty krea-

tinkinázy, která trvá až 2 týdny, symp tomy 

mohou přetrvávat déle [43].

metabolizmus vede k respirační a ve většině 

případů i k metabolické acidóze. Pokud není 

stav léčen, dochází k rozsáhlé rabdomyo-

lýze vedoucí k hyperkalemii a selhání ledvin 

při masivní myoglobinurii. Dalšími kompli-

kacemi je městnavé srdeční selhání, ische-

mie střev a kompartment syndrom způ-

sobený otoky na končetinách. Přesáhne-li 

teplota 41 °C, je nejčastější příčinou smrti di-

seminovaná intravaskulární koagulace [30]. 

Je-li šokový stav a nástup acidózy rychlý, ne-

musí výjimečně  k vzestupu teploty vůbec 

dojít [50].

Diskutuje se, zda je samotná rabdomyo-

lýza, vzniklá během anestezie nebo do 24 h 

po expozici, známkou náchylnosti k MH či ni-

koli [51]. Současný názor je spíše takový, že 

MH je způsobena přesně defi novanými ge-

novými defekty a rabdomyolýza je obecná 

komplikace u řady svalových chorob, ale 

může přispět k podezření a následné dia-

gnostice MH.

Někdy může být úvodním příznakem SCH 

indukovaná svalová rigidita mas seterů vy-

skytující se asi u jednoho dítěte ze 100 dětí, 

které byly uvedeny do anestezie volatilním 

plynem a jimž bylo podáno uvedené myo-

relaxans. Asi v 15 % se následně rozvíjejí pří-

znaky MH.

Pro včasnou dia gnostiku MH je nejdůleži-

tější tuto dia gnózu mít na paměti. Rozhodu-

jící je monitorace vitálních funkcí pa cienta, 

hodnoty vydechovaného etCO
2
 a cent-

rální tělesné teploty během zákroku. Údaje 

publikované z amerického registru (North 

American Malignant Hyperthermia Registry; 

NAMHR) ukazují, že riziko úmrtí na MH bylo 

14× větší u nemocných, kde nebyla monito-

rována centrální teplota a téměř 10× vyšší, 

byla-li sledována pouze teplota kožní [52].

Dia gnostika
Donedávna byl zlatým standardem v dia-

gnostice halothanem a kofeinem indu-

kovaný in vitro kontrakční test (IVCT) [30]. 

Evropský protokol má senzitivitu 99 % a spe-

cifi tu 94 %, americká varianta 97 % senziti-

vitu a 78 % specifi citu [53,54]. Pro tuto dia-

gnostiku je však třeba poměrně velký úsek 

viabilní svalové tkáně, zpravidla m. quadri-

ceps (2,5– 5 cm) s provedením testu velmi 

krátce po odběru [36]. V dnešní době je tato 

metoda proto stále více nahrazován pří-

mou DNA dia gnostikou kandidátních genů. 

Pokud se u pa cienta detekuje jedna z kau-

zálních mutací, považuje se pa cient za MH 

suspektního a toto vyšetření má stejnou 

váhu jako IVCT, aniž musí být proveden. Se-
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kého plnění a může vyústit v náhlou srdeční 

zástavu [78]. V kohortě dětských pa cientů je 

kardiální problematika klíčový problém pro 

úspěšné vedení anestezie. Za rizikový se po-

važuje propofol i thiopental pro riziko sní-

žení preloadu a diastolického tlaku a riziko 

myokardiální ischemie. Jako indukční agens 

jsou za bezpečné považovány ketamin 

a etomidát [79].

Dospělí pa cienti nemají srdce postižené, 

mají však časté postižení trupového svalstva 

vedoucí k zhoršení respirační kapacity. Venti-

lace je u řady pa cientů limitujícím faktorem 

kvality a délky života [80]. V perioperační 

péči je nutná aktivní monitorace metabolic-

kých funkcí a respirace, důležitá je prevence 

hypotermie [25].

Amyotrofi cká laterální skleróza
V pokročilejších stadiích nemoci s postiže-

ním respiračních svalů a polykání je vždy 

třeba počítat s rizikem respiračních kom-

plikací, problémy s odpojením od umělé 

plicní ventilace a toaletou dýchacích 

cest [2]. Pa cient před elektivní operací by 

měl mít vyjasněný „living-wil l“. Nedoporu-

čuje se aplikace SCH pro vyšší výskyt fasci-

kulací, křečí a vyšší citlivost pa cientů k hy-

perkalemii. Na NDMR je naopak vyšší 

senzitivita [25]. 

Spinální muskulární atrofie
Vzhledem k významnému postižení respi-

račního svalstva lze očekávat pooperační 

problémy s odpojením od umělé plicní 

ventilace a toaletou dýchacích cest. Pokro-

čilá kyfoskolióza může vést k zásadním pro-

blémům při spinální anestezii. Pro použití 

myorelaxancií platí stejné doporučení jako 

u amyotrofi cké laterální sklerózy. 

Polyradikuloneuritida 
Guil lain-Bar ré
Asi 20– 30 % nemocných s touto chorobou 

má vegetativní dysautonomii [17,81], nejčas-

těji (70 %) se jedná o sinusovou tachykardii, 

může ale být přítomna i závažná bradykar-

die nebo změny krevního tlaku, zvláště po-

sturální hypotenze. Pacienti také mohou mít 

hyponatremii způsobenou syndromem ne-

přiměřené sekrece antidiuretického hor-

monu nebo paralytický ileus. Během výkonu 

je doporučována intenzivní monitorace vi-

tálních funkcí (i s použitím semi- či invaziv-

ních metod monitorace hemodynamiky), 

dostatečná hydratace, bilance iontů. Protože 

denervace vede ke zvýšenému množství ex-

trajunkčních acetylcholinových receptorů, je 

pirace [67]. Při použití svalové relaxace je 

vhodné monitorovat objektivně míru zota-

vení relaxometrií.

Myotonická dystrofi e 2. typu má zpravidla 

podstatně lehčí klinický průběh a Weingar-

ten et al [74] nenalezli při retrospektivní ana-

lýze žádné závažné komplikace vedení anes-

tezie běžným způsobem. Asi v 15 % nicméně 

pa cienti referovali po celkové anestezii snížení 

svalové síly, zhoršení svalových bolestí nebo 

křeče.

Wahbi uvádí, že nemocní s MD1 mají až 

10× vyšší riziko hluboké žilní trombózy a zá-

važného tromboembolizmu ve srovnání 

s běžnou populací [75]. Důsledná prevence 

je tedy jedním z hlavních opatření, na které 

myslíme.

Svalové kanálopatie
Nejčastěji se můžeme setkat s poruchou 

v napětím řízeném chloridovém kanálu, tedy 

s myotonia congenita, a to autozomálně re-

cesivní tzv. Beckerovou variantou. Na rozdíl 

od myotonických dystrofií zde není žádné 

kardiální ani multisystémové postižení ani 

svalová slabost. Riziko představuje akcen-

tace myotonie při podání depolarizujících 

myorelaxancií. Podchlazení pa cienta zvyšuje 

riziko myotonie –  tepelné zajištění je tedy 

důležitou součástí managementu. Pro nat-

riovou kanálopatii (paramyotonia congenita) 

platí podobné doporučení. Navíc je třeba 

se vyhnout riziku iontové dysbalance –  zvý-

šená hladina K+ může stejně jako chlad a fy-

zická zátěž provokovat periodické paralýzy. 

V případě hypokalemické periodické para-

lýzy, tedy mutace v napětím řízeném váp-

níkovém kanálu (CACNA1S), hrozí riziko MH 

pouze u 2 mutací. Periodické paralýzy vyvo-

lává také hladovění [9,43].

Mitochondriální myopatie
Jde o heterogen ní skupinu nemocných, kdy 

mutace v mitochondriální DNA vede ke sva-

lovému postižení, laktátové acidóze a růz-

nému stupni postižení periferního a centrál-

ního nervového systému.

Propofol, halogenované plyny midazo-

lam a thiopental mohou indukovat laktáto-

vou acidózu. Na druhou stranu je třeba po-

znamenat, že každý z těchto preparátů byl 

úspěšně použit pro anestezii takto postiže-

ných pa cientů [76,77]. Neexistuje tedy žádné 

jasně vyloučené anestetikum [11].

Pompeho nemoc
U dětí je třeba zohlednit hypertrofi ckou kar-

diomyopatii, která vede k poruše diastolic-

devším u myotonické dystrofie 1. typu (MD1), 

řadu závažných multisystémových posti-

žení. Obě choroby spojuje molekulárně ge-

netický podklad a patogeneze (expanze tri-

nukleotidů, resp. tetranukleotidů a rozsáhlé 

ovlivnění intracelulárních procesů sekvestro-

vanou RNA [65]). Druhý typ myotonické dys-

trofi e (MD2) vzniká až v dospělosti, nemá 

tedy kongenitální a dětské formy a postihuje 

dominantně kořenové svalstvo [66].

Názor na možnost použití halogenova-

ných plynů je kontroverzní, spíše se nedo-

poručuje je používat [11]. Také depolarizující 

myorelaxancia se nedoporučují pro akcen-

taci myotonie a riziko rabdomyolýzy [67]. 

Byla popsána zvýšená senzitivita pa cientů 

s MD1 na thiopental a propofol [66,67]. Thio-

pental je relativně kontraindikován pro riziko 

prolongované respirační deprese, propofol 

je možné použít při pečlivé titraci dávky jak 

pro úvod, tak pro udržování anestezie [11]. 

Pro riziko závažné arytmie a náhlé smrti je 

během anestezie nezbytná pečlivá moni-

torace kardiálních funkcí a omezení me-

dikace s arytmogen ním účinkem [67– 71]. 

Významný je tepelný management: pod-

chlazení pa cienta a vznik třesavky vede 

k akcentaci myotonie [67]. Dalšími riziky 

v peroperačním období jsou dysfagie, gas-

troezofageální reflux a riziko hyperglyke-

mie [68]. Retrospektivní studie provedená 

na souboru 219 dospělých v regionu Sa-

guenay (Quebec), kde je globálně nej-

vyšší výskyt MD1, nalezla periprocedurální 

komplikace u 8 % pa cientů. Nejčastěji šlo 

o respirační postižení: atelektázy, respirační 

selhání a pneumonie. Větší riziko bylo u ne-

mocných po břišních operacích a pa cientů 

s těžším stupněm svalové slabosti. Je třeba 

ale dodat, že u 73 % nebyla v době zákroku 

dia gnóza známa, anestezie byla tedy vedena 

běžným způsobem. U dia gnostikovaných 

pa cientů bylo procento komplikací pod-

statně nižší [72]. Podobně australská studie 

ukázala u dětí a mladistvých větší množství 

komplikací v případě závažnějšího postižení 

a dále při podávání myorelaxancií pro intu-

baci bez následné reverze [73]. Stran zajiš-

tění dýchacích cest během zákroku ukazují 

ně kte ré práce na menší množství pooperač-

ních komplikací při použití laryngeální masky 

ve srovnání se zajištěním dýchacích cest 

intubací [73].

V pooperačním období je nutná peč-

livá monitorace respiračních funkcí, srdeč-

ního rytmu a polykání (riziko aspirace). Ne-

invazívní ventilační podporu je nutné použít 

za pečlivé monitorace –  zvýšené riziko as-
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v odborné literatuře, ale byl popsán pouze 
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Neuroaxiální bloky jsou také bezpečné. Web 

orphananaesthesia.eu nedoporučuje podá-
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livé polohování pro zvýšené riziko vzniku 

otlakových paréz.

 

Seznam zkratek

AIR  anestezií indukovaná rabdomyolýza

ATP  adenosintrifosfát 

ED50  efektivní dávka pro 50 % populace

ED95  efektivní dávka pro 95 % populace

FVC  usilovná vitální kapacita (forced vital capacity)

ICHE  inhibitory cholinesterázy

IVCT  in vitro kontrakční test

LGMD pletencové svalové dystrofi e 

MD1  myotonická dystrofie 1. typu

MD2  myotonická dystrofie 2. typu

NDMR nedepolarizující myorelaxancia

MH  maligní hypertermie

SCH  succinylcholin, suxamethonium

TCI  target controlled infusion 

TIVA  totální intravenózní anestezie

TOF  train of four
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12. Anestézií indukovaná rabdomyolýza 
(AIR) hrozí u:
a)  amyotrofi cké laterální sklerózy a spinální 

muskulární atrofie

b) svalových dystrofií

c) myastenie

13. Pro včasnou dia gnostiku maligní 
hypertermie během zákroku je 
nejdůležitější:
a) monitorace centrální teploty

b) monitorace kožní teploty

c)  monitorace RR intervalu s trendovou 

analýzou

14. Imunosupresi u nemocných 
s myastenií:
a) nevysazujeme ani v den operace

b)  většinu lze po krátké perioperační období 

vynechat

c)  vynecháváme v pooperačním období pro 

lepší hojení rány

15. U svalových dystrofií obecně:
a)  hrozí riziko anestezií indukované 

rabdomyolýzy

b) hrozí riziko maligní hypertermie

c) nehrozí riziko srdeční zástavy

1. Sugam madex se používá ke zrušení účinku:
a) volatilních plynů

b) depolarizujících myorelaxancií

c) nedepolarizujících myorelxancií

2. Anestezie u nemocných s myastenií je 
riziková z hlediska:
a) rabdomyolýzy 

b) maligní hypertermie

c) přetrvávající nervosvalové blokády

3. Při anestezii u myastenie nelze podat:
a) suxamethonium

b) roncuronium

c) lze podat obojí se změněnou účin ností

4. Maligní hypertermie:
a) hrozí u všech nervosvalových chorob

b)  vzniká po expozici volatilními plyny 

a propofolem

c) nehrozí u myastenie

5. V patogenezi maligní hypertermie je 
rozhodující metabolizmus:
a) kalia

b) kalcia

c) natria

6. Maligní hypertermie souvisí především 
s mutacemi v:
a) v ryanodinovém receptoru

b)  v receptoru napětím řízeného natriového 

kanálu

c)  v receptoru presynaptického kalciového 

kanálu

7. Farmakologickými spouštěči maligní 
hypertermie jsou:
a) propofol a depolarizující myoreaxancia

b)  volatilní plyny a depolarizující myorelaxancia

c)  depolarizující i nedepolarizující 

myorelaxancia

8. S mutacemi v ryanodinovém receptoru 
jsou spojeny následující choroby:
a) central core dis ease

b)  pletencová myopatie typu  limb girdle 

muscular dystrophy

c) Emeryho Dreifus sova svalová dystrofie

9. Nejdůležitějším lékem při vzniku maligní 
hypertermie je:
a) paracetamol ve vysokých dávkách

b) dantrolen

c) heminevrin

10. Při anestezii u nemocných 
s myotonickou dystrofií:
a) není riziko maligní hypertermie

b)  je riziko rabdomyolýzy po 

nedepolarizujících myorelaxanciích

c)  je riziko maligní hypertermie, jen pokud je 

zároveň přítomna mutace v chloridovém 

kanálu

11. U nemocných se syndromem 
Guil lain Bar ré:
a) musíme počítat s rizikem dysautonomie

b) hrozí rabdomyolýza

c)  při nutnosti relaxace preferujeme 

suxamethonium
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