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Anestezie a nervosvalova onemocnéni

Anaesthesia and neuromuscular disorders

Souhrn

Anestezie predstavuje slozitou situaci v 1é¢bé pacientl s nervosvalovymi chorobami. Obavy
z prolomeni kiehké rovnovdhy mohou vést k odkladani potfebnych zékrokl na jedné strané
a zavaznym rizikdm pfi nespradvném postupu na strané druhé. Myastenie je onemocnéni, kde
nehrozf riziko maligni hypertermie, je zde zménéna citlivost k perifernim myorelaxanciim.
V premedikaci se radéji vyhybdme benzodiazepindm a po zakroku vzdy pacienta umistime na
monitorované Izko s moznosti umélé ventilace. U svalovych dystrofii a myotonické dystrofie
nepoddvame suxamethonium a nepouzivame volatilni plyny pro riziko rabdomyolyzy. Taktéz
u této skupiny nenf riziko maligni hypertermie. Maligni hypertermie je farmakogeneticka porucha,
kterd se manifestuje abnormalni hypermetabolickou odpovédi pfi expozici halogenovanymi
inhala¢nimi anestetiky (halothan, isofluran, desflurane, sevofluran) nebo perifernimi svalovymi
relaxanciemi depolariza¢niho typu (suxamethonium). Vzacné mutze vzniknout i po fyzické,
nadmérné stresové nebo tepelné zatézi. Souvisi s elektromechanickym spfazenim a nejcastéji
vznika pfi mutacich v ryanodinovém receptoru, vzacné pfi nékterych jinych mutacich v genech,
které souviseji s metabolizmem kalcia.

Abstract

Anaesthesia is a complex situation during the treatment of patients with neuromuscular diseases.
On the one hand, concerns about breaking the fragile balance can lead to postponing of neces-
sary interventions, but on the other hand, it can lead to serious risks with improper approaches.
Myasthenia is a disease 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 possibility
of artificial 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, isoflurane, desflurane, sevoflurane) or peripheral muscle relaxants of the
depolarizing type (suxamethonium). It can rarely occur even after physical, excessive or heat stress.
It is associated 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 poznamky

Neuromuskuldrni choroby predstavuji $i-
rokou skupinu onemocnéni, ktera vyzaduijf
pfi planovani opera¢niho vykonu a anes-
teziologického postupu fadu opatfeni. Jde
o pfimy (svalova relaxancia) ¢i nepfimy (in-
halacnf ¢i nékterd intravenozni anestetika)

zasah do nervosvalového pfenosu (myas-
tenie, Lambert Eatonlv myastenicky syn-
drom a kongenitalni myastenie), dale o riziko
rabdomyolyzy a maligni hypertermie (MH)
u nékterych svalovych dystrofii a kanélopa-
tif, respira¢ni a kardidlni postizenf ¢i multi-
systémova postizeni (myotonické dystrofie).

Pozornost vyzaduje i dlouhodobd terapie
kortikoidy (myastenie, autimunitni myopatie
a neuropatie, Duchennova svalova dystrofie)
nebo imunosupresivy. Velmi ¢asto jde v pfi-
padé operac¢niho vykonu o riziko prolomenf
nastavené kiehké rovnovany. Vlastni indikaci
operacniho vykonu by tedy méla byt véno-
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Zdravy pacient bez patologického klinického a laboratorniho nélezu. Chorobny
proces, ktery je indikaci k zékroku, je lokalizovan a nezpdsobuje systémovou

Mirné az stfedné tézké systémové onemocnéni (hypertenzni nemoc, obezita,
diabetes mellitus, vék > 60 let, anémie, lehkd forma ischemické choroby srdecni,

Zavazné systémové onemocnéni omezujici aktivitu pacienta (ischemicka cho-
roba srdecni se syndromem anginy pectoris, stav po infarktu myokardu, zdvazna

Zavazné, zivot ohrozujici systémové onemocneni, které nenf vzdy operaci fesi-
telné (srde¢ni dekompenzace, nestabilni angina pectoris, pokrocilé formy plicnf,
jaterni, ledvinové a endokrinni nedostatecnosti, peritonitis, ileus, hemoragicky

Moribundni nemocny, u néhoz je operace posledni moznosti zachrany Zivota.
V pfipadé neodkladného vykonu (u néhoz nelze v dostupném case provést
viechna optimalné pozadovana vysetieni a patfi¢nou predoperacni pfipravu) se
k této klasifikaci pfipojuje pismeno E (emergency), ¢imz se vyjadruje, Ze klinicky

Tab. 1. Skére Americké anesteziologické spole¢nosti (ASA).
ASA'1
chorobu.
ASA 2
chronicka bronchitida apod.)
ASA 3
forma diabetu, srde¢ni selhani apod.).
ASA 4
Sok).
ASA5
stav pacienta je horsi, nez odpovidajici stuper ASA.

véna mimorfadnd pozornost, a to celého pe-
riopera¢niho tymu. Kromé anesteziologl se
na téchto rozhodnutich a péci musi podilet
osetfujici neurologové, kardiologové, pneu-
mologové, fyzioterapeuti a podle situace
i odbornici dalsich obord [1].

Lze také narazit na situaci, kdy nenf jasné,
zda se jednd o nervosvalové onemocnéni
nebo pacient nevi, ze timto onemocne-
nim trpi. Jde o choroby, které se ¢asto vyvi-
jeji mnoho rokd a incipientni stadia mohou
byt nendpadnd. Kazdopadné by k uvaze
o dosud nediagnostikovaném nervosvalo-
vém onemocnéni méla vést zvysend hla-
dina kreatinkindzy, nejasna slabost kofe-
novych svald, atrofie nebo naopak svalové
hypertrofie (zvldsté lytek) ¢i skolidza. Dalsi
postup potom zavisi na tom, zda se jedna
o urgentni i elektivnf vykon a na moznosti
alespon rychlé rdmcové diagnostiky a klasi-
fikace choroby.

Obecné lIze fici, ze pfedoperacni stra-
tifikaci rizika je tfeba zalozit na zhodno-
cenf parametrl uvedenych v nasledujicich
odstavcich.

Respirac¢ni kapacita

Pti usilovné vitaIni kapacité (forced vital ca-
pacity; FVC) 20ml/kg télesné hmotnosti
a méné |ze ocekdavat problémy s odpojenim
od umeélé plicni ventilace [2]. Ventilacni po-
rucha ma prevazneé restrik¢ni charakter, ale
vzhledem k ¢asto opakované prodélanym
infekénim komplikacim byva problematicky
i stav vlastniho plicniho parenchymu. Poru-

chy polykaciho aktu zvy3ujf riziko aspirace.
Problémy s toaletou dychacich cest pak na-
sledné zvysuijf riziko vzniku pneumonie.

Skolioza

Jde o vyznamny faktor, ktery pfispiva k zhor-
seni respira¢nich funkci a mdze vytvaret
morfologickou prekdzku ¢&i ztizit aplikaci
subarachnoidaInf anestezie. Tézka skolivza
se Casto vyskytuje u spindIni muskuldrni
atrofie, u svalovych dystrofii odpovida tiZi
trupového postizent.

Kardialni postizeni
Kardiomyopatie je pro nékteré svalové dys-
trofie obligdtni (Duchennova svalova dys-
trofie) nebo dominantni pfiznak (Emeryho-
-Dreifussova svalova dystrofie), u jinych se
prakticky nevyskytuje (facioskapulohume-
ralni svalové dystrofie). U nékterych chorob
jde o dilata¢nf kardiomyopatie (Duchennova
svalova dystrofie), jindy o zvysené riziko za-
vaznych arytmif (myotonické dystrofie), cha-
rakteristickou poruchu pfevodniho sys-
tému (sinové zastavy a riziko fibrilace komor
u Emeryho-Dreifussovy svalové dystrofie,
long QT u nékterych svalovych kanalopatif).
U hereditérnich chorob je tedy pfi pre-
operacnim planovani dilezitd presna znalost
nozologické jednotky a s ni spojené patofy-
ziologie, kterd nds nasmeéruje k potencidlnim
specifickym rizikdm. U autoimunitnich one-
mocnéni (myastenie, zanétlivé neuropatie Ci
myopatie) je nutna detailni znalost medika-
mentdzni terapie, kterou jsou pacienti léceni.

V poopera¢nim obdobi je u fady nemoc-
nych nutné pocitat s obtiznym odpojenim
od umélé plicni ventilace a vétsim rizikem
predevsim respiracnich komplikaci, které vy-
plyva jak z nizké respira¢ni kapacity, tak z ob-
tizné toalety dychacich cest (aspira¢ni pneu-
monie). Je tfeba mit k dispozici neinvazivni
podporu dechu, respiracni fyzioterapii, asis-
tent kasle apod. Prakticky vzdy je tedy po
zakroku nutné umisténi na intenzivni 10zko
s moznosti monitorace. Pokud maji ne-
mocni vyrazné omezeni hybnosti, tak je na
misté ddslednd prevence tromboembolické
nemoci.

V periopera¢nim obdobi celime u pa-
cientl s neuromuskuldrnimi chorobami nej-
Castéji nasledujicim komplikacim:

rabdomyolyza;

kardialni komplikace;

respiracni problémy;

akcentace myotonie;

hypertermie ¢i hypotermie;

autonomni dysfunkce.

Moderni trendy v anestezii

ve vztahu k nervosvalovym
onemocnénim

V pfipadé nervosvalovych onemocnéni je
treba pribéh celého periopera¢niho obdobf
velice pozorné dopredu naplanovat. Aneste-
ziologické aspekty hodné zvlastniho zietele
jsou u jednotlivych onemocnéni popsany
pfimo v pfislusnych odstavcich. Obecné Ize
fict, ze kde je mozné pouzit lokdlni, neu-
roaxialni ¢i regiondInf formu anestezie, méli
bychom ji preferovat.

Anesteziologickou péci mizeme rozdelit
na predoperac¢ni anesteziologické zhodno-
cenfi pacienta, které ma vyuUstit v rozhodnuti
o optimalnim zpUsobu anestezie, dale na
vlastni prdbéh anestezie a pooperacni pédi.
V rdmci pfedoperacniho anesteziologického
vysetfen( se stanovuje mira perioperacniho
rizika, nej¢astéji dle American Society of An-
esthesiologists (ASA) skore (tab. 1). Soucastf
predopera¢niho doporuceni mohou byt
daldi vysetfenf smeéfujici ke zjisténi aktual-
niho stavu pacienta a doporuceni premedi-
kace, kterd ma za cil sniZit anxietu z vykonu,
napf. benzodiazepiny, a/¢i zmirnit vegeta-
tivni reakci (parasympatolytika). Pfedpokla-
dané mira operacni zatéze se da stratifikovat
do tff skupin dle rozsahu a naroc¢nosti vy-
konu (tab. 2). U pacientl s nervosvalovymi
onemocneénimi nebyva premedikace ¢asto
podavana. Bezprostifedni perioperacni anes-
teziologicka péce pak za¢ind podanim anes-
tezie, pokracuje udrzovaci fazi a konci zo-
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tavenim z jejich ucinkd. Pozornost je tieba
vénovat viem fazim anestezie, protoze pfi-
naseji sva specificka rizika. V rdmci tvodu do
celkové anestezie je to predevsim riziko ob-
tizné intubace. V pribéhu anestezie u né-
kterych nervosvalovych onemocnéni ri-
ziko arytmii a na konci anestezie, zejména
pfi pouziti svalovych relaxans, je to riziko
pretrvavajici nervosvalové blokady a s nim
spojena rizika dechové nedostate¢nosti Ci
aspirace. Témto rizikdm se snazi predcha-
zet nékteré nové anesteziologické tech-
niky. Soucdsti moderni pooperacni péce
je také akcentace lé¢by pooperacni bolesti
a pacienti s nervosvalovymi onemocnénimi
netvori v tomto sméru vyjimku. Miru pred-
pokladané pooperacni bolesti Ize predikovat
napr. dle tab. 3 [3].

Monitorace pacienta v priibéhu
anestezie

Moderni pfistrojova technika vybavend kom-
plexni monitoraci zivotnich funkci pacienta
zvysila v nékolika poslednich dekddach bez-
pecnost anestezie na uroven vyssi nez ,six
sigma” (Uroven fizenf procesu, kdy na jeden
milién prilezitosti pfipadd max. 3,4 chyby).
Neinvazivni sledovani hladiny kysliku v arte-
rialnf krvi (Sp0,), monitorace hladiny CO, na
konci vydech (etCO,), sledovani vdechova-
nych a vydechovanych plynd ve¢. volatilnich
anestetik a rutinni moznost méfeni nein-
vazivniho i invazivniho tlaku krve ¢i sledo-
vani EKG patfi ke standarddm monitoringu
v pribéhu anestezie ¢i monitorované anes-
teziologické péce (analgosedace, anestezio-
logicky dohled u rizikového vykonu apod.).
Nejnovejsi smérovani sledovani pacienta
v pribéhu vykonu vede k co nejmensi in-
vazivité vysetfeni, co nejrychlejsimu ziskani
aktudlnich laboratornich dat o pacientovi
(bed-side monitoring) a k ziskani informaci
nutnych k optimalnimu vedeni anestezie
(bispektrainf index, relaxometrie, hemody-
namicky monitoring) [3].

Méreni hloubky anestezie

Na probuzeni ¢i bdélost pacienta v celkové
anestezii nas historicky v prébéhu vykonu
upozornovaly jen nepfimé klinické znamky
(tachykardie, tachypnoe, arteridIni hyper-
tenze, nadmérné pocenf). V horsim pfipadé
tuto skute¢nost demaskoval po vykonu sam
pacient. Tradi¢ni Guedelovo schéma sta-
dii hloubky anestezie ztraci s pfichodem
modernich anestetik na vyznamu a nenf
vhodné k uziti v bézné klinické praxi. V sou-
Casnosti existuje nékolik dostupnych metod

Kategorie Rozsah Priklady vykon(

Tab. 2. Stupen operacni zatéze jednotlivych vykont (s ohledem na ovlivnéni
kardialnich, respiracnich a nutri¢nich rezerv).

A malé

B stredni

C velké

endoskopické a ambulantni, vykony na kizi a prsu, o¢ni, plasticka
a rekonstrukeni chirurgie, stomatologické, diagnostické vykony

cévni vykony na dolni koncetiny, operace v podbfisku, videotora-
koskopie, operace vyhtezu ploténky, vétsina ortopedické a trauma-
tologické a ORL operativy, prostatektomie, hysterektomie, strumek-
tomie, vétsina laparoskopickych vykont

resekenf vykony gastrointestindlniho traktu, pankreatu, torakoto-
mické vykony, dvoudutinové vykony, radikalni vykony na urogeni-
talnim traktu, operace na aorté a velkych cévach a ostatni operace
se zasadnim zédsahem do hemodynamiky, vykony spojené s oceka-
vanou velkou krevni ztratou

Malé vykony (typ A dle tab. 2) — artroskopie,
urologické endoskopické operace, operace
na urovni kdze a podkozi.

Stredné velké vykony (typ B dle tab. 2) - la-
paroskopické cholecystektomie, video asis-
tovana torakoskopie, strumektomie, ope-
race tfiselné kyly, operace zad pro hernii
disku.

Velké vykony (typ C dle tab. 2).

Tab. 3. Kategorizace operacnich vykona dle predpokladané miry pooperacni bolesti.

APS — acute pain service; VAS — vizudInf analogova skéla

Lécba bolesti pIné pod kontrolou osetfuji-
ciho Iékare a sestry dle platného protokolu
APS.

Lécba bolesti pIné pod kontrolou osetuji-
ciho lékare a sestry dle platného protokolu
APS. Lékarem APS bude pravidelné kontro-
lovdna dokumentace 1.a 2. pooperacni den.
U pacientd s VAS > 4 probéhne vizita.

Navrh lécby bolesti bude soucdasti doporu-
Ceni v anesteziologickém zdznamu. Pacienti
po téchto vykonech budou kontrolovani
min. 1x denné tymem APS a po konzultaci
s osetfujicim persondlem a pacientem pro-
béhne event. ndvrh zmény analgezie.

(bispektralniindex, entropie), které pracuji na
principu analyzy EEG zdznamu Fourierovou
analyzou. Vysledna kvantifikace stanovuje
hloubku uméle navozeného bezvédomf
a mze optimalizovat davkovani a ¢asovani
podani anestetik. Napfiklad u metody bis-
pektralni index jsou to hodnoty: 0 — silentnf
EEG zdznam, 40-60 stadium chirurgické
anestezie, 100 plné védomi [4]. Pro méfenf
hloubky analgezie Ize také vyuZit pupildrnf
algeziometrii, kterd hodnoti Uroven analge-
zie dle velikosti zornic a jejich reaktivity [5,6].

Méreni hloubky nervosvalové
blokady

Blokada nervosvalového prenosu docasné
oslabi viechny pfi¢né pruhované svaly, coz
je velice vyhodné pro operatéra (klidné ope-
ra¢ni pole, pfehlednd dutina bfisni atd.),
ale klade velké ndroky na vedenf anestezie.
Anesteziolog musf neustale sledovat pribéh

operace a udrZovat svaly paralyzované, aby
usnadnil chirurgovi operac¢ni pfistup. Na dru-
hou stranu musi pfi probouzeni pacienta za-
jistit plny navrat svalové sily. Tento problém
z velké &asti fedf sledovani svalové sily v pra-
béhu operace pomoci relaxometrie, kterd se
stala soucasti doporuceni odborné aneste-
ziologické spolecnosti. Zatimco dfive se an-
esteziolog orientoval pouze podle nepfi-
mych znamek (pocinajici dechové pohyby,
hlaseni operatéra) a znalosti farmakokine-
tiky daného relaxans, dnes umoznuje mé-
feni svalové sily anesteziologovi velmi pre-
cizné davkovat svalova relaxancia. Pacient je
tak dostate¢né relaxovan az do konce ope-
ra¢nfho vykonu (uzavfeni dutiny bfisnf) a ne-
hrozf pfedavkovani, které pak mlze vyrazné
prodlouZit probouzen( pacienta, pfip. se po-
dilet na nékterych ¢asnych pooperac¢nich
komplikacich. Velky vyznam ma objektivi-
zace hloubky nervosvalové blokady prave
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Tab. 4. Anestetické strategie u neuromuskuldrnich nemoci - prehled.

NdM — nedepolarizujici myorelaxancia

Regionalni Volatilni . . .
Nemoc 9 - Suxamethonium NdM Opiaty Ostatni
anestezie plyny
spinadlnf muskulami atrofie ano ne
amyotrofickd lateralnf skleréza ano ne
syndrom Guillain Barré ano ne pozor na dysautonomii
myastenie ano snizena citlivost
Lambert EatonGv myastenicky syndrom ano zvysena citlivost
dystrofinopatie ne ne
.y send /éend zvysena senzitivita na
myotonickd dystrofie ano ne ne zvysena  zvysena y
citlivost ~ citlivost thiopental a propofol
kongenitalni myopatie ne ne
kongenitalni svalové dystrofie ne ne
thiopental a propofol
. o ) interferuji s funkci mito-
mitochondridlni nemoci ne ne ”
chondrii, propofol nepo-
ddvat prolongované
Pompeho nemoc ne ne

u pacientl s nervosvalovym onemocnénim,
protoZe jinym vysetfenim nelze pretrvavajici
nervosvalovy blok identifikovat [3].

Zajisténi dychacich cest

Obdvanou no¢ni mdrou anesteziologa je
scéndf ,Nemohu intubovat, nemohu ven-
tilovat (pacienta)’. Jednim z anesteziolo-
gickych evergreenl je otdzka identifikace
pacienta, u kterého Ize predpokladat obtiz-
nou intubaci. Zadnd ze soucasnych v praxi
uzivanych klasifikaci nedosahuje ani vzda-
lené hodnot 100% pozitivni predikce. Kazdo-
ro¢né vyrobci uvadi na trh mnoho novinek
v oblasti obtizného zajisténi dychacich cest.
Velkou revoluci v algoritmech obtizného za-
jisténi dychacich cest se stalo rutinni zave-
denf laryngedini masky, zejména intubacni
(umoznuje pres vlastni lumen intubaci), do
algoritm0 obtiZzného zajisténi dychacich
cest. Pro jeji zavedeni neni tieba pacienta re-
laxovat, coZ je u pacientl s nervosvalovou
poruchou vyhodné. Dal$f revoluci je rozvoj
tzv. videolaryngoskopt (jsou opatfeny vi-
zualiza¢nim zafizenim na rukojeti nebo na
samostatné obrazovce, které ziskava obraz
ze Spice laryngoskopu). Zlepseni vizualizace
vstupu do hlasivkové stérbiny je pak vy-
znamné. V emergentnich situacich a pfi se-
Ihanf vyse zminénych postupd jsou v Siroké
mife dostupné sety umoznujici koniopunkci.
74dna pomlicka, zejména v neskolenych
rukou, nema absolutnf U¢innost, a proto na-

cvik dovednosti na modelech a nésledné pri
bézné praxi je nezbytny [7].

Total Intravenous
Anesthesia/Target Controlled
Infusion

Ekonomickd i faktickd dostupnost moder-
nich lé¢iv uzivanych pfi celkové anestezii,
konkrétné ultrakratce pusobiciho nitrozil-
niho anestetika propofol a opioidu remifen-
tanil, umoznila rozvoj anesteziologickych
technik totdInf intravendzni anestezie (Total
Intravenous Anesthesia; TIVA) s uzitim mo-
dernich pump s programem na udrzenf
plazmatické hladiny Iéciva (Target Control-
led Infusion; TCl). Techniky vychazeji z far-
makokinetiky |é¢iv a existence matematic-
kych modell popisujicich vliv podanf léku
na jeho plazmatickou hladinu, které jsou im-
plementovany do programovatelné infuzni
pumpy. Vyhodou metody je dobrd Fiditel-
nost takto podané anestezie, limitaci pak
skute¢nost, Ze metoda je zaloZena jen na
matematickém modelu. U mnoha pacient
s nervosvalovymi poruchami je tato metoda
nejen vyhodng, ale dokonce metodou volby
(pacienti v riziku MH apod.) [8].

Sugammadex

Situaci v oblasti svalovych relaxancii zna¢né
méni i nove uvedeny Iék, ktery neutralizuje
ucinek steroidnich myorelaxancif, konkrétné
rokuronia a vekuronia. Jedna se o sugam-

madex, v CR dostupny jako Bridion™ (Merck
Sharp & Dohme Limited, Hertfordshire, Velka
Britanie), ktery patfi do velké skupiny latek
zvanych cyklodextriny. Cyklodextriny se jiz
delsi dobu pouzivaji i v jinych odvétvich
nez ve farmacii, napf. v potravinarstvi. Jejich
zvl&stnosti je velkd molekula schopnd ,po-
lapit” jinou molekulu do svého nitra. Kon-
krétné sugammadex je tvofen osmi cuker-
nymi zbytky spojenymi do kruhu a vznikla
dutina uvnitf kruhu svoji velikosti pfesné
odpovidéd velikosti steroidnich relaxan-
cif rokuroniu a vekuroniu. Rokuronium za-
chycené uvniti sugammadexu potom ne-
mUze Uc¢inkovat na nervosvalové ploténce
a zpUsobit paralyzu pfi¢né pruhovanych
svall. Navic sugammadex s navédzanym ro-
kuroniem se velmi snadno a rychle vylu-
Cuje ledvinami, coz je rozdil oproti samot-
nému rokuroniu, které podléhd predevsim
jaternimu metabolizmu. Cely tento mecha-
nizmus neutralizace Ucinku Iéku je v aneste-
Zii naprosto revolucni, protoze zatim vétsina
postupl zrusenf Ucinku lékd pouzitych pfi
anestezii byla zaloZena na vytésnénf jedné
molekuly z mista Ucinku jinou molekulou.
AZ dosud pouzivana dekurarizace (zrusenf
ucinku svalového relaxancia) navic pfina-
Sela fadu nezadoucich ucinkd, byla pouzi-
telnd pouze u doznivajiciho svalového bloku
a u mnoha pacientd s nervosvalovymi one-
mocnénimi byla pfimo kontraindikovana
(myotonia congenita apod.). Sugammadex
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Onemocnéni

Typ komplikace, choroby, (spoustéc)

Tab. 5. Pouziti suxamethonia a volatilnich plynG u nervosvalovych chorob.

Suxamethonium (SCH)

Volatilni plyny (VP)

onemocnéni motorického
neuronu a periferni neuropatie

onemocnéni nervosvalového
prenosu

svalové choroby

hyperkalemické srdecni zastava (SCH)

kontraindikovéno |ze pouzit

|ze pouzit
myastenie — snizena citlivost .
|ze pouzit

Lambert Eatondv myastenicky
syndrom — zvysend citlivost

maligni hypertermie

« RYR1, CACNAIS, STAC3 (SCH, VP)

rhabdomyolyza

-véechny svalové choroby (SCH, VP)

akcentace myotonie

-myotonické dystrofie a svalové kandlopatie
(SCH, hypotermie, tfesavka, dysklaliémie)

kontraindikovano

kontraindikovano

naproti tomu je pouzitelny v kterékoliv fazi
svalového bloku a s minimem nezddou-
cich U¢inkd. Masovému rozsiteni zatim brani
pouze vyssi cena. Jeho vyssi ekonomickd na-
ro¢nost je viak pravé u pacientd s nervosva-
lovymi onemocnénimi ospravedinitelna.
V kombinaci s objektivni monitoraci miry
zotaveni z nervosvalové blokddy maximali-
zuje bezpecnost anestezovanych pacientd
a v pfipadé nutnosti pouzit svalovou rela-
xaci v prlbéhu vykonu tvofi kombinace ro-
kuronium, sugammadex a objektivizace
hloubky nervosvalové blokady preferovany
zplsob vedeni svalové relaxace u téchto
pacientd [9,10].

Specialni c¢ast

Z&kladni prehled o jednotlivych choro-
bach a rizikovych medikamentech podavajf
tab. 4, 5 [11].

Myastenie

Myastenie je autoimunitni onemocnéni cha-
rakterizované svalovou unavitelnosti. PFi-
¢inou je autoimunitni déj, jehoz cilem je
postsynaptickd ¢ast nervosvalové ploténky.
Dominuje okulobulbarni predilekce, respi-
racnf svaly jsou postizeny pfiblizné ve 20 %
pfipadd. Choroba je asi v 10 % asociovana
s jinymi autoimunitnimi chorobami a az
v 15 % je pfitomen thymom. Chorobu cha-
rakterizuje kolisavéd unavitelnost s cirkadial-
nim kolisanim (akcentace zpravidla vecer)
a pondmahovym horsenim. Terapie je ob-
vykle vedena kombinaci podavani inhi-
bitorl cholinesterdzy, imunomodulac¢ni
terapie (kortikoidy, imunosupresiva, mono-
klonaInf protilatky, imunoglobulin, plazma-

feréza) a thymektomie. Rada 1éké vykazuje
vyznamnou interakci s 1é¢ivy uzivanymi pfi
podavani anestezie. Lze konstatovat, ze sa-
motna choroba pfedstavuje zvysené perio-
perac¢ni riziko. Elektivni chirurgicky vykon
by mél byt pldnovdn do obdobi navo-
zené remise. Pokud je nutné operaci pro-
vést bezodkladné navzdory nedostatecné
kompenzovanému stavu, potom se sna-
Zime navodit remisi rychle pomoci intrave-
noéznich imunoglobulinG, event. plazma-
ferézy [12]. Typickymi opera¢nimi vykony
u pacientl s myastenif gravis jsou thymekto-
mie a tracheostomie [13].

V oblasti anestezie a perioperani péce
u nemocnych s myastenif panuje fada obav,
které maji ¢astecné historicky charakter, ale
na druhé strané odrazi obtiZzné moznosti zis-
kavani relevantnich poznatk( v této oblasti.
Vétsina publikacfjsou kazuistiky, fada praci je
starsich nez 15 let. Snizovani mortality a zlep-
sovani kvality Zivota nemocnych s myastenif
viak nepfimo ukazujf na nesporny pokrok
i v této oblasti. Nakolik se ovsem jednd o cel-
kové zlepieni kompenzace myastenie a na-
kolik o nové anesteziologickeé techniky, nelze
rozhodnout. Je nepochybné, Ze obé od-
bornosti ke zvyseni bezpecnosti pacientl
pfispivaji. V letech 2013 a 2014 byly v ca-
sopise Anesteziologie a intenzivni medi-
cfna pfedstaveny nové postupy k anestezii
u pacientd s myastenia gravis, a to v oblasti
volby myorelaxans [14] a volby inhala¢niho
anestetika [15]. V roce 2015 bylo publiko-
vano doporucenf evropského tymu Orphan
Anaesthesia pro vedeni anestezie u pacientl
s myastenif [13]. V témZe roce byl ceskymi
autory otistén nejvétsi soubor pacientl

s myastenii, jez podstoupili thymektomii ¢i
cholecystektomii [16].

Predoperacni rozvaha musi vzdy zahrno-
vat zhodnoceni respira¢nich funkci [17], v¢.
FVC a bulbérnich funkci - tedy schopnosti
toalety dychacich cest (kaslani, polykanf). DU-
lezité je také posoudit, zda tyto funkce jsou
zachovény v horizontaIni poloze (napft. Iéze
branice se projevuje pravé zhorsenim ven-
tilace v horizontaIni poloze). U nemocnych
s rozsahlejsim nadorem thymu mohou na-
stat problémy s intubaci (deviace trachey
a kvali kompresi velkych cév i kardiovasku-
larni problémy) [18]. Jinak ale myastenie nenf
na rozdil od fady jinych svalovych onemoc-
néni choroba postihujici myokard a kromé
obecnych doporuceni nejsou v tomto smy-
slu tfeba 7adna specifickd opatfeni.

UmoZnuje-li to charakter opera¢niho vy-
konu, preferujeme pfi rozhodovani o typu
anestezie lokalni, regionalni ¢i neuroaxialni
techniky (epidurdlni ¢i subarachnoidalni).

Analgosedace (kombinace podani benzo-
diazepinu s opioidem) neni bezpecna tech-
nika pro obtiZznou regulovatelnost miry se-
dace a moznost rozvoje dechové deprese
a zhordeni myastenické symptomatologie.

Pro celkovou anestezii s fizenou ventilacf
neni jednoznac¢né doporuceni. Volime vsak
co nejlépe fiditelnd anestetika s min. ovliv-
nénim nervosvalového pfenosu, je-li to
vzhledem k charakteru vykonu mozné. Je
tfeba poznamenat, Ze v fadé pfipadd u plné
kompenzovanych pacientl jsou pro vedenf
anestezie dllezitéjsi dalsi komorbidity nez
vlastni myastenie.

Pfi planovani perioperacni péce je také
tfeba zvazovat podani fady daldich léku,
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Skupina léciva

Tab. 6. Léciva s potencionalnim ovlivnénim prabéhu anestezie u myastenie [13].

Genericky nazev léciva

analgetika morfin

antiarytmika

antibiotika
antidepresiva
antikonvulziva
antimalarika
antirevmatika

inhibitory kalciového

chinidin, ajmalin, prokainamid, mexiletin, beta-blokatory
(pindolol, propranolol, timolol)

aminoglykosidy, makrolidy, linkomycin, sulfonamidy, tetracyklin
amitryptilin, lithium

benzodiazepiny, karbamazepin, gabapentin

chinidin, chloroquin

d-penicilamin, chloroquin

verapamil, nifedipin, diltiazem

kanalu

diuretika klickové diuretika, acetazolamid

magnesium vysokodavkované (prevence ¢i lécba eklampsie)
psychofarmaka chlorpromazin, fenotiaziny, benzodiazepiny

Tab. 7. Inhibitory acetylcholinesterazy — davkovani (jednorazova davka) a trvani

ucinku.

Peroralné Parenterdlné Trvani G¢inku
neostigmin 15 mg 0,5mg (im, s.c, iv) 2,5-4h
pyridostigmin 60 mg - 6-8 h
ambenonium 10mg - 4-8h
distigmin 5mg = 24-36 h

které mohou vést k exacerbaci myaste-
nie (pfedevsim aminoglykosidovad a mak-
rolidova antibiotika, nékterd antiarytmika
apod.) [13,19] (tab. 6).

Vyznam stavajici medikace
Inhibitory cholinesterazy

Inhibitory cholinesterdzy (ICHE) maji réiznou
délku plsobeni a mohou interferovat s Iéky,
které se pouzivaji pfi anestezii (tab. 7). Pokud
neni mozné provést zékrok mezi jednotli-
vymi davkami inhibitor(, nahrazujeme je pa-
renterdlnim podavéanim neostigminu v od-
povidajici davce. Jde o léky, které vyznamné
zvysuji svalovou sflu a pouzivajf se k symp-
tomatické ulevé. Néktefi pacienti jsou na
ICHE zavisli psychicky a obavaji se jakéhokoli
vynechani davky. Na misté je podrobné vy-
svetlenf a ujisténi o spravném postupu [12].
Hlavni nezadouci ucinky vyplyvaji z choli-
nergniho efektu: akumulace acetylcholinu
na muskarinovych receptorech hladkych
svall a Zlaz se zevni sekreci (prljmy, nauzea,
zvracen, slinéni, slzenf, bronchospazmus).
Déle dochazi k aktivaci svalovych nikotino-

vych receptorl (svalové kfece, fascikulace).
Gastrointestindlni potize Ize potlacit lope-
ramidem nebo antimuskarinovymi latkami
(propantelin, atropin).

Kortikoidy

Jde o léky vyznamné z fady dlvodU: zvIaste
ve vyssich davkach zhorsuji hojeni ran a zvy-
Suji riziko infekci, déle zvysuji glykemii a ri-
ziko stresového viedu. Je tfeba mit na pa-
méti, ze vyrazné i kratkodobé zvyseni davky
kortikoid mdze vést k zhorSeni myastenie
¢i vzniku myastenické krize [20]. Mirné zvy-
senf davky (do 20 %) odpovidajici zvysené
stresové zateéZi je bezpecné. Pfi nutnosti pa-
renterdlniho podéavani madme dostate¢nou
skalu galenickych forem.

Imunosupresiva

Imunosupresivni Uc¢inek obvykle podava-
nych latek je po navozeni remise dlouho-
doby, a tak neni problém je na kratké pe-
riopera¢ni obdobi nékolika dnl vynechat.
Ucinek nejeastdji pouzivaného azatioprinu
trva fadu mésicd, u cyklosporinu A se jedna

o tydny. Pokud nenf pacient po delsi obdobi
po operaci schopen perordiniho pfijmu, je
treba vzdy zajistit do sondy nebo gastros-
tomie odpovidajici galenickou formu lécivé
latky.

Premedikace

V premedikaci se nedoporucuje podavani
benzodiazepind a opioidd. Ani jedna sku-
pina nema piimy vliv na nervosvalovou plo-
ténku, predpoklada se ale urcitd sumace
Ucinkd. U benzodiazepint jde o myorela-
xaci a vliv na svalovou silu, v pfipadé opioidd
o depresivni efekt na ventilaci. U pIné kom-
penzovanych pacientl s dobrou respiracni
rezervou nebo u okuldrnich forem Ize i tyto
lékové skupiny s jistou opatrnosti pouzit [12].

Peroperacni prubéh

Lokalni, regionalni a neuroaxialni
techniky

Pti volbé lokalniho anestetika, predevsim
u regionalnich technik, volime preferen¢né
amidova oproti esterovym. Soucasné se vy-
varujeme prekracovani max. davek, protoze
vysokd plazmatickd hladina kazdého lokal-
niho anestetika mlze vyvolat svalovou sla-
bost. Snizeni hladiny lokdInfiho anestetika
v plazmé muze byt dosazeno pfidanim ad-
juvans (adrenalin).

Celkova anestezie

Uvod do anestezie

Indukce anestezie véemi intravendznimi
kratce pusobicimi anestetiky je povaZovédna
u pacientl s myastenii gravis za bezpec-
nou (propofol, thiopental, etomidat nebo
ketamin).

Vedeni anestezie

Opioidni analgetika neinterferuji s nervosva-
lovym pfenosem. Lze tedy pouZit viechna
komercné dostupnd. Pfesto umoznuje-li to
charakter vykonu, je vhodné pro perope-
ra¢ni analgezii pouzit remifentanil, ultra-
kratce pUsobici opioid s farmakokinetikou
nultého fadu. Pooperacni analgezii je poté
nutno zajistit bud neopioidnimi analgetiky
nebo jinym opioidem s delSim polo¢asem
ucinku.

V pfipadé pouziti remifentanilu je velmi
dobrou strategif podat TIVA kombinacf
s kontinudlné aplikovanym propofolem. Nej-
modernéjsi pfistup pocitd s aplikaci v rezimu
TCl, ktery zohlednuje farmakokinetické mo-
dely, a je tak dobre fiditelny prostfednictvim
ovlivnéni efektivni ¢i plazmatické hladiny 1é-
¢iva v organizmu nemocného.
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V pfipadé pouziti inhala¢ni anestezie je
nutno konstatovat, Ze vsechna aktudlné
dostupna anestetika z fady halogenidova-
nych éter jsou dobre fiditelnd a pres urci-
tou miru schopnosti navodit svalovou rela-
xaci nelze jednoznacné fict, Ze je tfeba se
jich u pacientl s myastenii striktné vyvaro-
vat. Senzitivita nemocnych s myastenii se
vlci jednotlivym volatilnim plyndm 1isf (Ka-
dosaki et al) [12]. Nejlépe fiditelnym je v této
oblasti desfluran, nejpouzivanéjsi sevofluran.

Periferni myorelaxancia se v anesteziologii
pouzivaji k usnadnéni Uvodniho zajisténi dy-
chacich cest intubaci, udrzovani svalové re-
laxace pfi fizené ventilaci a k usnadnéni ze-
jména nitrobfisnich a nitrohrudnich vykond.
V anesteziologii se pouzivaji dva typy peri-
fernich myorelaxancii: nedepolarizujici a de-
polarizujici. U pacientl s myastenii maji tyto
latky urcity nepredvidatelny efekt: zméné-
nou citlivost na obvyklou davku a prodlou-
Zeny interval neuromuskuldmi blokady. Déle
je pfitomen vliv sou¢asné podavanych inhi-
bitorl cholinesterazy. Adekvétni dédvka myo-
relaxans se u myastenikd pohybuje v $iro-
kém rozmezi mezi 5 a 90 % davky obvyklé.
Zejména z téchto dlivodU je striktné doporu-
¢eno u pacientd s myastenif gravis pfi pouZiti
svalové relaxace objektivizovat hloubku ner-
vosvalové blokady, a to nejen peroperacné,
ale v celém periopera¢nim obdobi. Zlaty
standard monitorace hloubky nervosvalové
blokady je akcelerometrickd metoda. Je-li
to mozné, je vhodné objektivizovat hod-
notu train of four (TOF) ratio — pomér inten-
zity 4. a 1. zaskubu vyvolaného pfistrojem jiz
pfedoperacné pfi védomi. Hodnota by méla
byt 1,0 (nepfftomnost tzv. fadingu v prabéhu
stimulace). U pacienta s myastenii gravis
mUZe byt jiz inicidlné hodnota niZ3f nez 0,9,
coz znaci unavnost (fading) a tato skute¢nost
by méla rezultovat ve snizeni davky myorela-
xans. Na konci opera¢niho vykonu by meélo
byt dosazeno pfedoperacnich hodnot.

Obecné viak Ize fict, Ze neni-li to ne-
zbytné, je spise tendence se svalovym re-
laxans pfi anestezii nemocnych s myastenif
vyhybat [21]. V literatufe jsou také popsany
pripady, kdy po pouziti perifernich myore-
laxancii dojde k manifestaci dosud latentnf
myastenie [21,22]. Vhodnou alternativou pro
zajisténi dychacich cest intubaci bez nut-
nosti podani myorelaxans je podani kom-
binace propofolu a remifentanilu, které vsak
nenf vhodné v pfipadé nutnosti pouZitf tzv.
bleskového Uvodu do celkové anestezie.

Depolarizujici myorelaxancia (succinyl-
cholin, suxamethonium [SCH]) plsobf na-

opak jako agonisté a k myorelaxaci dojde
abnormalni aktivitou ploténky a depolari-
zac¢nim blokem. Latka je rozklddana acetyl-
cholinesterazou a jeji Ucinek neni zrusitelny
neostigminem. Pfi pouziti depolarizujicich
myorelaxancii je nutné pocitat s urcitou
depleci postsynaptickych receptori a tim
nutnosti vyssi davky. Eisenkraft prokazal, ze
efektivni davka pro 50 % populace (ED50)
a efektivni dévka pro 95 % populace (ED95)
je 2%, resp. 2,6x vyssi u nemocnych s my-
astenii [23]. Davka SCH pouzivand obvykle
pro Uvod do anestezie (1-1,5mg/kg) vsak
ED95 prekracuje, takze staci mirné navyseni
(1,5-2mg/kg) k dosazeni adekvatni rychlé
relaxace. SCH je po podéni béhem minut
v krevnim fecisti metabolizovano pseudo-
cholinesterdzou. Inhibitory cholinesterdzy
(kterymi jsou pacienti casto léceni) snizujf jejf
efekt a mdze tak dojit k prolongaci myorela-
xacniho efektu [9,24]. Déje se tak i u mivacuria
ze skupiny nedepolarizujicich myorelaxans.

Nedepolarizujici (atracurium, cis-atracu-
rium, mivacurium, vecuronium, pancuro-
nium, rocuronium) pusobi tak, ze kompe-
titivné obsazuji acetylcholinové receptory.
Jednotlivé druhy se od sebe lisi délkou trvani
ucinku a dalsimi farmakologickymi vlast-
nostmi. Jsou odvozeny od kurare, Sipového
jedu rostlinného plvodu, pouzivaného
americkymi indidny. Pfi jejich podani (na roz-
dil od depolarizujicich) jsou nemocni s my-
astenif vyrazné citlivéjsi nez béznd populace.
Je to ddno mensim mnozZstvim receptord
a motorickych plotének, které jsou obsazo-
vany. Je nutna redukce davky a je tfeba poci-
tat s del$i dobou Ucinku. Z tohoto dtvodu se
nedoporucuje pouzivani relaxans s dlouhym
ucinkem (napf. pancuronium), kratkodobé
Ize s opatrnosti pouZit. Pro urychleni zota-
veni z Ucinkd téchto Iékd na konci anestezie
se obvykle pouzivaji inhibitory cholineste-
rdzy (napf. neostigmin). U pacientd s myaste-
nia gravis se vsak aktivnireverzi nervosvalové
blokady inhibitory cholinesterdzy snaZime
vyhnout pro moznost vyvolani cholinergni
krize. Lze je alespori podavat titra¢né. Po po-
danf vysoké davky neostigminu se méze vy-
skytnout paradoxni svalova slabost pfi jiz
témef Uplném zotaveni neuromuskuldrnich
funkci. Navic hluboky neuromuskularni blok
nemUZe neostigmin antagonizovat ani ve
vysoké ddvce, protoZe jiz nemUze dale zvy-
$it dostupnost acetylcholinu.

Jednou z moznosti vyvarovani se podanf
inhibitorl cholinesterazy je vyvést pacienta
z nervosvalové blokady pfi fizené venti-
laci tzv. spontdnnim zotavenim, coz vsak

pfi zndmé nepredvidatelné prolongaci blo-
kady u téchto pacientd mdze byt otazka de-
sitek min az jednotek h. V pribéhu zotaveni
je nezbytné monitorovat hloubku nervosva-
lové blokady a extubovat pacienta az pfi do-
sazeni predoperacnich hodnot TOF ratio ¢i
hodnoty 1,0.

Zménu v pfistupu k aktivni reverzi ner-
vosvalové blokady pfindsi zavedeni Iécivé
latky sugammadex (Bridion). Jde o modifiko-
vany y-cyklodextrin, ktery ireverzibilné (che-
laci, enkapsulaci) véze myorelaxancia amino-
steroidniho typu (rokuronium, vecuronium)
a rusi jejich Ucinek. Jednd se o zcela jinou
koncepci antagonizace svalovych relaxancif
nez s dosud bézné pouzivanymi inhibitory
cholinesterdzy (neostigmin), ¢imz se stava
pouziti téchto myorelaxancii u rizikovych
pacientd vyrazné bezpecnéjsim [23,25]. Pfi
mélké blokadé (je patrny zaskub v rezimu
TOF ¢i zmétitelny TOF ratio) je indikovana
davka 2mg/kg, pfi hluboké blokadé (nenf
patrny zaskub v rezZimu TOF, ale jsou patrné
zaskuby v rezimu PostTetanicCount) se po-
dava dévka 4 mg/kg. Pro bezprostfednf an-
tagonizaci vysokych davek, zejména intu-
bacnich, rokuronia se doporucuje 16 mg/kg
sugammadexu. Vyhodou je moznost udrzo-
vani hlubokého neuromuskuldrniho bloku
az do konce chirurgického vykonu a moz-
nost aktivné revertovat jakoukoli hloubku
nervosvalové blokady. Rychlost antagoni-
zace je mnohondsobné vyssi neZ pfi pouZiti
neostigminu, v publikované praci Vymazala
et al doslo k pInému zotaveni v primeéru do
2 min od podani sugammadexu [16].

Rokuronium je aktudlné svalové relaxans
volby v pfipadé nutnosti zahdjit anestezii
u myastenikd tzv. bleskovym Gvodem (rapid
sequence induction) pfi zndmém vyssim ri-
ziku aspirace ¢i rychlé desaturace pacienta
v prdbéhu Uvodu do anestezie. Sugam-
madex, pro svoji schopnost zvratit i velmi
hlubokou nervosvalovou blokadu, je ne-
zbytnou soucasti bezpecného postupu
v tomto pfipadé.

Pooperacni péce

ProtoZe prolongovanou nebo rekurentnf
hypoventilaci nelze u pacientd s myastenia
gravis nikdy vyloucit, je nezbytné pacienta
umistit az do plného zotaveni z ucinkl
vech sloZek anestezie na monitorované
lGzko s moznosti rychlého zavedeni respi-
racni podpory [10,26-28]. V pfipadé, Ze byla
pouZita nedepolarizujici svalova relaxans,
je vhodnd objektivni monitorace zotavenf
z nervosvalové blokady akcelerometricky

Cesk Slov Neurol N 2018; 81/114(5): 501-514

507




ANESTEZIE A NERVOSVALOVA ONEMOCNENT

epizodické

myopatie

- periodické
paralyzy

- rabdomyolyza

permanentni
myopatie

maligni
hypertermie

Tab. 8. Myastenie - shrnuti.

nehrozf riziko malignf hypertermie ani
rabdomyolyzy

v premedikaci nepodavat
benzodiazepiny

preferovat lokdIni a regiondInf formy
anestezie

pozor na zménénou citlivost k perifer-
nim myorelaxanciim

vzdy po zékroku pacienta umistit na
monitorované Ilzko s moznosti umélé
ventilace

Obr. 1. Klinické manifestace genovych
mutaci u svalovych chorob, které se podi-
leji na citlivosti k maligni hypertermii.

Fig. 1. Clinical manifestations of gene mu-
tations in muscular diseases that con-
tribute to the sensitivity to malignant
hyperthermia.

v rezimu TOF ratio az do dosazeni predope-
racnich hodnot ¢i hodnoty 1,0. Pacient ma
obvykle v ¢asném poopera¢nim obdobi
mensi svalovou z4té7 a tomu je tfeba pfizpU-
sobit davky inhibitorl cholinesterdzy [29].
Pfedejdeme tak zbyte¢nym nezddoucim
cholinergnim t¢inkdm.

V poopera¢nim obdobi je také vhodné
vénovat pozornost dostate¢né analgeti-
zaci, protoze silnad bolest mize zhorsit prd-
béh onemocnéni. Napfiklad u thymektomie,
s pfedpoklddanou stfedni az vysokou mirou
pooperacni bolesti, je vhodné vyuZzit hrudni
epidurdini analgezii k tlumeni pooperacni
bolesti. Lze-li u ostatnich vykon dosdhnout
dobré kontroly bolesti (na vizudlni analogové
skdle pod 4) bez pouziti opioidd, nenf jejich
pouziti nutné a je mozné kombinovat neste-
roidnf analgetika, paracetamol a metamizol.

Ambulantni anestezie

Je tfeba konstatovat, Ze operacni vykon
i anestezie u pacientd s myastenia gravis
v ambulantnich podminkach nejsou bez-
pecné a nemUzeme je doporudit.

Maligni hypertermie

Jde o farmakogenetickou poruchu, ktera se
manifestuje abnormalni hypermetabolickou
odpovedi pfi expozici halogenovanymi inha-
la¢nimi anestetiky (halotan, isofluran, desflu-
rane, sevofluran) nebo perifernimi svalovymi
relaxanciemi depolariza¢niho typu (SCH).
Vzacné mize vzniknout i po fyzické, nad-
mérné stresové nebo tepelné zatezi [30]. Tato

porucha je zndma také ve veterinarni medi-
ciné, nejcastéjsi je tzv. stresovy syndrom pra-
sat (porcine stress syndrome), ale vyskytuje se
i u konf ¢i mysf a jinych zvitat.

Klicovym prvkem v patogenezi je zhrou-
ceni metabolizmu kalcia. Mutovany rya-
nidovy nebo dihydropyridinovy recep-
tor reaguje pfi vystaveni spoustécim MH
inadekvéatné, tj. dochazi ke spusténi nekon-
trolovaného uniku kalcia ze sarkoplazma-
tického retikula, coz nasledné vede k trvalé
svalové kontrakci, nastadvé deplece ade-
nosintrifosfatu (ATP). Dochdazi k dramatic-
kému zvyseni spotfeby kysliku a nadmérné
tvorbé CO, a tepla. Deplece ATP jako zasob-
niku energie vede k dezintegraci sarkolemy
a Uniku drasliku, kreatinkindzy a myoglobinu
do cirkulace, coz md za nasledek sled piimo
Zivot ohrozujicich déju.

Epidemiologie

Incidence MH je odhadovana na 1 pfipad na
10-250 tisfc anestezii [30,31]. Vzhledem k dé-
di¢nosti se jeji vyskyt mUzZe vyrazné lisit ob-
last od oblasti, napf. v USA je nejvyssi ve statu
Wisconsin. Epizoda muze, ale nemusi nastat
jiz pfi prvni expozici, v prdmeru se uvadi tfi
pfedchozi expozice bez rozvoje MH. Osoby
muzského pohlavi jsou nachylngjsi v po-
méru 2 : 1 [32-34]. Primérny vék manifes-
tace je 18 let. Rozmezi popsanych pfipadd
je 6 mésicl aZz 78 let. Pfesnou incidenci asi
nikdy nezjistime, protoZe fada nemocnych
s citlivosti s MH se nikdy v Zivoté nedostane
do rizikové situace [34-36]. Prevalence gene-
tickych abnormalit, které se podileji na citli-
vosti k MH, byvéd odhadovéna na 1:3 000 az
1:8 500. Recentni data zfskana celoexomo-
vym sekvenovanim véak ukazuji na pod-
statné vy3$s{ kumulativni prevalenci nejcas-
téjsich genetickych poruch asociovanych
s MH, tedy mutace v genu ryanodinového

receptoru (RYRT) a dihydropyridinového re-
ceptoru (CACNAIS), 1:400 [37].

Farmakologické spoustéce
Vsechna inhala¢ni anestetika (kromé oxidu
dusného) a depolarizujici myorelaxans SCH
mohou spoustét MH. Zadné ostatnf latky
pouzivané k vedeni anestezie (propofol, ke-
tamin, tiopental, benzodiazepiny, opioidy,
nedepolarizujici myorelaxancia [NDMR], ka-
techolaminy atd.) nemaji potencidl ke spus-
teni MH.

U pacientl s tendenci k MH mUze dojit
k spusténi krize i vyraznou fyzickou zatézi,
expozici teplu nebo za situace zvyseného
stresu, aniz je podano nékteré z vyse uvede-
nych farmak, a existuje domnénka, Ze riziko
MH je vétsi, pokud mél pacient pfed zékro-
kem vétsi fyzickou zatéz [29,37,38].

Onemocnéni spojena s MH

Dosud byly identifikovany tfi genové poruchy
souvisejici s MH. VSechny souvisi s metaboliz-
mem kalcia, resp. s tzv. elektromechanickym
sprazenim (excitation contraction coupling;
ECQ). Zatim je prokdzéna fada kauzélnych
mutaci v genu RYRT [37-39], dvé mutace
(€.3257G>A/ p.Arg1086His, exon 26 a c.520C>T
/ p.Arg174Trp, exon 4 [40,41]) v genu membrd-
nového napétim fizeného kalciového kanalu,
resp. jeho alfa podjednotce CACNAIS a nové
mutace v genu STAC3 (jde o jednu rodinu pU-
vodnich obyvatel Ameriky se vzdcnou auto-
zomalné recesivni myopatii — AR NAM). Kli-
nické potize a obrazy viak vytvafeji alespon
¢astecné se prekryvajici mnoziny (obr. 1).
Vétsina pfipadd (75 %) MH je spojena s mu-
tacemi v RYRT [42]. Mutace v CACNAIS se na
celkovém poctu MH podili 1 % [41]. Kromé
téchto tff gend bylo identifikovéno dalsich
min. pét genl a lokusd se vztahem k MH,
vetsinou s AD dédi¢nosti (CACNL2A/7g21,
SCNA4/17g11, CPT2/1p32 a dva lokusy 5p
a3q13) [43].

RYR1 asociovana kongenitalni
myopatie

Pravdépodobné se jedna o nejcastéjsi kon-
genitdlni myopatii. Podstatou je patologicka
mutace v genu RYR], ktery je odpovédny za
uvoliovani kalcia ze sarkoplazmatického re-
tikula. Izoforma RYR2 je exprimovana v myo-
kardu a RYR3 v mozku. Gen je lokalizovan
na dlouhém raménku 19. chromozomu
(19913.2) a obsahuje 104 exond — vysledny
protein je slozen z 5037 aminokyselin. Poru-
chy jsou pfevazné autozomalné dominantni,
nekteré autozomalné recesivni. Histologicky
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neni doporuceno)

Pripravit anesteziologicky pristroj
- pouZzit pohlcovac CO, s novou naplinf

- Zajistit monitorovani kapnometrie

Vedeni anestezie

propofol/benzodiazepiny)

kontraindikovany)

péce na dobu 24 h

Tab. 9. Zasady anestezie pacienta s maligni hypertermii. Dokument Ceské spole¢-
nosti anesteziologie, resuscitace a intenzivni mediciny (CSARIM) Uvedena verze do-
kumentu byla schvalena vyborem CSARIM dne 3. 5. 2013.

Zafadit pacienta s rizikem maligni hypertermie jako prvniho do opera¢niho programu

Minimalizovat miru stresu (stres je spoustéci faktor pro malignf hypertermii) pred operacf
(pohovor s pacientem, pfimérena farmakologicka pfiprava)

Zajistit dostupnost dantrolenu pred zahdjenim vykonu (preventivni podani dantrolenu

- vyradit odparovace z anesteziologického pfistroje
- pouzit nové hadice okruhu pfistroje (véetné Y spojky)
- pouzit novou oblicejovou masku/laryngealni masku

- provést ,dekontaminaci” pfistroje (prdtok kysliku 10 I/min po dobu 10 min)

- zajistit zavedeni periferni kanyly o présvitu min. 18 G

- preferovat techniky regionalni anestezie pokud Ize
-V pfipadé celkové anestezie pouzit techniku totdIni intravenézni anestezie (opioidy,

- nedepolarizujici svalova relaxancia (inhalacni anestetika a sukcinylcholin jsou absolutné

Pacient by mél byt i po nekomplikovaném pribéhu vykonu pfijat na pracoviste intenzivni

jde nejcastéji o central core obraz, dale se
muze histologicky jednat o typovou dys-
proporci svalovych vldken (congenital fibre
type dysproportion), centronuklearni obraz
¢i obraz ty¢inkové myopatie.

Klinické pfiznaky jsou extrémné varia-
bilni. Vétsina se manifestuje jiz v kojenec-
kém véku hypotonii, svalovou slabosti, opoz-
dénim motorického vyvoje a ortopedickymi
deformitami. Slabost je prevazné axialni,
vice je postizen panevn( pletenec, mize byt
i ptoza. Pribéh je vetsinou lehky a neprogre-
duje [44]. Ne vSechny mutace v RYRT vedou
k MH — dosud jich bylo popsano asi 200 [42],
mutaci v RYRT je ale celkem > 300.

U sloZenych heterozygotd (rlzné mu-
tace na obou alelach) s pfiznaky kongeni-
talni myopatie byla popsana i neanesteticka
MH, kterd byvé spusténa mimoradnou fyzic-
kou z&tézi, zvlasté v horku nebo béhem ho-
recky pfi infekci. Lécebné se podavé dantro-
len a intenzivni chlazenf [45].

Histologické a morfologické
varianty svalovych chorob
spojované s MH [171].

Central core disease

Central core disease (CCD) je autozomalné
dominantni (ale i autozomalné recesivni)

onemocnéni spojené s mutaci v ryanodi-
novém receptoru RYRT (svalovd izoforma).
Gen je lokalizovan na dlouhém raménku
13. chromozomu (13g13.2) Klinickd mani-
festace: 1. kongenitalni myopatie s projevy
neonatalni hypotonie, opozdénym motoric-
kym vyvojem, skoliézou, deformitami nohou
a svalovou slabosti; 2. syndrom King Den-
borough - skeletdIni abnormality, dysmor-
fizmus, maly vzrlst, charakteristickd facies;
3. nékteré mutace mohou ale zpUsobovat
pouze MH bez klinického postizeni svalo-
vého systému [46,47]; 4. obraz pletencové
svalové dystrofie (limb girdle muscular dys-
trophy; LGMD).

Multiminicore disease

Autozomalné recesivni myopatie s axialnim,
respira¢nim, bulbarnim a extraokuldrnim po-
stizenim. Neprogresivni onemocnéni, které
neni spojeno s vnimavosti k MH [46,47].

Nemalinové tyc¢inkové myopatie
Klinicky i geneticky heterogenni onemoc-
néni. Je zndmo nejméné 12 gend s domi-
nantni ¢i recesivnim typem dédi¢nosti, které
mohou zpUsobit tento histologicky obraz.
Jednim z nich m(zZe byt vzacné i mutace
v RYRT [48].

Tab. 10. Svalové dystrofie — shrnuti.

Riziko rabdomyolyzy

- nepodavat suxamethonium, nepouzi-
vat volatilni plyny

- opioidy taktéz zvysuji riziko (zvysena
senzitivita na NdM)

KardidIni postizeni

- nepodavat volatilni plyny

- kardiodepresivni Ucinek

- katecholaminovad senzitizace

NdM - nedepolarizujici myorelaxancia

Tab. 11. Myotonicka dystrofie — shrnuti.

Nepodavat suxamethonium

Nedepolarizujici myorelaxancia

jsou bezpecna (zruseni efektu

sugammadexem)

Volatilni plyny

- nent riziko maligni hypertermie

Propofol

- opatrna a pomala titrace, propofolem
indukovana bolest zvysuje myotonii

Opioidy

- zvysena senzitivita

Centronuklearni myopatie

Také tato histologickd klasifikace ma za pod-
klad celou fadu genovych defektl, pfi-
¢em? jednim z nich muze byt recesivni mu-
tace v RYRI (nejcastéji typem je X-linked
myotubular myopathy, kterd ale nesouvisf
s MH) [49].

Klinicky obraz

Maligni hypertermie muaze vzniknout kdy-
koliv béhem anestezie i v ¢asném poope-
ra¢nim obdobfi, ale nejpozdéji do 1 h po
ukonceni expozice volatilnim anestetiklm.
Casnymi pfiznaky jsou tachykardie, arte-
ridlni hypertenze a predevsim vzestup kon-
centrace CO, ve vydechovaném vzduchu
(etCO,) navzdory vzestupu minutove venti-
lace. Ddle nasleduje svalova rigidita (zvl. pfi
podani SCH). Vzestup teploty je velmi rychly:
1-2 °C kazdych 5 min, ale samotna hyperter-
mie je aZ pozdnim pfiznakem. MUZe dojit az
k vzestupu nad 44 °C, coz vede k extrémnf
produkci CO,, rozsahlé organove dysfunkci
a diseminované intravaskularni koagulopa-
tii @ nasledné k smrti. Nekontrolovany hyper-

Cesk Slov Neurol N 2018; 81/114(5): 501-514

509




ANESTEZIE A NERVOSVALOVA ONEMOCNENT

metabolizmus vede k respiracni a ve vétsiné
pripadd i k metabolické aciddze. Pokud nenf
stav 1éc¢en, dochézi k rozsahlé rabdomyo-
lyze vedouci k hyperkalemii a selhdni ledvin
pfi masivni myoglobinurii. Dalsimi kompli-
kacemi je méstnavé srdecni selhani, ische-
mie stfev a kompartment syndrom zpU-
sobeny otoky na koncetindch. Presahne-li
teplota 41 °C, je nejcastéjsi pricinou smrti di-
seminovana intravaskularni koagulace [30].
Je-li Sokovy stav a ndstup aciddzy rychly, ne-
musi vyjimecné k vzestupu teploty vibec
dojit [50].

Diskutuje se, zda je samotna rabdomyo-
lyza, vznikld béhem anestezie nebo do 24 h
po expozici, zndmkou nachylnosti k MH ¢i ni-
koli [51]. Soucasny nazor je spise takovy, ze
MH je zpUsobena presné definovanymi ge-
novymi defekty a rabdomyolyza je obecnd
komplikace u fady svalovych chorob, ale
muze pfispét k podezieni a nasledné dia-
gnostice MH.

Nékdy mUze byt ivodnim priznakem SCH
indukovand svalova rigidita masseter( vy-
skytujici se asi u jednoho ditéte ze 100 déti,
které byly uvedeny do anestezie volatilnim
plynem a jimz bylo poddno uvedené myo-
relaxans. Asi v 15 % se nasledné rozvijeji pfi-
znaky MH.

Pro v¢asnou diagnostiku MH je nejddlezi-
t&jsi tuto diagndzu mit na pameéti. Rozhodu-
jici je monitorace vitdlnich funkci pacienta,
hodnoty vydechovaného etCO, a cent-
rénf télesné teploty béhem zékroku. Udaje
publikované z amerického registru (North
American Malignant Hyperthermia Registry;
NAMHR) ukazuji, Ze riziko Umrti na MH bylo
14x vétsi u nemocnych, kde nebyla monito-
rovana centralnf teplota a témér 10x vyssi,
byla-li sledovana pouze teplota kozni [52].

Diagnostika

Donedavna byl zlatym standardem v dia-
gnostice halothanem a kofeinem indu-
kovany in vitro kontrakéni test (IVCT) [30].
Evropsky protokol ma senzitivitu 99 % a spe-
cifitu 94 %, americka varianta 97 % senziti-
vitu a 78 % specificitu [53,54]. Pro tuto dia-
gnostiku je vsak tfeba pomérné velky Usek
viabilni svalové tkané, zpravidlam. quadri-
ceps (2,5-5cm) s provedenim testu velmi
kratce po odbéru [36]. V dnesni dobé je tato
metoda proto stale vice nahrazovan pfi-
mou DNA diagnostikou kandidatnich genu.
Pokud se u pacienta detekuje jedna z kau-
zalnich mutaci, povazuje se pacient za MH
suspektniho a toto vysetfeni ma stejnou
vahu jako IVCT, aniz musf byt proveden. Se-

znam kauzélnich mutaci se neustale rozsi-
fuje a je k nalezenf na webovych strankach
Evropské spole¢nosti pro MH [55]. V pri-
padé nedetekovani kauzalni mutace se
o sklonu k MH nedé presvédcive rozhodnout
a pacient se k jeji vylouceni nebo potvrzeni
musf podrobit IVCT.

Jsou zndmy farmakologické spoustéce
a kandidatni geny: tato mnozina podstatné
zuzuje skupinu kandidatd. V praxi tedy sto-
jime pred otédzkou, u kterych pacientd je
tfeba anestezii modifikovat a jak. Odpoved
je snadnd — u véech nemocnych s dédi¢nym
(genové podminénym) svalovym onemoc-
nénim, ktefi nemaji jasné stanoveny genovy
podklad nebo u nemocnych s naléhavym
podezfenim na svalové onemocnéni (hy-
perCKemie, kofenova svalova slabost).

Terapie

Kritickym elementem v terapii MH je bez-
prostredni podani dantrolenu. Jde o deri-
vat difenylhydantoinu inhibujici uvolfiovani
kalcia ze sarkoplazmatického retikula (pfed
jeho zavedenim dosahovala mortalita pfi MH
60-80 %). Pfi podezieni na MH je tfeba za-
stavit podavéni spoustéci latky, pouzit 100%
oxygenaci a co nejrychleji ukoncit chirurgicky
zakrok za pouziti nevyvoldvajicich anes-
tetik. Na to, zda je tfeba i vymeénit soucasti
okruhu a absorbér jsou kontroverzni nazory,
ale v bézné klinické praxi je toto opatfeni do-
poruceno [50,56]. Dantrolen se poda v ini-
cidlni davce 2,5mg/kg iv., co nejdfive. Podle
reakce se stoupd az do davky 10mg/kg. Je
dobré si uvédomit, ze v jedné lahvicce dan-
trolenu je 20mg ucinné latky a toto mnoz-
stvi se fedi 60ml solvens, tudiz pro pri-
meérného 80kilového dospélého pacienta
je v inicidlni ddvce nutno nafedit a podat
10 lahvic¢ek dantrolenu. Proto je ddlezité pfi-
volat na pomoc dalsi personal. Dale je nutno
pacienta aktivné chladit a korigovat acidézu,
hypoxemii, arytmie a forsirovat diurézu furo-
semidem k ochrané renélnich funkcf (riziko
akutni tubularnf nekrézy zplsobené precipi-
taci myoglobinu). Diuréza by méla byt udr-
Zovéna na hodnoté alespon 2ml/kg/hod.
Pokud je stav zvlddnut, je nutné pacienta
umistit na jednotku intenzivni péce na dobu
nejméné 24 h. Mortalita je pfi pouZiti dantro-
lenu 3-5 %. U kompartment syndromu jsou
nékdy nutné operacni fasciotomie.

Po zvlddnuti stavu dochdzi k postupné
Upravé svalového metabolizmu, coZz ma-
7eme sledovat poklesem hodnoty krea-
tinkindzy, kterd trva az 2 tydny, symptomy
mohou pretrvavat déle [43].

Svalové dystrofie

Jde o heterogenni skupinu dédi¢né podmi-
nénych svalovych onemocnéni s manifes-
taci od raného détstvi do pozdni dospélosti.
Nejcastéjsi jsou dystrofinopatie, myoto-
nické dystrofie, facioskapulohumeraini sva-
lové dystrofie a heterogenni skupina tzv. ple-
tencovych myopatii (LGMD). Pfi anestezii je
u téchto pacientl obecné kontraindikovano
podavani SCH pro riziko rabdomyolyzy, hy-
perkalemie a srdec¢nfi zastavy. Také pouziti
volatilnich anestetik je spojeno s rizikem tzv.
anestezii indukované rabdomyolyzy (AIR), pfi
které soucasné dochézi k hyperkalemii a tim
ke zvysenému riziku srde¢ni zastavy [56-60].
Tato AIR je ¢asto nespravné zaménovana za
MH. Ta se pfitom tykd jen Uzké skupiny ge-
neticky podminénych onemocnéni spoje-
nych s pfenosem kalcia a tzv. elektromecha-
nickym sprazenim.

Dystrofinopatie

U Duchennovy svalové dystrofie se musime
u klinicky pokrocilych fazi onemocnénf vy-
rovnat nejen s pokrocilou restrikéni venti-
la¢ni poruchou, ale i se zdvaznou dilata¢ni
kardiomyopatii. Snizeni FVC na < 30 % vy-
razné zvysuje riziko respira¢nich kompli-
kacf [1]. Respira¢ni poméry a zajisténi dy-
chacich cest je navic zhorSovano castou
skoliézou. Respiracni funkce maji pfimy vliv
na stratifikaci opera¢niho rizika. Pacienti
s Beckerovou variantou, kde je svalové po-
stizenf leh¢iho stupné, se doZivaji podstatné
vyssiho véku a do popredi potiZi, které limi-
tuji kvalitu a délku Zivota, se dostava dilatacni
kardiomyopatie. Anestezie tedy musi byt ve-
dena predevsim s ohledem na tento aspekt.

Je popisovdn opozdény ndstup nede-
polarizujicich myorelaxancii, depolarizujicf
jsou pak kontraindikovana. Pfi pouZziti roku-
ronia ¢i vekuronia ze skupiny nedepolarizu-
jicich myorelaxans Ize vyuZit sugammadex
k rychlému zotaveni, idedIné za soucasné
objektivni monitorace hloubky nervosva-
lové blokady [61].

Preferovanou metodou celkové aneste-
zie je TIVA, sedace a regiondlni anestezie
jsou zpravidla dobfe tolerovany [61-64]. Vy-
hybdme se léklim s arytmogennim a nega-
tivné inotropnim potencidlem.

Myotonické dystrofie

Jde o onemocnéni charakterizovana za-
kladn{ triddou pfiznakd: svalova slabost,
kterd vétSinou nema vliv na respiraci, kata-
rakta a myotonie, tedy porucha relaxace po
voln{ kontrakci. K tomu je nutné pfidat, pre-
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devsim u myotonické dystrofie 1. typu (MD1),
fadu zévaznych multisystémovych posti-
zeni. Obé choroby spojuje molekuldmé ge-
neticky podklad a patogeneze (expanze tri-
nukleotidd, resp. tetranukleotid’ a rozsahlé
ovlivnéniintracelularnich procest sekvestro-
vanou RNA [65]). Druhy typ myotonické dys-
trofie (MD2) vznika az v dospélosti, nema
tedy kongenitdlni a détské formy a postihuje
dominantné kofenové svalstvo [66].

Nazor na moznost pouziti halogenova-
nych plynd je kontroverzni, spiSe se nedo-
porucuje je pouzivat [11]. Také depolarizujici
myorelaxancia se nedoporucuji pro akcen-
taci myotonie a riziko rabdomyolyzy [67].
Byla popsdna zvysend senzitivita pacientd
s MD1 na thiopental a propofol [66,67]. Thio-
pental je relativné kontraindikovan pro riziko
prolongované respiracni deprese, propofol
je mozné pouzit pfi peclivé titraci davky jak
pro Uvod, tak pro udrzovéani anestezie [11].
Pro riziko zavazné arytmie a nahlé smrti je
béhem anestezie nezbytnd peclivd moni-
torace kardidlnich funkci a omezeni me-
dikace s arytmogennim uUcinkem [67-71].
Vyznamny je tepelny management: pod-
chlazeni pacienta a vznik tfesavky vede
k akcentaci myotonie [67]. DalSimi riziky
v peropera¢nim obdobi jsou dysfagie, gas-
troezofagedinf reflux a riziko hyperglyke-
mie [68]. Retrospektivni studie provedena
na souboru 219 dospélych v regionu Sa-
guenay (Quebec), kde je globdlné nej-
vys$si vyskyt MD1, nalezla periprocedurdini
komplikace u 8 % pacientl. Nejc¢astéji slo
o respira¢ni postiZzeni: atelektdzy, respiracni
selhanf a pneumonie. Vetsi riziko bylo u ne-
mocnych po bfisnich operacich a pacientd
s téz3im stupném svalové slabosti. Je treba
ale dodat, Ze u 73 % nebyla v dobé zakroku
diagndza zndma, anestezie byla tedy vedena
béznym zplsobem. U diagnostikovanych
pacientl bylo procento komplikaci pod-
statné nizsi [72]. Podobné australska studie
ukazala u détf a mladistvych vétsi mnozstvi
komplikaci v pfipadé zévaznejsiho postizeni
a dale pfi podavéani myorelaxancif pro intu-
baci bez nasledné reverze [73]. Stran zajis-
ténf dychacich cest béhem zakroku ukazuji
nékteré prace na mensi mnozstvi pooperac-
nich komplikaci pfi pouZitf laryngedlni masky
ve srovnani se zajisténim dychacich cest
intubaci [73].

V pooperacnim obdobf je nutna pec-
livd monitorace respira¢nich funkci, srdec-
niho rytmu a polykani (riziko aspirace). Ne-
invazivni ventila¢ni podporu je nutné pouZit
za peclivé monitorace — zvysené riziko as-

pirace [67]. Pfi pouziti svalové relaxace je
vhodné monitorovat objektivné miru zota-
veni relaxometrif.

Myotonicka dystrofie 2. typu ma zpravidla
podstatné leh¢i klinicky prlbéh a Weingar-
ten et al [74] nenalezli pfi retrospektivni ana-
lyze zddné zdvazné komplikace vedeni anes-
tezie béznym zplsobem. Asi v 15 % nicméné
pacientireferovali po celkové anesteziisnizeni
svalové sily, zhorseni svalovych bolesti nebo
krece.

Wahbi uvédi, ze nemocni s MD1 maji az
10x vyssi riziko hluboké Zilni trombozy a z3-
vazného tromboembolizmu ve srovnanf
s béznou populaci [75]. DUsledn& prevence
je tedy jednim z hlavnich opatfeni, na které
myslime.

Svalové kanalopatie

Nejcasteji se mlzeme setkat s poruchou
v napétim fizeném chloridovém kanalu, tedy
s myotonia congenita, a to autozomalné re-
cesivni tzv. Beckerovou variantou. Na rozdil
od myotonickych dystrofii zde nenf zadné
kardidInf ani multisystémové postizeni ani
svalovd slabost. Riziko predstavuje akcen-
tace myotonie pfi podéani depolarizujicich
myorelaxancii. Podchlazeni pacienta zvysuje
riziko myotonie — tepelné zajisténi je tedy
dileZitou soucdsti managementu. Pro nat-
riovou kandlopatii (paramyotonia congenita)
plati podobné doporuceni. Navic je tfeba
se vyhnout riziku iontové dysbalance — zvy-
send hladina K" mUZe stejné jako chlad a fy-
zickd zatéZ provokovat periodické paralyzy.
V pfipadé hypokalemické periodické para-
lyzy, tedy mutace v napétim fizeném vap-
nikovém kandlu (CACNA1S), hrozi riziko MH
pouze u 2 mutaci. Periodické paralyzy vyvo-
lava také hladovéni [9,43].

Mitochondrialni myopatie

Jde o heterogenni skupinu nemocnych, kdy
mutace v mitochondridlni DNA vede ke sva-
lovému postizeni, laktatové acidéze a rlz-
nému stupni postizeni periferniho a central-
niho nervového systému.

Propofol, halogenované plyny midazo-
lam a thiopental mohou indukovat laktato-
vou acidézu. Na druhou stranu je tfeba po-
znamenat, Ze kazdy z téchto preparatl byl
Uspésné pouzit pro anestezii takto postize-
nych pacientt [76,77]. Neexistuje tedy Zddné
jasné vyloucené anestetikum [11].

Pompeho nemoc
U détf je tfeba zohlednit hypertrofickou kar-
diomyopatii, kterd vede k porude diastolic-

kého pInénia maze vyustit v nahlou srdecnf
zastavu [78]. V kohorté détskych pacientd je
kardidIni problematika klicovy problém pro
Uspeésné vedeni anestezie. Za rizikovy se po-
vazuje propofol i thiopental pro riziko sni-
zeni preloadu a diastolického tlaku a riziko
myokardidlni ischemie. Jako indukeni agens
jsou za bezpecné povazovany ketamin
a etomidét [79].

Dospéli pacienti nemaji srdce postizené,
maji vsak Casté postizeni trupového svalstva
vedouci k zhorseni respira¢ni kapacity. Venti-
lace je u fady pacientl limitujicim faktorem
kvality a délky zivota [80]. V perioperacni
péci je nutnd aktivni monitorace metabolic-
kych funkci a respirace, dllezita je prevence
hypotermie [25].

Amyotroficka lateralni skler6za

V pokrocilejsich stadiich nemoci s postize-
nim respira¢nich svald a polykani je vzdy
tfeba pocitat s rizikem respira¢nich kom-
plikaci, problémy s odpojenim od umélé
plicni ventilace a toaletou dychacich
cest [2]. Pacient pred elektivni operaci by
mél mit vyjasnény ,living-will“. Nedoporu-
Cuje se aplikace SCH pro vyssi vyskyt fasci-
kulaci, kieci a vyssi citlivost pacientl k hy-
perkalemii. Na NDMR je naopak vyssi
senzitivita [25].

Spinalni muskularni atrofie
Vzhledem k vyznamnému postizeni respi-
ra¢niho svalstva Ize ocekdvat pooperacni
problémy s odpojenim od umélé plicni
ventilace a toaletou dychacich cest. Pokro-
¢ild kyfoskolidza mUze vést k zdsadnim pro-
blémdm pfi spindlni anestezii. Pro pouziti
myorelaxancif plati stejné doporuceni jako
u amyotrofické laterdInf sklerézy.

Polyradikuloneuritida
Guillain-Barré

Asi 20-30 % nemocnych s touto chorobou
ma vegetativni dysautonomii [17,81], nejcas-
té&ji (70 %) se jednd o sinusovou tachykardii,
mUZe ale byt pfitomna i zavazna bradykar-
die nebo zmény krevniho tlaku, zvlasté po-
sturdIni hypotenze. Pacienti také mohou mit
hyponatremii zpsobenou syndromem ne-
pfimérené sekrece antidiuretického hor-
monu nebo paralyticky ileus. Béhem vykonu
je doporucovdna intenzivni monitorace vi-
talnich funkci (i s pouzitim semi- ¢i invaziv-
nich metod monitorace hemodynamiky),
dostate¢nd hydratace, bilance iont0. ProtoZe
denervace vede ke zvysenému mnoZstvi ex-
trajunkenich acetylcholinovych receptord, je
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tfeba se vyhnout SCH pro riziko hyperkale-
mické srde¢ni zastavy. NDMR |ze pouZit s vé-
domim vyssi citlivosti téchto pacientd k jejich
Ucinku [25]. Jedna se nicméné o fenomén
zavisly na fdzi onemocnéni. Zvysena citlivost
je ve fazi reinervace, naopak v denervacni
fazi maze byt pfitomna i urcitéd rezistence
na NDMR [17]. Pfi riziku vegetativni dysauto-
nomie se u téchto pacientd nedoporucuje
subarachnoidalni anestezie pro riziko pro-
hloubeni dysautonomie blokddou beder-
niho sympatiku a tim zpsobenou obéhovou
nestabilitu [2].

Hereditarni neuropatie
Charcot-Marie-Tooth

Byla popséna zvysena senzitivita na thio-
pental. Tento fenomén je sice zminovan
v odborné literature, ale byl popsén pouze
v jedné préci [82]. Jinak Ize pouzit bezpecné
celkovou anestezii jak vyvazenou (haloge-
nované preparaty), tak nitrozilni (propofol).
Neuroaxidlni bloky jsou také bezpecné. Web
orphananaesthesia.eu nedoporucuje poda-
vat SCH a uvadi také, Zze NDMR mohou mit
neptedvidatelny efekt [83]. Dulezité je pec-
livé polohovani pro zvysené riziko vzniku
otlakovych paréz.

Seznam zkratek

AIR anestezif indukovana rabdomyolyza
ATP adenosintrifosfat

ED50  efektivni davka pro 50 % populace
ED95  efektivni davka pro 95 % populace
FVC usilovna vitaIni kapacita (forced vital capacity)
ICHE  inhibitory cholinesterazy

IVCT  invitro kontrakeni test

LGMD pletencové svalové dystrofie

MD1  myotonicka dystrofie 1. typu

MD2  myotonicka dystrofie 2. typu

NDMR  nedepolarizujici myorelaxancia

MH maligni hypertermie

SCH  succinylcholin, suxamethonium

TCl target controlled infusion

TIVA  totdlnfintravendzni anestezie

TOF train of four
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ANESTEZIE A NERVOSVALOVA ONEMOCNENT

Védomostni test

1. Sugammadex se pouziva ke zruseni Ucinku:
a) volatilnich plynl

b) depolarizujicich myorelaxancif

) nedepolarizujicich myorelxancif

2. Anestezie u nemocnych s myastenii je
rizikovd z hlediska:

a) rabdomyolyzy

b) maligni hypertermie

¢) pretrvavajici nervosvalové blokady

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

b) roncuronium

) Ize podat oboji se zménénou Ucinnosti

4. Maligni hypertermie:

a) hrozi u véech nervosvalovych chorob

b) vznika po expozici volatilnimi plyny
a propofolem

¢) nehrozi u myastenie

5.V patogenezi maligni hypertermie je
rozhodujici metabolizmus:

a) kalia

b) kalcia

) natria

6. Maligni hypertermie souvisi pfedevsim

s mutacemi v:

a) v ryanodinovém receptoru

b) v receptoru napétim fizeného natriového
kanalu

) v receptoru presynaptického kalciového
kanalu

7. Farmakologickymi spoustéci maligni

hypertermie jsou:

a) propofol a depolarizujici myoreaxancia

b) volatilnf plyny a depolarizujici myorelaxancia

¢) depolarizujici i nedepolarizujici
myorelaxancia

8. S mutacemi v ryanodinovém receptoru

jsou spojeny nasledujici choroby:

a) central core disease

b) pletencova myopatie typu limb girdle
muscular dystrophy

¢) Emeryho Dreifussova svalova dystrofie

hypertermie je:

a) paracetamol ve vysokych davkach
b) dantrolen

¢) heminevrin

10. Pfi anestezii u nemocnych

s myotonickou dystrofii:

a) nenf riziko malignf hypertermie

b) je riziko rabdomyolyzy po
nedepolarizujicich myorelaxanciich

@) je riziko maligni hypertermie, jen pokud je
zaroven pfitomna mutace v chloridovém
kanalu

11. U nemocnych se syndromem

Guillain Barré:

a) musime pocitat s rizikem dysautonomie

b) hrozi rabdomyolyza

) pffi nutnosti relaxace preferujeme
suxamethonium

12. Anestézii indukovand rabdomyolyza

(AIR) hrozi u:

a) amyotrofické laterdIni sklerdzy a spindinf
muskularni atrofie

b) svalovych dystrofif

C) myastenie

13. Pro v¢asnou diagnostiku maligni

hypertermie béhem zékroku je

a) monitorace centralnf teploty

b) monitorace koznf teploty

¢) monitorace RR intervalu s trendovou
analyzou

14. Imunosupresi u nemocnych

s myastenii:

a) nevysazujeme ani v den operace

b) vétsinu Ize po kratké perioperacni obdobi
vynechat

) vynechavame v poopera¢nim obdobi pro
lepsi hojenf rany

15. U svalovych dystrofii obecné:

a) hrozf riziko anestezif indukované
rabdomyolyzy

b) hrozi riziko maligni hypertermie

) nehrozf riziko srde¢nf zéstavy

Spravné je jedna odpovéd’
Test mGzete vyplnit na:

WWW.CSNN.EU
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