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o možnostech volby anesteziologické péče, 

přidružených komplikacích či vhodných 

předoperačních vyšetřeních na webu pro-

jektu OrphanAnesthesia [1]. Jedná se o me-

zinárodní projekt, který v roce 2005 zahájila 

vědecká skupina pro dětskou anestezii Ně-

mecké společnosti anesteziologie a inten-

zivní medicíny v kooperaci s informační plat-

formou Orphanet. Cílem tohoto projektu je 

tvorba mezinárodní databáze, která v tuto 

chvíli čítá více než 200 doporučení pro per-

operační management pacientů se vzác-

nými onemocněními. Tato databáze by měla 

zvýšit povědomí o jednotlivých vzácných 

onemocněních, a tím přispět ke zvýšení bez-

pečnosti pacientů [2].

Předoperační vyšetření hraje zásadní roli 

v rámci přípravy pacienta k operačnímu vý-

konu a optimalizaci orgánových dysfunkcí 

pacienta. Nejčastěji indikujeme kardiolo-

gické či pneumologické vyšetření. V sou-

časné době je však v rámci multidisciplinár-

ního přístupu kladen důraz na komplexní 

předoperační přípravu (např. adekvátní re-

habilitační přípravu či realimentaci pacientů 

před elektivními výkony). Konziliární vyšet-

ření nutricionisty může významným způ-

sobem ovlivnit pooperační outcome dětí 

s NM onemocněním se známkami malnut-

rice [3]. V souvislosti s vyšším rizikem rozvoje 

AIR je vhodné u pacientů s NM onemocně-

ním odebrat před operací krev pro vyšetření 

hladiny myoglobinu a kreatinkinázy. To nám 

umožňuje stanovit jejich výchozí hladinu 

pro sledování dynamiky hladin v případě po-

dezření na rozvoj AIR [4].

Samotná anesteziologická péče na ope-

račním sále nabízí několik variant, od regio-

nální anestezie až po celkovou anestezii. Cel-

ková anestezie pak může být vedena jak 

formou totální intravenózní anestezie (TIVA), 

tak inhalační anestezie. Anesteziologický 

tým se rozhoduje nejen podle typu NM one-

mocnění a z něj vyplývajících kontraindikací, 

ale i podle přidružených komorbidit, a to vč. 

mentální úrovně pacienta. Nicméně v rámci 

celkové anestezie s podáním nedepolarizu-

jících myorelaxancií je nutné akcentovat vý-

hodu steroidních myorelaxancií, rokuronia 

a vekuronia, pro které je již běžně dostupné 

antidotum –  sugammadex. Sugam madex 

vytvoří komplex s těmito myorelaxancii, 

čímž je antagonizuje, a umožňuje tak v ade-

kvátním dávkování kompletní zvrácení sva-

lové blokády [5,6].

Pooperační péče rizikových pacientů by 

měla ve většině případů probíhat na JIP. Mezi 

hlavní cíle patří časný a bezpečný weaning, 

kontrola bolesti a prevence, případná léčba 

komplikací. Protokoly pro weaning, vč. moni-

torace funkce bránice a časná implementace 

neinvazivní ventilace, zlepšují pooperační 

outcome pacientů. Titrovaná multimodální 

analgezie, vč. aplikace periferních nervo-

vých blokád a koanalgetik, snižují spotřebu 

opioidů a rovněž příznivě ovlivňují poope-

rační outcome pacientů [7,8].

Péče o dětské pacienty s NM onemocně-

ními vždy vyžaduje individualizovaný mul-

tidisciplinární přístup. Proto je nutné vždy 

vyhodnotit, zda dané pracoviště disponuje 

adekvátním vybavením pro management 

těchto pacientů (např. pomůckami pro ob-

tížné zajištění dýchacích cest…) a řešení pří-

padných komplikací.
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vzácnými syndromy se jedná spíše o kazuis-
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