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Pri anestezii u nemocnych se svalovym postizenim nékdy dochazi ke specifickym komplikacim. Tato zkuSenost vedla ke
studiu vlivia nékterych narkotik na fyziologii nervosvalového pienosu a fyziologii svalové kontrakce. Narkotika a myorelaxan-
cia ovliviiuji membranové déje na svalovém vlaknu, zejména v oblasti nervosvalové ploténky. Kromé toho mohou narusit
i fyziologicky prubéh excitacné-kontrakéniho spojeni, ktery probiha v oblasti sarkoplazmatického retikula.

Kriticky stav vysoké teploty a svalové ztuhlosti, ktery vedl casto k selhani respiracnich funkci a obéhového systému, byl
nazvan maligni hyperpyrexii. U nékterych onemocnéni nervi a svali se vsak mohou vyskytovat i jiné komplikace.
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MALIGNI HYPERPYREXIE

Maligni hyperpyrexie je akutni, farmakologicky navo-
zeny Zivot ohroZujici stav, ke kterému dochazi pfi nebo po
narkoze. Jde o stav zvySeného metabolizmu ve vlaknech
kosternich svald. Vyskytuje se i nezavisle na pfitomnosti
nervosvalového onemocnéni.

Ve vétsin€ piipadt je geneticky podminéna predispozice.
Byl zjistén defekt na 19 chromozomu, kde je lokus genu pro
ryanodinovy receptor (6). Tato genetickd mutace je vSak ve
srovnani s poCtem manifestnich projevl tfikrat CastéjSim.

K rozvoji syndromu je nutné i vyvolavajici agens. By-
vaji to inhalaéni narkotika (chloroform, éter, halotan, flu-
rany) a depolarizujici relaxancia (suxamethonium). Tyto
latky zpusobuji zvySenou koncentraci Ca** v myoplazmé.
Vzhledem k nedostate¢nému zpétnému vstfebavani Ca*™*
do sarkoplazmatického retikula dochazi k pretrvavajici
vazbé aktinu a myozinu. Energetické vyCerpani vede k me-
tabolické acidoze a dalsi zvysovani pCO, i k respiracni
acidoze (1).

S rozvojem syndromu dochazi k hypertonu, arytmiim,
tachykardii a hypertermii. Laboratorné zjistujeme hyper-
kalemii, zvySeni kreatinkinazy (CK) a myoglobinurii. Prv-
nim pfiznakem byva kontraktura Zvykacich svall (spaz-
mus maseteril). Pfidava se tachykardie, metabolicka acido-
za, svalova ztuhlost, z¢ervenani kize.

V dalSim prib&hu pak pozorujeme arytmie, cyanozu,
hypotenzi, rozvrat mineralti, rhabdomyolyzu a hyperter-
mii. Velmi dilezita je ta okolnost, Ze hypertermie, ktera
urc¢ila nazev syndromu, je aZ velmi pozdnim pfiznakem to-
hoto nebezpecného stavu.

Lécha
Pokud dochazi k rozvoji pfiznaki, je nutny okamZity te-

rapeuticky zasah. Lze jej shrnout v nasledujicich bodech:

1. ukoncéeni inhala¢ni narkézy

2. 100 % O,

3. prohloubeni anestezie opiody, benzodiazepiny, barbitu-
raty

4. podpurna ventilace regulovana koncentraci vydechova-
ného CO,

5. opakované testovani krevnich plyni, elektrolyti, CK,
myoglobinu, laktatu

6. rychlé ukonceni operace

7. dantrolen 2,5 mg/kgi.v.

8. ochlazovani povrchu téla a lavaz Zaludku ledovou vo-
dou s pouZitim nasogastrické sondy

9. forzirovana diuréza

10. opakované kontroly rendlnich funkci, koagulace, teploty.

Dantrolen pravdépodobné nema vyznam preventivni,
protoZe polocas eliminace je 5-8 h. Je vSak vhodné, aby
byl k dispozici pfi kazdé anestezii rizikového pacienta. Kon-
trakeni test in vitro ze svalové biopsie s aplikaci kofeinu
nebo halotanu miiZe potvrdit diagnozu tohoto genetického
onemocnéni (5). Onemocnéni ma i abortivni formy. Na dru-
hé stran€ nemusi byt vidy spoustécim faktorem anestezie.
K maligni hyperpyrexii miiZe dojit i pfi nejriznéjSich streso-

OSTATNI RIZIKOVE STAVY PRI ANESTEZII

Pfi anestezii se mohou objevit i jiné komplikace, které
mohou byt klinicky podobné maligni hyperpyrexii, av§ak
patogeneticky jsou odlisné:
1. svalové spazmy - myotonické stavy
metabolické poruchy charakteru febrilnich stavii
rhabdomyolyza
srde¢ni zastava
respirac¢ni selhavani.

nok LN

Svalové spazmy - myotonické stavy

Svalové spazmy maseterti byvaji obvykle u myotonii,
méné Casto jsou projevem maligni hyperpyrexie. Myotonie
se zhorSuje 1éky, které zptisobuji hyperpolarizaci membra-
ny svalovych vlaken (suxamethonium, inhibitory choline-
sterdzy). Samotny myotonicky stav netrva dlouho a neni
spojen s hypermetabolizmem a produkci tepla. Nebyla po-
pséna umrti.

Hypertermie

Pouhé zvyseni teploty az do 40 °C bylo pozorovano
u nékterych dystrofii. Cast&jsi jsou hypotermie v disledku
snizeného metabolizmu a zhorSeni lokalni cirkulace u dys-

trofickych a paretickych svalti.

Rhabdomyolyza

Podani suxamethonia v kombinaci s halotanem miiZe
zpusobit poskozeni svalovych vlaken a myoglobinurii a na-
slednou obstrukci renalnich tubuli.
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U vSech nervosvalovych onemocnéni dochazi do jisté mi-
ry k hyperkalemii, av§ak rhabdomyolyza je vyraznéjsi u Cas-
nych dystrofii a metabolickych myopatii. U onemocnéni,
u kterych je sniZeni svalové hmoty, je bazalni kalemie obvyk-
le jiZ poné€kud vyssi, a proto je i riziko rhabdomyolyzy vetsi.

U myotonii zavislych na drasliku mize anestezie zpiiso-
bit generalizovanou myotonii a po anestezii je riziko obrn
a respirac¢niho selhani.

Rhabdomyolyzu a myoglobinurii mohou zpisobit také
alkohol, sympatomimetika, inhibitory cholinesterazy, ko-
fein, clofibrat, cyclosporin, diuretika, lithium, nifedipin,
extaze aj.

Srdecni selhani

K srde¢nimu selhani pfi anebo po anestezii miiZze u pa-
cientil s nervosvalovym onemocnénim dojit zejména pii
pouZiti halotanu nebo succinylcholinu, pfipadné obojiho.

Je zplisobeno hyperkalemii, kardiomyopatii (u myopa-
tii) a pfevodnimi poruchami (u neuropatii). U kardiomy-
opatii dochazi ke kardiomyolyze, u neuropatii k arytmiim,
které jsou zhorSovany hyperkalemii.

Respiracni selhani

Onemocnéni se svalovou slabosti jsou po podani myo-
relaxancii nachylna k respira¢nimu selhavani. Jde o spinal-
ni svalové atrofie, myastenie a svalové dystrofie.

Pfi anestezii mUzZe dojit k souctu svalové relaxace a
predchozi svalové slabosti. Napriklad u myastenie a perio-
dickych obrn je riziko pooperacni slabosti velké a miize
zpusobit hypoventilaci az zastavu dychani.

Myotonické stavy pfi a po operaci u nemocnych s
myotonii mohou vést ke sniZzenym hrudnim pohybim a
také k porucham ventilace. Podobné i sniZena vitalni ka-
pacita z nejriiznéjSich pfic¢in u trvalych respiracnich po-
ruch hraje rozhodujici roli. Ze svalovych onemocnéni je
nutno zminit svalové dystrofie nebo Schwartz-Jampelav
syndrom.

ONEMOCNENI S CASTEJSIMI KOMPLIKACEMI
PRI ANESTEZII

Neurolog je ¢asto zvan jako konzilidf k posouzeni ri-
zik terapeutickych postupl u pacienta s nervosvalovym
onemocnénim. Proto je dilezZité znat ta rizikova onemoc-
néni, kdy 1ze ¢ast&ji oCekavat peroperacni komplikace (ta-
bulka 1).

Maligni hyperpyrexie byva velmi Casto u dvou typu
kongenitalnich myopatii - tzv. ,central core“ myopatie a
u King-Denboroughova syndromu (4).

Central core myopatie

Je to autosomalné dominantni onemocnéni s variabil-
nim klinickym pribéhem. Obvyklé je postiZeni svalli pa-
nevniho pletence, nebyva progrese, dokonce miiZe byt urci-
té zlepSeni v dospélosti. Charakteristicky histologicky na-
lez ukazuje centralni loZiska ve vlaknech typu I s degene-
rovanymi myofibrilami. Jde o velmi rizikové onemocnéni
pro vznik maligni hyperpyrexie pfi anestezii.

Tabulka 1. Rizikova onemocnéni

kongenitalni myopatie centronuklearni myopatie

nemalinové myopatie

predominance vlaken typu |
Fukuyama CMD

Duchenne/Becker

pletencové dystrofie (LGMD)
facioskapulohumeralini dystrofie (FSH)
myotonickd dystrofie

myopatie pfi hypotyreéze
glykogendzy (McArdle)

lipidézy (deficit carnitinu, transferazy)
deficit myoadenylat deamindzy

deficit Cat*ATPazy (Brody)

myotonia congenita (Thomsen/Becker)
chondrodystroficka myotonie
(Schwartz-Jampel)

paramyotonie

myotonia fluctuans

hyperkalemicka

kongenitalni svalové dystrofie
svalové dystrofie

endokrinopatie
metabolické myopatie

myotonie

periodické obrny

hypokalemicka
myozitis
myastenia gravis
neurogenni postizeni poliomyelitis
polyneuropatie

spinalni muskularni atrofie (SMA)

King-Denborough syndrom

je charakterizovan kromé myopatie i malym vzristem,
skoli6zou, deformitou hrudniku, ptozou, nizko poloZzenyma
usima, Sikmyma o¢ima a kryptorchizmem. Také v tomto pfi-
padé je vysoké riziko maligni hyperpyrexie pfi anestezii.

U nékterych dalSich onemocnéni se setkavame Castéji
s jinymi vySe popsanymi komplikacemi.

Progresivni svalové dystrofie
U nemocnych s progresivni svalovou dystrofii se ¢asto

setkavame s deformitami hrudniku, které vedou ke snizZe-

ni ventilace a chronické respira¢ni insuficienci. Stav mii-

Ze komplikovat i kardiomyopatie, pfipadné dystrofie dycha-

cich svalll vedouci k jejich slabosti. Tyto pfi¢iny mohou

prispivat k vy$Simu riziku kardidlniho a respira¢niho se-

Ihavani. Na zakladé€ dystrofickych zmén ve svalech mize

pri anestezii dojit k nasledujicim staviim (2):

1. epizody zvySené teploty, acidéza, svalova ztuhlost a hy-
perkalémie, které jsou méné dramatické nez u maligni
hypertermie

2. akutni rhabdomyolyza

3. nahla zastava srde¢ni jako reakce na suxamethonium.

Mitochondrialni myopatie

Prikladem onemocnéni je McArdleova nemoc, u které
je deficit enzymu myofosforylazy. Tvorba myofosforylazy
je kodovana v jaderné DNA, odtud je enzym transporto-
van do mitochondrii.

Ischémie nebo svalova zat€Z u McArdleovy nemoci vy-
volava elektricky tiché kontraktury, miZe byt rhabdomyo-
lyza, myoglobinurie, selhani ledvin a smrt. Jde tedy o stav
velmi podobny maligni hyperpyrexii.
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I u ostatnich metabolickych myopatii byvaji Casté spaz-
my, svalové bolesti a myoglobinurie.

Ionoforopatie nedystrofické

U nemoci s postiZenim sodikového kanalu miize dojit
ke spazmim maseterii a generalizovanym spazmiim po
suxamethoniu. Je nutna intubace a podplirna ventilace.
MiizZe byt nevelka hypertermie.

Periodické obrny, kongenitalni myotonie a paramyoto-
nie jsou onemocnéni, u nichz je vyrazna tendence k depo-
larizaci membrany. Ta vede ke svalové slabosti, ktera mize
pretrvavat dlouho i po ukonceni anestézie a relaxace. Kar-
diomyopatie u téchto onemocnéni nebyva.

U myotonické dystrofie maligni hyperpyrexie nebyla
popsana. Mohou se v§ak objevit myotonické stavy a zasta-
va dechu po barbituratech.

Poruchy nervosvalového pirenosu

Mezi poruchy nervosvalového prenosu fadime kromeé kon-
genitalnich myastenickych syndromii myastenii gravis, Lam-
bert-Etoniiv myastenicky syndrom (LEMS) a botulizmus.

Je nutno pamatovat na to, Ze krevni plyny jsou u myas-
tenikd obvykle v normalnim rozmezi, avSak v kritickych si-
tuacich mohou velmi rychle alterovat. Nejsou vhodné pro
monitoraci selhavani nervosvalového prenosu. U myasteni-
ka je nutna dtikladna pfedoperacni pfiprava. Pfed operaci
je nékdy nutna opakovana plazmaferéza a imunosuprese.
Inhibitory cholinesterazy mohou byt nevhodné z nasleduji-
cich diavodu (3):

1. inhibuji metabolizmus lokalnich anestetik a succinyl-
cholinu

2. ovliviuji salivaci, funkci srdce a stfeva, coZ miZe délat
potiZe zejména v pooperacnim obdobi

3. ucinek inhibitord cholinesterazy byva pooperacné sil-
né€jsi nez u zdravych jedinct, proto je nebezpeci predav-
kovani, které se projevi aZ po operaci.

Dale je nutno pamatovat na to, Ze u pacienti, ktefi ma-
ji blokadu nervosvalového pienosu z jakékoli pfiCiny, at
uZ autoimunni etiologie anebo navozenou farmakologicky,
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muZe vzniknout pfi podani steroidll tzv. myopatie silnych
filament (thick filamen myopathy), ktera také komplikuje
pooperacni pribéh.

Neurogenni onemocnéni

U chronicky denervovanych svalii byva nadbytek ace-
tylcholinovych receptori. Succinylcholin pak reaguje s vét-
§im poc¢tem receptoril a dochazi k uniku kalia do extracelu-
larniho prostoru a pak do krve. To mlZe zptsobit poruchy
rytmu azZ srde¢ni zastavu.

Onemocnéni motoneuroni

Amyotroficka lateralni sklerdza je provazena vyznam-
nym postiZzenim bulbarnim, které vede ke sniZzenému kas-
lacimu reflexu a dysfagii. Je proto velké nebezpeci aspirace
a pneumonie. U spinalnich amyotrofii toto riziko nebyva.

Neuropatie (CMT, Friedreich) nezplisobuji ventilacni
komplikace, ale Castéjsi jsou bloky pfevodniho systému ve-
douci k arytmiim.

Komplikace pfi anestézii u nemocnych s nervosvalovym
onemocnénim jsou tedy velmi riznorodé a ¢asto mohou
vést k ohroZeni Zivota pacienta. Proto je u vSech rizikovych
pacientl dulezita spoluprace neurologa s anesteziologem.

Anesteziolog musi dobfe zhodnotit anamnézu a dosa-
vadni medikaci, zajistit krevni vySetfeni (CK, K" LDH,
transaminazy), kardiologické vySetfeni (kardiomyopatie,
arytmie), funkéni vySetfeni plic, RTG hrudniku (roz§ifeni
srdce), neurologické vySetfeni, event. provokacni testy, pfi-
padng¢ i svalovou biopsii.

Musi také velmi zvazZovat uziti inhalacnich narkotik,
vyuzit moznost lokalni nebo svodné anestezie. V pribéhu
operace peclivé monitorovat zakladni parametry (EKG,
TK, teplota), nepouZivat suxamethonium, co nejméné bar-
bituratti a opiatli, co nejvice omezit inhibitory cholineste-
razy.

Pooperacné je tfeba pokracCovat ve sledovani pacienta, ex-
tubaci provést aZ na jednotce intenzivni péce, kde je méfrena
saturace O,, event. uplatnéna ventilacni podpora. Velmi dile-
7Zita je ¢asna rehabilitace, zejména rehabilitace dechova.
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