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Doporuceni pro vedeni anestezie

u Dermatomyositidy

Nazev nemoci: Dermatomyositida

ICD 10: M33.90

Synonyma: Adultni dermatomyositida, polymyositida, idiopaticka zanétliva myopatie,
juvenilni dermatomyositida (nastup <18 let)

Souhrn o nemoci: Dermatomyositida je chronické degenerativni onemocnéni svalovych
vlaken a pojivové tkané zplsobené mikrovaskulopatii, perifascikularni atrofii a svalovymi
mikroinfarkty zprostfedkovanyma CD4+ a T bunkami. Je soucasti tria idiopatické zanétlivé
myositidy, ktera zahrnuje polymyositidu, dermatomyositidu a myozitidu inkluzniho téliska.
Za hlavni patologii se povaZuje perimyosialni ischemie vedouci k atrofii a degeneraci.
Ischémie je vysledkem tvorby a ukladani membrany-atakujicich-komplext v endotelu kapilar
(jako vysledek klasické cesty komplementu spousténé C1-q pfichytavajici se k poSkozenému
endotelu). Kapilarni okluze nasledovana timto ukladanim a nasledna reperfuze je hlavni
pfiinou poskozeni tkané. Za spoudté zanétu je povazovana kombinace genetické,
imunologické predispozice a virové infekce.

Pokud je nastup onemocnéni u mladsich 18 let, hovofime o juvenilni dermatomyozitidé.

Incidence je Castéj$i u Zen nez u muzl, s vrcholem nastupu mezi 30-60 let. 30 % dospélych
miva mirné az tézké postizeni.

Onemocnéni postihuje hlavné kizi a svaly, ale dalSi organy muzou byt také variabilné
zapojeny. Proximalni svalova slabost je velmi vyrazna. Postizeni kize zahrnuje exantém.
Kozni projevy jsou vysledkem vaskulopatie nebo fotosenzitivity; projevy zahrnuji rizné
erupce, jako je heliotropni vyrazka a Gottronovy papuly atd. Mohou byt pfitomny také srde¢ni
selhani, poruchy rytmu, abnormality srdecnich chlopni, anémie, polyneuropatie, subakutni
mozkova degenerace a aspiraCni / intersticidlni pneumonie. Hla8eno je také
gastroezofagealni refluxni onemocnéni a gastrointestinalni krvaceni / perforace.

U pediatrickych pacientl je bézna kalcinéza a lipodystrofie. Chronicka kalcinéza mize vést
k zapouzdfeni svalll, omezeni rozsahu pohybu a kontrakturam kloubd. Déti mohou mit
remise, ale vétSina miva residualni kozni postizeni a svalovou atrofii.

Adultni dermatomyozitida je velmi silné asociovana s karcinomy (45 %) plic, prsu nebo
Non-Hodgkinovym lymfomem. Gastrointestinalni refluxni choroba (GERD) je jednou
z dalSich systémovych komplikaci. Pfekryvajici se syndromy zahrnuji zanétlivou myopatii
a poruchy pojivové tkanove, jako je sklerodermie, systémovy lupus erythematodes (SLE)
a Sjogrenuv syndrom.




Lécba spocCiva hlavné v podavani kortikosteroidd a v pfipadé rezistence, v podavani
imunosupresiv jako azathioprin, methothrexat a cyklosporin. Imunoglobulinova infuze,
imunoadsorpce a plazmaferéza se také ukazaly jako uc€inné.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineény

Mozna Spatna diagnéza

a Vice informaci o nemoci, referenénim centriim a organizacni informace naleznete
v na webu Orphanet: www.orpha.net
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Typické vykony

Kromé jinych chirurgickych problém0, které nejsou spojeny s dermatomyozitidou, je
pravdépodobné, ze pacienti podstoupi operaci gastroezofagealniho refluxu, hiatové hernie,
uvolnéni svalovych kontraktur a operaci kloubnich patologii u pfekryvajicich se syndroma.
Tito pacienti jsou nachylni k zalude¢ni ulceraci a vysokému riziku perforace tenkého stfeva
a jicnu v dusledku trombdézy malych cév stfeva, proto mohou byt operovani pro akutni
explorativni laparotomii. DalSi mozné operace zahrnuji excize karcinomatdéznich mas
a implantaci venézniho portu.

Typ anestezie

Byla zdokumentovana regionalni i celkova anestezie v zavislosti na typu chirurgického
zakroku.

Nezbytna doplihkova predoperacéni vysetieni (vedle standardni péce)

Podrobné klinické vySetreni je dllezité pro zjisténi souCasného postizeni a vychoziho stavu
pacienta. Kontraktury ovliviujici dychaci cesty, respiracni a srdeCni postizeni a existujici
svalova slabost jsou dulezitymi oblastmi pfedoperacniho hodnoceni a dokumentace.

Odbéry zahrnuji rutinni krevni testy, jako je kompletni krevni obraz, aby se vyloucila anémie,
aktivni infekce a trombocytopenie. Kreatinkinaza a aldolaza by mély byt testovany pro riziko
rozpadu svalll, aspartataminotransferaza (AST / SGOT), alaninaminotransferaza (ALT /
SGPT) a laktatdehydrogenaza, ke zhodnoceni funkce jater a zdokumentovani vychozich
hodnot. Dale by mély byt odebrany renalni parametry ke zhodnoceni funkce ledvin.

Doporu€uje se srdeCni vySetfeni elektrokardiogramem a echokardiogramem, aby se
vylougily poruchy rytmu a strukturalni a chlopenni abnormality. K vylou€eni myokarditidy lze
nabrat srdecni enzymy.

Lze provést RTG hrudniku nebo CT s vysokym rozliSenim (HRCT) plic, aby se vyloucCila
pneumonie a intersticialni plicni onemocnéni. Plicni funkéni testy, spirometrie, difize oxidu
uhelnatého a vySetfeni arterialnich krevnich plynd je potfeba doplnit, pokud se ocekava
respiracni kompromitace.

Jakékoli zjisténi naznadlujici pfitomnost malignity mdze byt divodem k doplnéni vhodné
zobrazovaci metodé, CT nebo MRI.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

U prekryvajicich se syndrom( je pozorovana skeletalni deformita s omezenym pohybem
v temporomandibularnim kloubUl a kréni patefe, takze podrobné pfedanestetické hodnoceni
je neocenitelné. Videolaryngoskop, fibroopticky bronchoskop, LMA, buzie by mély byt
pfipraveny vzhledem k oCekavani obtizného zajisténi dychacich cest.

Riziko aspirace je vysoké kvuli Spatné koordinaci polykani, shromazdovani sekretu
ve valekulach, ezofagealnimu refluxu v dasledku diafragmatické slabosti, snizenému
vyprazdnovani Zaludku a snizené motilité stfeva. Proto je tfeba pouzit vhodnou strategii
k ochrané dychacich cest. Rapid sequence induction (RSI) mize do urcité miry snizit riziko
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aspirace. RSI se také doporuCuje v pfipadé perforace jicnu, aby se zabranilo zhorSeni
pneumomediastina a Sifeni obsahu jicnu dale do mediastina. Pokud se zvaZuje lavaz
hrudniku, muze byt nutna biluminalni intubace.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Zadna.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

U pacientd s dermatomyozitidou / polymyozitidou je zvySeny vyskyt Zilni tromboembolie
a riziko se zvySuje s vékem, imunoglobulinovou terapii, steroidy a dalSimi komorbiditami.
Pacienti mohou mit dlouhodobou antitrombotickou profylaxi. DoporuCuje se, aby pacienti
méli zavedenou perioperacni antitrombotickou profylaxi. Riziko pokraovani podavani
antikoagulancii v perioperacnim obdobi by mélo byt peclivé zvaZzeno po diskuzi s chirurgy
vzhledem k riziku krvaceni.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Pacienti mohou mit abnormality a deformace kloubu, coz &ini spravné polohovani velmi
naro¢nym. Trendelenburgova poloha béhem Uvodu do celkové anestézie muze snizit riziko
aspirace. Krehkost klize a osteoporéza jsou bézné pfi dlouhodobé 1é¢bé steroidy, a proto je
nutné pouzit odpovidajici vypodlozeni pro kostni vyénélky. Adekvatni termomanagement je
dudlezity, pokud je pfitomen Raynaudiv jev.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

VétSina pacientd uziva dlouhodobé Iléky, jako jsou steroidy nebo imunosupresiva.
Cyklofosfamid a doxorubicin mohou zpUsobit kardiomyopatii, myositidu, arytmie a srdecni
selhani, coz mlze vést k tomu, ze pacienti budou velmi citlivé reagovat na kardiodepresivni
ucinky po podani indukénich anestetik. Pecliva titrace Iéku je proto nanejvy$ dulezita.
Cyklofosfamid mulze také zpUsobit hepatocelularni selhani, a proto u Iékli metabolizovanych
jatry je tfeba upravit davkovani. Cyklofosfamid inhibuje pseudocholinesterazu, a proto maze
prodlouzit dobu plsobeni sukcinylcholinu. Soucasné pouziti NSAIDs s methotrexatem muaze
snizit jeho vylu€ovani, coz mize vést k potencialné fatalni toxicité, proto je potfeba pouzivat
NSAIDs uvazlive.

Anesteziologicky postup

Casté hospitalizace a intravenézni medikace mohou znesnadnit zavedeni i.v. vstupu.
Svalové kontraktury a abnormality kloubd mohou rovnéz pfispét k jeho obtiznému zajisténi.

Primarni obavy jsou obtizné zajisténi dychacich cest, pouZiti svalovych relaxancii a riziko
aspirace.
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Manipulace s dychacimi cestami mUze byt problematické kvili svalovym kontrakturam.
Riziko obtizného zajisténi dychacich cest a mozné komplikace by mély byt vyhodnoceny
pfedoperacné a podle toho by mél byt vytvofen plan anestezie. Awake intubace, pouziti
fibrooptického bronchoskopu nebo videolaryngoskopu mohou pomoci pfi zajisténi DC.

Existuji protichldné dukazy tykajici se pouziti svalovych relaxancii. Pacienti mohou mit
abnormalni odpovéd na svalova relaxancia. Pokud chirurgicky zakrok nevyZaduje svalovou
relaxaci, je nejlepsi se ji vyhnout.

Pouziti sukcinylcholinu se zpravidla nedoporucuje pro riziko hyperkalémie. Riziko maligni
hypertermie neni prokazano. Depolarizaénim myorelaxanciim se preferenéné vyhybame ve
prospéch rychle pulsobicich nedepolarizujicich svalovych relaxancii. Byl zaznamenan
prodlouzeny uginek a zpozdény nastup nedepolarizujicich svalovych relaxancii. Bylo hlaseno
prodlouzené trvani myorelaxace u vekuronia a pankuronia. Opozdény nastup a prodlouzené
trvani rokuronia je popsano v literatufe. Existuji zpravy o zvy8ené citlivosti na atrakurium.
Titrace svalovych relaxancii na zakladé sledovani TOF muze zabranit pfedavkovani
a zpozdénému zotaveni. Steroidem indukovana myopatie mulze dale zvysit citlivost
na myorelaxancia, proto je nejlepsi pfistup titrace. Pro zvrat svalovych relaxancii neni
zdokumentovana zadna odchylka od normalniho postupu. Existuji protichdné zpravy o
nastupu U¢inku sugammadexu, zda se vSak, Ze jeho uc€innost je stejna jako u normalnich
pacientd.

Dal$i vyzvou je ochrana dychacich cest pfed aspiraci. RSI a modifikovany tlak na krikoidni
chrupavku (Sellickiv hmat) mohou do urcité miry zabranit aspiraci. Extubace se doporucuje
po dosazeni odpovidajicich dechovych objemu a vitalni kapacity a pfi plném probuzeni
pacienta, nejlépe v poloze na boku, aby nedoslo k pfipadnému vdechnuti. Zpravy o pouZziti
LMA (klasické nebo typu ,Proseal”) pro operace u téchto pacientl existuji, nicméné
s ohledem na vysoké riziko aspirace, je nejlépe se jejimu pouziti vyhnout.

Indukéni anestetika se maji pouzivat opatrné vzhledem k vysokému vyskytu kardiomyopatie
a srde¢niho selhani. Kardiostabilni I€ky, jako je etomidat, mohou byt titrovany. Je nezbytné
byt pfipraven na rizné poruchy srde¢niho rytmu a abnormality vedeni. Opioidy se musi
pouzivat opatrné, aby se zabranilo respiracni depresi.

Intersticialni plicni onemocnéni a jina plicni onemocnéni do znaéné miry zvySuji perioperaéni
mortalitu a nemocnost. Doporucuje se pfedoperacni posouzeni s hodnocenim tohoto rizika.
Poloha na zadech a anestezie mohou zhordovat oxygenaci a ventilaci. Po celkové anestezii
muze byt extubace obtizna a pacient mize vyzadovat ventilaéni podporu.

Regionalni anestezie je preferovana, kdykoli je to mozné, protoze mulze predchazet
komplikacim souvisejicim s aspiraci a nutnosti sledovat svalovou relaxaci. Deformity a
svalové kontraktury vS8ak mohou ztéZovat polohovani k spinalni nebo epiduralni anestezii.
Nizko davkova spinalni anestézie zabranuje respiracni kompromitaci asociované s vysokym
spinalnim blokem. Sou¢asna epiduralni suplementace maze prodlouzit dobu trvani anestézie
a pomoci titrovat davku anestetik s daleko nizSim rizikem rozvoje vysoké spinalni blokady.
Periferni nervové bloky by se mély pouzivat vzdy, kdyz je to mozné.

Neni hlaseno mnoho pfipadt anestezie u détskych pacientl s dermatomyozitidou. Stejné
jako u dospélych se depolarizujicim svalovym relaxanciim pfednostné vyhyba. Pecliva titrace
nedepolarizujicich myorelaxancii je nutna. Dychaci cesty mohou byt obtizné kvuli kloubnim
kontrakturam spojenych s kalcinézou, coz omezuje polohovani nebo rozsah pohybu.

Steroidy jsou nejCastéjsi léky pouzivané k IéEbé DM a mohou zpuUsobovat hyperglykémii,

kfehkost kuze a osteoporézu. Dulezita je kontrola krevniho cukru pfed, a i v prabéhu
operace.
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Stresova davka je nutna, pokud je pacient v rezimu vysoké davky steroida.

Pfisna asepse je dulezita, protoze vétSina pacientl je na chronickych imunosupresivech.

Zvlastni ¢i dopliiujici monitorace

Kromé standardniho monitorovani, jako je pulzni oxymetrie, EKG, krevni tlak, EtCO,,
monitorace plynu a teploty, by se mélo v zavislosti na pfipadu a komorbiditach pacienta
zahrnout dal$i doplfikové monitorovani.

Kardiomyopatie, srde¢ni selhani nebo plicni hypertenze by méla podle potfeby zahrnovat
monitoraci arteridlniho krevniho tlaku, centralniho Zilniho tlaku, tlaku v plicnici
a transesofagealni echokardiogram. TOF monitorace je velmi dualezita pro davkovani
svalovych relaxancii, protoZze dermatomyositida je progredujici svalova nemoc s rekurentnimi
vzplanutimi a ur€itou rezidualni slabosti. Je nezbytné sledovat neuromuskularni blokadu
pfed (baseline) i po podani myorelaxancii. Titrace dalSich davek myorelaxancii by méla
vychazet z monitorace Urovné blokady.

Pfiméfeny NIF (Negative Inspiratory Force) a vitalni kapacita pfed extubaci mohou také

svédcit o dostate¢ni svalové sile a byt prediktorem optimalniho weaningu, coz mize zabranit
rozvoji komplikaci z hypoventilace a aspirace.

Mozné komplikace

AspiraCni pneumonie, rezidualni svalova blokada, ventilatni nedostatecnost / deprese jsou
pravdépodobné v pooperacnim obdobi.

Pooperacni péce

Je nanejvy$ dulezité sledovat adekvatni ventilaci a zabranit aspiraci. U pacientd
s Raynaudovym fenoménem je zivotné dulezité udrzovat normotermii. Opioidim v lécbé
bolesti se, pokud mozno, vyhybame pro riziko respiraéni deprese, nebo opioidy s kratkym
ucinkem mohou byt pouzivana s opatrnosti. K prevenci atelektaz u bfiSnich vykonl by meély
byt pouzity k tlumeni bolesti dalSi doplfikové pfistupy, jako je epiduralni analgezie nebo
transverzalni abdominalni blok (TAP).

Pacienti po dlouhych operacich s vyznamnymi ztraty tekutin, se srdeénim nebo plicnim

postizenim nebo rezidualni svalovou slabosti mohou profitovat z umélé plicni ventilace
a monitorovani na ICU.

Akutni komplikace spojené s nemoci a jeji vliv na pribéh a zotaveni z anestezie

Pretrvavajici svalova slabost po zakroku muize byt vysledkem rezidualni svalové blokady
nebo jako dusledek svalové slabosti zpusobené samotnym onemocnénim nebo myositidou.
Prvnimu Ize zabranit tim, Ze se vyhneme svalovym relaxanciim, pokud to Ize, nebo titrujeme
jejich davku dle monitorace TOF. Adekvatni reverze svalové blokady a uméla plicni ventilace
jsou vhodné terapeutické pristupy.
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Respiracni kompromitace muze byt také zplsobena pfedavkovanim opioidy a muize byt
zvracena naloxonem, pokud se to povazuje za nezbytné.

Vv s

nebude dychaci sila normalizovana, nez je extubovat a vystavovat hypoxii a aspiracnimu
riziku.

Ambulantni anestezie

| kdyz pacienti nemaiji zadnou rezidualni svalovou slabost nebo se z ni dostate¢né zotauvili,
stres z chirurgického zakroku a anestetika samotna mohou zpUsobit urCity stuper svalové
slabosti, coz zpUsobuje, ze pacienti jsou nachylni k respiracni depresi nebo aspiraci. Je
rozumné pacienta po vykonu monitorovat, aby se zabranilo komplikacim.

Kratké vykony v lokalni anestezii bez pouziti sedativ. mohou byt provadény v rezimu
ambulantni anestezie. Pooperacni monitorace a pfipadné propusténi do domaci péce by se
méla fidit uvazlivym pfistupem k rozsahu chirurgického zakroku, zavaznosti nemoci
a pozadavku na opioidy k tlumeni bolesti. Prah pro rozhodnuti k pfijmu pacienta k noéni
observaci by mél byt v pfipadé dermatomyositidy velmi nizky.

Porodnicka anestezie

Téhotenstvi mize exacerbovat zakladni onemocnéni. Regionalni anestezie je povazovana
za bezpecnou pro cisafsky fez u t&€hotnych Zen.

Téhotenstvi zvySuje riziko aspirace a adekvatni profylaxe a preventivni opatfeni by méla
provedena. Pokud je planovana celkova anestezie, doporu€uje se jednoznacné RSI.
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