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Doporuceni pro vedeni anestezie
u Duchennova svalova dystrofie

Nazev nemoci: Duchennova svalova dystrofie

ICD 10: G71.2
Synonyma: Dystrofinopatie

Souhrn o nemoci: Duchennova svalova dystrofie (DMD) je nejCastéjSi a zavaznou svalovou
dystrofii s incidenci 1: 3000 novorozencl muzského pohlavi. Pozn. pfekladatele (Jedna se o
onemocnéni s X-vazanou recesivni dédi¢nosti). Je zplsobené mutaci v genu pro dystrofin,
ktery se nachazi na chromozomu Xp21. ProtoZze mutace de novo jsou Casté, pozitivni
rodinna anamnéza chybi ve 30 % pfipadl: v téchto pfipadech je primérny vék v dobé
diagnézy mezi 3 a 5 lety. Nékteré Zeny nesouci mutovany gen na jednom chromozomu X
mohou vykazovat svalovou nebo srde¢ni patologii. Tato mutace ma za nasledek deficit
dystrofinu, dualezitého sarkolemalniho strukturalniho proteinu svalovych bunék. Klinicky
prabéh DMD je zavazny a aktualné neni k dispozici kauzalni terapie. Néktefi pacienti jsou na
chronické kortikoidni terapii, protoze ta mize zpomalovat pribéh nemoci.

Tato porucha je charakterizovana progresivni slabosti kosternich svall s ¢asnym nastupem
v détstvi. Pfestavba svalu pojivovou a tukovou tkani vede ke ztraté pohyblivosti primérné
kolem 10 let véku. Pozn. prekladatele (Primérna délka Zivota je 25 let a pacienti umiraji
nejéastéji na respiracni selhani). VétSina z téchto pacientd vyzaduje ke zlepSeni kvality
Zivota korekéni ortopedickou operaci v ¢asném stadiu onemocnéni pro deformity nohou a
pozdéji pro zavaznou skoliézu. Hlavni anesteziologickou obavou pfi péci o pacienty s DMD
je pouziti depolarizujicich myorelaxancii a inhala¢nich (halogenovanych) anestetik, protoze
hrozi potencialni riziko téZké hyperkalémie a rabdomyolyzy.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedine¢ny

MoZna Spatna diagnoza

i ) Vice informaci o nemoci, referenénim centriim a organiza¢ni informace naleznete
na webu Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Svalova biopsie; ortopedicka operativa, uvolnéni Slach, pfenos Slach, korekce skoliézy.

Typ anestezie

Neexistuji zadna definitivni doporuceni pro celkovou nebo regionalni anestezii.

Muze byt poskytnuta regionalni nebo lokalni anestézie. Existuji zpravy o spinalni, epiduraini
a kaudalni anestezii bez jakychkoli komplikaci. DoporuCuje se ultrazvukové navadéni,
protoze orientaCni body mohou byt kvili muskuloskeletalnim deformitam zakryty nebo
nejasné.

Sukcinylcholinu a inhalaénim anestetikim je nejlépe se vyhnout, protoze existuje riziko tézké
hyperkalémie a rabdomyolyzy. Celkova anestézie se nejlépe provadi jako totalni
intravenézni anestézie (TIVA). Néktefi autofi vdak navrhuji, Ze za zvlastnich okolnosti (napf.
obtizné zaijistitelny zilni pfistup) je kratkodobé pouziti inhalaéni anestézie pfijatelné, pokud je
anesteziolog pfipraven k |éCbé akutni rabdomyolyzy. Neexistuje zadné riziko maligni
hypertermie.

Oxid dusny Ize pouzit, ale v pfipadé manifestujiciho srde¢niho postizeni se doporuCuje se
mu vyhnout.

U mladych pacientli v ¢éasném stadiu nemoci (bez kardiopulmonalniho postizeni, zachovalou
schopnosti chuze) neexistuje kontraindikace k analgosedaci. U pacienti v pokrocilém stadiu
nemoci (kardiopulmonalni postizeni, slabost faryngealniho svalstva, ztrata pohyblivosti) by
méla byt analgosedace provedena pouze po peclivém zvazeni individualnich rizik, zejména s
ohledem na respira¢ni selhani a riziko aspirace.

Nezbytna doplikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

DMD je progresivni svalova dystrofie, a proto pacienti s ¢asnym stadiem nemoci nemaji
kromé slabosti kosterniho svalstva relevantni poSkozeni jinych organovych systéma, zatimco
pacienti s pokroCilym stadiem nemoci vykazuji zavazné poskozeni srdec¢niho a plicniho
systému. Proto je pfi probihajicim onemocnéni nutné kardiopulmonaini vySetieni.

Pro vyhodnoceni pfitomnosti kardiomyopatie by mély byt provedeny testy srdecni funkce
vCetné elektrokardiografie a echokardiografie.

Pro vyhodnoceni stupné plicniho postizeni by mély byt provedeny testy plicnich funkci
v€etné spirometrie a analyzy krevnich plynGd. Uvédomte si ale, Ze neexistuje Zadna
jednoznacna korelace mezi plicni funkci a pooperaénimi respiraénimi komplikacemi.

Hladiny kreatinkinazy (CK) jsou obvykle zvySené, ale nevykazuji Zzadnou korelaci se
zavaznosti onemocnéni. Pfedoperacni odbér CK je uzite€ny, minimalné k ziskani vychozi
hodnoty v pfipadé perioperacnich komplikaci, jako je rabdomyolyza. V pozdéjSim stadiu
onemocnéni (napf. u pacientd na invalidnim voziku) se hladiny CK mohou vratit k normalnim
hodnotam.
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Pokud je pfitomna svalova slabost a je planovana regionalni anestézie, je z pravnickych
ddvodl uzite€na neurologicka konzultace.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Vlastni retrospektivni data ukazala obtiZznou intubaci u 8 z 219 pacientu (ventilace na masku
bez potizi). Ackoli je to jen slaby dukaz, je tfeba zvazit moznost obtizného zajisténi
dychacich cest. Makroglosie je Casta.

Pacienti s pokroCilym stadiem onemocnéni maji slabost orofaryngealnich sval(l véetné obtizi
s polykanim a mozného zvySeného rizika aspirace. Pozn. prekladatele (VétSina pacientt ma
proto v pokrocilém stadiu nemoci zajisténou tracheostomii a ¢asto i PEG. Néktefi pacienti
mohou byt zavisli na domaci umélé plicni ventilaci).

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

U pacientt s DMD béhem vysoce invazivniho chirurgického zakroku mize byt vyssi
pozadavek na krevni derivaty. Existuji neCetné dikazy o zhor§ené funkci krevnich desticek,
alterované koagulaci, fibrinolyze a snizené reaktivité cév, coz miaze mit klinické dusledky.
Jedna mala studie ukazala vy$Si perioperacni krevni ztratu béhem operace skoliézy u
pacientl s neuromuskularnimi chorobami (role osteoporézy?), zejména u pacientl s DMD ve
srovnani s pacienty s idiopatickou skoliézou.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neexistuji dikazy, které by podporovaly potfebu nasazeni konkrétni antikoagulace.
ZhorSena pohyblivost pacienti v pokroCilém stadiu vS8ak muUze naznaCovat vySSi riziko
pooperacni trombaozy.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Neni hlaseno. Pozn. prekladatele (Pacienti v pokroCilém stadiu onemocnéni jsou cEasto
omezené mobilni, zavisli na invalidnim voziku, mohou mit ¢etné kontraktury a sklony
k tvorbé dekubitt. Proto je na misté vétsi opatrnost pri polohovani, transportu i mobilizaci
pacienta.)

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Neni hlaseno. V pfipadé terapie kortikoidy zajistéte substituci steroidd.
Pozn. prekladatele (Pacienti s pokrocCilou fazi nemoci ma riuzné zavazné projevy

kardiomyopatie, neni vyjimkou uzivani ACE inhibitort, betablokatortd nebo jinych Iéka
v terapii srde¢niho selhani, které mohou zhorsovat kardiodepresivni pusobeni anestetik.)
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Anesteziologicky postup

Vyvarujte se sukcinylcholinu a jakémukoli inhalaénimu anestetiku (véetné potfebné pfipravy
anesteziologického pfistroje vymytim rezidua plynGd pfed indukci) z dOvodu rizika
hyperkalemické srdecni zastavy a rabdomyolyzy.

V pfipadé souCasné kardiomyopatie se vyhnéte oxidu dusnému kvli jeho kardiodepresivnim
ucinkam.
Opioidy, propofol, dexmedetomidin, ketamin a lokalni anestetika se pouzivaji bez jakychkoli

komplikaci. Pacienti mohou vyzadovat vy$si davku propofolu nebo opioidd.

Nedepolarizujici myorelaxancia mohou byt u téchto pacientll pouzita bezpecné, ale vykazuiji
vyrazné rozdily v nastupu a trvani uc€inku. Obecné je nastup neuromuskularniho bloku
zpozdén a doba trvani je vyrazné prodlouzena. Tyto U€inky jsou zvyraznény pfi pokroc&ilém
stadiu onemocnéni, a vice pfi pouziti rocuronia ve srovnani s mivacuriem.

Antagonizace neuromuskularni blokady pyridostigminem nebo neostigminem se zda byt
mozna. V pfipadé pochybnosti, upfednostiiujeme umélou plicni ventilaci do spontanniho
zotaveni. Existuji zpravy o uspésSném podani sugammadexu.

Existuje jedna zprava o vys$Si toxicité paracetamolu u pacientl s DMD.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Monitorovani nervosvalové blokady se pfi pouziti jakychkoli nedepolarizujicich myorelaxancii
dirazné doporucuje: je uziteCné ziskat vychozi udaje o svalové sile jeSté pfed podanim
samotnych svalovych relaxans.

Sledujte télesnou teplotu, abyste se vyhnuli tfesavce, ktera zvySuje spotiebu kysliku.
V pfipadé vysoce rizikového chirurgického zakroku, velkych krevnich ztrat nebo pokrocilého
onemocnéni, se doporuCuje arterialni kanylace, pro invazivni méfeni krevniho tlaku, a

zajisténi centralniho zilniho katetru. V pfipadé kardiomyopatie, je velmi uziteCna
transoesofagealni echokardiografie.

Mozné komplikace

Pacienti s DMD jsou ohrozeni hyperkalemickou srdecni zastavou (sukcinylcholin) a
rabdomyolyzou (inhalaéni anestetika).

Sedativa (benzodiazepiny) mohou zpUsobit respiraéni nedostate¢nost.

Svalova relaxancia vykazuji az ¢tyfnasobné prodlouzeni délky nervosvalové blokady. Tento
ucinek zavisi na stadiu onemocnéni.

Pacienti s DMD jsou ohrozeni respiracni a srde€ni nedostatecnosti.
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Pooperaéni péce

Stupen pooperacniho sledovani a mozné pfijeti pacienta k intenzivni péci zavisi na povaze
chirurgického zakroku a perioperaénim stavu pacienta.

Vyhnéte se dlouhodobé imobilizaci. Doprovodna svalova atrofie mlze zhorSit zakladni
onemocnéni.

V pfipadé potfeby pooperaéni umélé ventilace usilujte o ¢asny weaning (napf. cestou
neinvazivni ventilace), vyhnéte se dlouhodobé umélé plicni ventilaci.

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

Jak je zminéno vyse.

Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezie (podle aktualnich doporu€eni), pokud vlibec, by méla byt provadéna
pouze u pacientd s DMD s ¢asnym onemocnénim (bez kardiopulmonalnich pfiznaku) a
chirurgickym zakrokem s nizkym rizikem.

Porodnicka anestezie

Zeny trpici DMD (spontanni mutace navic u pfenaseéek DMD) jsou skutednou vzacnosti.
Nejsou k dispozici zadné spolehlivé udaje.
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