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DoporucCeni pro vedeni anestezie u

Huntingtonovy choroby

Nazev nemoci: Huntingtonova choroba

ICD 10: G10

Synonyma: Huntingtonova nemoc, Huntingtonova chorea

Souhrn o nemoci:

Huntingtonova choroba (HD) je progresivni neurodegenerativni onemocnéni centralniho nervového
systému, které je zpusobeno predpokladanym ziskem nezadouci (dosud neznamé) funkce
Huntingtinova proteinu pfi mutaci genu na chromozomu 4. P¥i této mutaci dochazi ke zvySeni poctu
cytosin-adenin-guanin (CAG) ftrinukleotid(l, které se opakuji v kodujici ¢€ast genu. Vytvari
polyglutaminovou oblast v Huntingtinové proteinu. Tato oblast méni funkci proteinu, coz ma za
nasledek degeneraci neurond, zejména ovliviiujici bazalni ganglia. Pfi vétS§im nez 40x CAG opakovani
dochazi k plné se projevujicimu onemocnéni. HD je dédéna autosomalné dominantné dédiénym
vzorcem, to znamena, ze pocet CAG opakovani se mlze zvysit béhem spermatogeneze, coz vede k
dfivéjSimu nastupu nemoci a rychlejsi progresi. U HD se tedy jedna o znak dédény po otci. Mezi
pfiznaky Huntingtonovy choroby patfi nekontrolovatelné mimovolni pohyby ve smyslu kontrakci,
svijeni a krouceni. Dale dystonie, dysfagie, dysartrie a psychiatrickd onemocnéni vcetné deprese,
manie, obsedantné-kompulzivni poruchy a demence. Nemoc je progresivni a doba od pocCatku do
smrti se pohybuje od 10 do 30 let.

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

MoZna Spatna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

U pacientd trpicich Huntingtonovou chorobou neexistuji typické operace.
Probihaji studie, zda je hluboka stimulace mozku pfinosem pro motorické pfFiznaky
pacienta. Souhrn chirurgickych pfipadl z Mayo Clinic zahrnovala v§eobecné chirurgické, ortopedické,
zubni, hrudni a ORL postupy. Nékteré rodiny se mohou rozhodnout pro provedeni gastrostomie pfi
zhorSeni dysfagie.

Typ anestezie

Neexistuji absolutni kontraindikace jakéhokoli anesteziologického postupu u pacienta s Huntigtonovou
chorobou. Regionalni anestézie miize byt naro¢na, pokud pacient neni schopen spolupracovat.

Publikované kazuistiky spojuji HD s prodlouzenym zotavenim z benzodiazepinu a barbituratd, stejné
tak s prodlouzenou dobou neuromuskularni blokady po podani depolarizujicich i nedepolarizujicich
myorelaxancii.

Alespon jedna geneticka studie zjistila zvySeny vyskyt atypické pseudocholinesterazy u pacientt s HD.

Nicméné review jedenacti pacientd s HD, ktefi podstoupili sedmnact celkovych anestezii (Kivela et al.,
Mayo Clinic), nenaslo atypické reakce na midazolam, thiopental, sukcinylcholin ani nedepolarizujici
svalova relaxancia. Prolongovana sedace pozorovana po benzodiazepinech a barbituratech v
pfedchozich ¢lancich byla témito autory vysvétlena relativnim predavkovanim témito Iéky, nikoli
abnormalni reakci pacienta.

PfestoZe nebyla pozorovana zadna neobvykla odpovéd na svalova relaxancia, autofi doporudili
opatrnost se sukcinylcholinem vzhledem k pfitomnosti atypické pseudocholinesterazy. Sukcinylcholin
vSak m(ize byt stale k uzitku vzhledem k moznému zvySenému riziku aspirace u téchto pacient(.
Sedace propofolem byla popsana jako u€inna pro monitorovanou anesteziologickou pédi,
avSak musi byt zvaZeno riziko aspirace a dodrzeni doporu€eni ohledné lacnéni.

Nezbytna dopliikova predoperacni vySetreni (vedle standardni péce)

Testovani k diagnostice by mélo byt provadéno pfipad od pfipadu na zakladé pacientovy
anamnézy. VysSetfeni specifické pro Huntingtonovu chorobu zahrnuje genetické testovani, které
potvrzuje diagndzu, genetické poradenstvi pacienta a rodiny, zobrazeni mozku, psychiatrické a
neurologické vysetfeni a vySetfeni o polykani, pokud je indikovano. Moznost aspirace by méla byt
vySetfena v pfipadé akutniho zhorSeni respirac¢nich funkci.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Anatomie dychacich cest by méla byt vyhodnocena co nejdikladnéji s ohledem na schopnost
pacienta spolupracovat. Je-li to mozné, mély by byt zkontrolovany pfedchozi anesteziologické
zaznamy. Pfitomnost znamek nebezpedi aspirace by se méla zohlednit pfi ivodu do anestezie a
intubaci.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Pacienti s HD mohou dostavat transfuzni pfipravky dle Iékafskych a porodnickych indikaci a dle
predchozi transfuzni historie. Pacienti s HD mohou darovat krev bez rizika pro pfijemce.
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Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Nejsou hlaseny zadné pfipady s problémy tykajicimi se perioperacni antikoagulace u téchto pacientu.
Jak se onemocnéni vyviji a pohyblivost se zhorSuje, mlze byt zajiSténa profylaxe Zilni trombembolie.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Dystonie mizZe znesnadnit periopera¢ni polohovani a je tfeba vénovat pozornost minimalizaci rizika
poskozeni perifernich nervil nebo muskuloskeletalniho poranéni. Rehabilitace a logopedie hraji v
dlouhodobém hledisku dulezitou roli.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Bézna medikace pacientd s HD zahrnuje antipsychotika, benzodiazepiny, antiepileptika, jako je
levetiracetam a tetrabenazin, které pomahaji potlaCovat choreoidni pohyby vycerpanim zasob
dopaminu. Tetrabenazin také vycerpava zasoby serotoninu, norepinefrinu a histaminu, coz mize mit
rizné Ucinky na potfeby anestezie a hemodynamickou odpovéd na anestezii.

Anesteziologicky postup

Jak je popsano vyse, neexistuji absolutni kontraindikace k podani konkrétniho anestetika nebo pouziti
urc¢itého druhu anestezie. V minulosti byly vzneseny otazky tykajici se mozného prodlouZzeného u&inku
sukcinylcholinu pravdépodobné kvuli spojeni mezi HD a atypickou pseudocholinesterazou. K
pacientovi je tfeba pfistupovat citlivé a opatrné, nékdy s pomoci €lena rodiny pacienta, vzhledem k
motorickym a psychickym obtizim, které se vyskytuji v pozdni fazi onemocnéni. Pacienti mohou mit
obtize zUstat v klidu a/nebo spolupracovat s anesteziologickym tymem. Kvdli kiehkosti a Spatnému
nutricnimu stavu téchto pacientl mize byt snizena spotfeba anestetik.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Doplnujici monitorace je na uvazeni anesteziologického tymu na zakladé fyziologickych odchylek
oCekavanych v dusledku chirurgického zakroku, pfitomnosti nebo nepfitomnosti dysautonomie a
dalSich onemocnéni pacienta.

Mozné komplikace

Méli bychom mit na paméti riziko aspirace kvili nejistoté dodrzovani laénéni a také kvuli frekvenci
dysfagie v pokrocilém stadiu HD. Pacienti s HD mohou trpét vyraznou dysfunkci autonomniho
nervstva a méli bychom mit dispozici Iéky pro zvladnuti vykyvl krevniho tlaku pfi anestezii. Je na
misté hodnotit rizika dle chirurgického zakroku a dalSich onemocnéni pacienta.

Pooperaéni péce

Rutinni pooperaéni sledovani a péce jsou dostatecné. Pacienti mohou mit prospéch z klidného
prostfedi s rodinnym pfisludnikem u postele.
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Akutni komplikace spojené s nemoci a jeji vliv na pribéh a zotaveni z anestezie

Béhem stfednédobého pooperacéniho obdobi musime byt pozorni k pfiznakim a symptomim
pneumonie, stejné tak se aspiracni pneumonie mlze objevit v pozdéjSich stadiich tohoto onemocnéni.

Ambulantni anestezie

Tito pacienti mohou podstoupit ambulantni anestézii, pficemz je tfeba mit na paméti potfebu
komplexni péce v pozdéjSim stadiu onemocnéni. Pokud jsou ubytovani v oSetfovatelském zafizeni, je
nutna pecliva koordinace mezi tymem tohoto zafizeni a Iékafskym tymem provadéjicim anestézii a
vykon.

Porodnicka anestezie

O porodnické anestézii u pacientll s HD neni k dispozici pfili§ mnoho literatury. Letter to the editor
publikovany v €asopisu Journal of Clinical Anesthesia, ktery vypracoval Draisci a kol., popisuje pfipad
vysoké spinalni anestezie vedouci k hypotenzi u pacienta s HD. Navrhuji opatrnost s pouzitim
neuraxialnich technik, ackoli pacientovi popsanému v tomto pfipadé bylo aplikovano nevyhovujici
lokalni anestetikum. Je mozné, Ze autonomni dysfunkce pfitomna v pozdé&jSim stéddiu HD v hypotenzi
tohoto pacienta hrala roli.
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