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Doporučení pro vedení anestezie u  

Segawovy dystonie 

Název nemoci: Segawova dystonie 

 
ICD 10:  G24.8 
 
Synonyma: Segawova nemoc, dopamin–responzivní dystonie (DRD), hereditární 
progresivní dystonie s diurnální fluktuací, DYT5a dystonie, GTP cyklohydrolasa 1-deficitní 
dopamin–responsivní dystonie 
 
Souhrn o nemoci:   
 
Segawova nemoc (dopamin–responsivní dystonie, DRD) je autosomálně dominantně 
dědičný syndrom, který byl poprvé popsán v roce 1970 Masaya Segawou a jeho kolegy. Je 
způsoben mutací genu GCH 1 na chromozomu 14q22.1-q22.2, která má za následek 
biochemický defekt v syntéze tetrabiopterinu. Absence kofaktoru pro fenylalanin hydroxylázu 
(PAH) narušuje produkci tyrosinu. Tyrosin je mimo jiné substrátem pro biologickou syntézu 
dopaminu. V případě Segawovy nemoci ovlivňuje výsledný nedostatek dopaminu především 
bazální ganglia. Prevalence Segawovy nemoci je přibližně 0.5/106, ale pravděpodobně bude 
poddiagnostikována. Typickými symptomy jsou progresivní dystonie s diurnální fluktuací, 
častěji dolních končetin (s unilaterální nebo bilaterální vnitřní rotací jedné nebo obou 
chodidel), a rychlým vyčerpáním. Ve většině případů onemocnění dobře reaguje na nízké 
dávky L–dopy (200-300 mg) často kompletní remisí symptomů. I při dlouhodobé léčbě nebyly 
u většiny pacientů pozorovány vedlejší účinky (ON-OFF fenomén, freezing). 
 

 

Medicína se stále vyvíjí 

Možná nové znalosti 

Každý pacient je jedinečný 

Možná špatná diagnóza 

 
  

Více informací o nemoci, referenčním centrům a organizační informace naleznete 
na webu Orphanet: www.orpha.net 

 

http://www.orpha.net/
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Typické výkony 

Nejsou nutné léčebné operace. Nemocní ale mohou podstupovat ortopedické výkony nebo 
císařský řez.  

 

Typ anestezie 

Pro podání jak regionální, tak celkové anestezie neexistují žádná konkrétní doporučení.  

Regionální a lokální anestezii lze podat bez omezení. Existuje více kazuistik o provedení 
císařského řezu ve spinální anestezii s hyperbarickým roztokem 0,5% bupivakainu a 
fentanylem, v epidurální anestezii s 2% lidokainem a celkové anestezie s fentanylem, 
atracuriem a isofluranem/N2O. Dále je k dispozici kazuistika podání celkové anestezie 
s použitím sufentanilu a propofolu.  

U pacientů upoutaných na vozík bychom se měli vyvarovat sukcinylcholinu.  

V léčbě L-Dopou musí být striktně pokračováno, nutné je sledovat vedlejší účinky. Období 
bez léčby dopaminem by mělo být minimální.  

 

Nezbytná doplňková předoperační vyšetření (vedle standardní péče) 

Pokud je plánována regionální anestezie a jedním z projevů onemocnění je svalová slabost, 
je vhodné z forenzních důvodů doplnit neurologické konsilium.  

 

Zvláštní příprava na zajištění dýchacích cest 

Dýchací cesty nejsou postiženy. Postačuje obvyklá příprava. 

 

Zvláštní příprava před podáním krevních derivátů 

Není hlášeno, není očekáváno.  

 

Zvláštní příprava před zahájením antikoagulace 

Není hlášeno. Je třeba věnovat pozornost imobilním pacientům. 

 

Zvláštní opatření při polohování, transportu a mobilizaci pacienta 

Nejsou nutná žádná zvláštní opatření. 

 

http://www.orphananesthesia.eu/
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Interakce chronické medikace a anesteziologických agens 

Předmětem diskuze je teratogenní účinek L-dopaminu. 

Obdobně jako při léčbě Parkinsonovy choroby je nutné respektovat možné vedlejší účinky 
dopaminu. 

 

Anesteziologický postup 

U imobilních pacientů je pro riziko srdeční zástavy z hyperkalémie a rhabdomyolýzy 
kontraindikováno podání sukcinylcholinu. 

Opiáty, propofol a lokální anestetika lze použít bez omezení. 

Existuje více kazuistik o provedení císařského řezu ve spinální anestezii s hyperbarickým 
roztokem 0,5% bupivakainu a fentanylem, v epidurální anestezii s 2% lidokainem a v celkové 
anestezii s fentanylem, atracuriem a isofluranem/N2O.  

Jakýkoliv druh stresu může exacerbovat projevy onemocnění, jako prevence je vhodné 
podání anxiolytické medikace.  

 

Zvláštní či doplňující monitorace 

Při použití neuromuskulární blokády je nezbytná monitorace hloubky blokády relaxometrem. 
Vhodná je i monitorace tělesné teploty. 

 

Možné komplikace 

Pozdní podání dopaminu, stejně tak i stres, může vést k exacerbaci symptomů. Prevencí je 
podání vhodné premedikace. 

 

Pooperační péče 

Období přerušení terapie L-Dopou by mělo být minimální. Vzhledem k nedostatku zkušeností 
s tímto raritním onemocněním je doporučena pooperační monitorace na JIP. Jako prevence 
stresu by měly být podávány benzodiazepiny. 

 

Akutní komplikace spojené s nemocí a její vliv na průběh a zotavení z anestezie  

Nejsou běžné.  

 

 

http://www.orphananesthesia.eu/
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Ambulantní anestezie 

Ambulantní anestezie není pro nedostatek zkušeností s onemocněním, forenzním důvodům 
a nutnosti pooperační monitorace ve většině případů vhodná. 

 

Porodnická anestezie 

Jsou popsány případy exacerbace onemocnění při přerušení terapie L-dopaminem (jsou 
diskutovány teratogenní účinky). 

Existuje více kazuistik o provedení císařského řezu ve spinální anestezii s hyperbarickým 
roztokem 0,5% bupivakainu a fentanylem, v epidurální anestezii s 2% lidokainem a v celkové 
anestezii s fentanylem, atracuriem a isofluranem/N2O.  

 

http://www.orphananesthesia.eu/
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