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Doporuceni pro vedeni anestezie

U Katecholaminergni polymorfni komorové
tachykardie

Nazev nemoci: Katecholaminergni polymorfni komorové tachykardie (CPVT)
ICD 10: 147 (Paroxysmalni tachykardie), 147.2 (Komorova tachykardie), ORPHA3286

Synonyma: Katecholaminy indukovana polymorfni komorova tachykardie, Bidirekcionalni
katecholaminy indukovana tachykardie, Familiarni polymorfni komorova tachykardie,
Stresové indukovana polymorfni komorova tachykardie

Souhrn o nemoci: Katecholaminergni polymorfni komorova tachykardie je vzacné genetické
onemocnéni s incidenci okolo 1:10 000 v evropské populaci. Pokud je neléCena, dosahuje
jeji mortalita az 31 % do 30 let véku [1]. Charakteristickou je bidirekcionalni nebo polymorfni
komorova tachykardie, kterd vznika na zakladé adrenergniho podnétu jako je stres nebo
fyzicka aktivita. Néktefi pacienti mohou také trpét fibrilaci sini [1,2]. Nej¢astéjSim
symptomem je synkopa u jinak zdravych déti nebo adolescentl. MUze se ale objevit i nahla
zastava obéhu pfi progresi komorové tachykardie do fibrilace komor. Palpitace a zavraté
béhem zatézZe jsou pfiznaky rozvijejici se poruchy [3].

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnoza

(i ) Vice informaci o nemoci, referenénim centrdm a organizaéni informace naleznete
na webu Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Souhrn o nemoci

Ve 30-45 % pfipadu existuje rodinna anamnéza synkop nebo nahlé zastavy obéhu [4]. U
pacientl se synkopami, zvlasté jsou-li provazeny inkontinenci, je ob&as onemocnéni v¢.
IéEby zaménéno za epilepsii [5].

Genetické mechanismy zahrnuji mutace v genu pro srdec¢ni ryanodinovy receptor (RyR2),
kanal umozniujici vyplaveni kalciovych iontd. Tyto mutace, nazyvané také CPVT1, Ize nalézt
zhruba u 50 % pacientd s CPVT a jsou zodpovédné za autosomalné dominantni dédi¢nost.
Na druhou stranu mutace v genu pro srdecni kalsekvestrin (CASQ2), coz je hlavni vazebny
protein vapniku v sarkoplazmatickém retikulu, jsou pfi€inou vzacnéjSiho recesivniho typu
dédi¢nosti. Tyto mutace jsou znamy jako CPVT2 [1,3,4,6]. V obou pfipadech dochazi k
abnormalnimu uvolnéni vapenatych iontl ze sarkoplazmatického retikula zpUsobuijici
asynchronni excitaci a kontrakci srde¢niho svalu [3]. Nasledkem vapnikového nadbytku jsou
pozdni nasledné depolarizace a spousténé aktivity, které predstavuji patofyziologicky zaklad
onemocnéni [4].

Pacienti s CPVT maji normalni klidovy elektrokardiogram (EKG) bez prodlouzeného QT
intervalu nebo jinych charakteristickych abnormalit. Navic nemaji na EKG nebo jinych
zobrazovacich metodach znamky strukturalnich abnormalit [1]. Test na naklonéné roviné je
negativni. Kromé bidirekcionalni komorové tachykardie, pfi které se s kazdym srdecnim
stahem méni vektor QRS komplexu, je dalSim znakem této choroby pfechod pfed&asnych
komplexd do maligni komorové arytmie se zvysujici se pracovni zatézi. Pfechod VT/VF se
¢asto objevuje pfi tepové frekvenci 110-130/min [2,4]. Diagnostickym znakem CPVT je
objeveni nebo vyrazné zhorseni komorovych arytmii v pribéhu zatézového testu nebo testu
s vyuzitim isoproterenolu. Zatézovy test a vySetfeni pomoci EKG holteru jsou vyznamnymi
diagnostickymi prostfedky [3,4].

Lécebné metody zahrnuji, kromé vylouceni velké fyzické aktivity, zavodnich sportl a
emocionalniho vypéti, také nasazeni beta blokatoru (sotalol, nadolol, metoprolol). Davku
beta blokatoru titrujeme k dosazeni maximalniho U€inku [3]. Nadolol je preferenéni volbou
pro svuj dlouhy Uc€inek [1]. | u pacientl s genetickou pozitivitou, ale negativnimi zatézovymi
testy je zasadni dodrzovani Ié€by. Vynechani davek beta blokatord muze zpusobit vznik
maligni arytmie [1,3]. U vyznamného procenta pacientl terapie beta blokatory neni
dostatec¢na k prevenci srde¢nich pfihod [1]. Na benefit z pfidani blokatort kalciovych kanald,
jako je verapamil, jsou jen omezené dukazy, zatimco kombinaci betablokatoru a flecainidu
néktera data podporuji. Doporuceni tfidy | pro pacienty s CPVT, ktefi prodélali zastavu
obéhu, opakované synkopy nebo polymorfni/bidirekcionalni komorové tachykardie i pfes
adekvatni medikaméntdzni terapii nebo sympatickou denervaci levého srdce, je zavedeni
implantabilniho kardioverteru-defibrilatoru (ICD) [7]. Kardiologové se nicméné snazi vyhnout
zavedeni ICD témto pacientim pro moznost vzniku opakovanych epizod komorové
tachykardie (“KT boufe”) jako reakce na uvolnéni katecholamint po ICD vyboiji [7].

Pacienti s ICD by méli pokraCovat v [éCbé beta blokatory k prevenci komorovych arytmii a
proarytmogennich G¢ink( ICD vyboja [1,3]. Sympaticka denervace levého srdce je invazivni
terapeuticka metoda, ktera vyznamné snizuje (>90 %) vyskyt arytmii [8]. Doporu€enim tfidy
IIb je tuto metodu zvazit u pacientl s opakovanymi synkopami nebo arytmiemi vyzadujicimi
Casté ICD vyboje pfi adekvatni terapii beta blokatory. DalSi skupinou pacientud jsou ti, ktefi
netoleruji beta blokatory nebo jsou symptomaticti i pres maximalni davky [7]. Katetrizacni
ablace je dalSi invazivni metodou, kterou Ize uzit u pacientl s refrakternimi arytmiemi.
Nicméné vzhledem k tomu, ze jeji efektivita u CPVT nebyla zatim prokazana, je daleko méné
vyuzivana nez jiné metody. Katetrizani ablace pro CPVT neni zahrmuta v doporucenich
2013 [7].
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Typické vykony

U pacientll s opakujici se nebo pretrvavajici komorovou tachykardii pfes farmakologickou
l[é€bu (viz vySe) jsou zavadény ICD. DalSim chirurgickym terapeutickym pFistupem je
sympaticka denervace levého srdce z thorakotomie nebo s vyuzitim metody VATS (video-
asistovana thorakoskopie) [8, 9]. Méné €asto mohou pacienti podstoupit katetrizacni ablaci
[7]. Kromé symptomatické terapie mohou jak détsti, tak dospéli pacienti s CPVT podstoupit
jakykoliv emergentni nebo elektivni vykon z jinych pfi€in. Z bezpecnostnich ddvodd by meély
byt i banaini vykony provadény v nemocni¢nim zafizeni za EKG monitorace [10].

Typ anestezie

Pro invazivni vykony jako je denervace levého srdce nebo zavedeni ICD se vétSinou pacienti
uvadi do celkové anestezie jak s pouzitim nervosvalové blokady, tak i bez ni. K zajisténi
dychacich cest se pouziva endotrachealni intubace nebo zavedeni supraglotické pomucky
[2,9]. Zavedeni ICD mulze byt provedeno v kombinaci lokalni anestezie, anxiolyzy a
analgosedace (za monitorace vitalnich funkci), i kdyz pro tento postup u CPVT neni dostatek
dat [11]. Nicméné tato varianta pro pacienty s CPVT neni tak vyhodna. Nejdulezitéjsi je totiz
zajistit potlaCeni adrenergni nebo stresové stimulace. Pred testovanim ICD by meélo byt
dosazeno hluboké sedace a adekvatni analgezie, protoZze podané vyboje mohou byt velmi
bolestivé [11].

Celkova, neuroaxialni i lokalni anestezie byly pouzity u pacientt s CPVT béhem
nejriznéjsSich chirurgickych vykond [2,9,10,12,13]. Nebyly hlaseny zadné zavazné, s
anestezii spojené, komplikace, nicméné relevantni data jsou omezena. Bez ohledu na
stimulace, tachykardie nebo podani sympatomimetik/beta mimetik [2,5]. Proto je tfeba
adekvatné predchazet nebo mirnit nervozitu, strach a bolest. Velmi dllezité je také udrzeni
dostateéné peroperacni anestezie, analgezie, oxygenace a dosaZeni normokapnie,
normotermie a euvolemie. U néktery pacientd, jako jsou napfiklad velmi vydéSeni détsti
pacienti, je tfeba pouZzit celkovou anestezii i pro malé vykony. Pokud je indikovana lokalni
anestezie, muze byt pouzita v kombinaci s adekvatni anxiolyzou a/nebo sedaci, napfiklad
pro zubni vykony [10]. Pokud se rozhodneme pro regionalni nebo lokalni anestezii, neméli
bychom jako adjuvans pouzit adrenalin. [5,10,13].

Nezbytna doplihkova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

Pacientiv stav by mél byt pfedoperacné dukladné doSetien, zvlasté, pokud se jedna o
elektivni operaci. Je vyzadovan multioborovy pfistup zahrnujici anesteziologa, kardiologa a
chirurga [5]. Mélo by byt ozfejméno riziko vzniku kardiologickych komplikaci, v€etné jejich
zavaznosti a efektivni terapie. Povinnou soucasti je detailni anamnéza a 12svodové EKG.
Efektivitu zavedené 1éCby Ize testovat zatézovym testem nebo EKG holterem. Pfed operaci
by mély byt také vySetfeny parametry acidobazické rovnovahy a iontogram [2,5,9].

Pacienti bez definitivni diagnézy nebo pacienti s pozitivni rodinnou anamnézou by méli byt
dale vySetfeni — EKG, holter, zatézovy test, echokardiografie k vylou€eni strukturalnich vad
srdce. Je tfeba vzit v Uvahu, Ze asymptomatické nosi¢e RyR2 mutaci, odhali pouze
geneticky screening. Tito pacienti by méli byt 1éCeni beta blokatory, i kdyZz maji negativni
zatézovy test [7].
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Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

U CPVT nejsou specifické problémy, které by se tykaly obtizného zaijiSténi dychacich cest. U
této skupiny pacientd je hlavnim problém katecholaminergni odpovéd na manipulaci v
laryngu (laryngoskopie/trachealni intubace), ktera by méla byt co nejmensSi. Vzhledem k
tomu, Ze supraglotické pomlcky méné stimuluji sympaticky nervovy systém (méné
invazivni/lépe tolerované) [14], mély by byt preferovany pred intubaci vzdy, kdyz je to mozné
(napf. ICD zavedeni).

Pro snizeni tachykardické odpovédi na zajisténi dychacich cest miize byt pouzita dostate¢na
davka anestetika a titrané davkovany kratce pusobici opioid (remifentanil, fentanyl,
alfentanil) nebo kratce plsobici beta blokator (esmolol). Uzite€né mohou byt i sympatolytika,
jako jsou centralné plsobici alfa-2 agonisté — klonidin nebo dexmedetomidin. [15].

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivati a antikoagulace

U pacientd s CPVT nebyly pozorovany zadné specifické problémy spojené s podanim
transfuze nebo antikoagulaénich medikamentli. Tento syndrom neni asociovan s
abnormalitami hemoglobinu nebo koagulopatii. Krevni transfuze a peroperacni antikoagulace
by mély byt voleny s pfihlédnutim ke komorbiditam pacienta a typu vykonu.

Zvlastni opatieni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

U CPVT nejsou zadné zvlastni anatomické problémy (kosti, kloublu nebo kize), které by
vyzadovaly specialni pozornost pfi polohovani, transportu nebo mobilizaci. Zmény pozice,
zvlasté pokud jsou nahlé, mohou vést k paroxysmalnim arytmiim [13]. Pacienti by méli byt
polohovani opatrng, aby se minimalizovalo riziko hypotenze a s tim spojené nasazeni
vazopresoru u skupiny lé&ené vysokymi davkami betablokatord/blokatort kalciovych kanald.
Predchazet bychom meéli stresu a tachykardii i u bdélych pacienti. B€hem anestezie je tfeba
se vyvarovat rychlym zménam polohy (pfedevSim do antitrendelenburgovy polohy) a otaceni
pacienta (napf. z pronacni do supinacni polohy) musi probihat opatrné a koordinované za
bedlivé monitorace krevniho tlaku.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Vysoké davky beta blokatoru/blokatort kalciovych kanall relativné snizuji krevni tlak, ktery
muze byt dale snizen uzitim anestetik, zvlasté pfi dvodu do CA [16]. Obdobné kombinace
betablokator(l a anestetik mize zplsobit bradykardii [16]. K navozeni hluboké anestezie a
zaroven zabranéni hypotenze/bradykardie je nutna opatrna titrace davek anestetik nebo
esmololu, pokud je pouzivan [17]. DalSi roli hraje i ventilace pozitivnim pretlakem (IPPV),
ktera mlze snizovat zZilni navrat/preload. Je nutné zvolit optimalni dechovy objem a PEEP k
udrzeni hemodynamické stability [2]. Techniky regionalni anestezie, zvlasté
subarachnoidalni blokada, mohou byt také komplikovany zavaznou hypotenzi [13]. Do
inicialniho managementu lehké a stfedné tézké hypotenze by méla patfit zména polohy (do
Trendelenburgovy) a i.v. bolus tekutin [2]. Pokud dojde k zavazné hypotenzi, méli bychom
zvolit minimalni efektivni davku Cistého alfa adrenergniho agonisty, jako je fenylefrin [2,5].
Symptomaticka bradykardie (napf. zpUsobujici signifikantni hypotenzi) by méla byt |é¢ena
atropinem nebo, pokud pFetrvava, elektrickou stimulaci (pacingem) [2]. Glukagon pfedstavuje
posledni moznost |éCby u pacientll s pfedavkovanim beta blokatory.
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Anesteziologicky postup

Sympatické stimulaci a tachykardii bychom se méli vyhnout v celém perioperacnim obdobi.
Pfed uvodem do anestezii by mélo byt navozeno tiché a klidné prostfedi bez rusSivych
elementld. Po zajisténi zilniho pfistupu a s monitoraci pacienta mizeme pouzit v ramci
premedikace benzodiazepin, jako je midazolam. DalSi volbou mize byt diazepam, ktery byl
také pouzit bez vyskytu komplikaci [12].

Propofol ma mezi anestetiky nejvyhodnéjsi vlastnosti a je pouzivan pro uvod i vedeni CA u
pacientt s CPVT [2]. Thiopental je také uzivan bez vedlejSich ucinku [12], je ale tfeba zminit,
Ze zvysuje plazmatickou koncentraci noradrenalinu [15]. Etomidat udrzuje hemodynamickou
stabilitu, ale nejsou dostate¢na data o jeho pouziti u pacientd s CPVT. Ketaminu bychom se
méli vyhnout pro jeho sympatomimetické ucinky [5,9,15]. Z inhalagnich anestetik byly u
pacientd s CPVT bezpecéné pouzity isofluran a sevofluran [12]. Pfi pouziti desfluranu pro
uvod do CA muze dojit k sympatické stimulaci diky podrazdéni dychacich cest. Rychlé
zvySeni vdechované koncentrace desfluranu (napf. z 3 % na 20 %) mlze také vyvolat
aktivaci sympatiku a navyseni plazmatickych koncentraci adrenalinu a noradrenalinu [15].
Bé&hem anestezie vedené na enfluranu byly zaznamenany pred€asné komorové stahy a
bigeminie [12]. | kdyZ nejsou Zadna relevantni klinicka data, méli bychom se vyhnout
halotanu pro je proarytmogenni efekt, zvlasté v kombinaci s dalSimi spoustéci. [15]. Tento
nazor je dale podpofen nalezy, ze halotan zvySuje uvolfiovani Ca** ze sarkoplazmatického
retikula srde¢niho svalu [18].

K analgezii v prib&hu operace u pacientl s CPVT byly uzity jak fentanyl tak alfentanil bez
vedlejSich ucinkl [12]. Remifentanil snizuje funkci sinusového uzlu a atrioventrikularni vedeni
[15] a jeho ultra kratké pusobeni umoznuje rychlé a pfesné davkovani. Byl uspéSné pouzit
pro uvod i udrzeni CA u CPVT [2] a je velmi dobrou volbou.

VétSina svalovych relaxans, jako atracurium, vecuronium, rocuronium, alcuronium a
pancuronium, byla u pacientt s CPVT pouzita bez komplikaci [12] Velka cast
nedepolarizujicich svalovych relaxancii ma minimalni pfimy efekt na myokard, a tak mohou
byt povazovana za relativné bezpecna. [5]. Jedinou vyjimkou je pravdépodobné
pancuronium, kterému bychom se méli vyhnout pro jeho vagolyticky efekt a s nim souvisejici
riziko vzniku tachykardie. Rocuronium ma mirny vagolyticky u&inek, ktery pravdépodobné
autonomni aktivity [15]. Naopak sukcinylcholin mdze vyvolat pozitivni nebo negativni
chronotropni u€inek pfes adrenergni nebo muskarinové receptory v siffiovém uzlu. Existuje
moznost sympatoadrenalni aktivace a zvySeni plazmatické koncentrace noradrenalinu po
podani sukcinylcholinu [15], a také zvyraznéni poruch iontogramu muze byt dalSim rizikovym
faktorem u pacientll se sklonem k arytmiim. | kdyz byl sukcinylcholin u pacientt s CPVT
vétdinou pouzit bez komplikaci, existuje jedna kazuistika popisujici rozvoj komorové
tachykardie s rychlou progresi do komorové fibrilace po podani 65 mg sukcinylcholinu
pacientovi s nediagnostikovanou CPVT, ktery postupoval elektrokonvulzivni terapii [19].
Proto pokud je to nezbytné, sukcinylcholin musime uzit s opatrnosti.

Pro objasnéni, sukcinylcholin a volatilni anestetika signifikantn& neovliviiuji intacelularni
hladinu Ca** v srdci pacientd s CPVT s poruchou srde¢niho ryanodinového receptoru (RyR2)
[12]. Tito pacienti nejsou v riziku maligni hypertermie, protoZze tato nemoc je asociovana s
poruchou ryanodinového receptoru (RyR1) v kosternim svalu [5]. Z tohoto divodu nejsou
vySe zminéna agens u pacientd s CPVT kontraindikovana.

| kdyz na reverzi nervosvalové blokady nejsou k dispozici pfesna data pro pacienty s CPVT,
podani anticholinergik/inhibitord acetylcholinesterasy muize vyustit ve zvySeni tepové
frekvence. Signifikantni zvySeni (ti. TF >110-130/min) neni u pacientl s CPVT vhodné. Na
druhou stranu sugammadex nema nezadouci kardiovaskularni ucinky, protoZze ma minimalni
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nebo zadny efekt na acetylcholinesterazu, nikotinové a muskarinové receptory [15]. Pouziti
rocuronia a nasledné sugammadexu u pacientd s CPVT se jevi jako vyhodna moznost,
pfestoze na toto téma jesté nebyly publikovany zadné ¢lanky. Beta adrenergni agonisté, jako
je isoproterenol, jsou kontraindikovany u CPVT. Naopak peroperaéni podpora jiz existujici
IéCby beta blokatory, napf. esmololem, se zda byt vyhodna, zvlasté pro jeho kratky ucinek a
moznost pfesné titrace. Také centralné pusobici alfa-2 adrenergni agonisté, jako je klonidin
a dexmedetomidin, snizuji centralni sympatickou aktivitu a uvolfovani noradrenalinu, a
mohou proto byt vyuziti jako adjuvans. N>O byl pouzit u pacientd s CPVT bez nezadoucich
ucinka [10,12]. Mél by byt vS8ak pouzivan s opatrnosti pro jeho sympatomimeticky efekt a
podporu arytmogenniho efektu jinych IékU, jako je adrenalin nebo halotan [5].

U pacientek s CPVT podstupujicich cisafsky fez v regionalni anestezii byly hlaSeny hladké
prabéhy [13]. Je tfeba myslet na Casté komplikace pfedev§im subarachnoidalni anestezie,
kterymi jsou bradykardie a hypotenze. Tyto stavy nasledné vyZaduji podani vasoaktivnich
latek v zavislosti na vySce a rozsahu blokady sympatiku. Pacienti s CPVT Ié€eni vysokymi
davkami beta blokatorG jsou nachylnéjsi ke kardiovaskularnim nezadoucim ucinkim. Pfi
zvazeni rizik se zda byt epiduralni nebo kombinovana subarachnoidalni/epiduralni technika

viwv s

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Pacient by mél byt monitorovan od pfijezdu na operacni sal, tzn. EKG, neinvazivni
monitoring krevniho tlaku a pulzni oxymetrie. Jakékoliv intervence, i jako je kanylace
periferni zily, by mély byt provadény za monitorace vitalnich funkci. Pouziti topické anestezie
pfed zajisténim i.v. vstupu mize byt napomocné k redukci bolesti, a tim i sympatické
odpovédi. Arterialni linka by méla byt zajisténa idealné pfed Uvodem do anestezie ovSem za
adekvatni i.v. premedikace (tj. midazolam). Hloubku anestezie b&éhem operace je presnéjsi
monitorovat pomoci napf. bispektralniho indexu nebo entropie. Monitorace bolesti (napf.
pupilometr) nam muze pomoci adekvatné zhodnotit bolest pacienta a preventovat excesivni
sympatickou stimulaci. V rdmci specialni monitorace by mélo byt pouZito 5svodové EKG a
invazivni méfeni kravniho tlaku pro rychlou analyzu a terapii obéhové vyznamnych arytmii.
ICD by mély byt inaktivovany pro mozné interference s elektrokoagulaci nebo
elektormagnetickymi pfistroji a mély by byt nahrazeny elektrodami externiho defibrilatoru
[5,9].

Mozné komplikace

Adrenergné spusténé tachyarytmie, jako je hemodynamicky vyznamna bidirekcionalni nebo
polymorfni komorova tachykardie, synkopa, komorova fibrilace a srdecni zastava, jsou
komplikace zakladniho onemocnéni, které se mohou béhem operace vyskytnout.
Tachykardie s frekvenci nad 120-130/min by méla byt rychle |éCena i.v. beta blokatorem,
jako je esmolol nebo labetalol [2]. Lékem volby pfi torsades de pointes je magnhezium i.v.,
které mize byt ndapomocné i pfi jinych formach tachyarytmii. Elektricka kardioverze by méla
byt pouzita u pulzové komorové tachykardie. Defibrilace se pouziva pfi bezpulzové
komorové tachykardii’lkomorové fibrilaci dle Advanced Life Support algoritmu [2,20]. Pokud
se vyskytne vyrazna hypotenze bez arytmii, mél by byt pouzit vazopresor s Cistym alfa
agonistickym ucinkem, jako je fenylefrin [5]. Méli bychom co nejdfive upravovat poruchy
vnitfniho prostfedi a prerusit podavani nevhodnych Iékl pro udrzeni kardiovaskularni
stability.
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Pooperaéni péce

Dokumentace a stabilizace: Psychiatrické a behavioralni problémy, jako je hyperaktivita,
deprese, sebeposkozovani a bipolarni porucha.

Ventriculomegalie a hydrocefalus pro aqueduktalni stenézu jsou C&asté. Rizné stupné
trigeminalni anestezie vedou k opakujicim se kornealnim a facialnim poranénim.

Parietalni nebo parieto-okcipitalni alopecie.

Pooperacéni péce: ICD by meélo byt reaktivovano a nastaveno do pfedopera¢niho moédu po
zotaveni z anestezie. Pacienti by méli byt po vykonu monitorovani alespori 24 hodin na
oddéleni intermediarni péce [5,13].

DostateCna pooperac¢ni analgezie je zasadni. Mizeme vyuzit infiltraCni anestezie v oblasti
rany provedené na konci operace [2]. Béhem podani opioidd nebyly zaznamenany
nezadouci reakce. Zvlasté tramadol byl podan na mirnou bolest s dobrym analgetickym
ucinkem a bez nezadoucich reakci [2]. Petidin byl také pouZit bez komplikaci [12], ale neméli
bychom zapominat na jeho atropinu podobny efekt. Na jina analgetika nemame dostate¢na
data, ale vzhledem k jejich farmakodynamickym profilim, muzZeme brat paracetamol,
ketorolac a morfin jako bezpeCna léCiva. Morfin ma pFfimy efekt na sinoatrialni a
atrioventrikularni nodus (negativné chronotropni a dromotropni), a proto mize byt dobrou
volbou pro analgesii po velké operaci [5].

Antiemetika by méla byt podana jako prevence nebo IéEba pooperaéni nauzey a zvraceni,
vzhledem k tomu, Ze tento stav muze vést k vyraznému stresu pacienta. Ondansetron [2] a
droperidol [12] byly podany pacientim s CPVT bez komplikaci. Droperidol vykazuje
preventivni ucinky proti katecholaminergnim arytmiim [5]. Jako antiemetikum mizeme byt
pouzit také dexamethazon, ktery nema zadné kardiovaskularni uc€inky.

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

Vzhledem k povaze nemoci, mize byt slozité rozliSit mezi vedlejSimi ucinky anestezie a
manifestaci choroby. CPVT se typicky projevuje synkopami. Diferencialni diagnostika
zahrnuje epilepsii, vagovou hyperreaktivitu, léky navozenou bradykardii (beta blokatory,
antiarytmika, anestetika), poruchy vnitfniho prostfedi (ij. hypoglykémie), kardiomyopatie
nebo arytmie asociovana s jinym syndromem, jako je syndrom dlouhého QT, Brugada, Wolf-
Parkinson-Whitellv syndrom. Synkopa spojena s adrenergni stimulaci (j. stres, tachykardie),
rodinna anamnéza nahlé srdecni zastavy, absence charakteristickych EKG znak (ij. dlouhé
QT) nebo strukturalnich abnormalit, podporuje diagnézu CPVT a je nutno pacienta dale
doSeftfit. Anesteziolog by mél zpozornét predevSim u pfipadd charakterizovanych jako
epilepsie, ovSem bez kone€né diagndzy, protoze CPVT je nejCastéji zaménéna za epilepsii
[2,5].

Pokud dojde peroperacné k ndhlému umrti, méla by byt provedena pitva. Pokud vyvstane
podezieni na CPVT, méla by rodina pacienta podstoupit geneticky screening [5].

Ambulantni anestezie

| po kratkych vykonech by mél pacient zUstat 24 hodin v nemocnici na pozorovani za
monitorace srdce [2,10]. BEhem observace by mélo byt zajisténo klidné a pohodiné prostredi
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s rychle dostupnym vybavenim pro kardiopulmonalni resuscitaci. Pacienti s CPVT by méli
dostavat adekvatni analgezii, hydrataci a antiemetika k prevenci/léébé pooperacni nauzey a
zvraceni.

Porodnicka anestezie

U pacientek s CPVT béhem porodu jsou techniky neuroaxialni anestezie vyhodou vzhledem
k rizikim celkové anestezie, jako je obtizna intubace, aspirace, sympaticka odpovéd na
manipulaci v dychacich cestach. Nekomplikovany pribéh byl hlasen u pacientek
podstupujicich kombinovanou spinalni-epiduralni anestezii s pouZzitim: malé davky
bupivacainu 0.5 % (1 ml) a fentanylu 25 pg byly podany intrathékalné a zbytek davky
bupivacainu 0.5 % (5 ml) byl podan do epiduralniho prostoru k dosaZzeni poZzadované vysky
blokady [13]. V porovnani s jednorazovym podanim subarachnoidealni anestezie, oba
zpusoby, jak epiduralni, tak kombinovana spinalni-epiduralni anestezie, maji vyhodu ve
snadnéjsi titraci davek, a tim i vétSi hemodynamické stabilit¢ s dostateCnym anestetickym
efektem. Zavedeni epiduralniho katetru mize byt uziteCné k tlumeni pooperacni bolesti. U
vSech typl regionalni anestezie je kontraindikovano podani adrenalinu.

Pokud je pouzita celkova anestezie, musime mit na paméti, Ze vysoké davky lipofilnich
opioidu (ij. fentanyl, sufentanil) k prevenci excesivni sympatické reakce na intubaci, mohou
zpUsobit dechovou depresi novorozence s nutnosti podani naloxonu nebo zajisténi ventilacni
podpory. Toto riziko je nizSi u remifentanilu [21], pfesto mize byt nutna asistovana ventilace
novorozence. Je tfeba informovat neonatology a péci o novorozence by mél zajiStovat
zkuSeny |ékarf. Beta blokatory, jako propranolol a labetalol, jsou relativné bezpeé&né a mély by
byt podavany béhem celého téhotenstvi i peroperacné [13]. Pokud davame beta blokatory
i.v. b&hem porodu, mél by byt zajistén fetalni monitoring pro riziko akutni fetalni bradykardie
[13].
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