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Doporuceni pro vedeni anestezie

u Welander distalni myopatie

Nazev nemoci: Welander distalni myopatie
ICD 10: G71.0
Synonyma: Distalni myopatie typu 1 s pozdnim nastupem v dospélosti

Souhrn o nemoci: Welander distalni myopatie patfi do skupiny distalnich myopatii. Jsou
rozdéleny podle klinickych znaku, dédi¢nosti a histopatologickych kritérii. Welander myopatie
byla poprvé popsana jako Myopathia distalis tarda hereditaria od Lisy Welanderové v roce
1951. Welander myopatie byla geneticky spojena s chromozomem 2p13 a autozomalné
dominantnim typem dédi¢nosti. V nedavné studii Hackman et al. identifikoval novou mutaci
v genu TIA1 spojenou s Welander myopatii. Tato distalni myopatie se téméf vyhradné
vyskytuje ve Svédsku a &astedné ve Finsku. Némecka studie detekovala 3 pacienty
s Welander fenotypem v skupiné celkem 42 pacientll s distalni myopatii. Klinicky ma
Welander myopatie pozdni adultni nastup s pomalou progresi s primérnym vékem nastupu
45 let a normalni délkou Zivota. Prvni pfiznaky se objevuji jako slabost kombinovana s atrofii
distalnich svald horni koncetiny, coz vede k problémim s malymi pfesnymi pohyby
a neschopnosti narovnat prsty. Jak nemoc postupuje, mohou byt ovlivnény distalni svaly
dolni koncetiny a kotnikové a brachioradialni reflexy jsou snizeny nebo chybi. Senzoricka
dysfunkce se muzZe objevit ve formé zvySenych prahl pro tepelné a vibrani podnéty
v distalnich Castech horni a dolni kon&etiny. Welanderova popsala proximalni svalové
postizeni ve velmi malém poctu pfipadd s pokroCilym onemocnénim nebo v zavaznych
homozygotnich pfipadech. Srde¢ni postizeni bylo vylou¢eno. Hodnoty CK jsou bud normalni,
nebo mirné zvysené. Rychlosti vedeni nervového vzruchu jsou normalni. V elektromyografii
Ize nalézt jak myopatické, tak neurogenni zmény. Patfi mezi né malé polyfazové potencialy
motorickych jednotek, sniZzeny vzorec ruSeni, obrovské potencialy motorickych jednotek a
spontanni aktivita. Histopatologicka analyza ukazuje zvySenou variabilitu priméru svalovych
vlaken, centralné umisténych jader, $tépenych vlaken, lemovanych vakuol a atrofickych
vlaken.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Pro diagnostiku maze byt nezbytna biopsie svall. U pacientd s Welander distalni myopatii
neexistuje zadna jina typicka operace.

Typ anestezie

Neexistuje zadna literatura tykajici se anesteziologickych rizik u pacientd s Welander distalni
myopatii. Neexistuji Zzadné zpravy o srde¢nim postizeni u Welander myopatie. Vyhodnoceni
kardiovaskularniho rizika by proto mélo byt provedeno stejné jako u jinych zdravych pacientd
na zakladé mezinarodnich doporuceni. V tomto ohledu v8ak neexistuji Zadné udaje. Hodnoty
CK by mély byt stanoveny pfed anestezii a chirurgickym zakrokem, aby byla zajiSténa
vychozi hodnota v pfipadé perioperacni rambomyolyzy.

Nezbytna doplihkova predoperacéni vysetieni (vedle standardni péce)

V nékterych pfipadech je zvySeni hladiny kreatinkinazy hlaseno. Doporucuje se stanovit
pfedoperacni vychozi hodnotu v pfipadé perioperacnich komplikaci, jako je rabdomyolyza.

Je-li planovana regionalni anestézie, pfedoperaéni zhodnoceni dysfunkce periferniho
senzorického nervu by mélo byt provedeno.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Nemoc postihuje pouze distalni a az na vyjimku proximalni svaly hornich a dolnich koncetin.
Neexistuji zadné zpravy tykajici se postizeni orofaryngealnich svall a svall zapojenych
do dychani. Proto by nemély existovat zadné obavy ohledné zajiSténi dychacich cest
a respiracnich komplikaci.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Neni hlasena.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

U pacientd s Welander distalni myopatii je typicka pomala progrese onemocnéni bez
zvlastniho postizeni. S antikoagulaci je tfeba zachazet jako u srovnatelnych pacientl
s podobnym typem chirurgického zakroku bez Welander distalni myopatie.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Slabost extensort v dolni koncetiné vede k ur€itym obtizim, zejména pfi chlizi po patach.
Pozornost by méla byt vénovana pacientim v pokroCilych stavech s Welander distalni
myopatii se zfetelnou slabosti distalnich svalu dolni koncetiny.
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Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Pacienti s Welander distalni myopatii neuzivaji zadné zvlastni chronické léky, které mohou
interagovat s anestetiky.

Anesteziologicky postup

Neexistuji zadné kazuistiky o pacientech s Welander distalni myopatii, ktefi podstoupili
celkovou nebo regionalni anestezii.

Existuji zpravy o pacientech s Welander distalni myopatii trpicich syndromem neklidnych
nohou. U téchto pacientu je tfeba se vyvarovat aplikace propofolu a etomidatu.

U vS8ech ostatnich pacientl Ize bez obav pouzit anestetika, opioidy i svalova relaxancia.
V literatufe neexistuje korelace mezi maligni hypertermii a Welander distalni myopatii.
Pouziti sukcinylcholinu a tékavych anestetik Ize povazovat za bezpeéné. Bezpelné Ize také
aplikovat lokalni anestetika.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Neni nutné dal$i monitorovani dychani nebo srdce.
Monitorace neuromuskularni blokady by vSak méla byt peclivé posouzena. Neuromuskularni

odpovéd na stimul muze byt snizena jesté pfed podanim neuromuskularnich blokatord
v dusledku atrofie perifernich svala.

Mozné komplikace

Welander distalni myopatie neovliviuje dychaci systém. Neexistuji zadné zpravy o srde¢nich
projevech. Jedna studie analyzovala autonomni kardiovaskularni odpovédi u 9 pacientu
s Welander distalni myopatii. Byla nalezena normalni respirani sinusova arytmie a reakce
srde¢ni frekvence na vagové manévry (dle Valsalva). V ortostatické poloze méli tito pacienti
vétSi zvySeni systolického tlaku a snizeny narust srdeéni frekvence nez u kontrolnich
pacientd. Autofi naznacuji, ze u téchto pacientd mize byt zménéna periferni vazomotoricka
funkce.

Pooperacni péce

Neexistuji zadné udaje, které by naznacovaly, Ze je zapotiebi zvlastni pooperaéni péce.

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

U Welander distalni myopatie nejsou hlaSeny akutni situace vyvolané nemoci tykajici se
anestezie.
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Ambulantni anestezie

Neni hlasena.

Porodnicka anestezie

Neni hlasena.
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