orphan Y

Doporuceni pro vedeni anestezie

u Myozitidy s inkluznimi télisky

Nazev nemoci: Inclusion body myositis = Myozitida s inkluznimi télisky

ICD 10: M60.8
Synonyma: Sporadicka myozitida s inkluznimi télisky

Souhrn o nemoci: Myozitida s inkluznimi télisky (IBM) je vzacné onemocnéni, které je
soucasti skupiny svalovych onemocnéni znamych jako idiopatické zanétlivé myopatie, jenz
se vyznadcuji nadmérnym chronickym zanétem svall spojenym se svalovou slabosti. IBM ma
variabilni prevalenci dle geografickych, etnickych a vékovych kritérii. Prevalence v obecné
populaci se pohybuje mezi 0,3 az 13,9 na 100 000.

Pocatek IBM je obvykle ve véku pfes 50 let, ale mlze se vyskytnout i dfive, v 5. dekadé a je
Castéjsi u muzu (2:1 muzi k Zenam).

Prvnimi pfiznaky nemoci jsou obvykle slabost dlouhych flexor prstd nebo &tyrhlavého svalu
(obvykle flexor digitorum profundus a flexor pollicis longus). Alternativni prezentujici fenotypy
zahrnuji dysfagii, ,foot drop“ znamku nebo respiracni slabost. S progresi onemocnéni je
postizeno vice skupin svalll a pokles svalové sily je obvykle pomalu progresivni (dochazi k
nému postupné v pribéhu mésicl nebo let). Dysfagie se vyskytuje pfiblizné u 50 % a muize
byt zavazna, zfidka vyzaduje enteralni vyzivu. Zda se, ze srde¢ni funkce jsou u IBM
udetfeny. Existuji zpravy o tom, Ze spankem narusené dychani je identifikovano primarné
pozdéji az pfi progresi onemocnéni, i kdyz to nemusi nutné korelovat se zavaznosti slabosti
perifernich svall. PostiZzeni respiracnich svall je charakterizovano restriktivnim ventilaénim
syndromem s progresivnim vyvojem. Pfi dlouhodobém sledovani pacientd s IBM byla
nejcastéjsi pri¢inou umrti porucha respirac¢nich funkci a dysfagie predisponujici k pneumonii.

Etiopatogeneze IBM zlstava nejista, ale na posSkozeni svalll ma podil jak abnormalni
imunitni odpovéd odrazejici se nadmérnymi zanétlivymi infiltraty, tak i degenerativni proces
vedouci ktvorbé lemovanych vakuol, mitochondrialnimu poSkozeni a proteinovym
agregatim. Nebyl identifikovan zadny kauzalni gen, ale bylo prokazano, ze genotypy HLA-
DR3 a 8-1 MHC koreluji s vnimavosti k IBM. Protilatka cytosolicka 5'-nukleotidaza 1A,
autoprotilatka proti svalové bilkoviné cytosolické 5'-nukleotidazy 1A, byla detekovana
pfiblizné u poloviny pacientd, ale je bézné pozorovana také u Sjogrenova syndromu a SLE.

Evropské neuromuskularni centrum zvefejnilo ENMC IBM Research Diagnostic Criteria
2011, které zahrnuji kombinované klinické a laboratorni rysy: trvani > 12 mésicl, vék pfi
nastupu > 45 let, sCK ne vice nez 15krat ULN (poznamka prekladatele: ULN = upper limit
of normal; horni limit nebo norma) a bud' slabost pfi extenzi v koleni = slabost pfi flexi v kyc€li
a / nebo slabost pfi flexi prstl > slabost pfi abdukci ramene; nebo patologické znaky:
endomyozialni zanétlivy infiltrat, lemované vakuoly, akumulace proteinu nebo 15-18nm
vlakna.




Diferencialni diagnéza mulze zahrnovat polymyozitidu a v ranych stadiich onemocnéni
artritidu nebo onemocnéni motorickych neuronl. Neexistuje zadna kurativni 1é¢ba pro IBM
a pacienti obvykle nereaguji na protizanétlivou nebo imunomodulacni terapii. Symptomaticka
lécba fyzioterapii a ortotické pomucky. S postupujicim onemocnénim muize slabost vést
k ¢astym padum, pouzivani berli nebo invalidniho voziku asi 15 let od vysloveni diagnozy.
V disledku padd se mohou objevit zlomeniny kosti a dalSi komplikace. Nebyla pozorovana
zadna zména primérné délky zivota.

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

MoZna Spatna diagnoza

@& Vice informaci o nemoci, referenénim centriim a organizaéni informace naleznete
v na webu Orphanet: www.orpha.net
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Typické vykony

Svalova biopsie, ortopedicka chirurgie (Casté zlomeniny kosti). Pfipady tézké dysfagie
mohou vyzadovat krikofaryngealni myotomii nebo umisténi gastrostomické sondy.

Typ anestezie

Vzhledem ke svalové slabosti je, pokud mozno, preferovana regionalni anestezie, ale
v pfipadé potfeby neni nutné se vyhybat celkové anestezii. PouZitim regionalni anestezie se
Ilze vyhnout potfeb& umélé plicni ventilace a rizikim souvisejicich s respiracnimi
komplikacemi u pacientt s IBM. Nékteré kazuistiky s neuroaxialni anestezii byly uspésné
popsany.

Nezbytna dopliikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

Muze byt nutné testovani plicnich funkci (v€etné objemu plic a analyzy krevnich plynud). FVC
je uzite€na znamka pro dukaz vyznamného postizeni dychacich svalll. Pokud je planovana
regionalni anestezie, doporucuje se v nékterych zemich z pravnich divodu provést uplné
neurologické vySetieni.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

V pokrogilych stadiich onemocnéni by slabost krikofaryngealniho svalu mohla zvysSit riziko
aspirace do plic. Je tfeba =zvazit individualni pfistup a prevenci aplikaci plicnich
protiaspiraénich protokold v nemocnici.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivati

Neexistuji duakazy, které by podporovaly potfebu konkrétni antikoagulace. ZhorSena
pohyblivost pacientl v pokrocilém stadiu vS§ak muze naznacCovat vySsi riziko pooperacni
trombdzy.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Nejsou hlaseny.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Nejsou hlaseny.
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Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Neni hlaseno. V pfipadé kortikoterapie zajistéte substituci steroid(.

Anesteziologicky postup

Davka nedepolarizujicich svalovych relaxancii by méla byt snizena, aby se zabranilo
prodlouzeni svalové slabosti. Pfedpoklada se, ze sukcinylcholinu je potfeba se vyhnout
pro riziko hyperkalémie.

V nedavné observacni retrospektivni studii se Sestnacti pacienty vSak Mortenson a kol.

publikoval nekomplikované perioperaéni vysledky po celkové anestezii s pouzitim
depolarizujicich a nedepolarizujicich svalovych relaxancii.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Pokud se pouzivaji lIéky k navozeni svalové relaxace, je nezbytné monitorovat hloubku
nervovosvalové blokady, aby se zabranilo rezidualni nervosvalové blokadé. S nedavnym
zavedenim Sugammadexu® je snazsi zajistit, aby rezidualni blokada nebyla pfitomna.

Mozné komplikace

Zvysené riziko aspiraéni pneumonie v dlsledku slabosti krikopharyngealniho svalstva.

Obtizna nebo nemozna extubace po celkové anestezii (kvlli rezidualnimu uc€inku svalového
relaxancia nebo zhorSeni plicnich funkci).

Pooperaéni péce

Pokud je v pooperacéni péci zjisténo zhorSeni plicnich funkci, je tfeba zvazit pouZziti dechové
rehabilitace.

Techniky asistovaného kasSle pfispivaji k minimalizaci rizika respiraénich komplikaci
pro pacienty s IBM bé&hem perioperaéniho obdobi.

Snizena pohyblivost mize zvysit riziko tromboembolickych komplikaci a méla by byt

minimalizovana prostfednictvim aktivni fyzioterapie, zajisténim vy$Sich Zzidli a pomucek
k usnadnéni nezavislé chuze.

Ambulantni anestezie

Plan ambulantni chirurgie by nemél byt doporu€en, protoZe pacient s t€zsi IBM by mél byt
po anestezii sledovan delSi dobu.
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Porodnicka anestezie

Méla by byt pouzita standardni doporuceni pro porodnickou anestézii. Je-li to mozné, je
tfeba se vyhnout celkové anestézii a pouzit regionalni anestezii.
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Datum posledni upravy: Unor 2017 (pieloZeno &ervenec 2020)

Toto doporuéeni bylo pfipraveno:
Autofi

Diana Vieira, Neusa Lages, Ana Marinho, Carlos Correia, Anaesthesiologists, Centro
Hospitalar do Alto Ave, Hospital de Guimaraes, Fafe, Portugal
lages.neusa@gmail.com

Prohlaseni: Autofi nemaji zadny financni ani jiny konkurencni zajem na zverejnéni. Pfiprava
tohoto doporuceni nebyla honorovana.

Toto doporuéeni bylo recenzovano:

Recenzenti

Recenzent 1

Stefen Brady, Neurologist, John Radcliffe Hospital, Oxford, United Kingdom
stefenbrady@nhs.net

Recenzent 2

James Miller, Neurologist, The Newcastle upon Tyne Hospitals NHS Foundation Trust,
Newcastle upon Tyne, United Kingdom

james.miller@nuth.nhs.uk

Upozoriujeme, ze tento pokyn nebyl pfezkouman dvéma anesteziology, nybrz dvéma
odborniky na choroby.

Prohlaseni: Recenzenti neméli zadny finanéni ani jiny prospéch z provedeni recenze.

Toto doporuceni bylo pfeloZzeno do ¢eského jazyka:

Prekladatel:

Martina Klincova, anesteziolog, Klinika détské anesteziologie a resuscitace Fakultni
nemocnice Brno a Lékarska fakulta Masarykovy univerzity, Brno, Ceska republika
klincova.martina@smai.cz

Editofi ceského piekladu

Martina Kosinova, Martin Vaviina, Martina Klincova, Petr Stouraé, Klinika détské
anesteziologie a resuscitace, Fakultni nemocnice Brno a Lékarska fakulta Masarykovy
univerzity, Brno, Ceska republika, Olga Smékalova, Klinika anesteziologie, resuscitace a
intenzivni mediciny, Fakultni nemocnice Plzen a Lékarska fakulta Univerzity Karlovy v Plzni,
Plzeri, Ceska republika

Zastita prekladu do éeského jazyka:
https://www.csarim.cz/
https://www.akutne.cz/
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