orphan Y

Doporuceni pro vedeni anestezie
u Emery-Dreifuss muskularni dystrofie

Nazev nemoci: Emery-Dreifuss muskularni dystrofie (EDMD)

ICD 10: G71.0

Synonyma: Benigni skapuloperonealni svalova dystrofie, Hauptmann-Thannhauserova
svalova dystrofie, EDMD 1 (X-vazana ovliviiujici EMD gen), EDMD 2/3 (autozomainé
dominantni / recesivni ovliviujici LMNA gen)

Jiné laminopatie mohou byt fenotypové podobné.

Souhrn o nemoci: Vyskytuji se kloubni kontraktury (Achillovy Slachy, lokty a patefr).
Po8kozeni zadni ¢asti krku a dolni ¢asti zad mohou mit za nasledek tzv. tuhou patef.

Slabost humeroperonealnich svalu v prubéhu dospivani, pozdéji jsou postizeni i proximalni
svaly koncetinovych pletencd.

Abnormality srdecniho vedeni (prodlouzeni PQ intervalu az uplna srdecni blokada), sinové a
komorové arytmie a dilatacni kardiomyopatie obvykle zacinaji ve 2. az 3. dekadé Zivota.

Medicina se stale vyviji
MoZna nové znalosti
KaZzdy pacient je jedineény

Mozna Spatna diagnéza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Uvolnéni kontraktur Slach, korek&ni operace patefe, cisarsky fez, implantace permanentniho
kardiostimulatoru / defibrilatoru

Typ anestezie

Jsou mozné vSechny formy anestezie. Intubace a centralni neuroaxialni blokady mohou byt
obtizné kvuli kloubnim kontrakturam.

Ackoli chybi dikazy, mize byt rozumné vyhnout se a inhalanim anestetikiim béhem prvni
dekady zivota, aby se zabranilo rabdomyolyze vyvolané anestezii.

Nezbytna doplikova predoperacéni vysetieni (vedle standardni péce)

Elektrokardiogram (EKG).
Doporuduje se echokardiografie a 24-hodinova ambulantni EKG telemetrie (Holter).

U pacientd s poruchami vedeni srde¢niho vzruchu by se mélo zvazit elektrofyziologické
vySetfeni srdce.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Existuje potencial pro snizenou stfevni motilitu, proto by mélo byt posouzeno riziko aspirace
a pfijeti odpovidajiciho managementu. Plan zajisténi dychacich cest by mél zahrnovat i
variantu feSici obtizné zajidténi dychacich cest na podkladé omezené mobility kréni patefe.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Muze byt zvySené riziko intraoperacniho krvaceni; mechanismus neni Uplné jasny.

Zvazte antifibrinolytika a v€asnou lé¢bu ziskané koagulopatie.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neni hlaseno.

Zvlastni opatreni pii polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Dbejte na zvySenou pozornost pfi polohovani pacienta s kontrakturami.
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Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Neni hlaseno.

Anesteziologicky postup

Technika opioid—Setfici anestezie a pecliva titrace svalovych relaxancii mohou omezit dopad
na pooperacni respiracni funkce.

Uvazlivé perioperaéni podavani tekutin a pouziti zevni kardiostimulace v pfipadé potfeby
(zevni elektrody nebo doCasné zavedeni stimulaéniho dratu cestou centralni zily), snizi riziko
srde€niho selhani. Moznost monitorovani elektrolytl perioperatné a kardioverze
stejnosmérnym proudem musi byt dostupna.

Je tfeba se vyvarovat prodlouzeni nervosvalové blokady pfi hypotermii.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Invazivni sledovani arteridlniho tlaku je proziravé. Vyhodou mizZe byt i monitorovani
centralniho venoézniho tlaku.

Nervosvalova blokada by méla byt rutinné sledovana.

Mozné komplikace

Dekompenzace existujicich srdecnich abnormalit:

- Poruchy vedeni, v€etné uplné srde¢ni blokady a ,zastavy sini“.
- Srdecni selhani.

- Ventrikularni a supraventrikularni arytmie.

- Prodlouzena nervosvalova blokada.

Pooperaéni péce

Pacienti jsou ohrozeni zhorSenim respira¢nich funkci. Vysoka zavislost na podplirné nebo
umélé plicni ventilaci by méla byt zvaZovana zejména po intraabdominalnim nebo hrudnim
chirurgickém zakroku.

Akutni komplikace spojené s nemoci a jeji vliv na pribéh a zotaveni z anestezie
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Rabdomyolyza vyvolana anestezii se mize prezentovat pod obrazem podobnym maligni
hypertermii. Hyperkalémie a Zivot ohrozujici arytmie jsou mozné.

Ambulantni anestezie

Kloubni kontraktury a svalova slabost mohou ovlivnit pohyb a stabilitu.

Porodnicka anestezie

VyZzaduje v€asné vysetfovani za ucelem spravného rozhodovani.

Muze byt nezbytny elektivni cisafsky fez. Je potfeba posoudit proveditelnost a dopad
centralnich neuroaxialnich blokad.
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