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Doporuceni pro vedeni anestezie

u Friedrichovy ataxie

Nazev nemoci: Friedrichova ataxie

ICD 10: G11.1
Synonyma: -

Souhrn o nemoci: Friedrichova ataxie (FRDA) je nejCastéjSi autosomalné recesivni (AR)
ataxii béloSské populace. Je charakterizovana ataxii, pfevazné senzorickou neuropatii,
kardiomyopatii a cukrovkou. Incidence v bélosské populaci je odhadovana mezi 1:29 000 a
1:50 000 v raznych populacich. Muzi a zeny jsou ovlivnéni stejné [1,2]. Zakladni patologie
nemoci zahrnuje degeneraci ganglii zadnich kofenl, zadnich provazct, kortikospinalni
drahy, tr. spinocerebellaris ventralis, tr. spinocerebellaris lateralis, nucleus dentatus
cerebella. Pacienty trpici FRDA muzeme rozdélit do skupiny s AR a s mutaci pro gen FXN,
ktery kdduje protein frataxin. Typickou mutaci, kterou mizeme nalézt u 96 % pacientd, je
abnormalni expanze trinukleotidu GAA (guanin, adenin, adenin trinukleotid) na prvnim
intronu. Frataxin je mitochondrialni protein a ma funkci v homeostaze zZeleza a
antioxidaCnich procesech [3]. Mutace vede ke snizeni hladiny frataxinu, nasledkem toho
dochazi ke kumulaci zeleza a naru$eni transportu elektron(i v dychacim fetézci mitochondrii.
NaruSeni mitochondridlnich funkci vede k poruSe perifernino i centralniho nervového
systému, myokardialnich fibril a Langerhansovych ostrivka v pankreatu [4]. Prvni symptomy
FRDA se typicky objevuji pfed dovrSenim 25. roku, a to rdznymi stupni ataxie na vSech 4
koncetinach, nevybavnymi reflexy na dolnich koncetinach, pyramidovymi pfiznaky. VétSina
pacientl ma na EKG znamky hypertrofické kardiomyopatie. Mezi dal$i pfiznaky patfi pes
cavus, sakadické pohyby oc€i, atrofie optiku, cukrovka nebo porusena glukézova tolerance.
Smrt nastava nasledkem srdecnich poruch jako jsou arytmie nebo srdec¢ni selhani [1,5].

Medicina se stale vyviji
MoZna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnoza

" Vice informaci o nemoci, referenénim centrim a organizac¢ni informace naleznete
na webu Orphanet: www.orpha.net
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Typické vykony

Operace mohou byt indikovany pro symptomy FRDA (napf. pes cavus, kyfoskoli6za) nebo
pro problémy nevztahujici se k neurologické chorobé. Hlavni dusledky FRDA pro anestezii
jsou spojené se srdec¢nimi vadami, restrikéni plicni poruchu (u pacientt s kyfoskoliézou),
cukrovkou a neuromuskularni degeneraci. Kyfoskoliéza mize pUsobit pacientim bolest a
kardiorespirancni potize.

Typicky muze byt anestezie vyzadovana pfi ortopedickych operacich, jako je korekce pes
cavus, tenotomie Achillovy Slachy, korekce kyfoskoliozy [6].

Typ anestezie

Neexistuje definitivni doporuceni pro volbu celkové nebo regionalni anestezie.

Pacienti s FRDA maji Casto bulbarni pfiznaky a jsou proto vriziku aspirace a peri-
/pooperaénich komplikaci. Riziko je zvySeno hrudni kyfoskoliozou spojenou s restrikéni
poruchou plicnich funkci [7].

Hlavnimi anesteziologickymi body zajmu musi byt bezpecné pouZiti svalovych relaxans a
peri-/pooperacéni ovlivnéni kardialnich funkci. Méli bychom se vyvarovat depolarizujicim
svalovym relaxanciim (napf. sukcinylcholin) pro zvy8ené riziko hyperkalémie.
Nedepolarizujici svalova relaxancia jsou bezpecna, ale pacienti knim mohou byt
senzitivnéjsi, proto musime monitorovat hloubku nervosvalové blokady [7-11].

Celkova anestezie mlze byt vedena jako TIVA (totalni intravenézni anestezie) nebo jako
balancovana. Bylo navrzeno, aby nebyla pouzivana propofolova TIVA u pacientd s FRDA.
Z davodu tlumivého efektu propofolu na mitochondrialni metabolismus a moznou roli
mitochondrii v PRIS (propofolem indukovany syndrom) [12].

Nebyly hladeny komplikace s regionalni nebo celkovou anestezii [13-16].

Nezbytna dopliikova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

Pacienti s FRDA jsou ve zvySeném riziku kardiomyopatie a méstnavého srde¢niho selhani.

U tfetiny pacientl se vyvine porucha glukézové tolerance nebo cukrovka. Z divodu €etnych
neurologickych, srde€nich, plicnich a endokrinnich poruch by méla byt prfedanesteticka
vySetfeni provadéna dasledné [1,7].

Zvazte predoperacni vySetfeni EKG, echokardiografie a analyzu krevnich plyna.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Nebyla hlaSena.
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Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivata

Nebyla hlaSena.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Nejsou specialni doporuceni.

Zvlastni opatieni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Tézka kyfoskoliéza muze vést k obtiznému polohovani.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Vzhledem k poruSené glukézove toleranci a zvySenému riziku vzniku diabetu bychom se méli
vyhnout substituci steroidd a infuzim glukézy.

Nékterym pacientim byva aplikovan botulotoxin. Je doporuéeno se vyhnout injekci
botulotoxinu pred celkovou anestezii. Néktefi pacienti uzivaji Baclofen [18].

Anesteziologicky postup

Vyhnéte se pouziti sukcinylcholinu z divodu rizika rozvoje hyperkalémie.

Vzhledem ke kardiodepresivnim a neuropatickym u&inkim bychom méli pouziti oxidu
dusného velmi zvazit.

Zvazte pouziti rychlého Uvodu do celkové anestezie pro zvy3ené riziko aspirace.

Néktefi autofi nedoporucuji pouziti propofolu, i kdyz existuji prace o bezpecnosti volatilnich
anestetik, opioidu i propofolu.

Pouziti nedepolarizujicich svalovych relaxans je bezpeéné, ale je nutné monitorovat hloubku
nervosvalové blokady.

Néktefi autofi doporucuji pouziti BIS (biskpektralniho) monitoringu k oziejméni hloubky
anestezie a nasledkem toho rychlejSiho zotaveni z celkové anestezie [11].

10 % pacientt s FRDA trpi cukrovkou a 30 % porusenou glukézovou toleranci. Vzdy, kdyz
podavame roztoky obsahujici glukozu, méli bychom monitorovat jeji hladiny, aby nedoslo
k hyperglykémii [5,15].

Pacienti s FRDA maji zvySené riziko rozvoje kardiomyopatie a méstnavého srdecCniho
selhani. Hypertroficka kardiomyopatie vede ke zvySenému riziku vzniku zavaznych arytmii a
vétSina pacientd ma patologické znamky na EKG a ultrazvuku srdce [17,7,18].

Neéktefi autofi preferuji regionalni anestezii pfed celkovou vzdy, kdyz je to mozné [12].
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Jsou zaznamenany spinalni, epiduralni, kombinované spinalni-epiduralni anestezie a
periferni anestetické bloky bez jakychkoliv komplikaci [13-16]. Nicméné, u spastickych
pacientl, zvlasté pokud se spasmus objevuje ve flexi nebo extenzi, byly s perifernimi bloky
hlaseny technické obtize. Nejsou znamy zadné kontraindikace lokalni [17].

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Abychom predesli hyperglykémii, méli bychom monitorovat hladiny glukézy, protoze s FRDA
jsou spojeny poruchy glukézového metabolismu [14].

Pokud jsou pouZita svalova relaxancia, je monitorace neuromuskularni blokady povinnosti

[7].

Vzhledem k srde¢nim vadam bychom méli dbat béhem anestezie na monitoraci tekutinové
bilance a kardiovaskularnich funkci.

Mozné komplikace

Pacienti jsou ve zvySeném riziku aspirace a respiracni insuficience [7]. Sukcinylcholin mize
zpusobit hyperkalémii, ktera mize vést k zastavé obéhu.

Pooperaéni péce

Zvazte peclivou monitoraci kardialnich funkci a srde¢niho rytmu v pooperaénim obdobi.
V pfipadé poruchy srdeénich &i plicnich funkci v pooperaénim obdobi je nutna hospitalizace
na l0zku intenzivni nebo intermediarni péce.

Vzhledem k poru$ené glukézové toleranci nebo cukrovce bychom méli monitorovat hladinu
glikemie [14].

Upoutani na lizko a prolongovana imobilizace pfed nebo béhem operace mlze vést ke
zhorSeni neurologickych pfiznakl, které by neméli byt automaticky pfisuzovany celkové
anestezii. Nékteré potize jsou pred vykonem podceriovany, ale v pooperaénim obdobim
uvedeny do popredi a nespravné pfipsany probéhlé anestezii [16].

Poopera¢ni €asna mobilizace a rehabilitace vedou k snizeni komplikaci a preventu;ji
sekundarni svalovou atrofii.

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

Vzhledem k povaze choroby neni jednoduché rozliSit mezi vedlejSimi ucinky anestezie a
manifestaci nemoci.

Nebyly hlaseny.
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Ambulantni anestezie

Nereportovano.

Porodnicka anestezie

Je popisovano pouziti epiduralni, spinalni i celkové anestezie pro planovany cisafsky fez
[13,19,20]. Pecliva monitorace plodu je dirazné doporucena.
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