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Doporuceni pro vedeni anestezie

u Hereditarni spastické paraplegie

Nazev nemoci: Hereditarni spasticka paraplegie (HSP)

ICD 10: G114

Synonyma: Strumpell-Lorrainova choroba (oznacujici jeden typ HSP nazyvany SPG4);
Familiarni spasticka paraplegie

Souhrn o nemoci: Strumpell-Lorrainova choroba nebo Hereditarni spasticka paraplegie
popisuje skupinu vzacnych a heterogennich genetickych neurologickych poruch [1].
Odhaduje se, ze HSP postihuje v Evropé 1 az 9 na 100 000 jedincl [2—6].

HSP je skupina dédiénych neurodegenerativnich poruch, které postihuji hlavné
kortikospinalni trakt s distalni az proximalni retrogradni axonalni degeneraci. Z tohoto
davodu je v pripadech tzv. Cisté HSP klinicky obraz charakterizovan hlavné progresivni
spasticitou dolnich koncetin, ktera vede k paraparéze nebo paraplegii a postihuje nékolik
¢lenu téze rodiny. Mnoho pacientl pocituje pouze ztuhlost a oslabeni svalt nohou; néktery
vyzaduji pouziti invalidniho voziku. Progrese onemocnéni do zbytku kortikospinalnich traktd,
do perifernich nervl, do mozecku nebo do mozku vysvétluje dalsi pfiznaky, které se bézné
vyskytuji u komplikovanych nebo komplexnich pfipadech HSP: mozkova ataxie, dysartrie,
extrapyramidova porucha, mentalni retardace, demence, epilepsie, retinopatie, hluchota,
axonalni nebo demyelinizaéni neuropatie a eventualné systémové priznaky. Klinicka
diagnéza je zaloZena na Ctyfech kritériich [7]: vylouCeni jinych onemocnéni v ramci
diferencialni diagnostiky, odpovidajici rodinna anamnéza (i kdyZz neni povinna), progresivni
porucha chize a deficit kortikospinalniho traktu v dolnich konéetinach s hyperreflexii.

Atrofie michy je béznym nalezem u HSP [8]. Nalezy konvenéni magnetické rezonance
mozku jsou obvykle u pacientd s HSP normaini, ale patologie mize byt patrna pfi Diffusion
Tensor Imaging (DTI) (poznamka pfekladatele: DTI je neurozobrazovaci vySetfeni na bazi
MRI, které umozriuje zobrazit nervové drahy bilé hmoty mozkové) [9]. Muze odhalit rizné
nalezy u komplikované nebo komplexni HSP, jako je tenké corpus -callosum,
leukoencefalopatie a hyperintenzity v kortikospinalnim traktu.

Diagndza musi byt potvrzena analyzou DNA. Nejbéznéji zapojenymi geny jsou SPG4
a SPG3A, kodujici proteiny spastin a atlastin. Pfenos HSP muze byt autozomalné
dominantni, autozomalné recesivni, X-vazany nebo matefsky zdédény (mitochondrialni
dédicnost) [10]. U pacientll s HSP byly identifikovany mutace ve vice nez 80 odliSnych
lokusech a vice nez 50 mutovanych genovych produktd [11,12]. Mezi hlavni patogenetické
mechanismy, které jsou podkladem klinického fenotypu, patfi porucha membranového
pfenosu, poskozeni transportu na urovni organel, chyba morfogeneze a distribuce
v neuronalnich burikdch a mitochondridlni dysfunkce. Membranovy pfenos a morfogeneze
a distribuce organel jsou dulezité pro vyvoj axond, jejich spravnou funkci a degeneraci [1,13].




Neexistuje zadna specificka farmakologicka lé¢ba. Lécba je symptomaticka a zahrnuje
fyzikalni terapii, benzodiazepiny, peroralni nebo intratekalni podani baklofenu [14] a injekce
botulotoxinu [15] ke snizeni spasticity. Blokovanim draslikovych kanall, prodlouzenim
akénich potencialll a tim zvy$§enym uvolfiovanim neurotransmiterll na nervosvalové ploténce
muze byt dalfampridin uzite¢ny pfi lé¢bé HSP [16,17].

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineény

Mozna Spatna diagndza

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

Pacienti jsou Casto pfijimani na operace souvisejici s kontrolou spasticity, véetné selektivni
dorzalni rhizotomie, tenotomie a dalSich procedur.

Typ anestezie

Neexistuji Zadna definitivni doporuéeni pro celkovou nebo regionalni anestezii.

Dosud bylo publikovano Sest kazuistik tykajicich se pouziti celkové anestezie [18-22].
Ve vsech téchto pfipadech nebyly hlaseny zadné komplikace souvisejici s podanim
hypnotickych nebo opioidnich Iéku.

Neéktefi autofi upfednostriuji subarachnoidalni anestezii pfed celkovou anestezii [23-25].

Neni znamo, ze by HSP zvySovalo toxicitu lokalnich anestetik a nebyly hlaSeny zadné
komplikace.

Nezbytna doplrikova predoperacni vysSetieni (vedle standardni péce)

Pfedoperacné neni vyzadovano zadné specifické diagnostické vysetreni.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Pro zajisténi dychacich cest neni nutna zadna zvlastni pfiprava.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Neni potfebna zadna zvlastni pfiprava pfed podavanim krevnich derivata.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neexistuji dukazy, které by podporovaly potfebu konkrétni antikoagulace s vyjimkou pfipadu
snizené pohyblivosti u pacientl v pokro€ilém stadiu onemocnéni: mize to znamenat vysSi
riziko pooperacni trombdzy [26].

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Pro polohovani, transport nebo mobilizaci neni nutna Zadna zvlastni pfiprava.
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Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Jsou mozné interference mezi baklofenem, kuraremimetiky a celkovymi anestetiky. Tyto
interakce mohou byt odpovédné za prodlouzeni nervosvalové blokady, poruchy srde¢niho
rytmu, arterialni hypotenzi nebo prohloubeni sedace, ale vysazeni baklofenu je mnohem
nebezpecnéjsi [27-30]. Aby nedochazelo k pfiznakim 2z vysazeni, doporucuje se
neprerusovat intratekalni Ié¢bu baklofenem.

V Kklinické praxi nebyla popsana zadna interakce mezi anestetiky a dalfampridinem.
Dalfampridin (4-aminopyridin nebo 4-AP) selektivné blokuje napétové Fizené draslikové
kanaly, prodluZzuje akéni potencial, zvy3uje pfiliv vapniku a nasledné zvysSuje interneuronalni
a neuromuskularni synapticky pfenos. 4-AP se pouziva na zvifecich modelech ke zvySeni
uvoliiovani GABA a ke studiu u¢inki GABAergnich antagonistl. Jako koncovy bod
k hodnoceni se Casto pouziva CAM halogenu. Predpoklada se, ze 4-AP neméni CAM
u téchto modelu [31]. Klinické pfipady otravy ukazuji, Ze mechanismus ucinku ma cholinergni
charakteristiku [32]; propofolova sedace byla nasledné pouzita bez komplikaci. Centralni
cholinergni ucinek vyvolava u potkanu antagonismus vuiéi ketaminové anestezii [33,34].
Tento uCinek byl pozorovan také u détské anestezie [35]. 4-AP byl pouzit jako antidotum
u rohypnolového kéomatu [36]. Také snizuje respiracni depresi vyvolanou morfinem,
ale antinociceptivni aktivita morfinu neni ovlivnéna [37,38]. Antagonizace uginku anestetik je
popsana pro vyssi davky (0,3 az 1,0 mg / kg i.v.), nez jaké se pouzivaji pfi [éCb& nemoci
(tableta 10 mg a dvanact hodin). Z preventivnich davodd by mél byt Dalfampridin vysazen
rano pied operaci.

U pacientl s pooperacnim akutnim selhanim ledvin Ize pozorovat predavkovani [39].
Dalfampridin je kontraindikovan u t&éhotnych nebo kojicich Zen [39].

Anesteziologicky postup

V literatufe nejsou zadna data podporujici doporu€eni TIVA nebo inhalaéni anestezie.
Problém je v tom, Ze HSP je heterogenni skupina genetickych chorob a neni jisté,
Ze anestetika budou mit stejny ucinek u vSech variant. Monitorace hloubky anestezie se jevi
jako nejlepsi pfistup u pacientd s HSP.

Vybér myorelaxancii musi byt pfi HSP provadén s mimofadnou obezietnosti. PouZiti
sukcinylcholinu je u HSP kontraindikovano, protoze muze vyvolat hyperkalémii zpisobenou
up-regulaci nikotinového acetylcholinového receptoru. Nedepolarizujici myorelaxacia
predstavuji riziko pfehnané svalové relaxace. Pouziti rokuronia bylo popsano ve vétsiné
pfipadd [22,41,42] a sugammadex byl pouzit ve tfech prfipadech kvuli pFitomnosti
pretrvavajici neurvosvalové blokady na konci operace. Po pouziti sugammadexu nebyla
pozorovana zadna rekurarizace. Rokuronium se jevi jako nejlepSi volba, pokud je indikovana
svalova relaxace, kvuli moznosti antagonizovat jeho ucinky sugammadexem. Je tfeba se
vyvarovat dlouhodobé pulsobicim nervosvalovym relaxanciim a pfed extubaci je tfeba
dosahnout TOF ratio nad 0,9. Pouziti neostigminu mize vést k rekurarizaci.

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Monitorovani hloubky nervosvalové blokady se durazné doporucuje, pokud bylo pouzito
jakékoli myorelaxans: je uziteCné ziskat vychozi hodnoty pfed podanim nedepolarizujiciho

Vv s
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V pfipadé celkové anestezie se dlirazné doporucuje monitorovani hloubky anestezie.

Mozné komplikace

Pacienti s HSP jsou pfi pouziti sukcinylcholinu ohrozeni hyperkalemickou srdecni zastavou.
Trvani nervosvalového bloku je pfi podani myorelaxancii prodluzeno.

Neni prokazano zvysSené riziko maligni hypertermie.

Pooperacni péce

Stupen pooperacniho sledovani zavisi na chirurgickém zakroku a predopera¢nim stavu
pacienta. Intenzivni pée neni povinna.

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

Nouzové situace vyvolané samotnou nemoci nejsou u HSP bézné.

Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezie (podle obecnych pokynu) je pravdépodobné mozna u pacientd s HSP
s ¢asnou fazi onemocnéni a chirurgickym zakrokem s nizkym rizikem.

Porodnicka anestezie

Cisafsky fez v celkové nebo subarachnoidalni anestezii jiz byl popsan bez komplikaci
[19,23]. Porod nebo cisafsky fez v epiduralni analgezii / anestezii nebyl popsan. Neni
znamo, ze by HSP zvySoval toxicitu lokanich anestetik a nebyly hlaSeny Zzadné komplikace.
Uvaha riziko vs. benefit by méla byt vyhodnocena na zaklad& nazoru neurologa.
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