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Doporučení pro vedení anestezie  
u Lennox-Gastautova syndromu 

Název nemoci: Lennox-Gastautův syndrom 

 
ICD 10:  G40.4 
 
Synonyma: nejsou uvedena 
 
Souhrn o nemoci:   
Lennox-Gastautův syndrom (LGS) je těžká forma epilepsie, která je spojena  
s nezvladatelnými záchvaty a porušením kognitivních funkcí. Na interiktálním záznamu EEG 
je LGS charakterizováno generalizovanými epileptiformními výboji zahrnujícími pomalé (1.5–
2.5 Hz) komplexy hrotů a vln a výboje paroxyzmální rychlé aktivity. Onemocnění se obvykle 
objevuje mezi 2. a 8. rokem života a postihuje převážně chlapce. Etiologie LGS se  
u jednotlivých pacientů velmi liší a zahrnuje genetické a získané příčiny (např. difuzní 
poškození mozku po asfyxii, tuberózní skleróza, encefalitida nebo metabolické onemocnění). 
Prevalence je v rozmezí 1–10 % ze všech případů dětské epilepsie. U 15–20 % pacientů 
zůstává příčina LGS neznámá. U přibližně 20 % pacientů se LGS objevuje po infantilním 
Westově syndromu. 

 

Medicína se stále vyvíjí 

Možná nové znalosti 

Každý pacient je jedinečný 

Možná špatná diagnóza 

 
  

Více informací o nemoci, referenčním centrům a organizační informace naleznete 
na webu Orphanet: www.orpha.net 

 

http://www.orpha.net/
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Souhrn o nemoci 

U LGS se každý den objevují vícečetné záchvaty, často jsou noční a díky tomu zůstávají 
skryty rodičům a pečovatelům dětských pacientů. U jednotlivých pacientů se často vyskytuje 
široká škála typů záchvatů (včetně tonických, atonických záchvatů a záchvatů typu 
atypických absencí). Tonické záchvaty, při kterých pacienti nepředvídatelně ztuhnou  
a spadnou na zem, jsou často spojené s poraněním hlavy, které může dále zhoršit poruchu 
kognitivních funkcí daného pacienta. Atonické záchvaty (rovněž nazývané jako výpadky 
trvající 1 až 4 sekundy) způsobují poranění nosu, ztrátu postoje a pád na kolena. U 50 % 
pacientů se objeví jedna nebo více epizod nekonvulzivního status epilepticus. 

 
Léčba je náročná, více než 80 % pacientů má celoživotní záchvaty a poruchy intelektu. Mezi 
potenciálně účinná antiepileptika patří např. valproát a rufinamid. Ketogenní dieta může být  
v některých případech účinnou léčebnou volbou. U pacientů s fokální epileptogenní lézí 
viditelnou na magnetické rezonanci může resekční chirurgický zákrok vést ke zlepšení 
záchvatů. Další možnosti chirurgické léčby zahrnují implantaci vagového stimulátoru (VNS), 
callosotomie a hlubokou mozkovou stimulaci (DBS). U pacientů je často nutné používání 
helmy. 

 
Typické výkony 

Epileptochirurgie (callosotomie, resekční výkony, implantace vagového stimulátoru, 
elektrická stimulace centromediálních thalamických jader (ESCM), zubní a gingivální výkony, 
obecné chirurgické výkony, traumatologické výkony (po pádech). 

 

Typ anestezie 

Existuje pouze několik málo doporučení založených na kazuistikách. Celková anestezie je 
jedinou volbou. Při končetinové chirurgii a dalších bolestivých výkonech lze zvažovat pečlivě 
aplikovanou lokální nebo regionální anestezii pouze jako doplněk s ohledem na možnou 
neurotoxicitu lokálních anestetik. 

 

Nezbytná doplňková předoperační vyšetření (vedle standardní péče) 

Doporučuje se stanovení aktuálních hladin antiepileptik v krvi. Je vhodné zjistit anamnézu 
krvácení (formou dotazníku), protože některá antiepileptika mohou způsobovat poruchy typu 
Von-Willebrandt-Jürgensovy choroby. Další doporučení vycházejí z rozsahu chirurgického 
výkonu a řídí se obecnými pravidly (např. cévní zásobení). 
 

Zvláštní příprava na zajištění dýchacích cest 

Dostačují obvyklá bezpečnostní opatření pro zajištění dýchacích cest. Změny na dásních  
z dlouhodobého užívání antiepileptik mohou vyvolávat anomálie v dýchacích cestách. 
Pacient by neměl mít infekci horních cest dýchacích. Poranění krku po pádech může vést  
k akutním chirurgickým výkonům s možností obtížného zajištění dýchacích cest. 
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Zvláštní příprava před podáním krevních derivátů 

Není hlášena. 
 

Zvláštní příprava před zahájením antikoagulace 

Není hlášena. 

 

Zvláštní opatření při polohování, transportu a mobilizaci pacienta 

Nejsou hlášena. 

 

Interakce chronické medikace a anesteziologických agens 

Mnoho antiepileptik zvyšuje aktivitu enzymů cytochromu P450 a stimuluje tak metabolismus 
anestetik, což vyžaduje použití vyššího dávkování pro zachování hloubky anestezie. 
Rufinamid vykazuje tyto účinky minimálně. Valproát inhibuje enzymy cytochromu P450  
a zvyšuje tak hladiny fenobarbitalu (thiopental nebyl uveden). U pacientů s ketogenní dietou 
vede podávání aminokyselin a cukrů ke snížení hladiny ketonů v plazmě, což může 
narušovat léčbu. Na druhou stranu metabolická acidóza vyvolaná ketogenní dietou 
představuje problém při dlouhodobých chirurgických zákrocích a v intenzivní péči. Proto by 
měla být acidobazická rovnováha monitorována. Při léčbě topiramátem může docházet  
k hypokalémii. 

 

Anesteziologický postup 

Závislost na pečovatelích a separace pacienta od těchto osob při úvodu do anestezie může 
představovat zásadní psychologický problém. O použití benzodiazepinů v premedikaci 
existují protichůdné důkazy. Mohou být nutné vyšší dávky. Byly však popsány případy, kdy 
benzodiazepiny vyvolaly nekonvulzivní status epilepticus. Použití perorálního ketaminu by 
mělo být bezpečné s tím, že má potenciál ukončit nekonvulzivní status epilepticus. 

 
Thiopental (5 mg/kg) byl používán bez nežádoucích účinků. Vzhledem k obecně platným 
doporučením by propofol měl být bezpečný a byl autorem tohoto článku úspěšně podáván 
pro úvod do celkové anestezie a poté kontinuálně pro vedení anestezie formou totální 
intravenózní anestezie (TIVA). Opioidy jsou bezpečné, účinek dlouhodobě působících 
opioidů může být ještě prodloužen. Rokuronium bromid (1 mg/kg) byl podáván bezpečně, 
totéž platí pro antagonizaci glykopyrolátem a pyridostigminem. Neexistují žádná data  
o použití sukcinylcholinu. Jako inhalační anestetikum byl používán isofluran, pro inhalační 
úvod sevofluran. Zvýšené koncentrace během inhalačního úvodu sevofluranem mají 
zásadní význam, protože jinak se mohou objevovat změny na EEG podobné epilepsii. 

 
Pro pooperační léčbu bolesti a pro snížení nároků na opioidy se doporučuje regionální nebo 
lokální anestezie. Dávkování by mělo být konzervativní a omezená compliance pacienta 
neumožňuje provedení zákroků pouze v regionální nebo lokální anestezii. 
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Zvláštní či doplňující monitorace 

Monitorování lze rozšířit o EEG. Pamatujte, že úvodní výsledky před úvodem do anestezie 
mohou zakrývat vzorce odpovídající anestezii. Po vymizení typických epileptických vln  
po podání indukční látky by mělo kontinuální monitorování spolehlivé (pozorování autora 
tohoto doporučení). 

 

Možné komplikace 

Záchvaty během operací mohou zhoršovat výsledky a je nutné se jim vyhnout, zvláště  
u intrakraniálních výkonů. Neexistují žádné důkazy o tom, že by se po anestezii zvyšoval 
počet pooperačních záchvatů.  

 

Pooperační péče 

Je vhodné zvážit umístění pacientů na pooperační oddělení. Záchvaty se nejčastěji objevují 
jako následek přidruženého onemocnění a vyžadují zavedení protokolu ve spolupráci  
s neurologem. 

 

Akutní komplikace spojené s nemocí a její vliv na průběh a zotavení z anestezie  

Nejsou hlášeny. 

 

Ambulantní anestezie 

Zásadní význam má schopnost rodičů nebo pečovatelů rozlišovat, zda klinické záchvaty 
jsou stejného charakteru nebo zda jde o nově vzniklou komplikaci, která by vyžadovala 
další léčbu. Je nutná dostupnost anesteziologa a každodenní telefonické kontroly. 
Ambulantní přístup by měl být využíván na maximální možnou míru, pokud to typ 
chirurgického zákroku umožňuje (např. zubní zákroky). 

 

Porodnická anestezie 

Není známo. 
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