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Doporuceni pro vedeni anestezie
u Lennox-Gastautova syndromu

Nazev nemoci: Lennox-Gastautuv syndrom

ICD 10: G40.4
Synonyma: nejsou uvedena

Souhrn o nemoci:

Lennox-Gastautdv syndrom (LGS) je tézka forma epilepsie, ktera je spojena
s nezvladatelnymi zachvaty a porusenim kognitivnich funkci. Na interiktalnim zaznamu EEG
je LGS charakterizovano generalizovanymi epileptiformnimi vyboji zahrnujicimi pomalé (1.5—
2.5 Hz) komplexy hrotl a vin a vyboje paroxyzmalni rychlé aktivity. Onemocnéni se obvykle
objevuje mezi 2. a 8. rokem Zivota a postihuje pfevazné chlapce. Etiologie LGS se
u jednotlivych pacientd velmi 1iSi a zahrnuje genetické a ziskané pficCiny (napf. difuzni
poskozeni mozku po asfyxii, tuberdzni skleréza, encefalitida nebo metabolické onemocnéni).
Prevalence je v rozmezi 1-10 % ze vSech pfipadu détské epilepsie. U 15-20 % pacientl
zustava pfi¢ina LGS neznama. U pfiblizné 20 % pacientl se LGS objevuje po infantilnim
Westové syndromu.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Souhrn o nemoci

U LGS se kazdy den objevuji viceCetné zachvaty, €asto jsou no¢ni a diky tomu zuUstavaiji
skryty rodi¢um a pecovatelim détskych pacientl. U jednotlivych pacientl se ¢asto vyskytuje
Siroka Skala typu zachvatl (v€etné tonickych, atonickych zachvati a zachvatu typu
atypickych absenci). Tonické zachvaty, pfi kterych pacienti nepfedvidatelné ztuhnou
a spadnou na zem, jsou Casto spojené s poranénim hlavy, které mize dale zhorsit poruchu
kognitivnich funkci daného pacienta. Atonické zachvaty (rovnéz nazyvané jako vypadky
trvajici 1 az 4 sekundy) zpUsobuji poranéni nosu, ztratu postoje a pad na kolena. U 50 %
pacientu se objevi jedna nebo vice epizod nekonvulzivniho status epilepticus.

Lécba je naro€na, vice nez 80 % pacientd ma celozivotni zachvaty a poruchy intelektu. Mezi
potencialné ucinna antiepileptika patfi napf. valproat a rufinamid. Ketogenni dieta mize byt
v nékterych pfipadech ucinnou IéCebnou volbou. U pacientll s fokalni epileptogenni lézi
viditelnou na magnetické rezonanci mize resek¢ni chirurgicky zakrok veést ke zlepSeni
zachvatu. Dal§i moznosti chirurgické IéEby zahrnuji implantaci vagového stimulatoru (VNS),
callosotomie a hlubokou mozkovou stimulaci (DBS). U pacientl je ¢asto nutné pouzivani
helmy.

Typické vykony

Epileptochirurgie (callosotomie, resekéni vykony, implantace vagového stimulatoru,
elektricka stimulace centromedialnich thalamickych jader (ESCM), zubni a gingivalni vykony,
obecné chirurgické vykony, traumatologické vykony (po padech).

Typ anestezie

Existuje pouze nékolik malo doporuéeni zalozenych na kazuistikach. Celkova anestezie je
jedinou volbou. Pfi kon€etinové chirurgii a dalSich bolestivych vykonech Ize zvazovat peclivé
aplikovanou lokalni nebo regionalni anestezii pouze jako doplnék s ohledem na moznou
neurotoxicitu lokalnich anestetik.

Nezbytna dopliikova predoperaéni vysetreni (vedle standardni péce)

Doporucuje se stanoveni aktualnich hladin antiepileptik v krvi. Je vhodné zjistit anamnézu
krvaceni (formou dotazniku), protoze néktera antiepileptika mohou zpusobovat poruchy typu
Von-Willebrandt-Jurgensovy choroby. DalSi doporu€eni vychazeji z rozsahu chirurgického
vykonu a fidi se obecnymi pravidly (napf. cévni zasobeni).

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Dostacuji obvykla bezpecnostni opatfeni pro zajisténi dychacich cest. Zmény na dasnich
z dlouhodobého uzivani antiepileptik mohou vyvolavat anomalie v dychacich cestach.
Pacient by nemél mit infekci hornich cest dychacich. Poranéni krku po padech muze vést
k akutnim chirurgickym vykondm s moznosti obtizného zajisténi dychacich cest.
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Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Neni hlasena.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neni hlasena.

Zvlastni opatieni pri polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Nejsou hlasena.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Mnoho antiepileptik zvySuje aktivitu enzym( cytochromu P450 a stimuluje tak metabolismus
anestetik, coz vyZaduje pouziti vy8Siho davkovani pro zachovani hloubky anestezie.
Rufinamid vykazuje tyto Ucinky minimalné. Valproat inhibuje enzymy cytochromu P450
a zvysuje tak hladiny fenobarbitalu (thiopental nebyl uveden). U pacientl s ketogenni dietou
vede podavani aminokyselin a cukrd ke snizeni hladiny ketonl v plazmé&, coz mulze
naruSovat Ié¢bu. Na druhou stranu metabolickd acidéza vyvolana ketogenni dietou
predstavuje problém pfi dlouhodobych chirurgickych zakrocich a v intenzivni péci. Proto by
meéla byt acidobazicka rovnovaha monitorovana. PFi 1é€bé topiramatem mize dochazet
k hypokalémii.

Anesteziologicky postup

Zavislost na pecCovatelich a separace pacienta od téchto osob pfi Uvodu do anestezie muze
predstavovat zasadni psychologicky problém. O pouziti benzodiazepini v premedikaci
existuji protichidné dukazy. Mohou byt nutné vyssi davky. Byly vSak popsany pfipady, kdy
benzodiazepiny vyvolaly nekonvulzivni status epilepticus. PouZiti peroralniho ketaminu by
mélo byt bezpeéné s tim, Ze ma potencial ukon¢it nekonvulzivni status epilepticus.

Thiopental (5 mg/kg) byl pouzivan bez nezadoucich ucinkd. Vzhledem k obecné platnym
doporucenim by propofol mél byt bezpe€ny a byl autorem tohoto ¢lanku Uuspésné podavan
pro uvod do celkové anestezie a poté kontinualné pro vedeni anestezie formou totalni
intravenozni anestezie (TIVA). Opioidy jsou bezpecné, ucinek dlouhodobé pusobicich
opioidl muze byt jesté prodlouzen. Rokuronium bromid (1 mg/kg) byl podavan bezpecné,
totéz plati pro antagonizaci glykopyrolatem a pyridostigminem. Neexistuji Zadna data
o pouziti sukcinylcholinu. Jako inhalaéni anestetikum byl pouzivan isofluran, pro inhalaéni
uvod sevofluran. ZvySené koncentrace bé&hem inhalaéniho Uvodu sevofluranem maji
zasadni vyznam, protoZe jinak se mohou objevovat zmény na EEG podobné epilepsii.

Pro pooperacéni Ié€bu bolesti a pro snizeni narokl na opioidy se doporucuje regionalni nebo

lokalni anestezie. Davkovani by mélo byt konzervativni a omezena compliance pacienta
neumoznuje provedeni zakrokl pouze v regionalni nebo lokalni anestezii.

www.orphananesthesia.eu
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Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Monitorovani Ize roz8ifit o EEG. Pamatujte, Ze uvodni vysledky pfed uvodem do anestezie
mohou zakryvat vzorce odpovidajici anestezii. Po vymizeni typickych epileptickych vin
po podani indukéni latky by mélo kontinualni monitorovani spolehlivé (pozorovani autora
tohoto doporuceni).

Mozné komplikace

Zachvaty béhem operaci mohou zhorSovat vysledky a je nutné se jim vyhnout, zvilasté
u intrakranialnich vykonu. Neexistuji zadné dikazy o tom, Ze by se po anestezii zvySoval
pocet pooperacnich zachvatu.

Pooperacni péce

Je vhodné zvazit umisténi pacientll na pooperaéni oddéleni. Zachvaty se nejCastéji objevuiji
jako nasledek pfidruzeného onemocnéni a vyzaduji zavedeni protokolu ve spolupraci
S neurologem.

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

Nejsou hlaseny.

Ambulantni anestezie

Zasadni vyznam ma schopnost rodi€l nebo peCovatell rozliSovat, zda klinické zachvaty
jsou stejného charakteru nebo zda jde o nové vzniklou komplikaci, ktera by vyZzadovala
dalSi lé¢bu. Je nutnd dostupnost anesteziologa a kazdodenni telefonické kontroly.
Ambulantni pfistup by mél byt vyuzivdn na maximalni mozZnou miru, pokud to typ
chirurgického zakroku umoznuje (napf. zubni zakroky).

Porodnicka anestezie

Neni znamo.

www.orphananesthesia.eu
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