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DoporucCeni pro vedeni anestezie

u Pletencové svalové dystrofie

Nazev nemoci: Pletencova svalova dystrofie (Limb-girdle muscular dystrophy)

ICD 10: G71.0
Synonyma: -

Souhrn o nemoci: Pletencova svalova dystrofie (LGMD) je dédicna myopatie
charakterizovana patofyziologicky nesouladem mezi rozpadem a opravou svalu; ma
frekvenci vyskytu 1 z 15 000. Mezi hlavni klinické pfiznaky patfi proximalni svalova slabost
zahrnujici bederni a ramenni pletence, zvySena kreatinkinaza (ackoli hladina CK v séru neni
absolutnim screeningovym testem pro vSechny LGMD) a velka variabilita véku nastupu,
od raného détstvi do pozdni dospélosti. Klinicka klasifikace je zaloZzena na distribuci slabosti
na zacatku onemocnéni a na véku prezentace. Muze byt obtizné urcit pfesnou diagnézu
kvuli Siroké klinické a genetické variabilité a rozdilné relativni lokalni frekvenci rdznych forem.
Zakladem diagndzy je klinické didkladné vySetfeni, svalova biopsie, imunohistochemie
a geneticka analyza. Toto onemocnéni muze byt bud autozomalné recesivni (LGMD2) nebo
dominantni (LGMD1); a je zde zahrnuto nékolik rlznych proteinu, které urCuji dalSi klasifikaci
LGMD: LGMD 1A (myotilin), LGMD 1B (lamin A/C), LGMD 1C (caveolin 3), LGMD 2A
(calpain-3), LGMD 2B (dysferlin), LGMD 2C-F (sarkoglykany), LGMD 2G (telethomin),
LGMD 2H (TRIM 32), LGMD 2! (FKRP), LGMD 2J (titin).

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineCny

MozZna Spatna diagnéza

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



http://www.orpha.net/

Popis syndromu

U téchto pacientl je tfeba vzit v Gvahu i rizné jiné poruchy, z nichz nékteré sdileji podobné
genové postiZzeni; mezi tyto poruchy bychom méli zaradit nuklearni envelopatie (Emery-
Dreifuss svalova dystrofie) a Bethlemova myopatie/Ulrichova nemoc. Diagnostické
hodnoceni zavisi na imunohistobarveni nebo blottingu, ackoli tyto testy mohou byt obtizné
interpretovatelné. Genetické testovani je v praxi omezeno na vyzkumné prostiedi,
ale vyznam genetického testovani nesmi byt prehlizen, protoze muize umoznit genetické
poradenstvi a predikci postizeni dalSich systému, jako je kardiomyopatie a respiracni
selhani.

Hlavni problém pfi provadéni anestezie u téchto pacientl se tyka rizika srdecniho postizeni
(pfitomnost srdeCni myopatie a srde¢ni arytmie u LGMD 1A, 1B, 2C-F, 2I) a respiratniho
selhani (LGMD 1A, 1B, 2C-F, 21, 2J). V pfipadé LGMD 1B muze byt potfeba
kardiostimulatoru a/nebo implantovatelného defibrilatoru-kardioverteru kvuli pfevodnim
porucham; pokud jde o LGMD 2I, 50% pacientll v této skupiné muze trpét dilatacni
kardiomyopatii.

Vzdy, kdyz €elime chirurgickému zakroku, musime mit na paméti, Ze tito pacienti mohou mit
zvySenou citlivost na ucinek anestetik a svalovych relaxans. Prestoze existuje jen malo
dikazl podporujicich zvySené riziko maligni hypertermie, existuje vySSi riziko srde¢nich
komplikaci spojenych se syndromem a akutni rabdomyolyzy pfi expozici inhalacnim
anestetikim; sukcinylcholinu je tfeba se vyhnout stejné jako u mnoha jinych svalovych
onemocnéni, protoZze jeho podani je spojeno s Zivot ohrozujici hyperkalémii.

Typické vykony

Pediatrické vykony (tonzilektomie, adenoidni chirurgie), svalové biopsie, korekce
progresivnich ortopedickych deformit v€etné spinalni chirurgie, transplantace srdce, srde¢ni
chirurgie s mimotélnim obéhem, cisarsky fez.

Typ anestezie

Neexistuji dostate¢né udaje pro doporu€eni konkrétniho typu anestezie; existuji pfedchozi
zpravy o cisafskych Fezech provedenych v kombinované subarachnoidalni a epiduralni
anestezii, jakoz i o ruznych postupech s pouzitim celkové anestezie a subarachnoidalni
anestezie. Je-li zvolena celkova anestezie, je tfeba se vyvarovat inhalacnich anestetik
a sukcinylcholinu, aby se minimalizovalo riziko vyvolani hyperkalémie a rabdomyolyzy; proto
je totalni intravendzni anestezie pravdépodobné nejlepsi volbou. Celkova anestezie muize
mit benefit pfi |éCbé pacientd neschopnych snaSet polohu vleze na zadech navzdory
respiracni podpofe nebo pacientl s postizenim bulbarnich svalli, coz je vystavuje riziku
aspirace a kontraindikaci neinvazivni ventilace pretlakem (NPPV). Mohou byt pouZita
svalova relaxans, ackoli peclivé davkovani a sledovani hloubky nervosvalové blokady jsou
klicové, protoZze neuromuskularni onemocnéni mohou mit predispozici k nepredvidatelné
odpovédi na nervosvalovy blok. Existuje nékolik pfipadl, kdy byly rokuronium
a sugammadex pouzity bezpecné, takze tato kombinace muze byt bezpe¢nou volbou.

Pokud jde o pouziti opioidd, doporuCuje se pouzivat kratkodobé plsobici latky, aby se
predeSlo riziku z hromadéni IéCiva. Remifentanil byl uspéSné pouzivan kvlli jeho kratkému
trvani uc€inku, takze tato latka by mohla zabranit prodlouzené pooperacni respiracni depresi
a sedaci.
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Neexistuje absolutni kontraindikace sedace, je-li postizeni dychacich cest mirné, pfesto je
tfeba posoudit individudlni rizika a pfinosy tohoto postupu.

Regionalni anestezie by méla byt pravdépodobné upfednostriovana pred celkovou anestezii,
kdykoli je to proveditelné, v&etné perifernich nervovych blokd a neuroaxialni anestezie.
U pacientl s predoperacni anamnézou funk&ni zavislosti a Spatnou plicni funkci je mozné
provést peclivé provedenou techniku neuroaxialni anestezie bez rozvoje motorické blokady,
aby se zabranilo vyznamnym poopera¢nim plicnim komplikacim. Pokud je to indikovano,
kombinovana subarachnoidalni a epiduralni anestezie (CSE) muze byt preferovanou
moznosti mezi neuroaxialnimi technikami, protoZze umozZhuje rychly nastup senzoricko-
motorického bloku se snizenou intratekalni davkou IéCiva; vySka bloku muze byt titrovana
dalSimi  epiduralnimi  bolusy. Dale tato kombinace muze byt uziteCna
pro minimalizaci rizika hypotenze, nadmérné motorické blokady a dalSiho zhorSeni funkce
plic. Epiduralni bolusy s nizkou koncentraci lokalniho anestetika a s velkym objemem
nabizeji jak objemovy, tak lokalni anesteticky uCinek, coZz ma za nasledek vyhodnégjsSi
blokadu pro chirurgicky zakrok. Epiduraliné podané opioidy by se pouzivat neméli z divodu
rizika pooperacni respiracni deprese.

Nezbytna doplnkova predoperaéni vysetreni (vedle standardni péce)

Pribéh anesteziologického managementu by mél byt naplanovan béhem predoperacniho
vySetfeni pacienta. Musi se odebrat rodinna anamnéza s ohledem na svalové choroby
a jakékoliv znamky nebo pfiznaky, které vyvolavaji myopatii.

Sérova kreatinkinaza je variabilné zvysena, je uzite€na k rozdéleni na razné typy LGMD
a pfi srovnani koncentraci s vychozi hladinou maze pomoci vyhodnotit vyskyt metabolickych
perioperacnich komplikaci, jako je rabdomyolyza. Elektrokardiogram a Holter mohou byt
nezbytné k vylouc€eni jakychkoli poruch srde¢niho vedeni a echokardiografie by se méla
pravdépodobné provadét kazdych 2 az 5 let. Jsou-li pfitomny respirani pfiznaky, funk&ni
dychaci testy a arterialni krevni plyny pfi vzduchu v mistnosti nam mohou pomoci naplanovat
perioperacni péci. U pacientl na invalidnim voziku musi byt proveden ultrazvukovy Doppler
dolnich koncCetin, s dotazem, jestli je doporu¢eno pferuSovana pneumaticka komprese (IPC).
Mohou byt doporu€eny konzultace s odborniky (kardiologie, neurologie, pulmologie). Pacient
by mél byt naplanovan jako prvni v operaénim programu.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Hypertrofie jazyka muze ztizit management dychacich cest, ackoli neni dostatek pfedchozich
zprav na podporu tohoto problému; opozdéné vyprazdrovani zaludku z diavodu snizené
motility gastrointestindlniho traktu muze vést ke zvySenému riziku aspirace. PFitomnost
somnolence a pfedchozich €astych plicnich infekci muze naznaCovat slabost dychacich cest
a zvySené riziko hypoventilace. Laryngealni maska byla pouzita alespor v jednom pripadé
pro hemoroidektomickou operaci, i kdyz samotna laryngealni maska se nedoporuCuje
v pfipadé zpomaleného vyprazdfiovani zaludku.

V tésné blizkosti by mélo byt vybaveni pro obtiznou intubaci, videolaryngoskop a fibroopticky
bronchoskop.
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Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Nejsou zadna konkrétni doporuceni.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Pacienti mohou byt na peroralni antikoagulaci, protoze trpi fibrilaci nebo flutterem sini.
PFfitomnost snizené pohyblivosti mize mit predispozici k hluboké Zini trombdze, takze
v perioperacnim obdobi mohou byt indikovany kompresni punochy a / nebo
nizkomolekularni heparin. Intermitentni pneumatickd komprese se doporuCuje u vysoce
rizikovych operaci, pokud neexistuji kontraindikace Kk jejimu podani (signifikantni arterialni
nedostateCnost, edém z méstnavého srdedniho selhani, aktivni flebitida, hluboka Zilni
tromboza, lokalizovana infekce rany nebo celulitida).

Zvlastni opatireni pri polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Tito pacienti mohou trpét rigiditou patefe, skolibzou a kontrakcemi koncetin, i kdyZz méné
Casto; z tohoto divodu musi byt polohovani na opera¢nim sale opatrné.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Opatrné podavani opioidl a svalovych relaxans je nutné kvli zvySené citlivosti na tyto latky.
Je tfeba se vyvarovat inhalacnich anestetik a sukcinylcholinu, aby se zabranilo vyvolani
svalové toxicity. Pacienti mohou byt dfive léCeni protizanétlivymi 1éCivy, kortikosteroidy
(hlasené zlepseni u LGMD 2C-F) a ACEi nebo beta-blokatory pro lé€bu dysfunkce levé
komory, takZe perioperacni Uprava davek nebo zvySovani davek (v pfipadé kortikosteroidl)
by mohlo byt nezbytné v perioperaénim obdobi.

Anesteziologicky postup

DoporuCuje se regionalni anestezie; celkova anestezie byla pouzita pfi nékolika
Mohou byt pouzita svalova relaxans, ackoli peclivé davkovani a sledovani hloubky
nervosvalové blokady jsou kli€ové, protoZze neuromuskularni onemocnéni mohou mit
predispozici k nepredvidatelné odpovédi na nervosvalovy blok. Existuje nékolik pfipadu, kdy
byly rokuronium a sugammadex pouzity bezpecné, takZe tato kombinace muze byt
bezpeénou volbou.

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Anesteziologicky  prfistroj by mél byt specidlné pfipraven pouzitim  nového
nebo jednorazového dychaciho okruhu, Cerstvého absorbentu CO:2, odstranénim nebo
odpojenim odparfovaclt a proplachovanim O: rychlosti 10 I/min po dobu nejméné 20 minut
pred pouzitim.
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BéZné perioperacni monitorovani zahrnuje 5-svodové EKG, pulzni oxymetrii, kapnografii
(EtCO2), neinvazivni monitoraci krevniho tlaku, sledovani teploty, bispektraini index
a monitorovani hloubky nervosvalové blokady. Uméla plicni ventilace by méla byt upravena
tak, aby udrzovala PaCO: v blizkosti pfedoperanich hodnot pacienta. Teplota by méla byt
udrzovana mezi 36,5 a 37,8 °C pomoci pfikryvek s ohfivanim vzduchu a infuzniho ohfivace,
pokud je to nutné.

Mozné komplikace

Poruchy srdeC¢niho vedeni (atrioventrikularni blok, fibrilace/ flutter sini), dysfunkce
kardiostimulatoru, srdecCni selhani, nedostateCnost nadledvin zplsobena nespravnou
kortikosteroidni perioperacni |éEbou, respiracni komplikace (infekce, hypoventilace,
prodlouzena mechanicka ventilace), svalova toxicita vyvolana inhalaCnimi anestetiky nebo
sukcinylcholinem, hyperkalemicka srde¢ni zastava.

Pooperacni péce

V pooperaCnim obdobi musi byt jednim z hlavnich cili v€asna mobilizace, vyhnuti se
dlouhodobé mechanické ventilaci a regulace teploty. V pooperacnim obdobi muze byt
zapotiebi neinvazivni ventilace pretlakem ke zmiméni vyskytu exacerbace respiracnich
symptomU spojenych s celkovou nebo neuroaxialni anestezii, aby se zabranilo intubaci.
NVPP by méla byt zvazena jako soucast perioperacni IéCby téchto pacientd.

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

Mezi hlavni komplikace, které je tfeba vyloucit, patfi hyperkalémie, rabdomyolyza, poruchy

vvvvvv

identifikovat, takze zvlastni pozornost musi byt vénovana nepfimym pfiznakim, jako je
somonolence a bradypnea; diferencialni diagnostika by méla zahrnovat rezidualni ucinky
opioidu a anestetik.

Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezie mulze byt realizovatelna pfi stabilizovaném a mimmém pribéhu
ve vztahu ke kardialnim a respiracnim komplikacim. Pfi absenci pfedchozich publikovanych
udaji ke stanoveni doporuéeného postupu je trfeba individualniho posouzeni rizik
a multidisciplinarniho pfistupu v zavislosti na typu chirurgického zakroku a anestetické
techniky.

Porodnicka anestezie

Dobrou volbou muze byt regiondini anestezie, protoze nam umoznuje vyhybat se
spoustécim latkam, minimalizovat riziko respiratni deprese a poskytovat pooperacni
analgezii s minimalnimi davkami opioidl. Existuji publikované zpravy vyuzivajici epiduralni
stejné jako kombinovanou subarachnoidalni/epiduralni anestezii pro elektivni cisarsky fez.
Konvencni vedeni vaginalniho porodu je bezpeCné, ale epiduralni analgezie muize byt
uziteCna také proto, aby se zabranilo nepfiznivym ucinkiim opioidd.
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