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DoporucCeni pro vedeni anestezie u

Myastenia gravis

Nazev nemoci: Myastenia gravis (MG)
ICD 10: G70.0

Synonyma: Myastenia gravis (juvenilni a dospéla forma) autoimunitni (na receptor vazané
protilatky)

Dal$i formy myastenie:

- Izolovana okularni myastenie (autoimunitni)

- Kongenitalni myastenie (presynapticka, postsynapticka)

- Neonatalni myastenie (matefské protilatky u novorozencu)

Souhrn o nemoci: Myastenia gravis (MG) je autoimunitni onemocnéni se zvysSujici se
Cetnosti a povédomim o ném. Vyskytuje se u pediatrické a dospélé populace. Juvenilni
forma MG je nejCastéjSi a podobna dospélé formé. Je zpusobena protilatkami proti
acetylcholinovému receptoru na postsynaptickém nervosvalovém spojeni. 75 % téchto
pfipadu se vyskytne po 10. roce zivota [1]. Klinické projevy se liSi mezi okularni a
generalizovanou formou. Prvnimi klinickymi znamkami je nebolestiva slabost nasledovana
ptézou a diplopii. Ptéza a diplopie jsou jedinou klinickou prezentaci u izolované okularni
formy myastenie gravis. Pokud béhem nasledujiciho roku progreduje svalova slabost, je
pfitomna generalizovana forma s potencialem postizeni dychacich svald. Prvni linii [é¢by
jsou peroralni inhibitory cholinesterazy, jako je pyridostigmin. Nicméné vysoké davky mohou
vyvolat cholinergni krizi. Thymektomie, provadéna prevazné jako endoskopicky zakrok, je

v dnesni dobé provadéna u pacientl s pozitivitou protilatek proti acetylcholinovému
receptoru v mladém véku a generalizovanou myastenii [2, 3]. Kvali imunologické povaze
onemocnéni mohou byt uzite¢né imunosupresivni latky. Jsou pouzivany zejména steroidy,
ale pacientlim se Spatnou odpoveédi na Ié€bu nebo pro snizeni podavanych davek steroidu
pfi chronickém uzivani Ize také pouzit azathioprin, cyklosporin, methotrexat a cyklofosfamid.

Kongenitalni myastenické syndromy jsou dédi¢né&, zejména recesivné, pfenosné choroby.
Tato skupina je klinicky velmi heterogenni, déti maji kratce po narozeni problémy s krmenim
a svalovou hypotonii. Jako zavazny symptom je popisovana respiracni insuficience a déti
Casto potfebuji umélou plicni ventilaci. Nékteré déti reaguji na terapii blokatory
acetylcholinesterazy. Defekt muze byt lokalizovan presynapticky (napf. defekt
cholinacetyltransferazy CHAT), v synapsi (napf. mutace v genech kédujicich kolagen Q,
COLQ) a postsynapticky (napf. poruchy v rychlém nebo pomalém kanalu v receptorech pro
acetylcholin nebo mutace genu pro rapsyn). Specialnim rysem u CHAT defektl jsou
opakujici se apnoe u déti s nezavaznymi infekEnimi chorobami. Tyto déti vyzaduji rychlou
intubaci a umélou ventilaci.

PFechodna neonatalni myastenie gravis se vyskytuje asi u 12 % novorozencl matek s MG a
zlepsi se béhem nékolika prvnich tydn( zivota, jakmile se snizi koncentrace protilatek.
Prvnimi znamkami jsou vétSinou svalova hypotonie, problémy s krmenim a dechové obtize.




Charakteristicka prezentace MG je unavitelnost volnich svaltu — v zavislosti na rozsahu
onemocnéni — ktera se obvykle zhorSuje s pokracujicimi kazdodennimi ¢innostmi.

Medicina se stale vyviji
MoZna nové znalosti
KaZzdy pacient je jedine¢ny

MozZn4 Spatna diagnoza

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

e Thymektomie

e VSeobecna chirurgie

o Gynekologie a porodnictvi
e Tracheostomie

Typ anestezie

Lokoregionalni anestezie je mozna, v zavislosti na vykonu. Nejsou zadné dukazy o roli
lokalnich anestetik, avSak teoreticky mohou esterova lokaini anestetika vést k problémim u
pacientd s MG uzivajicich anticholinesterazovou medikaci z davodu inhibice metabolismu.
[4] Vysoké hladiny jakéhokoliv lokalniho anestetika v krvi mohou vést ke svalové slabosti.

Byly hlaSeny pfipady nekomplikované transsternalni thymektomie s pouzitim epiduralni
anestezie s bupivakainem u pacientt s MG. Spinalni anestezie je rovnéz mozna. [5]

Analgosedace by méla byt provadéna opatrné, nebot jakakoliv sedativni nebo svalové
relaxacni medikace muze zpUsobit dechovy utlum (tabulka 1).

Celkova anestezie je mozna a nutna.

Byl popsan nekomplikovany uvod s propofolem, barbituraty, etomidatem nebo ketaminem u
pacientd s MG. [6, 7]. Opioidni analgetika nesnizuji neuromuskularni pfenos a diky kratkému
eliminaénimu polo¢asu remifentanilu jej Ize u myastenickych pacientu Iépe titrovat.

Benzodiazepiny by se nemély pouzivat, nebot zhorSuji myastenické symptomy.

Volatilni anestetika mohou byt pouzita, ale mohou zpusobit svalovou relaxaci a ovlivnit
mérfeni train-of-four (TOF), jako u kteréhokoli jiného pacienta. Neni rozdilG v pouziti
sevofluranu nebo izofluranu. [12, 13]

Myastenicti pacienti jsou velmi citlivi na jakoukoli nervosvalovou blokadu. Podavani malych
davek jako primingu nebo pro defascikulace neni vhodné, stejné jako podavani dlouhodobé
pusobicich relaxancii, jako je pankuronium. U myastenickych pacientll ma ED95 vekuronia
individualni variabilitu, ktera se pohybuje od 5 % do 90 % normaini davky. Totéz plati i pro
atrakurium a cisatrakurium.

Je zvydena senzitivita k nedepolarizujicim svalovym relaxanciim. Davka ma byt snizena 2—
8krat. Hodnota TOF ratio pfed podanim svalového relaxancia muze dat predstavu o
potfebné davce, ale nervosvalova blokada muaze byt i tak prodlouzena.

Sukcinylcholin, jako depolarizujici svalové relaxans, muze byt pouzito, je vSak tfeba si
uveédomit, ze pacienti s MG maiji snizenou odpovéd a potfebuji vy§Si davky sukcinylcholinu
1.5-2.0 mg/kg.

Metabolismus mivacuria a sukcinylcholinu mze byt ovlivnén pFfedoperaénim podanim
pyridostigminu, a proto muze byt trvani nervosvalové blokady prodlouzeno. [9, 10][11].

Dobrou alternativou maze byt intubace v propofolu a remifentanilu.
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Antagonizace svalovych relaxancii neostigminem nebo pyridostigminem muze byt obtizna
kvuli riziku cholinergni krize a musi byt opatrné titrovana.

Podavani rokuronia a reverze sugammadexem by méla byt dobra a bezpeéna alternativa,
ale v tomto okamzZiku je tfeba vice dat.

Nezbytna doplikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

Zakladni medikace

e Anticholinesterazova medikace muze byt pozastavena, pokud to neovlivni respirani
stav pacienta. Potfeba svalovych relaxancii béhem vykonu mize byt sniZena.

e Steroidy: Mély by byt podavany a pokryty pfedoperacné.

e Imunosupresiva
Krevni obraz a elektrolyty
Pfedoperacné by mély byt provedeny plicni funkéni testy (klasifikace MG [18]) a analyza
krevnich plynu. Rentgenovy snimek hrudniku a CT vySetfeni pfed thymektomii pro detekci

utlaku nebo deviace trachey.

Plazmaferéza muze byt uziteCna u pacientd s autoimunitné spusténou MG (juvenilni nebo
dospéla forma). VétSinou se provadi predoperacné u pacientl s nestabilnim onemocnénim.

Premedikace by neméla byt podavana u pacientl se vyrazné sniZzenou respiracni rezervou,
u pfipadu izolované okularni formy MG jsou pfijatelné snizené davky benzodiazepina.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Nejsou ofekavany zadné specifické problémy. Je nutné si uvédomit moznost pooperacni
potfeby mechanické ventilace nebo prodlouzené doby do extubace.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Neni hlasena.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Z&dné specialni pfipominky.

Zvlastni opatieni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Zadné specialni pfipominky.
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Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Z&dné specialni pfipominky.

Anesteziologicky postup

Pokud je to mozné, jsou preferovany regionalni techniky. Celkova anestezie, balancovana
nebo totalni intravendzni, mize byt pouzita pfi soucasné redukci davek svalovych relaxans.

U thymektomie je vhodné myslet na epiduralni techniky pro peri- a pooperac¢ni analgezii.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Standardni monitorace pfi normalnim operaénim postupu a rozsifené monitorovani podle
typu provadéného zakroku.

Monitorace nervosvalové blokady je nutnosti:

Preferovanou monitoraci nervosvalového pfenosu je elektromyogram (EMG) a
mechanomyogram (MMG) nebo kalibrovana akceleromyografie (AMG) a train-of-four (TOF).
Hodnota TOF by méla byt zméfena u probuzeného pacienta pfedoperacné a pomér T4/T1
by mél byt 1.0. U pacientld s MG mlze byt pomér <0.9 a ukazuje na snizenou potfebu
nedepolarizujicich svalovych relaxancii. Je doporu¢eno pouZiti kalibrované AMG a TOF ratio
by mélo odpovidat pfedoperacnim hodnotam [15].

Mozné komplikace

Prodlouzena nervosvalova blokada s respiracni nedostateCnosti.

Pooperacni péce

Méla by byt pfizplsobena typu vykonu a komorbiditam. Potfeba pooperacni ventilace je
zavisla na operaénim vykonu a pfedoperaénim klinickém rozsahu MG. Mozna kritéria jsou
délka trvani onemocnéni vice jak 6 let, respiraCni komplikace v anamnéze a sniZzena vitalni
kapacita <50 % dle véku.

Adekvatni pooperacni lécba bolesti, toaleta dychacich cest a vyhnuti se lékim, které
interferuji s nervosvalovym pfenosem (tabulka 1). Pooperaéné je nutné pokracovat v
anticholinesterazové medikaci. Davka musi byt titrovana a je-li podavana intraven6zné, musi
byt adekvatni peroralni davce.

Pacienti by méli zlGstat na pooperacnim oddéleni (PACU) nebo na jednotce intenzivni péce
JIP).

Jsou dostupné seznamy latek, které prokazatelné zhorSuji myastenia gravis (tabulka 1

www.dgn.org, www.myasthenia.org). Zejména antibiotika, antikonvulziva, beta blokatory a
psychofarmaka si zaslouzi specialni pozornost.
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Akutni komplikace spojené s nemoci a jeji vliv na prabéh a zotaveni z anestezie

Pacienti mohou trpét cholinergni nebo myastenickou krizi (obé& zpUsobuji respiraéni selhani a
svalovou slabost), které mohou byt téZko odliSitelné. Mohou byt spoustény infekci nebo
antibiotickou terapii, stejné jako svalovymi relaxancii nebo benzodiazepiny.

ZkuSebni podani inhibitort cholinesterazy mize pomoci rozlisit mezi obéma formami.

Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezie neni bezpecéna a je tfeba se ji vyhnout.

Porodnicka anestezie

Porodnicka anestezie mlze byt vedena ve formé celkové anestezie, stejné jako regionalni
anestezie. Stejné jako u vétSiny nervosvalovych onemocnéni se MG miize zhorsit béhem
téhotenstvi [16].

Matefské protilatky u MG mohou prochazet placentarni bariérou a mohou zpUsobit postizeni
novorozencu po porodu svalovou hypotonii a dechovymi potizemi.
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Priloha 1

Tabulka 1. Léky, které mohou mit efekt na myasthenia gravis

Trida

Léky

Analgetika

flupirtin*, morfin

Antiarytmika

chinidin, ajmalin*, prokainamid, mexitil*, R-blokatory
(pindolol, propranolol, timolol topicky)

Antibiotika

aminoglykosidy, makrolidy, ketolidy*, linkomycin,
fluorochinolony, sulfonamidy, tetracykliny

Antidepresiva

amytryptilin, lithium

Antikonvulziva

benzodiazepiny, karbamazepin, ethosuximid,
gabapentin

Antimalarika

chinidin, chlorochin*

Antirevmatika

d-penicilinamin, chlorochin*

Inhibitory kalciovych kanalu

verapamil, nifedipin, diltiazem

Diuretika

klickova diuretika, acetazolamid

Lokalni anestetika

esterovy typ

Magnesium

vysoké davky, napf. v porodnictvi

Psychofarmaka

chlorpromazin a dalSi fenothiaziny, benzodiazepiny

*nejsou v CR v soudasné dobé registrovany
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