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Poruch sirsiho spektra neuromyelitis optica

Nazev nemoci: Poruchy SirSiho spektra neuromyelitis optica

ICD 10: G36.0

Synonyma: Devicova choroba, Devicuv syndrom, Neuromyelitis optica, NMO, NMOSD

Souhrn o nemoci:

Nazev poruchy SirSiho spektra neuromyelitis optica odkazuje na syndrom charakterizovany
recidivujici optickou neuritidou a/nebo longitudinalné extenzivni transverzalni myelitidou.
Teprve nedavno bylo ZzjiSténo, Zze se jedna o odliSnou diagnézu od roztrouSené sklerozy a
existuje pouze velmi omezené mnozstvi publikaci tykajicich se vhodné anesteziologické a
perioperacni péce o pacienty s timto onemocnénim.

Poruchy SirSiho spektra neuromyelitis optica (NMOSD) jsou ¢asto popisovany jako idiopatické,
relabujici a zavazné demyelinizatni onemocnéni centralniho nervového systému (CNS), které
preferencné postihuje opticky nerv a michu. Piesnéji se ale patologie projevuje jako zanétlivé
postizeni astrocytl se sekundarni demyelinizaci. Nedavno bylo onemocnéni zafazeno jako
samostatna jednotka oddélena od roztrouSené sklerozy [1], které je u vétSiny (ne u vSech)
pacientl spojeno s pfitomnosti protilatek 1gG proti aquaporinu-4, coz je vodni kanal v
astrocytech CNS [2]. U pacientl se typicky objevuji opakované zachvaty optické neuritidy
a/nebo longitudinalné extenzivni myelitidy s postizenim tfi nebo vice miSnich segmentl na
délku. Popisovan je dale i rozvoj syndromu area postrema s neustupujici nauzeou a/nebo
singultem z dlvodu postizeni michy [3].

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineCny

Mozna Spatna diagnéza

“ Vice informaci o nemoci, referenénim centrim a organizaéni informace naleznete na
webu Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Souhrn o nemoci

Nedavno byla diagnosticka kritéria NMOSD rozSifena a pro stanoveni této diagnézy jiz neni
nutny seropozitivni stav AQP4-1gG [4-6]:

Diagnosticka kritéria pro NMOSD s protilatkami AQP4-IgG:

1. minimalné 1 hlavni klinicky pfiznak
2. pozitivni test na protilatky AQP4-IgG pomoci nejlepSi dostupné diagnostické metody

(dGrazné doporucena bunééna assay)

3. vylou€eni dalSich diagn6z

Diagnosticka kritéria pro NMOSD bez protilatek AQP4-lgG nebo NMOSD s nezhamym
stavem protilatek AQP4-1gG:

1.

3.

Minimalné 2 hlavni klinické pfiznaky vyskytujici se jako nasledek jedné nebo nékolika
klinickych atak onemocnénia splfujici v8echny nasledujici podminky

a. alespon 1 hlavni klinicky pfiznak musi byt opticka neuritida, akutni myelitida s
Iézemi longitudinalné extenzivni transverzalni myelitidy (LETM)

b. prostoroveé Sifeni (2 nebo vice riznych hlavnich klinickych pfiznaka)

C. spIinéni dalSich pozadavku na specificky obraz na MR

Negativni testy na protilatky AQP4-IgG pomoci nejlepSi dostupné diagnostické
metody, nebo nedostupné testovani

Vylou€eni dalSich alternativnich diagnéz

Hlavni klinické priznaky:

1.
2.
3.

6.

opticka neuritida
akutni myelitida

syndrom area postrema: epizody jinak nevysvétlitelného singultu nebo nauzey a
zvraceni

akutni syndrom mozkového kmene

symptomaticka narkolepsie nebo akutni diencefalicky syndrom s obrazem typickych
diencefalickych Iézi NMOSD na magnetické rezonanci

symptomaticky mozkovy syndrom s typickymi lézemi NMOSD v mozku

DalSi pozadavky na obraz MR pro NMOSD bez protilatek AQP4-1gG a NMOSD:

1.

Akutni opticka neuritida: vyZzaduje provedeni MR mozku s obrazem (a) normalniho
nalezu nebo pouze nespecifickych 1ézi v bilé hmoté NEBO (b) MR optickych drah s
T2-hyperintenzni 1ézi nebo T1-vazenou lézi se sycenim gadoliniem, ktera zasahuje
>1/2 délky optického nervu nebo postihuje chiasma opticum.

Akutni myelitida: vyZaduje pfitomnost souvisejici intramedularni 1éze na MR, ktera
zasahuje pfes > 3 sousedni midni segmenty (LETM) NEBO >3 sousedni misni
segmenty postizené fokalni misni atrofii u pacientd s anamnézou kompatibilni s
diagnézou akutni myelitidy.

Syndrom area postrema: vyZaduje pfitomnost souvisejicich 1ézi v zadnich miSnich
provazcich/v area postrema.

Akutni syndrom  mozkového kmene: vyZaduje pfitomnost souvisejicich
periependymalnich l1ézi mozkového kmene.
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NMOSD predstavuje méné nez 1 % v8ech demyelinizaCnich chorob CNS u béloSské
populace, ale az 20-48 % demyelinizacnich chorob CNS u nékterych ostatnich ras, zvlasté
pak v Asii a Africe [7]. Vzhledem k tomu, Ze NMOSD ma jinou patofyziologii nez roztrousena
skleréza, onemocnéni NMOSD ma i jiné chovani. U imunomodulaéni 1éCby byl prokazan
pfiznivy efekt na roztrouSenou sklerézu, ale rovnéz bylo prokézano, Ze tato 1éCba neni u
NMOSD u€inna, coz plati i naopak [8].

Typické vykony

U pacientll s NMOSD neexistuje zadné konkrétni zvySené riziko pro jakykoli typ chirurgického
zakroku, ani neni pravdépodobné, Ze tito pacienti budou vyZadovat urCitou specifickou
chirurgickou péci, nebot veSkera IéCba se zaméfuje na modulaci imunitniho systému pomoci
urcitych lé€iv. V zavaznych pfipadech, které jsou refrakterni na standardni IéCbu, se ukazala
byt pfinosni autologni transplantace krvetvornych bunék, alespori tedy na ur€itou dobu [9], coz
je postup, ktery bude vyZadovat péci anesteziologa.

Typ anestezie

V literatufe je uvadéno podani jak neuroaxialni, tak celkové anestezie pacientim s NMOSD
[10-15] s pfevaznou vétSinou pfipadl postihujicich téhotné Zeny s urlitymi vyjimkami. Dvé
z téchto kazuistik popisuji dva pfipady zachvatd neuromyelitis optica u Zzen po spinalni
anestezii [10,11], dalSi kazuistiky vSak prokazaly, Ze spinalni anestezie neméla Zadné
neurologické nasledky. S ohledem na relabujici povahu onemocnéni je obtizné odlisit, zda tyto
kazuistiky popisuji koincidenci nalezi a nespravné stanovuji kauzalni souvislost mezi podanim
spinalni anestezie a rozvojem nebo relapsem onemocnéni.

Regiondlni anestezie byla prokazana jako bezpe€na u pacientl s roztrouSenou sklerézou
[16,17], a je proto odivodnéné si myslet, ze bude regionalni anestezie bezpecna i u pacientt s
NMOSD. Prestoze neexistuji zadné dikazy, zda se také byt odlivodnéné se vyhnout regionalni
anestezii pouze v tom pfipadé, kdy by tento postup vyzadovat zavedeni jehly pres jakékoli
existujici 1éze v pribéhu ataky NMOSD.

Nezbytna doplrfikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

Pokud zvazujeme regionalni anestezii v pribéhu ataky NMOSD a aktualni pfiznaky ukazuji na
neurologické léze ve stejné anatomické oblasti, kde ma byt provedena neuroaxialni blokada, je
nutné ddrazné doporucit provedeni MR vySetfeni pfisluSné oblasti, aby bylo mozné se
bezpecné vyhnout aktivnim 1ézim NMOSD. Pro pochopeni aktualniho pribéhu onemocnéni
u pacienta je nutné provést peclivé predoperacni neurologické vySetfeni, v€etné konzultace
neurologa, coz muze pomoci pfi nasledném rozvoji jakychkoli neurologickych pfiznak.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

PFitomnost onemocnéni NMOSD jako takového zadnym zvlastnim zpUsobem neovliviuje
postupy pro zajisténi dychacich cest.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Pacienti s NMOSD c¢asto typicky podstupuji imunomodulacni 1éCbu, proto je nutné mit jasné
informace o funkci imunitniho systému pacienta, coz usnadni vhodné provedeni ozareni
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krevnich derivatu s redukci leukocytl a testovanim na pfitomnost cytomegaloviru u jakychkoli
darcovskych krevnich produktu.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Pfitomnost onemocnéni NMOSD jako takového nijak neovliviiuje koagulaci.

Zvlastni opatieni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Pacienti s aktivnimi pfiznaky transverzaini myelitidy mohou mit motorické a/nebo senzitivni
deficity, proto je u nich nutné davat zvlastni pozor na polohovani. Pfi mobilizaci pfed a po
podani anestezie mlze byt nutna asistence.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

LéCba exacerbace NMOSD se typicky zahajuje intravenéznim podanim vysokych davek
metylprednisolonu [18,19]. Pokud neni uvodni IéEba metylprednisolonem Uspésna, dalsi linii
léCby je plazmaferéza. Pro prevenci vyskytu atak NMOSD je pacientim typicky podavana
udrzovaci lé€ba azathioprinem [20], mykofenolatem [21], rituximabem [22], methotrexatem
[23], mitoxantronem [24] a peroralnimi kortikoidy [25]. Pokud nebude prokazana interakce
anestetik s témito I1éCivy, coz aktualné prokazano nebylo, nejsou nutna zadna dalSi opatfeni.

Anesteziologicky postup

Pacienti s NMOSD budou pravdépodobné mit anamnézu chronické bolesti souvisejici
s optickou neuritidou a/nebo transverzalni myelitidou. Bez ohledu na to, zda je pacientovi
podana celkova, neuroaxialni nebo regionalni anestezie, méla by pacientim s chronickou
bolesti byt nabidnuta analgeticka a antihyperalgeticka lécba. Mezi tyto formy IéCby patfi napr.
perioperacni podavani antagonist NMDA (oxid dusny, ketamin), jak bylo napfiklad uvadéno u
pfipadu pacientky se zavaznym relapsem NMOSD, ktera podstoupila cisafsky fez ve spinalni
anestezii [15]. V této kazuistice pacienta vyrazné profitovala z akutniho podani 50 % oxidu
dusného obli€ejovou maskou ke zvladnuti vyrazné hyperalgické reakce na visceralni bolest.

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Pfitomnost onemocnéni NMOSD jako takového nevyzaduje perioperacné zadnou zvlastni
doplfujici monitoraci.

Mozné komplikace

Jedna kazuistika popisuje kauzalni souvislost mezi neuroaxialni anestezii a vyskytem nebo
recidivou ataky NMOSD [10], nicméné dalSi kazuistiky tuto souvislost nepopisuji [11-15].
LéCba by méla byt zaméfena na minimalizaci periopera¢niho zanétu s prihlédnutim ke stavu
imunitniho systému pacienta v dobé zakroku.
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Pooperacni péce

DoporuCuje se provést peclivé pooperacni neurologické vySetfeni, zvlasté v pfipadech, kdy
pacient uvadi zmény oproti pfedoperaénimu neurologickému vySetfeni.

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

Nejsou znamy zadné specifické akutni komplikace spojené s NMOSD. Stanoveni chybné
diagndzy je nepravdépodobné, ale podobny klinicky obraz mohou mit i dalSi demyelinizani
choroby, jako napf. roztrouSena skler6za, akutni diseminovana encefalomyelitida, systémovy
lupus erythematosus a Behcetova choroba [26-28].

Ambulantni anestezie

Pfitomnost onemocnéni NMO jako takového neovliviiuje ambulantni péci nebo probouzeni
z anestezie s nutnosti pfihlédnuti k Ié€bé akutni a chronické bolesti.

Porodnicka anestezie

Existuje nékolik kazuistik [10;11;13-15] tykajicich se pée o rodicky s NMOSD. Existuji také
série kazuistik [12] pacientek s NMOSD, které uvadéji nejrliznéjSi nalezy po podani celkové a
regionalni anestezie. Na rozdil od roztrousené sklerézy, maji exacerbace NMOSD tendenci byt
CastéjSi a intenzivnéjsi v prubéhu téhotenstvi u zen, které jiz onemocnénim NMOSD trpéli pred
otéhotnénim [12]. Dvé kazuistiky popisuji kauzalni vztah mezi neuroaxialni anestezii a
exacerbacinebo rozvojem NMOSD, nasledné zpravy vSak tento vztah neprokazaly. Po porodu
bylo popsano vy$Si riziko relapsu u roztrousené sklerézy i u NMOSD, a proto je nutné urcit,
zda se jedna o souvislost s expozici anestetikim (ke které dochazi typicky tésné pred
porodem) ¢i jde o nasledek samotného porodu [29-31]. Neexistuje dostatek dukazl, aby bylo
mozné fundované pfijmout nebo odmitnout existenci jakékoli takové souvislosti.
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