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Doporuceni pro vedeni anestezie u pacientl trpicich

Pompeho chorobou

Nazev nemoci: Pompeho choroba
ICD 10: E74.0

Synonyma: onemocnéni ze stfadani glykogenu s deficitem kyselé maltazy, glykogen6za
typu 2, GSD typu 2, deficit kyselé maltazy, deficit kyselé alfa—1,4—glukosidazy, glykogendéza
s deficitem kyselé maltazy, glykogendza typu 2, deficit kyselé alfa-glukosidazy (GAA), deficit
GAA

Souhrn o nemoci: Pompeho choroba je autozomalné recesivné dédicné onemocnéni s
incidenci pfiblizné 1 :40 000 v bézné populaci. Onemocnéni je zpusobeno deficitem enzymu
kyselé alfa-glukosidazy. Klinické pfiznaky vznikaji nasledkem ukladani a hromadéni
glykogenu v lysozomech, nejCastéji v myokardu a kosternim svalstvu. Mira deficitu enzymu
urCuje jak vék pfi vzniku choroby, tak zavaznost pfiznakl a umoznuje klinické rozdéleni
onemocnéni do jednotlivych podskupin.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnoza

“ Vice informaci o nemoci, referenénim centrim a organizac¢ni informace naleznete
na webu Orphanet: www.orpha.net
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Souhrn o nemoci

Klinicka klasifikace:

1) Klasicka infantilni Pompeho choroba

U klasické infantiini Pompeho choroby se udava incidence 1 :100 000 a obvykle se
projevuje v prvnich dvou az Sesti mésicich Zivota hypotonii a svalovou slabosti,
problémy s krmenim a neprospivanim, respiracni insuficienci, infekcemi nebo srde¢nimi
obtizemi. Pfi klinickém vySetfeni je Casto diagnostikovana hypotonie a opozdéni
motorického vyvoje, makroglosie, kardiomegalie, generalizovana hypertrofie, srdecni
Selest, kardiomyopatie, poruchy srde¢niho vedeni (kratky PR-interval s Sirokymi QRS
komplexy), respiracni insuficience a hepatomegalie (obvykle jako nasledek srdecniho
selhani).

Déti s klasickou infantilni Pompeho chorobou obvykle vykazuji téZzky deficit enzymu
kyselé alfa-glukosidazy [1].

Bez lécby dochazi k rychlé progresi téchto symptomd. Soubézné s rozvojem
hypertrofické kardiomyopatie muze dojit k obstrukci vytokového traktu levé komory nebo
ke kompresi sousedicich dychacich cest. Tyto srde¢ni komplikace spolu s vyraznou
slabosti branice a dechového svalstva vedou k umrti na kardiorespiracni selhani v
pribéhu prvniho roku zivota.

2) Neklasicka infantiini Pompeho choroba

Tato forma choroby se obvykle projevuje béhem prvniho roku Zivota jako opozdéni
motorického vyvoje a svalova slabost. Kardiomegalie je méné vyjadfena a v nékterych
definicich neklasické infantilni Pompeho choroby neni srdeCni postiZzeni zahrnuto.
Klinicka progrese této formy choroby je pomalejsi a bez Ié€by dochazi u téchto pacientl
obvykle k umrti v détstvi nasledkem respiracni insuficience.

3) Pozdni nebo adultni forma Pompeho choroby

Tato forma choroby se mize projevit v libovolném véku a typicky je CasnéjSi zaCatek
svalovou slabost s pomalym Sifenim a postizeni dychacich svalu a branice. Obvykle se
objevuje svalova slabost dolnich koncetin, Spatna tolerance zatéze a unava. Postizeni
pacienti jsou obvykle v pozdéjSich fazich zivota upoutani na invalidni vozik. Rovnéz se u
téchto pacientl muze objevit ortopnoe, spankova apnoe a respiracni selhani.

Narozdil od infantilnich forem Pompeho choroby neni u této formy typické srdecni
postizeni, ale u nékterych dospélych pacientld byla popsana arteriopatie spojena se
zvySenym krevnim tlakem a vzacné i dilatace aorty.

Pacienti s pozdni formou Pompeho choroby vykazuji obvykle ¢aste¢ny deficit enzymu
kyselé alfa-glukosidazy (2—40 % normalni aktivity enzymu) [1].

Bez léCby je morbidita a mortalita téchto pacientd vazana hlavné na respirani
insuficienci a respiracni selhani. K umrti dochazi obvykle po 30. roku Zivota.

Diagndza a |é¢ba
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U infantilnich forem Pompeho choroby je zasadni ¢asna diagnéza a |éCbé onemocnéni a
jakékoli zpozdéni vyznamné ovliviiuje vysledek pacientl. Anesteziolog se s témito
pacienty mlze setkat nejcastéji pfi vySetreni, asistenci nebo podavani anestezie u vykon(
jako je zavedeni centralniho zilniho katétru, ktery usnadnuje podavani substitucni
enzymové terapie.

V diagnostice Pompeho choroby je zasadni méfeni aktivity enzymu kyselé alfa-
glukosidazy. Pro onemocnéni je typicka sniZzena aktivita enzymu. Toto vySetfeni se
klasicky provadélo ze svalové biopsie nebo z kultivace koznich fibroblasti. S ohledem na
vysokeé riziko spojené s anestezii u zakrokl se ve vétsiné center nyni provadi rychlé
stanoveni aktivity enzymu pomoci testu leukocytl z pIné krve. VySetfeni ze suché krevni
kapky se jevi jako slibna metoda pro screening novorozenct [2].

DalSim dulezitym diagnostickym testem u déti je vySetfeni CRIM (cross-reactive
immunologic material). U tohoto vySetfeni je nutna molekularni analyza nebo kvantifikace
proteinu pro kyselou alfa-glukosidazu. CRIM-negativni pacienti vibec netvofi enzym
kyselé alfa-glukosidazy, zatimco CRIM-pozitivni pacienti vykazuiji urCitou rezidualni
aktivitu enzymu (funkéni nebo nefunkéni). CRIM-negativni pacienti vykazuji horsi
odpovéd na substituCni enzymovou terapii, protoze maji vySsi riziko tvorby protilatek proti
podavanému enzymu. Tito pacienti vyZaduji Casné zahajeni imunomodulacni 1éCby,
idealné pred podanim substituéni terapie. Vysledek testu CRIM predstavuje dulezity
prognosticky faktor a CRIM-negativni déti IéCené rekombinantni lidskou kyselou alfa-
glukosidazou vykazuji s vy$Si pravdépodobnosti horSi preziti a CastéjSi invazivni ventilaci,
nez CRIM-pozitivni pacienti [3].

Pfi léCbé infantilni formy Pompeho choroby je nutné pomalé intravendzni infuzni podani
rekombinantni lidské kyselé alfa-glukosidazy (Myozyme® nebo Lumizyme®) kazdé 1-2
tydny. Podavani enzymu by mélo probihat pfes dlouhodoby centralni zilni vstup.
Nezadouci reakce souvisejici s podanim infuze zahrnuji mimo jiné vyrazku, horecku,
kopfivku, z€ervenani, tachypnoe a tachykardii. Byl publikovan i vyskyt anafylaxe.

Pacienti, u kterych je IéCba zahajena béhem prvnich Sesti mésicl zivota, vykazuji
zlepSeni mortality, zlepSeni preziti bez nutnosti napojeni na ventilator a zlepSeni
kardiomyopatie a motorickych funkci. Jeden autor popsal studii s 95% snizenim rizika
umrti a 91% snizenim rizika invazivni ventilace a umrti v prabéhu lIéEby hodnocenych
pacientl. Pacienti, u kterych byla Ié€ba zahajena v prvnich tydnech Zivota mohou v
Casném détstvi dosahnout normalniho motorického vyvoje [15]. Dlouhodobé vysledky
jsou ale stale nejasné [4,5].

Typické vykony

Typickymi vykony u téchto pacientl jsou zakroky v ramci diagnostiky nebo usnadnéni
dlouhodobého podavani substituéni enzymové terapie. Mezi tyto zakroky patfi zavedeni
PICC, tunelizovanych centralnich zilnich katétri nebo vendznich portl, pfipadné ve
velmi vzacnych pfipadech svalové nebo kozni biopsie [6,7,8,9,10,11].

U déti s respiracni insuficienci maze byt nutna elektivni intubace pfi pfijmu na détskou
jednotku intenzivni péce (JIP), kde muze byt v ramci péCe nutné provedeni
tracheostomie, gastrostomie, fundoplikace a bronchoskopie.

Jedna kazuistika popisuje provedeni plastiky oboustranné inquinalni kyly u ditéte s
Pompeho chorobou [11].
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U dospélych pacienti s pozdni formou Pompeho choroby muize byt nutné provedeni
libovolného typu zakroku. Jednotlivé kazuistiky v literatufe popisuji napf. provedeni
pravostranné hemikolektomie nebo porodnicky zakrok u matky s Pompeho chorobou
[12,13].

Typ anestezie

Anestezie u pacientd s Pompeho chorobou musi probihat s maximaini peclivosti a
obezfetnosti. Nesmi dojit k podcenéni rizika vzniku arytmii, srdeCni zastavy a umrti v
pfimé souvislosti s anestezii, nebot jejich incidence dosahuje 6 % [11]. Anestezie by
méla byt idealné provadéna na specializovaném pracovisti se zkuSenostmi v péci o tyto
détské pacienty a s odpovidajici urovni intenzivni péce.

U déti s Pompeho chorobou byla uspésSné nebo s komplikacemi pouZzita vSechna
anestetika. VeSkera anestetika, vCetné sedativ, je nutné podavat za kompletni
monitorace pacienta a v prostfedi s pfimou dostupnosti vybaveni pro resuscitaci. Podani
anestetik je nutné pomalu titrovat ve snizenych davkach s ohledem na prodlouzeny
distribu¢ni ¢as zpusobeny kardiomyopatii.

Latky s vazodilataénim uc€inkem zpUsobuji pokles krevniho tlaku a srde¢niho vydeje,
¢imz snizuji koronarni perfuzni tlak a s vysokou pravdépodobnosti mohou vyvolat
srdeCni arytmie a srdeCni zastavu. Mezi tyto latky patfi napfiklad propofol, halotan a
vysoké davky sevofluranu. Existuji doporu€eni pouzivat latky udrzujici krevni tlak, napf.
ketamin, ale existuji zpravy o vzniku arytmii pfi indukci anestezie ketaminem. Autofi
tohoto doporuceni provedli analyzu souboru 22 pacientd s Pompeho chorobou na svém
pracovisti a zjistili vyskyt jedné epizody srde¢ni zastavy po indukci anestezie ketaminem
[6,7,8,9,10,11]. Momentalné nejsou publikovany zadné zpravy tykajici se pouziti
dexmedetomidinu u pacientll s Pompeho chorobou.

S ohledem na vyrazné riziko spojené s podanim celkové anestezie je na mnoha
pracovistich ve vhodnych pfipadech u déti s Pompeho chorobou doporucena regionalni
anestezie jako metoda volby. Dle mnoha publikovanych zprav zahrnovalo uspésné
pouziti regionalni anestezie napf. femoralni blok, kaudalni blok a u dvou dospélych
pacientl epiduralni anestezii. Nejsou publikovany zadné komplikace pfimo souvisejici s
regionalni anestezii, komplikace se objevily pouze pfi pouziti sedativnich anestetik
podavanych soubé&zné s blokem [8,10,12,13]. Ve Velké Britanii existuje pravidlo, Ze u
vS§ech pacientd s Pompeho chorobou je nutné nejdfive zavést PICC v lokalni anestezii,
je-li to mozné. Po 6 mésicich substitu¢ni enzymové terapie a dalSim kardiologickém
vySetfeni je u pacientl zvazeno zavedeni trvalejSiho centralniho venézniho vstupu v
celkové anestezii.

Nezbytna doplikova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

VSechny déti musi mit pfed planovanou anestezii provedeno komplexni kardiologické
vySetfeni. Toto vySetfeni musi zahrnovat elektrokardiogram (EKG), aktualni
echokardiogram (ECHO) a kontrolu détskym kardiologem.

U mnoha pacientl bude velmi pravdépodobné pfitomna hypertroficka kardiomyopatie.
Tento stav pravdépodobné nebude mozné optimalizovat pfed zakrokem, ale tato
informace muze pomoci rozhodnout ve prospéch regionalni anestezie oproti celkové
anestezii a je dullezitou soucasti oteviené diskuze o rizicich anestezie s rodinou
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détského pacienta. Jedna aktualni pfipadova studie ukazala vysokeé riziko umrti u déti s
indexem hmotnosti levé komory (LVMi) vy$8im nez 350 g/m? [11]. Pacienti lIéCeni po
ur€itou dobu substituéni enzymovou terapii mohou mit srdce normalni velikosti,
nicmeéneé riziko vzniku srdecnich arytmii u nich stale trva.

Rentgenovy snimek hrudniku je dulezitou pomlckou pro stanoveni kardiomegalie a
vlivu zvétSeného srdce na okolni struktury, vCetné plicnich objemi a
tracheobronchialniho stromu. Pacient musi mit provedeno pneumologické vySetfeni
specialistou a provedeno zdakladni spankové vySetfeni. V pfipadé respiracnich
symptomu na podkladé snizené funkce srdce, svalové slabosti nebo v pfipadé poruch
spanku je nutné provedeni dalSich vySetfeni a zakroku, které indikuje pfislusny
specialista.

V indikovanych pfipadech je vhodné provedeni béznych krevnich odbérud, napf. krevni
obraz, koagulace, biochemie a kfizova zkouSka, a to s ohledem na planovany
chirurgicky zakrok.

UdrZeni intravaskularniho objemu je pravdépodobné nejdulezitéjSi predoperacni
strategii u téchto pacientu, zvlasté pak u téch s obstrukci vytokoveého traktu levé komory
na podkladé hypertrofické kardiomyopatie. Je nutné minimalizovat pfedoperac¢ni laénéni
a zajistit podavani udrzovacich tekutin v perioperacnich obdobi, je-li to mozné.
Dehydratace mize snadno vést k exacerbaci dynamické obstrukce vytokového traktu
hypertrofickym komorovym septem. Tyto déti jsou zvlasté citlivé na pokles srde¢niho
vydeje a stfedniho arterialniho tlaku béhem uvodu do anestezie.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Obtizné zajisténi dychacich cest nebyva u pacientl s Pompeho chorobou obvykle
problém, i pfes Casty vyskyt makroglosie.

V nepublikovaném souhrnu 22 pacientd s Pompeho chorobou z pracovisté autora bylo
provedeno 17 celkovych anestezii, z nichz bylo nasledné analyzovano 15 pfipadu. U
v8ech 15 anestezii byla nekomplikovana ventilace obli€ejovou maskou s naslednou
uspésnou intubaci. Ve 4 pfipadech byla intubace obtiznéjsi, ale nakonec uspésné
zvladnuta s pouzitim vnéjsiho tlaku na prstencovou chrupavku.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Standardni postup.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Standardni postup.

Zvlastni opatieni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Standardni postup.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens
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Nebyl hiaSen zadny vyskyt interakci anestetik s alglukosidazou alfa (Myozyme® a
Lumizyme®).

Anesteziologicky postup

Détem s Pompeho chorobou je mozné podat anestezii pouze po peclivém
predoperacnim vySetfeni, peclivém zvazeni nutnosti provedeni chirurgického zakroku a
po podrobném a otevieném rozhovoru s rodinou o rizicich anestezie a dalSich
dostupnych alternativach.

Anestezii u ditéte s Pompeho chorobou by méli podavat dva anesteziologové, idealné
se zkuSenostmi s anestezii u déti s hypertrofickou kardiomyopatii. Pfed uvodem do
anestezie je nutné détského pacienta plné monitorovat (viz ¢ast ,Zvlastni a doplhujici
monitorace” nize). Je nutné minimalizovat dobu pfedopera¢niho lacnéni a co nejdfive
zahajit perioperacni podavani udrzovacich tekutin, aby nedoslo k dehydrataci pacienta,
ktera by mohla vyvolat obstrukci vytokoveho traktu levé komory.

V mnoha centrech je regionalni anestezie u téchto pacientll povaZzovana za mnohem
Pompeho chorobou Ize teoreticky bezpecné pouzit vSechna lokalni anestetika a
techniky regionalni anestezie za pfedpokladu dodrZzeni standardnich bezpecnostnich
opatfeni a prevence rizik. Existuje mnoho zprav o uspésSném pouZiti kaudalni anestezie
a femoralni blokady pfi provedeni svaloveé biopsie [8,10].

PFi pouziti sedace je nutné postupovat extrémné opatrné a zajistit plnou monitoraci a
resuscitacni vybaveni, jako u celkové anestezie. Jedna pfipadova studie popisuje
pouziti midazolamu, ketaminu a propofolu k sedaci pacientd u 11 riznych zakrokd. V
jednom pfipadé doslo u ditéte pfi pouZiti midazolamu a propofolu k rozvoji hypotenze a
tachykardie, které se upravily po podani 100 % kysliku a CPAPu [8].

Bez ohledu na pouzité anestetikum je nutné provadét uvod do celkové anestezie se
snizenymi davkami (prumérné ctvrtinové az polovi¢ni davky oproti davce vypocitané) a
anestetika podavat dvojnasobné dlouho. Idedlni anestetikum by nezplsobovalo zménu
hemodynamickych parametru, zvlasté pak stfedniho arterialniho tlaku, srde¢niho vydeje,
diastolického pInéni, a nezplsobovalo by tachykardii. Pro ivod a vedeni anestezie byl u
téchto pacientld pouzit ketamin, propofol, sevofluran, halotan, etomidat, thiopental a
midazolam.

U mnoha déti s Pompeho chorobou byl k ivodu do celkové anestezie uspésné pouzivan
ketamin [6,7,10,11]. Mezi vyhody ketaminu patfi sympatomimeticky ucinek, ktery
zvySuje krevni tlak, srdeCni vydej a koronarni perfuzi, a udrzuje systémovou vaskularni
rezistenci a kontraktilitu myokardu. Nevyhodou je tachykardie zplsobena sympatickou
stimulaci. Tam, kde existuje riziko ischemie myokardu, je vhodné zachovat normaini
srde¢ni frekvenci pro zajisténi lepsi koronarni perfuze. Tento ucinek je zvlasté dulezity v
pfipadech obstrukce vytokového traktu levé komory. V téchto pfipadech je pfi pouZiti
ketaminu nutné mit k dispozici |éCiva pro snizeni srdeCni frekvence a zajistit
normovolémii vhodnou tekutinovou terapii. V pripadové studii 22 détskych pacientu s
Pompeho chorobou na pracovisti autora doslo pouze u jednoho pacienta k srdecni
zastavé a u tohoto pacienta byl k Uvodu do celkové anestezie pouzit ketamin. Bez
ohledu na nékteré prace, které také uvadéji vznik srdeCnich arytmii pfi uvodu
ketaminem [9,10], se vétSina autorll domniva, ze ketamin je nejvhodnéjSim anestetikem
pro uvod do celkové anestezie u déti s Pompeho chorobou, které je momentalné k
dispozici.
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Midazolam muze zpusobovat vazodilataci, ale je uziteCny jako doplnék pro snizeni
potfebné cilové davky ostatnich anestetik.

Propofol snizuje afterload, systémovou vaskularni rezistenci, diastolicky krevni tlak a
stfedni arterialni tlak. Mnoho pfipadovych studii uvadi vznik srde¢nich arytmii po podani
propofolu [6,8,11] a proto se tento jevi jako nejméné vhodné IéCivo pro uvod do
celkové anestezie u déti s Pompeho chorobou.

Sevofluran muze zpUsobit vazodilataci a snizit kontraktilitu myokardu. Je nutné jej
pouzivat obezfetné, pomalu a v nizkych koncentracich. Jedna se vSak o vhodné
anestetikum pro uvod do celkové anestezie. V mnoha pfipadech byla popsana
souvislost vzniku srde€nich arytmii s pouzitim vysokych koncentraci sevofluranu [6,11].

Je nutné se vyhnout pouziti suxamethonia u pacientd s Pompeho chorobou. Pfi
hypotonii a myopatii u téchto pacientld existuje teoretické riziko efluxu drasliku,
hyperkalémie a rhabdomyolyzy. Nicméné v literatufe nebyla takova reakce na podani
popsana.

Vzhledem k citlivosti téchto pacientl k neuromuskularni blokadé na podkladé hypotonie
a svaloveé slabosti je nutné se vyhnout pouziti nedepolarizujicich svalovych relaxancii,
je-li to mozné, pfipadné je pouzivat ve snizenych davkach.

Opioidy je nutné pouzivat obezfetné s ohledem na respiracni insuficienci, ktera se Casto
vyskytuje spole¢né se slabosti dychacich svalu. U déti s timto onemocnénim je nutné
fesit bolest multimodalnim pfistupem, ktery zahrnuje regionalni techniky.

Role IéCiv, jako je etomidat, remifentanil a dexmedetomidin, u pacientl s Pompeho
chorobou neni dostate¢né popsana v literatufe, nicméné v budoucnosti mozna budou

Vv s

Vedeni anestezie vyZaduje stejnou péci a pozornost jako uvod do celkové anestezie,
zvlasté pak v pfipadech, kdy anesteziolog pfechazi z podavani jednoho anestetika na
jiné. V publikovanych kazuistikach vétSinou nepfedstavuje vedeni anestezie u téchto
pacientt problém. V literatufe jsou pro vedeni anestezie nejCastéji uvadény ketamin
nebo volatilni anestetika, jako je sevofluran v kombinaci s oxidem dusnym. Vzhledem k
vazodilatacnim a kardiodepresivnim ucinkim volatilnich anestetik je nutné je davkovat
pomalu a udrzovat nizké koncentrace. U pacientd s Pompeho chorobou je vhodné
pouziti volatilnich anestetik, jako napf. sevofluran, ale pro dosazeni nizkych koncentraci
je vhodné je kombinovat s jinymi latkami. Jedna publikovana kazuistika popisuje
pacienta s komorovou fibrilaci po zahajeni vedeni anestezie 2 % sevofluranem po
stabilnim uUvodu etomidatem [11]. Ve skupiné 22 pacientll s Pompeho chorobou z
pracovisté¢ autora byl u 60 % pfipadid proveden Setrny inhalacni Gvod
sevofluranem/oxidem dusnym s naslednym nekomplikovanym vedenim anestezie
sevofluranem ve vSech pfipadech kromé jednoho.

Probouzeni z celkové anestezie musi probihat za celkové monitorace s durazem na

prevenci vzniku tachykardie. Pacienta je nutné monitorovat na dospavacim pokoji az do
uplného probuzeni nebo do presunu na jednotku intenzivni péce.
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Zvlastni €i dopliujici monitorace

Pfed uvodem do celkové anestezie je nutné napojit kompletni standardni monitoraci,
vCetné saturace krve kyslikem, EKG (idealné 5 svodu) a méfeni krevniho tlaku. Je-li to
mozné a zadouci, zajistéte pfimé méfeni arterialniho tlaku jesté pfed uvodem do CA
nebo co nejdfive po ném. Velmi uziteCné maze byt monitorovani srde¢niho vydeje
pomoci analyzy tvaru arterialni pulzni kfivky [11].

S ohledem na vysokeé riziko vzniku srdecnich arytmii béhem zakroku musi byt béhem

vykonu okamzité k dispozici kompletni vybaveni pro resuscitaci. Doporu¢ujeme nalepit
defibrilacni elektrody na télo pacienta jesté pfed uvodem do anestezie [6,9,11].

Mozné komplikace

Komplikace Pompeho choroby v souvislosti s podanim anestezie Ize rozdélit na srdecni
a respiracni.

Srde¢ni komplikace zahrnuji srde¢ni arytmie, v€etné komorové tachykardie, komorové
fibrilace, bradykardie a srde¢ni zastavy.

Patofyziologicky podklad téchto komplikaci je komplexni. Vyrazna hypertroficka
kardiomyopatie a sniZzeny objem levé komory maji za nasledek vysoké plnici tlaky levé
komory. Pro zajisténi dostatecného srdecniho vydeje je zasadni spravna hydratace a
dostateCny preload. Zasadni je rovnéz dostateCné vysoky diastolicky tlak, kteryz
zajisti dostateCny koronarni perfuzni tlak. Jakékoli naruseni této rovnovahy, napf. pfi
uvodu do celkové anestezie, muze vést ke koronarni ischemii [11].

Hromadéni glykogenu v myokardu muze zasahnout i pfevodni systém srdecni s
naslednou predispozici k abnormalitdm srde¢niho rytmu. Pfi soubézné koronarni
ischemii to muze vyvolat komorové a supraventrikularni tachykardie, které mohou ¢asto
rychle vést ke vzniku fatalnich arytmii a k umrti.

Ve velkém souboru 139 pacientd mélo 6 % (9 pacientl) srde¢ni arytmii pfi uvodu do
anestezie. V tomto souboru srde¢nich zastav se komorova fibrilace (VF) objevila v péti
(5) pfipadech, komorova tachykardie (VT) ve tfech (3) pfipadech a bradykardie také ve
trech (3) pfipadech. V tomto souboru doSlo u 3 pacientd k umrti nasledkem téchto
arytmii. U v8ech téchto pacientl byla zjisténym abnormalnim rytmem komorova fibrilace
[11,6].

DalSi pfipad podani anestezie ditéti s Pompeho chorobou popisuje rozvoj arytmie typu
Torsade de pointes pfi uvodu do anestezie. Tato arytmie byla uspésné vertovana na VF
a nasledné na sinusovy rytmus [9].

Posledni kazuistika popisuje pouziti dvou anestetik u stejného pacienta. Pfi prvnim
uvodu do celkové anestezie se u ditéte objevila bradykardie pfi pouziti 2 % halotanu.
Tato arytmie progredovala do asystolie po podani suxamethonia a atropinu. Dité bylo
nasledné vertovano na VF. Tato arytmie se poté zménila na kompletni AV-blok po
3 vybojich, a nakonec doslo k obnoveni sinusového rytmu po podani isoprenalinu
a atropinu [7].

Vlivem chirurgického zakroku a celkové anestezie a dale zvySené citlivosti ke svalovym
relaxanciim a opioidim muaze dojit k rozvoji respiracni insuficience nasledkem hypotonie
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a nervosvalové slabosti dané Pompeho chorobou. U pacientd s Pompeho chorobou
proto pfedstavuje déletrvajici fizena ventilace riziko spojené s chirurgickym zakrokem.

Je-li tekutinova resuscitace pfiliS extenzivni, dojde k nadmérnému zvySeni
enddiastolického tlaku levé komory a v nékterych pfipadech muaze pak dojit k plicnimu
edému. Tento stav se Casto rozvine po extubaci.

Po pouziti suxamethonia se mulze u pacientd s Pompeho chorobou objevit
rhabdomyolyza a hyperkalémie [7].

Pooperacni péce

Dusledna péce o pacienta s Pompeho chorobou musi pokracovat i v pooperacnim
obdobi. U pacientl je na vhodnou dobu po zakroku nutna kompletni monitorace
zahrnujici saturaci krve kyslikem, EKG a méfeni krevniho tlaku na jednotce intenzivni
péce nebo jednotce intermedialni péfe. Doporucujeme multimodalni pfistup k lécbé
bolesti s obezietnym pouZitim opioidu, které mohou zhorSit respiracni insuficienci.

V literatufe nejsou popsany pfipady pooperacniho zhor$eni stavu pacienta, ale ve
skupiné 22 pacientd s Pompeho chorobou z pracovis§té autora doSlo v pooperaénim
obdobi u jednoho pacienta k zastavé dechu s nutnosti nasledné intubace a pfijeti na
PICU.

Informace o akutnich komplikacich spojenych s nemoci / diferencialni diagnostika

V pfipadé vyskytu srdecni a/nebo respiraéni insuficience nebo zastavy plati pro détské
pacienty s Pompeho chorobou standardni narodni doporu€eni pro resuscitaci déti.

Ambulantni anestezie

Déti s Pompeho chorobou nejsou vhodnymi kandidaty pro ambulantni anestezii.

Porodnicka anestezie

V minulosti se déti s infantilni formou Pompeho choroby nedozivaly dospélosti. Moderni
léCba substitu¢ni enzymovou terapii zménila historii této choroby a budoucnost teprve
ukaze, zda se tyto déti doziji reprodukéniho véku, kdy budou schopni mit viastni
potomky. Dospélé pacientky s pozdni formou Pompeho choroby mohou béhem
téhotenstvi vyZadovat podani porodnické anestezie.

U téhotnych Zen s Pompeho chorobou bylo popsano zhorSeni respiracnich funkci, ale
neexistuje zfejmy souvisejici nartst ¢etnosti cisarskych fezl [14].

Jedna kazuistika popisuje 3lletou téhotnou Zenu a jeji dvé téhotenstvi, které byly
souCasné komplikovany téZkou preeklampsii. Pfi prvnim téhotenstvi podstoupila tato
pacientka indukci porodu ve 27 tydnech gravidity a byl ji proveden akutni cisafsky fez
pro distres plodu a intrauterinni riistovou retardaci. Toto dité neprezilo, ale matka méla
nekomplikovany perioperacni prabéh.

Druhé téhotenstvi bylo znovu komplikovano preeklampsii, ktera byla uspésné zvladnuta
podavanim labetololu. V 37. tydnu gravidity se preeklampsie zhorSila a pacientka byla
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pfijata klécbé hypertenze s pfimym monitorovanim arteridlniho tlaku. Pacientka
podstoupila cisafsky fez kombinovanou technikou spinalni a epiduralni anestezie a
uspésné porodila. Perioperacni prubéh byl nekomplikovany [12].

Autofi tohoto ¢lanku doporucuji rutinni pfedoperacni vySetfeni t€hotné s dirazem na
kontrolu plicnich funkci pro v€asné zachyceni respiracni insuficience. Dale doporucuji
pouzivat regionalni anestezii jako techniku volby u téhotné pacientky s upozornénim, ze
podani této techniky mize byt komplikovano skoliézou pacientky. V pfipadé nutnosti
celkové anestezie autofi nedoporucuji pouzivat suxamethonium s ohledem na riziko
vzniku hyperkalémie spolu se svalovou slabosti. Rovnéz upozorfiuji na uvazlivé pouziti
nedepolarizujicich svalovych relaxancii, které mohou vyvolat slabost respiracniho
svalstva [12].
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