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DoporucCeni pro vedeni anestezie u

Spinalni svalova atrofie

Nazev nemoci: Spinalni svalova atrofie

ICD 10: G.12.0 Infantilni spinalni svalova atrofie typ |
G12.1 Spinalni svalova atrofie forma détska typ Il
G12.1 Spinalni svalova atrofie forma mladistvych typ Il

Synonyma: Spinalni svalova atrofie typ I: Werdnigova-Hoffmanova nemoc SMA |
Spinalni svalova atrofie typ Il: Dubowitzova nemoc SMA I
Spinalni svalova atrofie typ lll: Kugelbergova-Welanderové nemoc SMA llI

Spinaini svalova atrofie (SMA) je autozomalné recesivné dédiéné onemocnéni,
charakterizované progresivni symetrickou svalovou slabosti. Klinicka zavaznost SMA se
pohybuje od extrémné zavazné, s poCatkem prenatalné, po mirnou formu s poCatkem
v dospélosti. Klinicka klasifikace SMA se opira o vék, po€atek manifestace a maximalni
motorickou schopnost postizenych pacientd.

SMA se vétSinou déli do tfi typG: SMA |, 11, Ill. Nékdy se pfidavavaji dvé dalsi skupiny SMA 0
a IV pro vékové extrémy. Pacienti s Casnou manifestaci maji rychlou progresi.

SMA je nejCastéjSi genetickou pfi¢inou détské mortality.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineény

Mozna Spatna diagnéza

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



http://www.orpha.net/

Souhrn o nemoci

Spole€né symptomy SMA:

Neurologie
e Progresivni svalova slabost: proximaini > distalni
o DosazZené motorické milniky mohou pfi progresi nemoci ztraceny

Kardiorespiraéni
e Respira¢ni problémy a selhani je hlavni problém u pacientl s SMA | a Il
e Skolidéza, noéni hypoventilace, aspirace, poruchy dychani ve spanku a slabé svalstvo
mUze prispét ke zhorSeni respiraénich i kardialnich funkci.

Ortopedickeé
o Kyfoskolidza, kloubni kontraktury
e Osteopenie

Genetika a patofyziologicky podklad:

Genetika:
¢ SMA je autozomalné recesivné dédicné onemocnéni zplUsobené deleci na genu
Survival Motor Neuron 1 (SMN1 gen). Produkt druhého genu SMN2 mlze Caste¢né
kompenzovat ztratu SMN1.
e Zjednodu$ené je nemoc zpusobena mutaci v genu SMN1 a jeji zavaznost je inverzné
spojena s expresi genu SMN2.

Patofyziologie:
¢ SMN1 protein je vyjadien v mnoha bunkach, zejména v pfednich spinalnich
motoneuronech. Ztrata SMN proteinu vede Kk degeneraci pfednich miSnich
motoneurond a v zavaznych pfipadech k degeneraci jader mozkového kmene.
Protein je zapojen do RNA zpracovani. SMN1 protein je povazovan za dulezity pro
integritu neuromuskularniho spojeni.

SMA 0 “Prenatalni SMA“, Kongenitalni SMA
o Bez okamzité umélé plicni ventilace je fatalni po porodu

SMA | Werdnigova—Hoffmanova nemoc ,.nesedici‘
e Vék pfi manifestaci onemocnéni: narozeni az 6 mésicu
e Symptomy: Rychle se zhordujici svalova slabost. Casny pogatek respiragniho
selhani, hypotonie, slabost. Snizené bulbarni funkce.
e Doba preZiti bez respiracni podpory <2 roky

Neurologie
o floppy“, déti se slabym plaéem
e Atroficky jazyk s fascikulacemi. Hluboké Slachové reflexy jsou vymizelé nebo slabé.

Dychani
e Potiebuji respiraéni podporu, aby prezili 12-24 mésicl véku.

Srdce a cirkulace

o Srdecni malformace, napf. septalni defekty a/nebo hypoplastické levé srdce jsou
uvadény u déti s neonatalni SMA. Je popisovana srdeéni zastava a nahlé umrti
ditéte.

¢ Autonomni dysfunkce se mohou objevit s pokrocilou nemoci.
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Vyziva/gastrointestinalni trakt
e Bulbarni dysfunkce
¢ Regurgitace

Rdazné
o Osteopenie, fraktury, tenka zebra

Existuji dlikazy, ze anticipacni respiraéni management, vcéetné toalety dychaci cest
s asistovanym kasSlem, neinvazivni nebo invazivni ventilatorova podpora a adekvatni vyZiva
vedou k delSimu pfeziti u SMA 1.

SMA |l Dubowitzova nemoc ,sedici‘
e Veék pfi manifestaci onemocnéni: 6 az 12 mésicu
o Symptomy: Progresivni proximalni slabost kon&etin v détstvi, nohy vice nez ruce.
Nikdy se nepostavi nebo nechodi. Schopnost sedu muze byt s progresi onemocnéni
ztracena.
o Casny pocatek respiraéniho selhani, hypotonie, slabost. Snizené bulbarni funkci
Doba preziti bez terapie: 70 % se doZije dospélosti

Dychani
e Pacienti se zavaznymi formami SMA |l mohou potfebovat respiraéni podporu. Pieziti
do dospélosti zvySuje riziko respiraénich probléma.
e Respiracni podpora maze byt nutna béhem akutniho onemocnéni nebo pooperacné.

Srdce a cirkulace
o Srdecni dysfunkce jsou vzacné.

Ortopedie
¢ Vyvine se kyfoskoliéza, kontraktury kloubt

Vyziva/gastrointestinalni trakt
e Problémy s oteviranim ust, slabost zZvykacich svalid mlze pfispét k problémim
s jidlem.
e Podvyziva maze byt u zavaznych pfipadu pacientl s problémy s jidlem
e Obezita z nedostatecné fyzické aktivity mize byt u méné zavaznych pfipadu.

Ruzné
e Slabé abdominalni svaly zvySuiji riziko cisafského fezu nebo instrumentalniho porodu.
Je uvadéno trvalé poporodni zhordeni svalovych funkci.

SMA 1l Kugelbergova-Welanderové nemoc ,,chodici
¢ Vék pfi manifestaci onemocnéni: >18 mésicl
e Symptomy: Zacatek proximalni slabost kon&etin v détstvi, nohy vice nez ruce, napéti
Achillovy Slachy, skoliéza, lumbami lordéza. Schopnost chize muze byt ztracena
kvuli progresi onemocnéni.
e Doba preziti bez terapie: normalni.

Dychani
e VétSinou normalni
e Respiracni podpora je zfidkakdy nutna. Nicméné muze byt potfebna pfi akutnim
onemocnéni a pooperacné.
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Srdce a cirkulace
e Srdecni dysfunkce jsou vzacné. Je uvedeno nékolik pfipadl pfevodnich abnormalit a
dilata¢ni kardiomyopatie.

Ortopedie
o Miuze se vyvinout kyfoskoliéza

e Osteopenie, zvysené riziko fraktur.

VyZiva/gastrointestinalni trakt
e Obezita z nedostate¢né fyzické aktivity je Castym problémem.

Rlzné
o Slabé abdominalni svaly zvySuiji riziko cisafského fezu nebo instrumentalniho porodu.
Je uvadéno trvalé poporodni zhor$eni svalovych funkci.

SMA IV Dospéla SMA
o Veék pfi manifestaci onemocnéni: >5 let, vétSinou >30 let
o Symptomy: Zacatek proximalni slabosti kon¢etin v dospélosti
o Doba pfeziti bez terapie: normalni

Typické vykony

(%))
>

MA 1.
Casté vykony: gastrostomie, fundoplikace, tracheostomie, svalova biopsie

(92)

MA II.
Casté vykony: vykony pro skoliézu, talipes equinovarus, uvolnéni kloubnich kontraktur,
cisafsky fez a svalova biopsie

SMA III.
Casté vykony: vykony pro skoliézu a talipes equinovarus, uvolnéni kloubnich kontraktur,
cisarsky fez a svalova biopsie

SMA IV.
Casté vykony: ortopedické, bézné operace dospélych.

Typ anestezie

V$echny typy anesteziologickych technik mohou byt pouzity u SMA pacient(l. Zadna technika
neni vyslovené kontraindikovana, zadna neni perfektni. To stejné plati pro intubacni techniky
a pomucky. VSechny metody byly pouzity s uspéchem i selhanim.

Perioperaéni riziko mize byt znaéné a je Casto spojeno s respiracnim systémem. Priklady
komplikaci jsou respira¢ni selhani, prodlouzena intubace, atelektazy, nozokomialni infekce,
obstrukce hornich cest dychacich a obtizna intubace. Riziko perioperacnich komplikaci je
vysoké zejména pro pacienty SMA | a Il. Komplikace jsou nej¢astéji v pooperacnim obdobi.
Je dulezité, aby mél anesteziologicky tym dostatecné znalosti a zkuSenosti. Perioperacni
péce musi byt koncipovana na zakladé patofyziologickych a farmakologickych védomosti,
pfipadovych studiich a zdravého rozumu. Je nutné periopeaCni obdobi obezietné
naplanovat.
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Neni zadny, na ddkazech zalozeny postup pro anestezii u SMA pacientd, nebot je tato
nemoc vzacna, klinicky enormné variabilni a vyvstavaji stale nové anesteziologické techniky.

Sedace (proceduralni nebo pfi védomi) u SMA pacientu:

V8eobecné neni sedace u SMA pacientl doporu¢ovana. Riziko u (analgo)sedace je vyssi,
nez je bézné, zvlasté u SMA | a Il pacientd, ale i SMA Il pacienti mohou byt ohrozeni
z dlvodu limitovanych respiracnich rezerv.

Fibroopticka intubace je specialnim scénafem, kdy by mohla byt sedace zvazena.
Anesteziolog musi vZzdy vést sedaci u SMA pacienta.

o SMA I pacienti: U spontanné ventilujicich pacientt je sedace kontraindikovana, kromé
velmi specifickych situaci.

e SMA Il pacientii U spontanné ventilujicich pacientd musi rozhodnuti o sedaci
pfedchazet vyhodnoceni a posouzeni respiranich funkci. Pecliva monitorace a
vysoka mira obezfetnosti je nutnosti. Tito pacienti jsou nékdy velice obtizné
intubovatelni a moznosti je neinvazivni ventilace, pokud je potfebna asistovana
ventilace. Dexmedetomidin je pouzivan u dospélych a muze byt variantou.

e SMA lll pacienti: Pokud neni u SMA Il pacientd zhor$eni respiracnich funkci, pacienti
mohou byt sedovani. Nicméné je na misté provést peclivé pfedoperacni zhodnoceni
respiracnich funkci. Pokud je respiraéni zhorSeni, pfistupujeme k pacientovi jako
k SMA II.

Nezbytna dopliikova predoperaéni vysetieni (vedle standardni péce)

PFedoperacni klinické zhodnoceni musi byt adaptovano na klinicky stav pacienta, jaky typ
SMA to je a jak pokrocilé je onemocnéni.

SMA |I: absolutné nutné je predoperaéni zhodnoceni dychani a konzilium. Posouzeni
respiracni funkce by mélo zahrnovat fyzikalni vySetfeni, méfeni respirac¢nich funkci, a pokud
je to mozné i hodnoceni efektivity kasle. Kardidlni malformace jsou CastéjSi u zavaznych
forem SMA | a pfedoperacni konzilium s EKG a echokardiografii je silné doporu¢ovano

SMA |I: pfedoperacni plicni konzilium je silné doporu€¢ovano. Pokud ma pacient zavaznou
skoliézu, respiracni nedostatecnost, nebo trpi spankovou obstrukéni apnoi, musi se myslet
na to, Ze toto mize pfispét ke zhorSeni kardialnich funkci. Kardiologické vySetfeni by mélo
byt provedeno liberalné na zakladé mnozstvi klinickych indikaci.

SMA 1lI: Rutinni pfedoperacni hodnoceni v€etné laboratornich testd by meélo byt provedeno
liberalné a zalozeno na klinickych indikacich.

SMA Il a lll — planovani spinalni/epiduralni anestezie
Anatomie patefe by méla byt zhodnocena pfed spinalni nebo epiduralni anestezii. Kromé
klinického vySetfeni muze byt nutna konzultace ortopeda a MR a/nebo CT vySetfeni. Tato

vySetfeni mohou byt napomocna, avSak neposkytnou garanci UspéSné blokady. Pro
zkusSeného anesteziologa mlze byt uzite¢na navigace pomoci ultrazvuku.
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Etika

V 1é€bé pacientl s SMA se mohou vyskytnout etické otazky, které je tfeba vzit v uvahu. Je
dalezité si uvédomit, Ze u déti a adolescentll s SMA 1l a lll je popisovana dobra kvalita Zivota
bez ohledu na jejich funkéni stav.

SMA | pacienti: PéCe o SMA | pacienty ¢asto vede k etickym otazkam. Kdy IéCba pouze
prodluzuje utrpeni? S pokrocCilou l1éEbou mize byt Zivot prodlouzen do stavu, kdy nemoc
pokrocCi do tzv. locked in stavu s intaktnimi emocemi a intelektem. Klinici a rodina mohou mit
odli8né nazory na kvalitu Zivota ditéte.

SMAII a lll pacienti: PfestoZe je vyvoj onemocnéni velmi odlidny, i zde mohou vyvstavat
etické problémy. Jaka jsou anesteziologicka rizika? Ma primum non nocere (pfedevsim
neskodit) pfednost pfed vSemi ostatnimi argumenty?

Akutni situace nejsou ¢asem pro diskuzi o eskalaci ¢i limitaci nebo o urovni poskytované
péCe. Rodice — a pokud je to mozné i pacienti — by méli byt zahrnuti do diskuze a
rozhodovani. Rozhodnuti musi byt vZdy dokumentovano a dobfe znamé.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Endotrachealni intubace s pfimou laryngoskopii je nej¢astéjsi technikou intubace u pacientt
s SMA. Nicméné riziko obtizné intubace je u SMA pacientl vyS$si. Byly popsany pfipady smirti
nasledkem selhani intubace.

Je nékolik pfi€in obtizné intubace, napf.:
¢ Omezena mobilita kréni patefe kvuli kloubnim kontrakturam a/nebo pfedchozi
spinalni operaci
e Omezené otevirani ust zplsobené ankylézou mandibularniho kloubu. U pacientl se
SMA se omezené otevieni Ust zvySuje s vékem.

Anestezie

e Je nanejvys dulezité pfedoperacné zhodnotit pravdépodobné intubacéni podminky.

e Tym zodpovédny za péci o pacienta se SMA by mé&l mit nutné dovednosti, znalosti a
zkuSenosti. Anestezie u SMA | déti je naro¢na.

e Byt pfipraven na obtiznou intubaci, i kdyz neni problematicka intubace o¢ekavana.
Mit pfipravené vSechny potfebné pomlicky pro obtizné zajisténi dychacich cest.

o Pokud je oekavana velmi obtizna intubace, mél by byt na sale pfipraven lékaf
kompetentni k provedeni tracheostomie/koniotomie.

e Pfima laryngoskopie se mlze stat obtiznou s progresi onemocnéni.

Vybér zajisténi dychacich cest by mél byt zaloZzen na klinické situaci s pfihlédnutim k
tomu, ze témér vSichni SMA | a néktefi SMA |l pacienti potfebuji pooperacni respiraéni
podporu. VSechny typy zajiSténi dychacich cest, od klasické anesteziologické masky az
pro tracheostomii, mohou byt pouzity.

Neinvazivni ventilace je vybornym pfechodem od intubace ke spontanni ventilaci.

Pomucky pro zajisténi dychacich cest:

o Endotrachealni intubace pfimou laryngoskopii je €asnym scénafem.

e ZavadéC mlze byt napomocny.

¢ Videolaryngoskopicka intubace muze byt excelentni alternativou, je pouzivana vice a
vice.
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e Anestezie s maskou muze byt pouZita pro kratké, povrchové vykony.

e Laryngealni maska (LMA) se pouziva a mlze byt alternativou u kratkych vykona.
Tlakové podpurna ventilace s LMA Proseal® muaze byt vhodna pro pacienty SMA 1l a
lll, podstupujici kratké zakroky.

e LMA je alternativou v pfipadé trachealnich granulomU a trachealni stenézy.
LMA muze byt rescue postup pfi selhani intubace.

¢ Flexibilni bronchoskopie. Fibroopticka intubace byla pouZzita v pfipadech obtizného
zajisténi dychacich cest. Flbroopticka intubace maze byt také nemozna.
Retrogradni intubace byla popisovana.

e Tracheotomie nebo krikotyrotomie (koniotomie) jsou posledni alternativy.

SMA 1: Mnoho pacientl jiz ma respiracni podporu napf. NIV nebo tracheostomii. VSichni
budou vyzadovat pooperacéni podplrnou ventilaci.

SMA 1I: Nékolik malo pacientl jiz bude mit respiracni podporu. Néktefi budou vyzadovat
podpurnou ventilaci.

SMA I
e StarSi pacienti mohou potfebovat pooperacni podpurnou ventilaci.
e Tracheotomie
e Po tracheotomii pacienti SMA | a Il ztrati schopnost spontanni ventilace a také
schopnost mluvit. Pacienti, ktefi podstoupili tracheotomii, Casto zmiraji na komplikace
spojené s tracheostomickou kanylou.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Neexistuji zadna konkrétni doporuéeni ani rizika spojena s onemocnénim.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Koagulopatie neni symptomem u SMA.
Néktefi pacienti se SMA maji rizikové faktory pro tromboembolické pooperaéni komplikace,

jako je imobilizace, nadvaha a/nebo téhotenstvi. To musi byt zohlednéno v perioperacnim
planu.

Zvlastni opatreni pri polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Polohovani: Skoliéza, kontraktury kloubll a osteopatie jsou velmi ¢asté u pacientd se SMA.
Polohovani béhem vykonu je dulezité vV ramci prevence dekubitd.
Polohovani by mélo byt pfizplisobeno klinickému obrazu. Vulnerabilni oblasti by mély byt
podlozeny a klouby a kontraktury by nemély byt pfetazeny.

Mobilizace: Poopera¢ni mobilizace je nanejvy$ dulezita. Intenzivni fyzioterapie s toaletou
dychacich cest mlze zabranit zadrzovani sekretdl a predejit hypoventilaci. Techniky
asistovaného kasle mohou byt velmi uzite¢né.

Nemocniéni a pozemni_transport: Radna monitorace klinického stavu. Pokud je in situ
endotrachealni kanyla nebo jina pomdcka na zajisténi dychacich cest, méla by byt bezpe¢né
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fixovana. Mél by byt pfipraven plan a pomuicky pro pfipadnou nahodnou extubaci.
Anesteziolog by mél nést zodpovédnost a jet s pacientem.

Letecky transport: Letecky transport maze byt pro SMA pacienta s limitovanymi respiracnimi
rezervami nebezpedny. Urover kysliku v kabin& letounu je stejna, jako ve zhruba 3000
metrech nadmorské vySky. NizSi koncentrace kysliku zvySuje dechovou praci a mulze
zpusobit zjevnou respiracni nedostateCnost. Toto riziko je zfejmé nejvétSi u détskych
pacientl se SMA.

Cestovani vSeobecné: V dnesni dobé neni vzacné, ze déti se SMA cestuji se svymi rodi¢i do
jinych zemi. Nehody a nemoci se mohou vyskytnout a dité mize potfebovat anestezii a/nebo
intenzivni péci v zahrani¢i. Mohou se vyskytovat jazykové bariéry a péce o dité muze byt
suboptimalni. Je doporu¢ovano, aby rodie u sebe méli informace ohledné probléma, které
mohou vyvstat v ramci anestezie a intenzivni péce u jejich ditéte.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Neni specifické terapie pro Ié¢bu SMA. Mnoho typUl I1€ka a dalsi I1éCby je a bylo testovano pro
terapii SMA. Neni zadna na dlkazech zalozena terapie SME. Probihaji mnohé studie a je
mozné, ze udinna lécba bude nalezena.

Mozné interakce mezi jakymkoli ,anti-SMA IéCivem* a anestetiky musi byt vZdy kontrolovany
pred anestezii. Pro mnoho experimentalnich ,anti-SMA |ék(“ vSak udaje o interakcich nejsou
k dispozici. Probihajici studie Ize nalézt na www.clinicaltrials.gov.

Anesteziologicky postup

Anestezii u vSech pacientl by mél vést zkuSeny tym, pfipraveny na komplikace, zejména u
pacientd se stfedné zavaznou/zavaznou SMA. Povinnosti by mélo byt predoperacni
planovani. Pooperacéni podplrna ventilace ma pro dobry outcome u pacient s respiracnimi
pfiznaky zasadni vyznam.

Prislusny anesteziolog se musi osobné setkat s pacientem a zhodnotit dychaci cesty a
problémy a pfekazky spojené s kyfoskoliézou a kontrakturami.

Anesteziologicka rizika se lii u riznych typd SMA. Casny podatek symptomil a koneéné
stadium onemocnéné sebou nesou vySSi riziko. Nejcastéjsi rizika jsou spojena s respiracnim
systémem a bulbarni dysfunkci.

Je potfeba mit na mysli, ze déti se SMA maiji normalni intelekt a emocni kapacity. Také ¢asto
udavaiji dobrou kvalitu Zivota.

Nejsou zadné zpravy o anestezii u pacientd se SMA 0, avSak byla by spojena s obrovskym
rizikem.

Dychani
Komplikace spojené s respiraCnim systémem jsou dominantnim perioperaénim problémem,

zejména u pacientd s SMA | a Il. Obtizné zajisténi dychacich cest je CastéjSi nez u bézné
populace.
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Pfi spolehlivém zajisténi dychacich cest nebyva ventilace b&éhem operace problém, nicméné
pooperaéni respiratni komplikace byvaji Castou pfi€¢inou morbidity a mortality.

Srdce a obéh

Perioperacni kardiovaskularni komplikace jsou vzacné. Nicméné je tfeba myslet na to, ze
srde¢ni malformace jsou nékdy pozorovany u zavaznych neonatalnich SMA pacientu.

Gastrointestinalni trakt

Riziko gastroesofagealniho refluxu a aspirace do plic by mélo byt vyhodnoceno a mély by byt
podniknuty patficné profylaktické kroky.

VyZiva a metabolismus

Hypoglykemie byva u pacientd s malou svalovou a velkou tukovou hmotou. Tito pacienti
netoleruji dobfe dlouhodobé la¢néni. Ostrazitost pro hypoglykémii je dullezita. Hladina
glukézy v krvi by méla byt méfena béhem perioperatniho obdobi a pfi akutnich
onemocnénich u pacientd s tézkou SMA.

Hyperglykémie mize byt problémem u imobilizovanych pacientd s nadvahou.

Anesteziologicka farmaka

Nervosvalové blokatory

¢ Intubace bez relaxace je dobrou alternativou, kdykoliv to je mozné.

e Sukcinylcholin: V literatufe je silné doporu€ovano vyhnout se podavani
suxamethonia/sukcinylcholinu ~ u  jakychkoliv ~ pacientd s neuromuskularnim
onemocnénim, kvuli riziku hyperkalémie. SMA je neuromuskulamni chorobou.
Nicméné je tfeba podotknout, Ze se v literatufe nenachazi zadna zminka o
hyperkalémii po podani suxamethonia/sukcinylcholinu.

o Nedepolarizujici nervosvalové blokatory: Senzitivita nedepolarizujicich
nervosvalovych blokatori se zda byt rizna a muize byt prodlouzena. Davka by méla
byt titrovana a efekt pozorné monitorovan, a to jak Klinicky, tak pomoci
neuromuskularniho monitoru.

e Neuromuskularni monitoring maze byt u SMA pacientd nespolehlivy. Svalova sila
musi byt zhodnocena klinicky pfed extubaci. Nespoléhat se jen na méfeni train-
of-four (TOF). Pooperacni svalova slabost muze byt i pfi reverzi nervosvalové
blokady a &tyfech stejnych zaskubech na TOF.

e | kdyz nebyla reverze sugammadexem (Bridion®) zkoumana specificky u SMA
pacientl, zda se byt dobrou alternativou pro rychlou a spolehlivou reverzi
relaxace rokuroniem nebo vekuroniem. Sugammadex muze byt také zachrannym
lékem pfi problematickych situacich, jako je selhani intubace po rychlém uvodu do
anestezie. Sugammadex nemusi byt vSude dostupny.

Inhalaéni anestetika

e Inhalaéni anestetika se zdaji byt dobrou volbou v mnoha situacich. Nejsou zpravy o
maligni hypertermii (MH) ani rekcich napodobujicich MH, rhabdomyolyze a
neurologickych komplikacich.
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Opioidy

e Kratce pusobici opioidy jsou vhodné pro perioperaéni pouziti. Opatrna titrace a
monitoring (Sa02, EtCO2 nebo TcCo2) jsou nutné, zejména v pooperacnim obdobi u
pacientd se SMA | a Il, nebot Utlum dechu muze byt katastrofalni. Anestezie bez
opioidl v kombinaci s kaudalnim blokem se pouziva u gastrostomii a fundoplikaci u
SMA | pacientd.

Regionalni anestezie

e Regionalni anestezie muze byt dobrou alternativou, nicméné nikoli bez prekazek.

e Infiltrace rany je doporu€ovana, kdekoliv je to mozné.

e Mnoho typu regionalni anestezie bylo Uspé&sné pouzito.

¢ Abnormalni anatomie patefe a pruty pro korekci skoliézy mohou znemoznit
aplikaci spinalni nebo epiduralni anestezie. U kojencu byla Uspésné pouzita
kaudalni anestezie. Regionalni bloky mohou byt technicky obtizné a mize se
zménit distribuce lokalnich anestetik. Jsou znamy pfipady selhani epiduralniho
blokady.

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Monitorace musi byt pfizpusobena klinické situaci kazdého pacienta a typu vykonu.
Ve specialnich pfipadech, jako je napfiklad operace kyfoskolidzy, mize byt potfeba

neurofyziologického vySetfeni bé&hem operace. Anesteziologicka technika musi byt
pfizpisobena pozadavkim neurofyziologickych vysetfeni.

Mozné komplikace

Mozné komplikace jsou mnohé a zasahuji od dekubitl po smrt.

Priklady jsou:
e Pooperacni respiracni selhani
Pooperaéni respiracni infekt
Obstrukce dychacich cest
Selhani intubace
Trachealni granulomy, zplsobené opakovanymi intubacemi
Dekubity
Hypoglykémie

Pooperacni péce

Pooperaéni péce je nesmirné dilezita. Pacienti, ktefi potfebuji nocni ventilaéni podporu, ji
budou vyZadovat i v dobé akutniho onemocnéni a pooperacné. Riziko pooperacnich
respiracnich komplikaci je spojeno s pfedoperacnim respiracnim stavem.

K pooperacni 1é¢bé hypoventilace a retence sekretd by méla byt pouzita neinvazivni
ventilace (NIV) a agresivni techniky toalety dychacich cest. NIV je extrémné uzite¢na
technika pfechodu mezi intubaci a spontanni ventilaci. Je dulezité informovat dité a rodice,
pokud budou pouzivany techniky NIV a toalety dychacich cest.
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Kazdé osobni zafizeni pro neinvazivni ventilaci a ,kaslaci asistent” by mél byt, pokud je to
mozne, dopraven do nemocnice na pooperacni obdobi, nebot dostupnost téchto zafizeni
muZze byt limitovana.

SMAOQ, lall

e VSichni pacienti se SMA | a mnoho se SMA |l budou potfebovat pooperaéni péci
na JIP.

o SMA | pacienti vyzaduji témér vzdy ventilaéni podporu. Potfebuji delSi pobyt
v nemocni i po mensich operacénich vykonech. Nicméné kratSi doba pobytu
v nemochnici byla popsana u standardizovanych vykonu, provedené jednim
zkuSenym chirurgem

o Neéktefi SMA Il pacienti vyzaduji pooperacné respira¢ni podporu

SMA I

e Miuze vyvstat potfeba pooperacni respiracni podpory i u SMA Il pacientl, ktefi maji
pokrocilé onemocnéni a/nebo vyssi vék.

Kyslik
e Excesivni podavani kysliku neni doporuéeno. P¥ili§ mnoho kysliku mize
maskovat hypoventilaci, zplsobenou svalovou slabosti.
e Cilit by se mélo na pfijatelnou saturaci (94-95 %). Analyza krevnich plyna,
vydechovany CO2 (EtCO2) a transkutanné méfeny CO2 (TcCO2) mohou pomaoci
optimalizovat dodavku kysliku a ventilaci.

Jsou zpravy o zavaznych pooperac¢nich respira¢nich problémech navzdory dobfe planované
pooperacéni péci s ventilaéni podporou na JIP.

Pooperaéni management bolesti musi byt individualizovany a multimodalni:
e Infiltrace rany lokalnimi anestetik je doporu€ena, kdykoliv je to mozné.
e Opatrné titrované davky opioidd, v kombinaci s peclivou monitoraci mohou byt
podavany. Je v8ak nutné si zapamatovat, Ze opioidy navozeny respiracni utlum je
e Podavani paracetamolu/acetaminofenu a ibuprofenu je s vyhodou.
e Jsou pouzivany techniky regionalni anestezie.
o Pooperaéni bolest muze zhorSovat respiraci.

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

zpusobené nemoci a poskytujici nastroj k rozliSeni mezi nezadoucimi Ucinky anestezie a
manifestaci onemocnéni

Klinické spektrum onemocnéni je velice Siroké, proto musi byt anesteziologické procedury v
akutnich situacich pfizpusobeny klinickému stavu.

Akutni situace byvaiji spojeny zejména s respiracnim systémem.

Diagn6za SME je téméf vzdy zndma pfedem. Nejsou hlaSeny Zadné problémy
s predoperacni diferencialni diagnostikou.

Ambulantni anestezie

SMA I: Je malokdy mozna.
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SMA 1I: Ambulantni anestezie mlize byt moznosti po kratkych vykonech u pacientu bez
respiraCnich problému. Pooperacni péce/observace by méla byt delSi nez u zdravych déti.
Jakakoliv ambulantni anestezie by méla byt provadéna v nemocnici s dostupnosti pomUicek
pro obtizné zajisténi dychacich cest a pooperacnim dospavacim pokojem/ JIP péci.

Jednodenni chirurgie maze byt vhodna pro minimalné invazivni chirurgické vykony.

SMA 1lI: Rozhodnuti 0 ambulantni anestezii by mélo byt pfizplsobeno na zakladé klinického
obrazu.

Porodnicka anestezie

Téhotenstvi nebyva vzacné u SMA Il a lll pacientll. Permanentni zhorSeni neurologickych
symptomu po téhotenstvi je hlaSeno asi u 30 % pacientd.

Slaba svalova sila a panevni disproporce jsou Casté, a proto je cisafsky fez u pacientd SMA
CastéjSi nez u bézné populace. Anestezie muze byt naronou vyzvou. Je dllezité dobré
planovani pro porod a akutni cisarsky fez.

Je preferovana spinalni a epiduralni anestezie, nicméné nemusi byt mozna z ddavodu
skoliézy a prutlim v blizkosti spinalniho kanalu.

Celkova anestezie je dalSi moznosti. Je zvySené riziko zajiSténi dychacich cest. Jsou
popisovany nekomplikované intubace, stejné jako akutni tracheostomie z dlvodu selhani
intubace.

Lokalni infiltracni anestezie pro cisarsky fez se v dnedni dobé& témér nikdy nepouziva, neni

popisovana v modernich ucebnicich, nicméné mulze byt alternativou v extrémnich situacich
s kooperaci pacientky a zkuseného porodnika.
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