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Doporuceni pro vedeni anestezie

u Stiff person (man) syndromu

Nazev nemoci: Stiff person syndrom / Stiff man syndrom
ICD 10: G25.8

Synonyma: Moersch-Woltmanlv syndrom, stiff limb syndrom, stiff trunk syndrom, PERM
(progresivni encefalomyelitida s rigiditou a myoklonem)

Souhrn o nemoci:

Vzacné, invalidizujici onemocnéni, klinicky charakterizované progresivni svalovou rigiditou a
bolestivymi spasmy, bézné postihujici axialni svalstvo a svalstvo koncetin. Pivodné bylo
popsano Moerschem a Woltmanem v roce 1956. Prevalence se udava okolo 1/1000000.

Je popisované dvakrat Castéji u zen. V sou€asnosti rozeznavame 3 rizné formy: klasicky stiff
man syndrom - také znamy jako autoimunitni, postihuje vétSinu téla; limitovany - také
nazyvan paraneoplasticky, vétSinou postihuje jednotlivou oblast téla (stiff limb, stiff body
atd.), je vétSinou spjat s paraneoplastickymi rakovinnymi stavy; PERM (progresivni
encefalomyelitida s rigiditou a myoklonem) je rychle progreduijici forma s difuznimi nalezy v
centralnim nervovém systému.

Autoimunitni varianta, ktera tvofi asi 60 % pfipadl je charakterizovana pritomnosti
cirkulujicich protilatek proti kyseliné glutamové a dekarboxylazovych protilatek (anti-GAD).
Ackoliv je konkrétni etiologie neznama, puvod autoimunitniho onemocnéni je podporuje jeho
spojeni s dalSimi autoimunitnimi chorobami jako je diabetes (30 %), thyroiditida (10 %),
perniciézni anémie, cerebelarni ataxie, a jeho odpovéd na imunoterapii. GAD (glutamat
dekarboxylaza - pozn. pfekladatele) je zakladni, rychlostné omezeny enzym v syntéze GABA
(kyseliny gamma amino maselné). Kvuli deinhibici z vy$Sich center dochazi k pfehnané
aktivité na periferni nervosvalové ploténce, coz zpusobuje ztuhlost a rigiditu.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Souhrn o nemoci

Elektrofyziologicky dochazi kvali mimovolni aktivaci ke kontinualni a simultanni aktivaci
agonistickych a antagonistickych svalll. Po¢atek onemocnéni je vétSinou ve tfeti nebo ve ¢tvrté
dekadé zivota, s aktivni progresi béhem nékolika let. Typicky je zpocCatku postizeno axialni
svalstvo, proximalni svalstvo a svalstvo dolnich koncetin s pozdé&jSim Sifenim na distalni
svalstvo a svalstvo hornich koncetin. Kvuli potizim s chizi jsou pacienti nachylni k ¢astym
padum. Klinické podezrfeni by mélo byt potvrzeno laboratornimi testy na hladinu anti GAD a
elektromyografickym testovanim. Séronegativni choroba je pozorovana u paraneoplastické
varianty a asociovanych malignit, které zahrnuji rakovinu prsu, thymom, rakovinu plic,
Hodgkintv lymfom, mnohocetny myelom atd. Onemocnéni se [éCi latkami zmirfujicimi
pfiznaky, jako je diazepam, baklofen a latkami zmirfiujicimi onemocnéni, jako jsou steroidy,
vyména plazmy a imunoterapie. Ocekavané anesteziologické obavy se tykaji povahy
onemocnéni, a také sdruzené terapie.

Typické vykony

Neexistuje Zadny IéCebny zakrok. Pfidruzené zakroky popisované v literatufe nicméné zahrnuji
ortopedické vykony, thymektomii, resekce tumorq, tfiselnou kylu, amputace, cisarsky fez a
nahradu srdecni chlopné.

Typ anestezie

Vzhledem k vzacnému plvodu onemocnéni nejsou doporuceny zadné specifické techniky,
které by byly bezpecné a u€inné. Rozhodnuti pouzit celkovou anestezii (CA) nebo regionalni
anestezii (RA) musi brat v potaz typ vykonu, postizenou oblast téla, zavaznost choroby,
preferenci pacienta a uroven pohodli dotyéného anesteziologa.

Konkrétni anesteziologické obavy jsou nasledujici. Kazuistiky popsaly vyznamnou hypotonii
po CA. Ta mlze nastat kvlli sou€asné terapii vysokymi davkami benzodiazepint (diazepam)
a svalovych relaxans (baklofen). Pouziti svalovych relaxans a inhalaénich anestetik potencuje
hypotonii a mize vyzadovat pooperacni ventilaci. Nicméné nebyla popsana prolongace doby
ucinku svalovych relaxans. Je také velice dllezité pokraCovat v 1éEbé i v perioperaénim obdobi,
aby se pfedeslo syndromu z vysazeni. TIVA - totalni intravendzni anestezie, byla také popsana
jako ucinna a minimalizuje riziko hypotonie.

Regionalni anestezie mize byt vyhodna tim, Ze zajisti u€innou a hlubokou anestezii bez
potfeby pouziti svalovych relaxans a inhala¢nich anestetik. Bezpeénost a efektivita RA byla v
literatufe popsana v nékolika kazuistikach. Potencialni vyzvou pfi pouziti RA je polohovani
pacienta béhem vykonu, obtizné anatomické orienta¢ni body, riziko bolestivych spasmu a
rigidity navozené jehlou, a nepfedvidatelné vlastnosti spinalniho bloku kvili zménam v
zakfiveni patefe. Pfitomnost intrathekalni pumpy muze vyZzadovat fluoroskopicky navigovany
neuroaxialni postup.

Nezbytna doplfikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

SMS je progresivni neurologické onemocnéni postihujici kosterni svalstvo. Nezbytna
predoperacni vySetieni zahrnuji potvrzeni tohoto onemocnéni, a také znalost rozsahu a
zavaznosti.

Diagnéza je na zakladé pfiznaku rigidity a spasmu postihujicich axialni a proximalni svalstvo.
Postizeni distalnich, pfedevSim lytkovych svalG a svali nohy, by mélo vést k podezieni na
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paraneoplastické (anti-GAD negativni) onemocnéni. V takovém pfipadé je tfeba vyloudit
mozné maligni onemocnéni.

Kazdy pacient s SMS by mél mit zkontrolovany hladiny anti GAD k ozfejméni zavaznosti a
mozné odpovédi na Ié¢bu, v€etné imunoterapie.

Neni popisovana Zzadna asociace s jakymkoliv kardiorespiraénim onemocnénim. Bylo by
vhodné provést test plicnich funkci, protoze to muze pomoci posoudit pfedoperacni plicni
insuficienci, je-li néjaka, a také nasmérovat pooperacni respiraéni podporu, pokud je nezbytna.

Pacienti by méli mit kompletni rozbor krve, v€etné hladin elektrolytd. Pacienti by méli také mit
koagulaéni testy, aby bylo mozZné rozhodnout o pouZiti neuroaxialni techniky.

Stav intrathekalni pumpy, je-li néjaka, by mél byt zhodnocen a zdokumentovan.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Obtizné zajisténi dychacich cest primarné kvili SMS neni popisovano. Pacienti s SMS jsou
zvlast citlivi na nahlou stimulaci a zvuky, které mohou vést ke spasmum. Proto vénujte
pozornost prohloubeni anestezie pred jakymkoliv pokusem o manipulaci v dychacich cestach.
Toto ma jesté vétsSi vyznam u pacienta se znamym nebo oCekavanym obtiznym zajisténim
dychacich cest.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivati

Nejsou zvlastni doporuc€eni pro podani krevnich transfuzi u stiff man syndromu.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Nejsou zadna specificka doporu€eni pro antikoagulaci. Nicméné by bylo vhodné zvazit
profylaxi u vysokého rizika, vzhledem k povaze onemocnéni a sdruzenym obtiZzim s mobilitou.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Pacienti s SMS mohou mit hyperlordotickou patef s omezenou flexibilitou spolu s neuplnou
lordézou v poloze vleze na zadech nebo pfi ohnuti v pase. Vzhledem k tomuto musi byt
polohovani pacienta individualné pfizpusobené, za pouziti vhodnych pomucek nebo polstara.
To muze byt obzvlasté naro¢né u RA technik. Jakykoliv védomy pohyb, emocni rozlada nebo
neoCekavany zvukovy nebo somaticky stimulus mdze vyvolat spasmy.

Opatieni pro zajisténi klidného okoli musi byt zvazeno, stejné jako adekvatni Uroveri sedace,
aby se predeslo nahlym stimuldm.
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Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Pacienti s SMS nemusi mit Zzadnou medikaci nebo naopak mohou mit vice z nasledujici
medikace: diazepam, klonazepam, vigabatrin, baklofen, gabapentin, venlafaxin, vyména
plazmy, vysoké davky kortikosteroid nebo intravenézni gamma globulin. Je lepsi naplanovat
vyménu plazmy nebo i.v. globulinovou terapii blize k chirurgickému zakroku, aby doSlo ke
snizeni hladiny anti-GAD protilatek. Je dulezité zajistit profylaxi kortikoidy k suplementaci
mozné kortikoidni suprese. Terapie diazepamem a baklofenem by méla béhem
peropoeracniho obdobi pokracovat. Jakékoliv pferuseni mlze zplsobit syndrom z vysazeni.
Toho si musi byt anesteziolog védom a znat jeho 1é¢bu.

Vysazeni baklofenu mize zplsobit zvySenou spasticitu, horecky, labilni srde¢ni frekvenci a
krevni tlak, zmatenost, poceni, halucinace a zachvaty. Vyloudit se musi akutni autonomni
dysreflexie, sepse, serotoninergni syndromy, drogova zavislost, neurolepticky maligni
syndrom a maligni hypertermie. Lécba mlze vyzadovat urgentni neurokritickou péci, v€etné
oralni terapie baklofenem.

Svalova relaxans mohou mit synergisticky efekt a potencovat hypotonii vyvolanou uzivanim
medikace, proto je lepsi se jim vyhnout. Kazdé pouziti relaxans vyZaduje monitoraci a titraci
davek kratce pusobiciho relaxans. O pouziti sukcinylcholinu neni dostatek informaci.
Kazuistiky déti se stiff syndromem popisuji po jeho pouziti rezistenci nebo i normaini odpovéd.

Inhalaéni i intravendézni anestetika mohou zpusobit hypotonii zplsobenou GABA
antagonismem.

Anesteziologicky postup

Nejsou kontraindikace k Zadné z anestetickych technik nebo k pouZiti jednotlivych anestetik.
Nicméné kvuli potenciaci svalové relaxace zpusobenou anestetiky bude potfeba pacienty v
pooperacnim obdobi peclivé monitorovat pro hypotonii a moznou podplrnou ventilaci.
Mechanismus ucinku vétSiny anestetik zahrnuje blokadu GABA receptort na riznych mistech.
To vede k potenciaci svalové relaxace zpusobenou medikaci pouzivanou u SMS (1). |
intravendzni anestetika zpusobuji GABA blokadu a mohou potencovat svalovou relaxaci (2).
Ve vétsiné publikovanych kazuistik byl efekt svalovych relaxans na kosterni sval normaini a
dle ogekavani. Nicméneé je i reportované, ze druhé podani pankuronia béhem operace srdce
vedlo k del§imu ucinku, nez je zvykem (3). V tomto ohledu je potfeba poznamenat nasledujici.
Neni pfimy efekt SMS nebo jeho terapie na nervosvalovou ploténku, a tedy ani na
nedepolarizujici relaxancia. Nicméné inhala¢ni a intravenézni anestetika mohou zvy3ovat
proporci desenzitizovanych neuromuskularnich receptor, a to mize mit za nasledek
nekompetitivni blokadu, a tim prodlouzeni délky ucinku (4). Ackoliv pro to neexistuje zadny
dikaz, mize tato hypotéza vysvétlit popisovana protichiGdna pozorovani (5). Proto je
doporucena peclivd monitorace hloubky neuromuskularni blokady a aktivni reverze svalové
paralyzy, nicméné je nutné myslet na to, Ze hloubka svalové paralyzy nemusi korelovat s
pozorovanou hypotonii.

Je potfeba také myslet na to, Zze se ma pokracovat v pravidelné medikaci a pfipadné také
suplementovat steroidni terapii, pokud je pacient na dlouhodobé terapii steroidy.
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Zvlastni €i dopliujici monitorace

Kromé rutinniho monitorovani, které zahrnuje krevni tlak, saturaci krve kyslikem, EKG a
vydechovany EtCO2 musi byt monitorovano i nasleduijici.

Nervosvalova paralyza.

Bispektralni index: udrzovat mezi 40-60, indikuje hloubku anestezie.

Monitorovani teploty: Ackoliv neni podezieni na asociaci s maligni hypertermii, pomize nam
rozlisSit mozné komplikace, jako je syndrom z vysazeni baklofenu a neurolepticky maligni

syndrom.

Polohovani pacienta a bezpedi: ujistit se, ze je zajiSténa podpora u pacientl nachylnych k
nahlym spasmdm a rigidité.

Ostatni invazivni monitoring dle pozadavkd, povahy a trvani vykonu.

Mozné komplikace

Prolongovana hypotonie

Poranéni jehlou u technik regionalni anestezie
Syndrom z vysazeni baklofenu

Mozna respiracéni insuficience kvali svalové rigidité

Pooperacni péce

Podobna opatfeni, jako jsou zminéna vySe. Pacient muze potfebovat podplrnou ventilaci.

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

Pacienti se SMS na vysokych davkach baklofenu jsou vzdy nachylni k symptomuim z vysazeni.
Pacient musi mit kartiCku, na které je uvedena denni davka a detaily emergentniho kontaktu.

Nejsou Zadné emergentni chirurgické indikace, které by byly specifické pro toto onemocnéni.

Ambulantni anestezie

Regionalni anestezie ma nékolik vyhod, ale musi byt zvazeno jeji praktické pouziti. Pacienti
se SMS nemusi byt vhodni kandidati k ambulantnim vykontm.
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Porodnicka anestezie

U pacientek se SMS je obtizné predikovat zmény spojené s t€hotenstvim. Dostupné kazuistiky
nicméné doporucuji, aby pacientky pokraCovaly béhem téhotenstvi v zavedené terapii. U jedné
pacientky se vyskytl spasmus béhem episiotomie i pfes pouziti epiduralu (6). Ostatni kazuistiky
také popisuji nedostate¢nou kontrolu svalovych spasmi a pfiznaku choroby v pfipadé
vysazeni diazepamu z léCby (7). Zahajeni terapie baklofenem by mohlo snizit potfebu
diazepamu, a snizit tak Skodlivé ucinky na plod. Existuje jedna kazuistika remise choroby za 2
tydny po porodu (8). Ohledné preferovaného zplsobu porodu nepanuje shoda.
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