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Doporučení pro vedení anestezie  
u Duchennova svalová dystrofie 

Název nemoci: Duchennova svalová dystrofie 

 
ICD 10: G71.2 
 
Synonyma: Dystrofinopatie 
 
Souhrn o nemoci: Duchennova svalová dystrofie (DMD) je nejčastější a závažnou svalovou 
dystrofií s incidencí 1: 3000 novorozenců mužského pohlaví. Pozn. překladatele (Jedná se o 
onemocnění s X-vázanou recesivní dědičností). Je způsobené mutací v genu pro dystrofin, 
který se nachází na chromozomu Xp21. Protože mutace de novo jsou časté, pozitivní 
rodinná anamnéza chybí ve 30 % případů: v těchto případech je průměrný věk v době 
diagnózy mezi 3 a 5 lety. Některé ženy nesoucí mutovaný gen na jednom chromozomu X 
mohou vykazovat svalovou nebo srdeční patologii. Tato mutace má za následek deficit 
dystrofinu, důležitého sarkolemálního strukturálního proteinu svalových buněk. Klinický 
průběh DMD je závažný a aktuálně není k dispozici kauzální terapie. Někteří pacienti jsou na 
chronické kortikoidní terapii, protože ta může zpomalovat průběh nemoci.  
 
Tato porucha je charakterizována progresivní slabostí kosterních svalů s časným nástupem 
v dětství. Přestavba svalů pojivovou a tukovou tkání vede ke ztrátě pohyblivosti průměrně 
kolem 10 let věku. Pozn. překladatele (Průměrná délka života je 25 let a pacienti umírají 
nejčastěji na respirační selhání). Většina z těchto pacientů vyžaduje ke zlepšení kvality 
života korekční ortopedickou operaci v časném stádiu onemocnění pro deformity nohou a 
později pro závažnou skoliózu. Hlavní anesteziologickou obavou při péči o pacienty s DMD 
je použití depolarizujících myorelaxancii a inhalačních (halogenovaných) anestetik, protože 
hrozí potenciální riziko těžké hyperkalémie a rabdomyolýzy. 

 

 

Medicína se stále vyvíjí 

Možná nové znalosti 

Každý pacient je jedinečný 

Možná špatná diagnóza 

 
  

Více informací o nemoci, referenčním centrům a organizační informace naleznete 
na webu Orphanet: www.orpha.net 
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Typické výkony 

Svalová biopsie; ortopedická operativa, uvolnění šlach, přenos šlach, korekce skoliózy. 

 

Typ anestezie 

Neexistují žádná definitivní doporučení pro celkovou nebo regionální anestezii. 

Může být poskytnuta regionální nebo lokální anestézie. Existují zprávy o spinální, epidurální 
a kaudální anestezii bez jakýchkoli komplikací. Doporučuje se ultrazvukové navádění, 
protože orientační body mohou být kvůli muskuloskeletálním deformitám zakryty nebo 
nejasné. 

Sukcinylcholinu a inhalačním anestetikům je nejlépe se vyhnout, protože existuje riziko těžké 
hyperkalémie a rabdomyolýzy. Celková anestézie se nejlépe provádí jako totální 
intravenózní anestézie (TIVA). Někteří autoři však navrhují, že za zvláštních okolností (např. 
obtížně zajistitelný žilní přístup) je krátkodobé použití inhalační anestézie přijatelné, pokud je 
anesteziolog připraven k léčbě akutní rabdomyolýzy. Neexistuje žádné riziko maligní 
hypertermie. 

Oxid dusný lze použít, ale v případě manifestujícího srdečního postižení se doporučuje se 
mu vyhnout. 

U mladých pacientů v časném stádiu nemoci (bez kardiopulmonálního postižení, zachovalou 
schopnosti chůze) neexistuje kontraindikace k analgosedaci. U pacientů v pokročilém stádiu 
nemoci (kardiopulmonální postižení, slabost faryngeálního svalstva, ztráta pohyblivosti) by 
měla být analgosedace provedena pouze po pečlivém zvážení individuálních rizik, zejména s 
ohledem na respirační selhání a riziko aspirace. 

 

Nezbytná doplňková předoperační vyšetření (vedle standardní péče) 

DMD je progresivní svalová dystrofie, a proto pacienti s časným stádiem nemoci nemají 
kromě slabosti kosterního svalstva relevantní poškození jiných orgánových systémů, zatímco 
pacienti s pokročilým stádiem nemoci vykazují závažné poškození srdečního a plicního 
systému. Proto je při probíhajícím onemocnění nutné kardiopulmonální vyšetření. 

Pro vyhodnocení přítomnosti kardiomyopatie by měly být provedeny testy srdeční funkce 
včetně elektrokardiografie a echokardiografie. 

Pro vyhodnocení stupně plicního postižení by měly být provedeny testy plicních funkcí 
včetně spirometrie a analýzy krevních plynů. Uvědomte si ale, že neexistuje žádná 
jednoznačná korelace mezi plicní funkcí a pooperačními respiračními komplikacemi. 

Hladiny kreatinkinázy (CK) jsou obvykle zvýšené, ale nevykazují žádnou korelaci se 
závažností onemocnění. Předoperační odběr CK je užitečný, minimálně k získání výchozí 
hodnoty v případě perioperačních komplikací, jako je rabdomyolýza. V pozdějším stádiu 
onemocnění (např. u pacientů na invalidním vozíku) se hladiny CK mohou vrátit k normálním 
hodnotám. 

http://www.orphananesthesia.eu/
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Pokud je přítomna svalová slabost a je plánována regionální anestézie, je z právnických 
důvodů užitečná neurologická konzultace. 

 

Zvláštní příprava na zajištění dýchacích cest 

Vlastní retrospektivní data ukázala obtížnou intubaci u 8 z 219 pacientů (ventilace na masku 
bez potíží). Ačkoli je to jen slabý důkaz, je třeba zvážit možnost obtížného zajištění 
dýchacích cest. Makroglosie je častá. 

Pacienti s pokročilým stádiem onemocnění mají slabost orofaryngeálních svalů včetně obtíží 
s polykáním a možného zvýšeného rizika aspirace. Pozn. překladatele (Většina pacientů má 
proto v pokročilém stadiu nemoci zajištěnou tracheostomii a často i PEG. Někteří pacienti 
mohou být závislí na domácí umělé plicní ventilaci). 

 

Zvláštní příprava před podáním krevních derivátů 

U pacientů s DMD během vysoce invazivního chirurgického zákroku může být vyšší 
požadavek na krevní deriváty. Existují nečetné důkazy o zhoršené funkci krevních destiček, 
alterované koagulaci, fibrinolýze a snížené reaktivitě cév, což může mít klinické důsledky. 
Jedna malá studie ukázala vyšší perioperační krevní ztrátu během operace skoliózy u 
pacientů s neuromuskulárními chorobami (role osteoporózy?), zejména u pacientů s DMD ve 
srovnání s pacienty s idiopatickou skoliózou. 

 

Zvláštní příprava před zahájením antikoagulace 

Neexistují důkazy, které by podporovaly potřebu nasazení konkrétní antikoagulace. 
Zhoršená pohyblivost pacientů v pokročilém stádiu však může naznačovat vyšší riziko 
pooperační trombózy. 

 

Zvláštní opatření při polohování, transportu a mobilizaci pacienta 

Není hlášeno. Pozn. překladatele (Pacienti v pokročilém stádiu onemocnění jsou často 
omezeně mobilní, závislí na invalidním vozíku, mohou mít četné kontraktury a sklony 
k tvorbě dekubitů. Proto je na místě větší opatrnost při polohování, transportu i mobilizaci 
pacienta.) 

 

Interakce chronické medikace a anesteziologických agens 

Není hlášeno. V případě terapie kortikoidy zajistěte substituci steroidů. 

Pozn. překladatele (Pacienti s pokročilou fází nemoci má různě závažné projevy 
kardiomyopatie, není výjimkou užívání ACE inhibitorů, betablokátorů nebo jiných léků 
v terapii srdečního selhání, které mohou zhoršovat kardiodepresivní působení anestetik.) 
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Anesteziologický postup 

Vyvarujte se sukcinylcholinu a jakémukoli inhalačnímu anestetiku (včetně potřebné přípravy 
anesteziologického přístroje vymytím rezidua plynů před indukcí) z důvodu rizika 
hyperkalemické srdeční zástavy a rabdomyolýzy. 

V případě současné kardiomyopatie se vyhněte oxidu dusnému kvůli jeho kardiodepresivním 
účinkům. 

Opioidy, propofol, dexmedetomidin, ketamin a lokální anestetika se používají bez jakýchkoli 
komplikací. Pacienti mohou vyžadovat vyšší dávku propofolu nebo opioidů. 

Nedepolarizující myorelaxancia mohou být u těchto pacientů použita bezpečně, ale vykazují 
výrazně rozdíly v nástupu a trvání účinku. Obecně je nástup neuromuskulárního bloku 
zpožděn a doba trvání je výrazně prodloužena. Tyto účinky jsou zvýrazněny při pokročilém 
stadiu onemocnění, a více při použití rocuronia ve srovnání s mivacuriem. 

Antagonizace neuromuskulární blokády pyridostigminem nebo neostigminem se zdá být 
možná. V případě pochybností, upřednostňujeme umělou plicní ventilaci do spontánního 
zotavení. Existují zprávy o úspěšném podání sugammadexu. 

Existuje jedna zpráva o vyšší toxicitě paracetamolu u pacientů s DMD. 

 

Zvláštní či doplňující monitorace 

Monitorování nervosvalové blokády se při použití jakýchkoli nedepolarizujících myorelaxancií 
důrazně doporučuje: je užitečné získat výchozí údaje o svalové síle ještě před podáním 
samotných svalových relaxans.  

Sledujte tělesnou teplotu, abyste se vyhnuli třesavce, která zvyšuje spotřebu kyslíku. 

V případě vysoce rizikového chirurgického zákroku, velkých krevních ztrát nebo pokročilého 
onemocnění, se doporučuje arteriální kanylace, pro invazivní měření krevního tlaku, a 
zajištění centrálního žilního katetru. V případě kardiomyopatie, je velmi užitečná 
transoesofageální echokardiografie. 

 

Možné komplikace 

Pacienti s DMD jsou ohroženi hyperkalemickou srdeční zástavou (sukcinylcholin) a 
rabdomyolýzou (inhalační anestetika). 

Sedativa (benzodiazepiny) mohou způsobit respirační nedostatečnost. 

Svalová relaxancia vykazují až čtyřnásobné prodloužení délky nervosvalové blokády. Tento 
účinek závisí na stadiu onemocnění. 

Pacienti s DMD jsou ohroženi respirační a srdeční nedostatečností. 
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Pooperační péče 

Stupeň pooperačního sledování a možné přijetí pacienta k intenzivní péči závisí na povaze 
chirurgického zákroku a perioperačním stavu pacienta. 

Vyhněte se dlouhodobé imobilizaci. Doprovodná svalová atrofie může zhoršit základní 
onemocnění. 

V případě potřeby pooperační umělé ventilace usilujte o časný weaning (např. cestou 
neinvazivní ventilace), vyhněte se dlouhodobé umělé plicní ventilaci. 

 

Akutní komplikace spojené s nemocí a její vliv na průběh a zotavení z anestezie  

Jak je zmíněno výše. 

 

Ambulantní anestezie 

Ambulantní anestezie (podle aktuálních doporučení), pokud vůbec, by měla být prováděna 
pouze u pacientů s DMD s časným onemocněním (bez kardiopulmonálních příznaků) a 
chirurgickým zákrokem s nízkým rizikem. 

 

Porodnická anestezie 

Ženy trpící DMD (spontánní mutace navíc u přenašeček DMD) jsou skutečnou vzácností. 
Nejsou k dispozici žádné spolehlivé údaje. 
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