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Doporučení pro vedení anestezie u  

alternující hemiplegie v dětství 

Název nemoci: Alternující hemiplegie v dětství 

 
ICD 10: G98 
 
Synonyma: AHC syndrom (neurologická porucha spojená s mutací genu ATP1A3). Název 
byl odvozen od nejvýraznějšího a také diagnostického motorického symptomu, nicméně 
pestré projevy onemocnění ukazují na poruchu CNS postihující různé mozkové dráhy a 
srdce. Onemocnění progreduje se věkem. 
 
Souhrn o nemoci: AHC je velmi vzácná neurologická porucha poprvé popsaná v roce 1971, 
která v poslední době opět vzbuzuje zájem [1]. Je charakterizována kontralaterální 
hemiplegií, paroxysmálními tonickými a dystonickými epizodami, okulomotorickými 
abnormalitami a opožděným vývojem. Onemocnění se projevuje před 18. měsícem věku. 
Diagnostika probíhá na základě výše popsané symptomatologie, příčinou je obvykle de novo 
vzniklá mutace v genu ATP1A3, je také popsáno několik případů familiárního výskytu [2-3]. 
Zatímco nástup i rozvoj neurologické symptomatologie byli dobře popsány, průběh 
onemocnění a závažnost deficitu je značně variabilní a zdá se, že u některých pacientů 
s časem progreduje. Diferenciální diagnostika AHC zahrnuje familiární hemiplegickou 
migrénu (FHM, např. FHM1-CACNA1A; FHM2-ATP1A2), epizodickou ataxii typu 6, poruchu 
transportu glutamátu (SLC1A3), defekt transportu glukózy, deficit GLUT1 (SLC2A1), infantilní 
epileptická encefalopatie, závažnou dětskou myoklonickou epilepsii (Dravetův syndrom), 
mutaci SCN1A, mitochondriální poruchy, poruchy syntézy dopaminu/poruchy 
neurotransmiterů. Prevalence onemocnění je 1:1 000 000, nejvíce případů je způsobeno de 
novo vzniklou mutací [4-6]. Existuje celá řada spouštěčů paroxysmálních epizod AHC, např. 
stres, emocionální vyčerpání, okolní prostředí (jasné světlo, sluneční svit, fluorescentní 
světlo), nepřiměřené teplo nebo chlad, extrémní hluk, velké množství lidí, expozice vodě při 
koupání, plavání, určité jídlo nebo vůně, hladovění, excesivní cvičení, nemoc, nedostatek 
nebo nepravidelný spánek [5-7]. K profylaxi atak AHC se již dvě dekády používá flunarizin. 
Nicméně, jeho vliv na paroxysmální hemiplegii a dystonii je obvykle pouze částečný a 
postižení mají navzdory terapii závažné vývojové a neurologické postižení [6-13].  
 
Současný výzkum se zaměřuje na porozumění pestré klinické symptomatologie onemocnění 
včetně kardiální a radiologické manifestace, vývojových postižení a paroxysmů [5]. Národní a 
nadnárodní databáze jsou začátkem pro zahájení nových klinických studií zaměřených na 
terapii. Probíhají také otevření klinické studie. Mezinárodní konsorcium IAHCRC 
(https://www.iahcrc.net) je výzkumná iniciativa založená v roce 2015, jejímž cílem je spojení 
kliniků, genetiků a vědců ve výzkumných centrech v Evropě, USA, Austrálii, Asii a dalších 
zemích, za účelem lepšího porozumění projevům a etiologii AHC a příbuzných poruch a 
případného vývoje efektivní terapie [4,5]. 
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Tab. 1. Klinické prvky, jejichž současný výskyt vzbuzuje podezření na AHC a/nebo 
poruchy spojené s mutací genu ATP1A3 [7,9]. 

• Opožděný vývoj     • Mozečková atrofie 

• Paroxysmy hemiplegie    • Neurosenzorická ztráta sluchu 

• Trvalá / paroxysmální dystonie   • Atrofie optiku 

• Autonomní dysfunkce    • Pes cavus 

• Paroxysmy abnormálních očních pohybů  • Epileptická encefalopatie 

• Specifické spouštěče paroxysmů   • Bulbární symptomy 

• Ústup paroxysmů při dostačeném spánku  • Apnoe 

• Kolísavá symptomatologie     • Scoliosa 

• Zhoršení při onemocnění/ horečce   • Autismus 

• Ataxie      • Psychóza 

 

 

 

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 

Typickými výkony jsou gastrostomie, ortopedické zákroky, uvolnění a přesuny svalových 
úponů, korekce skoliózy, stomatologické procedury, oční vyšetření, tonsilektomie a 
adenoidektomie, císařský řez [14-19]. Anestezie nebo analgosedace může být požadována i 
k diagnostickým výkonům jako je MR.  

 

Typ anestezie 

Neexistuje doporučení, které by preferovalo určitý typ anestezie. Anesteziologické poznatky 
a zkušenosti jsou vzhledem k nízké prevalenci onemocnění omezené.  

Kromě profylaxe atak AHC je nezbytné odstranění známých spouštěčů a zajištění kvalitního 
spánku. Někteří autoři doporučují k navození rychlé sedace perorální podání midazolamu 
nebo diazepam rektálně [10]. Sedace by měla být podána až po pečlivém zhodnocení 
individuálního rizika, především respiračního selhání a rizika aspirace. Ostatní 
benzodiazepiny, jako klonazepam, jsou podle potřeby také používány při akutní epizodě 
AHC.  

Regionální anestezie může být pro možný stres teoretickým spouštěčem akutní ataky, ale 
v literatuře o tom neexistují žádné zmínky. Je tedy potenciálně, nikoliv absolutně 
kontraindikována. 

 

Nezbytná doplňková předoperační vyšetření (vedle standardní péče) 

Důkladné předoperační vyšetření je prevencí akutních epizod AHC či záchvatů a z nich 
plynoucích komplikací. Předoperačně by měl být individuálně zhodnocen stupeň závažnosti 
onemocnění.  

Vzhledem k predispozici ke vzniku srdečních arytmií je namístě předoperační kardiologické 
konsilium. Přibližně polovina postižených s AHC má diagnostikovanou epilepsii, je třeba 
zajistit pravidelné užívání antiepileptik a toto onemocnění mít během předoperační přípravy 
na paměti.  

Jedinci s AHC mohou trpět obstrukční a/nebo spánkovou apnoí. Anesteziologický tým 
podávající sedaci nebo anestezii by měl s takto predisponovanými jedinci patřičné 
zkušenosti [11]. Spánková dysfunkce je u dětí s AHC běžná a lékaři by se měli rutinně 
provádět vyšetření ve spánkové laboratoři [11]. 

 

Zvláštní příprava na zajištění dýchacích cest 

U většiny pacientů s AHC lze očekávat obtížné zajištění dýchacích cest. Jsou také postiženi 
spánkovou apnoí a OSAS [11]. Nemocní mají specifické problémy s polykáním a kontrolou 
orofaryngu, důvodem je vysoká exprese ATP1A3 v jádrech mozkového kmene [10]. To také 
může přispívat ke zvýšenému riziku OSAS.  
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Zvláštní příprava před podáním krevních derivátů 

Během operace je důležité udržení normotermie, krevní deriváty by měly být podávány 
zahřáté, v pomalé infuzi, popřípadě s použitím průtokového ohřívače. Dodržování tohoto 
všeobecného pravidla je zvláště důležité u pacientů s AHC vysoce citlivých na teplotní 
změny.  

 

Zvláštní příprava před zahájením antikoagulace 

Není známa. 

 

Zvláštní opatření při polohování, transportu a mobilizaci pacienta 

Při neopatrném polohování je vysoké riziko poškození oblastí s reziduálním neurologickým 
deficitem nebo se ztrátou citlivosti. 

 

Interakce chronické medikace a anesteziologických agens 

Pacienti mají většinou rozsáhlou chronickou medikaci. Nejčastěji užívaným lékem je 
flunarizin, selektivní blokátor kalciových kanálů, který, jak se zdá, snižuje trvání a četnost 
atak. Léčba flunarizinem může způsobit extrapyramidové příznaky, deprese a 

parkinsonimus. Obvykle u starších pacientů a při vyšším dávkování 6,21. Při současném 
podávání antiemetik může docházet k interakci těchto léčiv. U AHC jsou zaznamenány EKG 
abnormality jako odchylky T vlny, krátký QT interval, změny vlny J, opožděné 
intraventrikulární vedení, které mohou být teoreticky potencovány některými v anestezii 

běžně používanými látkami 13. V současné době jsou popsány pouze dva případy pacientů 
s AHC podstupujících anestezii. Následující odstavce jsou zaměřeny nejen na ně, ale také 
na potencionální komplikace spojené s podáním anestezie a analgosedace vycházející 
ze současných znalostí patofyziologie a projevů AHC.  

Při dlouhotrvajících exacerbacích, především v kombinaci se záchvaty, a při přerušení 
chronické terapie flunarizinem, jsou postižení ohroženi výraznou progresí onemocnění 

vedoucí k trvalé ztrátě vývojových milníků a změnám na MR 17-19. Anesteziologický tým 
by měl adekvátně reagovat na perioperačně vzniklé záchvaty a ujistit se, že nebyla 

přerušena chronická terapie. Flunarizin má dlouhý poločas 21 a několikahodinová 
nemožnost perorálního příjmu by neměla ovlivnit jeho hladinu. Měli bychom se ovšem 
vyvarovat delšímu období bez terapie. Důvodem je fakt, že u některých pacientů s AHC, 
zejména s mutací E815K, vedlo přerušení užívání flunarizinu k závažným exacerbacím a 

vývojové regresi 16-17. Další možnou užívanou medikací jsou beta-blokátory, 

antikonvulziva, methysergid, amantadin, aripiprazole a haloperidol 5,21.  Antiepileptika jsou 

účinná pouze při léčbě záchvatů 8.  

 

Anesteziologický postup 

Přítomná mitochondriální dysfunkce a porucha kalciových kanálů mohou být důvodem 
atypických reakcí na anestetika podobných maligní hypertermii (Malignant Hyperthermia-like 
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reactions). Závažná je výsledná hyperkalémie. I přes podezření na mitochondriální dysfunkci 

8 nebyl u pacientů s AHC popsán výskyt maligní hypertermie.  

Anestezie může mít u postižených vliv na pooperační svalovou slabost. V jedné z kazuistik je 
po opakovaném podání volatilních anestetik a suxamethonia pooperačně popisována 
extrémní slabost končetin, potíže s polykáním a hemiplegie. V následujících letech tatáž 
pacientka podstoupila císařský řez a interrupci. V prvním případě bylo k rychlému úvodu do 
anestezie jako alternativa k suxamethoniu použito rocuronium v kombinaci s intravenózními 

anestetiky 14. Dále bylo pokračováno v TIVA propofolem s rokuroniem a alfentanilem. 
V případě druhého zákroku byla pacientka premedikována ranitidinem, metoklopramidem a 
natrium citrátem. K úvodu do CA byl zvolen midazolam a fentanyl, následovala TIVA 

propofolem. V obou případech již bez komplikací 16.   

Rubio et al. publikovali kazuistiku ambulantní anestezie u 19letého muže s AHC. Pacient byl 
perorálně premedikován midazolamem a oblast zavedení periferního žilního katetru byla 
znecitlivěna EMLA mastí (2,5% lidokain a 2,5% prilokain). Po zavedení intravenózního 
katetru byl podán ranitidin, ondansetron a midazolam. K úvodu do anestezie byl použit 
propofol, lidokain, fentanyl a rocuronium, dále bylo pokračováno v TCI s propofolem. Po 
výkonu byl nemocný extubován na operačním sále a po dobu 5 hodin ponechán na 
dospávacím pokoji, kde nebyly zaznamenány žádné epizody dystonie či jiné pooperační 

komplikace jako bolest, nauzea a zvracení 14. Tentýž pacient měl po dvou předešlých 
narkózách s použitím inhalačních anestetik přechodnou extrémní svalovou slabost a potíže 
s polykáním.  

Regionální anestezie může být stresorem a spustit ataku AHC, není to ale absolutní 
kontraindikaci jejího provedení.  

 

Zvláštní či doplňující monitorace 

Monitorace by měla být zaměřena na preexistující orgánové dysfunkce a odpovídat rozsahu 
a charakteru chirurgického výkonu. Vždy je vhodná monitorace tělesné teploty a úrovně 
neuromuskulární blokády. 

 

Možné komplikace 

U epilepsie všeobecně bylo v souvislosti se záchvatovitou aktivitou pozorováno zvýšené 
riziko náhlé smrti u epileptiků (SUDEP). Předpokládá se souvislost s autonomní dysfunkcí a 
se srdečními arytmie vznikajícími v důsledku šíření depolarizace mozkovým kmenem, která 

je jedním z projevů AHC. 5,22-25. Postižení nesoucí patogenní mutace způsobující AHC 
jsou zatížení zvýšeným rizikem náhlé smrti u epileptiků (SUDEP), arytmiemi, abnormalitami 
vlny T, krátkým QT intervalem, změnami vlny J a zpomalených intraventrikulárním vedením 

13,24-28. Mnoho pacientů uvádí potíže se spánkem, trpí spánkovou apnoí, buď centrální 

nebo obstrukční 11. Většina z nich má navíc poruchy chování, obvykle ADHD 
superponované na kognitivní deficit, občas se objevuje extrémní agresivita, zřídka 

psychotické epizody, které jsou spontánní nebo vyvolané medikací 9,29-32. Povědomí o 
všech těchto potencionálních komplikacích, které mohou během narkózy nastat, je důležité a 
anesteziologický tým by je měl okamžitě rozpoznat a adekvátně řešit.  
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Pooperační péče 

Pooperačně by měly být minimalizovány všechny potencionální spouštěče záchvatů. Je 
třeba rychle minimalizovat třes, bolesti, teplotní výkyvy a ostatní stimuly. Měli bychom mít na 
paměti výše uvedené možné komplikace AHC.  

 

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

AHC je vzácné a nedávno popsané onemocnění s pouze částečně známou základní 

patofyziologií 24,26,27.  K dispozici jsou pouze výše uvedené kazuistiky, neexistují žádné 
kontrolované studie.  

 

Ambulantní anestezie 

Výhodou ambulantní anestezie je možná přítomnosti rodinného příslušníka až do doby 
předání na operační sál. To výrazně snižuje perioperační úzkost. Benefitem je také 

minimální invazivita zákroku, která umožnuje časné propuštění a návrat domů 14. Tyto 
obecné zásady platí i pro pacienty s AHC.  

 

Porodnická anestezie 

K dohledání je kazuistika pacientky podstupující císařská řez a v následujících letech 

interupci 14,16. V obou případech byla úspěšně provedena TIVA s propofolem, opioidem a 
rocuronium. Po přechozích inhalačních narkózách pacientka popisovala extrémní slabost 

končetin, potíže s polykáním a hemiplegii 14,16. 
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