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Doporučení pro vedení anestezie  
u Emery-Dreifuss muskulární dystrofie 

Název nemoci: Emery-Dreifuss muskulární dystrofie (EDMD) 

 
ICD 10:  G71.0 
 
Synonyma: Benigní skapuloperoneální svalová dystrofie, Hauptmann-Thannhauserova 
svalová dystrofie, EDMD 1 (X-vázaná ovlivňující EMD gen), EDMD 2/3 (autozomálně 
dominantní / recesivní ovlivňující LMNA gen) 
 
Jiné laminopatie mohou být fenotypově podobné. 
 
Souhrn o nemoci: Vyskytují se kloubní kontraktury (Achillovy šlachy, lokty a páteř). 
Poškození zadní části krku a dolní části zad mohou mít za následek tzv. tuhou páteř.  
 
Slabost humeroperoneálních svalů v průběhu dospívání, později jsou postiženi i proximální 
svaly končetinových pletenců. 
 
Abnormality srdečního vedení (prodloužení PQ intervalu až úplná srdeční blokáda), síňové a 
komorové arytmie a dilatační kardiomyopatie obvykle začínají ve 2. až 3. dekádě života. 

 

 

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 

 

http://www.orpha.net/
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Typické výkony 

Uvolnění kontraktur šlach, korekční operace páteře, císařský řez, implantace permanentního 
kardiostimulátoru / defibrilátoru 

 

Typ anestezie 

Jsou možné všechny formy anestezie. Intubace a centrální neuroaxiální blokády mohou být 
obtížné kvůli kloubním kontrakturám. 

Ačkoli chybí důkazy, může být rozumné vyhnout se a inhalačním anestetikům během první 
dekády života, aby se zabránilo rabdomyolýze vyvolané anestezií. 

 

Nezbytná doplňková předoperační vyšetření (vedle standardní péče) 

Elektrokardiogram (EKG). 

Doporučuje se echokardiografie a 24-hodinová ambulantní EKG telemetrie (Holter). 

U pacientů s poruchami vedení srdečního vzruchu by se mělo zvážit elektrofyziologické 
vyšetření srdce. 

 

Zvláštní příprava na zajištění dýchacích cest 

Existuje potenciál pro sníženou střevní motilitu, proto by mělo být posouzeno riziko aspirace 
a přijetí odpovídajícího managementu. Plán zajištění dýchacích cest by měl zahrnovat i 
variantu řešící obtížné zajištění dýchacích cest na podkladě omezené mobility krční páteře. 

 

Zvláštní příprava před podáním krevních derivátů 

Může být zvýšené riziko intraoperačního krvácení; mechanismus není úplně jasný. 

Zvažte antifibrinolytika a včasnou léčbu získané koagulopatie. 

 

Zvláštní příprava před zahájením antikoagulace 

Není hlášeno. 

 

Zvláštní opatření při polohování, transportu a mobilizaci pacienta 

Dbejte na zvýšenou pozornost při polohování pacienta s kontrakturami. 

http://www.orphananesthesia.eu/
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Interakce chronické medikace a anesteziologických agens 

Není hlášeno. 

 

Anesteziologický postup 

Technika opioid–šetřící anestezie a pečlivá titrace svalových relaxancií mohou omezit dopad 
na pooperační respirační funkce. 

Uvážlivé perioperační podávání tekutin a použití zevní kardiostimulace v případě potřeby 
(zevní elektrody nebo dočasné zavedení stimulačního drátu cestou centrální žíly), sníží riziko 
srdečního selhání. Možnost monitorování elektrolytů perioperačně a kardioverze 
stejnosměrným proudem musí být dostupná. 

Je třeba se vyvarovat prodloužení nervosvalové blokády při hypotermií. 

 

Zvláštní či doplňující monitorace 

Invazivní sledování arteriálního tlaku je prozíravé. Výhodou může být i monitorování 
centrálního venózního tlaku. 

Nervosvalová blokáda by měla být rutinně sledována. 

 

Možné komplikace 

Dekompenzace existujících srdečních abnormalit: 

- Poruchy vedení, včetně úplné srdeční blokády a „zástavy síní“. 

- Srdeční selhání. 

- Ventrikulární a supraventrikulární arytmie. 

- Prodloužená nervosvalová blokáda. 

 

Pooperační péče 

Pacienti jsou ohroženi zhoršením respiračních funkcí. Vysoká závislost na podpůrné nebo 
umělé plicní ventilaci by měla být zvažována zejména po intraabdominálním nebo hrudním 
chirurgickém zákroku. 

 

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

http://www.orphananesthesia.eu/
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Rabdomyolýza vyvolaná anestezií se může prezentovat pod obrazem podobným maligní 
hypertermii. Hyperkalémie a život ohrožující arytmie jsou možné. 

 

Ambulantní anestezie 

Kloubní kontraktury a svalová slabost mohou ovlivnit pohyb a stabilitu. 

 

Porodnická anestezie 

Vyžaduje včasné vyšetřování za účelem správného rozhodování. 

Může být nezbytný elektivní císařský řez. Je potřeba posoudit proveditelnost a dopad 
centrálních neuroaxiálních blokád. 

 

http://www.orphananesthesia.eu/
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