
orphananesthesia
 

 

 
 
 

1 

 
 
 

 
 

Doporučení pro vedení anestezie u  

Deficitu glukózo-6-fosfát dehydrogenázy 

Název nemoci: Deficit glukózo-6-fosfát dehydrogenázy 

 
ICD 10:  D55.0 
 
Synonyma: favismus, deficit G6PD 
 
Souhrn o nemoci: Deficit glukózo-6-fosfát dehydrogenázy (G6PD) je enzymopatie 
postihující lidské erytrocyty [18]. Onemocnění má X-vázanou dědičnost s celosvětovou 
prevalencí až 400 milionů lidí. Postiženi jsou zejména Afroameričani (10 %), méně pak 
populace ve Středozemí [15, 18]. Je známo, že ženy s deficitem G6PD jsou odolnější vůči 
malárii způsobené prvokem Plasmodium falciparum, a to z důvodu pomalejšího růstu prvoka 
v defektní buňce a její dřívější fagocytóze makrofágem [9, 10, 41, 46]. G6PD je enzym 
nezbytný k produkci antioxidantů, které buňku brání proti působení oxidačního stresu. 
V případě defektu G6PD v erytrocytech jsou buňky poškozovány oxidačním stresem a 
dochází následně k hemolýze [17, 18]. Oxidační stres můžou vyvolat léky, poruchy 
metabolismu (diabetická ketoacidóza, metabolická acidóza), infekce [5, 28, 44], hypotermie, 
lawson (složka Henny), požití fazolí faba či chirurgický výkon.    

 
 
 
 
 

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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Souhrn o nemoci 

Závažnost nemoci se odvíjí od míry deficitu enzymu a dělíme ji do následujících tříd: I. třída 
má závažný deficit enzymu s výskytem chronické nesferocytární hemolytické anémie 
(reziduální aktivita enzymu je méně než 10 %). U II. třídy je také závažný deficit enzymu, 
nicméně akutní hemolýza se vyskytuje pouze intermitentně (residuální aktivita enzymu je 
opět méně než 10 %). III. třída je charakterizována rovněž intermitentními akutními 
hemolýzami, má ovšem mírnější průběh (residuální aktivita enzymu se pohybuje mezi 10–
60 %). Třídy IV. a V. nejsou klinicky důležité – IV. třída nemá žádný deficit enzymu a V. třída 
má aktivitu enzymu zvýšenou [18]. Obecně bývá průběh onemocnění závažnější u populace 
s bílou barvou pleti (výskyt akutního renálního selhání) [10, 11]. Míra hemolýzy závisí na 
mnoha faktorech, zejména pak na typu mutace, genetické výbavě, pohlaví, stáří erytrocytů, 
typu a dávce inkriminovaného léčiva [44] a množství přítomných rizikových faktorů jako 
například infekce [39]. 

Hlavní obavou anesteziologa u pacienta s deficitem G6PD je výběr vhodných 
anesteziologických agens a léků k pooperačnímu tlumení bolesti, jelikož podávání léků 
vyvolávajících oxidační stres může vést k hemolytické krizi. 

 

Patogeneze 

G6PD je klíčovým enzymem glukózového metabolismu [6, 10, 15]. Katalyzuje přeměnu 
glukózo-6-fosfátu na 6-fosfoglukonolakton společně s redukcí NADP 
(nikotinamidadenindinukleotidfosfát) na NADPH [6, 10, 15]. V erytrocytech je tato dráha 
jediným zdrojem NADPH, který je potřeba pro redukci glutathionu [6, 10, 15]. Redukovaná 
forma glutathionu je zásadním prvkem v ochraně hemoglobinu od oxidace [6, 10, 15]. 
V případě deficitu G6PD není NADPH produkován v dostatečném množství, buňce tedy 
chybí redukovaná forma glutathionu a kvůli nedostatečné obraně proti oxidačnímu poškození 
tak dochází k hemolýze [6, 10, 15]. 

 
Typické výkony 

Není hlášeno. 

 

Typ anestezie 

Není k dispozici doporučení, zda použít u tohoto onemocnění spíše regionální nebo celkovou 
anestezii. 

Dostupná literatura nás nabádá vyhýbat se léčivům s potenciálem navodit oxidativní 
 stres či methemoglobinémii [18]. Léčba methemoglobinémie methylenovou modří je u 
pacientů s G6PD neúčinná a může způsobit vážnou hemolýzu kvůli jejím slabým oxidačním 
vlastnostem [17]. V takovém případě je methemoglobinémie řešitelná podáním krevních 
transfuzí, hyperbarickou oxygenoterapií [17] a alkalizací moče. 

V současnosti neexistuje konsenzus založený na důkazech, který by nám jednoznačně 
stanovil léčbu pacientů s deficitem G6PD [47].  
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Nezbytná doplňková předoperační vyšetření (vedle standardní péče) 

Kromě standardních předoperačních vyšetření (odběr anamnézy, fyzikální vyšetření 
[neonatální ikterus], krevní testy) by se mělo provést širší vyšetření biochemických 
parametrů jako haptoglobin, laktát dehydrogenáza, celkový a nekonjugovaný bilirubin a 
množství retikulocytů. 

Elektivní výkony by neměly být prováděny, pokud má pacient hemolýzu či probíhající infekci 
[25]. 

Zařazení pacienta do příslušné třídy onemocnění by mělo být před výkonem ověřeno, 
abychom znali závažnost deficitu enzymu a mohli tak předpokládat projevy onemocnění 
během výkonu. Ověření lze provést změřením aktivity enzymu (referenční mez pro 
redukovanou aktivitu je u mužů 2,7–6,62 a u žen 3,25–7,87 U/gHb) [42] nebo pomocí PCR.    

Výhodné je sestavit seznam léků, které jsou pro pacienta kontraindikované, a přiložit jej do 
jeho dokumentace, aby se předešlo jejich nežádoucímu podání například na oddělení, 
na dospávacím pokoji apod. 

Předpokládá se, že pacienti s deficitem G6PD mají nižší úmrtnost na kardiovaskulární a 
nádorová onemocnění [13, 14, 30]. 

Je známo, že erytrocyty s deficitem G6PD, které jsou napadeny prvokem Plasmodium 
falciparum způsobujícím malárii, podléhají časnější fagocytóze. Deficit enzymu tak zvyšuje 
odolnost žen proti malárii [9, 41, 46]. 

 

Zvláštní příprava na zajištění dýchacích cest 

Není hlášeno. 

 

Zvláštní příprava před podáním krevních derivátů 

Ověřte si, že máte k dispozici dostatek nakřížené krve pro případ, že se u pacienta rozvine 
závažná hemolýza (zejména u těžkých průběhů – třída I. a II.) [41]. 

 

Zvláštní příprava před zahájením antikoagulace 

Kazuistiky od Chowdry et al., 2012 a Porto et al., 2011, ukazují, že lze podat pacientovi 
heparin bez navození hemolýzy [12, 35]. Bezpečnost aspirinu zůstává kontroverzní u 
pacientů s deficitem G6PD [17] (viz tabulka 3). Porto et al., 2011 popisují podání klopidogrelu 
s klidným průběhem bez hemolýzy [35]. 

 

 

Zvláštní opatření při polohování, transportu a mobilizaci pacienta 
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Pacient by měl být vypsaný první v operačním programu, aby se předešlo předoperačním 
stresovým stavům. Měla by být razantně léčena perioperační hyperglykemie (těsná kontrola 
glykemie) a umožněna přesná regulace teploty pacienta (perioperační použití vyhřívané 
podložky). 

 

Interakce chronické medikace a anesteziologických agens 

Pacienti, kteří jsou zařazeni ve třídě I. a mají tedy těžký průběh onemocnění s výskytem 
nesferocytární hemolytické anemie, mohou dostávat vitamín E a kyselinu listovou. Nebyly 
prozatím hlášeny žádné interakce v tomto případě. 

 

Anesteziologický postup 

Anesteziolog by se měl vyhnout léčivům, která způsobují oxidativní stres či 
methemoglobinémii [17, 19]. Je doporučeno pacientovi podat dostatečnou analgézii jako 
prevenci stresu, který je s výkonem spojený a mohl by navodit hemolýzu. Hemolýza by se 
navíc měla monitorovat a v případě, že vznikne, tak také urgentně léčit [45]. 

 
LÉK 

 
BEZPEČNÝ 

Acetaminophen (Paracetamol)  
6,18,31 

Amikacin  
44 

Bupivacain  
2,26 

Chloroquin  
6 

Klopidogrel  
34 

Glycopyrrolat  
44 

Halothan  
4,17 

Heparin  
12,34 

Ibuprofen  
31 

Ketamin  
4,17 

Mannitol  
12,44 

N2O  
37,40,44 

Neostigmin  
44 

Parecoxib  
31 

Pethidin  
33 

Phenytoin  
6,17,18,46 

Propofol  
2,17,37 

Rocuronium  
44 

Succinylcholin  
15 

Sufentanil  
31 

Thiopental  
15,40 

Tramadol  
31 
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Tabulka 1 obsahuje neúplný seznam léků, které jsou často používány perioperačně (jako 
anestetika či analgetika) a měly by být bezpečné ve svém standardním terapeutickém 
dávkování i pro pacienty s deficitem G6PD. 

Tabulka 2 obsahuje neúplný seznam léků, které jsou často používány perioperačně (jako 
anestetika či analgetika) a názory na jejich bezpečnost u pacientů s deficitem G6PD se 
různí. *Youngster et al., 2010 uvádí ve svém review, že tyto léky nejsou považovány za 
bezpečné, nicméně z dostupných údajů je není třeba považovat za kontraindikované u 
pacientů s G6PD deficitem [46]. 

 

 

 

 

 
RŮZNÉ NÁZORY NA BEZPEČNOST LÉKU 

LÉK 
BEZPEČNÝ (při standardním 

dávkování a třídě nemoci IV. či V.) 
NEBEZPEČNÝ 

Alfentanil  
33 

 
17 

Kyselina askorbová  
6,10,17,18,46 

 
10,15,46* 

Aspirin (nízká dávka)  
3,6,10,17,18,39,46 

 
10,11,15,35,46* 

Chloramphenicol  
6,10,17,18,46 

 
3,10,11,15,46* 

Fentanyl  
2,12,15,17,24,26,33,37,44 

 
33 (?) 

Glibenclamid  
46 

 
6,46* 

Isof luran  
12,15,26,40,44 

 
4,17 

Isoniazid  
6,17,18,46 

 
15,46* 

Metamizol  
46 

 
6,15,46* 

Midazolam  
2,12,17,26,44 

 
4 

Nitroprusid  
34 

 
40 

Paracetamol  
10,19,31,44,46 

 
17,20,27,28,36,44,46* 

Penicillin  
24 

 
15 

Prilocain  
17,18, 46 

 
15 

Remifentanil  
33 

 
33 (?) 

Sevof luran  
26,37,44 

 
4,17 

Streptomycin  
6,17,18,46 

 
15 

Trimethoprim  
6,17,18,46 

 
10, 42,46* 

Vitamin K  
6,10,18,46 

 
10,15,17 
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Tabulka 3 obsahuje neúplný seznam léků, které jsou často používány perioperačně (jako 
anestetika či analgetika) a nejsou považovány za bezpečné u pacientů s deficitem G6PD. 
*Youngster et al., 2010 uvádí ve svém review, že tyto léky nejsou považovány za bezpečné, 
nicméně z dostupných údajů je není třeba považovat za kontraindikované u pacientů s G6PD 
deficitem [46]. 

 

Zvláštní či doplňující monitorace 

Měly by se monitorovat spouštěcí faktory hemolýzy, jakými jsou hypotermie, acidóza a 
hyperglykemie. Proto u pacienta měříme teplotu a provádíme analýzu krevních plynů. Měli 
bychom si také všímat moči, ze které lze poznat hemoglobinurii coby příznak probíhající 
hemolýzy.  

 

LÉK 
 

NEBEZPEČNÝ 

Acetanilid  
6 

Acetazolamid (Diamox®)  
15 

Aspirin (vysoké dávky)  
46 

Co-Trimoxazol*  
10,42,46* 

Dapson  
10,15,17,18,46 

Diclofenac  
15 

Diazepam  
4,15,17 

Gentamicin  
24 

Lidocain  
15,17 

Methylenová modř  
6,7,15,17,18,29,46 

Metoclopramid  
15 

Naphthalen  
6 

Nitrofurantoin  
6,10,15,17,18,46 

Nitroprussid sodný  
15 

Penicillin  
15 

Phenazopyridin  
6,10,46 

Prilocain, e.g. EMLA® mast  
6,16 

Primaquin/ Pamaquin  
3.6,10,15,17,18,46 

Chinolony, např. kyselina Nalidixová, Ciprof loxacin*  
6,10,15,46* 

Rasburicaza  
8,32,46 

Sulfonamidy  
3,6,10,15,17,18 

Toluid inová modř  
6,15,17,18,46 
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Možné komplikace 

Pacienti s deficitem G6PD jsou ohroženi hemolytickou krizí, kterou vyvolává oxidativní stres 
např. po podání léků, chirurgickém výkonu, metabolických poruchách (acidóza, ketoacidóza) 
a infekci [5, 17, 18, 28, 44]. Hemolýzu může také způsobit větší produkce kyslíkových 
radikálů, které vznikají při reperfuzi ischemií postižené oblasti [22, 45]. 

Pacienti s deficitem G6PD, kteří jdou na kardiochirurgický výkon, mívají komplikovanější 
průběh: potřebují delší dobu ventilátor, jsou více hypoxičtí, mají zvýšenou hemolýzu a vyšší 
potřebu transfuzí [16]. 

Younker et al. 1984 popsal případ výskytu maligní hypertermie u pacienta s deficitem G6PD. 
Diagnóza nicméně nebyla ověřena svalovou biopsií. Navíc jde o jediný publikovaný článek, 
který maligní hypertermii u tohoto onemocnění zaregistroval [48]. 

 

Pooperační péče 

Klinické příznaky hemolýzy se typicky objevují 24 až 72 hodin po expozici vyvolávajícím 
agens [18]. Laboratorní vyšetření u hemolytické krize odhalí sníženou hladinu hemoglobinu a 
haptoglobinu, kdežto hladina laktátdehydrogenázy a nekonjugovaného bilirubinu je zvýšená 
stejně jako množství retikulocytů [10, 18]. Přímý Coombsův test by měl být negativní, jelikož 
u deficitu G6PD neprobíhají žádné autoimunitní procesy. V nátěru periferní krve mohu být 
přítomny Heinzova tělíska, schistocyty a retikulocyty. Pacient by měl být v průběhu 
hemolytické krize důsledně a řádně monitorovaný. Ve většině případů nevyžaduje akutní 
hemolýza žádnou specifickou léčbu [18]. Zejména u populace tmavé pleti je hemolýza 
omezena pouze na starší a fragilnější erytrocyty (< 25 %). Její intenzita ustane v momentě, 
kdy je většina těchto erytrocytů lýzovaných. U populace bílé pleti je průběh závažnější, s 
hemoglobinurií a akutním ledvinným selháním [10]. Léčba hemolýzy zahrnuje eliminaci 
spouštěcího faktoru a symptomatickou terapii. S výjimkou dětských pacientů se krevní 
transfuze podávají zřídka. Koncentrace hemoglobinu se upraví po 8 až 10 dnech [18]. Pokud 
se objeví závažné komplikace jako renální selhání, měly by být zahájeny léčebné kroky na 
podporu ledvinných funkcí, zejména volumová podpora, forsírovaná diuréza a alkalizace 
moči [15]. Hemolýzu může vyvolat stres a infekce. Z toho důvodu je důležitá včasná 
antibiotická léčba, správně provedená pooperační analgezie a anxiolýza [45]. 

 

Informace o naléhavých stavech / diferenciální diagnostika 

U uspaného pacienta se obtížně vyšetřují okamžité známky hemolýzy jako únava, bolest 
v zádech, bolest hlavy nebo dušnost. Hypotenze nebo tachykardie mohou mít v průběhu 
celkové anestezie řadu jiných příčin. Ostatní známky hemolýzy jako cyanóza, žloutenka, 
ledvinné selhání, tmavá moč nebo splenomegalie se obvykle objeví mezi 24 až 72 hodinami 
po expozici vyvolávajícím agens [18]. 

 

Ambulantní anestezie 

Pacient by měl být poučený o symptomech hemolýzy, které se u něj mohou objevit 24 až 72 
hodin po výkonu. Ambulantní anestezie se proto nedoporučuje. 
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Porodnická anestezie 

Gen pro deficit G6PD je lokalizován na chromozomu X a má X-vázanou dědičnost: je plně 
vyjádřen u hemizygotních mužů a homozygotních žen, ale jen u části heterozygotních žen 
[46]. Enzymová aktivita u heterozygotních žen může být v závislosti na míře inaktivace 
chromozomu X (lyonizace) normální, mírně redukovaná až hluboce deficientní [46]. 

Domníváme se, že u těhotných žen s deficitem G6PD je vyšší riziko vzniku preeklampsie [1]. 
Dále se u nich vyskytuje vyšší míra potratů, nižší porodní hmotnost a puerperální pokles 
v objemu erytrocytů [34]. 

Neonatální ikterus je závažnou komplikací u defektu G6PD, která nastává v prvním týdnu 
života. Její závažnost je dána zejména vysokou neurotoxicitou bilirubinu, která může 
způsobit závažné neurologické postižení (kernikterus) [16, 49, 50]. 
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