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Doporuceni pro vedeni anestezie
u Kennedyho nemoci

Nazev nemoci: Kennedyho nemoc
ICD 10: G12.1
Synonyma: bulbospinalni svalova atrofie (BSMA)

Souhrn o nemoci: Kennedyho nemoc je v dospélosti nastupujici, recesivni, X-vazana
choroba, jedna se polyglutaminovou poruchu zplsobenou expanzi polymorfniho CAG tripletu
na prvnim exonu androgenového receptorového (AR) genu na chromozomu Xqll-12 [1].
Pfesny mechanismus vedouci k degeneraci a ztraté neurond neni v soucasnosti znam,
zavaznost onemocneéni se vSak zvySuje se vrlstajicim poctem opakovani tripletd.

Odhadovany celosvétovy vyskyt Kennedyho nemoci je pfiblizné 1 na 40.000 muzu. V ramci
X-vazaného prenosu jsou postizeni téméf vyhradné muzi, zeny jsou pfenasecky [2].

Pfiznaky se zpravidla objevuji mezi 30. az 50. rokem Zivota, patfi sem svalova slabost,
atrofie obliejovych, bulbarnich &i proximalnich koncetinovych svall. Nékdy mohou byt
pfitomny senzorické €i endokrinni poruchy, jako jsou androgenni rezistence, gynekomastie,
zvySena hladina testosteronu ¢&i progesteronu a snizena plodnost [3-5]. Specifickymi
pocate€nimi pfiznaky jsou tfes, svalové kfeCe, Unava a huhfiava fe€. S progresi nemoci se
mohou u pacientl rozvinout potize se zvykanim, polykanim, atrofie jazyka, dysartrie,
dysfonie a omezena hybnost. U zavaznych forem onemocnéni se mohou rozvinout
respiraCni potize s rizikem aspirace. Kromé& toho mohou pacienti trpét spontannimi,
omezujicimi laryngospasmy. Nékteré rysy této nemoci se mohou podobat Easnym pfiznakim
amyotrofické lateralni sklerézy, coz mize vést k mylné diagnéze. Oficialné tak diagnézu
Kennedyho nemoci potvrdime genetickym vySetfenim s prikazem >35 CAG tripletd v genu
AR.

V soucasnosti probiha cela fada studii zkoumajici uspésnost farmakologickych postup(, ale
nyni neni znama zadna ucinna lécba Kennedyho nemoci.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedine¢ny

MozZna Spatna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Svalova biopsie, tracheostomie, ortopedické, traumatologické a bfisni vykony.

Typ anestezie

Dle soulasnych doporuceni by se pacienti s Kennedyho nemoci a zavaznou svalovou
slabosti méli vyhnout celkové anestezii, metodou volby je regionalni anestezie.

Pacienti se stfedné zavaznou formou nemoci si mohou zvolit celkovou anestezii. Byly
hlaseny pfipady uziti propofolu, fentanylu a remifentanilu. Pfi uziti téchto 1€ku je vSak nutné
peclivé sledovat dechovou aktivitu. Také existuji data o uziti inhalaCnich anestetik
(sevofluranu, isofluranu), ale zadna data o uziti desfluranu.

U pacientdl s Kennedyho nemoci je vzdy moznost, ze uziti myorelaxancii bude mit
prodlouzeny a akcentovany ucinek. Pfi uziti myorelaxancii je nezbytné monitorovat hloubku
nervosvalové blokady.

Sugammadex je uziteCnym antagonistou nékterych svalovych relaxancii (pozn. editora:
rokuronia a vekuronia).

Je nutné se vyhnout podani sukcinylcholinu z ddvodu mozné hyperkalémie.

Nezbytna dopliikova predoperaéni vysetieni (vedle standardni péce)

V zavislosti na tizi pfiznakl maze byt doplnéno vysSetfeni plicnich funkci, véetné stanoveni
plicnich objemu a analyzy krevnich plyn(, s cilem stanoveni rozsahu plicniho postizeni [6,7].

Hladina kreatinkinazy obvykle byva zvySena (muze byt pouzita jako uzite€ny screeningovy
marker) [6,7].

U pacientd s vyznamnou svalovou slabosti a omezenou hybnosti je vhodné doplnit vySetfeni
zamérené na diagnostiku hlubokou Zilni trombdzu dolnich konéetin [7].

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Je tfeba pocitat se zvySenym rizikem laryngospasmu a komplikacemi souvisejicich s alteraci
dychacich svalu. U téchto pacientu existuje vys$Si riziko aspirace a pooperacéni respiraéni
insuficience.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Zadna hlaseni.
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Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neexistuji zadna data podporujici potfebu antikoagulace.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Polohovani pacientd musi byt provadéno peclivé s cilem optimalizovat bezpecnost kazdého
pacienta.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Z4adna hlaseni.

Anesteziologicky postup

Je jen malo zprav o anestezii pacientu s Kennedyho chorobou. T.¢. existuje jedina kazuistika
o poskytnuti epiduralni anestezie a mala kazuisticka série, kde 6 pacientim podali 13
celkovych anestetik. V souCasnosti tak neexistuje definitivni doporu€eni pro celkovou
a regionalni anestezii. Pfi vybéru vhodného typu anestezie je tfeba respektovat individualni
pfiznaky pacienta, rizikové faktory a typ chirurgického vykonu. Specificka rizika pak mohou
zahrnovat laryngospasmus, moznou hyperkalémii po podani sukcinylcholinu, zvySenou
senzitivitu na myorelaxancia, riziko aspirace a pooperaéniho respiracniho selhani.

K dvodu do anestezie, dle pfedchozich hlaSeni, byl bez komplikaci pouZit propofol
¢i thiopental [6,7]. Podle zavaznosti bulbarnich symptomd nebo dle anamnézy pfedchozi
aspirace mulze byt nutny rychly Uvod do anestezie nebo intubace bdélého pacienta.
U pacientd s Kennedyho nemoci nedoSlo k zasadnim zménam v reakci na opioidy oproti
pacientim bez postizeni [6,7]. AvSak je tfeba vénovat zvySenou pozornost respiracnimu
utlumu.

Inhalacni anestezie vedena sevofluranem nebo isofluranem probéhla bez komplikaci. Nejsou
data o pouziti desfluranu. Vzhledem Kk riziku laryngospasmu u pacientd s Kennedyho nemoci
je tfeba vzdy zvazit uziti 1ékd s drazdivymi ucinky na dychaci cesty, jako napfiklad
desfluranu. Dle dfivéjSich zprav byl také oxid dusny pouZzit bez komplikaci [6].

Pfi uziti svalovych relaxancii je nutna mimofradna opatrnost.

Ackoli je uziti nedopolarizujicich myorelaxancii mozné, je tfeba peclivé monitorovat hloubku
nervosvalové blokady. Tito pacienti maji niz§i hladinu acetylcholinu, mohou tak vykazovat
zvySenou citlivost vi¢i nedepolarizujicim myorelaxanciim, ale také vySSi riziko rezidualni
blokady po aplikaci anticholinesterazovych léku. Vyhodné tak mlze byt uziti sugammadexu
ke zvraceni nervosvalové blokady, existuje vSak jen malo zprav o jeho pouziti u pacientd
s Kennedyho nemoci [7]. A¢koli u pacientd, ktefi dostali sukcinylcholin, nebyly hlaSeny zadné
komplikace, je vhodné se tomuto Iéku vyhnout kvuli riziku hyperkalémie [6].
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Zvlastni €i dopliujici monitorace

Je vyZadovana monitorace hloubky nervosvalové blokady [7].

Mozné komplikace

1. Akutni ataka laryngospasmu [8,9].

2. ZvySena citlivost na nedepolarizujici myorelaxancia.
3. Hyperkalémie pfi uziti sukcinylcholinu [10,11].

4. ZvySeni hladiny kreatinkinazy.

5. Pooperacni respiracni selhani nebo aspirace.

Pooperaéni péce

Sife pooperaéni monitorace zavisi na typu chirurgického vykonu a pfedoperaénim stavu
pacienta. Intenzivni péCe neni nutnosti. Je v8ak tfeba vénovat pozornost poopera¢nimu
laryngospasmu, aspiraci ¢i rezidualni nervosvalové blokadé. Z téchto divodu je doporu€ena

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

Zadna hlaseni.

Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezie je u téchto pacientd mozna, pokud jsou symptomy nemoci mirné a
stupen operacni zatéze nizky. Nicméné& ambulantni anestezii je tfeba vzdy peclivé zvaZzovat
u pokrogilé formy onemocnéni z divodu vétsiho rizika pooperacnich komplikaci.

Porodnicka anestezie

Zeny jsou nosiékami mutace, obvykle klinicky némé, jen vzacné s mirnymi ptiznaky [12,13].
Klinické projevy zenskych nosi¢ek zahrnuji elevaci kreatinkinazy, fascikulace, mirnou
svalovou slabost nebo svalové kiece [14].
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