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Anestéziologicky manazment u deti
s neuromuskularnymi ochoreniami

Management of anaesthesia in children
with neuromuscular diseases

Suhrn

Neuromuskularne ochorenia (NM) v detskom veku predstavuju vyrazne heterogénnu skupinu
ziskanych a vrodenych ochoreni, pricom mnohé sa vyznacuju svojou zriedkavostou. V désledku
extramuskularnych komplikacii NM ochorenf su detski pacienti ¢asto indikovanf na vykony
vyzadujuce anestéziu. Vzhladom na Specificky periopera¢ny manazment NM ochorenf je ¢asto
nevyhnutna spoluprdca dostatocne skiseného anestézioldga a viacerych odbornikov zaclenenych
do starostlivosti o pacienta. Z uvedeného vyplyva, Ze aj neuroldég musi byt obozndmeny
s Uskaliami, aké prindsa anestézia pre NM pacientov. Nespravny anestéziologicky manazment moze
viest na nedostato¢ne pripravenom a vybavenom pracovisku k ohrozeniu pacienta, eventudlne
k nendvratnému zhorseniu jeho klinického stavu. Cldnok obsahuje vieobecné odporicania
pre perioperacny manazment NM pacientoy, $pecifické komplikdcie spojené s anestéziou
a odporucania pre vybrané NM ochorenia. Komplexny néhlad na anestéziologicki manazment
uvedenych klinickych jednotiek méze pomoct ku zlepseniu orientdcie neuroldga v starostlivosti
o tuto zriedkavu skupinu pacientov.

Abstract

Neuromusculardiseases (NMDs) in childhood representa markedly heterogenous group of acquired
and congenital diseases, many of which are rare. Due to extramuscular complications of NMDs,
pediatric patients often require anesthesia for medical procedures. The specific management of
NMDs during perioperative periods requires the collaboration of an experienced anesthesiologist
and several other experts involved in patient care. It is essential also for neurologists to be familiar
with the challenges that anesthesia brings to NM patients. Improper management of anesthesia
in an inadequately prepared and equipped workplace can lead to patient endangerment, possibly
irreversible deterioration of the patient’s condition. The article provides general recommendations
for perioperative management of patients with NMDs, specific complications associated with
anesthesia, and recommendations for selected NMDs. A comprehensive overview of anesthetic
management in NMDs may help to improve the neurologist’s orientation in the care for this rare
group of patients.
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Uvod

Pokroky v diagnostike a lie¢be neuromusku-
larnych (NM) ochoreni vyznamne ovplyvnili
prognozu u mnohych autoimunitnych ale aj
hereditarnych ochoreni. U deti s NM ocho-
reniami, ktoré vyzaduju operacny vykon
v celkovej anestézii je potrebnd znalost pa-

tofyziolégie zékladného ochorenia, pridru-
zenych ochoreni, diagnostickych a lieceb-
nych postupov. Pristupy v predoperacnom,
periopera¢nom a pooperacnom obdobf sa
pri jednotlivych typoch NM ochoreni mézu
Ii$it (tab. 1) [1]. U vSetkych deti sa v predo-
peracnej faze vyzaduje dokladné odobratie

anamnézy, posudenie klinického stavu, pri-
¢om vysetrenia sa najcastejsie rozsiruju s cie-
lom zhodnotenia neurologického, kardiolo-
gického a respiracného statusu. Na zéklade
vysledkov vysetreni sa urci rizikovost pa-
cienta, najcastejsie podla American Society
of Anesthesiologists (ASA) skére a nasledne
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Myastenia gravis

Tab. 1. Specifické odportcania pre anestéziologicky manazment vybranych neuromuskularnych ochoreni podla European Neuro-
muscular Center [1].

predoperacne

intraoperacne

postoperacne

- elektivne vykony planovat v ¢ase stabilizacie ochorenia
- zvaZit podanie iv. hydrokortizénu u pacientov lie¢enych kortikosteroidnou lie¢bou prednizolénom v dennej
davke 5 mg a viac po dobu viac ako T mesiac (tiez u pacientov do 1 roka po ukoncent kortikosteroidnej liecby)
- v der operacie mozno vynechat podanie imunosupresivnej liecby okrem kortikosteroidnej liecby
- poddvanie inhibitorov acetylcholinesterazy je mozné az do opera¢ného vykonu, ale pozastavené pocas samot-
nej anestézie
- bezpecne boli pouzité TIVA a volatilné anestetika
- preferencia sugammadexu pred neostigminom vzhladom na mensie riziko myastenickej krizy po tymektomii
u dospelych pacientov s MG
- reStart per os lieCby ¢o najskor
- v pripade potreby intravendzneho podavania inhibitorov acetylcholinesterdzy sa odporuca davkovanie:
- pomer perordlny pyridostigmin : intravendzny pyridostigmin =30: 1
- pomer peroralny pyridostigmin : intravendzny neostigmin = 60: 0,5
- riziko rozvoja myastenickej alebo cholinergnej krizy

Myotonickd dystrofia typ 1a 2

predoperacne

intraoperacne

postoperacne

Svalové dystrofie

- predoperacny skrining by mal zahfnat EKG, ECHO a funkcné vysetrenie plic (v sede a supinacnej polohe)

- ciefom neurologického vysetrenia je zhodnotenie svalovej slabosti (proximalna svalova slabost u pacientov
s MD1 indikuje vyssie riziko rozvoja komplikécii pocas anestézie)

- zvazit nasadenie antacid ako profylaxiu aspirdcie v désledku gastrointestinalnej dysmotility

- regionalna anestézia, TIVA a volatilné anestetika su povazované za efektivne a bezpecné, avsak nie vzdy je mozné
predchéddzat zhorseniu myotonickych prejavov

- vyhnut sa pouzitiu opioidov v dosledku zvysenej senzitivity na danu skupinu lieciv a riziko rozvoja respirac¢nych/
gastrointestindlnych komplikacif

- bolest, chlad, elektricka a mechanicka stimulacia sa mézu podielat na zhorseni prejavov myotoénie

- vyhnut sa pouzitiu opioidov (ak je mozné)

- zvysené riziko rozvoja prolongovaného ileu v dosledku intestinalnej dysmotility

predoperacne

intraoperacne

postoperacne

- Specifické predoperacné zhodnotenie v zavislosti od konkrétnej diagnozy
- u DMD pacientov v pokrocilom $tadiu ochorenia (na invalidnom voziku) je potrebné predoperacne zhodnote-
nie dychacich ciest

- zvazit podanie iv. hydrokortizonu u pacientov s prebiehajucou kortikosteroidnou lie¢bou (prednizolén > 5 mg/
den po dobu viac ako 1 mesiac) alebo neddvno ukoncenou kortikosteroidnou lie¢bou (do 1 roka od ukoncenia
liecby)

« AIR predstavuje Specifickd komplikaciu celkovej anestézie u pacientov s dystrofinopatiami (najma v detskom
veku) spojenu s pouzitim sukcinylcholinu a/alebo volatilnych anestetik

- bez asociécie s MH

- u DMD pacientov je pritomna dysfunkcia primédrnej hemostdazy a riziko zvysenych krvnych strat

- nie su dokumentované pripady rozvoja AR u inych svalovych dystrofii ako DMD/BMD, nie je viak mozné vylucit
hypotetické riziko (najma u LGMD)

- restart kortikosteroidnej liecby u DMD/BMD ¢o najskér ako je mozné

AIR — anestéziou indukovana rabdomyolyza; BMD — Beckerova svalova dystrofia; DMD — Duchennova svalova dystrofia; LGMD - limb girdle
muscular dystrophy; MH — maligna hypertermia; MD1 — myotonicka dystrofia 1; MG — myasténia gravis; TIVA — totdlna intravendzna anestézia

sa zvoli najvhodnejsi spdsob premedika-
cie a anestézie. Pacienti s NM ochoreniami
sU v periopera¢nom obdobi vystaveni vys-
siemu riziku vzniku komplikécii v porovnani
so zdravou populaciou.

Perioperacny manazment
Predoperacné hodnotenie

a manazment

V predopera¢nom obdobf je dolezité sta-
rostlivo zvazit, ¢i prinos vykonu v anesté-

Zii prevazuje jej rizikd a prediskutovat danu
problematiku so zakonnym zastupcom die-
tata. V pripade planovania anestézie sa vo
vseobecnosti u NM pacientov odporuca rea-
lizovat neurologické, kardiologické a pneu-
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European Neuromuscular Center [1].

Kongenitadlne myopatie

Tab. 1 - pokra¢ovani. Specifické odport¢ania pre anestéziologicky manazment vybranych neuromuskularnych ochoreni podla

predoperacne

intraoperacne

postoperacne

Mitochondridlne myopatie

- zhodnotenie potreby fibro-optickej trachedlnej intubécie pri kraniofacidlnych abnormalitach

- U pacientov s vyraznou spinalnou rigiditou a redukovanymi pohybmi krku (najma pacienti s mutaciami v génoch
NEB a SEPNT) mo&ze byt staZzend intubdcia

- v pripade X-viazanej myotubuldrnej myopatie je potrebné v rdmci predoperacného vysetrenia doplnit hepa-
talne a koagulacné testy

- zvazit riziké respira¢ného postihnutia v zavislosti od specifickych variantov kongenitalnych myopatif (v kontraste
so svalovymi dystrofiami nie je respira¢né postihnutie v koreldcif s pletencovou svalovou slabostou — najma
u NEB- a SEPNT-asociovanych kongenitélnych myopatif)

- U pacientov s myotubuldrnou myopatiou je zvysené riziko krvacania
- MH je asociovana s variantami v géne RYRI, menej ¢asto s variantami v géne CACNATS a STAC3

- v dosledku redukovanej svalovej hmoty a tendencie k rozvoju hypoglykémif je v pooperacnom obdobf nutné
monitorovanie vyzivy

redoperacne . .
P P kej homeostazy
intraoperacne
sahovat laktat
postoperacne

- predoperacne je potrebné stanovenie sérového laktatu, glykémie a idonov za ucelom monitorovania metabolic-

- zvysené riziko rozvoja syndromu propofolovej inflzie v ¢asovom odstupe 3-5 dnf od podania propofolu
- volatilné anestetikd sU povazované za bezpecné (aj napriek zvysenej senzitivite pacientov na ich podanie)
- peroperacny tekutinovy manazment pocas hladovania by mal zahfnat aspor 5% glukdzu, infuzie by nemali ob-

- vyhnut sa hypo- a hypertermii

- pretrvava riziko rozvoja syndréomu propofolovej infuzie
- zabezpecit dostatocny energeticky prijem a zabranit prolongovanému hladovaniu

AIR - anestéziou indukovana rabdomyolyza; BMD — Beckerova svalové dystrofia; DMD - Duchennova svalové dystrofia; LGMD - limb girdle
muscular dystrophy; MH — maligna hypertermia; MD1 — myotonicka dystrofia 1; MG — myasténia gravis; TIVA — totélna intravendzna anestézia

mologické vysetrenie. Ucelom neurolo-
gického vysetrenia je potvrdenie diagnozy
a posudenie stupna zavaznosti ochorenia.
Pomerne ¢asto sa mdzeme stretnUt so situd-
ciou, kedy pred anestéziou nie je definitivna
diagndza zndma. V tychto pripadoch nesmie
byt situdcia podcenend a pacienta povazu-
jeme za rizikového.

Pred vykonom v celkovej anestézii sa od-
poruca, za Ucelom zhodnotenia rizika vzniku
respiracnych komplikécii a potreby $pecidl-
neho periopera¢ného manazmentu, realizo-
vat pneumologické vysetrenie. V zavislosti
od typu NM ochorenia a klinického stavu pa-
cienta sa moze rozsah pneumologického vy-
setrenia menit (napr. doplnenie polysomno-
grafie). Sucastou predoperacnej pripravy vo
vybranych skupindch NM ochorenf je tieZ
kardiologické vy3etrenie vratane vysetrenia
EKG. V specifickych pripadoch je potrebné
v zavislosti od klinického stavu pacienta do-
plnit sicasne aj EKG Holter (napr. myotonicka
dystrofia). U vsetkych NM pacientov s primér-
nou kardidlnou dysfunkciou sa odporica rea-
lizovat ECHO, pokial ho pacient neabsolvoval

v poslednych 12 mesiacoch. Pacienti bez pri-
marnej myokardidlnej dysfunkcie vyzaduju
kardiologické vysetrenie len v pripade podo-
zrenia na plucnu hypertenziu. V pripadoch
zavaznej kardidlnej dysfunkcie sa odporuca
v priebehu anestézie i v poopera¢nom ob-
dobi invazivne monitorovanie arteridlneho
tlaku [2,3]. Pocas anestéziologického vysetre-
nia je potrebné zhodnotit aj priznaky sved-
Ciace pre stazené zaistenie dychacich ciest
(ankyloza celuste, atrofia Zuvacich svalov,
makroglosia, obmedzena pohyblivost v ob-
lasti kr¢nej chrbtice) ¢i riziko aspirécie (prob-
lémy pri prehitani) so stanovenim miery rizika
celkovej anestézie. Anesteziologické rizika je
nutné zhodnotit aj v pripade timenia ¢i pre-
medikacie NM pacientov. Pred podanim pre-
medikacie musime zohladnit zvysenu citli-
vost na jej podanie vzhladom na rizikd vzniku
hypoventilacie az apnoe. Podanie benzodia-
zepinov moze sposobit depresiu dychania
a predlZit zotavenie pacienta z Uc¢inkov cel-
kovej anestézie. Vo vieobecnosti sa preferuje
poddvanie v znizenej davke s doslednym
monitorovanim vitalnych funkcif [2].

Peroperaény manazment

Pri planovani anestézie si anestézioldg voli
anestetikd v zavislosti od $pecifického typu
NM ochorenia (tab. 2). U pacientov so zavaz-
nou respira¢nou insuficienciou preferujeme
regionalnu anestéziu. V pripade existujlcej
kontraindikécie k inhalacnej anestézii je od-
porucané zvolit totdlnu intravendznu anes-
téziu (total intravenous anesthesia; TIVA) apli-
kovanu pumpami s programom na udrzanie
plazmatickej koncentracie anestetika (target
controlled infusion; TCl) za si¢asného moni-
torovania hibky anestézie. Pouzitie nedepo-
larizujucich myorelaxancif je mozné pri su-
Casnej redukcii ich davky s ciefom vyhnut sa
prolongacii tc¢inku. Podavanie myorelaxancif
mé byt spojené s monitorovanim hibky rela-
xacie s moznostou pristUpit k zvrateniu re-
laxacie. Podavanie anticholinergik sa neod-
poruca pre hroziace riziko hyperkaliémie [2].

Postopera¢ny manazment

Po vykone v celkovej anestézii je nutné zva-
Zit monitorovanie pacienta na jednotke in-
tenzivnej starostlivosti. Pooperacny ma-
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Tab. 2. Odporucany anestéziologicky manazment u vybranych NM ochoreni. Upravené podla [1,3].

Depolarizujuce

. Regiondlna Inhala¢né .. Nedepolarizujuce .

Ochorenie P . . myorelaxancia .. Poznamka

anestézia  anestetikd ) . myorelaxancia

(sukcinylcholin)
Dystrofinopatie ano nie nie zvysend citlivost
Myotonicka dystrofia ano ano nie zvysenad citlivost  vyhnut sa opioidom
Kongenitélne myopatie ano nie nie zvysena citlivost riziko MH (patogénne varianty
9 yop Y v génoch RYRT, CACNATS a STAC3)

Mitochondridlne myopatie ano ano nie normalna dédvka  pozor na propofol
Ochorenia NM platni¢ky ano ano znizend citlivost  zvysend citlivost  pozor na lieky kontraindikované u MG
Guillain-Barré syndrom ano ano nie zvysena citlivost  riziko dysautondmie
Hereditarne polyneuropatie (CMT) ano ano nie zvysena citlivost  znizit davku thiopentalu
Spindlna muskuldrna atrofia ano ano nie zvysena citlivost

CMT - Charcot-Marie-Tooth; NM — neuromuskularna; MG — myasténia gravis; MH — maligna hypertermia

nazment NM pacienta zavisi do velkej miery
od stupna zachovanej svalovej sily pacienta,
respira¢nych funkcif a typu vykonu. V pri-
pade vysokorizikovych NM pacientov je
mozné po extubacii aplikovat protokol za-
loZzeny na kombinécii s neinvazivnou ven-
tildciou za Ucelom zniZzenia potreby reintu-
bacie alebo tracheotdomie. Nevyhnutnostou
pooperacnej starostlivosti je zabezpecenie
adekvatnej analgézie. Po rozsiahlych ope-
racnych vykonoch sa méze pouzit schéma
kontinudlneho intravendzneho podévania
opioidov so starostlivou titraciou. U casti
NM pacientov je vhodné vyhnut sa podava-
niu opioidov, eventudlne je mozné zniZit ich
davku kombindciou s intravenéznym para-
cetamolom a nesteroidnymi antiflogistikami
(NSAID). Dalsim sp6sobom zabezpecenia
analgézie je kontinudlna epidurdlna analgé-
zia alebo kontinudlne periférne blokady [2,4].

Specifické komplikacie anestézie
u NM pacientov

Maligna hypertermia

Maligna hypertermia (MH) je akutne, Zivot
ohrozujuce farmakogenetické ochorenie,
ktoré sa prejavi ako hypermetabolicky stav
vyvolany inhalacnymi anestetikami (napr. se-
vofluran, desfluran) a depolarizujicimi myo-
relaxanciami (napr. sukcinylcholin). V zriedka-
vych pripadoch méze byt odpovedou aj na
stres (napr. intenzivne cvicenie, teplo) [5,6].
Medzi NM ochorenia asociované s MH patria
kongenitdlne myopatie (najcastejsie central
core a multiminicore myopatia, King-Den-
borough) a periodické paralyzy. Nachylnost
k rozvoju MH je asociovana najma NM ocho-
reniami s patogénnou mutaciou v géne

RYRI. V sucasnosti je identifikovanych pri-
blizne 50 patogénnych variantov v géne
RYRI asociovanych s MH, ktoré splfaju krité-
ria stanovené Eurdépskou skupinou pre MH
(European Malignant Hypertermia Group).
Okrem RYR1 su asociované s rozvojom MH
este mutdcie v génoch CACNAIS (kédujuca
a podjednotku dihydropyridinového recep-
toru) a STAC3 [7].

MH sa mdze rozvinut v priebehu celej
anestézie a tiez aj vo vcasnom pooperac-
nom obdobf [8]. V etiopatogenéze MH sa
uplatniuje predovsetkym nekontrolovatelny
vzostup Ca?* iénov v sarkoplazme svalo-
vych buniek. Fyziologicky dochddza pocas
procesu excitacie-kontrakcie v kostrovom
svale k uvolneniu Ca?* iénov zo sarkoplaz-
matického retikula (SR) po aktivacii ryano-
dinovych receptorov typu 1 (RyR1) nacha-
dzajucich sa v membrane SR. Ich aktivécia
je umoznenad po interakcii s dihydropyridi-
novymi receptormi (DHPR) lokalizovanymi
v sarkoléme T-tubulov. Uvolnené iony Ca*
sa viazu na troponin C, pricom zmena jeho
konformécie umozni skratenie svalového
vldkna. V pripade MH dochddza k zlyhaniu
fyziologickych mechanizmov v dosledku
dysfunkcie idnovych kanalov s hromade-
nim Ca*" ionov v sarkoplazme (obr. 1). V kli-
nickom obraze MH méze byt v Uvode po-
zorovana tachykardia, tachypnoe, nasledne
acidoza, hyperkapnia, hypertermia, svalova
rigidita, kompartment syndrom (v dosledku
edému svalového tkaniva), hyperkaliémia
a hyperCKémia ako nasledok rabdomyo-
lyzy. Rabdomyolyza sprevadzand zévaznou
hyperkaliémiou a myoglobinuriou predsta-
vuje pre pacienta riziko kardidlneho a renél-

neho zlyhania [5]. U pacientov je mozné sta-
novit diagnézu nachylnosti k MH (malignant
hyperthermia susceptibility; MHS) na zak-
lade invitro kontrakéného testu (IVCT) a mo-
lekulovo-genetického vysetrenia [4]. V pri-
pade rozvoja malignej hypertermie sa na
zvrateni procesu uplatnuju tri hlavné body:
eliminacia trigger substancii, podanie intra-
venozneho dantrolenu a aktivne ochladzo-
vanie tela [9].

Anestéziou indukovana
rabdomyolyza

V minulosti boli pripady nahleho rozvoja
rabdomyolyzy a hyperkaliémie pocas cel-
kovej anestézie u pacientov s NM ochore-
niami hodnotené ako varianty MH. Neskor
bola tato specifickd komplikacia prehodno-
tend a oznacena ako anestéziou indukovana
rabdomyolyza (anesthesia-induced rhabdo-
myolysis; AIR). Tato samostatna klinicka jed-
notka je spojend s pouzitim inhalac¢nych
anestetik a depolarizujicich myorelaxan-
cii u pacientov so Specifickymi primarnymi
ochoreniami svalov (napr. dystrofinopa-
tie) [10]. Etiopatogenéza nie je v sucasnosti
dostato¢ne objasnend. Zvazovana je hypo-
téza o podsobeni depolarizujucich myorela-
xancif a inhala¢nych anestetik na nestabilnu
sarkolému svalovych buniek, pricom docha-
dza k zavaznej poruche jej permeability az
poskodeniu. Poskodenie sarkolémy umozni
masivny unik intraceluldrneho kélia a krea-
tinkindzy s naslednou rabdomyolyzou alebo
nahlym zastavenim srdca [11]. V pripadne
AIR nie su k dispozicii jednoznacne defino-
vané podmienky rozvoja, v ktorych sa moéze
tato Zivot ohrozujica komplikécia rozvinut.
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SARKOPLAZMA

A X
'.Cab
)

zvysena koncentracia Ca%* vedie k prolongovanej
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Obr. 1. Patomechanizmus rozvoja malignej hypertermie. Upravené podla [7].
ADP - adenozindifosfat; ATP — adenozintrifosfat; Ca?* — kalciové iony; DHPR - dihydropyridinovy receptor; RyR1 - ryanodinovy

receptor

Fig. 1. Pathomechanism of the development of malignant hyperthermia. Adapted from [7].

ADP — adenosine diphosphate; ATP — adenosine triphosphate; Ca*" — calcium ions; DHPR — dihydropyridine receptor; RyR1 - ryanodine

receptor

V terapii sa neuplatriuje pouzitie dantrolenu
ako u MH, ale okamzitd korekcia zévaznej
hyperkaliémie [10].

Anestéziologicky manazment
vybranych neuromuskularnych
ochoreni

1. Ochorenia svalov - myopatie
Dystrofinopatie

Dystrofinopatie predstavuju spektrum here-
ditdrne podmienenych myopatii s X-viazanou
dedi¢nostou vznikajucich v dosledku mutacie
génu pre dystrofin. Do skupiny dystrofinopatif
zaradujeme predovsetkym Duchennovu sva-
lovu dystrofiu (DMD), Beckerovu svalovu dys-
trofiu (BMD) a DMD-asociovanu dilata¢nu kar-
diomyopatiu. V klinickom obraze DMD/BMD
pacientov je pritomny oneskoreny psycho-
motoricky vyvoj, neista chddza, chddza po

$pickach, neschopnost chédze po schodoch
alebo behu a v laboratérnych nédlezoch hy-
perCKémia [12]. V klinickej praxi sa stretavame
s urcitym oneskorenim stanovenia diagnozy,
pricom cast pacientov pred definitivnou dia-
gndzou podstupi vykony v celkovej anestézii
(napr. svalova biopsia alebo operacné riese-
nie kontraktdr Achillovych Sliach) [13].
Anestéziologicky manazment: Vzhla-
dom na riziko kardiorespiracnej dekompen-
zacie v periopera¢nom obdobi je kladeny
ddraz na konzultaciu kardioléga a pneumo-
l6ga. V pripade velkych chirurgickych vyko-
nov (napr. chirurgicka korekcia skoliézy) sa od-
poruca kardiologické vysetrenie vratane EKG
a ECHO v kratkom odstupe pred planovanym
vykonom. U DMD pacienta s normalnou funk-
ciou srdca pred pladnovanym malym chirur-
gickym vykonom (napr. svalova biopsia, te-

notémia alebo transfer Sliach) je odporucané
kardiologické vysetrenie, ktoré nie je starsie ako
1 rok [14]. Pouzitie inhalacnych anestetik a de-
polarizujucich myorelaxancif je kontraindiko-
vané pre riziko rozvoja extrémnej hypertermie
alebo rabdomyolyzy. Rabdomyolyza je ¢asto
zamienana s MH, ktoré predstavuje geneticky
odlisné ochorenie [15]. Rovnako ako u DMD pa-
cientov sa aj v pripade prenasaciek ochorenia
odportca vyhnut pouzitiu inhala¢nych aneste-
tik a depolarizujucich myorelaxancif [16].

Myotonicka dystrofia

Myotonické dystrofia (MD) patri medzi naj-
Castejsie svalové dystrofie vyskytujice sa
v dospelom veku, pricom rozozndvame dva
hlavné typy s réznou klinickou manifesta-
ciou a molekuldrnym podkladom — myo-
tonické dystrofia typ 1 (MD1) a myotonicka
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dystrofia typ 2 (MD2). Myotonické dystro-
fie nemaju klinickd manifestaciu limitovanu
len na svalové tkanivo, ale su povazované
za systémové ochorenia (katarakta, diabe-
tes mellitus, arytmie, poruchy spanku, gas-
trointestinalne priznaky ako su obstipacie
alebo hnacky). U detf sa vyskytuje predo-
vietkym MDT, ktord moze mat variabilny kli-
nicky obraz a vek nastupu ochorenia — kon-
genitalna MD, infantilnd MD, ale aj klasicka
adultna forma so zaciatkom v adolescencii.
Najzavaznejsi fenotyp predstavuje kongeni-
talna MD1, ktoréd je charakterizovand zavaz-
nou hypotoniou, kontraktirami, poruchami
prehltania a respira¢nou insuficienciou [17].

Anestéziologicky manazment: Pred
pldnovanym vykonom sa odportca realizo-
vat pneumologické a kardiologické vyset-
renie s EKG a ECHO v zavislosti od stupna
progresie ochorenia. Vzhladom na gas-
trointestindlnu dysmotilitu a dysfagiu je pri-
tomné zvysené riziko aspiracie. U pacientov
s MD sa odporuca pouzitie TIVA alebo inha-
la¢nych anestetik. Je dolezité mysliet na fak-
tory zhor3ujuce myotonické prejavy, medzi
ktoré patri bolest, chlad, mechanicka a elek-
trickd stimuldcia [18]. V poopera¢nom ob-
dobfi sa odporuca vyhnut pouZitiu opioi-
dov (zvyraznenie gastrointestinalnej parézy
a respira¢na depresia), v pripade nutnosti
ich podania zvolit skor kratkodobo poéso-
biace opioidy. V manaZzmente postoperac-
nej bolesti volime skor NSAID alebo aceta-
minofén. Medzi najcastejsie postoperacné
komplikacie patri zvysenie dennej spavosti
a rozvoj tzv. delayed-onset apnoe, ktoré
vznikd pocas prvych 24 h po opera¢nom
vykone [19].

Kongenitalne myopatie

Kongenitélne myopatie (CM) su klinicky, ge-

neticky a histopatologicky Siroka skupina he-

reditdrne podmienenych myopatii s abnor-
malnou architektdrou svalovych vldkien. Vo
vacsine pripadov ide o pomaly progresivne
ochorenia. Klasifikdcia kongenitdlnych my-
opatii je zalozend na typickych histopato-
logickych znakoch, pricom rozozndvame

5 hlavnych skupin:

a) nemalinova myopatia — rod, core rod, cap,
zebra body myopathy;

b) core myopatia — central core (CCD) a mul-
timinicore (MmD);

) centronukledrna myopatia — AR/AD cen-
tronuklearna myopatia a X-viazana myotu-
buldrna myopatia;

d) myosin-storage disease;

e) kongenitalna disproporcia typu vidkien.

V sticasnosti sa vsak Castejsie vyuziva de-
lenie na zéklade identifikovaného patogén-
neho variantu (napr. RYRI-viazana kongeni-
talna myopatia) [20]. Klinicky obraz pacientov
je variabilny a zavisi od pritomnosti pato-
génnej mutacie, ktord méze byt asociovana
s viacerymi histopatologickymi typmi. Vo
vacsine pripadov je pritomnd svalova sla-
bost, hypotrofia, oneskorenie psychomoto-
rického vyvoja, myopatickd tvar s facidlnymi
deformitami (prolongovana tvar, mikrogna-
cia a gotické podnebie), zriedkavejsie ptdza,
oftalmoparéza, porucha prehltania alebo
respiracna insuficiencia [21].

Anestéziologicky manazment: Vzhla-
dom na skutoc¢nost, Zze sa nejedna o uni-
formnu skupinu ochoreni s identickymi
pridruzenymi ochoreniami je potrebné v z&-
vislosti od identifikovanej mutécie zvolit
Specificky manazment. U pacientov s X-via-
zanou myotubuldrnou myopatiou je pred
operaciou odporuca vysetrenie koagulac-
nych faktorov v dosledku potencidlneho he-
patdlneho poskodenia a rizika zvyseného
krvdcania [22]. Dosledné kardiologické vy-
Setrenie je potrebné len u variantov spoje-
nych s vyskytom kardiomyopatie. Zédvazné
respiracné postihnutie je asociované len
s niektorymi variantami, pricom respiracné
postihnutie nemusi byt priamo Umerné sva-
lovej slabosti.. Komplikovand moze byt su-
¢asne intubdacia v désledku pritomnosti kra-
niofacidlnej abnormality alebo zvy3enej
spinalnej rigidity. V pripade patogénnych va-
riantov v géne RYRI, menej casto CACNAITS
alebo STAC3 je zndma asocidcia s rozvojom
MH [18].

Mitochondrialne myopatie

Mitochondridlne myopatie su heterogénna
skupina ochorenf vznikajuca primdrne v do-
sledku dysfunkcie respiracného retazca mi-
tochondrie. Rozvoj ochorenia méze byt
v akomkolvek veku, aviak zdvaznejsie fe-
notypy s generalizovanou svalovou slabos-
tou vznikaju uz v detskom veku. Myopatia
moze byt veduci klinicky priznak ochorenia,
i ked' v detskom veku je manifestacia izolo-
vanej mitochondridlnej myopatie zriedkava
a vo vacsine pripadov je pozorované mul-
tisystémové postihnutie [23]. Najcastejsie
je pritomny diabetes mellitus, senzorineu-
ralna porucha sluchu, optické atrofia, kardio-
myopatia, nefropatia, hepatopatia, stroke-
-like epizddy, epilepsia, ataxia, oneskoreny
psychomotoricky vyvoj alebo regres vy-
voja ¢i demencia. V klinickom obraze mito-
chondridlnych myopatif dominuje intoleran-

cia fyzickej zataze, svalova slabost s axidlnou
a proximalnou svalovou distribUciou, Unava,
svalové krampy alebo vracanie ¢asto viazané
na fyzickd ndmahu [24].

Anestéziologicky manazment: Pacienti
s mitochondridalnou myopatiou vyzaduju
prisne dodrZiavanie ¢asu predoperacného
lacnenia za Ucelom elimindcie rizika vzniku
rozvratu vnutorného prostredia. UZ pri hla-
dovani dlhsom ako 4 h sa odportca zabez-
pecit parenteralny prisun glukézy az do ob-
novenia perordlneho prijmu (neplati pre
pacientov s ketogénnou diétou a epilep-
siou). V perioperacnom obdobi je dolezité
pravidelné monitorovanie parametrov vnu-
torného prostredia a hladiny sérového lak-
tatu [18]. Vzhladom na nedostatoc¢nu utiliza-
ciu laktatu sa odportca v priebehu celkovej
anestézie vyhnut podévaniu infuzii s ob-
sahom laktatu a zvazit pouzitie anestetik
ovplyvnujucich funkciu mitochondrif (pro-
pofol, barbituraty, etomidat, benzodiaze-
piny, inhalacné anestetikd) [25]. Zaroven sa
treba vyhnut pouzitiu niektorych Specific-
kych skupin lieciv ako su napr. kyselina val-
proova (najma u pacientov s patogénnymi
variantami v géne POLG a u pacientov s po-
dozrenim na mitochondridlnu myopatiu),
topiramat, metformin (riziko laktatovej aci-
ddzy), aminoglykozidy, linezolid, azitromy-
cin a erytromycin [26]. U pacientov s mi-
tochondridlnymi ochoreniami je zvysené
riziko rozvoja syndrému propofolovej in-
fuzie (PRIS - propofol infusion syndrome)
pocas anestézie. Syndrom propofolovej in-
fuzie je zdvaznou a potencidlne letdlnou
komplikédciou, ktord vznikd ako ndasledok
prolongovaného timenia pri pouZiti propo-
folu. Prvy pripad PRIS bol popisany v roku
1990 u 3-roc¢nej danskej pacientky a neskor
sa zacali objavovat aj v populdcii dospelych
pacientov. Neodporuca sa poddvanie pro-
pofolu dlhsie ako 48 h alebo v dévke vyssej
ako 4mag/kg/h. V dosledku vézby propofolu
na komplexy dychacieho retazca a enzymu
karnitinacyl-transferazy dochadza k naru-
seniu energetického metabolizmu mito-
chondrif, k tkanivovej hypoxii a metabolic-
kej aciddze. V klinickom obraze je pritomna
metabolickd acidéza v dosledku laktétovej
aciddzy a zlyhania obliciek, rabdomyolyza,
kardidlna dysfunkcia, hypertriglyceridémia,
lipidémia, hyperkalémia a hepatospleno-
megalia ako nasledok kongestivneho srdco-
vého zlyhdvania a ukladania volnej lipidovej
frakcie [27]. V literature sa popisuju pripady
syndrému propofolovej infuzie u pacien-
tov s mitochondridlnymi ochoreniami s roz-
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vojom po 3-5 droch od podania propo-
folu [18]. Vsetky parenterdlne a inhala¢né
anestetikd ovplyvnuju do urcitej miery funk-
ciu mitochondrif, ich pouZitie u pacientov je
povaZzované za bezpecné pri pomalej titracii
a intenzivnom monitorovani pacienta [25].

2. Ochorenia neuromuskularnej
platnicky

Myasténia gravis a kongenitalne
myastenické syndromy

Myastenicky syndrom vznika v désledku
dysfunkcie neuromuskularnej platnicky, pri-
¢om v detskom veku rozlisSujeme tri pato-
fyziologicky odlisné formy - tranzientna
neonatadlna myasténia, juvenilnd myasté-
nia gravis (MG) a kongenitdlne myastenické
syndrémy [28]. Kongenitdlne myastenické
syndrémy (CMS) su geneticky podmienené
ochorenia s mutaciou v génoch kédujucich
strukturdlne proteiny participujuce v neuro-
muskuldrnej transmisii. V klinickom obraze
je pritomna svalova slabost manifestujica
sa Casto ako ptodza viecok, oftalmoparéza,
slabost mimickych alebo bulbarnych sva-
lov [29]. Odlisnu skupinu predstavuje juve-
nilnd MG, ktord patri medzi autoimunitné
ochorenia postihujuce nervosvalovu plat-
ni¢ku s rozvojom pred 19. rokom Zivota. Cha-
rakteristickym klinickym priznakom je sva-
lova Unava, ktord v réznej miere postihuje
jednotlivé svalové skupiny. Zavaznou kom-
plikaciou priebehu MG je myastenicka kriza
vznikajuca v doésledku exogénnych fak-
torov (stres, operécia, infekcia, lieky), ne-
dostato¢nou imunosupresivnou terapiou
alebo fulminantny priebeh doposial nedia-
gnostikovanej MG. Nasledkom prehlbuju-
cej sa svalovej slabosti dochadza k respi-
ra¢cnému zlyhaniu s potrebou ventilacnej
podpory [28].

Anestéziologicky manazment: Pre-
doperacné vysetrenie u pacientov s MG by
malo byt zamerané na zhodnotenie svalovej
slabosti, bulbarnych a respiracnych funkcif.
V pripade zavaZnej svalovej slabosti sa odpo-
rica predoperac¢né podanie intravendznych
imunologlobulinov alebo plazmaferéza [30].
Vykon planujeme medzi jednotlivymi dév-
kami inhibftorov acetylcholinesterdzy alebo
ich nahradime adekvéatnou davkou parente-
ralne. Vzdy sa viak odporuca prednostné za-
radenie pacientov do ranného opera¢ného
programu [31]. V pripade imunosupresiv-
nej liecby (okrem kortikoisteroidnej liecby)
mozno v operacny den liecbu prerusit vzhla-
dom na dizku ich ucinku [18]. Postopera¢ne
sa snazime o ¢o najskorsf restart chronickej

podla [16].

Lie¢ivo/skupina lieciv

Tab. 3. Vybrané lieciva/skupiny lie¢iv potencidlne ovplyviujuce MG. Upravené

Odporucania

antibiotika

- fluorochinolény (ciprofloxacin,
moxifloxacin)

- telitromycin

- makrolidy (erythromycin)

- aminoglykozidy (gentamycin, neomycin,
tobramycin)

« klindamycin

botulotoxin

penicilamin (indikovany na lie¢bu Wilso-
novej choroby alebo reumatoidnej artritidy)

magnézium

chinin

hypolipidemika

statiny

antipsychotika a hypnotika

lithium
blokatory kalciového kanala
antiarytmika triedy la

MG - myasténia gravis

vyhnut sa pouzitiu pre mozné zhorsenie MG

vyhnt sa pouzitiu
vyhnut sa pouZitiu

najma pri intravenéznom podant
pouzit len v nevyhnutnom pripade
s naslednym monitorovanim

vyhnut sa pouZitiu pre mozné zhorsenie MG
vyhnut sa pouZitiu pre mozné zhorsenie MG
v pripade potreby pouZit v nizkej davke
zriedkavo popisovana exacerbacia MG
zriedkavo popisovand exacerbacia MG

mozno pouZit u stabilnych pacientov s MG
s naslednym monitorovanim

vyhnut sa pouzitiu ak je ind alternativa

liecby, najma v pripade generalizovanych fo-
riem ochorenia [32]. U pacientov uZivajucich
kortikosteroidnt lie¢bu v dennej davke 5mg
a viac po dobu viac ako 1 mesiac alebo u pa-
cientov do jedného roka po ukoncenej korti-
kosteroidnej lie¢be by malo byt zvazené po-
danie intravenézneho hydrokortizénu [18].
Rovnako kluc¢ovy bod je vyber spravneho
anestetika. V désledku znizeného poctu ace-
tylcholinovych receptorov je pritomna re-
lativna rezistencia voci posobeniu depola-
rizujucich anestetik. Stcasne je pritomna
zvysend senzitivita na nedopolarizujuce my-
orelaxancia (vyzaduje sa len 10 % normalnej
davky) [16]. Vseobecne je preto odporicané
vyhnut sa pouZitiu neuromuskuldrnych blo-
kdtorov u pacientov s MG. Priebeh postope-
ratného obdobia je ovplyvneny stupfiom
svalovej slabosti. U pacientov s bulbdrnou
dysfunkciou alebo znizenim Usilnej vitélnej
kapacity je vysoko pravdepodobnd prolon-
govana zavislost od mechanickej ventila-
cie po operécii [31]. V terapii musia byt vzdy
zohladnené lieky zhorsujuce priebeh MG
(tab. 3) [16].

3. Ochorenia periférnych nervov
(periférne neuropatie)
Guillain-Barré syndrém
Guillain-Barré syndrom (GBS) predstavuje
imunitne sprostredkovanu polyneuropa-
tiu s rapidne progresivnym priebehom, kto-
rej etiopatogenéza v sucasnosti nie je Uplne
objasnend. Incidencia GBS u detf je v porov-
nani s dospelymi pacientami nizsia [33]. Kla-
sicka forma GBS je v typickom pripade cha-
rakterizovana ako monofézicky prebiehajuce
ochorenie s generalizovanou symetrickou
svalovou slabostou a hypo- az areflexiou sla-
chovo-okosticovych reflexov. V klinickom
obraze moézu byt pritomné senzitivne pri-
znaky, bolest a zndmky autondmnej dys-
funkcie ako su obstipacie, hnacky, retencia
mocu alebo tachykardie. Medzi dalsie pri-
znaky patrf postihnutie kranidlnych nervov
veduce k facidlnej diplégii, dysfagii a oftal-
moparéze. Dysautondmia a respiracné zly-
hanie sa vo vyznamnej miere podielaju na
mortalite a morbidite pacientov s GBS [34].
Anestéziologicky manazment: U pa-
cientov s GBS nie je odporucané pouZitie
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sukcinylcholinu, a to nielen v case prebie-
hajuceho ochorenia, ale aj na nespecifiko-
vané obdobie po kompletnej Uprave klinic-
kého stavu vzhladom na perzistujlce riziko
rozvoja hyperkaliémie a srdcovej zéstavy. Ri-
ziko vznika v doésledku zvyseného mnozstva
extrajunkénych acetylcholinovych recepto-
rov a autonéomnej dysfunkcie, ktord je spo-
jend s moznym vznikom tachykardii, hyper-
tenznej krizy alebo zavaznych arytmii [35].
Pritomna je aj zvysena senzitivita na nede-
polarizujice myorelaxancid. Pre rizikd auto-
némnej nestability sa odporuca intenzivne
monitorovanie pacientov.

Hereditarne polyneuropatie
(Charcot-Marie-Tooth)
Ochorenie Charcot-Marie-Tooth (CMT) patri
medzi najcastejsie NM ochorenia, pricom ich
vyskyt nie je zriedkavy ani v detskej popu-
lacif, kde casto pre svoju klinickd variabilitu
unikaju diagnostike. Typicky fenotyp pred-
stavuje distalna svalova slabost, najma pe-
ronedlnej skupiny svalov, hypo- aZ areflexia
sflachovookosticovych reflexov a porucha
citlivosti. U deti méze byt prvym prizna-
kom ochorenia oneskoreny psychomoto-
ricky vyvoj, ¢asté pady, neobratnost, chddza
po spickach alebo deformity nohy ako napr.
pedes cavi ¢i ploché nohy. V pripade, Ze v kli-
nickom obraze nie je dominantna distalna
svalova slabost, pacienti su zvycajne ini-
cidlne odosielani do ortopedickych ambu-
lancii [36]. Z tohto dévodu su najcastejsimi
vykonmi v skupine detskych CMT pacientov
prave ortopedické korekcie deformit noh
a skoliozy. Vykony v celkovej anestéze su tak
vo vacsine pripadov realizované v case, kedy
diagndza este nie je stanovena.
Anestéziologicky manazment: Vzhla-
dom na limitované mnozstvo informéacif
v literatlre vychddzaju odporucania ma-
nazmentu anestézie skor z izolovanych ka-
zuistik. U deti s CMT je bezpecné pouzitie
balansovanej anestézie (s pouzitim inhalac-
nych anestetik), TIVA i neuroaxidlnych blo-
kov. Podanie depolarizujucich myorelaxan-
cif sa neodporuca pre potencidlny rozvoj
hyperkaliémie. Pouzitie nedepolarizujtcich
myorelaxancii méze byt sprevddzané vy-
razne variabilnym a prolongovanym Gcin-
kom. Intravendzne anestetikd a volatilné
plyny sa v pripade CMT pacientov javia ako
bezpecné [16]. Z vlastnej skusenosti vieme,
7e u deti s uvedenou diagnézou je dole-
Zitd opatrnost pri predoperacnom polo-
hovani pacienta a podkladani tlakovych
bodov, nakolko nespravna poloha, pri-

padny Utlak nervu méze spdsobit zhorsenie
neuropatie.

4. Ochorenia motoneurénov

Spinalna muskularna atrofia

Medzi najcastejsie NM ochorenia v detskom
veku zaradujeme spindlnu muskuldrnu atro-
fiu (SMA), ktora tvorfi variabilné fenotypové
spektrum charakterizované progresivnou
svalovou slabostou a atrofiou. Priblizne 95%
pripadov SMA vznikd v dosledku homozy-
gotnej delécie génu SMNT s naslednou de-
generaciou motoneurénov prednych rohov
miechy. Klasifikdcia SMA je zaloZend na zék-
lade veku v Case rozvoja ochorenia a maxi-
malnych dosiahnutych motorickych schop-
nosti dietata [37].

Anestéziologicky manazment: Pred
vykonom sa vyzaduje najma neurologické
a pneumologické vysetrenie. Na zaklade
vlastnych skdsenosti odporic¢ame pred vel-
kymi operacnymi vykonmi (napr. operdcia
skoliozy) doplnit aj kardiologické vysetrenie
aj napriek absencii primdrneho kardidlneho
postihnutia u SMA pacientov. K podaniu pre-
medikdcie u detskych pacientov s SMA 1 a Il.
typu sa pristupuje len v nevyhnutnych pri-
padoch za pritomnosti anestézioldga a pris-
neho sledovania vitalnych funkcif. U deti so
SMAIl. typu sa podava premedikacia pri do-
statocnej spontannej dychovej aktivite a len
za prisneho monitorovania pacienta. Ziadna
anestéziologické technika nie je u detf so
SMA kontraindikovand a zarovenr Ziadna nie
je idedlna. U pacientov so SMA sa Castejsie
stretdvame s pripadmi stazeného zaistenia
dychacich ciest. Pri intubécii sa neodporuca
pouZitie sukcinylcholinu, aj ked v literature
sa nepopisuju pripady hyperkaliémie. V pri-
pade pouzitia nedepolarizujucich myorela-
xancii sa odporuca vzhladom na zvysenu
senzitivitu redukcia davky a starostlivy mo-
nitoring hibky relaxécie [38].

Zaver

Posledné desatrocie prinieslo pokroky
v diagnostike a lietbe NM ochoreni. Su-
¢asne vzniké snaha formovat $pecifické dia-
gnostické a terapeutické postupy pre jednot-
livé ochorenia s ciefom dosiahnut standard
v starostlivosti o detského pacienta. Deti
s NM ochoreniami ¢asto vyzaduju pri dia-
gnostickych a chirurgickych vykonoch cel-
kovU anestéziu. Anestézia u tychto pa-
cientov prindsa so sebou rizikd a vyzaduje
Specificky periopera¢ny manazment za-
loZzeny na multiodborovej spolupraci. Ne-
spravne vedeny manazment pacienta moze

viest k vyznamnému zhorseniu klinického
stavu, eventudlne az k rozvoju zivot ohrozu-
jucich komplikacii. Nevyhnutnostou je aj
poucenie samotného pacienta alebo ro-
di¢a o rizikdch anestézie vztahujucich sa
k danému NM ochoreniu. Podla moznosti je
vhodné pacientov vybavit informac¢nou kar-
tickou alebo zaznamenat $pecifické odporu-
¢ania do zdravotnej dokumentacie, ktord ma
anestéziolog k dispozicii pri vysetrent.

Zoznam skratiek

AIR - anestéziou indukovana rabdomyolyza
ASA — American Society of Anesthesiology
BMD - Beckerova svalova dystrofia

CMT - ochorenie Charcot-Marie-Tooth

CMS - kongenitalne myastenické syndréomy
DHPR - dihydropyridinové receptory

DMD - Duchennova svalové dystrofia

IVCT = invitro kontrak¢ény test

GBS - Guillain-Barré syndrém

MH - maligna hypertermia

MG - myasténia gravis

NIV - neinvazivna ventilacia

NM - neuromuskularny

NSAID — nesteroidné antiflogistika

PRIS — syndrom propofolovej infuzie

SMA = spinélna muskularna atrofia

SR - sarkoplazmatické retikulum

TCI - target controlled infusion

TIVA - totélna intravendzna anestézi

Konflikt zaujmov
Autori vyhlasuju, Ze nemaju ziadny potencialny konflikt
zaujmov.
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