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1 Uvod

Anestéziolog sa vo svojej praxi moze stretnit’ s roznymi ochoreniami nervového systému,
ako su cerebrovaskularne ochorenia, degenerativne a demyelinizacné ochorenia (sclerosis
multiplex), poranenia miechy, poruchy nervovosvalového prenosu. Predmetom tejto prace
budu hlavne nervovosvalové ochorenia (NMO).

Pokroky v objasiiovani patogenézy, v diagnostike a lieCbe vel'mi priaznivo ovplyvnili
progndzu pacientov s mnohymi autoimunitnymi a geneticky podmienenymi NMO. Urcenie
vCasnej a spravnej diagnozy vyzaduje multidisciplinarnu spolupracu, precizne spracovanie a
interpretaciu klinickych udajov a nalezov, elektrofyziologickych nalezov, vysledkov zaklad-
nych laboratérnych vysetreni, Specializovanych biochemickych a enzymologickych vySetreni,
vysledkov bioptického vySetrenia kostrového svalu, molekularnogenetickych a neuroimuno-
logickych vysetreni. Mnohé autoimunitné NMO (autoimunitné polyneuropatie, rézne formy
myasthenie gravis, Lambertov-Eatonov myastenicky syndrom, akvirovana neuromyotonia,
autoimunitné myozitidy) su vel'mi Uc¢inne lieCitelné a Casto vylieCitelné vd’aka stc¢asnym
moznostiam modernej imunoterapie (imunosupresivna liecba, tymektomia, plazmaferéza,
intraven6zny imunoglobulin, monoklonové protilatky).

K zasadnym prelomom v diagnostike a liecbe doSlo aj pri niektorych geneticky
podmienenych NMO s doteraz Casto infaustnou prognozou. Poc¢et nervovosvalovych ochoreni
je vysoky (> 900), ale jednotlivé ochorenia maju zriedkavy vyskyt, ¢o kladie mimoriadne
naroky na v€asné urcenie spravnej diagndzy a indikovanie optimalnej liecby vzdy v timovej
spolupraci (1). So zlepSovanim diagnostiky a liecby NMO sa zlepSuje aj prezivanie pacientov,
takze anestéziolog sa moze stretnut’ s tymito ochoreniami jednak pre potrebu podania anestézie
u tychto pacientov (tymektomia, korekcie deformit, Grazy, ale aj iné operacie), ale aj v inten-
zivnej medicine (hlavne poruchy dychania, kardiovaskularne, autondémneho NS), takze by mal
hlavne po castejsie sa vyskytujicich ochoreniach patrat’ a mat’ o nich potrebné informacie.

V r. 1995 bolo zriadené slovenské Centrum pre nervovosvalové ochorenia, ktoré zabezpe-
¢uje diagnostiku, liecbu a dispenzarizaciu pacientov s NMO z celej SR (1).

2 Nervovosvalové ochorenia (NMO)

Nervovosvalové poruchy tvoria heterogénnu skupinu chorob postihujtcich kostrové svalstvo
cez abnormality motorického neurénu, nervovosvalového spojenia, bunkovej matrix, idbnovych
kanalov a metabolické poruchy. Podl'a lokalizacie 1ézie v nervovosvalovom systéme sa NMO
delia do 3 skupin: ochorenia periférneho motoneurénu a periférnych nervov, ochorenia nervo-
vosvalového spojenia/prenosu, ochorenia svalstva (obr. 1).

Etiopatogeneticky sa NMO delia do 2 velkych skupin — na primarne NMO a sekundarne
NMO. Do skupiny primarnych patria najméd geneticky podmienené NMO a autoimunitné
NMO. Sekundirne NMO (neuropatie, myastenické syndromy a myopatie) vznikaju ako
komplikacie internych, endokrinnych, systémovych, nadorovych a d’alsich ochoreni, mézu byt
indukované toxicky alebo farmakogénne (1).

Klasifikacia NMO podl'a Hughesa a spol. je v tabulke 1.

Central core disease (CCD) je ochorenie postihujuce proximalne skeletalne svalstvo. Je to
dominantne dedi¢na vrodena myopatia, podobna malignej hypertermii, spésobend mutaciou
génu receptora RYRI. Pacienti s CCD maju trvalu slabost’ hlavne proximalnych svalov stehien
a bedier, ktora sa postupne zhorsuje. U deti sposobuje poruchy chodze, ale moéze sposobovat’ aj
hypotoniu dychacieho svalstva a problémy s dychanim. CCD spdsobuje aj abnormality ako
skoliézu, dislokaciu v bedrovych kiboch, kontraktiry v kiboch, ktoré obmedzuju pohyb. Pri
CCD je zvysené riziko vzniku malignej hypertermie. CCD je pomenovand podl'a dezorganizo-
vanych arei (cores) V centrach svalovych vlakien, viditeI'nych mikroskopom (obr. 2).

41


http://www.snmo.sk/publikacie/subory/P.%20%C5%A0palek%20Neuromuskul%C3%A1rne%20ochorenia%20-%20s%C3%BA%C4%8Dasn%C3%A9%20mo%C5%BEnosti%20diagnostiky%20a%20aktu%C3%A1lne%20trendy%20v%20lie%C4%8Dbe.pdf#page=1
http://www.snmo.sk/publikacie/subory/P.%20%C5%A0palek%20Neuromuskul%C3%A1rne%20ochorenia%20-%20s%C3%BA%C4%8Dasn%C3%A9%20mo%C5%BEnosti%20diagnostiky%20a%20aktu%C3%A1lne%20trendy%20v%20lie%C4%8Dbe.pdf#page=1

Anestézia pri nervovosvalovych ochoreniach

Ploténkova zéna

Presynapticka
membrana —

Synapticka
sterbina ———

Postsynapticka —jzes
membrana

Junkéni
zahyby —

|
Aktivace svalu

N kai

naly

Obrazok 1 Nervovosvalové spojenie (myasthenia gravis.cz)

Tabulka 1 Klasifikacia nervovosvalovych ochoreni (2)

Choroby motorického neuronu

Amyotroficka lateralna skleréza, Spinalna
svalova atrofia, Spinalna bulbarna svalova atrofia

Periférne neuropatie

Charcot-Marie Toothova choroba, Friedreichova
ataxia, Dejerine-Sottasova choroba

Poruchy Nervovosvalového prenosu

Myastenia gravis, Lambertov-Eatonov syndrom,
Kongenitalny myastenicky syndrém

Svalové dystrofie

Duchennova, Beckerova, Limb-Girdle
(koncatinovych pletencov),
fascioskapulohumeralna, Emery-Dreifussova,
Okulofaryngealna, Distalna, Kongenitalna
dystrofia, Myotonicka dystrofia

Metabolické a mitochondrialne
myopatie

Deficit laktatdehydrogenazy, Deficit karnitinu,
Mitochondrialna myopatia, Deficit
fosfofruktokinazy, Deficit kyslej maltazy (alfa
1,6 glukozidazy), Deficit fosforylazy, Deficit
glykogén odburavajuceho enzymu

Nedystrofické
myotonie

Myotonia kongenita, Paramyotonia kongenita,
Periodicka paralyza,
Central Core Disease, Myotonia fluctuans
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Al: type 1 uniformity vlakien (vSetky tmavé vlakna), centralne jadra a zvacSené tukové
a spojivové tkanivo. B1 - C3, D1: cores a nadmerné tukové tkanivo (3)

2.1 Autoprotilatkami sprostredkované ochorenia nervovosvalového spojenia

Nervovosvalové spojenie je najpristupnejSou synapsou nervového systému, ktora je vel'mi
vnimava voci cirkulujlicim substancidm, najmé neurotoxinom a Specifickym autoprotilatkam.
Pokroky vo vyskume potvrdili, ze kI'icové transmembranové proteiny na nervovosvalovom
spojeni st vulnerabilné v désledku protilatkami sprostredkovaného autoimunitného ataku.
Autoprotilatky sposobuju 1ézie Specifickych io6novych kanalov, ¢o vedie k porucham
nervovosvalového prenosu. Pri myasthenii gravis su hlavnymi antigénnymi ter¢ami
acetylcholinové receptory (AChR) a svalovo-$pecificka kinaza (MuSK) (obr. 1), pri Lambert-
Eatonovom myastenickom syndréme (LEMS) napétovo-zavislé kalciové kanaly (VGCCs), pri
neuromyotonii napdtovo-zavislé kalioveé kanaly (VGKCs) a pri Miller - Fisherovom syndrome
GQ1b gangliozidy.

Autoprotilatky su detekovatelné v sére pacientov pomocou imunoprecipitacie s antigénmi
oznacenymi radioizotopicky. Patogeneticky vyznam cirkulujucich autoprotilatok sa potvrdzuje
pasivnym prenosom laboratornym zvieratam a zlepSenim klinickej symptomatologie po
plazmaferéze alebo inej imunoterapii. Jednotlivé autoimunitné ochorenia nervovosvalového
prenosu st: séropozitivna MG, MG s protilatkami proti MuSK, séronegativna MG, tranzientna
neonatdlna myasténia, arthrogryposis multiplex congenita, LEMS, akvirovana neuromyotonia
a Miller - Fisherov syndrom (tab. 2).

Tabul’ka 2 Autoprotilatkami sprostredkované ochorenia nervovosvalového spojenia -
imunologické a klinické charakteristiky (4)

Ochorenie Antigénny ciel’ Zakladné klinické Liecba
charakteristiky

Myasthenia AChR Okohybné priznaky Inhibitory ACHE

gravis MuSK Bulbarne priznaky Kortikoterapia

(5 podskupin) Slabost’ kon¢atinového, Imunosupresia
trupového, dychacieho Tymektomia
svalstva Plazmaferéza
Patolog. unavitel'nost’ Vig

Tranzitérna AChR Svalova slabost’ Inhibitory ACHE s.c.

neonatalna »pasivna Spontanna uprava

myasténia imunizacia® — eliminacia protilatok

Arthrogryposis | Fetalne AChR Kontraktiry kibov Liec¢ba matky

multiplex — protilatky matky | Fakultativne — vrodené — kortikoterapia

congenita chyby pl'uc, CNS, srdca — imunosupresia

43



Anestézia pri nervovosvalovych ochoreniach

medzi MFS a GBS
Bickerstaffova kmenova
encefalitida

Lambert- VGCCs Slabost’ proximalneho Kortikoterapia
Eatonov koncatinového svalstva Imunosupresia
myastenicky Vegetativne priznaky Plazmaferéza
syndrom RSO — nevybavné IVIg — vynimo¢ne
Akvirovana VGKCs Svalova stuhlost’ Kortikoterapia
neuromyotonia Myokymie Imunosupresia
Pseudomyotonia Plazmaferéza
Svalové krce IVIg — vynimo¢ne
ZvySena potivost’
Miller -Fisherov | Gangliozid GQ1b Klasicka forma Plazmaferéza
syndrom — trias priznakov alebo
Prechodna forma IVig

AChR: acetylcholinovy receptor; MuSK:
ACHE: acetylcholinesteraza;
VGCCs: voltage-gated calcium channels (napat'ovo-zavislé kalciové kanaly); VGKCs:

voltage-gated kalium channels (napit'ovo-zavislé kaliové kanaly); MFS: Miller-Fisherov
syndrom; GBS: Guillain-Barrého syndrom

muscle specific kinase (svalovo $pecificka kinaza);

2.1.1 Myasthenia gravis
Myasthenia gravis (MG) je prototypom protilatkami sprostredkovaného autoimunitného
ochorenia, ktoré sa prejavuje lokalizovanou alebo generalizovanou svalovou slabost’ou
a patologickou unavitenostou. MG moéze byt seropozitivna alebo seronegativna. Imuno-
patogeneticka klasifikdcia MG je v tabulke 3.

Tabul’ka 3 Imunopatogeneticka klasifikacia myasthenie gravis (4)

SPMG MG+tymém SNMG SNMG s
MuSK
protilatkami
Miadi Starsi
jedinci jedinci

Vyskyt v % 20-25% 40-45% 10-15% 8 % 7%

Vek privzniku | <45 rokov > 45 rokov Kazdy vek, ale Kazdy vek Kazdy vek,
naj¢. vek 40-60 najcastejsie
rokov mladi

Muzi : Zeny 1:3 2:1 1:1 1:1 M<Z(1:4)

Proti AChR | Proti AChR, | Proti AChR, Ziadne Ziadne
Autoprotilatky obdas proti titinu, proti AchR
titinu ryanodinovému Pozit. proti
(neuronalny receptoru MuSK
antigén)

Tymus Hyperplazia | Atrofia Tymoém Najcastejsie | Normalny

hyperplazia | nalez

Reakciana TE | Obvykle Nedostatoéna | Variabilna Obvykle Nedostato¢na

dobra dobra

Reakcia na IS Dobra Vel'mi dobra | Dobra Obvykle Uspokojiva

dobra

SPMG - séropozitivna myasthenia gravis, SNMG - séronegativnha myasthenia gravis, AChR -
acatylcholinovy receptor, MuSK- muscle specific kinase - svalovo $pecificka kinaza, TE - tymektomia,
IS - imunosupresivna liecba
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Zavaznost myasthenie gravis podl'a Ossermana je v tabul’ke 4.

Tabulka 4 Zavaznost’ myasthenie gravis podl'a Ossermana (5)

Stupen 1 Iba o¢né priznaky

Stupeni 2a Mierne generalizované ochorenie, postihnutie koncatin
Stupen 2b ZhorSené generalizované ochorenie, bulbarne priznaky
Stupen 3 Akutne tazké ochorenie + zhorSené dychanie

Stupen 4 Tazké generalizované ochorenie + problémy s dychanim

2.1.1.1 Liecba MG

+ Dahka forma - iba inhibitory cholinesterazy (IACH)

* Mierna forma - IACH a imunomodulaéna liecba - kortikoidy, azathioprine alebo cyclo-

sporine, cyclophosphamide, mycophenolate, metothrexate, iv. immunoglobulin (IVIg)

« Tazka forma - plazmaferéza, IVIg v davke 0,4 g/kg hmotnosti pogas 5 dni — pacienti

S exacerbaciou, dysfagiou ev. resp. priznaky do normalizacie svalovej sily pred
chirurgickym vykonom

» Tymaktomia po dosiahnuti farmakologickej remisie

» 85 % pacientov < 55 rokov ma klinické zlepSenie po tymectomii aj bez tumoru —

zlepSenie az po rokoch.

Zakladom liecby MG je kombinovana imunosupresivna liecba, ktorti niektori pacienti musia
uzivat’ dlhodobo, niekedy trvalo (4, 5).

Je potrebné brat’ do tvahy, Ze MG je Casto spojena okrem patolégie tymu aj S poruchou
Stitnej Zzl'azy a Ostatnymi endokrinopatiami a autoimunitnymi ochoreniami ako reumatoidna
artritida, ulcerozna kolitida, sarkoidéza a perniciézna anémia (6). Az 75 % pacientov ma
priznaky hypertyredzy pred alebo sucasne s MG. Hyperplazia tymu je spojend obycajne
S hypertyredzou. Existuje pozitivna korelacia medzi protilatkami proti TSH a proti ACH
receptorom. Farmakologicka liecba hypertyredzy moze viest k prejavom podobnym MG a k
regresii hyperplazie tymu. Tymektomia moze funkciu Stitnej zlazy zlepsit' aj zhorsit]
paradoxne sa pri zlepseni MG moze zhorsit’ tyreotoxik6za a opacne (7).

2.1.2 Duchennova svalova dystrofia (DMD)

Duchennova svalova dystrofia je porucha dystrofinového génu na chromozdéme X, ktory
poruSuje integritu sarkolemmy; postihuje 1/3500 deti. Slabost’ svalov vznika vo v¢asnom
detstve a amrtie v priemere okolo 30. roku v dosledku kardiomyopatie a respira¢ného zlyhania.
Casta je skolioza, ktora sposobuje restrikénti poruchu pltic. Zakladom lie¢by su kortikoidy,
ktoré ale nemajui vplyv na kardialne prejavy. Pri srdcovom zlyhani je pouzivany Standardny
manazment vcitane implantacie Left Ventricular Assist Devices ako zachrannej lieCby.
Perioperaény manazment DMD je stazeny. Zakladom su predopera¢né uréenie kardialnych
rezerv, plucne funkéné testy, ECHO a MRI srdca. Forsirovana vitalna kapacita nizsia ako 30
% je predpokladom zavaznych respiratnych komplikacii. DMD je spojena s pomalS$im
vyprazdinovanim zalidka. Skolidza mbze byt pri¢inou staZenej intubacie. Succinylcholin je
kontraindikovany pre riziko hyperkaliémie, rabdomyolyzy a zastavenia obehu (ZO).
Publikované bolo pouzitie rapid sequence induction (RSI) s rokuroniom. Prchavé anestetika
mozu spdsobit’ rabdomyolyzu (AIR), hyperkaliémiu a ZO. AIR je ¢asto zamienana za malignu
hypertermiu aje rovnako lieCena. Preferovanou metodou pri celkovej anestézii je TIVA.
Uspesne bol pouzity sugammadex. Sedacia a regionalna anestézia st pri stabilizovanej DMD
dobre tolerované. Potrebné moéze byt prijatic pacienta po operacii na ICU a poopera¢na
intubacia s UPV (5).

2.1.3 Beckerova svalova dystrofia (BMD)

Podobne ako DMD aj BMD je porucha dystrofinového génu na chromozome X. Je menej
zavazna a prejavuje sa neskor ako DMD. Postihuje 1/18450 pacientov, ktori st vo veku 16
rokov priputani na vozik. Casta je kardiopulmonalna dysfunkcia. Odporiéania pre anestéziu st
ako pri DMD (5).
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2.1.4 Lambertov — Eatonov myastenicky syndrom

Lambertov — Eatonov myastenicky syndrom (LEMS) je autoimunitné ochorenie
nervovosvalového spojenia spdsobené protildtkami proti presynaptickym kalciovym kandlom;
u50 % pacientov je LMS spojeny s malobunkovym karcinémom plPiec, ktory moze
sposobovat’ aj obstrukciu bronchov. Slabost’ sa prejavuje na hornej Casti tela, bulbarne svaly
nie s postihnuté. Casta je respiraéna insuficiencia a poruchy autonémneho NS. Pri stano-
veni diagnézy pomodze elektromyogram a protilatky. Casté je zlepSenie svalovej sily pri
opakova-nom pohybe. Lie¢ba spo€iva v odstraneni tumoru plic a podavani 3,4-diamino-
pyridinu. Periopera¢ny manazment je podobny ako pri myasthenii gravis, ale pacienti s LEMS
st citlivi k vSetkym NMBA (5).

2.2 Zvlastne nervovosvalové ochorenia

2.2.1 Fahrov syndrém

Fahrov syndrém (FS) je vzacne neurologické a psychiatrické ochorenie, charakterizované
bilateralnymi kalcifikdiciami mozgu zo sekundarnych pri¢in, ako je primarny hypopara-
thyreoidismus so znizenou hladinou kalcia a znizena hladina magnézia. Mozu sa vyskytovat
generalizované tonicko - klonické kice, spasticita, bradykinesia a difazne kalcifikacie v bazal-
nych gangliach, talame, mozocku a v mozgovych hemisférach na CT. FS vyzaduje pozornost’
anestéziologov pre nervovosvalové poruchy, spasticitu a generalizované ki¢e, hypotenziu,
zlyhanie srdca, arytmie, cerebrovaskularne prihody v periopera¢nom obdobi, hypo-
kalciémiu a kalcifikaciu ciev. Hladiny kalcia by mali byt monitorované a korigované sicasne
s korekciou magnézia. Bolo uspes$ne pouzité rokurénium s naslednou dekurarizaciou pyrido-
stigminom, potrebné je monitorovanie svalovej relaxacie (8).

2.2.2 Pompeho choroba

Pompeho choroba je vzacne dedi¢né nervovosvalové ochorenie, pri ktorom génova porucha
Stiepenie glykogénu, o sa prejavuje zdvaznou myopatiou. S diZkou trvania ochorenia sa
hromadenie glykogénu v bunkach zvacsuje, o postupne vedie k zaniku funkcii postihnutych
buniek. Choroba vznika naj¢astejSie v dospelosti (85 %), no najtazsia, infantilnd forma (15 %)
sa manifestuje uz v prvych mesiacoch zivota. V rozvinutych stadiach je svalstvo atrofické a
byvaji postihnuté dychacie svaly, ¢o modze viest k respiratnému zlyhavaniu a Gmrtiu.
Dojcata s infantilnou formou Pompeho choroby maji okrem svalstva postihnut(i peceir aj
srdce. Bez lie¢by zomieraju do prvého roku zivota. Na myopatiu pri Pompeho chorobe ma
priaznivy efekt enzymaticka substitu¢na liecba s rekombinantnym enzymom.

2.2.3 Familiarna amyloidna polyneuropatia (FAP)

Je to vzacne autozomovo dominantné ochorenie. Tato forma amyloidozy je asociovana s
transtyretinom, ktory produkuje inak zdrava pecen. Transtyretin sa transformuje na amyloid,
ktory sa uklada do periférnych nervov a sposobuje t'azkia progredujicu motoricku,
senzitivnu a autonomnu polyneuropatiu. Priemerny vek pri vzniku FAP je 30 rokov.
Prognoza je fatalna, umrtie nastava do 10 rokov od manifestacie prvych priznakov (1).

2.2.4 Chronicka zapalova demyeliniza¢na polyneuropatia

Chronicka inflamatorna demyeliniza¢na polyneuropatia (CIDP) je najCastejSia chronicka
autoimunitna periférna polyneuropatia. Klinicky je charakterizovana chronickou progresiou,
zriedkavo atakovitou progresiou. Pacienti maju postihnuté motorické aj senzitivne nervové
vlakna (1).

3 Predanestetické vySetrenie a priprava

Precizna diagnostika NMO je zavisla od kvality trovne interdisciplinarnej spoluprace, ku
ktorej patria: Specializovana klinicka diagnostika, nervovosvalové, myologické vysetrenie,
zakladna laboratorna, elektromyograficka, histopatologicka, imunohistochemicka a elektro-
novo - mikroskopicka diagnostika (bioptické vySetrenie kostrového svalstva), enzymologické a
molekularnogenetickd diagnostika, neuroimunologickd a myoimunologickd diagnostika. Po
stanoveni diagnézy NMO je dolezité zistit’ multiorganové postihnutie a brat’ do ivahy zmene-
na reakciu pacientov s MNO na latky podavané pocCas anestézie a V perioperatnom obdobi
zvlast’ u pacientov pri jednodiiovej ambulantnej starostlivosti. Predoperacné vysetrenie
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spoCiva vo vySetreni neurologom, kardiologom, pneumoldogom. Potrebné su vySetrenia
zakladnych metabolickych parametrov (Na, K, Mg, Cl, Ca, ABR), kreatinkinaza, myoglobin,
EKG, RTG hrudnika, ECHO srdca a plticne funkéné testy. Specificky manazment pri
jednotlivych naj¢astejSich ochoreniach je v tabul’ke 5. Ked’Zze vel'mi vyznamné riziko poope-
racnych komplikécii pri NMO je zo strany dychacich ciest, perioperacnd starostlivost’” musi
byt zamerand na svalovu slabost, kaSel a manazment sekrécie z dychacich ciest, bulbarnu
dysfunkciu a restriként chorobu pl'ac (5).

Pri predanestetickom vySetreni treba patrat’ po deformitdch dychacich ciest, spankovom
apnoe, restrikénej funkénej porucha pluc, autonémnej dysfunkcii, kardiomyopatii, poruchach

vedenia vzruchu.

TabulPka 5 Patofyziologia a odporucané vySetrenia pri NMO (5)

ochoreni (napr.
infekcia hornych
dychacich ciest)
Resp. insuficiencia
Dysfunkcia
autondmneho NS

Lie¢ba bolesti

Choroba Patofyziolégia Klinické priznaky Liecba Predoperac¢né
vySetrenia
Duchenne a Mutacia Slabost’ Kortikoidy ECHO alebo
Becker dystrofinového Chronicka resp. Korekcia skoliozy | MRI srdca
génu, X - linia insuf., Podporna lie¢ba PTtcne funkéné
Kardiomyopatia testy
Myasthenia Protilatky proti Slabost’ Inhibitory AchE Plucne funkéné
gravis postsynaptickym Unava svalov Imunosupresia testy
Ach receptorom pri pohybe Steroidy Kontrolné
Vzdy postihnutie Azathioprine zobrazovacie
o¢nych svalov Rituximab vySetrenie -
Tymém Mycophenolate predné
Cyclosporine mediastinum
Metotrexat
Akutna
exacerbacia: IVIg
Plazmaferéza
Lambert- Protilatky ~ proti | Slabost’ - zlepSuje 34 Plicne funkéné
Eatonov sy presynaptickym sa pri zatazi diaminopyridine testy
kalciovym Cca 50% Onkologicka Kontrolné
kanalom malobunkovy liecba zobrazovacie
karcinom plic vySetrenie
Guillain - Barré | Autoimunitné Zaciatok na DK, Plazmaferéza Plucne funkcéné
ochorenie zhorSovanie 1VIg testy
Demyelinizacia Casto zagiatok po Podporna liecba Mozné spojenie
periférnych nervov | virusovom Rehabilitacia S neuroaxialnou

blokadou

3.1 Premedikacia
Anxiolytikd mézu byt vyhodné u pacientov, u ktorych pla¢ a strach mozu vyvolat’ alebo
zhorsit’ spazmus a dysfunkciu kardiovaskularneho systému Vv dosledku uvoliienia katechol-
aminov. Maju byt podané v znizenej davke, nakolko mézu spdsobit’ centrialnu depresiu
dychania. Pacient musi byt’ po ich podani kontinuilne monitorovany (2).
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4 Anestézia pri NMO ochoreniach

KrPucové odporucania pre anestéziu pri NMO

Pouzitiu succinylcholinu je potrebné sa vyhnat’ pri svalovych dystrofiaach, chorobach
motorického neurénu a myopatiach pre riziko malignej hypertermie, hyperkaliémie, rabdo-
myolyzy a zastavenia obehu.

Silne odporucané je kvantitativne monitorovanie svalovej relaxacie vzdy, ked’ su pouzité
nedepolarizujiice svalové relaxancia. V mnohych kazuistikach bol uspesne pouzity sugamma-
dex. Eliminacia rizika rezidualnej blokady bola pri jeho pouziti pocas operacie (5).

Nervovosvalové ochorenia st ¢asto davané vo vztahu k anestézii do jednej skupiny, pre
ktort existuju urcité spolo¢né odporucania, avsak tieto ochorenia maju svoje Specifika.

NMO vyzaduja pri planovani opera¢ného vykonu a anestéziologického postupu rad opatreni.
Ide o priamy (svalové relaxancia) alebo nepriamy (inhala¢né alebo niektoré intravenozne
anestetika) zasah do nervovosvalového prenosu (myasthenia, Lambert - Eatonov myaste-
nicky syndrém a kongenitalna myasthenia), o riziko rabdomyolyzy a malignej hypertermie pri
niektorych svalovych dystrofiach a kanalopatiach, respira¢né a kardialne postihnutie ¢i multi-
systémové postihnutie (myotonicka dystrofia).

Pozornost’ si vyzaduje i dlhodoba lieéba kortikoidmi (myasténia, autoimunitné myopatie a
neuropatie, Duchennova svalova dystrofia) alebo imunosupresivami. VeI'mi ¢asto dochadza pri
operaénom vykone K prelomeniu nastavenej krehkej rovnovahy. Indikaciu operaéného
vykonu a spdsob anestézie by bolo vhodné dokladne zvazovat’ v timovej spolupraci (neuro-
16g, internista, kardiolog, pneumoldg, fyzioterapeut, anestézioldg, vSeobecny lekar) (9).

Odportcania podl'a Katza a spol. pre pouzitie prchavych anestetik a svalovych relaxancii pri
najdolezitej¢ich NMO su v tabulke 6.

4.1 Monitorovanie

Odporacané je okrem zakladného monitorovania véitane svalovej relaxacie a teploty aj
invazivne monitorovanie TK, elektrolytov a ABR.

4.2 Regionalna anestézia (RA)

RA je ve'mi vhodna pre pacientov s NMO, u ktorych je podanie opiatov neziaduce. Pred
podanim RA by malo byt dobre dokumentované neurologické vySetrenie. Pri rychlo
progredujucom ochoreni sa mnohi vyhybaji RA, pretoze moze byt tazké rozlisit' progresiu
choroby a komplikaciu RA. U pacientov s kardiovaskularnymi komplikaciami a dysfunkciou
autonomneho NS mozZe pri neuroaxialnej blokdde vzniknit’ tazka hypotenzia (2).

Tabul’ka 6 Odporucania pre anestéziu (5)

Choroba Prchavé Succinylcholin | Nedepolarizujice | Regionalna
anestetika svalové anestézia
relaxancia

Duchenne- Nie Nie Znizena davka Ano

Becker

Myasthenia Ano Ano, rezistencia | Znizena davka Ano

gravis

Lambert-Eaton | Ano Znizena ddvka | ZniZena ddvka Ano
Guillain- Barré | Ano Nie Znizena davka Ano

Dalsie odport¢ania pre anestéziu a d’alsie NMO podl'a Vohaiiku a Stoura¢a su v tabulke 7.

4.3 Intravendzne vz. prchavé anestetika

Intravendzne anestetikd mozu ulah¢it’ intubaciu aj bez pouzitia svalovych relaxancii. TIVA
s kratko u¢inkujucimi anestetikami a opioidmi urychl'uje zobudzanie a redukuje poopera¢né
respiracné komplikacie. Niektori pacienti s NMO su vSak velmi citlivi na tieto latky, moze
vzniknat predizené apnoe a depresia dychania. Prchavé anestetika znizujii dostupnost’ kalcia
v myoplazme a znizuju odpoved’ kontraktilnych vlakien.
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Tabulka 7 Anesteticka stratégia pri NMO (9)

Choroba RA | Prchavé | Suxameth. NdM Opiaty Ostatné
anest.

Spinalna muskular- Ano Nie

na atrofia

Amyotroficka Ano Nie

lateralna skler6za

Syndrom Guillain - Ano Nie Pozor na

Barré dysautondémiu

Myasthenia Ano ZniZens

citlivost’

Lambert - Eatontv Ano ZvySena

myastenicky citlivost’

syndrom

Dystrofinopatie Nie Nie

Myotonicka An | Nie Nie Zvysena | ZvySena | ZvySena

dystrofia 0 citlivost | citlivost’ | senzitivita
na thiopental a
propofol

Kongenitalna Nie Nie

myopatia

Kongenitalne Nie Nie

svalové dystrofie

Mitochondrialne Nie Nie Thiopental a

choroby propofol
interferuja
s funkciou
mitochondrii
propofol
nepodavat’
kontinualne

Pompeho choroba Nie Nie

NdM - nedepolarizujtice myorelaxancia

4.4 Svalové relaxancia (NMBA)

Utinok NMBA zavisi od procesu ochorenia, ale vo vieobecnosti je potrebné sa vyhnut’
SCH pri vSetkych NMO okrem myasthenie gravis, pri ktorej mdze byt potrebna
dvojnasobna davka (2). Po spravnom podani intravendznych anestetik nedepolarizujice
svalové relaxans nemusi byt’ vobec podané. Ak je jeho podanie nevyhnutné, davka musi byt
redukovana na 10 - 20 % kvoli zvySenej citlivosti. Preferované je atracurium pre spontannu
Hoffmanovu degradaciu, ale davka musi byt starostlivo titrovana za monitorovania svalovej
relaxacie.

5 Komplikdcie NMO v periopera¢nom obdobi

Z najcastejsich komplikacii v perioperacnom obdobi st povazované rabdomyolyza, respirac-
né komplikacie, komplikacie KVS, dysfunkcia autonémneho NS, myotonické reakcie a
maligna hypertermia.

6 Pooperacna starostlivost’

Nakol’ko st pacienti s NMO ohrozeni vys$ie uvedenymi komplikaciami, mal by byt’ starost-
livo zvaZovany Cas extubdcie, planované miesto hospitalizacie pacienta po operacii, aby bolo
prentho pooperacné zotavovanie ¢o najbezpecnejsie.
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7 Zaver

U pacientov s NMO je dolezité starostlivé predoperaéné vysetrenie V timovej spolupraci,
zvazZenie potreby opera¢ného vykonu a jeho rozsahu, anestézia skusenym anestézioldgom,
pooperacna starostlivost’ na adekvatnom oddeleni, aby sme sa vyhli komplikdciam u tychto
pacientov. Ddlezité je popisat’ neurologicky stav pred celkovou aj regionilnoiu anestéziou.
Anestézia méze mat’ u pacientov s NMO vplyv na pooperacnt svalovu slabost’. Zakladom je
vyber a ddvka NMBA a latok na zrusenie ich u¢inku, vratane sugammadexu, za monitoro-
vania svalovej relaxacie (5).
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