Doporu¢eny postup peroper&ni pé&e u pacienfi s myasthenia gravis.

1. Kritické stavy spojené s myasthenia gravis (MG):
1.1.Rozvoj cholinergni krize:

Cholinergni krize je 2zjsobena absolutniméi relativnim gedavkovanim inhibitar
cholinesterdzy (ICHE) pouzivanych ¥ MG: ambenonium (Mytelase), pyridostigmin
(Mestinon), distigmin (Ubretid), neostigmin(Syntgstin).

Vyzn&uje se kombinaci nikotinovychignaki (tres, fascikulace, zaSkuby, svalova slabost) a
autonomnich muskarinovych sympiorfhypersalivace, bronchialni hypersekrece, nauzea,
zvraceni, pijmy, bolesti licha, bradykardie, miéza)fifpodavani anticholinergik mohou byt
tyto autonomni znamky mitigované. V torfigmd |ze v diferencialni diagnoze vyuzitinku
neostigminu: dojde-li po &m ke zhorSeni svalové slabosti, jednd se pi@odiobr o
cholinergni krizi.

1.2.Rozvoj myastenické krize, nutnost protrahované uréé plicni ventilace

Krozvoji myastenické krize muaze dojit pFirozenym pribéhem onemocgni,
psychickym, ¢ fyzickym stresem, infekty s hyperpyrexii, ¢i podanim nevhodné
medikace. Mezi |éky ovliviiujici nervosvalovy fenos pai fada preparét pouZzivanych
v anesteziologii, intenzivni péi ostatnich pibuznych oborechNekterym je mozno se zcela
vyhnout (benzodiazepiny), u ostatnich plati obgée jejich indikace musi byt jednozna
podloZzena a jejich podani sédi zvlaStnim reZzimenfnag. nedepolarizujici periferni
myorelaxancia v redukované davce za monitoraceosegaloveho fenosu apod.).

Hlavni skupiny latek ovliviiujicich nervosvalovy g‘enos:

1.2.1 Benzodiazepinypokud mozZnmepodavame

1.2.2 Centralni myorelaxancia(guaifenesin, baclofen...jtrepodavame

1.2.3 Periferni myorelaxancia nedepolarizujici se zvySenou citlivosti a protrahovanym
pisobenim je nutno @dat i u pacieni vremisi, se subklinicky probihajici M@

s minimalnimi (énimi) pfiznaky.Obecr volime preparéaty s kratkym pa@msem a rychlou
eliminaci: atrakurium, vecuronium, mivacurium. CAMEE nemocnych k&enych ICHE nize
byt ovlivnéna degradace mivacuria cholinesterazami.

Podminka podani:

a. Vykon vyzadujici svou podstatou bezpodndimesvalovou relaxaci (laparoskopie,
rozsahlé nitrobiSni vykony...)

b. Redukce inicialni vypétené davky na 20-50%

c. Monitorace neurumuskularni transmise (NMT). K morati nervosvalovéhaorenosu
je wtSinou vyuzivana metoda neurostimulace elektrickfionofazickym impulsem
pomoci kozni elektrody nalepené nad naithgrem zvoleného nervu &inou n.
ulnaris). Motorickd odezva (vtomto fipact pohyb palce) je sniména
akcelerometricky. Hodnoti se dijedno podrazehi, ¢i ¢tyii za sebou jdouci stimuly
(train of four — TOF). Na podobném principu pracy&Sina dostupnychifstroji, &
jiz samostatnych (n@#gp TOF — Watch fy. OrganonXi integrovanych v
monitorovacich systémech anesteziologickyiibtji.

Pres pouziti redukované davky je nutno vzdyitad s prodlouzenym dinkem, opakované
podavani s vyjimkou extrendrdlouhych vykoii neni vhodné.



1.2.4 Periferni myorelaxancia depolarizujici — sudaylcholinjodid (SCHJ): je Iépe
tolerovan, jeho tinek miZze byt dokonce mensSi nez u zdravych jedlinEresto se #tSinou
doporuiuje jeho davku redukovat. Opakované podani hrodirginovanou Il. fazi blokady.
CAVE: u nemocnych kenych ICHE nize byt ovliviéna degradace SCHJ cholinesterazami.
Pred podanim SCHJ nepouzivat ,priming“ — i malé déw&depolarizujiciho relaxanciaiide
vést k gedtasné paréze, hypoventilaci, négimodnosti DC a ve vysledku k prodlouzenému
pusobeni.

Indikace podaninemoznost endotrachealni intubace (ETI) v pouh&iimhalaini anestezii,
piedevsim §i rychlém Gvodu u piného Zaludku. Monitorace NMTVfeodna.

1.2.5 Prchava inhal#&ni anestetika: maji giimy vliv na nervosvalovyig@nos, zvySuji potenci
perifernich relaxancii, obe&nvolime Fednostd preparaty s kratSi eliminaci (desfluran,
sevofluran).

1.2.6 Lokalni anestetika (LA: vy3Si sérové hladiny LA mohou ovlivnit nervosway
pienos, obecr ale profit lokalni/regionalni anestezie toto riaikprevySuje Techniky
s menSim mnoZstvim podané latky jsotkdy uprednostiovany (SAB versus epidurdini
blok), epiduralni anestezie se zavedenim katetigmére umoziuje lepSi titrovatelnost
rozsahu blokady a poopeérd analgezii s redukci systémowpodanych opioitl. Lépe
tolerovana jsou amidova LA, u nemocnycheéych ICHE niZe byt ovlivena degradace
esterickych LA. Absoluthkontraindikovan je Prokain.

1.2.7 Dantrolen indikaci je maligni hypertermie, maligni neurdieky syndrom,
hyperpyrexie @ intoxikaci budivymi aminy

1.2.8 Kortikosteroidy: zahajeni |&by z indikace MG di jiné) mize paradox& zpasobit
pirechodné zhorSeni svalové slabosti. Naopak jsowlapany u MG chronicky jako
imunosuprese, je jejich vysazeni extrémebezpéne.

1.2.9 Antibiotika aminoglykosidova, mérg makrolidova, glykopeptidova, doxycyklin,
erytromycin, ofloxacin, ciprofoxacin, peniciliny, sulfonamidy.

1.2.10 Blokatory kalciovych kanéaih

1.2.11 Beta blokéatory

1.2.12 Magnesium zejména ve vysSich davkach nez Q0fg p.o, nebo podany i.v.

1.2.13 Antiepileptika

1.2.14. Anticholinergika

U skupiny 1.2.10 — 1.2. 14 jg‘€ba vzdy individualné zvazit benefit oproti riziku
podanych léki. V pripadé zvySeného rizika je vhodné hledat jiné ebné alternativy.

1.3 Centralni atlum dechu

Rizikové jsou vSechny centr@rtlumici latky: benzodiazepiny, sedativa, inkalaa iv.
anestetika, opioidy.Obecr volime preparaty s malou kumulaci a kratkym kdntex
senzitivnim poléasem, zvlagt pi opakované&i kontinualni aplikaci

U nemocnych l&nych ICHE niZe byt teoreticky ovlivena degradace remifentanilu,
nicméré byva doportovan.

2. Prakticky postup
2.1 Fredoperani priprava

2.1.1U planovanych vykainje nutné dosahnooptimalizace stavui za cenu méhbéznych
metod (aplikace intravenoznich imunoglobtijiplasmaferéza).



2.1.2 Krom¢ neurologického vySefeni zvazit provedenispirometrie. Usilovna vitalni
kapacita a negativni inspinai tlak jsou hlavni markery ventdai rezervy a funkce dychacich
svali.

2.1.3Pro pooperéni p&i musi bytv zaloze ventilovanéizko na oborové JIRi KARIM.
2.1.4Chronicka terapie (ICHE, kortikosteroidy) se podava irano v deei@ee a pokkalje
po vykonu enteralnii parenteralni formou.

2.1.5 Vzhledem ke zvySené unavitelnosti byélan byt EZna gFiprava (klysma...) co
nejSetrijSi. Je vhodné zadit pacienta naa¢atek operatniho programu, protoze rano byva
fyzicka sila nejetsi.

2.1.6 U pacient I|éfenych Kkortikosteroidy je nutné peropetai navySeni davky
(hydrocortizon 50-300 mg i.v./24 hod dle rozsahlkonu). Sodasré je nezbytna prevence
stressovéhoiedu (omeprazol 40-80 mg/24 h).

2.1.7 U pacient lééenych imunosupresivy zvazit ATB profylaxi s pihlédnutim k typu
operace a vySe uvedenym riaik nekterych ATB (viz 1.2.11).

2.1.8Kontrola mineralogramu lkorekce ev. elektrolytové dysbalancg nezbytna (CAVE
hypokalemie, hypokalcemie, hypermagnezemie).

2.1.9 Premedikace:obecrt pouzit redukované davky vzhledem Kk riziku cenff@nitlumu.
Nevhodné jsou benzodiazepiny, krortofisopamu (Grandaxin). Na noc lze pouzézié
nebenzodiazepinové hypnotikum (zolpidem — Hypnogeithiiaden, neuroleptikum (tiaprid),
pro ranni premedikaci prometazin i.m., pethidim.j. ev. tiaprid. Mozna je i.v. sedace
titrovanou davkou opioidu a propofolu po navezsmbperaniho traktu, kdy je jiz nemocny
pod stalym dohledem.

2.2 Volba a vedeni anestezie

2.2.1NejvhodrgjSi je pouzitilokélni/regiondlni techniky, ev. doplgnéi.v. analgosedaci
(opioid + propofol). Vyhody a nevyhody subarachrdgithi versus epiduralni anestezie i
jednotlivych skupin LA jsou uvedeny vySe (1.2.6).

2.2.2.je-li z povahy vykonudi jiné kontraindikace(alergie na LA, nesouhlas nemocného,
hemorrhagicka diatéza..nemozné pouzit regionalni technikiipada v ivahu jako druha
volba celkova anestezie bez aplikace nedepolarizujicichywrelaxancii: kombinace i.v. +
inhalani, pripadre TIVA, piedevsim pro kratSi vykony.

Vhodné preparatypropofol, etomidéat, remifentanil, alfentanil, soff@nil, GQ/N,O, desfluran,
sevofluran, (izofluran)

Zajisteni DC. oblicejova maska/airway, ev. laryngealni maska je pveitiou. Je-li nezbytna
ETI, pak pokud mozno bez pouziti SCHJ (Gvod prohaipiod, ev. inhaléni - sevofluran).
SCHJ je nezbytny u rychlého Uvodu artippd nemoznosti laryngoskopie/intubace i p
hluboké anestezii.

Ventilace:prohlubovana, evizena.

Intolerance endotrachealni rourky interference s ventilatorem nenividem ke svalové
relaxaci !!!

2.2.3Je-liz povahy vykonu nezbytadalova relaxacepouziji se redukované davky
nedepolarizujicich myorelaxancii za kautel uvedanyodd.1.2.3. Umaiiji-li to intubani
pone¥ry, je vhodné intubovat bez stasného pouziti SCHJ. Nutno ditat se synergickym
efektem prchavych anestetik, Ize zastavitvqgu prchavého anestetika gegdstihem a fejit
s koncem vykonu na i.v. sedaci propofolem, dokudnsgrati dostatma svalova sila.
Pausalni pouziti dekurarizace neni vhodné vzhledemku cholinergni krize.



2.3 Pooperd&ni p&e

2.3.11 po extubaci musi byt pacient observovamimalné na monitorovaném hizku s
ventilatorem v zaloze. Svalova slabost s hypovacitti neprfichodnosti dychacich cest se
muze manifestovat s odstupenikolika hodin, staly dohled umadgje i adekvatni analgezii
bez rizika centralni apnoe.

2.3.2.Analgezie: nejvhodrjSi je regionalni (epiduralnijpodani. Ksystémoveé analgeze
mozné vyuzit titrovanou i.v. kontinualni aplik&aitelnych opioidi (sufentanil, remifentanil)
s vyhodou v kombinaci s paracetamolem (Perfalgén)inym neopiatovym analgetikem
(metamizol, ketoprofen)

2.3.3 Pri lé¢bé parézy GIT konzultovat ped ev. podanim neostigminti distigminu
oSetujiciho lékae (neurologa) vzhledem Kk rizikieholinergni krize Prokinetika typu
metoclopramidu jsou tolerovana.

V pripadé nejasnosti kontaktovat Centrum myasthenia gravis

Seznam zkratek:

ATB — antibiotika

GIT — gastrointestinalni trakt

ICHE - inhibitory cholinesterazy

JIP — jednotka intenzivni pé

KARIM — Klinika anesteziologie, resuscitace a irgemi mediciny
LA - lokalni anestetika

MG — myasthenia gravis

NMT - neurumuskulérni transmise

SAB -subarachnoidealni blokada (anestezie)
SCHJ - succinylcholinjodid

TIVA — totalni intravenozni anestezie

VFN — v8eobecna fakultni nemocnice

MUDr. Josef Zavada, CSc., KARIM 1. LF a VFN Praha

MUDr Jiti Pitha, ved. Centra myasthenia gravis, Neurologickd@ikdi 1. LF a VFN Praha



