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DMD/BMD je progresivni nervosvalové onemocnéni charakterizované
postizenim nékolika organovych systému. Kromé kosterniho svalstva je
nedostatek dystrofinu také v myokardu pacientd s DMD/BMD, coz ma
za nasledek progresivni kardiomyopatii. Myopaticky myokard predsta-
vuje vyznamné riziko zvysené nemocnosti a umrtnosti v dobé velkych
chirurgickych zakrok(. Pecliva pozornost musi byt vénovana pacientovi s
DMD/BMD v pribéhu celého predoperaéniho a pooperacni obdobi.
Vybér anestézie je rozhodujici a je tfeba se vyhnout anestetikiim, ktera
se u této populace pacientl projevila jako skodliva. Pfedanesteziologic-
ké vySetfeni by mélo zahrnovat konzultaci s kardiology a podrobné
predoperacni vysetreni. Pfedoperacni management ma za ukol ovéfit,
Ze oslabeny myokard nebude ohrozen fyziologickymi zménami jako je
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hypotenze nebo vyznamné zmény objemu tekutin.
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Uvod

Duchennova svalova dystrofie (DMD) a Beckerova
svalovd dystrofie (BMD) jsou recesivni onemocnéni
vazana na chromozom X, ktera jsou vysledkem mutaci
v dystrofinovém genu. Dystrofinovy gen je gen 2,5-Mb
a je lokalizovan na chromozomu Xp21.1 (1,2).

Screeningové studie u novorozencl ukazuji, Ze
prevalence ¢ini asi 1: 5000 (3). DMD je progresivni
nervosvalové onemocnéni a je obvykle diagnostikova-
no poté, kdyz dité nespliuje

v raném détstvi o¢ekavani v oblasti vyvoje hrubé
motoriky. BMD je mirnéjsi forma onemocnéni a je
vysledkem mutaci, kterym se nedafi vytvorit funkéni
dystrofinovou molekulu. Kromé onemocnéni kosterni-
ho svalstva DMD/BMD u pacienta vede ke vzniku kar-
diomyopatie, kterd se vyznacuje postupnym poklesem
ejekéni frakce (4). Kardiomyopatie

se klinicky projevuje béhem obdobi dospivani, ale
zmény v myokardu dokdazi neinvazivni zobrazovaci
vySetfeni zaznamenat mnohem dfive. Kardiomyopatie
v soucasné dobé predstavuje hlavni pfi¢inu Umrti u
pacientd s DMD.. V oblasti zvladani dychacich obtizi
spojenych s onemocnénim bylo totiz dosazeno zlepse-
ni. Pfi pitvé myokard vykazuje oblasti hypertrofie my-
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ocytl, atrofii a fibrozu (5). Neexistuje G¢inna lécba,
avsak bylo prokdazano, ze kortikosteroidy dokazi zmé-
nit pfirozeny pribéh projevi onemocnéni jak u sval-
stva kosterniho tak u srdec¢niho svalu (6-8).

V dusledku pfitomné kardiomyopatie existuje u pa-
cientd s DMD/BMD zvySené riziko, pokud podstupuji
sedaci nebo celkovou anestezii. Bohuzel jsou sekun-
darni operace vzhledem k multisystémové povaze
onemocnéni nutné. Sekundarnim projevem progresiv-
ni nervosvalové slabosti je ¢asto skoliéza a jeji nasled-
né chirurgické ortopedické feSeni (4,7). Pacienti s
DMD/BMD by méli prochazet podrobnym predope-
racnim vysetfenim i pooperacnim sledovanim, pokud
ma byt zabranéno onemocnénim a Umrtim spojenym s
anestézii a chirurgickymi zakroky. Kromé toho se do-
porucuje nacasovani velkych chirurgickych zakroki
souvisejicich s onemocnénim, jako je chirurgické fese-
ni skolidzy, do ranych fazi Zivota ditéte pred nastupem
zavazné dysfunkce myokardu za ucelem snizeni kardi-
ovaskularniho rizika (9). A konecné, operace pacienta s
DMD/BMD by méla byt provedena v nemocnici vyba-
vené pro feseni specifickych scénar, které u pacient(
s nervosvalovymi poruchami mohou nastat.

Potencialni vliv DMD na perioperacni nemocnost a
dokonce umrtnost nemUze byt ignorovan.
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Literatura vypovidd o vyznamné zvySeném riziku
pfi anesteziologické péci u pacientd s DMD (10 - 12).
Zpravy jiz publikované nastinily potencial perioperacni
mortality a Sethna et al. (10) popisuji peroperacni
srdecni zastavu a smrt u 2 z 25 pacientd, ktefi pod-
stoupili anesteziologickou péci. Nicméné novéjsi zpra-
vy prokazuji, Ze s lepSim pochopenim patofyziologie
nemoci, zplUsobu zasaZeni cilovych organ( a se zlepse-
nim perioperacni péce jsou priznivé vysledky mozné iv
této narocné populaci pacientl. Po prezkoumani pri-
padl 91 pacientll s DMD, podstupujicich 232 ortope-
dickych chirurgickych zakrok(i, Muenster et al. (13)
nezaznamenal Zadné vainé komplikace souvisejici
s anestézii a zadny pripad nevysvétlené horecky nebo
rhabdomyolyzy.

Predoperacni hodnoceni

Stav srdce pacienta s DMD/BMD je pfi predope-
racnim testovani tieba peclivé zvazit.

Konzultace s kardiologem pred anestézii se velmi
doporucuje u pacientd podstupujicich celkovou ane-
stézii u velkych chirurgickych zakrokd, jako je napfiklad
chirurgie skolidzy.

Nacasovani kardiologického vysSetfeni do obdobi
tésné pred operaci ma zajistit, Ze budou chirurgickému
tymu k dispozici pfesné hemodynamické informace.
Predoperacéni hodnoceni by se mélo zaméfit na vy-
hodnoceni stavu cilovych organ vramci DMD a na
vytvoreni anesteziologického planu na zdkladé uciné-
nych zjisténi.

Kromé postiZeni srdce jak je uvedeno vyse, je u pa-
cientd s DMD obecné pfitomno také postiZzeni respi-
ratniho systému. Vzhledem k synergickému vztahu
dychaciho systému a srdecni funkce se doporucuje do
predoperacniho hodnoceni zahrnout také konzultaci s
pneumologem. Pro Uplnou diskusi tykajici se zaleZitos-
ti dychaciho systému u pacientl s DMD c¢tenare odka-
zujeme na revizni rukopis publikovany v tomto ¢asopi-
se, jehoz autory jsou pneumologové z American Colle-
ge of Chest Physicians (14), ktefi se podileli na vyvoji
dokumentu konsensualniho prohlaseni.

Anamnéza a vysSetieni

Predoperacni vysetieni by mélo zacit podrobnou
anamnézou a fyzikalnim vysetienim. Klasifikace srdec-
ni vady dle New York Heart Association (NYHA) se u
této populace pacientl vzhledem k pfitomnému po-
hybovému onemocnéni aplikuje obtizné. Zndmky a
priznaky srdecniho selhani jsou ¢asto mirné. Zahrnuiji,
ale nejsou omezeny na: hubnuti, zvraceni, bolesti bfi-
cha, poruchy spanku, snizeny mocovy vydej, Unavu a
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neschopnost zvlddat kazdodenni ¢innosti. Bolest na
hrudi je ¢astym problémem, a ackoli je s nejvétsi prav-
dépodobnosti zplsobena kosternim svalstvem, nemé-
la by byt podcenovana, zvlasté je-li silna nebo trvala.

Pfedoperaéni fyzikalni vySetfeni by mélo byt zaha-
jeno meérenim vitalnich funkci, vcetné hmotnosti,
krevniho tlaku a srde¢ni frekvence. Stanoveni zakladni
srdecni frekvence je také dulezité, nebot mnoho paci-
entd s DMD ma priznaky klidové sinusové tachykardie
dokonce i za nepfitomnosti komorové dysfunkce. Etio-
logie sinusové tachykardie je nejasnd. Néktefi vysetfu-
jici predpokladali, Ze predstavuje dysregulaci auto-
nomniho nervového systému, ale je to pravdépodob-
né vysvétleni neuplné (15). Krevni tlak by mél byt
presné zaznamenan, protoZe u starsich nonambulant-
nich pacientd je hypotenze Casto pritomna. U pacienta
s hypotenzi je zvySené riziko klinicky vyznamného
poklesu krevniho tlaku pfi dramatickych zménach
hladin tekutin v pribéhu procedur spojenych s velkou
ztradtou krve. Farmakologickd lécba predepisovana
kardiologem by méla byt v obdobi pred zdkrokem
maximalizovana.

Pfedoperacni vysetfeni by mélo rovnéz zahrnovat
podrobné srdecni testy. Pozornost by méla byt véno-
vana dokumentaci pravidelného rytmu a pfritomnosti
Ci absenci Selestll nebo srdecniho cvalu. Rozpoznané
srdecni projevy, jako je periferni edém a hepatosple-
nomegalie, je tfeba zaznamenat. Sekundarni edém je
Casto u nonambulantnich pacientd pfitomny a nemél
by byt nespravné intrepretovan jako souvislost se
srdecni dysfunkci.

Primdrni vyznam pro anesteziology ma potencialni
zasazeni dychacich cest, které maze vést k problémim
s jejich managementem. V reviznim rukopise Muen-
ster et al. zaznamenali, ze problematicka laryngosko-
pie byla hldsena u osmi pacientl - ve 3,4% pripadd,
coz je vyrazné vyssi hodnota nez v bézné pediatrické
populaci. Ackoli literatura tuto konkrétni problematiku
neresila pfilis podrobné, existuji zpravy o potencidlu
problémi pri endotrachedlni intubaci pacientl s raz-
nymi formami svalové dystrofie. Ve vétsiné pripadl
problémy souvisi s progresivni fibréozou a kosternim
svalstvem. PostiZeni Zvykacich svall omezuje otevieni
Ust a postiZzeni krénich svalll omezuje flexi a extenzi.
Tato témata by mély byt také feSena v prabéhu pre-
doperacniho hodnoceni dychacich cest.

Predoperacni srdecni testy

Pfedoperacni testovani by mélo zahrnovat elektro-
kardiogram (EKG) a také neinvazivni hodnoceni srdec-
ni funkce, jako je echokardiogram nebo srdeéni MRI
(9). Ve vzacnych pripadech mlze byt predoperacné
indikovana také zatézovd dobutaminova echokardio-
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grafie. Bohuzel, klidovy predoperacni echokardiogram
nemusi odraZet schopnost kardiomyopatického srdce
reagovat na stres béhem operace a velkého chirurgic-
kého zakroku.

Zatéiova dobutaminovd echokardiografie miuze
poskytnout dalsi dilezZité informace pro peroperacni
management. Téma by mélo byt konzultovadno s kar-
diologem béhem predoperacnich vysetreni. Konec¢né
muzZe byt také vyuZit Holterllv monitor, a to zejména u
pacientl, kde byly abnormality rytmu jiz dfive zazna-
menany. Casto se mlZe objevit komorova ektopie,
zejména u starsich pacientl s DMD.

EKG je v rdmci pfedoperacniho hodnoceni pacienta
s DMD/BMD dulezité. Zakladni EKG by mélo byt ziska-
no v co mozna nejkratsim obdobi pred operaci, proto-
Ze se EKG s postupujici nemoci proménuje. Je duilezité
si uvédomit, Ze abnormality v EKG jsou pfitomny jak u
kojenc a malych déti tak u starsSich chlapct a pred-
chazeji vzniku funkénich nasledkd systolické dysfunkce
nebo rozsifeni levé komory (16). Hypertrofie levé ko-
mory je nejcastéjsSim nalezem u mladych pacientl s
DMD a projevuje se pfitomnosti viny Q >98. percentilu
ve vedeni Ill nebo V6. Pravokomorova hypertrofie je
druhou nejcastéjsi abnormalitou. Mezi charakteristic-
ké nalezy u starsich pacientd patfi sinusova tachykar-
die, vysoké viny R v pravém prekordiu se zvySenym
pomérem vin R/S (R/S), kratky interval PR, hypertrofie
pravé komory (RVH a hluboké viny Q ve vedeni |, aVL,
V5 a V6) (15,17).

ZlepSeni v oblasti zobrazovani srdce prokazalo, ze
kardiomyopatie souvisejici s DMD je ptitomna od utlé-
ho véku, dlouho pred nastupem priznak(. Diastolické
abnormality jsou také pfitomny, a bylo prokazano, ze
predchazeji systolickym abnormalitam (18). Doporucu-
je se, aby srdecni funkce byla posouzena v dobé sta-
noveni diagndzy nebo ve véku 6 let a alespon jednou
za 2 roky se vySetfeni opakovala az do véku 10 let.
KaZzdoroc¢ni hodnoceni by mélo byt provadéno od do-
sazeni véku 10 let nebo dfive, pokud jsou pfitomny
pfiznaky (9,17).

Echokardiografie byla historicky upfednostriova-
nym zpUsobem zobrazovani srdce, avsak objevila se
moznost MRI srdce (CMR). Echokardiografie je Casto
omezena akusticky Spatnymi okny, a snimky je zejmé-
na u starsich pacientl s DMD obtiZzné presné interpre-
tovat. CMR skyta v dané populaci pacientd vyrazné
vyhody, a umoznuje ziskat presné informace o funkci
pravé i levé komory srdecni. Kromé toho CMR umoz-
nuje identifikaci myokardialni fibrézy prostrednictvim
metody pozdniho zvySeni gadolinia. Pfitomnost fibrézy
byla prokazana u pacientl jesté pred nastupem dys-
funkce levé komory (19,20). CMR umoznuje také iden-
tifikaci abnormalit vidaken myokardu, o nichz je znamo,
Ze se u mladych pacientl s DMD vyskytuji i za pritom-
nosti normalni ejekcni frakce levé komory (20).

© 2013 John Wiley & Sons Ltd

L.H. Cripe and J.D. Tobias

Transfuzni management

V dobé predoperacnich hodnoceni je mozné hovo-
fit také o strategiich jak omezit potfeby alogenni
transfuze (21). Mohou byt zvlasté dllezité u velkych
ortopedickych operaci, protoZe o pacientech s DMD a
dalsimi nervosvalovymi pfi¢inami skolidzy je znamo, Ze
maji podstatné vétsi krevni ztraty béhem spinalni fuze
- ztradci v prdméru 78% z celkového odhadovaného
objemu krve ve srovnani s 20% u pacient0 s idiopatic-
kou skolidézou (22). Je to zvlasté duleZité u starsich
pacientdl s DMD, ktefi mohou mit sniZzenou rezervu
myokardu. A dale proto, Ze kardiovaskularni pficiny
zastavy srdce jsou pfriciny nejcastéjsi (41% ze vsech
zastav ve studii Bhananker et al.), s hypovolémii ze
ztraty krve a hyperkalémii z transfuze skladované krve
coby nejcastéjSimi identifikovatelnymi pficinami (23).
Vzhledem k témto obavdam by méla byt v obdobi pre-
doperacnich vySetfeni vénovana pozornost predcha-
zeni problém(m s krvi, hodnocenim zakladniho hemo-
globinu a dle potreby |écby anémie. Ostatni predope-
raéni moznosti zahrnuji pouziti erytropoetinu a auto-
logni darcovstvi krve.

Problémy s erytropoetinem spocivaji nejen v jeho
nestalé ucinnosti, jak je uvedeno v literature — nékteré
studie nepotvrdily Zadné jeho vyhody - ale také ve vysi
jeho pofizovacich naklad( a nepohodli pro pacienta:
napf. potfeby tydennich navstév a laboratorniho mé-
feni hemoglobinu a podkoznich injekci (24-26). Po-
dobné také naklady a ¢asovd omezeni snizily nadseni
pro predoperacni autologni odbér. DalSim problémem
spojenym s erytropoetinem je mozné zvyseni rizika
trombotické prihody. V dospélé populaci Stowell et al.
(27) uvadi vyssi vyskyt hluboké Zilni trombdzy ve 4,7%
versus 2,1% u kohorty 680 dospélych. Pacienti s chro-
nickym onemocnénim mohou mit dalsi zdravotni nebo
nutriéni potize, které ovliviuji fungovani srazlivosti.
Nutri¢ni problémy a nedostateény pfijem vitaminu K
muZe mit za ndasledek nizkou hladinu na vitaminu K
zavisejicich koagulacnich faktord, coZ vede k predope-
raéni dysfunkci koagulace. Predoperacni vysetreni
koagulacni funkce a jednoducha opatteni, jako je po-
dani vitaminu K (ordlné nebo intramuskularné) muze
podobné problémy zmirnit. Koagulacni funkce muze
byt dale postizena chronickym uzivanim nesteroidnich
protizanétlivych latek (NSAID). Pferuseni uzivani vétsi-
ny NSAID 2-5 dn0 pred operaci bude mit za nasledek
obnoveni normalni funkce krevnich desti¢ek. Pozor-
nost by méla byt také vénovana bylinnym nebo ho-
meopatickym lékdim, které jsou Casto v populaci paci-
entd s DMD uzivany. Nékteré ztéchto prostredkd
véetné Cesneku, ginkgo biloba a Zensenu mohou mit
také vliv na koagulacni funkce.



Cardiac operative management in patients with muscular dystrophy

Podrobné pokyny

Mnoho pacientldl s DMD podstupujicich chirurgicky
zakrok bude mit komplexni zdravotni problémy, které
jsou dasledkem jejich multisystémového onemocnéni.
Pacienti mohou dostavat kontinualni chronickou pod-
poru dychani nebo mohou vyZadovat pouze podporu v
noci. Podrobné pokyny by mély zahrnovat resuscitacni
parametry a prizkum postoje k dlouhodobé zavislosti
na mechanické ventilaci, pokud by tak mélo byt nutné.
O téchto otazkach by si méli pacient s rodinou pro-
mluvit pred kazdym chirurgickym zakrokem.

Peroperacni péce

V zdvislosti na typu chirurgického vykonu a neuro-
kognitivni Urovni pacienta moznosti zahrnuji celkovou
anestézii, lokalni anestézii nebo monitorovanou
anesteziologickou péci. Ackoli k prokdzani vyhod jedné
techniky nad jinou neexistuje medicina zaloZzend na
dlikazech, mGzeme predpokladat, Ze vyhnuti se celko-
vé anestézii a endotracheadlni intubaci by bylo vhodné
pro snizeni rizika vyskytu perioperacnich komplikaci,
zejména respiracnich (28-30). Nicméné pro velké chi-
rurgické zakroky je celkova anestézie a endotracheadlni
intubace nutna. Vzhledem k potencialnim problémdim
v oblasti managementu dychacich cest by mélo byt
snadno dostupné vhodné zafizeni k jejich zvladani,
véetné nastrojl pro nepfimou laryngoskopii (31).

Vybér techniky a lék( pouzivanych k indukci ane-
stézie se fidi pacientovymi pfidruzenymi onemocné-
nimi, posouzenim, jak snadno by bylo mozné provést
trachedlni intubaci, jakoz i preferencemi pacienta
a/nebo demografickymi faktory (vék a kognitivni funk-
ce). Ackoli je to sporné, mizZe pouZiti tékavych aneste-
tik vyustit v rhabdomyolyzu a hyperkalémii nesouvisici
s maligni hypertermii. | kdyZ pfesny mechanismus neni
presné znam, existuji dikazy o tom, Ze dlouhodobému
uzivani téchto Iéka pacienty s DMD je tfeba se vy-
hnout (11,32,33). Je pravdépodobné, Ze existuje ome-
zené riziko téchto problém( béhem kratké inhalacni

indukce anestézie pfed umisténim intravendzni kanyly.

Nicméné vzhledem k tomu, Ze intravendzni kanyla
mulZe byt umisténa snadno i po peroralnim podani
midazolamu jako premedikace, 50-70% oxidu dusného
pres masku a lokalniho anestetika v krému se zda po-
tfeba vyuziti tékavych latek omezena.

Volba prostfedkd pouZitych k indukci anestézie by
méla byt zaloZena na pacientové komorbidnim srdec-
nim stavu. Ackoli vliv etomidatu na funkci nadledvin
vedl k prehodnoceni jeho poufZiti pfi endotrachealni
intubaci u kriticky nemocnych pacientd v rezimu JIP,
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mUzZe byt nadale vhodnou volbou pro indukci anesté-
zie u pacientll se snizenou funkci myokardu (34). Po
naloZzeni adekvatni ventilacni masky (bag mask; tedy
maska svakem; pozn. Prekl.) mohou byt podavany
nedepolarizujici nervosvalové blokdtory (NMBA). De-
polarizujici agent sukcinylcholin je absolutné kontrain-
dikovan a nemél ani byt vlibec vpravovan do injekéni
strikacky. PFi pouZzivaji motorickych evokovanych po-
tenciall ke sledovani funkce michy, Ize pouZit jednotli-
vou davku nedepolarizujiciho NMBA k usnadnéni en-
dotrachealni intubace. AvSak u pacientll s myopatic-
kymi stavy jako je DMD se predpoklada, ze doba trvani
blokady bude prodlouzena. Pfi pouZiti 0,3 mg/kg roku-
ronia Munster et al. (35) ukazuji, Ze doba nastupu
maximalni blokady byla u pacientd s DMD vyrazné
prodlouzena (Median: 315, rozpéti: 120-465) ve srov-
nani s kontrolni skupinou (Medidn nebo 315 versus
195 s), ackoli maximalni ucinek nikoliv. Jak se dalo
ocekavat, bylo zotaveni u pacientll s DMD vyznamné
prodlouzeno v porovnani s kontrolni skupinou ve
vSech zaznamendvanych c¢asovych bodech. Median
klinického trvani ve skupiné DMD byl 40,3 min (Roz-
mezi 22 - 89 min). | kdyZ jesté neni v USA pro klinické
pouziti k dispozici, existuji dikazy, Ze sugammadex
prokadzal vtéchto podminkdch ucinnost pfi reverzi
dlouhodobé blokady (36). A ackoliv jiz neni v USA pro
klinické pouZiti k dispozici, poskytovalo mivacurium a
rapacuronium moznost zajisténi nervosvalové blokady
bez obav o klinicky vyznamnému prodlouzeni jejiho
trvani (37,38). K dispozici jsou pouze omezené Udaje
tykajici se dalSich nedepolarizujicich NMBA, vcetné
atracuria a cisatracuria v této populaci. Ackoli pouzZiti
atracuria bylo popsano, chybi Udaje, zda ma znatelny
ucinek na dobu zotaveni (39). Vzhledem k jeho farma-
kodynamickému profilu a adajim z jinych myopatic-
kych podminek, doba zotaveni po podani cisatracuruia
mUze byt u pacientd s DMD vice predvidatelnd (40).
Alternativné muize byt endotrachedlni intubace prove-
dena s kombinaci propofolu a remifentanilu, aby se
zabranilo potfebé pouziti latky NBMA, avsak je treba
vzit v Uvahu potencialni hemodynamicky vliv (41).

Po indukci anestézie a endotrachedlni intubaci je
zajistén adekvatni intravendzni pfistup a invazivni
kardiovaskularni sledovani, jak bylo indikovdno. Bé-
hem této doby je zamérena pecliva pozornost k funkci
myokardu, srde¢nimu vydeji a krevnimu tlaku, protoze
prechod od spontanni ventilace k ventilaci pozitivnim
tlakem muizZe mit zavazné hemodynamické dUsledky.
Klinické zkuSenosti rovnéz naznacuji, Ze zmény polohy
jako je obraceni na bficho, mohou ohrozit srdecni
vydej pacientd s komorbidnim srde¢nim onemocné-
nim. Pfi zvaZovani perioperacnich implikaci pfidruze-
ného srde¢niho onemocnéni mohou nastat problémy
souvisejici s latkami pouZzitymi pfi anestézii, paciento-
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vym komorbidnim stavem nebo samotnym chirurgic-
kym zéakrokem.

Prikladem druhé moznosti, kterd mize vyznamné
ovlivnit srde¢ni vykon souvisejici se zménami v dotizZe-
ni a predtizeni, je laparoskopie (42). Ackoli obecné je
dobre tolerovana u pacientll s normalni funkci myo-
kardu, miZe nastat strmé a klinicky vyznamné snizeni
srde¢niho vykonu béhem insuflace bricha. Ackoli tyto
postupy byly provadény Uspésné i u pacientl s poru-
chou funkce myokardu, intraabdominalni tlak by mél
byt niz8i (méné nez 8-10 mm Hg) a mély by byt sledo-
vany ndhradni markery srdeéniho vydeje (viz nize). |
kdyZ je provedeni v poloze na bfiSe technicky naroc-
néjsi, méla by byt jicnova echokardiografie (TEE) u
pacientd s ejekéni frakci < 55% zvazena zejména
v prtbéhu velkych chirurgickych zakrok (43).

V pfipadé Ze existuje riziko vyznamné ztraty krve
jako pfi zadni spinalni fazi, v nasi praxi umistujeme dvé
periferni kanyly s velkym otvorem pro Upravu krevniho
objemu a moznost aplikace krevnich produktli podle
potfeby. Pouziti ultrazvuku a Seldingerova technika
kanylovani hlubokych perifernich Zil mohou byt uzi-
teéné zejména u pacientl s obtiznym vendzni pfistu-
pem (44). Spatny periferni Zilni pfistup se nejéastéji
vyskytuje u pacientd s DMD. Je moziné ziskat dalsi
invazivni hemodynamicky monitoring s arteridlni kany-
lou a centralnim Zilnim pfistupem, coz zavisi na stavu
pacienta a na chirurgické zkusenosti. Problémy s arte-
ridini kanylaci mohou vzniknout v souvislosti
s kontrakturami kosterniho svalstva a problémy s po-
lohou. Neni neobvyklé, Ze pacienti s DMD nejsou
schopni natdhnout a cvicit rukama pfi radidlni kanylaci
tepny. PouZiti ultrazvuku se rozhodné doporucuje pro
centralni Zilni pfistup, a mdZe byt nedocenitelné také
pro umisténi periferni intravendzni a arteridini kanyly.
Prestoze definitivni presnost monitorovani centralniho
Zilniho tlaku v pozici na bfise byla zpochybriovana,
centrdlni pfistup zajistuje cestu pro rychlé podani
vazoaktivnich Iékl a také potencial pro sledovani cent-
ralni Zilni saturace kyslikem jako nahradniho markeru
srde¢niho vystupu (45).

Vzhledem k problémim s hodnocenim srdecniho
vydeje mohou byt k vedeni terapie pouzity nahradni
markery (Zilni Pa02, laktat nebo infracervena spektro-
skopie). V zavislosti na misté umisténi mdze byt pouZit
centralni Zilni pfistup k ziskani hodnot plyna Zilni krve
(46). | kdyz kooxymetrie neni béiné provadéna na
operacnim sale pomoci testovani v misté péce (POCT:
Point of care testing), Zilni Pa02 mlzZe odrazet zmény
srdecniho vydeje. Optimalizaci funkce myokardu muze
byt nutné fesit u pacientl s vyskytem Zilni saturace
nizsi nez 50% (Pa02 <26 mmHg). To muiZe zahrnovat
administraci tekutin pro zvyseni predtizeni nebo pou-
Ziti vazoaktivni infuze jako je milrinon pro augmentaci
inotropie, zlepseni lusitropie a snizeni dotiZeni. Vzhle-
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dem k dostupnosti pomoci POCT testovani, mize byt
pro vedeni peroperacniho terapeutického rozhodnuti
uziteCné pravidelné méreni laktatu v séru. Pfi dlou-
hych procedurach zahrnujicich podani velkych objem
izotonickych tekutin, mdze dojit ke vzniku dilucni aci-
dozy. Pravidelné méreni laktatu béhem peroperacni a
pooperacni doby poskytuje dalsi informaci o prokrveni
koncovych organd. Ackoli se pouziva nejcastéji pfri
kardiochirurgickych procedurach, Ize aplikovat moni-
torovani mozkové oxygenace pomoci infraCervené
spektroskopie také u dalSich velkych chirurgickych
zakrok( véetné zakrokl provadénych v poloze na brise,
a tak slouzi jako dal$i ndhradni marker srde¢niho vyde-
je.

UdrZovani anestézie pfi operaci skolidozy obecné
zahrnuje celkovou anestézii intravendzni (TIVA). Nejen
s ohledem na vySe uvedené obavy souvisejici
s rhabdomyolyzou v pripadé tékavych anestetik, ale
také pro usnadnéni neurofyziologického sledovani
pomoci motorickych a somatosenzorickych evokova-
nych potenciald. Pfidanim dexmedetomidinu lze do-
spét ke snizeni davky propofolu (47,48). Navzdory
popularité a klinické zkuSenosti s pouzivanim propofo-
lu pro TIVA u danych pacientd v posledni dobé vysly
najevo obavy o jeho Ucinek na mitochondridlni oxi-
dacni funkci (12). Obavy dale vzrostly vzhledem k to-
mu, Ze rhabdomyolyza, povaZovand za sekundarni
vzhledem k narusSeni mitochondridlni oxidace mast-
nych kyselin, mlzZe nastat s prodlouzenim propofolové
infuze u pediatrickych pacientl v reZzimu JIP, a u svalo-
vych dystrofii je znamd vada mitochondrialni oxidac-
nich kapacity (49,50). Navzdory témto skutecnostem
zUstava TIVA s propofolem a syntetickymi opioidy
nejcastéji volenym anestetickym rezimem. Hemody-
namické ucinky téchto kombinaci je tfeba vzit v ivahu
zejména u pacientld snarusenou funkci srdec¢niho
svalu.

Z dlivodu vySe popsanych obav ze ztraty krve bé-
hem velkych ortopedickych operaci, které mohou byt
u pacientl se svalovou dystrofii zesilené, jsou obvykle
pouzivany techniky majici zabranit krevnim ztratam.
Kromé jednoduchych, konzervativnich opatreni jako je
agresivni udrZzovani normotermie tyto techniky zahr-
nuji také farmakologickou manipulaci koagulacni kas-
kady, podani antifibrinolytik, akutni normovolemickou
hemodiluci, peroperacni a pooperacni transfuzi krve a
fizenou hypotenzi.

Pooperacni péce

Pacient s DMD vyZaduje pozorné hemodynamické
monitorovani v pooperacnim obdobi, dokud se respi-
racni stav a stav tekutin nevrati do normalu.

Lécba inotropnimi Cinidly jako je milrinon nebo do-
butamin mlzZe byt nezbytnd pro podporu srdecni
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funkce. Pooperacni echokardiografii Ize provadét u
IGzka. Je schopna poskytovat dllezité informace tyka-
jici se systolické a diastolické funkce levé komory.
Peclivé monitorovani srdecniho rytmu by mélo byt
standardem a abnormality v rytmu by mély byt nepro-
dlené osetfeny. Poruchy elektrolytd mohou uspisit
abnormality rytmu, které mohou dale ohrozit funkci
srdce. Peclivou pozornost je tfeba vénovat také nu-
tricnimu stavu pacienta s DMD/BMD, protoze i ten
mUzZe ovlivnit srdecni funkce.

| kdyZz vétsina pacientl, u kterych je provadéna
operace patefe, nebude vyzadovat pooperacni me-
chanickou ventilaci, zavainé komorbidni okolnosti,
peroperacni krevni ztraty a délka trvani chirurgického
zakroku mohou ovlivnit rozhodnuti, zda poskytnout
kratkodobou pooperaéni umélou plicni ventilaci. Poo-
peracni mechanicka ventilace mlzZe byt indikovana
nejen pro plicni nedostatecnost, ale také z ddvodu
problému v oblasti dychacich cest. Prodlouzené zakro-
ky v poloze na bfise mohou mit za nasledek otok dy-
chacich cest nebo lingudlni otok, a to mliZze vyZadovat
pooperacni endotrachealni intubaci. Revize 18 mésicni
zkusenosti v kohorté 42 pacientl s nonidiopatickou
skoliézou hovoti o 23,8% pacientl s nutnosti vyuZiti
pooperacni mechanické ventilace (51). Pacienti s DMD
a pacienti s pfedoperaéni FVC < 30% castéji vyZzadovali
pooperacni podporu dychani. Autofi navrhli pouZiti
neinvazivnich ventila¢nich technik pro usnadnéni pre-
chodu z mechanické ventilace ke spontanni. Pro dosa-
Zeni uc¢inné ventilace u pacientll se snizenou respiracni
funkci je povinné kompletni zruseni neuromuskularni
blokady pred trachealni extubaci. Dalsi spornou oblasti
u pacientt s DMD je potencialni skodlivy Gcinek inhibi-
tor cholinesterazy. Zménéné reakce na zruseni neu-
romuskuldrni blokady byly hlaseny u dospélych paci-
entl sjinymi neuromuskuldrnimi poruchami neZ je
DMD (52). Ackoli farmakologicky antagonismus roz-
kladu acetylcholinu byl stanoven jako jeden z mecha-
nismu, které mohou urychlit rhabdomyolyzu u pacien-
tl s DMD, reverze nedepolarizujici neuromuskularni
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