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Sthrn

Artrogrypéza, artrogryphosis multiplex congenita (AMC) je
etiologicky heterogénna skupina ochoreni charakterizovana
mnchopocetnymi perzistujlicimi kongenitalnymi kontraktira-
mi kongatin s ¢asto pridruZzenymi anomadliami inych systémaov.
Pacienti s artrogrypozou &asto vyZzaduji opakované operaéné
korekcie deformit alebo pridruZenych malformdcii v celkovej
anestezii. Perioperacna starostlivost o pacientov s artrogrypo-
zou nie je padmienena len klinickou manifestaciou ochorenia,
ale aj moZnym nervovosvalovym ochorenim, &i pridruZzenymi
anomaliami. Anestéziolci% sa na operacnej sdle stretdva u deti
s artrogrypdzou s problémami pri zabezpeceni dychacich
ciest, pri zabezpeceni periférneho cievneho pristupu, s rizi-
kom vzniku malignej hypertermie pri myopatii, kardiorespira¢-
nymi problémami, s problémami pri regiondlnej anestézii a pri
polohovani pacienta.

Khicové slova: artrogrypdza, deti, anestézia, problematické
zabezpedenie dychacich ciest.
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Summary

Arthrogryposis multiplex congenita (AMC} is a spectrum syn-
drome of multiple persistent limb contractures often accom-
panied by associated anomalies of other different systems.
Patients with AMC frequently present for multiple surgeries
requiring general endotracheal anesthesia. The perioperative
care of patients with AMC should consider not only the phy-
sical manifestations of the disease process, but also the impli-
cations of the underlying neuromuscular disease and associa-
ted anomalies. Anesthetic issues include difficult intravenous
access, difficult airway management, the risk of myopathy in
malignant hyperthermia, cardio-respiratory problems, prob-
lems in regional anesthesia and together with the pre-existing
contractures, positioning patients for surgery becomes more
difficult.

Key words: arthrogryposis, children, anaesthesia, difficult ai-
rway management.
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Uvod

Artrogrypdza, artrogryphosis multiplex congenita
(AMC) predstavuje heterogénnu skupinu anomadlil sva-
lov, spojivového tkaniva a nervového systému, ktoré sa
prejavuju uZ pri narodeni kontraktirami dvoch alebo
viacerych kibov a svalovou slabosfou. ,Vrodend kon-
traktira” znamend obmedzenie rozsahu pasivneho
a aktivneho pohybu v jednom alebo viacerych kiboch
pre abnormalnu kontrakciu svalovych vldkien s pridru-
zenymi Struktirnymi a/alebo funk&nymi abnormalitami
makkych tkaniv a periartikuldrnych 3truktdr. Artrogrypéza
nie je 3pecifickd diagnéza, predstavuje skdr opisny ter-
min a beZne sa pouziva len na vieobecné vyjadrenie
typickych prejavov réznej etioldgie, komplexnych klinic-
kych obrazov, ktoré si sifasfou viac ako 300 - 400
ochoreni. | ked deti s artrogrypézou maji mnoho
problémov (prijem potravy a i.) v préci sa ststredujeme
na tie, ktoré moéziu komplikovat postupy pri celkovej
anestézii.

Incidencia artrogrypdzy sa uddva v pomere 1 pri-
pad na 5000 - 10 000 pérodov s rovnakym postihnutim
cboch pohlavi.

Etiolégia artrogrypozy nie je zndma. Pravdepodobnym
mechanizmom, ktory sa podiefa na vzniku kongenital-
nych kontraktar kibov, je zniZenie pohyblivosti plodu
v obdobi organogenézy, tzv. fetdlna akinéza. Objavuje
sa spravidla v 8. tyZdni fetdlneho Zivota a pri trvani > 3
tyzdne mozZe ovplyvnit vyvoj Sliach a svalstva postihnuté-
ho kibu a spésobif zniZenie poddajnosti jeho puzdra
a periartikuldrnych ligamentov, ¢o vedie k fibroze a vzni-
ku kontraktiry. Priame etiologické faktory, ktoré spdso-
buji akinéziu plodu, nepozndme. Spolupdsobiace faktory
moZno rozdelif na endogénne a exogénne.

Endogénne priciny sa tykaju priamo plodu a patria
k nim funkéné a Struktirne zmeny, ktoré vedi k hypo-
mobilite:

C neurogénne faktory (ochorenia periférnych nervov,
nervovosvalového spojenia),
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*  myogénne faktory (mitochondriové ochorenia, sva-
lovd dystrofia),

*  ochorenia prifahlych tkaniv a/alebo kibovych 3truk-
tdr (diastrofickd dyspldzia).

K exogénnym pricinam patria ochorenia zo strany
matky (myasthenia gravis, sclerosis multiplex, diabetes
mellitus), mechanické faktory (anatomické odchylky ma-
ternice, insuficiencia placenty, oligohydramnion), alebo
ochorenia ciev & poruchy vyZivy.

Genetické aspekty. Artrogrypdzu pozorujeme pri
roznych genetickych syndromoch, ktoré modzu byt vysled-
kom sporadickych jednogénovych mutécii (autozémovo
dominantnych, autozémovo recesivnych, ako aj dedicnos-
t viazanych na X-chromozém), komplexnych chromozé-
movych ochoreni {napr. trizémia 18), ale aj delécii, trans-
lokdcif, duplikdcii alebo mitochondriovej dedicnosti (14).
Artrogryp6za ako stcast chromozémovych aberdcil sa
vyskytuje spoloéne so psychomotorickou retarddciou.

Klasifikacia artrogrypozy
Atrogryposis multiplex congenita sa deli na podsku-
piny s rdznymi priznakmi a pri¢inami. NajbezZnejSimi
podskupinami, ktoré postihujd primdrne koncatiny, su
amyopldzia a distdlna artrogrypdza.

Amyopldzia, ,klasickd” artrogrypoza

Je to sporadické primdrne svalové ochorenie, ktoré
postihuje vietky Styri koncatiny, spravidla symetricky (60
- 92 %). Izolované postihnutie dolnych kondatin sa vy-
skytuje u 7 - 24 % pacientov, hornych konéatin u 1
- 13 % pacientov (14). Kontraktury a deformity staZuju
porod, deti sa rodia s fraktirami konéatin. V okoli kibov
st jamky vtiahnutej koZe, ktord adheruje k podkoZiu, je
napitd, leskld a neelastickd. Vysledkom svalovej hy-
potrofie a atrofie je zmendenie svalovej hmoty, ktord je
nahradend tukovym a fibréznym tkanivom. Fibrézne tka-
nivo je aj v podkoznom tuku a v periartikuldrnych mak-
kych tkanivdch. Takto zmenené kondatiny a kiby sa ne-
méZu po narodeni primerane vyvijat. Koncatiny su
kratsie, kfby stuhnuté, kontraktiry sd nebolestivé.
Pacienti s amyopldziou maji normdlnu inteligenciu
a ofakdvané 20-ro€né preZivanie je 94 %, no bez adek-
vétnej chirurgickej lietby a rehabiliticie je ich schop-
nost chédze a kaZzdodennych aktivit obmedzena. Kvalita
Zivota zavisi primadrne od funkénosti hornych kondatin,
ktoré sd ,ndstrojmi” sebestalnosti a nezdvislosti od
inych (7). Z uvedeného vyplyva, Ze okrem rehabilitad-
ného programu deti podstupuji i vetké mnoZstvo ko-
rekénych operacnych vykonov v celkovej anestézii.

Medzi priznaky amvyopldzie, ktoré nesmi ujst po-
zornosti anestézioldga, patri aj postihnutie tvdrovej
a krénej oblasti (nizko postavené usi, ptéza, obmedze-
ny pohyb bulbov do strdn a dohora, splosteny nos, Ce-
lovy kapildrny hemangiém, mikrogndcia), postihnutie
kosti (skoliéza, luxdcia bedrovych klbov, rotdcia a ad-
dukcia ramien, fixovand extenzia v lakfoch, deformity
zapastia, syndaktylia, kamptodaktylia, chybanie prstov},
postihnutie gastrointestinalneho systému (gastroschi-

za, pylorickd stendza), postihnutie pliicneho parenchy-
mu (hypoplazia plic, diafragmatickd hernia, hydrotorax)
(6) (obr. 1). Vzhfadom na mnoZstvo pridruzenych diag-
néz veltky doraz kladieme na predoperalné vy3etrenia
a pripravu diefata. Nevyhnutné je vySetrenie respiracné-
ho systému (zobrazovacie vySetrenia, funkéné vysetre-
nie). U deti s diagnézou amyopldzia sa mdZzeme v prie-
behu opera¢ného vykonu stretnif s hyperpyrexiou
a hypermetabolizmom. Tieto pripady boli opisané
v spojitosti s pouZitim inhaladnych anestetik.

Obrizok 1. Diefa s diagnézou amyopldzia. Autor: Israel Alfonso,

Miami Children hospital, USA

Figure 1. Child with amyoplasia
¥
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Distalna artrogrypoza

Druhd najcastejsia forma artrogrypézy postihuje
najma distdlne Casti koncatin, drobné klby néh a rdk,
velké kiby zostdvaji neporuiené. Ide o skupinu autozé-
movo dominantne podmienenych dedi¢nych ochoreni.
V silade s klasifikaciou z roku 2009 podfa Bamshada
a spol. rozlisujeme desaf typov distdlne] artrogrypézy
hlavne na zdklade genetického ndlezu a somatického
postihnutia (2).

Pterygiovy syndrom

Ide o zvldstnu skupinu geneticky podmienenych
ochorenf( s kongenitdlnymi kontraktdrami, ktoré charak-
terizuje pritomnosfou pterygii. Pojem pterygium pocha-
dza z grédtiny a znamend ,malé kridla”. Tazké formy
pterygiového syndrému byvaji letdlne uZ v novorode-
neckom veku. Letdlna forma mnohopocetného ptery-
giového syndrému je autozémovo recesivne ochorenie
charakterizované pritomnosfou zdvaZnych kontraktdr,
hypertelorizmom, krénymi pterygiami, tzkym hrudni-
kom a hypoplaziou pfic. Mnohopoletny pterygiovy
syndrém (Escobarov syndrém) charakterizuje pterygium
nad flekénou oblastou velfkého klbu, najmi vo fossa
poplitea, na lakti a v axille. Daldie dva priznaky, ktoré
okrem pterygia odliujd tento syndrdm od klasickej ar-
trogrypozy, st talus verticalis a typicka lordoskoliéza.
Pterygium vo fossa poplitea je pritomné bilaterdlne, pre-
bieha od ¢lenka proximdlne (ako musculus calcaneo-is-
chiadicus) a obmedzuje extenziu kolenného kibu.
Progndzu ovplyviiuje najmé zdvaZnost skoliozy a ptery-
gia krizujticeho koleno. Torakdlna vertebrdlna dysplézia,
torakdlna lordéza a plicne abnormality si Castou prici-
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nou smrti hlavne pri mnohopogetnom pterygiovom syn-
dréme. Pri preZivani pacientov je algoritmus liecby de-
formity chrbtice zhodny s algoritmom lie¢by idiopatickych
skoliéz. V oblasti kolena st indikované skaré uvolfiujice
vykony na pterygiu, este pred vyvojom kostnych adap-
ta¢nych zmien, ktoré mozno v neskoriom veku ovplyv-
nit osteotdmiou alebo skratenim femuru s horSou prog-
nézou. Zvldstnou formou mnohopocetného
pterygiového syndrému je syndrém s malignou hyper-
termiou. Ide o autozémovo recesivny pterygiovy syn-
drém charakterizovany palatoschizou, skoliézou a vzni-
kom malignej hypertermie pocas celkovej anestézie.

Vseobecné zdsady liechy
Ciefom liecby artrogrypézy je hlavne zlepsenie kva-
lity Zivota: moZnost samostatne vykondvat cinnosti den-
nej potreby, samostatna chddza a v konecnom dosled-
ku postupnd sebestatnost pacienta. V silade

s uvedenymi ciefmi je nevyhnutné zalaf s lie¢bou ¢o

najskér, najlepsie uZ u novorodencov a dojdiat zlepso-

vanim pohybu vo vietkych postihnutych kiboch a zvy-

Sovanim aktivnej sily posilitovanim funkénych svalov.

Komplexny pristup je zaloZeny na troch déleZitych lie-

¢ebnych opatreniach:

*  spravna rehabiliticia, vritane fyzioterapie, manipu-
I&cia s kontraktirami, v neskoréom &tadiu lietby so-
cidlna a pracovnd rehabiliticia,

*  Siroké spektrum korekcnych operaénych vykonov,

+  optimélne ortopedické pomédcky na udrzanie po-
hyblivosti kon¢atin (7).

Pre dosiahnutie nezavislosti a samostatnosti je naj-
doleZitejdia dostatoénd hybnost hornych konéatin, aby
sa dieta dokdzalo obliect, umyt a pod. (7). Rodi¢ia deti
s artrogrypézou viak Casto povazuji za najddleZitejsr
ciel liecby moznost samostatnej chddze a ststredia sa
na lieCebné programy, ktoré to ich diefafu umoznia (6).
Riesenim tohto problému je dékladné poucenie rodicov
o rehabilitatnom protokole so ziskanim ich spoluprdce
pri jeho kazdodennej realizacii. Lie¢ebné protokoly vy-
Zaduju multidisciplinarnu spolupracu pediatra, ortopéda,
anestéziologa, genetika, fyzioterapeuta a psycholéga.

Anestézia u deti s artrogrypézou

Pacienti s artrogrypézou ¢asto vyZaduji opakovant
chirurgickd liecbu v celkovej anestézii, a to nielen pre
korekCné operdcie koncatin, chrbtice, ale aj operacné
vykony pre mnohopocetné malformécie organov. Z hla-
diska anestézie ide o rizikovd skupinu pacientov, ktori
vyZaduji zvySenti pozornost anestézioléga nielen pri
rozhodovani o najvhodnejiom spésobe premedikdcie
a anestézie, ale aj pocas chirurgickej liecby a v poope-
raCnom obdobi. Najéastejsie komplikicie v priebehu
celkovej anestézie u deti’ s artrogrypdzou sivisia s prob-
lematickym zabezpecenim dychacich ciest, problémami
pri zabezpecovani cievneho pristupu a vznikom perio-
peratnej hypertermie (1, 24). Z hiadiska bezpeénosti
md preto svoje vyznamné miesto regiondlna anestézia,
i uZ ako samostatnd anestéziologickd technika, alebo

v kombindcii s celkovou anestéziou. Doterajie $tidie
potvrdili u deti’ s artrogrypézou vysokd uspesnost peri-
férnych blokdd na hornych a dolnych konéatindch pri
ultrasonografickej kontrole (11, 17, 25). Nepopieratefny
vyznam z hladiska pooperacnej analgézie a skorej mo-
bilizicie pacienta majii kontinudine regiondlne techniky.
V désledku mnohopocetnych kontraktir viak zavedenie
katétra moZe byt problematické a ¢asto nedspeiné (25),
ako aj pouzitie neuroaxidlnych blokdd pre spindlne de-
formity (11). Ak sa rozhodneme pre epidurdlnu anesté-
ziu, odpordca sa podobne ako pri periférnych blokd-
dach pouzitie ultrasonografie. Realizicia neuroaxidlnej
blokady pod ultrasonografickou kontrolou je bezpeénou
technikou, pretoZe umozni nielen vizualiziciu neuroaxi-
dlnych Struktdr, ale aj verifikdciu polohy hrotu epidural-
neho katétra. Najbezpednejsim a najéastejsie pouZiva-
nym typom epidurdlnej analgézie u tychto deti je
kauddlna anestézia, ¢ uZ jednorazovou alebo kontinu-
dlnou technikou (13, 17),

Predoperacné vySetrenia. V ddsledku mnohotvdrne;
charakteristiky a pri¢in AMC je nevyhnutné pred anes-
téziou urdit stuper zdvainosti ochorenia, zhodnotenie
kontraktdr, deformit hlavy, tvire a spindlnych deformit.
Je mimoriadne ddlezité, aby anestéziolég patral a doph
nil anamnestické (daje o priebehu a anestéziologickych
komplikdcidch pri predchddzajicej chirurgickej lie¢be.

Pri mensich opera¢nych vykonoch bez anamnestic-
kych zviddtnosti sa snazime vyhnif predoperacnym vy-
Setreniam z krvi, pretoZe odber krvi je Casto problema-
ticky. Ak anestéziolég predsa len potrebuje vyietrenie
laboratérnych parametrov, odber krvi mo2no zrealizovat
po dvode do celkovej anestézie. V zavislosti od zdvai-
nosti pridruZenej skolidzy, phicnej hypoplizie, hrudnej
deformity, ¢i myopatie a charakteru operagného vykonu
je vhodné zvdzit v predoperacnej priprave rtg vySetre-
nie hrudnika, spirometrické vy3etrenie (mozZnd reitrikéna
porucha) a vydetrenie acidobdzickej rovnovahy (21).
K daisim déleZitym anamnestickym tdajom patria: opa-
kované prihody aspirdcie, pneumdnie, gastroezofdgové-
ho refluxu a klinickych priznakov krénej instability, ked'
je nevyhnutné neurorddiologické vysetrenie kraniocervi-
kdlneho spojenia a vyli¢enie atlantoaxidlnej subluxdcie
(16). Priblizne 10 - 24 % deti s AMC ma postihnuty
urogenitalny systém - anatomické anomdlie (ren duplex
a i) a funkéné poskodenie obli¢iek podobné Fanconiho
syndrému (9, 12). AMC sa nespdja s niektorou $pecific-
kou vrodenou chybou srdca, dostupnd literatira uvddza
vyskyt perzistujliceho ductus arteriosus, koarktacie aorty
a aortdlnej stendzy (17, 20).

Zabezpecenie dychacich ciest. U deti s AMC
moZno predpokladat problematickd, az takmer nemoz-
nud orotrachedlnu intubdciu v priamej laryngoskopii (17,
21). K typickému ndlezu u deti patri mikrostémia, man-
dibuldrna hypopldzia, gotické podnebie, kratky krk.
V pripade problematickej intubdcie je v mnohych pripa-
doch mozna ventilicia cez laryngovi masku alebo tvd-
rovi masku, pri rozsiahlych anatomickych deformitich
viak mdze dojst k zlyhaniu ventildcie i tymto spésobom
(17, 18, 21).
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Podavanie krvnych derivatov. U pacientov s AMC
nepozorujeme v priebehu opera¢ného vykonu v porov-
nani so zdravou populdciou zvy3end krvacavost v mies-
te operacnej rany. ZvySeni pozornosf vyZaduji deti
$ anamnézou zvySenej tvorby hematémov, pohotovosti
ku krvacavym stavom a s lie¢bou kyselinou valproovou.

Profylaxia tromboz. Pacienti s AMC nemajd zvySe-
nd incidenciu trombdz alebo zvySeni potrebu poddva-
nia antikoagulancii v désledku ich zékladného ochore-
nia. Délezity je viak anamnesticky Gdaj rodinného
vyskytu trombdzy. Na tromboprofylaxiu by sme nemali
zabldat u pacientov s AMC v pooperacnom cbdobi,
obzvldst po operdcii chrbtice a dolnych koncatin, a to
v obdobi od zacatia puberty.

Perioperacné polohovanie pacienta. Deti s AMC
s ttle nielen v dosledku ibytku podkoZného tkaniva,
svalov, ale aj pre nutricné problémy, ktoré si spojené
s neurogénnou formou AMC (reflux, dysfigia, aspiracie)
(15, 17, 21). Vzhlfadom na uvedené faktory a pocetné
kontraktiry je sprdvne napolohovanie pacienta pred
operaénym vykonom mimoriadne naro¢né. Za tcelom
prevencie dekubitov je nevyhnutné vypodloZenie miest
ttlaku makkymi podlozkami a predilekéné miesta vzni-
ku dekubitov chranit tak, aby mali minimdiny kontakt
s tvrdou podloZkou (bedrové kosti, krizova kostl.
Zarovef nesmieme zabudnuf na zabezpecenie tepelné-
ho komfortu pacienta, obzvld$t u najmensich deti.
V dasledku znizenej pohyblivosti kibov u novorodencov
a dojéiat vznikd osteopénia. Navy3e sa u pacientov
s AMC stretdvame s osteoporézou, manipuldcia s die-
tatom musi byt preto pre hroziaci vznik zlomenin mi-
moriadne opatrnd (19, 25).

Celkova anestézia. V predoperaénom obdobi
u deti star§ich ako jeden rok je doleZitd anxiolyticka
priprava podanim premedikdcie. S velkou obfubou
u deti podavame perordlne midazolam v ddvke 0,4 -
0,5 mg/kg. Vzhfadom na problematické zabezpecenie
cievneho pristupu u deti s AMC volime dvod do celko-
vej anestézie inhala¢nymi anestetikami - sevofluran
v kombindcii O,. Pri problémoch so zabezpeenim pe-
riférneho cievneho pristupu volime zavedenie centralne-
ho vendézneho katétra pod usg kontrolou. Ak sa ndm
podari zabezpecit cievny pristup este pred uvodom do
celkovej anestézie, v Uvode do anestézie pouZivame
intravendzne anestetikum propofol. V désledku zniZenej
svalovej hmoty a neurogénnych a myogénnych zmien
pacienti s AMC su citlivej3i v porovnani so zdravou po-
puldciou na inhalaéné aj intravendzne anestetikd, na
nedepolarizujice myorelaxancid a opiody (10, 21, 25).
Z uvedenych skupin anestetk sa preto prikldriame k po-
uZitiu liekov s kratkym trvanim aéinku, &m predideme
moznym komplikdcidam v bezprostrednom pooperaé-
nom obdobi (17, 22, 23). Nie st zndme presné kontra-
indikdcie pouZitia urcitych inhalaénych alebo intrave-
néznych anestettk. S velkou opatrnosfou pristupujeme
pri dvahe o podani sukcinylcholinu, najmi u pacientov
s myogénnou zloZzkou AMC pre moZny vznik malignej
hypertermie (10, 17). Vyhodna je kombindcia opioidov
s regiondlnou anestéziou. Kombinovany typ anestézie

napomdha udrzaniu hemodynamickej stability pacienta
a prevencii stresu, regiondlna anestézia zdroveri zabez-
pedi dostato¢ni perioperacni analgéziu (23, 24, 25).

Perioperacné monitorovanie. Vyber monitorova-
nych parametrov zavisi od charakteru a rozsahu operac-
ného vykonu. Zvlditny ddraz kladieme na sledovanie
telesnej teploty, kaliémie, acidobdzickej rovnovdhy a
monitorovanie EtCO, pre relativny Casty vyskyt neipe-
cifickej intraoperacnej hypermetabolickej reakcie, pri
ktorej dochddza k hypertermii, rozvoju metabolickej aci-
ddzy a hyperkdliémie (1, 10, 17). Pri pouZiti myorela-
xancii je doéleZité monitorovanie nervovosvalového pre-
nosu, aby sme predili pooperatnej rezidudlnej
kurarizdcii (17, 21, 25).

Pooperacna starostlivost. V pooperaénom obdobi
maju deti s AMC predispoziciu k vyvoju respiracnych
tazkost: po problematickej intubdcii vo forme inspirag-
ného stridoru (17}, pri restrikénych poruchach funkcie
plic izavazna skolidza, pfiucna hypoplazia, myopatia)
k hypoventilicii a vzniku atelektdz aj s prispenim pro-
longovaného podavania kyslika (21, 23, 24).

Perioperacna analgézia. Pre liecbu pooperacnej
bolesti st vypracované protokoly, ktoré anestéziolégo-
via vyuzivaji v kazdodennej praxi. Tam, kde sa nepo-
dari’ zaviest regionalna anestézia, alebo pracovisko ne-
disponuje dostatoénymi skusenostami pre jej pouZitie
u malych deti, sa niektoré protokoly prikldfiaji k systé-
movej farmakoldgii intravendznou aplikdciou neopioido-
vych analgetik. U deti stardich ako 6 rokov mozZno vy-
uZit analgéziu riadend pacientom (patient-controlled
analgesia, PCA) (23). Pri diferencidlnej diagnostike bo-
lesti nezabudnuf na neuropaticky komponent bolesti.
V literatire je spomenuté poddvanie gabapentinu u no-
vorodenca s AMC s dobrym efektom (4).

Maligna hypertermia. Castym predmetom diskusie
u pacientov s AMC je predispozicia k vzniku malignej
hypertermie (5}. Roku 1984 holi sice v literatire opisa-
né 2 pripady malignej hypertermie u pacientov s AMC,
ktord potvrdili laboratdrne vySetrenia, odbornici viak uz
roku 2009 vydali vyhldsenie, podfa ktorého existuje len
slaba spojitost medzi artrogryp6zou a vznikom malignej
hypertermie (3, 5). U pacientov s AMC viak moZe dojst
v priebehu operacného vykonu v celkovej anestézii
k vzostupu telesnej teploty az na 38,8 °C, k vzostupu
ETCO, a sicasnému rozvoju metabolickej aciddzy. Ide
o tzv. intraoperacnii hypermetabolickd reakciu, pri kto-
rej nemame presne definované rizikové faktory, ktoré
by spuistali jej vznik. Diagnéza intraoperaénej hyperme-
tabolickej reakcie pozorovand u pacientov s AMC sa [i8i
od diagnézy malignej hypertermie. A v ramci diagnos-
tiky predispozicie k vzniku malignej hypertermie vysled-
ky svalovej biopsie u tychto pacientov su nepreukazné
(1, 8, 17). Pri hypermetabolickej reakcii nie je potrebnd
Ziadna 3pecifickd terapia, postaluje aktivne chladenie
pacienta.

Je viak ddleZité si uvedomit, Ze kaZdy pacient,
ktory nepodstipil testy na malignu hypertermiu, je po-
tencidlne rizikovy z hfadiska vzniku tejto zdvaZznej kom-
plikdcie.
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Zhrnutie
PerioperaCny manaZment pacientov s AMC nepod-
miefiuje len klinickd manifestacia zdkladného ochorenia,
ale aj mozné pridruZené nervovosvalové choroby. U pa-
cientov s uvedenou diagnézou sa anestéziolGg stretdva

s tymito moZnymi komplikdciami:

+  staZené zabezpecenie dychacich ciest pre kraniofa-
cidlne deformity ~ mikrogndcia, mikrostdmia, man-
dibuldrna hypopldzia, ankyléza temporomandibular-
neho kibu, deformity v cervikospindlnej oblasti,
skoliéza. Priblizne u 25 % pacientov s AMC je oro-
trachedlna intubdcia v priamej laryngoskopii vzhla-
dom na orofacidlnu stigmatizdciu sfaZend, aZ ne-
moznd, a to aj s pouZitim videolaryngoskopu (17,
21). Orotrachedlna intubdcia je moZnd pomocou
flexibilného fibroskopu. Naopak predychavanie pa-
cienta tvdrovou maskou a zavedenie laryngovej
masky je ¢asto bezproblémové,

*  zabezpecenie intravendzneho pristupu - kanyldcia
perférnej cievy je sfaZend z dévodu pocetnych de-
formit koncatin, redukcie podkozZného tkaniva.
Najcastejsim miestom dspe3nej kanyldcie je hlavicka
diefata, vena jugularis externa a priame zabezpece-
nie centralneho vendzneho katétra (17),

* maligna hypertermia - zvazZit pouZitie anestetik,
ktoré su spusfacom vzniku malignej hypertermie -
inhala¢né anestetikd, sukcinylcholin,

*  myopatia - zvy3end citlivost pacientov s AMC na
vplyv neuromuskuldrnych blokdtorov,

*  obtainé napolohovanie pacienta - svalové kontrak-
tdry, redukcia svalovej hmoty,

*  sfaZend realizdcia centrdlnych i periférnych regio-
nédlnych technik - anatomické odchylky chrbtice, zly
pristup k nervovym Struktiram v désledku kontrak-
tar,

*  casté respiracné komplikicie v pooperaénom ob-
dobi - postextubaény stridor, hlavne po staZenej
intubdcii, sklon k hypoventilacii a k tvorbe atelektdz,
redtrikénd porucha ventildcie pri deformitdch hrud-
nika, skoliéze.

Odponicania k anestéziologickému manazmentu:

*  adekvdtna premedikdcia - deti s AMC st Casto bez
mentdlneho postihnutia,

s intravenozny ivod (propofol) do celkovej anestézie,
vzhlfadom na redukciu svalovej hmoty, pridruzené
neurologické a svalové postihnutia zvdZif redukciu
ddvky anestetik, opidtov, starostlivo zvdZif pouZitie
nedepolarizujdcich myorelaxancii. PouzZivat anesteti-
kd s kratkodobym téinkom,

*  regiondlna anestézia - realizicia periférnych blo-
kdd pod usg kontrolou je stazend pre flekéné kon-
traktiry, bezpeénd je spindlna i epidurdlna anesté-
Zld,

Zaver
Artrogrypoza je neprogresivny kongenitdlny syn-
drém charakterizovany mnohopocetnymi kontraktirami
klbov. Vzhtadom na pocetné deformity s deti s AMC

opakovane hospitalizované v nemocniciach, vystavova-
né korekénym operaénym vykonom a vplyvu celkovej
anestézie. Celkovd anestéziu u tychto deti’ by mal po-
ddvat len skiseny detsky anestéziolég, ktory dokladne
ovlada problematiku tejto diagnézy a uskalia jednotli-
wych jej podtypov.
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LIECBA EOZINOFILNEJ EZOFAGITIDY PROTILATKOU VYPADA SLUBNA

McNAMARA, D.: Eosinophilic esophagitis antibody therapy shows promise. Am Coffege Gastroenterol (ACG), 2016
Annu Sci Meeting Medscape Med News > Conference News, dostupné od 20.10.2016 na http://www.medscape.
com/viewarticle/870721%vp.

Prvad fiza dvojito zaslepenej, placebom kontrolovanej stidie HEROES zistila, Ze RPC4046, novd monoklo-
novd protilitka proti interfeukinu-13 (IL-13) ma pri eozinofilnej ezofagitide v porovnani s placebom po 16-tyz-
ditovej terapii zretefny terapeuticky Gginok. Ucastnici itidie boli belosi, tridsiatnici s biopticky potvrdenou
diagnézou. Choroba trvala minimdlne 4 roky a liecba inhibitormi proténovej pumpy bola u chorych zaradenych
do 3tidie nedspesnd. RPC4046 efektivne zniZuje pocet eozinofilov, priznaky dysfigie a celkovd aktivitu choroby.
Protildtka inhibuje vdzbu IL-13 na jeho receptory. IL-13 je cytokin stimulujici alergicki zdpalovi fibrézu, ktord
imunitne sprostredkuje mechanizmy eozinofilnej ezofagitidy. Terapia bola tspednd aj u chorych rezistentnych
na terapiu kortikoidmi.
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