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Anamnéza —

e 27 let
* Planovany cisarsky rez — neurologicka indikace

* Primipara, 40 t.g.

OA:

* Myotonia congenita Becker — homozygot
e St.p. operaci skoliozy Th5 —Th1l1l

* Hypothyreosis




Myotonia congenita Becker —

e Autosomalneé recesivni mutace chloridového kanalu
skeletalniho svalstva CLCN1 (c.1437 1450del, p.480HfsX24)

— Myotonia congenita Thomsen — autosomalné dominantni mutace

* Snizeni toku Cl-iontu pfi repolarizaci membrany

— hyperexcitabilita svalovych vlaken - pretrvavajici svalova kontrakce

* Prevalence 1/100 000...1/10 000

Klinické priznaky:

 Pomala relaxace po usilovné volni kontrakci

e ,Warm-up“fenomeén

« Casté: svalova hypertrofie - ¢astéji postihuje dolni kon&etiny
 Méné casté: pomalu progredujici slabost (proximalni)



Uskali volby anestezie
u pacientky s Myotonia congenita Becker

Dle literatury velmi nizke riziko vyskytu maligni
hypertermie
» vyvarovat se podani tzv. ,spoustécu” maligni hypertermie

 CAVE sukcinylcholin

» pacientka s myotonii zpusobenou poruchou Cl- kanalu
* muze mimo jiné vést k protrahované svalove rigidité, a
nasledné i k obtiznému zajisténi dychacich cest.

« CAVE neostigmin

» U myotonickych pacientu je popsané riziko vyvolani myotonickeé

odpovédi na neostigmin.
« Muze byt zvySena senzitivita k nedepolarizujicim
svalovym relaxanciim.
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Nase volba A

Celkova anestezie

* Prani rodicky (+ zvysena citlivost v oblasti trupu po
operaci skoliozy + predpoklad obtizné detekce SAP Ci EPI
prostoru)

* TIVA - Propofol v rezimu TCI (Schnidertv model)
* Rocuronium + sugammadex

* Monitorace hloubky svalové blokady (TOF
Watch SX ©)




Zvoleny postup — casovy prlibéh

Popis udalosti

Preoxygenace 100 % kyslikem

Propofol TCI (C_.= 5 mcg/ml a pozastaveni po Uvodni ddvce do vybaveni plodu)

Rokuronium 1mg/kg i.v.

Pokles ST na 10 % (TOF Watch SX ®)

Kozni rez

Prvni vina EtCO, = orotrachealni intubace

Nastaveni TCl propofolu na C_= 3 mcg/ml

PrestfiZeni pupecniku, podani opioidu + ATB + uterotonik + TCI zvySeni: C_= 5 mcg/ml

Uzavreni peritonea = TCl sniZzeni na C_= 0,01 mcg/ml

Posledni steh

Pokles ve vypocitané C_ propofolu na 1 mcg/ml, sugammadex 4mg/kg (TOF O, PTC 0)

TOF ratio 98 % (TOF Watch SX ®)

Extubace

TCI = Target controlled infusion, C, = effective concentration, EtCO, = end-tidal CO,




Novorozenec —

* Chlapec
* Apgar skore 9-10-10

* ABR z arterialni pupecnikové krve
* pH 7.28, pCO, 7.8, pO, 3.6, BE -1.4




Pooperacni péce + analgezie —

* Pooperacni analgezie
— paracetamol 1 g I.v. a piritramid 15 mg s.c.

« Casna pooperaéni monitorace
— 2 hodiny na zotavovacim pokoji (COS)

— pote bez znamek obnoveni nervosvalove
blokady Ci jinych komplikaci prelozena na
standardni oddeleni gynekologicko-
porodnické kliniky

— 1. a 3. poop. den kontrola anesteziologem

— 4. pooperacni den propustena do domaci
pece




Guidelines - Orphan anesthesia —

e projekt Nemecké spolecnosti anestezie a
intenzivni mediciny

* Doporucené anesteziologické postupy u
vzacnych chorob

* Rijen 2016: Becker’s disease

http://www.orphananesthesia.eu/en/rare-diseases/published-
guidelines/cat_view/61-rare-diseases/60-published-
guidelines/178-becker-s-disease.html



Cisarsky rez u pacientky po transplantaci srdce
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Anamnéza —

31 |et
* Téehotenstvi po IVF

* Planovany cisarsky rez v t.g. 37+2 pro susp.
hypotrofii plodu z kardiologické indikace

FF: sportujici s normalni zatézi, nijak
neomezovana, tehotenstvi zvladala bez
problému



e St. p. transplantaci srdce 1997 pro KMP, v.s.
virové etiologie, EF LK 74%

— Trvala imunosupresni terapie, pravidelné kontroly na
kardiologii

e Sekundarni hypertenze

e St. p. zavedeni JJ stentu vpravo 25 dni pred
porodem - hydronefrosa, mikrohematurie, renaini kolika

* FA: Tacrolimus, Prednison, Tenormin



USA data (National Transplantation Pregnancy Registry) —

37 tehotenstvi do roku 2014

* 69% tehotenstvi ukonceno narozenim zivého ditéte,
9% tehotenstvi ukonceno ITP, 17% spontanni potrat

* 32% novorozencu nedonoseni s nizkou
porodni vahou

 komplikace spojené s tehotenstvim:

— 46% hypertenze, 21% akutni rejekce stépu, 11% infekce,
10% preeklampsie, 4% gestacni diabetes

* funkce stépu nezménéna u 72%

e 22% novorozencu s komplikacemi, O umrti



Patofyziologie rodicky po transplantaci srdce —

/M TF - absence parasympatické inervace SA uzlu
e I Koronarni pratok - denervace

e <& Endotelialni funkce a reakce na NO

* Frank-Starlinglv mechanismus zachovan

(nicméné { rychlost odpovédi na nahlou hypovolemii, je moznost
sympatickeé reinervace stépu po nekolika letech, ktera umozni
zrychleni odpovédi)

e P riziko vzniku plicniho edému (poskozeni plicnich LC)
* Postupny vznik koncentrické stenozy koronarnich tepen

 Casné znamky rejekce: diastolicka dysfunkce §tépu,
sinusova bradykardie, AV blok
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Farmaka ovliviujici srdecni ¢innost —

U rodicky po transplantaci srdce Ize pouzit pouze
primo pusobici latky: adrenalin, noradrenalin,
isoprenalin, beta-blokatory

e atropin nema efekt na denervované srdce
e efekt efedrinu je redukovany a nepredikovatelny

* hydralazin a phenylefrin nevyvolavaji reflexni tachy-
a bradykardii




Uskali volby anestezie
u pacientky po transplantaci srdce

e Periferni nervova blokada dobre tolerovana,
preferencneée

e Subarachnoidalni blokada muze zpusobit
rychlou vasodilataci, kterou srdce toleruje
velmi obtizné

 Metoda volby: epiduralni anestezie Ci celkova
anestezie




Nase volba — celkova anestezie —

e 10:05 RSI, TIVA - Propofol v rezimu TCI

(Schnidertv model, pozadovana plazmaticka koncentrace
propofolu 5 ug/ml)

* Rocuronium 1 mg/kg (10:06, OTI p¥i TOF=0)

* Monitorace hloubky svalové blokady v
prubéhu celého vykonu (TOF Watch SX ®)

* Po vybaveni plodu Sufentanil 20 ug i.v., ATB,
uterotonika

e Vyvedeni z CA po 25 min. (TOF=2)
sugammadex 200 mg i.v., extubace bez komplikaci




Cisarsky rez

* Vykon bez komplikaci
e Krevni ztrata 400 ml krve

Novorozenec

e Dévée 2210 g/ 44 cm
e Apgar score 9-10-10
* ABR z pupecnikoveé krve:
pH 7.29 CO, 6.6 kPa
0, 6.2 kPa BD -4.0 mmol/I

o xarim




Pooperacni péce + analgezie —

* Pooperacni analgezie
— paracetamol 1 g i.v. a piritramid 15 mg s.c.

« Casna pooperaéni monitorace - 1. den na ORIM

— EKG beze zmeny, ECHO srdce: beze zmény kinetiky, EF
LK 70%, bez diastolické dysfunkce

— Hladina Tacrolimu v normé
— Zastava laktace

Do medikace plna imunosupresivni terapie:
Tacrolimus 4,5 mg tbl.1-0-1, Prednison 10 mg tbl. 1-0-0, Mykofenolat
mofetil 360 mg tbl. 1-0-1

2. — 6. den na standardnim oddéleni GPK
6. pooperacni den propusténa domu




 Kombinace TCl propofolu a rokuronia
spolu s podanim aktivni reverze
nervosvalové blokady sugammadexem
v zaveru cisarskéeho rezu v celkové
anestezii u rizikovych pacientek vedla k
rychlému navratu k puvodni svalové
sile pacientky s Myotonia Congenita
Becker i zajistila obéhovou stabilitu
pacientky po transplantaci srdce. Tato
volba tak umoznila standardni péci
obou matek o novorozence v casném
pooperacnim obdobi.
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