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Dystonie (dyskineéezy)

= Mimovolni trvalé kontrakce svall nebo svalovych skupin, které tonické
stahy ménlive intenzity — kroutivé pohyby, abnormalni a nedobrovolné
postaveni

= Etiologie — vetsinou idiopaticka

= |écba - farmakologicka (antiepileptika, anticholinergika,
antidopaminergni i dopaminergni léCiva) - nizka ucinnost,
riziko  vedlejSich ucinku
- chirurgicka — ruzny efekt, variabilni doba jeho trvani
- Botulotoxin A, ev. pri jeho selhani Botulotoxin B

- hluboka mozkova stimulace — u generalizovanych dystonii




Hluboka mozkova stimulace
(DBS - deep brain stimulation)

= Moderni metoda
tzv. neuromodulacni léCby

= Neexistuji jednoznacna
iIndikacni a vylucovaci kritéria
= Elektrické impulsy z elektrod

zavedenych do center pro
rizeni hybnosti

* (Generator impulsu je umistén
pod kuzi na hrudniku a s
elektrodami propojen
podkoznimi kabely.




Hluboka mozkova stimulace

=  Stimulaéni frekvence je 2 — 185 Hz,
napéti ve voltech v rozpéeti 0 — 10,5V

= VedlegjSi uCinky: parestézie, dysartrie,
diplopie, svalové kontrakce, zmeny
nalad Ci kognitivnich funkci

* Vyhodou stimulatoru u détskych
pacientu je moznost stimulovat obé
jadra soucCasne, a pravidelné je
bezdratové dobijet, zivotnost je delsi
nez u béznych, tedy az 10 let
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(76. dni Dg. Sekundarni

Anamnéza

= O.A.: 1. fyziologicka gravidita, porod bez
komplikaci, mezi 3. — 5. mésicem pasl kong,
pretacCel se, plazil se, dale jiz vyvoj
nepokraCoval.

» Pred hospitalizaci: sedi jen chvilku, nechodi,
jezdi na voziku, pleny 24 hod. denné, na
stolici si fekne, je krmen, dorozumiva se
kombinované i znakovou fec€i, ma PC i s o¢ni
kamerou, umi cca 200 slov

= R.A.: Zije v kompletni rodiné, navstévuje
4. tfidu zakladni skoly, ma asistenta, rodice
a sourozenci zdravi

=« Chlapec dlouhodobé sledovan pro
dystonicko - dyskinetickou DMO
na détské neurologii FN Brno, FN Motol a

na neurochirurgii FN USA, planovana DBS *




Anamneéza

* N.O.: na KDAR pfijat
pro akutni zhorSeni generalizované
dystonie, nereagujici na
|éCbu,vyvolané pravdépodobné
probihajicim infektem
gastriontestinalniho traktu a
infektem HCD

= Stav pri prijeti:
- febrilie, sinusova tachykardie
- obeéhové stabilizovan
- porucha védomi
- hyperventilace
(SAT v normé) -
vyrazné dyskinézy
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Prubéh hospitalizace
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Prubéh hospitalizace

Ventilace

= Spontanni ventilace
s kyslikovou podporou (nosni
bryle, obliCejova maska)

= TSK - 34. den hospitalizace
= UPV - 8. dni po zavedeni DBS

= Narocna péce o dychaci cesty

- Intenzivni fyzioterapie (vibracCni
masaze a reflexni techniky)

- kaslaci asistent (bez efektu)

- opakované bronchoskopie (cilené
odsati DC)




Osetrovatelska pe

Obtizné zavadéné prvky
bazalni stimulace — vyrazny
motoricky neklid pri dotyku

Spoluprace s rodi€i

Zajisteni bezpecnosti
pacienta

Prevence poskozeni integrity
kUze




Osetrovatelska pece




Komplikace léchy

=« Opakované infekty DC (Pouzita ATB — Unasyn,

Piperacilin/Tazobactam, Prostaphlin, Maxipime)
« Pro susp. katétrovou infekci — 3 x vyména CVK

« Chron. osidleni Staphylococus aureus — dekolonizace

(Prontoral, Prontnasal)
« 1x posunuti terminu DBS (1 CRP)

= Spatné hojici se tracheostoma




Zavedeni DBS

= 39. den hospitalizace
proveden vlastni vykon,
zavedeni DBS
S predoperacni zobrazovaci
MR ve FN USA

= Vykon probehl bez
komplikaci, uspokojive

= Po vykonu - stabilizovany,
napojen na UPV




Nastaveni stimulatoru
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Nastaveni stimulatoru

4, 0,5V |Sufenta, Midazolam, Dexdor, Ketamin, Propofol
7. 0,7V i Propofol, ostatni tlumeni ponechano

10.| 1,1V | Analgosedace ponechana beze zmény

14.| 1,4V |Postupné snizovani

16.| 1,6V i analgosedace

18. 2,0V | Midazolam a Dexdor ponechan, Sufenta a Ketamin EX
21.| 2,2V |Sufenta opét nasazena

23. 26V |Sufenta EX

24.| 28-24 Midazolaml, Dexdor prechodné prerusen

28. 2,6V |Pouze Midazolam

30.| 2,8V |Midazolam |

34.| 3,0V |Bez analgosedace




Nastaveni stimulatoru




Komplikace pri zvysovani voltaze DBS

= 24. pooperacni den 1 DBS na 2,8 V, | Midazolamu, zachvat
Grand mall — stimulace |na 2,4 V, akutni CT mozku
(negat.) neurologické konzilium - Keppra, EEG + MR nelze
provest (kontraindikovan pfi DBS)

= Veédomi pacienta zlepseno, sleduje i posloucha pohadky,
naznacuje dyskomfort, ukazuje na plenu je-li pomocen, snazi
se 0 komunikaci, v pritomnosti maminky klidnejsi

= 28. poop. den 1 DBS na 2,6 V grimasuje, zvySeny neklid, ale
sliny polyka, pije brckem

= 34. poop. den finalni navyseni voltaze na 3 V — pacient klidny,
snazi se komunikovat,stravu prijima p.o., dostacujici SV —
uspesna dekanylace




Ukonceni hospitalizace

= 76. den hospitalizace (36. poop. den) pacient predan
do domaci pece s PEGem - stravu prijima p. o.

" Pritomnost dystonii — zvykly a uspokojivy stav pri zavedene
medikaci

= 2.9. nastup do skoly
= 17.9. extrakce PEGu































Dekuji za pozornost
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