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Konflikt zájmů
• Reálně ne, ale …

Souhlas pacientů
• Oba pacienti souhlasili se sdílením jejích 

příběhů

O čem mluvit nebudu…
• Obecná diff. Dg. MH kromě myopatií
• Neuroleptický maligní syndrom a 

Serotonínový syndrom



Všechno je to o svalech …



Pacient 1

• Mladý semi-profesionální cyklista
• Ve 14 letech měl poprvé epizodu 

těžké myalgie po cyklistických 
závodech

• V 16ti další epizoda myalgie a 
hyperCKemie, vyžadující příjem 
na ICU

• Další krize v 17ti…
• Pro rekurentní rhabdomyolýzy

provedeno genetické vyšetření –
2 patogenní varianty v RYR1

• IVCT – MHS
• V 17ti ukončil cyklistickou kariéru



Pacient 2
• Od 5 let, hyperCK, progrese svalové 

slabosti a bolesti, negativní EMG, 
negativní genetika, negativní jehlová 
svalová biopsie 

• Od 9ti let je na vozíčku
• Velice suspektní myopatie
• A taky bohužel M. Crohn vyžadující 

četné kontroly
• V 11ti letech IVCT – MHS a taky 

histopatologická konfirmace Central 
Core Disease (CCD)

• Mladší bratr má stejnou diagnózu
• Žádná varianta v RYR1 nebyla 

nalezena
• Mistryně ČR v Para Agility :-)






Více než 800 různých neuromuskulárních 
chorob
Jsou velice vzácné, ale kumulativní prevalence je cca 1:1500

Vrozené:
• Dystrofinopatie
• Myotonie a kanálopatie
• Kongenitální myopatie
• Mitochondriální myopatie
• Primární metabolické myopatie

Získané:
• Inflamatorní
• Endokrinologické
• Toxické a drug-induced
• Asociované so systémovými 

onemocněními

Ne každá myopatie je asociovaná s MH  !
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MH-asociované myopatie

• CCD = Central Core Disease
• MmD = Multiminicore Disease
• NM = Nemaline Myopathy or Core – Rod Myopathy
• CNM = Centro Nuclear Myopathy
• CFTD = Congenital Fibre Type Dysproportion
• KDS = King Denborough syndrome
• Native American myopathy
• Axial myopathy – late onset
• Recurrent or idiopathic rhabdomyolysis
• Idiopathic hyperCKemia
• Fetal Akinesia
• Hypokalemic Periodic paralysis
• …



MH rizikové faktory nesouvisející s anestezii

• Myopatie
• Svalová slabost
• Svalová bolest
• Svalové křeče / ztuhlost
• Hypotonie
• Vyčerpání

• Varianty v genech RYR1, CACNA1S, STAC3
• Rekurentní rhabdomyolýza
• HyperCKaemie
• Exhertional Heat Stroke



Více informací

• https://www.uptodate.com/contents/image?imageKey=ANEST%2F65645

EMHG Anaesthesia & Myopathy Guidelines budou brzo !

Ne každá myopatie je asociovaná s MH  !
Jakákoliv myopatie?

Succinylcholin NE!

Varianty v MH genech?

Inhalační anestetika NE!

https://www.uptodate.com/contents/image?imageKey=ANEST%2F65645


• Nejenom svaly bývají postižené
• Důraz na náležité předoperační vyšetření –

EKG, kardiologie, spirometrie, neurologie, 
odběry

• Specifika jednotlivých syndromů
• Riziko MH? – pokud ano, náležitá příprava 

pracoviště
• Být nachystaný na komplikace



Kde hledat relevantní informace?

• https://www.orphananesthesia.eu/en/rare-diseases/published-guidelines.html

https://www.orphananesthesia.eu/en/rare-diseases/published-guidelines.html


Virtuální pacienti



Virtuální pacienti



Protože je to hlavně o pacientech…

Děkuji za pozornost!
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