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Pediatric Anesthesia 

Úvod 
 
Duchennova svalová dystrofie (DMD) a Beckerova 

svalová dystrofie (BMD) jsou recesivní onemocnění 
vázaná na chromozom X, která jsou výsledkem mutací 
v dystrofinovém genu. Dystrofinový gen je gen 2,5-Mb 
a je lokalizován na chromozomu Xp21.1 (1,2). 

Screeningové studie u novorozenců ukazují, že 
prevalence činí asi 1: 5000 (3). DMD je progresivní 
nervosvalové onemocnění a je obvykle diagnostiková-
no poté, když dítě nesplňuje 

v raném dětství očekávání v oblasti vývoje hrubé 
motoriky. BMD je mírnější forma onemocnění a je 
výsledkem mutací, kterým se nedaří vytvořit funkční 
dystrofinovou molekulu. Kromě onemocnění kosterní-
ho svalstva DMD/BMD u pacienta vede ke vzniku kar-
diomyopatie, která se vyznačuje postupným poklesem 
ejekční frakce (4). Kardiomyopatie 

se klinicky projevuje během období dospívání, ale 
změny v myokardu dokáží neinvazivní zobrazovací 
vyšetření zaznamenat mnohem dříve. Kardiomyopatie 
v současné době představuje hlavní příčinu úmrtí u 
pacientů s DMD.. V oblasti zvládání dýchacích obtíží 
spojených s onemocněním bylo totiž dosaženo zlepše-
ní. Při pitvě myokard vykazuje oblasti hypertrofie my-

ocytů, atrofii a fibrózu (5). Neexistuje účinná léčba, 
avšak bylo prokázáno, že kortikosteroidy dokáží změ-
nit přirozený průběh projevů onemocnění jak u sval-
stva kosterního tak u srdečního svalu (6-8). 

V důsledku přítomné kardiomyopatie existuje u pa-
cientů s DMD/BMD zvýšené riziko, pokud podstupují 
sedaci nebo celkovou anestezii. Bohužel jsou sekun-
dární operace vzhledem k multisystémové povaze 
onemocnění nutné. Sekundárním projevem progresiv-
ní nervosvalové slabosti je často skolióza a její násled-
né chirurgické ortopedické řešení (4,7). Pacienti s 
DMD/BMD by měli procházet podrobným předope-
račním vyšetřením i pooperačním sledováním, pokud 
má být zabráněno onemocněním a úmrtím spojeným s 
anestézií a chirurgickými zákroky. Kromě toho se do-
poručuje načasování velkých chirurgických zákroků 
souvisejících s onemocněním, jako je chirurgické řeše-
ní skoliózy, do raných fází života dítěte před nástupem 
závažné dysfunkce myokardu za účelem snížení kardi-
ovaskulárního rizika (9). A konečně, operace pacienta s 
DMD/BMD by měla být provedena v nemocnici vyba-
vené pro řešení specifických scénářů, které u pacientů 
s nervosvalovými poruchami mohou nastat. 

Potenciální vliv DMD na perioperační nemocnost a 
dokonce úmrtnost nemůže být ignorován. 
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Shrnutí 
 
DMD/BMD je progresivní nervosvalové onemocnění charakterizované 
postižením několika orgánových systémů. Kromě kosterního svalstva je 
nedostatek dystrofinu také v myokardu pacientů s DMD/BMD, což má 
za následek progresivní kardiomyopatii. Myopatický myokard předsta-
vuje významné riziko zvýšené nemocnosti a úmrtnosti v době velkých 
chirurgických zákroků. Pečlivá pozornost musí být věnována pacientovi s 
DMD/BMD v průběhu celého předoperačního a pooperační období. 
Výběr anestézie je rozhodující a je třeba se vyhnout anestetikům, která 
se u této populace pacientů projevila jako škodlivá. Předanesteziologic-
ké vyšetření by mělo zahrnovat konzultaci s kardiology a podrobné 
předoperační vyšetření. Předoperační management má za úkol ověřit, 
že oslabený myokard nebude ohrožen fyziologickými změnami jako je 
hypotenze nebo významné změny objemu tekutin. 
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Literatura vypovídá o významně zvýšeném riziku 
při anesteziologické péči u pacientů s DMD (10 - 12). 
Zprávy již publikované nastínily potenciál perioperační 
mortality a Sethna et al. (10) popisují peroperační 
srdeční zástavu a smrt u 2 z 25 pacientů, kteří pod-
stoupili anesteziologickou péči. Nicméně novější zprá-
vy prokazují, že s lepším pochopením patofyziologie 
nemoci, způsobu zasažení cílových orgánů a se zlepše-
ním perioperační péče jsou příznivé výsledky možné i v 
této náročné populaci pacientů. Po přezkoumání pří-
padů 91 pacientů s DMD, podstupujících 232 ortope-
dických chirurgických zákroků, Muenster et al. (13) 
nezaznamenal žádné vážné komplikace související 
s anestézií a žádný případ nevysvětlené horečky nebo 
rhabdomyolýzy. 

 
 

Předoperační hodnocení 
 
Stav srdce pacienta s DMD/BMD je při předope-

račním testování třeba pečlivě zvážit. 
Konzultace s kardiologem před anestézií se velmi 

doporučuje u pacientů podstupujících celkovou ane-
stézii u velkých chirurgických zákroků, jako je například 
chirurgie skoliózy. 

Načasování kardiologického vyšetření do období 
těsně před operací má zajistit, že budou chirurgickému 
týmu k dispozici přesné hemodynamické informace. 
Předoperační hodnocení by se mělo zaměřit na vy-
hodnocení stavu cílových orgánů v rámci DMD a na 
vytvoření anesteziologického plánu na základě učině-
ných zjištění. 

Kromě postižení srdce jak je uvedeno výše, je u pa-
cientů s DMD obecně přítomno také postižení respi-
račního systému. Vzhledem k synergickému vztahu 
dýchacího systému a srdeční funkce se doporučuje do 
předoperačního hodnocení zahrnout také konzultaci s 
pneumologem. Pro úplnou diskusi týkající se záležitos-
tí dýchacího systému u pacientů s DMD čtenáře odka-
zujeme na revizní rukopis publikovaný v tomto časopi-
se, jehož autory jsou pneumologové z American Colle-
ge of Chest Physicians (14), kteří se podíleli na vývoji 
dokumentu konsensuálního prohlášení.  

 
 

Anamnéza a vyšetření 
 
Předoperační vyšetření by mělo začít podrobnou 

anamnézou a fyzikálním vyšetřením. Klasifikace srdeč-
ní vady dle New York Heart Association (NYHA) se u 
této populace pacientů vzhledem k přítomnému po-
hybovému onemocnění aplikuje obtížně. Známky a 
příznaky srdečního selhání jsou často mírné. Zahrnují, 
ale nejsou omezeny na: hubnutí, zvracení, bolesti bři-
cha, poruchy spánku, snížený močový výdej, únavu a 

neschopnost zvládat každodenní činnosti. Bolest na 
hrudi je častým problémem, a ačkoli je s největší prav-
děpodobností způsobena kosterním svalstvem, nemě-
la by být podceňována, zvláště je-li silná nebo trvalá. 

Předoperační fyzikální vyšetření by mělo být zahá-
jeno měřením vitálních funkcí, včetně hmotnosti, 
krevního tlaku a srdeční frekvence. Stanovení základní 
srdeční frekvence je také důležité, neboť mnoho paci-
entů s DMD má příznaky klidové sinusové tachykardie 
dokonce i za nepřítomnosti komorové dysfunkce. Etio-
logie sinusové tachykardie je nejasná. Někteří vyšetřu-
jící předpokládali, že představuje dysregulaci auto-
nomního nervového systému, ale je to pravděpodob-
ně vysvětlení neúplné (15). Krevní tlak by měl být 
přesně zaznamenán, protože u starších nonambulant-
ních pacientů je hypotenze často přítomná. U pacienta 
s hypotenzí je zvýšené riziko klinicky významného 
poklesu krevního tlaku při dramatických změnách 
hladin tekutin v průběhu procedur spojených s velkou 
ztrátou krve. Farmakologická léčba předepisovaná 
kardiologem by měla být v období před zákrokem 
maximalizována. 

Předoperační vyšetření by mělo rovněž zahrnovat 
podrobné srdeční testy. Pozornost by měla být věno-
vána dokumentaci pravidelného rytmu a přítomnosti 
či absenci šelestů nebo srdečního cvalu. Rozpoznané 
srdeční projevy, jako je periferní edém a hepatosple-
nomegalie, je třeba zaznamenat. Sekundární edém je 
často u nonambulantních pacientů přítomný a neměl 
by být nesprávně intrepretován jako souvislost se 
srdeční dysfunkcí. 

Primární význam pro anesteziology má potenciální 
zasažení dýchacích cest, které může vést k problémům 
s jejich managementem. V revizním rukopise Muen-
ster et al. zaznamenali, že problematická laryngosko-
pie byla hlášena u osmi pacientů - ve 3,4% případů, 
což je výrazně vyšší hodnota než v běžné pediatrické 
populaci. Ačkoli literatura tuto konkrétní problematiku 
neřešila příliš podrobně, existují zprávy o potenciálu 
problémů při endotracheální intubaci pacientů s růz-
nými formami svalové dystrofie. Ve většině případů 
problémy souvisí s progresivní fibrózou a kosterním 
svalstvem. Postižení žvýkacích svalů omezuje otevření 
úst a postižení krčních svalů omezuje flexi a extenzi. 
Tato témata by měly být také řešena v průběhu pře-
doperačního hodnocení dýchacích cest. 

 
 

Předoperační srdeční testy 
 
Předoperační testování by mělo zahrnovat elektro-

kardiogram (EKG) a také neinvazivní hodnocení srdeč-
ní funkce, jako je echokardiogram nebo srdeční MRI 
(9). Ve vzácných případech může být předoperačně 
indikována také zátěžová dobutaminová echokardio-
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grafie. Bohužel, klidový předoperační echokardiogram 
nemusí odrážet schopnost kardiomyopatického srdce 
reagovat na stres během operace a velkého chirurgic-
kého zákroku.  

Zátěžová dobutaminová echokardiografie může 
poskytnout další důležité informace pro peroperační 
management. Téma by mělo být konzultováno s kar-
diologem během předoperačních vyšetření. Konečně 
může být také využit Holterův monitor, a to zejména u 
pacientů, kde byly abnormality rytmu již dříve zazna-
menány. Často se může objevit komorová ektopie, 
zejména u starších pacientů s DMD. 

EKG je v rámci předoperačního hodnocení pacienta 
s DMD/BMD důležité. Základní EKG by mělo být získá-
no v co možná nejkratším období před operací, proto-
že se EKG s postupující nemocí proměňuje. Je důležité 
si uvědomit, že abnormality v EKG jsou přítomny jak u 
kojenců a malých dětí tak u starších chlapců a před-
cházejí vzniku funkčních následků systolické dysfunkce 
nebo rozšíření levé komory (16). Hypertrofie levé ko-
mory je nejčastějším nálezem u mladých pacientů s 
DMD a projevuje se přítomností vlny Q >98. percentilu 
ve vedení III nebo V6. Pravokomorová hypertrofie je 
druhou nejčastější abnormalitou. Mezi charakteristic-
ké nálezy u starších pacientů patří sinusová tachykar-
die, vysoké vlny R v pravém prekordiu se zvýšeným 
poměrem vln R/S (R/S), krátký interval PR, hypertrofie 
pravé komory (RVH a hluboké vlny Q ve vedení I, aVL, 
V5 a V6) (15,17). 

Zlepšení v oblasti zobrazování srdce prokázalo, že 
kardiomyopatie související s DMD je přítomna od útlé-
ho věku, dlouho před nástupem příznaků. Diastolické 
abnormality jsou také přítomny, a bylo prokázáno, že 
předcházejí systolickým abnormalitám (18). Doporuču-
je se, aby srdeční funkce byla posouzena v době sta-
novení diagnózy nebo ve věku 6 let a alespoň jednou 
za 2 roky se vyšetření opakovala až do věku 10 let. 
Každoroční hodnocení by mělo být prováděno od do-
sažení věku 10 let nebo dříve, pokud jsou přítomny 
příznaky (9,17). 

Echokardiografie byla historicky upřednostňova-
ným způsobem zobrazování srdce, avšak objevila se 
možnost MRI srdce (CMR). Echokardiografie je často 
omezena akusticky špatnými okny, a snímky je zejmé-
na u starších pacientů s DMD obtížné přesně interpre-
tovat. CMR skýtá v dané populaci pacientů výrazné 
výhody, a umožňuje získat přesné informace o funkci 
pravé i levé komory srdeční. Kromě toho CMR umož-
ňuje identifikaci myokardiální fibrózy prostřednictvím 
metody pozdního zvýšení gadolinia. Přítomnost fibrózy 
byla prokázána u pacientů ještě před nástupem dys-
funkce levé komory (19,20). CMR umožňuje také iden-
tifikaci abnormalit vláken myokardu, o nichž je známo, 
že se u mladých pacientů s DMD vyskytují i za přítom-
nosti normální ejekční frakce levé komory (20). 

 
 

Transfuzní management 
 
V době předoperačních hodnocení je možné hovo-

řit také o strategiích jak omezit potřeby alogenní 
transfuze (21). Mohou být zvláště důležité u velkých 
ortopedických operací, protože o pacientech s DMD a 
dalšími nervosvalovými příčinami skoliózy je známo, že 
mají podstatně větší krevní ztráty během spinální fúze 
- ztrácí v průměru 78% z celkového odhadovaného 
objemu krve ve srovnání s 20% u pacientů s idiopatic-
kou skoliózou (22). Je to zvláště důležité u starších 
pacientů s DMD, kteří mohou mít sníženou rezervu 
myokardu. A dále proto, že kardiovaskulární příčiny 
zástavy srdce jsou příčiny nejčastější (41% ze všech 
zástav ve studii Bhananker et al.), s hypovolémií ze 
ztráty krve a hyperkalémií z transfúze skladované krve 
coby nejčastějšími identifikovatelnými příčinami (23). 
Vzhledem k těmto obavám by měla být v období pře-
doperačních vyšetření věnována pozornost předchá-
zení problémům s krví, hodnocením základního hemo-
globinu a dle potřeby léčby anémie. Ostatní předope-
rační možnosti zahrnují použití erytropoetinu a auto-
logní dárcovství krve. 

Problémy s erytropoetinem spočívají nejen v jeho 
nestálé účinnosti, jak je uvedeno v literatuře – některé 
studie nepotvrdily žádné jeho výhody - ale také ve výši 
jeho pořizovacích nákladů a nepohodlí pro pacienta: 
např. potřeby týdenních návštěv a laboratorního mě-
ření hemoglobinu a podkožních injekcí (24-26). Po-
dobně také náklady a časová omezení snížily nadšení 
pro předoperační autologní odběr. Dalším problémem 
spojeným s erytropoetinem je možné zvýšení rizika 
trombotické příhody. V dospělé populaci Stowell et al. 
(27) uvádí vyšší výskyt hluboké žilní trombózy ve 4,7% 
versus 2,1% u kohorty 680 dospělých. Pacienti s chro-
nickým onemocněním mohou mít další zdravotní nebo 
nutriční potíže, které ovlivňují fungování srážlivosti. 
Nutriční problémy a nedostatečný příjem vitaminu K 
může mít za následek nízkou hladinu na vitamínu K 
závisejících koagulačních faktorů, což vede k předope-
rační dysfunkci koagulace. Předoperační vyšetření 
koagulační funkce a jednoduchá opatření, jako je po-
dání vitaminu K (orálně nebo intramuskulárně) může 
podobné problémy zmírnit. Koagulační funkce může 
být dále postižena chronickým užíváním nesteroidních 
protizánětlivých látek (NSAID). Přerušení užívání větši-
ny NSAID 2-5 dnů před operací bude mít za následek 
obnovení normální funkce krevních destiček. Pozor-
nost by měla být také věnována bylinným nebo ho-
meopatickým lékům, které jsou často v populaci paci-
entů s DMD užívány. Některé z těchto prostředků 
včetně česneku, ginkgo biloba a ženšenu mohou mít 
také vliv na koagulační funkce. 
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Podrobné pokyny 
 
Mnoho pacientů s DMD podstupujících chirurgický 

zákrok bude mít komplexní zdravotní problémy, které 
jsou důsledkem jejich multisystémového onemocnění. 
Pacienti mohou dostávat kontinuální chronickou pod-
poru dýchání nebo mohou vyžadovat pouze podporu v 
noci. Podrobné pokyny by měly zahrnovat resuscitační 
parametry a průzkum postoje k dlouhodobé závislosti 
na mechanické ventilaci, pokud by tak mělo být nutné. 
O těchto otázkách by si měli pacient s rodinou pro-
mluvit před každým chirurgickým zákrokem. 

 
 

Peroperační péče 
 
V závislosti na typu chirurgického výkonu a neuro-

kognitivní úrovni pacienta možnosti zahrnují celkovou 
anestézii, lokální anestézii nebo monitorovanou 
anesteziologickou péči. Ačkoli k prokázání výhod jedné 
techniky nad jinou neexistuje medicína založená na 
důkazech, můžeme předpokládat, že vyhnutí se celko-
vé anestézii a endotracheální intubaci by bylo vhodné 
pro snížení rizika výskytu perioperačních komplikací, 
zejména respiračních (28-30). Nicméně pro velké chi-
rurgické zákroky je celková anestézie a endotracheální 
intubace nutná. Vzhledem k potenciálním problémům 
v oblasti managementu dýchacích cest by mělo být 
snadno dostupné vhodné zařízení k jejich zvládání, 
včetně nástrojů pro nepřímou laryngoskopii (31). 

Výběr techniky a léků používaných k indukci ane-
stézie se řídí pacientovými přidruženými onemocně-
ními, posouzením, jak snadno by bylo možné provést 
tracheální intubaci, jakož i preferencemi pacienta 
a/nebo demografickými faktory (věk a kognitivní funk-
ce). Ačkoli je to sporné, může použití těkavých aneste-
tik vyústit v rhabdomyolýzu a hyperkalémii nesouvisící 
s maligní hypertermií. I když přesný mechanismus není 
přesně znám, existují důkazy o tom, že dlouhodobému 
užívání těchto léků pacienty s DMD je třeba se vy-
hnout (11,32,33). Je pravděpodobné, že existuje ome-
zené riziko těchto problémů během krátké inhalační 
indukce anestézie před umístěním intravenózní kanyly. 
Nicméně vzhledem k tomu, že intravenózní kanyla 
může být umístěna snadno i po perorálním podání 
midazolamu jako premedikace, 50-70% oxidu dusného 
přes masku a lokálního anestetika v krému se zdá po-
třeba využití těkavých látek omezená. 

Volba prostředků použitých k indukci anestézie by 
měla být založena na pacientově komorbidním srdeč-
ním stavu. Ačkoli vliv etomidátu na funkci nadledvin 
vedl k přehodnocení jeho použití při endotracheální 
intubaci u kriticky nemocných pacientů v režimu JIP, 

může být nadále vhodnou volbou pro indukci anesté-
zie u pacientů se sníženou funkcí myokardu (34). Po 
naložení adekvátní ventilační masky (bag mask; tedy 
maska s vakem; pozn. Překl.) mohou být podávány 
nedepolarizující nervosvalové blokátory (NMBA). De-
polarizující agent sukcinylcholin je absolutně kontrain-
dikován a neměl ani být vůbec vpravován do injekční 
stříkačky. Při používají motorických evokovaných po-
tenciálů ke sledování funkce míchy, lze použít jednotli-
vou dávku nedepolarizujícího NMBA k usnadnění en-
dotracheální intubace. Avšak u pacientů s myopatic-
kými stavy jako je DMD se předpokládá, že doba trvání 
blokády bude prodloužena. Při použití 0,3 mg/kg roku-
ronia Münster et al. (35) ukazují, že doba nástupu 
maximální blokády byla u pacientů s DMD výrazně 
prodloužena (Medián: 315, rozpětí: 120-465) ve srov-
nání s kontrolní skupinou (Medián nebo 315 versus 
195 s), ačkoli maximální účinek nikoliv. Jak se dalo 
očekávat, bylo zotavení u pacientů s DMD významně 
prodlouženo v porovnání s kontrolní skupinou ve 
všech zaznamenávaných časových bodech. Medián 
klinického trvání ve skupině DMD byl 40,3 min (Roz-
mezí 22 - 89 min). I když ještě není v USA pro klinické 
použití k dispozici, existují důkazy, že sugammadex 
prokázal v těchto podmínkách účinnost při reverzi 
dlouhodobé blokády (36). A ačkoliv již není v USA pro 
klinické použití k dispozici, poskytovalo mivacurium a 
rapacuronium možnost zajištění nervosvalové blokády 
bez obav o klinicky významnému prodloužení jejího 
trvání (37,38). K dispozici jsou pouze omezené údaje 
týkající se dalších nedepolarizujících NMBA, včetně 
atracuria a cisatracuria v této populaci. Ačkoli použití 
atracuria bylo popsáno, chybí údaje, zda má znatelný 
účinek na dobu zotavení (39). Vzhledem k jeho farma-
kodynamickému profilu a údajům z jiných myopatic-
kých podmínek, doba zotavení po podání cisatracuruia 
může být u pacientů s DMD více předvídatelná (40). 
Alternativně může být endotracheální intubace prove-
dena s kombinací propofolu a remifentanilu, aby se 
zabránilo potřebě použití látky NBMA, avšak je třeba 
vzít v úvahu potenciální hemodynamický vliv (41). 

Po indukci anestézie a endotracheální intubaci je 
zajištěn adekvátní intravenózní přístup a invazivní 
kardiovaskulární sledování, jak bylo indikováno. Bě-
hem této doby je zaměřena pečlivá pozornost k funkci 
myokardu, srdečnímu výdeji a krevnímu tlaku, protože 
přechod od spontánní ventilace k ventilaci pozitivním 
tlakem může mít závažné hemodynamické důsledky. 
Klinické zkušenosti rovněž naznačují, že změny polohy 
jako je obracení na břicho, mohou ohrozit srdeční 
výdej pacientů s komorbidním srdečním onemocně-
ním. Při zvažování perioperačních implikací přidruže-
ného srdečního onemocnění mohou nastat problémy 
související s látkami použitými při anestézii, paciento-
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vým komorbidním stavem nebo samotným chirurgic-
kým zákrokem. 

Příkladem druhé možnosti, která může významně 
ovlivnit srdeční výkon související se změnami v dotíže-
ní a předtížení, je laparoskopie (42). Ačkoli obecně je 
dobře tolerována u pacientů s normální funkcí myo-
kardu, může nastat strmé a klinicky významné snížení 
srdečního výkonu během insuflace břicha. Ačkoli tyto 
postupy byly prováděny úspěšně i u pacientů s poru-
chou funkce myokardu, intraabdominální tlak by měl 
být nižší (méně než 8-10 mm Hg) a měly by být sledo-
vány náhradní markery srdečního výdeje (viz níže). I 
když je provedení v poloze na břiše technicky nároč-
nější, měla by být jícnová echokardiografie (TEE) u 
pacientů s ejekční frakcí < 55% zvážena zejména 
v průběhu velkých chirurgických zákroků (43). 

V případě že existuje riziko významné ztráty krve 
jako při zadní spinální fúzi, v naší praxi umísťujeme dvě 
periferní kanyly s velkým otvorem pro úprávu krevního 
objemu a možnost aplikace krevních produktů podle 
potřeby. Použití ultrazvuku a Seldingerova technika 
kanylování hlubokých periferních žil mohou být uži-
tečné zejména u pacientů s obtížným venózní přístu-
pem (44). Špatný periferní žilní přístup se nejčastěji 
vyskytuje u pacientů s DMD. Je možné získat další 
invazivní hemodynamický monitoring s arteriální kany-
lou a centrálním žilním přístupem, což závisí na stavu 
pacienta a na chirurgické zkušenosti. Problémy s arte-
riální kanylací mohou vzniknout v souvislosti 
s kontrakturami kosterního svalstva a problémy s po-
lohou. Není neobvyklé, že pacienti s DMD nejsou 
schopni natáhnout a cvičit rukama při radiální kanylaci 
tepny. Použití ultrazvuku se rozhodně doporučuje pro 
centrální žilní přístup, a může být nedocenitelné také 
pro umístění periferní intravenózní a arteriální kanyly. 
Přestože definitivní přesnost monitorování centrálního 
žilního tlaku v pozici na břiše byla zpochybňována, 
centrální přístup zajišťuje cestu pro rychlé podání 
vazoaktivních léků a také potenciál pro sledování cent-
rální žilní saturace kyslíkem jako náhradního markeru 
srdečního výstupu (45). 

Vzhledem k problémům s hodnocením srdečního 
výdeje mohou být k vedení terapie použity náhradní 
markery (žilní PaO2, laktát nebo infračervená spektro-
skopie). V závislosti na místě umístění může být použit 
centrální žilní přístup k získání hodnot plynů žilní krve 
(46). I když kooxymetrie není běžně prováděna na 
operačním sále pomocí testování v místě péče (POCT: 
Point of care testing), žilní PaO2 může odrážet změny 
srdečního výdeje. Optimalizaci funkce myokardu může 
být nutné řešit u pacientů s výskytem žilní saturace 
nižší než 50% (PaO2 <26 mmHg). To může zahrnovat 
administraci tekutin pro zvýšení předtížení nebo pou-
žití vazoaktivní infuze jako je milrinon pro augmentaci 
inotropie, zlepšení lusitropie a snížení dotížení. Vzhle-

dem k dostupnosti pomocí POCT testování, může být 
pro vedení peroperačního terapeutického rozhodnutí 
užitečné pravidelné měření laktátu v séru. Při dlou-
hých procedurách zahrnujících podání velkých objemů 
izotonických tekutin, může dojít ke vzniku diluční aci-
dózy. Pravidelné měření laktátu během peroperační a 
pooperační doby poskytuje další informaci o prokrvení 
koncových orgánů. Ačkoli se používá nejčastěji při 
kardiochirurgických procedurách, lze aplikovat moni-
torování mozkové oxygenace pomocí infračervené 
spektroskopie také u dalších velkých chirurgických 
zákroků včetně zákroků prováděných v poloze na břiše, 
a tak slouží jako další náhradní marker srdečního výde-
je. 

Udržování anestézie při operaci skoliózy obecně 
zahrnuje celkovou anestézii intravenózní (TIVA). Nejen 
s ohledem na výše uvedené obavy související 
s rhabdomyolýzou v případě těkavých anestetik, ale 
také pro usnadnění neurofyziologického sledování 
pomocí motorických a somatosenzorických evokova-
ných potenciálů. Přidáním dexmedetomidinu lze do-
spět ke snížení dávky propofolu (47,48). Navzdory 
popularitě a klinické zkušenosti s používáním propofo-
lu pro TIVA u daných pacientů v poslední době vyšly 
najevo obavy o jeho účinek na mitochondriální oxi-
dační funkci (12). Obavy dále vzrostly vzhledem k to-
mu, že rhabdomyolýza, považovaná za sekundární 
vzhledem k narušení mitochondriální oxidace mast-
ných kyselin, může nastat s prodloužením propofolové 
infuze u pediatrických pacientů v režimu JIP, a u svalo-
vých dystrofií je známá vada mitochondriální oxidač-
ních kapacity (49,50). Navzdory těmto skutečnostem 
zůstává TIVA s propofolem a syntetickými opioidy 
nejčastěji voleným anestetickým režimem. Hemody-
namické účinky těchto kombinací je třeba vzít v úvahu 
zejména u pacientů s narušenou funkcí srdečního 
svalu. 

Z důvodu výše popsaných obav ze ztráty krve bě-
hem velkých ortopedických operací, které mohou být 
u pacientů se svalovou dystrofií zesílené, jsou obvykle 
používány techniky mající zabránit krevním ztrátám. 
Kromě jednoduchých, konzervativních opatření jako je 
agresivní udržování normotermie tyto techniky zahr-
nují také farmakologickou manipulaci koagulační kas-
kády, podání antifibrinolytik, akutní normovolemickou 
hemodiluci, peroperační a pooperační transfuzi krve a 
řízenou hypotenzi. 

 
Pooperační péče 

 
Pacient s DMD vyžaduje pozorné hemodynamické 

monitorování v pooperačním období, dokud se respi-
rační stav a stav tekutin nevrátí do normálu. 

Léčba inotropními činidly jako je milrinon nebo do-
butamin může být nezbytná pro podporu srdeční 
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funkce. Pooperační echokardiografii lze provádět u 
lůžka. Je schopna poskytovat důležité informace týka-
jící se systolické a diastolické funkce levé komory. 
Pečlivé monitorování srdečního rytmu by mělo být 
standardem a abnormality v rytmu by měly být nepro-
dleně ošetřeny. Poruchy elektrolytů mohou uspíšit 
abnormality rytmu, které mohou dále ohrozit funkci 
srdce. Pečlivou pozornost je třeba věnovat také nu-
tričnímu stavu pacienta s DMD/BMD, protože i ten 
může ovlivnit srdeční funkce. 

I když většina pacientů, u kterých je prováděna 
operace páteře, nebude vyžadovat pooperační me-
chanickou ventilaci, závažné komorbidní okolnosti, 
peroperační krevní ztráty a délka trvání chirurgického 
zákroku mohou ovlivnit rozhodnutí, zda poskytnout 
krátkodobou pooperační umělou plicní ventilaci. Poo-
perační mechanická ventilace může být indikována 
nejen pro plicní nedostatečnost, ale také z důvodu 
problému v oblasti dýchacích cest. Prodloužené zákro-
ky v poloze na břiše mohou mít za následek otok dý-
chacích cest nebo linguální otok, a to může vyžadovat 
pooperační endotracheální intubaci. Revize 18 měsíční 
zkušenosti v kohortě 42 pacientů s nonidiopatickou 
skoliózou hovoří o 23,8% pacientů s nutností využití 
pooperační mechanické ventilace (51). Pacienti s DMD 
a pacienti s předoperační FVC ≤ 30% častěji vyžadovali 
pooperační podporu dýchání. Autoři navrhli použití 
neinvazivních ventilačních technik pro usnadnění pře-
chodu z mechanické ventilace ke spontánní. Pro dosa-
žení účinné ventilace u pacientů se sníženou respirační 
funkcí je povinné kompletní zrušení neuromuskulární 
blokády před tracheální extubací. Další spornou oblastí 
u pacientů s DMD je potenciální škodlivý účinek inhibi-
torů cholinesterázy. Změněné reakce na zrušení neu-
romuskulární blokády byly hlášeny u dospělých paci-
entů s jinými neuromuskulárními poruchami než je 
DMD (52). Ačkoli farmakologický antagonismus roz-
kladu acetylcholinu byl stanoven jako jeden z mecha-
nismů, které mohou urychlit rhabdomyolýzu u pacien-
tů s DMD, reverze nedepolarizující neuromuskulární 

blokády byla hlášena bez nežádoucích následků 
(37,39,53). 

S ohledem na závažnost daného chirurgického zá-
kroku existuje několik možností poskytování poope-
rační analgezie. Vzhledem k účinkům na centrální říze-
ní ventilace a snah o odkašlávání, by měly být zváženy 
postupy omezující využití opioidů včetně přídatných 
činidel nebo regionální anestézie. Předběžné údaje 
z dospělé populace prokázaly potenciální úlohu pře-
doperačního podávání pregabalinu nebo gabapentinu 
(54). Kromě toho může hrát roli pooperační podání a2 
adrenergního agonisty, dexmedetomidinu a intra-
venózního acetaminofenu. Navrhuje se opatrnost 
ohledně použití nesteroidních protizánětlivých látek s 
ohledem na jejich předpokládanou souvislost s rhab-
domyolýzou (32,55). 

 
 

Přenašečky 
 
Přenašečky DMD/BMD jsou také ohroženy rozvo-

jem kardiomyopatie a rovněž by měly před rozsáhlými 
chirurgickými zákroky podstoupit srdeční testy, jak je 
uvedeno výše (56). Vzhledem k emocionálním aspek-
tům diagnózy je důležité si uvědomit, že mnoho osob 
se nebude chtít podrobit genetickému testování. 
Podrobná historie pravděpodobně objeví jednotlivce, 
kteří by mohli mít pozitivní status nosičství a mohli by 
být vystaveni zvýšenému riziku (57). V podmínkách 
absence potvrzujících genetických dat tito jedinci po-
třebují pečlivé předoperační vyšetření. 

 
 

Financování 
 
Výzkum byl proveden bez financování. 
 

Zveřejnění 
 
Nejsou přítomné žádné střety zájmů k hlášení. 
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