74 | PREHLEDOVE CLANKY / REVIEW ARTICLES
Maligni hypertermie ,up-to-date prakticky” — nesystematicky prehledovy ¢lanek
https://doi.org/10.36290/aim.2025.014

Maligni hypertermie ,up-to-date prakticky” -
nesystematicky prehledovy ¢lanek

Stépankova D."?", Klincova M.">*", Schroderova .24, Bonischova T."%3, Tomaskova V.2,
Havrankova N."?, Stoura¢ P. 23

'Klinika détské anesteziologie a resuscitace, Fakultni nemocnice Brno a Lékarskd fakulta Masarykovy univerzity, Brno
2Akademické centrum pro maligni hypertermii, Lékafska fakulta Masarykovy univerzity, Brno

3Ustav simulaéni mediciny Lékafské fakulty Masarykovy univerzity, Brno

“Anesteziologicko-resuscitacni klinika, Fakultni nemocnice u sv. Anny a Lékarska fakulta Masarykovy univerzity, Brno
*Tyto autorky se na manuskriptu podilely stejnou mirou

Maligni hypertermie (MH) je vzacné, dédi¢né, zivot ohrozujici farmakogenetické onemocnéni vyvolané nékterymi bézné
pouzivanymi anestetiky. Cilem prehledového ¢lanku je shrnout z praktického hlediska novinky a aktudlni doporucené
postupy v oblasti MH, aby se v nich anesteziolog-intenzivista v denni praxi snadno zorientoval. Teoreticky Uvod je pouze
stru¢ny, slouzi k ziskani bazalniho povédomi o problematice MH. Prioritné se podivdme na nejcastéjsi situace ve vsech
oblastech naseho oboru, kdy se Iékaf s MH mUze setkat. Zaméfime se na anesteziologickou ambulanci a rozpoznani
rizikovych faktord. Na opera¢nim sale je stézejni pfiprava anesteziologického pracovisté u MH rizikovych pacient( a reseni
akutni MH krize. V ramci intenzivni péce probereme pokracovani v terapii MH krize a zminime i situace, kdy je v pfipadé
nevysvétlitelné rhabdomyolyzy dobré o MH uvazovat. Odvoladvat se pfi tom budeme na nejnovéjsi doporuceni European
Malignant Hyperthermia Group (EMHG) a ve zkratce okomentujeme jejich implementaci v nadich podminkach, napf. do-
poruceni tykajici se dostupnosti dantrolenu. Neopomeneme ani pfistup k téhotné v riziku MH. Zavérem nastinime vyhled
do budoucnosti, ktery odrazi aktudlné probihajici vyvoj a zmény v pohledu na problematiku MH a ozfejmime, pro¢ je tolik
potfebna centralizace péce o pacienty v riziku MH.

Klicova slova: maligni hypertermie, in vitro kontrakéni test, next-generation sequencing, ryanodinovy receptor 1, dantrolen.

Malignant hyperthermia ,up-to-date practically” - non-systematic review article

Malignant hyperthermia (MH) is a rare, hereditary, life-threatening pharmacogenetic disease induced by some commonly
used anaesthetics. This review article aims to summarise, from a practical point of view, the news and current recommen-
dations in the field of MH so that the anaesthesiologist-intensivist can easily use them in daily practice. The theoretical
introduction is only brief, as it serves to gain an essential awareness of the issue of MH. As a matter of priority, we will
look at the most common situations where a doctor may encounter MH. We will focus on the anaesthesiology clinic and
the recognition of risk factors. In the operating room, preparation of the anaesthesia workplace for MH-risk patients and
the management of the acute MH crisis are crucial. As part of intensive care, we will discuss the continuation of MH crisis
therapy, and we will also mention situations when, in the case of unexplained rhabdomyolysis, it is worth considering MH.
We will refer to the latest recommendations of the European Malignant Hyperthermia Group (EMHG) and briefly comment
on their implementation in our conditions, e.g., recommendations regarding dantrolene availability. We will also not
forget the approach to pregnant women at risk of MH. In conclusion, we will outline an outlook that reflects the current
developments and future changes in the perspective on the issue of MH and explain why the centralisation of care for
patients at risk of MH is so necessary.

Key words: malignant hyperthermia, in vitro contraction test, next-generation sequencing, ryanodine receptor 1, dantrolene.
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Obr. 1. Patofyziologie MH (adaptovdno z Klinger; 2014 [12])
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Cilem tohoto nesystematického prehledového ¢lanku je shrnout z prak-
tického hlediska novinky a aktudlni doporucené postupy v oblasti
maligni hypertermie (MH), tak aby se v nich anesteziolog-intenzivista
v dennfi praxi snadno zorientoval. Prioritné se podivdme na nejcastéjsi
situace ve vsech oblastech naseho oboru, kdy se Iékaf s MH mUze setkat,
a na doporucené postupy, které by mél znat. Kapitoly jsou rozdélené
dle mista — anesteziologickd ambulance, operacni sal, pooperacni péce
aICU; a situace — pacient v riziku, akutni MH krize, dostupnost dantrolenu
Citéhotna pacientka. Zavérem nastinime také vyhled do budoucnosti,
ktery odrazi aktudlné probihajici vyvoj a zmény v pohledu na proble-
matiku MH. Vzhledem k tematice a zaméreni ¢lanku byl zvolen format
narrative review, v ramci kterého jsme vychézeli z recentnich publikacf
k tématu MH (Pubmed, klicova slova dle abstraktu, obdobi 2000-2024)
a doporuceni European Malignant Hyperthermia Group (EMHG).

Teoreticky zaklad

Etiologie a patofyziologie MH
Maligni hypertermie (MH) je vzécné, dédi¢né, Zivot ohrozujici farmako-
genetické onemocnénivyvolané nékterymi bézné pouzivanymianeste-
tiky [1]. Mezi spoustéce MH, tzv. triggery, fadime viechna halogenovana
inhala¢ni anestetika a depolarizujici svalové relaxans sukcinylcholin.
Kontraindikovano pfi MH riziku je i podani methoxyfluranu (pfipravek
Penthrox®) [2, 3], uzivaného pro rychly nastup ucinku jako inhala¢nf
analgetikum v pfednemocnicni péci ¢i k feSenf prilomové bolesti.
MH byla poprvé popséna v Sedesatych letech minulého stoleti jako
zavazna komplikace anestezie s vysokou mortalitou [4]. Po objeveni
kauzéIniho léku dantrolenu doslo ke snizeni mortality na aktualnich
1,4-5 % [5]. Incidence MH krize se uvadf pfiblizné 1: 10000 - 1: 250000
anestezii v zavislosti na populaci a zvoleném zpUsobu anestezie [1].
Dochdzi k ni ¢astéji u muzl a postizeny jsou viechny etnické skupiny.
Nejvyssi vyskyt je u mladych lidi s primérnym vékem 18,3 let [1]. MH
krize je téZka hypermetabolicka celotélova reakce, kdy u disponovanych
jedincd spoustéce vyvolaji masivni uvolnéni vapniku ze sarkoplazma-
tického retikula (SR) myocytl, pficemz nasledné nedochazi k jeho
zpétnému vychytdvan( v ddsledku poruchy vépnikovych kanald. Byla
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prokazana pficinna souvislost MH a poruchy na Urovni spfazeni excitace
s kontrakdi, tj. excita¢né-kontrakéniho (E-C) ,couplingu®, konkrétné
uryanodinového receptoru RYRT na membrané SR (gen RYRT), napétove
zavislého vapnikového kandlu Cav1.1 v T-tubuldrni membrané myocytd
(gen CACNAT1S) a protein( kddovanych genem STAC3 [6-9]. Patogenni
varianty v genu STAC3 v nasi populaci ale zatim nebyly zachyceny [10,
11]. Patofyziologii MH na Urovni E-C ,couplingu” po podani MH triggerd
popisuje obrazek 1 [12].

Vapnik je kofaktorem mnoha bunécnych procesl a jeho zvysena
dostupnost v cytoplazmé myocytl vede obecné ke zvysenému bunéc-
nému metabolismu. Dochazi k vyssi spotrebé kysliku, az nastartovani
anaerobniho metabolismu, nadmérné produkci CO,, laktétu a tepla.
Rovnéz dochazi k depleci ATP potifebného mimo jiné na uvolnéni kon-
trakce svalovych vldken. Na Urovni celého organismu se hypermetabo-
lismus manifestuje jako hypoxie, hyperkapnie, acidéza, celkova svalova
rigidita, hypertermie, v disledku poskozeni myocytl mize vzniknout
rhabdomyolyza s naslednou hyperkalemii, myoglobinurif, az akutnim
selhdnim ledvin (AKI). Nelécend MH krize pokracuje metabolickym
rozvratem, syndromem multiorgdnové dysfunkce (MODS), disemino-
vanou intravaskularni koagulaci (DIC), v angli¢tiné nékdy zovidlng, ale
trefné oznacovanou jako ,Death Is Coming”, a mUze progredovat az do
multiorgdnového selhani (MOF) a koncit smrtf.

Diagnostika MH

Pro vétsinu lékafl je diagnostika MH neoddélitelné spojena s pro-
vedenim svalové biopsie a svalového testu. Tzv. in vitro kontrakéni
svalovy test (IVCT) pfedstavuje invazivni test, kdy se vitaIni vzorek pficné
pruhované svaloviny ziskany ze stehenniho svalu (1,5 x 3 cm), vystavuje
v kontrolovanych laboratornich podminkdch MH spoustécim. I kdyz je
IVCT se svou 99% senzitivitou a 94% specificitou [13] stale pokladan za
zlaty standard MH diagnostiky, tak zejména vlivem rozvoje a dostup-
nosti sofistikovanych genetickych metod se diagnosticky algoritmus
MH v poslednich 10 letech zasadné zménil. Od roku 2015 se vysetfovan(
MH ve vétsiné pfipadl zahajuje molekuldrné — genetickou analyzou.
Jiz samotna detekce patogenni diagnostické varianty staci k prokazanf
MH vnimavosti u pacienta — bez nutnosti konfirmace diagnézy pomoci
IVCT [14]. Seznam diagnostickych variant MH je dostupny na strankach
EMHG a kazdym rokem narUsta [15]. Teprve v piipadé, ze diagnosticka
varianta nalezena neni, pacient musf pro stanoven{ kone¢né diagnozy

podstoupit IVCT, ktery MH jednoznacné vylouci nebo potvrdi.

MH nomenklatura
Z pohledu rizika maligni hypertermie rozdélujeme pacienty dle dia-
gnostickych kritérii do nékolika kategorii.

MHS - z anglického MH suspectible,

tj. vnimavy k MH

Jedna se o pacienta, u kterého byla maligni hypertermie jednoznacné
prokazéna. To Ize bud pouze geneticky (molekularni analyza detekuje
diagnostickou patogenni variantu) nebo je proveden IVCT s pozitivnim
vysledkem. MHS pacientlim je vystaven Prlikaz MH pacienta. Hovorové
nékdy tyto osoby oznacujeme jako ,MH pozitivni”.
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MHN - MH negativni

Jednd se o pacienta, u kterého probéhla diagnostika MH a vnimavost
k MH byla vyloucena, tj. vySel mu negativni vysledek IVCT testu. Pozor,
vnimavost k MH nelze vyloucit pouze na zdkladé negativniho gene-
tického vysetteni!

MH rizikovy

Jednd se o pacienta, u kterého existuje odtvodnéné podezieni k vni-
mavosti k MH, ale diagnostika MH jesté neprobéhla nebo nebyla
dokoncena. Do této skupiny fadime pacienty, u kterych bylo genetické
vysetfeni neprikazné a ¢ekaji na termin dokonceni diagnostiky pomoci
IVCT, jeho provedeni odmitaji nebo nejsou schopni IVCT podstoupit — at
jiz zdGvodUl véku &i nedostatku svalové hmoty (déti do 10 let, néktefi
myopaticti pacienti).

MH riziko jako v béZné populaci

U téchto pacientl riziko rozvoje MH epizody pfi podani spoustéct
MH neni zcela vylouceno (na rozdil od MHN), ale neni ani zvy3eno (na
rozdil od osoby MH rizikové). Je tedy stejné jako v béZné netestované
populaci bez MH rizikovych faktord. Jedna se hlavné o pacienty, kteff
byli pro podezieni na MH sice hld3eni, ale u kterych nebylo provedenf
diagnostiky MH doporuceno. Nejcastéji jsou to pfibuzni z rodin, kde byl
pfenos MH prokazan v jiné linii, déti MHN rodi¢t nebo pacienti, u nichz
se prokézala jind pricina pdvodné MH suspektnich potizi.

Kde se anesteziolog a intenzivista aktualné
setkava s maligni hypertermii, jaké postupy
a doporuceni by mél znat? (1-6)

1. Anesteziologicka ambulance

V soucasné dobé se anesteziolog s problematikou maligni hypertermie
setkd nejcastéji jiz v rdmci predoperacni pfipravy pacienta. Jednd se
jednak o pacienty s potvrzenou MH, tj. MHS, nebo o pacienty MH
rizikové, u kterych je diagnostika MH bud'jiz v béhu, nebo anesteziolog
identifikuje riziko MH nové. Zékladem je znalost a sprévna interpretace
rizikovych faktorl pro MH a nasledné podniknuti patfi¢nych opatrenf
s cllem navrzenibezpecného anesteziologického planu. Rizikové faktory
mazeme rozdélit na anamnestické, klinické (ev. pouze laboratorni)
a genetické [16].

Ddkladné zaméreni na rodinnou anamnézu je podminéno pre-
devsim autosomdlné dominantni (AD) dédi¢nosti MH s vysokou
vertikalni penetraci. Ptdme se na vazné predchozi perioperacni
komplikace (selhavani orgénd, horecky, svalové bolesti, tmava moc)
nebo pfimo Umrti v souvislosti s celkovou anestezii (CA), a to u co
mozna nejvétsiho poltu pfedchozich generaci. V pfipadé, Ze pacient
pochazi z MH rizikové rodiny a nevi jednoznac¢neé stav MH diagnostiky
u sebe ¢i pfibuznych, mize byt jeho MH status konzultovan s MH regi-
strem v Akademickém centru pro maligni hypertermii (ACMH) Lékafské
fakulty Masarykovy univerzity (LF MU) v rezimu 24/7. Pokud byla MH
vylouc¢ena (MHN) ¢i diagnostika neindikovéna (pak riziko MH odpovida
béZné populaci), Ize podadvat béZnou anestezii. Pokud diagnostika jesté
nebyla dokoncena, k pacientovi pfistupujeme jako k MH rizikovému.
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V osobni anamnéze, kromeé predchozich operaci ¢i vykonl v CA
a pfipadnych periopera¢nich MH suspektnich komplikaci, zjistujeme
cilené i rizikové faktory, které vznikaji bez souvislosti s CA. Jsou to pre-
devsim recidivujici pondmahova ¢i idiopatickd rhabdomyolyza, ndpadné
pondmahové nebo jinak nevysvétlitelné opakované hyperpyrexie, déle
tzv. Uraz horkem Exertional Heat Stroke (EHS) a idiopaticka klidova
hyperCKemie [17-21]. V pfipadé pretrvavajiciho klidového zvysenf
svalovych markerd (typicky CK, myoglobin, AST, LD) je rovnéz potfeba
myslet i na myopatie (viz dale). Podobné pfiznaky se mohou vyskytnout
samoziejmé i u jinych ¢lenl rodiny.

Specifickou skupinu rizikovych osob predstavuji pacienti se
suspektni nebo jiz zndamou svalovou slabosti periferniho ¢i smi-
seného typu. Existuje kategorie tzv. kongenitalnich myopatii, kde
Ize predpokladat kauzalni souvislost s MH na podkladé pfitomné
patogenni varianty v MH kandidatnich genech. Aktudlné jsou to
geny RYR1, CACNA1S, STAC3, v budoucnu se k nim pravdépodobné
pfidaji dalsi [22]. Mezi kongenitdlni myopatie s moznym kauzalnim
rizikem MH, tzv ,MH-related”, patfi: Central Core Disease (CCD),
Multiminicore Disease (MmD), Nemaline myopatie (NM) nebo Core-
-Rod myopatie, Centro Nuclear Myopathy (CNM), Congenital Fiber
Type Disproportion (CFTD), fetdInf akineze, axialni myopatie s po-
zdnim ndstupem (Late Onset Axial Myopathy), benigni Samaritan
congenital myopathy a King Denboroughdv syndrom (KDS) [23-26].
Je to nesouroda skupina onemocnénf s velmi vyraznou variabilitou
klinického obrazu [27]. Od projev( tézké hypotonie s respira¢nim
selhdnim v novorozeneckém véeku (tzv. floppy baby) az po nendpad-
nou, subklinickou svalovou slabost jen nékterych svalovych skupin,
s mirnou progresi a nastupem v pozdnim véku. Plati obecné, Ze ne
kazda myopatie je spjata s rizikem MH, ale u kazdé myopatie
musime zohlednit klinicky stav a rizika myopatického pacienta
v rdmci nasi anesteziologické péce. Mnohem castéji viddme tfeba
svalové dystrofie (M. Duchenne, M. Becker), které obecné patofy-
ziologicky s MH nesouvisi, ale sukcinylcholin je pofad absolutné
kontraindikovén a TIVA je u nich preferovana (na rozdil od MH, kde
je absolutné nutnd!) [28]. Skvélym zdrojem informaci jsou webové

stranky www.orphananesthesia.eu.

V neposlednf fadé&, diky rychlému rozvoji a dnes jiz lehce do-
stupné komplexni genetické diagnostice, pfibyva v anesteziologické
ambulanci pacientl s tzv. ndhodnymi nalezy abnormalnich variant
v MH kandidatnich genech. Prevalence genetické abnormality spo-
jené s MH je totiz nékolikandsobné vyssi nez incidence MH krize, a to
az 1:2750 testovanych jedinct [22]. Odhaduje se, Ze existuje 6%
sance, ze vzacna RYR1 missense varianta nezndmého vyznamu bude
nalezena ve vzorku DNA ndhodné vybraného zdravého ¢lovéka [26].
Potvrzuji to i recentni data, kdy vyrazné pribylo hldsenf pacientd bez
klinickych epizod ¢i MH rizikové rodinné/osobni anamnézy, pficemz
39,2 % z nich bylo diagnostikovanych jako MHS [29]. Nejcastéji se
jedna o vedlejsi ndlezy pfi primdrnim vy3etfeni pro choroby a klinické
pfiznaky s MH nesouvisejici — typicky problematika psychomoto-
rické retardace (PMR), poruchy autistického spektra (PAS) a dalsich
vyvojovych vad v détském véku, kardiopatif, o¢nich chorob atd.
Interpretace téchto nélezd vzhledem k MH bohuzel nebyva snadna

www.aimjournal.cz
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Tab. 1. Anesteziologickd pfiprava MHS nebo MH rizikového pacienta

Identifikace MHS nebo MH rizikového pacienta, konzultace MH Registru, ev. nahlaseni nového pacienta do ACMH Brno.

Pfi predanestetickém vysetieni je potieba riziko MH zapsat a pacienta poucit o podani pouze pro ného bezpecné anestezie.

Oveéfeni dostupnosti dantrolenu na pracovisti.

Specidlni odbéry:
Pred- a pooperacni odbéry svalovych enzymu nejsou rutinné nutné.

Nicméné predoperacni mérenti aktivity CK nebo sérovych koncentraci drasliku a myoglobinu maze byt vhodné, pokud jsou v anamnéze klidova
hyperCKemie, svalové symptomy (kfece a myalgie) nebo rhabdomyolyza. Predevsim jako baseline k posouzeni vypovédni hodnoty pooperacnich odbérd.

Premedikace:

je nutnd u myopatl se zavaznym klinickym obrazem.
Profylaktické podani dantrolenu se nedoporucuje.

Indikace pro farmakologickou premedikaci jsou stejné jako pro pacienty, ktefi nejsou predisponovani k MH. Zvysena obezfetnost v pifpadé benzodiazepind

Plan anesteziologické péce:

Pokud je regiondlni anestezie (spindlnf, epidurdini a periferni nervova blokada) nebo lokaIni anestezie mozn4, je vhodnou volbou pro MH rizikové pacienty.
V pfipadé nutnosti celkové anestezie pouzit pouze bezpecnou beztriggerovou anestezii.
Ptiprava anesteziologického pracovisté je nutna predem v obou pfipadech (riziko nutnosti konverze regionalni do celkové anestezie).

Plan pooperacni péce:

jiné komorbidity pacienta.

Nenfi potfeba elektivné domlouvat pooperacni péci MH rizikového pacienta cestou JIP nebo ARO, pokud to nevyzaduje povaha operacniho vykonu nebo

Pfi dodrzeni viech zésad bezpecné anesteziologické péce, mohou byt MHS a MH rizikovi pacienti anestezovani i ambulantné nebo v rezimu jednodenni chirurgie.

Tab. 2. Krok-za-krokem: Jak ,propldchnout” anesteziologicky pfistroj pred poddnim beztriggerové anestezie (adaptovdno dle guidelines [31])

Jak ,proplachnout” anesteziologicky pfristroj pired podanim beztriggerové anestezie

1. Odstrante odpafovace z anesteziologického pfistroje.

(kanystr natronového vépna).

2. Vymeénte anesteticky dychaci okruh (zasobnf vak, vrapované hadice uzavieného okruhu, T-okruh, filtry, hadicka na EtCO2) a pohlcovac oxidu uhlic¢itého

dechovy objem 600 ml; dechova frekvence 15/min).

3. Proplachnéte okruh kyslikem nebo vzduchem s maximalinim pritokem po dobu specifickou pro dany anesteziologicky pfistroj (navrhovany typ ventilace:

Anesteziologické pracovisté je pfipraveno k pouZiti

Udrzujte maximalnf pritok cerstvého plynu.

Vlyhnéte se pohotovostnimu rezimu STAND-BY.

a vyzaduje podrobné dosetfenf rodiny, Uzkou spolupraci klinika
s molekuldrnim genetikem v ACMH.

Pro anesteziologa vambulanci plati, ze ke kazdému pacientovi
s rizikovymi faktory ¢i podezienim na MH nutno pfistupovat jako
k MH pozitivnimu (MHS). Takovému pacientovi musime podat
pouze beztriggerovou anestezii s adekvatni pfipravou pracovisté
do té doby, nez je riziko MH vylouceno. Naopak u MHN pacientt
nebo v pfipadé MH rizika jako v béZné populaci neni potieba
pfijimat stran MH zvlastni opatfeni.

U novych podezfenf je nutné pacienta nahlasit do ACMH v Brné
k edukaci a zahajeni diagnostiky. V souvislosti s tim Ize doporucit
odlozeni elektivniho vykonu do uzavieni diagnostiky MH. Méjme
ale na paméti, Ze diagnostika MH trvé fadové tydny az mésice. Proto
ddkladné zvaZzujeme pfipadné odlozeni vykontd tam, kde mize hrozit
riziko z prodleni. Rovnéz je potieba zvazit moznosti daného praco-
visté poskytnout pacientovi nalezitou a bezpecnou anestezii a pfi-
padné jej odeslat k vykonu na vyssi pracovisté. Anesteziologickou
pfipravu MHS nebo MH rizikového pacienta shrnuje tabulka 1.

2. Operacni sal nebo jiné anesteziologické racovisté
Z praktickych ddvodU je dalsi text rozdélen na dva celky. V prvnim se
vénujeme anestezii u pacientl se zndmym rizikem MH. Tyto situace
v kaZzdodennf praxi potkdvame castéji. Ve druhém stru¢né shrneme
management akutni MH krize. Soustfedime se na klicové sdéleni ve
svétle nejnovejsich doporuceni [30-33]. Anesteziologické péci o té-
hotné pacientky je vénovana samostatna kapitola.
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2.1 Pacient se znamym rizikem MH

Pacient s rizikem MH nesm{ pfijit do kontaktu se spoustéci MH. K tomu
jsou tfeba dvé zasadni opatieni — pFiprava anesteziologického pra-
covisté a podani beztriggerové anestezie [30-33].

Priprava anesteziologického pracovisté

Cilem je minimalizovat (optimalné zcela vyloucit) expozici vnimavych
jedincl rezidudInimu mnozstvi halogenovanych inhala¢nich anestetik.
Za bezpecné i pro MH rizikové pacienty je povazovano stopové mnoz-
stvi inspirovaného inhala¢niho anestetika v koncentracich do 5 ppm
[34]. Stran pfipravy pracovisté existuji teoreticky tfi moZnosti.

1. Je k dispozici ,Cisty“ anesteziologicky pristroj:

Jedna se o pfistroj, ktery nepfisel do kontaktu s inhala¢nimi anestetiky
a je tak nachystan k okamzitému pouziti bez nutnosti specidini pfipravy.
Nejcastéji jde o rezervni anesteziologicky pfistroj. Pomoct zde mUze
i pfenosny ventildtor z JIP/ARO napojeny na centrélni rozvody plynd,
zvIasté u neodkladnych vykond.

2. Neni k dispozici ,Cisty“ anesteziologicky pristroj:

Jedné se o sled nékolika krokU, které maji za Ukol co nejlépe ,pro-
pldchnout” bézné pouzivany anesteziologicky pfistroj pfed podanim
beztriggerové anestezie. \VyZaduje fadové desitky minut (u nékterych
modell i pres dvé hodiny) a vyménu vieho co vyménit Ize, za vybaveni
nekontaminované inhala¢nimi anestetiky [30]. Kvali slozitym vniti-

nim soucdstem, zejména plastovym a pryzovym, které jsou schopny
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absorbovat a nasledné uvoliiovat molekuly volatilniho anestetika, se
doba potfebna k propldchnuti anesteziologického pristroje u jednotli-
vych model( is [35]. Informace ke konkrétnim modeltm vzdy poskytuiji
vyrobci, pfehled nejcastéjsich modell rovnéz naleznete doporuceni
EMHG [30]. Po dokonceni proplachu se doporucuje udrzovat maximalni
pratok cerstvého plynu a vyhnout se pohotovostnimu rezimu STAND-
-BY az do napojeni pacienta, aby nedoslo k opétovnému navyseni
zbytkové koncentrace inhala¢niho anestetika uvolnéného z vnitfnich
Casti pristroje [30]. Postup pfipravy prakticky shrnuje tabulka 2.

3. Jsou k dispozici specialni ,activated charcoal filters“
(ACF):

Jednd se o specidlnf filtry s aktivnim uhlim, které Gcinné absorbuijf
zbytkové inhala¢ni anestetikum v dychacim okruhu, takze nenf nutné
Cistit cely anesteziologicky pfistroj (viz Obr. 2). Vkladajf se do inspira¢ni
i do expiracni vétve okruhu. Bylo prokdzano, ze komeréné dostupné filtry
obsahujici 50 ml granulovaného aktivniho uhli, rychle, bezpecné alevné
snizuji koncentraci par anestetik pod hodnotu 5 ppm za 2-3 min a zarucuji
tuto nizkou koncentraci v prlibéhu celkové anestezie [30]. Jejich pouziti
s vyhodou indikovéno zejména v piipadech neodkladnych vykond u MH
rizikovych osob, kdy neni dostupny ¢isty anesteziologicky pfistroj a nenf
dostatek ¢asu podstoupit pfipravu pfistroje popsanou v bodé 2 [30, 36,
37]. Zkracuji nutny ¢as proplachu na 90's. Vydrziv okruhu 12 hodin. Dalsi
indikaci je rozvoj MH krize — zde usetii cas potfebny k vyméné dycha-
cfho okruhu a eliminujf zbytky volatilniho anestetika jako potencidlniho
spoustéce [31, 33].V Ceské republice bohuzel aktualné nejsou dostupné,
0 jejich dovoz usilujeme.

Volba anestezie
U MH rizikovych pacientl jsou absolutné kontraindikovany vsechny
spoustéce neboli triggery MH, tedy halogenovana inhala¢ni anestetika
(sevofluran, isofluran, desfluran, halothan a methoxyfluran) a depolarizujici
myorelaxans sukcinylcholin. Celkové anestezie byva nejcastéji vedena jako
totdIni intravendzni anestezie (TIVA). Principidlné |ze pouZit vsechna dostup-
na intravendzni anestetika, opioidy i nedepolarizujici myorelaxancia [30].

Oxid dusny (N,O) nepatif mezi spoustéce MH. Na séle Ize N,O z pro-
pladchnutého anesteziologického pfistroje pouZit tfeba k zajisténf intra-
vendzniho vstupu nutného k TIVA zvIdsté u nespolupracujicich MH rizi-
kovych déti. Entonox® v ambulantni péci Ize pouzit bez rizik.

Regiondini nebo lokalni anestezii, pokud je vhodnd a mozn3, Ize
u MH rizikovych pacientl jednozna¢né doporucit [30]. VSechna lokalnf
anestetika jsou bezpecna. Priprava anesteziologického pracovisté je ale
nutna v kazdém pfipadeé (riziko nutnosti konverze z regiondlnf do celkové
anestezie) [30].

Zajisténi dychacich cest a ventilace

V pfipadé MHS a MH rizikovych osob nebylo popséno vyssi riziko
zajisténi dychacich cest (DC) nez v bézné populaci [38]. Obezfetnost
je ale nutnd v pfipadé myopatického pacienta. Zajisténi DC volime dle
typu operace. Pfi nastaveni podplrné nebo umélé plicni ventilace je
potfeba ponechat pritok cerstvého plynu alespori na 10 I/min (dGvod
viz vyse). V pifpadé pouziti ACF je mozné pritok sniZit na 31 I/min. [30].
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Obr. 2. Activated charcoal filters (ACF) (ilustracni obrdzek ©Pentland
Medical)
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Peropera¢ni monitorace

Jako u vSech pacientl v anestezii se doporucuje standardni pouZiti
EKG, pulzni oxymetrie, neinvazivni méfeni krevniho tlaku, méreni téles-
né teploty a kapnografie (i v pfipadé ,pouhé” analgosedace) [30]. Dalsi
modality monitorace zavisi na typu vykonu a individudlnich komor-
biditdch. Monitorace nervosvalové blokddy pfi podani myorelaxancif
je doporucena vzdy [39]. Zvlasté v pripadé pacientd s MH-related
myopatii platf absolutni nutnost monitorace nervovosvalové blokady,
protoze Ucinek myorelaxancii byvéa nepredvidatelny. Doporucend je
rovnéz monitorace hloubky anestezie, zvlasté v pfipadech pouziti
totdlni intravendzni anestezie v kombinaci s pouZitim svalovych
relaxancif [40, 41].

Postanesteticka péce

Pti dodrzeni viech zasad bezpecné anesteziologické péce neni po-
trebné smérovat MH pacienty elektivné na JIP nebo ARO, pokud to
samoziejmeé nevyzaduje povaha opera¢niho vykonu, komorbidity
pacienta anebo pokud nedoslo k peropera¢nim komplikacim [30].
MHS a MH rizikovi pacienti mohou byt anestezovani i v rezimu jedno-
dennf chirurgie. Obavy, Ze by na dospavacim pokoji mohla byt vyssi
koncentrace inhala¢niho anestetika vzhledem k obsahu inhala¢nich
anestetik ve vydechovanych plynech jinych pacientd, nebyly napl-
nény; koncentrace naméfené v prostfedi postanestetické péce jsou
bezpecné [42]. Rutinni odbéry svalovych enzym( pooperacné vsem
MH rizikovym pacientlm nejsou doporucovany [30]. Individualné Ize
vindikovanych pfipadech pomocf laboratornich markerd monitorovat
riziko pooperac¢ni rhabdomyolyzy. Nesmime zapomenout, Ze spouste-
¢em MH u disponovanych jedincl teoreticky maze byt i stres, véetné
pooperacniho tfesu, dyskomfortu a bolesti [43].

2.2 Akutni MH krize

Maligni hypertermie v prlibéhu anestezie na operacnim séle ¢i v ¢asném
poopera¢nim obdobf mize mit mnoho podob. Typicky fulminantni
prabéh MH krize popsany v Uvodu dnes viddvame raritné. Diky pouziti
novéjsich anestetik, nedepolarizujicich myorelaxancii, neuroaxidlnich
nebo regiondlnich blokdd spolu s komplexnéjsi monitoraci se potkava-
me Castéji s vice mitigovanym, oslabenym nebo opozdéné probihajicim
prlbéhem [44].
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Tab. 3. Diferencidlni diagnostika MH (adaptovdno dle guidelines [32-34])

Diferencialni diagnostika MH

Nedostate¢nd anestezie, analgezie nebo oboje

Thyroidni krize

Neadekvétni ventilace nebo pfivod Cerstvé smési

Cerebrélni ischemie

Porucha nebo selhanf vybaveni a ventilatoru

Neuromuskularni onemocnéni

Vzestup EtCO2 u laparoskopickych vykond

Exertional heat stroke, rhabdomyolyza

Anafylakticka reakce

Extdze nebo jiné rekreacni stimulacni drogy

Infekce nebo sepse

Neurolepticky maligni syndrom

Feochromocytom

Serotoninovy syndrom

Tab. 4. Krok-za-krokem: Reseni MH krize (adaptovdno dle guidelines [32-34])

Reseni MH krize

Zastav piivod anestetika.

Hyperventilace = MV 2-3nasobek normy, 100% O, na maximalni pritok.

Privolej pomoc a informuj operacni tym (cil je ukoncit vykon co nejdrive).

Zajisti dalsfi. v. vstup, pokracuj v anestezii beztriggerové.

Odpoj odpafovac (nezdrzuj se vyménou anest. pfistroje), v pfipadé dostupnosti pfipoj ACF.

Podej dantrolen 2,5 mg/kg i. v. jako inicidlni bolus, zabezpe¢ dalsi dantrolen.

Zacni masivné chladit pacienta.

Opakuj bolus dantrolenu az do klinické stability.

Stabilizuj hemodynamiku, fe$ arytmie/hyperkalemii/acidézu.

Zajisti invazivni vstupy (CVK, arterie, PMK), odbéry (astrup, CK, LD, AST, ALT, myoglobin).

Zajisti monitorované 10zko (ARO) pro dalsi péci (riziko AKI, MODS, DIC).

Pozor na obnoveni symptom s odstupem.

Nahlas pacienta do MH centra a edukuj jeho i rodinu.

Klinicky obraz se lisi interindividudIng, zavisi také na délce expozice
spoustéctim, jejich potenci, ¢i podani dalsich 1€kl béhem anestezie. Ne
vsechna volatilni anestetika majf stejnou potenci triggrovat MH, coZ se
projevi zejména v ¢asovém intervalu od zahdjenim anestezie do rozvoje
zndmek MH [34, 45, 46]. Napf. sevoflurane spousti MH pomaleji nez
halotan (medidn 60 min vs. 20 min) [34]. Sukcinylcholin je povaZzovan
za silny trigger, z podstaty svého Ucinku zvysuje klinickou svalovou
odpovéd a jeho podani v kombinaci s inhala¢nimi anestetiky spousti
drivéjsi a silnéjsi MH reakci, mira preZiti je nizsi [47]. Naopak pouZiti
nedepolarizujicich myorelaxancii mdze nastup MH pfiznakd oddalit
[44]. Pozor, pfredchozi bezproblémové anestezie jesté nevylucuji
MH, v priméru jsou popsany az tfi anestezie, nez dojde k rozvoji MH
[1].V posledni dobé se diskutuje i o vlivu zvysené fyzické zatéze u pre-
disponovanych osob bezprostfedné pred operaci na vznik a pribéh
pfipadné epizody [48].

Rozpoznani MH krize

Projevy MH jsou vétsinou nespecifické. Pfizna¢né a chronicky zndmé
symptomy jako generalizovana svalova rigidita a hypertermie jsou
spiSe vzacné a pozdni. Je tfeba vychézet ze znalosti patofyziologie MH,
hodnotit rozvoj pfiznakl v ¢asové posloupnosti a dalsich souvislostech
v rdmci Siroké diferencidini diagnostiky. Podobné se mUze projevovat
i nékolik dalsich problémd ¢i diagndz, vétsina z nich je na operacnich
salech a v prostfediintenzivni pé¢e mnohem castéjsi nez MH a popsany
jsou blize v tabulce 3.

Nejc¢asnéjsim pfiznakem pocinajici MH krize je hyperkapnie, vzni-
kajicf v disledku zvysené produkce CO,. Zaznamename zvyseny end-
-tidal (Et) CO, na kapnografii, resp. tachypnoe pfi spontannim dychani.
Obvykle dochézi k poklesu saturace (SpO,). Pfi vysetfenti krevnich ply-
nd casne detekujeme aciddzu (zpocatku respiracni, poté smisenou).
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Kardiovaskuldrni pfiznaky zahrnuji inicidlné nepfimérenou tachykar-
dii, arytmie (zejména ektopické komorové extrasystoly a ventrikuldrnf
bigeminie), nestabilni krevni tlak (mUZe kolisat ve smyslu hyper/
normo/hypotenze), pficemz zavazné srdecni arytmie a obéhova
nestabilita patfi k pozdéjSim zndmkam jiz bézici MH krize [33].
Pfitomnost nevysvétlitelné zvysujici se produkce CO, a nepfi-
mérené vysoké srdecni frekvence pfi vylouceni alternativnich
pricin by mélo stacit k diagnostice suspektni MH a zahajeni
1é¢by MH [31]. Hypertermie je sice pro MH patognomicka, ale po-
mérné pozdni zndmka, a ne vzdy se stihne rozvinout. Silné pocen
a mramoraz klze byvaji pfitomny dfive. Spasmus masseterd vida-
vame casné v pfipadé, Zze byl podén sukcinylcholin. Generalizovana
svalovd rigidita je pro MH specificky a velmi alarmujici symptom,
nastupuje spise pozdéji, ale svédci o zévazné reakci. Dlsledky bézici
rhabdomyolyzy jsou hyperkalemie, zvysend hladina kreatinkinazy
(CK) a myoglobinu v krvi, s odstupem pak tmavé zbarvend mo¢ v dd-
sledku myoglobinurie.

Reseni MH krize
Cim dFive je MH krize rozpoznana, spravné fesena a &im dfive
pacient dostane dantrolen jako kauzalni terapii, tim vyssi jsou
jeho Sance na dobry klinicky vysledek a nizsi miru naslednych
komplikaci [31-33].

Pfi Feseni MH krize je krucidlnf zvrétit rozvijejici se bludny kruh
MH — zamezit dalsimu kontaktu se spoustéci, casné podat dantrolen,
zahdjit chlazeni pacienta. V druhém kroku pak zavést symptomatic-
kou lé¢bu jednotlivych komplikacf (acidéza, hyperkalemie, arytmie,
myoglobinurie atd.). Pacient s podezienim na MH epizodu patfi na
monitorované ltzko JIP/ARO, kde terapie pokracuje. Managment MH
krize shrnuje tabulce 4.
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Vsude tam, kde se pouzivaji triggery, by mély byt spole¢né s dan-
trolenem umistény snadno dostupné a prehledné pokyny pro lé¢bu
MH krize. Tzv. checklisty jsou pfizpGsobené zvyklostem a podminkdm
pracovisté, odkazuji na dostupné vybaveni, Iéky a pfislusné komunikacnf
linky [33]. Pouziti checklistll je jednoznacné s benefitem [49].

1. Zamezeni dalsimu kontaktu se spoustécem

Je nutné okamzité zastavit privod inhala¢nich anestetik! Rychle odpoji-
me odparovace, ale nezdrzujeme se inicidlné vyménou pfistroje nebo
okruhu. Casto se zapomina na hyperventilaci! Cllem je odventilovat
excesivni produkci CO, a zvysit pfisun kysliku, abychom zamezili
rozvoji zavazné acidézy. Doporucuje se zvysit minutovou ventilaci
(MV) na 2-3ndsobek jeho normy, ventilovat vzdy vysokym pritokem
100% kysliku [31-33]. V pfipadé dostupnosti pfipojime ACF filtry na
inspiracni a expiracnf vétev okruhu [33]. Dal3f anestezii vedeme jako
beztriggerovou, vykon ukoncime co nejdfive nebo ho odloZzime,
pokud Ize. Co nejdfive informujeme cely perioperacnitym a pfivolame

pomoc!

2. Podani dantrolenu

Dantrolen sodium je U¢innym kauzalnim antidotem proti rozvoji MH,
jelikoZ inhibuje nadmeérné vyplaveni vapniku do svalové bunky. InicidIni
bolus je dle SPC 2,5 mg/kg i. v., z praktickych ddvodd guidelines uva-
déji ddvkovani spiSe v rozmezi 2-3 mg/kg aktudlni télesné hmotnosti
pacienta [31-33]. Pfi standardni formulaci obsahuje 1 amp Dantrolen®
20 mg prasku dantrolenu a musi byt rozpustén ve 60 ml sterilni vody
(pouzivame 50 ml stffkacky natazené ,na doraz”). Pozor, dantrolen je
$patné rozpustny, fedénf trva nékolik minut, proto by méla byt k dispo-
zici samostatna osoba. Na prdmeérného pacienta s hmotnosti 70 kg je
potieba 9 ampuli a 540 ml vody! Inicidlni bolus podavame frakciované,
ihned po nafedénf jednotlivych ampuli.

Od roku 2024 je v Evropé dostupny novy lék, jehoz tcinnou latkou
je rovnéz dantrolen, ale v jiné, uzivatelsky mnohem prijemnéjsi formuli.
Preparat Agilus® obsahuje v 1 amp 120 mg dantrolenu a fedi se pouze
20 ml sterilni vody. Na 70 kg pacienta staci pouze 2 ampule a 40 ml
vody. V Ceské republice je jiz dostupny na specilni dovoz, cenové
vychdzi srovnatelné.

Bolus dantrolenu opakujeme kazdych 10 min az do stabilizace
stavu - cil je hodnota EtCO, < 6 kPa pfi normélni MV a téles-
na teplota < 38,5 °C. V prlibéhu minut az hodin mize dochézet
k znovuobjeveni, tzv. rekrudescenci ptiznakd [50, 51], proto pacient
zUstava stale monitorovén. Dle potteby aplikujeme dalsi bolusy dan-
trolenu. Maximalni davka 10 mg/kg mdze byt v pfipadé potfeby
prekrocena [5, 31-33]. KontinudIni infuze dantrolenu nebo jeho pro-
fylaktické podévani se jiz nedoporucuje z divodu vysokého vyskytu
tromboflebitidy (dantrolen je alkalicky roztok s pH 9,5) a svalové
slabosti zavislé na davce [52, 53].

3. Chlazeni pacienta

MH krize je hypermetabolicky celotélovy stav, télesnd teplota mize
vystoupat do extrémnich hodnot, Casto pres 42 °C. Cil je stabilizovat
télesnou teplotu pod 38,5 °C [31-33]. Lze pouZit jakykoli mozny zpUsob
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fyzikdlniho chlazenf dle konkrétni situace, pocinaje témi nejrychleji
dostupnymi.

4. Reseni komplikaci

Reseni acidozy, hyperkalemie, rhambomyolyzy, arytmii nebo MODS/
MOF se v zésadé nelisi od jinych situaci, fidf se dle platnych dostup-
nych doporuceni. Vzhledem k patofyziologii MH bychom se méli
vyvarovat pouziti kalciovych blokdtorl v ramci terapie tachyarytmif
[54] a ploSného podani kalcia k ochrané myokardu pfi hyperkalemii
[31]. Kalcium by ale mélo byt pouZito u Zivot ohrozZujici hyperkalemie
s manifestaci na EKG.

5. Dalsi monitorace, laboratorni odbéry a smérovani
pacienta

Pacient patfi na monitorované 1Gzko JIP/ARO, jednak k terapii bézici
MH krize a jednak k ¢asnému rozpoznani hrozici rekrudescence [50,
51]. V laboratornim vysetieni krve je potfeba opakované kontrolovat
vnitfni prostredi, kalemii, CK, LD, myoglobin, glukdzu, rendinf a jaternf
funkce a koagulace. CK kulminuje az 24 hodin po inzultu [55]. Kazdé
podezreni na krizi MH by také mélo byt odeslano do diagnostického
centra MH — v nasich podminkdch do ACMH v Brné. Pacient a jeho
rodina musi byt informovani o riziku MH a o nutnosti toto riziko aktivné
hldsit v pfipadé prijeti do nemocnice.

3. Postanesteticka péce, dospavaci pokoj

Casto se MH epizoda nestihne na opera¢nim séle rozvinout do kli-
nicky manifestni podoby (kratky vykon, nizka potence spoustécd,
nedepolarizujice relaxancia), s tzv. ,Late-onset” MH krizi se tak
mUzeme potkat i na dospédvacim pokoji, na jednotkach intenzivni
péce a vzacné i na standardnich oddélenich [16]. V pooperacni
dobé se mlze projevovat vice nespecificky, mirnou tachykardii ¢i
tachypnoli, zvysenou teplotou ¢i rlizné vyjadienou rhabdomyolyzou.
Typickym projevem je tmava moc¢, nékdy i s nékolikadennim od-
stupem [56-58]. Pfispivat mUze teoreticky i stres [43]. Klicové je
0 opozdéné manifestaci MH védét a v piipadé podezieni podniknout
dalsi kroky k ozfejmeéni diagndzy.

4. Intenzivni péce

Na I0zkach intenzivni péce se s MH nejcastéji setkdme v ramci péce
0 pacienty pfelozené ze sédlu pro rozvoj MH epizody. Terapie byva
zahdjena na sale, na JIP/ICU se v ni pokracuje. ZvI&sté pozorni musime
byt k pifznakim rekrudescence. Opétovny narlst EtCO, pfi normalnf
MV na UPV, rozvoj tachypnoe pfi spontdnnf ventilaci, opétovny nardst
télesné teploty nad 38,5 °C jsou stavy, kdy je tfeba podani dantrolenu
zopakovat [31-33, 50].

Potkat ale mizeme i akutni rozvoj fulminantni MH krize bez souvis-
losti s celkovou anestezii, kdy triggery byly podény v rdmci urgentniho
pfjmu nebo samotné intenzivni péce [16, 59]. Sukcinylcholin se nékde
stale pouzivd k akutniintubaci, zvIasté v prostfedi pfednemocnicni péce
[60, 61]. Sevofluran zase v situacich obtizné sedace (systém Sedaconda),
nebo v terapii tézkého astmatu ¢i status epilepticus [62]. Nékolik MH
kazuistik jiz bylo za téchto okolnosti popsano [63-67].
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Na ICU déale mézeme fesit stavy, které imponuiji jako MH, i kdyz paci-
entovi nebyl podan zadny farmakologicky trigger [68-70]. V klinickém
obraze typicky dominuje hypermetabolicky syndrom s extrémnf
rhabdomyolyzou, ¢asto vyzadujici zahdjeni dialyzy. Rhabdomyolyzy
na ICU a jejich diferencidlni diagnostika predstavuji rozséhlou pro-
blematiku, ktera jiz pfekracuje naplni tohoto sdéleni. Klicové ale je
vnimat zvIasté recidivujici idiopatickou rhabdomyolyzu jako rizikovy
faktor MH [20, 71, 72]. Asi 60 % jedincd s opakovanou, namahou
nebo teplem indukovanou rhabdomyolyzou, bylo totiz pozitivné
testovano jako MHS osoby [73]. Pokud pacient vykazuje znamky
podobné MH, které nelze vysvétlit jinak a pfes standardni terapii
se jeho stav nelepdi, je vhodné zvazit podani dantrolenu. Aplikace
dantrolenu mimo kontext MH je sice off-label, ale mze byt Zivot
zachranujicil Doporucuje se rovnéz u neuroleptického maligniho
syndromu [20].

5. Dostupnost dantrolenu

Pri feseni MH krize je okamZity pfistup k dostate¢nému mnozstvi
dantrolenu nezbytny pro zachranu Zivota. MH krize jsou vak vzacné,
dantrolen relativné drahy a tradi¢ni baleni prostorové objemné. Casto
Iék proexpiruje, aniz by byl pouzit. Na nékterych pracovistich proto
existuje snaha o omezeni mnoZstvi skladovaného dantrolenu nebo jeho
neskladovani viibec. Aktudini doporuceni vsak hovoffjasné. Z divodu
bezpecnosti pacientl ma byt dantrolen dostupny na kazdém pracovisti,
kde jsou pacienttim podavany MH triggery [5, 61]. KaZdy anesteziolog
a intenzivista musf védét, kde na svém pracovisti dantrolen najit nebo
kam zavolat.

Podle EMHG k 1é¢bé dospélého pacienta mize byt zapotiebi
souhrnné az 1200 mg dantrolenu [33]. K okamzitému pouziti na
pracovisti musi byt k dispozici 36 ampuli Dantrolen® (1 amp =20 mg),
tedy 720 mg, coz odpovida az 4 bolusiim po 10 minutach na prad-
mérného dospélého. Dalsich 24 ampuli by mélo byt k dispozici do
jedné hodiny [51. V pfipadné prepardtu Agilus® této situaci odpovida
ekvivalent 6 ampulf okamZzité a dalsi 4 ampule do hodiny. Ddrazné
se doporucuje, aby ampule dantrolenu byly skladovany spole¢né
s pozadovanym mnozstvim sterilni vody, aby se pfedeslo zdrzeni
a nejasnostem.

Jedinou vyjimkou, kterou odbornici pfipousti ohledné okamzité
dostupnosti dantrolenu je pfednemocnicni péce. Pfednost ma co
nejrychlejsi transport do zdravotnického zafizenf.

6. Maligni hypertermie v téhotenstvi

Anesteziologové musf byt schopni poskytnout bezpecnou beztrig-
gerovou anestezii viem MHS nebo MH rizikovym pacientlim ve viech
operacnich oborech. Zvlasté v gynekologii a porodnictvi pak vnimavost
k MH predstavuje velkou vyzvu. U téhotné pacientky existuji dvé rlizné
situace, kdy musime nebezpeci rozvoje MH zohlednit:

1. MHS nebo MH rizikova je téhotna matka, a tudiz i jejf plod.

2. Vriziku MH je pouze plod, potomek MHS nebo MH rizikového otce.

V zdsadé se tyto situace stran pfistupu anesteziologa nelisi, ale zvlasté ve
druhém pffpadé mize byt MH riziko daleko méné zjevné aZ podcenéné.
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Text nize vychdzi z doporuceni EMHG, které vzniklo na zakladé dvou-
kolového Delphi konsenzu odbornik{ [74].

Priprava MHS/MH rizikové rodi¢ky nebo plodu

Dukladna pfiprava je zakladnim kamenem Uspésné a bezpecné pro-
cedury. Dlrazné se doporucuje, aby byl porodni plédn vcetné planu
pro pfipadnou anestezii vytvoren jiz v prenatdlnim obdobf a porod
probéhl v zafizeni erudovaném a vybaveném pro poskytnuti nalezité
péce. Stejné dllezité je, Ze jakmile se rodicka hlasi na porodni oddélent
nebo je téhotnd pacientka napldnovana na neporodnickou operadi,
musi byt o tom ihned informovan anesteziologicky tym. Potfebna
je ¢asna priprava anesteziologického pracovisté dle pokyn EMHG.
U planovaného spontanniho porodu je tfeba zvazit ¢asnou epidurdinf
analgezii, protoze muize byt rychle pfevedena na epidurdini anestezii
pro urgentni cisafsky fez.

Anestezie u MHS/MH rizikové rodi¢ky nebo plodu
Neuroaxidlni anestezie je u cisarského fezu preferovana ve viech si-
tuacich, kromé pfipadd, kdy je celkova anestezie nutna z porodnické
indikace nebo v pfipadé kontraindikace neuroaxialni blokady.

Pokud je u Gsekce nebo neporodnické operace béhem tého-
tenstvi nutna celkova anestezie, méla by byt pfimo pod dohledem
zkuseného anesteziologa po predchozi pfiprave anesteziologického
pracovisté. Jakékoli pouzitf sukcinylcholinu a/nebo inhalacnich anes-
tetik je kontraindikovéno! K navozeni a udrzeni anestezie Ize bezpené
pouzit propofol, thiopental, ketamin a etomidat, po vybaveni plodu
opioidy. EMHG striktné doporucuje k intubaci podat rokuronium
v dadvce 1 mg/kg idedini télesné hmotnosti. K dispozici musi byt
sugammadex 16 mg/kg pro pfipad nutné antagonizace.

Po narozeni ditéte je vhodné kontaktovat ACMH k zajisténi ade-
kvatni diagnostiky MH.

Co nas ¢eka stran MH v budoucnosti

V nejblizsi dobé ocekdvame rozsiteni nové formy dantrolenu (prepét
Agilus®) do bézné praxe. Véfime, Ze jeho parametry povedou ke
zlepsenivieobecné dostupnosti tohoto Zivot zachranujiciho 1éciva.
Dostupnost uhlikovych ACF filtr(i v Cesku zavisi na poptévce, ktera
je zatim jednoznacné vyssi v zemich, kde ¢as a dostupnost operac-
nich sald predstavuje vétsi ekonomicky tlak nez cena spotrebniho
materialu. Ceka nas dllezita aktualizace narodnich diagnostickych
doporuceni pro MH. V rdmci mezindrodni spoluprdce je snaha
o zlepsenf interpretace genetickych vysledkd a snizenf invazivity
MH diagnostiky.

Zavér

Maligni hypertermie jakoZto vzacné onemocnéni vyzaduje centrovou
péci, kterd zajisti dislednou edukaci MH rizikovych osob a manage-
ment i provedeni adekvatni diagnostiky MH. V pfipadé jakychkoli
podezieni na MH epizodu v priibéhu celkové anestezie ¢i MH
riziko mimo ni v ramci Ceské republiky prosim kontaktujte
Akademické centrum maligni hypertermie LF MU [75]. Kontakty
naleznete zde https://mh.registry.cz.
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etickou komisi: N/A.
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