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Choroby nerwowo-mięśniowe 
oraz hipertermia złośliwa

Najważniejsze zagadnienia
1. Dystrofina razem z glikoproteinami związanymi z dystrofiną odpo-

wiadają za stabilność sarkolemmy. Jej defekty są odpowiedzialne 
za dystrofię mięśniową Duchenne’a (DMD, Duchenne’s muscular
dystrophy) oraz dystrofię mięśniową Beckera (BMD, Becker’s
muscular dystrophy).

2. Chociaż u pacjentów z DMD/BMD ryzyko mutacji związanej 
z hipertermią złośliwą (MH, malignant hyperthermia) jest porówny-
walne z populacją ogólną, częstość anestezjologicznych epizodów 
MH określa się na 0,002 u pacjentów z DMD oraz 0,00036 
u pacjentów z BMD.

3. Sukcynylocholina jest przeciwwskazana u pacjentów z DMD/BMD 
ze względu na ryzyko rabdomiolizy i hiperkaliemii, będących 
wynikiem niestabilności błony sarkolemmy.

4. U pacjentów z dystrofią miotoniczną (MD, myotonic dystrophy) 
większość powikłań związana jest z układem oddechowym. 
Płucne powikłania MD są wynikiem hipotonii, przewlekłej aspiracji 
oraz ośrodkowej i obwodowej hipowentylacji.

5. Chociaż pacjentów z nieprawidłowościami w kanale sodowym często 
uważa się za podatnych na MH, nie ma u nich zwiększonego ryzyka 
MH.

6. MH jest zaburzeniem związanym ze znieczuleniem, polegającym na 
zwiększonym metabolizmie mięśni szkieletowych. Jest schorzeniem 
dziedzicznym i występuje u świń oraz ludzi.

7. Mięśnie szkieletowe stanowią ok. 40% masy ciała, dlatego ich 
zwiększony metabolizm ma ogromny wpływ na metabolizm 
całego ustroju.

8. Objawy MH, takie jak tachykardia, zwiększone wydechowe stężenie 
CO2, sztywność mięśni oraz wzrost temperatury są związane 
ze zwiększonym metabolizmem.

9. W przypadku braku narażenia na czynniki wyzwalające nieprawidłowa 
czynność receptora rianodyny w mięśniach szkieletowych w MH 
powoduje zaburzenia kontroli stężenia jonów wapnia w komórkach.

10. Po ekspozycji na czynniki wyzwalające lub stres cieplny dochodzi 
do utraty kontroli nad wewnątrzkomórkowym stężeniem wapnia 
i znacznej stymulacji metabolicznej w komórce, aby dostarczyć 
dodatkowy trifosforan adenozyny do pomp wapniowych, które trans-
portują jony wapnia z powrotem do ich rezerwuarów (np. retikulum 
sarkoplazmatycznego, mitochondrium, płynu pozakomórkowego).

11. Dantrolen znacznie obniża stężenie mioplazmatycznego Ca2+ i tym 
samym przywraca prawidłowy metabolizm, odwracając objawy 
stymulacji metabolicznej.

12. MH jest zaburzeniem dziedzicznym; jedna mutacja odpowiada 
za świńską MH, podczas gdy ponad 130 mutacji odpowiada 
za ludzką MH.

13. Ocena pacjentów podatnych na MH obejmuje ocenę skurczu 
preparatu z biopsji mięśnia szkieletowego z halotanem oraz kofeiną, 
jak również ocenę DNA celem identyfikacji mutacji. Do oceny 
świńskiej MH konieczne jest tylko badanie DNA.

14. Przyszłe cele badań nad MH obejmują zaawansowane analizy 
genetyczne północnoamerykańskich i europejskich programów 
badawczych oraz zwiększone finansowanie badań genetycznych, 
identyfikację sposobu działania dantrolenu, rozpoznanie natych-
miastowej przyczyny wyzwalania MH oraz rozwój efektywnych, 
nieinwazyjnych testów w przypadku podejrzenia MH.

Scho rze nia ner wo wo -mię śnio we, cho ciaż nie czę ste w co dzien nej
prak ty ce ane ste zjo lo gicz nej, są gru pą cho rób bę dą cą wy zwa niem
w opie ce oko ło ope ra cyj nej oraz w in ten syw nej te ra pii.

W tym roz dzia le opi sa ne są za bu rze nia pra wi dło we go funk cjo -
no wa nia ner wów ob wo do wych, złą cza ner wo wo -mię śnio we go
oraz mię śni. Choć cho ro by te wy da ją się rzad kie, liczba do tknię -
tych ni mi pa cjen tów co rocz nie wzra sta w związ ku z lep szą opie -
ką me dycz ną, dłu ższym cza sem prze ży cia oraz praw do po dob nie in -
ny mi, jesz cze nie zi den ty fi ko wa ny mi czyn ni ka mi. Za sad ni czo
za bu rze nia ner wo wo -mię śnio we mo gą zna czą co wpły wać na prze -
bieg znie czu le nia, a wszy scy do tknię ci ni mi pa cjen ci wy ma ga ją
spe cjal nej uwa gi w trak cie po stę po wa nia ane ste zjo lo gicz ne go.

W tej dzie dzi nie na dal roz wi ja ne są środ ki in wa zyj nej i nie in wa -
zyj nej dia gno sty ki, szcze gól nie z za kre su ge ne ty ki. Roz dział ten
opi su je tak że hi per ter mię zło śli wą (MH). Ten pio ru nu ją co prze bie -
ga ją cy ze spół jest wy wo ły wa ny przez po da nie wy zwa la ją cych
środ ków ane ste tycz nych, ta kich jak ane ste ty ki wziew ne lub de po -
la ry zu ją ce le ki zwiot cza ją ce mię śnie. MH by ła i na dal jest za gra -
ża ją cym ży ciu po wi kła niem znie czu le nia, je śli nie jest roz po zna -
na na tych miast, a le cze nie nie jest roz po czę te od po wied nio szyb ko.
W prze ci wień stwie do in nych za bu rzeń opi sa nych w tym roz dzia -
le, MH nie ma żad nych cha rak te ry stycz nych cech fe no ty po wych
przed eks po zy cją na śro dek wy zwa la ją cy i jest praw dzi wym przy -
kła dem in ter akcji ge nów i śro do wi ska.


