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I Zespot Guillaina-Barrégo

Zespot Guillaina-Barrégo (GBS, Guillain-Barré syndrome) jest
ostra, zapalna polineuropatia spowodowang reakcja immunolo-
giczna. Chociaz etiologia pozostaje nieznana, w wielu przypad-
kach udaje si¢ ustali¢ korelacj¢ czasowa z infekcja wirusowa (gry-
popodobna), bakteryjna lub nawet chtoniakiem [S]. Objawy to
symetryczne porazenie wiotkie oraz utrata czucia. Najpierw zajgte
zostaja konczyny dolne, po czym choroba postgpuje do konczyn gor-
nych, a w niektorych przypadkach do mig$ni unerwionych przez ner-
wy czaszkowe. Co wazne, moze takze dojs¢ do zajgcia uktadu au-
tonomicznego, co moze doprowadzi¢ do naglego zalamania uktadu
krazenia lub oddechowego. Rozpoznanie stawia si¢ na podstawie do-
ktadnego badania neurologicznego, badania elektrofizjologicznego
oraz analizy PMR. Badanie PMR moze wykazywaé zwigkszong
ilo$¢ biatka w potaczeniu z prawidtows iloscia komorek, co jest cha-
rakterystyczna cechg tej choroby. Leczenie koncentruje si¢ na wspo-
maganiu wentylacji, prawidtowym odzywieniu oraz wczesnym roz-
poczeciu plazmaferezy.

ZAGADNIENIA ANESTEZJOLOGICZNE. Nie nalezy stosowa¢ suk-
cynylocholiny ze wzgledu na ryzyko hiperkaliemii. Niedepolary-
zujace leki zwiotczajace nie sa przeciwwskazane, ale powinno sig
ich unika¢, gdyz moze wystapi¢ zwigkszona wrazliwo$¢ na te
$rodki, co niesie ryzyko przedluzonego porazenia migsni w okre-
sie pooperacyjnym. Ze wzgledu na mozliwo$¢ wystapienia zabu-
rzen czynnosci autonomicznych, niewydolno$ci oddechowej oraz
zachty$nigcia, pacjenci moga wymagac¢ wspomaganej lub mecha-
nicznej wentylacji, takze po zabiegu operacyjnym. Szczeg6lnej
uwagi wymaga utrzymywanie stabilno$ci uktadu krazenia, w tym
odpowiedniego obciazenia wstgpnego i nastgpczego. Dlatego tez
u tych pacjentdéw istotne jest uwazne monitorowanie hemodyna-
miczne. Znieczulenie ogdlne moze by¢ bezpiecznie stosowane;
kontrowersyjne jest natomiast taczenie znieczulenia ogoélnego
i zewnatrzoponowego [6]. Chociaz znieczulenie regionalne nie jest
przeciwwskazane, opisywane sa zwiazki pomigdzy wystapieniem
GBS i znieczuleniem zewnatrzoponowym [7].

Dziedziczne neuropatie ruchowo-
-czuciowe, w tym choroba Charcota-
-Mariego-Tootha

Dziedziczne neuropatie ruchowo-czuciowe obejmuja szereg zaburzen
nerwow obwodowych, sposrdd ktorych czgsto wymieniana jest
choroba Charcota-Mariego-Tootha (CMT, Charcot-Marie-Tooth dis-
ease). Schorzenia te sa spowodowane przez okreslone mutacje w jed-
nym z kilku gendéw mieliny, ktére powoduja defekty w budowie
mieliny, jej utrzymaniu oraz tworzeniu. Dziedziczne neuropatie ru-
chowo-czuciowe zostaly podzielone na siedem typow i wiele podty-
pow, w zaleznosci od wieku wystapienia objawow, sposobu dziedzi-
czenia, zajgtej gtdwnej grupy migsniowej oraz genotypu [8, 9]. CMT
typu 112 sa najczestszymi dziedzicznymi neuropatiami obwodowy-
mi, z szacunkowa prewalencja 40 na 100 000 osob [9]. Pacjenci
z CMT prezentuja powolne i postgpujace ostabienie dystalnych
migs$ni oraz ich zanik. Uszkodzenie aksonow czuciowych moze tak-
ze prowadzi¢ do utraty czucia i nastgpowych czgstych potknig¢ oraz
upadkoéw. U niektorych pacjentdéw moze si¢ rozwina¢ bol neuropa-
tyczny. Dlugo$¢ zycia pacjentow z CMT jest prawidlowa. Typ 3
CMT, zwany takze choroba Déjerine’a-Sottasa, jest bardzo cigzkim

stanem, z wczesnym wystgpowaniem hipotonii we okresie niemow-
lecym. Szybko$¢ przewodzenia nerwowego jest bardzo obnizona po-
nizej 10 ms [9]. CMT jest dziedziczona w sposob heterogenny.

ZAGADNIENIA ANESTEZJOLOGICZNE. Doswiadczenie anestezjolo-
giczne z pacjentami z CMT jest ograniczone w zwiazku z niewiel-
ka liczba przypadkow. Glowne problemy obejmuja stosowanie
srodkéw nasennych, lekow zwiotczajacych migsnie, anestetykow
wziewnych oraz technik znieczulenia przewodowego. Pacjenci
z CMT typu 1 maja opisywana zwigkszona wrazliwo$¢ na tiopen-
tal w trakcie wprowadzenia do znieczulenia, ktora koreluje z cigz-
koscia uposledzenia funkcji ruchowej i czuciowej. Mimo to catko-
wite znieczulenie dozylne (TIVA, total intravenous anesthesia)
byto skutecznie wykonywane w wielu przypadkach, bez zgtasza-
nych powiktan [10-12].

Ze wzgledu na zmniejszona ilo$¢ receptorow dla acetylocho-
liny wrazliwo$¢ na niedepolaryzujace leki zwiotczajace jest zwigk-
szona, a odpowiedz na sukcynylocholing ostabiona [13]. Chociaz
sukcynylocholing stosowano bez obserwowania skutkow ubocz-
nych [14, 15], ryzyko wystapienia nadmiernej hiperkaliemii mo-
ze by¢ wystarczajace do wykluczenia jej z uzytku u pacjentow
z podejrzewanym odnerwieniem migsni [15]. Ze wzgledu na du-
73 rozpigtos¢ stopnia niepetnosprawnos$ci w tej grupie pacjentow
przed podaniem niedepolaryzujacego $rodka zwiotczajacego migs-
nie powinno si¢ przeprowadzi¢ uwazng oceng stanu nerwowo-
-mig$niowego. Po podaniu wekuronium opisywano przedtuzona
blokadg nerwowo-migs$niowa [ 16]. Reakcja na podanie atrakurium
oraz miwakurium jest prawidlowa [17, 18]. W wielu badaniach
wykazano bezpieczenstwo stosowania zarowno TIVA, jak i ane-
stetykow wziewnych u pacjentow z CMT [14]. Techniki znieczu-
lenia przewodowego do zabiegdw potozniczych u pacjentek
z CMT sg zazwyczaj opisywane jako skuteczne [19-22]. Stosowa-
nie znieczulenia regionalnego jest jednak kontrowersyjne, gdyz
ewentualne powiktania moga nasili¢ objawy neurologiczne [23].
Podobne dylematy medyczno-prawne moga dotyczy¢ chirurgicz-
nego i anestezjologicznego ulozenia pacjentow z CMT, w zwiaz-
ku z deficytami czuciowymi oraz znieksztalceniami konczyn.

Dystrofia migsniowa Duchenne’a oraz
dystrofia miesniowa Beckera

Dystrofia mig$niowa Duchenne’a (DMD, Duchenne’s muscular dys-
trophy) jest najczestszym i najciezszym rodzajem dystrofii migsnio-
wej, wystepujacym z czestoscia 1 na 3500 zywo urodzonych chtop-
cOw [24] i z calkowita prewalencja u ptci meskiej 50-60 x 1076 [25].
Dystrofia mig$niowa Beckera (BMD, Becker’s muscular dystrophy)
jest mniej czesta i wystepuje u 1 na 18 000 zywo urodzonych chtop-
cow iz prewalencja 23,8 x 1076 [25]. Zaréwno DMD, jak i BMD sa
recesywnymi chorobami zwigzanymi z chromosomem X. Btad ge-
netyczny zlokalizowany jest na krotszym ramieniu chromosomu X
w regionie Xp21, ktory zawiera gen dla duzego biatka Dp427, zwa-
nego dystrofing. Gen dystrofiny ma dtugos$¢ 2500 kilobaz i zawiera
ponad 70 eksonow [25]. Dystrofina jest zlokalizowana nie tylko
w migsniach szkieletowych, mig§niu sercowym oraz w mig§niowce
gladkiej, ale takze w mozgu [26]. Ze wzgledu na duzy rozmiar ge-
nu dla dystrofiny czgste sg spontaniczne mutacje, ktore odpowiada-
ja za 1/3 nowych przypadkow [27].

Najczgstszym rodzajem mutacji jest delecja czgsci genu (65-70%
przypadkow DMD oraz >80% BMD). Duplikacja i mutacje punkto-
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