
Choroby nerwowo-mięśniowe oraz hipertermia złośliwa 215 33
C

zęść IV
R

yzyko i nadzór w
 anestezji

Ze spół Gu il la ina -Barrégo
Ze spół Gu il la ina -Barrégo (GBS, Gu il la in -Barré syn dro me) jest
ostrą, za pal ną po li neu ro pa tią spo wo do wa ną re ak cją im mu no lo -
giczną. Cho ciaż etio lo gia po zo sta je nie zna na, w wie lu przy pad -
kach uda je się usta lić ko re la cję cza so wą z in fek cją wi ru so wą (gry -
po po dob ną), bak te ryj ną lub na wet chło nia kiem [5]. Ob ja wy to
sy me trycz ne po ra że nie wiot kie oraz utra ta czu cia. Naj pierw za ję te
zo sta ją koń czy ny dol ne, po czym cho ro ba po stę pu je do koń czyn gór -
nych, a w nie któ rych przy pad kach do mię śni uner wio nych przez ner -
wy czasz ko we. Co wa żne, mo że tak że dojść do za ję cia ukła du au -
to no micz ne go, co mo że do pro wa dzić do na głe go za ła ma nia ukła du
krą że nia lub od de cho we go. Roz po zna nie sta wia się na pod sta wie do -
kład ne go ba da nia neu ro lo gicz ne go, ba da nia elek tro fi zjo lo gicz ne go
oraz ana li zy PMR. Ba da nie PMR mo że wy ka zy wać zwięk szo ną
ilość biał ka w po łą cze niu z pra wi dło wą ilo ścią ko mó rek, co jest cha -
rak te ry stycz ną ce chą tej cho ro by. Le cze nie kon cen tru je się na wspo -
ma ga niu wen ty la cji, pra wi dło wym odży wie niu oraz wcze snym roz -
po czę ciu pla zma fe re zy.

ZA GAD NIE NIA ANE STE ZJO LO GICZ NE. Nie na le ży sto so wać suk -
cy ny lo cho li ny ze wzglę du na ry zy ko hi per ka lie mii. Nie de po la ry -
zu ją ce le ki zwiot cza ją ce nie są prze ciw wska za ne, ale po win no się
ich uni kać, gdyż mo że wy stą pić zwięk szo na wra żli wość na te
środ ki, co nie sie ry zy ko przed łu żo ne go po ra że nia mię śni w okre -
sie po ope ra cyj nym. Ze wzglę du na mo żli wość wy stą pie nia za bu -
rzeń czyn no ści au to no micz nych, nie wy dol no ści od de cho wej oraz
za chły śnię cia, pa cjen ci mo gą wy ma gać wspo ma ga nej lub me cha -
nicz nej wen ty la cji, tak że po za bie gu ope ra cyj nym. Szcze gól nej
uwa gi wy ma ga utrzy my wa nie sta bil no ści ukła du krą że nia, w tym
od po wied nie go ob cią że nia wstęp ne go i na stęp cze go. Dla te go też
u tych pa cjen tów istot ne jest uwa żne mo ni to ro wa nie he mo dy na -
micz ne. Znie czu le nie ogól ne mo że być bez piecz nie sto so wa ne;
kon tro wer syj ne jest na to miast łą cze nie znie czu le nia ogól ne go
i ze wną trzo po no we go [6]. Cho ciaż znie czu le nie re gio nal ne nie jest
prze ciw wska za ne, opi sy wa ne są związ ki po mię dzy wy stą pie niem
GBS i znie czu le niem ze wną trzo po no wym [7].

Dzie dzicz ne neu ro pa tie ru cho wo -
-czu cio we, w tym cho ro ba Char co ta -
-Ma rie go -To otha

Dzie dzicz ne neu ro pa tie ru cho wo -czu cio we obej mu ją sze reg za bu rzeń
ner wów ob wo do wych, spo śród któ rych czę sto wy mie nia na jest
choro ba Char co ta -Ma rie go -To otha (CMT, Char cot -Ma rie -Tooth dis -
ease). Scho rze nia te są spo wo do wa ne przez okre ślo ne mu ta cje w jed -
nym z kil ku ge nów mie li ny, któ re po wo du ją de fek ty w bu do wie
mieli ny, jej utrzy ma niu oraz two rze niu. Dzie dzicz ne neu ro pa tie ru -
cho wo -czu cio we zo sta ły po dzie lo ne na sie dem ty pów i wie le pod ty -
pów, w za le żno ści od wie ku wy stą pie nia ob ja wów, spo so bu dzie dzi -
cze nia, za ję tej głów nej gru py mię śnio wej oraz ge no ty pu [8, 9]. CMT
ty pu 1 i 2 są naj częst szy mi dzie dzicz ny mi neu ro pa tia mi ob wo do wy -
mi, z sza cun ko wą pre wa len cją 40 na 100 000 osób [9]. Pa cjen ci
z CMT pre zen tu ją po wol ne i po stę pu ją ce osła bie nie dy stal nych
mięś ni oraz ich za nik. Uszko dze nie ak so nów czu cio wych mo że tak -
że pro wa dzić do utra ty czu cia i na stę po wych czę stych po tknięć oraz
upad ków. U nie któ rych pa cjen tów mo że się roz wi nąć ból neu ro pa -
tycz ny. Dłu gość ży cia pa cjen tów z CMT jest pra wi dło wa. Typ 3
CMT, zwa ny tak że cho ro bą Déje ri ne’a -Sot ta sa, jest bar dzo cię żkim

sta nem, z wcze snym wy stę po wa niem hi po to nii we okre sie nie mow -
lę cym. Szyb kość prze wo dze nia ner wo we go jest bar dzo ob ni żo na po -
ni żej 10 ms [9]. CMT jest dzie dzi czo na w spo sób he te ro gen ny.

ZA GAD NIE NIA ANE STE ZJO LO GICZ NE. Do świad cze nie ane ste zjo lo -
gicz ne z pa cjen ta mi z CMT jest ogra ni czo ne w związ ku z nie wiel -
ką licz bą przy pad ków. Głów ne pro ble my obej mu ją sto so wa nie
środ ków na sen nych, le ków zwiot cza ją cych mię śnie, ane ste ty ków
wziew nych oraz tech nik znie czu le nia prze wo do we go. Pa cjen ci
z CMT ty pu 1 ma ją opi sy wa ną zwięk szo ną wra żli wość na tio pen -
tal w trak cie wpro wa dze nia do znie czu le nia, któ ra ko re lu je z cięż -
ko ścią upo śle dze nia funk cji ru cho wej i czu cio wej. Mi mo to cał ko -
wi te znie czu le nie do żyl ne (TI VA, to tal in tra ve nous ane sthe sia)
by ło sku tecz nie wy ko ny wa ne w wie lu przy pad kach, bez zgła sza -
nych po wi kłań [10–12].

Ze wzglę du na zmniej szo ną ilość re cep to rów dla ace ty lo cho -
li ny wra żli wość na nie de po la ry zu ją ce le ki zwiot cza ją ce jest zwięk -
szo na, a od po wiedź na suk cy ny lo cho li nę osła bio na [13]. Cho ciaż
suk cy ny lo cho li nę sto so wa no bez ob ser wo wa nia skut ków ubocz -
nych [14, 15], ry zy ko wy stą pie nia nad mier nej hi per ka lie mii mo -
że być wy star cza ją ce do wy klu cze nia jej z użyt ku u pa cjen tów
z po dej rze wa nym od ner wie niem mię śni [15]. Ze wzglę du na du -
żą roz pię tość stop nia nie peł no spraw no ści w tej gru pie pa cjen tów
przed po da niem nie de po la ry zu ją ce go środ ka zwiot cza ją ce go mięś -
nie po win no się prze pro wa dzić uwa żną oce nę sta nu ner wo wo -
-mięś nio we go. Po po da niu we ku ro nium opi sy wa no przed łu żo ną
blo ka dę ner wo wo -mię śnio wą [16]. Re ak cja na po da nie atra ku rium
oraz mi wa ku rium jest pra wi dło wa [17, 18]. W wie lu ba da niach
wy ka za no bez pie czeń stwo sto so wa nia za rów no TI VA, jak i ane -
ste ty ków wziew nych u pa cjen tów z CMT [14]. Tech ni ki znie czu -
le nia prze wo do we go do za bie gów po ło żni czych u pa cjen tek
z CMT są za zwy czaj opi sy wa ne ja ko sku tecz ne [19–22]. Sto so wa -
nie znie czu le nia re gio nal ne go jest jed nak kon tro wer syj ne, gdyż
ewen tu al ne po wi kła nia mo gą na si lić ob ja wy neu ro lo gicz ne [23].
Po dob ne dy le ma ty me dycz no -praw ne mo gą do ty czyć chi rur gicz -
ne go i ane ste zjo lo gicz ne go uło że nia pa cjen tów z CMT, w związ -
ku z de fi cy ta mi czu cio wy mi oraz znie kształ ce nia mi koń czyn.

Dys tro fia mię śnio wa Du chen ne’a oraz 
dys tro fia mię śnio wa Bec ke ra

Dys tro fia mię śnio wa Du chen ne’a (DMD, Du chen ne’s mu scu lar dys -
tro phy) jest naj częst szym i naj cię ższym ro dza jem dys tro fii mię śnio -
wej, wy stę pu ją cym z czę sto ścią 1 na 3500 ży wo uro dzo nych chłop -
ców [24] i z cał ko wi tą pre wa len cją u płci mę skiej 50–60 × 10–6 [25].
Dys tro fia mię śnio wa Bec ke ra (BMD, Bec ker’s mu scu lar dys tro phy)
jest mniej czę sta i wy stę pu je u 1 na 18 000 ży wo uro dzo nych chłop -
ców i z pre wa len cją 23,8 × 10–6 [25]. Za rów no DMD, jak i BMD są
re ce syw ny mi cho ro ba mi zwią za ny mi z chro mo so mem X. Błąd ge -
ne tycz ny zlo ka li zo wa ny jest na krót szym ra mie niu chro mo so mu X
w re gio nie Xp21, któ ry za wie ra gen dla du że go biał ka Dp427, zwa -
ne go dys tro fi ną. Gen dys tro fi ny ma dłu gość 2500 ki lo baz i za wie ra
po nad 70 eks o nów [25]. Dys tro fi na jest zlo ka li zo wa na nie tyl ko
w mię śniach szkie le to wych, mię śniu ser co wym oraz w mię śniów ce
gład kiej, ale tak że w móz gu [26]. Ze wzglę du na du ży roz miar ge -
nu dla dys tro fi ny czę ste są spon ta nicz ne mu ta cje, któ re od po wia da -
ją za 1/3 no wych przy pad ków [27].

Naj częst szym ro dza jem mu ta cji jest de le cja czę ści ge nu (65–70%
przy pad ków DMD oraz >80% BMD). Du pli ka cja i mu ta cje punk to -


