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MYOTONIA CONGENITA BECKER
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Uvod: Rodicka, 27 let s kongenitalni myotonii Beckerova typu na podkladé homozygotni mutace v chloridovém kanalu CICN1
absolvovala z neurologicke indikace planovany cisarsky rez ve 40. tydnu gestacniho stari plodu. Vzhledem ke stavu po operaci
skolidzy a prani rodiCky byla k vykonu zvolena celkova anestezie (CA).

Congenitalni myotonie: Autozomalné recesivhé dédiéna choroba zpusobena mutaci v chloridovém kanalu CICN1
(c.1437_1450del, p.480HfsX24). Stejna mutace zpusobuje i autosomalné dominantni Thomsenovu chorobu. Celosvétova
prevalence je 1/100 000.

Uskali volby anestezie: Beckerova myotonie patfi dle sou¢asné literatury mezi choroby s nizkym rizikem vyskytu maligni
hypertermie. Proto je nutné se vyvarovat podani tzv. ,spoustécu“ maligni hypertermie. Podani sukcinylcholinu pacientce s
myotonii zpusobenou poruchou CI- kanalu muze mimo jiné vést k protrahované svalové rigidité, a nasledné i k obtiznému
zajisténi dychacich cest. U myotonickych pacientu je popsané riziko vyvolani myotonické odpovédi na neostigmin. Zaroven
muze byt zvySena senzitivita k nedepolarizujicim svalovym relaxanciim.

Popis pripadu: Po preoxygenaci a za monitorace nervosvalove blokady pomoci pristroe TOF WATCH SX (Organon,
Nizozemi) v rezimu Single Twich (ST) na uvod a Train of Four (TOF) v prubéhu a pfi zotaveni, jsme pfistoupili k uvodu do CA.
Propofol byl podan v rezimu TCI (Target Controlled Infusion, Schnideruv model, C_ (efektivni koncentrace) = 5 mcg/ml)
nasledovan podanim rokuronia 1 mg/kg 1.v. Intubace byla provedena pfi poklesu ST na 10%. Plod muzskeho pohlavi byl
vybaven 5 min a 8 s po zahajeni TCl (APGAR skoére 9-10-10, ABR z pupecnikove arterie v norme). Po vybaveni plodu bylo
aplikovano celkem 20 mcg sufentanilu i.v., 15 IU oxytocinu i.v. a 2g cefazolinu i.v. TCI propofolu byla vypnuta v prubéhu
uzavirani peritonea. V okamziku poklesu C, propofolu na 1 mcg/ml (TOF O, PTC 0) byl pacientce podan sugammadex 4 mg/kg
l.Vv. Za 2 min a 15 s doslo k obnove svalové sily nad TOF ratio 90 % a pacientka byla bez komplikaci extubovana. K pooperacni
analgezii byl podan paracetamol 1 g i.v. a piritramid 15 mg s.c. Nasledne byla rodiCka monitorovana 2 hodiny na zotavovacim
pokoji a poté byla bez znamek obnoveni nervosvalové blokady Ci jinych komplikaci prelozena na standardni oddeéleni
gynekologicko-porodnicke kliniky, odkud byla 4. pooperacni den propustena do domaci pece.

> Popis udalosti

Tabulka 1 Preoxygenace 100 % kyslikem 0:00:00

Casovy pribéh celkové anestezie Propofol TCI (C, = 5 mcg/ml a pozastaveni po Uvodni davce do vybaveni plodu) 0:03:00

u cisafského Fezu pacientky s Rokuronium 1mg/kg i.v. 0:04:00

myotonia congenita Becker Polvde’svST na 10 % (TOF Watch SX ®) 0:04:32
Kozni rez 0:04:51
Prvni vina EtCO,, = orotrachealni intubace 0:05:05
Nastaveni TCI propofolu na C_, = 3 mcg/ml 0:07:23
Prestrizeni pupecCniku, podani opioidu+ATB+uterotonik+TCI zvyseni: C_, =5 mcg/ml 0:08:08
TCl snizeni na C_ = 0,01 mcg/ml 0:26:05
Posledni steh 0:39:.01
Pokles ve vypocCitané C_ propofolu nal mcg/ml = podani sugammadexu 4mg/kg i.v. 0:40:33
TOF ratio nad 90 % (TOF Watch SX ®) 0:42:48
Extubace 0:43:02

Zaver:
Pacientka pisemné souhlasila Kombinace TCI propofolu a rokuronia spolu s podanim aktivni reverze nervosvalove blokady
s publikovanim jejiho pripadu. sugammadexem Vv zavéru cisarského fezu v celkové anestezii u pacientky s kongenitalni
myotonii Beckerova typu vedla k rychlému navratu k puvodni svalové sile pacientky a
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umoznila standardni pécCi matky o novorozence v casném pooperacnim obdobi.
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