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Konflikt zájmů
• V podstatě nemám, ale …



Co to je Maligní hypertermie?



Co to je Maligní hypertermie?  

• Vzácné, dědičné, život ohrožující farmakogenetické onemocnění vyvolané některými 
běžně používanými anestetiky

• Farmakologické spouštěče = všechna halogenovaná inhalační anestetika a 
sukcinylcholin.

• MH krize je závažná hypermetabolická celotělová reakce na patologicky zvýšenou 
hladinu vápníku ve svalových buňkách po kontaktu se spouštěči.

„Již ani MH není taková jak bývala…“
Problematika definic...



Patofyziologie  

E-C coupling:

Ryanodinový receptor
RYR1

Dihydropyridinový receptor
CACNA1S

STAC3

Nejvíce pokroku ve smyslu UP-TO-DATE 
je na poli genetické diagnostiky 



Proč je důležité se MH dnes zabývat?

Bezpečnost pacienta

TIVA, příprava pracoviště
Edukace MHS pacienta a rodiny

Rozpoznání rizikových faktorů 
Diagnostika

Odstranění stigmatu u MHN pacientů

Incidence MH krize je přibližně 1:10 000–1:250 000 anestezií [1]. 
Prevalence genetické abnormality až 1:2750 testovaných [2]. 

1. Rosenberg H et al. Malignant hyperthermia: a review. Orphanet J Rare Dis. 2015
2. Riazi S et al. Malignant Hyperthermia in the Post-Genomics Era: New Perspectives on an Old Concept. Anesthesiology. 2018

Umět rozpoznat a řešit MH krizi



Kde můžete MH potkat? 

• Operační sál
• ICU / JIP / dospávací pokoj
• Anesteziologická AMBULANCE !
• KONZILIA ! …neurologie, ortopedie, pediatrie, oční …
• Neplánovaně / plánovaně 

• Porodní sál …
    naši první „dětští pacienti“ nám hlásí narození potomků:
     - žena, nar.1993, IVCT MHEh, gen.: pouze VUS a LB, 6/ 2022 syn
     - muž, nar.1997, IVCT MHS, gen.: c.1841G˃T = diagnostická, 8/ 2022 dcera



Kam se ubírá 
MH dnes ?

- Multicentrická studie- 4 MH centra:
Toronto, Lund, Antverpy, Nijmegen
-Hlášení pacientů v 2010-2019
-Podíl pacientů bez anesteziologické 
příhody v osobní či rodinné anamnéze
= hlášení susp. MH bez vazby na CA

2010-2014
Pac. bez CA: 61/215 = 28,4% 

2015-2019
Pac. bez CA: 133/305 = 43,6% 
p < 0,001

39,2% (47/120) z 
hlášení bez CA bylo 
diagnostikováno
jako MH susceptible

Důvody:
• Modernější anestetika 

a monitorace
• Častější TIVA
• Lepší povědomí



Složení hlášených pacientů dnes
Rizikové faktory při CA  (MH epizoda)
      během CA – tachykardie, hyperkapnie, arytmie, hypertenze/hypotenze,
                           tuhá čelist, svalová rigidita, hyperpyrexie   … až MODS
      po CA – teploty, tmavá moč, otok+bolesti svalů, elevace lab.markerů

Rizikové faktory mimo CA 
Anamnéza  RA: člen MH rodiny,  susp. MH u pokrevního příbuzného 
                      OA: klidová elevace svalových enzymů, trnutí po kofeinu?
MH like disease:   Exertional Heat Stroke,  rekurentní rhabdomyolýza, 
                               postresová či parainfekční !extrémní! hyperpyrexie
MH related myopathy 
   (nález v kandidátních genech ano/ne)
Genetický nález
   a) scoring familiární varianty 
   b) nález varianty v RYR1, CACN1AS, STAC3 ev. „kandidátních“ genech
            - vyšetření NM panelu pro MH(like) či neuromuskulární  symptomy
            - nová skupina pacientů – genetický nález – často náhodný



Terapie MH krize

Čím dříve je rozpoznána, 
správně řešená
a čím dříve podáme dantrolen, 
tím vyšší šance na dobrý outcome!

Vím, kde mám / seženu dantrolen?

Vím, kam volat o pomoc?

https://www.med.muni.cz/simu/kurzy



Dantrolen doporučení 1 Bal = 36 lahviček
Expirace 36 měsíců
Cena cca 60 tis.

Je to opravdu tak vysoká 
cena za bezpečí pacienta?

Plán - seznam dostupnosti 
dle krajů, včetně kontaktů a 
expiraci 





Zastřešuje 2 fakultní nemocnice a 4 pracoviště
1. Klinika dětské anesteziologie a resuscitace LF MU a FN Brno
2. Anesteziologicko-resuscitační klinika LF MU a FN U Sv. Anny Brno
3. Centrum molekulární biologie a genetiky LF MU a IHOK FN Brno
4. Ústav lékařské genetiky a genomiky LF MU a FN Brno

IVCT

Klinická
GenetikaAnestezie

Laboratorní 
genetika

20 let Maligní hypertermie v Brně
… současnost



Jak jsme na tom s MH u nás?

Probandi
Česká populace (n=153) Slovenská populace (n=17)
MHS (n=75,

 49 %)
MHN (n=78, 

51 %)
MHS (n=8, 

47 %)
MHN (n=9, 

53 %)

Pohlaví 34 Ž (45 %)
41 M (55 %)

46 Ž (59 %)
32 M (41 %)

1 Ž (12 %)
7 M (88 %)

6 Ž (67 %)
3 M (33 %)

Věk v čase 
diagnózy (roky)* 28 (1;67) 31 (7;72) 24 (12;43) 28 (16;55)

Věk ≤18 let 33 (44 %) 26 (33 %) 3 (38 %) 2 (22 %)
Počet 
příbuzných* 3 (0;61) 0 (0;37) 1 (0;7) 0 (0;1)

Důvod hlášení** 
Riziková rodinná 
anamnéza 13 8 0 2

Riziková osobní 
anamnéza 14 20 0 0

Intolerance 
kofeinu 4 13 0 0

Suspektní MH 
perioperační 
epizoda

50 46 8 7

CCD nebo jiná 
myopatie spojená 
s MH

7 5 0 0

Rhabdomyolýza 0 4 0 0

Do konce 2022 bylo v souvislosti s rizikem MH celkem 
303 hlášení. Bylo celkem provedeno 236 IVCT testů, 
129 negativních a 107 pozitivních. Celkem je v našem 
souboru 223 osob vnímavých k MH (MHS) ze 75 
českých a 8 slovenských rodin. Diagnostická patogenní 
varianta v genu RYR1 byla nalezena pouze u 37 MHS 
rodin (45 %). U 87 rodin byla MH vyloučena (MHN).





Potřeba hlášení do ACMH…

Umět rozpoznat a řešit MH krizi
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