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Zakladni charakteristika VIH

« jedna z nejobavanéjsich komplikaci pri CA

« geneticky podminéna autosomalné dominantné dédi¢na porucha funkce kosterniho

svalstva s 50% pravdepodobnosti dedicnosti pro pfimeé pfibuzné (rodiC, sourozenec,
potomek)

« prokazana MH znamena dozivotni nebezpeci komplikaci pri CA
* spousteci:
» vSechna volatilni (inhalaCni) anestetika, kromé N,O

« svalova depolarizujici relaxancia — sukcinylcholin (SCCH)
» stres

« extrémni fyzicka zatéz




Patofyziologie MH

« porucha regulace metabolismu kalcia na urovni receptord SR svalové bunky

« v dusledku poruchy ryanodinového receptoru dochazi:
* a) 1 uvolnovani Ca iontu
* b) | navratu do SR svalové bunky

« dusledky:
 nekontrolovatelna svalova kontrakce
+ 1CO,

* 1 produkce laktatu

* 1 produkce tepla

svalova rigidita
hypermetabolicka reakce

HYPEBMETABOLIG STATE B
rabdomyolyza
multiorganové selhani
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Setkani s MH v praxi

Kontakt s MH
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Anesteziologicka ambulance

« jde o prvni kontakt s pacientem, kdy je mozné zachytit podezreni na MH

« zakladem je odebrani RA — anesteziologické komplikace pri CA i u pribuznych (vCetné
nahlych umrti)

« zjiStujeme OA: spontanni svalové kfeCe, vysokou TT pfi namaze, myoglobinémie pfi namaze
» zjiStujeme myopatie (Central Core Disease, Nemaline rod myopatie, King-Denborough sy)
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Vysloveni rizika CA a doporuceni zpusobu vedeni anestezie pro
pacienty s podezrenim na MH.

podezieni na MH — nahlaseni do Akademického centra MH




Management CA u pacientu v riziku MH

Beztriggerova anestezie - bez pouziti vSech volatilnich halogenovych
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anestetik a sukcinylcholinu (SCCH).

N,O je bezpecné!
TIVA
Vycélenény anesteziologicky pfistroj a pomucky pro pacienty s MH

Pokud nelze vyclenit - je nutné proplachnout vysokym prutokem O,
po dobu doporucenou vyrobcem a pristroj nenastavovat do polohy

standby (Draeger Zeus - 34 min., Avance - 37 min.)




Management CA u pacientu v akutnim riziku MH

Pfiznaky okamzité Priznaky s pomalejSim nastupem
- 1 EtCO 1 télesné teploty behem minut o nekolik °C
2 (neni prvotnim projevem navzdory nazvu MH)
srdecni arytmie
« tachykardie

« | saturace
« svalova rigidita — po podani SCCH pri
intubaci. SCCH je doporuceno nahradit

nedepolarizujicimi relaxanciemi * Vvykyvy TK
. T tepové frekvence ° teplé kClZe, silné pocenl'
e Ccyanoza

« tézka metabolicka acidoza
 myoglominémie s akutnim selhanim ledvin

[Pf'iznaky mohou byt chybné vyhodnoceny jako jina komplikace pri anestezii!]
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Pohotovostni kufr a pomucky

Obsah krabice (kufru) ... V. nasem podani

1. Dantrolen
5 x 500 ml Acqua pro inj.
36 x 20 mg Dantrolen
36 x 50ml stiikacka

AR L 4. V lednici

RuZove jehly, trny k fedéni 2 x 1000 ml 0.9% FR
Navod na krizovy management a rozdéleni ukold Insulin '

Kde jsou umistény dal8i zasoby Dantrolenu Gelové obklady (5)

ZjednodusSena tabulka davek

2. Lécba

10% Ca gluconicum.

4,2% NaHCO3 (bikarbonat)
300mg Amiodarone

10% Glu + Insulin (Humulin R)
50 ml 1% Propofol pro TIVA

3. Vysetieni/Monitoring (zkumavky)
Astrup (2)

Biochemie - K, myogl., CK (2)
Biochemie mode v&. myoglobinu (2)
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Krizova organizace pri vyskytu MH

ANESTEZIOLOG :

Uzavrit privod inhalacniho anestetika
Odstavit odparovac

fi02 1,0

Vysoky prutok, 151/min

Zvyseni minutové ventilace az na 2-3nasobek

Informovat operatéra o nutnosti co nejdrive ukongit
vykon

Zaukolovat sestru povolanim pomoci - dospavaci pokoj
4190,

Informovat vedeni anestezie 6688

= sehnat dalsSiho lIékare a sestru

Prevést anestezii na TIVA
Terapie ev.poruch rytmu

Terapie dle vysledku lab.

SESTRA A:

Prinese krabici ,, Maligni Hypertermie“

Zacne redit a podavat Dantrolen (viz. navod)

SESTRA B:

Zavede méreni teploty tél. jadra (pokud neni jiz mérena)

Prepne ohrivani pacienta na chlazeni, zajisti ledové
obklady + infuzi (lednice)

Odebere odbéry - ABR, kalemii, glykemii, myoglobin, CK




Krizova organizace pri vyskytu MH

Terapie acidozy :
pH<7,2
NaHCO3 1-2mli/kg

BE x hm(kg)x0,3 = ml 4,2%
(dej )

Udrzovat diurézu: alespon
2ml/kg/hod

Furosemid : 0,5-1mg/kg

Mannitol :1g/kg

ZjednoduSena tabulka
davek: DANTROLEN

10 kg =60 ml =20 mg
20 kg =120 ml = 40 mg
30 kg = 180 ml = 60 mg
40 kg = 240 ml =80 mg
50 kg = 300 ml = 100 mg
60 kg = 360 ml = 120 mg
70 kg =420 ml = 140 mg

Korekce hyperkalemie : Glc.+ insulin

11U vykryje 5 g Glc, 10% Glc =100 mg/ml

500 ml 10% Glc + 10 IU insulinu
50 ml/10 kg vahy béhem 30 min.

CaGluk. 0,5 ml/kg i.v

*D




Dantrolen - specifické antidotum
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llustracni priklad: POZOR! Myslet na mnostvi fedéného
roztoku — problem pretizeni tekutinami

pacient 100 kg
100 kg x 2mg = 200mg :> 10 ampuli v 600 ml Aqua

T



Redéni Dantrolenu

Novinka na trhu:
nova lékova forma dantrolenu — AGILUS
* zatim pouze registrovany, dostupny na

specialni dovoz

Redéni:
« Dantrolen: 20mg / 60ml Aqua
* Agilus: 120mg / 20ml Aqua

naredeéni 1 ampule trva cca 2-2,5minuty . Ryanodex (USA): 250mg / 10ml Aqua — neni

dostupny v EU
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Doporucenée EMHG

« Evropska spoleCnost pro MH (European Malignant
Hyperthermia Group)

« tam, kde se pouzivaji inhalacni anestetika a sukcinylcholin
(SCCH) je vhodné mit k dispozici 1 baleni Dantrolenu (12
ampuli) na pracovist, pokud nelze, tak zajistit jeho dostupnost
do 30 minut z jinych pracovist.

lJe tfreba znat!
1) kde se nachazi Dantrolen (na viastnim pracovisti)
2) na jaka pracovisté je mozné se obratit v pripade, ze nemam Dantrolen k
dispozici na vlastnim pracovisti
3) s jakou ¢asovou dostupnosti je mozné pocitat
4) jaka pracovisté mohu kontaktovat v pripade potreby dalsi davky



https://www.emhg.org/

Akademickeé centrum maligni hypertermie

* pusobi v Brné vice nez 20 let

. zajistuje problematiku maligni hypertermie v CR a SR

« stale jediné diagnostické centrum v zemich stredni a vychodni Evropy

« poskytuje konzultace a poradenstvi odbornym pracovnikum, pacientim a rodinam

« zajistuje jak genetickou diagnostiku pomoci nejmoderngjsich molekularné
diagnostickych metod, tak pro MH zcela kliCovy svalovy In vitro kontrakcni test

« u pozitivnich MHS pacientl vystavuje prukaz MH senzitivnhiho pacienta

weboveé stranky: https://mh.registry.cz/

ACNV/H
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https://mh.registry.cz/

Zaverem

 MH se da zvladnout, kdyz jsme pripraveni ﬂ
* Volejme si véas o pomoc — ,druhé ruce”
 Mejme informace o okamzité a nasledné dostupnosti Dantrolenu

- Trénujme — seminafe, simulace, algoritmy * AKUTNE.CZ

o https://www.akutne.cz/algorithm/cs/194-maligni-hypertermie-2014/



https://www.akutne.cz/algorithm/cs/194-maligni-hypertermie-2014/

https://mh.registry.cz/

Dekuji za pozornost! “‘

FN BRNO a LF MU .KDAR


https://mh.registry.cz/
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