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Historicky vyvoj

- do praxe zaveden halogenovany uhlovodik - halotan
- klinicka diagndza ,,maligni hypertermie”
- mortalita 70-80%
léta - objev principu IVCT
- cilena diagnostika MH
- dantrolen jako kauzalni |ék
. léta - zdokonaleni monitoringu
- kapnografie
- pokles mortality na 20%
ta - propofol (TIVA), moderni relaxancia
- detekce rizikovych osob, erudice Iékaru
mortalita ve vyspélych zemich 0,2- 2%
— rozvoj metod a prakticka dostupnost molekularni genetiky

kryv genotypu a fenotypt MH a MH-related myopatii
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Predoperacne

Vytipovani rizikového pacienta (pecliva anamneza
— vyhody AA)

Standardizované dotazniky

RA — diagn6za MH, komplikace behem CA, umrti
v souvislosti s CA

OA — predchozi operace, zpusob anestézie,
prubéeh, komplikace

Kofein

Komorbidity — svalova onemocnéni
Pacient s MH diagnézou — Guidelines CSARIM,
EMHG



Prubéh CA

SCCH — neadekvatni reakce na dostatecnou davku
Jinak nevysvétlitelna tachykardie
Vzestup ETCO2

Rozvoj tachykardie a vzestup ETCO?2 pri adekvatne
vedené anestézii a UPV — nutno pomyslet na
mozny rozvoj MH krize!

Diferencialni diagnostika

NedostateCna anestézie, analgézie nebo oboji
Infekce nebo septikémie

Nedostatecna ventilace nebo privod Cerstvych plynu
Prorucha anesteziologického pristroje

Hypertermie - vzestup TT cca 0 1°C/ 5 min. je
priznak spise pozdni



MH dulezité faktory

* Velka variabilita klinickeho obrazu a Casové navaznosti rozvoje
kliniky na podani trigersubstanci — minuty az hodiny

 Neni specificky priznak

* Vzdy mozaika priznaku, kterou je treba spravné sestavit a
rychle vyhodnotit

e Klinické formy rlizné zavaznosti
- spasmus masseteru po SCCH
- abortivni forma - vyjadreny jsou pouze néekteré klinicke
priznaky
- fulminantni MH krize (mortalita 0,2 — 2%)
* Dostupnost Dantrolenu (10mg/kg t.h.)

Spravna diagnoza + v€asné zahajena terapie =
rozhoduijici predpoklad uspésného ,,outcomu® pacienta



Hlaseni do CDMH

ARK FNUSA, ARO DN FNB, OLG FNB

Diagn6za MH v RA, zadost o diagnostiku

Posouzeni rizika MH, suspekce na MH

Klinické priznaky MH v perioperaénim pribéhu pri CA

s uzitim trrigersubstanci

Neobjasnéné umrti v souvislosti s CA v RA

Pooperacni rhabdomyolyza nevysvétlitelna jinym svalovym
postizenim

Rhabdomyolyza po fyzické zatézi, perzistujici zvysena
hladina CK, nevysveétlitelna jinou klinickou diagndzou

Heat stroke syndrom, jsou-li vylouceny znamé
predisponujici faktory

Diagnostikované myopathie, RYR1 detekované abnormality



Soucasné moznosti diagnostiky MH
aneb co muzeme nabidnout

* Konzultace s MH centrem

Individualni pfistup - zvazujeme miru MH rizika, zavaznost klinickych projevd,
dostupnost metody, ¢asové aspekty ... (Casto planovany chirurg. vykon, prani
pouceného pacienta atd.)

* Genetika + dostupnost, nizka invazivita ( staci poslat krev)
+ zlepsujici se metodika, rok od roku vice mutaci
- nizka senzitivita
- vytéZna pro méné nez polovinu pacient(
* [VCT + vysoka senzitivita i specifita
+ jasny vysledek pro kazdého vysetreného = diagnoza
- velka invazivita (odbér svalu = operace)
- §patna dostupnost ( jedina laboratof pro CR a SR)
- technicka a materidlni naro¢nost (specialni pristrojové vybaveni,
oxykarbogen, halotan)
- limitace vékem (hmotnosti), komorbiditou
IVKT i geneticka diagnostika jsou hrazeny ZP



iagnosticky algoritm

Clinical suspicion of MH

v . ¥
DNA screening » Muscle biopsy

I and IVCT
Diagnostic variant No variant found or l 1
identified variant of unknown

significance identified || MHS; ., MHS; MHN
or MHS, l

MH susceptible MH susceptible* || MH negative




IVKT v praxi

Pondéli (Ctvrtek DN)- hospitalizace na
ortopedické klinice

COS - operacni biopsie v beztriggerové
anestézii (blok n.femoralis, TIVA)

Odbér svalu z m. quadriceps femoris velikosti

palce dospélé zeny, preparace na jednotlive
vzorky

Krev + sval na izolaci DNA zmrazen na - -80°C
(tekuty dusik) pro OLG



Otevrena svalova biopsie




MH laborator




IVKT

* Krebs-Ringerlv roztok
 Oxykarbogen
e 37°C




IVKT

enzitivita: 99%, specifita 93,6%
mezinarodni protokol EMHG, MHAUS

standardni postup - testovani svalovych preparatu
v termoregulovanych laznich

— vitalita svalu overovana elektrickou stimulaci

— hodnoti se kontraktury vyvolané stoupajicimi
koncentracemi testovacich substanci

— 2 x halotan 0,11; 0,22; 0,44; 0,66 mmol/I
2 x kofein 0,5;1,0;1,5;2,0; 3,0; 4,0; 32 mmol/I
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IVKT vyhodnoceni

echny testy negativni:
MHN (non susceptible = MH dispozice vyloucena)
Pozitivni halotan i kofein:

MHS (MH susceptible = MH dispozice)
Pozitivni pouze u jedné z testovacich substanci:
MHE (MH equivocal = MH dispozice nejednoznacna)
VMIHEh — pozitivni pouze halotan, MIHEc — pouze kofein

Z bezpecnostnich divodiu jsou i pcienti MHE skupi
povazovani za klinicky pozitivni



Provedené IVKT

13




Diagnostika MH v CR +SR

gistrovano 269 MH rodin
91 diagnosticky uzavrenych osob
225 IVCT: 121 MHN
104 (57MHS, 37 MHEh, 10 MHEC)
172 geneticka dg.: 90 MHS, 82 MHN

ceské populaci prokazano:

diagnostickych variant RYR1 z celkem 48
nych EMHG



MH prukaz

MHS,MHE, pozitivni geneticka dg

TATO OSOBA BYLA MHS TESTOVANA V MH CENTRU BRNO,
CESKA REPUBLIKA.

ANESTEZIE PRO MH SUSPEKTNI PACIENTY:

UZIJ JEN BEZPECNE LEKY
BARBITURATY, PROPOFOL, ETOMIDAT, KETAMIN, BENZODIAZEPINY,
OPIOIDY, OXID DUSNY, NEDEPOLARIZUJICI SVALOVA RELAXANCIA

A VSECHNA LOKALNI ANESTETIKA

MONITORUJ:
KAPNOGRAFIE, PULSNI OXIMETRIE, EKG, TELESNA TEPLOTA, ARTERIALNI VSTUP
JE NUTNE MIT K DISPOZICI

MOZNOST INTENSIVNI PECE

DANTROLEN
(36 Ampuli = 720 mg)

Informace, kontakt:
Nérodni centrum pro diagnostiku MH, FN u sv. Anny v Brné, ARK,
Pekafské 53, 656 91 Brno, Tel.: +420 543 182 553, www.mhinfo.cz
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CZ-HOTLINE 24H: +420 543 182 580

SPOUSTECI AGENS:

VSECHNA VOLATILNI ANESTETIKA
(HALOTAN, ENFLURAN, ISOFLURAN,
DESFLURAN, SEVOFLURAN) A SUXAMETHONIUM




IVKT

CR: 225 IVKT: 104 = 45,7 % pozitivnich
diagnéz

| pres sva negativa stale jedina moznost
diagnostiky MH pro geneticky
informativni rodiny = pro 47 % ro



CDMH - dulezité kontakty

ARK FN u svaté Anny v Brné, Pekarska 53, 65691 Brno
e Hot line +420 605 234 561

e wwwmhinfo.cz

 schroederova@fnusa.cz

« KDAR FN Brno Détska nemocnice Cernopolni 9, Brno
https://www.fnbrno.cz/detska-nemocnice/klinika-detske-
anesteziologie-a-resuscitace/centrum-maligni-
hypertermie/t4031
tel.: +420 532 234 404
MUDr. Dagmar Stépankova, e-mail:
Stepankova.Dagmar@fnbrno.cz
MUDr. Martina Klincova, e-mail:
Klincova.Martina@fnbrno.cz
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