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Santrauka

Miotonijos terminas apibuddina raumeny atsipa-
laidavimo sunkumus po raumeny susitraukimo
ir Iéta, toninj atsaka j mechanine ir elektrine sti-
muliacijg. Visi miotoniniai sindromai turi pana-
Siy bruozy [1, 19, 20, 24, 26].

Igimta miotonija yra retas skeleto raumeny chlo-
ro kanaly funkcijos defekto, kuris gali salygoti il-
galaike membranos depoliarizacija, sukelta liga.
Jai badinga miotonija bei raumeny hipertrofija
[20, 23]. Aprasomas 39 mety amZiaus vyro, ser-
gancio jgimta miotonija, kuriam buvo sékmingai
atlikta slaunikaulio osteosintezés operacija spi-
nalinéje nejautroje, atvejis. Medicinos literatd-
roje néra daug duomeny apie anestezijos me-
todo pasirinkimg Siems pacientams. Taciau Siuo
atveju centriné regioniné anestezija, t.y. spina-
liné nejautra bei pilnavertis paciento gyvybiniy
funkcijy sekimas yra tinkamiausias anestezijos
taktikos pasirinkimas. Anestezijos planas turi
bati aiskus ir apgalvotas, batina vengti aneste-
ziniy medZiagy, kurios gali bati potencialiai pa-
vOojingos.

IVADAS

lgimta miotonija yra paveldima skeleto raumeny
liga, pasireiskianti raumeny sustingimu, kurj sukelia
raumeny chloro kanaly geno mutacijos, dél kuriy pa-
Zeidziamas chloro laidumas [2, 3, 20, 24]. Medicinos
literatdroje keliy klinikiniy sindromy atsiradimai aiski-
nami mutacijos poveikiu jony kanaly funkcijai ir yra
vadinami raumeny kanalopatijomis [4, 24]. Minétiems
sutrikimams badinga didelé jvairové, nuo protarpiais
pasireiskianc¢iy simptomy iki zenklaus raumeny silpnu-
mo, kurio priezastis gali bati nezinoma nei pacientui,
nei anesteziologui iki pat anestezijos ir operacijos mo-
mento [25, 26]. Siems pacientams gali iSsivystyti pa-

vojingas atsakas | anestezijos vaistus, adrenalina, beta
agonistus, propranololj, kolchicing, multisisteminis
poveikis, kvépavimo funkcijos nepakankamumas ir
pan. Komplikuota $iy pacienty anestezijos eiga bty
nemenkas i$stkis anesteziologui [5, 6, 27, 30]. Be to,
didelé piktybinés hipertermijos tikimybé Siems paci-
entams atliekant anestezija priver¢ia anesteziologus
bati budrius, vengti Sia komplikacija provokuojanciy
anestetiky, uztikrinti stebésena, kruopsciai suplanuoti
anestezijos veiksmus pries atliekama operacija [7-10,
27, 28].

Siuo metu néra vieningos nuomones, kuris anestezi-
jos budas yra idealiausias jgimta miotonija sergantiems
pacientams.

Darbo tikslas — aptarti jgimta miotonija sergancio
paciento, kuriam buvo taikyta spinaliné anestezija,
operuojant Slaunikaulio 1Gzj, atvejj.

ATVEJO PRISTATYMAS

39 mety amZziaus vyras stacionarizuotas j trauma-
tologijos skyriy dél kairiojo $launikaulio 1Gzio. Anks-
¢iau pacientas neturéjo nei traumy, nei operacijy. Ap-
klausos metu suzinota, jog jis serga jgimta miotonija,
Thomsen‘o liga, kuri yra diagnozuota pries 14 mety
pagal klinikinj vaizda. Pagrindiniai pacientg varginan-
tys nusiskundimai yra raumeny sustingimas judesio
pradzioje, ypac ryte ir regresuojantis po mankstos, be
papildomo medikamentinio gydymo. Seimoje, gimine-
je panasiy susirgimy nebuvo arba vyras nezino. Atlikus
paciento bendraja apzitra ir jvertinus laboratoriniy ty-
rimy duomenis, operacijos nuskausminimui nuspresta
atlikti centrine regionine anestezijg, t.y. spinaline anes-
analgetikai j vena 0,2 mg fentanilio, siekiant iSvengti
skausmo iSprovokuoto miotonijos epizodo. Pacientas
perkeltas ant operacinio stalo, skirta kristaloidiniy tir-
paly infuzija j vena bei pradétas gyvybiniy funkcijy
stebéjimas: Sirdies susitraukimy daznis, elektrokardio-
grama, kvépavimo daznis, neinvazinis arterinis kraujo
spaudimas. Aseptikos antiseptikos salygomis, vietinéje
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lidokaino 1% nejautroje, 27 G dydzio spinaline ada-
ta, juosmeninio L3 — L4 tarpslankstelinio tarpo lygyje,
medialiniu badu punktuotas povoratinklinis tarpas. 1§
pirmo karto gautas skaidrus likvoras. | spinalinj kanalg
|étai susvirkstas vietinis anestetikas 0,5% bupivakainas,
3ml. Sensomotorinés blokados aukstis isplito iki kra-
tininio Th-10 slankstelio lygmens. Operacijos metu,
sedacijai j vena frakciniu badu skirtas midazolamas, i$
viso 5mg. Taikyta infuzoterapija sudaré 3000 ml kris-
taloidiniy tirpaly. Anestezijos komplikacijy nebuvo.
Po operacijos pacientas samoningas, zvalus, neturintis
nusiskundimy palydétas j palata ir perduotas skyriaus
personalo priezitrai. Pooperacinei analgezijai skir-
tos Petidino injekcijos | raumenis, po 50 mg 2 kartus
dienoje. Didesnés analgetiky reikmés nebuvo. Po 6
dieny po operacijos pacientui pakilo temperatara iki
38,5°C. Pacientas pradéjo koséti ir atkoséjo skrepliy
su nezymia kraujo priemaisa. Atlikus kraujo labora-
torinius tyrimus, rasti padidéje uzdegiminiai rodikliai
C reaktyvinis baltymas 163,41mg/l, leukocity kiekis
kraujyje 10,9x10%I. Pacientas konsultuotas pulmono-
logo. Plauciy arterijos tromboembolijos diagnozés pa-
tvirtinimui arba paneigimui atlikta plauciy scintigrafija,
ta¢iau nesant duomeny, patvirtinanciy plauciy arteri-
jos tromboembolijg, diagnozuotas plauciy uzdegimas,
rekomenduotas antibakterinis gydymas penicilinu po
2 min. 4 kartus paroje. Gydymo eigoje bendra baklé
pageréjo, temperatdra tapo normali, kosulys sumazéjo.
Pacientas konsultuotas neurologo, kuris stebéjo perku-
sinj miotoninj volelj, sutrenkus plaktuku per raumenis,
ir rekomendavo detalesnj neurologinj paciento istyri-
ma atlikti planine tvarka. Paciento buklé gydymo eigo-
je geréjo ir vyras buvo iSrasytas antrinei reabilitacijai.

DISKUSIJA

Medicininos literatiroje néra pateikta daug duome-
ny apie optimaliausia anestezijos metoda pacientams,
sergantiems miotonija. Mums pavyko rasti keletg apra-
Syty atvejy apie pacientus, sirgusius jgimta miotonija
ir patyrusius gyvybei grésmingus raumeny spazmus po
depoliarizuojanciy raumeny relaksanty vartojimo [11,
27, 28]. Mes apraséme atvejj, kada pacientui, sergan-
¢iam Thomsen‘o liga, buvo sékmingai atlikta centriné
regioniné anestezija. Siy pacienty gydymo metu reikia
ypatingo budrumo. Visy pirma — nevartoti piktybine hi-
pertermija provokuojanciy medikamenty, antra — bati-
na atlikti kruopsty prieSoperacinj paciento jvertinima,
atkreipiant démesj j miotonijos epizody daznuma [27].
Centrinés ar periferinés regioninés nejautros taikymas
neapsaugos nuo miotonijos pasireiskimo, bet aneste-

ziologas privalo pasverti naudos ir zalos santykj, pasi-
rinkti tinkamiausia nuskauminimo bada bei pasiruosti
reikiamas priemones komplikacijoms gydyti. Taikant
bendrine anestezija batina imtis visy saugumo prie-
moniy ir vengti medziagy, galin¢iy iSprovokuoti ligos
paiméjima ir su tuo susijusias anestezijos komplika-
cijas, vartojimo [21, 27, 28]. Literatlroje aprasyti keli
distrofine miotonija sirgusiy pacienty, kuriems atlikta
nugaros smegeny operacija endotrachéjinéje nejau-
troje, pooperaciniy komplikacijy atvejai. Vienu atveju
stebéti Sirdies ritmo sutrikimai ir pasikartojantys aspira-
cijos epizodai, kitu — letali paciento iseitis dél operaci-
nés Zaizdos infekcijos [22]. Masy aprasytam 39 mety
pacientui stebéta komplikacija — apatiniy kvépavimo
taky infekcija, kurig pavyko isgydyti skirta antibakte-
rine terapija. Taciau mes negalime teigti, jog minétas
neurologinis susirgimas salygojo $ia pooperacine kom-
plikacija. Nepaisant jauno paciento amziaus, gydytojas
turi bati budrus kiekviena akimirka ir laiku pastebéti
bei atpaZzinti iSsivysciusias komplikacijas.

Jgimta miotonija yra paveldima autosominiu rece-
syviniu (Becker miotonija) arba autosominiu dominan-
tiniu (Thomsen miotonija) badu. Becker’io miotonija
yra daznesné ir pasire$kia jaunesniame amziuje bei
agresyvesniais simptomais [11, 20, 23, 26]. Tai ske-
leto raumeny pazeidimas, sukeltas raumeny chloro
kanaly geno mutacijos [2, 12]. Raumeny sustingimas
yra susijes su padidéjusiu raumeny skaiduly jaudru-
mu, salygotu sumazéjusio chloro laidumo [2, 3, 24].
Acetilcholino prisijungimas prie specifiniy receptoriy
galinéje motorinéje ploksteléje sukelia nuo natrio pri-
klausoma depoliarizacija, kuri plinta per visa raumens
membranga. Natrio patekimas stimuliuoja kalcio at-
palaidavima i$ sarkoplazminio tinklo, kuris inicijuoja
raumens susitraukima. Normaliomis salygomis chloro
patekimas stabilizuoja veikimo potencialg, bet sergant
jgimta miotonija sumaZzéjes chloro laidumas sulaiko
$j procesa ir sukelia prailgéjusj raumeny susitraukima
(miotonija) [2, 3, 12]. Miotoninis atsakas gali bati sti-
presnis nésciosioms ir pacientams su hipotiroidizmu
[13, 28]. Didziausias $iy pacienty nusiskundimas bana
raumeny sustingimas. Rankos paspaudimu bei perku-
sija miotonija yra lengvai isaiskinama [1, 5, 26]. Ligos
sunkumas gali bati jvairus nuo elektromiografijos metu
aptinkamy pozymiy iki luoSinancio raumeny sustin-
gimo. ISorinio raumeny paZeidimo nestebima sergant
jgimta miotonija, o paplitimas varijuoja nuo 1/10 000
iki 1/100 000. Daugelis klinikiniy sindromy, kurie gali
sukelti miotoninj atsaka j anestetikus, Siandien yra
paaiskinami jony kanaly funkcijos mutacijomis ir yra
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vadinami raumeny kanalopatijomis: jgimta miotonija,
jgimta paramiotonija, hiperkaleminis ir hipokaleminis
periodinis paralyZius, distrofiné miotonija, centrinés
Serdies liga ir piktybiné hipertermija [4, 11, 26].

DaZnas raumeny susirgimas yra distrofiné mioto-
nija. Siai patologijai badingas multisisteminis pazeidi-
mas, jtraukiantis lygiuosius raumenis, Sirdies raumenj,
akiy, lesiy raumenis, smegenis bei endokrinines liau-
kas. Ligos eiga gali svyruoti nuo nezymiy klinikiniy
simptomy iki Zenklios hipotonijos, kvépavimo siste-
mos nepakankamumo, disfagijos, psichiniy sutrikimy.
Siems pacientams taip pat gali pasireiksti miotoniné
reakcija j anestezinius preparatus, o tai vercia aneste-
ziologa islikti budry [11].

Piktybiné hipertermija - farmakogenetinis skeleto
raumeny sutrikimas, pasireiskiantis gyvybei pavojinga
hipermetaboline krize po trigeriniy vaisty, tokiy kaip
inhaliaciniai anestetikai, depoliarizuojantys raumeny
relaksantai ir t.t., pavartojimo [8, 10, 28]. Manoma, jog
geno, koduojancio skeleto raumeny rianodino recep-
torius, mutacija yra daZzniausia $io sutrikimo priezastis,
ir paplitimas tarp vaiky yra 1:15 000, tarp suaugusiyjy
- 1:50 000 [9, 14]. Piktybinés hipertermijos epizodo
metu jvyksta ilgalaikis raumeny susitraukimas, hiper-
termija ir padidéja metabolizmas. Piktybinés hiper-
termijos sindromas yra patvirtintas trijy raumeny ligy
atvejais: centrinés Serdies ligos, Evanso miopatijos ir
King-Denborough sindromo, ir skiriasi nuo piktybinés
hipertermijos [10, 14, 15]. In vitro, kofeino-halotano
kontrakcijos testas yra vienintelis laboratorinis testas
piktybinés hipertermijos sindromui diagnozuoti, taciau
gali bati sunku interpretuoti rezultatus pacientams, ser-
gantiems raumeny liga, nes pati liga gali paveikti atsa-
ka j halotang ir/ar kofeing [14, 16]. Trigeriniy anesteti-
ky vengimas ir adekvati gyvybiniy organizmo funkcijy
stebésena yra reikSmingiausi su piktybine hipertermija
susijusiy problemy prevencijos metodai [7, 8, 10].

Kitos miotonijos baklés gali imituoti panasius | pik-
tybine hipertermija sutrikimus, jskaitant ir hipertermija
su ar be metabolinés krizés, rigidiskuma, ilgalaikj rau-
meny susitraukima, bet jie néra glaudziai susije su pik-
tybine hipertermija [17]. Depoliarizuojantys raumeny
relaksantai, tokie kaip sukcinilcholinas, jungiasi su ace-
tilcholino receptoriais, sukelia natrio ir kalcio jtekéji-
ma ir taip skatina miotonine krize su generalizuotu rau-
meny spazmu, kuris apima Zandikaulj, kratinés lasta,
pilva, galtnes, kaklinés ir juosmeninés stuburo dalies
islinkima. Siy pacienty burnos pravérimas intubacijai
tampa nejmanomas dél kramtomojo raumens spazmo,
ventiliacija per kauke — labai sudétinga arba net nega-

lima [13, 28]. Nedepoliarizuojantys raumeny relaksan-
tai miotonija sergantiems pacientams veikia normaliai
[5, 13]. Sukcinilcholino naudojimo reikia vengti visy
auksciau minéty raumeny kanalopatijy atvejais. Be to,
Siems pacientams yra didesné rizika ne tik raumeny
spazmui, bet ir perioperacinei hipertermijai, metaboli-
nei krizei, kuri panasi j piktybine hipertermija [4, 28].
Pacientams, kuriems diagnuozuota jgimta miotonija ar
hipokaleminis periodinis paralyzius, rekomenduojama
vengti halogenizuoty medziagy [4, 5, 13]. Be to, kiti
anestetikai, tokie kaip propofolis, taip pat gali bati pa-
vojingi Siems pacientams [17].

ISVADOS

lgimta miotonija sergantys pacientai priklauso di-
delei rizikos grupei ir jiems gali pasireiksti anestezijos
sukeltos letalios komplikacijos. Anksti atlikti genetiniai
tyrimai padeda nustatyti jgimta patologija ir iSvengti
potencialios grésmés, susijusios su anestezija. Aneste-
ziologas serganciam miotonija pacientui turi pasirinkti
optimalius sprendimus: kruopsciai sudaryti anestezijos
plana, vengti medZziagy, galinciy iSprovokuoti ligos
paiméjima ar sukelti komplikacijas anestezijos metu,
ir jvertinti rizika. Gydytojas privalo laiku pastebéti
komplikacijas ir imtis tinkamy veiksmy joms gydyti.
lgimta miotonija néra dazna liga, todél néra vienodo
nuomoniy sutarimo dél $iy pacienty anestezijos takti-
kos. Manoma, kad regioninés anestezijos, jei regioniné
anestezija galima pagal chirurgine patologija, taikymas
yra saugesnis, nes islieka mazesné tikimybé vartoti me-
dziagas, galincias iSprovokuoti pavojingas komplikaci-
jas.
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ANAESTHESIA MANAGEMENT AND POSTOPERATIVE TREAT-
MENT OF MYOTONIA CONGENITA (THOMSEN’S MYOTONIA):
A CASE REPORT

Diana Bilskiené, llona Suskeviciené, Andrius Macas

Summary
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Mpyotonia is an abnormal delay in the relaxation of muscles after
contraction. It is a key symptom in a number of muscle diseases cal-
led myotonic disorders [1, 19, 20, 24, 26].

Mpyotoniacongenita is an inherited disorder of skeletal muscle
excitability. It is caused by mutations in the muscle chloride channel
gene. The disorder is characterized by myotonia and muscular hy-
pertrophy due to prolonged involuntary activation [20, 23].

This case report describes the anaesthetic management in a 39
year-old patient with myotoniacongenita scheduled for femur osteo-
synthesis performed under spinal anaesthesia. The international lite-
rature does not elucidate clear preference toward a particular anaes-
thesia technique, but we believe that in this setting, central regional
anaesthesia and complete monitoring are desirable. In any case, the
anaesthesia plan should be prudent and avoid exposure to known
dangerous anaesthetics.
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