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UVOD

Ane­ste­zi­o­lo­zi,­na­ro­či­to­deč­ji,­ne­ret­ko­se­u­
sva­ko­dnev­nom­ra­du­sre­ću­sa­de­com­ko­ja­ima­
ju­uro­đe­na­ne­u­ro­mi­šić­na­obo­qe­wa.­Ne­za­vi­
sno­od­to­ga­da­li­je­reč­o­di­jag­no­stič­koj­ili­
te­ra­pij­skoj­hi­rur­škoj­in­ter­ven­ci­ji,­pra­
vil­nim­iz­bo­rom­ane­ste­zi­o­lo­ške­teh­ni­ke­i­
le­ko­va­mo­gu­se­iz­be­ći­po­gor­ša­we­osnov­ne­
bo­le­sti­i­in­ter­ak­ci­ja­s­me­di­ka­ment­nom­te­
ra­pi­jom­ko­ju­je­pre­po­ru­čio­ne­u­ro­log­[1­4].­
Na­ža­lost,­re­la­tiv­no­ma­li­broj­ra­do­va­ba­
vi­se­ovim­pro­ble­mom,­a­po­da­ci­u­li­te­ra­
tu­ri­svo­de­se­uglav­nom­na­pri­ka­ze­slu­ča­je­
va­ili­na­is­ku­stva­s­ma­lim­bro­jem­bo­le­sni­
ka.­Za­to­još­ne­po­sto­je­pro­to­ko­li,­već­sa­mo­
pre­po­ru­ke,­pa­su­di­le­me­ane­ste­zi­o­lo­ga­u­ve­
zi­s­pe­ri­o­pe­ra­ci­o­nim­zbri­wa­va­wem­bo­le­
sni­ka,­vr­stom­ane­ste­zi­je­i­le­če­wem­po­sle­
ope­ra­ci­je­sa­mo­de­li­mič­no­raz­re­še­ne­[5,­6].

Uro­đe­ne­ne­u­ro­mi­šić­ne­bo­le­sti­de­le­se­
na:­ne­u­ro­pa­ti­je,­po­re­me­ća­je­ne­u­ro­mi­šić­ne­
spoj­ni­ce­i­mi­o­pa­ti­je.­U­okvi­ru­sva­ke­gru­pe­
po­sto­je­eti­o­pa­to­ge­net­ski­raz­li­či­ta­obo­qe­wa­
s­he­te­ro­ge­nim­kli­nič­kim­is­po­qa­va­wem­[7].

NEUROPATIJE

Uro­đe­ni­po­re­me­ća­ji­pe­ri­fer­nih­ne­ra­va­ob­
u­hva­ta­ju:­na­sled­na­obo­qe­wa­mo­tor­nog­ne­u­
ro­na­(spi­nal­ne­mi­šić­ne­atro­fi­je),­he­re­di­
tar­ne­de­mi­je­li­na­cij­ske­ne­u­ro­pa­ti­je­i­me­ta­
bo­lič­ke­ne­u­ro­pa­ti­je.

Spinalne mišićne atrofije (SMA)

Ove­ret­ke­auto­zom­no­re­ce­siv­ne­bo­le­sti,­in­
ci­den­ci­je­7,8­10­obo­le­lih­na­100.000­ži­vo­

ro­đe­ne­de­ce,­od­li­ku­ju­de­ge­ne­ra­ci­ja­i­gu­bi­
tak­mo­tor­nih­ne­u­ro­na­u­pred­wim­ro­go­vi­ma­
kič­me­ne­mo­ždi­ne­i­de­ner­va­ci­o­na­atro­fi­
ja­mi­ši­ća.­Mo­gu­će­su­i­bul­bar­na­dis­funk­
ci­ja­(5,­7,­9.­i­12.­nerv),­pa­ra­dok­sal­no­di­sa­
we,­re­ku­rent­ne­re­spi­ra­tor­ne­in­fek­ci­je­i­
ki­fo­sko­li­o­za.

Naj­te­ži­je­akut­ni­in­fan­til­ni­ob­lik­
(SMA­tip­I­ili­Verd­nig­Hof­ma­no­va­bo­
lest),­ko­ji­po­či­we­do­še­stog­me­se­ca­po­ro­
đe­wu,­a­is­po­qa­va­se­pro­gre­siv­nom­sla­bo­
šću­mi­ši­ća,­ge­ne­ra­li­zo­va­nom­hi­po­to­ni­
jom,­sla­bim­pla­čem,­ote­ža­nim­si­sa­wem­i­gu­
ta­wem,­sla­bo­šću­di­saj­nih­or­ga­na­i­ra­nim­
smrt­nim­is­ho­dom.­Naj­če­šći­je­hro­nič­ni­
in­fan­til­ni­ili­deč­ji­ob­lik­(SMA­tip­II),­
ko­ji­po­či­we­iz­me­đu­6.­i­18.­me­se­ca­po­ro­
đe­wu­uspo­re­nim­mo­tor­nim­raz­vo­jem­i­spo­
ro­na­pre­du­je.­Če­sta­je­ki­fo­sko­li­o­za,­a­mo­gu­
ći­su­sla­bost­di­saj­ne­mu­sku­la­tu­re­i­smrt­ni­
is­hod­zbog­in­fek­ci­je­di­saj­nih­or­ga­na.­Hro­
nič­ni­ju­ve­nil­ni­ili­ado­le­scent­ni­ob­lik­
bo­le­sti­(SMA­tip­III­ili­Ku­gel­berg­Ve­lan­
de­ro­va­bo­lest)­po­či­we­po­sle­dru­ge­go­di­ne,­a­
od­li­ku­je­se­prok­si­mal­nom­mi­šić­nom­sla­
bo­šću­ko­ja­se­spo­ro­raz­vi­ja.­Bul­bar­na­dis­
funk­ci­ja­se­ja­vqa­ka­sni­je­u­ži­vo­tu,­dok­su­
sla­bost­re­spi­ra­tor­nih­mi­ši­ća­i­de­for­mi­
te­ti­kič­me­ret­ki.

Ane­ste­zi­o­lo­ški­pro­ble­mi­su­[8]:
 – mo­gu­ća­pre­o­se­tqi­vost­na­de­po­la­ri­zu­ju­
će­re­lak­san­te­i­hi­per­ka­li­je­mi­ja­iza­zva­
na­suk­ci­nil­ho­li­nom;

 – osla­bqen­la­rin­ge­al­ni­re­fleks­s­mo­gu­
ćom­aspi­ra­ci­jom­oro­fa­rin­ge­al­nog­ili­
že­lu­dač­nog­se­kre­ta;

 – hro­nič­na­sla­bost­re­spi­ra­tor­nih­mi­ši­
ća­i­osla­bqen­ka­šaq,­na­ku­pqa­we­se­kre­
ta­u­di­saj­nim­pu­te­vi­ma,­sklo­nost­re­ku­
rent­noj­pne­u­mo­ni­ji;
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 – po­ve­ćan­ri­zik­od­trom­bo­za­du­bo­kih­ve­na;
 – mo­gu­ća­sklo­nost­ka­pre­lo­mi­ma­du­gih­ko­sti­ju.

Pre­po­ru­ke:
 – Kod­de­ce­sa­SMA­mo­gu­se­pri­me­ni­ti­i­op­šta­i­re­
gi­o­nal­na­ane­ste­zi­ja;

 – Uko­li­ko­je­to­mo­gu­će,­ne­pri­me­wi­va­ti­mi­šić­ne­re­
lak­san­te­i­opi­o­id­ne­anal­ge­ti­ke;

 – Kom­bi­na­ci­jom­azot­ok­si­du­la,­ki­se­o­ni­ka­i­in­ha­la­
ci­o­nog­ane­ste­ti­ka­bez­pri­me­ne­mi­šić­nih­re­lak­
sa­na­ta­iz­be­ći­će­se­sla­bost­di­saj­nih­or­ga­na,­aspi­
ra­ci­ja­i­dru­ge­te­ške­kom­pli­ka­ci­je;

 – Cen­tral­nim­blo­ko­vi­ma­(spi­nal­nom­i­epi­du­ral­
nom­ane­ste­zi­jom)­uz­po­vr­šnu­op­štu­ane­ste­zi­ju­s­
upo­tre­bom­la­rin­ge­al­ne­ma­ske­i­spon­ta­nim­di­sa­
wem­iz­be­ći­će­se­tra­he­al­na­in­tu­ba­ci­ja­i­opu­šta­
we­mi­ši­ća­[9];

 – S­ovim­bo­le­sni­ci­ma­tre­ba­opre­zno­po­stu­pa­ti­i­iz­
be­ga­va­ti­ja­ko­pri­ti­ska­we;

 – Pri­me­ni­ti­od­go­va­ra­ju­ću­pro­fi­lak­su­za­trom­bo­
ze­du­bo­kih­ve­na.

Hereditarne neuropatije

Hereditarne motorno-senzorne neuropatije 
(HMSN)

HMSN­tip­I­ili­Šar­ko­Ma­ri­Tu­to­va­bo­lest­je­če­sto­
na­sled­no­ne­u­ro­lo­ško­obo­qe­we­(in­ci­den­ci­ja­1:10.000)­
i­naj­če­šća­pe­ri­fer­na­ne­u­ro­pa­ti­ja­kod­de­ce.­Ge­net­ski,­
pa­to­fi­zi­o­lo­ški­i­kli­nič­ki­je­he­te­ro­ge­na­bo­lest.­
Po­či­we­iz­me­đu­pr­ve­i­tre­će­de­ce­ni­je­ži­vo­ta­i­spo­
ro­se­raz­vi­ja.­De­for­mi­te­ti­sto­pa­la­obič­no­pret­ho­de­
sla­bo­sti­mi­ši­ća,­a­mo­gu­po­sto­ja­ti­čak­i­na­ro­đe­wu.­
Zbog­sla­bo­sti­i­atro­fi­je­mi­ši­ća­is­pod­ko­le­na,­do­bi­
la­je­na­ziv­„pe­ro­ne­al­na­mi­šić­na­atro­fi­ja”.­Obo­le­
le­oso­be­ima­ju­tzv.­vi­se­će­sto­pa­lo­i­pe­ro­ne­al­ni­„pe­
tlov­hod”,­a­sklo­ni­su­kon­trak­tu­ra­ma­ruč­ja­i­pr­sti­ju.­
Po­red­ne­do­stat­ka­mo­tor­ne­funk­ci­je,­po­sto­ji­i­gu­bi­
tak­po­vr­šnog­i­du­bo­kog­sen­zi­bi­li­te­ta­u­dis­tal­nim­
de­lo­vi­ma­eks­tre­mi­te­ta­(ša­ka­ma­i­sto­pa­li­ma).­Mo­gu­
će­su­i­auto­nom­na­dis­funk­ci­ja­(cr­ve­ni­lo­ko­že­ili­
ci­ja­no­za,­po­re­me­ćaj­ter­mo­re­gu­la­ci­je,­iz­o­sta­nak­zno­
je­wa)­i­ki­fo­sko­li­o­za.

Ane­ste­zi­o­lo­ški­pro­ble­mi­su­[10]:
 – mo­gu­ća­pre­o­se­tqi­vost­na­ti­o­pen­ton­(ali­ne­i­na­
osta­le­in­duk­ci­o­ne­agen­se);

 – mo­gu­ća­ne­u­ro­tok­sič­nost­azot­ok­si­du­la­kod­du­žih­
in­ter­ven­ci­ja;

 – mo­gu­ća­la­rin­ge­al­na­dis­funk­ci­ja­(usled­atro­fi­je­
gla­snih­ži­ca),­prem­da­je­ve­o­ma­ret­ka;

 – mo­gu­ći­su­ne­pre­po­zna­ti­po­re­me­ća­ji­sr­ča­ne­pro­
vo­dqi­vo­sti;

 – po­ne­kad­po­sto­je­pro­ble­mi­sa­di­sa­wem,­vi­dom,­slu­
hom,­žva­ka­wem,­gu­ta­wem­ili­tre­mor;

 – jak­emo­ci­o­nal­ni­stres­mo­že­po­gor­ša­ti­osnov­no­
obo­qe­we;

 – ne­u­ro­pa­ti­ju­mo­že­po­gor­ša­ti­i­kom­pre­si­ja­ne­ra­va­
usled­po­lo­ža­ja­na­ope­ra­ci­o­nom­sto­lu;

 – upr­kos­gu­bit­ku­sen­zi­bi­li­te­ta,­mo­guć­je­bol­u­mi­
ši­ći­ma­i­ko­sti­ma.

Pre­po­ru­ke:
 – Epi­du­ral­na­ane­ste­zi­ja­i­spi­nal­ni­blok­mo­gu­se­ko­
ri­sti­ti­pri­or­to­ped­skim­in­ter­ven­ci­ja­ma­(ma­da­ne­
ki­auto­ri­sma­tra­ju­da­je­re­gi­o­nal­na­ane­ste­zi­ja­re­
la­tiv­no­kon­tra­in­di­ko­va­na);

 – Mo­gu­se­pri­me­ni­ti­i­de­po­la­ri­zu­ju­ći­i­ne­de­po­la­
ri­zu­ju­ći­mi­šić­ni­re­lak­san­ti;

 – To­tal­na­in­tra­ven­ska­ane­ste­zi­ja­pro­po­fo­lom­i­fen­
ta­ni­lom­ne­do­vo­di­do­kom­pli­ka­ci­ja;

 – Iz­be­ga­va­ti­in­duk­ci­ju­ti­o­pen­to­nom­i­du­go­traj­nu­
pri­me­nu­azot­ok­si­du­la;

 – Iz­be­ga­va­ti­ha­lo­tan­zbog­opa­sno­sti­od­atri­jal­nog­
fla­te­ra­i­pot­pu­nog­AV­blo­ka;

 – To­kom­ope­ra­ci­je­me­wa­ti­po­lo­žaj­bo­le­sni­ka;
 – Za­bol­u­mi­ši­ći­ma­i­ko­sti­ma­pri­me­ni­ti­pa­ra­ce­
ta­mol­ili­ne­ste­ro­id­ne­an­ti­in­fla­ma­tor­ne­le­ko­ve,­
a­za­ne­u­ro­pat­ski­bol­kar­ba­ma­ze­pin,­ga­ba­pen­tin­ili­
tri­ci­klič­ne­an­ti­de­pre­si­ve.

Hereditarne senzorne i autonomne neuropatije 
(HSAN) / Hereditarne senzorne neuropatije (HSN)

Re­đe­su­od­HMSN,­a­raz­li­ku­je­se­pet­ti­po­va­obo­qe­wa.­
Naj­če­šća­je­HSAN­tip­I,­ko­ja­se­na­sle­đu­je­auto­zom­no­
do­mi­nant­no.­Uz­gu­bi­tak­sen­zi­bi­li­te­ta­u­dis­tal­nim­
de­lo­vi­ma­no­gu­po­sto­je­hro­nič­ne­per­fo­rant­ne­ul­ce­
ra­ci­je­na­sto­pa­li­ma­i­pro­gre­siv­no­uni­šta­va­we­wi­
ho­vih­ko­sti­ju.­Če­sta­je­glu­vo­ća.­Tip­III­ili­po­ro­dič­
na­di­sa­u­to­no­mi­ja­(Ri­li­De­jov­sin­drom)­je­auto­zom­
no­re­ce­siv­na­bo­lest.­Bo­le­sni­ci­su­sklo­ni­hi­po­ter­
mi­ji,­ne­sta­bil­nom­krv­nom­pri­ti­sku,­po­stu­ral­noj­hi­
po­ten­zi­ji­i­sko­li­o­zi.­Sma­we­na­je­ose­tqi­vost­na­bol,­
ne­ma­kor­ne­al­nog­re­flek­sa,­a­po­sto­je­hi­po­la­kri­mi­ja,­
od­no­sno­ala­kri­mi­ja.­Tip­IV­ili­kon­ge­ni­tal­na­neo­
se­tqi­vost­na­bol­sa­an­hi­dro­zom­je­ret­ko­auto­zom­no­
re­ce­siv­no­obo­qe­we­s­po­ja­va­ma­fe­bril­no­sti,­men­tal­
nom­re­tar­da­ci­jom,­po­re­me­ća­jem­po­na­ša­wa­i­sklo­no­
šću­ka­sa­mo­po­vre­đi­va­wu.­Po­red­pre­lo­ma­ko­sti­ju,­iš­
ča­še­wa­zglo­bo­va­i­spo­rog­za­ra­sta­wa­ra­na,­kod­bo­le­
sni­ka­se­ja­vqa­ju­i­po­re­me­ćaj­imu­ni­te­ta­i­sklo­nost­ka­
in­fek­ci­ja­ma­(oste­o­mi­je­li­tis,­ul­ce­ra­ci­je­ro­žwa­če).­
Pe­ti­na­de­ce­umre­u­pr­vim­go­di­na­ma­po­ro­đe­wu­zbog­
hi­per­ter­mi­je,­a­če­tvr­ti­na­usled­sep­se.

Ane­ste­zi­o­lo­ški­pro­ble­mi­kod­ti­pa­IV­su­[11]:
 – če­ste­kar­di­o­va­sku­lar­ne­kom­pli­ka­ci­je­(bra­di­kar­di­
ja,­od­no­sno­hi­po­ten­zi­ja),­a­mo­gu­ća­je­po­ve­ća­na­ose­
tqi­vost­na­ha­lo­tan­(za­stoj­sr­ca);

 – sklo­nost­ka­hi­per­ter­mi­ji;
 – mo­gu­ća­je­tak­til­na­hi­pe­re­ste­zi­ja­(no­ci­cep­tiv­ni­
sti­mu­lu­si­iza­zi­va­ju­ne­pri­jat­ne­sen­za­ci­je);

 – mo­gu­ći­su­mu­ka­i­po­vra­ća­we­po­sle­ope­ra­ci­je.­
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Pre­po­ru­ke:
 – To­kom­pe­ri­o­pe­ra­ci­o­nog­pe­ri­o­da­neo­p­hod­na­je­ume­re­
na­se­da­ci­ja­bo­le­sni­ka­zbog­ri­zi­ka­od­no­vih­po­vre­da;

 – Za­sve­bol­ne­pro­ce­du­re­(ukqu­ču­ju­ći­i­sto­ma­to­lo­ške­
in­ter­ven­ci­je)­po­treb­na­je­in­ha­la­ci­o­na­ane­ste­zi­ja;

 – In­ha­la­ci­o­ni­ane­ste­ti­ci­se­pri­me­wu­ju­u­stan­dard­
nim­do­za­ma;

 – Iz­be­ga­va­ti­po­vr­šnu­op­štu­ane­ste­zi­ju,­jer­je­mo­gu­
ća­pre­o­se­tqi­vost­na­zvuk;

 – Se­vo­flu­ran­i­pro­po­fol­omo­gu­ća­va­ju­brz­opo­ra­vak­
bo­le­sni­ka­od­ane­ste­zi­je,­ali­ne­i­du­go­traj­nu­se­da­
ci­ju­to­kom­po­sto­pe­ra­ci­o­nog­pe­ri­o­da;

 – Mo­gu­se­pri­me­ni­ti­i­de­po­la­ri­zu­ju­ći­i­ne­de­po­la­
ri­zu­ju­ći­mi­šić­ni­re­lak­san­ti;

 – To­kom­hi­rur­škog­za­hva­ta­mo­ra­se­po­de­si­ti­i­odr­
ža­va­ti­od­go­va­ra­ju­ća­sob­na­tem­pe­ra­tu­ra,­a­bo­le­snik­
ras­hla­đi­va­ti;

 – Sklo­nost­ka­fe­bril­no­sti­sma­wu­je­se­pre­o­pe­ra­
ci­o­nim­se­di­ra­wem­bo­le­sni­ka,­kao­i­iz­be­ga­va­wem­
pri­me­ne­ve­li­kih­do­za­an­ti­ho­li­ner­gič­kih­le­ko­va.

Metaboličke neuropatije

De­mi­je­li­na­cij­ska­po­li­ne­u­ro­pa­ti­ja­je­deo­kli­nič­ke­
sli­ke­auto­zom­no­re­ce­siv­nih­bo­le­sti­po­put­Kra­be­o­ve­
bo­le­sti,­me­ta­hro­mat­ske­le­u­ko­di­stro­fi­je,­Ref­su­mo­ve­
bo­le­sti,­pa­rok­si­zmal­nih­po­re­me­ća­ja­i­dr.­Za­ane­ste­
zi­o­lo­ga­je­zna­čaj­no­to­da­se­kod­ovih­bo­le­sni­ka­mo­gu­
ja­vi­ti­dis­funk­ci­ja­mo­krać­ne­be­ši­ke,­in­su­fi­ci­jen­ci­
ja­sr­ca,­di­ja­be­tes­me­li­tus,­men­tal­na­re­tar­da­ci­ja,­spa­
stič­nost,­ošte­će­we­vi­da­(do­sle­pi­la)­i­glu­vo­ća­[12].

POREMEĆAJI NEUROMIŠIĆNE SPOJNICE

Pre­nos­ak­ci­o­nog­po­ten­ci­ja­la­s­mo­tor­nih­ne­ra­va­na­
će­li­je­ske­let­nih­mi­ši­ća­mo­že­se­po­re­me­ti­ti­usled­
pre­si­nap­tič­kih,­si­nap­tič­kih­ili­post­si­nap­tič­kih­
ošte­će­wa.­Kon­ge­ni­tal­ni­mi­a­ste­nij­ski­sin­dro­mi­su­
he­te­ro­ge­na­gru­pa­ge­net­skih­obo­qe­wa­u­či­joj­osno­vi­
su­struk­tur­ni­i­funk­ci­o­nal­ni­po­re­me­ća­ji­ne­u­ro­mi­
šić­ne­spoj­ni­ce­(ne­do­sta­tak­ho­li­na­ce­til­tran­sfe­ra­ze,­
ne­do­sta­tak­ace­til­ho­li­ne­ste­ra­ze­ili­pro­me­ne­ace­til­
ho­lin­skih­re­cep­to­ra).­Is­po­qa­va­ju­se­sla­bo­šću­di­saj­
nih­or­ga­na­i­iz­ne­nad­nom­po­ja­vom­ap­nee­(po­ro­dič­na­
in­fan­til­na­mi­a­ste­ni­ja­gra­vis),­prok­si­mal­nom­sla­bo­
šću­mi­ši­ća­i­auto­nom­nom­dis­funk­ci­jom­(kon­ge­ni­
tal­ni­sin­drom­ko­ji­pod­se­ća­na­Lam­bert­Ito­nov­mi­
a­ste­nič­ki­sin­drom),­te­škom­ge­ne­ra­li­zo­va­nom­hi­po­
to­ni­jom­od­ro­đe­wa­(ne­do­sta­tak­ho­li­ne­ste­ra­ze),­sla­bo­
šću­mi­ši­ća­li­ca,­eks­tre­mi­te­ta­i­di­saj­ne­mu­sku­la­tu­
re­(auto­zom­no­do­mi­nant­ni­post­si­nap­tič­ki­po­re­me­
ća­ji)­ili­slič­no­auto­i­mu­noj­mi­a­ste­ni­ji­gra­vis­(auto­
zom­no­re­ce­siv­ni­post­si­nap­tič­ki­po­re­me­ća­ji)­[13].

Ane­ste­zi­o­lo­ški­pro­ble­mi:
 – ka­ko­su­ovo­ret­ka­obo­qe­wa,­uglav­nom­se­pri­me­wu­
ju­ane­ste­zi­o­lo­ška­is­ku­stva­u­ve­zi­sa­ste­če­nom­mi­
a­ste­ni­jom­gra­vis;

 – sup­kli­nič­ke­slu­ča­je­ve­mo­gu­to­kom­pe­ri­o­pe­ra­ci­o­
nog­pe­ri­o­da­da­de­ma­ski­ra­ju­psi­ho­lo­ški­stres­i­le­
ko­vi­ko­je­ina­če­u­mi­a­ste­ni­ji­tre­ba­iz­be­ga­va­ti­ili­
pa­žqi­vo­pri­me­wi­va­ti­(ne­u­ro­mi­šić­ni­re­lak­san­
ti,­ami­no­gli­ko­zi­di,­ci­pro­flok­sa­cin,­be­ta­blo­ka­
to­ri,­blo­ka­to­ri­kal­ci­jum­skih­ka­na­la,­pred­ni­zo­
lon,­mag­ne­zi­jum,­in­tra­ven­ska­kon­trast­na­sred­stva­
na­ba­zi­jo­da,­ben­zo­di­a­ze­pi­ni,­an­ti­a­rit­mi­ci­li­do­
kain,­pro­kain,­fe­ni­toin);

 – bra­di­kar­di­ja;
 – bron­ho­re­ja,­sla­bost­di­saj­ne­mu­sku­la­tu­re,­sklo­nost­
ka­bron­hop­ne­u­mo­ni­ja­ma;

 – ote­ža­no­žva­ka­we­i­gu­ta­we,­sklo­nost­ka­aspi­ra­ci­ji;
 – po­ve­ća­na­ose­tqi­vost­obo­le­lih­mi­ši­ća­na­mi­šić­ne­
re­lak­san­te­(na­ne­de­po­la­ri­zu­ju­će­re­lak­san­te­su­ose­
tqi­vi­ji­i­mi­ši­ći­ko­ji­ni­su­kli­nič­ki­za­hva­će­ni);

 – di­smor­fi­ja­li­ca­(mo­že­ote­ža­ti­in­tu­ba­ci­ju).

Pre­po­ru­ke:
 – Pre­hi­rur­škog­le­če­wa­tre­ba­pa­žqi­vo­pro­ce­ni­
ti­re­spi­ra­tor­nu­i­bul­bar­nu­funk­ci­ju;­za­stu­pqe­
nost­se­kre­ta­u­di­saj­nim­pu­te­vi­ma­zah­te­va­fi­zi­
kal­nu­te­ra­pi­ju;

 – Iz­be­ga­va­ti­sna­žne­anal­ge­ti­ke,­na­ro­či­to­opi­o­i­de;
 – Uko­li­ko­bo­le­snik­pri­ma­kor­ti­ko­ste­ro­i­de,­on­da­to­
kom­uvo­da­u­ane­ste­zi­ju­tre­ba­pri­me­ni­ti­hi­dro­kor­
ti­zon,­a­uko­li­ko­pri­ma­an­ti­ho­li­ne­ste­ra­znu­te­ra­
pi­ju,­ne­da­va­ti­lek­pre­ope­ra­ci­je­(mo­že­da­re­me­ti­
me­ta­bo­li­zam­mi­šić­nih­re­lak­sa­na­ta);

 – Kad­god­je­to­mo­gu­će­pri­me­ni­ti­re­gi­o­nal­nu­ane­ste­
zi­ju­(pre­vas­hod­no­spi­nal­nu),­od­no­sno­teh­ni­ke­ko­
je­ko­ri­ste­ma­we­lo­kal­nih­ane­ste­ti­ka­(vi­sok­ni­vo­
lo­kal­nih­ane­ste­ti­ka­u­kr­vi­mo­že­blo­ki­ra­ti­ne­u­
ro­mi­šić­nu­tran­smi­si­ju);

 – U­slu­ča­ju­sla­bo­sti­re­spi­ra­tor­nih­mi­ši­ća­i­bul­
bar­ne­pa­ra­li­ze­pre­ope­ra­ci­je­pre­po­ru­ču­je­se­op­
šta­ane­ste­zi­ja;

 – Ka­da­je­op­šta­ane­ste­zi­ja­in­di­ko­va­na,­in­duk­ci­ja­mo­
že­da­se­vr­ši­ti­o­pen­to­nom,­azot­ok­si­du­lom­i­ki­se­
o­ni­kom,­ali­su­po­žeq­ni­in­ha­la­ci­o­ni­agen­si.­In­
ha­la­ci­o­ni­ane­ste­ti­ci­ima­ju­po­ja­ča­no­re­lak­sant­no­
dej­stvo­(pa­se­tra­he­al­na­in­tu­ba­ci­ja­mo­že­iz­vr­ši­
ti­bez­pri­me­ne­mi­šić­nih­re­lak­sa­na­ta),­a­po­ob­u­
sta­vi­ovih­le­ko­va­br­zo­se­ot­kla­wa­ne­u­ro­mi­šić­na­
blo­ka­da.­Od­go­va­ra­ju­ću­re­lak­sa­ci­ju­mi­ši­ća­obez­be­
đu­ju­ha­lo­tan,­izo­flu­ran­i­se­vo­flu­ran.­Za­raz­li­ku­
od­dru­gih­ne­u­ro­mi­šić­nih­bo­le­sti,­mo­že­se­pri­
me­ni­ti­in­ha­la­ci­o­na­ane­ste­zi­ja;

 – En­do­tra­he­al­na­in­tu­ba­ci­ja­vr­ši­se­po­sle­lo­kal­ne­
ane­ste­zi­je­fa­rink­sa­i­la­rink­sa;

 – Ko­li­ko­god­je­to­mo­gu­će­tre­ba­iz­be­ga­va­ti­ne­u­ro­mi­
šić­ne­blo­ka­to­re.­Uko­li­ko­je­in­tu­ba­ci­ja­ote­ža­na­
ili­se­di­sa­we­ne­mo­že­kon­tro­li­sa­ti­sa­mo­in­ha­la­
ci­o­nim­agen­si­ma,­da­ti­ma­le­do­ze­ne­de­po­la­ri­zu­ju­
ćih­re­lak­sa­na­ta­(de­se­ti­nu­uobi­ča­je­ne­do­ze);

 – Ve­ći­na­bo­le­sni­ka­se­mo­že­eks­tu­bi­ra­ti­bez­pro­ble­
ma,­ali­u­te­žim­ob­li­ci­ma­bo­le­sti­(pre­o­pe­ra­ci­o­no­
sma­wen­for­si­ra­ni­vi­tal­ni­ka­pa­ci­tet­plu­ća,­bul­
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bar­na­dis­funk­ci­ja)­neo­p­hod­na­je­me­ha­nič­ka­ven­ti­
la­ci­ja­po­sle­hi­rur­škog­le­če­wa;

 – Po­sle­ope­ra­ci­je­tre­ba­vo­di­ti­ra­ču­na­o­od­go­va­ra­
ju­ćoj­ok­si­ge­na­ci­ji­i­ukla­wa­wu­ugqen­di­ok­si­da­iz­
or­ga­ni­zma,­tra­he­o­bron­hi­jal­nim­aspi­ra­ci­ja­ma­spre­
či­ti­ate­lek­ta­ze­i­pne­u­mo­ni­je,­a­re­spi­ra­tor­ne­kom­
pli­ka­ci­je­od­mah­le­či­ti.

MIOPATIJE

Pri­mar­na­obo­qe­wa­po­preč­no­pru­ga­stih­mi­ši­ća­de­le­
se­u­ne­ko­li­ko­gru­pa.

Mišićne distrofije

To­su­naj­če­šće­mi­o­pa­ti­je­u­deč­jem­uz­ra­stu.­Na­sle­đu­
ju­se­pre­ko­X­hro­mo­zo­ma,­auto­zom­no­do­mi­nant­no­ili­
auto­zom­no­re­ce­siv­no.

Dišenova ili pseudohipertrofična  
mišićna distrofija

Naj­če­šća­je­me­đu­dis­tro­fi­ja­ma­mi­ši­ća,­a­we­na­in­
ci­den­ci­ja­je­je­dan­obo­le­li­na­3.000­de­ča­ka.­Zbog­mu­
ta­ci­je­u­ge­nu­za­dis­tro­fin­na­X­hro­mo­zo­mu,­do­la­zi­
do­ošte­će­wa­sar­ko­le­me,­de­ge­ne­ra­ci­je­i­ne­kro­ze­mi­
šić­nih­vla­ka­na,­umno­ža­va­wa­ve­ziv­nog­tki­va­i­na­
ku­pqa­wa­ma­sti­u­mi­ši­ći­ma.­Uz­pro­gre­siv­nu­sla­bost­
po­preč­no­pru­ga­stih­mi­ši­ća­(ko­ja­po­či­we­od­kar­lič­
nog­po­ja­sa­i­prok­si­mal­ne­mu­sku­la­tu­re­no­gu­i­ru­ku)­
po­sto­ji­i­kar­di­o­mi­o­pa­ti­ja­(fi­bro­za­ko­mo­ra­i­spro­
vod­nog­si­ste­ma,­pro­laps­mi­tral­ne­val­vu­le),­a­če­sta­je­
i­men­tal­na­re­tar­da­ci­ja.­Ovi­bo­le­sni­ci­naj­če­šće­do­
la­ze­na­ode­qe­we­hi­rur­gi­je­zbog­di­jag­no­stič­kih­pro­
ce­du­ra­(bi­op­si­je­mi­ši­ća)­i­ko­rek­tiv­nih­in­ter­ven­
ci­ja­(kon­trak­tu­ra,­de­for­mi­te­ta­sto­pa­la­i­sko­li­o­ze).

Ane­ste­zi­o­lo­ški­pro­ble­mi­su­[15­19]:
 – sklo­nost­ka­te­škoj­rab­do­mi­o­li­zi­i­ma­lig­noj­hi­
per­ter­mi­ji;

 – in­su­fi­ci­jen­ci­ja­sr­ca,­arit­mi­je,­blo­ko­vi;
 – sla­bost­di­saj­nih­or­ga­na,­sma­wen­vi­tal­ni­ka­pa­ci­
tet,­osla­bqen­ka­šaq,­če­ste­in­fek­ci­je;

 – kontrakture­zglo­bo­va­ko­je­ote­ža­va­ju­ve­ne­punk­ci­ju;
 – hipertrofija­je­zi­ka­i­sma­we­na­po­kre­tqi­vost­vra­
ta­(ote­ža­va­ju­odr­ža­va­we­di­saj­nog­pu­ta);

 – smawen­to­nus­glat­kih­mi­ši­ća­(uspo­re­no­pra­žwe­
we­že­lu­ca­i­dis­fa­gi­ja­no­se­ri­zik­od­aspi­ra­ci­je,­
po­ve­ća­no­kr­va­re­we­to­kom­ope­ra­ci­je);

 – respiratorne­i­sr­ča­ne­kom­pli­ka­ci­je­ne­ko­re­li­ra­
ju­s­te­ži­nom­simp­to­ma­obo­qe­wa;

 – hipovolemija­če­sto­iza­zi­va­sr­ča­nu­de­kom­pen­za­ci­ju.

Pre­po­ru­ke:
 – Pre­ope­ra­ci­je­oba­ve­zan­je­eho­kar­di­o­graf­ski­pre­gled,­
a­uko­li­ko­je­mo­gu­će­i­mag­net­na­re­zo­nan­ci­ja­sr­ca;

 – Pre­ope­ra­ci­je­oba­ve­zno­pri­me­ni­ti­an­ta­ci­de­(H2­
blo­ka­to­re­ili­in­hi­bi­to­re­pro­ton­ske­pum­pe)­i­
pro­ki­ne­ti­ke;­zbog­po­ja­ča­nog­lu­če­wa­da­je­se­gli­ko­
pi­ro­ni­jum;

 – Ne­pri­me­wi­va­ti­le­ko­ve­ko­ji­de­pri­mi­ra­ju­rad­sr­
ca­ili­de­lu­ju­pro­a­rit­mo­ge­no.­Po­lo­žaj­pro­na­ci­je­
i­ve­li­ki­gu­bi­tak­kr­vi­do­dat­no­po­gor­ša­va­ju­sr­ča­
nu­funk­ci­ju;

 – Sukcinilholin­je­ap­so­lut­no­kon­tra­in­di­ko­van:­tre­
ći­na­bo­le­sni­ka­ko­ji­su­umr­li­u­pr­va­24­sa­ta­po­sle­
ane­ste­zi­je­bo­lo­va­li­su­od­Di­še­no­ve­mi­šić­ne­dis­
tro­fi­je,­a­naj­če­šći­uzrok­je­bi­la­hi­per­ka­li­je­mi­ja­
usled­rab­do­mi­o­li­ze­[13];

 – Nedepolarizujući­re­lak­san­ti­se­mo­gu­pri­me­ni­ti,­
ali­ih­zbog­pro­du­že­nog­dej­stva­tre­ba­da­va­ti­u­ma­
wim­do­za­ma.­Re­lak­sant­iz­bo­ra­je­atra­ku­ri­jum;

 – Regionalna­ane­ste­zi­ja­je­ane­ste­zi­ja­iz­bo­ra,­osim­u­
slu­ča­ju­kon­tra­in­di­ka­ci­ja.­Kod­de­ce­se­naj­lak­še­iz­
vo­di­ka­u­dal­ni­epi­du­ral­ni­blok­[12,­20];

 – Za­op­štu­ane­ste­zi­ju­pre­po­ru­ču­ju­se­pro­po­fol­i­
fen­ta­nil,­ili­ke­ta­min,­uz­azot­ok­si­dul­[21].­Zbog­
kar­di­o­mi­o­pa­ti­je­i­sklo­no­sti­ka­ma­lig­noj­hi­per­
ter­mi­ji,­tre­ba­bi­ti­opre­zan­s­in­ha­la­ci­o­nim­ane­
ste­ti­ci­ma,­jer­ih­ve­ći­na­auto­ra­sma­tra­kon­tra­in­
di­ko­va­nim;

 – Restriktivna­bo­lest­plu­ća­če­sto­zah­te­va­pri­me­nu­
me­ha­nič­ke­ven­ti­la­ci­je­po­sle­ope­ra­ci­je.­Anal­ge­zi­
ja­po­sle­ope­ra­ci­je­naj­bo­qe­se­po­sti­že­lo­kal­nim­i­
re­gi­o­nal­nim­teh­ni­ka­ma.­Opi­o­i­di­ni­su­kon­tra­in­
di­ko­va­ni,­ali­ih­tre­ba­opre­zno­pri­me­ni­ti­kod­bo­
le­sni­ka­ko­ji­spon­ta­no­di­šu.

Bekerova mišićna distrofija

Oko­de­set­pu­ta­je­re­đa­od­Di­še­no­ve,­po­či­we­ka­sni­je­
i­spo­ro­na­pre­du­je.­Sma­tra­se­bla­žim­ob­li­kom­Di­še­
no­ve­bo­le­sti,­pa­ima­iste­ane­ste­zi­o­lo­ške­pro­ble­me­
i­pre­po­ru­ke.­Za­ane­ste­zi­o­lo­ge­je­zna­ča­jan­po­da­tak­da­
su­u­ra­nom­de­tiw­stvu­mo­gu­ći­sr­ča­ni­blok­i­po­tre­ba­
za­pejs­mej­ke­rom­[22].

Autozomno dominantne mišićne distrofije

To­su­če­sto­mul­ti­si­stem­ske­bo­le­sti­ko­je­no­se­po­ve­
ćan­ri­zik­od­in­su­fi­ci­jen­ci­je­sr­ca,­arit­mi­ja,­AV­blo­
ka­i­la­bil­ne­hi­per­ten­zi­je,­epi­lep­si­je,­hi­po­ven­ti­la­
ci­je,­dis­fa­gi­je,­aspi­ra­ci­o­ne­pne­u­mo­ni­je­i­me­ga­ko­lo­
na.­Kod­fa­ci­o­ska­pu­lo­hu­me­ru­sne­mi­šić­ne­dis­tro­fi­
je­sla­bost­po­moć­ne­re­spi­ra­tor­ne­mu­sku­la­tu­re­(in­ter­
ko­stal­nih­mi­ši­ća)­do­vo­di­do­sma­we­wa­vi­tal­nog­ka­
pa­ci­te­ta­plu­ća,­dok­je­kod­po­ja­sne­mi­šić­ne­dis­tro­
fi­je­hi­po­ven­ti­la­ci­ja­po­sle­di­ca­sla­bo­sti­di­ja­frag­
me.­Mi­o­to­nij­ska­mi­šić­na­dis­tro­fi­ja­(Štaj­ner­to­va­
bo­lest)­is­po­qa­va­se­ne­sa­mo­mi­o­to­ni­jom­po­sle­voq­
ne­kon­trak­ci­je­(zbog­ošte­će­wa­fos­fo­ri­la­ci­je­na­tri­
jum­skog­ka­na­la),­već­i­sla­bo­šću­mi­ši­ća­li­ca,­eks­ten­
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zo­ra­vra­ta,­di­ja­frag­me,­in­ter­ko­stal­nih­mi­ši­ća,­kva­
dri­cep­sa,­dor­zi­flek­so­ra­sto­pa­la,­ruč­ja­i­eks­ten­zo­
ra­pr­sti­ju­i­bul­bar­nom­pa­ra­li­zom.­Reč­je­o­auto­zom­
no­do­mi­nant­noj­i­mul­ti­si­stem­skoj­bo­le­sti­sa­zna­čaj­
nim­kar­di­o­va­sku­lar­nim,­ga­stro­in­te­sti­nal­nim­i­en­
do­kri­no­lo­škim­po­re­me­ća­ji­ma,­ka­ta­rak­tom­i­men­tal­
nom­re­tar­da­ci­jom.

Ane­ste­zi­o­lo­ški­pro­ble­mi­su­[12,­22]:
 – srčane­arit­mi­je­(ko­je­ne­ko­re­li­ra­ju­s­te­ži­nom­po­
re­me­ća­ja),­pro­laps­mi­tral­ne­val­vu­le,­kar­di­o­mi­o­
pa­ti­ja,­hi­po­ten­zi­ja­[7];

 – hipoventilacija­(sla­bost­re­spi­ra­tor­nih­mi­ši­ća)­
s­ri­zi­kom­od­pne­u­mo­to­rak­sa;

 – disfagija­s­ri­zi­kom­od­aspi­ra­ci­je­(glat­ki­mi­ši­
ći­jed­wa­ka­i­že­lu­ca);

 – adrenalna­in­su­fi­ci­jen­ci­ja,­hi­po­ti­re­o­za,­re­zi­sten­
ci­ja­na­in­su­lin;

 – produžena­kon­trak­ci­ja­mi­ši­ća­li­ca­ote­ža­va­in­
tu­ba­ci­ju;

 – čak­i­bla­gi­ob­li­ci­bo­le­sti­ne­is­kqu­ču­ju­te­ške­po­
sto­pe­ra­ci­o­ne­pro­ble­me­sa­sr­cem­i­di­saj­nim­or­ga­
ni­ma­(ukqu­ču­ju­ći­ap­neu).

Pre­po­ru­ke:
 – Pre­ope­ra­ci­je­se­mo­ra­ju­ura­di­ti­rend­gen­ski­sni­
mak­grud­nog­ko­ša,­spi­ro­me­tri­ja,­ga­sne­ana­li­ze­kr­
vi,­EKG­i­eho­kar­di­o­gra­fi­ja.­Zbog­ri­zi­ka­od­aspi­ra­
ci­je,­tre­ba­pri­me­ni­ti­an­ta­ci­de­i­pro­ki­ne­ti­ke.­Va­
žno­je­is­pi­ta­ti­i­en­do­kri­no­lo­ške­funk­ci­je­(pre­
gle­dom­kr­vi­i­uri­na);

 – Miotonijsku­re­ak­ci­ju­po­gor­ša­va­ju­de­po­la­ri­zu­ju­ći­
re­lak­san­ti­i­in­hi­bi­to­ri­ho­li­ne­ste­ra­ze,­pa­je­suk­ci­
nil­ho­lin­kon­tra­in­di­ko­van,­a­an­ti­ho­li­ne­ste­ra­zne­
le­ko­ve­tre­ba­iz­be­ga­va­ti.­Mo­gu­se­da­ti­ne­de­po­la­ri­
zu­ju­ći­re­lak­san­ti­krat­kog­i­sred­weg­dej­stva­(atra­
ku­ri­jum,­mi­va­ku­ri­jum­i­ve­ku­ro­ni­jum),­ali­oni­ne­
do­vo­de­uvek­do­re­lak­sa­ci­je­mi­ši­ća.­Za­to­je­naj­bo­qe­
pri­me­ni­ti­ane­ste­zi­ju­bez­mi­šić­nih­re­lak­sa­na­ta;

 – Barbiturate­tre­ba­pa­žqi­vo­do­zi­ra­ti­zbog­po­ve­ća­
ne­ose­tqi­vo­sti­na­ove­le­ko­ve­i­ri­zi­ka­od­de­pre­si­
je­di­sa­wa;

 – Spazam­mo­že­da­po­pu­sti­na­kon­pri­me­ne­in­ha­la­ci­
o­nih­ane­ste­ti­ka,­ubri­zga­va­wem­lo­kal­nog­ane­ste­ti­
ka­u­mi­šić­ili­in­tra­ven­skim­da­va­wem­fe­ni­to­i­na;

 – Bulbarna­pa­ra­li­za­je­in­di­ka­ci­ja­za­op­štu­ane­ste­
zi­ju.­Ni­ka­da­ne­tre­ba­da­va­ti­ve­li­ke­do­ze­in­ha­la­ci­
o­nih­ane­ste­ti­ka­zbog­lošeg­dej­stva­na­sr­ča­nu­pro­
vo­dqi­vost­i­kon­trak­til­nost­mi­o­kar­da;

 – Posle­ope­ra­ci­je­bo­le­snik­mo­ra­da­bu­de­za­gre­jan,­jer­
drh­ta­we­mo­že­da­iza­zo­ve­mi­o­to­ni­ju.­Anal­ge­zi­ja­se­
po­sti­že­re­gi­o­nal­nim­teh­ni­ka­ma,­či­me­se­iz­be­ga­va­
pri­me­na­opi­o­i­da.

Kongenitalne mišićne distrofije

Uglav­nom­se­na­sle­đu­ju­auto­zom­no­re­ce­siv­no.­Na­ro­đe­
wu­ili­u­pr­vim­ne­de­qa­ma­ži­vo­ta­oči­gled­ne­su­ge­ne­
ra­li­zo­va­na­mi­šić­na­sla­bost­i­hi­po­to­ni­ja­uz­vi­še­

stru­ke­kon­trak­tu­re­(mo­gu­ću­ar­tro­gri­po­zu)­i­ri­gid­nu­
kič­mu­(ko­ja­ogra­ni­ča­va­flek­si­ju­vra­ta).­Obo­qe­we­do­
dat­no­kom­pli­ku­ju­kon­vul­zi­je­i­men­tal­na­re­tar­da­ci­ja.

Kongenitalne miopatije

To­su­ret­ka,­spo­ro­na­pre­du­ju­ća­obo­qe­wa­ske­let­nih­mi­
ši­ća­ko­ja­se­is­po­qa­va­ju­hi­po­to­ni­jom,­hi­po­re­flek­si­
jom­i­ge­ne­ra­li­zo­va­nom­sla­bo­šću­mi­ši­ća­(naj­če­šće­
već­na­ro­đe­wu­ili­u­pr­vim­ne­de­qa­ma­i­me­se­ci­ma­ži­
vo­ta,­a­re­đe­ka­sni­je­u­de­tiw­stvu­ili­ado­le­scen­ci­ji).

Ane­ste­zi­o­lo­ški­pro­ble­mi­su­[23,­24,­25]:
 – sklo­nost­ka­ma­lig­noj­hi­per­ter­mi­ji­(bo­lest­cen­
tral­ne­sr­ži);

 – kifoskolioza,­ri­gid­na­kič­ma,­kon­trak­tu­re,­ar­
tro­gri­po­za,­de­for­mi­te­ti­grud­nog­ko­ša­(ne­ma­lin­
ska­mi­o­pa­ti­ja);

 – stenoza­pi­lo­ru­sa,­he­pa­tič­ka­dis­funk­ci­ja,­sklo­nost­
ka­kr­va­re­wu­(cen­tro­nu­kelu­sna­mi­o­pa­ti­ja);

 – slabost­di­saj­nih­or­ga­na,­ko­ja­mo­že­bi­ti­ne­za­vi­sna­
od­ste­pe­na­sla­bo­sti­eks­tre­mi­te­ta,­a­mo­že­se­ma­ni­
fe­sto­va­ti­po­sle­ope­ra­ci­je­(naj­če­šća­je­i­naj­te­ža­
kod­ne­ma­lin­ske­mi­o­pa­ti­je);

 – kar­di­o­mi­o­pa­ti­ja,­ošte­će­we­sep­tu­ma,­ven­tri­ku­lar­
na­fi­bri­la­ci­ja,­sr­ča­ni­blok­(ne­ma­lin­ska­mi­o­pa­
ti­ja,­bo­lest­cen­tral­ne­sr­ži);

 – dismorfizam­li­ca­mo­že­ote­ža­ti­in­tu­ba­ci­ju­(ne­
ma­lin­ska­mi­o­pa­ti­ja).

Pre­po­ru­ke:
 – Pre­hi­rur­škog­le­če­wa­is­pi­ta­ti­kar­di­o­va­sku­lar­
ni­si­stem,­vi­tal­ni­ka­pa­ci­tet­plu­ća­i­he­pa­tič­ku­
funk­ci­ju;

 – Periodično­odr­ža­va­ti­od­go­va­ra­ju­ću­ven­ti­la­ci­ju,­
pra­ti­ti­ka­li­je­mi­ju­i­di­u­re­zu,­te­rad­srca­bolesnika­
na­EKG;

 – Ne­pri­me­wi­va­ti­le­ko­ve­ko­ji­su­oki­da­či­ma­lig­ne­
hi­per­ter­mi­je:­in­ha­la­ci­o­ne­ane­ste­ti­ke­(iz­u­ze­tak­
je­azot­ok­si­dul)­i­suk­ci­nil­ho­lin.

Nasledni poremećaji mišićne membrane

Mu­ta­ci­je­jon­skih­ka­na­la­do­vo­de­do­pre­na­dra­že­ne­mem­
bra­ne­(mi­o­to­ni­ja)­ili­po­vre­me­no­ne­na­dra­žqi­ve­mem­
bra­ne­(pe­ri­o­dič­na­pa­ra­li­za).­U­ovu­gru­pu­po­re­me­ća­ja­
ubra­ja­se­i­na­sled­na­ma­lig­na­hi­per­ter­mi­ja­(po­sle­di­
ca­mu­ta­ci­je­kal­ci­jum­skih­i­na­tri­jum­skih­ka­na­la­ili­
ri­ja­no­din­skog­re­cep­to­ra­ti­pa­I).

Miotonija

Mi­o­to­ni­ja­je­pro­du­že­na­kon­trak­ci­ja,­od­no­sno­spo­ra­
re­lak­sa­ci­ja­ske­let­nog­mi­ši­ća­po­sle­voq­nog­po­kre­
ta­ili­me­ha­nič­kog­na­dra­ža­ja.­Uzrok­pro­du­že­ne­de­
po­la­ri­za­ci­je­mi­šić­ne­mem­bra­ne­je­mu­ta­ci­ja­we­nog­
hlor­nog­ka­na­la­(Tom­se­no­va­bo­lest,­Be­ke­ro­va­bo­lest)­
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ili­mu­ta­ci­ja­na­tri­jum­skog­ka­na­la­(kon­ge­ni­tal­na­pa­
ra­mi­o­to­ni­ja,­fluk­tu­i­ra­ju­ća­mi­o­to­ni­ja,­per­ma­nent­
na­mi­o­to­ni­ja).

Ane­ste­zi­o­lo­ški­pro­ble­mi­[1,­26]:
 – spa­zam­ma­se­te­ra­i­re­spi­ra­tor­nih­mi­ši­ća­ote­ža­va­
in­tu­ba­ci­ju­i­me­ha­nič­ku­ven­ti­la­ci­ju;

 – generalizovana­mi­o­to­ni­ja­se­po­ne­kad­te­ško­raz­li­
ku­je­od­ma­lig­ne­hi­per­ter­mi­je;

 – miotoniju­po­gor­ša­va­ju­de­po­la­ri­zu­ju­ći­agen­si­(pri­
me­na­suk­ci­nil­ho­li­na,­unos­ka­li­ju­ma),­bol­i­emo­ci­
o­nal­ni­stres,­a­po­ne­kad­i­fi­zič­ki­na­por­(ukqu­ču­
ju­ći­drh­ta­we)­i­iz­la­ga­we­hlad­no­ći;

 – miotoniju­iza­zi­va­ju­pro­po­fol­i­pe­ri­o­pe­ra­ci­o­ne­
ma­ni­pu­la­ci­je;

 – miotonične­kon­trak­tu­re­ne­ubla­ža­va­du­bo­ka­ane­
ste­zi­ja,­ni­ti­mi­šić­ni­re­lak­san­ti,­već­po­ne­kad­fe­
ni­toin­ili­ace­ta­lo­za­mid;

 – deca­s­kon­ge­ni­tal­nom­pa­ra­mi­o­to­ni­jom­mo­gu­bi­ti­
pa­ra­li­zo­va­na­(ne­po­kret­na)­ne­ko­li­ko­sa­ti­po­sle­bu­
đe­wa­iz­ane­ste­zi­je.­

Pre­po­ru­ke:
 – Regionalna­ane­ste­zi­ja­se­pre­po­ru­ču­je;
 – Depolarizujući­re­lak­san­ti­su­ap­so­lut­no­kon­tra­
in­di­ko­va­ni;

 – Indukcija­in­ha­la­ci­jom­ki­se­o­ni­ka­i­ti­o­pen­to­na;
 – Nedepolarizujući­re­lak­san­ti­krat­kog­i­sred­weg­
dej­stva.

Periodične paralize

Pe­ri­o­dič­ne­pa­ra­li­ze­(PP)­su­auto­zom­no­do­mi­nant­
na­obo­qe­wa­u­či­joj­osno­vi­je­mu­ta­ci­ja­na­tri­jum­skog­
ka­na­la­(hi­per­ka­li­je­mij­ska­PP)­ili­kal­ci­jum­skog­ka­
na­la­sar­ko­le­me­(hi­po­ka­li­je­mij­ska­PP).­Is­po­qa­va­ju­se­
po­ja­va­ma­prok­si­mal­ne,­re­đe­ge­ne­ra­li­zo­va­ne,­sla­bo­sti­
mi­ši­ća­u­tra­ja­wu­do­60­mi­nu­ta,­po­ne­kad­po­ne­ko­li­
ko­sa­ti­(hi­per­ka­li­je­mij­ska­PP)­ili­na­pa­di­ma­sla­bo­
sti­mu­sku­la­tu­re­kar­lič­nog­i­ra­me­nog­po­ja­sa­ili­ce­
log­tru­pa­ko­ji­tra­ju­sa­ti­ma­ili­da­ni­ma­(hi­po­ka­li­je­
mij­ska­PP).­Iz­me­đu­po­ja­va­sla­bo­sti­de­te­je­bez­te­go­ba.

Ane­ste­zi­o­lo­ški­pro­ble­mi­su­[27]:
 – sklo­nost­ka­ma­lig­noj­hi­per­ter­mi­ji­(na­ro­či­to­hi­
po­ka­li­je­mij­ska­PP);

 – napade­pa­ra­li­ze­iza­zi­va­ju­fi­zič­ki­na­por,­hlad­no­
ća,­emo­ci­o­nal­ni­stres,­bol­i­al­ko­hol;

 – precipitirajući­fak­to­ri­hi­per­ka­li­je­mij­ske­pa­ra­
li­ze­su­gla­do­va­we,­unos­ka­li­ju­ma­i­gli­ko­kor­ti­ko­i­
da,­a­hi­po­ka­li­je­mij­ske­pa­ra­li­ze­obi­lan­obrok­bo­gat­
ugqe­nim­hi­dra­ti­ma­i­hi­po­ka­li­je­mi­ja;

 – hiperkalijemija­to­kom­na­pa­da­mo­že­iza­zva­ti­sr­
ča­ne­arit­mi­je­i­za­stoj­sr­ca;

 – deca­s­hi­per­ka­li­je­mij­skom­PP­mo­gu­bi­ti­ne­po­kret­
na­ne­ko­li­ko­sa­ti­po­bu­đe­wu­iz­ane­ste­zi­je;

 – hipokalijemiju­mo­gu­po­gor­ša­ti­in­fu­zi­je­fi­zi­o­
lo­škog­ras­tvo­ra;

 – moguće­su­bul­bar­na­i­sla­bost­di­saj­nih­or­ga­na,­a­kod­
de­ce­s­hi­po­ka­li­je­mij­skom­PP­i­re­ten­ci­ja­uri­na.

Pre­po­ru­ke:
 – Regionalna­ane­ste­zi­ja­je­ane­ste­zi­ja­iz­bo­ra­(uko­li­
ko­ni­je­kon­tra­in­di­ko­va­na);

 – Zabrawena­je­pri­me­na­suk­ci­nil­ho­li­na,­a­in­ha­la­
ci­o­ne­ane­ste­ti­ke­tre­ba­iz­be­ga­va­ti;

 – Dozvoqena­je­pri­me­na­ne­de­po­la­ri­zu­ju­ćih­re­lak­sa­na­
ta,­ti­o­pen­to­na­i­pro­po­fo­la­(ma­da­de­ca­s­hi­po­ka­li­
je­mij­skom­PP­mo­gu­bi­ti­ose­tqi­vi­ja­na­ove­le­ko­ve);

 – U­pe­ri­o­pe­ra­ci­o­nom­pe­ri­o­du­va­žno­je­odr­ža­va­ti­
nor­mo­ter­mi­ju,­nor­mo­gli­ke­mi­ju­(spre­či­ti­hi­po­gli­
ke­mi­ju­i­hi­per­gli­ke­mi­ju),­nor­ma­lan­ni­vo­ka­li­ju­
ma­u­se­ru­mu­i­aci­do­ba­znu­rav­no­te­žu,­a­iz­be­ga­va­ti­
pre­ci­pi­ti­ra­ju­će­fak­to­re­mi­šić­ne­sla­bo­sti.­Neo­
p­hod­ni­su­sta­lan­EKG­mo­ni­to­ring­i­če­ste­kon­tro­
le­ka­li­je­mi­je;

 – Deci­s­hi­per­ka­li­je­mij­skom­PP­ne­da­va­ti­ka­li­jum­
u­in­fu­zi­ji,­a­u­po­sto­pe­ra­ci­o­noj­anal­ge­zi­ji­vo­di­
ti­ra­ču­na­o­to­me­da­ne­ste­ro­id­ni­an­ti­in­fla­ma­tor­
ni­le­ko­vi­ne­do­ve­du­do­hi­per­ka­li­je­mi­je­pre­ko­an­
ti­pro­sta­glan­din­skog­dej­stva­na­si­stem­re­nin–an­
gi­o­ten­zin–al­do­ste­ron;

 – Pre­eks­tu­ba­ci­je­pro­ve­ri­ti­sna­gu­mi­ši­ća­bo­le­sni­ka.

Nasledna maligna hipertermija

Na­sled­na­ma­lig­na­hi­per­ter­mi­ja­je­auto­zom­no­do­mi­
nant­no­obo­qe­we­ko­je­se­is­po­qa­va­vi­so­kom­te­le­snom­
tem­pe­ra­tu­rom,­ge­ne­ra­li­zo­va­nim­mi­šić­nim­spa­zmom­
(ri­gi­di­te­tom),­ta­hi­kar­di­jom,­ubr­za­nim­di­sa­wem­i­ci­
ja­no­zom.­La­bo­ra­to­rij­ske­ana­li­ze­uka­zu­ju­na­hi­pok­se­
mi­ju,­hi­per­kap­ni­ju,­lak­tat­nu­aci­do­zu,­hi­per­ka­li­je­mi­ju,­
hi­per­kal­ci­je­mi­ju­i­vi­so­ke­vred­no­sti­kre­a­tin­ki­na­ze­
u­se­ru­mu.­Zbog­rab­do­mi­o­li­ze­i­mi­o­glo­bi­nu­ri­je,­na­sta­
je­akut­na­in­su­fi­ci­jen­ci­ja­bu­bre­ga.­Smrt­je­po­sle­di­
ca­ede­ma­plu­ća,­ko­a­gu­lo­pa­ti­je,­ven­tri­ku­lar­ne­fi­bri­
la­ci­je,­mo­žda­nog­ede­ma­i­ure­mi­je­[7,­28].

Po­kre­ta­či­su­in­ha­la­ci­o­ni­ane­ste­ti­ci­(ha­lo­tan)­i­
de­po­la­ri­zu­ju­ći­re­lak­san­ti­(suk­ci­nil­ho­lin).

Le­če­we­pod­ra­zu­me­va:­ob­u­sta­vu­pri­me­ne­in­ha­la­ci­
o­nih­ane­ste­ti­ka,­od­no­sno­suk­ci­nil­ho­li­na,­hi­per­ven­
ti­la­ci­ju­sa­sto­pro­cent­nim­ki­se­o­ni­kom,­hla­đe­we­bo­le­
sni­ka,­pri­me­nu­dan­tro­le­na­(10 mg/kg)­i­bi­kar­bo­na­ta.­
Ra­na­pri­me­na­dan­tro­le­na­sma­wu­je­mor­ta­li­tet­sa­60%­
na­10%­[29].­Ovog­le­ka,­na­ža­lost,­ne­ma­na­na­šem­tr­ži­
štu­jer­je­skup.­Tre­ba­ga­ču­va­ti­na­sob­noj­tem­pe­ra­tu­ri­
(15­30°C)­i­za­šti­će­nog­od­sve­tlo­sti,­vla­ge­i­to­plo­te.

Bo­le­snik­se­sme­šta­u­je­di­ni­cu­in­ten­ziv­nog­le­če­wa­
uz­kon­ti­nu­i­ra­ni­EKG­mo­ni­to­ring­i­odr­ža­va­we­di­u­
re­ze­od­2­ml/kg/h.­Ne­da­va­ti­be­ta­blo­ka­to­re,­ni­ti­an­
ta­go­ni­ste­kal­ci­jum­skih­ka­na­la.

Ane­ste­zi­o­lo­ški­pro­ble­mi­[23,­30]:
 – To­je­skri­ve­na­mi­o­pa­ti­ja­ko­ja­se­ot­kri­va­pri­li­kom­
iz­la­ga­wa­in­ha­la­ci­o­nim­ane­ste­ti­ci­ma­i­de­po­la­ri­
zu­ju­ćim­re­lak­san­ti­ma;

 – Pre­op­šte­ane­ste­zi­je­ve­ći­na­bo­le­sni­ka­je­bez­simp­
to­ma,­ma­da­ne­ki­ima­ju­mi­šić­ne­gr­če­ve­i­sklo­nost­
ka­to­plot­nim­uda­ri­ma­pri­ve­li­kom­fi­zič­kom­na­
po­ru­u­za­gre­ja­nom­pro­sto­ru.
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Pre­po­ru­ke:
 – Primeniti­re­gi­o­nal­nu­ane­ste­zi­ju;­svi­lo­kal­ni­ane­
ste­ti­ci­su­si­gur­ni;

 – Uko­li­ko­je­re­gi­o­nal­na­ane­ste­zi­ja­kon­tra­in­di­ko­va­
na,­ane­ste­zi­ja­iz­bo­ra­je­in­tra­ven­ska;

 – Pro­po­fol,­azot­ok­si­dul,­bar­bi­tu­ra­ti,­opi­o­i­di­i­
ben­zo­di­a­ze­pi­ni­se­ta­ko­đe­mo­gu­slo­bod­no­pri­me­ni­ti.

Metaboličke miopatije

Mi­šić­ne­gli­ko­ge­no­ze­i­li­po­i­do­ze­po­sle­di­ca­su­ne­
do­stat­ka­en­zi­ma­ili­wi­ho­vih­ko­fak­to­ra­ko­ji­su­neo­
p­hod­ni­za­ko­ri­šće­we­gli­ko­ge­na­i­li­pi­da­u­mi­ši­
ći­ma,­a­na­sle­đu­ju­se­auto­zom­no­re­ce­siv­no.­Po­re­me­ćaj­
ener­get­skog­me­ta­bo­li­zma­u­mi­šić­nim­vlak­ni­ma­is­
po­qa­va­se­ne­pod­no­še­wem­fi­zič­kog­na­po­ra,­pre­te­ra­
nim­za­mo­rom­i­gr­če­vi­ma­u­mi­ši­ći­ma.

Ane­ste­zi­o­lo­ški­pro­ble­mi­su­[31]:­
 – sklo­nost­ka­rab­do­mi­o­li­zi­i­mi­o­glo­bi­nu­ri­ji;
 – moguća­je­kar­di­o­mi­o­pa­ti­ja­s­in­su­fi­ci­jen­ci­jom­sr­
ca­ili­bez­we;

 – moguća­je­kar­di­o­me­ga­li­ja­(pri­ti­sak­na­di­saj­ne­pu­te­ve);
 – moguće­su­he­pa­to­me­ga­li­ja­i­dis­funk­ci­ja­je­tre;
 – moguće­su­sla­bost­di­saj­nih­or­ga­na­i­pluć­na­hi­per­
ten­zi­ja;

 – moguće­su­re­ku­rent­ne­aspi­ra­ci­o­ne­pne­u­mo­ni­je­i­
ba­zi­lar­ne­ate­lek­ta­ze­(zbog­sla­bo­sti­di­ja­frag­me);

 – moguće­su­kon­vul­zi­je;
 – moguća­je­ma­kro­glo­si­ja­(što­ote­ža­va­in­tu­ba­ci­ju);
 – ponekad­sa­ma­ane­ste­zi­ja­iza­zi­va­kar­di­o­re­spi­ra­
tor­nu­in­su­fi­ci­jen­ci­ju.

Pre­po­ru­ke:
 – Neophodan­je­stal­ni­pe­ri­o­pe­ra­ci­o­ni­me­ta­bo­lič­ki­
mo­ni­to­ring­(gli­ke­mi­ja,­ga­sne­ana­li­ze­u­kr­vi,­po­ka­
za­te­qi­rab­do­mi­o­li­ze);

 – U­slu­ča­ju­mi­o­glo­bi­nu­ri­je­for­si­ra­ti­di­u­re­zu;
 – Održavati­me­ta­bo­li­zam­mi­ši­ća­in­fu­zi­ja­ma­gli­
ko­ze­i­ami­no­ki­se­li­na;

 – Sprečiti­hi­po­ter­mi­ju­(drh­ta­we­po­ve­ća­va­po­tro­
šwu­ener­gi­je­i­ne­kro­zu­mi­ši­ća).

Mitohondrijske miopatije

To­su­eti­o­pa­to­ge­net­ski­i­kli­nič­ki­he­te­ro­ge­ne­bo­le­sti.
Mi­to­hon­dri­je­su­će­lij­ske­or­ga­ne­le­od­go­vor­ne­za­

aerob­no­di­sa­we­i­pro­iz­vod­wu­ener­gi­je­pu­tem­ok­si­da­
tiv­ne­fos­fo­ri­la­ci­je.­Ka­ko­ske­let­ni­mi­ši­ći­za­vi­se­
od­aerob­nog­me­ta­bo­li­zma,­to­su­ne­pod­no­še­we­fi­zič­
kog­na­po­ra,­za­mor­i­gr­če­vi­u­mi­ši­ći­ma­ra­ni­zna­ci­
mi­to­hon­drij­ske­bo­le­sti.­Ne­do­sta­tak­ATP­u­mi­šić­
nim­vlak­ni­ma­iza­zi­va­sla­bost­i­pro­pa­da­we­mi­ši­ća.­
Hi­po­to­ni­ja­i­gu­bi­tak­mi­šić­ne­sna­ge­su­vi­še­prok­
si­mal­ni­ne­go­dis­tal­ni,­a­mo­gu­će­je­i­mi­o­pat­sko­li­ce.

Po­re­me­ćaj­funk­ci­je­re­spi­ra­tor­nog­lan­ca­ne­po­voq­
no­uti­če­i­na­dru­ge­or­ga­ne­s­ve­li­kim­ener­get­skim­po­

tre­ba­ma,­kao­što­su­mo­zak,­srce,­oči,­je­tra,­ga­stro­in­
te­sti­nal­ni­trakt­i­bu­bre­zi,­pa­je­uglav­nom­reč­o­mul­
ti­si­stem­skim­obo­qe­wi­ma.

Ma­da­ret­ke,­mi­to­hon­drij­ske­mi­o­pa­ti­je­su­za­ane­
ste­zi­o­lo­ge­ve­o­ma­slo­žen­pro­blem.­Za­sad­ne­ma­ide­al­
ne­ane­ste­zi­o­lo­ške­teh­ni­ke,­a­pri­stup­bo­le­sni­ku­je­
stro­go­in­di­vi­du­a­lan.

Ane­ste­zi­o­lo­ški­pro­ble­mi­[32­35]:
 – Ovi­bo­le­sni­ci­se­če­sto­operišu­a­da­ova­bolest­
nije­dijagnostikovana;

 – Povećan­je­ri­zik­od­kar­di­o­re­spi­ra­tor­nih­i­ne­u­
ro­lo­ških­kom­pli­ka­ci­ja­(sla­bost­di­saj­nih­or­ga­na­
i­sr­ca­po­sle­ope­ra­ci­je,­sr­ča­ne­arit­mi­je,­kon­vul­zi­
je,­mo­žda­ni­in­fark­ti,­pro­du­že­na­ko­ma),­kao­i­od­
smrtnog­is­ho­da­ope­ra­ci­je;

 – Buđewe­iz­ane­ste­zi­je­mo­že­bi­ti­pro­du­že­no;
 – Kod­de­ce­se­mo­gu­ja­vi­ti­simp­to­mat­ske­kon­vul­zi­je,­
epi­lep­si­ja­i­ne­voq­ni­po­kre­ti­(tre­mor,­ho­rea,­ate­
to­za,­mi­o­klo­nus,­dis­to­ni­ja);

 – Moguća­je­kar­di­o­mi­o­pa­ti­ja­(sa­in­su­fi­ci­jen­ci­
jom­sr­ca­ili­bez­we)­ili­po­re­me­ća­ji­pro­vo­đe­wa­(u­
sin­dro­mu­Kerns­Se­jr­ve­li­ki­je­ri­zik­od­fa­tal­nih­
arit­mi­ja­i­potpunog­sr­ča­nog­blo­ka);

 – Česti­su­bul­bar­na­dis­funk­ci­ja,­lo­ša­ven­ti­la­ci­ja­i­
slab­ka­šaq­(ri­zik­od­po­sto­pe­ra­ci­o­ne­pne­u­mo­ni­je);

 – Moguća­je­sla­bost­je­tre­i­bu­bre­ga;
 – Povišen­je­tzv.­stres­od­go­vor­na­gla­do­va­we,­vi­so­
ku­te­le­snu­tem­pe­ra­tu­ru­i­in­fek­ci­je.­Fe­bril­no­sta­
we­po­ve­ća­va­ener­get­ske­po­tre­be­i­ri­zik­od­mo­žda­
nog­in­fark­ta,­ali­je­za­ove­bo­le­sni­ke­štet­na­i­hi­
po­ter­mi­ja.­Re­spi­ra­tor­nu­i­ne­u­ro­lo­šku­dis­funk­
ci­ju­mo­že­po­gor­ša­ti­i­stres­usled­sa­me­ope­ra­ci­je;

 – Se­da­ti­vi,­opi­o­i­di­i­hip­no­ti­ci­po­gor­ša­va­ju­re­
spi­ra­tor­nu­funk­ci­ju;

 – I­op­šti­i­lo­kal­ni­ane­ste­ti­ci­mo­gu­do­dat­no­sma­
wi­ti­mi­to­hon­drij­sku­funk­ci­ju­(na­ro­či­to­ha­lo­tan­
i­pro­po­fol),­kao­i­ben­zo­di­a­ze­pi­ni;

 – Mo­gu­će­su­te­ška­rab­do­mi­o­li­za­i­sklo­nost­ka­ma­
lig­noj­hi­per­ter­mi­ji;

 – Po­ve­ća­na­je­ose­tqi­vost­na­de­po­la­ri­zu­ju­će­re­lak­
san­te­(pro­du­žen­ne­u­ro­mi­šić­ni­blok­pro­du­ža­va­
pa­ra­li­zu­mi­ši­ća),­po­ne­kad­na­in­ha­la­tor­ne­ane­
ste­ti­ke­i­na­ti­o­pen­ton;

 – Uglav­nom­je­po­vi­šen­ni­vo­lak­ta­ta­u­kr­vi­(lak­tat­
nu­aci­do­zu­po­gor­ša­va­pro­du­že­no­gla­do­va­we,­ali­i­
pre­ve­li­ki­unos­ugqe­nih­hi­dra­ta);

 – Če­sti­su­ga­stro­in­te­sti­nal­ni­simp­to­mi­(re­ku­rent­
no­po­vra­ća­we­s­ka­hek­si­jom,­de­hi­dra­ta­ci­jom­i­dis­
ba­lan­som­elek­tro­li­ta,­dis­fa­gi­ja,­aspi­ra­ci­ja­že­lu­
dač­nog­sa­dr­ža­ja);

 – Mo­gu­ći­su­en­do­kri­no­lo­ški­po­re­me­ća­ji­(di­ja­be­tes­
me­li­tus,­hi­po­pa­ra­ti­re­o­i­di­zam);

 – Mo­gu­ći­su­men­tal­na­re­tar­da­ci­ja,­sle­pi­lo,­glu­vo­ća­
i­po­re­me­ćaj­po­na­ša­wa­(na­ro­či­to­agi­ti­ra­nost),­što­
ote­ža­va­ko­mu­ni­ka­ci­ju­i­pro­ce­nu­bo­la;

 – Pro­blem­anal­ge­zi­je­i­se­da­ci­je.
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Pre­po­ru­ke:
 – Pre­ope­ra­ci­je­tre­ba­pro­ce­ni­ti­ne­u­ro­lo­ško­sta­
we­bo­le­sni­ka,­vid,­sluh,­gu­ta­we,­sr­ča­nu­i­funk­ci­ju­
disajnih­organa,­aci­do­ba­zni­i­ko­a­gu­la­ci­o­ni­sta­tus;

 – Neo­p­ho­dan­je­stal­ni­pe­ri­o­pe­ra­ci­o­ni­mo­ni­to­ring­
(odr­ža­va­we­nor­mo­ter­mi­je­i­nor­mo­gli­ke­mi­je,­pra­
će­we­aci­do­ba­znog­sta­tu­sa,­di­sa­wa­i­EKG­na­la­za).­
Tre­ba­iz­be­ga­va­ti­i­hi­po­gli­ke­mi­ju­i­hi­per­gli­ke­
mi­ju,­a­pH­kr­vi­odr­ža­va­ti­bli­zu­nor­mal­nih­vred­
no­sti.­Kod­pr­vih­zna­ko­va­po­gor­ša­wa­re­spi­ra­tor­ne­
funk­ci­je­pri­me­ni­ti­fi­zi­kal­nu­te­ra­pi­ju­ili­me­ha­
nič­ku­ven­ti­la­ci­ju,­ima­ju­ći­uvek­u­vi­du­mo­guć­nost­
raz­vo­ja­pne­u­mo­ni­je;

 – Pe­riod­gla­do­va­wa­pre­ope­ra­ci­je­ne­sme­da­bu­de­du­
ži­od­osam­sa­ti;

 – Odr­ža­va­ti­ade­kvat­nu­hi­dra­ta­ci­ju­bo­le­sni­ka,­ali­
ni­kad­ne­pri­me­wi­va­ti­ras­tvor­Rin­ger­lak­tat,­ni­
ti­pre­vi­še­gli­ko­ze,­jer­to­mo­že­po­gor­ša­ti­lak­
ta­ci­do­zu;

 – Uko­li­ko­je­to­mo­gu­će,­ne­sta­vqa­ti­po­ve­sku­za­me­re­we­
krv­nog­pri­ti­ska­ili­za­bes­krv­no­ope­ra­tiv­no­po­qe;

 – Sva­ku­in­fek­ci­ju­(na­ro­či­to­pne­u­mo­ni­ju)­od­mah­le­
či­ti,­uz­od­la­ga­we­elek­tiv­nih­ope­ra­ci­ja;

 – Odr­ža­va­ti­ume­re­nu­hi­po­ten­zi­ju,­da­bi­se­sma­wi­
lo­kr­va­re­we;

 – Re­gi­o­nal­nom­ane­ste­zi­jom­mo­gu­se­iz­be­ći­mo­gu­će­
kom­pli­ka­ci­je­op­šte­ane­ste­zi­je­(pro­du­že­na­re­
lak­sa­ci­ja­mi­ši­ća,­de­pre­si­ja­centralnog­nervnog­
sistema­i­ma­lig­na­hi­per­ter­mi­ja),­a­obez­be­đu­je­se­
do­bra­po­sto­pe­ra­ci­o­na­anal­ge­zi­ja.­Me­đu­tim,­ni­spi­
nal­na,­ni­epi­du­ral­na­ane­ste­zi­ja­ne­se­di­ra­ju­bo­le­
sni­ka,­a­mo­gu­po­gor­ša­ti­krv­ni­pri­ti­sak­i­re­spi­
ra­tor­nu­funk­ci­ju;

 – Uko­li­ko­je­to­mo­gu­će,­ne­pri­me­wi­va­ti­de­po­la­ri­
zu­ju­će­re­lak­san­te;

 – Ne­de­po­la­ri­zu­ju­će­re­lak­san­te­ti­tri­ra­ti­do­že­qe­
nog­efek­ta.­Lek­iz­bo­ra­je­atra­ku­ri­jum.­Ve­ku­ro­ni­
jum­i­ro­ku­ro­ni­jum­se­pri­me­wu­ju­u­do­za­ma­ma­wim­od­
uobi­ča­je­nih.­Ro­ku­ro­ni­jum­sma­wu­je­ri­zik­od­aspi­
ra­ci­je­že­lu­dač­nog­sa­dr­ža­ja;

 – Iz­be­ga­va­ti­in­ha­la­ci­o­ne­ane­ste­ti­ke,­a­ume­sto­wih­
da­ti­in­tra­ven­ske.­Pro­po­fol­uvek­pri­me­wi­va­ti­u­
ume­re­nim­do­za­ma­i­u­kra­ćem­vre­men­skom­pe­ri­o­du;

 – U­in­ha­la­ci­o­noj­ane­ste­zi­ji­bo­qe­je­ko­ri­sti­ti­izo­
flu­ran­ne­go­ha­lo­tan­(zbog­ma­weg­ri­zi­ka­od­sr­ča­nih­
arit­mi­ja­i­po­re­me­ća­ja­gu­ta­wa).­I­se­vo­flu­ran­ima­
ma­we­pro­a­rit­mo­ge­no­dej­stvo­od­ha­lo­ta­na;

 – Bar­bi­tu­ra­ti­i­azot­ok­si­dul­te­o­rij­ski­mo­gu­po­gor­
ša­ti­ok­si­da­tiv­nu­fos­fo­ri­la­ci­ju;

 – Na­tri­jum­ni­tro­pru­sid­je­kontraindikovan­(ci­ja­
ni­di­in­hi­bi­ra­ju­re­spi­ra­tor­ni­la­nac);

 – Opi­o­i­de­pri­me­wi­va­ti­pa­žqi­vo­(mo­gu­da­po­gor­
ša­ju­di­sa­we)­i­ti­tri­ra­ti­ih­do­že­qe­nog­efek­ta.­
Za­anal­ge­zi­ju­se­ko­ri­ste­pa­ra­ce­ta­mol,­ne­ste­ro­id­
ni­an­ti­in­fla­ma­tor­ni­le­ko­vi­i­lo­kal­ni­ane­ste­ti­
ci­du­go­traj­nog­dej­stva.­Ank­si­o­li­ti­ci­(ben­zo­di­a­ze­
pi­ni)­se­pri­me­wu­ju­vr­lo­opre­zno­i­uz­stro­gu­kon­
tro­lu­sta­wa­bo­le­sni­ka.

ZAKQUČAK

Sva­ko­de­te­s­uro­đe­nim­ne­u­ro­mi­šić­nim­obo­qe­wem­pre­
ope­ra­ci­je­tre­ba­de­taq­no­is­pi­ta­ti,­na­ro­či­to­sna­gu­mi­
ši­ća,­s­po­seb­nim­osvr­tom­na­re­spi­ra­tor­nu­mu­sku­la­
tu­ru,­sr­ča­nu­funk­ci­ju,­hi­dro­e­lek­tro­lit­ni­i­aci­do­ba­
zni­sta­tus.­Sa­rad­wa­ane­ste­zi­o­lo­ga,­hi­rur­ga,­ne­u­ro­lo­
ga,­kar­di­o­lo­ga­i­lekara­u­intenzivnoj­nezi­neo­p­hod­na­
je­u­lečewu­ove­de­ce.­Men­tal­na­re­tar­da­ci­ja,­po­re­me­
ćaj­po­na­ša­wa­i­te­ško­ošte­će­we­vi­da­i­slu­ha­ote­ža­
va­ju­ko­mu­ni­ka­ci­ju­i­sa­rad­wu,­po­ja­ča­va­ju­agi­ti­ra­nost­
de­te­ta­i­če­sto­one­mo­gu­ća­va­ju­pro­ce­nu­bo­la,­pa­je­u­pe­
ri­o­pe­ra­ci­o­nom­pe­ri­o­du­dra­go­ce­no­pri­su­stvo­ro­di­te­
qa.­Ane­ste­zi­o­lo­zi­tre­ba­da­po­zna­ju­pa­to­fi­zi­o­lo­šku­
osno­vu­ovih­obo­qe­wa­i­pri­me­wu­ju­sop­stve­na­i­tu­đa­
is­ku­stva,­ali­se­sva­ko­me­bo­le­sni­ku­i­da­qe­pri­stu­pa­
po­na­o­sob.­Kod­ovih­bo­le­sni­ka­su­če­ste­pe­ri­o­pe­ra­ci­
o­ne­kom­pli­ka­ci­je,­ma­da­je­ane­ste­zi­ja­da­nas­bez­bed­ni­
ja­zbog­re­đe­pri­me­ne­suk­ci­nil­ho­li­na.
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SUMMARy
Children with inherited neuromuscular diseases often require 
anaesthesia for diagnostic or therapy procedures. These 
patients have an increased risk of perioperative complications 
due to the nature of the disease and medications administered 
during anaesthesia. Many anaesthetics and muscle relaxants 
can aggravate the underlying disease and trigger life­threat­
ening reactions (cardiorespiratory complications, malignant 
hyperthermia). Besides, the neuromuscular disorders are 

associated with atypical and undesirable responses to drugs 
used during anaesthesia and the perioperative period. The 
paper presents pathophysiological basis of inherited/genetic 
neuromuscular diseases and specific anaesthesiological prob­
lems. The recommendations are suggested with the aim to 
make the perioperative course in children optimally safe.

Keywords: neuromuscular diseases; children; anesthesiolog­
ical risks
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