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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.
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