MALIGNI HYPERTERMIE

MUDr. Jana Vojtiskova
Détska klinika FZS UJEP v Usti nad Labem a KZ, a.s. — Masarykova nemocnice v Usti nad Labem, o.z.
Novorozenecké oddéleni Masarykova nemocnice v Usti nad Labem, 0.z., KZ, a.s.

Maligni hypertermie (MH) je vzacn4, ale velmi obdvand a potenciondlné fatélni komplikace celkové anestezie. Manifestuje
se na zadkladé autozomdlné dominantné podminéné dispozice po kontaktu se spoustécem. Spoustéci reakce jsou predevsim
vSechna volatilni anestetika a sukcinylcholin. Jeji pfi¢inou je porucha regulace kalciového metabolismu ve svalové burice, zpu-
sobené abnormalnim ryanodinovym receptorem RYR1. Nasledkem toho je extrémni svalova kontrakce bez nasledné relaxace
vedouci k nekontrolovatelné hypermetabolické reakci organismu. Diagnézu MH dispozice je mozné potvrdit svalovym in vitro
kontrakénim testem, resp. molekuldrné genetickym vysetfenim. ,Podezielé” jedince Ize vytipovat peclivym pfedoperacnim
vysetienim, zejména dlkladnou anamnézou. U jedincl s MH dispozici je nutné vést anestezii odpovidajici pravidlim pro ane-
stezii u MH rizikovych pacientd. Mortalita této komplikace dnes dosahuje cca 5-10 % (oproti 70-80% v 70. letech 20. stoleti).
Vyznamnému zvyseni pfezivani pacientl pomohlo zlepseni periopera¢niho monitorovani, informovanosti zdravotnického
persondlu a zejména zavedeni dantrolenu jako kauzalniho Iéku.
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Malignant hyperthermia (MH) is a rare but very dangerous and potentionally fatal complication of general anesthesia. It occurs
on the basis of an autosomal dominant condition following contact with the trigger. The triggers are volatile anesthetics and
succinylcholine. The cause of MH is the disorder of calcium metabolism regulation in the muscle cell caused by the abnormal
ryanodin receptor RYR1. As a result, extreme muscle contraction without relaxation leads to a huge hypermetabolic reaction.
Diagnosis of MH disposition can be confirmed by a muscle contraction test in vitro, molecular genetic examination respectively.
~Suspicious” individuals can be identified by careful preoperative examinations and medical history. In patients with MH dispo-
sition, if anesthesia is necessary, it is essential to choose special anesthetic procedures without the use of triggers with current
careful perioperative monitoring with the option of intensive care. Mortality today is about 5-10% (compared to 70-80% in the
1970s). Significant increases in patient survival have helped to improve perioperative monitoring, awareness of medical staff and,
in particular, the introduction of dantrolene as a causal drug.
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V Unoru 2017 byl na JIP Détské kliniky
Masarykovy nemocnice v Usti nad Labem
z operac¢niho salu akutné preloZen 7lety pacient.
Chlapec byl plvodné pldnované pfijat k plastice
usnich boltcd pro otapostazu. Osobni anamnéza
chlapce, anamnéza jeho rodiny i pfedoperacni
klinické vysetfeni bylo bez pozoruhodnosti. Za

nékolik minut po zahjeni anestezie (sevorane,
propofol, sukcinylcholin) se u chlapce objevil
trismus, rush, vzestup ETCO, (end-tidal CO,) na
56 mmHg, nasledné vzestup systolického tlaku
krve nad 200 mmHg, teplota zvysena nebyla.
Vzhledem ke klinickému obrazu, pouZziti sukci-
nylcholinu a sevoranu k Uvodu do anestezie bylo
vysloveno podezfeni na maligni hypertermii.

Na operacnim sdle bylo ihned pferuseno poda-
vani sukcinylcholinu, chlapec byl zaintubovan,
tlumen (propofol, ebrantil), podan dantrolen
a operacnf vykon byl zrusen.

Na JIP bylo pokra¢ovano v podavani dantro-
lenu, chlapec byl afebrilni, na umélé plicni ven-
tilaci, ttumen midazolamem, TK 105/59, ETCO,
6,6 kPa. Za necelych 10 hodin po epizodé byl ex-
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tubovén. Déle dychal spontdnné, byl kardiopul-
monalné kompenzovan, maximalné subfebrilni.
V provedenych laboratornich vysetfenich domi-
novaly stoupajici hodnoty svalovych enzymd
(kreatinkinaza (CK) — 9 ukat/I;
myoglobin: >3000ug/l), jaternich testd (alani-

max hodnota 121
naminotransferdza (ALT) — max 3,7 pkat/l; aspar-
tdtaminotransferdza (AST) — nejvyssi hodnota
19,30 pkat/l), hyperkalemie (maximalni hodnota
6,3 mmol/l), laktdt dosédhl maxima 2,39 mmol/I
a dekompenzovana metabolicka aciddza (pH
7,237, pCO, 7,05; pO,: 7,69; BE -5,7). 2. den bylo
ukonceno podavéni dantrolenu, hodnoty svalo-
vych enzym i jaternich testd klesaly a chlapec
byl k dalSimu sledovanf pfeloZzen na standardni
oddélent. 3. den se objevuje bolestivy otok levé
rucky s lehkym zarudnutim sitici se do tretiny
predlokti (v dif. dg. paravazalni podani dantrole-
nu nebo flebitida). Na symptomatické terapii do-
slo k postupnému Ustupu otoku i zarudnuti, leva
hornf koncetina bez znamek nekrézy. V kontrol-
nich laboratornich vysetfenich doslo k dalsimu
poklesu hodnot svalovych enzym( i jaternich
testl. V celkové dobrém stavu propustén do
domdci péce 7. den hospitalizace. Telefonicky
konzultovano Néarodni centrum pro diagnostiku
maligni hypertermie v Brné a byl vyplnén formu-
|aF HIdsen! MH suspektnf epizody. Nasledné byl
chlapec v Narodnim centru i s rodinou vysetten,
byl zhotoven rodokmen a provedeno moleku-
larné genetické vysetfeni — scanning kodujicich
hot spots oblasti genu RYRI. V exonu 39 byla
nalezena sekvencni varianta, kdy doSlo k zamé-
né aminokyseliny valinu za metionin na pozici
2168 v aminokyselinovém fetézci. Tato sekvencni
varianta je uvedena v seznamu kauzalnich RYR1
sekvencnich variant vytvofeném EMHG. Detekci
této sekvencni varianty byla u pacienta potvr-
zena diagndza maligni hypertermie na moleku-
larni Urovni. Riziko stejného onemocnén( je pro
rodice, sourozence a potomky nosice kauzalni
mutace 50% bez rozdilu pohlavi. Neinvazivn{
molekuldrné geneticka diagnostika MH je nynf
indikovéna u obou rodi¢l a sourozencl pro-
banda, dle vysledku event. i dalsich pffbuznych.

Prvni zminky o nevysvétlitelnych kompli-
kacich celkové anestezie se zvysenim télesné
teploty pochdzi z konce 19. stoleti. Zasadni ka-
zuistiku ale pfinesl rok 1960, kdy byl v Melbourne
operovan 21lety student s frakturou bérce. Ten
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uved! v rodinné anamnéze umrtf 10 pfibuznych
po uvedeni do celkové anestezie klasickym ete-
rem. Lékafi proto zvolili pro uspani pacienta
tehdy novinku — halotan. | pfesto ale doslo po
10 minutdch vykonu k ndhlému zvyseni teploty,
hypotenzi, tachykardii, cyandze a nasledné k ex-
trémnfi hyperpyrexii. Pacient diky pfipravenosti
personalu prezil a tento pfipad byl poprvé pu-
blikovan v odborné literatufe jako komplikace
anestezie s familiarnim vyskytem. Od té doby
byly zdokumentovany desitky podobnych pfi-
padd vétsinou s fatalnim koncem. Pravé vysoka
mortalita a hyperpyrexie vedla k pojmenovani{
stavu ,maligni hypertermie”. Béhem epizod byla
ale také vyrazna svalova ztuhlost, ¢asto ndpad-
né&jsi nez samotna hyperpyrexie. V 70. letech
20. stoleti doslo k odhaleni vysokych klidovych
hodnot CK u pfibuznych postizenych jedinct
a zvyseni kontraktility jejich pfi¢né pruhovanych
svalll po expozici kofeinu ¢i halotanu (1, 2). Ve
stejné dobé byl objeven relaxacni Ucinek dant-
rolenu a po Uspésnych pokusech na prasatech
byl v roce 1980 zaveden do humanni mediciny.

EMHG: Evropskd skupina pro maligni hyper-
termii (EMHG) byla zaloZena v roce 1983. Kromé
jinych ¢innosti aktualizuje diagnostické standar-
dy MH dispozice a zprostfedkovava nejnovéjsi
informace odborné i laické vefejnosti. V Evropé
provadi MH diagnostiku 22 center ve 13 zemich.
Od roku 2001 je ¢lenem EMHG i Ceska republika.

MALIGNT HYPERTERMIE

Narodni centrum pro diagnostiku maligni
hypertermie sidli v Brné a vedoucim centra
je MUDr. Ivana Schréderova. K jeho hlavnim
¢innostem patfi konzultace suspektnich stavy,
indikace a odbér svalu pro in vitro kontrakenf
test, genetickd diagnostika kauzalnich mutaci
RYRT a CACNAIS genu, zajistuje chod Databaze
rodin ohrozenych MH a management anestezie
a perioperacni péce pro MH rizikové pacienty.
K 9/2015 bylo vysetfeno 105 rodin, u 25 z nich
zjisténa kauzalni mutace (1).

MH se vyskytuje u vsech lidskych ras viech
vékovych skupin (1). Tyka se nejen lidf, ale i né-
kterych zvifecich druhd, napf. prasat, psti a konf
(1, 3). Incidence genetické dispozice u lidi se
odhaduje na 1:10000 az 1:20000 (1). Vyskyt kli-
nické formy onemocnéni v populaci nenf presné
znam, udavé se 1:100000 anestezif u dospélych
(4). V citovanych zdrojich se ale odhady pohy-
buji od 1:5000 az k 1:250000 anestezif (1, 2, 3).
:30000 anestezif (4),
opét ale s velkym rozptylem udajl. MH se mUze

U détiincidence dosahuje 1

rozvinout u kazdého pacienta béhem anestezie
nebo i po jejim ukonceni, pokud byly pouzity
vyvolavajici substance. MUze k ni dojit ale i u pa-
cientl, u kterych pfedchozi anestezie a expozice
témto farmakdm probéhly bez komplikacf (5).
Vzicné jsou popisovany MH krize u disponova-

RYRI gen a protein, lokalizace mutaci. Zdroj: http.//slideplayer.cz/slide/5653265/
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nych osob i bez souvislosti s anestezif, pokud  Obr. 2. Patofyziologické zmény béhem MH — krize. Zdroj: https.//www.dovepress.com/management-

jsou vystaveni extrémnim podminkam, napf: -of-malignant-hyperthermia-diagnosis-and-treatment-peer-reviewed-fulltext-article-TCRM

vysoké teploté, stresu nebo extrémni zatézi (1, 2). .
Nékterd onemocnéni, tzv. kongenitdlni myopa- . ) ;I :
tie, jsou jednoznacne asociovana s MH na bazi Bepo'a"zahon ' :. \/\/\ f
genetickych zmén v RYRT — napf. Central core di- II
sease (CCD) a Multiminicore disease (MmD). Mezi Saroolemma r "‘:
tzv. ,MH related disease” patii King-Denborough - R g
syndrome, Exertional Heat Stroke (EHS) a dalsi Transversa tUbUIe \ E‘ =
onemocnéni, u kterych je prokazatelnd a uzna- - _ _ ; ‘ N é :
vana souvislost s MH. Myopatické dystrofie Safmplasmic ] \\ §
jako Duchennova muskularni dystrofie (DMD) I'Oﬁcl.ﬂl.l : { y \ f
a Beckerova muskularni dystrofie (BMD) mohou " \
v celkové anestezii vykazovat podobné stavy 7
(anestetiky indukované rabdomyolyza s hyper- -
kalemickou zastavou), které ale nesouvisi s MH.
I dalsf neuromuskularni choroby mohou béhem Depolarization
celkové anestezie rozvinout fadu komplikaci DHP receptors
podobnych MH, ale na jiném patofyziologickém L
podklade, Activation

Ca?

. . R
Patofyziologie

Podstatou MH je autozomalné dominant-

né dédi¢na subklinickd myopatie, kterd vede
k poruse vapnikového metabolismu ve svalové
burice (2). Rozhodujici roli tu hraje ryanodinovy

RYR1
Ca?-ATPase

receptor (RYR1). Jde o tzv. releasing kalciovy ka-
nal na membréané sarkoplazmatického retikula
(SR) (1). Za fyziologického stavu se po otevreni
tohoto kanalu kalciové ionty uvolfuji z termindl-

nich cisteren do myoplazmy, kde vzroste jejich

Sarcoplasmic
reticulum

koncentrace. Uvolnény Ca*" se spoji s tropo-

ninem C (tzv. relaxa¢ni bilkovinou), tim dojde

pres nékolik naslednych reakcf ke kontaktu ak-
tinovych a myosinovych filament, a to vede ke
kontrakci svalovych vldken. Poté jsou vapnikové
jonty presunuty zpét do SR, jejich koncentrace
v myoplazmé klesd a sval se relaxuje. K celému

déji je nutna dostatec¢na tvorba ATP (1). Lidé enhanced oxygen consumption,

) e excessive CO, and heat production
s MH maji dysfunkeni pravé vyse zminény rya- 2

nodinovy receptor. Ten pfi kontaktu svalu se
spoustécem zpulsobuje zvysené uvolhovani
vapniku a zaroven snizeni jeho zpétného vy- malignant hyperthermia crisis:

chytévani, vysledkem ¢ehoz je zvysend kon-

muscular rigidity
hypercapnia
hypoxemia
acidosis

» rhabdomyolysis
» hyperkalemia
» hyperthermia

centrace kalciovych iontl ve svalové burice. Ta
vede ke zvyraznéné a dlouho trvajici kontrakci
kosternich svalll bez nasledné relaxace, coz vy-
Usti v masivni metabolickou reakci. Pfi tomto

hypermetabolickém stavu dochazi k extrémnf

spotiebé kysliku a ATP a masivni nadprodukci
laktatu, CO, a tepla. Klinicky se projevuje svalo-
vou rigiditou, ventila¢ni poruchou, obéhovou

nestabilitou a vzestupem télesné teploty. V mi-
tochondriich je vlivem toxické koncentrace CO,
nedostate¢né produkovéno ATP, které je nutné

370 PEDIATRIE PRO PRAXI / Pediatr. praxi. 2017; 18(6): 368-372 /

k reabsorbci Ca*". Vysledkem je bludny kruh,
kdy je svalové napéti udrzovano nezavisle na

intraceluldrni koncentraci vapniku (1). Tento stav
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|épe nez malignf hypertermie vystihuje termin
,maligni hypermetabolismus” (2).

Jedna se o latky, které mohou vést u pre-
disponovanych jedincd k rozvoji MH. Jsou jimi
hlavné depolarizujici svalova relaxancia a prcha-
V4, tzv. volatilni anestetika. Jedinym zéstupcem
skupiny depolarizujicich myorelaxancif je v dnes-
ni dobé sukcinylcholinjodid (SCCH). Mezi volatilnf
anestetika patfiisofluran, desfluran a sevofluran,
v zahranicf pouzivany enfluran, methoxyfluran
a dffve pouzivany halotan a ether (2, 3).

Klinicky obraz maligni hypertermie je velmi
variabilni. Zadny z klinickych piiznaké neni spe-
cificky, nemusi byt pfitomny véechny zminéné
projevy, rlzny je i stupen jejich vyjadrent a ca-
sovy sled jejich rozvoje. Nékdy muze probéh-
nout reakce zcela bezptiznakové, tzv. abortivne.
Jindy dojde jen k nendpadnym odchylkdm od
normalniho pribéhu anestezie, které Ize vysvét-
lit jinak, a tak nemusi vést k podezfeni na MH.
K nim patii napt. spasmus maseter( po aplikaci
SCCH, pfechodna tachykardie i hypertenze
nebo nevyrazné bolesti svald po anestezi (2).
Nejdramatictéjsi pribeéh ma plné vyjadiend MH
krize, kterd pacienta bezprostfedné ohroZuje na
Zivoté. Pri jejim fulminantnim pribéhu dochézi
velmi rychle k tézké rabdomyolyze, multiorga-
novému selhdnf a v nejzédvaznéjsich pfipadech
az ke smrti (2). MH krize se rozviji ¢asto jiz po né-
kolika malo minutach od Uvodu do anestezie, ale
mUzZe se objevit az do hodiny po ni (4). Klinické
pfiznaky rozdélujeme podle doby nastupu na
¢asné a pozdni (1). Mezi ¢asné pfiznaky patff
spasmus zvykaciho svalstva, tzv. trismus (jaw of
steel). MUZe se vyskytnout izolované, ale az v cca
80% je vzapéti nasledovan rozvojem ostatnich
piiznakd (1). Dalsi ¢asné priznaky jsou tachypnoe,
sinusova tachykardie, vzestup minutové ventila-
ce, vzestup end-tidal CO, (ETCO,), metabolicka
acidéza, rozvoj svalové rigidity, zarudnutf klze,
zvyseni télesné teploty a pokles saturace kysliku
(SpO,). Do skupiny pozdnich pfiznak( fadime
cyandzu, hypoxemii, srdeni arytmie, hypotenzi

a obéhovou nestabilitu, generalizovanou svalo-
vou rigiditu, rabdomyolyzu, hyperkalemii, vze-
stup CK a myoglobinu, myoglobinurii a rychly
vzestup télesné teploty (cca o 1°C/5 min) (1).
Nésledné dochdzi k rozvoji multiorgdnové dys-
funkce a ke smrti pacienta (1). V laboratornich
odbérech typicky zjistujeme elevaci laktatu,
hyperkalemii, zvyseni CK a myoglobinu a myo-
globinurii. Pfestoze zvyseni teploty je pfiznak,
ktery dal samotnému onemocnéni jméno, byva
vétsinou pfiznakem spise pozdnim a v mnoha
pfipadech nemusi byt vyjadren vibec (1).

V bézném Zivoté jsou nositelé MH dispozice
vétsinou bez zavaznych obtizi. Pokud je dis-
pozice jiz zndm4, planované operacni vykony
je nutné provadét na pracovistich s moznostf
intenzivni pooperacni péce a anesteziologicky
postup musi odpovidat pravidlim pro anestezii

u MH rizikovych pacientd. Na pracovisti musf byt

vzdy k dispozici dostatecnd dévka dantrolenu.
MH u déti: Incidence MH je u déti vyssinez
u dospélych. Dvodt je nékolik. U déti se ¢astéji
dava prednost celkové anestezii s uzitim volatil-
nich anestetik, anesteziologickd anamnéza ma
malou vypovédni hodnotu, protoZe jde vétsinou
o prvni kontakt s anestezii a zndmé rizikové fak-
tory pro MH nemus{ byt v détském véku jesté
plné rozvinuty (klinicky dosud némé myopatie,
tuhnuti Celisti po piti cerné kavy, atd.) (2).

Anamnéza: DUlezity je peclivy odbér osob-
nia rodinné anamnézy s ddrazem na komplikace
anestezie vetné Umrtf v souvislosti s aneste-
zii. Dale jsou vyznamné Udaje o myopatiich,
rabdomyolyze rlizné etiologie, klidové elevaci
svalovych enzymU (hlavné CK), nespecifikova-
nych metabolickych vadach, nejasnych umrti
kojencd, trismu po kofeinu, teinu (kévé, cokoladé,
Cerném Caji nebo Coca cole), zvysené teploté pfi
namaze, atd. (2).

Predoperacni vysetieni: Pfidruzena one-
mocnéni — DMD a BMD mohou vést a7 k fatal-
ni rabdomyolyze a srde¢ni zastavé po podani
SCCH a volatilnich anestetik. Jiné muskuloskele-

Lokalizace RYRI genu. Zdroj: https.//ghr.nlm.nih.gov/gene/RYR1#resources
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talnfabnormality (ptdza, strabismus, hernie, atd.)
nemaji sice pfimou souvislost s MH, ale mohou
byt prvnim projevem nékterych myopatif (2).
Pfi klinickém vysetfeni je nutné zaznamenat
disproporce svalovych skupin, patologické
vzpfimovaci mechanismy, atypickou chizi, atd.
V laboratornich odbérech miZzeme odhalit ele-
vaci AST, ALT (je nutné vyloucit jaterni etiologii)
a/nebo zvyseni klidové CK.

IVKT (in vitro kontrak¢ni test): Metodou
prvni volby v diagnostice MH dispozice je tzv.
in vitro kontrakenf test (2). Vzorek svalové tkéné
(obvykle z vastus lateralis m. quadriceps femoris)
se podrobi plsobeni riznych koncentraci ko-
feinu a halotanu a méff se kontrakce svalového
vldkna (podle mezindrodné stanovenych kritérif).
Sval s dispozici k MH je kontrahovan podstat-
né vyraznéji nez sval zdravy (2). Vydetfenf IVKT
je u déti limitovdno hmotnosti, Ize jej provést
az po dosazeni 30kg (kvali mnozstvi svalové
tkané) (2). Podle vysledku IVKT Ize testované
pacienty rozdélit do tf skupin: MHS (MH sus-
ceptible) = MH dispozice (pacient je vnimavy
k obéma spoustéctim), MHN (MH non-suscep-
tible) = MH dispozice vylou¢ena a MHE (MH
equivocal) = MH dispozice nejednoznacna (sval
reaguje pouze na 1 spoustec) (2). Pacienti MHE
jsou z bezpecnostnich dlvodU povazovani za
klinicky pozitivni.V pfipadé pozitivity je pacient
vybaven priikazem MHS (MH Emergency card)
a zafazen do Databdze rodin ohrozenych MH (1).

Geneticka diagnostika: Sestaveni rodo-
kmenu a molekuldrmé genetické analyza je di-
leZitou soucdsti celého vysetifovaciho procesu
a to zejména pro détské pacienty, pokud nenf
mozné provést IVKT (z dlvodu nedostate¢né
hmotnosti). Cilem je identifikace pfislusné muta-
ce v RYRT genu. Jde o gen kodujici ryanodinovy
receptor, ktery je lokalizovén na 19. chromozomu
(2).V literature se popisuje vice nez 30 kauzalnich
mutaci RYRT genu (3). Ale ur¢eni kauzalni mutace
vnimavych rodin je slozité, zdlouhavé a nakonec
nemusi vést k jejimu odhaleni. Ddvod{ proto
je vice. Jednim z nich je délka genu (gen RYRI
je povazovén za jeden z nejdelsich gend), déle
to, Ze mutace v RYRI genu byla nalezena jen
u ¢asti vnimavych rodin, ze ne kazdd mutace
v RYRT genu je patogennia ze MH fenotyp zpu-
sobujf i mutace v genech pro jiné proteiny (napf.
CACNAIS gen) (4).

V diferencialni diagnostice je potieba odli-
Sit neadekvatni zpisob nebo hloubku anestezie,
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infekci, sepsi, anafylaktickou reakci, hypermetabo-
lické stavy jiné etiologie (napf. pfi hypertyredze,
feochromocytomu) a jina svalova onemocnéni
s poruchou kalciového metabolismu (1).
Terapii je nutné zahdjit okamzité na operac-
nim sale, a to jiz pfi rozvoji prvnich ¢asnych pfi-
znak(. Lé¢ba by méla byt zapocata i pfi pouhém
podezieni na rozvoj tohoto onemocnéni's védo-
mim toho, Ze jde o velmi zavazny, Zivot ohrozujici
stav, ktery vyzaduje rychlou, kauzalnfa u¢innou
terapii na séle nasledovanou lé¢bou na oddéleni
intenzivni resuscitacni péce. Probiha-li MH néja-
kou dobu bez adekvétni terapie, mize dojit k ire-
verzibilnim zméndm a dalsi pribéh je jiz terape-
uticky $patné ovlivnitelny, v nejhorsim pfipadé
neovlivnitelny viibec (6). Ihned je nutné ukoncit
podavani triggersubstanci (v¢etné odstranéni
odparovace volatilnich anestetik z anesteziolo-
gického pfistroje), zahdjit hyperventilaci 100%
kyslikem (az ¢tyfndsobek normdlni minutové
ventilace, pfivod O, minimalné 101/min), pro-
hloubit anestezii opidty a sedativy, event. za po-
uziti relaxace nedepolarizujicimi relaxancii a co
nejrychleji ukoncit opera¢ni vykon. Soucasné
je zasadnf aplikovat rychlou infuzi dantrolen
v Uvodni ddvce 2,5mg/kg. Davku Ize opakovat
kazdych 15 min, dokud nedojde ke zvraceni hy-
permetabolického stavu az do maximalni davky
10mg/kg/24 hod (1, 5, 6). V literatute jsou ale
popisovany i mnohonasobné vyssi davky nutné
ke zvlddnutf krize (6). Pokud pfiznaky po davce
10mg/kg béhem 20-30 minut neustoup, je tfe-
ba znovu zvazit diagnodzu (6). Pokracovat v kon-
tinudlnim podavani dantrolenu 10 mg/kg po
dobu 24 hod (1). Pacienta intenzivné chladime
(7). Arytmie feSime amiodaronem, v nékterych
pfipadech beta-blokatory. Blokatory vapniko-
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(mortalita dosahuje az 10%). K jeho minima-
lizaci je zapotiebi mezioborové spolupréce.
Nezastupitelnou roli tu pIni prakticky Iékaf pro
déti a dorost, ktery mdze diky znalosti pacien-
tovy rodiny a sledovanim jeho vyvoje podchy-
tit fadu rizikovych faktor(. Nejzédsadnéjsi pro
osud nemocného je vcasnd, kauzalnf a inten-
zivni 1é¢ba pfimo na operacnim sale, a to i pfi
pouhém podezfeni na MH epizodu. Pokud se
nezahdji 1é¢ba vcas, mize dojit k ireverzibil-
nim zméndm a dalsi pribeéh jiz terapeuticky
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htm. V pfipadé nutnosti naléhavé konzultace
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24 hodin denné: 543 182 580.
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