Emergency

..Hipertermia zlosliwa

Synonimy:
hiperpireksja ztosliwa, hipertermia przy znieczuleniu
Zespoty podwyiszonego ryzyka wystgpienia hipertermii ztosliwej

» Zespodt Kinga i Denborougha

v

Choroba typu central core (CCD, miopatia central core)
» Choroba typu multiminicore (z lub bez mutacji RYR1)

» miopatia nemalinowa precikéw (z lub bez mutacji RYR1)

v

Hipokalemiczne porazenie okresowe

Definicja:

Hipertermia ztosliwa to rzadkie schorzenie miesni szkieletowych zwigzane ze zwiekszonym uwolnieniem
wapnia z retikulum sarkoplazmatycznego, ktdre prowadzi do sztywnosci miesni i hipermetabolizmu.
Nagty poczatek wywotany jest sSrodkami anestatycznymi takimi jak halogenowe anestetyki wziewne

Dodatkowe informacje:

Przeczytaj abstrakt w Orphanecie

http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?Lng=EN&Expert=423
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Zalecenia dla pracownikdw pogotowia ratunkowego
Wezwanie do pacjenta z hipertermie ztosliwag

» hipertermia przy znieczuleniu, hiperpireksja ztosliwa

» zaburzenie miesni szkieletowych zwigzane z wysokim uwolnieniem wapnia z siateczki
sarkoplazmatycznej

» czynniki wyzwalajgce: czynniki anestetyczne, nadmierny wysitek fizyczny, upat

arytmia

rabdomioliza

kwasica metaboliczna
koagulopatia

hiperkalemia

v Vv Vv VvV Vv Vv

bez leczenia sSmiertelnosé ~ 90%, przy leczeniu dantrolenem smiertelnos¢ < 10-20%

» brak dtugotrwatego leczenia

— Hipertermia ztosliwa moze wystgpic¢ z opdznieniem

» dostep zylny (jesli mozliwe wielokrotny), sél fizjologiczna

» agresywne i szybkie ochtadzanie w domu i/lub podczas transportu do szpitala w przypadku ciezkiej
hipertermii

» intubacja i hiperwentylacja w razie potrzeby

» podanie dantrolenu jesli jest dostepny
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Zalecenia dla szpitalnych oddziatéw ratunkowych

1. Znieczulenie pacjenta z potwierdzong hipertermia ztosliwg

» Atak hipertermii ztosliwej po zastosowaniu anestetykdéw wyzwalajgych moze zdarzy¢ sie w kazdym
miejscu takim jak ostry dyzur, gabinet dentystyczny, gabinet chirurgiczny lub oddziat intensywnej
opieki medycznej

» Nalezy zapoznac sie z objawami i leczeniem hipertermii ztosliwej
» Bezpieczne $rodki znieczulajgce (sprawdz dodatek)

® Niehalogenowe czynniki anestetyczne

® Nie sukcynylocholina
» Wszystkie inne dozylne anestetyki i anestetyki miejscowe sg bezpieczne
1) - podanie dantroleu przed znieczuleniem nie jest wskazane

» Podczas operac;ji:
® Nalezy uzywal czystej maszyny do znieczulenia lub systemu Maplesona podtgczonego do
zbiornika z tlenem lub gniazda $ciennego
® State monitorowanie:
— stezenia CO, w wydychanym powietrzu
— temperatury ciafa
® Nalezy zaopatrzeé sie w odpowiednig ilo$¢ dantrolenu

2. Leczenie ostrego kryzysu hipertermii ztosliwe;j

» Nalezy wczes$nie wezwac pomoc, bo praca zespotowa ma kluczowe znaczenie
» Postepowanie dorazne
B Badania diagnostyczne
— state monitorowanie
e temperatury
e pracy serca
e liczby oddechéw
e ciSnienia wewnatrztetniczego
e 5Sp0;
e ETCO;
e objetosci wydalanego moczu
— powtarzac co 15 minut dopdki paramerty sie unormujg
e gazy krwi tetniczej
e elektrolity w osoczu
e badania krzepniecia
e zbidrka moczu pod kgtem mioglobiny w moczu
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B Rozpoznanie stawia sie na podstawie okolicznosci rozpoczecia choroby, obrazu klinicznego i

badan:

medyczna historia pacjenta

historia podawanych lekéw

historia toksykologiczna

obraz kliniczny

e tachykardia

e hiperkarbia

e podwyzszony poziom kinazy kreatyniny

e plamistosc

e sztywnosc

e kwasica

e mioglobinuria

badania laboratoryjne w stanach nagtych

e Hipertermia ztosliwa moze rozwing¢ sie z opdznieniem, w sali pooperacyjnej
» Postepowanie terapeutyczne

Nalezy natychmiast usung¢ czynniki wyzwalajgce

Hiperwentylacja O, (obieg otwarty): cel ETCO,< 55 mmHg

Wymienic rurke obiegu gazéw anestetycznych (silne leki wziewne sg dobrze rozpuszczalne)

Jak tylko rozpozna sie hipertermie ztosliwg nalezy podac dantrolen:

dawka poczatkowa 2,5 mg/kg

pdiniej 1-2,5 mg/kg co 6h lub infuzja, gdy brak tolerancji bolusa, wedtug objawéw
klinicznych przez niemniej niz 24 h na oddziale intensywnej terapii, poniewaz nawroét
choroby moze mie¢ miejsce w 25% przypadkow

kontynuacja dopdki temperatura nie wréci do normy lub poziom kinazy kreatyniny
zacznie spadac

nalezy zwiekszy¢ dawke dantrolenu jesli pacjent nie reaguje na zastosowang dawke

e dawka dantrolenu zwiekszona do 10 mg/kg/dziern to srednia dawka. Dawke mozna
zwiekszac dopoki poziom kinazy kreatyniny, hiperkaliemia i kwasica sie ustabilizujg lub
bedzie poprawa kliniczna.

m Nalezy skorygowac wszystkie nieprawidtowosci

hipertermia

e nalezy za pomoca lodu schtodzi¢ ciato od zewnatrz, wigcznie z duzymi powierzchniami
ciata takimi jak tors, doty pachowe i pachwiny

e jesli to mozliwe nalezy schtodzi¢ za pomocg lodowatego roztworu soli fizjologicznej
jamy ciata wiagcznie z brzuchem, pecherzem moczowym i otwartym brzuchem

hiperkaliemia

e dwuweglan sodu. Dawka jest taka sama z lub bez pomiaru gazéw tetniczych

e glukoza

0 dla dorostych: 50 GM plus 10 jednostek insuliny

0 dla dzieci: 25 GM plus 5 jednostek insuliny

nieprawidtowa tachykardia zatokowa najczesciej reaguje na leczenie kwasicy i hiperkalemii:
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e nalezy zastosowac standardowe leki z wyjatkiem blokeréw kanatu wapniowego, ktére
w obecnosci dantrolenu mogg powodowac hiperkalemie lub zatrzymanie pracy serca

— rabdomioliza: ptyny dozylnie, diuretyki
— hipokalcemia: glukonian wapnia lub chlorek

B Bez leczenia : Smiertelno$¢ siega 90%. Przy leczeniu dantrolenem smiertelnos¢ wynosi mniej niz
10-20%

> Gdzie?
B Nalezy przewiez¢ pacjenta na Oddziat Intensywnej Terapii

> Kiedy?
B Kiedy pacjent bedzie wystarczajgco stabilny

» Jak? Powinny zosta¢ zachowane standardowe $rodki ostroznosci, a zwtaszcza:
B Petny zestaw lekow do resuscytacji

B Inwazyjne monitorowanie cisnienia wewnatztetniczego i jesli to mozliwe cisnienia w zyle gtéwnej

» Interakcje z dantrolenem:

| Komplikacje leczenia dantrolenem: stabos¢ miesni, zaburzenia w przewodzie pokarmowym,
niewydolnos$¢ oddechowa (ostabienie miesni), nadmierne wydzielanie

[ Nie stosowac¢ blokeréw kanatu wapniowego, poniewaz w obecnosci dantrolenu mogg
wywotac zatrzymanie pracy serca

» Nie stosowaé wziewnych czynnikéw anestetycznych

» Nie stosowac sukcynylocholiny

» Sprawdz “Znieczulenie pacjenta z rozpoznang hipertermig ztosliwg”

» U pacjentéw z rozpoznang chorobg nalezy unika¢ do anestetycznych czynnikdw wyzwalajgcych
» Zaostrzenie stanu wystepuje u 25% pacjentdw nawet podczas leczenia dantrolenem

» Pacjenci powinni nosi¢ ze sobg w dokumentach informacje o chorobie, a takze zosta¢ poinformowani
o Srodkach ostroznosci, ktore muszg zostaé podjete w trakcie znieczulenia:

B Nie wolno stosowac znieczulenia wziewnego oprocz podtlenku azotu
B Nie stosowac sukcynylocholiny

B Inne $rodki anestetyczne sg bezpieczne do stosowania

» Nalezy skontaktowac sie z cztonkami rodziny pacjenta, aby zrobili badania genetyczne lub specjalng
biopsje miesni wykonywang tylko w wybranych centrach diagnostycznych. Lista tych centréw
znajduje sie na Stronie Europejskiej Grupy Hipertermii Ztosliwej (www.emhg.org)
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Zakazane $rodki anestetyczne

eter

halotan

enfluran

izofluran

sewofluran

desfluran

sukcynylocholina
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