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Choroby uktadu
miesniowo-szkieletowego

=#=dystrofie miesniowe
=®™=miotonie

=®0okresowy rodzinny niedowtad
=®miastenia

=®™zespot Lamberta-Eatona
=™zespot Guillain- Barre




Choroby osrodkowego uktadu
nerwowego

==gtywardnienie rozsiane
=*padaczka
=*=choroba Parkinsona

=#choroba Huntingtona
=*choroba Alzheimera
==stwardnienie zanikowe boczne
=™choroba Creutzeldt- Jakoba




Niedokrwistosci

=*=nljedoborowe

=*=hemolityczne

=®genetyczne




Choroby tkanki tgczne]

=®reumatyczne zapalenie stawow
=®={oczen uktadowy

==twardzina

=®zapalenie skorno-miesniowe




Choroby uktadu
miesniowo-szkieletowego

Spowodowane sg nieprawidtowg budowg
lub iloscig biatek wchodzgcych w sktad
cytoszkieletu komaorek miesniowych, ktore
przez to sg bardziej podatne na
uszkodzenia.




Dystrofie miesniowe

Manifestujg sie postepujgcym uposledzeniem
dziatania miesni szkieletowych | w mniejszym
stopniu miesnia sercowego | miesni gtadkich

typy dystrofii

~-Duchenne

~Becker

~-Emrey go-Dreifussa
-obreczowo-konczynowa
-twarzowo-fopatkowo-ramieniowa
~wrodzona

.oczno-gardtowa




Dystrofia miesniowa Duchenne a

=*=Dprak dystrofiny powoduje bezbolesne
zwyrodnienie | atrofie miesni szkieletowych

=*dzledziczenie recesywne zwigzane z
chromosomem X, klinicznie ujawnia sie u
chtopcow miedzy 2-5 rokiem zycia

=™wystepujgca kyfoskolioza moze wymagac
stabilizacji operacyjnej

=™zgony spowodowane sg zastoinowg
niewydolnoscig serca | zapaleniem ptuc




Dystrofia miesniowa Duchenne a

=*0becnie intensywne leczenie zaburzen
uktadu krgzenia | oddechowego przedtuza
przezycie pacjentow do 30 r.z.

=®™poziom kinazy kreatynowej] w surowicy
koreluje z zaawansowaniem choroby

=™Zniszczenie miesnia serca powoduje
kardiomiopatie, komorowe zaburzenia
rytmu, niewydolnosc¢ zastawki mitralne|




Dystrofia miesniowa Duchenne a

=®™zmniejszona sita miesniowa powoduje:
. hieefektywny kaszel — zaleganie wydzieliny

Zapalenie ptuc Zgon
. Zwolnienie perystaltyki
. 0pOznione oproznianie zotgdka

—* LECZENIE - objawowe - polepszanie
stanu odzywienia, funkcjonowania uktadu

oddechowego | krgzenia.




Dystrofia miesniowa Duchenne a
- Znieczulenie

=*powiktania anestezji wynikajg z wptywu
anestetykow na komorki miokardium 1 miesni
szkieletowych

=% istniejg liczne doniesienia o przypadkach zawatu

miesnia sercowego u dzieci z d. Duchenne a
poddanych znieczuleniu ogoélnemu (rabdomioliza i
hiperkaliemia)

=®sukcynylocholina powoduje uszkodzenie btony
komadrkowe] miesni— uwolnienie zawartosci
komorek




Dystrofia miesniowa Duchenne a-
znleczulenie

==anestetyki wziewne-prawdopodobnie powodujg
rabdomiolize w wyniku uwalniania wapnia z
retikulum endoplazmatycznego

=®|| cZescl pacjentow wystepuje sktonnosc do

hipertermii ztosliwe;
==zaleca sie stosowania dozylnych anestetykow,
unikanie wziewnych 1 sukcynylocholiny
==w d. Duchenne a nalezy spodziewac sie
tuzonego dziatania niedepolaryzujgcych
kow zwiotczajgcych




Dystrofila miesniowa
Duchenne a- znieczulenie

=™ zwiekszone ryzyko okotooperacyjnej
aspiracji tresci zotgdkowe]

=™ koniecznosc intensywnego leczenia
objawow z uktadu oddechowego czesto z
uzyciem wentylacji mechanicznej.




Miotonie

=™spowodowane sg zaburzeniami funkcjonowania
kanatow jonowych

==polegajg na opoznionym rozluznianiu miesni po
skurczu

==znane sg dwa typy miotonii (1-czestszy, dzielony
na m.wrodzong, dzieciecg, dorostych | pozng)

=™postac dorostych dziedziczona jest autosomalnie
dominujgco, objawy pojawiajg sie w 2 | 3 dekadzie
zycia.




Miotonie

Objawy:

=*=zwyrodnienie miesni

=™zacma

=% przedwczesne tysienie

=*=cukrzyca

==zaburzenia funkcjonowania tarczycy, nadnerczy

==atrofia gonad

=®zaburzenia pracy serca: bloki przedsionkowo-
komorowe, tachykardia, kardiomiopatia,
wypadanie ptatka zastawki mitralnej.

Nagte zgony w wyniku bloku p-k Ill, komorowych
zaburzen rytmu.




Miotonie

=®zaburzenia wentylacji:
tagodna hipoksemia, ostabiona
odpowiedz na hipoksje | hiperkapnie.

== ECZENIE:
.rozrusznik serca
blokery kanatow sodowych-meksyletyna,
fenytoina, prokainamid, tauryna,
clomipramina, imipramina.




Miotonie - znieczulenie

=*gskolina jest przeciwskazana-nasilony
skurcz miesni, czasami uniemozliwiajgcy
wentylacje intubacja,

=®™neostygmina- nasilenie miotonii

=#™0strozna interpretacja stymulacji nn.
obwodowych

=™nasilenie depresjii oddechowej po
opioidach, barbituranach, benzodiazepinach
| anestetykach wziwenych




Miotonie - znieczulenie

=™mozna stosowac propofol , POP,ZOP.

=™czesto wymagana jest wentylacja
mechaniczna po zabiegu.




Okresowe rodzinne porazenie

=®=kanatopatie- staty dokomaorkowy naptyw
jonow sodu powodujacy niepobudliwosc
btony komorkowe] komorki miesniowej |
nastepujgce ostabienie miesni.




Okresowe rodzinne porazenie

Postac hypokalemiczna:
==defekt kanatow wapniowych
=#poziom potasu <3 mEq/I
=#=czynniki wyzwalajgce:

- bogatoweglowodanowe positki

- WYyCzerpujacy wysitek

- infuzja glukozy z insuling
- stres

- hypotermia

=®™niedowtad nie obejmuje przepony

=®™|_eczenie - podaz potasu, acetazolamid, triamteren,
spironolakton

==z wiekiem przechodzi w postac przewlektg




Okresowe rodzinne porazenie

Postac hyperkalemiczna:
==defekt kanatow sodowych
=™poziom potasu>5.5mEq/I

==czynniki wyzwalajgce:
- odpoczynek po wysitku
- infuzja potasu
- kwasica metaboliczna
- hypotermia

=*ostabienie tak silne, ze moze by¢ konieczna
wentylacja mechaniczna

=~leczenie-dieta niskopotasowa, diuretyki
tiazydowe




Okresowe rodzinne porazenie -
Znleczulenie

==przedoperacyjna korekcja poziomu potasu w
surowicy

==unikanie czynnikow wyzwalajgcych

=™ monitorowanie poziomu potasu w okresie

pooperacyjnym i w trakcie dtuzszych znieczulen,
monitorowanie EKG

=™nalezy unika¢ sukcynylocholiny, nadmiernej
hyperwentylacji

==anestetyki wziewne sg bezpieczne

==ryzyko hypertermii ztosliwe]




Myasthenia gravis

==choroba o podtozu autoimmunologicznym
==zwiekszona nuzliwos¢ miesni
=™moze dotyczyc¢ kazdego miesnia szkieletowego,
chociaz gtownie dotyczy miesni unerwianych przez
nerwy czaszkowe
=™poczatkowe objawy:
- podwdjne widzenie
- dysartia
. dysfagia
- ostabienie mm. konczyn
=™przetom miasteniczny najczesciej jest wywotany
zapaleniem ptuc | czesto wymaga wentylacji
mechanicznej




Myasthenia gravis

==objawy z uktadu krazenia:
- Zapalenie miesnia sercowego
- zaburzenia przewodnictwa przedsionkowo-
komorowego
- zaburzenia fazy rozkurczowe| lewej komory

=#czynniki zaostrzajgce lub wywotujgce
miastenie:
. Infekcja wirusowa
. Clgza???
- przegrzanie
. operacje
- stres




Myasthenia gravis

Klasyfikacja Ossermanna:

'yp | - objawy oczne

'yp lIA - uogolnione ostabienie miesni

'yp IIB - uogolnione bardzie] nasilone
ostabienie miesni I/lub objawy opuszkowe

Typ Il - ostry, piorunujacy przebieg i/lub
zaburzenia oddechowe

Typ IV - ciezka uogodlniona miastenia.




Myasthenia gravis

=™rozpoznawanie

. objawy kliniczne
- test z edrofonium
- EMG
. przeciwciata przeciw receptorom Ach.

= |eczenie:
- Inhibitory cholinesterazy (przetom

miasteniczny/cholinergiczny)

- kortykosterydy

- leki Immunosupresyjne

- plazmafereza

- 1G- L.

. tymektomia




Myasthenia gravis- znieczulenie

=™unikanie srodkow zwiotczajgcych (anestetyki
wziewne utatwiajg intubacje)

=*=qgdy zwiotczenie jest konieczne nalezy stosowac
niewielkie dawki krotkodziatajgcych srodkow
zwiotczajacych (konieczne monitorowanie
przewodnictwa nerwowo-miesniowego)

=™0pornosc na sukcynylocholing, dziatanie
przedtuzone przez leczenie pirydostygming

=™ 0ostabienie miesni mogg nasilac: aminoglikozydy,
polimyksyna, beta-blokery, prokainamid,
kortykosterydy, fenytoina




Myasthenia gravis - znieczulenie

=*=depresja oddechowa jest nasilana przez:
barbiturany, benzodiazepiny, opioidy,
propofol.

=™2znieczulenie podpajeczynowkowe moze
byC stosowane w cigzy | do porodu,
preferowane sg amidowe LZM.




Zespot miasteniczny (Lamberta Eatona)

=®=\wspoftistnieje najczescie] z drobnokomaorkowym
rakiem ptuca | chorobami limfoproliferacyjnymi
=®™przeciwciata przeciwko kanatom wapniowy
zaleznym od napiecia- zmniejszone wydzielanie
Ach
=™ ofgczjg sie objawy autonomiczne:
. suchosc ust
. Impotencja
- hipotensja ortostatyczna
- Zaparcia
- zaburzenia pocenia




Zespot miasteniczny (Lamberta Eatona)

=*|eczenie:

. leczenie choroby podstawowe]

. 2,3-diaminopyridine - wzrost wydzielania |
orzedtuzenie dziatania Ach
mmunosupresja (kortykosterydy, azatiopryna)

. plazmafereza
g lV.

=®™znieczulenie-zwiekszona wrazliwosc na
depolaryzujgce 1 niedepolaryzujace srodKi
Zwiotczajace.







Zespot Guillain - Barre

=™neuropatia zapalna, choroba
autoimmunologiczna indukowana infekcjg
wirusowg lub bakteryjnag

=#=0ostro lub podostro przebiegajgce
ostabienie lub niedowtad miesni
szkieletowych, postepujacy dogtowowo od
konczyn dolnych; utrudnione potykanie,
zaburzenia wentylacji, zaburzenia uktadu
autonomicznego




Zespot Guillain — Barre - znieczulenie

==\wystepuje zwiekszona sktonnosc do hipotensii
przy zmianie pozycji ciata, utracie niewielkiej
objetosci krwi, dodatnim cisnieniu w drogach
oddechowych

=™larygoskopia | intubacja mogg spowodowac
znaczny wzrost HR 1 BP.

==nalezy unika¢ sukcynylocholiny (rowniez po
wyzdrowieniu)

=®cis-atrakurium | rokuronium- minimalny wptyw na
uktad sercowo- naczyniowy




Zespot Guillain - Barre - znieczulenie

==reakcje na niedepolaryzujgce srodki
Zwiotczajgce sg trudne do przewidzenia

=®ew. wentylacja mechaniczna




Choroby osrodkowego uktadu
nerwowego




Stwardnienie rozsiane

==0bjawy spowodowane sg ogniskami
demielinizacji w mozgu i rdzeniu kregowym
==wirus lub inny czynnik wyzwalajgcy

powoduje reakcje zapalng (limfocyty T)
prowadzacg do demielinizacji, przez co
aksony wystawione sg na dziatanie
szkodliwych substancji, wystepuja
zaburzenia przewodzenia.




Stwardnienie rozsiane

==objawy wystepujg w zaleznosci od miejsca
uszkodzenia:
.zaburzenia widzenia
267
.0sfabienie | niedowtady konczyn

.Zaparcia

nietrzymanie moczu

-neuralgia nerwu V

.zaburzenia rytmu serca
.zaburzenia uktadu autonomicznego




Stwardnienie rozsiane - znieczulenie

=™ |stniejg sprzeczne doniesienia na temat wptywu
zabiegu operacyjnego I znieczulenia

=#zapalenie, stres | gorgczka mogg zwiekszac
r'yzyko okotoperacyjnych zaostrzen

== wazne |est odpowiednie poinformowanie
pacjentow

==znieczulenie POP,ZOP zwigzane sg ze
zwiekszonym ryzykiem zaostszen (ogniska
demielinizacyjne sg bardzie] wrazliwe na dziatanie
LZM-wzgledna neurotoksycznosc)




Stwardnienie rozsiane - znieczulenie

==dozylna suplementacja kortykosterydow
==|eki Immunosupresyjne majg dziatanie
kardiodepresyjne

==paklofen zwieksza wrazliwosc¢ na
niedepolaryzujgce srodki zwiotczajgce

==|eki przeciwpadaczkowe-przeciwnie

==przedtuzona tlenoterapia | wentylacja
mechanicza




Padaczka

==drgawki sg czestym objawem wielu chorob
OUN
==wynikajg z nadmiernych wytadowan duzej

liczby neurondw ulegajgcych synchronicznej
depolaryzacji

=™|diopatyczne drgawki pojawiajg sie w
dziecinstwie




Padaczka

==nagty poczatek drgawek w
mtodosci lub wieku srednim wskazuje na
miejscowg chorobe OUN (guz)

=*po 60 r. z. wynika z choroby naczyn
mozgowych, urazu gtowy, guza, infekcji,
zaburzen metabolicznych




Padaczka - znieczulenie

=™Leczenie przeciwpadaczkowe powinno byc
utrzymane do czasu zabiegu | ponownie

wprowadzone jak najszybciej (utrzymanie poziomu
lekdw w surowicy)

==Dziatania uboczne lekéw p.padaczkowych:
leukopenia, anemia, zapalenie watroby, zapalenie
trzustki, niewydolnosc¢ watroby, zaburzenia
Krzepniecia, anemia aplastyczna,
kardiotoksycznosc, niedoczynnosc tarczycy,
wysypka, nadwrazliwosc¢




Padaczka - znieczulenie

==Wiekszos¢ anestetykdw wziewnych
zwieksza aktywnosc¢ drgawkowg (rowniez
podtlenek azotu), izofluran | desfluran-

najrzadziej-zalezna od dawki depresja
czynnoscli EEG

=™ketamina | metoheksital mogg powodowac
drgawki

==srodkami z wyboru s3 tiopental, propofol,
benzodiazepiny




Padaczka - znieczulenie

==fentanyl, sufentanyl, alfentanyl,
remifentanyl mogg powodowac mioklonie
lub sztywnosc¢ klatki piersiowe], ktore moga

by¢ mylone z napadem drgawek
=™pacjencli otrzymujgcy fenytoine |

karbamazepine wykazujg opornosc na

niedepolaryzujgce srodki zwiotczajace.




Choroba Parkinsona

==choroba zwyrodnieniowa OUN spowodowana
utratg neuronow dopaminergicznych w istocie
czarnej jgder podstawy mozgu

=™cechg charakterystyczng sg ciatka Lewy ego -

cytoplazmatyczne skupiska alfa-synukleiny
wystepujgce rowniez w innych obszarach mézgu i
nerwach obwodowych,

=#™etiologia-wieloczynnikowa (m.in. genetyczna,
wirusowa)




Choroba Parkinsona

=®=objawy kliniczne spowodowane s3g
niedoborem dopaminy (wzrost aktywnosci

GABA hamuje aktywnosc¢ kory motorycznej):
. drzenie spoczynkowe
. Sztywnos¢ mm. typu kota zebatego
. bradykinezja
- Szurajgcy chod
- hieruchoma twarz
- tojotok, slinotok
- zaburzenie ruchomosci gatek ocznych
. demencja.




Choroba Parkinsona-leczenie

=™ma na celu zwiekszenie poziomu
dopaminy w OUN -levodopa-podawana p.o.

przeksztatcana jest o

nudnosci,wymioty, hi
obwodowy inhibitor o
=™entacapone-inhibitor katecholo-O-
transferazy- blokuje obwodowy metabolizm
levodopy | zwieksza je] biodostepnosc

o dopaminy, powoduje
notensje (carbidopa-

ekarboksylazy)




Choroba Parkinsona-leczenie

==inhibitory monoaminooksydazy B-
selegilina, ropinirol
=™agonisci receptorow dopaminowych-

bromokryptyna, pergolina*, kabergolina*,
pramipexol, ropinirol (*powodujg wtoknienie
zastawek serca)

=™zniszczenie gatki bladej | implantacja
stymulatora




Choroba Parkinsona-znieczulenie

==leki powinny by¢ podawane do czasu zabiegu
(levodopa na krotki okres pottrwania, przerwa w
stosowaniu dtuzsza niz 6-12 godz. moze
prowadziC do ostrej sztywnosci miesni z

zaburzeniami wentylacji)
==apomorfina-s.c. lub i.v. -agonista dopaminy
=™unikanie antagonistow dopaminy-fenotiazyny,
droperidol, metoclopramid
==alfentanyl | fentanyl-ostre dystonie




Choroba Parkinsona - znieczulenie

==ketamina, izofluran, sevofluran, desfluran-
moga byc¢ stosowane (u starszych
pacjentow wspotistniejg choroby serca)

==Inhibitory MAO-wydajg sie
choC sg doniesienia o wyste
pobudzenia, sztywnosci | hy

0yC bezpieczne,
powaniu

nertermil

=™agonisci dopaminy-zwiekszone ryzyko
ztosliwego zespotu neuroleptycznego




Choroba Parkinsona-znieczulenie

=®\\Spotistniejg zaburzenia autonomiczne:
. hipotensja ortostatyczna
. Zwiekszone dziatania hipotensyjne anestetykow
wziewnych

=®=nadmierne slinienie | zaburzenia
funkcjonowania wpustu-zagrozenie
zachtystowym zapaleniem ptuc

=®™zaburzenia oddechowe-obturacja gornych
drog oddechowych

=®™splgtanie | halucynacje-dzien po zabiegu.




Choroba Huntingtona

==choroba neurodegeneracyjna, dziedziczona
autosomalnie dominujaco
==huntingtyna-zmutowane biatko wystepuje gtownie
w komaorkach mozgowych, po roztozeniu przez
kaspaze powoduje powstanie cytotoksycznych
metabolitow
==atrofia komorek w jgdrze ogoniastym | skorupie
=™objawy kliniczne:
- ruchy plgsawicze
. demencja




Choroba Huntingtona

==atrofia podwzgorza prowadzi do:

spadku poziomu testosteronu, wzrostu

poziomu kortyzolu | cukrzycy
=®™poczatek choroby miedzy 35 a 40 r.z.

(ale rowniez w dziecinstwie | starosci)
=™czas trwania 0k.17 lat, czeste samobojstwa
=™zgony-niedozywienie | zachtystowe

zapalenie ptuc




Choroba Huntingtona - leczenie

==nlie ma specyficznej terapii

=™stosuje sie haloperidol, flufenazyna,
olanzapine, amantadyne, riluzol,
tetrabenazin

==|ekl przeciwdepresyjne

==padania nad dziataniem
neuroprotekcyjnym koenzymu Q |
minocykliny




Choroba Huntingtona-znieczulenie

==mato wiadomosci

=™\ miare postepu choroby wzrost ryzyka
zachtystowego zapalenia ptuc

==propofol-najszybsze wybudzenie sposrod
anestetykow dozylnych

==preferowane sg krotkodziatajace srodki
Zwiotczajgce

=™spadek poziomu cholinesterazy moze
wydtuzyc¢ dziatanie sukcynylocholiny




Choroba Huntingtona-znieczulenie

=™mozna stosowac znieczulenie przewodowe

=®*zwiekszone ryzyko powiktan oddechowych




Choroba Alzheimera

==gtowna przyczyna demencji w USA (1% w
60r.z., 30% w 85r.2.)
==o0bjawy:

. WcCzesne-pogorszenie pamieci, zubozenie jezyka

. pOzne-zaburzenia czuciowo-ruchowe,
zaburzenia chodzenia, drgawki, splatanie ,
psychozy




Choroba Alzheimera

==CT, NMR, PET- do roznicowania z innymi
typami demencji (atrofia hipokampa moze
poprzedzac wystepowanie objawow

klinicznych)
==odktadanie amyloidu-oligopeptydy beta,
ktore aktywujg apoptoze komorek




Choroba Alzheimera - leczenie

==odktadanie amyloidu: statyny, miedz, cynk,
Inhibitory beta | gamma sekretazy
==neuroprotekcja:antyoksydanty, NGF, leki

przeciwzapalne, inhibitory kaspazy,
Inhibitory MAO, Inhibitory cholinesterazy

==odbudowa komodrek nerwowych: NGF,
transplantacja komorek, komorki
macierzyste




Choroba Alzheimera - leczenie

=™We wczesnym stadium stosuje sie

Inhibitory cholinesterazy:
- donepezil
- rivastigmine

. galantamina

=®™dziatania niepozadane:
nudnosci,wymioty, bradykardia, omdlenia,
zmeczenie




Choroba Alzheimera - znieczulenie

-przy wyborze lekdéw nalezy bra¢ pod uwage:
stan ogolny pacjentow
stopien uposledzenia neurologicznego
Interakcje miedzy lekami

-pacjenci sg czesto zdezorientowani |
niewspotpracyjacy

-preferowane sg srodki zapewniajgce szybkie
budzenie sie: propofol, desfluran | sewofluran




Choroba Alzheimera - znieczulenie

posrod lekow antycholinergicznych
oreferowane sg nieprzechodzace przez
pariere krew -maozg-glikopyrolat,

Inne(atropina, skopolamina)-pogtebiajg
demencje

-przedtuzone dziatanie sukcynylocholiny przy
leczeniu inhibitorami cholinesterazy




Stwardnienie zanikowe boczne Ls, siLa,

choroba Lou Geringa, choroba neuronu ruchowego)

-choroba degeneracyjna dotyczgca gornego |
dolnego neuronu ruchowego
-Zzgon w ciggu 3-5 lat od poczatku choroby

(tylko 10% -10 lat)
-przyczyna jest nieznana (metale ciezkie,
wptywy srodowiska, genetyka 5-10%)




Stwardnienie zanikowe boczne-objawy

-ostabienie, atrofia | drzenia peczkowe miesni
szkieletowych obejmujgce stopniowo coraz
wiekszg liczbe miesni, w tym jezyka, gardta, Krtani
| klatki piersiowe]

-dysartria | dysfagia-zajecie opuszki

-niewydolnosc¢ oddechowa (zgon)

-zaburzenia uktadu autonomicznego:

wzrost spoczynkowej akcji serca (po podaniu atropiny

bradykardia)
hipotensja ortostatyczna
wzrost poziomu A1 NA




Stwardnienie zanikowe boczne

-leczenie:
rluzol-
(przedtuza zycie o 4- 18 miesiecy)

-Zznieczulenie:

zwiekszona wrazliwosc na niedepolaryzujgce
srodki zwiotczajgce

wzrost ryzyka aspiracji

pooperacyjna respiratoroterapia

zaburzenia uktadu sercowo-naczyniowego




Choroba Creutzfeldta - Jakoba

-Z grupy chorob pasazowalnych encefalopatii

gabczastych
-wakuolizacja tkanki mozgowej I destrukcja

neuronow
-typy:
rodzinna- fCJD
sporadyczna- sCJD
jatrogenna- ICJD
variant- vCJD




Choroba Creutzfeldta - Jakoba

-powodowana jest przez priony (PrP)-mate
biatkopochodne substancje pozbawione kwasow
nukleinowych, ktore ulegty przeksztatceniu w formy
patologiczne(PrP>¢) atakujgce nerwy obwodowe |
rozprzestrzeniajgce sie centralnie, rowniez przez uktad
limfatyczny

-objawy kliniczne: sCJD
podostre otepienie
mioklonie
charakterystyczne zmiany w EEG

postepujgca utrata funkcji poznawczych |
neurologicznych




CJD

vCJD:

dysforia, lek , wycofanie, bezsennosc: pozniej objawy
neurologiczne

transmisja przez zainfekowane produkty pochodzenia
Zwierzecego

ICJD:

transmisja przez zainfekowane przeszczepy opony
twardej, rogowek; narzedzia chirurgiczne, hormon
wzrostu i krew.

-nie ma specyficznego leczenia,

prowadzi sie badania nad metodami zapobiegajgcymi
przenoszeniu prionow z obwodu do OUN i nad
regeneracjg neuronow




CJD - znieczulenie

-duze ryzyko transmisji choroby podczas
czynnosci zabiegowych (mozg, rdzen, PMR,
tkanka limfatyczna, krew)

-uzycie jednorazowego sprzetu, w tym masek

twarzowych, uktadow oddechowych,

laryngoskopow, rurek intubacyjnych
-zwiekszone ryzyko zachtysniecia-zaburzenia

potykania, ostabione odruchy krtaniowe
-sukcynylocholina powinna byc¢ unikana
-zaburzenia uktadu sercowo-naczyniowego




Choroby tkanki tgczne]

1.Reumatoidalne zapalenie stawow.

2.Uktadowy toczen rumieniowaty.

3.Twardzina uktadowa.

4.Zapalenie wielomiesniowe/zapalenie
skdrno-miesniowe.

5.Zespoty naktadania




Reumatoidalne zapalenie stawow

-przewlekta choroba zapalna obejmujgca
symetrycznie stawy | inne uktady

-patogeneza.aktywowane komorki srodbtonka
0rzyciagajg czasteczki adhezyjne wigzace biatka
nastepuje stymulacja limfocytow linii T i B. TNF, 1l-1,
I-6 powodujg reakcje zapalng. Limfocyty B
orodukujg autoprzeciwciata —czynnik reumatoidalny
zwiekszajgce produkcje cytokin.

W stawach nastepuje hiperplazja komorek maziowki z
naciekiem limfocytow i fibroblastow, co prowadzi do
destrukcji powierzchni stawowe).




Reumatoidalne zapalenie stawow

-pierwsze zajete sg stawy dtoni i nadgarstkow
(srodrecznopaliczkowe | miedzypaliczkowe)

-stawy kolanowe

-u 80% chorych zmiany wystepujg w szyjnym
odcinku kregostupa; niestabilnosc¢ atlantoaxial,
niestabilnos¢ subaxial

-stawy w krtani-pierscieniowato-nalewkowe-
ograniczenie ruchomosci strun gtosowych,
uogolniony obrzek btony sluzowej krtani

-stawy skroniowo-zuchwowe




Reumatoidalne zapalenie stawow

-0bjawy pozastawowe:
skora: objaw Raynauda, martwica palcow
oczy.zapalenie twardowki, owrzodzenia rogowki

ptuca: wysiek w jamach optucnowych,
zwtoknienie ptuc, zaburzenia restrykcyjne i
obturacyjne ; LEKI

ukfad sercowo- naczyniowy:.zapalenie
osierdzia-1/3 chorych, tamponada, choroba
wiencowa, zapalenie miesnia sercowego,
nadcignienie ptucne, zaburzenia funkcji
rozkurczowej, zaburzenia rytmu,




Reumatoidalne zapalenie stawow

nerki:zapalenie ktebuszkow nerkowych,
wtoknienie srddmigzszowe, ztogi
amyloidu; niewydolnos¢ nerek

krew: niedokrwistosc (tagodna prawie u
wszystkich chorych-spadek erytropoezy,
wptyw lekdw), leukopenia

uktad nerwowy: zespoty kompresyjne,
zapalenia nerwow,

zapalenie watroby




Reumatoidalne zapalenie stawow-
leczenie

-cele-osiggniecie | podtrzymanie remisji, poprawa funkcjonowania
-trzy grupy lekow: NLPZ,

kortykosterydy,

DMARDSs (disease modifying antirheumatic drugs)
Syntetyczne:
Metotreksat-hepatotoksycznosc, niedokrwistosc, leukopenia;
leflunomid-hepatotoksycznos¢, utrata wagi, nadcisnienie tetnicze,

cyklosporyna-nefrotoksycznos¢, nadcisnienie tetnicze,
hipomagnezemia,

Azatiopryna-biliary stasis, leukopenia,
Cyklofosfamid:leukopenia, hamowanie pseudocholinesterazy
ztoto-anemia aplastyczna, zapalenie nerek, zapalenia skory,
hydroksychlorochina-miopatie, retinopatie,

sulfasalazyna, minocyklina,




Reumatoidalne zapalenie stawow

Biologiczne: (zwiekszajg ryzyko infekcji)

Antagonisci TNF: infliximab, etanercept,
adalimumab

Antagonista Il-1: anakinra
Antagonista ll-6:tocilizumab
Inhibitor limfocytow T.abatacept

Przeciwciato monoklonalne CD20:
rituximab




Reumatoidalne zapalenie stawow-

leczenie

-procedury chirurgiczne: synovectomia,
tenoliza, artroplastyka (leczenie bolu,

poprawa fun

Kcjonowania)

-okotooperacyjna suplementacja steroidow

doustnych u

pacjentow nimi leczonych




Reumatoidalne zapalenie stawow-
Znleczulenie

-indywidualna przedoperacyjna ocena kazdego pacjenta
-trudna intubacja

-niestabilnosc¢ atlantoaxial podczas zgiecia szyi grozi
kompresjg rdzenia kregowego-pierwszym objawem
zajecia szyi moze by¢ bol karku z promieniowaniem do
potylicy (zatozenie kotnierza). Nalezy wykonywac
przedoperacyjnie badania obrazowe-RTG, CT, NMR,
gdy nie jest znany stopien zajecia Stawow szyjnego
odcinka kregostupa.

RozwazyC intubacje u przytomnego pacjenta lub z
uzyciem fiberoskopii.

Przy zajeciu stawow cricoarytenoid ze wzgledu na rumien |
obrzek strun gtosowych moze bycC konieczne uzycie
rurki intubacyjnej o mniejszej srednicy.




Reumatoidalne zapalenie stawow -
Znleczulenie

-przy ciezkim schorzeniu ptuc moze byc
konieczna pooperacyjna sztuczna
wentylacja

-liczne dziatania niepozgdane lekow
-ostrozne uktadanie pacjentow




UKELADOWY TOCZEN
RUMIENIOWATY (SLE)
-najczesciej chorujg kobiety w wieku

rozrodczym pochodzenia afrykanskiego |
azjatyckiego

-autoprzeciwciata przeciwko polimerazie
DNA 1 RNA, kardiolipinie, fosfoproteinom
(pojawiajg sie nawet 2-9 lat przed
klinicznymi objawami)




Uktadowy toczen rumieniowaty (SLE)-
objawy

-wedrujgce zapalenie stawow i skory
-rumien policzkowy tylko u 1/3 chorych

-zajecle nerek (lupus nephritis; proteinuria, HA,
zmniejszony klirens krestyniny)-u 50-60%, czesta
przyczyna zgonow; u 10-20% chorych z SLE konieczne
sg dializy |1 przeszczep nerek

-zajecie OUN-u 50%, wtorne do zapalenia naczyn-
drgawki, udar, demenCJa psychozy, zapalenie rdzenia,
neuropatia obwodowa

-zapalenie optucnej | osierdzia: tamponada serca
wystepuje rzadko

-zaawansowana arterioskleroza, zaburzenia
przewodnictwa, zapalenie wsierdzia




Uktadowy toczen rumieniowaty (sle) -
objawy

-zapalenie ptuc, nadcisnienie ptucne
(wspotistniejgce z objawem Raynauda),
krwawienia do pecherzykow ptucnych, choroby
restrykcyjne

-zajecie stawow pierscieniowato-nalewkowych:
chrypka, stridor, obtruracja drog oddechowych

-powiktania zatorowo-zakrzepowe (przeciwciata
antyfosfolipidowe-1/3 chorych)

-zapalenie trzustki, otrzewnej, niedokrwienie jelit,
zapalenie watroby




Uktadowy toczen rumieniowaty (SLE) -
leczenie

-NLPZ

-leki przeciwmalaryczne-kontrolujg zapalenie
stawow | skory, dziatajg przeciwzakrzepowo

-korytkosterydy
-leki Immunosupresyjne

DZIALANIA NIEPOZADANE




Uktadowy toczen rumieniowaty (SLE) -
polekowy

-po ponad 80 lekach, np.:
prokainamid, chinidyna, hydralazyna,
metyldopa, enalapril, klonidyna, izoniazyd,
minocyklina

-objawy tagodne, przede wszystkim bole stawow,
gorgczka, niedokrwistosc¢, leukopenia

-ustepuje po tygodniach a nawet miesigcach po
zaprzestaniu stosowania danego leku




Uktadowy toczen rumieniowaty (SLE) -
znieczulenie

-Uwazna ocena przedoperacyjna

-RTG, echokardiografia, badania czynnosciowe ptuc,
stopien niewydolnosci nerek-wywiad

-sktonnosc¢ do pooperacyjnych zakazen

-ocena warunkow intubacyjnych -moze wystepowac
obrzek krtani po ekstubacji-kortykosteroidy
zmniejszjg objawy

-okotooperacyjna suplementacja steroidow doustnych
u pacjentow nimi leczonych

-cyklofosfamid wydtuza dziatania sukcynylocholiny,
gdyz hamuje osoczowg cholinesteraze




Twardzina

-nadmierne widknienie skory | narzadow
wewnetrzych

-aktywacja komorek srodbtonka powoduje

wzrost aktywnosci komorek
immunologicznych w tym limfocytow T i B;
powstaje reakcja zapalna i oblitercja

matych tetnic I tetniczek oraz w koncu
wtoknienie | atrofia narzgdow




Twardzina-objawy

-skora staje sie pogrubiata i obrzeknieta; ostatecznie
dochodzi do jej atrofii, widknienia | napiecia
prowadzgcych do ograniczenia ruchomosci stawow

-objaw Raynauda u 85%chorych

-witdknienie srodmigzszowe ptuc, nadcisnienie ptucne,
zmniejszenie pojemnosci dyfuzyjnej

-zwtoknienie miesnia sercowego (70-80%, objawy u 1/4),
obnizenie frakcji wyrzutowej, zaburzenia rytmu,
zapalenie osierdzia

-uposledzenie funkcji nerek

-zwolniona perystaltyka przewodu pokarmowego, refluks
zotgdkowo-przetykowy, zachtystowe zapalenie ptuc




-cyklofosfamid,

-kortykosteryd

Twardzina - leczenie

Y,

-blokery kana
Konwertazy

prostacyklin

Ow wapniowych, inhibitory
angiotensyny,
a-leczenie zaburzen serca,

nadcisnienia ptucnego | objawu Raynauda

-statyny-prote

kcyjne dziatanie na srodbtonek,

przeciwzapalne

-na etapie badan-antagonisci receptora endoteliny
A- ambrisentan, sitaxsentan




Twardzina - znieczulenie

-trudnosci w intubacji-zwtoknienie | napiecie skory twarzy
ograniczajg czynng | bierng ruchomosc¢ w stawach
skroniowo-zuchwowych

-Intubacja przytomnego pacjenta, fiberoskopia,
tracheostomia

-unikanie intubacji przez nos-ryzyko krwotoku
-ryzyko zachtystowego zapalenia ptuc

-przy uposledzeniu pracy serca konieczne jest
monitorowanie inwazyjne-nasilona reakcja na wziewne
anestetyki

-trudnosci w dostepie dozylnym
-wzrost wrazliwosci na srodki zwiotczajace




Twardzina - znieczulenie

-anestezja regionalna jest dopuszczalna-
przedtuzone dziatanie LZM




Miopatie zapalne

-zapalenie wielomiesniowe (bole
miesniowe,ostabienie miesni
proksymalnych )

-zapalenie skorno-miesniowe (wysypka)

u 50% wspotistniejg choroby ptuc,
wtoknienie miesnia sercowego,
nowotwory

-Inclusion body myositis
Leczenie: sterydy, leki Immunosupresyjne




Miopatie zapalne - znieczulenie

-czasamli wystepujg zaburzenia ruchomosci
stawow skroniowo-zuchwowych | odcinka
szyjnego kregostupa-trudnosci w intubaciji

-dysfagia i refluks przetykowo-zotgdkowy sg
powszechne-sprzyjajg aspiracji

-hiper
-przec

Kallemia po sukcynylocholinie
tuzone dziatanie niedepolaryzujgcych

Sroc

kow zwiotczajgcych

-ew. Inwazyjne monitorowanie




Choroby skory




Pecherzowe oddzielanie naskorka

-wrodzona lub nabyta choroba skory polegajgca na
zmniejszeniu lub braku normalnych potaczen
miedzykomorkowych i oddzielaniu sie jej warstw,
Z gromadzeniem ptynu | tworzeniem pecherzy

-trzy grupy w zaleznosci od miejsca tworzenia
pecherzy:

*EB simplex-dot. naskdrka-postac tagodna

*EB junctional-dot. btony podstawnej-typ Herlitz
smiertelny w 1 r.z. z zajeciem krtani; typ nonHerlitz

*EB dystrophica-dot. skory wtasciwe] (DEB)




Pecherzowe oddzielanie naskorka

DEB

-defekt kolagenu Vll-ciezkie bliznowacenie palcow
rak | stop z pseudosyndaktylig, ankylozg stawow
sSrodpaliczkowych i zanikiem stawoOw srodrecza |
sSrodstopia

-wtorne zakazenia pecherzy

-czesto zajety jest przetyk-dysfagia, zwezenie
prowadzgce do zaburzen odzywiania

-kardiomiopatia rozstrzeniowa ze zmniejszeniem

EF | tworzeniem skrzeplin




Pecherzowe oddzielanie naskorka

-ktebuszkowe zapalenie nerek (Streptococcus)

-hipoalbuminemia-w wyniku zapalenia nerek, utraty
biatka do pecherzy, zaburzen odzywiania

-niedokrwistosc¢-spowodowana zaburzeniami
odzywiania |1 czestymi infekcjami-

-hipoplazja szkliwa

Pacjenci zazwyczaj umierajg przed 30r.z.

Leczenie jest nieskuteczne (fenytoina-inhibitor
kolagenazy-krotkotrwaty efekt, w przysztosci
przeszczepy skory modyfikowanej genetycznie)




Pecherzowe oddzielanie naskorka-
Znleczulenie

==unikanie urazow skaory i bton sluzowych
== odpowiednio wyscietane mankiety do mierzenia
BP

==kaniule naczyniowe nie powinny byc

przyklejane plastrami

=®*=maski twarzowe i twarz pacjenta nalezy
odpowiednio nasmarowac

=™nabtonek nosa, jamy ustnej | gardta jest bardzo
podatny na powstawanie pecherzy w wyniku
tarcia, prowadzgcych do obturacji drog
oddechowych | krwotokow




Pecherzowe oddzielanie naskorka -
Znieczulenie

=*=w DEB czesto zajeta jest krtan

=*jezell intubacja jest konieczna nalezy
odpowiednio nasmarowac laryngoskop |
rurke intubacyjna

==Dbliznowacene jamy ustne] moze
prowadzi¢ do mikrostomili unieruchomienia
jezyka

=™polecana jest ketamina

=™mozna stosowac analgezje przewodowa




Pecherzyca

=*=Choroba autoimmunologiczna- IgG
atakujgc desmogleing 31 1 przyczyniajg sie
do utraty potgczen miedzy komorkami
naskorka | nabtonka

==|eki moggce wywotac pecherzyce to
np.:penicylamina, cefalosporyny,
fenobarbital, inhibitory konwertazy
angiotensyny, propranolol, levodopa,
nifedypina, NLPZ




Pecherzyca

=™najczestsza jest pecherzyca zwyczajna-
uszkodzenia w obrebie jamy ustnej wystepuja u
50-70% chorych 1 mogag poprzedzac objawy
skorne, inne zajete okolice to gardto, krtan,
przetyk, spojowki, cewka moczowa, szyjka

macicy, odbyt

=™zZmiany w jJamie ustnej | gardle w trakcie
jedzenia powodujg bol w wyniku czego dochodzi
do zaburzen odzywiania

= Uutrata ptynow I biatka przez pecherze i
ztuszczony naskorek, wtorne infekcje




Pecherzyca

Leczenie

=#=kortykosteroidy

==DAPSON

=*=metotreksat, cyklofosfamid

=*=rituksimab-przeciwciato monoklonalne
anty-CD-20

Zespot paraneoplastyczny-chtoniaki i
biataczki-zmiany skorne i w jamie ustnej,
obturacja drog oddechowych w wyniku
oddzielania sie nabtonka tchawicy i
oskrzeli




Pecherzyca - znieczulenie

=*dobre leczenie przedoperacyjne,
suplementacja sterydow

==delikatne traktowanie bton sluzowych

=*=ketamina | znieczulenie przewodowe

=*=dziatania uboczne lekow




Niedokrwistoscl - rodzaje

*niedoborowe (obnizony poziom zelaza,
witaminy B12, kwasu foliowego,n. chorob
przewlektych)

*hemolityczne (sferocytoza, niedobor
dehydrogenazy glukozo-6-fosforanu,
Immunologiczna )

*genetyczne (sierpowatokrwinkowa,
talasemie)




Niedokrwistos¢ megaloblastyczna

-Spowodowana niedoborem witaminy B,
kwasu foliowego , czynnika wewnetrznego

-niedobor B,, moze powodowac obwodowe

neuropatie (symetryczne zaburzenia
propriocepcji 1 czucia wibracji)- nalezy
doktadnie zbadac pacjenta przed
planowanym znieczuleniem
przewodowym




Niedokrwistos¢ megaloblastyczna

-Wwptyw podtlenku azotu na wit. B,, jest
kontrowersyjny

-przedituzona ekspozycja na N,O powoduje
a. megaloblastyczng | zmiany
neurologiczne

-u wrazliwych pacjentow (przewlekle chorzy,
starsi) nawet krotki kontakt z N,O moze
wywotac niedokrwistosc

-wzrasta liczba doniesien o neuropatiach




Sferocytoza wrodzona

-jedna z wrodzonych chorob polegajgcych na defekcie

ptony komorkowej erytrocytow (inne: eliptocytoza,

pyropoikilocytoza, stomatocytoza) prowadzgcym do

nemolizy

-delikatne, okrggte erytrocyty sg niszczone przez
sledzione co prowadzi do przewlekte
niedokrwistosci; wystepuje kamica zoétciowa |
podwyzszone stezenie bilirubiny w surowicy

-infekcja lub niedobdr kwasu foliowego wywotujg
przetomy hemolityczne objawiajgce sie
niedokrwistoscig, wymiotami i bolami brzucha




Sferocytoza wrodzona

Leczenie:

-splenektomia (po 6 1. z.)

-transfuzje s rzadko konieczne, gdyz
rozwijajg sie mechanizmy kompensacyjne
takie "a< w innych przewlektych
niedokrwistosciach:

wzrost rzutu serca

wzrost ilosci 2,3-difosfoglicerynianu 2,3-DPG
wzrost objetosci osocza

obnizenie lepkosci osocza




Niedobor dehydrogenazy glukozo-6-
fosforanu

-dotyczy 400 milionow ludzi na swiecie

-powoduje opornos¢ na malarie

-wystepuje spadek produkcji NADPH co powoduje,
Ze erytrocyty sg wrazliwe na dziatanie utleniaczy,

ktore denaturujg tancuchy globiny I przez to
prowadzg do wewngtrznaczyniowej hemolizy
-poniewaz pacjenci sg niezdolni do redukcji
methemoglobiny nie nalezy podawac im
nitroprusydku sodu i prylokainy




Niedobor dehydrogenazy glukozo-6-
fosforanu

-niektore leki powodujg destrukcje
erytrocytow:
fenacetyna, aspiryna-w wysokich dawkach,
penicyclina, streptomycyna, chloramfenikol,
sulfacatamid, sulfanilamid, sulfapirydyna, kwas
nalidyksowy, izoniazyd, chinina, prymachina,
chinidyna, doksorubicyna, btekit metylenowy,
nirtofurantoina

-przetom zaczyna sie 2-5 dni po podaniu
leku | zazwyczaj ulega samograniczeniu




Immunologiczna anemia hemolityczna

-trzy typy:
nemoliza autoimmunologiczna
N. wywotana lekami

n. alloimmunologiczna (konflikt Rh)




Immunologiczna anemia hemolityczna

-anemia z zimnymi
przeciwciatami(autoprzeciwciata klasy Ig
M) przetom wywotywany jest przez niskag
temperature w sali operacyjnej lub
hipotermie przy zabiegach
kardiochirurgicznych

-zapobieganie:

zapewnienie odpowiednie] temperatury w
otoczeniu pacjenta

plazmafereza przed zabiegami w hipotermi




Immunologiczna anemia hemolityczna

Anemia wywotana lekami:

-typ z autoprzeciwciatami (alfa-metyldopa)

-typ wywotany haptenami (penicylina)

-typ z kompleksami immunologicznymi
(chinina, chinidyna, sulfonamidy, izoniazyd,
fenacetyna, acetaminofen, cefalosporyny,
tetracykliny, hydralazyna,
hydrochlorotiazyd)




Immunologiczna anemia hemolityczna

Leczenie:

-kortykosterydy

-leki Immunosupresyjne

-splenektomia (u wybranych pacjentow)




NIEDOKRWISTOSC

sierpowatokrwinkowa (Sickle Cell Disease)

-spowodowana jest mutacjg w 11 chromosomie,
heterozygoty (HbSA) zwykle nie wykazujg objawow chorobowych,
homozygoty (HbSS)

-produkowany jest nieprawidtowy tancuch beta
globiny- niestabilny, 0 zmniejszonej
rozpuszczalnosci-HbS,

-przy ekspozycji na niskg preznosc tlenu
nastepuje polimeryzacja I precypitacja HbS z
deformacjg erytrocytow, hemolizg |
przedwczesnym ich niszczeniem(12-17 dni)




NIEDOKRWISTOSC

sierpowatokrwinkowa (Sickle Cell Disease)

-erytrocyty przybierajg ksztatt sierpow
powodujgc mechaniczne przeszkody w
przeptywie krwi w matych naczyniach-

nastepuje zwolnienie przeptywu | dalsze
zaburzenia w oksygenacji- bal,
niedokrwienie tkanek, zawat




NIEDOKRWISTOSC

sierpowatokrwinkowa (Sickle Cell Disease)

-objawy dotyczg wszystkich narzgdow
*anemia hemolityczna, anemia aplastyczna, leukocytoza
*zawat sledziony, hiposplenizm, sekwestracja sledziony

*OUN-udar niedokrwienny, krwotoczny, tetniak, zapalenie
opon moézgowo-rdzeniowych

*uktad miesniowo-szkieletowy-bol, hyperplazja szpiku,
deformacje, zaburzenia wzrostu, owrzodzenia skory

*kardiomegalia, nadcisnienie ptucne, serce ptucne,
niewydolnosc¢ rozkurczowa

*martwica brodawek nerkowych, niewydolnosc¢ nerek




NIEDOKRWISTOSC

sierpowatokrwinkowa (Sickle cell Disease)

*ACS, hipoksemia, zawat ptuca, wtoknienie, astma,
bezdech senny, zapalenie ptuc

*7zoftaczka, zapalenie watroby, marskos¢, kamica

*retinopatia

*Immunosupresja

*depresja, narkomania.




NIEDOKRWISTOSC

sierpowatokrwinkowa (Sickle Cell Disease)

*Leczenie:

-NLPZ, opioidy, tlenoterapia, nawodnienie,
ewentualnie transfuzja

*Cztery stany zagrozenia zycia: sepsa,
przetom aplastyczny, przetom

sekwestracyjny sledziony, zespo6t ostrej
klatki piersiowe] (acute chest syndrome-

ACS)




NIEDOKRWISTOSC

sierpowatokrwinkowa (Sickle cell Disease)

ACS

-smiertelnosc-1-20%

-dusznosc¢, swiszczgcy oddech, hipoksemia, nacieki w
ptucach

-ARDS, zapalenie ptuc,

-leczenie:tlenoterapia, transfuzja KKCz, leki rozszerzajgce
oskrzela, antybiotyki, czasem steroidy

-czynniki wywotujgce: infekcja drog oddechowych, zator
ttuszczowy, pogorszenie astmy, okotooperacyjne
zaburzenia wentylacji




NIEDOKRWISTOSC sierpowatokrwinkowa (Sickle cell
Disease) -leczenie

-objawowe, jak najwczesniejsze leczenie
powiktan

-hydroksymocznik-zwieksza poziom

krgzace] HbS

-transplantacja szpiku (mtodzi pacjenci z
ciezkimi objawami)




NIEDOKRWISTOSC sierpowatokrwinkowa (Sickle
cell Disease) -znieczulenie

-Wspotpraca ze specjalistg

-zwiekszone ryzyko powikfan
okotooperacyjnych: >30r.z., ACS w

wywiadzie, spoczynkowa hipoksemia,
nadcisnienie ptucne, czeste przetomy
bolowe




NIEDOKRWISTOSC sierpowatokrwinkowa (Sickle
cell Disease)-znieczulenie

-mniejsze zabiegi (myringotomia, tonsillektomia,
adenoidectomia, zabiegl przeznaczyniowe) z
reguty nie wymagayjg przedoperayjnych
przetoczen, z wyjatkiem pacjentow z chorobg o

ciezkim przebiegu

-zabiegi w obrebie jamy brzusznej, ortopedyczne-
transfuzja jest wskazana

-przetoczenia sg konieczne (hematokryt 30-35%)
do zabieddw torako- i kardiochirurgicznych oraz
wewnatrzczaszkowych




NIEDOKRWISTOSC sierpowatokrwinkowa (Sickle
cell Disease)-znieczulenie

-przed operacjg nalezy wykonac: Htk przed | po
przetoczeniu, kretynine , mocznik, elektrolity,
APTT,

dodatkowo przy chorobie serca, nadcisnieniu

ptucnym , ACS w wywiadzie, dusznoscig
wysitkowg, przewlektg hipoksemig- EKG,
echokardiografie, RTG klatki piersiowej,
gazometrie

-nadcisnienie ptucne | zaburzenia funkcji
rozkurczowe) wigzg sie za zwiekszong
sSmiertelnoscig




Niedokrwistosc sierpowatokrwinkowa (Sickle cell
Disease) - znieczulenie

-natlenienie

-unikanie zwiekszonego zuzycia tlenu (np.drgawek)
-Zapobieganie zastojowi w naczyniach

-utrzymanie normotermii :

hipotermia -zwezenie naczyn powodujgce zastoj
Krwi

hipertermia-zwiekszone zuzycie tlenu

-nalezy wybierac¢ znieczulenie ogolne, choc¢
przewodowe jest tez dopuszczalne (pordd)




Niedokrwistosc sierpowatokrwinkowa (Sickle cell
Disease) - znieczulenie

-ewentualnie inwazyjne monitorowanie

- zapobieganie okotooperacyjnemu ACS:
*tlenoterapia

*fizykoterapia klatki piersiowej

*dobra kontrola bdlu
*Htk 30-35%
*unikanie intubacji rurkg dwuswiattowg




Talassemia

-nieprawidtowa synteza tancuchow alfa i beta globiny

-wystepuje w rejonach srédziemnomorskim, Srodkowym
Wschodzie, potudniowowschodniej Azji

-nieprawidtowosci w budowie hemoglobiny powodujg
skrocenie zycia erytrocytOw z nastepczg anemiag
hemolityczna, splenomegalig, kamicg przewodows |
zOttaczka

-przerost szpiku powoduje zaburzenia budowy szkieletu:
obnizenie wzrostu, dymorfizm twarzy, ztamania
patologiczne

-nieprawidtowo potozone ogniska szpiku w optucnej,
zatokach okotonosowych, przestrzeni
podpajeczynowkowej mogg powodowac spontaniczne
Krwawienia




Talassemia - znieczulenie

-zalecenia podobne jak w SCD

-deformacje twarzoczaszki moga
powodowac trudnosci w intubacjl

-anastezja przewodowa jest znacznie
utrudniona przez zaburzenia uktadu
kostnego | ogniska pozaszpikowe szpiku
kosthego




http//:www.machala.info




