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Streszczenie

Plasawica Huntingtona jest rzadka chorobg dziedziczng. Pacjenci chorujacy na nig sa narazeni na szereg
powiklan pooperacyjnych, ktérych nasilenie zalezy od stopnia rozwoju choroby. Giéwne problemy wynikajg
z mozliwych interakeji z lekami stosowanymi do leczenia plasawicy. Istnieje podwyzszone zagrozenie aspiracja
do ptuc. W dostepnej literaturze fachowej mozna odnalez¢ kilka zaledwie doniesient na temat postepowania
anestezjologicznego z pacjentami z plasawicg Huntingtona. Zalecenia nie s3 jeszcze wypracowane. W doniesieniu
autorzy przedstawiaja postepowanie z 41 letnim chorym, u ktérego wykonano znieczulenie catkowicie dozylne
zuzyciem propofolu i remifentanylu do zabiegu z zakresu chirurgii czaszkowo-szczekowo-twarzowej bez powiktan.
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Summary

Huntington chorea is rare congenital disease. These patients are at higher risk of perioperative complications
depending on stage of the illness. Major concern is increased risk of pulmonary aspiration and inter-reactions of
anesthesia drugs with medicaments used in treatment of Huntington chorea. There are only a few case reports
regarding the anaesthetic management of a patient with Huntington’s chorea and the best anaesthetic technique is
yet to be established. We describe the successful management of a 41-year-old patient suffering from Huntington’s
chorea admitted for elective maxillo-facial surgery. Anesthesia was performed with continuous infusion of
remifentanil and propofol. The recovery was rapid and uneventful as the postoperative course. We conclude that
propofol and remifentanil total intravenous anesthesia in a patient with Huntington disease is efficient and safe.
Anestezjologia i Ratownictwo 2008; 2: 261-264.
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Wstep wieku. Jest rzadka chorobg uwarunkowang gene-
tycznie przekazywana autosomalnie i dominujgco.

Choroba Huntingtona jest przewlekla postepu- Choroba jest nieuleczalng, gdyz jej patomechanizm
jaca plasawica, wystepujaca z czestoscig 1: 10000 do zwigzany jest ze zwyrodnieniem i obumieraniem neu-

1: 20000 i dotyczy kobiet oraz mezczyzn w $rednim ronéw jader podstawy mézgu. Przyczyna s3 mutacje
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w genie, kodujacym biatko huntingtyne, ktéry lezy na
krotkim ramieniu chromosomu czwartego. Mutacja
polega na wystapieniu nadmiernej ilosci powtdrzen
tréjnukleotydowej sekwencji CAG. Biatko, bedace
produktem tego genu, ma wydluzony fancuch skta-
dajacy sie z reszt kwasu glutaminowego. U zdrowych
osobnikéw liczba powtérzen CAG wynosi 6-35,
u dotknietych schorzeniem 36-121. Ilo$¢ fragmen-
tow powtoérzonych u potomstwa moze by¢ dluzsza,
niz u rodzicéw, w wyniku btedu w replikacji DNA,
ktére jest przekazywane potomstwu. Przy wiekszej
ilodci powtorzen choroba ujawnia sie wczedniej. Nie
wiadomo doktadnie w jaki sposdb liczba powtdrzen
CAG wplywa na wywolanie objaw6éw schorzenia. Jedna
hipoteza sugeruje udziat huntingtyny w procesie apop-
tozy komorki. Mozliwe, ze taczac sie z inng czasteczka
biatka, tworzy sie cytotoksyczny kompleks indukujacy
$mier¢ komorki [www.biotechnolog.pl].

Objawy choroby sa w zasadzie przeciwstawie-
niem choroby Parkinsona. Poniewaz zwykle objawy
choroby wystepuja po wydaniu potomstwa z przy-
padkami tej choroby bedziemy si¢ spotykaé. Obecnie
techniki analizy DNA / RFLP/ umozliwiaja postawie-
nie i potwierdzenie diagnozy lub przeprowadzenie
badania prenatalnego [1]. Lista o$rodkéw, w ktérych
mozna przeprowadzic testy genetyczne jest dostepna
na stronie internetowej Stowarzyszenia na rzecz oséb
z chorobg Huntingtona w Polsce: www.huntington.
pl. Na badania kierowa¢ moga lekarze neurolodzy, ale
takze poloznicy oraz genetycy medyczni.

W okresie presymptomatycznym moga wystepo-
wa¢ niecharakterystyczne zaburzenia neurologiczne
trwajace wiele lat, zanim pojawig sie osiowe objawy
choroby. Tak bylo w prezentowanym przypadku
41 letniego mezczyzny pochodzgcego z rodziny
obcigzonej wielopokoleniowo tym genem. W obrazie
choroby dominuja ruchy mimiwolne, poczatkowo
miesni twarzy i szyi, potem innych miesni szkieleto-
wych z zaburzeniami chodu. Wystepuja zaburzenia
emocjonalne, depresja, zespoly psychotyczne i poste-
pujace otepienie. Napady drgawkowe towarzysza 3-4%
przypadkéw. Uktad dopaminergiczny dominuje nad
ukladem cholinergicznym i GABA-ergicznym. Stad
pacjenci otrzymuja przez przewlekle neuroleptyki np.:
haloperidol /blokuja receptory DA-ergiczne/, $rodki
cholinomimetyczne i diazepam, réwniez w okresie
przedoperacyjnym [2]. Moga one wchodzi¢ w interak-
cje ze stosowanymi anestetykami powodujac niespo-
dziewane komplikacje.
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Pacjenci z chorobg Huntingtona naleza do
grupy podwyzszonego ryzyka anestezjologicznego.
Oczekiwa¢ mozna niespodziewanych odmiennych
efektow dziatania §rodkéw anestetycznych, midazo-
lamu, thiopentalu, sukcynylodwucholiny i innych
dotad jeszcze nie zastosowanych. Stosowano dotychczas
z powodzeniem, propofol, fentanyl, alfentanyl, miwa-
kurium, atrakurium, pankuronium i sewofluran [3].
Remifentanyl jest srodkiem anestetycznym o krétkim
okresie dzialanie, fatwo sterowalnym, a jednocze$nie
wystarczajaco silnym, ktérego dziatanie nie wydtuza
sie na okres pooperacyjny. Stad jego zastosowanie jest
wskazane u pacjentéw, u ktérych moga wystapi¢ poten-
cjalnie powiklania zwigzane z odmiennym dziataniem
$rodkow anestetycznych.

Opis przypadku

Powinno by¢: Mezczyzna, lat 41, o wadze 60 kg,
wzrostu 170 cm, BMI 20,76 kg/m?, z 8-letnim prze-
biegiem objawowym choroby, zakwalifikowany zostat
do operacji sanacji jamy ustnej z powodu zawansowa-
nej prochnicy zeboéw. Od 2 tygodni pacjent wysoko
goraczkowal z powodu zmian zapalnych przyzebia,
antybiotykoterapia byla nieskuteczna, nasility sie ruchy
mimiwolne i pobudzenie, mimo zwiekszenia dawek
haloperidolu, thioridazyny i diazepamu.

Mezczyzna pochodzit z rodziny obcigzonej genem
choroby, w ktorej jego dziadek i ojciec chorowali
izmarli z powodu postepéw choroby. Od 11 roku zycia
u pacjenta zaczely pojawia¢ sie¢ niespecyficzne zabu-
rzenia neurologiczne. Obraz ich byl na tyle zmienny
i niecharakterystyczny, ze rozpoznawano porazenie
spastyczne czterokonczynowe w wieku 30 lat, stward-
nienie rozsiane w wieku 32 lat. Badan genetycznych
nie przeprowadzano. W wieku 35 lat obraz neurolo-
giczny przybral cechy charakterystyczne dla plasawicy.
Obecnie pacjent spelnia tylko najprostsze polecenia.
Badania laboratoryjne s3 w normie poza podwyzszo-
nym trzykrotnie poziomem aminotransferaz. W RTG
klatki piersiowej wysokie ustawienie przepony do
wysokosci II zebra od przodu. Status przedoperacyjny
pacjenta oceniono na ASA III, GCS nie miarodajny.
Jako metode znieczulenia ogélnego wybrano TIVA.
Przewodnictwo nerwowo migéniowe monitorowano
za pomocy aparatu TOF GUARD oceniajac warunki
intubacji za pomocg impulsacji jednosekundowej /T 1/,
a ustepowanie supresji za pomoca stymulacji Train Of
Four. Priorytetem znieczulenia byla szybka indukcja
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iintubacja z protekcja zachty$nigcia oraz szybkie i cal-
kowite wybudzenie. Pacjent otrzymywal haloperidol
14 mg/dobe, thioridazin 110 mg/dobe i diazepam 5 mg
na noc. W premedykacji pacjent otrzymal ranitydyne
i ondansetron 4 mg iv na 60 min przed zabiegiem. Na
3 min przed wprowadzeniem podano remifentanyl
0.05 mg w bolusie iv i atropine 0.5 mg iv z powodu
umiarkowanej bradykardii 50/min. Indukcje prze-
prowadzono w propofolu 140 mg iv i miwakurium
15 mg iv z primingiem/9 mg + 6 mg/. Warunki do
intubacji T 1 > 90% uzyskano w 90 sek. od podania
miwakurium. W skali Kriega oceniono je na 9 pkt.
- doskonate. W kondukgji stosowano propofol iv do
catkowitej dawki 480 mg i remifentanyl w dawkach ste-
rowanych od 0.5 mikrog/kg/min do 0.125 mikrog/kg
min do dawki catkowitej 1 mg. Czas trwania zabiegu
wynidst 70 min, a czas do wybudzenia pacjenta 85 min.
Pacjent w trakcie zabiegu nie wymagal powtorzenia
dawki mivacurium. Powrét TOF nastapil po 17 min.
Na 5 min przed konicem zabiegu zaprzestano poda-
wania propofolu, a na 3 min przed remifentanylu.
Okres wybudzania pacjenta wydtuzony byt o 15 min
od zaplanowanego, ale powrdt swiadomosci wystapit
nagle i w pelnym zakresie. Pacjenta ekstubowano bez
potrzeby podawania neostygminy. Po wybudzeniu
stan pacjenta oceniono w skali Aldreta na 10 pkt.
Warunki operacyjne byly optymalne a parametry
hemodynamiczne w trakcie znieczulenia /HR i NIBP/
stabilne. Zaobserwowalismy natomiast wzmozona
produkcje ruchéw mimiwolnych w zakresie glowy
i konczyn trwajaca 2 godziny w stosunku do okresu
przedoperacyjnego. Leczenie przeciwbélowe obejmo-
walo podanie ketoprofenu 200 mg iv wlew w ostatnich
30 minutach zabiegu z uwagi na specyfike dziatania
remifentanylu. W 3 dniu po operacji pacjent wypisany
zostal ze szpitala.

Dyskusja

W zakresie chirurgii twarzowo szczekowej
(wewnatrzustnej, glowy) znieczulenie przewodowe
jest czesto stosowane jako podstawowe u tej grupy
chorych. W przypadku pacjentéw obcigzonych cho-
robg Huntingtona nie moze by¢ stosowane jako gtéwne
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znieczulenie ze wzgledu na cze$ciowy lub calkowity
brak wspoétpracy pacjenta. W znieczuleniu ogélnym
stosowano z powodzeniem sewofluran i mivacurium
[4]. TIVA z propofolem i remifentanyl zastosowat
bezpiecznie MacPherson i wspdlpracownicy [5].
W przypadku Thiopentalu doniesienia wskazujg na
mozliwoé¢ przedtuzonego i niekorzystnego dziatania
w grupie pacjentéw o podwyzszonym ryzyku [3].
Wisréd srodkéw opioidowych stosowanych juz w tej
chorobie jest fentanyl i alfentanyl [2,3]. Uzycie remifen-
tanylu powoduje, ze znieczulenie jest bardzo stabilne
oceniajgc je pod wzgledem warunkéw hemodyna-
micznych, a po zabiegu u pacjenta nie zaobserwuje si¢
zadnych objawéw morfinizacji. Zadowalajace leczenie
przeciwbolowe w okresie pooperacyjnym uzyskano
ketoprofenem. Pacjent nie wymagal dodatkowe;j
dawki miwakurium w dalszej czeéci zabiegu mimo
zakonczenia jego dzialania z powodu stosowania
wlewu remifentanylu i propofolu. Nie zastosowalismy
do intubacji sukcynylodwucholiny ze wzgledu na
doniesienia o ewentualnej mozliwosci przedtuzonego
jej dzialania. U pacjentéw z choroba Huntingtona
mozna réwniez uzywac rokuronium jako alternatywy
dla sukcynylodwucholiny w szybkiej indukgcji [6].
Nieznacznie przedtuzone wybudzanie pacjenta do
15 minut spowodowane mogtlo by¢ interakcja zasto-
sowanych anestetykow ze srodkami neuroleptycznymi
haloperidolem, thioridazyng i diazepamem stosowa-
nymiw duzych dawkach przed zabiegiem, aby zapobiec
samouszkodzeniu. Moze rowniez wystapi¢ u chorych
na plasawice Huntingtona zwiekszona wrazliwo$¢ na
benzodiazepiny jak np.: midazolam [2].

Konkludujgc, uwazamy, ze uzycie remifentanylu
jako komponentu znieczulenia ogélnego technika
TIVA z propofolem jest bezpieczng metodg znieczu-
lenia u chorych na plasawice Huntingtona.
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