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SAZETAK. Pacijenti sa Charcot-Marie-Tooth-Hoffiman sindromom, posebno trudnice, zasluzuju veliku pozornost kada je
rije¢ o anesteziji. Odabir anestezioloske medikacije i tehnike prije svega je uvjetovan nepredvidvim odgovorom bole-
snika na primjenu anesteti¢nih lijekova, posebno misi¢nih relaksansa. Svaka je bolesnica razlicita te moze na anestetike
razli¢ito reagirati. Anesteziolo$ki postupak upravlja se ovisno o stupnju razvijenosti bolesti i o zahvacenosti drugih
organa. Iskustva s regionalnom anestezijom su mala, prednost kod poroda carskim rezom se daje opéoj balansiranoj
endotrahealnoj anesteziji uz propofol, rokuronij, kisik, oksidul i fentanil.

Case report
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SumMARY. Patients with Charcot-Marie-Tooth syndrome, especially pregnant, take great attention when considering
anesthesia. The choice of anesthetic medications and techniques is based on unpredictable reactions to drugs, primarily
muscle relaxants. Each patient is unique and there can be various reactions to anesthetic. Management of an anesthesio-
logic procedure depends on the severity of the disease and involvement of different organs. Experience with regional
anesthesia is limited. General endotracheal anesthesia with propofol, rocuronium, fentanyl and O2/N20 has advantage

in the case of cesarean delivery.

Uvod

Charcot-Marie-Tooth-Hoffman je autosomno domi-
nantno nasljedna polineuropatija karakterizirana sporo
progresivnom degeneracijom miSica te blagim gubit-
kom osjeta u stopalima, potkoljenicama, Sakama i pod-
lakticama. Simpotomi bolesti, kao poteskoce u hodanju,
te senzorna ataksija, najéescée se pojavljuju izmedu 20. i
30. godine zivota. Mogu biti zahvaceni i respiratorni
misici, te kraljeznica."? Sindrom je jedan od najces$éih
nasljednih neuroloskih poremeéaja s incidencijom 37:
100000. Prikazati ¢emo slu¢aj dvije mlade trudnice, a
trudnoca je stanje tijekom kojeg moze doci do izrazite
egzacerbacije svih simptoma bolesti. Porod je tipi¢no
produljen, ucestalo se pojavljuje atonija maternice s
postpartalnim krvarenjem uzrokovanim slabom kon-
trakcijom uterusa i promjenjivim u¢inkom primjene ok-
sitocina.

Prikaz bolesnica
Prva trudnica.

Dvadesetdevetogodi$nja primigravida u 38 tjednu
trudnoce primljena je u bolnicu radi nadzora do poroda
zbog svoje osnovne bolesti. [z anamneze: pacijentica je
u petoj godini zivota zadobila ozljedu glave s frakturom
kostiju lubanje i vjerojatnom kontuzijom mozga. Ka-
snije je imala Ceste glavobolje. Sporije je napredovala u
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odnosu na vrsnjake, tesko se koncentrirala, teze je ho-
dala i sporije tr¢ala. U Sesnaestoj je godini tijekom viso-
ko febrilnog stanja dobila seriju kompleksnih parcijal-
nih ataka s gesturalnim i1 verbalnim automatizmima te
od tada uzima antiepileptike (Tegretol a 400 mg 1x1
tbl). Od petnaeste godine vrlo postupno razvija slabost
distalnih migi¢a udova, posebice nogu te je 2002. godi-
ne uéinjen operativni zahvat produzenja Ahilovih tetiva.
Postavlja se sumnja na Charcot-Marie-Tooth bolest tip
V. Ostali ¢lanovi obitelji nisu imali sli¢nih smetnji.
Osteomuskularna grada pacijentice: dobro razvijena sa
izuzetkom blage obostrane peronealne atrofije, te vrlo
blago poviseno stopalo bez skracenja i povisenja dorzu-
ma. Brzine provodenja motorickih Zivaca na nogama su
blaZze usporene, misi¢ni potencijali su tesko reducirani,
neuralni potencijali o¢uvani.

Tijek trudnoce bio je uredan i bez komplikacija. La-
boratorijski nalazi bili su uredni osim urinokulture iz
koje je izoliran B-HSB, te se uz osnovnu terapiju uvede
i Amoksil 3x500 mg dnevno. Zbog prijetece asfiksije
fetusa, te grani¢no suzene zdjelice, porod se odluci dovr-
Siti hitnim carskim rezom. Pacijentica se uvodi u opéu
endotrahealnu anesteziju sa 150 mg Propofola i 40 mg
Esmerona te se porodi zivo musko dijete 3500 g/51 cm,
Apgara 9/10, pH iz v. umbilicalis 7,12. Nakon klemanja
pupkovine daje se 30 1J. Syntocinona u infuziji te 0,25
mg Fentanila. Anesteziju smo odrzavali mjeSavinom
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kisika i duSi¢nog oksidula. Po zavrSetku zahvata rodi-
lja dobije prostigmin s atropinom (2,5 + 1,0 mg) te se
uredno budi iz anestezije.

Laboratorijski nalazi prvog postoperativnog dana: E.
2,81, Hb. 71, Hct. 0,245, L. 6,0, Tr. 327, CRP 31,5, uri-
nokultura sterilna. Provedena tromboprofilaksa Clexa-
neom 0,4 mL sct./kroz 5 dana.

Postporodajni tijek protekao uredno i bez komplika-
cija te se babinjaca i novorodence otpustaju kuci Sestog
dana.

Druga trudnica.

Tridesetjednogodi$nja primigravida u 38 tjednu trud-
noc¢e prima se u bolnicu radi spontanog prsnuca vo-
denjaka i trudova. Iz anamneze: otac i baka rodilje, a od
1999. godine i sama rodilja boluju od Charcot-Marie-
-Tooth sindroma. Rizik prenos$enja bolesti na potomstvo
je 50%, uz tezi oblik bolesti za musku djecu. Tegobe su
zapocele u dobi od 10 godina ¢estim izvrtanjem stopala
i otezanim tré¢anjem. Bolest je polagano progedirala uz
atrofiju misi¢a Saka, stopala i potkoljenica, pracenog
nemoguéno$éu hoda po petama. U neuroloskom statusu
dominira slabost i distalna atrofija misi¢a Saka, potko-
ljenica i stopala, tetivna arefleksija na nogama i distalna
redukcija povrSinskog osjeta, te osjeta vibracije od sre-
dine potkoljenica i na Sakama.

Pacijentici je ova trudnoca tre¢a po redoslijedu, 2007.
1 2008. godine je imala po jedan spontani pobacaj. Ova
je trudnoca redovito kontrolirana, u 24. tjednu u¢injena
je serklaza cerviksa. Zbog povecanog rizika brzog za-
mora i nedostatka snage pri porodu, kao i progresije
misi¢ne slabosti i tijekom mirovanja, a po savjetu neu-
rologa, odluci se porod dovrsiti carskim rezom.

Pacijentica se uvede u opéu endotrahealnu anesteziju
sa 150 mg Propofola i 50 mg Esmerona te se porodi
zivo zensko dijete, 3040 g, 48 cm, Apgara 10/10, phAU
7,35. Nakon klemanja pupkovine pacijentici se daje 40
1J Syntocinona, te 0,25 mg Fentanyla i 2 mg Dormicu-
ma. Pri brisanju rodnice nade se obilno svjeze krvarenje
koje se ne uspije zaustaviti, te se odluci napraviti totalna
abdominalna histerektomija bez adneksa. Operacija se
dovrsi u opcoj intravenskoj anesteziji. Po zavrsetku ro-
dilja dobije 2,5 mg prostigmina + 1 mg atropina, uredno
se budi iz anestezije.

Laboratorijski nalazi nakon zahvata: E. 2,92, Hb. 82,
Hct. 0,263, L. 14,0, Tr. 190. Provedena tromboprofi-
laksa Clexane-om 0,4 mL sct. Poslijeporodajni tijek pro-
tekao uredno te su babinjaca i novorodenée otpusteni
kuéi osmog dana babinja.

Rasprava

Charcot-Marie-Tooth-Hoffmanov sindrom sporo je
progedirajuca neuroloska bolest, u literaturi prvi puta
opisana 1886. godine. Bolest se nasljeduje autosomno
dominantno, a simptomi se naj¢e$ée potpuno pokazuju
izmedu 20. i 30. godine zivota.'* Progresija i simptomi
bolesti mogu varirati pa osim misica stopala i potkolje-

nice te Saka i podlaktice, kod nekih pacijenata moze biti
zahvaceno disanje, sluh, vid, te miSic¢i vrata i ramena.
Cesta je skolioza i malformacija kukova, a mogu se
javiti 1 problemi sa Zvakanjem, gutanjem i prianjem
(atrofija glasnica). Kako miSi¢i slabe, ¢esto se javlja tre-
mor. Dijagnoza se postavlja geneti¢kim testiranjem,
elektromiografijom, brzinom provodenja motorickih
Zivaca te biopsijom n.suralisa.’ Posebnu klini¢ku vaz-
nost ima odredivanje kreatinin-kinaze u serumu, njezina
je miSic¢na frakcija (MM) poviSena.’ LijeGenje pacijena-
ta sa sindromom CMTH-a ovisi o simptomima bolesti,
zahtijeva multidisciplinarni pristup (neurolog, geneti-
Car, fizijatar, ortoped, pedijatar).

Poznato je da su trudnoca i veliki emocionalni stres
stanja koja dovode do egzacerbacije bolesti. Trudnice
koje boluju od CMTH-a imaju visu incidenciju kom-
plikacija za vrijeme poroda ( atonija uterusa, postpartal-
no krvarenje) te se ¢esto porod zavr$ava carskim rezom,
kao i u nase dvije rodilje.

Odabir anestezioloske tehnike i lijekova za bolesnike
koji boluju od CMTH-a uvjetovan je prije svega zah-
vacenoscu disne muskulature, jer slabost akcesorne re-
spiracijske muskulature, ali i ¢esto prisutna kifoskolio-
za, dovode do restriktivnih poremeéaja ventilacije zbog
smanjenja pluénog volumena i kapaciteta. Primjena
opijata i opioida te benzodiazepina i barbiturata zbog
pojacane osjetljivosti moZe izazvati snaznu respiracij-
sku depresiju.* Uvod u anesteziju u ovih pacijenata se
zbog toga obi¢no izvodi primjenom manjih doza pro-
pofola ili etomidata, te se anestezija odrzava mjesavo-
nom kisika i zraka ili kisika i duSi¢nog oksidula, dok se
sevofluran i izofluran koriste oprezno jer produzuju
trajanje ostalih anestetika; isto tako kod uznapredovale
bolesti mogu dovesti do teske respiracijske i cirkula-
cijske depresije. Postoje pojedinacna izvjesca o hiper-
metaboli¢kim simptomima ukoliko su koristeni volatil-
ni anestetici. Kod naSe pacijentice nisu se pojavili
nikakvi hipermetabolic¢ki simptomi.

U nasSe dvije trudnice koristena je tehnika opce ane-
stezije. Epiduralna primjena opijata i opioida takoder
moze dovesti do snazne respiracijske depresije, za raz-
liku od zdravih osoba u kojih ima minimalan uc¢inak na
respiracijsku funkciju. U literaturi se opisuje samo
nekoliko slu¢ajeva primjene regionalne anestezije, spi-
nalne i epiduralne u pacijenata s neuromi$iénim bolesti-
ma.*>® Usporeni gastrointestinalni motilitet te otezano
praznjenje Zeluca uzrok je ucestalih aspiracija Zeluca-
nog sadrzaja. Kod ovih bolesnika najveci je problem
primjena miSi¢nih relaksansa. Sukcinilkolin moze do-
vesti do snazne miSiéne kontrakture, koja u potpunosti
moze onemoguciti intubaciju i umjetnu ventilaciju bo-
lesnika. Upravo se zbog takvog nepredvidivog odgovo-
ra na lijek njegova uporaba ne preporucuje, posebice u
pacijenata s akutnom egzacerbacijom bolesti; osim
toga, njegovom primjenom moze doc¢i do razvoja zna-
¢ajne hiperkalijemije 1 maligne hipertermije, iako je u
literaturi opisano vrlo malo takvih slu¢ajeva.”® Isto tako
postoje literaturni podaci koji govore o tome da se
sukcinilkolin koristio bez problema. Temeljem ovih po-
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dataka kod nasih trudnica izbjegli smo uporabu de-
polariziraju¢ih misi¢nih relaksansa. Odgovor bolesnika
na primjenu nedepolarizirajuéih misi¢nih relaksansa
¢ini se normalan, ali je zbog reduciranog broja acetilko-
linskih receptora senzitivnost na nedepolarizirajuce re-
laksanse povisena. Ipak, ukoliko su potrebni preporucuje
se primjena onih kradega trajanja, kao §to su mivakurij,’
atrakurij i rokuronij. Upravo bi zbog tih razloga trebalo
kod svake anestezije kad koristimo miSi¢ne relaksanse
imati 1 miS$iéni monitoring (TOF). U nase pacijentice
koristili smo rokuronij jer je bila nuzna uporaba misi¢nih
relaksansa. Medutim, kad postoje uvjeti da se opera-
cijski zahvat provede bez miSiénih relaksansa, uputno je
ne koristiti ih (laringealna maska).

Postavlja nam se i pitanje primjene reverzije neuro-
muskularnog bloka, jer je poznato da primjena neostig-
mina moze provocirati miotoniju. Kod nase dvije trud-
nice indukcija propofolom i etomidatom te odrzavanje
anestezije dusi¢énim oksidulom se ¢ini kao dobar izbor,
a ni primjena neostigmina kod budenja nije uzrokovala
nikakve probleme. '

Zakljucak

Bolesnice sa Charcot-Marie-Tooth-Hoffmanovim sin-
dromom, posebice trudnice, zasluzuju veliku pozornost
kad je rije¢ o anesteziji, jer vecina anstetika, bilo intra-
venskih ili inhalacijskih, imaju utjecaj i na mi$i¢no i na
ziv€ano tkivo. Najveca briga je naravno utjecaj na mi-
Sice. Anestezija je danas sigurnija nego $to je ikad prije
bila, ali svaki je pacijent razli¢it te moZe na anestetike
razlicto reagirati. Zbog toga je veoma vazno svakoj pa-
cijentici pristupiti individualno. Komplikacije u trudni-
ca sa Charcot-Marie-Tooth sindromom su ¢e$ce, u njih
je 1 broj hitnih intervencija za vrijeme poroda veci.

Clanak primljen: 10. 03. 2010; prikvacen: 27. 07. 2010.
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Preoperativni pregled, testovi i veéi izbor lijekova koji
se danas u anesteziji nudi, svakako omugucuju da se
komplikacije svedu na minimum.
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