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Summary:

Steinert's myotonic dystrophy is a genetically conditioned systemic disease with symptoms related to circulatory,

respiratory, muscular, endocrine and mental disturbances. Most if not all of these patients develop lens opacification
as a presenting symptom and need to undergo cataract surgery. Nevertheless, selection of a type of anaesthesia
can arise to a problem in these patients because local anaesthesia can be insufficient whereas general endotracheal
anaesthesia is known, to potentially provoke serious postoperative complications.

In this contribution we discuss problems we faced during cataract surgery in three siblings affected by Steinert's
myotonic dystrophy. Two of them were operated on in local anaesthesia and developed intraoperative problems
related to sudden increase of intraocular pressure, bleeding and vitreous efflux. After receiving a thorough
examination the youngest of the three was operated on under short acting general intravenous anaesthesia
(propofol and/or benzodiazepines, piperidine derived opioids, non-polarizing paralytics). We conclude that short
acting general intravenous anaesthesia can help in avoiding both, local ocular complications during surgery and

problems in the postoperative period.
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Dystrofia miotoniczna Steinerta (DM1) jest chorobg uwarunkowang gene-
tycznie, wystepujacg z czestoscig od 2 do 5 przypadkéw na 100 000 oséb.
Dziedziczy sie w sposéb autosomalny dominujacy, gen odpowiedzialny za
chorobe jest zlokalizowany na chromosomie 19. (19q 13.3) i koduje synteze
kinazy biatkowej — miotoniny, wystepujacej w zlgczach nerwowo-migsni-
owych. Mutacja, determinujgca powstanie zespofu, polega na niestabilnej
ekspansji sekwengji trojnukleotydow CTG w regionie 3' genu DMPK (8).

Zespot Steinerta ma charakter wielonarzadowy (4). Objawy dotyczg dys-
funkgji ze strony ukfadu migsniowego, uktadu krazenia, pokarmowego i odde-
chowego. Symptomom tym czesto towarzyszg zaburzenia endokrynne, psy-
chiczne, a ze strony narzadu wzroku — zacma. Zmetnienie soczewki wystepuje
u prawie wszystkich dorostych pacjentéw, najczesciej obustronnie, stanowiac
przewaznie jeden z gtownych, lub wrecz jedyny, objaw zespotu Steinerta.

Zatme w zespole Steinerta cechuje tworzenie sie matych, wielobarw-
nych krysztatéw pod torbg tylng, czemu zawdziecza ona nazwe ,zacma
choinkowa tylna". Te podtorebkowe twory z czasem powiekszajq sie, dopro-
wadzajac do uposledzenia widzenia, wymagajacego leczenia operacyjnego.
Wiekszos¢ zabiegdw tego typu rutynowo przeprowadza sie w znieczuleniu
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miejscowym pozagatkowym, okotogatkowym lub kroplowym. Ze wzgledu na
specyfike zaburzen psychicznych u tych pacjentéw, takich jak opdzniony roz-
woj umystowy czy postepujace otepienie, skutkujacych trudnym kontaktem
i brakiem mozliwosci wspétpracy w trakcie operacji, nierzadko zachodzi
konieczno$¢ zastosowania znieczulenia ogélnego. Przeprowadzenie operacji
w takim znieczuleniu obarczone jest jednak znacznie wigkszym niz przeciet-
nie ryzykiem wystapienia powikfan. Wynika to stad, ze dystrofia miotoniczna
jest chorobg wysoce heterogenna. Jej objawy sa réznie nasilone w zaleznosci
od stopnia ekspansji genu, odpowiedzialnego za ekspresje obrazu kliniczne-
go (4). Podczas kwalifikacji przedoperacyjnej pacjenta trudno jest bezbtednie
oszacowac stopien ryzyka powiktan, mogacych sie rozwingc w trakcie prowa-
dzenia znieczulenia ogdlnego. Dlatego za kazdym razem nalezy realnie liczy¢
sie z mozliwoscig wystgpienia nieprawidtowych, nadmiernych reakji organi-
zmu na srodki zwiotczajgce, opioidy oraz leki sedatywne i anestetyki, co
sprawia, ze wszyscy chorzy z syndromem Steinerta powinni by¢ objeci szcze-
g6Ing opiekg anestezjologiczng (1,6).
Powikfania, ktdre obserwuje sie najczesciej, to:
1. przykurcze migsni szkieletowych pod wptywem sukcynylocholiny,
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2. nasilenie depresyjnego dziatania $rodkéw anestetycznych na oérodek
oddechowy,
3. zaburzenia, przewaznie komorowe, rytmu serca, prowadzace do zgonu

w czasie operadji okoto 15% pacjentéw z dystrofig miotoniczna,

4. hipertermia zlosliwa (1,3,5).

Hipertermia zosliwa — to zespét hipermetaboliczny, spowodowany zabu-
rzeniami przemian wapnia wewnatrzkomérkowego, manifestujgcy sie nagtym
wzrostem temperatury ciafa do wartosci skrajnie wysokich, nadmiemym zuzy-
ciem tlenu i wzrostem wytwarzania dwutlenku wegla, rozwojem kwasicy,
zwiekszong potliwoscig, uwalnianiem mioglobiny z komédrek miesniowych,
wzmozonym napieciem miesniowym, zaburzeniami czynnosci serca i uposle-
dzonym przeptywem tkankowym. Smiertelnos¢ érédoperacyjna siega w takich
przypadkach okoto 10% i jest wprost proporcjonalna do wzrostu temperatury
ciata (5). Warto tez podkreslic, ze raz szczesliwie przebyte, niepowikiane znie-
zulenie ogdlne nie stanowi zadnej gwarangji tego, ze podczas nastepnych
ewentualnych znieczuler nie wystapi napad hipertermii.

Tyle na temat probleméw, zwiazanych z koniecznoscig operowania pacjen-
tow z dystrofia miotoniczna, wynika z literatury. Problemy te jednak dajg
0 sobie znac takze w codzienne] praktyce klinicznej, o czym mielismy okazje sie
przekonac.

Doswiadczenie wtasne

Kiedy do Kliniki Okulistyki Akademii Medycznej w Biatymstoku zgosit sie na
operacje zaémy 40-letni pacjent, chorujacy na dystrofie miotonizng Steinerta,
wyrazit on szereg obaw i swoje ogromne zaniepokojenie zekajaca go operacja.
Przed kilku laty podobnemu zabiegowi poddato sie dwoje jego starszego rodze-
stwa, siostra i brat. Dla obojga wiazato sig to z ogromnymi komplikacami oraz
niezbyt dobrym ostateznym efektem wzrokowym. Przeanalizowano dokumenta-
qe z czasu ich pobytu w Klinice, z ktorej wynikato, ze oboje derpieli z powodu
dystrofii miotonicznej i byli operowani z powodu zacmy metoda zewnatrztorebko-
wa, w klasycznym znieczuleniu miejscowym pozagatkowym 2% roztworem ksylo-
kainy, po typowej kwalifikacji anestezjologicznej. W chwili hospitalizacji mieli po
4650 lat i byli w dobrym stanie ogéinym. Mezczyzna miat w odstepie 4 miesie-
¢y przeprowadzong operaje zacmy w obojgu oczach. Za kazdym razem dochodzi-
to u niego do ciezkich powikfar $rédoperacyjnych, polegajacych na znaznym
krwawieniu oraz gwaltownym wzroscie ciénienia wewnatrzgatkowego z masyw-
nym, samoistnym uplywem ciata szklistego, szzegdlnie nasilonym w oku lewym.
Po kilku latach doprowadzito to do zaniku lewej gatki ocznej. U kobiety, pomimo
trudnej sytuacji srddoperacyjnej, w prawym oku udato sie zaimplantowac dorab-
kowo soczewke tylnokomorowa, oko lewe pozostato afakijne, poniewaz drama-
tyzne warunki, panujace w czasie zabiegu, uniemozliwity dokonanie wszazepu.
W obu przypadkach przy opisach wszystkich zabiegéw odnaleziono adnotacje
operatoréw na temat niespokojnego zachowywania sie pacjentéw w trakcie ope-
racji. W momencie wypisywania ze szpitala ostros¢ wzroku do dali u mezazyzny
wynosifa ostatecznie: Vod = 5/16 cc +10,0 Dsph, Vos = brak $wiatfopoczucia;
u kobiety: Vod = 5/7 knp, Vos = 5/8 cc +10,0 Dsph.

U najmtodszego brata tych dwojga, ktdry zgtosit sie na operacje do kliniki,
rozpoznano dos¢ zaawansowang za¢me podtorebkowq tylng oka prawego,
z ostroscig wzroku Vod = 1/50 oraz biafg za¢me catkowitg oka lewego, z ostro-
$cig widzenia rzedu liczenia palcow. Mezczyzna zgtosit sie na operacje pézno
z powodu leku przed powikfaniami, ktére wczesniej dotknety jego rodzenstwo.

Pacjent przebyt niezwykle gruntowng diagnostyke przedoperacyjng,
poniewaz nasze ohawy o powtdrzenie sie scenariusza sprzed kilku lat byty nie
mniejsze niz chorego. Po konsultacji anestezjologicznej podijeto sie przeprowa-
dzenia zabiegu w znieczuleniu ogélnym dozylnym. Tym razem nie wystapity
zadne $rodoperacyjne utrudnienia, podobne do tych, ktére pojawily sie u brata
i siostry chorego. Operacja przebiegfa planowo, wykonano zewnatrztorebkowg
ekstrakcje zacmy z dotorebkowym wszczepieniem sztucznej soczewki. Po

dwaoch miesigcach, w identycznych warunkach i bez zadnych powiktan, zope-
rowano drugie oko. Osiggnieta ostateczna ostros¢ wzroku wyniosta Vou = 5/5.

Omowienie

Operacje zacmy, powszechnie i z dobrym skutkiem, s3 wykonywane
w znieczuleniu miejscowym. Warto jednak z tej standardowej grupy wyodreb-
ni¢ chorych z dystrofia miotoniczng, u ktdrych ten typ znieczulenia nie zawsze
jest optymalny. Nie oznacza to, ze wszyscy tego rodzaju pacjenci bezwzglednie
wymagaja znieczulenia ogdlnego, jednak nalezy w ich przypadku brac takg
mozliwos¢ pod uwage.

Najbezpieczniejsza metoda znieczulenia ogélnego u chorych z dystrofig
miotoniczng jest znieczulenie catkowicie dozylne, z wykorzystaniem krotko
dziatajacych benzodwuazepin lub propofolu jako lekéw, znoszacych swiado-
mos$¢ pacjenta, z zastosowaniem krétko dziafajacych opioidéw z grupy pipery-
dyny oraz krétko dziatajacych $rodkow zwiotczajacych z grupy niedepolaryzu-
jacych (2,5,7). Zdecydowanie unikac nalezy anestetykéw, ktdre przeciwwskaza-
ne s3 w zlosliwym zespole neuroleptycznym i hipertermii ztosliwej. Ze wzgledu
na ryzyko wystapienia hipertermii ziosliwej nalezy zapewni¢ mozliwo$¢ poda-
nia Dantrolenu — blokera kanatu wapniowego (5).

Dokfadna diagnostyka chorego, zakwalifikowanego do operacji zacmy,
rzetelny, skrupulatny i odpowiedzialny wybér metody znieczulenia w czasie
zabiegu oraz pefna $wiadomos¢ grozby powikfan, wynikajacych z wyboru nie-
wiasciwego rodzaju znieczulenia ogélnego — moga zadecydowac o narazeniu
pacjenta na ryzyko ciezkich, nieodwracalnych powiktan lub o uchronieniu go
przed nimi.
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