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Neuromuskularne ochorenia (NM) tvoria Siroké spektrum ochoreni, ktoré vznikajii v dosledku abnormalit buniek prednych rohov miechy, perifér-
nych nervov, neuromuskularnej platnicky a svalov. V populacii detskych NM pacientov prevazuje najma hereditarna etioldgia ochoreni, pricom
ostatné desatrocie prinieslo mnoho tspechov vo vyvoji terapii pre tieto zriedkavé ochorenia. Prichod inovativnych terapeutickych moznosti pod-
nietil aj potrebu vytvarania multidisciplinarnych timov, ktoré zabezpecuji komplexnii a éasto zloZitu starostlivost o pacientov. Aj napriek vzniku
§pecializovanych centier je vSak potrebné mysliet na esencidlny a nezanedbatelny vyznam primarnej pediatrie v starostlivosti o NM pacienta.
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Neuromuscular disorders (NMD) are broad spectrum of disorders affecting alpha-motoneurons of the anterior horn of the spine, peripheral
nerves, neuromuscular junctions and muscles. In paediatric neuromuscular disorders, the leading cause of these disorders is hereditary aetiol-
ogy. However, the last decade has brought many achievements in developing new drugs for the rare diseases mentioned above. The novel and
innovative therapeutic options have created the need for multidisciplinary teams to coordinate complex and often tricky care for neuromuscular

patients. Despite forming multidisciplinary centers, general practitioners are essential in caring for paediatric neuromuscular patients.
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Neuromuskularne ochorenia (NM)
tvoria Siroké spektrum ochoreni, ktoré
vznikaja v dosledku abnormalit buniek
prednych rohov miechy, periférnych ner-
vov, neuromuskularnej platnicky a sva-
lov. Rozvoj NM ochoreni v detskom veku
moZeme pozorovat od novorodeneckého
obdobia aZ po adolescenciu, ¢o prispieva
k ich heterogénnosti aj v ramci jednotli-
vych $pecifickych diagnostickych jedno-
tiek. Z hladiska etiologie prevazuji u deti
jednoznacéne hereditdrne podmienené
NM ochorenia. Pohlad na hereditarne NM
ochorenia presiel pocas ostatnych rokov
vyraznou zmenou vplyvom rozsirujice-
ho sa poctu dostupnych terapii a novych
stadii. Sucasne je potrebné zvyraznit, Ze
v skupine NM ochoreni je nezanedbatel-
né percento zriedkavych ochoreni, ktoré
Casto zahfnaja nielen naro¢nt diagnosti-
ku, ale ajnasledny komplexny terapeuticky
manazment. Z uvedeného vyplyva, Ze pa-
cienti st ¢asto v starostlivosti $pecializova-
nych centier ¢i neuroldgov so zameranim
na problematiku NM ochoreni. Vytvaranie
multidisciplinarnych timov sa povazuje za
zlaty Standard v starostlivosti o detskych
a dospelych NM pacientov. Vzhladom na

zavazné nasledky svalovej slabosti a ¢asto
aj Siroka extramuskularnu manifestaciu
zahfna uvedeny model starostlivosti velké
spektrum Specializovanych odbornikov,
ktori by mali byt oboznameni so Specific-
kymi poziadavkami jednotlivych ochoreni.
Specializované centra by na zaklade tohto
modelu mali umoznit pacientovi navstivit
roznych Specialistov sicasne v porovnani
s mnohopocetnymi navstevami réznych
klinickych pracovisk a ambulancii. Stadie
zaroven potvrdili, Ze kvalita zdravotnej
starostlivosti poskytovanej multidiscipli-
narnym timom je vysSia ako v populacii
NM pacientov vo vyluénej starostlivosti
neurologov (1).

Snaha vytvarat S$pecializované
pracoviska pre NM ochorenia mdZe viest
k zlyhaniu komunikacie medzi pacientom,
rodi¢om, Specializovanymi pracoviskami
a primarnou pediatriou. Je nevyhnutné
uvedomit si esencidlnu Glohu primarne;j
pediatrie v starostlivosti o NM pacientov,
pretoze predstavuje nezastupitelny ¢lanok
nielen pre pacienta, ale aj pre samotné Spe-
cializované pracoviska. Je pochopitelné,
Ze tlohou primarnej pediatrie nie je ko-
ordinovat zloziti zdravotnt starostlivost
o NM pacientov. Ulohou $pecializovanych

NM centier je v§ak pediatrov obozna-
mit s rozsahom potrebnej starostlivosti.
U pacientov so spinalnou muskularnou
atrofiou (SMA) bolo vysledkom spoluprace
nasich SMA centier a Specialistov vytvo-
renie ,checklistu“ SMA pacienta (obrazok
1). Jeho tlohou je umozZnit rodicovi, pa-
cientovi, ale aj pediatrovi pochopit po-
ziadavky na manazment SMA pacienta,
ktory je individualizovany v zavislosti od
dosiahnutych maximalnych motorickych
schopnosti pacienta (sediaci, chodiaci, le-
Ziaci SMA pacient). Vzhladom na rozdiel-
ne potreby uvedenych skupin pacientov
je nevyhnutné personalizovat zdravotna
starostlivost napriklad frekvenciou alebo
rozsahom kontrolnych vySetreni. SG¢asne
SMA ,checklist“ obsahuje aj potrebné kon-
taktné informacie jednotlivych Specialis-
tov z prislusnych SMA centier.

Primarna pediatria zohrava zaro-
ven vyznamnu tlohu v procese véasnej
diagnostiky NM ochoreni. K vyraznému
oneskoreniu stanovenia definitivnej dia-
gnozy prispieva ich rozmanity klinicky ob-
raz, ktory Casto zahfnia ajextramuskularne
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priznaky. Vo svetle novych diagnostickych
nastrojov, ako st genetické a zobrazovacie
vySetrenia, zostava zakladnym pilierom
diagnostiky NM ochoreni dokladna cielena
anamnéza a klinické vySetrenie pacienta.
Medzi hlavné klinické priznaky mozného
NM ochorenia zaradujeme predovsetkym
svalov slabost, ktora méze postihovat
rozne svalové skupiny. V klinickom obra-
ze patrame po typickych priznakoch, ako
je hypoténia, zniZenie tolerancie fyzic-
kej namahy, svalové krampy, stuhnutost,
poruchy chddze (napr. chddza po $pic-
kach, neobratna chddza), zhorsenie mo-
torickych funkcii (napr. vysoka frekvencia
padov, neschopnost samostatnej chddze
a chdédze po schodoch, neschopnost be-
hu) ¢&i tazkosti s prehitanim a dychanim.
Stcasne moZe pediater u dietata identi-
fikovat oneskorenie psychomotorického
vyvoja, ktoré nasmeruje k podozreniu na
NM ochorenie. Priznaky byvaji velmi roz-
manité a zaroven rozne vyjadrené medzi
jednotlivymi vekovymi skupinami. Pri po-
dozreni na NM ochorenie je zakladnou
sucastou diagnostického algoritmu sta-
novenie svalovych enzymov, medzi kto-
ré zaradujeme najma kreatinkinazu (CK),
laktatdehydrogenazu (LD) a transaminazy
(AST - aspartataminotransferaza, ALT -
alaninaminotransferaza) (2). VySetrenie
sérovej CK patri medzi klucové diagnos-
tické nastroje a ma vysoku senzitivitu
a Specificitu, najma v diagnostike svalo-
vych dystrofii. Snaha o skort diagnostiku
pacientov s Duchennovou svalovou dystro-
fiou (DMD) viedla k schvaleniu usmernenia
Ministerstva zdravotnictva Slovenskej
republiky tykajuceho sa véasnej identi-
fikacie Duchennovej svalovej dystrofie,
ktoré nadobudlo svoju t¢innost od 6. ok-
tobra 2023. Usmernenie odporaca vyset-
renie sérovej koncentracie CK v rizikovych
skupinach populacie.

1. VSetky deti s hypotonickym syndro6-
mom, svalovou slabostou a onesko-
renym psychomotorickym vyvojom.

2. Detido 6. roku veku, ktorym sa robi od-
ber krvi z akéhokolvek iného dévodu. Pri
zachyteni vyrazne zvySenej hodnoty CK
v sére (najmenej 3-nasobok normalnej
hodnoty) je potrebné dieta odoslat k pe-
diatrickému neuroloégovi alebo priamo
na konzultaciu k lekarovi genetikovi. Pri
fyziologickej hodnote CK sa pri dalSom
odbere krvi uz vySetrenie CK neopakuje.

Obrazok 1. Ukdzka SMA ,checklistu” pre rodi¢ov uréeného na zlep$enie multidisciplindrnej starostli-
vosti o detskych SMA pacientov
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Obrazok 2. Diagnostika Duchennovej svalove] dystrofie (upravené podla 10)
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Duchennova svalova dystrofia
predstavuje X-viazané hereditarne pod-
mienené NM ochorenie, pricom patri me-
dzi najcastejSie svalové dystrofie v det-
skom veku, postihuje 1z 5000 az 6000
zivo narodenych chlapcov. Prebiehajtce
§tadie prinasaja nielen novy pohlad na
etiopatogenézu ochorenia, ale sicasne aj
prislub novych terapeutickych moznosti.
V klinickych $tadiach sa aktualne vyu-
zivaju rozdielne terapeutické pristupy,
ako napriklad malé molekuly cielené na
nonsense mutacie (ataluren), antisense-
-oligonukleotidy umoZrujice exon-skip-
ping (casimersen, eteplirsen, golodirsen,
viltolarsen) alebo génova terapia vyuzi-
vajlica adeno-asociované virusy obsahu-
jace mikrodystrofin (od juna 2023 je Food
and Drug Administration (FDA) schvalena
prva génova liecba pre DMD pacientov

potvidend dg. DMOVBEMD

- deladistrogén moxeparvovek) (3). Ajna-
priek skutocnosti, Ze vSetky nové terapie
nie st dostupné v klinickej praxi, véasna
identifikadcia DMD pacientov s nasled-
nou multidisciplinarnou starostlivostou
a kortikosteroidnou liecbou vedt k spo-
maleniu progresie ochorenia a zvySeniu
kvality Zivota. Pri porovnani preZivania
DMD pacientov pozorujeme zlepSenie
v priebehu ostatnych dekad - u DMD pa-
cientov narodenych pred rokom 1970 bol
median preZivania 25,77 rokov, pri¢om
u pacientov narodenych po roku 1970
bol median prezivania az 40,95 rokov
(4). Z uvedeného vyplyva prinos v€asnej
diagnostiky DMD a vyznam stanovenia
sérovej CK u detskych pacientov. Na defi-
nitivne potvrdenie diagnézy dystrofino-
patii je potrebné molekularno-genetické
vySetrenie (obrazok 2).
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Tabul'ka 1. Odporucanie pre vakcinéciu detskych pacientov s NM ochorenim a NM ochoreni s imunomodulaénou liecbou (upravené podla 7)

Chripka (inj.) inaktivovana odportc¢ané pre vSetkych - povazované za bezpecné nie je odporu¢and u pacientov
povazované za bezpetné lie¢enych rituximabom pocas
poslednych 6 mesiacov
Hepatitida B inaktivovand povazované za bezpecné povazované za bezpecéné, imunitnd povazované za bezpecné, imunitna
odpoved mdZe byt nedostatoénd odpoved méZe byt nedostatocnd
Tetanus inaktivovana povazované za bezpecné povazované za bezpecné, imunitna povazované za bezpecné, imunitna
odpoved mbze byt nedostatocnd odpoved moze byt nedostatocna
Pneumokoky inaktivovana povazované za bezpecné povazované za bezpec€né, imunitnd povazované za bezpecné, imunitna
odpoved mdZe byt nedostatocna odpoved méze byt nedostatocna
MMR Zivé atenuovana | povaZované za bezpecné — odporicané | kontraindikovand u vSetkych pacientov | kontraindikovana u v§etkych pacientov
skompletizovat vakcindciu s 2 davkami | pocas KS lie¢by vo vysokych ddvkach, | pocas KS liecby vo vysokych davkach,
aspon 4 tyzdne pred potencidlnou najmenej 1 mesiac od ukoncenia lieby | najmenej 1 mesiac od ukoncenia liechy
imunomodulacnou lie¢bou
Varicella Zivé atenuovana | povazované za bezpecné — odporicané | kontraindikovand u vSetkych pacientov | kontraindikovana u v§etkych pacientov
skompletizovat vakcindciu s 2 ddvkami | pocas KS lie¢by vo vysokych davkach, | pocas KS liecby vo vysokych davkach,
aspon 4 tyZzdne pred potencilnou najmenej 1 mesiac od ukoncenia lieby | najmenej 1 mesiac od ukoncenia liechy
imunomodulacnou lie¢bou
Bacille Zivé atenuovana | povazované za bezpec€né - kontraindikovand u vSetkych pacientov | kontraindikovana u vSetkych pacientov
Calmette-Guerin odportc¢ané skompletizovat vakcinéciu | pocas KS lie¢by vo vysokych dévkach, | pocas KS liecby vo vysokych dévkach,
(BCG) aspon 4 tyzdne pred potencidlnou najmenej 1 mesiac od ukoncenia lieby | najmenej 1 mesiac od ukoncenia liechy
imunomodulacnou lie¢bou
Besnota inaktivovand povazované za bezpectné povazované za bezpec€né, imunitna povazované za bezpecné, imunitna
odpoved mdZe byt nedostatoénd odpoved méZe byt nedostatoénd
Poliovirusy inaktiovana povazované za bezpecné povazované za bezpec€né, imunitna povazované za bezpecné, imunitna
odpoved moze byt nedostatocna odpoved mbZe byt nedostatocnd

Vo v§eobecnosti mozno konSta-
tovat, ze vakcinacia predstavuje velmi
efektivny nastroj v prevencii pred in-
fekénymi ochoreniami aj v populacii pa-
cientov s NM ochoreniami. Limitované
mnozstvo dat o imunogenicite, bez-
pecnosti, tolerancii a efektivite vakcin
u NM pacientov je dovodom absencie
komplexného usmernenia pre o¢kovanie
v uvedenej Specifickej skupine chorych.
Nedostatok odportcani a neistota st
nasledne dévodom nedostatoc¢nej vakci-
nacie NM pacientov, ¢o v§ak predstavuje
neziaduci fenomén vzhladom na ich ri-
zikovost. U vac¢Siny NM pacientov je pri-
tomna progresivna slabost respiraénych
svalov so znizenou funkénou kapacitou
pltc, ¢asto kombinovana s progresivnou
skoliézou, poruchou prehitania a gas-
troezofagovym refluxom. Pri vybranych
respirac¢nych infekénych ochoreniach
u detskych NM pacientov bol pozoro-
vany zavaznejsi priebeh ochorenia vy-
zadujtci umell ventilaéna podporu, vy-
soké riziko rozvoja akttnej respiraéne;j
insuficiencie a prolongovany priebeh
hospitalizacie (5). Aktualne dostupné
odportcania zvyraziuja potrebu oc-
kovania u deti s NM ochoreniami podla

narodnych ockovacich kalendarov. Pri

planovani ockovania je v§ak potrebné

Specificky zohladnit skupinu NM pa-

cientov lie¢enych imunosupresivnou

terapiou (napr. dlhodoba kortikostero-
idna lieCba u pacientov s DMD) a stuperi
imunosupresie:

+ tazko imunokompromitovani st pa-
cienti uzivajaci dennt kortikostero-
idnt liecbu v davke > 20 mg (alebo >
2 mg/kg/den u pacientov s hmot-
nostou < 10 kg) prednizénu alebo
ekvivalentného kortikosteroidu po
obdobie > 14 dni; pacienti uZivajuci
imunomodulaént liecbu inhibitormi
tumor nekrotizujiceho faktora-alfa
(TNF-a) alebo rituximabom,

+ mierne imunokompromitovani pa-
cienti st pacienti uZzivajtci nizku
davku systémovych kortikosteroi-
dov (< 20 mg/der alebo < 2 mg/kg/
deri) po obdobie < 14 dni alebo korti-
kosteroidy v alternujicom podavani
(kazdy druhy den); pacienti uzivajaci
metotrexat (MTX) v davke < 0,4 mg/
kg /tyzden, azatioprin v davke < 3
mg/kg/den alebo 6-merkaptopurin
v davke < 1,5 mg/kg/der (6).

VSeobecne sa vakcinacia u det-
skych pacientov s NM ochorenim bez
imunosupresivnej liecby povaZzuje za
bezpecéni. U chorych s imunosupresiv-

nou liecbou st pritomné urcité osobitné

odporucania (tabulka 1) v zavislosti od

typu liecby.

+ Kortikosteroidy. Podla odporaca-
ni The Infectious Diseases Society
of America (IDSA) v pripade tazko
imunokompromitovanych pacientov
st inaktivované vakciny povazova-
né za bezpec¢né. Zivé vakciny (napr.
mumps, rubeola, morbilli) st pre
uvedenu skupinu pacientov pocas
kortikosteroidnej liecby kontra-
indikované a vakcinacia je mozna
najskor po 4 tyZdiioch od prerusenia
liecby. Optimalne je skompletizovat
ockovaci kalendar pred zac¢atim kor-
tikosteroidne;j liecby (6, 7).

- Iné imunosupresivne terapie.
V pripade niektorych imunitne
podmienenych NM ochoreni, ako
st napriklad zapalové polyneuro-
patie alebo zapalové myopatie, sa
v imunomodulacnej lie¢be vyuzi-
vaji aj iné preparaty, ktoré mozu
komplikovat planovant vakcinaciu.
Pacientom uZivajicim imunomo-
dula¢nt liecbu inhibitormi TNF-a,
rituximabom alebo vysokymi dav-
kami MTX (> 0,4 mg/kg/tyzderm),
azatioprinu (> 3 mg/kg/den) alebo
6-merkaptopurinu (> 1,5 mg/kg/
den) sa neodporucéa ockovanie Zi-
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Tabul'ka 2. Specifické odporigania pre anestéziologicky manazment vybranych NM ochoreni podfa ENMC (European Neuromuscular Center) (9)

Predoperacne - $pecifické predoperacné zhodnotenie v zavislosti od konkrétnej diagnézy
+ u DMD pacientov v pokrocilom §tadiu ochorenia (na invalidnom voziku) je potrebné predoperacné zhodnotenie dychacich ciest
« zvazit podanie i.v. hydrokortizénu u pacientov s prebiehajicou kortikosteroidnou lie¢bou (prednizolén > 5 mg/der pocas viac ako
1 mesiaca) alebo nedévno ukoncenou kortikosteroidnou lie¢bou (do 1 roka od ukoncenia liechy)
Intraoperacne « AIR predstavuje $pecifickd komplikaciu celkovej anestézie u pacientov s dystrofinopatiami (najméa v detskom veku), spojend
s pouzitim sukcinylcholinu a/alebo volatilnych anestetik
+ bez asociécie s MH
+ uDMD pacientov je pritomnd dysfunkcia primarnej hemostézy a riziko zvySenych krvnych strat
« nie st dokumentované pripady rozvoja AIR pri inych svalovych dystrofidch ako DMD/BMD, nie je v§ak mozné vylagit hypotetické riziko
(najma pri LGMD)
Postoperacne - reStart kortikosteroidnej lie¢by pri DMD/BMD ¢€o najskor, ako je mozné
Predoperacne + zhodnotenie potreby fibro-optickej trachealnej intubdcie pri kraniofacidlnych abnormalitach
* U pacientov s vyraznou spinalnou rigiditou a redukovanymi pohybmi krku (najmé pacienti s mutéciami v génoch NEB a SELENON)
moze byt stazend intubacia
- v pripade X-viazanej myotubuldrnej myopatie je potrebné pri predoperacnom vysSetreni doplnit hepatéine a koagulacné testy
- zvazit rizikd respiraéného postihnutia v zavislosti od $pecifickych variantov kongenitalnych myopatif (v kontraste so svalovymi
dystrofiami nie je respiracné postihnutie v koreldcii s pletencovou svalovou slabostou - najma pri NEB a SELENON-asociovanych
kongenitélnych myopatidch)
Intraoperacne + U pacientov s myotubuldrnou myopatiou je zvySené riziko krvécania
+ MH je asociovana s variantami v géne RYR1, menej ¢asto s variantami v géne CACNATS a STAC3
Postoperacne + v dosledku redukovanej svalovej hmoty a tendencii k rozvoju hypoglykémii je v pooperaénom obdobf nutné monitorovanie vyzivy
Predoperacne - predoperacne je potrebné stanovenie sérového laktétu, glykémie a iénov s ciefom monitorovat metabolickd homeostazu
Intraoperacne + zvy$ené riziko rozvoja syndrému propofolovej infazie v ¢asovom odstupe 3 - 5 dni od podania propofolu
« volatilné anestetika st povazované za bezpecné (aj napriek zvySenej senzitivite pacientov na ich podanie)
- peroperacny tekutinovy manazment pocas hladovania by mal zahfiat aspon 5 % glukézu, infdzie by nemali obsahovat laktdt
- vyhnit sa hypo- a hypertermii
Postoperacne - pretrvdva riziko rozvoja syndrému propofolovej infazie
- zabezpecit dostatocny energeticky prijem a zabranit prolongovanému hladovaniu
Predoperacne - elektivne vykony pldnovat v ¢ase stabilizécie ochorenia
- zvazit podanie i.v. hydrokortizénu u pacientov liecenych kortikosteroidnou lie¢bou prednizolénom v dennej dévke 5 mg a viac pocas
viac ako 1 mesiaca (tiez u pacientov do 1 roka po ukonéeni kortikosteroidnej lie¢by)
- v den operdcie mozno vynechat podanie imunosupresivnej lie¢by okrem kortikosteroidnej liecby
+ poddvanie inhibitorov acetylcholinesterazy je mozné az do operacného vykonu, ale pozastavené je pocas samotnej anestézie
Intraoperacne + bezpec¢ne boli pouzité TIVA a volatilné anestetika
- preferencia sugammadexu pred neostigminom vzhladom na menSie riziko myastenickej krizy po tymektémii u dospelych pacientov s MG
Postoperacne - reStart per os liecby ¢o najskor
« v pripade potreby intraven6zneho poddvania inhibitorov acetylcholinesterdzy sa odporu¢a dévkovanie:
- pomer peroralny pyridostigmin : intravendzny pyridostigmin =30 : 1
- pomer peroralny pyridostigmin : intravendzny neostimin = 60 : 0,5
« riziko rozvoja myastenickej alebo cholinergickej krizy
Predoperacne - predoperacny skrining by mal zahffiat EKG, ECHO a funk&né vySetrenie plic (v sede a supinacnej polohe)
- cielom neurologického vySetrenia je zhodnotenie svalovej slabosti (proximalna svalova slabost u pacientov s MD1 predikuje vyssie
riziko rozvoja komplikdcii pocas anestézie)
- zvazit nasadenie antacid na profylaxiu aspirécie v dosledku gastrointestinalnej dysmotility
Intraoperacne - regionalna anestézia, TIVA a volatilné anestetika st povazované za efektivne a bezpecné, avsak nie vzdy je mozné predchéadzat
zhorSeniu myotonickych prejavov
« vyhnit sa pouzitiu opioidov v dosledku zvySenej senzitivity na dant skupinu lieciv a rizika rozvoja respiracnych/gastrointestindlnych komplikécif
- bolest, chlad, elektrickd a mechanickd stimuldcia sa mozu podielat na zhorSeni prejavov myotdnie
Postoperacne « vyhnUt sa pouzitiu opioidov (ak je mozné)
+ zvy$ené riziko rozvoja prolongovaného ilea v dosledku intestindlnej dysmotility

AIR - anestéziou indukovand rabdomyolyza, BMD - Beckerova svalova dystrofia, DMD - Duchennova svalovd dystrofia, LGMD - limb girdle muscular dystrophy,
MH - maligna hypertermia, MDT — myotonicka dystrofia 1, MG — myasténia gravis, TIVA - totdlna intravendzna anestézia

vymi vakcinami, pri¢om nezivé
vakciny sa povaZuju za bezpecné.
Mierne imunokompromitovani NM
pacienti m6zu absolvovat o¢kovanie
podla kalendara (7).
Sti¢asne netreba opomentt aj
vyznam vakcinacie jednotlivych ¢lenov
domacnosti zdielanej s NM pacientom.

Okrem ockovania podla kalendara sa
odporuca aj kazdoro¢né vakcinacia
proti chripke (ak u ¢lena domacnosti
nie je in4 kontraindikacia na ockova-
nie). Ak sa proti poliomyelitide ockujt
deti, ktoré zdiel'aji domacnost s imu-
nokompromitovanym pacientom, ne-
odportca sa oralna poliovakcina (6).

Za dolezité povazujeme eSte zmienku
o manazmente akatnych respirac¢nych
ochoreni, ktory ¢asto zac¢ina na Grovni
primarnej pediatrie. Z klinickej praxe
vyplyva, ze u chorych s NM je potreb-
na v¢asna iniciacia antibiotickej lieCby
v porovnani s ostatnou detskou popu-
laciou.
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Standardné postupy

Deti s NM ochoreniami st vzhla-
dom na bohatt extramuskuldrnu ma-
nifestaciu ¢asto indikované na vykony
v celkovej anestézii (napr. ortopedické
vykony $liach alebo skolidzy). V zavis-
losti od $pecifického typu NM ochore-
nia by mal sktseny anestézioldg zvolit
individualne prispdsobeny manazment
(tabulka 2). V predopera¢nom obdobi
sa Standardné vySetrenia ¢asto mozu
roz8irit o pneumologické alebo kar-
diologické vySetrenie podla fenotypu
ochorenia. Kazdy lekar, ktory je sic¢astou
multidisciplinarnej starostlivosti o NM
pacienta, by si mal uvedomit osobitosti
vykonov v anestézii v porovnani s bez-
nou detskou populaciou (aj pri indikacii
vykonov). Ulohou primarnej pediatrie je
v pripade planovanych vykonov v cel-
kovej anestézii smerovat pacientov na
Specializované a dostato¢ne vybavené
pracoviska, ktoré maja potrebnt sku-
senost s anestéziou u NM pacientov.
Nespravne zvoleny anestéziologicky ma-
nazment moZe nielen ohrozit pacienta,
ale tiez viest k nendvratnému zhorseniu
klinického stavu. Rovnako obozretne je
potrebné pristupovat aj k pacientom,
u ktorych bolo vyslovené podozrenie na
NM ochorenie (napr. perzistujica hy-
perCKémia, epizo6dy rabdomyolyzy ale-
bo anamnéza svalovej slabosti), avSak
diagnostika zatial nie je ukonc¢ena (8, 9).
Pri hladani potrebnych odportcani
pre jednotlivé NM ochorenia je vhod-
né ako zdroj informécii zvolit napriklad
webov( lokalitu OrphanAnesthesia

https://www.orphananesthesia.eu/,
ktora bola vytvorena v spolupraci via-
cerych odbornych spolo¢nosti vrata-
ne The European Society of Paediatric
Anaesthesia (ESPA).

ManaZment detskych pacien-
tov s neuromuskularnym ochorenim
predstavuje komplexnt vyzvu, ktora si
vyzaduje Gzku interdisciplinarnu spo-
lupracu a déslednt koordinaciu medzi
primarnou pediatriou a $pecializova-
nymi centrami. Efektivna starostlivost
o tychto pacientov zavisi od prepojenia
odbornikov z réznych oblasti mediciny,
pravidelného zdielania poznatkov a apli-
kacie najnovsich terapeutickych postu-
pov v klinickej praxi.

Primarna pediatria zohrava kla-
¢ovu lohu nielen v poskytovani konti-
nualnej a komplexnej starostlivosti, ale aj
videntifikacii potrieb pacienta a véasnom
sprostredkovani §pecializovanej starost-
livosti. Neustale sa rozvijajuce poznatky
v oblasti neuromuskularnych ochoreni
kladd doraz na vyznam vzdelavania a in-
formovanosti odbornikov v primarnej sta-
rostlivosti o najnovSich terapeutickych
moznostiach a odporacanych postupoch.

Integracia tychto principov do
kaZzdodennej praxe modzZe vyznamne
prispiet k zlepSeniu kvality zivota deti
s neuromuskularnymi ochoreniami a ich
rodin, poskytujic im komplexnt, per-
sonalizovant a efektivnu starostlivost.

Konflikt zaujmov: Autori nie su
v konflikte zdujmov.
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