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Guz chromochtonny nadnerczy




Guz chromochtonny

 zbudowany z komorek wytwarzajacych aminy katecholowe

 zwykle wystepuje w rdzeniu nadnerczy, ale zdarza sie tez
w obrebie innych tkanek i narzadow

* wystepuje u 1/1000 pacjentow z nadcisnieniem tetniczym

* moze kojarzyC sie z rzadkimi zespotami chorobowymi
takimi jak naczyniakowatosc siatkowkowo- mozdzkowa,
zespot Sipple’a, zespot Gorlina



Objawy kliniczne

 zwigzane z wydzielaniem A1 NA

* objawy: gwattowne napadowe zwyzki RR i tachykardia, bole
gtowy, zlewne poty

Znieczulenie u chorego z nieleczonym guzem
chromochtonnym to ogromne ryzyko!

Nieleczony chory + nieprzygotowany anestezjolog

l

50% ryzyko zgonu




Wzrost katecholamin w surowicy
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Zdrowy w stresie- 200-
2000 pg/ml

Phaeochromocytoma w
stresie 2000- 20 000
pg/ml

Phaechromocytoma w
zabiegu do 1 000 000

pg/ml



Napadowy wyrzut katecholamin

- TRR

* bole gtowy z potami, bladosc skory
* pOSZerzone zrenice

» tachykardia, zaburzenia rytmu

e zaburzenia czucia, drzenia

* PO napadzie - wyczerpanie



Czynniki wywotujgce napad

* wysitek fizyczny g/

e ttocznia brzuszna
(defekacja)

* Zmiana pozycji ciata

« dtugotrwajaca pozycja
stojaca

* positek




Przygotowanie przedoperacyjne

rozpozna¢ problem i wstrzymaé planowana operacje! |

l

Przygotowanie przedoperacyjne:

* minimum 1-2 tygodnie

 podstawa to fenoksybenzamina (nieselektywny bloker
receptorow alfa-adrenergicznych)

* alternatywa to prazosin (Minipres) — kompetycyjny |
selektywny antagonista receptorow alfa-adrenergicznych

* beta-blokery - nie sg rutynowo stosowane (wyjatek —
tachykardia i zaburzenia rytmu)



Fenoksybenzamina

* nieselektywny bloker receptorow alfa-adrenergicznych

 dawka dobowa 60-150 mg, leczenie rozpoczyna sie
od 10 mg 2 x dziennie, stopniowo T 0 10-20 mg,
do 50 mg 2 x dziennie

« efekty uboczne - hipotonia ortostatyczna, non-stop zatkany
nos, tachykardia, zaburzenia widzenia



Szczegolne problemy

* po wprowadzeniu alfa blokerow czasami konieczna
blokada beta z uwagi na tachyarytmie (Propranolol,
Metoprolol, Atenolol)

* podanie Labetalolu (bloker alfa i beta) powinno by¢
poprzedzone podaniem alfa blokera

* Inne leki uzyteczne w przygotowaniu to blokery kanatu
wapniowego, magnez, klonidyna | prawdopodobnie
dexmedetomidyna



Hipotonia ortostatyczna

 wywofana obecnoscig guza (tozysko naczyniowe stale
obkurczone)

« efekt uboczny fenoksybenzaminy

4 Ht

» leczenie fenoksybenzaming { napiecie $ciany naczyn
* brakujgca objetosc ICV zostaje uzupetniona z ECV

 leczenie —wlew 0,9% NaCl



Leki wywotujgce napad

* DHBP zabroniony!!! Nawet
mate dawki powodujg TRR i
tachykardie (T'stezenia amin
katecholowych spowodowane
zahamowaniem ich
magazynowania)

* pancuronium zabronione!!!
(powoduje wyrzut amin
katecholowych)

* glukagon, metoklopramid,
trojcykliczne antydepresanty,
fenotiazyna



Leki ktorych nalezy unikac:

 Atropina

* Suksametonium
o Atrakurium (?77)
 Pankuronium
 Morfina (?777)

* Halotan

* Droperidol




Skuteczne przygotowanie do zabiegu

* RR<165/90 mmHg, najlepiej w warunkach stresowych

* hipotonia ortostatyczna dopuszczalna, ale RR na stojgco
nie nizsze niz 80/45 mmHg

« EKG bez zmian niedokrwiennych, dodatkowe pobudzenia
komorowe nie czesciej niz jedno na 5 minut (?77?)

Leczenie alfa i beta blokerem jest
prowadzone do dnia zabhiegul!




Przygotowanie przed startem

silna premedykacja - preferowane benzodiazepiny

inwazyjne monitorowanie, EKG, CVP, temperatura,
gazometria, glikemia

przygotowany wlew nitroprusydku sodu (30 mg/50 ml w
pompie infuzyjnej),

dostepne: ebrantil, fentolamina, nikardipina, dozylny beta-
bloker (esmolol, bisoprolol), aminy katecholowe
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Postepowanie anestezjologiczne

* silna premedykacja, gtebokie znieczulenie

* kaniula tetnicza!!!

* indukcja — propofol, kondukcja — izofluran lub propofol

* wlew NTP (bezp. dziatanie na naczynia, brak tachyfilaksji)

* czesta hipowolemia — wazne aby rytunowo nie leczyc
aminami katecholowymi (wykluczy¢ niewydolno$¢ serca),
preferowany wlew 0,9% NaCl



Zagrozenia Ssrodoperacyjne

o Wprowadzenie do znieczulenia
e 0dma otrzewnowa
e Manipulacje guzem

o podwigzywanie naczyn oprowadzajacych krew z guza



W czasie zabiegu konieczna Scista wspoétpraca chirurga z

anestezjologiem



Powikfania pooperacyjne

* hipotonia — najczestszy problem (ptyny po wykluczeniu
niewydolnosci serca, moze by¢ konieczne USG i zatozenie
cewnika do zyty centralnej)

» zwyzki RR - zwykle wskutek niepetnego usuniecia guza

* inne zagrozenia: hipoglikemia, wzrost wrazliwosci na
opioidy, sennosc, niedoczynnosc nadnerczy

Zabezpieczenie miejsca w OIT
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ldiosynkrazja

* rzadko wystepujaca reakcja polegajgca wystgpieniu
powaznych, zagrazajacych zyciu objawow
w odpowiedzi na podanie niewielkie] dawki leku.

e ostra porfiria przerywana, hipertermia ztosliwa



Porfirie

* grupa wrodzonych lub nabytych schorzen wynikajacych
z zaburzenia dziatania enzymow syntezy hemu (zwanym
rowniez szlakiem porfiryn)

* kwas D-aminolewulinowy i porfobilinogen— porfiryny |-
hem

« efekt — nadprodukcja porfiryn i ich prekursorow, odktfadanie
sie porfiryn w narzadach



Porfirie to grupa schorzen

syntctaza ALA

deaminaza porfobilinogenu

syntetaza uroporfirynogenu Il

dekarboksylaza uroporfirynogenu

oksydaza koproporfirynogenu

oksydaza protoporfirynogenu

ferrochelataza

ALA
)
PBG
1)
uroporfirynogen 1
)
uroporfirynogen [
)
koproporfirynogen
)
protoporfirynogen
)
protoporfiryna
)
HEM

* choroba Guenthera — wrodzona porfiria erytropoctyczna

rodzaj porfirii

ostra porfiria przerywana

choroba Guenthera*

porfiria skérna p4Zna

koproporfina dziedziczna

porfiria micszana

protoporfiria crytropoctyczna



Rozpoznanie

* rzadka choroba - zwykte szpitale nie majg odczynnikow
(probki przesyta sie do osrodkow referencyjnych)

* probki nalezy pobraC w czasie ataku choroby, gdyz inacze
wyniki moga byc fatszywie ujemne

* wykonuje sie pomiar stezenia porfiryn i ich prekursorow
W moczu, najczesciej stezenie porfobilinogenu w moczu,
jednej z pierwszych substancji na szlaku syntezy porfiryn
( produkcja = T stezenie prekursora)



Porfirie watrobowe

* ostra porfiria przerywana
* porfiria mieszana
* porfiria skorna pozna

* Koproporfiria dziedziczna



Ostra porfiria przerywana

* choroby metaboliczne, w ktorych dochodzi do uszkodzenia
procesow biochemicznych (gtownie w watrobie), dziedzi-
czenie jest autosomalne dominujace,

 nagromadzenie sie w watrobie prekursorow porfiryn
prowadzi do ostrych atakow,

 wystepujg powtarzajace sie napady ostrych bolow brzucha
| ciezkich zaburzen neurologicznych i psychiatrycznych

* przebieg bywa utajony — napady wywotywane sg przez leki,
hormony piciowe, zakazenia, gtodzenie



Pozostate postacie porfirii

e porfiria mieszana

* koproporfiria dziedziczna

* porfiria skorna pozna |

obraz kliniczny podobny, ale dominuje
zwiekszona wrazliwosc skory na Swiatto

dominujg objawy skorne, nie ma
zaburzen neurologicznych, objawy
brzuszne sa rzadkie



Obraz kliniczny

* produkty metabolizmu porfiryn wydalajg sie z moczem,
ktory przybiera czerwong barwe,

* skora czerwienieje na stoncu (w ostrym przebiegu choroby
moze dochodzi¢ do oparzen skory), wystepuja czerwono-
szare przebarwienia zebow,

* inne objawy: uczucie stabosci konczyn, utrata czucia lub
parestezje,

* czasami nie ma zadnych objawow!



Objawy kliniczne

* ostre bole brzucha (czesto btednie rozpoznawane jako
zapalenie otrzewne))

* zaburzenia neurologiczne — utrudnienia poruszania sie,
wzmozenie odruchow

* zaburzenia psychiatryczne - halucynacje, depresja,
rozdraznienie, obawy paranoidalne

e zaburzenia czynnosci uktadu autonomicznego — chwiejne
nadcisnienie tetnicze, tachykardia zatokowa, hipotonia
ortostatyczna



Ostry napad

» ukfad pokarmowy — bole brzucha, wymioty, zaparcia,
biegunki

* uktad nerwowy — neuropatia motoryczna i czuciowa,
drgawki, zaburzenia psychiczne

* uktad krazenia — nadcisnienie tetnicze, tachykardia
(czasem spadki RR)

* inne —u 25-30 % pacjentow leukocytoza z goraczka



Czynniki wywotujace

o zakazenia

gtodzenie

cigza

alkohol

niektore leki

Nie wolno podawac lekow wywotujacych ostry napad!




Co wolno a ¢co nie?

barbiturany,benzo-

w diazepiny, etomidat, OO
%W ketamina
izofluran
E L pentazocyna, morfina. FTN
| petydyna
atropina,

metoklopramid :
neostygmina

klonidyna, NTP, NTG, labetalol,
dexmedetomidyna beta-blokery,digo-
ksyna



Co wolno a ¢co nie?

| sulfonamidy, erytro-
mycyna, tetracykliny

furosemid

| estrogeny
diklofenak

alkohol

penicyliny,
cefalosporyny

tiazydy, spironol
sterydy

indometacyna,
ibuprofen




Znieczulenie regionalne?

Przeciwwskazan nie ma,
problem taki sam jak np. w SM

Chory moze uznac, ze jego stan
neurologiczny pogorszyt sie
wskutek znieczulenia
regionalnego




Wybor jest niewielki

barbiturany,benzo-
| diazepiny, etomidat, Propoto

| ketamina

srodki wziewne

, pentazocyna, - rfina@
—= petydyna
metoklopramid
neostygmina
klonidyna, NTP, NTG, labetalol,

dexmedetomidyna beta-blokery,digo-
ksyna



Postepowanie anestezjologiczne

 premedykacja — diazepam (?77)
* indukcja - propofol
* Zwiotczenie - wekuronium

* wentylacja - N,O + 02

* analgezja - fentanyl

* QOstry napad: wlew >500 g
glukozy na dobe (77?)
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Hipertermia ztosliwa

Idiosynkratyczna reakcja na suksametonium i halogenowe
srodki wziewne

czestos¢ wystepowania- 1: 62 000 znieczulen ogotem,
1:4500 z ww. srodkami (Dania), 10- 30 przypadkow
rocznie w Polsce (dane z lat dziewiec¢dziesiatych)

wystepujq zagrazajgce zyciu zaburzenia funkcji miesni
szkieletowych, ze Ttemperatury i Tmetabolizmu

1:250.000 znieczulen, $miertelnos¢ 10%

postacie poronne ze skurczem miesni zwaczy
| niejasng tachykardig sg 10 razy czestsze!



Patofizjologia

* nastepuje wyrzut jondw Ca do sarkoplazmy i gwattowne
przyspieszenie metabolizmu

* przyczyng jest mutacja genu ryadynowego

» nastepuje Tpoziom metabolizmu (tlenowego i beztlenowego)
— wydzielane jest ciepto, CO, i mleczany

* Problem moze wystapiC po chlorsukcynylocholinie
| wszystkich anestetykach wziewnych (po sewofluranie
| desfluranie rzadziej, ale rowniez)



Wywiad

 powiktane znieczulenia wsrod krewnych | stopnia,
wystepujace w rodzinie schorzenia miesni

* badanie fizykalne — mozliwe spontaniczne skurcze
miesniowe, Ttemperatury po wysitku, infekcjach
| zdenerwowaniu, mioglobinuria po wysitku

* moze towarzyszyc lub towarzyszy nastepujgcym
chorobom: dystrofia Duchenne, atrogrypoza, miotonia
wrodzona, osteogenesis imperfecta, zespot Kinga-
Deborougha (w 100%)

* nie predysponuja: skolioza, przepukliny, zez!




Rozpoznanie

 zwykle moment startu lub
ladowania (indukcja lub wybudzanie)

* 53 stosowane anestetyki wziewne lub podano
chlorsukcynolocholing

» obserwujemy nagty TETCO, (najpierw)
| Ttemperatury temperatury (pdzniej)



Objawy

» wzrost ETCO, przy prawidtowej wentylacj
* tachykardia, zaburzenia rytmu

* sztywnos¢ miesni, szczekoscisk, zwiekszone napiecie
miesniowe, objawy narastajg w miare zmniejszania si¢
Zwiotczenia miesni!

» kwasica (paCO,>60 mmHg, BE<-7), spadek SpO2 i
saturacji centralne] krwi zylnej, hiperkaliemia

* narastajgca temperatura ciata



Diagnostyka roznicowa

* przetom w nadczynnosci tarczycy
* ziosliwy zespot neuroleptyczny
* guz chromochtonny

» zatrucie kokaing



Leczenie podstawowe

* przerwac podaz anestetykow wziewnych, jak najszybcie
zakonczyC operacje, przejs¢ na 100% tlen,

* zmieni¢ uktad oddechowy na nowy, kontynuowac
znieczulenie w schemacie TIVA,

* zwiotczyC pacjenta i podac Dantrolen,

* rozpoczac chtodzenie wszelkimi dostepnymi metodami,
zwalniajgc <39°C, a zatrzymujac przy temperaturze <38°C.



Chtodzenie

— mokre przescieradio na cate ciato, dodatkowo lod
na szyje

— ptukanie zotgdka zimnymi ptynami
— podawanie dozylne schtodzonych ptynow
— dializa otrzewnowa zimnymi ptynami

— dowolny zestaw do terapeutycznej hipotermii jezeli jest
dostepny (np. Coolguard, Arctic Sun, etc.)

Agresywne chtodzenie przerywamy <39 °C



Dantrolen

* zmniejsza uwalnianie Ca z sarkoplazmy ; wptywa na
uwalnianie mediatorow reakcji pobudzenie-skurcz

« do 30 min. nastepuje ¥ temperatury, { tachykardii,
stopniowe ustapienie kwasicy

 wprowadzenie w roku 1975 spowodowato spadek
Smiertelnosci z 75% do 5%



Dantrolen - dawkowanie

* dawka inicjujaca 2,5 mg/kg powtarzana co 5- 10 min do
znikniecia objawow, do dawki maksymalnej 10 mg/kg

 dawke w razie potrzeby powtarzamy po 10 h

* po pierwszym podaniu u 50% pacjentow nastepuje nawrot
objawow

W przypadkach piorunujacych koniecznych jest kilka
dodatkowych dawek (z doswiadczenia wtasnego do 4 dni)



Leczenie wspomagajace

 mannitol, furosemid (utrzymac diureze!), zwalczac kwasice
(NaHCO;,), zwalczac hiperkaliemie (glukoza z insuling)
* tachykardia- beta blokery

 hamowanie wtornych uszkodzen- Xylocaina, ACC



Powiktania pozne

* niewydolnosc nerek wymagajaca RRT
(przyczyny - mioglobinuria lub hipotonia)

 zespot DIC

* uszkodzenie OUN



Hipertermia ztosliwa w wywiadzie

(i koniecznos¢ wykonania znieczulenia)

« profilaktyka — Dantrolen 2-3 mg/kg w ciggu 20 min.
(powtorzyc jezeli zabieg trwa>6 godzin)

» gteboka sedacja (zapobiec T temperatury wywotanym
lekiem i pobudzeniem)

 wymontowac parownik, TIVA z propofolem (N,O mozna
stosowac)

* zatozyC sonde temperaturowg, cewnik do pecherza |
krwawy pomiar RR



Dantrolen - preparaty
* Procter & Gamble - zestaw 36 fiolek po 20 mg
(substancja sucha + rozpuszczalnik)

» Spepharm - zestaw 12 fiolek po 20 mg (substancja
sucha + rozpuszczalnik)
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Gdzie jest DANTROLEN

Dantrolen stracit rejestracje w Polsce.
Konieczny import docelowy

Droga stuzbowa- oddziat- konsultant
wojewodzki- oddziat- ministerstwo zdrowia-
oddziat- hurtownia- moze juz lek importowac!

Jakies 2- 6 tygodni na zatatwienie



Gdzie jest DANTROLEN

Hurtownia Salus w Katowicach

Mgr. Ewa Kolasinska — codziennie 8-16 pod
numerem 32-7/880048

Tam ZAWSZE sa 2 opakowania (12 x 20 mg x
2 opakowania) czyli 480 mg

Po wykorzystaniu trzeba wypeini¢ wniosek na
import docelowy 1 automatycznie zamawiajg
nowy

Cena — 4696 zt/opakowanie
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Anaesthetists - the always watchful guardians
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