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Detta ar inte ett vardprogram baserade pa randomiserade prospektiva studier. Sadana finns inte for dessa
ovanliga sjukdomar. Detta dokument ar rad i beslutsfattandets svara konst baserat pa tiligénglig litteratur,
patofysiologisk och genetisk kunskap. Alla situationer kan inte forutses. Det gar inte att garantera ett
komplikationsfritt utfall. De slutliga bedémningarna och besluten maste fattas av ansvarig ldkare ofta i
samrad med andra specialiteter och patienten. Hoppas dessa rad kan vara till hjalp

CMT och HNPP &r érftliga perifera neuropatier som kan ge anestesiproblem.

Prevalens CMT 40/100 000, HNPP ~1/20 000 — 1 / 40 000
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AKUTSIDA

CHARCOT MARIE TOOTHS SJUKDOM (CMT) och ARFTLIG TRYCKKANSLIG MYOPATI (HNPP)

Detta ar mycket kortfattad information som ar tankt att anvandas nara det ar ont om tid. | 6vrigt se resten av
dokumentet

Symtom

Arftliga polyneuropatier dr en heterogen grupp sjukdomar som karakteriseras av succesiv
tilltagande muskelsvaghet, atrofi och kénselbortfall. Anestesi kan ge nervskada pa perifer nerv
som orsakats av tryck mot nerven. I vissa fall férekommer andningspaverkan. Mgjligen 6kad
risk for kardiella problem vid allvarlig sjukdom.

Anestesi
e Mycket noggrann uppldggning och polstring for att forebygga nervskada. Diskutera ned
patienten,
e Undvik anvénda tiopental, d& en del patienterna kan vara uttalat kdnsliga for tiopentals
effekter.
Anteckningar
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Klinik
Charcot Marie Tooths sjukdom (CMT)

CMT karakteriseras av

o lidngsamt fortskridande succesiv muskelatrofi

e Kkiénselbortfall.

e CMT har mycket stor klinisk bredd. Symptom kan visa sig alltifrén tidigt i barndomen
till upp till 80 ars alder (medeldlder 16 ar) men oftast under tondren eller i tidig
vuxendlder.

Bade motoriska och sensoriska perifera nerver paverkas och ibland dven det perifera
autonoma nervsystemet. Vanliga symtom ar muskelsvaghet och atrofi (ofta distalt och
symmetriskt) dér ben och fotter drabbas mest. Muskelsvaghet och atrofi i benen och fotterna
gor det svérare for individen att ga eller springa etc, Droppfot dr vanligt. Kronisk smérta och
fotledsfrakturer kan uppsta pga. felstillda fotter och balansproblem.. Ovre extremiteter kan
ocksé paverkas CMT kan ibland predisponera till obstruktiv somn-apné-syndrom (OSAS).
Vissa former kan medfora skolios, andra stimbandspares. Livsldngden paverkas inte forutom
pa vissa typer av Dejerine-Sottas sjukdom (CMT3) varianten eller hos patienter med mycket

allvarliga symtom. Ca 1-7% av CMT patienter blir rullstolsburna.
Referens Socialstyrelsen

Arftlig tryckkinslig neuropati (HNPP)
e Perifera nerver hos patienter med HNPP &r mycket kinsliga for tryck vilket leder till
domningar som kan paga i timmar till manader.
e Med tiden utvecklas kadnselbortfall framfor allt perifert.

e Muskelsvaghet kan tillkomma i omrdden med kénslobortfall.
Referens Orphanet, Socialstyrelsen

Cirkulation
e Det finns fall dir patientens debutsymptom var kardiella t.ex. supraventrikulira
takyarytmier, ldng-QT syndrom och paroxysmal formaksfladder, dock ar det oklart om
risken dr hogre jamford med generella populationen.
e [ en studie har hog prevalens av mitralisprolaps rapporterats. Cor pulmonale kan vara en

effekt sekundar till kronisk hypoventilation
Referens Tetzlaff

Andning

Respiratorisk dysfunktion ses hos upp till 30% av patienterna. Orsaker:
e Svaghet av interkostalmusklaturen och diafragma,
e Restriktiv lungfunktionsnedsittnign pga skolios/kyfoskolios kronisk hypoventilation.
Somnapne pga neuropati i farynx.
e Vid péaverkan av nerver till larynx kan stimbanden drabbas, vilket dkar risken till
aspiration (kan imitera astmasymtom).
Referens Loutfi
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Muskulatur Neuropati

e Tryck pé perifera nerver/kroppsldge under operation kan forvirra neuropati.

e Nervstimulator vid perifera blockader kan ge falska svar.

e Respiratoriska komplikationer som kan orsakas av muskelsvaghet eller restriktiv
andningspaverkan eller autonom denervation.

e Risk for svar SPA/EDA pga spinal deformitet och eller tidigare korrigerande
ryggoperationer.

Tabell 1 Nagra exempel pa symptom och anestesiproblem

SYMPTOM ANESTESIPROBLEM
Nervsystem eNecuropati o Tryck pa perifera nerver peroperativt kan utlosa
e Autonom denervation forsdmring.
o Ofbrutsdgbar respons pd ND-NMBA.
eMonitorering av relaxation opélitlig.
ePerifera blockader: neurostimulator opalitlig
e®Respiratorisk paverkan
Muskulatur e Svaghet, atrofi e Obstruktivt sdmnapne syndrom
Ryggdeformitet | eKyfoskolios ePostoperativ resp insuff,
Respiration ePaverkan av intrakostala muskler och | @Svér laryngoskopi/intubation
diafragma férekommer oEDA kan vara tekniskt svart.
trakea, "forflyttning"
Hjéarta o Cor Pulmonale (pga kronisk o Oként hur stora problemen &r
hypoxemi)
oPV(/langt QT, SVT, kardiomyopati.
Oklart om hogre jmf med friska.
eMitralisvalvsprolaps 6kad risk?
Graviditet e Upptill 50% har forviarrade symptom | eforsdmring ( + pga av graviditeten i sig),
eHogre risk for instrumentell for- Forlossning
lossning, site och postpartum- eokad risk for kejsarsnitt
blodning okad risk for obstetrisk blddning

Tabell 2 Exempel pd nédgra olika typer av CMT och HNPP.

Typ Neurofysiologi Debut och forlopp

CMT typ 1 Demyeliniserande polyneuropati | Oftast debut fore 20 érs dlder

CMT typ 2 Axonal polyneuropati De flesta typer debuterar i vuxen édlder

CMT typ 2A2 Axonal polyneuropati Kan ha CNS-paverkan inkl paverkan pa syn och horsel
CMT typ 3 Hypomyeliniserad polyneuropati | Oftast debut innan 3 érs &lder. Vanligen
Dejerine-Sottas svara funktionsnedséttningar

syndrom

CMT typ 4 Demyeliniserande polyneuropati | Oftast debut innan 3 &rs alder

CMT X-kromosom- | Blandform

Bade mién och kvinnor kan drabbas men sjukdomsbilden

bunden ar allvarligare hos mén
CMT En del patienter har diagnosen
CMT utan niarmare specifikation
Arftlig Vanligtvis debut fore 40 ars &lder
tryckkénslig
neuropati (HNPP)
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Genetik

CMT sjukdom orsakas av ndgon mutation i nagon av den stora mingd gener som kodar for
proteiner som édr nddvéndiga for den perifera nervens struktur och funktion. Mutationerna kan
orsaka muskelsvaghet och eller kénselstorning. Trots olika genetisk bakgrund adr symptomen
likartade om &n med stor klinisk bredd
¢ Demyeliniserande polyneuropati d4 myelinbildningen blir felaktig
(demyeliniserad polyneuropati) eller avstannar (hypomyeliniserad polyneuropati)
e Axonal polyneuropati da sjdlva axonet kan skadas (axonal polyneuropati).

¢ Blandad bakgrund Axonal / demyeliniserande
Referens Socialstyrelsen

Patofysiologi

Nerverna far forsdmrad formaga att leda signaler.
Referens Socialstyrelsen

Farmakologiska farligheter

Det finns manga ldkemedel som ibland kan forvirra denna typ av neuropatier.
Hog risk:
e Vinca alkaloider och taxoler

Moderat till signifikant risk
e Lustgas anges ofta i litteraturen som neurotoxiskt. Det &r en sanning med stor
modifikation.dr neurotoxiskt vid 1dngvarig anvindning, framforallt vid lustgasmissbruk
samt vid vitamin B12 brist.
Amiodaron (Cordaron®), hydralazin (Apresolin®)
Metronidazol (Flagyl®)
Fenytoin (Epanutin®)
Vitamin A, B6 och D i hoga doser

En utforlig uppdaterad lista finns pd Charcot Marie Tooths Associations hemsida
https://www.cmtausa.org/.

MgSOys intravendst kan minska muskelkraften. Sannolikt kommer en redan uttalad
muskelsvaghet medfora 6kad risk for muskelsvaghet eventuellt andningssvikt vid MgSO4
tillforsel. Observans.

MgSOs per os gér bra
Referens cmtausa.org, Hans, Ibister, Kotani, Socialstyrelsen

Periop risker och preop bedomning

Typisk kirurgi/annan orsak till anestesi

Vanligtvis ortopediska operationer att korrigera olika deformiteter: osteotomi, artrodes (mest
fotoperationer), operation for skolios, frigéring av plantarfascia.

Risker

e Anestesi medfor en viss risk till postoperativa komplikationer samt férsémring av
nuvarande symtom hos CMT patienter. Storleken pa risken dr oklar pga. de fa
publicerade fall vilket gor att erfarenheten kring CMT och anestesi dr begransad.

e Kinselbortfall pga. tryck mot nerv

e Anestesirisken dr med storsta sannolikhet relaterad till sjukdoms allvarlighetsgrad.
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Andning
Klinisk bedémning avgoér utredning och ev. lungkonsult

Cirkulation

EKG pé alla. Kardiologkonsult vid behov.
Referens Tetzlaff

Luftviagsbedomning
Skolios kan gora laryngoskopi/intubation svért.

Lab
e Enligt gdngse rutin
e EKG
e Ovriga prover efter klinisk bild och pé generds indikation

Peroperativ handlaggning

Premedicinering/preoperativa forberedelse

Premedicinering med andningsdeprimerande effekt bor undvikas.
Overvidg Na-citrat och eller H2 blockare vid misstanke om aspirationsrisk

Monitorering under anestesi

e Standardmonitorering: EKG, SpO2/EtCO2, NIBP, kan anpassas efter sedvanliga
indikationer till avancerad monitorering

e M. corrugator supercilii bor anvindas for monitorering av neuromuskuldr (NM)
blockad. Detta beroende pa att n. tibialis och ulnaris ofta drabbas av sjukdomen.

e Neuromuskuldr monitorering kan vara opalitligt.

e Temperatur. Temp bor mitas centralt (esofagus, rektum, blasa CVK) undantaget korta
ingrepp.

e Hypotermi orsakar shivering vilket 6kar syrgasbehovet och andningsarbetet.
Referens Niven

Generell anestesi

Allmant

¢ En noggrann uppldggning och polstring dr av fundamental betydelse vid bide generell
och regional anestesi. HNPP patienter kénsligast

e Var speciellt noggrann p4 alla stillen dér nerver kan utséttas for tryck. Diskutera med
patienten om speciellt kdnsliga omraden.

e Ingen personal skall luta sig mot patienten

e Striva efter normotermi for att minimera risken for shivering med 6kat syrgasbehov

vid vickning.
Induktion
e Propofol

e Undvik tiopental (Pentotal). Okad kiinslighet vid allvarlig sjukdom.
Referens Kotani
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Underhall

e TIVA har anvénts utan problem
e Desfluran/isofluran/sevofluran och liknande har anvénts utan problem.
e Lustgas kan anvéndas.

o BI12 brist 4r en kontraindikation.

o Forsiktighet med lustgas vid mycket ldnga operationer.
Referens Antognini, Charcot Marie Tooth Association

Intubation/Relaxation/Reversering

Intubation
Risk for svar intubation kan vara 6kad

Relaxation
e Rokuron (Esmeron®) Kan uppvisa 6kad kénslighet pad grund av lagre antal ACh
receptorer. Anslagstid och duration kan vara forléngt.
o Suxametonium. Hogre dos kan behdvas. I litteraturen varnas ofta for hyperkalemiskt
svar vid CMT. I en fallserie pd 84 patienter anvindes suxameton vid 56 anestesier till
41 patienter helt utan komplikationer. Det &r okdnt om det finns skillnader mellan alla
olika typer av CMT och HNPP.
o Vid mycket allvarliga symptom t.ex. vid CMT3 Dejerine-Sottas syndrom &r det

trots detta sannolikt klokt att avsta fran suxameton.
Referens Antognini, Miller

Reversering
e Sugammadex (Bridion®).

Réd for reintubation efter reversering med sugammadex.

Tidintervall for nédr det dr mdjligt att anvénda av rokuronium efter anvdndandet av
sugammadex (upp till 4mg/kg sugammadex).

Kortaste tidsintervall tills rokuronium kan ges efter

reversering med sugammadex. (max 4mg/kg) Dos rokuronium
5 minuter 1,2 mg/kg
4 timmar 0,6 mg/kg

24 timmar om sugammadex (Bridion®) 16 mg/kg har givits

o Anslagstiden for rokuronium kan i denna situation vara forldngd upp till 4
minuter och durationen kan vara forkortad till 15 minuter.
o Om det ér indikation for muskelrelaxation innan angivet tidsintervall bor annat
ickesteroidalt relaxantium anvindas, forslagsvis atrakurium.
o Anslagstiden for suxametonium (Celokurin®) &r forldngd i detta sammanhang
och ar inte ldmpligt 1 denna patientgrupp.
Dessa rad baseras pé information frain EMA (Europeiska lakemedelsmyndigheten).

Information hur patienter med neuromuskuléra sjukdomar reagerar finns inte.
Referens Aceto, Baraka, EMA, Galvez-Canellas, Naguib, Pogson, Schmitt 2006,
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Regional anestesi

e SPA och EDA har anvénts utan problem. Ett fall med forlingd effekt av lokalanestetika ar

beskrivet.
e Polstring, sdrskilt viktigt i blockerade omraden. Ingen personal skall luta sig mot patienten

e Oforutsdgbar blockad vid uttalad skolios/tidigare ryggoperationer

e Okad risk for tekniskt svéira blockader (skolios, tidigare ryggoperationer). Muskelsvaret pa
neurostimulering kan vara lagt.

e Eventuellt medikolegala problem i fall av forsdmring av symtom. Det finns fall
publicerade for HNPP men inte CMT.

o Undersokning av bortfallssymptom i aktuell nerv, om risken bedéms stor for
tryck mot nerven.

e Hog SPA/EDA kan forvirra ev andningspaverkan. Anpassa dosering av opioider (ev

undvik opioider — individuell beddmning)

e Ultraljud &r att foredra vid perifera nervblockader. Neurostimulator kan ge falska svar.
Referens Chilvers, Peters, Schmitt 2014, Zanjani

Postoperativ vard

Beroende pa hur allvarlig sjukdomen ir s kan det finnas risk for andningspaverkan. Overvig
andningsstdd vid behov. NIV kan vara en brygga till spontanandning. Forsiktighet med
opioider-anvind sma doser.

Dexmedetomidin har anvints.

Viss risk for forsdmring av befintliga neurologiska symtom. Det dr inte ként hur stor risken &r.

Dagkirurgi

Individuell bedomning.

Sedering

Individuell beddmning. Anestesiolog méste ha bedomt patienten.

Graviditet obstetrik

Allmant

En beddmning av handldggandet av graviditet, forlossning och eventuell anestesi bor goras 1
god tid. Finns négra sérskilt kidnsliga omraden man inte far glomma att polstra?

Risker under graviditet

Andningspaverkan pga. graviditet och neuropati (n. frenikus) kan forekomma

Vid svar andningspéaverkan kan behdvas respiratorisk optimering under graviditeten
Ungefdr 30-50% av patienterna drabbas av dvergdende forsdmring av symtom.
Ingen 6kad morbiditet eller mortalitet hos barnet

Referens Midelfart, Rudnik-Schéoneborn
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Risker under forlossning

e Patienter med allvarliga symptom av CMT har en signifikant hogre risk for
instrumentell el kirurgisk forlossning, site och andra onormala bjudningar.

e Risk for nervskada t.ex. vid anvdndning av benstdd. Polstra mycket noggrant.
Diskutera med patienten.

e Info om MgSO4 LANK
Referens Midelfart

Forlossningsanalgesi

e Lustgas under forlossningsarbete kan anvindas
e EDA/SPA kan anvédndas, samma ev. problem som beskrivits ovan

Anestesi sektio

e Regional anestesi dr forstahandsval. Spinal alternativt fop up forlossnings-EDA
o Det kan finnas risk att det &r tekniskt besvérligt.

e Polstra
e Det kan vara okad risk for svéra intubationer och svarigheter med spinala beroende pé

kontrakturer 1 nacke och rygg.
Referens Greenwood, Kapur, Kuczkowski, Midelfart, del Rio Vellosillo, Scull

Intensivvard

Litteratur saknas.

Positionering

Positionering dr av storsta betydelse liksom polstring. Langvarigt tryck mot nerv ar farligast
hos patienter med HNPP. GIl6m inte polstring vid eventuella transporter

Blodning/Transfusion/Koagulation

Blodning
Det finns en rapport om 6kad blodningsrisk som upptrétt post partum

Transfusion
Géngse rutiner

Koagulation/Antikoagulation
Géngse rutiner
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Diaghosnummer

CMT, HNPP
ICD-10 SE G60.0 https://www.socialstyrelsen.se
nummer
OMIM Manga nummer manga OMIM &r en genetisk | https://www.ncbi.nlm.nih.gov/omim
nummer gener galler bade databas med klinisk
CMToch HNPP information
ORPHA nr Manga nummer manga Orphanet ar en www.https://www.orpha.net

gener géller bade SMT databas dver
och HNPP séllsynta sjukdomar
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