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Goraczka ztosliwa (Malignant hyperthermia) —
podstepne zjawisko okotooperacyjne — ocena sagdowo-
lekarska zgonu po operacji ciecia cesarskiego

Malignant hyperthermia as an insidious perioperative
phenomenon — medico-legal estimation of death after
caesarean section
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Opisano przypadek zgonu 23 letniej kobiety po operacji ciecia cesarskiego z powodu
gorgczki ziosliwej i przedstawiono aktualny stan wiedzy na temat tego powiklania.
Wecezeéniej autorzy wydali opinie sgdowo-lekarskg odnosnie postepowania lekarskiego
w tym przypadku.

A case of a 23-year old woman who died of malignant hyperthermia after caesarean
section and also the present—day medical knowledge concerning this complication has
been presented in this paper.

Medico-legal opinion concerning procedures in this case had previously been presented
by the authors.

WSTEP

Gorgczka ziosliwa (MH=malignant hyperthermia) jest potencjalnie
$miertelnym powiklaniem znieczulenia ogolnego (1, 7, 8, 10, 12, 15, 17, 18, 20).
Czestos¢ wystepowania jest zmienna w roznych populacjach. W Wielkiej Brytanii
waha sie w granicach 1:50000 - 1:200000 (20). W polskim spoteczenstwie
piSmiennictwo podaje $rednie prawdopodobienstwo wystapienia gorgczki
ziosliwej 1:100000 znieczulen (13, 14). Zaburzenie wystepuje rodzinnie,
a kompleksowe dziedziczenie wielogenowe ma miejsce jako dominanta
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autosomalna (1, 7, 8, 10, 12, 13, 14, 20). Istotg jest nagly i nie dajacy sie
przewidzie¢ wzrost zuzycia tlenu przez miesnie, potgczony z gwaltownym
nasileniem przemiany materii, stymulacjg wspdiczulng i wzmozong
przepuszczalnoscig komorkowg (1, 7, 8, 10, 12, 13, 14, 20). Towarzyszy temu na
0gdt (w okoto 60%) wzrost temperatury ciata, niezwykle intensywnie narastajg
kwasica i hypercarbia. Roéwnoczesnie manifestuje sie niezdolinos¢ organizmu do
ewakuacji masywnie zalegajgcych metabolitow, zwitaszcza mieczandow, CO,,
i mioglobiny (1, 3, 10, 11, 16). Koncowym efektem jest stan ciezkiej niewydol-
nosci wielonarzadowej. Na pierwszy plan wysuwajg sie wtedy dramatyczne
objawy niewydolnosci hemodynamicznej miesnia sercowego i postepujace;
centralizacji krgzenia oraz niedomoga oddechowa, a poznigj takze
(mioglobinuria!) niewydoino$é nerek (1, 3, 10, 11, 13, 14, 17, 20). Smiertelnosé
po wystapieniu zespolu objawdw gorgczki zlosliwej wg réznych autorow oceniana
jestna 80% - 10% (1, 3, 10, 11, 16, 20).

OPIS PRZYPADKU

23-letnia kobieta, przyjeta zostata do oddziatu potozniczego z 33 tygodniowg
cigza blizniacza — z powodu zagrazajgcego porodu przedwczesnego Przed
trzema laty rodzita pierwszy raz przez ciecie cesarskie. Blizszych danych
odnos$nie zabiegu operacyjnego i znieczulenia oraz jego przebiegu nie udato sie
uzyska¢. Tym razem 18 dni leczona byta zachowawczo, jednak od poczatku
z perspektywg kolejnego rozwigzania operacyjnego. Kiedy rozpoczely sie béle
porodowe i trafila na sale operacyjng okazywata wyrazny lek (byta bardzo
zdenerwowana i bata sie ,uépienia”). Lekarz anestezjolog miat pierwszy kontakt
z pacjentkg na krotko przed operacja. Po podaniu srodka zwiotczajgcego
depolaryzacyjnego sukcynylodwucholiny, zamiast zwiotczenia miesni wystgpit
szczekoscisk uniemozliwiajgcy intubacje. Po wybudzeniu pacjentki lekarz
znieczulajacy zastosowat przy ponownej probie znieczulenia znowu ten sam lek
zwiotczajacy. Po drugiej, skutecznej intubacji pacjentke podiaczono do aparatu
do znieczulenia Sulla 808V firmy Draeger, stosujac wentylacie w systemie
pétzamknietym i jako anestetyk wziewny Np0+Halotan. Aparat nie by}
wyposazony w kompletne oprzyrzadowanie monitorujgce i petne systemy
alarmowe. Wedlug karty znieczulenia zabieg operacyjny trwat 47 minut. Pod
koniec zabiegu u pacjentki wystapity nagle zlewne poty, spadek cisnienia
tetniczego krwi do 100/70mmHg, (wczeéniej ciSnienie skurczowe utrzymywato
si¢ prawie stale w granicach 110mmHg, a przed operacjg bylo jeszcze wyzsze).
Tetno wynosito 140-160/minute, a nawet 180/minute. Badanie gazometryczne
krwi tetniczej wykazalo stan znacznej kwasicy i zaleganie dwutlenku wegla, przy
prawidlowym wysyceniu hemoglobiny tlenem i wysokiej preznosci tlenu we krwi
(pk 7,012; pCO 75,7; pO, 242,2; SAT 99,6; BE 8,9; BE fact -11,1; BB 33; HCO;
18,7; K" 5,4; Na* -132). Po operacji pacjentka byla nieprzytomna, w skrajnie
ciezkim stanie klinicznym, we wstrzgsie, niewydolna krgzeniowo-oddechowo
i przekazana zostata do OIT. Akcje diagnostyczno-ratowniczg zakonczono po



Nr 3-4 Goraczka ztosliwa 229

dwéch godzinach uznaniem chorej za zmarlg. Dokumentacja kliniczna nie
zawierata zadnych sugestii co do przyczyny zgonu pacjentki. Przeglad techniczny
aparatu do znieczulenia nie wykazat jego niesprawnosci. Analiza chemiczna
zawartosci butli z podtlenkiem azotu ujawnita $ladowe ilosci zanieczyszczen,
nieuchronnie zwigzane z produkcja. Dokonane w Katedrze i Zakladzie Medycyny
Sadowej ogledziny i sekcja zwiok wykazaty: stan po $wiezo wykonanej operacii
ciecia cesarskiego, obrzek ptuc i mézgu, wybroczyny krwawe podoptucnowe
i podnasierdziowe, ptyn przesiekowy w jamach optucnowych. Badanie
histopatologiczne ujawnito w wycinkach serca obraz $rédmigzszowego zapalenia
migsnia sercowego, w wycinkach piuc masywny obrzek z przekrwieniem
i ogniskowymi wylewami krwawymi do $wiatla pecherzykéw, rozedme oraz
w Swietle naczyn krwiono$nych skupiska granulocytéw. W wycinkach nerek
i watroby stwierdzono przekrwienie, zas mozgu cechy obrzeku.

Informacje o stanie zdrowia dotyczace przebiegu cigzy az do okresu
przedoperacyjnego nie wskazywaly, aby wystepowaly objawy zwigzane
z zapaleniem miesnia sercowego. Na podstawie analizy wszystkich ustalen biegli
wskazali, ze przyczyng zgonu operowanej bylo powikianie anestezjologiczne
zwane zespotem gorgczki ziosliwej. Za takim przyjeciem przemawiat
charakterystyczny przebieg kliniczny (za wyjatkiem goraczki), a takze wyniki
badania gazometrycznego typowe dia zespolu hipertermii ztosliwej. Gorgczka
wprawdzie nie byta w dokumentacji odnotowana, ale tez dokumentacja nie
zawierata zadnych informacji o jakichkolwiek prébach pomiaru tego parametru.
Dodatkowym ujemnym czynnikiem w mechanizmie zgonu mogto byé rozpoznane
badaniem histopatologicznym $rédmigzszowe zapalenie mie$nia sercowego.
Poniewaz zespdt hypertermii zlosliwe] nie zostat przez zespédt anestezjologiczny
rozpoznany, w konsekwencji nie wszczeto w tym przypadku zadnego
postepowania leczniczego z wyboru dla tego rodzaju powikiania.

OMOWIENIE | WNIOSKI

Jako czynniki usposabiajgce do wystgpienia zespolu objawéw gorgczki
zlosliwej i wyzwalajgce ten stan wymieniane sa: przedoperacyjny lek i stres,
dziatanie sukcynylodwucholiny, ekspozycja na anestetyki wziewne, zwtaszcza
halotan (1, 3,4,5,7, 8, 10, 12).

Opaczna reakcja organizmu na sukcynylodwucholine jest traktowana przez
autorow jako powazny czynnik ostrzegajacy przed mozliwoscia wystgpienia
nastepnych objawow schorzenia (1, 3, 5, 10, 11, 16, 17, 20). Zauwazy¢ trzeba,
ze ewentualne kolejne wstrzykniecie tego leku nie wywoluje juz na ogdt tego
objawu (1, 3, 10, 17, 20). Do niedawna uwazano, ze stan cigzy jest czynnikiem
chronigcym przed pojawieniem sie objawoéw gorgczki ziosliwej. Do 1988 r.
opisywano cztery przypadki tego zespotu, ktdre ujawnity sie podczas ciecia
cesarskiego w znieczuleniu ogéinym (18). Nie udato sie jak dotad wyjasnic,
dlaczego objawy goraczki ziosliwej mogg nie wystepowaé podczas
wczesniejszych znieczulen pomimo zastosowania tych samych lekow, ktdre
wyzwolity gorgczke ztosliwg w nastepnym znieczuleniu (1, 3, 10, 13, 14, 17, 20).
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Autorzy na og6t zgodnie podkreslajg ogromne znaczenie stymulujace
przedoperacyjnego leku i stresu (1, 10, 13, 14, 17, 20). Takze sam skok
temperatury ponad norme, od ktérego wywodzi sie nazwa powiktania wystepuje
w zaledwie okoto 60% (1, 10, 17, 20), podobnie jak zaczerwienienie skory i inne
objawy. Jako symptomatyczne dla goraczki ztosliwej wspodtczesne pismiennictwo
wymienia:

usposobienie genetyczne (1, 6,7, 9, 10, 13, 14)

przedoperacyijny lek (5, 6, 15, 17, 19)

kontakt chorego z substancjg (substancjami) mogacg wyzwoli¢ reakcje,
a zwlaszcza anestetykami wziewnymi i sukcynylodwucholing (2, 4, 6, 7, 8, 12,
14)

opaczng reakcje na sukcynylodwucholine (1, 4, 5, 10, 13, 14, 17)
czestoskurcz (1, 4, 6, 10, 13, 14, 17, 20)

gorgczke, wzmozong potliwosc (1, 4, 6, 9, 10, 14, 17, 20)

wzrost koncowo-wydechowego stezenia CO, w badaniu kapnograficznym (1,
5,6, 10, 13, 14, 20)

obnizenie zasobu zasad wigksze niz -5 —7mEg/l, obnizenie pH, wzrost pCO,
ponad 60mmHg w badaniu gazometrycznym przy wykluczeniu innych
przyczyn (1, 10, 17)

Zapobieganie wystgpieniu gorgczki ztosliwej autorzy upatrujg w:

doktadnym zbieraniu wywiadu anestezjo logicznego u chorych (takze
rodzinnego) (1, 7, 8, 10, 13, 14, 17, 20)

zmniejszenie przedoperacyjnego leku 1 niepokoju poprzez psychiczne
i farmakologiczne dziatania premedykacyjne z wyprzedzeniem w stosunku do
daty znieczulenia (1, 6, 10, 14, 17, 20)

_unikanie w podejrzanych przypadkach lekéw anestetycznych, o ktoérych

wiadomo ze moga wyzwoli¢ gorgczke ztosliwg (1, 7, 8, 10, 13, 14, 17)
zapewnienie podczas znieczulen odpowiedniego systemu monitorujgcego
i ostrzegawczego (pomiary temperatury, pulsoxymetria, kapnometria (1, 6,
10, 13, 14, 16, 17, 20)

w uzasadnionych przypadkach profilaktyczne stosowanie Dantrolene (2, 13,
14, 19).

W leczeniu podejmuje sie dziatania rownoczasowe obejmujace:

wentylacje czystym tienem

intensywne oziebienie chorego (zimne plyny infuzyjne, oziebianie fizykalne)
zwalczanie kwasicy dozylne

szybkie ukonczenie zabiegu

czesta wymiane pochtaniacza CO, w aparacie do znieczulenia

zmiane sposobu znieczulenia na taki, o ktbrym wiadomo, Zze nie wywoluje
hypertermii

wymuszanie diurezy

dozylng podaz Dantrolene w naleznych dawkach 1-3 mg/kg masy ciata
pilne monitorowanie dynamiki schorzenia i przebiegu
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— pooperacyjne leczenie w OIT tgcznie z ewentualng dializoterapig
- dokfadng dokumentacje.

Perfekcyjne stosowanie powyzszych sugestii pozwolitoby przy dobrej
organizacji postgpowania ratowniczego wedtug niektorych autorow uzyskac
wyniki zmniejszajgce $miertelnos¢ do mniej niz 10% (1, 10, 13, 14, 17).

W polskich warunkach $miertelnos¢é wedtug wspdiczesnych danych
przekracza 50% (14). Przypisuje sie to matej dostepnosci preparatu Dantrolene
itestow (13, 14), niedoskonalosciom monitorowania | niedostatkom
organizacyjnym.

Na kanwie prezentowanego przypadku wypada zgodzi¢ sie z takimi
twierdzeniami. Z drugiej jednak strony dane zawarte w dokumentacji lekarskiej
pozwalaty sgdzi¢, ze gdyby nimi dysponowat doswiadczony anestezjolog, to
analizujac je i opierajgc sie na catym przebiegu zdarzenia rozpoznatby gorgczke
zlodliwg, zwilaszcza iz jest to powikianie tej miary, ze przewidywanie jego
wystapienia i umiejetnos¢ rozpoznania zaliczy¢ nalezy do podstawowej wiedzy
anestezjologicznej. Ze wzgledow poznawczych a przede wszystkim
praktycznych, celem zmniejszenia ryzyka ewentualnego wystgpienia goraczki
ztoliwe] w rodzinie zmarlej, zasadnym byloby podjecie prob ustalenia
predyspozycji genetycznych. Podjecie takich badan przekraczalo jednak
mozliwosci autoréw.
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