Rhabdomyolyza

Rhabdomyolyza je stav, pfi kterém dochéazi k poskozeni svalovych bunék a nastane uvolnéni obsahu myocytd
do plazmy. Rhabdomyolyza mlze byt zcela asymptomaticka s elevaci svalovych enzym( v krvi. Pfi rozsédhlém
poskozeni svall vsak mUze dojit k zdvaznému zvyseni obsahu myoglobinu a draselného iontu - dochazi k arytmiim
a akutnimu rendlnimu selhani.

Pri podezreni na rhabdomyolyzu je nutné monitorovat funkce ledvin, stav koagulace, iontogram, ob&hové ukazatele
a plicni funkce.

Etiologie

Rhabdomyolyza m{ze byt zplsobena vrozenymi i ziskanymi chorobnymi

stavy. HHJ‘IBDHHTULTS[S

Vrozené priciny

= Poruchy glykogendzy ve svalech: deficit myofosforylazy (GSD V).
= Porucha metabolismu mastnych kyselin: primarni karnitinova

RIDHEYS

deficience (CUD), deficit karnitin-acyl-karnitin translokazy (CACT),
deficit karnitin-palmitoyl-transferazy Il (CPT Il), deficit acy/-CoA
dehydrogendzy mastnych kyselin s dlouhym retézcem (VLCAD) &i
deficit 3-hydroxyacyl-CoA dehydrogenazy mastnych kyselin s
dlouhym retézcem (LCHAD) a deficit mitochondridlniho trifunkéniho
proteinu (MTP).

Mitochondrialni poruchy: deficit koenzymu Q10, poruchy
respiracniho retézce.

Rhabdomyolyza

= Svalova onemocnéni: dystrofinopatie, myotonia congenita, myotonickd dystrofie aj.
= Onemocnéni s rizikem maligni hypertermie: central core disease, familidrni maligni hypertermie.
= Dalsi genetické syndromy: autosomalné dominantni myoglobinurie, deficit myoadenylat-deaminazy, deficit

glukozo-6-fosfat dehydrogenazy, idiopaticka rhabdomyolyza.

v

Ziskané priciny

Primé svalové poskozeni: crush syndrom, popéleniny, omrzliny, dder blesku, dlouha imobilizace.
Extrémni svalova aktivita: nadmérna svalova ndmaha u netrénovanych jedinc(, status epilepticus, status
asthmaticus, elektricky Sok.

Extrémni teploty: syndrom toxického Soku, prehrati, maligni neurolepticky syndrom.

Ischemie: komprese svalu, cévni uzavér, DIC.

Toxiny: hadi jed, jed hmyzu.

Léky a drogy: |éky (statiny, fibraty, kortikoidy, fenytoin, sukcinylcholin), drogy (kokain, toluen, extaze),
alkohol.

Infekce: bakteridlni (legionella, salmonela, streptokoky), virové (influenza A, B, adenoviry, viry coxackie),
dalsi (aspergillus, candida, mykoplasma).

= Zanétlivé myopatie: polymyozitida, dermatomyozitida, vaskulitidy.
= Endrokrinologicka porucha: diabeticka ketoacidéza, hypotyredza, non-ketotické hyperosmolarni kéma.
= Poruchy vody a minerali: hyponatremie (pod 120 mmol/l) pfi SIADH, hypokalemie, hypofosfatemie. [!

Disledky rhabdomyolyzy

Pri nekréze svalovych bunék dochazi k vyplaveni kalia a v krvi se objevuje hyperkalemie, kterd u pacienta
vyvold arytmii. Uvolnény tromboplastin spousti diseminovanou intravaskularni koagulaci (DIC). Pacienta také
ohrozuje i zména permeability plicnich kapilar, kterd mdze vyustit v ARDS.

/\ Pri rozsahlé rhabdomyolyze nastava hypovolémie a hypovolemicky Sok, ktery pacienta pfimo
ohrozuje na zivoté.

Pokud mé pacient rozvinutou rhabdomyolyzu a koncentrace kreatinkinazy v séru je 80x nad normou a navic
detekujeme metabolickou acidézu s hydrogenuhli¢itanem pod 17 mmol/l, pak je vysoce pravdépodobné, ze
rhabdomyolyza povede k akutnimu renalnimu selhani, a je nutné zacit s forsirovanou diurézou (dodani tekutin a
nasledné podani klickovych diuretik).

Klinické priznaky

Casna rhabdomyolyza se projevuje nauzeou a zvracenim, coz jsou dlisledky ischemie nebo infarktu stfeva.

Typicka trias, kterd se vyskytuje u 50 % pacientd, je:

= svalova bolest a slabost (bolest m{ze byt difuzni nebo lokalizovana na urcitou svalovou skupinu),
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= elevace svalovych enzymu v séru,
= myoglobinurie, pfi které je mo¢ tmavé zbarvena. 2!

A\ Myoglobinurie mlze byt prehlédnuta, nebot se mdze rozvinout a nésledné ustat jesté v dobé pred vysetrenim.
Myoglobin mizi ze séra daleko rychleji nez kreatinkindza. Proto pfi vysokych -
hodnotéch kreatinkindzy mUze myoglobinurie chybét.

Diagnostika

Klinické priznaky a anamnéza. Sérova hladina kreatinkinazy, kterd nema pdvod
v myokardu. Pokud je podezfeni na rhabdomyolyzu, vysetfi se pacientovi
kreatinkinaza pfi prijmu a poté 12 az 24 hodin po pfijeti.

Vysetreni myoglobinu v moci se standardné nedéld. Pokud ma moc barvu
tmavého ¢aje a v mocovém sedimentu nejsou pritomny erytrocyty, vznika
podezreni na rhabdomyolyzu.

Teraple Tmava moc pfi rhabdomyolyze

Pokud je to mozné, zahdjime terapii rhabdomyolyzy [é¢bou nebo odstranénim

vyvolavajici priciny. K symptomatické [é¢bé patfi dostatecna hydratace, alkalizace moci a zvyseni diurézy u
pacientl s nizkym vydejem moci. Timto postupem mizeme zmirnit akutni selhani ledvin vyvolané rhabdomyolyzou.
Pacient je monitorovan na JIP. Tuto |é¢bu déle dopliujeme oSetrovatelskou péci, dilezité je prevence dekubitd.
Pokud pacient dospéje do stadia oligurického nebo anurického selhani ledvin, zahajujeme intermitentni dialyzu,
pripadné vyuzivame kontinudini metody.

Pri vyrazné rhabdomyolyze myslime na nebezpedi vzniku kompartment syndromu, pri vzestupu tlaku nad 35
mm Hg v daném osteofascidlnim prostoru pristupujeme k fasciotomii. DalSi terapeutické postupy se odviji od
vyvolavajici priciny.

Odkazy
Souvisejici ¢clanky

Sval

Akutni rendlni selhani

Glykogendzy

Mitochondridlni onemocnéni/Poruchy beta oxidace a ketogeneze
Blast syndrom

Crush syndrom

Kompartment syndrom

Externi odkazy

= Akutni selhani ledvin u kriticky nemocnych pacientl s rhabdomyolyzou (¢ldnek v ¢asopise Interni medicina pro
praxi) (http://www.internimedicina.cz/pdfs/int/2005/11/05.pdf)

= Rhabdomyolyza jako projev vrozené poruchy energetického metabolizmu u dvouletého chlapce u (¢lanek v
¢asopise Pediatrie pro praxi) (http://www.pediatriepropraxi.cz/pdfs/ped/2014/01/10.pdf)
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