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60. léta - MH jako nosologicka jednotka, mortalita 80%
70. léta - prvni uziti Dantrolenu,
80. léta - zaveden Dantrolen to bézné praxe terapie
- pokles mortality na 10%
- 80. |éta specializovana diagnosticka pracoviste MH

EMHG, MHAUS
1984 - A protocol for the investigation of malignant
hyperthermia (MH) susceptibility
90. léta - erudice Iékatl, nova relaxancia, kapnometrie.
- pokles mortality na 0,2 - 2%
- moznosti diagnostiky MH v CR
2001 - Giudelines for molecular genetic detection of
susceptibility to MH
2003 - NCDMH CR




] e = MUDr. Ivana
Schroderova — hlaseni Fro dospele
pacienty, diagnosticka

aborator pro
IVKT,

SDAR o — MUDr. Dagmar
Stepankova - hlaseni detskych )
pacientu, odber biologickeho magerialu
a hospitalizace detskych pacientu

10 = MUDr. Iveta Valaskova,
geneticka diagnostika




Registrovano 101 rodin (96 CR, 5
SK) — 223 osob

138 proslo IVKT

85 primarneé geneticka diagnostika




Hlaseni do NCDMH
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Suspektni MH v
osobni anamnéze

MH v rodiné

Umrti na MH v
rodiné

Myopatie (CCD)

Reakce na cernou
kavu
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MH vyloucena MH potvrzena

h 4 b J
Genetika se
neprovadi

Genetika

h 4 h 4
Kauzalni Genetika
mutace negativni

k4 )
Rodina Rodina
Genetika IVKT




Guidelines EMHG - A protocol for the
investigation of malignant hyperthermia susceptibility

Invazivni — operacni odbér svaloveée
tkané, limitace 30kg t.h.

Vitalni sval

Stoupajici koncentrace halotanu a
kofeinu

Vyhodnoceni — diagnoza MHN, MHS,
MHE (MHEh, MHECc)
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Guidelines EMHG - Guidelines for
molecular genetic detection of susceptibility to
malignant hypertherthrmia

Krev + zmrazena svalova tkan

Izolace RNA, DNA
Mutacni analyza RYR1 genu

Cilena analyza zamérena na
detekci MH kauzalnich mutaci




K 7.9. 2009 proslo (prochazi) MH diagnostikou
101 rodin ( 96¢eskych , 5 slovenskych)




101 rodin

soiomm

46 rodin L——== 4 rodiny

dokorteno neuzaveny

46 rodin




91 rodin

46 rodin




V ramci 101 rodin dosud diagnostikovano 223 osob
-138 osob podstoupilo IVCT O MHS
- 85 0sob s primakngenetickou dg. 0 MHEh

O MHEc

O MHN
72 mt -
N mt +
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PUsobi na RYR1 SPR - inhibuje
uvolnovani Ca 2* => snizuje
nitrobuneécnou koncentraci kalcia

Myorelaxacni ucinky, periferni dechova
deprese — nutnost UPV

Negativné inotropni ucinky
20mg substance obsahuje 3g manitolu

pH 9,5 - flebitida, podavat
velkoluminalni kanylou




2,5mg/kg jako bolus (70kg =
175mg = cca 8 lahvicek) do max.
60 minut

Navazuje 525mqg = cca 26
lahvi¢ek jako infuze na 24 hodin

Personalni a casova narocnost!!!




Indikace pri klinickych projevech MH co
nejdrive (max. do 60min.)

Dostupnost - je registrovan SUKL (ATC
MO3CA01),

Mimoradny dovoz, po objednani 14dni

— 1 meésic

Cena kolisa I/2009 38.924 Kc
IX/2009 56.177 KC




Vzdy je treba individualni jednani s
pojistovnou pro dany klinicky pripad
Je treba vyzadat si zpetne schvaleni
reviznim |ékarem prislusné pojistovny

(nejlépe predbezné telefonicky)

K pisemné zadance s kodem 6666660,

je treba prilozit fakturu a schvaleni
SUKL

Uhrada nad ramec pausalu




MH diagnostika je v CR rutinni praxi
NCDMH poskytne rocne 20-30 konzilii
na téma MH

Pecliva indikace MH diagnostiky je
pricinou vysokeho podilu pozitivnich
diagnoz

\Vzrustd vyznam a podil genetické
diagnostiky




Snaha o nahrazeni IVKT méné invazivni
diagnostickou metodou - minimalne
invazivni metabolicky test

(mikrodialyza, spektrofotometrie)

Dantrolen - vyvoj nove substance s
lepsimi farmakologickymi vlastnostmi

Azumolen - pokusy na zviratech




MUDr. Ivana Schroderova, tel.: 543 182 553
MUDr. Dagmar Stépankov4, tel.: 532 234 489 déti
formulare www.mhinfo.cz







