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Mukopolysackaridos-sjukdomar

Att sova en MPS- patient dr en utmaning



I likarboken ”Smith’s Anaesthesia for infants and children” stir att
YMPS-barn har de sviraste luftvigsproblemen vid sovning i
barnsjukvirden”.

Dr Rob Walker frdn Royal Manchester Childrens hospital ir en av de mest
erkinda och erfarna narkoslikaren pa omrddet. Han anser att som regel
dr narkosriskerna vid ett kirurgiskt ingrepp storre dn riskerna med
ingreppet i sig sjilvt, hos patienter med MPS, oavsett vilket ingrepp det ror
sig om.

MPS-barn har trdnga luftror, begrinsad andningskapacitet, hjirtproblem,
instabil nacke och kort hals. Det iir stora variationer av narkosriskerna
beroende pa vilken MPS-sjukdom personen som skall sovas har, och om
det foreligger en mild eller svar variant av sjukdomen.

Nya tekniker och hjilpmedel har dock utvecklats som gor det enklare att
sikert sova patienter med MPS, som exempelvis fiberoptisk intubation och
larynxmask.

Vad ar MPS

MPS star for mukopolysackaridossjukdomarna, som tillhdr de lysosomala
inlagringsjukdomarna. En genetisk defekt orsakar brist pa ett av de enzym
som bryter ner mukopolysackaridoserna, vilket gor att de istéllet lagras in 1
cellerna. Det finns sex varianter av sjukdomen; MPS I Hurler, Hurler/Scheie,
Scheie. MPS II Hunter. MPS III Sanfilippo. MPS IV Morquio. MPS VI
Marateaux Lamy och MPS VII Sly. Sjukdomarna é&r progressiva
multisystemsjukdomar, som péverkar luftvdgarna, lungorna, skelettet och
hjart-kérlsystemet.

Vilka ingrepp ér vanliga hos MPS-patienter

MPS-patienter behover ofta operera brack, sétta in ror i Oronen, ta bort
kortlar bakom ndsan eller mandlarna, men ménga behover dven flera
ortopediska ingrepp som korrektionsoperationer av ryggraden, héfterna och
knéna. Sanfilippo-patienter behdver ofta en gastrostomi for att sin matning.
Neurokirurgiska ingrepp ér inte heller ovanliga.

Vad ar anestesi eller narkos?
Anestesi betyder kinselloshet eller bedovning.

Lokalbedévning och regionalbedévning betyder att man endast beddvar en
viss kroppsdel med tandlékarbeddvning”. Det paverkar inte medvetandet.

Narkos betyder nedsévning. Det heter dven generell anestesi. Da uppnar
man alltsd kénselloshet genom nedséttning eller totalt upphidvande av
medvetandet.

Vid narkos &r man medvetslos och oférmdgen att rora sig eller andas och
kan inte kénna smérta. For att sékra andningen/syreséttningen nir man &r
medvetslos sd maste luftvigarna hallas Oppna, vid mer omfattande
operationer genom att man for ner en plast-tub via mun eller ndsa ner i
luftstrupen.

Narkos maste noga vigas mot de fordelar man forvintar sig av
den Kirurgiska proceduren. For vissa ingrepp si kan man
anvanda lokal eller regionalbeddvning istillet for narkos.



For att forsta de eventuella problem som kan uppsta nir man
skall sova individer med MPS-sjukdom kan det vara till hjilp

att veta lite om vad en ”’vanlig” sovning innebir.

Allménna forberedelser infor en narkos och operation

Eftersom matstrupen slappnar av under narkos finns risk for att
maginnehall, som mat, licker upp till svalget, aspireras ner i
lungorna och orsakar lunginflammation. Infér en narkos skall man
darfor vara fastande sd att magen &r sd tom som mojligt vid
narkosen. Man fér exakt besked fore narkosen ndr man skall sluta
dta, sluta inta flytande foda och nir man skall sluta inta klar dryck,
nagot som kan bero pa ingreppet. Oftast giller regeln 6-4-2. Det
betyder 6 timmars fasta for mat, 4 timmar for flytande foda och 2
timmar f6r mindre méngd saft/ vatten.

En preoperativ tvitt kan vid vissa ingrepp vara nodviandigt. Da
duschar man tvé eller tre ganger innan ingreppet och tvittar sig med
en bakteriedddande tvdl. Man har sett att det 4r mindre risk for
infektioner i operationssdret om man minskar patientens egen
hudflora av bakterier innan ingreppet eftersom det &r dessa bakterier
som vanligtvis infekterar saren.

En PVK (perifer venkateter) dvs en plastslang i ett blodkérl, kommer
behova sittas for att gora det mojligt att ge barnet medicin och dropp
intravendst. Man kan infor denna procedur bedova huden vid
insticket med EMLA krdm 1-2 timmar innan. Oftast vill man att
barnet har en PVK innan man skall sova det.

Premedicinering 4r rogivande medicin som ges fore en narkos for att
hjélpa oroliga patienter att slappna av. Det finns dven medicin som
ges for att torka upp 1 munnen och gora det littare att genomfora
narkosen. En del barn kan bli lite vingliga i benen och blodtrycket
kan sjunka nagot om man ar uppegdende sa det dr sdkrare att de
héller sig i séngen. P4 enstaka individer kan premedicinering ha
motsatt effekt och gora dem pigga eller arga istéllet for sloa. Om det
har hént tidigare s& meddela narkosldkaren detta innan. Om ditt barn
har mattlig eller allvarlig paverkan pa luftvdgar eller lungor kan
narkosldkaren anse det sdkrast att avstd fran lugnande
premedicinering trots att det dr oroligt.

Ta med glasdgon och horapparater till forberedelserummet for att
underlitta kommunikationen med ditt barn. Ta &ven med favorit
nallen eller gose-filten sa att barnet kidnner sig tryggt.

Naér ditt barn somnat ombeds du att 1dmna rummet. Du kommer
sedan meddelas nir operationen &r klar sa att du kan vara dér nér ditt
barn vaknar.

Sa hér gar en séovningen till vanligtvis

Sévningen sker genom att man andas in gas via en ansiktsmask eller
fir sovningsmedel intravendst i PVK. Om barnet sévs med
ansiktsmask, kommer det sjilv andas sig till somn, det tar vanligtvis
mellan 1-2 minuter. En del tycker att narkosgasen luktar lite illa.
Det tar ca en knapp minut innan barnet somnar om sévningsmedel
ges intravendst

Muskelrelaxantia, muskelférlamande medicin, ges ibland efter att
patienten somnat. Alla muskler forlamas, inklusive andnings-
muskulaturen.

Andningen understdds genom att narkosldkaren kldmmer pa en
blasa kopplad till en ansiktsmask.

Ett instrument som kallas laryngoskop fors dver tungan och ner i
svalget och huvudet tiltas bakéat sa att narkosldkaren kan se ingangen
till luftroret.

En luftrorstub; endotrakeltub, fors ner 1 luftstrupen och
laryngoskopet tas bort.

Endotrakeltuben kopplas till en maskin, en respirator som andas &t
ditt barn under proceduren.

I slutet pa ingreppet tas narkosmedlet bort och barnet borjar vakna
upp.
Endotrakeltuben tas normalt bort innan barnet vaknar upp helt.



Komplicerande faktorer vid MPS sjukdom

som forsvarar en narkos.

Inlagringen av glukosaminoglykaner i alla vivnader som exempelvis nésan,
halsmandlar, polyper, svalg, luftstrupe och hjarta och dess effekt pa skelett et
bidrar till svarigheterna att sékert séva MPS barn.

Luftvagarna/ lungorna

Inlagringen av glycosaminoglykaner gor att ndsans passage blir
trangre. Ackumuleringen forstorar dven kraftigt halsmandlarna,
polyperna och tungan samt orsakar att 16s dverflodig vévnad bildas
runt ingéngen till luftstrupen. Inlagring i luftréren, bronkerna gor
dem tranga. Struplocket &r ofta l&ngt och styvt. Slemhinnorna &r
skora och MPS-individer har ofta kraftigt 6kad slemsekretionen av
tjockt slem. Med muskelavslappningen som orsakats av
premedicinering och narkos sa okar fortrdngningen av luftvigarna.
Luftviagarna hos MPS-patienter kan bli blockerade direkt efter att
medvetsloshet intrédffar. Alla dessa faktorer begrénsar ocksa kraftigt
mojligheten att se struphuvudet med laryngoskopet och dirmed att
placera andningstuben i luftstrupen dven for en skicklig narkoslékare

Att extubera innebér att man tar bort endotrakealtuben. Dé kan det
uppstd problem eftersom MPS-patienter litt kan svullna igen i
luftvigarna, och dven struplocket kan bli svullet vilket kan leda till
att det blir svért att bibehalla tillrdcklig luftvdg. Man vill helst att
patienterna skall vara helt vakna innan man extuberar. Ibland kan
man ge kortison och adrenalin i svalget innan extubation for att
forhindra svullnad. Andningstuben kan behdva vara kvar efter
operationen om den initiala placeringen var vildigt svér.

Akut tracheostomi (dd man gor ett snitt pa halsen och sétter in en tub
direkt i luftstrupen) kan bli nddvandigt om luftvdgarna blir trdnga
under intubation eller extubation. Aven ett mindre ingrepp kan
fordra en vistelse pd intensivvardsenheten s& att andningen kan
overvakas efter narkosen.

Lungorna har ofta begrinsad kapacitet; pd grund av inlagring s& ar
de stela, dven brostkorgen ér stel och forhindrar expansion

Skelett, leder och hud

Ryggraden dr stel och det kan finnas en ledinstabilitet i nacken,
frimst hos individer med Morquio, med risk for skador pé
ryggmirgen om nacken bdjs kraftigt bakdt, vilket fOrhindrar
narkosldkaren fran att placera huvudet och nacken i bésta position
for att kunna se struphuvudet. Det kan vara bra att rontga
nackkotpelaren infér en operation for att ta reda pd om nacken ar
instabil eller inte. Radet &r dndock att behélla nacken i en neutral
position under hela sdvningen, formoda att instabilitet foreligger och
inte boja nacken bakat.

Den korta nacken, den begrinsade rorligheten i kiken, den lilla
munoppningen och den hos vissa barn patagligt lilla hakan bidrar till
att gora intuberingen svar.

Barn med MPS har ofta fortjockad hud och kontrakturer pa lederna
vilket gor det svart att sétta en intravends infart, speciellt i en akut
situation, vilket ocksé kan utgora en riskfaktor.

Hjartat

Under narkos av MPS-patienter s& kan inlagringen av
glukosaminoglykaner i hjartat bidra till en 6kad risk. Vid Hurler,
Hunter och Marateaux Lamy sjukdomar sker en inlagring av
glukosaminoglykaner i hjértats kranskérl och i hjartklaffarna, som
kan licka. Aven pulmonell hypertension, forhdjt tryck i lungornas
blodkérl kan foreligga och utgdr da en riskfaktor. MPS-barn kan ha
hjértsvikt, eller arytmier vilket innebér att hjértrytmen kan vara
oregelbunden, hjartmuskeln kan vara véldigt kénslig for
narkosmedel, vara kinslig for syrebrist och MPS-patienten kan ha en
benédgenhet att svinga i blodtryck. Individer med MPS skall dérfor
godkénnas for narkos av kardiologen innan sdvningsdagen. Risken
for hjartrelaterade problem under narkosen ar dock som regel mindre
an luftvagsproblemen hos MPS individer.



Vad kan goras for att minska riskerna?

Noggranna forberedelser

For att undvika potentiella narkoskomplikationer hos patienter med MPS sé
behdver du och ditt barns ldkare informera narkoslédkaren om de ovanliga
MPS-sjukdomarnas narkosrisker for att fa tillgang till basta kunskap och
erfarenhet. Narkoslédkaren bor i samrad med barnets ordinarie likare och
kirurg véirdera ditt barns tillstdnd, och vid behov konsultera ditt barns
hjéartlakare och lungldkare om potentiella risker under narkos. Narkosldkaren
planerar dérefter narkosen och for ovanliga och oviantade hiandelser som kan
intréffa.

Regionsjukhus

De flesta barn med MPS behdver sdvas péd ett regionsjukhus eller
universitetssjukhus av en erfaren barnanestesiolog.

Det kan vara nodvéndigt for en individ med MPS att en tid efter ingreppet
ligga i respirator pé en intensivvardsavdelning med barnerfarenhet.

Poliklinisk operation eller dagoperation é&r inte ldmpligt for dessa
komplicerade patienter, d&ven om det kirurgiska ingreppet inte ar si
omfattande.

Narkosbedomning / Traffa narkoslikaren

Forsékra dig sa taktfullt som mdjligt om att narkoslidkaren kénner till barnets
sjukdom och eventuella problem. Det finns atgirder att vidta for att gora
proceduren sékrare, sasom att undvika speciella narkosmedel eller stabilisera
nacken hos patienter med ryggradsproblem.

Planerade procedurer skall alltid innebéra att narkosldkaren gér en noggrann
bedémning av barnet. MPS barn har dott till foljd av att narkoslékare inte
varit forberedda pa att behdva hantera de komplicerade luftvigar som ses
hos MPS patienter. Det finns inga mindre eller enklare narkoser nir det
giller individer med MPS.

Om ditt barn har sovts tidigare s finns det redan anvéndbar information som
narkosldkaren skall beakta.

Forutse risker

Hos manga MPS-patienter kan man i forvig avgora om det foreligger dkad
risk for narkos.

Att hélla fria luftvigar kan vara vildigt svirt och &r ett vanligt
forekommande problem for MPS individer &ven under normal sémn. Vid
tilligg av muskelrelaxantia som ges vid allmén narkos, 6kar obstruktionen/
fortrangningen. Det kan vara bra att veta om barnet vanligtvis har
andningsuppehall under sémnen, sa kallade sémnapnéer.

En undersdkning av lungdoktor och hjértdoktor kan vara till hjélp for att
virdera narkosrisken. Lunglédkaren kanske rekommenderar en somnstudie
och en lungfunktionstest.

Eventuellt kan man rontga nackkotpelaren for att se om nagon instabilitet
foreligger.

Sovningsmetoder

Eftersom individer med MPS ofta har komplicerade luftvigar och ofta ar
omdjliga att intubera pad konventionellt sdtt kan sdrskild teknik och
utrustning behdvas.

Flexibelt, bojbart bronkoskop kan anvindas for att f4 ner andningstuben i
luftviagarna i borjan av proceduren. Ett annat alternativ kan vara att anvénda
en larynxmask i kombination med ett bojbart bronkoskop. Att anvéinda ett
bojbart bronkoskop och/eller larynxmask, dr tekniker som har visat sig
fungera bra for MPS patienter men kréver att narkoslékaren har kunskap och
erfarenhet av metoderna.

Ett rad dr att forsoka bibehalla den spontana andningen sa langt som mdjligt
och att undvika muskelrelaxantia.

Informera

Du bor informera skola och andra vardgivare att det finns sovningsrisker sa
att denna information vidarebefordras vid akuta problem.



- Overst till vinster ligger en andningsmask for att ge olika gaser For mer information om  bésta

tillsammans med syrgas tillvdgagangssitt och specifikt utformade |
- Den svarta langa instrumentet dr ett bojbart bronkoskop med fiberoptik metoder for att sova MPS barn, titta pa
- Det naturférgade till vinster om mitten ar en larynxmask DVD-filmen i
- Den vita bojen till hger om mitten r en endotrakealtub
- Till hoger ligger olika laryngoskop

| Huespelpsazchadeeals & Saaerlbane

A Challenging Relation=hip

Mucopolysaccharidosis & Anaesthesia;
A Challanging Relationship

Gjord av narkosldkare Dr Rob Walker |
och Dr Ed Wraith ar 2006 genom ett &
samarbete mellan Royal Manchesters |
Children Hospital och ldkemedelsbolaget
Genzyme

DVD-filmen finns att bestéllas fran
Svenska MPS foreningen;
www.mpsforeningen.se

mps-foreningen@Sverige.nu
eller pa telefon 0736-845277

Svenska MPS-foreningen dr en ideell férening registrerad hos
skattemyndigheterna sedan 2005, med organisationsnr: 80 24 28-81 96

Vart mal ér att
e Frimja vard och habilitering

e Sprida information och kunskap om MPS-sjukdomar till drabbade
familjer samt sjukvarden och samhallet.

e Stddja forskning kring MPS-sjukdomar och formedla information
om den péagéende forskningen pa omradet.

e Svenska MPS-foreningen skall 4ven fungera som en lédnk mellan
patienter och forskning




