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Problemy okresu okołooperacyjnego 
u chorych na dystrofię miotoniczną 
Steinerta, operowanych  
z powodu zaćmy
Problems of perioperative period in patients with Steinert’s 
myotonic dystrophy operated due to cataract
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Summary: Steinert's myotonic dystrophy is a genetically conditioned systemic disease with symptoms related to  circulatory, 
respiratory, muscular, endocrine and mental disturbances. Most if not all of these patients develop lens opacification 
as a presenting symptom and need to undergo cataract surgery. Nevertheless, selection of a type of anaesthesia 
can arise to a problem in these patients because local anaesthesia can be insufficient whereas general endotracheal 
anaesthesia is known, to potentially provoke serious postoperative complications. 

 In this contribution we discuss problems we faced during cataract surgery in three siblings affected by Steinert’s 
myotonic dystrophy. Two of them were operated on in local anaesthesia and developed intraoperative problems 
related to sudden increase of intraocular pressure, bleeding and vitreous efflux. After receiving a thorough 
examination the youngest of the three was operated on under short acting general intravenous anaesthesia 
(propofol and/or benzodiazepines, piperidine derived opioids, non-polarizing paralytics). We conclude that short 
acting general intravenous anaesthesia can help in avoiding both, local ocular complications during surgery and 
problems in the postoperative period. 

Słowa kluczowe: dystrofia miotoniczna Steinerta, operacja zaćmy, znieczulenie. 
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PRACE KAZUISTYCZNE

(27)

Dys tro fia mio to nicz na Ste iner ta (DM1) jest cho ro bą uwa run ko wa ną ge ne-
tycz nie, wy stę pu ją cą z czę sto ścią od 2 do 5 przy pad ków na 100 000 osób. 
Dzie dzi czy się w spo sób au to so mal ny do mi nu ją cy, gen od po wie dzial ny za 
cho ro bę jest zlo ka li zo wa ny na chro mo so mie 19. (19q 13.3) i ko du je syn te zę 
ki na zy biał ko wej – mio to ni ny, wy stę pu ją cej w złą czach ner wo wo -mi ęśni-
owych. Mu ta cja, de ter mi nu ją ca po wsta nie ze spo łu, po le ga na nie sta bil nej 
eks pan sji se kwen cji trój nu kle oty dów CTG w re gio nie 3’ ge nu DMPK (8). 

Ze spół Ste iner ta ma cha rak ter wie lo na rzą do wy (4). Ob ja wy do ty czą dys-
funk cji ze stro ny ukła du mię śnio we go, ukła du krą że nia, po kar mo we go i od de-
cho we go. Symp to mom tym czę sto to wa rzy szą za bu rze nia en do kryn ne, psy-
chicz ne, a ze stro ny na rzą du wzro ku – za ćma. Zmęt nie nie so czew ki wy stę pu je 
u pra wie wszyst kich do ro słych pa cjen tów, naj czę ściej obu stron nie, sta no wiąc 
prze waż nie je den z głów nych, lub wręcz je dy ny, ob jaw ze spo łu Ste iner ta. 

Za ćmę w ze spo le Ste iner ta ce chu je two rze nie się ma łych, wie lo barw-
nych krysz ta łów pod tor bą tyl ną, cze mu za wdzię cza ona na zwę „za ćma 
cho in ko wa tyl na”. Te pod to reb ko we two ry z cza sem po więk sza ją się, do pro-
wa dza jąc do upo śle dze nia wi dze nia, wy ma ga ją ce go le cze nia ope ra cyj ne go. 
Więk szość za bie gów te go ty pu ru ty no wo prze pro wa dza się w znie czu le niu 

miej sco wym po za gał ko wym, oko ło gał ko wym lub kro plo wym. Ze wzglę du na 
spe cy fi kę za bu rzeń psy chicz nych u tych pa cjen tów, ta kich jak opóź nio ny roz-
wój umy sło wy czy po stę pu ją ce otę pie nie, skut ku ją cych trud nym kon tak tem 
i bra kiem moż li wo ści współ pra cy w trak cie ope ra cji, nie rzad ko za cho dzi 
ko niecz ność za sto so wa nia znie czu le nia ogól ne go. Prze pro wa dze nie ope ra cji 
w ta kim znie czu le niu obar czo ne jest jed nak znacz nie więk szym niż prze cięt-
nie ry zy kiem wy stą pie nia po wi kłań. Wy ni ka to stąd, że dys tro fia mio to nicz na 
jest cho ro bą wy so ce he te ro gen ną. Jej ob ja wy są róż nie na si lo ne w za leż no ści 
od stop nia eks pan sji ge nu, od po wie dzial ne go za eks pre sję ob ra zu kli nicz ne-
go (4). Pod czas kwa li fi ka cji przed ope ra cyj nej pa cjen ta trud no jest bez błęd nie 
osza co wać sto pień ry zy ka po wi kłań, mo gą cych się roz wi nąć w trak cie pro wa-
dze nia znie czu le nia ogól ne go. Dla te go za każ dym ra zem na le ży re al nie li czyć 
się z moż li wo ścią wy stą pie nia nie pra wi dło wych, nad mier nych re ak cji or ga ni-
zmu na środ ki zwiot cza ją ce, opio idy oraz le ki se da tyw ne i ane ste ty ki, co 
spra wia, że wszy scy cho rzy z syn dro mem Ste iner ta po win ni być ob ję ci szcze-
gól ną opie ką ane ste zjo lo gicz ną (1,6). 

Po wi kła nia, któ re ob ser wu je się naj czę ściej, to: 
1. przy kur cze mię śni szkie le to wych pod wpły wem suk cy ny lo cho li ny, 
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2. na si le nie de pre syj ne go dzia ła nia środ ków ane ste tycz nych na ośro dek 
od de cho wy, 

3. za bu rze nia, prze waż nie ko mo ro we, ryt mu ser ca, pro wa dzą ce do zgo nu 
w cza sie ope ra cji oko ło 15% pa cjen tów z dys tro fią mio to nicz ną, 

4. hi per ter mia zło śli wa (1,3,5). 
Hi per ter mia zło śli wa – to ze spół hi per me ta bo licz ny, spo wo do wa ny za bu-

rze nia mi prze mian wap nia we wnątrz ko mór ko we go, ma ni fe stu ją cy się na głym 
wzro stem tem pe ra tu ry cia ła do war to ści skraj nie wy so kich, nad mier nym zu ży-
ciem tle nu i wzro stem wy twa rza nia dwu tlen ku wę gla, roz wo jem kwa si cy, 
zwięk szo ną po tli wo ścią, uwal nia niem mio glo bi ny z ko mó rek mię śnio wych, 
wzmo żo nym na pię ciem mię śnio wym, za bu rze nia mi czyn no ści ser ca i upo śle-
dzo nym prze pły wem tkan ko wym. Śmier tel ność śród o pe ra cyj na się ga w ta kich 
przy pad kach oko ło 10% i jest wprost pro por cjo nal na do wzro stu tem pe ra tu ry 
cia ła (5). War to też pod kre ślić, że raz szczę śli wie prze by te, nie po wi kła ne znie-
czu le nie ogól ne nie sta no wi żad nej gwa ran cji te go, że pod czas na stęp nych 
ewen tu al nych znie czu leń nie wy stą pi na pad hi per ter mii. 

Ty le na te mat pro ble mów, zwią za nych z ko niecz no ścią ope ro wa nia pa cjen-
tów z dys tro fią mio to nicz ną, wy ni ka z li te ra tu ry. Pro ble my te jed nak da ją 
o so bie znać tak że w co dzien nej prak ty ce kli nicz nej, o czym mie li śmy oka zję się 
prze ko nać. 

Do świad cze nie wła sne
Kie dy do Kli ni ki Oku li sty ki Aka de mii Me dycz nej w Bia łym sto ku zgło sił się na 

ope ra cję za ćmy 40-le tni pa cjent, cho ru ją cy na dys tro fię mio to nicz ną Ste iner ta, 
wy ra ził on sze reg obaw i swo je ogrom ne za nie po ko je nie cze ka ją cą go ope ra cją. 
Przed kil ku la ty po dob ne mu za bie go wi pod da ło się dwo je je go star sze go ro dzeń-
stwa, sio stra i brat. Dla oboj ga wią za ło się to z ogrom ny mi kom pli ka cja mi oraz 
nie zbyt do brym osta tecz nym efek tem wzro ko wym. Prze ana li zo wa no do ku men ta-
cję z cza su ich po by tu w kli ni ce, z któ rej wy ni ka ło, że obo je cier pie li z po wo du 
dys tro fii mio to nicz nej i by li ope ro wa ni z po wo du za ćmy me to dą ze wną trz to reb ko-
wą, w kla sycz nym znie czu le niu miej sco wym po za gał ko wym 2% roz two rem ksy lo-
ka iny, po ty po wej kwa li fi ka cji ane ste zjo lo gicz nej. W chwi li ho spi ta li za cji mie li po 
46 i 50 lat i by li w do brym sta nie ogól nym. Męż czy zna miał w od stę pie 4 mie się-
cy prze pro wa dzo ną ope ra cję za ćmy w oboj gu oczach. Za każ dym ra zem do cho dzi-
ło u nie go do cięż kich po wi kłań śród o pe ra cyj nych, po le ga ją cych na znacz nym 
krwa wie niu oraz gwał tow nym wzro ście ci śnie nia we wnątrz gał ko we go z ma syw-
nym, sa mo ist nym upły wem cia ła szkli ste go, szcze gól nie na si lo nym w oku le wym. 
Po kil ku la tach do pro wa dzi ło to do za ni ku le wej gał ki ocznej. U ko bie ty, po mi mo 
trud nej sy tu acji śród o pe ra cyj nej, w pra wym oku uda ło się za im plan to wać do rąb-
ko wo so czew kę tyl no ko mo ro wą, oko le we po zo sta ło afa kij ne, po nie waż dra ma-
tycz ne wa run ki, pa nu ją ce w cza sie za bie gu, unie moż li wi ły do ko na nie wsz cze pu. 
W obu przy pad kach przy opi sach wszyst kich za bie gów od na le zio no ad no ta cje 
ope ra to rów na te mat nie spo koj ne go za cho wy wa nia się pa cjen tów w trak cie ope-
ra cji. W mo men cie wy pi sy wa nia ze szpi ta la ostrość wzro ku do da li u męż czy zny 
wy no si ła osta tecz nie: Vod = 5/16 cc +10,0 Dsph, Vos = brak świa tło po czu cia; 
u ko bie ty: Vod = 5/7 knp, Vos = 5/8 cc +10,0 Dsph. 

U naj młod sze go bra ta tych dwoj ga, któ ry zgło sił się na ope ra cję do kli ni ki, 
roz po zna no dość za awan so wa ną za ćmę pod to reb ko wą tyl ną oka pra we go, 
z ostro ścią wzro ku Vod = 1/50 oraz bia łą za ćmę cał ko wi tą oka le we go, z ostro-
ścią wi dze nia rzę du li cze nia pal ców. Męż czy zna zgło sił się na ope ra cję póź no 
z po wo du lę ku przed po wi kła nia mi, któ re wcze śniej do tknę ły je go ro dzeń stwo. 

Pa cjent prze był nie zwy kle grun tow ną dia gno sty kę przed ope ra cyj ną, 
po nie waż na sze oba wy o po wtó rze nie się sce na riu sza sprzed kil ku lat by ły nie 
mniej sze niż cho re go. Po kon sul ta cji ane ste zjo lo gicz nej pod ję to się prze pro wa-
dze nia za bie gu w znie czu le niu ogól nym do żyl nym. Tym ra zem nie wy stą pi ły 
żad ne śród o pe ra cyj ne utrud nie nia, po dob ne do tych, któ re po ja wi ły się u bra ta 
i sio stry cho re go. Ope ra cja prze bie gła pla no wo, wy ko na no ze wną trz to reb ko wą 
eks trak cję za ćmy z do to reb ko wym wsz cze pie niem sztucz nej so czew ki. Po 

dwóch mie sią cach, w iden tycz nych wa run kach i bez żad nych po wi kłań, zo pe-
ro wa no dru gie oko. Osią gnię ta osta tecz na ostrość wzro ku wy nio sła Vou = 5/5. 

Omó wie nie
Ope ra cje za ćmy, po wszech nie i z do brym skut kiem, są wy ko ny wa ne 

w znie czu le niu miej sco wym. War to jed nak z tej stan dar do wej gru py wy od ręb-
nić cho rych z dys tro fią mio to nicz ną, u któ rych ten typ znie czu le nia nie za wsze 
jest opty mal ny. Nie ozna cza to, że wszy scy te go ro dza ju pa cjen ci bez względ nie 
wy ma ga ją znie czu le nia ogól ne go, jed nak na le ży w ich przy pad ku brać ta ką 
moż li wość pod uwa gę. 

Naj bez piecz niej szą me to dą znie czu le nia ogól ne go u cho rych z dys tro fią 
mio to nicz ną jest znie czu le nie cał ko wi cie do żyl ne, z wy ko rzy sta niem krót ko 
dzia ła ją cych ben zo dwu aze pin lub pro po fo lu ja ko le ków, zno szą cych świa do-
mość pa cjen ta, z za sto so wa niem krót ko dzia ła ją cych opio idów z gru py pi pe ry-
dy ny oraz krót ko dzia ła ją cych środ ków zwiot cza ją cych z gru py nie de po la ry zu-
ją cych (2,5,7). Zde cy do wa nie uni kać na le ży ane ste ty ków, któ re prze ciw wska za-
ne są w zło śli wym ze spo le neu ro lep tycz nym i hi per ter mii zło śli wej. Ze wzglę du 
na ry zy ko wy stą pie nia hi per ter mii zło śli wej na le ży za pew nić moż li wość po da-
nia Dan tro le nu – blo ke ra ka na łu wap nio we go (5). 

Do kład na dia gno sty ka cho re go, za kwa li fi ko wa ne go do ope ra cji za ćmy, 
rze tel ny, skru pu lat ny i od po wie dzial ny wy bór me to dy znie czu le nia w cza sie 
za bie gu oraz peł na świa do mość groź by po wi kłań, wy ni ka ją cych z wy bo ru nie-
wła ści we go ro dza ju znie czu le nia ogól ne go – mo gą za de cy do wać o na ra że niu 
pa cjen ta na ry zy ko cięż kich, nie od wra cal nych po wi kłań lub o uchro nie niu go 
przed ni mi. 
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