elevace LDH, trombocytopenie, oligurie). V pfipadé popisovaném
danou kazuistikou vsak pacient prezil. Ke zlepsovani stavu doslo az po
nasazenivyménné plazmaferézy (methemoglobin pozvolna klesal, bylo
nutno opakovani plazmaferézy v 6 nasledujicich dnech). Plazmaferéza
prerusila ,zacarovany kruh” mezi methemoglobinem-indukovanou
hemolyzou, endotelidlni dysfunkci a dalsi hemolyzou. Volny hemoglo-
bin vyvazuje oxid dusny z endotelu, nasleduje vazoparalyza, zvysend
agregace trombocytl (3).

Methemoglobinemie

Hemoglobin je metaloprotein vyskytujici se v ¢ervenych krvinkach
v prmérném mnozstvi 28-32 pg na jeden erytrocyt. Jeho hlavnim
Ukolem je transport kysliku z plic do tkani. Pro plnénf transportnf
funkce je nezbytné, aby zelezo v hemu bylo dvojmocné (Fe?*). Pouze
dvojmocné Zelezo mdze vazat a ndsledné uvolriovat kyslik dle ak-
tualniho pO,. V disledku neustalého plsobeni oxidacnich Cinidel
dochazi v téle k permanentni pfeméné Fe?* na Fe’* (a tim k vzniku
methemoglobinu). Hladina methemoglobinu je vsak v ddsledku re-
dukeni kapacity organismu neustale udrzovana velmi nizkd (do 1-3 %).
Pokud hladina methemoglobinu pfekroci 1%, je stav oznacovan jako
methemoglobinemie.

U ¢lovéka je hemové Zelezo chranéno pred oxidaci NADH-
methemoglobinreduktdzou (nékdy oznacovanou jako cytochrom b5
reduktdza) a NADPH-methemoglobinreduktdzou. Pro jejich spravnou
¢innost jsou nezbytné kofaktory NAHD a NADPH, na jejichZ produkci
se podili enzymy pyruvétkindza a G6PD (Obr. 4). | jejich deficit se tedy
muze projevit methemoglobinemii. Methemoglobinemie vznikd, pokud
jsou enzymy deficitni ¢i defektni (vrozend methemoglobinemie) nebo
pokud je jejich redukeni kapacita prekrocena v disledku pdsobeni

toxinu (ziskand methemoglobinemie).

Hereditarni methemoglobinemie

Hereditarni methemoglobinemie (recesive congenital methe-
moglobinemia — RCM) je vzacné autozomalné recesivné deédicné
onemocnéni zplsobené deficitnim enzymem NADH cytochrome b5
reduktazou. Jeho prevalence v bézné populaci je velmi nizka, nicméné
pfesna data nejsou dostupna. Jsou zndmé uzaviené populace, kde
v dUsledku pfibuzenského kiizeni je prevalence vyssi. Prikladem mohou
byt Yakutové ze Sibife, Athabaskové a indiani z kmene Navajo.

RCM se vyskytuje v minimalné 4 typech, které se odlisuji klinickymi
projevy a genetickym pokladem. Typ | je podminén mutaci v genu
CYB5R3, a kromé typického zbarveni kiize, které je patrné jiz od naro-
objevovat bolesti hlavy, inava a ndmahové dusnost. Typ Il je asociovan
s mutaci v Cb5R genu, projevuje se typickym koznim koloritem a z&-
vaznymi neurologickymi poruchami (mikrocefalie, mentaini retardace,
ristova retardace, strabismus). Typ Ill ma stejny geneticky defekt jako
typ ll, ale chybf neurologické projevy. Typ IV je velmi vzacny, projevuje
se pouze koZnimi projevy.
ho hemoglobinu, nej¢astéji jde o hemoglobin M, v jehoz molekule byl
tyrosin zameénén za histidin, coz snizuje redukci Zelezitého na Zeleznaty
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Nozokomidlni methemoglobinemie

Schéma 1. Patofyziologické cesty redukce methemoglobinu.
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iont.V téchto pfipadech je dédicnost autozomalné dominantni. Cyandza
je pfitomna brzy po porodu.

Ziskana methemoglobinemie

Ziskana methemoglobinemie vzniké v disledku pretizeni redukenf
kapacity vyse uvadénych enzymd. Pfi¢cinou mohou byt nékteré léky
(Tab. 1) &i toxiny. Z toxind se jednd nejcastéji o dusitany (¢i dusi¢nany -ty
jsou ve stfevé redukovany pdsobenim bakterii na dusitany) pochazejici
z hnojiv, chemickych postfikd a odpadnich vod, ¢i anilinova barviva.
K methemoglobinemii jsou nejnéchyIngjsi déti do 6 mesict v disledku
snizené jaterni syntézy methemoglobin-reduktézy (5). K prevenci nad-
mérné expozici dusitany a dusi¢nany jsou v CR nastaveny piisné limity
pro pitnou vodu (dusitany 0,5 mg/l a dusi¢nany 50 mg/I).
Lokalni anestetika jako pricina methemoglobinemie

V literature jsou opakované popsany kazuistiky a série pripadt zavaz-
nych methemoglobinemif po aplikaci lokalnich/topickych anestetik (LA).
Velké soubory ukazujf incidenci methemoglobinemie 0,035-0,15 % paci-
entl podstupujicich zakrok s lokalnf anestezif (6, 7). Z dostupné literatury
jednoznacné plyne, Ze riziko methemoglobinemie se mezi jednotlivymi
preparaty lisi. Nejvyssi riziko je spojeno s esterovym LA benzokainem.
Nami pouzité LA Mesocain (trimecain) patfi do modernéjsi skupiny ami-
dovych lokalnich anestetik, kterd maji vyskyt NU niz$f. Nicméné i amidové
LA prilokain a v mensi mife i subkutdnné podavany trimecainu chemicky
velmi podobny lidokainu jsou s methemoglobinemii spojovény (8, 9).
Data pro trimecain nejsou ve svétové literature k dispozici.

Rizikovymi faktory rozvoje methemoglobinemie jsou hospitalizace
v dobé vykonu a systémova infekce, které obé zvysuiji riziko methe-
moglobinemie az 10krat (6, 8), anémie zvysujf riziko 19krat (6). Sepse
vyrazné zvysuje uvolhovani oxidu dusného. NO vede k produkci methe-
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