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DoporucCeni pro vedeni anestezie u
Arthrogryposis multiplex congenita

Nazev nemoci: Arthrogryposis multiplex congenita (AMC)
ID 10: Q.74.32

Synonyma: Arthrogrypdza, kongenitalni amyoplazie, kongenitalni arthromyodysplazie,
Guérin—Stern syndrom, myodystrophia fetalis deformans

Souhrn o nemoci:

AMC je klinicky popis vrozeného syndromu s odhadovanym vyskytem 1 : 3 000—10 000
[25,30,38]. Jiz v déloze je frekvence pohybl plodu snizena kvili vicenasobnym — vétSinou
symetrickym — kontrakturam. S rznou zavaznosti jsou pfi tomto onemocnéni ovlivnény
prfedevsim velké klouby kong&etin, patefe [12] a také otolaryngologicka oblast [10,11]. Kromé
toho se u pacientl vyskytuje snizeni svalové hmoty, kdy je vyvinuta pouze podkozni tkari.
Béhem rustu vznikaji cetné deformace vcetné postizeni dalSich organovych systému (CNS,
kardiovaskularni systém, plice, gastrointestinalni trakt, urogenitalni trakt, bfisni sténa). Ve
vétSiné pripadl pacienti dosahuji normalni inteligence.

pohybl plodu se zda byt vyznamna [16]. Za mozné spoustéce jsou mimo jiné uvazovany
externi faktory (napf. oligohydramnion, délozni septum), pfedevsim metabolické zmény ve
svalovych bunkach (,myopaticka forma“) nebo porucha prednich koronarnich bunék michy
(,neuropaticka forma®). Neni proto prekvapiveé, ze s AMC muze byt spojeno mnoho
syndromu (napf. Freeman—Sheldonuv syndrom [1,2], Brownav syndrom [3], Bruckav
syndrom [4], ARC syndrom [5,46]). Také nemoci matek (myasthenia gravis [7,44]),
konzumace drog béhem téhotenstvi [6,31] a také infekce matky/plodu zpUsobené virem Zika
[52] mohou vést k AMC nenarozenych.

Klinicka klasifikace muize byt provedena podle tfi stupfid zavaznosti (dle tzv. Mnichovské
klasifikace) [37]:

Typ 1: Primarni postizeni koncetin, pfipadné svall krku a trupu.

- Primarni postizeni rukou a nohou: soucasti tohoto je kontrakéni arachnodaktylie (distalni
artrogrypézy; autozomalné dominantni).

- PostiZeni vSech koncetin, v€etné ramenniho a ky€elniho kloubu (v 60-80 %) se
symetrickou vnitini rotaci ramen, pevné natazenymi lokty, ohnutim a prodlouzenim
kontraktury kolennich kloub(, jakoz i dolnich kon&etin valcovitého tvaru, talipes equinovarus
(pfiblizné u 85 %) (tzv. amyoplazie; ve vétsiné pfipadu sporadicka).




Typ 2: Primarni malformace stfedni linie; postizeni koncetin a malformace riznych organu
(napf. brani¢ni kyla, vyrazna skoliéza), pterygium. Provadi se diferenciace dalSich podskupin
distalni artrogrypdzy.

Typ 3: Dalsi dysmorfni poruchy a malformace; poruchy CNS. Jedna se o syndromy s mnoha
komplikacemi, AMC je jen jednim jejich aspektem; zavaznost syndromu je dana mnozstvim
malformaci.

Pacienti s AMC musi ¢asto podstoupit opakované chirurgické zakroky. V souvislosti s tim je
treba dodrzovat nékolik anesteziologickych zvlastnosti.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnoza

& Vice informaci o nemoci, referenénim centrim a organiza¢ni informace naleznete
v na webu Orphanet: www.orpha.net
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Typické vykony

Pacienti s AMC musi ¢asto podstoupit intervence z oblasti ortopedie (zejména v détském
véku) [39]. Operuiji se jiz vzniklé deformity (napf. club feet (golfova noha) [25], luxace kycle),
kontraktury, patelarni luxace a zkraceni Achillovy Slachy [25].

Casté jsou také intervence na hornich kongetinach [23,28].

Po prvnim roce zZivota se az u 65 % pacientd vyvine skolidza, ktera také muze vyzadovat
operaci [12].

U kojenct se Casto provadéji svalové biopsie [22].
V zavislosti na doprovodnych malformacich jsou €asto nutné daldi zasahy (napf. tfiselna
kyla, syndaktylie, hypospadie, omphalokéla [10], kryptorchismus, ledvinové kameny [17],

gastrointestinalni reflux [20], plastické deformity).

V mnoha pfipadech jde o naro¢né vykony, intervence trvaji nékolik hodin.

Typ anestezie

Hlavni problémy spojené s anestezii u pacientdl s AMC je potencialné obtizné zajisténi
dychacich cest, Spatny stav Zilniho systému a perioperacni hypertermie [17-19,25,27,30].
Pacienti s AMC se ¢asto musi podrobit chirurgickym zakrok(im jiz v kojeneckém véku.

PredoperacCni uziti regionalni anestezie se zda byt vyhodné — bud samostatné nebo v
kombinaci s celkovou anestézii. U malych déti Ize regionalni anestezii pouzit zaroven
s celkovou anestezii.

Periferni nervové blokady u déti s artrogrypézou funguji dobfe. Ultrasonografie zvySuje jejich
uspésnost, protoze pfi nervové stimulaci je ¢asto obtizné vyvolat reakci kvuli kontrakturam
[47]. Nicméné nahrazeni normalni svalové tkané tukem a vazivovou tkani muaze zhorSit
viditelnost nervli pomoci ultrazvuku.

Pro chirurgii horni koncetiny jsou doporu€eny axilarni, supraklavikularni a infraklavikularni
blokady. Pro chirurgii dolnich kon&etin je vhodné vyuzit paravertebralni, bederni, epiduraini,
iliofascialni, femoralni a ischiadické nervové blokady s pouzitim ropivakainu (0,2%, 0,375%,
0,5% a 0,75%), bupivakainu (0,5%) a lidokainu (2%). Alternativou muze byt subkutanni
tunelizovany katetr pro zvladnuti pooperaéni bolesti [54].

Umisténi katetru mUze byt pfilezitostné komplikovano kontrakturami koncetin [23]. Ke
snizeni pooperacni bolesti je také vhodna infiltrace rany lokalnimi anestetiky v prabéhu
operace.

Vzhledem ke stavajicim zménam patefe a naslednému nepfedvidatelnému Sifeni lokalnich
anestetik [51] jsou metody neuraxialni anestezie jsou CasteCné popsany jako nemozné
(spinalni anestezie [22]) nebo nedostateCné (jednostranny epiduraini blok [34]). Existuji vSak
i pfipady UspésSného pouziti spinalni anestezie [42] nebo kontinualni spinalni anestezie
[32,33].

www.orphananesthesia.eu 3



http://www.orphananesthesia.eu/

Pokud jde o kaudalni anestezii, u kojencu byly dobré zkusenosti se single shot metodou, coz
je nejCastéji pouzivana metoda [25,30]. Nicméné je také mozné zavedeni kaudalniho katetru
[24]. Celkova doba jeho pouziti v této oblasti by v§ak méla byt limitovana z davodu rizika
tvorby abscesu v analnich partiich. To je také nutno pravidelné kontrolovat [25].

Analgosedace: V zasadé neexistuji kontraindikace. U pacientd s AMC mirné se predpoklada

zvySena citlivost na léky zpusobujici respiraéni depresi. U pacientd s anamnézou
gastroezofagealniho refluxu je zvySené riziko aspirace obsahu zaludku [17,30].

Nezbytna doplfikova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

U pacientd s AMC se v zasadé nevyzaduje zadna zvlastni pfedoperacni diagnostika. Kvuli
mnohostrannym variantach a pfi¢indm této choroby je nezbytné pfesné hodnoceni tykajici se
zavaznost nemoci, tvaru hlavy, pfitomnosti kontraktur, stejné jako deformity patefe a
hrudniku. Dulezité je také zjiSténi anamnézy z pfedchozich operacnich vykonu ke zjisténi
rizika pfi intubaci.

Odbér krve: U menSich zakrokld a nevyznamnych anamnestickych udaji lze odbér krve
provést az po zahajeni anestezie z diivodu moznych obtizi pfi zajisténi zilniho vstupu.

EKG/ECHO: V souvislosti s AMC neexistuje zadné specifické vrozené srde¢ni onemocnéni.
Mohou se vyskytovat anomalie jako perzistentni ductus arteriosus, koarktace aorty a aortalni
stendzy, ale u tohoto syndromu jsou vétSinou hodnoceny jako ojedinélé pfipady [21,30].

RTG snimek hrudniku, funkéni vySetfeni plic, analyza krevnich plynu: Tato vySetfeni by méla
byt provadéna v zavislosti na existenci a zavaznosti skoliézy, plicni hypoplazie, hrudni
deformity nebo myopatie, jakoz i velikosti a typu zamysleného zakroku. U pacientd s AMC je
mozna pfitomnost restriktivni poruchy ventilace, ktera by méla byt objasnéna [12,17].

PFi zjiStovani anamnézy je také nutné zaméfit se na data tykajici se opakujicich se aspiraci,
pneumonie a refluxu.

U rozruSenych déti muze byt analyza krevnich plynu provedena pomoci vzorku kapilarni
krve.

U pacientl s anamnézou chrapani se doporu€uje screening obstrukéniho spankového
apnoe. Artrogrypéza muze vést k hypoventilatnimu syndromu pfi obezité a hypoventilaci
b&hem spanku [50].

Zobrazovani kréni patefe: U pacientd s AMC s klinickymi pfiznaky souvisejicimi s postizenim
kréni patefe se doporu€uje provest neuroradiologické posouzeni kraniocervikalniho spojeni.
Byl popsan pfipad atlantoaxialni subluxace z divodu AMC [13]. Skoliéza zahrnujici kréni
patef nebo Klippel-Feildv syndrom muze vést k témto problémdm [30].

Dalsi vySetfovani: U pacientd s AMC je nejCastéji postizen muskuloskeletalni systém a
urogenitalni trakt (10-42 %). Vyskytuje se hypospadie a renalni anomalie (dvojita ledvin
nebo nedostatek ledvin, funkéni poSkozeni ledvin). Pacienti s extrémné vzacny syndromem
ARC (arthrogrypéza, renalni dysfunkce, cholestaza) [5] trpi zejména poruchami funkce
ledvin, jaternimi poruchami, hypotyre6zou a vrozenym srde¢nim onemocnénim.
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Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

U az 25% pacientd s AMC je obtizna nebo spiSe nemozna pfima laryngoskopie a/nebo
intubace [17,30]. Typické nalezy jsou napfiklad: mala usta, mandibularni hypoplazie
(mikrognatie), vysoké klenuté patro, snizena pohyblivost jazyka, vzhled podobny Pierre
Robin syndromu, kratky krk, torticollis a omegaformed epiglottis. Také byly popsany rozstépy
patra a velké hemangiomy na obliceji [8-11,26,30].

Ve vétSiné pfipadu je mozné provést ventilaci laryngealni maskou. Existuji vSak pfipady,
které popisuji selhani pouziti laryngealni masky kvali masivnim anatomickym zménam
[9,42,49]. Pokud je nezbytna intubace, doporucuje se mit pfipravené daldi (pediatrické)
pomducky k zajisténi dychacich cest kromé& zminéné laryngealni masky [54].

Uvadi se, ze UspésSné zajisténi dychacich cest mlize byt provedeno pomoci laryngealni
masky, Cookova katetru, pfi pouziti fibrooptické intubace a také pfi pouziti McCoyova
laryngoskopu s integrovanym Fogatryho katetrem [8-10]. Ve nouzovych situacich je nékdy
nutné provést koniotomii [49].

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

U pacientd s AMC neni ve srovnani s jinymi pacienty obvykle pozorovana zvySena tendence
ke krvaceni. V tomto pfipadé je nutné vychazet z anamnestickych udaju.

V pfipadé ARC syndromu (arthrogrypdza, renalni dysfunkce, cholestaza) je popsana funkéni
porucha trombocytl. Byly popsany pripady neCekané silného krvaceni po perkutanni biopsii
jater a také zivot ohrozujici spontanni krvaceni z nosu. [14,46].

U pacientu, ktefi uzivaji kyselinu valproovou, se doporu€uje opatrnost. Nej¢astéjSi nezadouci
ucinky jsou trombocytopenie a prodlouzena doba krvaceni kvuli snizené koncentraci
fibrinogenu, faktoru VIII a inhibici sekundarniho faze agregace destiCek. Pokud je dostatek
Casu pred velkymi chirurgickymi zakroky (neurochirurgie, operace kycle), mélo by byt mozné
zménit toto antiepileptikum na jiné. U operaci s pfedpokladanou velkou ztratou krve
(napfiklad panevni osteotomie, skoliéza) je vhodné vyuzit peroperacni rekuperaci krve.

Operace koncetin je Casto provadéna pfi lokalni cirkulaéni zastavé (pouziti turniketu).

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neexistuji dikazy o obecné zvySeném riziku trombdzy nebo pozadavku na pravidelné
podavani antikoagulancii u pacientd s AMC. Nicméné anamnéza by méla zahrnovat otazky
tykajici se napf. rodinna tendence k rozvoji trombdzy (trombofilie).

Pooperacni podani antikoagulace je vhodné zvazit zejména po intervencich na dolnich

konCetinach a pro dlouha obdobi imobilizace. Obecné je tfeba zvazit adekvatni profylaxi
trombozy na zacatku puberty.
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Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Déti s AMC jsou Casto velmi §tihlé v dusledku snizeného mnozstvi podkozniho tuku,
snizenému mnozstvi svalové hmoty a kvdli vyzivovym problémum, které se vyskytuji
v pfipadé neurogenni formy AMC (reflux, dysfagie, aspirace [11,17,30]).

Vzhledem k pfitomnosti kontraktur a deformit muze byt u pacientu s AMC problém
s polohovanim.

Aby se zabranilo dekubitim, je tfeba celé t€élo béhem operace vhodné vypodlozit.
Jiz v pocatec¢ni fazi anestezie, zejména u malych déti, je nutny dostatecny tepelny ohfev.
Vzhledem ke snizené flexibilité kloubl a vyslednému nedostatku fyzické aktivity se maze

vyvinout osteopenie. Osteoporéza se u pacientll vyskytuje jiz v détstvi [23]. Uz béhem
porodu je u téchto déti zvySené riziko vzniku zlomenin dlouhych kosti [35].

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

V pfipadé AMC neexistuje typicka dlouhodoba lé€ba. Jak bylo uvedeno vyse, konkrétni stav
vychazi z anamnézy.

Anesteziologicky postup

K anxiolytické oralni premedikaci je vhodné podani benzodiazepinu (napf. midazolam) v
mensi davce (0,4-0,5 mg/kg) [25], avSak ne vSichni autofi toto doporuduji [23].

Kvali obvyklé Spatné kvalité Zilniho systému a vétSimu mnozZstvi détskych pacientd je
v mnoha pfipadech nutna celkova anestezie. V tomto ohledu byva bezproblémové pouziti
sevofluranu, halotanu [28,30], také je popsano pouziti smési N20/O2 [25]. V nékterych
pfipadech neni mozné zajistit periferni Zilni pfistup a je nutné zavedeni centralniho Zilniho
katetru [25,30] s vyuzitim ultrazvuku [53].

Pro intravendzni indukci anestezie se ukazalo vhodné pouziti propofolu a thiopentalu
[20,23,25,28,30]. Existuji pozitivni nazory také na pouziti ketaminu nebo midazolamu
[17,23,43].

Vzhledem k nizké svalové hmoté a také kvilli neurogennim a myopatickym zménam AMC
mohou pacienti vykazovat citlivé reakce na inhalacni a intravendzni anestetika,
nedepolarizujici svalova relaxancia a na opioidy [17,23,30,34]. Pfednost se dava léivim s
kratkodobou ué€innosti [18,19,30]. Pokud jde o ur€ité Iléky, neexistuji absolutni
kontraindikace.

Anestezie mlze byt udrzovana podavanim intravendznich nebo inhala¢nich anestetik (a také
kombinovanim s N20).

U téchto pacientd se mize vyskytovat hemodynamicka nestabilita. Objevuje se hypotenze s

potfebou vazopresort bez zakladni srde¢ni choroby. Neni znama zadna pfima souvislost s
kardiomyopatii [53]. Pfi operaci by mély byt vazopresory k dispozici.
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Jiz zminovana perioperacni hypertermie (nutné odliSit od maligni hypertermie) u pacientt
s AMC je zminéna v nasledujicich kapitolach.

Z bezpecnostnich divodl by se mélo vynechat pouziti sukcinylcholinu. | kdyZ v mnoha
pfipadech byl tento 1€k pouzit bez problému [27,34], sukcinylcholin muze vést ke zvySeni
drasliku v pfipadé zakladni myopatické slozky AMC [28,30].

Je-li to mozné, je velmi vhodné kombinovat celkovou s regionalni anestézii. Tento postup

vvvvvv

vyhodné zejména v bezprostiedni pooperacni fazi a nezbytné pro uspéch operace
[18,19,23,51].

K 1é¢bé pooperacénich bolesti je vhodny acetaminofen [54].
Nejsou popsany zadné zvlastnosti tykajici se aplikace lokalnich anestetik. Je mozné pouZziti
kombinace lokalnich anestetik s pomocnymi latkami, jako je klonidin, v pfipadé periferni

regionalni anestezie [25], nebo kombinace sufentanilu, klonidinu nebo adrenalinu v pfipadé
epiduralni (kaudaini) anestezie [19,25].

Zvlastni €i dopliujici monitorace

Druh monitorovani by mél byt zvolen také podle typu a rozsahu operace a potencialné
zapojenych organovych systému.

Jako soucast standardniho monitorovani je zvlasté dulezity dohled nad teplotou a CO2, ato i
v pfipadé malych zasah(l [25,28], protoze AMC je ¢asto doprovazena nespecifickou
intraoperacni hypermetabolickou reakci (hypertermie) [27,28,30]. Za téchto okolnosti se u
pacientd muze vyvinou acidéza a hyperkalémie. Jsou vhodna také opakovana perioperacni
meéfeni hodnot pH a koncentraci K+.

Po podani svalovych relaxancii se doporucuje aplikace relaxometrie [17,23,30,34]).

Data tykajici se méreni hloubky anestézie (napf. BIS) u pacientd s AMC nejsou k dispozici.

Pokud jde o ¢asté prodlouzené trvani operaci, je vhodné zavedeni mocového katetru.

V pfipadé anamnézy aspirace je vhodné zaveést gastrointestinalni sondu.

Mozné komplikace

Problémy u pacientll s AMC jsou popsany v ¢asti Akutni komplikace spojené s nemoci a jeji
vliv na prabéh a zotaveni z anestezie.

Pooperaéni péce

Pacienti s AMC maji predispozici k respiratnim problémdm. Je hlaSen Casty vyskyt
postextubacniho stridoru po obtizné intubaci [30]. Byla popsana zvySena citlivost na
neuromuskularni blokatory a opioidy [51].
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V pfipadé neurogennich slozek AMC se nékdy vyvine snizena kontrola hornich cest
dychacich a poruchy polykani b&hem zotavovaci faze. Obzvlasté pacienti s plicni poruchou
(napf. tézka skolidza, plicni hypoplasie, myopatie, preexistujici opakujici se aspirace)
vykazuji pooperacni tendenci k hypoventilaci a tvorbé atelektaz, coz vede prodlouzeni doby
potfeby kysliku [17-19,30].

Pokud kosterni zmény zpUsobuji obtizné vylu€ovani sputa [48], mUze byt také zvySené riziko
fatalnich respiracnich komplikaci (napf. pneumonie).

Je vhodné monitorovat dychaci funkce pacienta po delSi ¢asové obdobi (napf. oxymetrie).
To plati zejména po pouziti opiati béhem operace (zejména u pediatrickych pacient().
Pokud se po operaci neobjevi Zzadné vétdi problémy, je mozZné pacienta pfeloZit na
standardni pokoj

Pfi pouziti regionalni anestezie na doplnéni celkové anestezie byl hlasen pozoruhodné
nekomplikovany (plicni) prabéh v pooperaéni fazi a pacienti méli dostateCnou pooperacni
analgezii [18,19,23-25].

Lécba bolesti: Uvedeno v kapitole ,Regionalni anestezie®.

Jak jiz bylo zduraznéno, dostatecna IéEba pooperacni bolesti je velmi dllezita.

Pokud neni mozné pouzit regionalni anestezii, pfiblizné od 6 let véku pacientl je mozné
vyuzit PCA (pacientem kontrolovanou analgezii) [18].

Velmi dllezita je dostatecna léEba pooperacni bolesti. Po vylou€eni znamych kontraindikaci
muaze byt po operaci rutinni |é€ba bolesti aplikovana podle doporu¢eni WHO (napf.
paracetamol) [23].

Pokud jde o diferencialni diagnostiku, je tfeba vzit v Uvahu, ze u artrogrypézy mohou mit

pacienti bolesti s neuropatickou sloZkou. Existuje pfipad uspésné lécby bolesti pomoci
gabapentinu u novorozencud s AMC po selhani neopioidni analgezie [31].

Akutni komplikace spojené s nemoci a jeji vliv na pribéh a zotaveni z anestezie

Pravdépodobné nej¢astéji diskutovanym jevem u pacientd s AMC vystavenych celkové
anestezii je otazka, zda existuje predispozice k maligni hypertermii (MH) nebo ne.

Je znamo, ze v nékterych pfipadech provazi pacienty s AMC perioperacni zvyseni télesné
teploty (popsana az do 38,8 °C). V takovych pfipadech se u pacienta mize zvySit hladina
CO2 v krvi a nasledné vzniknout acidéza. V hlasenych pfipadech se u pacientd nerozviji
cyandza; pooperacni testy na detekci pfitomnosti myoglobinu v moci byly negativni. Stav
pacientd se ovSem po zakroku rychle zlepSil a zadna specificka terapie nebyla potfebna.
V téchto pfipadech dostacovalo aktivni chlazeni (od télesné teploty 38 °C). Vysledky svalové
biopsie u téchto pacientl byly neprikazné [20, 27 - 30]. Kromé jinych je jednim z aspekt
vyluCujicich MH jako pfi€inné onemocnéni skuteCnost, Zze k fenoménu intraoperacni
hypertermie dochazi také pfi beztriggerové anestezii [28,30]. Retrospektivni prizkum
zkoumal 396 narkéz u 67 pacient s AMC a navzdory expozici znamym spoustécim latkam
(halothan/sukcinylcholin) nebyl popsan Zadny pfipad MH [27]. Pravdépodobnost vzniku
hypertermie zavisi na primarni varianté AMC (neurogenni/myogenni) [28]. V fadé pfipad( to
bylo 33 % [30]. Zadna z retrospektivnich studii nezjistla 2&4dné znamky zvySené
pravdépodobnosti intraoperaéni hypertermie nebo hypermetabolické reakce, coz ale
nevylucuje, Ze néjaka asociace existuje [53].
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Podle pfipadd popsanych v literatufe podezieni na maligni hypertermii vznika jako
hypermetabolicka reakce, ktera vznikne bez zadného konkrétné definovaného duvodu. V
této souvislosti tedy neni popsana hypertermie u artrogryp6zy znamkou maligni hypertermie
[26,29].

V jinych studiich pacientd s AMC vSak existuje popis dvou pfipadd MH (z roku 1984). Oba
pfipady byly z hlediska diagnostiky dostatecné potvrzeny jako MH [40]. Literatura z roku
2009 ma v tomto ohledu jasny nazor: v obou dvou hlasenych pfipadech se piedpoklada
urc€ita souvislost arthrogrypézy a MH. Tento pfedpoklad je potvrzen dalSi kazuistikou MH v
literatufe [53]. Ztoho vyplyva, Ze je vhodné se u pacientt s AMC vyhnout pouziti
sukcinylcholinu [42].

Intraoperacni hypermetabolicka reakce pozorovana u pacientd s AMC vykazuje mnoho
rozdili ve srovnani s MH. Napfiklad neexistuji zadné definitivni spoustéci faktory a Ize ji
ovlivnit pouze symptomatickymi opatfenimi. Pfiméfené monitorovani (viz vyse) je nutné [27-
29].

Vyskyt MH v pfipadé artrogrypdzy — jako v pfipadé kazdého jiného pacienta, ktery nebyl
testovan negativné na MH — nelze vyloucit.

Ambulantni anestezie

Chirurgicti pacienti s AMC jsou €asto déti. Vzhledem k moznym perioperacnim problémdm
jsou povazovani za rizikové pacienty [19].

Neexistuji zadna doporuceni tykajici se ambulantniho zakroku v pfipadé AMC. V mnoha
pfipadech neni ambulantni Ié¢ba mozna z divodu potfeby intenzivni pooperacni ortopedické
terapie.

Vyjimkou by mohla byt ambulantni anestezie u (détskych) pacientd s AMC po dikladném
zvazeni vyhod a rizik (pokud by Slo napfiklad o minimalni zasah, AMC bez vyraznych
doprovodnych malformaci, dobfe spolupracujiciho pacienta a/nebo rodi€l a dostate¢né
zajisténé nasledné péce).

Porodnicka anestezie

VétSina popisli anestezie v pfipadé AMC se tyka pediatrickych pacientd. Studie o celkové
anestezii v pfipadé arthrogrypdzy u dospélych Ize jen téZko nalézt — kromé& gynekologickych
pacientek podstupuijici cisarsky fez.

Tento typ porodu je pacientkdm s AMC Casto doporucen predevSim kvlli panevnim a
misnim anomaliim [32-34].

Ve vétsiné pfipadl pacientky podstoupily anestezii nékolikrat jiz v détstvi, a proto Ize snadno
zZjistit jejich zdravotni anamnézu. [34]. Dfive existujici problém s dychanim se mulze zhorsit v
dasledku dalSich zmén, typickych v téhotenstvi.

Pokud je to vhodné, méla by byt upfednosthiovana neuraxialni blokada prfed celkovou
anestézii s rychlym dvodem do anestezie.
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Jsou popsany nekomplikované porody v kontinualni spinalni anestezii [32,33]. Nicméné
provedeni spinalni anestezie muze byt obtizné nebo dokonce neproveditelné z divodu
pFitomnosti deformit patefe [22,34]. Také se mlze stat, ze se aplikované anestetikum bude
Sifit nepravidelné v pfipadé provedeni epiduralni anestezie [34].

V jednom ze studovanych pfipadl bylo nutné pouzit malou intubaéni kanylu (6,0 mm 1.D.) a
IZzici pfi provedeni rychlého Uvodu do anestezie. Pouzity sukcinylcholin mél prodlouzeny
klinicky ucinek [34].

Pokud AMC trpi nenarozené dité, je ohrozeno zlomeninami pfi prichodu porodnim kanalem
[35]. Primarni indikace cisafského fezu muze byt nutna kvali hyperextenzi hlavicky plodu
[44]. K tomuto ulelu se rovnéz pouzivaji postupy exuterinniho intrapartalniho oSetfeni
(EXIT), jsou popsany intervence na dychacich cestach véetné tracheostomie [45].
Retrospektivni studie dochazi k zavéru, Zze novorozenci s artrogrypozou, ktefi vyzaduji umélé
dychani hned po narozeni, maji Spatnou prognézu [36].
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