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DoporucCeni pro vedeni anestezie u

Vrozena hypotyreéza

Nazev nemoci: Vrozena hypotyredza

ICD 10: E03.0 s diftuzni strumou
E03.1 bez strumy

Synonyma: neonatalni hypotyredza, fetalni jodova deficience

priblizné 1: 4000. Zenské pohlavi je postizeno asi dvakrat ¢astgji nez muzské. Zhruba 85 %
pfipadul je sporadickych a 15 % dédi¢nych. Nej¢astéjSim prikladem sporadické etiologie
nemoci je dysgeneze §titné zlazy s ektopickou zlazou. Je ¢astéjSi nez aplazie Ci hypoplazie.
U neléCenych pacientl se projevuje témito symptomy: pokles aktivity, oteviena mala
fontanela, poruchy krmeni, maly vzrist & neprospivani, zloutenka, pomalé vyprazdriovani Ci
zacpa, hypotonie, chraplavy plac¢. Fyzické znamky u hypotyredzy mohou i nemusi byt po
narozeni pfitomny. Pfiznaky zahrnuji hrubé rysy obli¢eje, bledost, makroglosii, velkou
fontanelu, umbilikalni hernii, skvrnitou, studenou a suchou kizi, opozdény vyvoj, myxedém Ci
strumu. U spravné lé€enych pacientl nejsou zadné klinické znamky onemocnéni.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnoza

o Vice informaci o nemoci, referenénim centriim a organizaéni informace naleznete
na webu Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Souhrn o nemoci

PfestoZze je patogeneze dysgeneze do znacné miry neznama, nékteré pfipady jsou nyni
pfisuzovany mutaci transkripénich faktori PAX-8, FOXE1 (TTF-2), NKX2-1 (TTF-1), NKX2-5,
GLIS3 a dalSich. Bylo prokazano, ze ztrata funk&nich mutaci na tyrotropinovém receptoru
(TSH) zpuUsobuje nékteré familiarni formy atyreézy. NejCastéjSi hereditarni etiologii jsou
vrozené chyby syntézy tyroxinu (T4). Nedavno byly popsany mutace geni koédujicich
sodikovo-iodidovy symportér, tyroidalni peroxidazu a tyroglobulin. Transplacentarni pfenos
matefského TRB-Ab (protilatky blokujici tyrotropni receptor) zplsobuje tranzientni formu
familiarni kongenitalni hypotyreézy. Drtiva vétSina déti je nyni diagnostikovana diky
novorozeneckému screeningu, ktery vyuziva stanoveni koncentrace volného tyroxinu T4 a
tyreotropniho hormonu TSH. Screeningové testy je tfeba potvrdit sérovymi testy funkce §titné
Zlazy. Scintigrafie stitné zlazy s pouzitim 99mTc nebo 123l je nejpfesnéjSim diagnostickym
testem k detekci tyroidalni dysgeneze Ci detekci vrozené chyby syntézy T4. Sonografie stitné
Zlazy je také presna, ale mohou pfi ni byt prfehlédnuty pfipadné ektopické zlazy. Pokud existuje
podezfeni na hypotyredzu zpusobenou transplacentarnim pfenosem matefskych protilatek,
diagndézu potvrdi méfeni matefskych a/nebo neonatalnich TRB-Ab. Lé&ebné cile zahrnuji co
nejrychlejsi zvySeni sérové hladiny T4 na normalini hodnoty, upravu davky levothyroxinu podle
ristu s cilem udrzet sérové hladiny T4 (nebo volné T4) na horni hranici normalnich hodnot a
TSH drzet v normalnich hodnotach a zaroven udrzeni normalniho rustu a vyvoje bez
predavkovani. Inicialni startovaci davka je doporu¢ena 10-15 ug/kg na den, tato davka maze
byt snizena v zavislosti na vaze. Sérové T4 (nebo volné T4) a TSH by mélo byt méfeno kazdy
1-2 mésice v prvnim roce Zivota, kazdé 2-3 mésice ve druhem a tfetim roce Zivota a poté
v intervalech delSich.

Vzacné, je vrozena hypotyredza zplsobena deficienci hypofyzy. V tomto pfipadé jsou ostatni
hormony hypofyzy, pfedevS§im STH a ACTH, nedetekovatelné a tento stav vede
k hypoglykémii a adrenalni insuficienci.

Typické vykony

U déti s vrozenou hypotyredzou je prevalence extratyroidalnich malformaci 8,4 %. Z nich je
vétSina kardialnich (napf. defekt sinového septa s poruchou sifiokomorového vedeni u
pacientl s mutaci NKX2-5). U novorozencu s kongenitalni hypotyre6zou mohou byt pfitomny
rozStépy rtu i patra a také jiné stfedoCarové defekty.

Mutace v genu FOXE1 zplUsobuje syndrom tyroidalni dysgeneze, atrezii choan, rozstép patra,
epiglottis bifida a bodlinovité vlasy, coz je znamo také jako Bamforth-Lazarus syndrom. Mutace
v NKX2-1 (TTF-1) mohou byt asociovany s dychacimi obtiZzemi a choreoatetézou (brain-lung-
thyroid syndrom) a mutace v GLIS3 mohou byt spojeny s vrozenym diabetes mellitus a
glaukomem.

Tyroidektomie pro vrozenou hypotyre6zu doporuéena neni, presto tito pacienti mohou
podstoupit operaci z jinych davodu, napf. pro difuzni strumu.

Typ anestezie

Regionalni anestezie se zda byt bezpetna, protoze se vyhneme vS8em komplikacim hrozicim
z postizeni v oblasti dychacich cest a je tedy metodou volby pfi zakrocich, kde je mozné ji
vyuzit. Pfesto je tfeba pocitat s ndhlou hypotenzi a pooperaénim tfesem.
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U celkové anestezie jsou popsany pfipady operace §titné zlazy provedené v blokadé
cervikalniho plexu se zavedenou laryngealni maskou za spontanni ventilace. Endotracheaini

viwv s

Nezbytna doplikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

U pacientl se subklinickou hypotyredzou se nepfedpokladaji potize béhem anestezie a u této
skupiny pacientd neni nutné zacit s podavanim tyroxinu pfedopera¢né. U mirné a stfedné
tézké hypotyredzy nejsou kontrolované studie, které by podporovaly pfedoperacni podani
tyroxinu, kromé& nékolika kazuistik. Proto je tfeba zvaZzit pfedoperacni podani tyroxinu
individualné. P¥i tézké hypotyredze (T4 <1 ug/dl) je provedeni elektivniho chirurgického vykonu
odlozeno az do navozeni stavu eutyredzy. Akutni operace je u téchto pacientl velmi riskantni
pro predpokladanou kardiovaskularni nestabilitu a myxedémové koma. V téchto pfipadech je
doporuceno (po konzultaci s détskym endokrinologem) intravendzni podani tyroxinu v davce
odpovidajici véku za sou€asné monitorace kfivky EKG.

V suplementaci tyroxinu je tfeba pokraCovat az do rana pred operaci. UziteCna je antisalivacni

a antiemeticka premedikace, jelikoz pacienti maji snizenou mobilitu traviciho traktu a
bradykardii. Je s vyhodou vyhnout se premedikaci sedativy a opioidy.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Je tfeba dusledné dbat na zajisténi dychacich cest.

Jedna studie udava vyskyt obtizného zajisténi dychacich cest az u 11,1 % pacientu.

U pacientd s kongenitalni hypotyre6zou, zvlasté u nelééenych, by mél byt anesteziolog
pfipraven na scénar obtizného zajisténi dychacich cest a je potfeba dusledna observace jak

prfedoperacné, tak pooperacné.

U zajisténi dychacich cest je tfeba olekavat problémy pro makroglosii, edém hornich
dychacich cest a deviaci dychacich cest pro strumu.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

PFi vySetfovani pacienta je tfeba dat pozor, kromé bézného vySetfeni, na anémii a srde¢ni
defekty.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Nejsou k dispozici data.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Z duvodu profylaxe trombembolismu je doporu¢ena ¢asna mobilizace pacienta.
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Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Pacienti s hypotyredzou by méli byt citlivéjSi k i¢inkim anestetik a inhala¢nich anestetik, ale
nejsou klinicka data, ktera by tuto teorii podporovala.

VétSina pacientl uziva tyroxin. Neni znama interakce s anestetiky.

Anesteziologicky postup

Pacienti s hypotyredzou by méli byt citlivéjSi k i¢inkim anestetik a inhala¢nich anestetik, ale
nejsou klinicka data, ktera by tuto teorii podporovala.

Pozorovany pokles hodnoty MAC u inhalacnich anestetik neni klinicky signifikantni a je zifejmé
zpUsoben snizenim srdecniho vydeje a objemu krve a také snizenim metabolismu a exkrece.

Vhodnym anestetikem k Uvodu do anestezie je ketamin, jelikoz nezplsobuje hypotenzi a
bradykardii.

Barbituraty a benzodiazepiny mohou byt pouzity tam, kde je ketamin kontraindikovan a
zaroven je hypotyredza leh&iho stupné nebo je dobfe kontrolovana.

Anestezii je nejlépe vést smési kysliku a oxidu dusného s intermitentnim podavanim opioidd
a svalovych relaxancii.

Inhalaénim anestetikim je leps$i se vyhnout &i je pouzivat s velkou opatrnosti.

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Nutnosti je pouziti pulzni oxymetrie, neinvazivniho méfeni krevniho tlaku, EKG, monitorace
teploty a monitorace hloubky neuromuskularni blokady.

U pacientu s téZkou hypotyredzou podstupujicich velké zakroky mlze byt pouzito invazivni
monitorovani krevniho tlaku.

Mozné komplikace

U pacientd snadno dochazi k hypotenzi, srde¢nimu selhani, bradykardii po Uvodu do anestezie
a muze byt snizena ventilaéni odpovéd na hypoxii.

Anesteziolog musi byt také pfipraven na hypotermii, hyponatremii a hypoglykemii.

Pooperaéni péce

Reverzi neuromuskularni blokady je nejlepsi provadét za monitorace jeji hloubky.
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Je doporuc¢eno peclivé monitorovani pacienta, prevence hypoventilace a deprese dechu.

Pro pooperacni analgezii pouzivejte regionalni techniky, je-li to mozné, pfipadné neopioidni
analgetika.

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

Myxedémové kdéma je akutni stav s mortalitou az 50 %, ktery vyzaduje agresivni terapii.
Projevuje se hypotermii, hypoventilaci, hypotenzi a hyponatremii. Lé&ba spociva v podani L-
thyroxinu v davkach odpovidajicich véku pacienta po konzultaci s détskym endokrinologem.
Podpurna terapie zahrnuje intravendzni tekutinovou lé¢bu, kontrolu télesné teploty, korekce
elektrolytl a obéhové-ventilaéni podporu.

U nestabilnich pacientd zvazte moznost dosud nediagnostikované srde¢ni vady.

Ambulantni anestezie

Nejsou znama data.

Porodnicka anestezie

Kongenitalni hypotyredza je onemocnéni novorozencu.

Nejsou zndma data.
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