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Cystickeé fibrozy

Nazev nemoci: Cysticka fibréza
ICD 10: E84.0
Synonyma: mukoviscidoza

Souhrn o nemoci:

Cysticka fibroza (CF) je autozomalné recesivni systémova porucha, ktera je primarné
charakterizovana chronickymi plicnimi infekcemi, bronchiektazii, exokrinni nedostate¢nosti
slinivky a zvySenou koncentraci sodiku a chloridd v potu.

Pfiblizné v 70 % pfipadl je onemocnéni zpUsobeno deleci kodonu pro fenylalanin v pozici
508 na chromozomu 7, bézné oznacované jako DeltaF508. To vede k defektni biosyntéze
transmembranového regulatoru vodivosti cystické fibrézy (CFTR), proteinu na apikalni strané
epitelialnich bunék vétSiny exokrinnich zlaz. V dusledku toho dochazi ke Spatné vyméné
molekul chlorid, sodiku a vody a dochazi k nahromadeéni viskdézniho hlenu, postizeni
sekrece pankreatu, tenkého stfeva, bronchialniho stromu, Zlu€ovych cest a pohlavnich zZlaz.
Navic muze dojit k nadmérné ztraté sodiku i chloridu pfes potni zlazy [1,2].

V evropské populaci se objevuje 1 pfipad na 2000-3000 narozenych déti bilé rasy. CF je
nejCastéjSi zdédéné metabolické onemocnéni mezi bélochy. Pokroky v metodach IéCby vedly
k navySeni primérné délka zivota pfiblizné na 40 let. Je to tedy doprovazeno stalym
vzestupem prevalence. Nepochybné to vede k tomu, ze se s pacienty s cystickou fibrézou
muazeme ¢im dal ¢astéji potkat i mimo specializovana centra [5].

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnoza

“ Vice informaci o nemoci, referenénim centrdm a organiza¢ni informace naleznete
na webu Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Typické vykony

* Nosni polypektomie

* ORL vykony

* VySetfeni nebo IéCba gastrointestinalnich poruch

» Zavedeni vyzivovaci sondy (PEG)

* Bronchoskopie, bronchoalveolarni lavaz

* Gastrointestinalni endoskopie

* Skleroterapie jicnovych varix( u portalni hypertenze

* Transplantace plic

Typ anestezie

Viz nize — Anesteziologicky postup.

Nezbytna doplikova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

Vzhledem k dlouhotrvajici vazb& na specializovana centra maji pacienti s CF velké
povédomi o jejich nemoci. U postizenych pacienti a jejich rodi€l se vyrazné projevuje
zvySena mira depresivnich pfiznakd (déti: 29 %, matky 35 %, otcové: 23 %) [7].
Respektovani jejich zkuSenosti a obav je dulezitym faktorem pro ziskani davéry [8].

Anamnéza tykajici se diagn6zy a progrese onemocnéni by se méla pfedevSim zaméfit na
informace o dechovych obtizich, projevy nemoci, plicni funkce a test tolerance zatéze.
VysSetfeni na pfitomnost kaSle, kvality a mnozZstvi produkce hlenu, respiracni infekce a
bronchialni hyperreaktivita jsou nezbytnymi souéastmi pfedoperacniho hodnoceni [8].
Uroven fyzické aktivity pacienta, stejné jako pocet pfedchozich hospitalizaci, miize slouzit
jako prognosticky marker a mize naznaCovat zvySené riziko perioperacnich plicnich
komplikaci [9,10]. Pfi pFfedoperacnim hodnoceni by mélo byt zvazeno kontaktovani
pneumologa, ke kterému pacient dochazi.

V akutnich situacich by se zakladni informace, které potfebujeme ziskat, mély soustfedit na
¢asovy prubéh plicnich projevil nemoci, soucasnou toleranci fyzické zatéze, nedavné
hospitalizace, plicnich infekce a historii uzivani antibiotik. Pro intra- a pooperacni IéCbu jsou
nezbytné dalsi informace o pacientové zdravotnim stavu, zamérfujici se na diabetes mellitus,
exokrinni nedostate¢nost pankreatu a onemocnéni jater [5].

Diagnosticka metody: V disledku CF (napf. bronchiektazie) se muze C€asto vyskytnout
obstrukeni plicni nemoci s oplosténim branice s prominujicim retrosternalnim prostorem, coz
se objevi se na rentgenu hrudniku [11]. CT mdze objasnit rozsah bronchiektazie. To vSak ne
vzdy koreluje se skuteCnou kapacitou pacienta [12]. Radiologické nalezy jsou proto vhodné
pro stanoveni rozsahu ,air trappingu® a popisu progrese nemoci. K planovani
anesteziologického managementu vzhledem ke stadiu onemocnéni je vSak zapotfebi dalSich
méfeni funkce plic [5].
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Spirometrie: Typickym obrazem klasického fenotypu CF je obstrukéni onemocnéni
dychacich cest na zakladé bronchiektazii. Zmény FEV1 tedy mohou indikovat zavaznost a
progresi onemocnéni. Primérné snizeni FEF25—-75 u mladych pacientt v pfedSkolnim véku
je 7,5 % (Cl 0,9 az 13,6) [13]. Prubéh nemoci mUze byt charakterizovan dalSim poklesem
dynamickych parametru plic [5].

Jiné komplikace, jako jsou prodlouzené exspirium, kadel a infekce Pseudomonas
aeruginosa, mlze nezavisle vyvolat dalSi snizeni plicnich funkci. Dal$i faktory, které jsou u
pacientd spojeny se snizenym FEV1, jsou také zvySené hodnoty testl jaternich funkci,

v v

Analyza krevnich plynG: Vyznamné snizeny pomér ventilace a perfuze muze vyvolat
Castecné az globalni respira¢ni selhani. To miaze mit za nasledek zvySenou plicni rezistenci,
hypertrofii pravé komory a vyvoj cor pulmonale s pravostrannym srde¢nim selhanim.

Analyza krevnich plynt se doporucuje, aby se zabranilo pooperaénim komplikacim u pfipadu
s pokroCilym nebo dekompenzovanym prabéhem CF. Méla by byt provedena zvlasté u
pacientl na domaci ventilaci. MGze byt v8ak vynechana u pacientd s mirnym nebo stabilnim
onemocnénim dychacich cest [5].

Transtorakalni srde¢ni echokardiografie: Plicni hypertenze se vyviji u velké ¢asti pacientl s
CF a silné koreluje s hypoxémii, nezavislou na plicni funkci [15]. Echokardiografie mize byt
pouzita k ozfejmeni pfiznaku plicni hypertenze jako je srdecni hypertrofie nebo dilatace
pravé komory.

Testy funkce jater: Pacienti s cystickou fibrézou s jaternim onemocnénim (CFLD) mivaji

progresivni biliarni fibréze a cirh6ze s koagulopatii, zménou metabolismu IéCiv a snizenim
FEV1. U selektivni pfipady s vice nez 1,5nasobnym zvySenim hladiny jaternich enzymu by
méla byt zvaZzovana dalsi vySetfeni jako ERCP.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Béhem poslednich 50 let byla specificka morbidita a umrtnost pacientd s CF dramaticky
snizena modernimi technikami, nyni dosahuji urovné zdravych lidi [17-19]. Prestoze plicni
komplikace u pacientll s CF pretrvavaji i pfes léCbu, u komplexnich intervenci bylo
anestetické riziko minimalizovano [20].

Zejména u mladych pacientd s CF zavaznost onemocnéni Casto koreluje s drazdivosti
dychacich cest. Kromé toho je znamo, Ze u pacientl s CF se vyskytuji ¢asté infekce nosnich
dutin. Tyto infekce jsou povazovany za potencialni spoustée bronchospasmu kvili tvorbé
postnazalnim sekretim, které casto doprovazeji sinusovou infekci [21]. K lécbé téchto
bronchospasmi obvykle postacuji beta-agonisté. V souladu s tim jsou tyto Iéky doporuceny
pro pacienty s vyznamnou obstrukci dychacich cest pfed uvodem do anestezie, béhem
udrzovaci faze a pfed ukonCenim anestezie [5]. Relaxace, pfi které by hladka svalovina
dychacich cest ztratila tonus, by mohla pfispét k paradoxni obstrukci dychacich cest (toto
hrozi pfiblizné u 10-20 % pacientd s CF). Tito pacienti potfebuji k zajisténi ventilace udrzeni
tonu hladké svaloviny dychacich cest podkozenych bronchiektaziemi.

Vzhledem k vysokému vyskytu nosnich polypl je tfeba se vyhnout nasotrachealni intubaci
[24].
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Vyznamna produkce bronchialnich sekretd mize bé&éhem mechanické ventilace zplsobit
zvySeny odpor dychacich cest a nasledné zvysit riziko plicniho barotraumatu vyvolaného
ventilaci [25]. Pfedoperacni respiracni fyzioterapie mize pomoci snizit vylu€ovani hlenu a
pomoci takto udrzovat dostateCnou oxygenaci a ventilaci bEhem uvodu do anestezie a tésné
po intubaci. Neni-li to dostacujici, mize byt prospésSna segmentova nebo subsegmentalni
bronchoalveolarni lavaz [5].

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Mnoho pacientll s cystickou fibrézou jsou kandidaty na transplantaci plic [26]. Proto je
vhodné vyhybat se podani transfuze, aby se snizilo riziko jakékoli protilatkové reakce a
produkce pred potencialni transplantaci.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Viz vySe — Nezbytné dalsi diagnostické postupy (pfedoperacni), Testy jaternich funkci.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Pacienti s CF maji Casto podvahu. Zvlastni pozornost by méla byt vénovana mistiim
komprese béhem dlouhych chirurgickych zakroku, aby nevznikaly dekubity.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Neni hlaseno.

Anesteziologicky postup

Anesteziologicky pfistup k pacientim s CF by mél byt provadén se zvlastni pozornosti k
dosazeni minimalni respirac¢ni deprese a optimalni regenerace plicni funkce na konci
operace [8]. Zvlastni pozornost by méla byt vénovana pooperacéni |éCbé bolesti. Potencialni
riziko respiraéni deprese vyvolané opioidy musi byt vyvazeno snizenim rizika omezené
spontanni ventilace v dusledku nedostateéné analgezie. Mezi dalSi terapeutické strategie
patfi perioperacni infuze lidokainu i.v., podavani ketaminu nebo aplikace NSAID.

Aby se zabranilo rizikim mechanické ventilace, jsou regionalni nebo neuroaxialni blokady
vhodnou alternativou pro celkovou anestézii. Pro jejich dlouhotrvajici analgeticky ucinek
nejen snizuji pooperacni potfebu opioidl [27], ale umozfuji vyhnout se manipulaci
s dychacimi cestami béhem zakroku. Tim také snizuji miru naslednych komplikaci, jako je
respiraCni deprese a plicni infekce [28-32]. V pfipadé nutné celkové anestezie mize byt
vyhodné vyuziti bronchodilataCnich uc€inkd inhalacniho anestetika, napf. sevofluranu [33].
Nedostatek objemu muize vyvolat u pacientd s CF kolaps sliznic kvuli jejich omezené
bronchialni lubrikaci. V dusledku toho je nezbytna odpovidajici tekutinova Iécba, aby se
minimalizovalo riziko mukoézni obstrukce dolnich dychacich cest [34,35].
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Je tfeba se vyvarovat rezidualni neuromuskularni relaxaci, Ize pouzit techniku TOF ratio.

Pfed koncem anestezie Ize provadét recruitment manévry. Spontanné& dychajici pacient by
mél byt extubovan co nejdfive. [37].

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Perioperaéni monitorovani je zalozeno na vySe uvedenych pozadavcich na management
dychacich cest a anestezie, jakoz i na aktualnich guidelines odbornych spole¢nosti.

Zvlastni pozornost by méla byt vénovana zavaznym perioperaénim komplikacim, jako jsou
obstrukce DC viskéznimi sekrety, bronchialni hyperreaktivita a hypoxémie. Dale je nutné brat
v potaz zménéné metabolismy léCiv v dusledku snizené aktivity pseudocholinesterazy, stejné
jako pfipadny nedostatek faktort krevni srazlivosti v pfipadé jaterni dysfunkce.

U pacientdl s CF je vzacné pozorovana ketoacidéza a symptomaticka hyperglykémie.
Anestezie a chirurgicky zakrok vyvolavaji perioperacni stres, a tedy potencialné ovlivriuji
hladinu glukézy v krvi. Proto by méla byt glukéza peclivé sledovana kazdé 2 hodiny a
udrzovana na hladinach pod 180 mg/dl (10 mmol/l) [38,39].

Mozné komplikace

Neni hlaseno.

Pooperacni péce

Pooperaéni bolest miize omezovat dychaci funkce, zejména po zakrocich bfiSni a hrudni
chirurgie [40]. Postizeni pacienti mohou mit snizeny dechovy objem, nedostateénou
schopnost ka$lat a zvySenou nachylnost k pooperacnim respiracnim komplikacim [41]. Je
prokazano, Ze koncepty multimodalniho ovlivnéni pooperacni bolesti vedou k rychlejSimu
zotaveni a zkraceni pobytu v nemocnici [42,43]. Kromé toho je v oblasti pooperaéni
regenerace Casto pozorovana uUzkost, kterou lze vSak zvladnout pomoci dostateéného
vysvétleni, hypnozy nebo Iéki.

Neinvazivni ventilace mize kladné ovlivnit priibéh rekonvalescence béhem bezprostfedniho

pooperacniho obdobi a méla by byt pro pacienty s CF vzdy k dispozici. Pacienti s domaci
mechanickou ventilaci by méli mit okamzity pfistup k jejich osobnim zafizenim.

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

Neni hlaseno.
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Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezie by méla byt prodiskutovana s pneumologem i pacientem. Tato volba

zavisi vzdy na konkrétnim chirurgickém zakroku, stavu pacienta a vzdalenosti mezi
nemocnici a domovem.

Porodnicka anestezie

Neni hlaseno.
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