orphan Y

Doporuceni pro vedeni anestezi

u Hallermann-Streiffova syndromu

Nazev nemoci: Hallermann-Streiffiv syndrom (HSS)

ICD 10: Q87.8
Synonyma: Frangoisuv dyscefalicky syndrom, okulo-mandibularni dyscefalie

Souhrn o nemoci: Hallermann-Streiffdv syndrom je velmi vzacna porucha. Hlavni rysy
zahrnuiji kraniofacialni dysmorfii a abnormality hornich cest dychacich.

Pro tento syndrom je archetypicka ptaci podoba, atrofie vlasové pokozky a nosu,
hypoplastické nosni dirky, frontalni/parietalni protuberance, dehiscence Svu s otevienymi
fontanelami, hypotrich6za skalpu, obo¢i a fas, mikroftalmie, vrozené katarakty, modré skléry,
nystagmus, mandibularni hypoplazie. pfedsunuti temporomandibularnich kloubd, vysoké
klenuté patro, malé otevfeni ust a mnohocetné dentalni anomalie.

Pacienti maji pfiméfenou malou postavu, skoliézu a hyperextenzibilni klouby. Mlaze byt
pfitomna obstrukéni spankova apnoe, tracheomalacie, opakujici se bronchopulmonalni
infekce a cor pulmonale. Syndrom muze byt spojen s vrozenymi srde¢nimi vadami, v
nékterych pfipadech maze byt narusen dusevni vyvoj a mlize byt také asociovan s ADHD a
epilepsii.

Neni k dispozici Zadna kauzalni IéCba.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

MozZn4 Spatna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Korekéni ocni, ORL, stomatologické, maxilofacialni nebo ortopedické operace. Obvykle v
détstuvi.

Typ anestezie

Je mozné provést celkovou i regionalni anestézii. Dysmorfni rysy pfedstavuji vyzvu pro obé
techniky.

Nezbytna doplrikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

VySetifovani, v€etné zobrazovacich metod a ORL konzultace, pfi pfedpokladaném obtizném
zajisténi dychacich cest.

Vylougit probihajici bronchopulmonalni infekci.

Pokud je pfitomna vrozena srdeéni vada (nebo existuje-li podezieni), doporucuje se
echokardiografie a EKG.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

U HSS existuje cela fada duavodld pro obtizné zajisténi dychacich cest. Zda se, ze se
zvysujicim se vékem se obtiznost managementu dychacich cest zvySuje. PFi pfipravé na
zajisténi dychacich cest se doporuCuje obezfetnost. Bylo popsano uspésSné pouziti
videolaryngoskopu pfi Uvodu do anestezie za spontanni ventilace.

Existuji vSak zpravy o obtizich s jakoukoli modalitou zajisténi dychacich cest, vCetné

ventilace obliejovou maskou, pfimé a nepfimé (videoasistované) laryngoskopie a nosni
intubace.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivati

Nejsou k dispozici Zadna data.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Nejsou k dispozici Zadna data.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Hyperextenzibilni klouby, Stihlé rysy a pfipadna skoliéza vyZaduji pfi polohovani zvlastni
pozornost.
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Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Je tfeba zvaZit interakce s antiepileptiky. DoporuC€uje se perioperacni pokracovani téchto
léku.

Anesteziologicky postup

Pfi nékterych operacich muze byt regionalni anestezie vhodnou alternativou, protoze by
mohlo byt mozné zachovat spontanni dychani.

vvvvvv

aspektem postupu.

Zvlastni ¢i dopliiujici monitorace

RozSifeny hemodynamicky monitoring v pfipadé vrozené srdecni choroby.

Mozné komplikace

Situacim ,cannot intubate/cannot ventilate® je tfeba se vyhnout dislednym managementem
obtizného zajisténi dychacich cest.

Pooperacni péce

Pooperaéni pribéh mize komplikovat obstrukce dychacich cest a spankova apnoe.
Doporucuje se dlouhodobé monitorovani SpO2. Chirurgické zakroky na dychacich cestach
musi byt zvazeny z hlediska jejich moznych u&inkd na ventilaci.

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

Neni hlaseno.

Ambulantni anestezie

Je mozna. Chirurgicky vykon ale nesmi zasahovat dychaci cesty. Musi byt stanoveno
pfiméfené trvani monitorovani v obdobi zotaveni.

Porodnicka anestezie

Neni hlaseno.
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Datum posledni tpravy: Fijen 2019 (pfelozeno srpen 2020)

Toto doporuéeni bylo pfipraveno:

Autor
Handattu Krishna, anesteziolog, Kasturba Medical College Manipal, India
hmkrishna20032002@gmail.com

Prohlaseni: Autor nema zadny financni ani jiny konkurencni zajem na zvefejnéni. Pfiprava
tohoto doporuceni nebyla honorovana.

Toto doporucéeni bylo recenzovano:

Recenzenti

Recenzent 1

lan James, anesteziolog, Great Ormond Street Hospital for Children, London, United

Kingdom
lan.James@gosh.nhs.uk

Recenzent 2

Jayakar Thomas, Department of Dermatology, Sree Balaji Medical College, Chromepet,
Chennai, India

jayakarthomas@gmail.com

Editorial review 2019
Johannes Prottengeier, anesteziolog, University-Clinic Erlangen-Nuernberg, Germany
Johannes.Prottengeier@googlemail.com

Prohlaseni: Recenzenti neméli Zadny finan¢ni ani jiny prospéch z provedeni recenze.

Toto doporuéeni bylo pfelozeno do ¢eského jazyka:

Prekladatel

Olga Smékalova, anesteziolog, Klinika anesteziologie, resuscitace a intenzivni mediciny,
Fakultni nemocnice Plzefi a Lékarska fakulta Univerzity Karlovy v Plzni, Plzen, Ceska
republika

smekalovao@fnplzen.cz

Editoii ¢eského piekladu

Martina Kosinova, Martin Vaviina, Martina Klincova, Petr Stouraé, Klinika détské
anesteziologie a resuscitace, Fakultni nemocnice Brno a Lékafska fakulta Masarykovy
univerzity, Brno, Ceska republika, Olga Smékalova, Klinika anesteziologie, resuscitace a
intenzivni mediciny, Fakultni nemocnice Plzeh a Lékarska fakulta Univerzity Karlovy v Plzni,
Plzen, Ceska republika

Zastita prekladu do ¢eského jazyka:
https://www.csarim.cz/
https://www.akutne.cz/
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