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Doporuceni pro vedeni anestezie u

lamelarni ichtyézy

Nazev nemoci: Lamelarni ichty6za

ICD 10: Q80.2

Synonyma: Autozomalné recesivni kongenitalni ichtyéza, plavkovaichtyéza (limitovana na
trup)

Souhrn o nemoci:

Ichtydzy zahrnuji skupinu poruch keratinizace, které jsou charakteristické odlupovanim kuize.
Lamelarni ichtyéza (LI) se zpravidla projevuje uz po narozeni, stav nazyvame jako kolodiové
dité, u kterého se vyskytuje i ektropium nebo eclabium. Kolodiova membrana znamena, Ze je
dité uzaviené vtésném lesklém obalu. Dale se LI vyznaCuje pfitomnosti nebulézniho
Supinaténi celého povrchu kize s proménlivou erytrodermii.

LI je hlavni podtyp autozomalné recesivnich vrozenych ichty6z s odhadovanou prevalenci 1:
200 000 — 300 000. Nejbéznéjsi pricinou LI jsou inaktivujici mutace v genu TGM1, ktery
kéduje transglutaminazu-1 (TGase1), kli€ovy enzym, ktery situje proteiny kornifikované
obalky dermis (cornified cell envelope). Tvorba kornifikované obalky je jednou z podstatnych
udalosti béhem terminalni diferenciace epidermalnich keratinocytd a tvorby kozni bariéry.

Prestoze je primérna délka zZivota pacient s LI normalni, dochazi u nich k naruseni rastu
kvuli defektni kozni bariéfe a jeji propustnosti. To maza nasledek poruchu v produkci
vitaminu D a zvySenou ztratu vody a kalorii.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineCny

Mozna $patna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Ortopedické vykony, plastické operace syndaktylie, operace katarakty.

Typ anestezie

Pro vedeni celkové ani regionalni anestezie nejsou Zadna jednozna¢na doporuceni.
V anglické literatufe je uvedeny popis anestezie pouze u tfi pfipadd, celkové je popsano pouziti
péti anestetik (u vSech péti pfipadu se jednalo o celkovou anestezii). Byl popsan jeden pfipad,
kdy byla pacientce podana epiduralni porodni anestezie.

PouZiti inhala¢nich i intravendznich anestetik by mélo byt bezpecné.

Nezbytna doplrikova predoperacni vysSetieni (vedle standardni péce)

Kromé krevniho obrazu mohou byt v pfipadé malnutrice indikovany odbéry iontd, vcetné
hladiny vapniku, hodnoty bilkovin a albuminu. K potvrzeni nedostatku vitaminu D muze byt
vyZadovany odbér sérové hladiny parathormonu a hladina 25-hydroxyvitaminu D3. Tato
vySetfeni nejsou pro anesteziologickou péci povinna.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Existuje jen velmi malo zprav o anesteziologickém managementu u pacientt s LI a pouze
jedna kazuistika o managementu oCekavaného obtizného zajiSténi dychacich cest (DC).
Vsichni tito pacienti vS8ak méli méné nez 12 let (20 mésicl, 3 roky a 12 let). Progrese
omezenému otevieni Ust a snizené pohyblivosti krku. Proto je tfeba myslet na mozné obtizné
zajisténi DC a dukladné se pfipravit. U pacientu s LI se s obtiznym zajisténim DC obvykle
nesetkavame.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Na podkladé malnutrice se muze vyskytnout u pacientll anémie a celkové nizsi objem plazmy.
To vede ke sniZzeni celkové rezervy. Pfed stfedné zavaznymia zavaznymioperacnimi vykony
bychom méli vénovat zvySenou pozornost pripravé transfuznich pfipravku a krevnich derivatu.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Nemame k dispozici Zzadna data, ktera by naznaCovala potfebu perioperacni antikoagulacni
terapie. Kvuli sekundarnim muskuloskeletalnim deformacim mohou byt tito pacienti upoutani
na lizko a antikoagulaéni terapii po velkém chirurgickém zakroku potfebuiji.
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Zvlastni opatreni pii polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Na podkladé malnutrice a stim souvisejici rachitidy se u pacientt muizeme setkat
s muskuloskeletalnimi deformitami spojenymi se snizenou pohyblivosti kloubu. Aby nedoslo
ke zranéni pacienta, je zasadni béhem transportu postupovat opatrné.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Nejsou Zadné zpravy.

Anesteziologicky postup

Pokud maji pacienti s LI sonemocnénim spojenou malnutrici (to je vzacny pfipad, LI
nezasahuje GIT, ale pouze epidermis) a nasledné snizenou hladinu bilkovin v séru, volna
forma léka uzivanych béhem anestezie (zejména téch, které se silné vazi na plazmatické
bikoviny), muze byt vysoka. Proto je kvuli moznym zménam ve farmakokinetice a
farmakodynamice zasadni peclivé zvazit davkovaniléciv. Stejné bychom méli z diivodu mozné
toxicity postupovat i u davkovani lokalnich anestetik.

Vzhledem k abnormalni keratinizaci kize a deformitam koncetin mize byt obtizné zajisténi
zilniho vstupu. Fixace intravendzni kanyly na kuzi je obtizna, protoze bézné adhezivni naplasti
se na hyperkeratinizovanou pokozZku nelepi dobfe. Pokud se budeme snazit o zvySeni
pfilnavosti, mGzeme mit poté naopak problém s odstranénim kryti. Stejny problém muizeme
fesit i béhem lepeni EKG elektrod, v tomto pfipadé muze kvli Spatné vodivosti dojit ke snizeni
kvality signalu.

K fixaci endotrachealni kanyly je dobré pouzit fixator ETK.

Pacienti s LI jsou nachylni k rozvoji perioperacni hypotermie a hypertermie z divodu
abnormaini keratinizace.

Kvuli neustalému vystaveni svétlu se u téchto pacientl €asto vyviji ektropium a katarakta.
Dulezita je proto prfedevSim u dlouhych vykonu a u vykonu v supina¢ni poloze ochrana oci.

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Monitorovani télesné teploty je velmi dulezité, pacienti jsou z divodu hyperkeratinizace
nachylni k hypertermii i hypotermii.

Mozné komplikace

U pacientd s LI je zvySené riziko rozvoje perioperacni hypotermie stejné jako hypertermie.

Kvuli muskuloskeletalnim deformacim a omezenym pohybim kloubu, které se vyvijeji v
dusledku rachitidy, je b&€hem pfepravy a polohovani pacienta zvySené riziko vzniku zlomenin.
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PFitomnost ektropia a s tim souvisejici neschopnost Uplné zavfit oci u pacientl zvysuje riziko
poranéni o€i (pfimym poranénim nebo samotnym odhalenim rohovky).

Pooperacni péce

Udrzujte pacienta v normotermii pomoci aktivnich metod zahfivani (ohfivace), monitorujte
télesnou teplotu.

Kvuli zménéné farmakokinetice a farmakodynamice zpusobené zavaznou malnutrici jsou

pacienti nachylni k pfedavkovani anestetiky, opioidy a nervosvalovymirelaxans. Proto mize
byt u téchto pacientl nutna dukladna pooperaéni monitorace kvuli dechové depresi.

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

Neexistuji zadné akutni komplikace spojené s touto chorobou.

Ambulantni anestezie

Vykony kratké az stfedné dlouhé muzeme provést v rezimu ambulantni anestezie, dodrzovat
bychom méli standardni pokyny pro ambulantni anestézii.

Porodnicka anestezie

Pacientky mohou pozadovat epiduralni analgezii. Pokud se u pacientek vyskytuji deformity
patefe (napf. kyfoskolioza), muze byt aplikace epiduralni analgezie technicky naro€na, Sifeni
lokalniho anestetika maze byt abnormaini.
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