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Doporuceni pro vedeni anestezie u

Syndromu aktivovanych makrofagu

Nazev nemoci: syndrom aktivovanych makrofagu

ICD 10: D76.2

Synonyma: hemofagocytujici lymfohistiocytéza, reaktivni hemofagocytarni syndrom,
hemofagocytarni syndrom

Souhrn o nemoci: syndrom aktivovanych makrofagd (macrophage activation syndrome,
MAS) je zivot ohrozujici komplikace revmatickych onemocnéni, ktera se z neznamych
dlvodu objevuje Castéji u pacientll trpicich systémovou juvenilni idiopatickou artritidou (SJIA)
a u pacientl se Stillovou chorobou dospélych. Syndrom aktivovanych makrofagl je
charakterizovan pancytopenii, jaterni insuficienci, koagulopatii a neurologickymi symptomy.
Ma se za to, Ze onemocnéni je zpUsobeno aktivaci a nekontrolovanou proliferaci T-lymfocytl
a dobfe diferencovanych makrofagli, coz vede k masivni hemofagocytéze a nadmérné
produkci cytokinu.

Incidence syndromu aktivovanych makrofagd neni znama, protoze onemocnéni ma Siroké
spektrum klinickych projevi a mnoho pfipadu mize zustat nerozpoznano.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineCny

Mozna Spatna diagnéza

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



http://www.orpha.net/

Souhrn o nemoci

Vyzkumy u hemofagocytujici lymfohistiocytézy (HLH), ktera se klinicky podoba MAS,
ukazuji na moznou patogenni Ulohu vadné funkce perforinu, coz je protein ucastnici se
cytolytickych procesl a kontroly proliferace lymfocyta.

Primarni MAS je nejtypi¢téjSim projevem vzacnych autozomalné recesivné dédi¢nych
onemocnéni, u kterych se vyskytuje nékolik genetickych poruch zahrnujicich
granulocytarni cytotoxicitu, likvidaci infikovanych bunék a ukonéeni imunitni odpovédi.
Vyzkumy ukazuji, ze 20-40 % pfipadu primarni formy MAS je zpGsobeno mutacemi v genu
pro perforin (PRF-1,10g21).

Sekundarni nebo ziskané formy MAS se mohou rozvinout kdykoliv v pribéhu libovolného
bézného onemocnéni a nékdy mohou predstavovat jeho jediné pfiznaky. U ziskanych
forem MAS nebyl identifikovan zadny souvisejici imunodeficit. Ziskané formy MAS se
vyskytuji nejCastéji u déti se systémovou juvenilni idiopatickou artritidou: néktefi autofi
udavaji souvislost v 5-10 % pfipadu a u této podskupiny pacientd s juvenilni idiopatickou
artritidou se predpoklada vyrazny podil MAS na mortalité.

Primarni i sekundarni formy MAS mohou byt vyvolany virovymi, bakterialnimi, mykotickymi
a parazitarnimi infekcemi, ale i podanim nékterych Iéka.

Klinické projevy MAS jsou velmi dobfe popsany, ale ¢asné stanoveni diagnézy muaze byt
obtizné. Stanoveni sérové hladiny feritinu maze pomoci v diagnostice a muze predstavovat
uzite€ny indikator aktivity onemocnéni, odpovédi na l1éCbu a progndzy. Zjisténi, ze MAS
patfi do skupiny sekundarnich nebo reaktivnich hemofagocytarnich syndromd vedlo k
navrhu pfejmenovat jej podle aktualni klasifikace histiocytarnich chorob.

NejvétsSim problémem pfi [éCbé pacientl s HLH je ¢asné stanoveni diagnézy. Rovnéz je
velmi dulezité patrat po souvisejicich spoustécich HLH a Ié¢Cit je, stejné tak nasadit cilenou
antimikrobialni léCbu.

PrestoZe je HLH onemocnénim s nadmérnou aktivaci imunitniho systému, nadale neni
znama idealni imunosupresivni/protizanétliva l1é¢ba. U HLH je sice prokazana &asteCna
ucinnost kortikosteroidl a jasna ucinnost podavani etoposidu a specifického séra proti T-
burikam (ATG nebo alemtuzumab), nicméné IéCba HLH zUstava velmi obtizna. Obecné
plati doporuceni podavat HCT v pfipadech zdokumentované familiarni formy HLH, recidivy
nebo progrese onemocnéni i pfes intenzivni Ié€bu a pfi postiZzeni CNS.

Typické vykony

Aspirace kostni dfené, zavedeni dlouhodobych centralnich vendznich vstupu, zavedeni
hrudni drenaze, zavedeni abdominalni drenaze, biopsie jater.

U téchto pacientld maze byt nutné provedeni i jinych chirurgickych zakroku bez souvislosti
se zakladnim onemocnénim nebo stanovenim diagnozy.

Typ anestezie

Neexistuje Zadné specifické doporuceni pro podavani celkové nebo regionalni anestezie,
nicméné syndrom aktivovanych makrofagu se ¢asto objevuje pfi velmi nizké hladiné
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trombocytl a pfi snizené srazlivosti krve vlivem selhani jater. Pro zajisténi bezpe¢ného
podani anestezie je proto nutné se vyhnout regionaini anestezii.

Mezi hlavni obavy u pacientld s MAS patfi riziko perioperacni aktivace a s tim souvisejici
snaha o vyhnuti se spoustécim faktorim. Mozny podil anestetik jako spoustécich faktoru
MAS nebyl zatim publikovan.

U systémoveé juvenilni idiopatické artritidy MAS pfedstavuje Zivot ohroZujici komplikaci a
vyraznou meérou se podili na morbidit¢ a mortalité (8-22 %). Aktivuje se virovymi
ovliviujicich prubéh zakladniho onemocnéni (napf. soli zlata, sulfasalazin a penicilamin) a
vnéjsSim stresem, jako je napf. vystaveni chladu.

Je tfeba se vyhnout pouziti anestetik zplsobujicich uvolnéni histaminu, jako je napf.
morfin a atrakurium.

V periopera¢nim obdobi je nutné se vyhnout plisobeni nékterych spoustécich faktoru, které

by mohly vést k aktivaci MAS (napf. pouziti NSAID, IéCiv uvolfujicich histamin, vliv chladu).
Elektivni zakroky je nutné planovat do obdobi remise onemocnéni.

Nezbytna doplhkova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

VySetieni funkce srdce, napf. EKG a ECHO srdce.

Laboratorni vySetfeni krve, rozSifené metabolické nebo koagulacni vysetfeni, hladina
laktatu, vySetieni funkce ledvin.

Hladina BNP je uzite€nym markerem srde¢niho selhani.

Rentgen hrudniku, ultrazvuk plic, vySetfeni krevnich plynt se zaméfenim na pfitomnost
atelektaz, pleuralni vypotek a pomér PaO2/FiO2.

Vysetfeni specialistou za u¢elem dokumentace jiz pfitomnych deficiti, napf.
neurologickych, pro forenzni ucely.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Pfi zajisténi dychacich cest nejsou uvadény zadné specifické problémy.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Zkontrolujte si dostupnost Cerstvé zmrazené plazmy, trombokoncentratd a erytrocytarnich
koncentrat(. MUze byt nutné podani kyseliny tranexamové a koncentrati koagulac¢nich
faktoru.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neexistuji zadné dudkazy o nutnosti pouziti specifické formy antikoagulace. Nicméné
omezeni hybnosti u tézkych forem onemocnéni mize predstavovat zvySené riziko
pooperacni trombdzy.
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Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Nejsou uvadény ve smyslu hemodynamické nestability.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Nejsou uvadény.

Anesteziologicky postup

V pfipadé srde¢niho selhani a/nebo perikardialniho vypotku se vyhnéte pouziti oxidu
dusného s ohledem na jeho kardiodepresivni ucinky.

Obvykle je nutné podani inotropni podpory.

Opioidy, propofol a lokalni anestetika Ize pouzivat bez jakychkoli komplikaci. Pacienti mohou
vyzadovat nizSi davky propofolu a opioidd.

U IéCiv zavislych na Hoffmanové reakci, jako je remifentanil a cisatrakurium, se prfedpoklada
snadnéjsi metabolismus a eliminace.

Pro prevenci rozvoje atelektaz se doporucuje fizena ventilace nebo neinvazivni ventilace.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Sledujte télesnou teplotu a vyhnéte se hypertermii a zvySenym narokiim na kyslik.

Vzhledem k tomu, Ze MAS predstavuje Zivot ohrozujici stav, doporuCujeme proveést
kanylaci arterie pro invazivhi méfeni krevniho tlaku a dale zavedeni centralniho zilniho
katétru. V pfipadé rozvoje srde¢niho selhani je velmi uziteéné provedeni
transesofagealni echokardiografie a zavedeni katétru pro méfeni SviO2.

Mozné komplikace

U pacientl s MAS existuje riziko vzniku akutniho srde¢niho, respiracniho a renalniho
selhani, coz nasledné znamena vznik syndromu multiorgdnového selhani.

Sedativa (benzodiazepiny) mohou zhorSovat respiraéni insuficienci.

Pooperaéni péce

Mira pooperaéni monitorace zavisi na povaze chirurgického zakroku a na celkovém stavu
pacienta pfed vykonem. Umisténi pacienta do intenzivni péce je nutnosti.

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

zpUsobené nemocemi, které by umozriovaly rozliSit mezi vedlejSim u€inkem
anesteziologického postupu a projevem onemocnéni, napft.:
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Nejsou uvadény.

Ambulantni anestezie

Porodnicka anestezie

Doporucuje se dodrzovat obecna doporuéeni pro porodnickou anestezii.
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