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Doporuceni pro vedeni anestezie
u trachealni ageneze

Nazev nemoci: Trachealni ageneze, trachealni atrézie

ICD 10: Q32.4
Synonyma: -

Trachealni ageneze je vzacna vrozena anomalie, se kterou se mlize anesteziolog setkat na
operacnim nebo porodnim sale [1]. Poprvé to uvedl Payne v roce 1900 [2]. Od té doby bylo v
literatufe zaznamenano vice nez 150 pfipadd na celém svété [3,4]. Incidence je 1/50 000
narozenych, pomér muzl a zen je 2:1 [3]. V literatufe bylo popsano nékolik typu. U
novorozencu se tato anomalie obvykle projevuje zavaznymi dechovymi obtizemi a absenci
place [5]. Neni mozné provést endotrachealni intubaci. Podplrnou ventilaci je mozné zajistit
prostfednictvim ventilace pfes ambuvak a jicnovou intubaci (tedy pouze za pFitomnosti
tracheoesofagealni pistéle) az do kompletniho zhodnoceni situace. Dale se pfi agenezi
hrtanu a trachealni agenezi pfi narozeni management dychacich cest na porodnim sale
vyrazné lisi [1].

Embryologicky se béhem 3. a 4. tydne téhotenstvi zacina vyvijet jicen a pridusnice.
Ventralni posun tracheoesofagealniho septa v této fazi ma za dasledek trachealni agenezi.
Mohou se vyvinout rizné anomalie hrtanu nebo pradusnice, pfipadné obojiho [3]

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnéza
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Souhrn o nemoci

Floyd [6] popsal tfi typy trachealni ageneze (TA) od kratkého trachealniho segmentu
pfipojeného k jicnu po uplnou absenci pradusnice, zatimco Faro [7] popisuje sedm typl od
plicni atrézie po trachealni stenézu. Fartv klasifikacni systém trachealni ageneze (TA) pékné
zdokumentovala Groot-van der Mooren et al [3].

Faro typ A — totalni plicni ageneze
Faro typ B / Floyd typ Il — kompletni TA se samostatnym odstupem hlavnich bronch( z jicnu,

Faro typ C — celkova TA s normalnimi hlavnimi bronchy spojenymi ve stfedu kariny,
tracheoesofagealni pistél je pfitomna (TOF)

Faro typ D — hrtan spojeny atretickym pahylem s distalni pradu$nici, TOF pfitomna

Faro typu E / Floyd typu | — ageneze proximalni trachey s normalnim kaudalnim segmentem
distalni prddusnice a TOF.

Faro typu F — ageneze proximalni trachey s normalnim kaudalnim segmentem distalni
trachey a bez pfitomnosti TOF (neni vidét).

Faro typ G — kratky usek TA.

Je dllezité odlisit agenezi laryngealni od trachealni, ale nékdy se mohou vyskytnout obé
souCasné. V pfipadé ageneze laryngealni novorozenec po narozeni neplate a muze mit
pfidruzenou tracheoezofagealni pistél. Diagndza se stanovi pomoci laryngoskopie a je tfeba
nouzova tracheostomie. V pfipadé trachealni ageneze muze novorozenec pfi narozeni slabé
plakat, pro stanoveni diagnézy maze byt nutné CT vySetfeni a pro kratkodoby management
je nezbytna intubace jicnu. Tracheostomie muze zachranit zivot, ovSem to zavisi na délce
dostupné pridusnice. Kompletni trachealni ageneze je neslucitelna se zivotem a doba preziti
muze byt kratSi nez 6 tydnu. NejdelSi hlaSené preziti je do 6 let véku [8]. Preziti zavisi na
povaze a zavaznosti ageneze. V budoucnosti mize pouziti regenerativni mediciny a
tkanového inzenyrstvi s burfikami plodové vody k rekonstrukci pradusnice a hrtanu u téchto
pacientl vysledky zlepsit [9].

Typické vykony

Tito pacienti mohou byt indikovani po porodu, v novorozeneckém obdobi, nebo pozdéji k
rekonstrukci trachey nebo jicnu [10-13]. Pokud je dit¢ mozZno po porodu ventilovat
obli¢ejovou maskou, tak jsou na zvazeni 3 typy chirurgickych vykonu:

(1) ezofagealni banding dolni &asti jicnu jako paliativni vykon, s cilem zaménit jicen za
tracheu

(2) Kréni ezofagostomie k usnadnéni drenaze Ci k zavedeni tracheostomické kanyly
(3) Gastrostomie k enteralni vyzivé

Po inicidlni paliativni zdméné jicnu za tracheu lze feSit tracheoezofagealni pistél témito
zpUsoby [12]:

(1) Konzervativni pfistup
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(2) Zavést endotrachealni kanylu do pistéle k usnadnéni ventilace
(3) Rekonstrukce jicnu tenkym stfevem, interpozice colon nebo gastricka sonda
Pacient mlze podstoupit nasledujici vykony:
+ Emergentni tracheostomie
«  Upravu/rekonstrukci tracheoezofagealni pitéle
* Rekonstrukci trachey
» Rekonstrukci jicnu
» Ezofagealni banding (vyména jicnu za tracheu) a gastrostomie (pro enteraini vyzivu)

» Ex-utero intrapartum therapy (EXIT)

Typ anestezie

U novorozence se mohou pfi narozeni nebo v novorozeneckém obdobi projevit dalSi vrozené
anomalie, které klinické pfiznaky a diagnézu mohou mast [14]. Obvykle by nezbytné vykony
probihaly v celkové anestezii, zajisténi dychacich cest vS8ak mize znamenat vyzvu. S touto
poruchou je spojena vysoka umrtnost a rozhodnuti o dalSim postupu vyZaduje
interdisciplinarni tymovy pfistup.

V pfipadé atrézie/ageneze hrtanu nebo ¢aste€né trachealni ageneze by akutni
tracheostomie byla Zivot zachranujicim vykonem a mohla by byt provedena jako EXIT
postup, nebot trachealni a laryngealni ageneze mlze byt pfic¢inou vrozeného syndromu
obstrukce dychacich cest (Congenital High Airway Obstruction syndrome, CHAQOS) [15].

Nezbytna doplrikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

Prenatalni diagnostické postupy:

Pfi absenci tracheoezofagealni pistéle mlze nastat ageneze laryngealni i trachealni v
podobé vrozeného syndromu obstrukce dychacich cest (CHAOS) [15]. Charakteristickymi
nalezy pfi prenatalnim ultrazvukovém vySetieni pfed porodem jsou polyhydramnion, ascites
u plodu, tekutina v hornich dychacich cestach, hyperechogenni plice, oplostéla nebo
obracena branice, rozsifené dychaci cesty distalné od obstrukce a intenzivni dychaci pohyby
plodu s velkou amplitudou. V pfipadé vyskytu tracheoezofagealni pistéle vSak tyto pfiznaky
na ultrazvukovém vysSetfeni chybi, nebot tekutina mlze pres pistél pronikat do zaludku nebo
amniotického vaku. K potvrzeni diagnézy se pouzivd magneticka rezonance plodu, pokud
existuje podezfeni na trachealni agenezi na prenatalnim ultrazvuku. Tento postup je uziteCny
v ramci planovani dal$iho postupu. Jako doplrikovy test je vhodné vySetieni plodové vody na
fosfolipidy, protoze jsou vylu€ovany dychacim traktem [16].

Postnatalni diagnostické postupy:

Pro dalsi management je nutna rigidni bronchoskopie a akutni CT vySetfeni [17,18] za
ucelem potvrzeni diagndézy. Rentgen hrudniku odhali nepfitomnost trachealniho stinu a
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posteriorni umisténi endotrachealni kanyly. Mezi dalSi diagnostické testy, provadéné jako
soucast VACTERL, patfi echokardiografie a krevni plyny.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

To muze byt velmi naro¢né. V pfipadé ageneze hrtanu nebo &astecné trachealni ageneze je
pfi narozeni nutna k preziti akutni tracheostomie. V pfipadé trachealni ageneze pfichazi také
v Uvahu intubace jicnu a ventilace plic bronchoezofagealni pistéli, EXIT s otevienim
mediastina a intubace do bronchd. V pfipadé proximalni ageneze prudusnice s neporusenym
kaudalnim segmentem byl v literatufe uveden esofagealni banding pro do¢asné nahrazeni
trachey za jicen a zavedeni gastrostomie pro vyzivu. Proto musi byt k dispozici oblicejové
masky odpovidajici velikosti, endotrachealni kanyly a flexibilni a rigidni bronchoskop. Rovnéz
musi byt k dispozici endotrachealni kanyly menSi velikosti. BEhem intubace je tfeba
postupovat opatrné s ohledem na kiehkost jicnu/pistéle/pradusnice a tim padem i na riziko
perforace a krvaceni.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

S timto stavem neni spojena Zadna predispozice ke specifickému typu krvaceni. Stejné jako
u v8ech komplikovanych postupl u pediatrickych pacientll na operacnim sale muze byt
nutné podani krevni transfuze.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Nic nenasvédduje tomu, ze by byla potfeba v souvislosti s timto stavem antikoagulace.

Zvlastni opatieni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

To muize znamenat vyzvu. MUzZe se jednat o prepravu v ramci nemocnice nebo mezi
nemocnicemi na pracovisté terciarni urovné. Pfeprava v nemocnici mize byt z porodniho
salu na novorozeneckou JIP, z ni na operacni sal nebo k CT vySetfeni a tyto mistnosti
mohou byt umistény na riznych podlazich. Z klinického hlediska je kliCova prachodnost
dychacich cest, saturace kyslikem, ventilaCni strategie, hemodynamicka stabilita, zejména
pokud jsou pfitomny dalSi anomalie, a udrzovani normotermie (normalni télesné teploty).
Nesmirné dulezita je dobra komunikace mezi tymy neonatologu, anesteziologli a chirurga.
KliCové je v tomto pfipadé také standardni monitorovani, zejména kapnografie.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Pro toto konkrétni onemocnéni nejsou k dispozici zadna data. Nejsou zaznamenané zadné
interakce s anestetiky.
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Anesteziologicky postup

Anestezii u pacienta s trachealni a/nebo laryngealni agenezi musi provadét zkuSeny tym
détskych anesteziologl. Vzhledem k zavaznosti anomalie dychacich cest je naprosto
nezbytné stanovit plan zajisténi dychacich cest, na kterém se budou dostate¢né podilet
neonatologoveé, chirurgové i anesteziologové.

Novorozenec muUze byt prfevezen na operaéni sal kvali tracheostomii, korekci
tracheoezofagealni pistéle nebo gastrostomii s esofagealnim bandingem. Novorozenec
muze byt jiz intubovan na porodnim sale pomoci jicnové endotrachealni kanyly kvali umélé
plicni ventilaci pfes pistél. Na operaénim sale se provadi fibroskopicka nebo rigidni
laryngoskopie/bronchoskopie v ramci potvrzeni diagnézy. Déle se za pomoci inhalaénich
anestetik provadi a udrzuje anestezie. Pouziti myorelaxancii vychazi z individualniho
klinického zhodnoceni, ovSem v pfipadé problematického zajisténi dychacich cest je
rozumné nechat novorozence spontanné ventilovat a intubovat v hluboké inhalaéni anestezii.
Tracheostomie na porodnim sale je pro preziti kliCova a miaze byt provedena v lokalni
anestezii. Opét to bude zaviset na délce pridusnice, ktera je pouzitelna.

Planuje-li se kvuli ¢astecné agenezi postup EXIT (Ex-utero Intrapartum Therapy), bude
potfeba naplanovat ho zvlast pedlivé [3,19]. Budou zapotfebi dva tymy anesteziologl (tym
zajistujici matku a tym zajiStujici novorozence), tym zajistujici resuscitaci novorozence,
porodnicky a chirurgicky tym. Anestezie matky muze znamenat vyzvu a bude se muset
zaméfit na adekvatni anestezii matky a udrZeni relaxace délohy, dokud neprobéhne podvaz
pupecniku. To obvykle probiha pfi celkové anestezii s pouzitim inhalaénich anestetik, ovSem
pro relaxaci délohy lze pouzit také neuraxialni blokadu a nitroglycerin. Po provedeni
hysterotomie je porozen plod a zatimco je zachovana relaxace délohy, zajistuji se dychaci
cesty plodu a nasleduje podvaz pupecniku. Je dulezité si uvédomit, ze plice novorozence
nesméji ventilovat, dokud neni operace dokonc¢ena a neni podvazan pupecnik. PfedCasna
ventilace plodu/novorozence muze mit za nasledek ukonceni fetalni cirkulace a vytvareni
novorozeneckého typu krevniho obéhu, v dusledku €ehoz plod ztraci vyhody placentarni
podpory. Novorozenecky tym musi byt pfipraven Kk pfijmu novorozence po uspésnéem
dokonéeni operace. Pokud nebude uspésné dokonlena, bude potfeba druhy operacni sal
pro dokon&eni operace novorozence. Pediatriti anesteziologové se pak pfesunou na tento
operacni sal s novorozencem a musi byt pfipraveni na pfijem kriticky nemocného
novorozence s kompromitovanymi dychacimi cestami, bez intraven6zniho pfistupu nebo s
aktivnim krvacenim.

Po pocatecnim paliativnim zakroku mohou tito pacienti potfebovat chirurgickou lécbu pistéle

ve formé anastomdzy nebo vlozeni externiho stentu. Anatomicky i chirurgicky plan je opét
tfeba projednat s tymy chirurgli a intenzivistd.

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Standardni monitorovani bude zahrnovat EKG, pulzni oxymetrii, neinvazivni krevni tlak,
kapnografii a télesnou teplotu. MUze byt uziteCné invazivni monitorovani krevniho tlaku,
napf. pfes pupecni arterii. BEhem anestezie matky u procedur EXIT Ize monitorovat plod
pomoci pulzni oxymetrie a srdecni frekvence.
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Mozné komplikace

cesty a nastava smrt zplsobena hypoxii a respiratnim selhanim. Mezi dal$i komplikace patfi
potize s ventilaci a potize s vyzivou. Dlouhodobé existuje riziko ezofagealni nebo trachealni
stendzy, perforace jicnu a komplikace v souvislosti s krvacenim a vyzivou novorozence [8].

Pooperacni péce

Tu komplikuje zavaznost onemocnéni a zajisténi dychacich cest. Novorozenec bude muset
byt na novorozenecké jednotce intenzivni péce (NICU), kde bude probihat dalsi
management, v€etné umeélé plicni ventilace. Po operaci mize novorozenec potfebovat
ob&asnou zastupnou ventilaci nebo CPAP (trvaly pozitivni tlak v dychacich cestach). Muze
existovat tracheomalacie, stenoticka pistél, ktera béhem nadechu mlize zkolabovat a muze
vyzadovat vloZeni externiho stentu. V téchto pfipadech je odpojeni od ventilatoru naroéné. V
dlouhodobém horizontu mlze dité po téchto zakrocich potfebovat domaci kyslikovou a/nebo
ventilaéni terapii.

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

Jak bylo uvedeno vySe, u pacientl s trachealni agenezi se emergentni situace vyskytuje pfi
narozeni nebo kratce po narozeni. Trachealni ageneze se muze objevit s hrtanovou agenezi
nebo bez ni, management se mlze vyrazné liSit, nebot izolovanou laryngealni atrézii nebo
agenezi muze byt mozné feSit tracheostomii. V pfipadé trachealni ageneze mulze
tracheostomie pacientovi zachranit zivot, jeji uspéch vSak bude zaviset na dostupné délce
trachey. Diagnéza m{ize byt pfedporodni nebo poporodni s vysokym indexem klinického
podezieni a potvrzenim prostfednictvim MRI plodu.

Ambulantni anestezie

Nelze u této anomalie vyuzit v disledku pfiliSné slozitosti klinického stavu

Porodnicka anestezie

Vzhledem ke kratké oCekavané délce zivota a Spatné dlouhodobé prognéze u kojencu v
pfipadé trachealni ageneze u téchto pacientl neexistuji Zzadné zpravy tykajici se porodnické
anestezie.
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