orphan Y

DoporucCeni pro vedeni anestezie

u poruch mo€ovinového cyklu

Nazev nemoci: Poruchy mocovinového cyklu

ICD 10: E72.2

Synonyma: Poruchy cyklu moc€oviny, poruchy ureosyntetického cyklu, UCDs,
hyperamonémie

Nazev nemoci: Deficit N-acetylglutamatsyntazy ICD 10: E72.2
Synonyma: Deficit NAGS, NAGSD

Nazev nemoci: Deficit Karbamoylfosfatsyntetazy (CPS) ICD 10: E72.2
Synonyma: Deficit CPS, deficit CPS 1, deficit karbamoylfosfatsyntetazy 1, CPS1D
Nazev nemoci: Deficit ornitin transkarbamoylazy ICD 10: E72.4
Synonyma: Deficit OTC, OTCD

Nazev nemoci: Citrulinémie ICD 10: E72.2
Synonyma: Deficit argininosukcinatsyntetazy, ASSD

Nazev nemoci: Deficit argininsukcinatlyazy ICD 10: E72.2
Synonyma: Argininsukcinicka acidurie, deficit ASL, ASLD

Nazev nemoci: Argininémie ICD 10: E72.2
Synonyma: Deficit arginazy, hyperargininémie, ARG1D

Souhrn o nemoci: MoCovinovy cyklus je série reakci v jatrech, jehoz cilem je pfeména
neurotoxického vedlejSiho produktu deaminace aminokyselin amoniaku na mocovinu. Poruchy
mocovinového cyklu (UCDs) jsou vrozené poruchy detoxikace amoniaku a syntézy argininu
zpusobené nedostatkem nékterého ze Sesti enzyml nebo dvou transportérd
v ureosyntetickém cyklu — viz obrazek €. 1 [1,2,43]. Jedna se celkem o Sest poruch. Nej¢astéjsi
poruchou je nedostatek ornitin transkarbamoylazy (OTCD), ktery se dédi jako dominantné X-
vazany. DalSi C¢tyfi jsou autosomalné recesivni a patfi mezi né nedostatek
karbamoylfosfatsyntetazy 1 (CPS1D), nedostatek argininsukcinatsyntetazy (ASSD,
citrulinémie typ 1), nedostatek argininsukcinatlydzy (ASLD), nedostatek arginazy-
1 a nedostatek N-acetylglutamatsyntetdzy (NAGSD).

Pacienti s poruchou ureosyntetického cyklu jsou v perioperacnim obdobi rizikovi. Fyziologicky
a psychologicky stres u nich mize vyvolat katabolicky stav, ktery povede k akutni metabolické
dekompenzaci a potencialné fatalni hyperamonémii charakterizované edémem mozku
a encefalopatii [2—4,43]. Jedna se o nejcastéjSi vrozené poruchy metabolismu jater s incidenci
1:8 000 az 1:44 000 na zivé narozenych déti [2-5,44]. Nicméné prevalence nemoci je zfejmé
daleko vyssi, protoZze chybi spolehlivy novorozenecky screening a fatalni pfipady jsou
poddignostikované. Bylo rozpoznano vice variant mutaci a nékteré poruchy (napf. OTCD) maji




heterogenni penetranci a fenotypy, coz je zplsobené variabilitou v aktivaci genu a expresi na
hepatocytech [1,2,8-15,43].

V organismu existuje rovnovaha mezi anabolismem a katabolismem proteint a nedochazi
k jejich skladovani. Piebyte€ny protein (ze zvySeného pfijmu nebo katabolického procesu) je
deaminovan a tyto aminokyseliny jsou poté rozlozeny, aby mohl byt dusik z té€la uvolnén jako
amoniak. Zvy$ena koncentrace amoniaku ma vSak toxické uc€inky hlavné na centralni nervovy
systém. Pfevazna Cast ureosyntetického cyklu, tedy pfemény amoniaku na moc€ovinu, probiha
v jatrech a vysledna mocovina je vyluCovana ledvinami — viz obrazek €. 1:
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Casteéna nebo uplna absence téchto mitochondridlnich enzymd naruduje pfeménu ornitinu
a karbamoylfosfatu na mocovinu a vede k akumulaci amoniaku a nékterého z dalSich
meziproduktl v zavislosti na tom, ve které fazi doslo k poSkozeni. Mize se jednat o citrulin
(nedostatek argininsukcinatsyntetazy), argininsukcinat (nedostatek argininsukcinatlyazy),
fumarat (nedostatek arginazy 1) nebo arginin (nedostatek ornitintranskarbamoylazy) [6].

OTCD je nejcastéjSi z péti poruch ureosyntetického cyklu (tyka se pfiblizné 60 % pacientu
s UCD), nasleduje nedostatek argininsukcinatlyazy neboli ASLD (16 %) a citrulinémie typu 1
neboli ASSD (14 %) [6-8].

TéZké novorozenecké formy onemocnéni (u OTCD typicky hemizygotni muzi) se projevu;ji
velmi ¢asné po narozeni jako hypotonie (floppy baby syndrome, syndrom hadrové panenky)
s hyperamonémii, respiraCni alkal6zou, hyperventilaci, zvracenim, podrazdénosti a letargii,
coz muze progredovat ke kife€im, encefalopatii, komatu a umrti [1-2,4-5,10,43]. Mirn&jsi formy
onemocnéni (u OTCD typicky heterozygotni zeny) se mohou projevit kdykoliv, at uz v détstvi
nebo dospélosti, a mohou byt vyvolany nemoci, stresem nebo jinymi stavy spojenymi
s katabolismem proteina [1-2,8-15,43].

Komplikace UCDs zahrnuji opozdény vyvoj, mentalni postizeni a postupné poskozeni jater.
Pozdé&jSi nastup onemocnéni muze byt spojen se zménou kvality védomi (napf. delirium,
zmatené chovani, snizené védomi), bolestmi hlavy, zvracenim, ataxii, odporem k bilkovinné
stravé, anorexii, abnormalni funkci GIT a kfeCemi [1-2,7,43].
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Transplantace jater je kurativni vykon [2, 9-10,14,16-19,43], ale vznikly neurologicky deficit je
nevratny. Proto je kladen diraz na v€asnou lécbu a prevenci dekompenzace. Cilem
perioperaéniho managementu je vyhnout se metabolické dekompenzaci minimalizaci
fyzického a psychologického stresu, udrzet optimalni stav hydratace, zabranit katabolismu
bilkovin a usnadnit vylu€ovani dusiku [1-4,10,18,43].

Medicina se stale vyviji
MozZna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnéza

& Vice informaci o nemoci, referenénim centrim a organizaéni informace naleznete na
U webu Orphanet: www.orpha.net
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Typické vykony

Diagnostické vykony: lumbalni punkce, biopsie jater, CT a MR vySetfeni

MenSi chirurgické vykony: zajisténi dlouhodobych Zilnich katetrd, perkutanni gastrostomie,
peritonealni dialyzacni katetry

Velké chirurgické vykony: transplantace jater

Typ anestezie

Stres mlze vyvolat hyperamonemickou krizi a akutni dekompenzaci [10]. Anestezie by méla
byt vyspecifikovana pro konkrétniho jedince s cilem minimalizovat psychologicky stres, tlumit
uzkost a celkovou stresovou odezvu na vykon.

Celkova anestezie je obvykle anestezii volby u déti. Premedikace by méla byt individualni [3-
4].

Regionalni anestezie: pacienti s UCDs mohou mit zvySeny intrakranialni tlak [1-2,4-5,11].
Centralni neuroaxialni blokada je kontraindikovana u pacientll se znamkami zvySeného
intrakranialniho tlaku. U téchto poruch neexistuji Zzadné specifické kontraindikace k perifernim
nervovym blokdm. U&inna regionalni blokada poskytuje optimalni analgetizaci a snizuje
stresovou reakci, ¢imz umoznuje snizit davku anestetik.

Nezbytna dopliikova predoperaéni vysetreni (vedle standardni péce)

Amoniak v séru — znalost vychozi hodnoty je kliCova pro zhodnoceni stability pacienta,
schopnosti vykonu a pfipadné potfeby optimalizace. Casté méfeni mize byt vyhodné
u pacientd se zvySenym rizikem akutni dekompenzace, vC€etné kojencl, pacientl
podstupujicich velké chirurgické zakroky, pacientd s abnormalnimi jaternimi funkcemi,
symptomatickych pacienti a nestabilnich pacientd napf. s encefalopatii [1-3,5-6]. V pfipadé
sérové hodnoty amoniaku v rozmezi 250-500 ymol/l pfipada v uvahu hemodialyza (prvni
volba) nebo peritonealni dialyza, zvlasté u symptomatické encefalopatie. Podle nékterych
odbornik by méla byt hemodialyza pfedopera&né povinna u hodnot nad 500 pumol/I.

Jaterni testy a koagulaéni parametry — pacienti mohou mit abnormalni jaterni funkce
a koagulaci. Zvazit provedeni testu u kojenc a symptomatickych pacientt (zvlasté u OTCD).

Zobrazovaci metody na CNS — zvlasté u pacientd se suspektnim/zvySenym intrakranialnim
tlakem.

Na zvazeni je pfipadné zajisténi arterialniho nebo vendzniho vstupu u pacientd, u nichz se

predpoklada provedeni vice odbérl perioperaéné. Cilem je snizit mnozstvi venepunkci
a minimalizovat tak psychicky a fyzicky stres.

Zvlastni priprava na zajiSténi dychacich cest

Poruchy ureosyntetického cyklu nejsou asociovany s abnormalitami v oblasti dychacich cest,
ale dekompenzovani pacienti mohou vyrazné zvracet [1].
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Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Pacienti s UCDs mohou mit abnormalni funkci jater. Koagulopatie je spojena s vyraznym
zvySenim jaternich enzym(, zejména po dovrSeni 1. mésice [1,10,20], proto mohou byt
pozadavky na transfuzni pfipravky zvySené. | asymptomaticti pacienti s OTCD a normalnimi
hodnotami amoniaku mohou mit abnormalni koagulaci [7].

K hyperamonémii mlze byt také pfidruzena trombocytopenie a dysfunkce desti¢ek [21].
Transfuze ERD mohou vyvolat hyperamonémii, zvlas§té pokud byly skladovany delSi dobu.

Pacienti vyZadujici transfuze je tfeba monitorovat.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Pacienti s UCDs mohou mit abnormalni funkci jater, zvySené PT nebo PTT a trombocytopenii,
proto je tfeba pfi uzivani antikoagulancii kontrolovat koagulacni parametry.

Zvlastni opatireni pri polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Pacienti v pokrocilém stadiu onemocnéni mohou mit kontraktury a fixované flekéni deformity
vyzadujici ochranné kloubni pomucky na miru.

Zvlastni pozornost by meéla byt vénovana transportu, polohovani a mobilizaci pacientl
pfi védomi. Pacienti mohou byt kognitivné poznamenani s opozdénym vyvojem, poruchou
uceni a intelektualnimi poruchami [1-2,7,43]. Pacienti mohou trpét také poruchami pozornosti
s hyperaktivitou nebo deficitem vykonnych funkci [1-2,22-23].

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Pozor na:

Hypotonické infuzni pfipravky — kvali moznému jiz zvySenému intrakranialnimu tlaku. Snizeni
koncentrace sodiku muze prohloubit jiz preexistujici edém mozku.

Izotonické infuzni pfipravky — mohou vést k hypernatremii v kombinaci s Iéky zachycujicimi
amoniak napf. benzoat sodny a fenyacetat/fenylbutyrat. Nutno monitorovat natremii.

Paracetamol — muze byt toxicky u pacientl s abnormalni funkci jater.

Peroperacni agens, kterym je tfeba se vyhnout:

Systémové kortikosteroidy — jsou ur€eny pouze v ramci urgentniho stavu (napf¥. hydrokortizon
k 1éEbé anafylaxe atd.). Vyvarovat se profylaktickému podani (napf. dexamethason u PONV),
systémoveé kortikoidy totiz vedou ke katabolismu, ktery maze spustit hyperamonemickou krizi
[1,24]. Série pfipadl ukazaly zvySenou hladinu amoniaku pfi perioperaénim podavani
kortikoidu [4].

Butyrofenony, napf. haloperidol, droperidol — mohou vyvolat hyperamonémii [25-26].

Valproat sodny — je spojovan s hyperamonémii [27-28].
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Anesteziologicky postup

Pfed uvedenim pacientl s UCDs do anestezie kontaktujte metabolické specialisty
a prodiskutujte perioperacni medikaci a management tekutin.

Cilem periopera¢niho managementu je vyhnout se metabolické dekompenzaci minimalizaci
fyzického a psychického stresu, udrzet optimalni stav hydratace, zabranit katabolismu bilkovin
a ushadnit vyluéovani dusiku [1-4,10,18-19].

Intravendzni i inhalaéni anestetika je mozné pouzit do uvodu veetné ketaminu, ktery byl uzit
bez komplikaci i u téZkych pfipadd UCDs [4].

V literatufe je popsano bezproblémové uZiti nedepolarizujicich svalovych relaxancii [3-4],
nicméné v pripadé jaterni dysfunkce muze byt délka blokady prodlouzena.

Optimalizace hydratace:

1. Minimalizujte délku laénéni

» Nacasujte vykony vyzaduijici laénéni: pokud je to mozné, zafadte pacienty s UCD na
odpoledne, aby se mohli nasnidat a uzit napoje obsahuijici glukozové polymery.

e Dé&ti mohou pred operaci konzumovat €iré tekutiny az do jedné hodiny bez zvySeného
rizika aspirace [29].
2. Nasadte udrzovaci infuzni terapii se zacatkem lacnéni

¢ 10 mmol kalia do 500 ml 10% glukézy nebo do 10% glukdzy/0,45% F1/1 (v zavislosti
na obsahu sodiku v pfipravcich zachycujicich amoniak).

Prevence katabolismu proteind:

1. Se zadatkem la¢néni nasadte udrzovaci kalorickou infuzni terapii
e 10-25% glukdza v infuzi.

¢ Intralipidové infuze (v pfipadé dalSi potieby).

2. Minimalizujte pfedoperacni uzkost

o Zvazte premedikaci — pacienti mohou bezpecné obdrzet midazolam [3-4]. Nejsou
znamy Zadné interakce s anestetiky.

3. Zajistéte adekvatni analgetizaci k utlumeni stresové reakce
¢ Multimodalni analgetizace v€etné regionalni anestezie, opatrné u paracetamolu.

¢ Analgetizujte pfed laryngoskopii a zacatkem vykonu.

4. Zajistéte efektivni antiemetickou terapii
e Dexamethason je kontraindikovan [1-2,4,24].

* Opatrné u droperidolu, jeho pouziti nebylo popsano u pacientdt s UCDs.
V kazuistikach je popsan vyskyt hyperamonémie indukované butyrofenony
(haloperidol) [26,30].

Minimalizace pfijmu dalSich proteind:

1. Zvazte pouziti nasogastrické sondy nebo tamponady u moznych krvacivych
vykonu v oblasti obli¢eje nebo strev [31].
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* Krev v Zaludku pFedstavuje proteinovou naloz a muze vyvolat akutni metabolickou
dekompenzaci.

Usnadnéni vyluéovani dusiku:

1

2

. Proberte medikaci s metabolickymi odborniky. Pacient m{ize potfebovat:

e Pfevod na intravendzni Iéky zachycujici amoniak,

e Zvysit davky, zejména u velkych vykon(.

. BéZné perioperacéni intravendzni pfipravky:

e PFipravky zachycuijici dusik: reaguji s glycinem a glutaminem za vzniku produktd,
které se snadnéji vylu€uji ledvinami [32].

o Ammonul® — kombinace benzoatu sodného a fenylacetatu sodného,
o fenylbutyrat sodny,
o glycerol-fenylbutyrat.
¢ Doplriky stravy: nutné k uspokojeni normalnich fyziologickych potfeb u UCD [32]
o arginin hydrochlorid (obvykle syntetizovany v mocovinovém cyklu); nepouzivat
u argininémie,

o citrulin, karnitin.

3. Vzacné muize byt vhodna pfedoperaéni dialyza (koncentrace amoniaku nad 500 pumol/1).

Standardni perioperacni udrzovaci rezim 1€k zachycujicich amoniak [1-2,32— 35,43]:

Konzultujte rezim s metabolickym tymem — pacienti mohou vyZadovat individualni
davkovani.

Pozor pri davkovani u hmotnosti nad 20 kg.

U pacientt nad 20 kg by davkovani mélo byt zalozeno spise na télesném povrchu nez
na télesné hmotnosti.

MenS§i chirurgické vykony Velké chirurgické vykony
Benzoat sodny 250 mg/kg/den 500 mg/kg/den
(podanii.v. v 10% roztoku glukézy)
Fenylbutyrat sodny nebo 250 mg/kg/den 500 mg/kg/den
fenylacetat sodny
(podénii.v. v 10% roztoku glukozy)
Arginin 150-400 mg/kg/den
(podanii.v. v 10% roztoku glukdzy)
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Priprava infuzi:

e Benzoat sodny a fenylbutyrat sodny Ize smichat dohromady v 10% glukéze (maximalni
koncentrace = 50 mg/ml u kazdého z pfipravk().

¢ Ammonul® je kombinace benzoatu sodného a fenylacetatu sodného — pokyny k
podavani viz informace o produktu.

e Arginin by mél byt nafedén samostatné v 10% glukéze (maximalni koncentrace =
50 mg/ml).

Infuze mohou byt pfidany do nosného roztoku 10% glukozy.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Nevyzaduje se; zvazte zajisténi arterialniho nebo venodzniho vstupu u pacientd, u nichz se
pfedpoklada provedeni vice odbérl perioperacné. U déti zvazte zajisténi zilniho vstupu v
sedaci. Cilem je snizit mnozstvi venepunkci a minimalizovat tak psychickou a fyzickou zatéz.
Stres mlize vyvolat hyperamonemickou krizi a akutni dekompenzaci [10]. Pravidelné odbéry
krevnich plynd a amoniaku mohou tyto komplikace véas odhalit.

Mozné komplikace

Akutni metabolicka dekompenzace muze vést k akutni hyperamonemické krizi. Je nutna
okamzita lIé¢ba, aby se zabranilo neurologickému posdkozeni, morbidité a mortalité.

U pacientu v bdélém stavu se akutni dekompenzace mulze projevit letargii, podrazdénosti,
bolestmi hlavy, zvracenim, zménou védomi, kieCemi a kdbmatem. U pacientl v anestezii jsou
klinické pfiznaky omezené, proto je nutna pravidelna monitorace hladiny amoniaku v séru.

Okamzita IéCba zahrnuje zastaveni pfijmu protein(, podporu vylu€ovani dusiku a zvraceni
katabolismu optimalizaci kalorického pfijmu a [é€bu zakladni pfi€iny.

Podpora vylucovani dusiku:

1. Hemodialyza

2. Léky zachycujici amoniak reaguji s glycinem a glutaminem za vzniku jinych produktd,
které se snadnéji vylu€uji ledvinami nez amoniak:

e Benzoat sodny je konjugovan s glycinem za vzniku hippuratu, ktery se rychle vylu€uje
moci (na kazdy podany mol se pfiblizné vylou€i 1 mol dusiku).

e Fenylbutyrat sodny se vyluCuje moci jako fenylacetylglutamin. Nejprve se oxiduje
na fenylacetat, potom se konjuguje s glutaminem za vzniku fenylacetylglutaminu (na
kazdy podany mol se vylougi pfiblizné 2 moly dusiku).

e L-arginin se normalné syntetizuje v moc¢ovinovém cyklu, takZe je ho nedostatek u OTCD.
L-arginin je nezbytné nutny pro syntézu proteinu a vylu¢ovani amoniaku. Z toho divodu
je zapotfebi ho doplfiovat a dostat tak normalnim fyziologickym potfebam u v8ech poruch
ureosyntetického cyklu s vyjimkou argininémie.

Citrulin a karnitin

Davkovani béhem akutniho stavu [32-36,43]:

e Cilem Ié€by je obnovit normaini hladinu amoniaku.
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e Konzultujte rezim s metabolickymi specialisty, davkovani muze byt individualni.

e U pacientli nad 20 kg by davkovani mélo byt zalozeno spiSe na télesném povrchu nez na
télesné hmotnosti.

Nasycovaci davka Udrzovaci davka
(podavat béhem 90-120
minut)
Benzoat sodny 250 mg/kg 250 mg/kg/den
(podanii.v. v 10% roztoku glukdzy)
Fenylbutyrat sodny nebo 250 mg/kg 250 mg/kg/den
fenylacetat sodny
(podanii.v. v 10% roztoku glukdzy)
Arginin 250-400 mg/kg 250 mg/kg/den
(podani i.v. v 10% roztoku glukozy) (1-2 mmol/kg) (1,2 mmol/kg/den)

(Ne vzdy je podavana)

100 mg/kg bolus do NG 25-62,5 mg/kg kazdych
N-karbamoylglutamat sondy 6h

(*** k dispozici pouze jako
peroralni/enteralni l1ék)

Pfiprava infuzi:

e Benzoat sodny a fenylbutyrat sodny Ize smichat dohromady v 10% glukézy (maximalni
koncentrace = 50 mg/ml u kazdého z pfipravk().

e Ammonul® je kombinace benzoatu sodného a fenylacetatu sodného — pokyny k podani
viz informace o produktu.

e Arginin by mél byt nafedén samostatné v 10% glukézy (maximalni koncentrace = 50
mg/ml).

Zvraceni katabolismus:

1. Optimalizujte analgetizaci a hloubku anestezie.

2. Zvyste kaloricky pfijem:
e 10-25% roztok i.v. glukézy poskytuje 8—10mg/kg/min glukdzy.
¢ Intralipidové roztoky.

Reste vyvolavajici pfisinu:

Mezi bézné pficiny patfi sepse (zejména u novorozencl, kojencl a déti), prodlouzené laénéni,

Sestinedéli, léky (kortikosteroidy, butyrofenony), poranéni, perioperacni chemoterapie/radioterapie
a perioperacni dieta s vysokym obsahem bilkovin [3—4,7,10,24-26,36,43].

Pooperaéni péce

K minimalizaci fyzického a psychického stresu je nutna ucinna kontrola bolesti a zvraceni,
jelikoz vede ke sniZeni katabolismu proteinli a tim ke se sniZeni rizika akutni dekompenzace.
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U vybranych pacientd maze byt intenzivni nebo intermedialni pé¢e vhodna.

Brzké obnoveni dietniho rezimu u pacientd s UCD pomuze udrzet optimalni hydrataci.
VétSinou se jedna o vysoce kaloricky rezim s nizkym obsahem bilkovin, ktery doplfiuje I&é¢bu
argininem, citrulinem [3-4]. Po obnoveni normalniho dietniho rezimu Ize ukondit intravendzni
terapii.

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

Periopera¢ni fyziologické/psychické stresory, jako je prodlouzené laénéni, dehydratace,
reakce na chirurgicky stimul, perioperacni uUzkost nebo suboptimalni analgetizace, maiji
za nasledek zvySeny katabolismus bilkovin. Rozklad proteint vede k akumulaci glutamatu
a amoniaku, metabolické dekompenzaci a potencialné smrtelné hyperamonémii [2-4].

Ambulantni anestezie

Konzultujte metabolické specialisty, zdali je mozné provést vykon bez hospitalizace. Je nutny
individualni pFistup s ohledem na vykon a aktualni stav pacienta.

Porodnicka anestezie

Béhem téhotenstvi a zejména po porodu je zvySené riziko katabolismu a akutni metabolické
dekompenzace a hyperamonémie [1-2,24,37-40]. Existuji jisté indicie placentarniho pfenosu
amoniaku z matefského kompartmentu na plod, avSak klinicky vyznam tohoto jevu neni
detailné prozkoumany [41].

Je zapotrebi vytvofit prenatalné multidisciplinarni metabolicky, anesteticky a porodnicky plan,
aby se minimalizoval fyzicky a psychicky stres, udrzel optimalni stav hydratace, zabranilo se
katabolismu proteint a usnadnilo vylu€¢ovani dusiku.

Prenatalni metabolicky plan

¢ VyzZaduje zhodnoceni medikace pfed oté&hotnénim, v&asnou kanylaci a podani
udrzovaci 10% glukdézy s nutnymi elektrolyty a podle potfeby i pfidani intralipid(
ke splnéni kalorickych pozadavku.

o Kaojici matky jsou vystaveny riziku katabolismu a akutni metabolické dekompenzace
a hyperamonémie po porodu. Tuto skute€nost je nutné zohlednit pfi tvorbé
multidisciplinarniho metabolického a porodnického planu.

Centralni neuraxialni blokada je prospésna
e Upozornéni: je nutné vyloucit zvySeny nitrolebni tlak u pacientd s UCD [1-2,4-5,11].

o Zvazte v€asné zajiSténi epiduralniho katetru v prvni dobé& porodni, abyste utlumili
stresovou reakci.

o Cisarsky fez Ize provadét bez komplikaci v epiduralni, spinalni nebo celkové anestezii
[42].

Vyvarujte se hypovolémie a dehydratace.
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