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DoporucCeni pro vedeni anestezie u

3MC syndrom/ Michels syndrom

Nazev nemoci: 3MC syndrom, Michels syndrom

ICD 10: -
Synonyma: Malpuech-Michels-Mingarelli-Carnevaliv syndrom

Souhrn o nemoci: 3MC syndrom je vzacny soubor anomalii, charakterizovany
hypertelorismem, kraniosynostézou, blefarofimézou, ptézou, rozSt€épem rtu/patra,
anomaliemi pohlavniho a moc€ového ustroji, defekty pupecniku a kaudalnim pfivéskem. 3MC
syndrom je zastfeSujici nazev pro skupinu 4 poruch, které byly plivodné popsany zvlast, ale
s presahujicimi rysy a spoleénym genetickym zakladem. Zkratka 3MC zahrnuje syndromy
Mingarelli, Malpuech, Michels a Carnevale. Patogenni variace v COLEC11, COLLEC10 a
MASP1 genech mohou byt pfitomny u pacientdl s 3MC syndromem. Abnormalni exprese
téchto genl vede k poruse lecitinové komplementarni cesty. Tato cesta ovliviiuje neuronalni
migraci v mnoha tkanich, pfedevsim v kraniofacialni oblasti.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Operace rozstépu patra a rtu, operace kraniosynostézy, blefarofimézy/ ptoézy, zavedeni
kochlearniho implantatu, operace tfiselné kyly, orchidopexe.

Typ anestezie

Celkova anestezie.

Nezbytna doplikova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

Pfed pouZitim neuroaxialni blokady musi byt vylou€ena spina bifida. Musime zkontrolovat
renalni funkce.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Z duvodu deformit obli¢ejovych kosti a rozStépu patra nebo rtu muze nastat situace
obtizného zajisténi dychacich cest. V literatufe existuje pouze jeden pfipad
bezproblémového pouziti laryngealni masky. Pokud je nutna intubace, je doporuceno
pfistoupit k fibrooptické intubaci anesteziologem, ktery je zkuSeny v situacich obtizného
zaijisténi dychacich cest u déti.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivata

Standardni management.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Standardni management.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Standardni management.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Nehlaseny.
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Anesteziologicky postup

V literatufe existuje pouze jeden pfipad, kdy byla pouzita laryngedlni maska v celkové
anestezii. Nebyly hlaseny Zadné komplikace.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Standardni management.

Mozné komplikace

Obtizné zaijisténi dychacich cest.

Pooperaéni péce

Nehlaseno.

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

Zadné.

Ambulantni anestezie

Nehlaseno. Vzhledem k projevim syndromu se nezda ambulantni anestezie vhodnou
volbou.

Porodnicka anestezie

Nehlaseno.
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