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Doporuceni pro vedeni anestezie

u Allgrove syndromu

Nazev nemoci: Allgrove syndrome

ICD 10: E27.4

Synonyma: Triple A syndrome, 4 A Syndrome, Achalasia-Addisonianism-Alacrima
syndrome

Souhrn o nemoci: Allgrove syndrom (AS) je vzacné autosomalné recesivni onemocnéni
charakterizované achalazii kardie, alakrimii a nadledvinnou nedostateCnosti, ktera je ACTH
rezistentni. Dale se vyskytuji neurologické abnormality. Mutace byly identifikovany v AAAS
genu na chromozomu 1293 (type 2 keratin gene), ktery kdéduje ALADIN protein. IVS14 a
EVS9 jsou nejCastéjSi mutace. Alakrimie je ¢asny a patognomicky symptom, ale achalazie
(50-100 %) a nedostateCnost nadledvin (20-54 %) jsou mnohem c&astéji vyskytujici se
symptomy. Autonomni poruchy a neurologické symptomy jsou vzacné (10-23 %). U pacientd
se mohou vyvinout rlizné kombinace senzoricko-motorické polyneuropatie amyotrofie,
dysartrie, hyper-reflexe, svalové slabosti, demence, abnormalni autonomni funkce, erektilni
dysfunkce (dospéli) a poruchy intelektu. Diagn6za je vétSinou stanovena v prvni dekadé
zivota pro rozvoj dysfagie, zvraceni a neprospivani na podkladé achalazie, hyperpigmentace
kGze, Soku z insuficience nadledvin, nebo zachvatl a komatu kvuli zavazné hypoglykemii.
Typické zmény jsou dlouhy Uzky oblicej, dlouhé philtrum, Gzky horni ret, Usta sto€ena doll a
fidké oboCi. NejCastéjSi komplikaci alakrimie je keratitis punctata. Pacienti s insuficienci
nadledvin jsou na udrzovacich davkach glukokortikoidd jako je hydrokortison. VétSina
pacientl s achalazii vyZzaduje €asté pneumatické dilatace jicnu anebo chirurgické intervence
jako je Hellerova myotomie.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedine¢ny

Mozna Spatna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Hellerova myotomie pro achalazii kardie (oteviena &i laparoskopicka) a balénkova dilatace
jicnu pfi endoskopické kontrole.

Typ anestezie

Celkova anestezie se zajisténymi dychacimi cestami endotrachealni kanylou je standardem.

Nezbytna dopliikova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

VySetieni polykaciho aktu (baryova kase), jicnova manometrie a endoskopie horniho GIT pro
vyskyt achalazie kardie. VySetfeni hladiny kortizolu a ACTH stimulaéni testy, sérové
elektrolyty a glukdza kvuli nedostate¢nosti nadledvin.

SchrimmerQv test na alakrimii.

Test na autonomni dysfunkci jako odpovéd tlaku a tepové frekvence na zmény polohy z lehu
na stoj (head up tilt test, test na sklopném stole), pilokarpinovy o¢ni test a potni test.

Motorické a senzorické postizeni by meélo byt z forenznich divodl zapsano a konzultovano
neurologem.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Pacienti jsou kvUli regurgitaci nachylni k infekci dychacich cest. Symptomy z hornich a
dolnich dychacich cest musi byt vylou¢eny. Musi byt aktivné patrano po pfitomnosti infektu.
V tomto pfipadé ma byt operace odloZena, pokud je to mozné.

Kanyly s balonkem ¢i microcuffem jsou s vyhodou vyuZity k prevenci mikroaspiraci.

Blokatory H2 receptoru nebo inhibitory protonové pumpy podavame k profylaxi aspirace a
prevenci peptického viedu kvuli stresové davce steroidd.

Aspirace a dekomprese zaludku a obsahu jicnu nasogastrickou sondou pfed indukci.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Pro udrzovaci infuzni terapii jsou vhodné predevsim roztoky obsahuijici glukézu (napfiklad
0,45% roztok NaCl s 5 % glukézou (pozn. editora (V nasich podminkach bézné znamy jako
Lpoloviéni“ fyziologicky roztok F1/2. V soufasnosti je trendem pouZzivat spi§ balancované
roztoky s pfidavkem glukbézy a od podavani hypotonickych roztoku se ustupuje.))). PFi
peroperacnich ztratach podavame Ringer-laktat.

Nejsou Zadné kontraindikace pfi podavani krevnich transfuzi, rutinni kfizova zkouska a
standartni opatfeni musi byt provedeny.
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Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Z&dna zvlastni doporuéeni nejsou v literatufe zminéna.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Pacienti jsou nachyIngjsi k autonomnim porucham. Polohovani a transport maji byt pomalé a
pozvolné. Laparoskopie vyzaduje polohu hlavou dold. Pneumoperitoneum by mélo byt
vytvafeno pomalu a mél by byt peclivé méfen intraabdominalni tlak.

Tlakové body a vystupky kosti by mély byt spravné vypodlozeny, pfedevSim pfi senzorickych
neuropatiich a pfi delSim trvani operace. Stejna doporuceni plati b€hem transportu.

O¢i maji byt zvihéeny a zakryty.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Pacienti s nadledvinnou nedostate¢nosti jsou na udrzovaci davce steroidd. Cushinguv
syndrom byva Casto vedlejS§im u€inkem této terapie. Perioperacné je vyzadovano podani
stresové davky steroidu, Iékem volby je hydrokortison. Jeho davka, stejné jako davka jinych
steroidd, se liSi dle vékové skupiny a télesné hmotnosti [24,25].

Vyhnéte se uziti etomidatu, ktery snizuje funkci nadledvin po dobu 3-6 hodin po podani.

Zadna jina pfima interakce s anestetiky neni v literatufe popsana.

Anesteziologicky postup

Celkova anestezie se zajisténim dychacich cest endotrachealni intubaci, preferenéné
kanylami s balonkem ¢€i microcuffem.

Uvod do anestezie ma byt provadén pomalu, postupnou titraci davek kvali prevenci nahlého
kardiovaskularniho kolapsu nebo autonomni nestability.

RSI s uzitim rychle nastupujicich myorelaxancii, jako rokuronia, k minimalizaci rizika
aspirace. Sukcinylcholin je potfeba pouzivat opatrné pfi pfitomnosti myopatii zpUsobuijicich
up-regulaci extra-junkénich acetylcholinovych receptord (hrozi hyperkalemicka odpovéd).
Nedepolarizujici myorelaxancia mohou mit v tomto pfipadé rizné nepredvidatelné ucinky. Je
potfeba titrovat jejich davkovani dle monitorace hloubky nervosvalové blokady (TOF, PTC).

Je potfebné udrzovat v pribéhu anestezie normoglykémii, v pfipadé potieby pouzit infuzi
s inzulinem. Nékdy je potfebné podavat kontinualné i steroidy.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Peroperacni monitorace hladiny sérové glukodzy, elektrolytd (sodik, draslik).
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Invazivni monitorace krevniho tlaku pro ¢asnou detekci autonomni nebo hemodynamické
poruchy.

Monitorace hloubky nervosvalové blokady k titraci optimalni davky myorelaxancii, ojejich
ptimalni antagonizaci a adekvatnimu zotaveni z nervosvalové blokady.

Monitorace intraabdominalniho tlaku, vrcholového (peakového) tlaku v dychacich cestach,
diurézy a hodnot etCO; k detekci komplikaci b&€hem pneumoperitonea.

Mozné komplikace

Adrenalni krize vedouci k hypotenzi a Soku, hypoglykemie, hyponatrémie nebo hyperkalémie
(stres z vykonu, infekce, trauma).

Hyperglykémie diky steroiddm.

Pooperacéni péce

Elevace horni ¢asti téla a profylaxe aspirace. Arteficialni zvlh&eni o€i.

Steroidy by mély byt bedlivé davkovany. Lécba bolesti paracetamolem intraven6zné nebo
per rektum Cipkem.

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

Adrenalni krize, hypotenze a Sok patfici k zakladni diagnéze by mély byt odliSeny od
kardiovaskularné depresivniho efektu anestetik, nebo od hemodynamickych efektd pfi
autonomni dysfunkci.

Hypoglykemické koma a hyponatrémie mohou byt divodem prodlouzeného zotavovani z
anestezie. Hyperkalémie mize vést k nebezpecnym arytmiim az srdecni zastave.

Ambulantni anestezie

Maze byt pouzita béhem kratkych opakujicich se vykonU, jako je napfiklad balonkova
dilatace jicnu.

Porodnicka anestezie

Neexistuje mnoho literatury o anestezii u této skupiny pacientd. Pacienti vétSinou nalezi k
détské vékové skupiné.
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