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Doporuceni pro vedeni anestezie
u Alportova syndromu

Nazev nemoci: Alportdv syndrom

ICD 10: Q87.81
Synonyma: Hereditarni nefritida

Souhrn o nemoci: Alportiv syndrom je vzacna dédi¢na forma progresivniho renalniho
selhani ledvin s incidenci 1 na 10 000 novorozencl. Je zpUsoben mutaci genu pro fetézec
a3-4-5 kolagenu 1V, ktery je hlavnim kolagenovym komponentem bazalni membrany v
glomerulu, kochley, €ocky a sitnice. V 80 % se jedna o X-vdzanou dédicnost s vyrazné
dialyzu a transplantaci. V 5-15 % pfipadll se jedna o autosomalné dominantni typ
dédiCnosti. Tato nizka prevalence u dominantniho typu dédi¢nosti mize souviset i velkou
variabilitou fenotypu, ktera variuje od lehkych symptomu po formy srovnatelné s X-vazanou
dédi¢nosti. Pokud u dominantniho typu dédi¢nosti dochazi k selhani ledvin, byva pomalejsi a
velké mnozstvi pfipadu je poddiagnostikované. Ztrata renalnich funkci z davodu progresivni
glomerulonefritidy a tubulointersticiarni fibrézy je nejdulezitéjSi klinickou manifestaci
syndromu. Je provazena hematurii, proteinurii a hypertenzi. Autosomalné recesivni a X-
vazany typ dédi¢nosti Alportova syndromu jsou €asto provazeny senzoneuronalni ztratou
sluchu a o€nimi abnormalitami. 2-5 % pacientd s X-vazanou dédi¢nosti maji leiomyomatézu
v dychacim, gastrointestinalnim a Zenském reprodukénim systému. Hlavnim
anesteziologickym problémem u pacientd s Alportovym syndromem je chronické renalni
selhani, hemoragické diatézy a abnormality v srdec¢nim pfevodu z dlvodu hyperkalémie a
zménach v kalciovém metabolismu. Mediastinalni leiomyomatéza pfedstavuje riziko pro
obtiznou ventilaci a mozny utlak velkych cév, ktery vede ke kolapsu krevniho obéhu.
Soucasné s Alportovym syndromem mohou byt pfitomny i dal$i komorbidity.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

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

Biopsie ledviny, transplantace ledvin, o¢ni operace, implantace kochlearnich implantat(i, odstranéni
leiomyomu.

Typ anestezie

U pacientl s Alportovym syndromem muizeme provadét jak celkovou, tak regionalni anestezii.

Méli bychom redukovat davky sedativ (tj. midazolam) a opioid( a titrovat je s ohledem na rendlni
funkce, protoze tyto Iéky mohou mit prodlouzeny metabolismus a exkreci. Distribu¢ni objem a vazba
anestetik na plazmatické proteiny mohou byt modifikované. Vysledkem miize byt vySSi plazmaticka
koncentrace anestetika, nez byla ofekavana. Bolus anestetika (tj. propofol) by mél byt podavan s
opatrnosti, aby nedoslo ke zhorseni hemodynamiky a srde&nich funkci, vzhledem k ¢asté hypovolémii
a spoluexistujicimu srde¢nimu selhani.

Pfi absenci zmén na EKG a kalémii pod 5.5 mmol/l je mozné bezpecné pouzit jako svalové relaxans
sukcinylcholin.

Regionalni anestezie snizuje riziko pfili§ hluboké anestezie a nutnost intravendznich Iéka u
polymorbidnich pacientll. Pfed jejim provedenim bychom méli pfihlédnout k: 1) zménéné funkci
trombocytl indukované renalnim selhanim; 2) rezidualnim G€inkdm heparinu podaného béhem
dialyzy.

U pacientdl s terminalnim stadiem selhani ledvin asociovanym s Alportovym syndromem je
doporucena analgosedace v kombinaci s lokalni anestezii vzdy za monitorace vitalnich funkci.

Specifické metody zvladani bolesti neexistuji. | kdyZ néjaké upravy u pacient se snizenymi renalnimi

funkcemi jsou nutné: 1) NSAIDs jsou kontraindikované; 2) opioidy (tj. Tramadol) musi byt podavany v
redukované davce k prevenci akumulace a dechové deprese.

Nezbytna dopliikova predoperacni vySetreni (vedle standardni péce)

Alportiv syndrom je Casto spojen s kardiovaskularnimi chorobami (hypertenze, arytmie, srdecni
selhani) a progresivnim renalnim selhanim. Toto mozné poruchy by mély byt vySetfeny:

1. Funkéni testy srdce, jako je EKG a UZ k vylou€eni kardiomyopatie.

2. Plicni parenchym — minimalné& RTG hrudniku k vylou€eni plicniho edému a pleuralniho vypotku.

3. Renalni funkce, elektrolyty a parametry ABR by mély byt hodnoceny k zjisténi stupné renalniho
selhani a pfipadné potfeby perioperacni dialyzy s mozZnosti ¢asné 1éEby elektrolytové a acidobazické
nerovnovahy.

4. Standardni testy krevni srézlivosti by mély byt provedeny vzhledem k riziku krvacivych diatéz. V

terminalnim stadiu rendlniho selhani je vhodné vyuZit trombelastografii (TEG) nebo rotalni
trombelasmetrii (ROTEM).
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Zvlastni pfriprava na zajisténi dychacich cest

Nejsou zadna specialni doporuceni pro zajisténi dychacich cest u téchto pacientd.

U pacientd s X-vazanou dédi¢nosti Alportova sydromu bychom si méli dat pozor na zajisténi
dychacich cest a zejména pak na léze v oblasti hornich cest dychacich, které jsou pro tyto pacienty
typické. Mélo by byt provedeno dikladné vysSetfeni dychacich cest, pravdépodobné s vyhodou i ORL
vySetieni, pro optimalizaci techniky Uvodu do celkové anestezie.

Pacienti, ktefi podstupuji operaci k odstranéni jicnového leiomyomu, coZ je &astada komplikace
Alportova syndromu, by méli byt uloZzeni na bok k prevenci utlaku trachey a velkych cév pfi uvodu do
celkové anestezie. Fibroskopie muze byt napomocna pfi zajisténi orotrachealni intubace.

Byl publikovan pfipad bilateralni paralyzy hlasovych vazu po resekci aneurysmatu koronarni arterie u
pacienta s Alportovym syndromem. Tento pfipad upozornil na vulnerabilitu nervd u vSech pacientl s
renalnim selhanim, pfedevSim pak u téch s Alportovym syndromem. Od publikace tohoto pfipadu je
operatérim doporuc¢ena obezfetnost k poSkozeni hlasovych vazu.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

U pacientd s Alportovym syndromem, u kterych se rozvinulo renalni selhani, je vySSi riziko
peroperacniho krvaceni z divodu zmény v koagula¢nich procesech a inhibici funkce trombocytu
indukované urémii, anémii a naruSenou cévni reaktivitou. Z toho vyplyva mozna zvySena potfeba
krevnich transfuzi béhem operace.

U pacientd s terminalnim selhanim ledvin vede pfedoperacni provedeni dialyzy ke zlepSeni funkce
trombocytll, a tim ke snizeni rizika peropera¢niho krvaceni. Pokud neni ¢as na provedeni dialyzy, je
mozné pouzit desmopressin ke zlepSeni agregace trombocytu.

Méli bychom si dat pozor na rezidua heparinu 4 hodiny po dialyze. V akutnim pfipadé mizeme pouzit
protamin na zruseni U¢inkd heparinu.

| kdyz nejsou dostupna zadna finalni doporuéeni na podavani krevnich derivatd u pacientd s

Alportovym syndromem, méli bychom u vSech uremickych a aktivné krvacejicich pacientd podavat
trombonaplavy bud tésné pfed nebo béhem operace, bez ohledu na pocet trombocytu.

Zvlastni priprava pfed zahajenim antikoagulace

Pokud byl bé&hem dialyzy pacienta s Alportovym syndromem pouzit heparin, méli bychom se
zahajenim operace pockat na Upravu koagula¢nich parametrd, ktera vétSinou trva 4 hodiny. Protamin
muze zrusit u€inky heparinu.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Pacienti s vyznamnym jicnovym leiomyomem a Alportovym syndromem by méli byt
polohovani opatrné a zuUstavat v poloze na boku, abychom predchazeli utlaku dychacich
cest, srdce a velkych cév mediastinalni masou.

Dal8i doporucéeni pro polohovani a transport nebyla popsana.
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Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Pacienti s Alportovym syndromem s nutnosti dialyzy maiji stejna doporucéeni ohledné anestetik jako
pacienti s terminalnim selhanim ledvin.

Anesteziologicky postup

U pacientl s renalnim selhanim kvuli Alportové syndromu:

1. Midazolamu a opioidiim (pfedevsim morfinu) bychom se méli vyhnout nebo jejich davky s opatrnosti
titrovat, protoZze maji prodlouzeny metabolismus i exkreci, a mohly by zpusobovat prolongovanou
dechovou depresi.

2. Pacientiim s poruchou srdecnich funkci, ktefi jsou navic v riziku hypovolémie kvuli absolvované
dialyze, bychom meéli s opatrnosti titrovat hypnotika (tj. propofol) a inhalaéni anestetika.

3. V terminalnim stadiu ledvinného selhani bychom méli dat pfednost nedepolarizujicim svalovym
relaxanciim (NMBA), jako je atracurium a cisatracurium pfed sukcinylcholinem, ktery ma redukovany
metabolismus pomoci cholinesterazy. V pfipadé delSich operaci nebo dostupnosti sugammadexu je
mozZné pouZzit rokuronium, ale je tfeba vzit v Uvahu, Ze je CasteCné eliminovano ledvinami a jeho
clearence bude nizsi z divodu ledvinného selhani.

Sukcinylcholin je mozné pouzit pro rychly ivod do celkové anestezie u pacientl s kalémii pod 5,5
mmol/l a bez evidentnich alteraci EKG.

Pokud je tfeba pouZit totalni intavendzni anestezii (TIVA) napf. v neurochirurgii, je mozné pouZit
kontinualni podani propofolu a kratce plsobiciho opioidu (tj. remifentanil).

Regionalni anestezie je v indikovanych pfipadech bezpecnou a proveditelnou volbou. U pacient s
Alportovym syndromem v terminalnim selhani ledvin nastupuje lokalni anestetikum pomaleji z ddvodu
niz8i sérové koncentrace bikarbonatu a vazebnych protein(.

Zejména je u pacientl s Alportovym syndromem doporuéené pouziti kombinované spinalné-epiduralni
anestezie pro provedeni transplantace ledviny. Mala intratékalni davka hyperbarického bupivacainu s
pridanim epiduralni analgetické davky béhem i po vykonu zajisti dostate¢nou motorickou blokadu i
optimalni analgezii. Sou€asné je malé riziko nezadoucich reakci, hemodynamické nestability a
ovlivnéni dychacich svald.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

U pacientd s Alportovym syndromem je z dlvodu rizika zvySené kalémie doporu¢eno 5svodé nebo
lépe 12svodé EKG.

Vzhledem k variabilni farmakokinetice nedepolarizujicich svalovych relaxancii bychom pfi jejich pouziti
méli pouzivat monitoraci hloubky nervosvalové blokady.

U vysoce rizikovych operaci je doporu¢eno zavést centralni Zilni katetr a arterialni kanylu k invazivni
monitoraci.
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Mozné komplikace

Tézké pfipady Alportova syndormu maji vysoké riziko vyskytu fatalnich arytmii, srde¢ni zastavy z
hyperkalémie, srde¢niho selhani a perioperaéniho krvaceni. Perioperacni pretizeni tekutinami muaze
vést k plicnimu edému. Na druhou stranu nedostate¢ny pfisun tekutin maze vést k hemodynamické
nestabilité. Sedativa (tj. midazolam) a NMBA mohou vést k t&Zkém prolongovanému utlumu dechu.

Pooperacni péce

Pooperacni pé€e a monitorace zavisi na typu vykonu a potfebach pacienta.

VétSina pacientl s Alportovym syndromem muaze byt propusténa domu v pfipadé ambulantnich
vykon( nebo na standardni oddéleni v pfipadé vykonl za hospitalizace.

Prijeti na intermediarni 1GZko nebo jednotku intenzivni péée muze byt indikovano u pacientd
vyzadujicich dialyzu, u hemodynamicky nestabilnich pacientd po velkych vykonech nebo u
polymorbidnich pacientl. U v§ech téZkych pfipadd Alportova syndormu nebo u pacientl s terminalnim
selhanim ledvin bychom méli zajistit dostate€nou pooperaéni monitoraci, z divodu rizika vzniku
plicniho edému, krvaceni a iontové dysbalance.

U pacientd podstupujicich celkovou anestezii bychom méli monitorovat dychani, protoze pacienti
s Alportovym syndromem maji snizeny metabolismus a exkreci Iéku.

Pacienti vyzadujici dialyzu by ji méli podstoupit, jakmile bude riziko krvaceni a prfesunu tekutin
shizeno.

Pro pooperacni analgezii bychom méli volit multimodalni pfistup, jako jsou techniky regionalni

anestezie a infiltrace rany lokalnim anestetikem, pro redukci potfeby intravendznich analgetik a
omezeni NSAIDs.

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

Akutni komplikace u pacientll s Alportovym syndromem jsou pfedev§im maligni arytmie vétSinou
spojené s terminalnim selhanim ledvin.

Existuji dikazy podporujici pouziti ECMO (extrakorporalni membranova oxygenace) béhem
operacniho odstranéni jicnového leiomyomu, protoze existuje vysoké riziko kritickych
hemodynamickych a respiracnich komplikaci. Tyto komplikace jsou zplUsobeny kompresi srdce,
dychacich cest a velkych cév mediastinalni masou.

Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezie je indikovana v ¢asnych stadiich Alportova syndromu. Je tfeba vzit v Gvahu
renalni funkce, koagulace a parametry vnitfniho prostfedi.

Pokud jsou u pacientd s terminalnim selhanim ledvin nezbytné ambulantni vykony, méli bychom se
fidit doporucenimi popsanymi vyse.
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Porodnicka anestezie

Nejsou znama specialni doporuceni.

X-vazana dédi¢nost Alportova syndromu je nej¢astéjsi. Z toho vyplyva, Ze Zeny maiji projevy syndromu
leh&i nez muzi. Terminalni selhani ledvin asociované s Alportovym syndromem neni u téhotnych zen
Casté. Hlavnim ddvodem je narlst vyskytu zavazného selhani ledvin s vékem. Pravdépodobnost
terminalniho ledvinného selhani v 60 letech dosahuje 30 %. Chronicka ledvinna nedostatecnost spolu
se srde¢ni poruchou, které jsou spojené s autosomalné dominantné dédicnym typem Alportova
syndormu, se mohou vyskytovat i v plodném véku.

Centralni neuroaxialni blokada (spinalni nebo epiduralni) mize byt bezpe¢né pouzita u pacientek na
dialyze pro porodnickou analgezii nebo anestezii u cisaiského fezu.
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