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Doporuceni pro vedeni anestezie
u Syndromu amnialnich pruhi

Nazev nemoci: Syndrom amnialnich pruh(
ICD 10: P02.8

Synonyma: Syndrom vrozenych konstrikci, ADAM komplex (amniotické deformity, adheze,
mutace), sekvence amnialnich pruhd, kongenitalni konstrikéni pruhy, pseudoainhum, limb
body wall complex, amniotic disruption complex, annular grooves, vrozené amputace,
Streeterovy pruhy, Streeterova anomainie, transversalni terminalni defekty koncetin,
aberantni tkanové pruhy, amniochorionalni mesoblastické fibrézni pruhy, amnialni pruhy.

Souhrn o nemoci: Syndrom amnidlnich pruhtd (Amniotic band syndrome, ABS) zahrnuje
Siroké spektrum vrozenych malformaci, dle postizené Casti téla.

Existuji dvé hypotézy tvorby amnialnich pruh a ABS. Teorie “vnéjSiho modelu” je
vysvétlovana rupturou amnionu bez ruptury chorionu, coz kvuli ztraté amniotické tekutiny skrze
plUvodné propustny chorion, vede k pfechodnému oligohydramnionu. Plod se pak skrze defekt
dostava do extra-embryonalniho coelomu a do kontaktu s “lepkavym” mesodermem na
chorialnim povrchu amnionu. To vede k “zapleteni” ¢asti téla plodu a k odérkam kuze. Toto
“zapleteni” Casti téla vytvari konstrikéni pruhy a amputace, zatimco odérky kize vedou k
naruseni kize a k defektum, jako je cefalokéla. Otok kolem pruhi pak mize zpusobit
asymetricky rozstép obliceje.

Streeterav “vnitfni model” pfedpoklada, Ze anomalie a fibrézni pruhy jsou stejného plvodu,
zpusobené poruchou vyvoje zarode¢ného terciku raného embrya.

VétSina pfipadl ABS neni genetického puvodu, ale objevuji se sporadicky a neopakuji se u
sourozencl nebo déti postizenych jedinct. Mezi implikované etiopatologické faktory patfi
trauma matky, teratogenni inzulty, oophorektomie béhem t&hotenstvi, nitrodélozni télisko,
amniocentéza a vyskyt poruch pojiva v rodiné (Ehlertv-Danslostv syndrom). [1]

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineCny

Mozna Spatna diagn6za

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



http://www.orpha.net/

Souhrn o nemoci

Postihuje obé pohlavi stejné, s incidenci 1 na 1 200 az 15 000 zivé narozenych déti [2]a 1 na
70 mrtvé narozenych déti. [3]

Vzhledem k moznosti kombinaci riznych anomalii neexistuji dva identické pfipady ABS. Déti
s ABS maiji velice polymorfni klinicky nalez:

Kraniofacialni defekty: vertikalni a Sikmé roz§tépy obliCeje, rozstép rtu a patra, defekty orbity
(anophtalmus, microphtalmus, enophtalmus), kornealni abnormality, microtia, malformace
centralniho nervového systému (anencefalie, encefalokéla, asymetrickd meningokéla) a
defekty kalvy.[4]

Defekty trupu: defekt hrudni stény s extrofii srdce, hypoplazie plic, skoliéza, defekt bfisni stény,
extrofie bfiSnich organd, strangulace pupec¢niku (Casto letalni). [5]

Defekty koncetin: konstrikéni pruhy, lymfedém prstl, zkraceni koncetin nebo intrauterinni
amputace koncetin, amputace prsti na rukou (nej¢astéji druhy, tfeti a Ctvrty prst) a na nohou,
syndaktylie, hypoplazie prstl, pes equinovarus congenitus (talipes equinovarus, clubfoot),
pseudoartréza, dislokace kycle, obrna perifernich nerva.

DalSi anomalie: gastroschiza, atrézie tenkého stfeva, ageneze ledviny, Patalv syndrom,
septo-opticka dysplazie.

V roce 1961, Petterson popsal klasifikaci [6], ktera je aktualni i dnes:

a) Jednoduché prstencove konstrikce

b) Prstencové konstrikce doprovazené deformitou distalni ¢asti s nebo bez lymfedému

c) Prstencové konstrikce doprovazené fuzi distalnich ¢asti rozsahu od mirné po
zavaznou akrosyndaktyilii

d) intrauterinni amputace.

ABS je Casto obtizné diagnostikovan pfed narozenim. Prenatalni ultrazvuk mize pomoci
vizualizovat amnialni pruhy pfipojené k plodu a restrikci jeho pohybu, konstrikéni prstence na
koncetinach a nepravidelné amputace prstd na rukou nebo na nohou, s terminalni syndaktylii.
NovéjSi 3D a 4D ultrazvukové techniky pfispivaji k senzitivngj§i prenatalni diagnostice ABS.
MRI vySetfeni plodu mize byt napomocné u komplikovanéjSich pfipadd. Dopplerovské
vySetfeni stlacené koncéetiny muze byt uzite€né ke stanoveni diagndzy intrauterinni amputace
a k rozhodnuti o intrauterinni |éCbé&. Fyzikalni vySetfeni je rozhodujici pfi postnatalni
diagnostice ABS, s dliraznym patranim po moznych malformacich rdznych organ( a ¢asti téla.
Ultrazvuk, echokardiografie a rentgenové vySetfeni miaze pomoci diagnostikovat, nebo naopak
vyloucit dalSi souvisejici anomalie.

Management strategie ABS zalezi na rozsahu souvisejicich anomalii. LéCba je vétSinou
chirurgicka, s individualnim pfistupem ke kazdému jednotlivému pfipadu. VétSina doporuceni
zahrnuje pouziti Z-plastiky nebo W-plastiky po excizi konstriktniho pruhu, v jednofazovém
nebo dvoufazovém pfistupu. O ukondeni téhotenstvi je vétSinou uvazovano pfi diagnoze
zavaznych kraniofacialnich nebo organovych abnormalit, zatimco lehdi defekty kondcetin
mohou byt fedeny chirurgicky postnatalné.

V posledni dobé byly uskuteénény pokusy o prenatalni [é¢bu ABS - fetoskopické odFiznuti
amnialnich pruhl laserem pfed tim, nez jejich komprese zplsobi malformace plodu. [7]
Patterson ve své studii na 52 pacientech s kongenitalnimi konstrik&nimi prstenci popsal pouze
dva pfipady amputaci pod kolenem soucasné s dalSimi muskuloskeletalnim defekty. [6] Zych
et al. v roce 1983 popsal pfipad zahrnujici kongenitalni pruhy, pseudoartrézu a hrozici
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gangrénu dolni kongetiny, ktera byla zachranéna provedenim mnohocetnych Z-plastik. [8]
Greene et al. doporuCoval jednorazové uvolnéni cirkumferenénich kongenitalnich
konstrikénich pruh(, které bylo provedeno na vSech ¢&tyfech konéetinach. [9] V roce 2006,
Samra et al. popsal pfipad zavazné konstrikce amnialnim pruhem ohroZujicim dolni koncetinu
novorozence, ktera byla zachranéna mnohoc€etnymi Z-plastikami b&hem naslednych kontrol
po dobu Sesti let . [10] Nedavno Choulakian et al. popsal dvoufazovy pfistup pfimého uzavfeni
po excizi konstrik&niho pruhu. [11] Outcome onemocnéni zavisi na zavaznosti pfidruzenych
malformaci.

Typické vykony

Chirurgicky vykon se vétSinou provadi kvuli kosmetickému hledisku, stupriovita korekce mize
zajistit adekvatni vaskularitu zbyvajici kon&etiny nebo prstu. Casté je uvolnéni konstrikénich
pruhu postizené kongetiny. Intrauterinni chirurgicky vykon, syndaktylie, vrozené amputace, 3D
tisk protetiky, rekonstrukéni operace rozstépu rtu a patra, strabismus, pes equinovarus
(clubfoot).

Je-li pfitomna konstrikce kolem prstl nebo koncetin, mize byt nutna urgentni chirurgicka
terapie kvUlli ohrozeni cév.

Typ anestezie

Nejsou zadna specificka doporu€eni pro celkovou nebo lokalni anestezii. Celkova anestezie
spolu s regionalni nebo lokalni anestezii je z pohledu pediatrického pacienta a nasledného
managementu pooperacéni bolesti vyhodnéjsi.

Nezbytna doplfikova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

Zevrubna anamnéza, klinické hodnoceni a adekvatni laboratorni testy pomohou odhalit
systémovou anomalii. Anesteziologické zaznamy z pfedchozich operaci pomohou ziskat
predstavu o managementu zajisténi dychacich cest.

U pacientl s ABS se zavaznou skoliozou muze byt riziko pfidruzenych srdecnich nebo plicnich
onemocnéni kvlli omezené velikosti hrudniku. [12] U pacientd s ABS zvazte pfedoperacni
vySetfeni pediatrem, kardiologem nebo pneumologem, k vylou€eni jakychkoliv vrozenych
anomalii nebo chorob, a k posouzeni pfipravenosti pacienta k operaénimu vykonu a
optimalizaci jeho stavu pfed vykonem.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

V pfipadech, které zahrnuji kraniofacialni postizeni, musi byt anesteziolog pfipraven na
obtizné zajisténi dychacich cest. Navic u deformit u ABS mulze byt zajisténi dychacich cest
obtizné kvuli odlisné anatomii (mensi velikost, hlasivky mezi C1-C4 s pfedni angulaci, velka a
meékka epiglottis, velky okciput) a fyziologii (Casté obstrukce hornich dychacich cest b&éhem
celkové anestezie, rychlejSi metabolismus, rychlejSi desaturace b&éhem apnoe).

Mély by byt pfipravené pomicky k obtiznému zajisténi dychacich cest, rizné velikosti
endotrachealnich kanyl, laryngealni masky, videolaryngoskop, pediatricky fibroskop atd.

Defekty charakteru zkraceni kon€etin mohou zpUsobit obtizné zajisténi cévniho vstupu.
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Casto se u pacientd s ABS vyskytuje roz$tép rtu nebo patra. [13] U pacientil s velkym
roz$tépem patra se pro zlepSeni vizualizace hlasivek béhem piimé laryngoskopie mize defekt
vyplnit kouskem gazy.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Potfeba perioperacni transfuze zavisi na stavu pacienta. Borkar et al. popsal pfipad ABS u
dospélé Zeny s téZzkou anémii (hemoglobin 5,1 gm%) a trombocytézou (polet destiCek
785000/mm?). Byly ji podany dvé jednotky krve. [14]

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neni popisovana.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Polohovani nebo mobilizace pacientl s ABS s abnormalnimi kontrakturami koncetin mohou
byt obtizné. Maximalni pozornost je potfeba vénovat podlozeni koncetin a mist moznych otlaku
bavinénymi rolkami nebo gelovymi polStarky pfed chirurgickym vykonem.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Nejsou popisovany.

Anesteziologicky postup

Vzhledem k ¢asto limitované spolupraci pediatrickych pacientd muze byt napomocna sedativni
premedikace a pfitomnost rodi¢l pfed Uvodem do anestezie.

Kazdy pacient s ABS vyzaduje individualni plan anestezie. Rozhodnuti o inhalaénim nebo
intravenéznim uvodu do anestezie by mélo byt zvazeno individualné.

Mufoz et al. popsal pfipad amnialniho pruhu obkruzujiciho pupeénik a levou dolni konéetinu,
které byly uvolnény fetoskopicky laserem ve 21. gestaénim tydnu. Plod mél intramuskularni
anestezii a matka epiduralni anestezii a sedaci. [15] Plodu byl podan intramuskularné atropin
(10 pg / kg), fentanyl (15 pg / kg) a vecuronium (0.1 mg / kg).

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Mohou byt provedeny opatieni k prevenci hypotermie, jako zakryti koncetin teplymi
pfikryvkami, zvySeni teploty v mistnosti a ohfati intravendznich tekutin. Extubace by méla byt
provedena za pravidelné spontanni ventilace, pfi vyrazném pohybu vS8ech koncetin, pfi dobré
saturaci krve kyslikem a pfi absenci vyznamné hypotermie.
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Mozné komplikace

K tomuto onemocnéni je nutny multidisciplinarni pfistup a outcome zalezi na zavaznosti
malformaci.

Pooperacni péce

Mély by byt dodrzeny standardni zasady pooperacni péce a I1éCby bolesti.

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

Nejsou popisovany.

Ambulantni anestezie

Tato mozZnost zavisi na typu chirurgického vykonu, stavu pacienta a vzdalenosti mezi
nemochnici a bydlistém pacienta.

Porodnicka anestezie

Neni znamo.
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