orphan Y

Doporuceni pro vedeni anestezie u

Vrozena branicni kyla (CDH)

Nazev nemoci: Vrozena branicni kyla

ICD 10: Q79.0
Synonyma: Vrozena hiatova hernie, Vrozena brani¢ni hernie
Souhrn o nemoci:

Vrozena brani¢ni kyla predstavuje defekt v branici s herniaci organud dutiny bfisni do
hrudniku. Tato malformace je spojena s hypoplazii plic rizného stupné a s plicni hypertenzi,
které jsou hlavni pfi¢inou mortality. Vrozena brani¢ni kyla mize byt asociovana s dalSimi
vrozenymi anomaliemi (napfiklad srdecni, urologické, gastrointestinalni, neurologické) nebo
s rdznymi syndromy (trisomie 13, 18, Fryns syndrom, Cornelia de Lange syndrom,
Wiedemann-Beckwith syndrom a dalsSi). Tato malformace muze byt diagnostikovana
prenatalnim ultrazvukovym vySetfenim nebo pomoci magnetické rezonance. Existuje nékolik
parametrl, u kterych koreluje prenatalni nalez s postnatalnim prezitim, nutnosti uziti ECMO,
nutnosti rekonstrukce branice zaplatou, nebo na zakladé kterych dojde k rozvoji chronického
postiZzeni plic. Tyto nalezy zahrnuji: rozdil mezi pozorovanym a oCekavanym pomeérem
obvodu plic k obvodu hlavy, tedy tzv. lung-to-head ratio pfi prenatalnim ultrazvukovém
vySetfeni, stanoveni objemu plic prostfednictvim magnetické rezonance ¢&i nitrohrudni
ulozeni  jater a/nebo Zaludku vramci levostranného  branicniho  defektu.

V zavislosti na tizi postizeni mize IéCba vrozené brani¢ni hernie pfedstavovat vyzvu
pro neonatology, pediatry, chirurgy i anesteziology.

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

MozZna Spatna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Podle doporuceni spole¢nosti CDH-EURO je chirurgicka operace brani¢ni kyly indikovana az
po adekvatni stabilizaci novorozence (tzv. odloZzena operace). Stabilizace pacienta je dana
nékolika parametry, které ur€uji pfipravenost k operaci (viz nize).

V zavislosti na velikosti brani¢niho defektu je indikovan bud prosty uzavér branice nebo
mohou byt uzity syntetické &i svalové zaplaty k uzavéru defektu. Zkouseny byly rizné druhy
materiald, vCetné neresorbovatelnych materidld, jejichz uziti snizuje riziko recidivy kyly.
Operace mulze byt vedena zlaparotomie (pfipadné s thorakotomii), nebo pomoci
miniinvazivnich opera¢nich metod (laparoskopie, thorakoskopie). Miniinvazivni operaéni
techniky jsou mozné pouze u pacientl, ktefi toleruji insuflaci CO,. NaCasovani operace
zavisi na kardiopulmonalni stabilizaci pacienta a je tfeba zvazit nékolik faktorl, jako
zavaznost plicni hypoplazie, potfeba ECMO, nutnost inhalace NO a velikost inotropni
a zabere delSi operacni €as. Naopak uziti miniinvazivnich technik je spojeno s vySSim
poctem recidiv po roce od operace.

Na druhou stranu, oteviené chirurgické pfistupy jsou spojeny s vySSim rizikem stfevni
obstrukce v dusledku srastl, kdezto recidiva branicni kyly je vétSinou omezena na rozsahlé
braniéni defekty, které mohou i tak vyzadovat dalSi operace. U novorozencl s velkymi
defekty a malou dutinou bfiSni musi byt zvazena zaplata bfiSni stény jako prevence bfiSniho
kompartment syndromu. Z tohoto divodu je u téZce postizenych déti preferovana stredni
laparotomie. SoucCasné tak Ize vyfesSit dalSi pfidruzené malformace gastrointestinalniho
traktu. Zaplata bfisni stény pak byva odstranéna pozdéji, zatimco synteticka zaplata v branici
je ponechana na svém misté. Sekundarni operacni zakroky mohou byt nutné az pozdéiji,
napfiklad pro vyznamny gastroezofagealni reflux se zavedenim perkutanni vyzivové sondy,
hiatoplastiku ¢&i fundoplikaci. Provedeni fundoplikace v ramci primarni operace neni
z dlouhodobého hlediska pfinosné.

Typ anestezie

Operace vrozené branini kyly byvaji provadény v celkové anestezii. Na pracovisti autora
preferuji pouziti ventilator( z intenzivni péce. | proto je metodou volby totalni intravendzni
anestezie (TIVA), dominantné uziti midazolamu (0.03-0.1 mg/kg/h) a fentanylu (4-10
pa/kg/h). Ke svalové relaxaci jsou pouzita nedepolarizujici relaxancia rokuronium nebo
vekuronium. Dle aktualnich znalosti nejsou zadné publikace o uziti regionalni anestezie
u kojencl s vrozenou brani¢ni kylou. Moznosti je kombinovana epiduralni anestezie.
V nékterych centrech provadéji interkostalni bloky po thorakoskopické operaci. AvSak
vzhledem k pooperacni nutnosti umélé plicni ventilace a z ni vyplivajici nutnost sedace, neni
jednoznacny benefit z uziti regionalni anestezie u téchto pacienta.

Predoperacni priprava na jednotce intenzivni péce

Pfedoperacni pfiprava je jednim z kliovych faktort, pravdépodobné nejdulezitéjSim v péci o
détské pacienty s vrozenou braniéni kylou. ProhlaSeni spole¢nosti CDH-EURO (1)
ustanovuje soubor pfijatych norem v péci o tyto pacienty. Jako prevence insuflace stfev je
doporucena ihned po narozeni intubace pacienta misto ventilace obli¢ejovou maskou. Dale
by méla byt zavedena orogastrickd nebo nasogastricka sonda s kontinualnim i
preruSovanym sanim z divodu snizeni distenze stfev, ktera by mohla vést ke kompresi plic.
Esencialnim prvkem péce je zamezeni vysokych tlakG v dychacich cestach a zajisténi
adekvatni perfuze a oxygenace, ktera je méfena Cidlem pulzniho oxymetru umisténého tzv.
preduktalné. Inicialné je doporuCovana konvenéni uméla plicni ventilace (UPV)
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s maximalnimi inspiracnimi tlaky v dychacich cestach do 25 cmH.0, uzitim PEEP (3-5
cmH;0), dechovou frekvenci 40—-60 dechd/min, a dechovymi objemy 5-6 mi/kg télesné
hmotnosti (2). Cilem UPV je preduktalni SpO, 85-95 % a hladina arterialniho PaCO; mezi 50
az 70 mmHg (pH > 7.2). V pfipadé selhani konvenéni UPV je alternativou vysokofrekvenéni
oscilacni ventilace. Arterialni kanyla umisténa preduktalné spolu s centralnim zilnim katétrem
by mély byt zavedeny co nejdfive. Hodnoty krevniho tlaku maji byt udrzovany v normalnim
rozmezi pro prislusny vék jedince. Hypotenze mlze byt inicialné korigovana dvéma bolusy
krystaloidd 10-20 mi/kg v prab&hu prvnich dvou hodin, poté by méla nasledovat inotropni
nebo vazopresoricka podpora. Mezi pfiznaky adekvatni organové perfuze patii srdeéni
frekvence v normalnim rozmezi, hodinova diuréza nad 1 mil/kg a koncentrace laktatu pod 3
mmol/l. ZvySeni systémové vaskularni rezistence muize byt pouzito v terapii vyznamného
pravolevého zkratu. Lé&bu plicni hypertenze zahajujeme pfi poklesu preduktalni saturace
pod 85 %, pokud se pre— a postduktalni saturace li§i o >10 %, pfipadné pfi zjevnych
znamkach organové hypoperfuze. Metodou volby je zahajeni inhalace oxidu dusnatého
(INO). Pfi nedostateCné nebo zadné reakci na 1é€bu by méla byt inhalace NO po 1 hodiné
zastavena. V dal§im kroku mohou byt pouzity intravenézné podané prostacykliny nebo
inhibitory fosfodiesterazy 5. Kritéria pro zahajeni ECMO Ize podrobné nalézt v jiz zminéném
prohlaseni (1).

Operacni zakrok by mél byt proveden planované. Kontroverznim tématem zlstava operace
pacientd na ECMO. Néktera pracovisté preferuji ukonéeni ECMO pied vlastnim operacnim
zakrokem, jina centra uvadéji lep3i vysledky pfi operacich s ECMO (3) (4) (5). Pokud je vSak
treba operovat pacienta na ECMO, je vyhodnéjSi operace ¢asné po napojeni na ECMO, kdy
je cely okruh méné prokoagulacni. Spole¢nost CDH-EURO doporucuje planovat operaci az
po inicialni stabilizaci pacienta, ktera je definovana takto (1):

o stfedni arterialni tlak v normalnim rozmezi pro pfislusny vék

e preduktalni saturace krve mezi 85-95 % pfi FiO250 % a méné

¢ hladina laktatu pod 3 mmol/l

e hodinova diuréza nad 1 ml/kg

Nezbytna predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

Béhem prvnich 24 hodin po porodu by méla byt provedena echokardiografie s cilem
vylou€eni srde€nich anomalii, zhodnoceni funkce pravé komory a stanoveni tize plicni
hypertenze. Echokardiografii Ize v pribéhu onemocnéni opakovat k dalSimu sledovani
vyvoje plicni hypertenze. Rentgen hrudniku slouzi pro zhodnoceni posunu mediastina.
Kromé kompletniho fyzikalniho vySetfeni by mélo byt provedeno ultrazvukové vySetfeni
mozku a ledvin k vylou€eni dalSich anomalii. Ke kompletnimu predoperaénimu vySetfeni
patfi laboratorni vySetfeni v€etné krevniho obrazu, koagulaci, odbérd na stanoveni funkce
ledvin a infekénich markerd. Hladina B-natriuretického peptidu (BNP) mulze slouzit jako
ukazatel dynamiky plicni hypertenze a pfipadné potfeby ECMO (1) (6) (7).

Mezi prenatalni prognostické faktory urcujici tizi braniéni hernie patfi levo- vs. pravostranna
hernie, rozdil mezi pozorovanym a oCekavanym pomérem obvodu plic k obvodu hlavy, tzv.
lung-to-head ratio nebo procento herniace jater (8). Pro postnatalni prognostifikaci I1ze pouZzit
model vychazejici z dat studijni skupiny CDH. Tento model stanovuje riziko umrtnosti na
zakladé porodni hmotnosti, skére dle Apgarové, pfitomnosti t&éZké plicni hypertenze a nalezu
srde¢ni €i chromozomalni anomalie. Z téchto Udaju rozdéluje novorozence do skupiny
S nizkym, stfednim a vysokym rizikem umrtnosti (9). Skore SNAP Il (Simplified Neonatal
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Acute Physiology Score) je jasné ovéfenym ukazatelem zavaznosti onemocnéni u
novorozencl a mulzeme jej pouzit jako prognosticky ukazatel u novorozencl s brani¢ni
pomér parcialniho tlaku O (PaO) k inspiracni frakci Oz (FiO2), nejnizsi teploty, nejnizSiho
pH, vyskytu opakovanych zachvatl a hodinové diurézy pod 1 mi/kg. K dalSim prediktordm
postnatalniho vyvoje u déti s vrozenou braniéni kylou patfi vzorec Wilford Hall/Santa Rosa
(nejvysSi PaO; — nejvyssi PaCO;) ziskany z hodnot arterialnich krevnich plynd béhem
prvnich 24 hodin Zivota. Pozitivni hodnota vypoctu je spojena s lepS8im klinickym vysledkem.

Fetalni lécba:

Jak je znamo ze studii na zviratech i ze studii na plodech s vrozenou obstrukci hornich cest
dychacich, okluze pradusnice in utero podporuje rust plic. U velmi Uzké skupiny déti
s vrozenou brani¢ni kylou mulze fetoskopicka okluze pradusnice vést kredukci plicni
hypoplazie. Nékteré centra proto provadéji minimalné invazivni endoskopickou balénkovou
okluzi pradusnice v pribéhu téhotenstvi. Odstranéni balénku musi probé&hnout pfed
narozenim v déloze nebo mimo délohu b&éhem porodu (tzv. EXIT postup). Fetalni trachealni
okluze (FETO) zlstava vyzkumnou terapii, jejiz dlouhodoby benefit je tfeba dale prokazat
dalSimi kontrolovanymi studiemi.

V sou€asné dobé probiha randomizovana kontrolovana studie s cilem prokazat benefit
trachealni balénkové okluze u téZce a stfedné postizenych jedincl s levostrannou braniéni
kylou a také s cilem stanovit riziko a vliv nezralosti plodu na preziti (studie TOTAL). Proto je
v tuto chvili doporuceno provadét FETO dle reZimu studie TOTAL.

Specifika zajisténi dychacich cest

Standardnim postupem je intubace pacienta bezprostfedné po narozeni. U novorozencl
podstupujicich thorakoskopickou operaci je doporu€ena endotrachealni kanyla s tésnici
manzetou ke sniZeni uniku vzduchu. Pfima laryngoskopie s intubaci obvykle nepfedstavuje
zasadni vyzvu oproti pacientim bez kongenitalni braniéni hernie. AvSak vyskyt braniéni kyly
muze byt asociovan s nékterymi syndromy s predispozici k obtiznému zajisténi dychacich
cest, jako je Cornelia de Lange syndrom, Fryns syndrom &i Pallister-Killian syndrom (10).

Management pripravy a podani krevnich derivatt

Ackoli je masivni krvaceni vzacnou komplikaci, krevni derivaty musi byt vzdy pfipraveny,
eventuelné podany pfed operacnim vykonem, zejména u pacientl podstupujici operaci na
ECMO. Pacienti se typicky pohybuji v normalnim rozmezi hladiny hemoglobinu. Transfuzni
prah by u vyznamné kardiopulmonalné kompromitovanych pacientd nemél byt nastaven
pfilis nizko. Hladiny hemoglobinu by mély byt udrzovany nad 120 g/l.

Specifika antikoagulaéni pfipravy

Zadny specificky pfistup antikoagulaéni pfipravy neni nutny. Antikoagulace je nutna u
pacientt na ECMO, nejCastéji zajiStovana nefrakcionovanym heparinem. Rozmezi a
moznosti sledovani aktivovaného koagulaéniho ¢asu (ACT) zuUstavaji pfedmétem diskuzi
(12).
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Zvlastni opatieni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Transport kriticky nemocnych pacientl je spojen se zvySenym rizikem komplikaci a mél by
byt provadén s maximalni obezfetnosti. Transportni tym musi pocitat s vyskytem zavaznych
respiracnich &i kardiovaskularnich komplikaci, proto by mél byt vybaven léky, jako jsou
sedativa, myorelaxancia a katecholaminy. Kromé vlastnich rizik spojenych s transportem, je
u komplikovanych pacientd s tézkym stupném plicni hypertenze pozorovana vyznamna
fluktuace homeostazy, kdy i primarné mala zména (napfiklad pokles télesné teploty) muze
vést k vyznamné nestabilité. Vzhledem Kk rizikim souvisejicim s transportem &i polohovanim

Mozné interakce mezi chronickou medikaci a anesteziologickymi farmaky

Sildenafil je neselektivni inhibitor fosfodiesterdzy 5 uzivany k Ié€bé& akutni i chronické plicni
hypertenze u novorozencid a kojencu s vrozenou braniéni kylou. Vzhledem kjeho
neselektivnimu uc&inku, je vedlejSim ucinkem vyskyt systémové hypotenze, coz je tieba vzit
v Uvahu pfi péci o pacienty I1é¢ené sildenafilem.

Milrinon patfi mezi inhibitory fosfodiesterazy 3 s inotropnimi a lusitropnimi ucinky. Dale
pusobi jako inhibitor degradace cAMP v bufkach hladké svaloviny, coz vede k vazodilataci.
Avsak systémova hypotenze je pomérné vzacnou komplikaci u novorozencl léCenych
milrinonem.

Bosentan je antagonista receptoru pro endotelin, ktery vede k plicni vazodilataci. MUze byt
pouzit jak k akutni, tak chronické IéCbé, ale v sou€asnosti neni schvaleny k terapii plicni
hypertenze u déti Ci perzistujici plicni hypertenze u novorozencu. Mezi mozné vedlejsi ucinky
patfi elevace transaminaz nebo jaterni selhani. Dale mlze vést k anémii, leukopenii Ci
trombocytopenii (12).

V 1é¢bé chronického srdec¢niho selhani u pacientu s vrozenou brani¢ni hernii jsou bézné

pouzivany furosemid, ACE inhibitory a spironolakton, které vedou ke snizeni preloadu i
afterloadu. Tuto terapii v perioperacnim obdobi vétSinou nepferusujeme.

Anesteziologicky postup

Operace z laparotomie:

Operaéni vykony se provadi v poloze na zadech. Centralni Zilni katetr (CZK) je obvykle
zaveden cestou femoralnich zil, coz uSetfi kréni cévy po pfipadnou kanylaci vstupl pro
ECMO v dal8im obdobi. Sety k podavani inotropnich latek a sedativ je doporu€¢eno napojit do
t&sné blizkosti CZK. Dale je doporugeno zajiténi periferni Zilni kanyly pro podavani krevnich
derivatu a bolusl tekutin. Ruce jsou obvykle umistény nad hlavou, takze arterialni i periferni
Zilni kanyly jsou dobfe dostupné. Uméla plicni ventilace se pak Fidi stejnymi principy jako na
jednotkach intenzivni péce. Parametry UPV se zpravidla zlepSuji po repozici organu
z hrudniku, nicméné pacienti se zavaznou plicni hypoplazii maji jen omezené rekruitabilni
plicni tkan. Navic mlze v prabéhu operace dojit ke znaénému pfesunu tekutin, proto je tfeba
pedlivé zhodnotit objemovy status ditéte, aby nedo$lo k objemovému pretizeni. Casto maze
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byt vzhledem k nizké vstupni hladiné hemoglobinu a intravendzni rehydrataci pacienta
indikovano podani krevnich transfuzi i pfes nizké krevni ztraty. Tachykardie u déti
s vysokymi naroky na tekutiny a s nutnosti stfedni inotropni podpory muze svédcit pro
potifebu krevnich transfuzi.

Operace z thorakoskopie:

Anesteziologické postupy se u téchto vykonu zasadné liSi od bfiSnich operaci. Pacienti jsou
polohovani na pravy bok (v pfipadé levostranné kyly) do t&€sné blizkosti hrany operaéniho
stolu, proto musi byt dobfe podlozeni a uchyceni. Samozfejmosti je jasna komunikace s
operatéry kvali umisténi EKG elektrod, vstupl a kanyl. ACkoli maji vSichni pacienti arterialni
kanylu, pro pfipad dysfunkce je vhodné mit nachystanou i manzetu k neinvazivni monitoraci
krevniho tlaku. Béhem thorakoskopie jsou na sale ztlumena svétla, z tohoto dlivodu je
vhodné mit pfipravenou vlastni svitilnu k pfipadné kontrole pacienta pod operacnim krytim.
Vlastni insuflace plyn do détského hemithoraxu mize vést k vyznamné alteraci oxygenace
a ventilace. Je tak tfeba vzdy peclivé posoudit benefit miniinvazivni operace z divodu sklonu
k plicni hypertenzni krizi s naslednym progredujicim kardiopulmonalnim selhanim. Né&ktefi
autofi se obavaji respiracni acidézy a snizené tkanové oxygenace mozku u thorakoskopii
(13), jiné studie neuvadgji rozdil v oxygenaci a ventilaci pfi thorakoskopii a laparotomii (14).
Z pohledu autora pfinaseji thorakoskopické operace po peclivém vybéru pacienta vice vyhod
nez rizik. Mezi ukazatele dostateCné organové perfuze patfi hladina laktatu <3 mmolll,
hodinova diuréza >1 ml/kg a normalni rozmezi srde¢ni frekvence. Dale je tfeba udrzovat
prekro€it 25 cmH.0. V pfipadé jakychkoli pochybnosti je tfeba thorakoskopicky vykon
zastavit a operaci dokondcit z bfisniho pfistupu.

Specificka ¢i doplinujici monitorace

Vsichni pacienti by méli mit zaji$tény arteriaini kanylu a CZK. S ohledem na vySetieni
arterialnich krevnich plynd je vhodna tzv. preduktalni kanylace artérie. Kanylace CZK je
vyhodnéjsi cestou femoralnich zil, coz muze usetfit kréni cévni svazky pro pfipadné zajisténi
vstupu pro ECMO. Kapnografie je zcela esencialni, zvlasté u thorakoskopickych vykon(, kdy
umoznuje Casné diagnostikovat ventilaéni problémy. NIRS muze byt pouzita k neinvazivni
monitoraci regionalni saturace v mozkové tkani, ovéem doposud neni Siroce rozSifena a
bude tfeba ziskat dal8i informace, aby bylo mozné vydat definitivni doporuceni.

Mozné komplikace

s naslednym pravolevym zkratem. Dochazi k ni typicky vlivem hypoxie, hyperkapnie Ci
acidézy. Hypotermie a hypoglykémie mohou také vést k plicni hypertenzi. V dasledku
doposud otevieného foramen ovale a/nebo ductus arteriosus vede vzestup tlaku v plicnici
k signifikantnimu pravolevému zkratu, coz dale zhor8uje hypoxii a hyperkapnii. Zakladnim
prvkem péce o tyto kriticky nemocné pacienty je tak zabranit hypoxii, hyperkapnii a acidoze.
V pfipadé pretrvavajici plicni hypertenze, i pfes adekvatné nastavené parametry UPV, je
metodou volby inhalace NO. Dale Ize pouzit sildenafil, milrinon, bosentan nebo prostanoidy
(15). Vysokofrekvenéni oscilaéni ventilace nebo ECMO jsou metodou druhé volby v pfipadé
selhani primarni 1é¢by. U thorakoskopickych vykonu jsou &asto oxygenace a ventilace
ztizené. Pokud neni moZné udrzet adekvatni oxygenaci a ventilaci, je tfeba konvertovat
thorakoskopii na bfisni vykon. Ackoli krevni ztraty byvaji minimaini, muze byt nutna krevni
transfuze z dlivodu signifikantniho pfesunu tekutin.
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Pooperacni péce

Operacni vykon predstavuje vyznamny stresovy inzult, pooperacné tak lze ocekavat
pfechodné zhorSeni kardiopulmonalnich funkci. Pooperaéni péce se fidi stejnymi principy,
jaké byly popsany vramci predoperacni pfipravy. Jakmile dojde ke kardiopulmonaini
stabilizaci pacienta, je tfeba zahajit odpojovani od UPV.

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

Systémova hypotenze mlze byt reakci na prohloubeni sedace, zvlasté v kombinaci
s podanim myorelaxancii a polohou na boku béhem thorakoskopie. To je tfeba vzdy odliSit
od vlastniho obéhového selhani v dusledku plicni hypertenzni krize.

Ambulantni anestezie

Fyzikalni nalez a rozsah fyziologickych funkci muze byt u pacientl po operaci brani¢ni kyly
znacné Siroky. Provedeni anestezie za jednodenni hospitalizace je obvykle mozné u batolat
a starSich déti, vzdy ale musi byt postupovano individualné s ohledem na komorbidity a
fyzicky stav pacienta. Preferovano je uziti technik kombinované anestezie k redukci celkové
davky opioidu.

Porodnicka anestezie

Fyziologické zmény béhem téhotenstvi mohou u pacientek, které v détstvi podstoupily
operaci brani¢ni hernie, ovlivnit a zhorSit jiz preexistujici abnormality nékterych funkci.
Zakladem je tak posouzeni kardiopulmonalnich funkci a tolerance zatéze. Doporucenym
postupem je provedeni echokardiografie, v pfipadé anomalii pak doplnéni kardiologického
vySetfeni. VSeobecné Ize pouzit techniky celkové, regionalni i kombinované anestezie, ale je
treba respektovat interakce mezi chronickou farmakoterapii a Iéky uzivanymi bé&hem
anestezie.
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