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Doporuceni pro vedeni anestezie u

arytmogenni dysplazie pravé komory

Nazev nemoci: Arytmogenni dysplazie pravé komory

ICD 10: 142.8
Synonyma: arytmogenni kardiomyopatie pravé komory

Souhrn o nemoci: Arytmogenni dysplazie pravé komory (Arrhythmogenic Right Ventricular
Dysplasia, ARVD), také znama jako arytmogenni kardiomyopatie, je vrozena
kardiomyopatie. Presto, Ze je nepfiméfené vysoce zastoupena v pfipadech nahlé smrti v
anestezii, existuje jen malo publikovanych zprav o bezpe¢ném anestetickém managementu
pacientd s ARVD. Arytmogenni dysplazie pravé komory je forma genetické kardiomyopatie,
ktera je dobfe znamou pfic¢inou komorové tachykardie a nahlé smrti, zejména u sportovcu a
mladych. ARVD je také jednou z hlavnich pfi€in umrti béhem anestezie. V jedné analyze
forenznich pitev se ukazalo, ze 18 z 50 perioperacnich umrti u ASA 1 pacientd
podstupujicich chirurgické zakroky obvykle spojené s extrémné nizkou umrtnosti, vykazovalo
histologické rysy ARVD. Zadny z té&chto pacientd nemél v anamnéze srdeéni obtize. Ctyfi z
pacientd zemfreli pfi tvodu do anestezie, devét béhem chirurgického zakroku a pét do 2
hodin po dokonceni chirurgického zakroku.

Odhadovana prevalence ARVD v obecné populaci je asi 1 z 5 000. Mladi muzi jsou postizeni
priblizné tfikrat Castéji nez Zeny, vyssi prevalence (az 0,8 %) je hlaSena v nékterych Castech
Italie (Veneto) a Recka (ostrov Naxos). Pfi prevalenci 1 z 5 000 se vétina anesteziologti
setka s pacienty ARVD, i kdyZz u nékterych nebyla diagnéza stanovena. Typickymi
histologickymi znamkami jsou atrofie myocytd a transmuralni fibro-tukové prestavby pravé
komory. Imunohistochemie pro plakoglobin muze také pomoci diagnostikovat tuto chorobu.
Zajimavé je, ze v 70 % pfipadu je postizena i komora leva. ARVD je zplsobena mutaci v
desmozomalnich proteinech Plakophillin 2 (PKP2), Desmoglein 2 (DSG2), Desmocollin 2
(DSC2), Desmoplakin (DSP) a Plakoglobin (JUP) a dalsi.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineCny

Mozna Spatna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Pacienti mohou podstupovat jakéhokoli chirurgické zakroky, od men3ich stomatologickych a
gynekologickych az po velké cévni a srdecni operace.

Typ anestezie

U téchto pacientt bylo popsano podani celkové i regionalni anestezie. Neni dostatek udaji o
kterym anestetikim se vyhnout, nicméné dukazni zakladna pro tato doporuéeni je pouze
neoficialni. Pouzivani latek jako je sukcinylcholin a volatilnich anestetik neni doporuceno.

U téchto pacientll je nejbezpecnéjsi strategii branici komorové fibrilaci zachovani
hemodynamickych podminek pro optimalni perfuzi myokardu.

Doporucuje se perioperacéni invazivni monitorovani. Zavedeni katétru do plicnice (pulmonary

artery catheter, PAC) mlze vést k fibrilaci komor mechanickou stimulaci struktur pravé
komory a je tfeba peclivé zvazit pomér rizika a prospéchu.

Nezbytna doplrikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

Je tfeba zddraznit, Ze u mnoha pacientd s ARVD, ktefi podstupuiji chirurgicky zakrok, nemusi
byt diagn6éza pfed operaci zndama, a proto neni provadéno zadné specifické vySetfovani.
Pacienti se znamymi a symptomatickymi ARVD maji ¢asto implantované defibrilatory (ICD) in
situ. Také je dulezité perioperacné neprerusovat podavani antiarytmické medikace.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Neni hlaseno.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Neni hlaseno.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neni hlaseno.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Neni hlaseno.
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Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Pokralujte v perioperaénim podavani antiarytmik. Pokud je znamo, Ze pacient ma
implantovany ICD nebo kardiostimulator, zajistéte, aby byla jeho funkce pfedoperacné
zkontrolovana a aby byl pfistroj pfepnut do rezimu kompatibilniho s pouzitim intraoperacni
diatermie.

Anesteziologicky postup

U téchto pacientt bylo popsano podani celkové i regionalni anestezie. Neni dostatek udaji o
kterym anestetikim se vyhnout, nicméné dikazni zakladna pro tato doporuceni je pouze
neoficialni. Pouzivani latek jako je sukcinylcholin a volatilnich anestetik neni doporuceno. U

téchto pacientll je nejbezpelnéjSi strategii branici komorové fibrilaci zachovani
hemodynamickych podminek pro optimalni perfuzi myokardu.

Zvlastni ¢i dopliiujici monitorace

Nutné je, kromé obvyklé neinvazivni monitorace, napf. EKG, i zavedeni invazivni monitorace
krevniho tlaku.

Pfed uvodem do anestezie je nutno se ujistit, Ze externi defibrilaéni a kardiostimulaéni
zafizeni je k dispozici a pfipojeno pres defibrilaéni / externi stimulaéni elektrody k pacientovi.

Mozné komplikace

Komorové arytmie.

Pooperacni péce

Doporuc€uje se pooperacni EKG a invazivni hemodynamické sledovani, dokud neni po
operaci dosazena kardiovaskularni stabilita. Doba této monitorace by méla byt pfizpisobena
délce a typu provedeného chirurgického zakroku.

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

Pacienti se znamou ARVD by méli byt vzdy pfed operaci vySetfeni kardiologem
specializujicim se na elektrofyziologii. Nejpravdépodobnéjsi perioperacni komplikaci je
komorova arytmie, proto by mély byt k dispozici a dodrzovany protokoly o 1éEbé komorove
tachykardie nebo komorové fibrilace.
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Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezie se nedoporucuje vzhledem k vysokému vyskytu umrtnosti u pacientu
se znamou ARVD podstupujicich chirurgicky zakrok; tito pacienti by méli byt hospitalizovani
a po operaci by méli byt sledovani, jak je uvedeno vyse.

Porodnicka anestezie

Podobné jako u jinych chirurgickych zakrokd.
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