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DoporucCeni pro vedeni anestezie u

Bealsova syndromu

Nazev nemoci: Bealstv syndrom

ICD 10: Q68.8

Synonyma: Kongenitalni arachnodaktylie s kontrakturami, BealsGv syndrom, Beals-Hecht
syndrom

Souhrn o nemoci: Bealsuv syndrom byl poprvé popsan Bealsem a Hechtem v roce 1971

[1].

Bealsiv syndrom je velmi vzacné onemocnéni pojivové tkané, charakterizované
mnohocetnymi flekénimi kontrakturami, arachnodaktylii, t&Zkou kyfoskoliézou, abnormalnimi
boltci a svalovou hypoplazii [2,3]. Klinické pfiznaky jsou podobné Marfanovu syndromu. LiSi
se od néj v tom, Ze vyskyt srdeCnich abnormalit, jako je dilatace kofene aorty, je mnohem
nizSi u Bealsova syndromu, naopak pfitomnost mnohocéetnych kontraktur je pro Bealsuv
syndrom charakteristické. Pacienti s Bealsovym syndromem vSak mohou trpét prolapsem
mitralni chlopné a dal§imi vrozenymi srde¢nimi chorobami.

Bealslv syndrom je autozomalné dominantné pfenosny a spojeny s mutaci v genu FBN2 na
chromozomalni oblasti 5q23. Incidence Bealsova syndromu neni znama a prevalenci je
obtizné odhadnout kvuli prekryvani fenotypu s Marfanovym syndromem [4]. Muzi jsou
postizeni stejné jako zZeny. U jedinci s Bealsovym syndromem se ocekava normalni
kognitivni vyvoj. Zpozdéni v motorickém vyvoiji je bézné kvuli kontrakturam.

Medicina se stale vyviji
MoZna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnéza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Spondylochirurgické vykony u skoliézy, uvolnéni kontraktur, redukce zlomenin dlouhych
kosti.

Typ anestezie

Neexistuje Zadné jednoznacné doporuceni pro celkovou nebo regionalni anestezii.

Bealslv syndrom byva spojen s obtiznym zajis§ténim intravenézniho pfistupu, obtiznym
zajisténim dychacich cest a hor§im polohovanim v didsledku mnohocetnych kontraktur. Jsou
hlaSeny pfipady obtizné intubace u déti s Bealsovym syndromem v dusledku dysmorfie.

V literatufe najdeme jen malo informaci o neuraxialni blokadé a regionalni anestezii. Tyto
techniky mohou byt obtizné proveditelné kvuli pfitomnost skoliézy a/nebo kyfézy. Regionalni

Nezbytna doplikova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

Pfedoperacné by mélo byt hodnoceno zejména dychani a jeho funkce pomoci spirometrie,
protoze osoby s Bealsovym syndromem mohou mit restrikéni postizeni plic.

Déti s Bealsovym syndromem mohou vykazovat rizné srde¢ni vady, jako jsou defekty sept
(ASD, VSD), preru$eny aortalni oblouk a prolaps mitralni chlopné. Pro vylou€eni srdecnich
vad je tfeba provést pfedoperacni echokardiogram.

Prestoze postizeni oéni je aktualné nejasné, doporucuje se oftalmologické vySetteni.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Byly zaznamenany pfipady obtizného zajisténi dychacich cest u déti s Bealsovym
syndromem [5,7]. Obtizné provedeni laryngoskopie a intubace jsou hlaseny v dusledku
omezeného otevirani Ust, mikrognacie a vysokého klenutého patra. Pfed anestezii téchto
déti by mélo byt provedeno dikladné pfedoperacni zhodnoceni dychacich cest a disledny
plan pro management obtizného zajist€ni dychacich cest. Pfiprava na obtizné zajisténi
dychacich cest se doporucuje od jednoduchych pomucek (orofaryngealni/nasofaryngealni
vzduchovody) az po pokrocilé (videolaryngoskop/fibroopticky bronchoskop).

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Neexistuji dikazy o specificich v nutnosti podavani krevnich derivatd u déti s Bealsovym
syndromem. Stejné jako u vSech operaci skoliéz je u téchto déti tfeba pfedvidat vétsi krevni
ztratu a potfebu krevni transfuze a méla by byt zvazena obecna opatfeni, jako je podani
kyseliny tranexamové a pouziti rekuperacnich metod.
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Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Zadné informace o specifické patofyziologii souvisejici s onemocné&nim nejsou zname.

Zvlastni opatieni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Polohovani je tfeba vénovat zvlastni péCi a zarovenn by mélo byt zajisténo adekvatni
podlozeni vSech kostnich vy&nélka.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Neni hlaseno.

Anesteziologicky postup

Lze pouzit jak inhalaéni anestezii, tak TIVA techniku. Nejsou dukazy, které by
upfednostriovaly jakykoli konkrétni Ik pro indukci nebo vedeni anestezie. Jsou popisovany
pfipady obtiZzné intubace u déti s Bealsovym syndromem. Pfed anestezii téchto déti je proto
tfeba provést dikladné predoperacni zhodnoceni dychacich cest a vytvofit odpovidajici plan.

deformit patefe.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Perioperaéni monitorace musi byt pfizplsobena operaénimu postupu a pfitomnosti
komorbidit. Je vhodné zvazit roz8ifenou monitoraci srdce u déti se srde¢nimi komorbiditami.

Mozné komplikace

o Obtizné dychaci cesty

e Pooperacni respirani komplikace se mohou objevit v dusledku restrikéni poruchy plic
a hor§iho ovladani dychacich cest

e Srdecni komplikace — méla by byt provadéna nezbytna monitorace srdce

e Opatrné polohovani z divodu mnohocetnych kontraktur.
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Pooperaéni péce

Pooperatné mohou vyzadovat zvySenou péci a monitorovani na JIP v zavislosti na
pfitomnosti komorbidit (vrozené srdecni choroby) a typu provedeného chirurgického zakroku
(operace skoliozy).

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

Obtizné zajisténi dychacich cest — viz vyse.

Ambulantni anestezie

Drobné zakroky zejména u pacientd bez komorbidit Ize provadét ambulantné &i v ramci
jednodenni chirurgie.

Porodnicka anestezie

V literatufe nejsou zadné zaznamy o provedeni porodnické anestezie u pacientld s
Bealsovym syndromem.
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