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Doporuceni pro vedeni anestezie

u Brugada syndromu

Nazev nemoci: Brugada syndrom

ICD 10: 147 .2

Synonyma: SUNDS — Sudden unexplained nocturnal death syndrome (Syndrom nahlého,
neoCekavaného umrti ve spanku), l|diopatickda komorova fibrilace, Pokkuri (Japonsko),
Bangungut, Lai Tai (Filipiny a Jihovychodni Asie).

Souhrn o0 nemoci: Brugada syndrom je arytmogenni kardiopatie definovana jak pfitomnosti
klidovych zmén na EKG, tak vyskytem malignich tachyarytmii. Pacienti obvykle mivaiji
na EKG kompletni nebo inkompletni blok pravého Tawarova raménka ve vice nez jednom
pravém prekordialnim svodu (V1-V3), ve spojeni s proménlivou elevaci segmentu ST (vice
nebo méné nez 2 mm, vyklenuty nebo sedlovity typ). Klinické projevy zahrnuji synkopu, ktera
se obvykle vyskytuje v klidu nebo béhem spanku a je zplsobena rychlou polymorfni
komorovou tachykardii. V nékterych pfipadech muze dojit ke komorové fibrilaci, ktera vede
k zastavé srdce a nahlé smrti. Prevalence onemocnéni se pohybuje od 5/10 000 (bélochu)
do 14/10 000 (japonska populace) a je povazovana za hlavni pfi€inu nahlého umrti mladych
muzU asijského plvodu bez pfedchoziho srdeéniho onemocnéni.

Ackoli jsou mozné de novo mutace, syndrom vykazuje autozomalné dominantni dédi¢nost
s neuplnou penetraci. Se syndromem jsou zatim spojeny pouze loss-of-function mutace
v genu koédujicim sodikovy kanal v srdci (SCN5A na chromozomu 3p21-23), ale jsou
identifikovany pouze u 20 % pacientl. Proto dalSi poruchy iontovych kanald mohou hrat roli
pfi onemocnéni (napf. zmény ve CACNA1c a CACNB2b vapnikovych kanalech). Primérny
vék diagndzy je 40 let a implantabilni kardioverter-defibrilator (ICD) je jedinou ucinnou
terapeutickou moznosti pro symptomatické pacienty se spontannim nebo farmakologicky
indukovanym vzorcem na EKG. Lokalni anestetika (zejména bupivakain), stejné jako
zvySeny vagovy tonus, horeCka, nedostateCna analgezie a dysbalance elektrolytd, mohou
u téchto pacientu vyvolat maligni arytmie.

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

Anesteziolog se mlze setkat s pacienty s potvrzenou definitivni diagnézou pfed zavedenim
ICD, stejné jako s pacienty s doposud neodhalenym syndromem pro nesouvisejici operace.

Typ anestezie

V souCasné dobé neexistuje jednoznaéné doporu€eni pro celkovou ani pro regionalni
anestezii.

Celkova anestezie muze byt provedena bezpeéné, jak inhalacni, tak balancovana s opioidy.
Klinické uc€inky halogenovanych latek na EKG a QTc interval jsou dodnes kontroverzni.
Nékolik autorl uvadi variabilni vzorce prodlouzeni (nebo zkraceni) QTc u téméF vSech
dostupnych inhalaénich anestetik coz muze vzbuzovat obavy o jejich bezpe€nosti kvuli
primarné proarytmickému ladéni pacientll. Dukazl, které doporucuji konkrétni agens, je
pomérné malo a jsou zalozeny na kliCovych studiich nebo kazuistikach. Ve vétsiné pfipadd
byl vS§ak sevofluran pouzit bez peroperacnich komplikaci.

Na zakladé experimentalnich zvifecich modelt mulze propofol ovliviiovat funkci srde¢niho
kalciového kanalu a podporovat zmény srdecni depolarizace, ktera je zakladem pro elevaci
ST segmentu u pacientd s Brugada syndromem. | kdyz jsou bolusy propofolu povazovany
za bezpecné, existuji rozporuplné zpravy o bezpecénosti kontinualnich propofolovych infuzi.
Ackoli néktefi autofi provadéli propofolovou TIVU bez komplikaci, doporu€uje se udrzovat
V pozdni fazi Propofolového infuzniho syndromu (PRIS) byl hlaSen EKG Brugada-like nalez.
K dneSnimu dni zlstava nejasné, zda PRIS a Brugada syndrom maji spolecnou
patofyziologii. Celkova anestezie na bazi propofolu by méla byt provadéna opatrné
u pacientu s probihajici sepsi, zhorSenou mikrocirkulaci, zvySsenymi hladinami endogenniho
nebo exogenniho katecholaminu.

Regionalni anestezii a neuroaxialni blokadu lze provadét s opatrnosti. Protoze lokalni
anestetika ovliviuji sodikové kanaly rovnéz v myokardu, jejich pouziti mize vyvolat zmény
na EKG a srde¢ni arytmie. Je tfeba se vyhnout lokalnim anestetikim s pomalymi
disociacnimi vlastnostmi (napf. bupivakain a ropivakain), protoZe bylo hlaSeno nékolik
komplikaci, zejména pfi provadéni epiduralnich infuzi. Lidokain je povazovan za bezpecny,
pokud je kombinovan s adrenalinem a uZivan v nizké davce. Je tfeba se vyhnout rychlé
absorpci do systémového obéhu a pouziti velkého mnozstvi lokalnich anestetik. Kdykoli je to
mozné, mély by byt upfednostiiovany periferni nervové bloky navigované ultrazvukem
pfed neuroaxialni/centralni blokadou. V pfipadé potfeby Ize dlouhodobéjsi analgezii vést
opakovanymi bolusy prostifednictvim zavedeného katetru.

Nezbytna doplfikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

PfestoZze je Brugada-like EKG velmi charakteristické (elevace segmentu ST = 2 mm,
vyklenuty typ bez izoelektrické linie s negativnimi vinami T v prekordialnich svodech
V1 az V3), neni vyluénym rysem syndromu a meély by byt vylou€eny jiné pfi€iny primarniho
onemocnéni srdce, které mohou mit podobny obraz na EKG (napf. ischemicka choroba
srdeCni, myoperikarditida, plicni embolie, disekujici aneurysma aorty, hyperkalémie
nebo hyperkalcémie, dystrofinopatie, blokdda levého Tawarova raménka). Jakmile budou
tyto stavy vylou€eny, méli by byt vSichni pacienti s diagnostickym typem EKG typu 1
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a/nebo s osobni anamnézou synkopy, zavrati, vertigem, nocniho agonalniho dychani
nebo zachvatl neznamého plvodu odeslani ke kardiologovi ke stratifikaci rizika.
Asymptomaticti pacienti s nejistym vzorcem na EKG (elevace segmentu ST <2 mm, bud
vyklenuty nebo sedlovity typ) maiji nizSi riziko arytmii. Méli by vSak byt dotazani, zda v jejich
rodinach jiz doSlo k nahlému umrti v mladém véku, a méli by byt nasledné odeslani
ke kardiologovi. Jakmile je pacient s Brugada syndromem identifikovan pfedopera¢né, méli
by byt vySetfeni na tuto nemoc i prvostupriovy pfibuzni. V pfipadé, ze pacient jiz ma ICD, je
treba zjistit model a nastaveni a daldi intraoperaéni management zafizeni provadét
pod dohledem vySkoleného I|ékafe. Pfedoperacni beta-blokatory by mély byt podany
po zvazeni benefitl a moznych rizik tykajicich se intraoperacni bradykardie, ktera mize byt
zesilena interakci s anestetiky.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Neni hlasena.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivati

NehlaSena. Promptni korekce dysbalanci kalcemie nebo kalémie po opakované transfuzi je
na misté, protoze tyto dysbalance mohou poskytnout podklad pro spusténi arytmie.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neni hlasena.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Komorova tachykardie u Brugada syndromu se obvykle vyskytuje béhem period bradykardie
a zvySeného vagového tonu. Anesteziologové by méli byt opatrni pfi intraoperacnim
polohovani, aby nedoslo k nechténé parasympatické stimulaci a reflexim.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Nehlaseno. Chinidin lze pouzit u pacientd s ICD a vicenasobnymi vyboji, v pfipadech
s kontraindikaci k implantaci ICD a u déti jako terapii k pfeklenuti ¢asu k zavedeni ICD
nebo jako jeho alternativu. Je tfeba peclivé sledovat QTc a je tfeba se vyhnout Iékim
prodluzujicim QT interval.

Anesteziologicky postup

Droperidol a fenothiaziny se nedoporuCuji ani jako sedativni premedikace, ani jako
antiemeticka profylaxe, protoZze vedly ke vzniku EKG zmén u pacientd s Brugada
syndromem.

www.orphananesthesia.eu 3



http://www.orphananesthesia.eu/

Benzodiazepiny byly pouzivany bez komplikaci jako soucast predoperacni premedikace.

Volba indukéniho agens neni rozhodujici. Jako indukéni latka byl pouzit thiopental sodny,
aniz by byly hlaseny néjaké problémy. Navzdory nékolika zpravam o nezadoucich ucincich
(elevace ST segmentu) jsou bolusy propofolu i etomidatu pravdépodobné bezpeéné. Uvadi
se, Ze ketamin vyviji Brugada-like EKG v pfipadé akutni intoxikace s mnohem vyS3imi
plazmatickymi hladinami, nez jaké se pouzivaji v bézné klinické praxi. Jakmile je vSak zvolen
ketamin, je nutné peclivé monitorovani srdce, zejména pfi sou¢asném pouzivani propofolu.

Ackoli byl sukcinylcholin pouzZivan k nervosvalové blokadé pfi intubaci, vyvolava obavy
z rizika bradykardie a hyperkalémie a nedoporucuje se. Nedepolarizujici myorelaxancia byly
pouzity bez jakékoli hlasené komplikace.

Pro uvod nebo udrzovani anestezie |ze pouzit inhalaCni anestetika, a to jak ve smési
O2-vzduch, tak ve smési O.-N.O. Ve vétsiné klinickych zprav byl sevofluran nejbéznéjsim
zvolenym agens.

Mezi kardiovazoaktivnimi léky bylo hlaseno, ze agonisté alfa-receptorti (napf. noradrenalin,
methoxamin, fenylefrin) zhorSuji elevaci ST segmentu nebo demaskuji Brugada EKG vzorec
u postizenych pacientd. Klonidin a dexmedetomidin také vyvolavaji obavy, protoZze mohou
vyvolat bradykardii. Vazopresory s dvojitou alfa- a beta-agonistickou aktivitou (dopamin) maiji
nepredvidatelné u€inky. Efedrin byl pouzivan bez komplikaci k 1éEbé peroperaéni hypotenze.
Beta-adrenergni latky (napf. isoproterenol, orciprenalin a dobutamin) mohou mit pfiznivy
ucinek jako antiarytmické léky. Za zminku stoji, ze infuze isoproterenolu s nizkou davkou
byla uspésné pouzita k 16éEbé pretrvavajici elevace segmentu ST a k lIéCbé elektrické boure.
Blokatory sodikovych kanalu tfidy IC (napf. flekainid, propafenon) a tfidy Il (amiodaron) jsou
kontraindikovany, protoze vyvolavaji srde¢ni arytmie.

Bé&hem operace by mély byt minimalizovany faktory, o nichz je znamo, ze ovliviuji
autonomni tonus, jako je lehka/pfili§ hluboka anestezie a nedostateCna analgezie. Je tieba
se vyvarovat bradykardie v dlisledku zvySené chirurgické stimulace. Je znamo, Ze horecka
a hypertermie zhorSuji EKG projevy Brugada syndromu a je tfeba jim zabranit, a to jak
bé&éhem chirurgického zakroku, tak po operaci. Hyperkalémie, hypokalémie, hyperkalcémie
a metabolickd acidéza mohou vyvolat elektrickou nestabilitu. Proto je tfeba usilovat
o0 homeostazu elektrolyt.

Antagonizace nervosvalové blokady je pfedmétem debaty. Neostigmin a pyridostigmin
mohou zvysit parasympatickou aktivitu a vyvolat bradykardii. Navic, zatimco néktefi autofi
uzivali neostigmin bez komplikaci, néktefi jini hlasi pfihody pfi probuzeni a doporucuji proto
pockat dokud nervosvalova blokada spontanné neodezni. Vyhybani se cholinergnim latkam
se doposud jevi jako obezfetné, i kdyz je pravdépodobnost komplikaci snizena sou¢asnym
podavanim atropinu nebo glykopirolatu. PFi pouziti steroidnich nedepolarizujicich
myorelaxans by byl i.v. sugammadex agens volby pro reverzi blokady. Byly pouzity az
4 mg/kg sugammadexu, aniz by byly hlaSeny zmény na EKG.

Nauzea a zvraceni jsou doprovazeny zvySenym parasympatickym tonem a je tfeba jim
zabranit. Intraven6zni antiserotoninergni latky (ondansetron, granisetron) a dexametason
jsou bezpecné.

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Standardni monitorovani by mélo zahrnovat: 5-svodové EKG s kontinualnim pravostrannym
prekordialnim sledovanim ST, pulzni oxymetrii a arterialni kanylaci. Monitorace invazivniho
krevniho tlaku umoznuje detekci srdeCni arytmie i v pfipadé soubéznych artefaktd na EKG
v disledku elektrokauterizace. Pfed zahajenim anestezie by mély byt nalepeny externi
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defibrilacni elektrody. Pokud je jiz ICD implantovan, mél by byt po dobu vykonu vypnut, aby
se zabranilo nevhodnému vyboji v disledku monopolarni chirurgické diatermie. U pacientd
zavislych na kardiostimulatoru by mél byt kardiostimulator/ICD pFepnut do rezimu
bez snimani (VOO nebo D00). Nicméné Cas straveny ve VOO nebo DOO by mél byt omezen,
aby se zabranilo moznému R-on-T fenoménu. Kardiostimulator/ICD by mél byt zapnut
a preprogramovan brzy po ukonéeni chirurgického zakroku. Doporucuje se pfitomnost
na problematiku vySkoleného Iékafe na operacnim sale. Defibrilaéni elektrody by mély zlstat
na misté, dokud se ICD znovu nezapne.

Dlrazné se doporuCuje sledovani télesné teploty, aby se =zabranilo horecce
nebo hypertermii. Kromé toho je monitorovani nervosvalové blokady nezbytné pro vhodnou
reverzi nebo antagonizaci pfi emergenci v anestezii. Aby se minimalizovala autonomni
nerovnovaha v disledku nedostate¢né hloubky anestezie, néktefi autofi doporucuji pouziti
BIS nebo Entropie.

Mozné komplikace

Elevace ST segmentu nebo jeji zhorSeni a zZivot ohroZujici arytmie, jako je rychla polymorfni
VT a VF se srde¢ni zastavou, se mohou vyvinout v dusledku bradykardie, hypertermie,
hyperkalémie, nervovych reflexd zprostfedkovanych chirurgickym drazdénim, zvracenim,
interakci mezi vySe uvedenymi léky nebo jako jejich kombinace. VSimnéte si, Ze arytmie jsou
za téchto rizikovych podminek pravdépodobnéjsi, ale mohou se objevit i bez jejich
pfitomnosti. Tam, kde je pozorovano trvalé zvySeni ST segmentu nebo zhorSeni jiz
elevovaného segmentu ST, byla nizka infuze isoproterenolu (0,15 pg/min) hlasena jako
ucinna pfi obnové predchoziho nalezu na EKG.

Pooperacni péce

Stejné jako u jinych procedur, zavisi mira poopera¢ni péfe a monitorace na konkrétnim
chirurgickém vykonu, na perioperacnich komplikacich a pfedoperanim stavu pacienta.
PFijeti pacienta na ARO neni povinné. Pooperacni monitorovani kazdého pacienta (véetné
pacientd s ICD) by vSak mélo zahrnovat nepfetrzité sledovani EKG po dobu nejméné
24-36 hodin. Neéktefi autofi tedy navrhuji kratkodoby pobyt na kardiologickém oddéleni
nebo na koronarni jednotce.

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

zpusobené samotnou nemoci a poskytujici nastroj k rozliseni mezi vedlejsim ucinkem
anesteziologického postupu a projevem nemaci

Nouzové situace zplsobené nemoci byly popsany dfive.

Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezie se doporuCuje pouze u nizkorizikovych operaci a v pfipadé,
Ze by nebyly podavany potencialné arytmogenni 1éky.
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Porodnicka anestezie

Brugada syndrom je 8krat €ast&jsi u mladych muzu nez u zen. K dispozici je tedy jen malo
udaju o anesteziologické praxi v porodnické oblasti. Spontanni porod se zda byt bezpecny
u pacientek s Brugada syndromem. Opioidy Ize pouzivat s divérou, a to jak pro intratekalni
podani, tak pro epiduralni infuzi. Bupivakainu a ropivakainu je tfeba se vyhnout, kdykoli je to
mozneé. Bylo v8ak popsano subarachnoidalni nekomplikované pouziti 0,5 % bupivakainu
pro cisarsky fez. Vzhledem k velkému mnozstvi lokalniho anestetika, které by mélo byt
pouzito, a kvdli riziku systémové absorpce je tfeba se radeéji vyhnout epiduralnim infuzim
bupivakainu a ropivakainu. V tomto pfipadé by byl lidokain (s opioidy nebo bez nich) Iékem
volby. Zatimco ergotaminové alkaloidy jako uterotonické latky se nedoporuduji, uzivani
oxytocinu se povazuje za bezpecné. Hypotenze v pribéhu operace by se méla lécit
intravendznim podavanim tekutin a efedrinu, i kdyz fenylefrin byl pouzit také bez komplikaci.
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