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Doporuceni pro vedeni anestezie
u Bulézniho pemphigoidu

Nazev nemoci: Bul6zni pemphigoid

ICD 10: L12.0
Synonyma: Bullous pemphigoid (BP)

Souhrn o nemoci: Buldézni pemphigoid je ziskana, chronicka, puchyfnata, autoimunitni,
subepidermalni, buldézni choroba, pfi které vznikaji autoprotilatky proti komponentam bazalni
membrany kize.[1] Je charakterizovana tvorbou koznich bul na kdZi a sliznicich. Patogeneze
zahrnuje migraci zanétlivych bunék do subepitelidlnich tkani diky aktivaci komplementu
zpUsobenou reakci autoprotilatek. Incidence BP v zapadnim svété je 6-7 pripadud
na 1 000 000 ro¢né&. Casto postihuje starsi osoby nad 60let a je vzacné u déti, ackoli bylo jiz
také popsano.

Jednou z variant je jizevnaty pemphigoid, ktery obvykle postihuje sliznice orofaryngu,
spojivky, nosohltan, hltan, jicen, genitalie a anus. Buldézni erupce jsou nasledovany zjizvenim

[3].

Klinicky dochazi ke stfidani exacerbaci a remisi. Diagnostika je zaloZzena na klinickém
obrazu, histopatologickém vysSetfeni, pfimé a nepfimé imunofluorescencni mikroskopii kiize
v blizkosti lézi (DIF), analyzou postizenych oblasti a/nebo prikazem cirkulujicich
protilatek.[4].

Jsou popsany asociace s dalSimi autoimunitnimi kozné-bul6znimi onemocnénimi jako
pemphigus, pemphigoid, epidermolysis bulosa acquisita, dermatitis herpetiformis Duhring,
linearni imunoglobulin-A choroba a mnoho&etnym autoimunitnim syndromem. Nedavné
kazuistiky poukazuji na asociaci se ziskanou Hemofili A (AHA). Mechanismus je nejasny,
jsou popsany mozné vztahy 2 autoimunitnich onemocnéni. Je zaznamenano 17 pfipadt BP
asociovaného s AHA u pacient( ve véku 24-88 let.

Asociace BP s malignitami je pfedmétem debaty bez jasného zavéru. | pfes nékolik kazuistik
a studii jistota stéle chybi. Ogawa a kol. zjistil signifikantné vys&i incidenci malignit u pacientu
s BP.[7]. Jini asijSti autofi také popsali vy$Si vyskyt malignit u jejich pacientt [8], ackoli jiné
studie na severoameri¢anech neprokazaly statisticky vyznamnou asociaci [4].

K 1éCbé se uzivaji kortikosteroidy, imunosupresiva a obcCas antibiotika, pokud dojde k rozvoji
infekce. Casna stadia onemocnéni mohou byt zvladnuta topickymi kortikosteroidy, ovéem
pokrocilé onemocnéni vyzaduje systémové podani. V pfipadé, kdy jsou kortikosteroidy
kontraindikovany, probiha lé€ba samotnym tetracyklinem nebo v kombinaci s kyselinou
nikotinovou (niacin, vitamin B3). Druhou linii 1éCby jsou cytotoxické léky (azathioprin
a methotrexat). Vysoké davky i.v. imunoglobulini (IVG) jsou indikovany u rezistentnich
pacientu.




Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagn6za

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

Pacienti mohou podstupovat jak elektivni, tak akutni operace. Casto se jedna o operace
navracejici funkci deformovanych €asti téla, napfiklad striktury hrtanu, jicnu a v oblasti oka.
Akutni vykony zahrnuji laparotomii (kvali gastro-duodenalni ulceraci), nebo cisafsky fez,
zajisténi dychacich cest sekundarné kvuli strikturam hrtanu, ortopedické operace nebo jiné
elektivni vykony [11,12].

Jakmile dojde ke stendze hrtanu, mohou byt tfeba opakované endoskopické laserove excize
jizevnaté tkané k zajisténi adekvatni priichodnosti dychacich cest [13].

Typ anestezie

Nejsou zadna platna doporuceni pro volbu celkové &i regionalni anestezie.

Jsou popsany pfipady nékolika BP pacientd s celkovou anestezii zalozené na podani
ketaminu bez orotrachealni intubace a za spontanni ventilace pacienta. Tento postup vede k
rychlému Gvodu, zachovani reflexd dychacich cest a minimalnimu poskozeni obliceje a
hornich cest dychacich.

| pres obavy 2z poSkozeni dychacich cest muze byt celkova anestezie
s orotrachealni intubaci povazovana za bezpecnou pro tyto pacienty [14]. Orotrachealni
intubace byla popsana u 131 pacientd s podobnym onemocnénim, epidermolysis bulosa
dystrophica, bez per- a pooperaéni obstrukce dychacich cest [15].

Kdykoli je tfeba celkova anestezie s bezpeCnym zajisténim dychacich cest
(intubace/laryngealni maska), je tfeba postupovat Setrné, napfiklad uchycenim kanyly
mékkou bandazi namisto lepici pasky. U pacientd s popsanymi intraoralnimi Iézemi je

z téchto lézi [16].

Uziti regionalni anestezie je kontroverzni, jelikoz je zde riziko tvorby puchyfd v misté
zavedeni. V pfipadé zavedeni epiduralniho katetru jsou potize s jeho fixaci ke kzi. Uziti
regionalnich technik za ucelem vyhnuti se celkové anestezii a manipulaci s dychacimi
cestami je téz popisovano [17,18]. Méli bychom se vyhnout uziti pasky na velké plose kize
k fixaci epiduralniho katetru. Byly popsany pfipady subarachnoidalni anestezie u cisafského
fezu, kdy se vyhybame infiltraci mista zavedeni [19].

Snazime se vyhnout neuroaxialnimu podani opioidll, protoze jsou asociovany se svédénim,
a to pfedevsim morfin [20].

Nezbytna doplfikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

o Kompletni krevni obraz u pacientd na Iécich typu kortikostreoidy a azathioprin.

e Mé&Feni sérovych elektrolytl, pfedevSim drasliku a sodiku, jelikoZz draslik muze byt
ztracen skrze kozni léze, coz vede k hypokalémii. Hladiny sodiku mohou byt
postizeny kvuli ztraté tekutiny puchyfi a dehydrataci.

e P¥i supraglotickém postizeni prichodnosti dychacich cest vyuzivame testy plicnich
funkci (spirometrie).
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Jaterni testy u pacientdl na imunosupresivech.

Hladiny sérovych proteinl u pacientd s puchyfi v Ustech, ktefi jsou v riziku malnutrice.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Problémy s dychacimi cestami:

Pacienti s rozsahlym tracheobronchialnim postizenim mohou mit dusnost a kaSel
[22].

Stridor u pacientl s vezikularnimi erupcemi vedoucimi k jizvam, které obturuji horni
dychaci cesty.

Preexistujici buly v astech mohou omezovat schopnost otevrit Usta.
Riziko obtizné intubace kvili zuzeni priiméru hrtanu.
Riziko krvaceni sekundarné kvuli manipulaci s dychacimi cestami.

Riziko tvorby dalSich bul diky laryngoskopii a orotrachealni intubaci.

Zaijisténi dychacich cest:

Preferujeme intubaci sty pfed intubaci nosem.

K zamezeni kontaktu oblicejové masky s oblicejem aplikujeme krém s 1%
hydrocortisonu a vazelinou napusténou gazu, abychom se se vyhnuli riziku tvorby
dalSich bul [23].

Snazime se vyhnout pouziti vzduchovod.

Uzivame endotrachealni kanylu mensi velikosti, nez je pfedpokladano.

Trachealni kanyly by mély byt zajistény obvazem z mékké tkaniny.

Odsavaci katétry by mély byt dobfe lubrikovany a saci tlak by mél byt udrzovan nizky.
Tracheostomie v lokalni anestezii je indikovana, pokud jsou horni dychaci cesty

postizeny tézkou ulceraci, adhezemi deformujicimi Ustni sliznice, epiglottis a
fibrinovymi nalety hlasivek [24].

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivata

PFfi BP jsou autoprotilatky namifeny proti hemidesmozomum BP 180 3 a BP 2304 [25].
Efektivni 1éEbou buléznich onemocnéni véetné BP je terapeuticka plazmaferéza [26].
Neexistuje dukaz, Ze BP je modifikovan krevni transfuzi [25].
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Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neexistuje informace o zvlastnich opatfenich pro antikoagulaci béhem BP.

Zvlastni opatieni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Polohujeme se zvySenou opatrnosti, abychom predesli poSkozeni tfenim a tlakem. Nejlepsi

je nechat pacienty se napolohovat na operac¢nim stole samotné, coz snizuje tlakem a tfenim
indukované poskozeni. Povle€eni a kryti by mélo byt bez zahybu. Na paty a lokty aplikujeme
kousky gazy namocené v hydrocortisonovem krému a vazeliné. [14]

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

BP nevykazuje interakce s anestetiky, ovSem ucinek maze byt ovlivnén dalSimi léky uzitymi
perioperacné. Mezi tyto léky patii furosemid, ibuprofen, ACE inhibitory, metronidazol,
spironolakton a néktera antibiotika (ampicilin, cefalosporiny) [27]. Neuroaxialnimu podani
opioidl se snazime vyhnout, jelikoZ zpusobuji svédéni a zhorSuiji stav kiize.

Anesteziologicky postup

Dusledky pro zajisténi dychacich cest byly jiz probrany. DalSimi body jsou:

o Pokud pacient bézné uziva kortikosteroidy, podame predoperacéné loading davku.
e P¥i ochrané oci neuzivame lepici pasku.

e V nékterych pfipadech muaze byt komplikované zajisténi periferniho i.v. pfistupu,
pak muze byt indikovano zavedeni CVK, v&etné fixace stehy.

e Uziti infiltrace lokalnimi anestetiky je kontraindikovano kvuli riziku poSkozeni klize
a tvorby bul.

e Pri subarachnoidalni anestezii upfednostfiujeme nepostizené okrsky kuze.

e P¥i obtizné intubaci se vyhybame svalovym relaxanciim. Je doporuc¢eno pouzit
smés kysliku s plynem s nizkou hustotou (jako helium, pokud je dostupné) ve
smési 20 % O, a 80 % He, abychom jsme snizili turbulentni proudéni)

o P¥i spontanni ventilaci bychom méli vyuzit polyethylenovou kapuci na hlavu.

e Opioidy, thiopental a propofol mohou byt pouzity bez komplikaci.

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Béhem nalepovani EKG elektrod, €i zavadéni i.v. a arterialnich linek se snazime vyhnout
tfeni a tlaku. l.v. a arterialni katetry by mély byt fixovany pomoci stehl a/€i obvazu [26].
Nemély by se pouZzivat lepici pasky. Manzety na tlak dostatecné vypodlozime. Néktefi autofi
preferuji pfimou monitoraci krevniho tlaku oproti nepfimé. Vyhnéte se zavadéni teplotnich
¢idel do nosni €i ustni dutiny.
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Mozné komplikace

NesSetrné zachazeni muze vést k tvorbé& novych bul a krvaceni z obnazenych oblasti.
Buly se mohou tvofit v pridus$nici, kvali mechanickému kontaktu s obturaéni manzetou [28].

V zuzenych oblastech hrtanu se mlze diky ventilaci vysokym tlakem vytvofit podkozni
emfyzém [29].

U pacientt s BP dochazi v traumatizované oblasti k tvorbé novych lézi
i na mistech, kde dfive nebyly. Toto je znamo jako Koebnerslv fenomén [30].

Pooperacni péce

Vyhnéte se na konci operace odsavani z hltanu naslepo.

Extubace by méla byt Setrna. Pacienta nasledné sledujeme, zda nevznikne stridor, nové buly
¢i jiné dychaci potize.

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

Komplikace Ize oCekavat, pokud se jizevnaty pemphigoid nachazi v dutiné ustni, na epiglottis
a na hlasivkach. U pacientl se v dusledku zuzeni vstupu do hrtanu mize objevit stridor
a dusnost. Obstrukce dychacich cest je zfeteln&jSi v inspiriu, jelikoz jsou stény glottis
pfitahovany k sobé diky negativnimu intratrachedlnimu tlaku. V nékterych pfipadech je tfeba
vytvofit pfed vykonem tracheostomii.

Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezie je mozna pouze u pacientl s BP bez poskozeni sliznic.

Porodnicka anestezie

Téhotenstvi muze zvyraznit a zhorsSit pribéh BP predevSim béhem 1. a 2. trimestru.
PfedevsSim ve 3. trimestru se mlze klinicky obraz zlepSit diky zvySené endogenni tvorbé
kortikosteroid choriem. V mistech aplikace regionalni anestezie se mize uchytit infekce se
vznikem sepse. K zavedeni vstupu do lumbalni oblasti doporu€ujeme vyuzit okrsky kuze
bez 1ézi.

Jsou publikovany pfipady cisafskych fezl, kdy je vyuzito single shot subarachnoidalni
anestezie, ackoli celkova anestezie nebyla kontraindikovana pfi intaktnich sliznicich. [19]
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