orphan Y

Doporuceni pro vedeni anestezie

u Crouzonova syndromu

Nazev nemoci: Crouzonlv syndrom
ICD 10: Q75.1
Synonyma: Kraniofacialni dysost6za, syndrom prvniho Zaberniho oblouku

Souhrn o nemoci: Crouzonlv syndrom je vrozena vyvojova vada charakterizovana
pfed&asnym uzavérem (synostézou) koronarniho $vu, méné Casto sagitalniho a lambdového
Svu. To ma za nasledek dysmorfni vzhled lebky a obli¢eje s vysokym Eelem, oplosténym tylem
a brachycefalii. Kromé kraniosynostdézy maiji postizené déti Casto abnormalni spojeni kosti
baze lebni a kosti obliCeje. To ma za nasledek hypoplazii maxily, klenuté patro a mélké orbity,
coz zpusobuje vyrazny exoftalmus.

Vyskyt Crouzonova syndromu pfipada zhruba na 1 z 25 000 narozenych déti. Podkladem je
mutace v receptorech pro ristové faktory fibroblastiu (FGFR — fibroblast growth factor receptor,
2 geny na 10. chromozomu) (1). Mlze se jednat o autosomalné dominantni onemocnéni,
vzacné jde o spontanni mutaci. 3x ¢astéji se vyskytuje u muzd. Klinicky obraz se mize znaéné
liSit. Od nepatrnych zmén rysG vobliCeji az po zavazné dysplazie s
vyznamnymi komorbiditami.

PfedCasna synostdza lebeCnich Svii mlize mit u rostoucich déti fadu rdzné zavaznych
nasledkd. Kombinace snizeni intrakranialni kapacity a rostouci mozkové tkané muaze vyustit
ve zvyseni intrakranialniho tlaku, atrofii optického nervu, hluchotu, epilepsii a vzacné mentalni
postizeni. Rozsahlé dysostézy oblicejovych kosti, krénich obratll a navazujici abnormality
mékkych tkani mohou postihnout i stavbu hornich cest dychacich. U Crouzonova syndromu je
proto Casta obstrukéni spankova apnoe (OSA). Objevuji se i abnormality patefe spojené
s omezenym pohybem krku, co spole¢né s obstrukci nosu a faryngu znamena, ze bychom
méli u pacientl oCekavat zvySené riziko obtizného zajisténi dychacich cest (2;3).

CrouzonlQv syndrom mulze byt asociovany s perzistujicim ductus arteriosus (PDA) a
s koarktaci aorty (AoC). Crouzonuv syndrom patfi spoleCné s Apertovym a Pfeifferovym
syndromem k nejlépe rozpoznatelnym syndrom(m zpulsobujicim kraniosynostézu.

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

MoZna Spatna diagnoza




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

U déti s Crouzonovym syndromem jsou typické korekéni kraniofacialni neurochirurgické
vykony. Pokud je to mozné, tyto velké vykony se odkladaji az do pozdniho kojeneckého véku,
kdy je Iépe rozvinuty rist kosti.

V novorozeneckém obdobi jsou €astéjSi vykony nekraniofacialni, napf. tracheostomie nebo
zavedeni ventrikulo-peritonealniho shuntu. Pokud je nutné provést kranialni dekompresi,
pfistupuje se k rozSifeni zadni klenby uz v prvnich Sesti mésicich Zivota ditéte.

K ochrané orbity pfed subluxaci se planuji frontoorbitalni rekonstrukce. Komplexni hypoplazie
lebecni klenby, orbit a stfedu obli¢eje mlze vyzadovat komplexni vykony jako je frontofacialni
rekonstrukce (tzv. Le Fort Il osteotomie) nebo distrakéni osteogeneze aplikaci RED ramu
(rigid extraction device). V pfipadé zavazné hypoplazie jsou tyto vykony indikovany dfive.

Zminéné rekonstrukéni vykony by mély byt sméfovany do specializovanych center. Jedna se
o rozsahlé chirurgické vykony, které vyzaduji zkuSeny personal a vybaveni, jak béhem
anestezie, tak i v ramci pooperacni péce.

Pacienti s perzistujicim ductus arteriosus a s koarktaci aorty mohou byt indikovani ke
kardiochirurgickému vykonu.

Samoziejmé se muzeme s pacienty setkat i v pozdéjSim véku u jakéhokoliv chirurgického

vykonu, u diagnostickych vykonl nebo u mensich chirurgickych vykon( vyzadujicich
analgosedaci z divodu mentalniho postizeni.

Typ anestezie

Nejsou znamy zadné kontraindikace anestetik, pouzit mizeme celkovou i regionalni anestezii.
Vyhnuti se pouziti celkové anestezie a opioidd muze byt vyhodné u pacientl s obstrukci
dychacich cest (napf. obstrukéni spankova apnoe — OSA). Jsou popsany pfipady s uspéSnym
pouzitim neuroaxialni blokady (5), nicméné pfitomnost skoliézy mize pouziti této techniky Cinit
obtiznym.

Kvdli riziku obtizného zajisténi DC a obstrukci hornich cest dychacich neni vhodné pouziti
inhalacniho Uvodu do anestezie.

V pfipadé zvy3Seného intrakranialniho tlaku (ICP) neni doporuené pouZiti oxidu dusného. Je
také vhodné vyhnout se jakémukoliv dalSimu zvySovani ICP.

V rozvinutych zemich vétSina dospélych pacientd podstoupila korekéni kraniofacialni vykony

v détském véku, anestezie u nich tedy nemusi byt spojena s komplikacemi. Naopak
v rozvojovych zemich mizeme narazit na dospélé s neléCenym zavaznym onemocnénim.

Nezbytna doplikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

Béhem dukladného predanesteziologického vysSetfeni je zasadni vSimat si znaku, které by
mohly predikovat obtizné zajiSténi dychacich cest. MozZnosti zajiSténi dychacich cest
alternativni metodou (laryngealni maska, laryngealni tubus) by mély byt dikladné posouzeny
(otevieni ust?).
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V ramci osobni, chirurgické nebo anesteziologické anamnézy je potfeba patrat po klicovych
dalezitych informacich: popis chrapani a / nebo spankové apnoe, obtizna ventilace maskou,
pouziti pomucek k zajisténi dychacich cest. Takové znalosti pomuzou vést anesteziologicky
management nebo sméfovat dalsi vySetieni.

Korek¢ni kraniofacialni vykony je tfeba povaZovat za opravdu rozsahlé operace, doporucuje
se tedy rozSifena predoperaéni pfiprava v souladu s mistnimi pracovnimi postupy (krevni
odbéry v€etné koagulaCnich parametrd, objednani krevnich derivatl, planované pooperacni
pfijeti na luzko intenzivni péce atd.).

U pacientll se suspektnim nebo prokazanym PDA nebo AoC bychom méli provést
echokardiografické vySetfeni a zhodnotit pfitomnost srde¢niho selhani, event. mizeme
pacienta konzultovat s détskym kardiologem.

ProSetiete i pfitomnost epileptickych zachvatl event. uzivani antikonvulzivni medikace.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Pfi anestezii déti a dospélych s Crouzonovym syndromem je vhodné piedvidat a byt
pfipraveny na obtizné zaijisténi dychacich cest. U déti mize nastat obstrukce DC jiz béhem
uvodu do anestezie diky jazyku, ktery obturuje hypoplastickou ustni dutinu. Proto v uvodu
potfebuji pouziti pomucek jako je nosni nebo ustni vzduchovod, popf. laryngealni maska nebo
tubus. Dolni Celist neni vétsinou onemocnénim ovlivnéna, laryngoskopie je diky tomu vétsinou
proveditelna.

Nicméné muizou nastat i situace, kdy je laryngoskopie slozitéj$i. Po distrakénich vykonech,
které umoznuji podporu spravného vyvoje stfedni Casti obliCeje a délaji se kvili zvétSeni
nasofaryngealniho prostoru, se mize vyskytnou obtizna laryngoskopie zejména operace, pfi
které se ram odstrafiuje. K tomu muze dojit i pokud byla laryngoskopie b&éhem vykonu, pfi
kterém se ram nasazoval, bez komplikaci (6). U déti s nasazenym RED ramem musime myslet
na dalSi specifickou situaci: béhem uUvodu do anestezie neni mozné konvencni drzeni
obliCejové masky. V pfipadé potfeby Ize zkusit otocit obli¢ejovou masku ,vzhlru nohama“,
pokusit se tak zajistit t&sny kontakt a umoznit pfetlakovou ventilaci. V téchto pfipadech mize
byt laryngoskopie také omezena, laryngealni maska by méla byt pfipravena jako zalozni
reSeni.

Anesteziolog by mél byt seznameny s rychlym sejmutim RED ramu v pfipadé urgentni situace
(4). To lIze provést ustipnutim horizontalnich dratd, nasledné s pomoci Sroubovaku odstranit
zbyvaijici Srouby a vertikalni centralni dil. Odpovidajici nacini musi byt dostupné pro pfipad
potfeby.

Pfed uvodem do anestezie je nutné mit domluvenou kvalifikovanou pomoc v blizkosti, to
znamena druhy zkuSeny anesteziolog a Iékaf ORL. V blizkosti by mélo byt i vybaveni
k obtiznému zajisténi dychacich cest: nosni a ustni vzduchovody riznych velikosti, laryngeaini
masky, videolaryngoskop, koniotomicky set a bronchoskop k fibrooptické intubaci. Pfed
uvodem do anestezie pfipravte pomucky k zajisténi dychacich cest odpovidajici velikosti.
Zajisténo by mélo byt i kompletni monitorovani pacienta, napf. podle pokynt Association of
Anaesthetists of Great Britain and Ireland (7). (pozn. editora (v nasich podminkach je potreba
se Fidit aktualnimi doporudenimi CSARIM)).

V pfipadé jakychkoliv pochybnosti, je k zajisténi dychacich cest jako prvni volba vhodna
fibroopticka intubace pfi védomi.
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Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Crouzonlv syndrom neni asociovany s hemoragickou diatézou, neexistuji ani dukazy o
specifickych potizich pfi podavani transfuznich pfipravkd. Nicméné operace v kraniofacialni
oblasti mohou byt spojeny se zna¢nou krevni ztratou, pfedevsim béhem dlouhych vykont a u
menSich déti (8). Prfed operaci bychom méli mit k dispozici vySetfeni krevniho obrazu,
koagulaéni vySetfeni a pfipraveny krevni derivaty. Popsano je i pFfedoperacni uZziti
erytropoetinu a pfipravku s zelezem.

Potfebu podani krevni transfuze lze uc€inné periopera¢né redukovat rdznymi opatfenimi:
pouziti antifibrinolytik, infiltrace rany adrenalinem nebo pouziti cell saveru (9). Pravidelné
odbéry krevnich plyni a tromboelastometrie (TEG) mohou pomoci s managementem
podavani tekutin a krevnich derivatid. Kromé erytrocytt bude pravdépodobné nutné i pouziti
Cerstvé mrazené plazmy, kryoprecipitatd nebo trombocytl. Vyhodna muaze byt i spoluprace
s détskym hematologem pfed nebo béhem vykonu.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

V porovnani s béznou populaci neni zadny dikaz o zvy$eném riziku vzniku perioperacni
trombembolie.

Zvlastni opatreni pii polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Mimofadna péce musi byt béhem vykonu vénovana ochrané ocli pacienta. Pacienti mivaji
exoftalmus a dovieni o€nich vi¢ek mlze byt problematické. Jsou potfebné zvih€ujici ocni
pFipravky a opatrna aplikace krycich polstarka. Nejsou dikazy o zvySeném riziku vzniku
zlomenin nebo koznich |ézi, s pacienty mizeme tedy manipulovat se stejnymi opatfenimi jako
u bézné populace.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Nejsou znamy.

Anesteziologicky postup

Pokud mame zajisténé dychaci cesty, mlizeme vést anestezii inhalacné i intravendzné. Pouziti
multimodalni analgezie zahrnujici i lokalni infiltraci mGze u pacientd s OSA pomoci snizit davku
opioidd. Na konci vykonu v kraniofacialni oblasti bychom meéli dfive, nez pfistoupime k reflexni
extubaci, znovu zkontrolovat dychaci cesty.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Na zakladé typu vykonu volime i rozsah zaji$téni pacienta a rozsah doplfiujici monitorace.
Vykony v kraniofacialni oblasti vyzaduiji periferni zilni katetr s velkym prisvitem nebo centralni
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Zilni katetr, invazivni monitorovani krevniho tlaku a katetrizaci mo¢ového méchyfe. Pravidelné
odbéry krevnich plynt a koagulace (TEG/ROTEM) mohou pomoci s managementem podavani
tekutin a krevnich derivatd. U jinych chirurgickych vykonl muze arterialni linka pomoci
s monitorovanim vymeény plynt v obdobi poopera&niho zotavovani.

Mozné komplikace

Pacienti s Crouzonovym syndromem a suspektni nebo potvrzenou spankovou apnoe nemusi
tolerovat anesteziologicke techniky spojené se spontanni ventilaci. Je to diky tomu, Ze celkova
anestezie spole¢né s efektem opioidl zplsobi posun disociacni kfivky CO, doprava. Po
zajisténi DC by méla byt pouzita pretlakova uméla plicni ventilace. Zvazte i pouziti kratkodobé
pusobicich anestetik (napf. desfluran, remifentanil, propofol) k usnadnéni navratu obrannych
reflextl a spontanni ventilace na konci anestezie. Nepouzivejte benzodiazepiny!

U kraniofacialnich vykonu stejné tak jako u ostatnich vykonu, kde nema anesteziolog pfimy
pfistup k hlavé, budte po celou dobu ostraziti, sledujte znamky mozné endobronchialni
intubace, dislokace kanyly, rozpojeni okruhu nebo ucpani kanyly sekrety &i krvi. Jiné
intraoperacni projevy typické pro tuto nemoc nejsou znamé.

Pooperaéni péce

U déti s Crouzonovym syndromem je riziko vzniku obstrukce dychacich cest. Kombinace
poruchy védomi, vysokych davek opioidd, skrytych poruch dychani ve spanku a pfitomnost
otokd mékkych tkani mize byt rizikova. Post-extubaéni obstrukci dychacich cest mizeme
vyresit jednoduchymi ukony jako je odsani sekretl nebo prosty zaklon hlavy. Pouziti nosniho
vzduchovodu, pokud je na pracovisti k dispozici, byva také efektivni. Détem, které pfed
vykonem pouzivaji nosni nebo obli¢ejovy CPAP, bychom ho méli zajistit i v pooperacnim
obdobi.

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

Nejsou hlaseny.

Ambulantni anestezie

Pro ambulantni anestezii mohou byt vhodni pacienti s Crouzonovym syndromem bez
komorbidit (napf. OSA), pacienti s mirnymi projevy onemocnéni nebo pacienti po uspésné
korek&ni kraniofacialni operaci. ZvySena pozornost se doporuCuje u pacientd s OSA,
pfedevSim u vykonu, které vyzaduji pouziti opioidd.

Porodnicka anestezie

Crouzon(v syndrom nebyva spojovany s komplikacemi béhem téhotenstvi.

Nejsou kontraindikace k pouziti neuroaxialni blokady, ale skolibza mize ¢&init jeji provedeni
obtiznym.

Pokud je nutna celkova anestezie, otok hornich cest dychacich mlze branit ventilaci
obli¢ejovou maskou a provedeni laryngoskopie. Je proto u této skupiny pacientek zvlasté
dilezité zvazit fibrooptickou intubaci pfi védomi (10).
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