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Doporuceni pro vedeni anestezie
u Dyke-Davidoff-Massonova syndromu

Nazev nemoci: Dyke-Davidoff-Massondv syndrom

ICD 10: Q04.3
Synonyma: Mozkova hemi-atrofie; Mozkova hemi-hypoplazie

Souhrn o nemoci: Dyke-Davidoff-Massoniv syndrom je extrémné vzacné neurologické
onemocnéni, které se vyskytuje s vétsi frekvenci v détské populaci. Bylo popsano tfemi Iékafi Dykem,
Davidoffem a Massonem v roce 1993, ktefi zaznamenali Udaje o pacientech s obli¢ejovou asymetrii,
kontralaterdlni hemiparézou, zdchvaty a mentdlni retardaci a s pneumatoencefalografickym nalezem
na rentgenovém zobrazeni lebky. Onemocnéni mirné prevazuje u chlapcl. Hlaseny byly také pfipady
dospélych pacientd, ackoli velmi ojedinéle. Hlavni pficiny tohoto vzacného syndromu jsou bud
vrozené (cévni okluze in utero) nebo ziskané (perinatdlni hypoxie, intrakranialni krvaceni a infekce).
Pro stanoveni diagndzy je nutné CT a MRI zobrazeni mozku.

Literatura tykajici se anesteziologickych Uvah pro tento syndrom je spora.

Diferencialni diagnostika zahrnuje Sturge-Weberdv syndrom, Fishmandv syndrom, germinom
z bazalnich bunék, Silver-Russellv syndrom, linearni nevus syndrom a Rasmussenovu encefalitidu.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnoza

“ Vice informaci o nemoci, referenénim centriim a organizacni informace naleznete
na webu Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Pacienti s Dyke-Davidoff-Massonovym syndromem se mohou k oSetfujicimu anesteziologovi dostat
pro jakykoli druh planované nebo urgentni operace. VétSinou se jedna o détské pacienty. Vzhledem
k vyskytu rekurentnich zachvat(i a hemiparéze jsou tito pacienti nachylni k paddm, a tedy se u nich
mohou objevit ortopedickd zranéni. Nutnost chirurgického zdkroku muZe byt pro zlomeniny,
paklouby, kontraktury nebo nékdy i neurochirurgické vykony. Vzacné nékolik pacientl podstoupi
hemisferektomii k odstranéni zachvatl rezistentnich na terapii (Uspésnost 85 % u peclivé vybranych
pacient().

Typ anestezie

Poskytovani anestezie pacientlim s Dyke-Davidoff-Massonovym syndromem miozZe byt docela
naroc¢né. Neexistuje Zadna literatura tykajici se anestetickych dvah o tomto vzdcném syndromu. Pfi
mentalni retardaci mGzZe byt obtiZzné dosahnout spoluprace pacientl k regiondlni anestezii nebo
intravendzni kanylaci. Celkovou i regionalni anestezii Ize podat za vhodnych preventivnich opatfeni.
Preferovanou technikou by u téchto pacientl byla celkova anestezie nasledovana ultrazvukem
navadénou regionalni nervovou blokadou.

U pacientl s opozdénym vyvojem byva kanylace Zily narocna. K zajisténi cévniho vstupu je
pro zvyseni Uspésnosti doporuceno pouzivat ultrazvukovou navigaci. Deformity patefe mohou rovnéz
ztizit provedeni a zhorsit UCinek centralni neuraxidlni blokady. Léky uzivané pfi kiecich, hemiparéze
a poruchach uceni se mohou vzajemné ovliviiovat s anestetiky. Vétsina antikonvulziv jsou induktory
enzym(. Néktefi pacienti uzivaji Iéky na psychiatrické poruchy, jako je schizofrenie.

Nezbytna doplrikova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

Pokud jiZz nebylo provedeno dfive, je ve vSech téchto pfipadech nezbytné provést neurologické
zobrazeni, které ukdZe atrofii nebo hypoplazii jedné z mozkovych hemisfér. Méla by byt zjiSténa
anamnéza mozného poskozeni mozku ve fetalnim obdobi ¢i v éasném détstvi, stejné tak je nutné tak
patrat po trombofilii matky (v pfipadé, Ze se jednd o vrozeny stav). Je tfeba vyloudit jiné pficiny
mentalni retardace. Musi byt provedeno objektivni vysetfeni priCiny zachvatl a predoperacné je
potieba zahajit adekvatni Ié¢bu epilepsie. Kromé standardnich predanestetickych vysetfeni zvazime
také provedeni rentgenového snimku lebky, kontrastni CT (CECT) mozku a elektroencefalografii. MRI
(magneticka rezonance) mozku muZe upozornit na zmény v mozkové hemisféfe i v kostnich
strukturdach a rozlisit tak mezi ziskanym a vrozenym Dyke-Davidoff-Massonovym syndromem:
v pripadé vrozené pri¢iny onemocnéni jsou kontralateralni mozkové struktury posunuty smérem
k postizené strané. K ozfejmeni stupné hemiparézy (hloubky motorické/sensorické ztraty) je nutné
provést kompletni neurologické vysetreni. Ve vybranych pripadech je mozné stanovit sérové hladiny
antikonvulziv, abychom zjistili, zda je antiepileptickd medikace dostatecna a vyloucili jeji toxicitu.
Valproat mize interferovat s koagulacnim systémem (fibrinogen) a v ideadInim pfipadé by mélo byt
pred operacnim vykonem s rizikem krvaceni provedeno vysetieni koagulace. Zvlastni pozornost je
tfeba vénovat funkénimu vysetreni ledvin a sérovym hladindm elektrolytd.
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Toto je soucasti diagnostického procesu daného syndromu: navrhuji pfidat oddil zaméreny
na diagnostiku, ktery bude zahrnovat vSechny tyto body. Pokud je pacientova lékafskd dokumentace
vedena spravné, tak neni nutné vysetreni pred anestezii opakovat.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Vzhledem k asymetrii obliceje, ipsilateralni hypertrofii lebky a rozsiteni vedlejSich nosnich dutin
existuje moznost obtiznych dychacich cest. S pfihlédnutim na problémy s uéenim a mentdlni
retardaci neni intubace pfi védomi mozna z divodu nedostatecné spoluprace pacienta. Pokud je
podezieni nebo predpoklad obtizného zajisténi dychacich cest, méla by byt k endotrachealni intubaci
pouzita inhalacni anestezie nebo intravendzni sedace se zachovanim spontanni ventilace. Ventilace
obli¢ejovou maskou muze byt obtizna z divodu nespravného nebo nedostatecného utésnéni masky.
Pacientim s rekurentnimi nebo refrakternimi zachvaty a mentalni retardaci by méla byt podana
profylaxe aspirace. Vidy musi byt pfipraven vozik s pomlckami pro obtizné zajisténi dychacich cest
a je nutné dodrzovat standardni guidelines ASA pro zajisténi dychacich cest.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Nejsou zndma zadna zvlastni doporuceni tykajici se transfuzi nebo podavani krevnich derivata.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neni zndma Zadna specificka priprava pro antikoagulaci. Vzhledem k indukci enzymu je tfeba dbat
opatrnosti u pacientd uzivajicich antikonvulziva a warfarin.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Perioperaénimu polohovani je nutné vénovat zvlastni pozornost, protoze tito pacienti jsou mentalné
postizeni a mohou mit nékolik abnormalit obli¢eje/lebky. Preexistujici neuropatie musi byt radné
zaneseny v dokumentaci. VSechna predilekéni tlakovd mista je nezbytné vypodloZit. Transport
a mobilizaci je potfeba provadét setrné, aby se predeslo muskuloskeletalnim poranénim.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Nejsou zndmy Zadné interakce s anestetiky specifické pro dané onemocnéni. Nicméné léky, které tito
pacienti uzivaji, mohou mit interakce s anestetickymi latkami, coZ vyZaduje Upravu davkovani.

Anesteziologicky postup

U téchto pacientl je s vyhodou standardni celkovd anestezie ndasledovana regiondlni nervovou
blokddou (ultrazvukové navigovanou), je-li to vhodné. Profylaxe aspirace, priprava na obtizné
zajiSténi dychacich cest, zajiSténi kvalitniho Zilniho vstupu, zajisténi adekvatni oxygenace a ventilace
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jsou zdkladnimi kameny Uspésného vysledku. Tyto déti mohou mit vystuprfiovanou separacni Uzkost
a pred operaci se mohou chovat neklidné, coz vede k potizim pfi ivodu do anestezie. Extubace musi
byt rovnéZ Setrna a je tfeba ji provést az po zajiSténi Uplné bdélosti a dostatecné spontdnni ventilace.
Pooperacni péce musi probihat na jednotce intenzivni péce s pfisluSnou monitoraci a za uUcasti
osetfujiciho personalu.

Zvlastni ¢i dopliiujici monitorace

Aby se zabranilo opozdénému odeznéni anestezie nebo probuzeni z anestezie, je kromé standardni
monitorace podle ASA doporu¢eno monitorovat také hloubku svalové relaxace a hloubku anestezie.
NalezZita monitorace hloubky anestezie vzhledem k zdkladnim mozkovym anomaliim a zvySenému
riziku kieci zahrnuje také zméreni jejich zakladnich hodnot pfi védomi (coZ u téchto pacientd muze
byt obtizné) a interpretaci jakéhokoli prudkého zvyseni hodnot jako mozného ptiznaku zachvat(.
Invazivni hemodynamické monitorovani mize byt indikovano u pacientll s dalSimi pridruzenymi
kardiopulmonadlnimi abnormalitami. Peclivé se musi sledovat télesna teplota, aby se u téchto
vulnerabilnich pacientl zabranilo vzniku hypotermie.

Mozné komplikace

vrve

chirurgickymi dGvody. Specidlni pozornost je potfeba vénovat prevenci hypoxie nebo hyperkapnie,
protozZe ty mohou byt spoustécem zachvatl. U nékterych pacientl se mUzZe rozvinout akutni delirium
nebo neklid a vyZaduji pak delsi hospitalizaci. Incidence PONV (pooperacni nevolnost a zvraceni) je
teoreticky vysoka, ackoli u této populace pacientll nebyly provedeny Zadné randomizované studie.
Farmakologicka profylaxe PONV musi byt podana vSem pacientlim. S témito pacienty je tfeba jednat
citlivé s ohledem na jejich poruchy uceni.

Pooperacni péce

V pooperacnim obdobi je nutné tyto pacienty monitorovat na jednotce intenzivni péce. Nezbytné je
bedlivé sledovat vznik zachvatl a také pokracovat v podavani antikonvulziv. Zajisténa musi byt
suplementace kysliku, dostate¢na analgezie, psychologicka podpora a prevence hypotermie.

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

Neexistuji Zadné specifické vztahy mezi akutnimi problémy souvisejicimi s onemocnénim a uUcinkem
na anestezii a zotavenim z anestezie. MUZe se objevit prodlouzené zotaveni z celkové anestezie
v dlsledku prolongovaného ucinku anestetik, elektrolytovych poruch nebo postkritického stavu
nasledujiciho po zdchvatech béhem anestezie. Nutnosti je pouZiti monitorace nervosvalové blokady,
aby bylo zajisténo dostatecné odeznéni svalovych relaxancii.
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Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezie je vhodna pouze pro kratké nebolestivé vykony. V rdmci pooperacni péce
a perioperacniho monitorovani jsou doporucena standardni opatfeni. Pfed propusténim musi byt
zajiSténa pritomnost odborného osetfovatele. Jednodenni chirurgii je lepsi se vyhnout vzhledem
k zadchvatovym poruchdm, poruchdm uceni a maxilofacialnim deformitam.

Porodnicka anestezie

Literatury zabyvajici se porodnické anestezie u pacientll s DDMS je velmi malo. Musi byt zajisténa
profylaxe aspirace, dostatecnd oxygenace, zabranéni vzniku syndromu dolni duté Zily, je nutné
pokracovat v antikonvulzivni terapii a byt pfipraven na obtiZzné zajisténi dychacich cest. Je tfeba mit
na paméti, Ze provedeni regiondlni anestezie (centralni neuraxidlni blokady) mlze byt u téchto
pacientd velmi obtizné v dlsledku nedostatecné spoluprace. Nezbytnou soucasti je odpovidajici
predporodni poradenstvi, diky kterému je navazan vztah s pacientkou, aby bylo mozné zajistit jeji
spoluprdci pfi regionalnim bloku, protoZe ten je pro porodnické pacientky mnohem bezpecnéjsi nez
celkova anestezie.
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