orphan Y

Doporuceni pro vedeni anestezie
u Eisenmengerova syndromu

Nazev nemoci: Eisenmenger(v syndrom

ICD 10: Q21.8
Synonyma: Eisenmengerova choroba, Eisenmengeriv komplex

Souhrn o nemoci: Eisenmengeriv syndrom se rozviji u pacientl s levo-pravym zkratem,
ktery vede k objemovému pfetizeni pravého srdce. Tento zkrat je nejCastéji zplUsoben
defektem sifiového nebo komorového septa. Jakykoliv intrakardialni defekt, ktery vede k
levo-pravému zkratu, mize vyustit v objemové a tlakové pretizeni. Nasledkem objemového
pretizeni dojde k dilataci pravé komory, zvySeni plicni vaskularni rezistence, vzniku plicni
hypertenze a nasledné k obraceni levo-pravého zkratu na obousmérny nebo pravo-levy
zkrat. Pacienti jsou cyanoti¢ti, Casto dyspnoicti pfi ndmaze, maiji snizenou toleranci k zatézi,
projevuji znamky méstnavého srdecniho selhani véetné pfiznaku pretizeni az selhani pravé
komory, jako jsou periferni otoky, synkopa, alterace organovych funkci (jaterni méstnani,
krvacivost, cerebrovaskularni pfihody, selhani ledvin apod.). Pacienti mohou vypadat
normalné nebo byt syndromatiCti. Té€hotenstvi s sebou nese vysoké riziko pfedcasného
porodu a mortality nezavisle na technice porodu. Téhotenstvi neni doporu¢ovano. Symptomy
se mohou zacit projevovat ve 3. nebo 4. dekadé pacientova Zivota. MenSi zkraty nemusi byt
symptomatické ani pozdé&ji. Pacienti vétSinou podstupuji 1éEbu plicni vaskularni rezistence ke
zvySeni kvality Zivota, tolerance zatéze a také srdec¢niho selhani, pokud je rozvinuto.

Medicina se stale vyviji
MoZna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagndza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Pacienti mohou vyzadovat jakoukoliv elektivni nebo urgentni operaci. Castgji se vyskytujici
elektivni vykony: zubni oSetfeni, gynekologické vykony véetné rutinniho preventivniho
vySetfeni v celkové anestezii nebo ligace vejcovodu, levostranna a pravostranna katetrizace
srdce, transezofagealni echokardiogram (TEE), apendektomie, cholecystektomie.

Typ anestezie

Analgosedace, celkova anestezie, regionalni anestezie.

Nezbytna dopliikova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

Aktualni echokardiogram.

Typ vrozené srdeCni vady a typ zkratu (fixovany nebo obousmérny, anatomické poméry,
dalSi srdecni defekty).

EKG (hypertrofie pravé komory s prodlouzenym vedenim vzruchu nebo rGzné typy
pfevodnich blokl byvaiji Casté).

Zjistit pfitomnost ICD (implantabilni kardiovertr-defibrilator) nebo pacemakeru a indikaci
zavedeni. Pokud je ICD nebo pacemaker pfitomny, je nutné ovéreni funkénosti, nastaveni
pfistroje a posledni podané vyboje. PFistroj by mél byt zkontrolovan povéfenym personalem
(kardiologem apod.) a mélo by byt upraveno nastaveni v zavislosti na indikaci, lokalizaci
vykonu a nutnosti stimulace. ICD by mély byt deaktivovany. V pfipadé pacemakert je nékdy
nutné prenastavit stimulaéni frekvenci nebo je nastavit do asynchronniho rezimu
(VOO/DOO).

Vstupni saturace kysliku s a bez zvySené frakce kysliku.

Pravostranna srdecni katetrizace k zjiSténi plicni vaskularni reaktivity.

Pfesto, Ze je Eisenmendriv syndrom asociovany s fixovanou reaktivitou, néktefi pacienti
reaguji na podani selektivnich plicnich vazodilatatord poklesem plicni vaskularni rezistence,

coz muzeme ovéfit pravostrannou srdecni katetrizaci. Toto vySetfeni neni povinné u
nekardialnich operaci a jeho neprovedeni by nemélo vést k oddaleni nebo zruSeni operace.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

P¥i pfipravé k zajisténi DC (dychaci cesty) bychom méli patrat po mozné vrozené malformaci
a dale evaluovat DC individualné dle pacienta a dle povahy vykonu. Néktefi pacienti maiji
trisomii 21 chromozomu spojenou se zvétsenym jazykem, mensi hlavou, shiZzenou
pohyblivosti kréni patefe, nestabilitu atlanto-okcipitalniho spojeni a omezené otevirani ust. S
pacienty s neurologickym deficitem muze byt obtizna spoluprace pfi fibrooptické intubaci, je
proto nutna opatrna premedikace k zaijisténi klidného, ale spontanné ventilujiciho pacienta.
Mnoho nespolupracujicich pacientl toleruje inhalaéni ivod do CA (celkové anestezie) se
zachovalou spontanni ventilaci. Vzhledem ke zvySenému vyskytu obtizeného zajisténi DC u
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téhotnych zen, by mély byt béhem porodnickych vykonu k dispozici pomuicky pro obtiznou
intubaci. Mély bychom se vyvarovat faktorim zhorSujicim plicni vaskularni rezistenci, ktera
zvySuje podil zkratu.

Faktory zvysujici plicni vaskularni rezistenci:

zvySeni katecholaminl (zvy$eny vliv sympatiku, mélka anestezie apod.)

hypoxémie diky hypoxické plicni vazokonstrikci

hyperkapnie

distenze plic (optimalni plicni vaskularni rezistence (PVR) pfi funk&ni rezidualni
kapacité)

acidoza

hypotermie

zvysena viskozita krve

PoONPE

No o

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Ur€eni krevni skupiny a nakfizeni krevnich derivatl neni vzdy nutné. Pacienti maji vétSinou
extenzivni chirurgickou a transfuzni anamnézu. Stanoveni krevni skupiny a rezervace
krevnich derivatl by mély byt provedeny u operaci se stfednim nebo vysokym rizikem.
Koagulace mohou byt posunuté diky abnormalnim jaternim funkcim, které provazi
cyanotické vady. Pacienti €asto uZivaji antikoagulancia k prevenci mikrovaskularnich
tromboz.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Standardni.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Pouze vyplyvajici z povahy onemocnéni pacienta.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Zadné nebyly hlaseny.

Anesteziologicky postup

Uvod do CA (celkové anestezie) a jeji udrzovani by se mélo u pacientl s Eisenmengerovym
syndromem, podstupujicich nekardialni operaci, zaméfit na udrZzeni hemodynamicke
stability, tzn. prevence hypotenze, ktera zhorSuje pravo-levy zkrat, zajisténi dostateéné
vymény v plicich k redukci shuntingu, acidézy a kardialni dekompenzace. Farmakologie u
pacientl s Eisenmengerovym syndromem se soustfedi na redukci zvySené plicni vaskularni
rezistence. Sou€asna lécba zahrnuje peroralni inhibitory 5-fosfodiesterazy (sildenafil apod.),
prostanoidy (epoprostenol, treprostinil, iloprost) a antagonisty endotelin-1 receptoru
(bosentan). Tyto léky mohou byt podavany i.v., s.c., inhalacné nebo peroralné a mély by byt
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podavany i perioperaéné [1,2]. Kombinace vyuZziti TEE a terapie inhalacnimi plicnimi
vasodilatatory (oxid dusny, epoprostenol) béhem urgentni nebo akutni operace k redukci
plicni vaskularni hypertenze je s uspéchy vyuzivana [3]. Realny efekt béhem operace na
PVR neni znam, nicméné efekt vySe zminénych Iékl je prfedpokladan. Oxid dusny je stale
drahy, ma slozity systém podavani, a navic se zda, ze neni tak ucinny, zejména pro redukci
PVR u pacientl s fixovany zkratem [4].

Pro uvod a udrzeni CA by méla byt vyuzita anestetika, ktera vedou k co nejmensi
hemodynamické kompromitaci. Casto je pouzivan ketamin a etomidat spoleéné s opioidem
ke snizeni sympatické odpovédi b&hem intubace. Uvod do celkové anestezie by mél byt
rychly k prevenci hypoventilace, ale zaroven bychom se méli vyhnout zavazné hypotenzi.
Bolus vasopresoru pfi uvodu do CA se ukazal byt vyhodny v redukci hypotenze. Infuze s
vazopresorem by mohla byt idealnim feSenim pro udrzeni systémové cévni rezistence jak
béhem uvodu do CA, tak pfi jejim vedeni. Je doporu€eno zajistit arterialni kanylu v lokalni
anestezii jesté pred uvodem do CA.

CA muze byt vedena jako inhalaéni anestezie nebo jako totalni intravenézni anestezie
(TIVA). Volatilni anestetika maiji kardiodepresivni efekt s mensim vlivem na plicni cirkulaci.
Potencialni vyhodou volatilnich anestetik je snizeni reakce plicni cirkulace na hypoxémii.
Sevofluran je z inhalaénich anestetik nejméné Stiplavy, a je proto nejlépe tolerovany a
pouzitelny pro inhalaéni uvod do CA. Sevofluran ma také pozitivni efekt na bronchialni
reaktivitu, ktera mize zhorSovat plicni rezistenci. NoO ma sice maly vliv na pritok krve
plicemi, ale zpUsobuje plicni vazokonstrikci a tim zvySuje PVR. Uginky TIVA jsou méné
znamé. Efekt TIVA na plicni vazokonstrikci je mensi nez u volatilnich anestetik. Pfi pouziti
TIVA muze byt pokles v systémové cévni rezistenci vice vyjadien nez u inhalacnich
anestetik, a jeji podavani by mélo byt fizeno pomoci bispektralniho indexu (BIS). Béhem
udrZzovani anestezie musi byt opioidy podavany obezietné vzhledem k jejich vyznamnym
ucinkim na dychani (hypoventilace, hyperkapnie, snizeni ventilaéni odpovéd na hypoxii,
apod.). Musime se snazit co nejlépe kontrolovat bolest pro prevenci excesivni sympatické
odpovédi. Pouziti multimodalni analgezie s NSAIDs, regiondlni anestezie a dalSich IéCiv
muze snizit celkovou spotfebu opioidd.

Laparoskopické vykony v celkové anestezii jsou provazeny insuflaci oxidu uhli¢itého do
dutiny bfiSni, coz u pacientl s Eisenmengerovym syndromem muze vést ke komplikacim.
Tento postup muze vést k obtizné zvladnutelné hyperkapnii, ktera mize vyustit v respiracni
acidézu, zhorSeni pravo-levého zkratu s naslednou hypotenzi, desaturaci a nakonec v
kardialni dekompenzaci. Je doporu¢eno dodrzovat normokapnii. Abychom tohoto dosahli,
muze byt nutna do€asna hyperventilace pacienta pfed zahajenim insuflace, abychom snizili
vstupni PLCO,. Dutina bfisni by méla byt insuflovana co nejmensim tlakem, ktery jesté
umoziiuje bezpecnou operativu, aby byl zaji§tén adekvatni zilni navrat. S chirurgem bychom
se meli jeSté pred operaci domluvit na podminkach, za kterych bude nutno vykon
konvertovat na otevieny. ZvySeny nitrobfiSni tlak, muze zvySit pozici branice a nasledné
dislokovat orotrachealni kanylu (OTK) do hlavniho bronchu. Jak zvySeny nitrobfisni tlak, tak
malpozice OTK muze vést k rychlému zvySeni vrcholovych tlaki a tim ke snizeni zZilniho
navratu. Trendelenburgova poloha mize zvyraznit tento problém a vést k akutni
dekompenzaci stavu pacienta. Pokud pacient netoleruje laparoskopicky pfistup, je nutné
operacni vykon konvertovat na otevieny. Na tuto variantu musi byt tym pfipraveny a jeji
provedeni by mélo byt rychlé.

Monitorovana anesteziologicka péce je u pacientll s Eisenmengerovym syndromem, ktefi
podstupuji nekardialni operaci, preferovana pfed CA. | pfesto, Ze desaturace, hyperkapnie a
hypoventilace s nedostateCnou dechovou podporou se v téchto pfipadech mohou vyskytnou
Castéji nez béhem CA. V jedné z recentnich studiich je dokazano, Ze u pacientl s
Eisenmengerovym syndromem podstupujicich nekardialni operaci dochazi béhem
monitorované anesteziologické péce ve srovnani s celkovou anestezii az u 67 % pacientu k
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desaturaci [5]. Pacienti s hendikepem mohou mit problém s agitaci a agresi, ktera ohrozuje
nejen zdravotnicky personal, ale i pacienta zvySenou sympatickou stimulaci a zvySenim
plicni vaskularni rezistence a tim i pravo-levého zkratu. B&hem monitorované
anesteziologické pécCe by pacient mél byt peclivé monitorovany a mély by byt dostupné
pomucky k zajisténi dychacich cest a nezbytné léky pro konverzi do CA. Zvazeni
preindukéniho zajisténi arterialniho katetru pro ¢asté monitorovani krevnich plynu se zda byt
opravnéné.

Pacienti mohou byt omezené spolupracujici pro své mentalni i fyzické postizeni. U
nespolupracujicich a branicich se pacientd je s vyhodu inhalacni ivod do CA se zajisténim
i.v. vstupu po uspani. | kdyz tento pfistup redukuje anxietu a uvolnéni katecholamint, muze
kdykoliv dojit k dekompenzovani stavu pacienta nebo obtiZzné ventilaci oblic¢ejovou maskou.
U pacientd hemodynamicky nestabilnich nebo s nutnosti provedeni rychlého uvodu do
anestezie (RSI) preferujeme zajisténi i.v. vstupu pfed uvodem do CA. Pfesto néktefi pacienti
nespolupracuji natolik, abychom zajistili i.v. vstup a je nutny inhala¢ni uvod. U téchto
pacientl je vhodné mit na sale pfitomného kolegu, ktery zajisti i.v. vstup, jakmile pacient
usne. Podani adekvatni peroralni nebo intramuskularni premedikace ke sniZzeni anxiety a
zlepSeni spoluprace pacienta je preferovano pfed provadénim inhalaéniho uvodu.

U pacientl postupujicich nekardialni [6] operaci a obzvlasté u téhotnych [7] byla Uuspésné
pouzita regionalni anestezie, ktera zajiStuje atraktivni alternativu CA. Selektivni periferni
nervové blokady mizeme spoijit s mirnou sedaci k zajiSténi dostatecné anestezie. Epiduralni
anestezie je preferovana pfed spinalni anestezii pro lepSi mozZnost titrace davky. Spinalni
anestezie je kontraindikovana u pacientd s Eisenmengerovym syndromem pro rychlou a
nepfedvidatelnou Uroven anestezie. Zejména riziko zavazné hypotenze a nasledné kardialni
dekompenzace muze vyustit ve zhorSeni frakce zkratu. Epiduralni anestezie by meéla byt
pomalu navySovana. Béhem epiduralni punkce a podavani davky, bychom neméli podavat
adrenalin pro jeho nezadouci ucinek na plicni vaskularni rezistenci.

Béhem vSech typl anestezie se muze projevit akutni hemodynamicka dekompenzace
desaturaci Ci refrakterni hypotenzi [8,9]. Hypotenze je €asto prvotni znak exacerbace pravo-
levého zkratu. Desaturace se vétSinou projevi az po hypotenzi pfi dalSi progresi zkratu.
Phenyephrin je pro mnoho anesteziologli I€kem volby pro 1éEbu nebo prevenci hypotenze.
Méli bychom brat v Gvahu jeho Cisté alfa agonistické UCinky na plicni cévy a zvazit spise
pouziti efedrinu nebo noradrenalinu. Vasopresin je také vhodnym vasopresorem pro jeho
nizsi efekt na plicni cévy a zaroven dobry vliv na systémovou vaskularni rezistenci [10]. Dalsi
léEbou vedle podavani vasopresoru je korekce hyperkapnie, acidozy a hypotermie, coz jsou
faktory zhorSujici plicni hypertenzi [11,12]. Dale bychom méli sledovat hloubku anestezie a
analgezie, protoZze excesivni sympaticka reakce vyvoland nedostate¢nou anestezii nebo
bolesti muze zvySovat PVR.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Invazivni monitorace by méla byt zvazena dle chirurgického vykonu a stavu pacienta.
Invazivni monitorace krevniho tlaku nam peroperacné i pooperacné umozni jak t&snou
monitoraci tlaku, tak i ¢asté odbéry arterialnich krevnich plynud, a je silné doporu€ovana.
Arterialni kanyla by méla byt zavedena v lokalni anestezii pfed uvodem do CA, abychom
mohli udrzovat vstupni krevni tlak. Centralni zilni katetr neni rutiné doporu¢ovan. Mél by byt
zaveden, pokud je nedostate¢né periferni zilni Fecidté. Kanylace centralniho Zilniho vstupu
by méla byt provadéna pod UZ kontrolou k ozfejméni anatomickych poméra a pfipadné Zilni
trombozy. Pokrocila monitorace srdeéniho vydeje prostfednictvim jicnového doppleru nebo
monitorovani variace pulzniho tlaku (tj. FloTrac, PhysioFlow, atd.) nam mize poskytnou
informace o objemové komponent&, srde¢nim vydeji a systémové cévni rezistenci. Plicni
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arterialni katetry nejsou doporu€eny. Zavedeni plicniho arterialniho katetru u pacientl s
pravo-levym zkratem je spojeno s rizikem ruptury plicnice, paradoxniho umisténi do levého
srdce s trombotickymi riziky, patologické komorové arytmie a selhani zavedeni pro
abnormalni anatomii.

Mozné komplikace

Pacienti s Eisenmengerovym syndromem maiji riziko Zilni trombozy a plicni embolie pro
hyperviskozitu krve.

Zvysené riziko respiraéni kompromitace pacienta b&éhem operace, v ¢asném i pozdnim
pooperacnim obdobi, v€etné rizika zavazného zhorSeni dychani po ¢asované analgetické
terapii.

Obtizné zajisténi cévnich vstupu v&etné centralniho zilniho vstupu a arterialniho katetru z
ddvodu opakovanych zavedeni. Pro zavedeni muze byt nutna UZ navigace.

Nespravna medikace vedouci ke zhorSeni srdecnich funkci a plicni hypertenze/zkratu.

ZjednoduSte plan anestezie tak, abyste mohli 1épe rozliS§it mezi komplikaci spojenou s
anestezii a fyziologickou odli§nosti pacienta.

Obtizna intubace mulze provazet dalSi komorbidity pacienta.

Ruptura plicnice pfi zavadéni plicnicového katetru v&etné faze inflace obturacni manzety.
Tato komplikace se mlze vyskytnou peroperacné i pooperacné.

Problematické zajisténi vhodnych krevnich derivatl z davodu pfitomnosti preformovanych
protilatek, relevantni pfedevSim u vykonu s rizikem krvaceni.

Mala spoluprace pacienta pfi zajistovani periferniho Zilniho vstupu.

Pooperacni péce

Poooperaéni pée by méla byt zajiSténa v prostorach umozniujicich monitoraci EKG,
neinvazivniho i invazivniho krevniho tlaku, saturace krve a teploty [13]. PooperaCni uméla
plicni ventilace muze byt u nékterych pacientd tfeba a jejich péCe by méla byt zajiStovana
dobfe vybavenymi jednotkami s moznosti analyzy krevnich plyna. Dospavaci pokoj muze byt
dostateCny pro pacienty, ktefi podstoupili nekardialni operaci nebo vykon v rezimu
jednodenni chirurgie. LUzko intenzivni péce by meélo byt pfipraveno pro pacienty podstupujici
velké operace, velky prevod tekutin, s potfebou umélé plicni ventilace. Pacienti, ktefi nejsou
pfijimani na intenzivni péci, by méli byt hospitalizovani na oddéleni, kde je mozno
monitorovat EKG a saturaci. Pooperaéni péCe by méla sledovat stejné cile jako pfedoperacéni
a peroperacni péce. Pooperacni hypoventilace, hypoxémie, arytmie a nedostate¢né léCena
bolest mize prohloubit zkrat a vyustit v kardialni dekompenzaci. Méli bychom zvazit pouziti
multimodalni analgezie pro snizeni celkové spotfeby opioidi. Pacientem kontrolovana
analgezie by méla byt provadéna na jednotce intenzivni pé€e pro moznou potiebu ventilaéni
podpory. Rodi¢ky by méli byt sledovany na intenzivni péci okamzité po porodu vzhledem
akutnim fyziologickym zmé&nam [14].
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Akutni komplikace spojené s nemoci a jeji vliv na prabéh a zotaveni z anestezie

Eisenmengerllv syndrom muze vyustit v akutni Zzivot ohrozujici hemodynamickou a
respiraéni dekompenzaci. Casto se objevuje desaturace pod zakladni hodnoty, nékdy
spojena s hypotenzi. Mlze to znamenat nedostate¢né respiraéni Usili nebo zhorSeni pravo-
levého zkratu. Suplementace kysliku a manévry zlepSujici dychani nepovedou ke zvySeni
saturace, je-li pfi¢innou zkrat.

Hypotenze muze byt prvni znamkou zhorSujici se plicni vaskularni rezistence, zvyseného
pravo-levého zkratu nebo kardialni dekompenzace a méla by byt zahajena okamzita lécba.

Mohou se objevit arytmie, vCetné nestabilnich komorovych arytmii. Mohou byt znamkou

zhorSenych srdecnich funkci, snizené oxygenace, poklesu efektivniho koronarniho prokrveni
zvlasté u pacientl s hypertrofii pravé komory.

Ambulantni anestezie

Pacienti s Eisenmengerovym syndromem by neméli podstupovat ambulantni anestezii. Z
povahy nemoci vyplyva zvy8ené riziko potfeby invazivniho monitoringu, ale i kardialni
dekompenzace. Z tohoto duvodu by mély byt vSechny vykony provadény v nemocnici s
moznosti [é€by dospélych pacientll s kongestivnim srdec¢nim selhanim.

Porodnicka anestezie

Pacienti s Eisenmengerovym syndromem maji zvySené riziko mortality spojené s porodem, a
i riziko pfed€asného porodu. 20-30 % ze vSech té&hotenstvi vyusti ve spontanni potrat, ze
zbytku je polovina pfedasnych porodd [14,15]. Zmény v srde¢nim vydeji, hemodynamice,
koagulaénim stavu vedou ke zvySenému riziku nahlé smrti. Cévni mozkové pfihody,
poporodni kardiomyopatie vedou k umrti pacientek az ve 30-45 % [14]. Pacientky maji také
zvysSenou pravdépodobnost vyskytu peripartalni hluboké Zilni trombdzy, plicni embolie z
ddvodu polycytémie, Zilni kongesce a prokoagula¢niho stavu béhem téhotenstvi. Epiduralni
anestezie se ukazala byt vhodnou volbou u pacientek s Eisenmengerovym syndromem. Je
v8ak nutné zvazit velikost davky anestetika, abychom pfedchazeli hypotenzi a exacerbaci
pravo-levého zkratu. Zajisténi arterialniho katetru k monitoraci hemodynamiky u pacientek v
epiduralni anestezii je vhodnou volbou k usnadnéni titrace anestezie. Centralni zilni katetr
muze byt zapotfebi, pokud neni dostatecné periferni zilni fecisté. Plicnicové katetry nejsou
doporucené. Pacientky by mély mit nakfizeny krevni derivaty vzhledem k riziku krvaceni a
nutnosti podani transfuze pro udrzeni, jak objemové slozky, tak systémové cévni rezistence.
Diky polycytémii z chronické cyandzy, tyto pacientky toleruji vy$Si krevni ztraty nez zdravé
rodicky.
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