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Doporuceni pro vedeni anestezie u

Fallotovy tetralogie

Nazev nemoci: Fallotova tetralogie

ICD 10: XVII Q21.3
Synonyma: Fallotova tetralogie
Souhrn o nemoci:

Fallotova tetralogie je nejCastéjsi cyanoticka vrozena vyvojova vada srdce s incidenci 3

z 10 000 narozenych, coz pfedstavuje 10 % v3ech cyanotickych vrozenych vyvojovych vad
srdce. Ackoliv se vyskytuje spektrum projevu a morfologickych variant nemoci, klasicky popis
zahrnuje defekt komorového septa, dextropozici aorty, stendzu plicnice s vyslednou
hypertrofii pravé komory. Projevy jsou obvykle cyan6za a srdeéni Selest v novorozeneckém
obdobi, i kdyz se mlize projevit i pozdéji v mirnéjSich formach.

Jsou popsany asociace s chromozomalnimi abnormalitami, kdy nejcastéjsi je asociace s
mikrodeleci 22g11.2 (napf. DiGeorgeovym syndromem a velokardiofacialnimi syndromy) a
dal$i ¢astou asociaci je trisomie chromosomu 21, 13 a 18.

Obavanou komplikaci je hypercyandza zplsobena masivnim zkratem s potencialné letalnimi
nasledky. Chirurgické feSeni vady ma skvélé vysledky i prognézu, vétsina pacientu je dale
asymptomaticka. Pfesto se u onemocnéni vyskytuje vysoka mortalita a morbidita z dlvodu
chronické pulmonalni regurgitace, recidivy stendzy plicnice, dysfunkce pravé komory,
komorovych arytmii a nahlé srde¢ni smrti.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineCny

Mozna Spatna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Kompletni chirurgické feSeni Fallotovy tetralogie se obvykle provadi ve véku 6—18 mésicu.
Jesté dfive jsou provadény paliativni postupy jako B-T shunt (Blalock-Taussig). Pozdéjsi
operace jsou provadény méne ¢asto a vétSinou z divodu pozdéjsiho zjisténi diagndzy.

V pozdéjSim véku se mohou s témito pacienty setkat anesteziologové pfi dalSich vykonech
souvisejicich stouto chorobou, napfiklad pfi nahradé pulmonalni chlopné, implantaci
kardioverteru/defibrilatoru nebo katetrizanich zakrocich, jako je ablace. Také je mozné
setkat se s pacientkami v porodnici pfi provadéni cisafského fezu nebo v ramci porodnické
analgezie. S rostoucim poctem dospélych pacientl s Fallotovou tetralogii je mozné se s nimi
setkat i béhem vykon( pfimo nesouvisejicich s kardiochirurgii, jako je cholecystektomie nebo
hysterektomie nebo neodkladné zakroky.

Typ anestezie

Pacienti pfed chirurgickou korekci:

Pri Fallotové tetralogii je srdce postizeno pravolevym zkratem, vyskytuje se hypoperfuze plic
kvuli obstrukci vytokového traktu pravé komory a neomezenému defektu komorového septa.
Obavy tykajici se snizeni systémové vaskularni rezistence (SVR) (tj. zvySeni pravolevého
zkratu se zhorSenim hypoxémie, laktatémie a kardiovaskularniho kolapsu) zabraniuji vyuziti
regionalni anestezie, ackoliv jeji pouziti bylo jiz popsano.

Celkova anestézie je upfednosthovanym zplsobem anestézie a stavy s hypercyanézou
neodpovidajici na IéCbu (manévry ke zvySeni systémové vaskularni rezistence, podani
opioidu a tekutin) vyzaduji celkovou anestézii, myorelaxaci, intubaci a UPV s PEEP se
souCasnou kontrolou systémové vaskularni rezistence fenylefrinem nebo jinym
vazopresorem.

Muze byt nutna inotropni podpora, ackoli u stavl s hypercyan6zou se predpoklada zhorSeni
infundibularnich spazmi po podani adrenergnich latek, jako je dobutamin nebo adrenalin.
Pfiprava na takovy stav mlze zahrnovat podani beta-blokatorl, které pacient jiz mize
uzivat. Ve vaznych pfipadech musi byt pfipraven chirurg a perfuzionista.

Pacient po paliativnim zakroku:

Paliativni postup, jako je B-T shunt, se provadi za u€elem udrzeni plicni perfuze u vybranych
pacientl. Cilem anestézie u téchto pacientu je udrzovat prichodnost zkratu zajisténim dobré
hydratace a vyvazenim a udrZovanim plicni (Qp) a systémové (Qs) perfuze. ZhorSeni
hypoxémie u téchto pacientl je pravdépodobné zplsobeno nizkou SVR a nizkou Qp,
zatimco ,normalni“ saturace naznacuji nadmérnou Qp a nizkou Qs (systémova hypoperfuze
a acidoza) a je také nezadouci. Ovliviiovani SVR a PVR (plicni vaskularni rezistence) je v
téchto pfipadech nezbytné.

Pacient po chirurgické korekci:
Po korekci FT jsou techniky regionalni i celkové anestezie dobfe tolerovany. Zbytkove

deficity, dlouhodobé nasledky plicni regurgitace (dysfunkce pravé komory a arytmie) a
dilatace kofenu aorty a jeji dusledky mohou mit dale vliv na perioperaéni management.
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Nezbytna doplrikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

Pacienti s FT by méli v idealnim pfipadé byt sledovani kardiologem specializovanym na
vrozené vyvojové vady srdce ve vyhrazenych centrech. Po kompletnim chirurgickém fedeni
jsou kazdoroc€né sledovany dlouhodobé nasledky a jejich feSeni.

Pravidelné vySetfovani zahrnuje:

Krev: cyanoti¢ti pacienti mohou mit polycytémii. Hematokrit >0.65 muze vyzadovat
venepunkci. Mze byt také pfitomna mirna koagulopatie. Pacienti s B-T shuntem (nebo jeho
ekvivalentem) mohou uzivat kyselinu acetylsalicylovou. Pfi pouziti diuretik hrozi iontova
nerovnovaha a predevsim deplece magnezia.

EKG: Po rekonstrukéni operaci se projevuje blokada pravého Tawarova raménka. Trvani
QRS >180 ms je spojené s malignimi komorovymi arytmiemi a dysfunkci pravé komory,
typicky u starSich pacientu.

ECHO: Zobrazujeme funkci a rozméry pravé komory, zavaznost plicni regurgitace, funkci
levé komory (mlze byt naruSena kvuli neuplné ochrané myokardu za dfivéjSich chirurgickych
postupl) a hledame znamky aortalni regurgitace nebo dilatace kofenu aorty. Dale hledame
rezidualni deficity jako je trvajici defekt komorového septa a rezidualni obstrukce vytokového
traktu pravé komory.

MRI/CT srdce: Stale Castéji se pouziva ke zjisténi srde¢ni morfologie a funkce.

CPET: Je mozné zjistit intoleranci zatéze, navic poskytuje prognostické informace.

Holterdv monitor: Arytmie jsou po rekonstrukci bézné, véetné sinovych arytmii typu re-entry
(flutter sini) a ventrikularnich arytmii, ¢asto odpovédnych za pozdni nahlou srde¢ni smrt.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

| kdyZ specifické spojeni samo o sobé& mezi obtiznym zajisténim dychacich cest a FT neni z
literatury patrné, asociace vady s chromozomalnimi abnormalitami mize znamenat, Zze na
dysmorfni pacienty narazime. Napfiklad Edwardsav syndrom (trisomie 18), Downuv syndrom
(trisomie 21) a DiGeorgeuv syndrom (delece 22q11) s obtiznym zajisténim dychacich cest
spojen je. Nutnost pouziti vybaveni a postupl pro obtizné zajisténi dychacich cest je tedy
nutné hodnotit individualné.

Trachealni anomalie u pacientld s FT nejsou neobvyklé (11 %) a mohou vyzadovat pouzit

mensi endotrachealni kanyly. Z toho vyplyva pravdépodobny vyskyt souvisejicich
perioperacnich komplikaci.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatua

U cyanotickych pacientl Ize oCekavat polycytémii a mirnou koagulopatii. Pacienti s B-T
shunty nebo jejich ekvivalentem mohou uzivat kyselinu acetylsalicylovou. Neexistuji zadné
zvlastni pozadavky na pfipravu pacientt u nekardialnich chirurgickych vykona.
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Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neexistuji zadné zvlastni pozadavky na pfipravu pacientd u nekardialnich chirurgickych
vykonu.

Pacienti s mechanickou nahradou chlopné (plicni nebo aortalni) mohou uzivat
antikoagulancia.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Zadna konkrétni opatfeni.

PFi podezieni na hypercyandzu u pacienta s nekorigovanou FT dochazi v poloze s koleny na
hrudi ke zvy3eni SVR (a snizeni navratu deoxygenované krve z dolnich konéetin) a tim se
snizuje zkrat a cyandza. U pacienta v anestezii Ize tohoto stavu dosahnout pomoci
vazopresoru.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Pacienti s vysokym rizikem hypercyandézy mohou byt pfipraveni podanim propranololu. Ten
snizuje ucinek inotropnich IéCiv, jako je napfiklad isoprenalin, prostfednictvim kompetitivni
inhibice po dobu 24 hodin. Toto snizeni vd8ak nemusi byt klinicky vyznamné.

Anesteziologicky postup

Pfedoperacni zhodnoceni pacienta by mélo posoudit pfitomnost, frekvenci a zavaznost
mozné hypercyandzy. BEéhem anestezie se popisuje srde¢ni selhani, ale je vzacné. Projevy
srdeCni nedostateCnosti zahrnuji tachypnoi, tachykardii, poceni a chladné periferie. U
kojencll také Spatné krmeni, neprospivani a hepatomegalii.

Mély by byt evidovany sou€asné nebo nedavné infekce dychacich cest (maji vliv na PVR) a
funkéni stav plic. U pacientl s rizikem hypercyandzy by mély byt nasazeny beta-blokatory a
proto jeji pfitomnost znamena pro pacienta vyssi riziko. U pacientd s dlouhodobym trvanim
onemocnéni se mohou vyskytnout komplikace spojené s polycytémii, které zahrnuji
intrakranialni abscesy, cévni mozkové pfihody a opozdény vyvo;.

Je nutné se zaméfit na vySetfeni kardiorespiracnich funkci: zhodnoceni saturace kyslikem
(zejména pokud jde o B-T shunt). Méla by byt zhodnocena morfologie a projevy srdecniho
postizeni.

PFfinosné je vyhnout se stimulaci sympatiku anxiolytickou a sedativni premedikaci u téch
pacientl, kterym hrozi hypercyanéza. Pfiklady 1ékud, které byly uspé&Sné pouzity pfi téchto
stavech, jsou napfiklad midazolam (peroralné v davce 0.5 mg/kg; intranasalné v davce 0.2
mg/kg), chloralhydrat (peroralné v davce 50 mg/kg), pentobarbiton (rektalné v davce 2
mg/kg), ketamin (intranasalné v davce 10 mg/kg) a morfin (intramuskuldrné v davce 0,2
mg/kg). Intramuskularni podani morfinu bylo spojeno s pfechodnou desaturaci a intranasalni
podani ketaminu prokazalo zlepSeni skére separaéni Uzkosti a vétsi uspésnost intravendzni
kanylace (v porovnani s midazolamem).
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Historicky byl preferovan intraven6zni uvod do celkové anestezie ketaminem (vs inhalacni
uvod) s cilem zachovat SVR a vyhnout se hypercyanotickym epizodam. Obecné ale plati, Ze
vybér léku nebo zplsob Uvodu do anestezie neni tak dllezity, jako pecliva titrace davky a
doba, po kterou je podavana, v kombinaci se zkuSenostmi anesteziologa. Na nasSem
pracovisti se ¢asto pouziva inhala¢ni uvod.

Kardiovaskularni u€inky oxidu dusného zahrnuji zvySeni PVR a pfimy kardiodepresivni
ucinek (obvykle potlateny jeho sympatomimetickymi ucinky). Oxid dusny byl bezpeéné
pouzit k uvodu a vedeni celkové anestezie, kde snizuje poZzadavky na opioidy a zlepSuje
hemodynamickou odpovéd na sternotomii. Je ovSem vhodné se jeho pouziti vyhnout
v pfipadech, kde je srde¢ni funkce vyznamné snizena. Na naSem pracovisti se
v kardiochirurgii nepouziva.

Opioidy jsou u téchto vykonu vhodné pro anestezii i analgezii. Také jsou vyuzivana
nesteroidni antiflogistika. Zde plati obvykla opatfeni a rizika, napf. riziko krvaceni, renalni
dysfunkce atd. Je zfejmé, ze u pacient s FT, kterym byly podany infuze prostaglandinu pro
duktus-dependentni plicni obéh, by se NSAID nemély pouZivat.

Pro zubni vykony u vysoce rizikovych pacientl se doporucuje antibioticka profylaxe infekéni
endokarditidy. Je vyzadovana u vSech pacientt pfed operaci FT (v€etné zkratd/konduit(). U
pacientd po korekci je profylaxe indikovana, pokud jiz prodélali infek¢éni endokarditidu,
pFetrvavaji u nich rezidualni deficity a do 6 mésict od operace s pouzitim ciziho materialu.
Nedoporuduje se pfi operacich na dychacich cestach, gastrointestinalnich, genitourinarnich,
dermatologickych nebo muskuloskeletalnich zakrocich, pokud se u pacienta nevyskytuje
pfimo prokazana infekce. [Pokyny ESC]

U pacientd s FT bylo popsano pouziti totalni intravendzni anestezie (TIVA). Nicméné jeji
kardiodepresivni UCinky, snizeni SVR a propofolovy infuzni syndrom (PRIS) naznaduiji, ze
propofol by se mél pouzivat opatrné a pouze u vhodnych pacientl. Pro TIVA mlze byt také
pouzita infuze remifentanilu, ketaminu a dexmedetomidinu. Dexmedetomidin ma dalsi
vyhodu v potlaceni naslednych pooperacnich junkcnich ektopickych tachykardii.

Inhibitory fosfodiesterazy-3 (milrinon, enoximon) jsou inodilatatory s plicnimi vazodilataénimi

ucinky. Jejich perioperacni podani b&éhem korekce FT je s vyhodou pfi pfitomnosti dysfunkce
pravé komory, ktera mize doprovazet nahradu pulmonalni chlopné.

Zvlastni €i dopliujici monitorace

U pacientt pred korekci, po paliativnich zakrocich a u pacientt s vyznamnym rezidualnim
postizenim nebo dlouhodobymi nasledky je vhodné zvazit invazivni monitoraci.
Upfednostiuje se femoralni arterialni pfistup kvali pouziti arteria subclavia pro shunt.
Centralni Zilni katetr umozrfiuje podavani inotropik a vedeni tekutinového managementu.
Muze byt pouzita také transezofagealni echokardiografie (TOE) a blizka infratervena
spektroskopie (NIRS), pokud to stav pacienta vyZaduje.

Po korekci srde¢ni vady se invazivni monitorace provadi na zakladé klinického usudku.
Napriklad ve studii Sesti planovanych cisafskych fez( bylo invazivni arterialni monitorovani
pouzito pouze ve tfech pfipadech (centralni Zilni monitorovani ve dvou). U pacientl
s vytvofenym B-T shuntem muaze dojit k naruSeni krevniho obé&hu, a proto se doporucuje
monitorovani na kontralateralni koncetiné nebo z femoralniho pfistupu.
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Mozné komplikace

Vzduchova embolie: dbejte na Zzilni vstupy, abyste se vyhnuli aplikaci se vzduchovymi
bublinkami a zvazte pouziti vzduchovych filtrd (neomezené a rezidualni defekty komorového
septa).
Arytmie: junkéni ektopické tachykardie, vyskytujici se po korekci vady. Pozdéji po korekci
vady: sinova re-entry tachykardie (flutter), fibrilace sini, komorova tachykardie a fibrilace
komor.

Hypercyanoticky zachvat: zvySeny pravolevy zkrat s plicni hypoperfuzi zpusobenou
infundibularnim spazmem.

Méstnavé srdecni selhani.

Dysfunkce pravé komory.

Pooperacni péce

Odborné spole¢nosti AHA/ACC doporuéuji, aby pacienti s komplexnimi srde¢nimi vadami
byli Ié€eni v centru se specializaci na srde€ni vady a kardiochirurgii, se zkusenymi chirurgy a
anesteziology. Pacienti by méli byt I[é€eni po operaci v prostfedi intenzivni péce za
pokracujiciho monitorovani (invazivni, telemetrické EKG atd.) s konzultacemi kardiologu se
zkuSenostmi s [éEbou komplexnich srdecnich vad.

Po korekci mohou byt pacienti sledovani v misté bydlisté s vedenim z regionalniho centra,
kde byly Ié€eni. Idealini je pooperacni pé€e na jednotce intermedialni péce.

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

Hypercyanoticka epizoda u pacienta s FT pfed korekeni operaci. Tito pacienti mohou uzivat
propranolol, pokud byli identifikovani jako vysoce rizikovi. UCelem |éCby je snizit PVR a zvysit
SVR, a tedy podporovat levopravy zkrat a zmirnit infundibularni spazmy.
Pacient bude vyrazné cyanoticky, tachypnoicky a letargicky.

e Pokuste se 0 polohu kolena k hrudniku.

e Podejte i.v. tekutinovy bolus.

e Sedace (sniZzuje potfebu katecholaminy): i.v./s.c. morfin, existuji kazuistiky o
uspésném intranazalnim podani fentanylu a midazolamu

e Pokud tato opatfeni nefunguji, pacienta zrelaxujte, napojte na umélou plicni ventilaci
a zahaijte podavani fenylefrinu.

V anestezii se stav projevi jako hypoxémie, ischemické zmény na EKG a hypotenze.
Lécba:

e 100% O2 (plicni vazodilatator),
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e |Lehka anestézie / sympaticka stimulace:
o prohloubeni anestézie
o i.v. fentanyl
o 1.v. propranolol/esmolol
o Nizka SVR:
o Ii.v. fenylefrin

o i.v. tekutinovy bolus

Ambulantni anestezie

Neni vhodné vyuziti ambulantni anestézie.

Porodnicka anestezie

Téhotenstvi u pacientek s FT bez korekce srdecni vady pfedstavuje vyznamné riziko pro
matku a plod, ma vliv na zvySenou morbiditu i mortalitu. Je zde riziko pravostranného
srde¢niho selhani, arytmii a dlouhodobych kardiovaskularnich G&inka.

Neexistuje shoda ohledné anestetického managementu rodi¢ek s nekorigovanou FT, nebot
literarni udaje se omezuji pouze na kazuistiky. Existuji nazory podporujici nizkodavkovanou
sekvenéni kombinovanou spinalni/epiduralni anestezii pro cisafsky fez u pacientek se
zavaznymi srde¢nimi vadami, v€etné FT, ackoli byly bézné pouzivany jak celkova anestezie,
tak konvenéni neuroaxialni techniky. At uz je pouzita jakakoli technika, je nezbytné dudkladné
objasnéni rozsahu postizeni srdce a jeho kardiovaskularnich u&inku. Obvyklé anestetické
cile zUstavaji stejné: udrzovat preload a SVR, minimalizovat zvySeni PVR a vyhnout se
sympatické stimulaci (bolest a Uzkost). Nenahraditelna je konzultace ze specializovaného
regionalniho centra.

Riziko u pacientek s korigovanou FT zavisi na zbytkové zatézi nemoci a hemodynamice.
NejCastéji se u nich vyuziva epiduralni anestezie, dle publikovanych sérii kazuistik. | v téchto
pfipadech je zvySena mira perioperaénich komplikaci, umrti plodu, supraventrikularnich
tachykardii a srde¢niho selhani u matky. Pfesto jsou zaznamenany pfiznivé vysledky.

Je tfeba pochopit kardiovaskularni ucCinky uterotonik a jeji pravdépodobny vliv na FT.
Oxytocin zpusobuje hypotenzi, tachykardii a snizeny srdecni vydej a doCasnou koronarni
insuficienci. Ergometrin podany intraven6zné muze zpusobit vazokonstrikci, hypertenzi a
koronarni vazospazmus. Carboprost (PGF2alfa) zvySuje PVR, zpusobuje systémovou
hypotenzi a reflexni tachykardii. Proto by se tyto latky mély pouzivat jen opatrné s dukladnym
zvazenim rizika a pfinosu.

Ackoliv byl porod dfive povaZzovan za vysoce rizikovy stran infekce, antibiotika jako prevence

infek&ni endokarditidy neni nyni nutné podavat vSem pacientkdm, ale pouze tém, u nichz je
pravdépodobna bakterialni infekce.
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