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Doporuceni pro vedeni anestezie

u Fibrodysplasia Ossificans Progressiva

Nazev nemoci: Fibrodysplasia Ossificans Progressiva
ICD 10: M61.1

Synonyma: FOP, nemoc zkamenélych lidi

Souhrn o nemoci:

Fibrodysplasia ossificans progressiva (FOP) je vzacné, progresivni a limitujici onemocnéni.
Jde o autozomalné dominantné dédiCnou poruchu extraskeletalni endochondraini osifikace.
Branice, jazyk, extraokularni a hrtanové svaly jsou uSetfeny heterotopické osifikaci, stejné
jako srdec¢ni a hladka svalovina. Jednotlivci s FOP vypadaji normalné pfi narozeni, s
vyjimkou malformaci palce. Béhem prvni dekady zivota, zanétlivé otoky mékkych tkani, také
zname jako flare-upy €i ,vzplanuti®, transformuji kosterni svaly a pojivové tkané v druhotnou
kostru heterotopické osifikace, ktera postupné znehybriuje klouby jak axialni, tak i
apendikularni kostry. Flare-upy se mohou objevit spontanné, ¢i mohou byt vyvolany chybnou
periferni Zzilni punkci, poranénim mékkych tkani, svalovou unavou, intramuskularni injekci,
biopsii ¢i excizi heterotopické kosti, virovym onemocnénim, rutinni dentalni péci ¢i injekci
lokalnich anestetik béhem zubnich vykonda.

Tzv. flare-upy nemoci jsou epizodické; nehybnost je kumulativni. Heterotopicka osifikace
obvykle zagina v deseti letech véku postizenim krku a ramen. Temporomandibularni klouby
mohou byt brzy postizeny a jsou nachylné k poSkozeni v kazdém véku. Stfedni délka zZivota
je 40 let; umrti je nejCastéji dusledkem komplikaci syndromu hrudni nedostate¢nosti Ci
nasledkem pneumonie. Nékolik umrti bylo nasledkem komplikaci celkové anestezie. V
soucCasné dobé neexistuje Zadny Iékafsky nebo chirurgicky vykon, ktery by ovlivnil pfirozeny
vyvoj FOP. Anesteziologicka péce u pacientd s FOP je vyzvou pro kazdého anesteziologa.
Fuze krénich obratll, ankyl6za temporomandibularnich kloubd, syndrom hrudni
nedostate€nosti, restrikCni onemocnéni hrudni stény a nachylnost k traumatiim v dutiné ustni
komplikuji management zajidténi dychacich cest a anestezie.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
KaZzdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnéza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Sanace a/Ci extrakce chrupu a drenaze abscest dutiny Ustni patfi mezi nej¢astéjsi vykony.
Mezi méné obvyklé operace, které byly doposud publikovany, patfi dilatace a kyretaz,
eviscerace ocCnice, korekce fraktur stehenni kosti a patefe, hysterektomie, excize tumoru
panve, kraniotomie pro tumor mozkového kmene a debridement osteomyelitidy.

Neni doporu¢eno provadét chirurgické korekce komplikaci zpusobenych heterotopickou
osifikaci s vyjimkou deformit mimofadné ohrozujicich na zivoté ¢&i funkénosti koncetiny.
Korekce kosténych struktur a kloubnich deformit ¢asto vedou ke zhordeni onemocnéni v
disledku reaktivni heterotopické osifikace v misté chirurgického vykonu. Pacienti s FOP
uspésné absolvovali korekéni operace pro deformitu tzv. ,chin-on-chest’, operace stendzy
hrudni patefe, operace zapésti a ankylozy kycle. Tyto operace mohou byt technicky naroéné
a obecné vedou k velkym krevnim ztratdm. Kromé toho jakakoli operace, kde se manipuluje
s pojivovou tkani, mGze vést k pooperacni heterotopické osifikaci. Riziko a benefit musi byt
peclivé zvazeno pfed zahajenim kazdé operace.

Typ anestezie

Pacienti s FOP maji ¢asto ankyl6zu temporomandibularnich kloubl a fuzi krénich obratld;
zajisténi dychacich cest mlze tedy byt obtizné. Byly publikovany tfi pfipady periopera¢niho
vyskytu situace ,cannot ventilate, cannot intubate“. Sedace by méla byt provadéna s
extrémni opatrnosti. DoporuCuje se celkova anestezie s endotrachealni intubaci. Tradi¢ni
manévry (napf. jaw trust) kzpradchodnéni dychacich cest nebo k zajisténi ventilace
oblicejovou maskou nemusi byt Uspé&sné. V pfipadé omezeného otevieni Ust mize byt
zavedeni laryngedlni masky nemozné. Pacienti s restrikénim onemocnénim plic mohou mit
omezené fyziologické rezervy. Navic, pfima laryngoskopie muze Izici traumatizovat
temporomandibulari klouby a zpusobit flare-up, ktery muize vést k dalSimu omezeni
otevirani ust. Z vySe uvedenych divodl se doporu€uje awake nosni fibroopticka intubace
pfed uvedenim do celkové anestezie.

Neuraxialni anestezie je u pacientd s FOP kontraindikovana z ddvodu rizika heterotopické
osifikace v oblasti michy vyvolana traumatem od spinaini nebo epiduralni jehly. Regionalni
anestezie je relativné kontraindikovana; obavanou je heterotopicka osifikace v misté vpichu.
Foot blok pod ultrazvukovou kontrolou byl ispésné a bez komplikaci proveden. Anesteziolog
aplikoval lokalni anestetikum do epifascialniho prostoru. Regionalni anestezie mize byt
rozumnou volbou, pokud tato technika nenaruSuje kosterni svalstvo nebo pojivové tkané,
které jsou nachylné k patologické osifikaci.

Rutinni uziti lokalni anestezie u zubnich vykonu, specificky pak mandibularni blok, neni

doporu¢eno, jelikoz se ukazalo, ze vyvolava flare-upy zpuUsobujici fazi
temporomandibularnich kloubd.

Nezbytna doplikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

Pacienti s FOP jsou nachylni k restrikénimu plicnimu onemocnéni, pneumoniim, syndromu
hrudni nedostate€nosti a pravostrannému srde¢nimu selhani. V zavislosti na funkénim stavu
pacienta a riziku chirurgického zakroku muze byt pro poskytnuti anesteziologické péce
nezbytné provedeni vySetfeni plic a srdce. Obvykle jsou zajiStény rentgenové snimky
hrudniku, testy plicnich funkci a echokardiogram. Zakladni hodnota pulzni oxymetrie by méla
byt zméfena v den vykonu pfed podanim premedikace. Doporuuje se pFedoperacni
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zhodnoceni anesteziologem den pred chirurgickym zakrokem. Anesteziolog mize vyzadovat
doplnéni daldich diagnostickych vySetfeni Ci podani pfedoperacni pfipravy.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Jsou popsané ftfi pfipady, kdy anesteziolog nebyl schopen pacienta s FOP zaintubovat ani
ventilovat. Jako metoda prvni volby je tedy doporuéena awake nosni fibroopticka intubace
pfed uvedenim do celkové anestezie. Toto doporu€eni je zaloZzeno na: 1) €asto zaludné
anatomii dychacich cest a 2) potencialnim riziku poranéni a heterotopické osifikace

temporomandibularnich kloubt z pfiliSného ,natazeni“ Celisti pfi pfimé laryngoskopii.

Jsou popsany kazuistiky s UspéSnou ftrachealni intubaci v celkové anestezii s uzitim
videolaryngoskopu GlideScope®. Tito pacienti zvladli normalné otevfit usta a byla u nich
zvysena opatrnost pfed nadmérnym natazenim jejich Celisti. Pacienti pro tuto techniku musi
byt peclivé vybrani. Jejich normalni rozsah pohybu €elisti by mél byt zméfen pfed operaci a
nemél by byt pfekro¢en béhem zajisténi dychacich cest.

Vybaveni pro emergentni zajiSténi dychacich cest by mélo byt k dispozici na zacatku kazde

anestezie. ORL Iékaf by mél byt okamzité dostupny, aby pfipadné pomohl se zajisténim
dychacich cest v€etné pfipadného provedeni akutni tracheostomie.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Korekéni ortopedické vykony mohou vyustit ve zvySené krevni ztraty.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Z&dna znama &i popsana.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Polohovani pacienta je zcela zasadni; téla pacientl s FOP jsou Casto rigidni a ve fixni
poloze. VSechny tlakové body / oblasti musi byt dikladné podlozeny, hlava a krk musi byt
dostate¢né podepfeny. Pokud ma pacient fuzi kréni patefe s fixaci ve flexi, je pro adekvatni
pristup pro stomatologické vykony (nejCastéjSi operace) nutna strma Trendelenburgova
poloha. Specifika polohovani pro Trendelenburgovu polohu zahrnuji vypodlozeni ramen a
fixace k I0zku, aby se zajistilo, Ze se télo pacienta s FOP nesesouva po stole.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Nejsou znamé ¢€i popsané Zzadné interakce.

Anesteziologicky postup
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Sukcinylcholin by nemél byt podavan kvli riziku hyperkalémie pfi imobilizaci pacienta.

Perioperaéné by mély byt podavany vysokodavkované kortikosteroidy po dobu 4 dni se
zahajenim pfed zaCatkem operacniho vykonu s cilem zmirnéni heterotopické osifikace.
Typicka davka prednisonu je 2 mg / kg / den (az do 100 mg), podavana jako jedna denni
davka. Pokud pacientovi neni rano podana peroralni davka prednisonu, méla by byt
prfedoperacné podana ekvivalentni davka iv dexamethasonu.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Zadna znama.

Mozné komplikace

Mozné komplikace zahrnuji: 1) obtizné zajisténi dychacich cest, 2) exacerbace syndromu
hrudni nedostatecnosti, restrikéni plicni onemocnéni, pravostranné srdecni selhani, 3)
heterotopicka ossifikace po chybném umisténi periferni zilni kanyly, po traumatické punkci
jehlou ¢&i trachealni intubaci, 4) heterotopicka osifikace €i neuropatie jako nasledek pozi¢niho
traumatu, 5) hyperkalemie po podani sukcinylcholinu

Pooperacni péce

Pacienti se zavaznym srde¢nim nebo plicnim onemocnénim nemusi vyzadovat chirurgicky
zakrok. V pfipadé nutnosti provedeni opera¢niho vykonu mohou vyZadovat monitorovanou
pooperacni intenzivni pédi.

Informace o akutnich komplikacich spojenych s nemoci / diferencialni diagnostika

Z&dné znamé &i popsané.

Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezie je mozna pouze u malych chirurgickych zakrokd, a to v pfipadé pokud
je pacient relativné zdravy. Mnoho pacientll bylo bez komplikaci propusténo domu v den
stomatologického vykonu provadéného v celkové anestezii. | pfesto se vSak doporucuje, aby
byl anesteziolog informovan o pacientovi s FOP s dennim pfedstihem, aby mé&l moznost
provést pfedanestetické vySetfeni s vyhodnocenim vSech rizik. Ambulantni chirurgie by méla
probihat v centru terciarni péce s odpovidajicimi prostredky.

Porodnicka anestezie
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Neuraxialni anestezie je kontraindikovana, jak bylo dfive popsano v tomto doporuceni. Je
popsan jeden pfipad pacientky s FOP, kterd podstoupila cisafsky Ffez pro znamky fetalni
tisné v lokalni infiltradni anestezii lidokainem.
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