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DoporucCeni pro vedeni anestezie

u Fraserova syndromu

Nazev nemoci: Frasertv syndrom

ICD 10: Q87.0

Synonyma: Kryptoftalmus

Souhrn o nemoci: Jedna se o autosomalné recesivné (AR) dédi€né onemocnéni
charakterizované kryptoftalmem, abnormalitami usi a obli¢eje, kozni syndaktylii a malformaci
genitalu. NejCastéji je FraserGv syndrom zplUsoben mutaci genu FRAS1 na chromozomu 4
v 4921.21 [1]. Mutace gend FREM1, FREM2 a GRIP1 muze zpusobit stejny fenotyp jako
Fraseriv syndrom [2]. Samostatné kryptoftalmus popsali Zehender a Manz v roce 1872 [3],
ale jako kompletni syndrom byl popsan Fraserem roku 1962 [4]. Diagn6za Fraserova
syndromu je komplexni a stale se debatuje o jejich kritériich [5]. Aktualni incidence v Evropé
je 2 na milion Zivé narozenych déti, s tim Zze 27.8 % déti s Fraserovym syndromem pochazi
od rodi€u v pfibuzenském vztahu [6].

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineCny

Mozna Spatna diagnéza

O Vice informaci o nemoci, referenénim centrim a organizacni informace naleznete
nawebu Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Typické vykony

[1 O¢ni operace pro kryptoftalmus

[ Operace rukou pro syndaktylii

0 Urologické [7] a gynekologické operace pro obojetny genital
0 Kraniofacialni rekonstrukce pro obliCejové deformity

[0 ORL pfistupy pro abnormality dychacich cest a tracheostomie

Typ anestezie

Celkova anestezie s Ci bez regionalni anestezie, dle vhodnosti pro konkrétni vykon.

Nezbytna doplnkova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

V literatufe se popisuji pfipady obtizné a nemozné intubace [6,9,10]. Konkrétné byly hlaseny
subglotické stendzy bez pfedchozich klinickych znamek [11].

Mélo by byt zvazeno ORL vySetieni prfed prvni celkovou anestezii. Pokud jsou pfitomny
znamky kompromitace dychacich cest (DC) jako je stridor, méli bychom zvazit pfitomnost
ORL lékare pfi prvnim Uvodu do anestezie.

13 % déti s Fraserovym syndromem ma vrozenou srde¢ni vadu — defekt sihového nebo

komorového septa. Také byly popsany anomalie plicni tepny. Z téchto duvodl je nutné
provést predoperacni UZ srdce [6].

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Epidemiologicka data z 16 evropskych zemi z obdobi 1990-2008 nam poskytla zastoupeni
komplikacise zajisténim DC asociovanych s Fraserovym syndromem [6]:

[J Rozstép patra — 8 %

[0 Mikrognacie — 8 %

O Laryngealni stendza — 21 %
[0 Subgloticka sten6za — 4 %

Byly hlaseny pfipady nemoznych intubaci z divodu pfitomnosti rete laryngis [9]. Ventilace
obli¢ejovou maskou s pomoci supraglotickych pomUcek byla dostatecna.

Pfed anestezii by mélo byt provedeno dukladné vySetieni DC a mély by byt pfipraveny
pomucky pro obtizné zajisténi DC.

Jiz byly popsany emergentni tracheostomie nebo retrogradni intubace [9,10].
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U déti bez anomalii DC mohou byt pouZity standardni techniky pro zajisténi DC [8].

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivata

Nehlasena.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Nehlasena.

Zvlastni opatreni pri polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Nehlasena.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Nehlaseny.

Anesteziologicky postup

Jak inhalacni, tak intravendzni uvod do celkové anestezie je mozny. ZvySenou pozornost
v predoperac¢nim vySetfeni bychom méli vénovat détem, které maiji, byt jen maly, stridor,
protoze muze byt predzvésti kompromitace dychacich cest.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

NepozZadovano.

Mozné komplikace

Nejsou znamy specifické komplikace.

Pooperacni péce

Zadna specificka pooperaéni péée nebyla hlaena.
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Akutni komplikace spojené s nemoci a jeji vliv na pribéh a zotaveni z anestezie

Vzhledem k povaze nemoci je sloZité rozli$it mezi vedlejSimi tucinky anestezie a manifestaci
choroby, napf.:

Kromé problematického zajisténi DC nebyly hlaSeny zadné specifické emergentni situace.

Ambulantni anestezie

Zadné specifické kontraindikace pro ambulantni anestezii.

Porodnicka anestezie

Neexistuje literatura pro porodnickou anestezii u pacientl s Fraserovym syndromem.
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