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DoporucCeni pro vedeni anestezie u

biliarni atrézie

Nazev nemoci: Biliarni atrézie

ICD 10: Q44.2

Synonyma: extrahepatalni biliarni atrézie, familiarni extrahepatalni biliarni atrézie,
idiopaticka extrahepatalni biliarni atrézie

Souhrn o nemoci: Biliarni atrézie (BA) je vzacné a fatalni progresivni zanétlivé onemocnéni
détského véku postihujici intra a extrahepatalni zlu¢ovody vedouci k cholestaze, fibréze a
cirhéze. M4 rlizny vyskyt v rozmezi od 1:10 000 do 1:20 000 Zivé narozenych déti. Zloutenka
trvajici vice nez 2 tydny u ditéte narozeného v terminu by méla byt ddvodem k vySetfeni
mozné BA. Bez lékafského zasahu vede BA k selhani jater, a nakonec ke smrti béhem
prvnich dvou let Zivota. Kasaiova portoenteroanastomoéza je prvni ¢ast |€Cby, jejimz cilem je
obnoveni toku Zlu€i z jater do stfev pomoci jejunalni Roux-en-Y Kklicky, kdy je vytvofena
anastoméza s porta hepatis po odstranéni zbytkl zlu€ovych cest. Ortotopicka transplantace
jater (OLT) je vyhrazena pro déti, u kterych byla Kasaiova operace neuspésna. Je
dokumentovano, Ze Kasaiova portoenteroanastoméza a transplantace jater spolecné
s adjuvantni 1é€bou a nutriéni podporou zlep3uji prognézu déti s BA a doziti se dospélosti.
Hlavni obavou anesteziologa béhem portoenteroanastomézy je bezpecna anestezie kojence
horni bfidni stény. To vyZaduje zvySenou pozornost k bilanci tekutin b&€hem vykonu, regulaci
teploty, metabolismu glukézy a poskytovani adekvatni perioperaéni analgezie pfi
kompromitovanych a dysfunkénich jatrech. Chirurgické zasahy, které zpusobuji pfechodnou
obstrukci dolni duté Zily a hypotenzi je tfeba pfedvidat a nalezité zvladat.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedine¢ny

MozZna Spatna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Biopsie jater a (intraoperacni) cholangiogram béhem  vykonu, Kasaiova
portoenteroanastoméza, gastroskopie, ortotopicka transplantace jater.

Typ anestezie

V sou€asné dobé neexistuji zadna doporu€eni ohledné vedeni celkové nebo regionalni
anestezie u déti s BA.

Je potfeba pouZivat anestetika s minimalnimi hepatotoxickymi ucinky. Zmény v télesnych
tekutinovych kompartmentech a nizka hladina sérového albuminu muze ovlivnit distribuci
[éCiva a dostupnou volnou frakci I[é€iv. Pratok krve jaterni artérii, pfitomnost
portosystémovych zkratl a snizena aktivita jaternich enzym( muze ovlivnit farmakokinetiku
anestetik.

Centralni neuroaxialni blokady jsou bezpecné, pokud nema pacient koagulopatii,
trombocytopenii a epiduralni varixy vyvolané portalni hypertenzi.

Nezbytna doplikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

Zakladni zhodnoceni jaternich funkci zahrnujici vySetfeni hladiny sérového albuminu,
glukézy, protrombinovy €as a jeho mezinarodni normalizovany pomér jsou nutné ke
zhodnoceni zavaznosti jaterni dysfunkce.

Déti s BA asociovanou s BASM (biliarni atrézie s malformaci sleziny) mohou mit anomalie
sleziny, situs inversus, chybéjici dutou zilu a dalSi srde¢ni anomalie. Stendza plicnice a
Fallotova tetralogie jsou také asociované srde¢ni vady, které je nutno detekovat
echokardiograficky.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Je tfeba oCekavat potencialné piny zaludek, pokud je bficho distendované v disledku ascitu
nebo hepatosplenomegalie. Ztuhnuti branice mudze snizit funkéni reziduaini kapacitu a
zpusobit brzké uzavieni malych dychacich cest, coz vede k rychlé desaturaci, z toho
vyplyva, Ze je potfeba zajistit dostate€nou oxygenaci béhem uvodu do anestezie.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

U déti s cholestazou je povinné podavani vitaminu K. Vitamin K, vitamin rozpustny v tucich
nezbytny pro syntézu koagulacnich faktora II, VII, IX a X, se u téchto pacientd nevstrebava
kvuli snizené sekreci ZluCovych soli do stfeva. Podavani vitaminu K rychle koriguje
koagulopatii, avSak na vitamin K nereagujici koagulopatie je znamkou zavazného
hepatocelularniho selhani, které ovliviuje syntetickou funkci jater nebo mize znacit sepsi Ci
podvyZivu. V pfipadé koagulopatie je tfeba podat vhodné krevni derivaty. Pfestoze je ztrata
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krve béhem operace minimalni, musi byt zajistény odpovidajici pocty jednotek erytrocytl a
krevnich komponentl k napravé koagulopatie jiz pfed operaci.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Zadné zvlastni doporudeni pro antikoagulaci u pacientti s BA.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

V souc€asné dobé nejsou zadna doporuceni.

V pfipadé bfisni distenze Ize pouzit mirné zvySenou polohu hlavy k minimalizaci respiracnich
poruch a zabrané aspirace.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

V soucasné dobé nejsou zadna doporuceni.

Anesteziologicky postup

Anestezie musi byt pfizpusobena véku pacienta, jaterni dysfunkci, cholestaze a zavaznosti
chirurgického vykonu. Isofluran, se svoji schopnosti zvySit arterialni pratok v jatrech
s minimalnim snizenim celkového prutoku krve jatry, je povazovan za bezpecény. Sevofluran
a desfluran Ize také bezpelné& pouZzit, protoZze neobsahuji zadné hepatotoxické latky a
minimalné se metabolizuji. Atrakurium a cisatrakurium maji ur€ité vyhody oproti jinym
myorelaxanciim kvuli jejich unikatnimu metabolismu, a proto jsou oblibené.

Syntetické a metabolické funkce jater zUstavaji az do pozdnich stadii BA relativné
nenarusené, proto davky opioidnich analgetik nemusi byt pozménény. Kompenzaéni systém
jaterni arterie pravdépodobné reaguje na snizeni pratoku portalnim fecistém kompenzaénim
zvySenim pratoku arteridlnim systémem jiz v ranych fazich BA. Morfin v davce 10-
40 ug/kg/hod je bezpeéné pouzivan pro pooperacni analgezii u kojenct s BA. U déti s nizkou
az stfedni hodnotou Child—Pughova skére Ize pouzit tramadol, ale je tfeba snizit davku na
polovinu a interval davkovani zvysit z 6 na 12 hodin. Podobné snizeni davky je doporuceno i
pro acetaminofen, pokud je pouzivan jako adjuvantni analgetikum.

Metabolismus propofolu neni vyznamné ovlivnén u kojencl s BA, kde extrahepatalni
metabolismus hraje vyznamnéjsi roli pfi celkové eliminaci propofolu.

Metabolismus bupivakainu mize byt ovlivnén snizenou clearance spolu s nizkou hladinou
sérového alfal kyselého glykoproteinu, coz zpusobuje zvySeni volné frakce bupivakainu a
vede ke kardiovaskularni toxicité. Pro pooperaéni kontinualni epiduralni infazi bupivakainu je
doporu¢ena maximalni davka 0,25 mg/kg/hod u kojencli mladSich 4 mésicl a maximalni
davka 0,3 mg/kg/hod u kojencu starSich 4 mésicu.

Oxidu dusnému se vyhybame, aby se zabranilo distenzi stfev, ktera by branila uzavieni
bfiSni stény. Rizena ventilace zabranujici vysokym tlakim v dychacich cestach a zachovani
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normokapnie jsou nezbytné, aby se zabranilo zménam prutoku krve v jaternim a portalnim
fecisti.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Nezbytny je ZzZilni vstup do vena jugularis interna nebo periferni Zilni vstupy s velkym
pramérem na horni koncetiné pro monitorovani centralniho zilniho tlaku, a stejné tak pro
podani vétsiho mnozZstvi tekutin béhem KPE. Kritickym okamzikem bé&hem KPE je
externalizace jater z dutiny bfiSni z divodu prohlédnuti porta hepatis, coz ma za nasledek
nahly pokles krevniho tlaku z ddvodu uskfinuti vena cava inferior a nasledné prekazky
venodzniho navratu. Zmény na EKG (Brodyho efekt) nebo snizeni krevniho tlaku/centralniho
vendzniho tlaku muze slouzit k rozpoznani této udalosti. Doporucuje se arterialni katetr pro
kontinualni monitorovani krevniho tlaku a odbéry vzorkl na stanoveni krevnich plynud
v pfipadé potfeby. Monitorovani hodinové diurézy muze také pomoci v tekutinovém
managementu béhem dlouhych vykon.

Monitorovani hladiny glukozy v krvi b&€hem vykonu je nutné. Tekutiny obsahujici glukézu by
mély byt pouzivany uvazlivé, v pfipadé, ze je dokumentovana hypoglykémie nebo pokud je
podezieni na omezeni syntetické funkce jater. Teplota télesného jadra musi byt sledovana a
méfena jako prevence hypotermie.

Mozné komplikace

Rozsahlé ztraty tekutin a chirurgické manévry vedouci k uskfinuti vena cava inferior mohou
vést k pfechodnému, ale vyznamnému poklesu krevniho tlaku, ktery lze snadno zvladnout
bolusy tekutin nebo pfidanim vazopresorické podpory.

Velky pomér povrchu téla k objemu téla u kojencu, nedostatek adekvatni podkozni tukové

tkané, vystaveni télnich dutin nizkym teplotdm okoli, infuze studenych tekutin a ventilace
suchymi plyny mohou zvysit riziko perioperacni hypotermie.

Pooperaéni péce

Dité po operaci vyzaduje pobyt na jednotce intenzivni pée. Musi se myslet na
kardiovaskularni toxicitu vznikajici v dusledku kontinualnich infuzi lokalnich anestetik u déti,
které maji zavedeny epiduralni katetr pro I€€bu bolesti. Kontinualni pooperaéni intravenézni
infuze opioidd pro management bolesti vyzaduje sledovani sedace a dechové frekvence pro
detekci dechové deprese.

Epizody cholangoitidy mohou zkomplikovat pooperacni prabéh.

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

Zpusobené nemoci poskytujici nastroj k rozliseni mezi vedlejSim G¢inkem anestetika a
projevem nemoci, napr.:
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Kojenci s BA, ktefi vyhledavaji Iékafskou pomoc az v pozdéjSim kojeneckém véku, mohou
trpét akutni sepsi s koagulopatii, ktera vyZaduje rychlé feSeni. BA je potfeba odlisit od jinych
infek&nich, vrozenych, metabolickych nebo genetickych pfic¢in neonatalni cholestazy
zpusobujici patologickou perzistentni konjugovanou hyperbilirubinémii. V€asné rozpoznani a
chirurgicky zakrok je rozhodujici pro dlouhodobé preziti kojencli s BA.

Ambulantni anestezie

V soucasnosti neexistuji zadna doporuceni.

Déti s BA mohou byt Ié€eny pro horni gastrointestinalni varixy ve formé skleroterapie nebo
ligace varix(. Pro vSechny anestezie s vyjimkou velmi kratce trvajicich operaénich zakroku je
doporucena celkova anestezie a zajisténi dychacich cest pomoci trachealni intubace. Stfevni
distenze béhem endoskopie muze vést k vaznym dechovym potizim, tudiz je potfeba se ji
vyhnout.

Porodnicka anestezie

S uspésnymi KPE a OLT bylo dokumentovano preziti nad détsky vék. Téhotenstvi je
povazovano za vysokeé riziko, a ackoliv neni kontraindikovano, nékolik skupin doporuéuje
téhotenstvi az po posouzeni rizika jaterniho selhani u zen s BA po KPE nebo OLT.
Komplikace jako je portalni hypertenze, hypersplenismus, gastrointestinalni krvaceni
z varixtl, epizody cholangitidy, pfidatné cholestatické poSkozeni a rozsahlé varixy pfedni
bfisni stény mohou ovlivnit prabéh téhotenstvi a naslednou Ié¢bu. Je doporu¢ena tymova
spoluprace u Zen s BA.
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