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Doporuceni pro vedeni anestezie

u Kartagenerova syndromu

Nazev nemoci: Kartagenertv syndrom

ICD 10: Q89.3
Synonyma: sinusitis-bronchiectasis-situs inversus (triad, trojice) syndrom

Souhrn o nemoci: Kartagenerav syndrom (KS) je vzacna autosomalné recesivni geneticka
porucha s prevalenci 1: 32 000, ktera pfedstavuje asi 50 % primarni ciliarni dyskineze (PCD)
a vyznacuje se prubéhem zahrnujicim trojici sinusitidy, bronchiektazie a situs inversus.
Poprvé byl popsany Siewertem v roce 1904, ale Kartagener v roce 1933 uznal trojici poruch
jako zfetelny vrozeny syndrom. Je znamo, Ze vice nez 35 genovych mutaci zpUsobujicich
poruchu ciliarni morfologie a funkce zplsobuje PCD. VétSina oblasti hornich cest dychacich,
vCetné nosni sliznice, paranazalnich dutin, stfedniho ucha, Eustachovy trubice, hitanu
a dolnich dychacich cest, od pradusnice az po dychaci bronchioly, je lemovana fasnatym
epitelem.

Dysfunkce nebo nedostatek dyneinovych ramen umozrujicich ciliarni pohyb, obvykle
pfichycenych ke strukturalnim prvkim tvoficich cilium, vede k naruSeni koordinovaného
ciliarniho pohybu a pohonu hlenu. Retence a akumulace hlenu vede k fadé opakujicich se
infekci plic, usi, nosu, krku a v dutinach. Pozorovana je také muzska neplodnost v disledku
nepohyblivych spermii. Typické pfiznaky chronické sinusitidy, bronchitidy a bronchiektazie
mohou byt fatalni, pokud nebude provedena transplantace plic. Malé procento pacientl s KS
trpi hydrocefalem; ependymailni buriky ve vystelce mozkovych komor ucastnici se produkce
CSF jsou také rasinky. PoSkozena ciliarni funkce muze zahrnovat zhor§enou reabsorpci
mozkomisniho moku vedouci k rozvoji komunikujiciho hydrocefalu, ktery zpuUsobuje
chronickou bolest hlavy. Situs inversus je vrozeny stav, ve kterém jsou hlavni intratorakalni
a / nebo intraabdominalni organy zrcadlové obraceny vzhledem ke svym normalnim
poloham. Jedna se pravdépodobné o disledek nedostatecné ciliarni kontroly pfi ,usazovani®
organd v embryu s primarni ciliarni dyskinezi. Normalné cilium ma rotac¢ni pohyb, ktery Fidi
vektorovy pohyb, tedy lateralitu organové lateralizace béhem embryogeneze. Lateralizace
organu je nahodna, pokud chybi ciliarni funkce. Neuplny / Uplny situs inversus je pozorovan
u pfiblizné poloviny pfipadd syndromu PCD.

Béhem embryonainiho stadia muze ciliarni dyskineze vést k dalSim organovym anomaliim,
jako je napfiklad biliarni atresie, stfevni malrotace, asplenie a polysplenie. ACkoli Casty rozvoj
infekci hornich a dolnich cest dychacich po narozeni, komorbidita situs inversus a rodinna
anamnéza mohou naznacovat KS, definitivni diagnéza zavisi na ciliarni ultrastrukturalni
analyze nebo molekularné genetickém testovani. Neexistuje 2adny ,zlaty standardni®
diagnosticky test na PCD. Elektronova mikroskopie (EM) byla tradi¢nim testem pouzZivanym
k diagnostice PCD, avSak nemuze byt pouzita k diagnostice pacientl s PCD (15-20 %)
s normalni ultrastrukturou. V sou¢asné dobé nebyly dosud objeveny vS§echny mutace gend,




které zpusobuji PCD. Imunofluorescenéni analyza je vysoce specificka pro PCD, ale citlivost
je v souCasné dobé& omezena. Jako prvni diagnosticky test na PCD bylo doporu¢eno méreni
vzoru biliarniho rytmu (CBP) a frekvence (CBF).

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineény

Mozna Spatna diagnéza

Vice informaci o nemoci, referenénim centriim a organizac¢ni informace naleznete
v na webu Orphanet: www.orpha.net
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Typické vykony

Adenotonsilektomie, zavadéni tympanostomickych trubiCek, operace sinusl, nosni
polypektomie a plicni vykony v dusledku bronchiektazii, vySetfovani neplodnosti, srde¢ni
operace.

Typ anestezie

Z davodu respiraCnich komorbidit pacienta je nejlepSi volbou lokalni nebo regionalni
anestezie, kdykoli je to mozné.

Pro optimalizaci respiracnich funkci pfed operaci se doporuCuje respiracni fyzioterapie,
posturalni drenaz ke snizeni sekrece, bronchodilatatni lé¢ba, aby se zabranilo reaktivité
dychacich cest, a antibioticka terapie k I1é¢bé nebo prevenci infekci hornich a dolnich cest
dychacich.

U KS s vrozenou srde¢ni chorobou by méla byt podana profylaxe endokarditidy a provedena
opatieni k zabranéni vzniku vzduchové embolie.

Upfednostiuji se centralni nebo periferni nervové bloky s cilem minimalizovat potfebu
podani opioidu, které zplUsobuiji respiracni depresi.

Nezbytna dopliikova predoperacéni vysetieni (vedle standardni péce)

Spirometrie plic: FEV1 (nuceny vydechovy objem za 1 sekundu), FVC (nucena vitalni
kapacita), FEV1 / FVC, celkova plicni kapacita, difuzni kapacita plic pro oxid uhli¢ity (DLCO)
by mél byt stanoven, kdyz se objevi normalni nebo obstrukéni vzorec. Rentgen hrudniku je
potfebny k vylou¢eni pneumonie a atelektazy. Stanoveni arterialnich krevnich plynd muize
byt rovnéz uzite€né pro hodnoceni respiracnich funkci.

Srdecni, hrudni a bfisni anatomie musi byt vySetfena pfed operaci. Situs inversus muze byt
diagnostikovan rentgenem (obrazek 1). V pfipadé sou€asnych vrozenych srdecnich poruch
musi byt anatomie a funkce srdce hodnocena na zakladé anamnézy, fyzikalniho vySetfeni,
EKG a echokardiografie. EKG je na podkladé dextrokardie zrcadlovy obraz normalu (obrazek
2). Také chronicka bronchiektazie mohou progredovat do cor pulmonale.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

KS nema zadnou pfimou korelaci s obtiznou trachealni intubaci. Nasotrachealni intubace je
relativné kontraindikovana vzhledem k moznostem chronické sinusitidy, nosnim polypdm
a chronické otitis media.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivati

V zavaznych pfipadech KS kandidatd na transplantaci plic by se mélo vyhnout podanim
transfuze, aby se snizilo riziko jakékoli protilatkové reakce.
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Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neexistuji diikazy, které by podporovaly potfebu konkrétni antikoagulacni terapie.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Nejsou hlasena.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Nejsou hlasena.

Anesteziologicky postup

Zatimco pfi premedikaci by mély byt upfednostiiovany bronchodilatancia, steroidy,
antisialogika a kratkodobé pusobici opioidy, je tfeba se vyvarovat léku, které potlacuji kaslaci
reflex, a tlumi dychani a cilidrni aktivitu.

Pozornost by méla byt vénovana srdecni a respiracni anatomii. Elektrody EKG a defibrilatoru
by mély byt umistény obracené (zrcadlové k normé) vzhledem k situs inversus. Je-li
endotrachealni kanyla zavedena hluboko, ¢asto vstupuje do levého hlavniho bronchu. Pfi
pouziti endobronchialni trubice s dvojitym lumenem je tfeba vénovat zvySenou pozornost
anatomické poloze prlidusek. Normalné pouzivana leva endobronchialni kanyla by méla byt
otoCena a pouzita vpravo a obracené. Podobné by normalné prava katetrizace vnitini
jugularni zily méla byt povazovana za ekvivalent katetrizace levé jugularni zily jako
anatomicky orientacni bod. PotiZze vyplyvajici z anatomickych rozdill Ize pfekonat, pokud se
pfi zavadéni centralnich zilnich kanyl a perifernich blokad fidi ultrasonografii
a endobronchialni intubace s dvojitym Ilumenem je kontrolovana fibroskopickou
bronchoskopii.

Nasotrachealni intubace je relativné kontraindikovana kvuli pravdépodobnosti chronické
sinusitidy, nosnim polypim a chronické otitis media.

Po intubaci mlze obtizna ventilace zpusobena pfitomnosti sekretd vést k hypoxémii.
Zvih€eni inspiranich plynd mulze snizit viskozitu sekretd a usnadnit jejich odsani.
Anticholinergika mohou snizovat mnozstvi plicnich sekreci. Intraoperativné muze byt
vyzadovano Casté odsavani z pradusnice.

Indukce a udrzovani celkové anestezie inhalaénimi anestetiky je uzite€né z divodu jimi
vyvolané bronchodilatace a jejich rychlé eliminace, €imZ se sniZzuje respiracni deprese
v Casném pooperacnim obdobi. Pro minimalizaci pooperacni respiracni deprese se
doporu€uje pouziti kratkodobé pusobiciho opioidu béhem intraopera¢niho obdobi
s provedenim centralnich nebo perifernich nervovych bloki.

Pacienti s KS mohou mit abnormalni neutrofilni chemotaxi a nizké hladiny IgA. | kdyz je
vyskyt jinych nez respiraénich infekci nezvySen, je tfeba peclivé udrzovat zasady antisepse
bé&éhem jakéhokoli zakroku, zejména pfi epiduralni anestezii, centralni vendzni katetrizaci
a odsavani z endobronchialni kanyly.
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Pfi antagonizaci neuromuskularni blokady muze byt pouziti sugammadexu pro pacienty lepsi
nez podani inhibitord cholinesterazy, jako je neostigmin, které obecné zvysuji sekreci.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Zvlastni pozornost by méla byt vénovana zavaznym intraoperacnim komplikacim, jako je
obstrukce dychacich cest sekretem, bronchialni hyperreaktivita, hypoxémie &i hyperkapnie.

Mozné komplikace

Nejsou hlasena.

Pooperacni péce

V pooperacnim obdobi je nutna respirac¢ni fyzioterapie, ktera usnadnuje eliminaci sekretd.
Pokud poZzadavek na umélou plicni ventilaci pfetrvava i v pooperaénim obdobi, méla by byt
pouzita k ventilace zvlhéena inspiraéni smés plynd a udrZzovana systémova hydratace.

Pokud pacienti s KS s téZkymi respiracnimi nebo kardiovaskularnimi problémy musi b&éhem

chirurgického zakroku podstoupit celkovou anestezii, musi byt po operaci umisténi na
jednotku intenzivni péce, aby byli peclivé sledovani a 1éCeni.

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

zpusobené nemoci, mohou poskytnout nastroj k rozliSeni mezi vedlejSim G¢inkem anestezie
a projevem nemoci, napr.:

Nejsou hlaseny.

Ambulantni anestezie

Rozhodnuti o ambulantni anestezii zavisi na zavaznosti onemocnéni a typu chirurgického
zakroku, ktery ma byt proveden. Ambulantni anestezii Ize zvazit, je-li respiracni stav pacienta
dobry a oCekava se, Ze chirurgicky zakrok bude trvat kratkou dobu, a zejména pokud nebude
mit depresivni uc€inky na dychaci systém, nebo pokud je chirurgicky zakrok kompatibilni
s regionalni anestezii.

Porodnicka anestezie

V zavislosti na celkovém stavu pacientek mize byt vyhodna regionalni anestezie.
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Obrazek 1: RTG hrudniku
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Obrazek 2: Sifova depolarizace je iniciovana levym sinusovym uzlem, takze P viny jsou
invertovany ve svodech | a aVL a pozitivni ve svodu aVR. Obracena komorova aktivace
a obracend repolarizace. Ve svodu | je QRS negativni a T vina pfevracena, svod aVR se
podoba aVL a naopak, pravé prekordialni svody se podobaiji svodim z odpovidajicich levych
prekordialnich mist. Septalni Q viny se objevuji v pravych prekordialnich svodech, protozZe
depolarizace septa jde zprava doleva. (EKG je ,korigovano“ pfevracenim konc&etinovych
svodu a nalozenim hrudnich svodu do pravého prekordia.)
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