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Doporuceni pro vedeni anestezie
u Syndromu Kasabach-Merrittové

Nazev nemoci: Syndrom Kasabach-Merrittové

ICD 10: D75.8
OMIM: 141000

Synonyma: Syndrom hemangiomu a trombopenie, kaposiformni hemangioendoteliom

Souhrn o nemoci: Fenomén Kasabach-Merrittové pfedstavuje spojeni rychle rostouci cévni
léze kdekoliv na téle (obvykle na koncetinach, ale také na hlavé a krku, stehnech, v oblasti
sakra) s konsump¢éni koagulopatii (nizky fibrinogen, zvySena hladina D-dimeru) a trombopenii
z davodu zachyceni trombocytd v tumoru.

Léze predstavuje cévnaty tumor tvofeny nepravidelnymi uzly kaposiformniho
hemangioendoteliomu (vietenovité bunky) (aktivni faze) nebo vybézkovitym angiomem
(glomerularni struktura se srpkovitymi cévnimi zarezy) (pfed aktivni fazi nebo v prabéhu faze
regrese) a se souvisejici lymfangiomatézou v histologickém obraze.

Na rozdil od infantiiniho hemangiomu (bézna cévni malformace) jsou endotelialni buriky
vystylajici 1ézi negativni na pfitomnost isoformy glukézového transportéru 1 (GLUT-1) a na
pfitomnost antigenu Lewis Y (LeY). Barveni KHE ukazuje (poznamka prekladatele —
chybéjici text i v originalnim dokumentu).

Je-li to mozné, provede se opatrna chirurgicka excize, ale léze jsou obvykle rozsahlé a je
nutna medikamentozni IéCba, ktera zahrnuje vysoké davky kortikoidu, vinkristin, interferon a
nebo B a antiagregancia jako je ticlopidin nebo aspirin.

Je vhodné se vyhnout transfuzi trombocytl, nebot ta ma obvykle za nasledek zvétSeni léze
a zhorseni koagulopatie z davodu zachyceni trombocytt v tumoru.

Léze se obvykle objevuje v prvnim roce zivota. Mortalita je kolem 10 %.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

MozZn4 Spatna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Excize léze, zavedeni centralniho zilniho pfistupu pro podavani chemoterapie, tracheostomie
v pfipadé postiZzeni hornich cest dychacich.

Typ anestezie

Celkova anestezie pro zakroky souvisejici s cévni 1ézi nebo pro nesouvisejici zakroky.
Lokoregionalni anestezie je zfidka mozna s ohledem na trombopenii. Analgosedace jen
s extrémni opatrnosti v pfipadé postizeni hlavy a krku.

Nezbytna doplrikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

Krevni obraz a vySetfeni koagulace, v€etné D-dimert. CT nebo MR vySetfeni ke zjisténi
rozsahu léze.

Konzultace specialisty na cévni malformace a détského onkologa.

Vedlejsi ucinky chemoterapie: Elektrolyty, renaini a jaterni funk&ni testy, echokardiografie.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Dychaci cesty postizené 1ézi: mozna obtiZzna intubace a/nebo extubace.

Bez postizeni dychacich cest: Setrna manipulace v dychacich cestach, aby nedoslo ke
krvaceni (napf. v pfipadé intubace nosem).

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Je nutné se vyhnout transfuzi trombocytu.

Korekce konsumpéni koagulopatie: fibrinogen, kyselina tranexamova.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neni uvadéna.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Neni uvadéna.
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Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Neni uvadéna.

Neni popsana zadna specificka Iékova interakce, ale je nutné brat v uvahu vedlejsi uc€inky
chemoterapie.

Anesteziologicky postup

Lze provést vSechny typy anestezie.

V pfipadé planované lokoregionalni nebo neuroaxialni anestezie vénujte pozornost
trombocytopenii.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Standardni, ale upravena s ohledem na invazivitu provadéného zakroku.

Echokardiografie v pfipadé srde¢niho selhani nebo rizika kardiotoxicity po chemoterapii.

Mozné komplikace

o Nekontrolovatelné krvaceni
e ZvétSeni léze
e Obstrukce dychacich cest v pfipadé, Ze léze postihuje hlavu a krk

e Srdecni selhani v pfipadé masivnich arteriovendznich zkratl uvnitf éze

Pooperaéni péce

Pooperac¢ni pécli je nutné upravit s ohledem na invazivitu provadéného zakroku
a velikost/lokalizaci léze.

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

Akutni komplikace vyvolané onemocnénim u syndromu Kasabach-Merrittové jsou nasledujici:
e akutni trombocytopenie: spotfeba trombocytl v 1ézi vs diluéni koagulopatie?

¢ akutni nebo progresivni obstrukce dychacich cest v pfipadé jejich postizeni: rychlé
zvétSeni tumoru versus gloticky nebo subgloticky otok?
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Ambulantni anestezie

Pravdépodobné neni bezpetna, pokud Iéze neni stabini a v klidové fazi
(bez trombocytopenie). V pfipadé pochybnosti pfedpokladat hospitalizaci pfes noc.

Porodnicka anestezie

Nejsou publikovany Zadné pfipady.
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