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Doporuceni pro vedeni anestezie

u Kikuchi-Fujimotovy choroby

Nazev nemoci: Kikuchi-Fujimotova choroba

ICD 10: 188.1 Kréni lymfadenitida, nespecifikovana mistem, chronicka nebo subakutni

Synonyma: Histiocytarni nekrotizujici lymfadenitida, Kikuchiho choroba, Kikuchi-Fujimotova
choroba, Kikuchi lymfadenitida, lymfadenopatie, KFD

Souhrn o nemoci:

KFD je vzacné lymfohistiocytarni onemocnéni zpusobené zanétlivou kréni lymfadenitidou
(nebo axilarni ¢i malokdy jinou oblasti) s neznamou etiopatogenezi, ¢astéji se vyskytuje u
mladych Asiatd (muz/zena=1:1, pfestoze nékteré udaje naznacluji, ze je CastéjSi u zen).
Nékteré geny HLA Il. tfidy jsou CastéjSi u pacientd s KFD. Zejména vyskyt alel DPA1*01 a
DPB1*0202 je vyrazné vyssi u pacientt s KFD nez u zdravych jedincl. Vyznacuje se hlavné
lymfadenopatii, hore€¢kou, no¢nimi poty, myalgii, hubnutim, artralgiemi a ¢asto nasleduje
omezeni vykonnosti. Mezi méné <&asto pozorované pfiznaky patfi kozni léze,
hepatosplenomegalie, poSkozeni centralniho nervového systému a hemofagocytarni
syndrom. Laboratorni a radiologicka vySetfeni dostupna pro diagnostiku jsou nespecificka.
Bézné laboratorni abnormality jsou leukopenie, obvykle neutropenie; anémie;
trombocytopenie; zvySené CRP a sedimentaéni rychlost erytrocytl; zhorSena funkce jater a
atypické lymfocyty v natéru periferni krve.

Toto onemocnéni byva az v jedné tretiné pfipadd Spatné diagnostikovano jako maligni
lymfom a je spojené srozvojem systémového lupus erytematodes (SLE) a dalSich
autoimunitnich onemocnéni. Diferencialni diagnostika je narocna, jelikoz mnoho dalSich
onemocnéni jako je maligni lymfom, metastazujici onemocnéni, tuberkuléza a infekCni
lymfadenopatie se muze projevit podobnym zplsobem. KFD je povazovano za samovolné
odeznivajici onemocnéni: spontanni regrese se mize objevit mezi 1. - 6. mésicem (4). Ve
vaznéjsich pripadech se prokazala pfizniva IéCba nesteroidnimi antiflogistiky (NSAIDs)
a/nebo kortikosteroidy.

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

Mozna Spatna diagnoza

(i ) Vice informaci o nemoci, referenénim centriim a organizac¢ni informace naleznete
na webu Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Biopsie lymfatickych uzlin, aspirace a biopsie kostni dfené, zavedeni kratkodobého
centralnino venodzniho katetru, biopsie jater, endoskopie hornich cest dychacich nebo
urgentni tracheostomie.

Vyhodnou strategii je ultrasonograficky navadéna biopsie, protoze umozfiuje odebrat
lymfatické uzliny s minimem nekrotické tkané k dosazeni histologické diagnozy.

DalSi pfipadné zakroky z divodu choroby nebo pro stanoveni diagnézy mohou byt nutné i u
déti.

Typ anestezie

Neexistuje zadné definitivni doporu€eni pro celkovou nebo regionalni anestezii. Mirna
sedace s lokalni nebo regionalni anestezii mize zabranit obtiznému zajisténi dychacich cest
pro kréni lymfadenopatii. Navrhovana je spontanni ventilace nebo asistovana ventilace se
CPAP.

Aby se omezilo zajistovani dychacich cest, je tfeba se vyvarovat svalovym relaxanciim,
stejné jako hluboké sedaci a celkové anestezii.

Doposud nebyla v literatufe hlaSena role anestetik jako spoustéciho faktoru KFD.

Nezbytna doplnikova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

Funkéni kardialni vySetfeni (elektrokardiografie, echokardiografie) podle celkového stavu
(dlouhodoba horecka, malnutrice, dehydratace, alterace zanétlivych ukazateld).

VySetieni krve, rozSifené metabolické a koagulaéni testy.

Hladina BNP v krvi je uZiteCna pro monitorovani srde¢niho selhani, pokud je na néj
podezieni.

RTG snimek hrudniku, ultrazvuk plic a CT vylu€ujici jiné patologie, umozni definovat rozsah
Iéze a nalézt nejpfistupnéjSi adenopatii pro biopsii.

Konzultace s odbornikem za uCelem zdokumentovani jiz existujicich deficitd, napf.
neurologické povahy.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Pacienti s vyznamnou kréni lymfadenopatii by mohli profitovat z 1é¢by kortikosteroidy pfed a
po operaci.
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Jelikoz cervikalni lymfadenopatie u KFD je €asto vyznamna, vyzaduje vycvik v protokolu
,cannot intubate /cannot ventilate* s pfipravenymi supraglotickymi pomuckami, video-
laryngoskopii, endoskopickym zajisténim dychacich cest a setem pro krikotyroidotomii.

V prfipadé potifeby konzultace s ORL specialistou pro podrobné;jsi vySetfeni.

Pokud se nelze vyhnout zajisténi dychacich cest, je nezbytné stanoveni planu pro bezpeény
uvod do anestezie.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Neexistuji zadna konkrétni doporuceni pro podavani krevnich produktl a transfuzi.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neexistuji dikazy, které by podporovaly potfebu konkrétni antikoagulace.

Zvlastni opatieni pri polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Neni hlaseno.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Neni hlaseno.

Anesteziologicky postup

Uvod do anestezie miize byt jak intravendzni, tak inhalaéni. V pfipadé zavazného zlzZeni
dychacich cest v dusledku cervikalni lymfadenopatie a ocekavaného obtizného zajisténi
dychacich cest je nutna spoluprace s ORL specialistou. Proto by mélo byt co nejvice
preferovano neinvazivni zajisténi dychacich cest.

U indikovanych pacientl je na misté substituéni terapir kortikosteroidy pfi Uvodu do
anestezie.

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Neni nutné zadné zvlastni monitorovani.

V pfipadé KFD s neurologickym postizenim, muze BIS monitor nebo EEG monitoring béhem
operace zabranit zhorSeni neurologického stavu.
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Mozné komplikace

Muze nastat obtizené zajisténi dychacich cest pro otok a obstrukci hornich cest dychacich €i
pro téZkou cervikalni lymfadenopatii.

Vzacné komplikace:
- Srdecni komplikace jako je tamponada
- Intersticialni plicni nemoc a pleuralni vypotek
- Hepatitida jako dal3i vzacna komplikace
- Hemofagocytarni syndrom

Pooperacni péce

Eventualni pfijeti na JIP k pooperaénimu monitorovani nebo odpojovani od umeélé plicni
ventilace pfi oCekavaném obtizném zajisténi dychacich cest.

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

Zpusobené nemoci  poskytujici nastroj krozliSeni mezi vedlejSim  Gcinkem
anesteziologického postupu a projevem nemoci.

Dle konkreétni obstrukce hornich cest dychacich.

Ambulantni anestezie

Jak je popsano vyse u typu anestezie.

Porodnicka anestezie

Jak je popsano vyse u typu anestezie.
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