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Doporuceni pro vedeni anestezie
u Klippel Feil syndromu

Nazev nemoci: Klippel Feil syndrom

ICD 10: Q76.1

Synonyma: Kréni obratlova fuze, Kongenitalni kréni synostdza, 1zolovany Klippel-Feil
syndrom, KFS

V roce 1912 popsali Klippel s Feilem (1) pacienta s kratkym krkem, nizkou zadni linii vlas
a tézkym omezenim hybnosti kvuli kompletni fuzi kréni patefe, tedy klasickou ftrias, ktera
charakterizuje Klippel-Feildv syndrom (KFS). Odhadovany vyskyt je 1: 40 000 — 42 000
novorozencu celosvétové. KFS (2) mohou zpusobit mutace v genech GDF6 a GDF3. Ale
u nékterych lidi nejsou identifikovany v téchto genech zadné mutace a etiologie zlstava
neznama. Mutace v MEOX 1 byva spojovana také s vyskytem KFS (3).

VétSina pfipadu KFS je sporadicka. Nékteré pripady jsou dédény autozomalné dominantné
nebo autozomalné recesivné. Je to vzacné onemocnéni skeletu charakterizované
abnormalnim spojenim nebo fuzi dvou nebo vice krénich obratld. DalS§i anomalie bézné
spojované s KFS zahrnuji skoliézu, abnormality ledvin, Sprengelovu deformitu, hluchotu,
synkinezu a vrozena srde¢ni onemocnéni. NejCastéjSi srdeCni vadou byva defekt
komorového septa. Méné Casto byva spojena s ptézou, obrnou lateralniho rektu, obrnou
facialniho nervu a anomaliemi hornich koncetin.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineCny

Mozna Spatna diagndza

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



http://www.orpha.net/

Souhrn o nemoci

Existuji tfi varianty KFS. Typ | je rozsahlou abnormalitou, kdy €asti mnoha krénich a hornich
hrudnich obratlll tvofi jeden blok. U varianty Il selhava kompletni segmentace patere
v jednom nebo dvou meziobratlovych prostorech. Typ Il zahrnuje typ | nebo Il se sou¢asné
existujicimi poruchami segmentace dolni hrudni nebo bederni patefe. Typ Il je povazovan za
nejCastéjsi. C2-3 a C5-6 jsou nejCastéjSimi postizenymi meziprostory (4-12). Hlavni
anesteziologickou obavou u téchto pacientid je potencidlné nestabilni kréni patef a
abnormalni atlanto-okcipitalni spojeni zvy3ené& nachylné ke vzniku neurologického
podkozeni. Proto by méla byt jejich anesteziologicka |éCba peélivé naplanovana se
zapojenim pacienta, pficemz je tfeba mit na paméti dal§i abnormality spojené s KFS.

Typické vykony

Pacienti s KFS se objevuji v rizném véku s obrovskym spektrem klinickych projevd k riznym
chirurgickym zakrokim. Proto je perioperacni management téchto pacientd individualni.
VétSina pacientl je indikovana k operacim kréni patefe, korekcim skoliézy, operacim stendzy
patefniho kanalu, operacim ledvin, operacim rozstépu, cisafskému fezu, dekompresnim
operacim degenerativniho postizeni diskll (21,22) a k o€nim operacim Duanova retrakéniho
syndromu (v nékterych pfipadech).

Typ anestezie

Neexistuji zadna doporuceni pro vybér anestezie. Klinické posouzeni pfipad od pfipadu je
klicové pro bezpec€nost pacienta.

Technika celkové anestezie je pouzivana vétSinové v zavislosti na druhu operace. Zajisténi
dychacich cest mlze byt obtizné ve vétSiné pfipadu, vétSinou kvuli limitovanému rozsahu
pohybu krku a nestabilité kréni patefe, které mohou zvySovat riziko neurologického
poskozeni v prabéhu intubace. Fibroopticka intubace pfi védomi je metodou volby
pro zajisténi dychacich cest u dospélych (13). Pacient by mél byt dobfe informovan o rizicich
a pfinosech jednotlivych feSeni. Multidisciplinarni tym s ORL tymem v zaloze pro emergentni
tracheostomii je idealni. V détské anesteziologii mulze zajisténi dychacich cest byt
realizovano po inhalacnim uvodu fibroopticky u spontanné ventilujiciho pacienta. Dalsi
metody zajisténi dychacich cest zaviseji na zkuSenosti anesteziologa povéfeného pFipadem.

Regionalni anesteziologické techniky v€etné epiduralni, kombinované subarachnoidalni
a epiduralni, kontinualni subarachnoidaini a tzv. ,single shot“ subarachnoidalni byly uspésné
pouzity pro anestezii u pacientt s KFS (14-20). Neuroaxialni anestezie muze byt
nespolehliva pro distorzi patefe a kompresi epiduralniho a intrathékalniho prostoru.

Proto je sledovani a pravidelny monitoring urovné blokady nezbytny pro vSechny pacienty
(15).

Nezbytna doplfikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

Rozsah vySetfovani bude zaviset na véku, povaze potizi, pfitomnosti dalSich souvisejicich
abnormalit a typu chirurgického zakroku.
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Jako zaklad jsou potfebné anteroposteriorni (AP) a lateralni projekce kréni patefe. Jsou-li
pfitomny abnormality, mohou byt potfebné dalSi projekce. CT hlavy, zejména baze lebni
a kréni patefe, je dobrou pomuickou pro zhodnoceni kostnich abnormalit. MRI je uziteéné
k posouzeni spinalniho kanalu a abnormalit patefniho sloupce, jako je napfiklad
syringomyelie. CT myelografie je dalSim vySetfenim k posouzeni patefniho kanalu a jeho
obsahu.

RTG hrudniku muze ukazat srde¢ni anomalie nebo fuze zeber. CT hrudniku muaze byt
vyzadovano v zavislosti na pfitomnosti abnormalit.

Ultrazvuk je pouzivan pro zobrazeni mocového traktu. Intravendézni pyelogram (IVP) muze
byt také potfebny. VSechny déti by mély mit vySetfeny sluch.

Kardiologické vySetieni obsahuje EKG a echokardiografii, je-li podezifeni na né&jakou dalsi
abnormalitu. DalSi rutinni vySetfeni, které mohou byt vyzadovany, zahrnuji krevni obraz,
elektrolyty, test funkce ledvin a koagulaci.

Jsou-li pfitomna néjaka neurologicka postizeni, je doporu¢eno detailni neurologické
vySetfeni a zhodnoceni.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

K UspéSnému zajisténi dychacich cest jsou kliCové informace o pacientovi, duakladné
zhodnoceni a odpovidajici pfiprava dychacich cest.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Krevni ztrata muze vyzadovat substituci, zejména u velkych vykonu na patefi. Pouziti
tranexamové kyseliny a dalSich farmakologickych technik (podani hypotenziv) k minimalizaci
krevnich ztrat muze vést vyhnuti se nutnosti podat krevni transfuzi (22-24).

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neni zadna evidence podporujici potfebu zvlastnich antikoagulacnich opatfeni. Pokud
pacient podstupuje vykon v neuroaxialni anestezii, méla by byt pfed vykonem koagulace
vySetfena.

Zvlastni opatieni pri polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Nejsou hlasena.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Neni hlasena

www.orphananesthesia.eu 3



http://www.orphananesthesia.eu/

Anesteziologicky postup

Zajisténi dychacich cest mulze byt vtéchto pfipadech obtizné. Proto zkuSenost

dychacich cest je fibroopticka intubace pfi védomi. Dychaci cesty musi byt dikladné
pfipraveny pred provedenim fibrooptické intubace. Premedikace pomoci antisialogig pomaha
shizovat sekreci.

Jakmile jsou dychaci cesty zajistény, udrzovani anestezie inhalacné &i intravendzné je na
osobni volbé anesteziologa.

Pokud byla pouZita nervosvalova blokada, mélo by byt jesté pfed extubaci dosaZeno piného
zotaveni.

U pacientl operovanych v pronacni poloze je potfebna pozornost kvuli pfitomnosti oblasti
nachylnych k hypoperfuzi a tlakovych bodu.

Zvlastni ¢i dopliiujici monitorace

Standardni monitorace by méla byt aplikovana u vSech pfipadd. Nékteré pfipady mohou
vyzadovat monitoraci teploty a nervosvalové blokady. Pouziti monitorace bispektralniho
indexu je povinné, pokud je po zajisténi dychacich cest pouzita technika totalni intravenézni
anestezie.

Navic mohou nékteré pfipady vyzadovat invazivni monitoraci krevniho tlaku
a transezofagealni echokardiografii.

Mozné komplikace

Zvlastni pozornost v €ase extubace mize pomoci predejit vzniku moznych pooperacnich
komplikaci s prichodnosti dychacich cest. Opatrna strategie extubace muze preventovat
potfebu reintubace. Adekvatni zvrat nervosvalové blokady s objektivni monitoraci v pribéhu
a po zotaveni je vyzadovana pro nezadouci U¢inky sedativ a opioidu.

Pooperacni péce

Rozsah poopera¢niho monitorovani zavisi na chirurgickém vykonu a pfedoperaénim stavu
pacienta. Intenzivni pé&e muze byt vyzadovana, ale neni povinna.

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

Zpusobené onemocnénim poskytujici pomdcku k rozliSeni mezi nezadoucimi ucinky
anestezie a manifestaci onemocnéni, napr.:

Moznym emergentnim scénarem je pacientka s emergentnim cisafskym fezem. Pfipadem

by mél byt povéfen zkuSeny anesteziolog, ktery umi zajistit dychaci cesty. Pokud to ¢as
dovoli, je mozné se pokusit 0 neuroaxialni techniku.
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Jiné emergence jsou neobvyklé.

Ambulantni anestezie

Pacienti s abnormalitami dychacich cest by neméli byt planovani pro ambulantni anestezii.

Porodnicka anestezie

U pacientky mize byt pozadovano tlumeni porodnich bolesti. Jsou publikovany pfipady
s pouzitim kontinualni epiduralni techniky nebo s aplikaci subarachnoidalniho mikrokatétru
k tlumeni bolesti. Mlze byt zvazeno pouzit PCA pumpy s remifentanilem.

V zavislosti na preferenci pacientky, technickymi problémy se zady a na rozsahu abnormalit

dychacich cest muze byt pro cisafsky fez pouzita celkova nebo regionalni anestezie (14-16,
18, 19).
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