orphan Y

Doporuceni pro vedeni anestezie
u Klippel-Trénaunayova syndromu

Nazev nemoci: Klippel-Trénaunay syndrom
ICD 10: Q87.2

Synonyma: Angioosteohypertrofie, naevus vasculosus osteohypertrophicus, kapilarni Zilni
lymfaticka malformace (CLVM)

Souhrn o nemoci: Klippel-Trénaunayiv syndrom je vzacna kongenitalni malformace
sincidenci 1 na 27 500 Zivé narozenych déti, kterd je charakterizovana triadou Zilnich
malformaci nebo zilnich varixi, koznich kapilarnich malformaci a hypertrofii kosti
nebo mékkych tkani na postizenych koncetinach. Plice, trup, gastrointenstinalni trakt,
nervosvalové struktury a mocovy méchyi mohou byt také postizeny pFitomnosti cévnich
malformaci.

Medicina se stale vyviji
Mozna noveé znalosti
Kazdy pacient je jedineény

Mozna Spatna diagndza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Ortopedické operace korigujici rozdily mezi koncetinami, zmenSovaci operace a amputace;
skleroterapie a laserova terapie pro vaskularni malformace, vaskularni chirurgie, jako je
chirurgické stripovani a endoskopicka ligace perforujicich zil a chirurgicka resekce stfeva
v pripadé gastrointestinalniho krvaceni.

Typ anestezie

Vv s

hemangiomim a spinalnim arteriovendznim malformacim v okoli patefnich struktur,
tendenci ke koagulacnim porucham a vendzni dilataci, které mohou zpUsobit epiduralni
hematom.

Nezbytna doplnkova predoperacéni vysetieni (vedle standardni péce)

Predoperacni kardiologické vySetfeni musi byt zajiSténo, protoze mnoho pacientd ma zilni
tromboflebitidu (50%) a plicni trombembolii (22%), které mohou vést k plicni hypertenzi
a pravostrannému srde¢nimu selhani. Arteriovendzni malformace mohou zpulsobit méstnavé
srdeCni selhani s vysokym srde¢nim vydejem. Pifedoperaéné musi byt zvazena profylaxe
hluboké Zilni trombdzy. Je-li planovana neuroaxialni blokada, je povinnosti predoperacni
CT/MRI k vylou€eni vaskularnich malformaci v CNS a ujisténi se o absenci koznich |ézi
prekryvajicich misto vpichu. Pfedoperacéni koagulacni profil musi byt soucasti pfedoperacni
pfipravy, stejné jako pfipraveni dostate€ného poctu erytrocytovych koncentratu pro pfipad
krvaceni.

V nékterych pfipadech Ize pFfedoperacni embolizaci provést za ufelem snizeni
intraoperaéniho krvaceni. To vyzaduje Uuzkou spolupraci s intervenénimi radiology.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Obtizna intubace musi byt pfedpokladana, protoze pacienti mohou mit oblicejové anomalie,
angiomy hornich cest dychacich a hypertrofii mékkych tkani v dychacich cestach.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivati

Potencialni masivni intraoperacni krvaceni musi byt zvazovano. U tohoto syndromu se
v malformaci maze vytvofit lokalni intravaskularni koagulace a nasledné se vytvori deplece
koagulanich faktor( distalné od malformace. Je to Casto asociovano s diseminovanou
intravaskularni  koagulaci a syndromem Kasabach-Meritt (konzumpé&ni koagulopatie
a trombocytopenie). Anesteziolog proto musi zajistit dostatecny Zzilni vstup (ackoli postizeni
konc€etiny muze limitovat periferni Zilni vstup), rezervovat dostatek krve a krevnich derivatu a
zajistit pfislusny peroperaéni monitoring.
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Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Profylaxe hluboké Zilni trombdézy musi byt zvazena, protoze mnoho pacientdl ma zilni
tromboflebitidu (50%) a plicni trombembolii (22%).

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Nejsou hlasena.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Neni hlasena.

Anesteziologicky postup

Obvykle je pouzivana celkova anestezie. Je-li planovana neuroaxialni blokada, je povinnosti
pfedoperacéni CT/MRI k vylou€eni vaskularnich malformaci v CNS a vySetfeni zad
k vylouceni koznich lézi v misté planované aplikace. Je-li planovano méfeni centralniho
Zilniho tlaku, mze ultrazvuk napomoci nalézt cévni malformace jugularnich/subklavialnich
zil.

Kanylaci v. femoralis je lépe se vyhnout z pohledu mozného vzniku tromboflebitidy kon&etiny
s zilni anomalii. Mozna pfitomnost mozkovych hemangiomu vytvafi riziko peroperacni
intrkranialni hemoragie. Proto musi byt pfijata opatfeni k minimalizaci narGstu krevniho tlaku,
zejména béhem intubace, extubace a v dobé chirurgického Fezu.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Pokud je pfedpokladana masivni krevni ztrata s naslednou ob&hovou nestabilitou, je vhodné
mit zajiStén invazivni monitoring s méfenim intraarterialnino krevniho tlaku a centralniho
zilniho tlaku. Je dulezité, aby pacient v prubéhu operace zlstal normotenzni. Fluktuace
krevniho tlaku mulze vést k hypertenznimu stavu, ktery muze potencialné vést k rupture
mnohocetnych intrakranialnich a perifernich arteriovendznich shuntli, aneurysmat a
kapilarnich malformaci. Mohou se vyskytnout i dalSi komplikace ze zvySeného krevniho tlaku
jako jsou krvaceni z cévnich malformaci a fistuli.

Udrzovani normotenzniho stavu je dulezité, pokud je pacient v priibéhu operace v pronacni
poloze. PronacCni poloha je spojena s predikovatelnymi zménami v kardiopulmonalni
fyziologii. V pronacni poloze zvySeny tlak na bficho komprimuje dolni dutou Zilu a femoralni
zily, ¢imz odklani krev z distalnich ¢asti téla do perivertebralnich zilnich plexd.

KliCovou Casti anesteziologického planu je pfiprava na neoekavané cévni komplikace jako
jsou hypertenzni a hypotenzni stavy. Infuze s nitroprusidem, dopaminem a fenylefrinem by
mély byt pfipraveny pfed vykonem.

Navic je dllezité mit na mysli, Ze excesivni Zilni pulzace mohou vést k neadekvatné nizké
hodnoté pulzni oxymetrie, je-li sonda umisténa na postizené koncetiné.
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Mozné komplikace

Masivni krevni transfuze maze byt nezbytna. Hemodynamicka nestabilita se mize objevit i u
malych vykonu z ddvodu peroperacni krevni ztraty pro pfitomnost mnohocetnych varikozit a
zilnich malformaci. Trombembolické komplikace jsou obvyklé.

Pooperacni péce

Urover potfebné monitorace je u kazdého pfipadu individuélni, v zavislosti na provadéném
vykonu, pfedoperacnim stavu a peroperacnich komplikacich.

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

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

Nejsou hlaseny.

Ambulantni anestezie

Neni hlasena.

Porodnicka anestezie

Trombembolické, kardiovaskularni a hemoragické komplikace se objevuji v prabéhu
téhotenstvi, proto musi multidisciplinarni tym zahrnujici porodniky, anesteziology, radiology,
kardiology, hematology a pediatry individualizovat kazdy pfipad a rozhodnout o postupu.
Profylakticka antikoagulace je v poporodnim obdobi doporu€ena.
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