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Doporuceni pro vedeni anestezie
u Kongenitalni malformace dychacich cest

Nazev nemoci: Kongenitalni malformace dychacich cest (CPAM)
ICD 10: Q33.0

Synonyma: Kongenitalni cystickd adenomatoidni malformace plic (CCAM)
Congenital honeycomb lung

Cysticka adenomatiodni malformace

Cysticka plice, vrozena

Single lung cyst

Souhrn o nemoci: Kongenitalni malformace dychacich cest (CPAM), dfive nazyvana jako
kongenitalni cysticka adenomatoidni malformace plic (CCAM) je vrozena plicni |éze vyskytujici
se u déti, ktera vznikd nasledkem embryologického inzultu v rané fazi gestace (7. tyden
intrauterinniho Zivota) a zplsobuje Spatny vyvoj terminalnich bronchialnich struktur. Incidence
je 1:25,000-1:35,000 porodu, coz predstavuje az 25 % vrozenych plicnich abnormalit. Dochazi
ke zvySené proliferaci, ale snizené apoptdéze bunék, coz vede k adenomatoidni proliferaci
terminalnich respiracnich bronchiold a jejich vzajemné komunikaci. Léze je spojena s
dychacimi cestami, ale normalni intrapulmonalni bronchialni systém chybi. CPAM je
klasifikovan na zakladé velikosti cyst (Typ I: cysty velikosti 2-10 cm; Typ IlI: cysty velikosti 0.5-
2 cm; Typ llI: mikro-cysticky). Diagnéza je mozna pomoci prenatalni ultrasonografie, nalez
muze regredovat, ale také se zvétsit. Ve vyjimecnych pfipadech (méné nez 1 %) se mlze
antenatalné projevovat jako polyhydramnion nebo hydrops plodu se zanikem plodu. Po porodu
se mulze projevovat dechova tiseri. Malé CPAM mohou zlstat asymptomatické a projevit se
pozdéji béhem zivota, nebo jsou nahodnym nalezem. Pfidruzené abnormality (renalni,
intestinalni, kostni, srde¢ni) mohou byt pfitomny az u 25 % pacientt (vétSinou Typ Il). Vyjma
srde¢nich anomalii vSechny ostatni malformace zhorSuji prognézu.

Medicina se stale vyviji
M vZna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineCny

MozZna Spatna diagnoza

" Vice informaci o nemoci, referenénim centriim a organizaéni informace naleznete
na webu Orphanet: www.orpha.net
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Typické vykony

Fetalni chirurgie: BéZné se neprovadi. V pfipadé kompresivnich cyst prenatalni zavedeni
hrudniho drénu

Fetoskopické vykony

EXIT vykony: Intervence za sou¢asné placentarni podpory — intubace, ECMO, torakotomie
a resekce

Postnatalni chirurgie: Torakotomie/torakoskopie a resekce, lobektomie, Setrné plicni operace

Typ anestezie

Celkova anestezie se spontanni ventilaci je preferovana pred lobektomii nebo resekci cystické
masy kvuli hrozicimu riziku ruptury cyst pfi ventilaci pozitivnim pretlakem (positive pressure
ventilation, PPV), coz mlZze zpusobit kardiorespiraéni obtize. Svalova relaxace mlze byt
podana po resekci / Celkova anestezie se svalovou relaxaci mize byt vhodna v pfipadé, ze
neni pfitomna Zadna kardiorespirani kompromitace. Lokalni anestezie formou infiltrace,
hrudni epiduralni nebo paravertebralni blok maze byt pouzit pfed i pooperacné.

Nezbytna doplihkova predoperaéni vysetieni (vedle standardni péce)

Rentgen hrudniku, CT vySetfeni je indikovano u vSech pacientl k objasnéni anatomickych
pomeérd. Rentgen hrudniku odhali vyznacené projasnéni postizeného laloku, ktera muze byt
chybné povazovana za pneumotorax. Muze byt pfitomen pfesun mediastina, nizsi stav
branice, utlak okolni plicni tkané atelektazami a herniace postizeného plicniho laloku pres
mediastinum. Nejcastéji je postizen levy horni lalok [3]. CT snimek muze detekovat
abnormalné zuzeny bronchus s postizenym nebo zkolabovanym lalokem. Scintigrafie muze
odhalit chybéni perfuze v postizeném laloku. Ob&as mulze byt indikovana bronchoskopie
k vylou€eni pfitomnosti ciziho télesa nebo hlenové zatky. Sdruzeni CPAM s vrozenymi
srde¢nimi vadami je vzacné a odhaduje se na 15-20 % pfipadl. Zhodnoceni srdce pomoci 2D
echa je opravnéné u pacientld s Selestem nebo u neprospivajicich pacientd k vylouceni
sdruzené vrozené srdecni vady.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

U novorozenct je nezbytna kompletni pfiprava k zajisténi dychacich cest adekvatné velkym
vybavenim. Preoxygenace je nezbytna. Oxygenovat nebo ventilovat pacienta v tézké
respiracni tisni maze byt obtizné. Zvlhéovaci vysokofrekvenéni nazalni kanyla nebo nazalni
CPAP muze pomoci pfi managementu zajisténi dychacich cest do provedeni trachealni
intubace. Pfipad by mél byt pfedem konzultovan s chirurgickym tymem. V pfipadé vysokého
rizika pneumotoraxu, ruptury cyst ventilaci pozitivnim pretlakem (PPV) a tenzniho
pneumotoraxu je nutna spontanni ventilace a dostupny chirurg k emergentni dekompresi. Ve
vétsSiné pfipadl je metodou volby svalova relaxace s opatnou PPV béhem uvodu do
anestezie, ktera nevede k signifikantnimu pneumotoraxu. U torakoskopickych resekci muze
byt zvaZena ventilace jedné plice pomoci embolektomického Fogartyho katétru nebo Arndtova
endobronchialniho blokatoru. Nicméné v pfipadé pravostrannych bronchialnich blokatoru je
potfeba zabranit kolapsu pravého horniho laloku. Nutnd je obezfetnost ke zvySujici se etCO-
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koncentraci u torakoskopickych vykonu, pak muze byt nezbytna okamzita konverze k ventilaci
obou plic.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Krevni zasobeni 1ézi je z plicni cirkulace. Béhem resekce mize dojit k masivnimu krvaceni.
Byly popsany transfuze 10-15 mi/kg 5 % albuminu nebo 10-15 ml/kg erytrocytd nebo piné krve.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Nejsou dikazy svédcCici pro potfebu konkrétni antikoagulace.

Zvlastni opatieni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Velké CPAM diagnostikované antenatalné se mohou projevovat jako dechova tisen
novorozence. V téchto pfipadech je indikovana okamzité intubace na porodnim sale. Nasledné
takovy novorozenec musi byt stabilizovan na NICU (neonatal intensive care unit - pozn.
prekladatele). Mél by byt zaveden arterialni katetr a nasogastricka sonda. Novorozenec by mél
byt transportovan na operaéni sal v teplém prostiedi s nasalnim CPAP nebo s T-
resuscitatorem. Po uUvodu do anestezie bude nutna poloha na boku k provedeni
torakoskopie/torakotomie. Celkova anestezie, nervosvalova blokada a mechanicka ventilace
zpusobuji pokles FRC obou plic (funkéni rezidualni kapacita - pozn. prekladatele). U déti s
jednostrannym onemocnénim je oxygenace horsi pfi poloze na zdravé plici. Déti maji mékky
a snadno stlacitelny hrudnik, ktery nedokaze plné podpofit plici. Z toho dlvodu se funkéni
rezidualni kapacita déti blizi rezidualnimu objemu, coz usnadnuje kolaps dychacich cest v
dependentni plici i béhem normalniho dychani (tidal breathing). Kvuli malé velikosti ditéte je
snizeny hydrostaticky tlakovy gradient mezi non-dependentni a dependentni plici. Z toho
dlvodu je u déti redukovano zvySeni perfuze dependentni, ventilované plice. To v kombinaci
se zvySenou spotfebu kysliku v détském véku, s kompresi nize polozené plice podlozenim a
branici a chirurgickou retrakci vede k desaturaci v poloze na boku. Ve snaze snizit riziko
desaturace se u déti vétSinou vyhybame ventilaci jedné plice (SLV, single lung ventilation).
Techniky pouzivané pro SLV u déti a mladistvych by mély zahrnovat moznost oxygenace plice,
ktera je operovana nebo okamzitou konverzi k ventilaci obou plic.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Nejsou popisovany.

Anesteziologicky postup

Uvod do celkové anestezie by mé&l byt klidny. Plagici, vzpouzejici se dit& miZe b&hem usilovné
inspiraéni snahy zadrzet zvySené mnozstvi vzduchu. Po preoxygenaci nasleduje inhalaéni
uvod sevofluranem. Svalova relaxace miUze byt podana, pokud jsou cysty malé. V pfipadé
velké CPAM a rizika ruptury béhem PPV je nejlepSi zachovat spontanni ventilaci se
sevofluranem a i.v. fentanylem, dokud nejsou cysty protrzené. Myokardialni deprese a/nebo
vazodilatace spojena s anestezii a halogenovanymi anestetiky muze zpuUsobit zavaznou
hypotenzi. Tomu muze byt zabranéno pfi omezeni inspiracni koncentrace sevofluranu
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a analgezii opioidy s fentanylem v davkach 2-4 ug. Alternativné je do uvolnéni nitrohrudniho
Ventilace pozitivnim pfetlakem a pozitivni end-exspiracni tlak by mél byt minimalizovan kvuli
prevenci dalSi inflace postizeného laloku. Pohotovost chirurga je nezbytna kvali dekompresi
u vysoce rizikovych pacientl a u téch s hemodynamickym kolapsem. Ventilace jedné plice je
dosazeno pomoci nékteré z nasledujicich metod: selektivni endobronchialni intubace
endotrachealni kanylou s jednim lumen (ETT), bronchialni blokatory s balénkovou 3pi¢kou
[Fogartyho katetry (3, 4,5 Fr G), Arndt endobronchialni blokator (nejmensi 5 Fr G)], Marraro
DLT pro novorozence a déti. Pouziti univent ¢i double-lumen tube (DLT) je vyhrazeno pro vétsi
déti nad 6 let véku a jejich pouziti u CPAM je zfidkavé.

Hrudni epiduralni katetry nebo ultrazvukem navigovany paravertebraini blok jsou doporu¢eny
pro analgezii u torakotomii. Pokud jsou provedeny po Uuvodu, mohou pomoci snizit inspiraéni
koncentraci inhalaénich anestetik a spotfebu opioidd. Pouziti Erector Spinae Plane bloku
nebylo u CPAM popsano, ale muze byt zvazeno. Kratce pusobici opioidy jako
fentanyl/remifentanil nebo analgetika jako je paracetamol jsou soucasti multimodalni
analgezie.

Béhem udrzovani anestezie muze byt diky vyhybani se pouziti oxidu dusného pfedchazeno
hyperinflaci cyst postiZzeného laloku.

Poopera¢né mize byt pacient extubovan, pokud jsou respiracni a hemodynamické parametry
normalni. U nestabilnich novorozencl je pokraovano v umélé plicni ventilaci pooperacné
na NICU, dokud nemUze byt Uspésné proveden weaning. Alternativné mohou byt novorozenci
prelozeni na NICU na ventilaéni podpofe a asné extubovani.

Zvlastni €i dopliujici monitorace

Nezbytna je pre- a post-duktalni monitorace saturace kyslikem kvuli detekci shuntovani
a desaturace. Invazivni monitoring, jako arterialni katetr, je indikovan u velkych CPAM
s rizikem hemodynamického zhorSeni stavu. Pro doplnéni klasického monitorovani u déti, jako
je méfeni teploty, elektrokardiogram a kapnometrie, je doporu€ovan prekordialni stetoskop
u ventilace jedné plice.

Mozné komplikace

Velké CPAM mohou zpUsobit obtize pfi oxygenaci a ventilaci pfi polohovani, retrakci plice,
kompresi a tracheobronchialnim zalomeni. Katastrofické kardiovaskularni zhorSeni stavu
mulze nastat pfi ruptufe cyst béhem Uvodu do anestezie. Mohou se objevit kompresni
atelektazy, sniZzena compliance, pfesun mediastina a pneumotorax. V takovych pfipadech
mulze byt nutné, aby chirurg provedl emergentni torakostomii, ktera umozni hermiaci
distendovaného laloku ven z hrudniku a hemodynamickou stabilizaci.

Vzhledem k omezenému prostoru v hrudniku, respiracnim obtizim nebo rozsahu chirurgického
vykonu mohou torakoskopické procedury vyZadovat konverzi na torakotomii, zvlasté pak u
anamnézy plicni infekce, pokud pacient vazi méné nez 10 kg a pokud je nedostate¢na exkluze
plice.

Zmény polohy endotrachealni kanyly se mohou objevit pfedevSim béhem polohovani. Zména
polohy endobronchialnich blokatord (embolektomicky Fogartyho katetr, Arndt blokator) se
mulze vyskytnout a zplsobit tak kompletni nemoznost ventilace obou plic. V takovych
pfipadech pomuze obnovit ventilaci prosté vyfouknuti manzety.
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Béhem spontanni ventilace nebo ventilace jedné plice se mize vyskytnout hypoventilace s
retenci oxidu uhli¢itého a acid6za. To mize vyustit v zavaznou plicni vazokonstrikci nebo
zpusobit shuntovani krve na sifiové nebo komorové urovni.

Chirurgicka retrakce a komprese hrudniku v poloze na boku mlze zpUsobit dalSi
hemodynamické vykyvy, jako pokles zZilniho navratu, utlak aorty a mechanické arytmie kvuli
retrakci srdce a krvaceni.

Pooperacni péce

Poopera¢né mize byt pacient extubovan, pokud jsou respiraéni a hemodynamické parametry
normalni.

U nestabilnich novorozencu je pokracovano v umélé plicni ventilaci pooperacné na NICU,
dokud nemuze byt UspésSné proveden weaning.

Alternativné mohou byt novorozenci prelozeni na NICU na ventilaéni podpofe a Casné
extubovani.

Pacienti na ECMO mohou byt dekanylovani na opera¢nim séle na konci resekéniho vykonu
nebo mohou dale zGstat na ECMO.

Pacienti na HFOV (vysokofrekvencni oscilacni ventilace, high frequency oscillatory ventilation
- pozn. prekladatele) mohou byt dale na HFOV nebo pfejit na konvenéni ventilaci na NICU.

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

Klinické projevy jako je tachypnoe, tachykardie, cyandza, retrakce, piskoty, bubinkovy poklep
hrudniku, asymetrické dechové ozvy nebo pfesunuté srdeéni ozvy mohou byt jednoduSe
zaménény za pneumotorax.

Opakované epizody respiraéni tisné spojené s respiraéni infekci, agitaci, placem pfi krmeni,
neprospivani mohou byt vyhodnoceny jako vrozené srde¢ni onemocnéni.

Ambulantni anestezie

Dité s CPAM muze vyzadovat CT vySetfeni. To mize byt zvazeno k ambulantnimu provedeni
pouze u nahodné diagnostikovanych CPAM na rentgenu hrudniku. Ve vSech ostatnich
pfipadech by mél byt doporuéen prijem a hospitalizace na jednotce intenzivni péce i pro mensi
diagnostické zakroky.

Porodnicka anestezie

Neni indikace pfedCasného porodu a nejsou vyzadovany zadné specifické zakroky béhem
téhotenstvi.

www.orphananesthesia.eu
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