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Doporuceni pro vedeni anestezie

u Larsenova syndromu

Nazev nemoci: Larsenlv syndrom

ICD 10: Q74.8; OMIM 150250
Synonyma: -

Souhrn o nemoci: Larsentv syndrom (LS), ktery byl poprvé popsan v roce 1950, je vzacné
dédicné onemocnéni, které se vyznaCuje mnoholetnymi dislokacemi kloubu
a charakteristickymi abnormalitami obli€eje, rukou a nohou. Existuji jak autozomalné
dominantni, tak recesivni formy, pfi€emz prvni zminéna je mnohem béznéjsi. Vyskyt nemoci
je 1: 100 000 se stejnou distribuci mezi pohlavi. Autozomalné dominantni forma onemocnéni
je zpusobena mutacemi genu kddujiciho filamen B, v oblasti obsahuijici lidsky kolagen typu
VIl. To vede k abnormalni tvorbé kolagenovych vlaken, coz ma za nasledek
muskuloskeletalni a srde¢ni anomalie. Postizeni obratlll zplsobuje nestabilitu kréni patere
a kyfoskoliozu. Klouby jsou nachylné k dislokaci. Mohou se vyskytovat také srdec¢ni
abnormality. Respiracni abnormality se vyskytuji kvuli snizené rigidité chrupavek v dychacich
cestach a hrudnim koSi, coz vede k laryngotracheomalacii, bronchomalacii a plicni
hypoplazii. Opakované chirurgické zakroky pro abnormality patefe a pohybového aparatu
jsou bézné a vyzaduji peclivé predoperaéni vySetfeni dychacich cest, kréni patere,
kardiovaskularnich, respiracnich a neurologickych funkci. Navzdory multisystémovému
postizeni organl mohou pacienti po v¢asné korekéni operaci vést produktivni Zivot
s podporou.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineény

Mozna Spatna diagnéza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Korekce talipes a kraniofacialni chirurgie se obvykle provadéji v rané fazi zivota. Jak kosti
rostou, mohou tito pacienti vyzadovat opakované ortopedické reoperace ke korekci dislokaci
nebo deformit skeletu. Casté jsou také operace patefe, jako je flze kréni patefe a korekce
skoliozy. KvUli progresi deformit mohou byt potfebné opakované reoperace spinalnich fazi.

Typ anestezie

Muze byt pouzita celkova i regionalni anestezie, ackoli postizeni patefe touto chorobou
zpusobuje, Ze regionalni anestezie je technicky naro¢na. Jak intravenozni, tak inhalaéni
indukce jsou bezpecné. Ackoliv byla publikovana jedna kazuistika pfipadu maligni
hypertermie (MH) po podani inhalacnich anestetik, dikazy pro sdruzeni tohoto syndromu
s MH byly ve stejném Casopise silné rozporovany. Neexistuje Zadna kontraindikace k podani
bé&znych anestetik. Depolarizatnim myorelaxanciim je potfeba se vyhybat pouze
ve vzacnych pfipadech distalni svalové slabosti zplisobené cervikalni myelopatii, protoze
muze dojit k hyperkalémii. V literatufe byla popsana i regionalni analgezie cestou kaudalnich
blokad. [38]

Nezbytna doplikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

V ramci vysSetfovani je potfeba ddkladné zhodnotit stav dychacich cest, kréni patefe,
respiracniho, kardiovaskularniho, neurologického a muskuloskeletalniho systému.

U téchto déti je nezbytné dikladné vyhodnoceni dychacich cest. U klinicky
asymptomatickych pacientd poskytne nepfima laryngoskopie vhodnou predstavu
o dychacich cestach. U nespolupracujicich a symptomatickych déti by méla byt pozadovana
nosni fibroopticka endoskopie provedena ORL lékafem ke zhodnoceni dynamiky dychacich
cest a vylouceni pfitomnosti laryngotracheomalacie a subglotické stendzy.

Vzhledem k €astému postiZzeni kréni patefe se ve v8ech pfipadech LS doporucuje provést
minimalné rentgen kréni patefe. DalSi zobrazovani kréni patefe, jako je CT nebo MRI, by
mélo byt provedeno pfi pozitivnim nalezu na RTG snimku kréni patefe nebo v pfitomnosti
neurologickych pfiznakd.

Mél by se zvazit pfedoperaéni elektrokardiogram. Pokud je slySitelny srdecni Selest
pfi auskultaci, je nutné kardiologické vySetfeni a mlze byt nutny echokardiogram.

Plicni funkéni testy mohou odhalit restrikéni nalez, zvlasté pfi vyznamné kyféze.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Obtizna intubace by se méla vzdy olekavat. Mélo by byt proto vzdy dostupné potfebné
vybaveni, jako jsou pediatricka buzie, supraglotické pomucky, videolaryngoskopy
a fibrooptické endoskopy. Pfedchozi anesteziologické zaznamy by mély byt prohlédnuty
z davodu pravdépodobnosti opakovanych operaci.
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Manualni in-line stabilizace kréni patefe se doporucuje i pfi absenci neurologickych pfiznaku
pred operaci.

U kratkych a nekomplikovanych vykond zvazte pouziti obliCejové masky nebo
supraglotickych pomucek, abyste se vyhnuli trachealni intubaci. To muze odvratit pfipadné
riziko spojené s intubaci a minimalizovat manipulaci s krkem. Pomucky k obtizné intubaci by
v8ak méli v kazdém pfipadé zlstat na misté.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Nebyly hlaSeny zadné zvlastni pozadavky na transfuzi. U slozitych a dlouhotrvajicich
ortopedickych vykonu je tfeba oCekavat krevni ztratu.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neni znama souvislost mezi LS a koagulopatii.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Peclivé polohovani pacientll s LS je nesmirné dulezité. S kréni patefi je tfeba zachazet
opatrné, zejména bé&hem polohovani v ramci vertebralni chirurgii. Velké klouby jsou
ohrozeny dislokacemi a musi byt opatrné polohovany.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Nejsou hlaseny.

Anesteziologicky postup

Premedikace je obecné bezpetna. Lze pouzit jak intravendzni, tak i inhalaéni uvod
do anestezie. Jakmile pacient usne, méla by byt pouzita manualni in-line stabilizace kréni
patefe a mélo by se pocitat s obtiznymi dychacimi cestami. Vzhledem k bé&zné pfitomnosti
laryngotracheomalacie je pouziti svalovych relaxancii bezpe¢né az po ovéfeni adekvatni
ventilace pfes obli€ejovou masku. Pouziti béznych anestetik je bezpeéné. V zavislosti
na typu a dobé trvani operace muize byt vyzadovano dalSi monitorovani. Polohovani
a transport pacienta je tfeba provést peclivé, aby se minimalizovalo riziko dislokaci.
Extubace vyzaduje peclivé planovani kvidli vysokému vyskytu otoku dychacich cest
a laryngotracheomalacie.
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Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Pro operace patefe muze byt vyzadovano intraoperacni neurofyziologické monitorovani
(somatosenzorické nebo motorické evokované potencialy), aby se minimalizovalo riziko
poskozeni michy béhem chirurgického zakroku.

Pokud ma pacient zavazné srde¢ni postiZzeni, mélo by byt zvaZeno invazivni monitorovani
hemodynamiky.

Peclivé sledovani polohy pacienta béhem dlouhotrvajicich vykoni muUze pomoct
minimalizovat riziko poskozeni pohybového aparatu.

Mozné komplikace

Komplikace vyplyvaji zejména ze znamych rizik. MUze dojit k poranéni kréni patefe
v disledku nadmérné manipulace s krkem, zejména pokud je trachealni intubace obtizna.
Bylo hlaseno mnoho pfipadu respiranich komplikacich po operacich. Edém dychacich cest
po extubaci mlUze zplsobit krup (croup) / stridor. Pfitomnost laryngotracheomalacie
nebo subglotické stenézy, bronchmalacie a plicni hypoplazie mohou dale pfispivat k
respiraCnim komplikacim v pooperacnim obdobi. Poranéni pohybového aparatu muze nastat
kvali suboptimalni poloze.

Pfi operaci patefe v sevofluranové anestezii byl zaznamenan jeden pfipad srdeéni zastavy.

To bylo pfipisovano kombinaci znameého, jiz existujiciho srdeCniho onemocnéni a stresu pfi
operaci skoliozy.

Pooperacni péce

Je tfeba zvazit pfijeti na monitorované 1Gzko nebo na jednotku intenzivni péci, pokud ma
pacient vyznamné postizeni organt v ramci nemoci, nebo pokud je chirurgicky zakrok dlouhy
a komplikovany. Pacienti s t&Zkou kyfoskoli6zou mohou po extubaci vyZzadovat dalSi podporu
dychani.

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

zplisobené nemoci a poskytujici nastroj k rozliSeni mezi vedlej§im ucinkem
anesteziologického postupu a projevem nemoci

V literatufe nejsou hlaseny Zadné komplikace.

Ambulantni anestezie

V literatufe nejsou hlaseny zadné postupy tykajici se ambulantni anestezie. Tento postup
v8ak Ize zvazit v zavislosti na pfedoperacnim stavu pacienta a typu chirurgického zakroku.
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Porodnicka anestezie

Vzhledem k abnormalitam panve a kycle v LS jsou upfednosthovany planované cisarské
fezy.

Nejlépe je vyhnout se celkové anestezii. Téhotenstvim vyvolané zmény dychacich cest
a respiracniho systému zhorSuji jiz existujici problémy u Larsenova syndromu. Nicménég,
spinalni nebo epiduralni anestezie mize byt technicky naro¢na z diivodu abnormalit obratld.
Pokud to z ¢asoveého hlediska Ize, idedlni je regionalni technika sestavajici z epiduralniho
katétru s postupnou titraci lokalniho anestetika. Tim se snizuje nadmérné rostralni Sifeni
a minimalizuje se riziko respiracnich komplikaci. V pfipadé potfeby celkové anestezie musi
byt na misté pfipraveno vybaveni pro obtizné zajisténi dychacich cest.

Neonatalni ochrana kréni patefe béhem porodu muize byt vyZadovana, pokud prenatalni
screening odhali pravdépodobnost, ze dité bude mit LS.

Priloha 1

Tabulka 1: Shrnuti anesteziologickych uvah u Larsenova syndromu

Systém Anesteziologické uvahy

Pfedvidat obtiZzné dychaci cesty

Dychaci cesty Ziskat zobrazeni kréni patefe

Béhem intubace udrzovat manualni in-line stabilizaci krku
Pozor na extubaci

Potencialni komplikace v dasledku tracheo-bronchomalacie a plicni
Respiracni hypoplazie
Po operaci pozorné sledovat respiraéni funkce

VySetfit mozné zakladni srde¢ni onemocnéni
Kardiovaskularni Ziskat EKG, zvazit kardiologické vySetfeni a transtorakalni
echokardiogram

Peclivé zachazet s kréni patefi v celém rozsahu, aby se sniZilo riziko

Neurologicky poranéni michy

PFi transportu a polohovani dbat zvySené opatrnosti, zejména u

Muskuloskeletalni velkych kloubu
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