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Doporučení pro vedení anestezie  
u Madelungovy choroby 

Název nemoci: Madelungova choroba 

 
ICD 10: E88.89 

 
Synonyma: Launois-Bensaude syndrom, benigní symetrická lipomatóza, mnohočetná 
benigní symetrická lipomatóza  
 
Souhrn o nemoci:   
 

Madelungova choroba (MCH) je vzácné onemocnění postihující dominantně muže  
ve středním věku ve středomořské oblasti, zaznamenaný poměr mužů k ženám se pohybuje 
od 15:1 do 30:1. Onemocnění je charakterizováno tvorbou difúzních symetrických 
neohraničených lipomů v oblasti maxilofaciální, krku, ramen, hrudníku a hlavy. Tukové masy 
jsou obvykle asymptomatické, způsobují kosmetickou deformaci, imobilitu krku  
a kompresivní symptomy jako je dyspnoe, dysfagie, dysartrie, chrapot a obstrukční spánková 
apnoe. Distribuce lipomů je variabilní a často je k nerozeznání od jiných nemocí jako jsou 
určité druhy morbidní obezity, ohraničených lipomů, Cushingova syndromu, lymfomu  
nebo angiolipomatózy. Z toho důvodu může být prevalence onemocnění vyšší, než udává 
literatura. Etiopatogeneze zůstává nejasná. Na rozvoji onemocnění se mohou podílet různé 
faktory, jako jsou defekty v katecholaminy stimulovaných lipolytických dráhách, 
mitochondriální dysfunkce, redukce inducibilní syntázy oxidu dusnatého a abnormální 
proliferace hnědých tukových buněk. Jedním z hlavních predisponujících faktorů je abusus 
alkoholu, neboť přibližně 60-90% pacientů s MCH trpí alkoholismem. Chronické požívání 
alkoholu ovlivňuje beta-adrenergní receptory, narušuje lipolýzu a ovlivňuje enzymatické 
procesy v mitochondriích. Vzhledem k asociaci s konzumací alkoholu může být MCH 
spojena s mnoha dalšími komorbiditami jako jsou jaterní dysfunkce, arteriální hypertenze, 
dyslipidemie, diabetes mellitus, polyneuropatie, hypothyroidismus, makrocytární anemie, 
nefropatie, hyperurikemie, idiopatická trombocytopenická purpura a rakovina dutiny ústní. 
Diagnóza je stanovena na základě klinické anamnézy a fyzikálního vyšetření. Doplněna je 
zobrazovacími metodami, které zároveň vylučují přítomnost tumorů měkkých tkání. Jedinou 
efektivní možností léčby je chirurgické odstranění tukových hmot. Vzhledem k charakteristice 
difúzních a infiltrativních lipomů však nelze provést kompletní excizi a po chirurgickém 
zákroku bývá častá recidiva. Nebyla zaznamenána žádná spontánní regrese tukových mas, 
ale abstinence od alkoholu může zpomalit progresi onemocnění a zabránit rekurenci. 
Hlavním anesteziologickým problémem při léčbě pacientů s MCH je zvýšené riziko obtížné 
intubace a vyšší riziko pooperačního krvácení z důvodu problematické hemostázy  
a postižení cév objemnými masy.  
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Medicína se stále vyvíjí 

Možná nové znalosti 

Každý pacient je jedinečný 

Možná špatná diagnóza 

 
 

 Více informací o nemoci, referenčním centrům a organizační informace naleznete 
na webu Orphanet: www.orpha.net 

 

http://www.orpha.net/
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Typické výkony 

Chirurgické odstranění tukové tkáně, otevřená lipektomie, liposukce, ultrazvukově asistovaná 
liposukce, kombinovaná lipektomie a liposukce. 

 

Typ anestezie 

Nejsou žádná doporučení pro volbu celkové nebo regionální anestezie. 

 
Když se provádí liposukce, může být regionální nebo lokální anestezie použita u tukových 
hmot menších velikostí. 
 
Neexistují žádné zprávy o provedení spinální, epidurální nebo kaudální anestezie. Protože 
však MCH vzácně postihuje dolní končetiny nebo dolní část těla, neměly by tyto způsoby 
anestezie činit nějaké potíže, pokud je možné je použít.  
 
Celková anestezie může být provedena jak intravenózní, tak inhalační formou. Riziko maligní 
hypertermie zde není. Použita byla depolarizující i nedepolarizující svalová relaxancia. 
Opioidy je třeba opatrně titrovat, abychom se vyhnuli pooperačnímu respiračnímu selhání.  
 

Pacienti mohou být sedováni použitím benzodiazepinů, dexmedetomidinu  
nebo intravenózních anestetik. Sedativa by měla být podávána s opatrností tak, aby byla 
zajištěna adekvátní průchodnost dýchacích cest, monitorace spontánního dýchání  
a abychom se vyhnuli respiračnímu selhání. 

 

Nezbytná doplňková předoperační vyšetření (vedle standardní péče) 

 
Přítomnost arteriální hypertenze může vést k hypertenzní kardiomyopatii. Vyšetření srdce 
jako je elektrokardiografie a echokardiografie můžou být nezbytné k posouzení přítomnosti 
kardiomyopatií. Při podezření na aktivní srdeční onemocnění je třeba provést 
kardiologické vyšetření. Perioperačně by měla být zajištěna terapie betablokátory a 
statiny. 
 
Doporučeno je udělat laboratorní screening metabolických syndromů, odebrat hladinu 
glykémie na lačno, cholesterolu, triglyceridů, hormonů štítné žlázy a kyseliny močové. Tito 
pacienti obvykle vykazují vysokou hladinu HDL cholesterolu a nízké hladiny LDL 
cholesterolu. Laboratorní testy mohou také prokázat poruchy spojené s abusem alkoholu: 
zvýšení jaterních (ALT, AST, GGT) a pankreatických (amyláza, lipáza) enzymů, makrocytární 
anemii, nefropatii a vyšší INR. V případě jaterních poruch by měla být vyloučena přítomnost 
cirhózy nebo syndromů spojených s jaterní dysfunkcí, jako je hepatorenální syndrom. Pokud 
je podezření na poruchy koagulace, měl by být pacient odeslán k hematologovi  
k předoperační korekci hemostázy. 
 
Vzhledem k vysoké incidenci perioperačního respiračního selhání je nezbytné předoperačně 
provést rentgenový snímek hrudníku k vyloučení akutního plicního onemocnění. Užitečné 
může být vyloučit před operací přítomnost obstrukční spánkové apnoe (OSAS) za použití 
specifických dotazníků nebo polysomnografie. 
 



 

 
www.orphananesthesia.eu 

4 

Ultrasonografie, CT nebo MRI mohou prokázat přítomnost komprese nebo adheze k okolní 
tkáni. Tyto zobrazovací metody jsou užitečné, když pacienti vykazují příznaky z komprese 
jako je chrapot, dyspnoe nebo dysfagie. 
 

Přítomnost periferní polyneuropatie charakteru senzorické, motorické nebo autonomní 
dysfunkce vyžadují vyloučení dalších příčin této neuropatie. 

 

Zvláštní příprava na zajištění dýchacích cest 

 
Zajištění dýchacích cest u pacientů s MCH je vzhledem k charakteristikám onemocnění 
obtížné. Přítomnost lipomů v posteriorní části krku způsobuje krční imobilitu. Kromě toho 
tukové masy na krku a makroglosie snižují rozsah otevření úst a zhoršují Mallampatiho 
skóre. Před uvedením do celkové anestezie by proto měly být dýchací cesty zajištěny  
při vědomí, aby se zabránilo obstrukci dýchacích cest po indukci anestezie. Každé oddělení 
by mělo používat algoritmus „obtížného zajištění dýchacích cest“ přizpůsobený znalostem  
a schopnostem personálu a dostupným nástrojům a technikám.  
 
K prodloužení apnoické pauzy a zajištění bezpečného postupu je doporučeno  
před zajištěním dýchacích cest preoxygenovat obličejovou maskou s použitím 100% kyslíku 
po 4-5 minut. 
 
Byla použita konvenční laryngoskopie po správné topické anestezii s pokusem o intubaci  
při vědomí pacienta. Několikrát bylo také hlášeno úspěšné provedení videolaryngoskopie  
při vědomí s použitím různých typů videolaryngoskopů. U pacientů trpících obrovskou 
makroglosií může být videolaryngoskopie komplikovaná. Zlatým standardem tedy zůstává 
fibrooptická endotracheální intubace při vědomí, jak doporučují guidelines pro obtížné 
zajištění dýchacích cest. Infiltrace laryngotracheální oblasti tukovou hmotou však 
znesnadňuje rozpoznání orientačních bodů, i když se provádí fibrooptická intubace. Při 
jakémkoli pokusu o endotracheální intubaci při vědomí by měla být poskytnuta správná 
sedace za adekvátní monitorace, která zaručuje zachování spontánního dýchání. 
 
Pokud zajištění dýchacích cest selže, můžeme jako rescue postup ventilovat pacienta přes 
laryngeální masku, ale k udržení anestezie by měla být umístěna endotracheální rourka 
pomocí fibrooptické intubace přes laryngeální masku. 
 

Provedení tracheostomie v lokální anestezii by bylo obtížné vzhledem k tukovým depozitům 
anteriorně a riziku krvácení, které může vést k hematomu, který by obturoval dýchací cesty.  

 

Zvláštní příprava před podáním krevních derivátů 

 
Vzhledem ke zhoršené hemostáze a infiltraci hlubokých tkání je u pacientů s MCH 
pooperační krvácení časté. K prevenci anemie, zajištění hemodynamické stability a podpoře 
koagulace, pokud je to nutné, může dojít k indikaci podávání transfúze červených krvinek 
nebo čerstvě zmražené plazmy. Při indikování červených krvinek, destiček a produktů 
plazmy je třeba dodržovat doporučení ESA pro podávání transfuzí. 
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Zvláštní příprava před zahájením antikoagulace 

Vyšší riziko pooperačního krvácení vyžaduje zvážit poměr risk-benefit antitrombotické 
profylaxe případ od případu, pokud existuje riziko pooperační trombózy a imobility. 
Přidružené komorbidity mohou zvyšovat riziko trombózy. 

 

Zvláštní opatření při polohování, transportu a mobilizaci pacienta 

 
U pacientů podstupujících resekci lipomů lokalizovaných na zádech nebo zadní části krku 
může být potřebná pronační poloha. V těchto případech se musíme vyhnout nechtěné 
extubaci. U dlouhých zákroků je také důležité zabránit vzniku tlakových ulcerací. 

 

Interakce chronické medikace a anesteziologických agens 

Nebylo hlášeno. 

 

Anesteziologický postup 

 
Jakmile již byla ověřena poloha endotracheální rourky, je možné provést úvod do anestezie 
pomocí intravenózních anestetik. 
 
Vedení anestezie lze bezpečně provádět s použitím intravenózních i inhalačních anestetik. 
Bez jakýchkoli komplikací byly použity propofol, dexmedetomidine, benzodiazepiny  
a sevoflurane. Opioidy je třeba perioperačně titrovat tak, abychom předešli rozvoji 
respiračního selhání po operaci. 
 
U těchto pacientů mohou být bezpečně použity jak sukcinylcholin, tak nedepolarizující 
svalová relaxancia. S MCH není spojeno žádné zvláštní riziko hyperkalémie. Pro snížení 
pooperační reziduální nervosvalové blokády je doporučeno svalovou relaxaci antagonizovat. 
 
Je doporučena strategie protektivní plicní ventilace s použitím nízkých dechových objemů, 
pozitivního tlaku na konci výdechu (PEEP) a intermitentně recruitment manévrů. Plicní 
compliance může být u těchto pacientů kvůli přítomnosti lipomů v horní části hrudníku 
snížena. Doporučuje se intraoperačně monitorovat tlaky v dýchacích cestách.  
 

Vhodnou možností k redukci dávek opioidů je multimodální pooperační analgezie 
kombinující nesteroidní protizánětlivé léky, slabé opioidy a infiltraci operační rány lokálním 
anestetikem.  

 

Zvláštní či doplňující monitorace 

 
Je zapotřebí standardní monitorování s použitím elektrokardiografie, periferní saturace 
kyslíkem, etCO2 a neinvazivního arteriálního tlaku. 
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V případě lipomů lokalizovaných v oblasti paží, kde se obvykle měří neinvazivní tlak krve, 
může být nutné měřit tlak invazivně. Kromě toho kanylace arteriální linky umožňuje analýzu 
plynů, monitoraci arteriální tenze kyslíku a časně diagnostikovat pooperační respirační 
selhání a hemodynamickou nestabilitu.  
 
Vzhledem k vysokému riziku pooperačního respiračního selhání je doporučena monitorace 
svalové relaxace, aby se předešlo pooperační reziduální neuromuskulární kurarizaci. 
 

Je doporučena monitorace hloubky anestezie, protože anestetika se mohou kumulovat  
v tukových tkáních a zbytečně prodlužovat dobu anestezie.  

 

Možné komplikace 

 
Pacienti s MCH mají vyšší riziko pooperačního respiračního selhání vzhledem k přítomnosti 
tukových hmot lokalizovaných v oblasti horních dýchacích cest. Reziduální efekt 
nervosvalových agens, opioidů a hypnotik zvyšuje riziko obstrukce horních cest dýchacích.  
 

Vzhledem k infiltrační povaze neopouzdřených lipomů mohou být postiženy měkké tkáně 
zahrnující nervy a cévy, což zhoršuje zajištění adekvátní hemostázy. Vyšší riziko krvácení 
může vyžadovat transfúzi červených krvinek nebo čerstvě zmražené plazmy. Existuje 
záznam o pooperačním respiračním selhání vzniklém sekundárně na podkladě podání těchto 
transfúzních požadavků. Kromě toho vyšší riziko pooperačního krvácení umožňuje vznik 
hematomu na krku, což zvyšuje riziko respiračního selhání.  

 

Pooperační péče 

 
Kvůli riziku pooperačního respiračního selhání nebo krvácení se doporučuje pečlivá 
pooperační monitorace. 24-hodinový dohled na jednotce intermediární nebo intenzivní péče 
zajistí brzké rozpoznání vzniku těchto komplikací. 
 
Použití pooperační kyslíkové terapie nebo neinvazivní ventilace (CPAP) může zabránit 
vzniku pooperačního respiračního selhání. 
 

Pooperační laboratorní vyšetření může diagnostikovat krvácivé poruchy, které by mohly vést 
k vyššímu krvácení v pooperačním období.  

 

Akutní komplikace spojené s nemocí a její vliv na průběh a zotavení z anestezie  

 
Nejsou žádné akutní projevy tohoto onemocnění. Riziko akutního pooperačního renálního 
nebo respiračního selhání může být u těchto pacientů vyšší v závislosti na charakteristice 
onemocnění.  
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Ambulantní anestezie 

 
Ambulantní anestezie (podle obecných doporučení) by u pacientů s MCH neměla být 
poskytnuta, a to z důvodu nutnosti pooperační monitorace a vysokého počtu pooperačního 
respiračního selhání a pooperačního krvácení. 

 

Porodnická anestezie 

Přítomnost MCH u žen není běžné a neexistuje žádná zpráva zahrnující porodnickou 
anestezii u těchto pacientů.  
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