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Doporuceni pro vedeni anestezie
u Madelungovy choroby

Nazev nemoci: Madelungova choroba

ICD 10: E88.89

Synonyma: Launois-Bensaude syndrom, benigni symetricka lipomatdéza, mnohocetna
benigni symetricka lipomatdza

Souhrn o nemoci:

Madelungova choroba (MCH) je vzacné onemocnéni postihujici dominantné muze
ve stfednim véku ve stfedomorské oblasti, zaznamenany pomér muzl k Zzenam se pohybuje
od 151 do 30:1. Onemocnéni je charakterizovano tvorbou difuznich symetrickych
neohranic¢enych lipom( v oblasti maxilofacialni, krku, ramen, hrudniku a hlavy. Tukové masy
jsou obvykle asymptomatické, zpUlsobuji kosmetickou deformaci, imobilitu krku
a kompresivni symptomy jako je dyspnoe, dysfagie, dysartrie, chrapot a obstrukéni spankova
apnoe. Distribuce lipomu je variabilni a ¢asto je k nerozeznani od jinych nemoci jako jsou
ur€ité druhy morbidni obezity, ohrani€enych lipom0, Cushingova syndromu, lymfomu
nebo angiolipomatdzy. Z toho divodu muze byt prevalence onemocnéni vysSi, nez udava
literatura. Etiopatogeneze zustava nejasna. Na rozvoji onemocnéni se mohou podilet rizné
faktory, jako jsou defekty v katecholaminy stimulovanych lipolytickych drahach,
mitochondrialni dysfunkce, redukce inducibilni syntazy oxidu dusnatého a abnormalni
proliferace hnédych tukovych bunék. Jednim z hlavnich predisponujicich faktort je abusus
alkoholu, nebot pfiblizné 60-90% pacientll s MCH trpi alkoholismem. Chronické pozivani
alkoholu ovliviiuje beta-adrenergni receptory, naruduje lipolyzu a ovliviiuje enzymatické
procesy v mitochondriich. Vzhledem k asociaci s konzumaci alkoholu muze byt MCH
spojena s mnoha dal8imi komorbiditami jako jsou jaterni dysfunkce, arterialni hypertenze,
dyslipidemie, diabetes mellitus, polyneuropatie, hypothyroidismus, makrocytarni anemie,
nefropatie, hyperurikemie, idiopaticka trombocytopenicka purpura a rakovina dutiny ustni.
Diagndza je stanovena na zakladé klinické anamnézy a fyzikalniho vySetfeni. Doplnéna je
zobrazovacimi metodami, které zaroven vylucuji pfitomnost tumort mékkych tkani. Jedinou
efektivni moznosti 1éEby je chirurgické odstranéni tukovych hmot. Vzhledem k charakteristice
difuznich a infiltrativnich lipomu vSak nelze provést kompletni excizi a po chirurgickém
zakroku byva Casta recidiva. Nebyla zaznamenana zadna spontanni regrese tukovych mas,
ale abstinence od alkoholu muze zpomalit progresi onemocnéni a zabranit rekurenci.
Hlavnim anesteziologickym problémem pfi IéCbé pacientd s MCH je zvySené riziko obtizné
intubace a vySSi riziko pooperaéniho krvaceni z duvodu problematické hemostazy
a postiZzeni cév objemnymi masy.




Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagn6za

“ Vice informaci o nemoci, referenénim centrim a organizacéni informace naleznete
na webu Orphanet: www.orpha.net
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Typické vykony

Chirurgické odstranéni tukové tkanég, oteviena lipektomie, liposukce, ultrazvukové asistovana
liposukce, kombinovana lipektomie a liposukce.

Typ anestezie

Nejsou Zadna doporuceni pro volbu celkové nebo regionalni anestezie.

Kdyz se provadi liposukce, mlze byt regionalni nebo lokalni anestezie pouzita u tukovych
hmot men3ich velikosti.

Neexistuji Zzadné zpravy o provedeni spinalni, epiduralni nebo kaudalni anestezie. Protoze
v8ak MCH vzacné postihuje dolni kon&etiny nebo dolni &ast téla, nemély by tyto zplsoby
anestezie Cinit néjaké potize, pokud je mozné je pouZit.

Celkova anestezie muze byt provedena jak intravendzni, tak inhalaéni formou. Riziko maligni
hypertermie zde neni. Pouzita byla depolarizujici i nedepolarizujici svalova relaxancia.
Opioidy je tfeba opatrné titrovat, abychom se vyhnuli pooperacnimu respira¢nimu selhani.

Pacienti mohou byt sedovani pouzitim benzodiazepinl, dexmedetomidinu

nebo intravendznich anestetik. Sedativa by méla byt podavana s opatrnosti tak, aby byla
zajisténa adekvatni prichodnost dychacich cest, monitorace spontanniho dychani

a abychom se vyhnuli respiracnimu selhani.

Nezbytna dopliikova predoperaéni vysetreni (vedle standardni péce)

Pfitomnost arterialni hypertenze mize vést k hypertenzni kardiomyopatii. VySetfeni srdce
jako je elektrokardiografie a echokardiografie muzou byt nezbytné k posouzeni pFitomnosti
kardiomyopatii. PFfi podezieni na aktivni srdeéni onemocnéni je treba provést
kardiologické vysSetieni. Perioperaéné by méla byt zajiSténa terapie betablokatory a
statiny.

Doporu¢eno je udélat laboratorni screening metabolickych syndromu, odebrat hladinu
glykémie na la€no, cholesterolu, triglyceridt, hormonu §titné zlazy a kyseliny mocové. Tito
pacienti obvykle vykazuji vysokou hladinu HDL cholesterolu a nizké hladiny LDL
cholesterolu. Laboratorni testy mohou také prokazat poruchy spojené s abusem alkoholu:
zvySeni jaternich (ALT, AST, GGT) a pankreatickych (amylaza, lipaza) enzymu, makrocytarni
anemii, nefropatii a vy38i INR. V pfipadé jaternich poruch by méla byt vylou¢ena pfitomnost
cirhdzy nebo syndromu spojenych s jaterni dysfunkci, jako je hepatorenalni syndrom. Pokud
je podezieni na poruchy koagulace, mél by byt pacient odeslan k hematologovi
k predoperaéni korekci hemostazy.

Vzhledem k vysoké incidenci perioperacniho respiraéniho selhani je nezbytné pfedoperacné
provést rentgenovy snimek hrudniku k vylou€eni akutniho plicniho onemocnéni. Uzite¢né
muze byt vyloucit pfed operaci pfitomnost obstrukéni spankové apnoe (OSAS) za pouziti
specifickych dotaznik( nebo polysomnografie.
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Ultrasonografie, CT nebo MRI mohou prokazat pfitomnost komprese nebo adheze k okolni
tkani. Tyto zobrazovaci metody jsou uzite€ne, kdyZ pacienti vykazuji pfiznaky z komprese
jako je chrapot, dyspnoe nebo dysfagie.

Pfritomnost periferni polyneuropatie charakteru senzorické, motorické nebo autonomni
dysfunkce vyzaduji vylouceni dalSich pfi€in této neuropatie.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Zajisténi dychacich cest u pacientd s MCH je vzhledem k charakteristikam onemocnéni
obtizné. PFitomnost lipom0 v posteriorni ¢asti krku zplsobuje kréni imobilitu. Kromé toho
tukové masy na krku a makroglosie sniZuji rozsah otevieni Ust a zhorSuji Mallampatiho
skore. Pfed uvedenim do celkové anestezie by proto mély byt dychaci cesty zajistény
pfi védomi, aby se zabranilo obstrukci dychacich cest po indukci anestezie. Kazdé oddéleni
by mélo pouzivat algoritmus ,obtizného zajisténi dychacich cest® pfizplsobeny znalostem
a schopnostem personalu a dostupnym nastrojum a technikam.

K prodlouzeni apnoické pauzy a zajisténi bezpetného postupu je doporuceno
pred zajisténim dychacich cest preoxygenovat obli¢ejovou maskou s pouzitim 100% kysliku
po 4-5 minut.

Byla pouzita konvencni laryngoskopie po spravné topické anestezii s pokusem o intubaci
pfi védomi pacienta. Nékolikrat bylo také hlaSeno uspésné provedeni videolaryngoskopie
pfi védomi s pouzitim rdznych typl videolaryngoskopu. U pacientd trpicich obrovskou
makroglosii mize byt videolaryngoskopie komplikovana. Zlatym standardem tedy zlstava
fibrooptickd endotrachealni intubace pfi védomi, jak doporuéuji guidelines pro obtizné
zajisténi dychacich cest. Infiltrace laryngotrachealni oblasti tukovou hmotou vSak
znesnadfuje rozpoznani orientacnich bodu, i kdyz se provadi fibroopticka intubace. P¥i
jakémkoli pokusu o endotrachealni intubaci pfi védomi by méla byt poskytnuta spravna
sedace za adekvatni monitorace, ktera zaru€uje zachovani spontanniho dychani.

Pokud zajisténi dychacich cest selze, mizeme jako rescue postup ventilovat pacienta pres

laryngedlni masku, ale k udrZzeni anestezie by méla byt umisténa endotrachealni rourka
pomoci fibrooptické intubace pfes laryngealni masku.

Provedeni tracheostomie v lokalni anestezii by bylo obtizné vzhledem k tukovym depozitiim
anteriorné a riziku krvaceni, které mize vést k hematomu, ktery by obturoval dychaci cesty.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivata

Vzhledem ke zhorSené hemostaze a infiltraci hlubokych tkani je u pacientt s MCH
pooperaéni krvaceni ¢asté. K prevenci anemie, zajisténi hemodynamické stability a podpore
koagulace, pokud je to nutné, maze dojit k indikaci podavani transfuze Cervenych krvinek
nebo Cerstvé zmrazené plazmy. PFi indikovani €ervenych krvinek, desticek a produktu
plazmy je tireba dodrzovat doporuceni ESA pro podavani transfuzi.
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Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

VyS8Si riziko pooperacniho krvaceni vyzaduje zvazit pomér risk-benefit antitrombotické
profylaxe pfipad od pfipadu, pokud existuje riziko pooperacni trombdzy a imobility.
Pfidruzené komorbidity mohou zvySovat riziko trombdzy.

Zvlastni opatieni pri polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

U pacientt podstupujicich resekci lipomu lokalizovanych na zadech nebo zadni ¢asti krku
muze byt potfebna pronaéni poloha. V téchto pfipadech se musime vyhnout nechténé
extubaci. U dlouhych zakroku je také dullezité zabranit vzniku tlakovych ulceraci.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Nebylo hlaseno.

Anesteziologicky postup

Jakmile jiz byla ovéfena poloha endotrachealni rourky, je mozné provést Uvod do anestezie
pomoci intravendznich anestetik.

Vedeni anestezie Ize bezpetné provadét s pouzitim intravendznich i inhalaCnich anestetik.
Bez jakychkoli komplikaci byly pouzity propofol, dexmedetomidine, benzodiazepiny
a sevoflurane. Opioidy je tfeba perioperacné titrovat tak, abychom predesli rozvoji
respira¢niho selhani po operaci.

U téchto pacientd mohou byt bezpecné pouzity jak sukcinylcholin, tak nedepolarizujici
svalova relaxancia. S MCH neni spojeno zadné zvlastni riziko hyperkalémie. Pro snizeni
pooperacéni rezidualni nervosvalove blokady je doporu¢eno svalovou relaxaci antagonizovat.

Je doporucena strategie protektivni plicni ventilace s pouzitim nizkych dechovych objemu,
pozitivniho tlaku na konci vydechu (PEEP) a intermitentné recruitment manévrd. Plicni
compliance muze byt u téchto pacientd kvuli pfitomnosti lipomu v horni €asti hrudniku
shizena. Doporucuje se intraoperacné& monitorovat tlaky v dychacich cestach.

Vhodnou moznosti k redukci davek opioidd je multimodalni pooperaCni analgezie
kombinujici nesteroidni protizanétlivé 1éky, slabé opioidy a infiltraci operacni rany lokalnim
anestetikem.

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Je zapotifebi standardni monitorovani s pouzitim elektrokardiografie, periferni saturace
kyslikem, etCO; a neinvazivniho arterialniho tlaku.
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V pfipadé lipomu lokalizovanych v oblasti pazi, kde se obvykle méfi neinvazivni tlak krve,
muze byt nutné méfit tlak invazivné. Kromé toho kanylace arterialni linky umoznuje analyzu
plyni, monitoraci arterialni tenze kysliku a ¢asné diagnostikovat pooperacni respiracni
selhani a hemodynamickou nestabilitu.

Vzhledem k vysokému riziku pooperaéniho respiracniho selhani je doporu¢ena monitorace
svaloveé relaxace, aby se predeslo pooperacni rezidualni neuromuskularni kurarizaci.

Je doporu¢ena monitorace hloubky anestezie, protoZe anestetika se mohou kumulovat
v tukovych tkanich a zbyte¢né prodluzovat dobu anestezie.

Mozné komplikace

Pacienti s MCH maji vySSi riziko pooperacniho respiracéniho selhani vzhledem k pfitomnosti
tukovych hmot lokalizovanych v oblasti hornich dychacich cest. Rezidualni efekt
nervosvalovych agens, opioidu a hypnotik zvySuje riziko obstrukce hornich cest dychacich.

Vzhledem k infiltraéni povaze neopouzdienych lipomd mohou byt postizeny mékké tkané
zahrnujici nervy a cévy, coz zhorSuje zajisténi adekvatni hemostazy. Vyssi riziko krvaceni
muze vyzadovat transfuzi Cervenych krvinek nebo cerstvé zmrazené plazmy. Existuje
zaznam o pooperacnim respiracnhim selhani vzniklém sekundarné na podkladé podani téchto
transfuznich pozadavkid. Kromé toho vySsi riziko pooperacniho krvaceni umoznuje vznik
hematomu na krku, coZ zvySuje riziko respiracniho selhani.

Pooperaéni péce

Kvlli riziku pooperacniho respiracniho selhani nebo krvaceni se doporucuje pecliva
pooperaéni monitorace. 24-hodinovy dohled na jednotce intermediarni nebo intenzivni péce
zajisti brzké rozpoznani vzniku téchto komplikaci.

Pouziti pooperacni kyslikové terapie nebo neinvazivni ventilace (CPAP) muze zabranit
vzniku pooperacniho respiracniho selhani.

Pooperaéni laboratorni vySetfeni mize diagnostikovat krvacivé poruchy, které by mohly vést
k vysSimu krvaceni v pooperaénim obdobi.

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

Nejsou zadné akutni projevy tohoto onemocnéni. Riziko akutniho pooperacniho renalniho
nebo respiracniho selhani mize byt u téchto pacientd vyssSi v zavislosti na charakteristice
onemocnéni.
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Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezie (podle obecnych doporuceni) by u pacientd s MCH neméla byt
poskytnuta, a to z ddvodu nutnosti pooperaéni monitorace a vysokého poctu pooperaéniho
respiracniho selhani a pooperaéniho krvaceni.

Porodnicka anestezie

Pfitomnost MCH u Zen neni bézné a neexistuje zadna zprava zahrnujici porodnickou
anestezii u téchto pacientu.
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Martina Kosinova, Martin Vaviina, Martina Klincova, Petr Stouraé, Klinika détské
anesteziologie a resuscitace, Fakultni nemocnice Brno a Lékarska fakulta Masarykovy
univerzity, Brno, Ceska republika, Olga Smékalova, Klinika anesteziologie, resuscitace a
intenzivni mediciny, Fakultni nemocnice Plzef a Lékafska fakulta Univerzity Karlovy v Plzni,
Plzer, Ceska republika

Zastita prekladu do ¢eského jazyka:
https://www.csarim.cz/
https://www.akutne.cz/
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https://www.csarim.cz/
https://www.akutne.cz/

