orphan Y

DoporucCeni pro vedeni anestezie
u McCune-Albright syndromu

Nazev nemoci: McCune-Albright syndrom
ICD10: Q78.1

Synonyma: Polyostoticka fibrozni dysplazie, MAS, Albrightlv syndrom, osteitis fibrosa
disseminata, PFD, POFD, pfed€asna puberta s polyostotickou fibrézou a abnormalni
pigmentaci

Souhrn o nemoci: McCune-Albright syndrom (MAS) je onemocnéni postihujici kuzi, kosti
a endokrinni organy. Incidence onemocnéni je nizka, postihuje 1 osobu na 100 000—1 000 000
obyvatel.

Nejedna se o vrozené onemocnéni, vychazi z nahodné mutace v GNAS genu, coz zplsobuje
nadmérnou aktivaci adenylatcyklazy a hormonalni dysregulaci. Onemocnéni je spojeno s
pfitomnosti alesponn dvou ze tfi klinickych symptoma: polyostoticka fibrozni dysplazie
(abnormalné kiehké kosti s tendenci k lamavosti), hyperpigmentovana kozni loZiska barvy
au lait a endokrinni dysfunkce. MAS muze doprovazet také akromegalie, patologické fraktury,
nestabilita patefe, skoliéza, hypertyreéza, hypofosfatémie, onemocnéni jater, obstrukni
spankova apnoe, neonatalni Cushingliv syndrom, neuropatie, hypertenze a arytmie.

Zajisténi dychacich cest je komplikované kvuli deformaci obli¢eje a dychacich cest.
Abnormalni rust kosti mize zpUsobit fraktury skeletu a nestabilitu patefe, coz mize zvysit
riziko poranéni pacienta béhem polohovani. Endokrinopatie se také mohou podilet na vyskytu
perioperacnich arytmii a hemodynamické nestability.

Medicina se stale vyviji
Mozné nové znalosti
Kazdy pacient je jedineCny

Mozna Spatna diagnoza

",- Vice informaci o nemoci, referenénim centrim a organizacni informace naleznete
na webu Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Chirurgické vykony u pacientt sMAS zahrnuji jehlovou biopsii, transsfenoidalni
hypofyzektomii, vnitfni fixace po Stépovani kosti, korekce skoliézy, tyroidektomii
a adrenalektomii. Ukazalo se, Ze kostni $té€py mohou byt v [éEbé fibrézni dysplazie u mladych
pacientl neefektivni, zejména u déti se s timto vykonem muzeme setkat méné Casto.

Typ anestezie

Bezpecné muzeme podat celkovou i regionalni anestezii. AvSak zavaznost onemocnéni
a jeho efekt na rizné organy mize mit vliv na anesteziologicky plan. Pocitat bychom méli se
zvySenym rizikem obtiZzné ventilace obli€ejovou maskou a obtizné intubace na podkladé
akromegalie a malformace kosti. V pribéhu regionalni a lokalni anestezie nas mizou obavy
spojené se zajisténim DC omezit v nastaveni hloubky sedace, kterou muzeme bezpecné
podat. Vyhnout se CA muze snizit riziko vzniku poskozeni béhem polohovani pacienta.
Pfikladem mulze byt anestezie u pacienta s deformitami obliCeje. To vyZaduje zvlastni
pozornost k oblieji a ofim béhem celkové anestezie v pronacni pozici. Zatimco pacient,
u néhoz pouzivame techniku regionalni anestezie, muize v pfipadé stlaeni upravit polohu.

Z anesteziologického hlediska je dulezité stanoveni, ktery z endokrinnich systému byl ovlivnén

a o0 vyhodnoceni rozsahu hormonalniho poskozeni. Vyhybani se celkové anestézii muze byt
uzite€né, jsou-li pfitomny zavazné poruchy hormonu stitné zlazy, kortizolu nebo elektrolytu.

Nezbytna doplinkova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

Pokud pacienti s MAS trpi Cushingovym syndromem, je dulezité vySetfeni kvuli Spatné
regulované hypertenzi, hyperglykemii a hypokalémii. K vyhodnoceni natrémie, kalcémie,
fosfatémie, kalémie a poruch metabolismu glukézy bychom méli udélat zakladni biochemické
vySetfeni. Cushingliv syndrom vidame obvykle u pacientd s MAS v novorozeneckém obdobi
nebo u malych déti. VétSina pacientl podstupuje adrenalektomii, nebo je IéCena
medikamentozné, dokud nedojde v raném détstvi ke spontannimu vymizeni. Ovéfeni, Ze
pacienti s MAS jsou v péci endokrinologa, ktery dodrzoval pfislusné vysetfovaci postupy, nam
pomuze snizit pravdépodobnost zachytu nediagnostikované endokrinopatie.

Pokud mame podezfeni na dysfunkci stitné zlazy, je tfeba vySetfit jeji funkci. NejCastéji se
jedna o hypertyreézu. V idealnim pfipadé by méli byt pacienti Ié€eni tak, aby byla zajisténa
normalni funkce §titné zlazy pred elektivnim chirurgickym vykonem. Pokud je hypertyre6za
Spatné korigovana, mlze u pacienta nastat tyreotoxicka krize. Laboratorni vySetfeni nam pred
operaci muze pomoci odhalit i hypofosfatémii. Uzitecné muize byt také dodate¢né
screeningoveé testovani akromegalie a hyperprolaktinémie.

Pacienti s MAS mohou mit doprovazejici srde€ni onemocnéni, napf. fibrilaci sini, arytmie nebo
neischemickou kardiomyopatii. Zejména se jedna o pacienty s akromegalii. Také neléCena
hypertyredza a hypertenze mohou vést k srde¢ni dysfunkci. Pfedoperacni EKG vySetfeni by
mélo byt povaZzovano za zakladni vySetfeni pro vylou€eni arytmii a jinych abnormalit,
pfedevsim pokud jsou pritomny iontové dysbalance. Kromé screeningového EKG mizeme u
pacientl, ktefi vykazuji nizkou vykonnost pfi absenci ischemické choroby srdecni, doplnit
echokardiografii.
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U pacientll s akromegalii by mél byt zvazen screening obstrukéni spankové apnoe, protoze
zvétseni mékkych tkanijazyka a struktur laryngu muze obstrukci zpisobovat. Rizikové faktory
pro OSA mohou ovlivnit management analgezie.

Néktefi pacienti s MAS mohou trpét zavaznou skolidzou. V extrémnich pfipadech muze
funkéni vySetfeni plic ukazat restriktivni plicni poruchu vychazejici z abnormalniho postaveni
patefe. Restriktivni plicni porucha zvySuje riziko pooperacniho postizeni plic. Pokud
identifikujeme tuto poruchu, snazime se moznym pooperacnim plicnim komplikacim vyhnout.
Mazeme zménit perioperacni management tekutin nebo nastaveni ventilace.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Pacienti s MAS maji fadu anatomickych odlinosti, které mohou komplikovat zajiSténi DC.
Akromegalie, ktera obvykle vychazi z MAS asociované endokrinni hyperfunkce, je spojena
s kraniofacialnimi abnormalitami jako jsou makroglosie a makrognacie. Tyto zmény mohou
zmeénit anatomické poméry DC a mohou zkomplikovat ventilaci obli¢ejovou maskou
a intubaci. Protoze akromegalie mize vést k hypertrofii mékkych tkani véetné rozsireni a
ztlusténi laryngu, zvazte konzultaci s Iékafem ORL, zdali je vyZadovano pokrocilé vySetfeni
dychacich cest.

Dale muze zkomplikovat zajisténi DC polyostoticka fibrézni dysplazie, ktera mize zplsobit
kostni zmény. Ty ovliviuji otevieni ust a muzou u pacientd zvysit riziko fraktur mandibuly
a maxily. Hypertrofie mékkych tkani muze také ovlivnit vizualizaci hlasivkovychvaz(. Pfiznaky
spojené s Cushingovym syndromem — obezita, hypertrofie kosti a klasicky znak byci Sije
mohou ztiZit optimalni polohovani béhem zajisténi dychacich cest. V mnoha pfipadech je
potfeba pro bezpecné =zajisténi DC fibroopticka intubace. Je dulezit¢é myslet
na to, ze tlak na maxilu a mandibulu béhem pfimé nebo fibrooptické intubace mize zplsobit
v mistech postizenych kostni dysplazii patologické fraktury.

Opatrné postupujeme i pfi manipulaci s hlavou a krkem u pacient s MAC syndromem.

Fibrézni dysplazie baze lebni a nestabilita patefe z velkych kompresivnich fraktur budou
popsany dale.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

U pacientll s MAS pouzivame standardni postupy pro podavani transfuznich pfipravku.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

U pacientd s MAS pouzivame standartni antikoagulacni postupy. Pfi nasazovani pomucek
k prevenci hluboké Zilni trombdzy (kompresni punCochy nebo zafizeni umoziujicich
pneumatickou kompresni masaz) je nutné postupovat opatrné.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

ZvySena fragilita kosti je divodem, pro€ musime davat diraz na zajiSténi adekvatniho
podlozeni a polohovani pacientd. Abnormalni rist kosti, které utlacuji periferni nervy, zvySuje
pravdépodobnost neuropatie.
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Pacienti s akromegalii Casto maji velkou, nepravidelné tvarovanou hlavu. Pokud je
vyzadovana pronacni poloha, pomucky k podlozeni je tfeba upravit tak, abychom zabranili
tlakovému poSkozeni. ZvétSena hlava také muze ztizit polohovani kréni patefe do neutralni
polohy. V poloze na bfise by méla byt zvlastni pozornost vénovana o¢im a jakymkoli
deformitam obliCeje, aby se zabranilo stlaceni kvuli nedostateCnému polstrovani.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

U pacientll, ktefi podstoupili bilateralni adrenalektomii nebo pacienti s anamnézou
neonatalniho Cushingova syndromu, muize v perioperacnim obdobi dojit k adrenalni
insuficienci. Méli bychom zvazit podani stresovych davek kortikosteroidl. Podavani octreotidu
v kombinaci s kortikosteroidy v perioperacnim obdobi muze ovlivnit glykémii, kterou je tfeba
dukladné sledovat.

Anesteziologicky postup

Uvod do anestezie mizZe &asto vyzadovat pouZiti pokrogilych metod zajisténi DC (awake
fibroopticka intubace nebo pouziti pomucek k zajisténi DC).

Dukladna monitorace béhem uUvodu je dulezita kvuli arytmiim na podkladé elektrolytoveé
dysbalance a endokrinopatiim. U téchto pacientl byla také zaznamenana nahla srde¢ni smrt.

VétSinu anestetik (inhalaéni anestetika, propofol, depolarizujici i nedepolarizujici svalova
relaxancia, lokalni anestetika a opioidy) muzeme pouzit bez rizika komplikaci. U pacientt
s podezienim na poruchu v metabolismu kortizolu bychom se méli vyhnout pouziti etomidatu,
muze zpUsobit Utlum kary nadledvin.

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Rozsah monitorace pacienta bychom méli nastavit podle zakladni funkce srdce (v¢. rizika
arytmii) a podle rizika hemodynamické nestability b&éhem chirurgického vykonu. Zavedeni
arterialni nebo centralni Zini linky by mélo byt zvazeno, pokud ma pacient v anamnéze
arytmie, kardiomyopatii nebo pokud ocekavame velké krevni ztraty Ci jiné vyznamné pfesuny
tekutin.

Protoze MAS je asociovany s Cushingovym syndromem, iontovou dysbalanci

a hypertyre6zou, méli by byt pacienti s touto diagnézou povazovani jako vysoce rizikovi pro
vznik arytmie a hemodynamické nestability.

Mozné komplikace

U pacientll se zvySenou fragilitou cév na podkladé Cushingova syndromu muze byt obtizné
zajisténi Ziliniho pristupu. U pacientl s akromegalii je zasadni pfiprava k obtiznému zajisténi
DC. U intubace i extubace musime myslet na zménéné anatomické poméry, nestabilitu kréni
patefe a fragilni strukturu kosti. Zvazte vypracovani planu pro opétovné zajisténi DC
v pfipadé neuspésné extubace.
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ZvySena fragilita kosti znamena pro pacienty s MAS zvyS8ené riziko vzniku zlomenin dolni
Celisti a obliCeje béhem zajistovani DC. Dulezité je také velmi peclivé polohovani pacienta,
aby se zabranilo zZlomeninam skeletu, které mohou vzniknout na podkladé kostni fibrézni
dysplazie. U pacienti s MAS je zvySené riziko vzniku neuropatie z utlaku kosti.

Pacienti s MAS jsou v riziku hemodynamické nestability na podkladé tyreotoxické krize,
arytmie, elektrolytové dysbalance nebo steroidni krize. Toto riziko je zvy3ené v pfipadé
neodkladnych vykonu, kdy nejsme schopni vyhodnotit a optimalizovat endokrinopatie
a srdecni funkce. Také elektrolytova dysbalance muze pacienty predisponovat k arytmiim.

U pacientl s Cushingovym syndromem musime pocitat s neadekvatni adrenalni odpovédi na
stres. Perioperacné bychom méli podavat kortikosteroidy.

Pooperacni péce

Pooperaéni péce na JIP neni u vSech pacientd s MAS nutna, ale zvazit bychom ji méli
u pacientl se zavaznou endokrinni dysfunkci, elektrolytovou dysbalanci, kardiomyopatii,
problémy se zajisténim DC nebo u pacientl, ktefi podstupuji operacni zakrok s nutnosti
ddkladného pooperacniho monitorovani.

Obzvlast znepokojujici je tyreotoxicka krize, vyskytnout se mize 6-18 hodin po vykonu.

V ramci pooperacni péCe muze také dojit k poskozeni perifernich nervi na podkladé
nevhodného polohovani. Méli bychom zajistit polohovani v neutralni poloze, pouZivat bychom
méli mékké podlozky. V§imat bychom si méli kostnich vyrastk( v mistech, na ktera je vyvijeny
tlak.

Pacienti s MAS, obzvlasté ti sedovani, maji zvySeneé riziko obstruk&ni spankové apnoe, zvazte
pooperacni monitoraci s telemetrii a pulzni oxymetrii.

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

Hypertermie asociovana s intraoperacni tyreotoxickou krizi muze byt myIné interpretovana
jako maligni hypertermie. Zajimavé je, ze dantrolen se navrhuje jako Iék, ktery mize také
uspésné Iécit hypertermii souvisejici s malfunkcistitné Zlazy.

U pacientld s kraniofacialnimi abnormalitami musime pocitat s obtiznym zajisténim DC.
V pfipadech, kdy zajiStujeme dychaci cesty invazivng, je doporu¢eno mit pfipraveny zalozni
plan a domluvenu pfitomnost chirurgu. Pfedoperacni zhodnoceni DC lékafem ORL muze
ukazat hypertrofii mékkych tkani a zesileni nebo rozSifeni laryngu. Extubace pacienta po
obtizné intubaci vyZaduje planovani a pfipravu na moznou reintubaci.

Ambulantni anestezie

Anestezii v ambulantnim rezimu bychom méli podavat pouze pacientim s MAS bez
vyznamného poskozeni endokrinniho systému, kardialni dysfunkce, elektrolytové dysbalance
nebo u pacientd, u kterych nemame obavy z obtizného zajisténi dychacich cest. Tito pacienti
by méli podstoupit pouze operaci s nizkym rizikem. OdloZeni chirurgického vykonu
v ambulantnim rezimu muUze ovlivnit i riziko pooperacni obstrukéni spankové apnoe.
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Porodnicka anestezie

Prestoze charakteristickym znakem pacientek s MAS je pubertas praecox, mohou Zeny s timto
onemocnénim otéhotnét. Anatomické zmeény DC spojené s akromegalii a fibrézni dysplazii
mohou byt dale ovlivnény fyziologickymi zménami v téhotenstvi. Je nezbytné peclivé
vyhodnoceni a naplanovani. Morfologické zmény zplUsobené skolidzou, akromegalii a
Cushingovym syndromem mohou komplikovat pouZiti neuraxialni regionalni anestezie.

www.orphananesthesia.eu



http://www.orphananesthesia.eu/

Reference:

1. Leet, A, Boyce, A, Ibrahim, K, Wientroub, S, Kushner, H, Collins, M. Bone-Grafting in
Polyostotic Fibrous Dysplasia. Journal of Bone & Joint Surgery 2016;98(3),211-219

2. Boyce AM, Collins MT. Fibrous Dysplasia/McCune-Albright Syndrome. In: Pagon RA, Adam
MP, Ardinger HH, et al., editors. GeneReviews® [Internet]. Seattle (WA): University of
Washington, Seattle; 1993-2017. Available from:
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK274564/

3. Moran, K, Agbenyefia, P, Mani, M, Bergese S, Stoicea N. Acromegaly, Endocrine Dysfunction
and Polyostotic Fibrous Dysplasia Associated with Mccune-Albright Syndrome: Anesthetic
Considerations. International Journal of Anesthesiology & Research 2014;2:401

4. Langer, RA, Yook, I, Capan, LM. Anesthetic considerations in McCune-Albright syndrome:
case report with literature review. Anesthesia and Analgesia 1995;80(6),1236 -1239

5. Grunstein RR, Ho KY, Sullivan CE. Sleep Apnea in Acromegaly. Ann Intern Med
1991;115:527-532. doi:10.7326/0003-4819-115-7-527

6. McCune-Albright syndrome. Retrieved May 1, 2014 from
http://ghr.nlm.nih.gov/condition/mccune-albright-syndrome

7. http://www.webmd.com/children/mccune-albright-syndrome

www.orphananesthesia.eu 7



http://www.orphananesthesia.eu/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK274564/
http://ghr.nlm.nih.gov/condition/mccune-albright-syndrome
http://www.webmd.com/children/mccune-albright-syndrome

Datum posledni upravy: brezen 2017 (pfelozeno Cerven 2020)

Toto doporuceni bylo pripraveno:
Autori

Kenneth Moran, Department of Anesthesiology, The Ohio State University Wexner Medical
Center, Columbus, OH, USA
Kenneth.Moran@osumc.edu

Brittany Straka, Department of Anesthesiology, The Ohio State University Wexner Medical
Center, Columbus, OH, USA

Demicha Rankin, Department of Anesthesiology, The Ohio State University Wexner Medical
Center, Columbus, OH, USA

Recenzenti:

Recenzent 1

Alison Boyce, Section on Skeletal Diseases and Mineral Homeostasis
CSDB, NIDCR, National Institutes of Health, Bethesda, MD, USA
boyceam@mail.nih.gov

Recenzent 2

Philippe Chanson, Service d'Endocrinologie et des Maladies de la Reproduction, Hopital de
Bicétre, Le Kremlin-Bicétre, France

philippe.chanson@bct.aphp.fr

Prohlaseni: Autofi nemaiji zadny financni ani jiny konkurenéni zajem na zvefejnéni. Pfiprava
tohoto doporuceni nebyla honorovana

Toto doporuc€eni bylo pfelozeno do ¢eského jazyka:
Prekladatel:
Vaclav Vafek, anesteziolog, Klinika détské anesteziologie a resuscitace, Fakultni nemocnice

Brno a Lékarska fakulta Masarykovy univerzity, Brno, Ceska republika
vafek.vaclav@fnbrno.cz

Editofi Ceského prekladu

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 Plzen a Lékarska fakulta Univerzity Karlovy v Plzni,
Plzer, Ceska republika

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

www.orphananesthesia.eu 8



http://www.orphananesthesia.eu/
mailto:Kenneth.Moran@osumc.edu
mailto:boyceam@mail.nih.gov
mailto:philippe.chanson@bct.aphp.fr
mailto:vafek.vaclav@fnbrno.cz
https://www.csarim.cz/
https://www.akutne.cz/

