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Doporuceni pro vedeni anestezie u

Hunterova syndromu

Nazev nemoci: Hunteriv syndrom

ICD 10: E76.1

Synonyma: Mukopolysacharidosa, typ Il; MPS2; deficit iduronat-2-sulfatazy; deficit IDS;
deficit sulfo-iduronat sulfatazy; deficit SIDS

Souhrn o nemoci: HunterGv syndrom je gonozomalné X-vazané recesivni onemocnéni
zpUsobené deficitem lysozomalniho enzymu iduronat-2-sulfatazy, vedouci k progresivni
akumulaci glykosaminoglykanu v témér vSech typech bunék, tkani a organd. Odhadovana
prevalence v Evropé &ini 1 na 70 000 — 80 000 zivé narozenych chlapcu. Toto onemocnéni
postihuje témé&F vyhradné muze, ovSem pacientky zenského pohlavi byly téz zaznamenany.
Klinické projevy zahrnuiji: facialni dysmorfismus; hepatosplenomegalii; progresivni obstrukci
dychacich cest; srdeCni onemocnéni; ztratu sluchu; ztratu zraku a muskuloskeletalni
deformity. Vazné postizeni pacienti trpi téZ progresivni kognitivni dysfunkci a poruchami
chovani a dozivaji se méné nez 20 let. Nejcastéjsi pfi€inou smrti je porucha prichodnosti
dychacich cest.

Enzymova terapie za uziti idursulfazy mize zmirnit nékteré symptomy. Intravenézné podana
idursulfaza ovSem bohuzel neprochazi hematoencefalickou bariérou, a tudiz nezmirfiuje
neurologické symptomy. Neni znamo, zda potencialni benefit uspéSné transplantace
kmenovych bunék pfevazuje nad riziky tohoto vykonu.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineCny

Mozn4 Spatna diagnoza

“ Vice informaci o nemoci, referenénim centrim a organizac¢ni informace naleznete
na webu Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Prevalence v sestupném poradi: tympanostomie, reparace kyly, (adeno-) tonsilektomie,
operace karpalniho tunelu, zubni vykony, zavedeni / revize intrakranialniho shuntu, operace
stenozujici tendovaginitidy, dekomprese patefniho kanalu, zavedeni zaludecni sondy,
nahrada / korekce chlopné, spondylodéza. Kombinace menSich chirurgickych vykonl a
riznych diagnostickych vykon( vyzadujicich anestezii muze byt s vyhodou.

Typ anestezie

K celkové anestezii by mélo byt pfistupovano s velkou opatrnosti. Celkova anestezie je pro
pacienty s MPS2 narocnym a potencialné vysoce rizikovym vykonem vzhledem ke

vékem pacienta. V pfipadech, které to dovoluji, zvazte lokalni &i regionalni anestezii.

Nezbytna doplrikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

VySetieni (pediatrickym) ORL specialistou pfi kazdé nové diagnéze — horni cesty dychaci a
spankova studie.

VyS&etieni (pediatrickym) kardiologem pfi kazdé nové diagnéze — fyzikalni vySetfeni, EKG,
RTG hrudniku a echokardiogram. V pfipadé podezfeni na arytmii ¢i nepravidelny rytmus
Holterovo monitorovani. Postizeni srdce mlze zahrnovat chlopenni vady, hypertrofii levé
komory, hypertenzi.

Spirometrie, pfi plné spolupraci pacienta v pfipadé opakovanych infekci dychacich cest
v anamnéze a/nebo kyfoskoliozy, nebo jako hlavni vySetfeni postizeni plic. Obstrukéni
onemocnéni plic je zpusobeno ukladanim glykosaminoglykanovych depozit v mékkych
tkanich hornich i dolnich dychacich cest; restrikéni onemocnéni plic je zplUsobeno
kyfoskoliézou a zménami dynamiky hrudni stény. Standardni fyziologické hodnoty nemusi u
pacientd s MPS2 platit vzhledem ke skeletalni dysplazii a extrémné nizkému vzristu.
Pozorovani intra-individualnich zmén zkusenym Iékafem, ktery pacienta zn4, je ve vétSiné
pfipadd nejlepSim zpusobem, jak hodnotit diagnosticky nalez u tohoto progresivniho
onemocnéni.

Neurologické vysetfeni (zhodnoceni hyperreflexie), dynamické RTG vySetieni patefe ve
flexi/extenzi mize byt doporuc€eno k pfedoperacnimu zhodnoceni rizika misni komprese.

VySetfeni (pediatrickym) anesteziologem pfi kazdé nové diagnéze — nastudovani kompletni
dokumentace, predeslych vySetfeni a anesteziologickych vykon( v minulosti. Dlraz by mél
byt kladen na evaluaci dychacich cest. Kratky krk, imobilni €elist, & glykosaminoglykanova
depozita mazou Cinit ventilaci a / nebo intubaci extrémné narocnou.

Multidisciplinarni konzilium je nezbytné k vyhodnoceni rizik a pfinosu pro pacienta u
jakéhokoliv planovaného vykonu.

Plan anestezie a potencialni rizika vykonu by mély byt diskutovany s pacientem / rodici;
diskutujte téZ moznost upusténi od vykonu kvuli anestetickym komplikacim.

www.orphananesthesia.eu 2



http://www.orphananesthesia.eu/

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Zakladni pfiprava na obtizné zajisténi dychacich cest zahrnuje: informovani pacienta /
rodiCd; dostupnost pomucek a zkuSeného personalu pro obtizné zajisténi dychacich cest;
stanoveni asistujiciho v pfipadé obtizného zajisténi dychacich cest; pre-anesteticka pre-
oxygenace obliCejovou maskou a podavani dopliikového kysliku v pribéhu obtizného
zajisténi dychacich cest.

Naplanujte a diskutujte strategii se zkusenym tymem, v€etné zvazeni moznych intervenci
k zajisténi ventilace / intubace v pfipadé obtizného zajisténi dychacich cest; vytvorte plan a
zalozni plan. Je doporuéeno zachovani spontanni ventilace k pfedejiti scénafe ,nelze
intubovat, nelze ventilovat®.

Fibroskopicka intubace pfi védomi by méla byt zvazena, nemusi byt ovSem proveditelna
vzhledem k véku pacienta a / nebo poruse vyvoje nervového systému.

Udrzeni prichodnych dychacich cest obliC¢ejovou maskou muze byt obtizné, pomoci si
mlzeme orofaryngealnim ¢&i nasofaryngealnim vzduchovodem, zvednutim brady,
provedenim trojhmatu, nebo zvySenim pretlaku. Pacienti s potencialné nestabilni kréni patefi
vyzaduji uvod do anestezie s minimalnim, ¢i zadnym pohybem s krkem, pouZzitim manualni
in-line stabilizace jako prevence poskozeni michy.

Supraglotické pomucky, jako napfiklad laryngealni maska, byly s uspéchem pouzity a mohou
slouzit jako vedeni pfi fibroskopické intubaci.

Video laryngoskopie byla s uspéchem pouzita.

Tracheotomie pro zajisténi ocekavanych obtiznych dychacich cest prfed planovanym
chirurgickym vykonem, nebo jako fedeni progredujici obstrukce hornich cest dychacich byla
s uspéchem pouzita. Akutni tracheostomie je u téchto pacientd extrémné naroénym vykonem
a v pfipadé nemoznosti zajisténi dychacich cest nemusi byt proveditelna.

Extubace by méla byt provedena az po uplném zruSeni neuromuskularni blokady a kdyz je
pacient pfi plném védomi, efektivné kasle a adekvatné dycha. Zvazte podani steroidd béhem
operace ke snizeni poopera¢niho otoku sliznice dutiny ustni a jazyka. Extubace by méla byt
provedena v misté, kde je ihned dostupné veskeré vybaveni i personal k (re-) intubaci.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Kandidati na transplantaci kmenovych bunék vyZaduji specialni krevni komponenty,
napfiklad cytomegalovirus seronegativni, gama ozarené, a / nebo deleukotizované bunécné
komponenty. Transplantovani pacienti mohou vyzadovat velké mnozstvi podanych krevnich
derivatd z davodu pancytopenie a organového a tkanového poskozeni zpisobenych béhem
vykonu. Po uspésné transplantaci kmenovych bunék se krevni skupina méni na krevni
skupinu darce.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Zadné zaznamy.
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Zvlastni opatieni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Snizena kloubni pohyblivost v lokti, rameni, kyCli, koleni a kotniku. Extenze je nejzavaznéji
postizenym pohybem s vyjimkou ramenniho kloubu. Byla zaznamenana nestabilita atlanto-
axialniho skloubeni a komprese michy v cervikokranialni a torakolumbalni oblasti zpisobena
zUzenim patefniho kanalu. Zvazte polohovani pfi védomi pfed anestesii k nalezeni vhodné
polohy a adekvatnich pomucek.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Interakce mezi anestetiky a idursulfasou nejsou hlaseny.

Anesteziologicky postup

Pacienti s MPS2 by méli podstoupit anestezii / chirurgicky vykon pouze v centrech se
zkuSenostmi s perioperacéni péci o pacienty s timto onemocnénim.

K celkové anestezii by mélo byt pfistupovano s velkou opatrnosti; v pfipadech, které to
dovoluji, zvazte lokalni, &i (ultrazvukem navadénou) regionalni anestezii.

Peclivé naplanujte cely zakrok; ujistéte se, ze je dostupny personal se zkuSenostmi
v perioperaéni péci o pacienty MPS2, véetné zkudeného ORL chirurga. Kombinace mensich
chirurgickych vykon a rGznych diagnostickych vykonl vyzZadujicich anestezii muze byt
s vyhodou.

Anestezii podavejte pacientim s MPS2 na plné vybaveném operacnim sale s pfipravenym
vozikem s vybavenim pro obtizné zajisténi dychacich cest. Zvazte uvod do anestezie na
operacnim sale pred transportem pacienta s MPS2 na MRI / CT. Budte pfipraveni na
moznost potieby intenzivni péce.

Uvod do anestezie by mél byt proveden tak, aby bylo zachovano spontanni dychani;
napfiklad inhalaéni uvod, propofol i.v., nebo ketamin.

Pfi kratkych vykonech muzeme zvolit anestezii inhalaéni se zachovanim spontanniho
dychani, nebo za pouZiti laryngealni masky.

Pacienti s MPS2 mohou byt zvySené senzitivni na opioidy a mohou tak vyzadovat nizsi
davky opioidl, obzvlasté pfi sou€asném syndromu spankové apnoe.

Svalova relaxace muze byt u téchto pacientd bezpecné pouzita, nejlépe ovSem az po
zajisténi dychacich cest endotrachealni intubaci.

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

V pfipadé uZiti svalové relaxace je doporu¢ena monitorace neuromuskularni blokady.
Neurofyziologické monitorovani za pouziti somatosenzorickych, ¢i motorickych evokovanych

potencialll (SSEP / MEP) je doporuéeno v pfipadé moznosti poSkozeni michy polohou ¢i
chirurgickym vykonem.
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Mozné komplikace

Nemoznost ventilovat, &i intubovat pacienta.
Uplna obstrukce dychacich cest vedouci k hypoxemii a srdeéni zastaveé.
Post-obstrukéni (podtlakovy) plicni edém.

Selhani udrzeni prachodnych dychacich cest po extubaci, stridor, kolaps hornich ¢&i dolnich
dychacich cest.

Potfeba urgentni reintubace nebo tracheostomie.

Pomalé probouzeni a / nebo navrat spontanniho dychani, zplsobené vysSi senzitivitou
k opioid(m.

Poranéni horniho useku michy.

Pooperacni péce

Stupen poopera¢niho monitorovani zavisi na chirurgickém vykonu a pfedoperacnim stavu
pacienta. Intenzivni pé€e neni nezbytna, jednotka intenzivni péce by vSak méla byt dostupna
na misté zakroku.

Neustalé monitorovani dychacich cest k zajisténi detekce epizod obstrukce dychacich cest a
desaturace.

V pfipadé (pooperacniho) dechového selhani zvazte pouziti CPAP (Continuous Positive
Airway Pressure).

Akutni komplikace spojené s nemoci / Diferencialni diagnostika

Akutni ohrozeni dychacich cest a respiracni selhani mize byt zplsobeno jak onemocnénim,
tak jako vedlejsi ucinek anestezie.

Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezie by méla byt, pokud vubec, provadéna pouze u pacientd s MPS2 bez
obstrukce dychacich cest, ¢i kardiovaskularnino onemocnéni a pfi chirurgickych vykonech
S nizkym rizikem.

Porodnicka anestezie

Existuje jeden zaznamenany pfipad zeny s mirnou formou MPS2 — nizky vzrist, hrubé rysy
tvafe, mirna retardace, bez hepatosplenomegalie, bez zvétSeného jazyka, fyziologicky
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vysledek echokardiografie — ktera usp&sSné donosila dité a porodila hol€icku se stejnou
genetickou mutaci. Neexistuji Zadné zaznamy o porodnické anestezii.
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