orphan Y

Doporuceni pro vedeni anestezie

u Mounier-Kuhnova syndromu

Nazev nemoci: Mounier-Kuhntv syndrom

ICD 10: Mounier-Kuhniv syndrom Q 32.4; Q32.1

- S bronchiektaziemi: J47

- Exacerbace (akutni): J47

- Infekce dolnich cest dychacich: J47

- Ziskany: J98.09

- S bronchiektaziemi: J47

- S exacerbaci /akutni): J47

- S infekci dolnich cest dychacich: J47.0

Synonyma: Tracheobronchomegalie, trachiektazie, tracheobronchomalacie a mnohocetné
trachealni divertikly

Mounier-Kuhnlv syndrom (MKS) je charakteristicky vyraznou dilataci trachey a hlavnich
bronchi spojenou s vy$Sim pocétem rekurentnich infekci dolnich dychacich cest. Klinicky
obraz je velmi rliznorody od minimalniho respiraéniho dyskomfortu, pfes opakujici se
respiracni infekce, hromadéni hledu a neucinny kasel az po zavazné respiracni selhani.
Tento syndrom je povazovan za vrozeny, ackoli se vétSinou projevuje ve treti i pozdéjsi
dekadé zZivota rekurentnimi infekcemi dychaciho traktu. Etiologie je nejasna,
anatomickopatologické nalezy vedly k domnénce, Ze dlivodem je nedostatek hladkého
svalstva a elastické pojivové tkané v trachey a hlavnich bronsich, coz zpusobuje
tracheobronchomegalii a ,herniaci” divertikli mezi chrupavcitymi prstenci.

Medicina se stale vyviji
MoZna nové znalosti
Kazdy pacient je jedine¢ny

Mozna Spatna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Souhrn o nemoci

Diagnozu Ize €asto tusit na zakladé abnormalniho RTG vySetfeni hrudniku a anesteziolog by
mél pojmout podezieni ve chvili, kdy dochazi k nevysvétlitelnému uniku vzduchu bé&hem
ventilace trachealni kanylou. Pro potvrzeni je v8ak nutné provést CT vySetfeni, aby bylo
mozné presné zméfit dychaci cesty a zhodnotit dalsi zmény v plicni tkani. K dal§imu
posouzeni je mozné zvazit provedeni bronchoskopie.

Ackoliv terapie standardné nezahrnuje chirurgické feSeni a je obvykle medikamentézni s
vyuzitim podpurnych opatfeni a moznosti stentovani dychacich cest v pfipadech vyznamné
tracheomalacie, byl v minulosti proveden i pokus o chirurgicky zakrok. Jedna klinicka studie,
ktera zahrnovala 12 pacientd s Mounier-Kuhnovym syndromem, ukazala vyznamné zlepSeni
plicnich funkci a kvality zivota ve srovnani s vychozi hodnotou. Cilem konzervativni terapie je
odstranéni sputa, pouzivani poziéni fyzioterapie a v€asnou a agresivni IéCbu plicnich infekci.
V nékterych pfipadech mize byt potfeba chronické profylaktické podavani antibiotik.

Diagnozu Ize tuSit v pfipadé abnormalniho RTG snimku hrudniku a méli bychom na ni
pojmout podezfeni v pfipadé, Ze béhem ventilace trachealni kanylou dojde k
nevysvétlitelnému uniku vzduchu. Diagnézu je vSak nutné potvrdit CT vySetfenim a pfipadné
také bronchoskopii.

Typické vykony

Chirurgické vykony nejsou obecné indikovany, ale v nékterych pfipadech zavazné
tracheomalacie a kolapsu trachey v expiriu byla pouzita tracheobronchoplastika.
V refrakternim terminalnim stadiu podkozeni plic je definitivnim feSenim transplantace plic.

Typ anestezie

Podle typu operacniho vykonu by v pfipadé trachealni intubace mél byt utésnén pfipadny
nadmérny unik.

Nezbytna dopliikova predoperacéni vysetreni (vedle standardni péce)

CT vysetfeni, bronchoskopie

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Navrhujeme dukladné prostudovat CT vySetfeni a zméfit primér trachey zejména v Urovni,
kde bude umisténa manzeta endotrachealni kanyly, zvolit velikost a nejvhodnéjsi polohu pro
trachealni kanylu.

Pfed uvodem do anestezie by meéla byt pfipravena sada rliznych velikosti endotrachealnich
kanyl, nékolik supraglotickych pomucek, fibroskop a manometr ke zméreni tlaku v manzeté.

Po endotrachealni intubaci je mozné do jicnu vlozit malou ET rourku, nafouknout manzetu a
pfes ni zavést ZaludeCni sondu ke sniZeni rizika aspirace.
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Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Podle typu chirurgického vykonu.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Podle typu chirurgického vykonu.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Neni indikovano.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Nebyly publikovany.

Anesteziologicky postup

Pfed uvodem do anestezie by méla byt pfipravena sada riznych velikosti endotrachealnich
kanyl, nékolik supraglotickych pomucek, fibroskop a manometr ke zméfeni tlaku v manzeté.

Ke snizeni distenze zaludku by mél byt proveden rychly tvod do celkové anestezie (RSI).

Po endotrachealni intubaci je mozné do jicnu vlozit malou ET rourku, nafouknout manzetu a
pfes ni zavést ZaludeCni sondu ke snizeni rizika aspirace.

Pokud ventilator zjisti Unik vzduchu, je mozné zavést extraglotickou pomucku (lI-gel,

Fastrach) a skrz ni malou ET kanylu za u€elem zvySeni tésnéni pomoci manzety jicnové
rourky.

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Zvlastni pozornost vénujte tlaku v ET manzeté, abyste se vyhnuli mechanickému posSkozeni
stény trachey.

PFisné sledujte kfivku tlak-objem na ventilatoru, abyste detekovali jakoukoli ztratu vzduchu.
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Mozné komplikace

Unik vzduchu b&hem ventilace.

Trachealni léze nebo dokonce ruptura v pfipadé pouziti nadmérného tlaku v manzeté nebo
bé&hem intubace.

Aspiraéni pneumonie.

Pooperacni péce

Pfimy rentgenovy snimek hrudniku k rozeznani ¢asnych plicnich komplikaci od vdechnuti
nebo atelektaz.

Casna mobilizace a poziéni fyzioterapie. V pfipadé plicnich infekci profylakticka antibioticka
terapie.

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

Zadné.

Ambulantni anestezie

Kapitola Pooperacni péce.

Porodnicka anestezie

Pokud je to mozné, vyhnéte se celkové anestezii.
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