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Doporuceni pro vedeni anestezie

u Moyamoya onemocnéni

Nazev nemoci: Moyamoya onemocnéni
ICD 10: 167.5

Synonyma: Progresivni intrakranialni okluzivni arteriopatie, v japonstiné moyamoya
znamena ,néco mlhavého jako oblacek cigaretového koure*.

Souhrn o nemoci: Angiografické zmény vyskytujici se u moyamoya jsou zplisobené mnoha
heterogennimi a patogennimi procesy. Onemocnéni je charakterizovano vyskytem progresivni
okluze jedné nebo obou tepen a. carotis interna a jejich proximalnich vétvi. V dasledku
snizeného pratoku krve v pfednim mozkovém povodi dochazi ke tvorbé kolateralni cirkulace
sloZzené z malych cév blizko vrcholu karotidy, meningealnich cév a duralnich/bazilarnich vétvi
a. carotis externa. Angiografické abnormality jsou zpravidla bilateralni s rizné zavaznym
postizenim. Postizené cévy a kolateralni cévy jsou zpravidla maximalné rozSifené, nasledkem
toho jsou pacienti nachylni k ischemickému postizeni s malymi zménami priatoku v mozkovém
povodi. U pacientu s pfidruzenymi onemocnénimi, jako je neurofibromatoéza I. typu, srpkovita
anémie, trisomie 21. chromozomu nebo u pacientl po radioterapii pro intrakranialni tumor
(napf. gliom optiku, kraniofaryngeom nebo adenom hypofyzy) stav oznalujeme jako
moyamoya syndrom. Stejné tak oznaCujeme i stav u pacientl s jednostrannym postizenim,
nezalezi na pfitomnosti rizikovych faktord. U pacientl bez pfidruzenych rizikovych faktoru
oznaCujeme stav jako onemocnéni moyamoya. Az u 40 % pacientl s jednostrannym
postizenim se muze vyvinout kontralateralni postizeni, jedna se pfedevSim o mladsi pacienty.

Medicina se stale vyviji
MoZna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineCny

Mozna Spatna diagnéza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

e Pfima revaskularizace (STA-MCA bypass): arteria temporalis superficialis (STA) je
pfisita k distalni vétvi arteria cerebri media (MCA), ktera je b&hem vykonu do¢asné
zaklemovana. Tento vykon je také znamy jako EC — IC bypass (extracranial to
intracranial).

¢ Nepfima revaskularizace (EDAS, EMS, pialni synangi6za):
Encefaloduroarteriosynangioza (EDAS) zahrnuje disekci STA. Po kraniotomii se STA
pfiSiva k dura mater, poté se lebecni kost replantuje. Pialni synangiéza je modifikaci
EDAS, oteviena je arachnoidea a STA je pfiSita pfimo k pia mater.
Encenfalomyosynangioza (EMS) je zakrok, b&hem kterého se po kraniotomii disekuje
musculus temporalis a umistuje se pfimo na povrch mozku.

Je dulezité uvédomit si, ze u pacientd, ktefi podstoupili nepfimou revaskularizaéni proceduru,
neni céva zaklemovana ani k ni netvofime anastomézu. Angiogenze se zvySenym priitokem
krve proximalné se oCekava v mistech s rizikem ischemie. Tvorba novych cév trva nékolik
mésicl, pooperaéni neurologicky stav by mél byt tedy hodnoceny stejné jako pfed operaci.
Proto je v pooperacnim obdobi udrzeni dostate¢ného pritoku krve mozkem primarnim
stézenim.

Typ anestezie

Pro kazdy z vySe uvedenych zakrokl je doporu¢ena celkova anestezie. Protoze maji pacienti
predispozice k vzniku TIA nebo cévni mozkové pfihody, pfed vykonem by se mélo provést
dikladné neurologické vySetieni k zjisténi pfipadného neurologického deficitu. Anesteziolog
musi od ¢asného predoperacniho obdobi az do obdobi pooperacniho udrZzovat optimalni
mozkovou perfuzi tak, aby minimalizoval poSkozeni mozku z divodu ischemie nebo
hyperemie.

Hyperventilace zplsobi vazokonstrikci mozkovych cév, coz zvysSi riziko ischemického
postizeni mozku. V pfedoperaénim obdobi se u déti snaZime zabranit pla¢i a s nim spojené
hyperventilaci. Pacienta se snazime uklidnit zapojenim rodiny nebo ordinujeme premedikaci.
Hyperkapnie muze zpusobit lokalni vazodilataci a s tim spojeny steal-fenomén. Z téchto
dlvodu se snazime v perioperacnim, ale i v pooperaénim obdobi udrzet normokapnii. Jako
prevence agitace a place musi byt zajisténa pooperacni analgezie, pozor davame na
pooperaéni utlum dychani.

Stejné tak udrzujeme béhem anestezie a v pooperaénim obdobi tlak blizko normalniho
klidového tlaku pacienta. Tuto hodnotu méfime u ditéte, které je v klidu, za pouziti manzety
odpovidajici velikosti. Vhodné je i zkontrolovani poslednich Iékafskych zaznamu pacienta.
Pacienti s onemocnénim moyamoya maiji zvysené riziko vzniku mozkové ischemie na zakladé
poklesu krevniho tlaku. Riziko hypotenze b&hem anestezie se snazime minimalizovat
adekvatni pfedoperacni hydrataci podavanim intravenéznich roztokd v noci pred vykonem,
dale se snazime dikladné nahrazovat ztraty tekutin b€hem anestezie. V nékterych centrech
pacienti dostavaji v noci pfed operaci intraven6zné 1,5nasobek bazalni potfeby tekutin.
Vyhnout bychom se méli také nahlé hypertenzi.

Je velmi dulezité vyhnout se stavim, které mohou zpUsobit vzestup intrakranialniho tlaku
(ICP). Hypoxie, hyperkapnie, ale i bolest mohou zpusobit mozkovou vazodilataci a nasledné
vzestup ICP. Proto je zasadni zajisténi oxygenace, udrzeni normokapnie a podani adekvatni
doplfiované anestezie. Pokud pouzivame hypertonické roztoky klécbé zvySeného ICP

www.orphananesthesia.eu 2



http://www.orphananesthesia.eu/

(manitol, hypertonicky roztok NaCl), anesteziolog musi byt ostrazity, aby se vyhnul hypotenzi
na podkladé osmotické diurézy.

Pooperacné je idedlni Casna extubace, ktera umozni brzké a opakované neurologické
vySetfeni. Zvazeno by mélo byt i pooperacni invazivni monitorovani krevniho tlaku. Pokradujici
kontinualni podavani tekutin intraven6zné sniZuje riziko pooperacni hypotenze. Jak uZ bylo
zminéno vySe, musi byt zajisténa adekvatni analgezie k prevenci agitace a plaée a stim
spojené hyperventilace.

Nezbytna doplikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

Pacienti s moyamoya vyzaduji CastéjSi diagnostické procedury jako je MR mozku nebo
angiografie. VySe popsané postupy pouzivané v ramci revaskularizacnich zakrok( plati i
béhem anestezie u diagnostickych vykon(.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Riziko aspirace zavisi na pfitomnosti pfidruzenych komplikaci. Pacienti s moyamoya nemusi
mit nutné zvysené riziko aspirace. Béhem Uvodu do anestezie je cilem udrzet normotenzi a
normokapnii k udrzeni stalého pratoku krve mozkem. Pacienti s Downovym syndromem
mohou potfebovat pfedoperaéné RTG snimek kréni patefe a v uvodu do anestezie in-line
stabilizaci kréni patefe. Druhé zminéné je dllezité pro management dychacich cest a pro
polohovani. Méli bychom se vyhnout vyrazné rotaci, flexi a extenzi krku.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Transfuzni pfipravky by mély byt pfipraveny. Pacienti se srpkovitou anémii mohou mit na
zakladé opakovanych transfuzi vytvofeny protilatky, coz prodluzuje ¢as na nakfizeni vhodnych
transfuznich pfipravk. Abychom u pacientd se srpkovitou anemii zvySili mnozstvi
hemoglobinu A, méli bychom zvazit podani transfuze pfedoperaéné (méné nez 7 dni pred). U
pacientl, ktefi podstupuji opakované udrzovaci transfuze, mizeme podani transfluze
prfedoperacné konzultovat s jejich oSetfujicim hematologem.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Pacienti pfedoperacné zpravidla uZivaji aspirin, tento rezim by mél pokraovat i perioperacné.
U pfimych pfistupd, zahrnujicich i EC-IC bypass, mlze byt vyZzadovano podani heparinu pred
zaklemovanim temporalni cévy.

Zvlastni opatreni pii polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Nejsou.
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Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

U pacientl s projevy epilepsie s nasazenou antikonvulzivni terapii, se mize objevit upregulace
cytochromu P450. To mize zpusobit prodlouzenou ucinnost svalovych relaxancii a dalSich
léku, na jejichz metabolismu se cytochrom P450 podili.

Anesteziologicky postup

U obou chirurgickych pfistupt je cilem béhem anesteziologické péfe minimalizovat riziko
perioperaéni ischemie, toho se snazime dosahnout udrZzenim adekvatni oxygenace,
normotenze a normokapnie. Je potfeba fidit anestezii dle hodnot z neuromonitorace, pokud
danou metodu pouzivame. B&éhem pfimych revaskularizacnich vykontd mdze byt pozadované
dosazeni burst suppresion na EEG. Kromé rutinniho monitorovani (véetné teploty) by méla byt
zavedena i arterialni linka, k méfeni pfimého krevniho tlaku a k moznym odbértim. Indikované
je také zavedeni intravendzni kanyly o Sirokém prlsvitu a zavedeni mocového katetru. U
pacientl s vysokym rizikem vzniku mozkové ischemie, ktefi by béhem vykonu mohli
potfebovat vazopresory, zvazujeme zavedeni centralniho zilniho katetru.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Casto je vyuzivana kontinuélni elektroencefalografie (EEG) s modifikovanym uchycenim
elektrod a somatosensorické evokované potencialy (SSEPs). Pfinos pokro€ilych metod
neuromonitorace je dobfe popsan v literatufe a je specificky pro rizna pracovisté.

Mozné komplikace

Perioperacné se primarné obavame vzniku mozkové ischemie a cévni mozkové pfihody.
Ischemie se muze projevit zpomalenim mozkové aktivity na EEG nebo na zménach v SSEPs.
Béhem vykonu se také mohou objevit kfe¢e nebo krvaceni. Pooperacni komplikace zahrnuiji
TIA, mrtvici a epilepsii.

Pooperacni péce

U t&chto pacient( je znaéné riziko vzniku pooperaéni TIA nebo cévni mozkové prihody. Casna
extubace je preferovana kumoznéni provedeni brzkého neurologického vySetieni.
K pooperacéni peci by méli byt pacienti pfijati na JIP, kde je moZna kontinualni monitorace
invazivniho arterialniho tlaku a opakované neurologické vySetieni. Jak je zminéno vyse,
abychom minimalizovali riziko vzniku mozkové vazokonstrikce a ischemie, musi byt zajiSténa
adekvatni analgezie k prevenci agitace a place.

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

rozliseni, jestli se jedna o vedlejsi Gcinek celkové anestezie nebo o manifestaci nemoci:
Pfi prodlouZzeném buzeni zvazte rezidualni uCinek anestetik a svalovych relaxancii,

hypoglykémii, hypotermii, hyperkapnii, hypoxii a mozkovou ischemii. MUze byt potfeba i CT
mozku.
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Ambulantni anestezie

Neni hlaseno.

Porodnicka anestezie

Pacientkam s moyamoya by mél byt béhem |éCby strikiné kontrolovany krevni tlak, s cilem
vyvarovat se hypotenzi i hypertenzi. Peripartalni analgezie je z&sadni jako prevence
hyperventilace spojenou s bolesti a s tim souvisejici mozkovou vazokonstrikci. S progresi
onemocnéni muze vzniknout mozkové aneurysma, proto maji pacientky oproti bézné populaci
zvyseneé riziko vzniku intrakranialniho krvaceni. Vyvoj mozkového aneurysmatu u moyamoya
muze byt sekundarni na podkladé chronické hypertenze nebo lokalni vazokonstrikce.
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