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Doporuceni pro vedeni anestezie
u Neurofibromatézy 2. typu

Nazev nemoci: Neurofibromatdza 2. typu

ICD 10: Q85.02
Synonyma: NF2

Neurofibromatéza 2. typu (NF2) je autozomalné dominantni onemocnéni, charakterizované
tumory centralniho nervového systému (CNS). Za toto onemocnéni je zodpovédna mutace
alely pro gen NF2 na 22. chromosomu. PrestoZze je dédiCnost charakterizovana jako
autozomalné dominantni, u vice jak 50 % pfipadl se jedna o mutace nové, sporadické.
Incidence NF2 v populaci je 1 na 33000 az 40 000 a prevalence je 1 na 57 000. Typickym
primérnym vékem pocatku symptomu je obdobi tésné po 20. roku Zivota s tim, Zze diagn6za
je vétSinou stanovena v priméru sedm let od zadatku pfiznakd. Tumory, vétSinou
schwannomy, jsou klasicky lokalizovany v horni vestibularni vétvi VIII. hlavového nervu
bilateralné, nicméné az 40 % se mulze vyskytovat ve spodni Casti vestibula. Symptomy
vestibularnino schwannomu zahrnuji ztratu sluchu, poruchy rovnovahy a tinitus, pozdni
symptomy zahrnuji bolesti hlavy, bolesti mastoidniho vybézku, zaskuby a ztratu citu tvare a
zvySeny intrakranialni tlak (ICP). Tumory se Casto vyskytuji v celé CNS, v€etné mozku a
michy a mohou postihovat i periferni nervy. Mezi typy tumorl patfi schwannomy,
meningeomy, ependymomy a neurofiboromy. Schwannomy jsou benigni tumory ze
Swannovych bunék, lokalizované mimo nerv a méné jak 1 % muze malignizovat. Unilateralni
hluchota s nebo bez tinitu je nejCastéjSim symptomem. DalSi symptomy zahrnuji tinitus,
svalovou slabost nebo jejich ochabovani, zavraté, vertigo, ztratu citlivosti, brnéni a slepotu.
PFiblizné 70 % pacientd bude mit také kozni léze.

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

MoZna Spatna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Souhrn o onemocnéni

NF 2 je geneticky a fenotypové odliSna od neurofibromatédzy 1. typu (NF1). NF1, neboli von
Recklinghausenova choroba je autozomalné dominantné dédi¢né onemocnéni, zplisobené
mutaci genu pro NF 1 na 17. chromozomu a je charakterizovano skvrnami café-au-lait a
pihami, kterych s vékem pfibyva, stejné jako benignich tumorl a Lischovych noduld, coz jsou
hamartomy duhovky. Je mnohem ¢astéjsi, nez NF2 se svétovou prevalenci 1 na 2500-3500.
Benigni tumory NF1 zahrnuji periferni neurofibromy a optické gliomy. Periferni neurofibromy
jsou tumory nervovych oball a sestavaji se vétSinou ze Schwannovych bunék, spolu

s fibroblasty, perineuralnimi burfikami a zirnymi burikami.

Typické vykony

Resekce vestibularnich schwannomu, meningeoma a spinalnich tumort, kochlearni
implantaty, stereotaktické radiochirurgické vykony (napfiklad gama nuz), které mohou nebo
nemusi vyZadovat celkovou anestezii.

Typ anestezie

Nejsou dostupna zadna urcitd doporuceni pro celkovou nebo regionalni anestezii, nicméné
by méla byt brana v Gvahu pfitomnost a lokalizace tumor( v ramci uréovani
anesteziologického planu.

Pokud jsou suspektni tumory CNS podle radiologickych nebo klinickych nalezt, maze byt
neuroaxialni anestezie kontraindikovana. Potencionalni konsekvence zahrnuji nejednotny
blok kvuli pfitomnosti tumord michy, vzestup intrakranialniho tlaku kvili pfitomnosti tekutiny
v epiduralnim prostoru, krvaceni a tvorbu epiduralniho hematomu, nebot tumory mohou byt
silné vaskularizované, a riziko Sifeni mutovanych bunék nahodnou punkci.

Periferni regionalni anestezie neni kontraindikovana. Nicméné anesteziolog by mél znat
lokalizaci znamych nebo suspektnich tumorl a jakykoliv asociovany neurologicky deficit.
Pokud je periferni nebo neuroaxialni blokada planovana v oblasti znamého tumoru, mélo by
byt provedeno peclivé neurologické vySetfeni pfed vykonem a mélo by byt zdokumentovano
pro mozné zmeény po vykonu. Je nutna dikladna diskuze o rizicich a jeji dokumentace do
zaznamu pacienta.

Pokud je v planu celkova anestezie, anesteziolog by se mél vyhnout I1€kim, které zvysuiji
ICP, jako je ketamin a vasodilataéni léky, zejména u pacientl, u kterych je znamo, Ze maji
zvySeny ICP. U pacientd s prokazanymi nebo suspektnimi CNS tumory a nutnosti
endotrachealni intubace k vykonu je tfeba otupit laryngealni reflexy intravendznim
lidokainem a opioidy, abychom se vyhnuli kasli a odporu, zvySujicim ICP. Nicméné je tfeba
pouzivat opioidy s obezfetnosti u spontanné ventilujicich pacientll, hypoventilace muze
zpusobit zvySeni hladin CO2 a zvyseni ICP.

Nezbytna doplihkova predoperacéni vysetieni (vedle standardni péce)

Jestlize je u pacienta podezieni na NF2, genetické testovani muze potvrdit diagnézu. Pokud
je zvazovana neuroaxialni anestezie, radiologické vySetfeni mize byt uzite€né pfi urovani
anesteziologického planu. Pro lokalizaci tumort CNS je mozné pouzit pocitacovou tomografii
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(CT) i zobrazeni magnetickou rezonanci (MRI), magneticka rezonance je ale zlatym
standardem.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

U NF2 mohou byt tumory z nervovych oball lokalizovany v laryngedlni, cervikalni a
mediastinalni oblasti. Takové tumory mohou zpUsobit obtiznou intubaci. Pokud jsou pfitomny
nebo je podezfeni na takové tumory, méla by byt pfiprava na obtiznou intubaci.
Pfedoperacni vySetfeni by mélo zahrnovat dotazy na chrapot a dysfagii.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Neni uvadéna.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neni uvadéna.

Zvlastni opatreni pri polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Pokud je to mozné, mél by se Iékaf pfi polohovani pacienta s tumory nebo masou v CNS
vyhnout pozicim, které zvysSuji ICP, jako je Trendelenburgova poloha. Pfed chirurgickym
zakrokem je tfeba peclivé posoudit tumory utlaujici kréni michu.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Mnoho pacientl je na antiepileptické terapii a pfed podanim planovanych anestetik je nutné
zkontrolovat jejich interakce.

Anesteziologicky postup

Pokud je oCekavana obtizna intubace v dusledku pfitomnosti laryngealnich, cervikalnich
nebo mediastinalnich tumort, meélo by byt zvazeno podani kratkodobé plsobicich svalovych
relaxans, jako je sukcinylcholin. Fascikulace, spojené s podavanim sukcinylcholinu, mohou
zvysit ICP, proto je mozné podat defascikulacni davku nedepolarizujiciho svalového relaxans
ke zruSeni tohoto jevu.

Béhem uvodu do celkové anestezie byste se méli vyhybat Iéklim, které zvysuji ICP, jako je

opioidy. Také by meélo byt dosazeno dostateé¢ného otupeni laryngealnich reflexi pfi pouziti
endotrachealni kanyly podanim lidokainu, LTA a intravendznich opioida.

www.orphananesthesia.eu 3



http://www.orphananesthesia.eu/

Bé&hem vyvedeni z anestezie mlze byt u pacientll bez laryngealniho nebo mediastinalniho
tumoru zvazena areflexni extubace k prevenci kasle a odboru na endotrachedlni kanyle.
Podani lidokainu pred reflexni extubaci mize byt rovnéz s vyhodou.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Neni uvedeno.

Mozné komplikace

Pokud je podezfeni na laryngealni, cervikalni nebo mediastinalni tumory, je mozné se setkat
s obtiznym zajisténim dychacich cest. Mél by tedy byt pfipraven vozik pro obtizné zajisténi
dychacich cest.

Pokud jsou pfitomny tumory CNS, je mozné zvySeni ICP a herniace mozku.

Pooperacni péce

Pokud je podana neuroaxialni blokada, mél by se realizovat pokracujici dohled pro epiduralni
hematom, v€etné neurologického zhodnoceni motorickych a senzorickych funkci, dokud se
pacient nevrati k zakladnim hodnotam neurologickych funkci.

Pokud je provedena periferni blokada v oblasti se znamym nebo suspektnim tumorem, mélo
by byt provedeno neurologické vySetieni k dokumentaci preexistujici patologie. Pokud je to
klinicky indikované, muze byt uziteCné radiologické vySetfeni k dokumentaci umisténi
perifernich tumord. Po ukon€eni vykonu by mélo byt provedeno a zdokumentovano
neurologické vysetreni.

Akutni komplikace spojené s nemoci / Diferencialni diagnostika

zplsobené nemoci a poskytujici nastroj k rozliSeni mezi neZzadoucimi ucinky anestezie a
manifestaci onemocnéni

Akutni situace, které mohou byt spojeny s onemocnénim, zahrnuji epiduralni hematom pfi

neuroaxialni anestezii. V pfipadé pfitomnosti mozkovych tumor by mél byt vzdy zvazovan
postiktalni stav v diferencialni diagnostice pozdniho probouzeni z anestezie.

Ambulantni anestezie

Neni uvedeno.
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Porodnicka anestezie

Neuroaxialni anestezie pro pacientky pfi porodu cisafskym fezem zahrnuje riziko krvaceni a
tvorbu epiduralniho hematomu, neupiného bloku, zvySeni ICP a punkci Schwannomu. Je
doporucéeno, aby bylo pfed porodem provedeno MRI vySetfeni pro zhodnoceni lézi, které se
mohly béhem téhotenstvi zvétsit. Tlaceni béhem druhé faze porodni muze rovnéz zvysit ICP.
Aby se vyhnulo vySe uvedenym komplikacim, mize byt u pacientky se znamymi nebo
suspektnimi l1ézemi CNS zvazena celkova anestezie. VSeobecné je stale preferovana
neuroaxialni blokada oproti celkové anestezii, pokud zobrazovaci vySetfeni neprokaze
zavazné onemocnéni, zvlasté s pfihlédnutim kvySe wuvedenym rizikim spojenym
s dychacimi cestami.
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