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Doporuceni pro vedeni anestezie

u Pierre Robinovy sekvence

Nazev nemoci: Pierre Robinova sekvence

ICD 10: Q87.0
Synonyma: Pierre Robindv syndrom, komplex, deformita, triada

Souhrn o nemoci: Diagndéza Pierre Robinova sekvence je stanovena na zakladé ftfi
charakteristickych znamek: mikrognacie (mala dolni Celist), glosoptéza (posunuti jazyka
dozadu a dolu) a obstrukce dychacich cest, projevujici se od narozeni. Rozstép patra se bézné
vyskytuje také, ale neni podminkou pro stanoveni diagnézy. Pierre Robinova sekvence muze
byt izolovana (20-40 %) nebo spojena se syndromy, nej¢asté&jSimi jsou Sticklerav, fetalni
alkoholovy, Treacher-Collinsliv a velokardiofacialni syndrom. Anatomické odchylky zpusobuji
obstrukci dychacich cest rizného stupné, u pacientl se mize projevit stridor, dychaci obtize,
cyanéza a znamky obstrukéni spankové apnoe (OSA). Dale se u pacientd muze projevit jina
patologie dychacich cest, jako laryngomalacie a subgloticka stendza. Pacienti jsou ohrozZeni
podvyZivou, aspiraci a gastroezofagealnim refluxem. V souvislosti s variabilnimi klinickymi
znamkami se incidence pohybuje mezi 1:5000 a 1:85000.

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

Mozna Spatna diagn6za

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Flexibilni nasolaryngoskopie a pfima rigidni laryngobronchoskopie se pouZzivaji ke zhodnoceni
anatomickych pomeérl v dychacich cestach a ke zhodnoceni stupné obstrukce, b&€hem téchto
vykonu je mozno provést orotrachealni intubaci.

Tracheostomie se provadi u pacientl s vyjadienou symptomatikou PRS s viceetazovou
obstrukci dychacich cest, nebo u déti vazicich méné nez 2 kg, u kterych je chirurgicka
intervence obtizna.

Adheze rtu a jazyka (glosopexe) se provadi v neonatalnim obdobi s cilem Upravy glosoptozy,
zmens$eni obstrukce dychacich cest, zaroven poskytne ¢as nutny k ristu mandibuly. Jedna se
o suturu jazyka ke spodnimu rtu, nasledné jsou pacienti, kvili minimalizaci rizika dehiscence
rany, po dobu nékolika dni sedovani a relaxovani na pediatrické JIP, az poté jsou vedeni k
extubaci. Sutura se ponechava do jednoho roku véku ditéte a jeji odstranéni ¢asto probiha
soucasné s operacni rekonstrukci patra.

Osteodistrakce dolni Celisti se provadi z ddvodu prodlouzeni mandibuly a posunuti jazyka
dopfedu, ¢imZ dojde ke zlep3eni obstrukce dychacich cest. Provadi se bilateralni osteotomie
mandibuly a nalozeni distraktoru. Dle lokalnich postupu pacient nasledné zlistava sedovan a
relaxovan po dobu aZz jednoho tydne na pediatrické JIP. Po extubaci se distraktor ponechava
po dobu nékolika tydna, do zhojeni nové kosti.

Rekonstrukéni operace rozstépu patra.

Zubni vykony.

Cast pacientd s PRS vyzaduje zavedeni gastrostomie k zajisténi vyzivy, pretrvavajici
gastroezofagealni reflux maze vyzadovat provedeni Nissenovy fundoplikace.

Celkova anestezie k CT vySetfeni (Computed Tomography) a MRI vySetfeni (Magnetic
Resonance Imaging).

Typ anestezie

Nejcastéji pouzivanym inhalaCnim anestetikem v pediatrické anestezii je sevofluran. Jeho
pouziti je doporuceno v pfipadech, kde je riziko obtizného zajisténi dychacich cest. Pacienti s
PRS mohou byt zvySené citlivi na opioidy z didvodu chronické obstrukce dychacich cest a
hypoxie.

Alfa-2 agonisté, jako dexmedetomidin nebo klonidin mohou snizovat poZzadavky na podavani
opioidd.

Regionalni anestezie, jakozto opioidy-Setfici varianta, mize byt jako alternativa celkové
anestezie zvazena u starSich pacientl. Infra-alveolarni a infra-orbitalni nervové blokady jsou
bézné pouzivany Celistnimi chirurgy, poskytuji dobrou pooperacni analgezii po
rekonstrukénich vykonech patra a osteodistrakci mandibuly.

Nezbytna doplfhkova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

Pribéh porodu, APGAR skoére, ¢etnost apnoickych pauz a epizod cyandzy, poskytuji dalezité
informace ke zhodnoceni zavaznosti obstrukce dychacich cest.

www.orphananesthesia.eu



http://www.orphananesthesia.eu/

Stupen obtizi pfi krmeni koreluje se zavaznosti obstrukce dychacich cest. U pacientl se
zavaznym gastroezofagealnim refluxem je aspirace bé&zna, a méla by byt pfed planovanym
chirurgickym zakrokem adekvatné IéCena.

Fyzikalni vySetfeni se zamé&Ffenim na prdchodnost dychacich cest a ventilaci.

V pfipadé stabilni ventilace v poloze v sedé je mozno provést ORL Iékafem flexibilni
nasolaryngoskopii pfi védomi. VySetfeni poskytne uziteCné informace o anatomii dychacich
cest a o stupni zavaznosti orofaryngealni obstrukce.

CT a MRI vySetfeni poskytnou informace o anatomii dychacich cest, zaroveri umozni zhodnotit
stav kréni patefe. Pacienti se Sticklerovym syndromem maji zvy3ené riziko nestability kréni
patefe. Pacienti s PRS a muskuloskeletalnimi abnormalitami, napfiklad se skeletalni dysplazii,
méli dle dostupnych publikovanych pfipadl jen maly vyskyt nestability v atlantookcipitalnim
kloubu.

Polysomnografie u pacientd s OSA poskytne Apnoea Hypopnea Index (AHI), AHI>10
poukazuje na zavaznou OSA. Pfitomnost centralnich apnoickych pauz poukazuje na
pfitomnost neurologické slozky a zvySené riziko nutnosti tracheostomie. Zavaznost OSA
koreluje s Cetnosti peri — a pooperacénich respiracnich komplikaci.

Echokardiografie k vylou€eni moznych asociovanych srde€nich anomalii je vyZzadovana u
pacientd se symptomatikou PRS. Vrozené srdeCni vady se bézné vyskytuji u pacientd s
Treacher-Collinsovym a velokardiofacialnim syndromem. U Sticklerova syndromu byvaji
pacienti marfanoidnich ryst s hyperlaxitou kloub, mohou mit prolaps mitralni chlopné. U
pacientl s fetalnim alkoholovym syndromem se miize vyskytnout defekt septa komor.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Obstrukce dychacich cest mlze byt rizného stupné a u pacientll v celkové anestezii mohou
nastat obtiZe s ventilaci, oxygenaci a intubaci. Anestezii by mél vést zkuSeny anesteziolog, se
zkuSenostmi s obtiznym zajisté€nim dychacich cest. Na operaénim sale by mél byt pfitomen
vzdy i chirurg /ORL Iékaf schopny, v pfipadé potfeby, provést chirurgické zajisténi dychacich
cest. Zasadni je dostupnost a kontrola pomlcek k obtiznému zajisténi dychacich cest.
Pomilcky by meély byt pfipraveny k okamzitému pouziti v té€sné blizkosti. Seznam
doporuceného vybaveni a aktualni doporu€eni jsou dostupné na strankach Difficult Airway
Society:

https://das.uk.com/content/difficult_airway_trolley

Pomucky zahrnuji obliejové masky, uUstni a nosni vzduchovody, supraglotické pomucky
(laryngealni maska, intubaéni laryngedlni maska, endotrachealni kanyly, flexibilni
bronchoskop, buzie, vyménné katetry, laryngoskopy s rliznou velikosti a typy IZic, set a kanyla
pro cricothyroidotomii a pomucky pro ventilaci.

U pacientl s obstrukci dychacich cest v poloze vleze na zadech bude obtizngjsi zajisténi
ventilace a pravdépodobnéji bude potfeba pouziti dalSich pomUcek, jako ustni a nosni
vzduchovody nebo laryngealni masky.

| pfes dostatek dikazi a doporuceni pro obtizné zajisténi dychacich cest, ktera zminuiji
navozeni idealnich intubaénich podminek za pouziti svalové relaxace, se u pediatrickych
pacientll se zavaznou patologii dychacich cest doporu€uje zachovani spontanni ventilace a
laryngoskopie v hluboké anestezii.
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Popisované techniky k zajisténi dychacich cest zahrnuti pouziti fibrooptickych technik a
rliznych typl videolaryngoskopl. Mozné jsou i jejich kombinace, jako napfiklad intubace
flexibilnim bronchoskopem skrze zavedenou laryngeaini masku, nebo za pouziti
videolaryngoskopu.

Extubace by méla probé&hnout pfi védomi. Zvazte zavedeni nosniho vzduchovodu jesté pied
extubaci, z ddvodu minimalizace rizika pooperacni obstrukce dychacich cest.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Pacienti s velokardiofacialnim syndromem mohou byt imunodeficientni (T-lymfocyty
zprostfedkovana imunitni reakce), v pfipadé podani krve, musi byt krev ozarena.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Kyselina tranexamova se profylakticky podava v mnoha centrech pfi operacich rozstép( patra
a u kraniofacialnich operacnich vykonu.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Zvlastni péce a opatrny transport pacientt s PRS, zvlasté v kombinaci se Sticklerovym
syndromem (pacienti s marfanoidnimi rysy a hyperlaxitou kloubu). Nestabilita kréni patefe
popisovana u Sticklerova syndromu (ale vzacna u PRS asociovanym s muskuloskleletalnimi
abnormalitami) maze vést k vaznému poranéni michy.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Nejsou popisovany.

Anesteziologicky postup

Uvod do celkové anestezie inhalagnimi anestetiky nebo intravenéznim podanim propofolu.
Pacient spontanné ventiluje, dokud neni zajistén intravendzni pfistup a zvolena technika pro
zajisténi dychacich cest. U rigidni laryngotracheobronchoskopie pacient dycha spontanné,
anestezie je udrZzovana inhala¢nimi anestetiky nebo v kombinaci s intravendznim podavanim
propofolu a kratce plsobicimi opioidy. Obstfik hrtanu lokalnim anestetikem snizuje riziko
vzniku laryngospasmu. Pfi nutnosti intubace muize byt nezbytné pouziti svalovych relaxancii
nebo alternativné intubace v hluboké anestezii za spontanni ventilace pacienta. Je doporu¢eno
pouzit rokuronium nebo vekuronium, za podminky okamzité dostupnosti sugammadexu k
okamzité reverzi nervosvalové blokady. Analgetika mohou byt pouzita, volba opioidniho
analgetika zavisi na rozsahu vykonu a na riziku vzniku pooperaéni neprichodnosti dychacich
cest a riziku apnoe. Peroperacné je mozné jako opiaty-Setfici analgetika pouzit alfa-2 agonisty.
Nezbytné nutna je monitorace hloubky nervosvalové blokady a jeji Uplna reverze pied extubaci
pfi védomi.

www.orphananesthesia.eu
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Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Kompletni monitorace, v€etné pulzni oxymetrie, EKG, neinvazivni monitorace krevniho tlaku
a kapnografie. Transkutanni méfeni CO, muze byt pouzito béhem rigidni
laryngotracheobronchoskopie, kdy nemuze byt monitorovan CO; na konci vydechu. Méfeni
kapnometrie z obliCejové masky se pouziva béhem probouzeni na poopera¢nim pokoji/JIP,
jako pomucka k hodnoceni dostate¢nosti ventilace. Monitorace dechu pooperaéné by méla byt
dostupna u pacient( s rizikem vzniku apnoe.

Mozné komplikace

Obstrukce dychacich cest se mlze vyskytnout i v pfedoperaénim obdobi a mulze byt
odstranéna zavedenim nosniho vzduchovodu nebo umisténim pacienta na bficho (uvolnéni
jazyka). Kvuli riziku obstrukce dychacich cest v uvodu do anestezie musi byt pfipraveny
adekvatni pomucky.

Laryngoskopie a intubace mohou byt velice obtizné. Intubaéni techniky by mély byt
pfizpUsobeny lokalnim podminkam a zkuSenostem anesteziologa. Détsky ORL Iékaf by mél
byt dostupny k pfipadnému okamzitému provedeni rigidni bronchoskopie a ventilace, pfipadné
k provedeni chirurgické tracheostomie.

Pritomnost gastroezofagealniho refluxu mize zvysSit riziko aspirace. Pacienti by méli byt laéni,
na profylaktické medikaci (prokinetika, inhibitory protonové pumpy) a extubovani pfi védomi.

Pooperacni péce

Pacienti podstupujici adhezi rtu a jazyka a osteodistrakci mandibuly vyZaduji sedaci a
svalovou relaxaci na pediatrické JIP, dle lokalnich zvyklosti.

Zvazte zavedeni nosniho vzduchovodu pfed extubaci z didvodu minimalizace rizika vzniku
pooperacni obstrukce dychacich cest.

Pacienti vyzadujici z davodu obstrukéni spankové apnoe neinvazivni plicni ventilaci pred
vykonem mohou tuto ventilaci potfebovat i v obdobi zotavovani z anestezie.

Monitorace dechu pooperacné by méla byt dostupna u pacientu citlivych na podani opiatd
nebo s anamnézou obstrukéni nebo centralni apnoe.

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

Difficult Airway Society a Association of Paediatric Anaesthetist vydali algoritmy a doporuéeni
k anestezii pacientl s obtiznym zajisténim dychacich cest, u kterych je obtizna oxygenace,
ventilace i intubace.

1) Paediatric Difficult Airway Guidelines:

https://das.uk.com/files/APA1-DiffMaskVent-FINAL.pdf
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2) Paediatric Difficult Mask Ventilation Guidelines:

https://das.uk.com/files/APA2-UnantDiffTracInt-FINAL.pdf

3) Paediatric Unanticipated Difficult Intubation Guidelines:

https://das.uk.com/files/APA3-CICV-FINAL.pdf

4) Paediatric ‘Can’t Intubate Can’t Ventilate’:

https://das.uk.com/files/APA3-CICV-FINAL.pdf

Ambulantni anestezie

Nejsou dostupné kazuistiky.

Porodnicka anestezie

Nejsou dostupné kazuistiky.

www.orphananesthesia.eu
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