orphan Y

Doporuceni pro vedeni anestezie
u ROHHAD syndromu

Nazev nemoci: ROHHAD

ICD 10: -

Synonyma: Rychly nastup obezity, hypoventilace, hypotalamicka dysfunkce a autonomni
dysfunkce (rapid onset obesity, hypoventilation, hypothalamic dysfunction, and autonomic
dysfunction)

Souhrn o nemoci: ROHHAD je klinicka entita s primémym vékem nastupu pfiznakud 3 roky,
ktera se vyznaCuje nahlym dramatickym naristem télesné hmotnosti, dysautonomii
a plicnimi komplikacemi. Mezi né patfi alveolarni hypoventilace, obstrukéni spankova apnoe
a snizena centralni odpovéd na koncentraci oxidu uhli¢itého. S touto poruchou je spojeno
také nékolik endokrinopatii, jako je hypernatrémie, hyperprolaktinémie, hypotyreéza a
diabetes insipidus. Mezi daldi znaky onemocnéni patfi poruchy chovani a nalad, kifeCe a
poruchy uceni. Existuje asociovana entita znama jako ROHHADNET s predispozici k vyvoiji
neuroektodermalnich tumorl. Proto by méli byt vSichni pacienti se syndromem ROHHAD
pravidelné screenovani na pfitomnost téchto tumoru.

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/

Typické vykony

Zavisi na projevech onemocnéni. Zahrnuje od gastrointestinalnich vykont u Hirsprungovy
choroby pres vykony pfi poruchach ventilace (stimulace branice, tracheostomie) C¢i
dysautonomii (zavedeni trvalé kardiostimulace). Dale se mohou vyskytovat i typické vykony
pro détsky vek.

Typ anestezie

Neexistuje Zadna kontraindikace k provedeni celkové nebo regionalni anestézie za dodrzeni
adekvatni monitorace. Zejména u pacientd s autonomni dysfunkci vyzaduje potencialni
sympaticka blokada zplsobena regionalni anestezii peclivou kontrolu krevniho tlaku. Proto
by neuraxialni blokada témto pacientim méla byt aplikovana s obezietnosti.

Nezbytna doplihkova predoperacéni vysetieni (vedle standardni péce)

Shrnuti pfipadnych znamych komorbidit. Vyhodnoceni moznosti laénéni (gastroparéza),
srdeCni abnormity, v€etné pfitomnosti Ci absence pacemakeru. Dale je nutné vyhodnotit
pfipadné iontové dysbalance, kieCové poruchy, nelééené endokrinopatie, poruchy chovani a
mozné poruchy termoregulace. Jako nezbytné minimum je odebrani anamnézy a fyzikalni
vySetfeni anesteziologem s vyhodnocenim [éCby existujicich poruch s pfipadnou identifikaci
dalSich poruch, které vyzaduji optimalizaci pfed vykonem.

SoucCasné by déti mély byt vySetfeny na asociované a dosud nediagnostikované poruchy.
Zejména u endokrinopatii mize stres pfed operaci odkryt neznamé a nelécené poruchy. To
zahrnuje:

e Abnormaini osa hypothalamus-hypofyza-nadledviny

e Centralni hypotyre6za

e Porucha glukézové tolerance nebo diabetes mellitus

e Diabetes insipidus
U v8ech pacientd s ROHHAD syndromem je silné doporu¢eno provedeni pfedoperacniho
plicniho vySetfeni (ij. evaluace spankovych poruch, funkéni vySetfeni plic) s cilem
optimalizace pFfedoperaéniho stavu. PFi patologickém nalezu funkéniho vySetfeni plic &i
spankové abnormality mize byt indikovana neinvazivni ventilace. Tito pacienti by méli

podstoupit trénink prace s neinvazivni ventilaci pfed vykonem a neinvazivni ventilace je
doporucena pfi pfipadné sedaci, regionalni anestezii a poopera¢nim obdobi.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

U téchto pacientll nebyl zjistén zvySeny vyskyt obtizného zajisténi dychacich cest. Existuje
silna souvislost s vyskytem pooperaéni apnoe, proto by méla byt v€as zvolena adekvatni
ventilaCni a anesteziologicka péce. Jak vSak popisuji mnozi autofi, morbidni obezita a
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vysoky vyskyt OSA ¢ini z téchto pacientd vysoce rizikové pro obtiznou ventilaci pomoci
obli¢ejové masky.

U pacientd s tracheostomii existuji situace, kdy muze byt optimalni pfechod
na endotrachealni kanylu s manzetou.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Zadna znama specifika.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Pfes prevalenci endokrinopatii u téchto déti, nejsou Zzadné kontraindikace k uziti
antikoagulace u téchto pacientd.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Tyto déti mohou byt morbidné obézni a mohou mit tracheostomickou kanylu, PEG pro vyZivu
atd. PFi mobilizaci téchto pacientu je proto nutna opatrnost.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Mnoho z téchto pacientl je na antiepileptické a dal§i psychotropni a naladu modifikujici
medikaci. Proto je nezbytné, aby anesteziolog znal vSechna uzivana léCiva v€etné jejich
posledniho ¢asu uZiti k spravnému naplanovani anesteziologické péce.

Anesteziologicky postup

Jak poznamenali Chandrakantan a Poulton, uvazlivé pouziti premedikace s minimalnim
vlivem na respiraéni funkce, jako ma benzodiazepin, miize byt s vyhodou zejména u déti s
poruchami chovani. Ty byly v minulosti pouzity bezpecné.

Je popsané bezpeéné uziti inhalagnich anestetik béhem vykonu. Kromé toho je vhodné
pouzit intravendznich 1éCiv s kratkym poloCasem rozpadu a s minimalnimi respiracnimi
ucinky. Popsané je bezpelné peroperacni uziti ketaminu a dexmedetomidinu. Bezpe¢né byla
pouzita i nedepolarizujici svalova relaxancia. Neni znama kontraindikace uzivani
sukcinylcholinu.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Po operaci jsou tyto déti nachylné k prodlouzené apnoe a retenci oxidu uhli¢itého. Pecliva
pooperaéni péCe proto zahrnuje monitoraci dychani v€etné monitorace vydechovaného CO,,
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monitoraci krevniho tlaku pro labilitu zplsobenou dysautonomii a uvazlivé pouzivani lekud
k potlageni bolesti bez vyvolani respiraCni deprese.

Doporucuje se vyhnout se opioidim s cilem zabranit respiracni depresi a uzivat k [éCbé

bolesti celou paletu neopioidnich analgetik. | pfesto, Ze se tento postup zda intuitivné
spravnym neni pro jeho podporu dostatek dat.

Mozné komplikace

VétSina komplikaci se obvykle vyskytuje, pokud dana porucha neni pfedoperacné znama a
pomysli se na ni az, kdyz dité ma prodlouZenou pooperaéni apnoi. Dalsi moznou komplikaci
je takeé labilita krevniho tlaku zplsobena dysautonomii. Tepelna regulace by méla byt vedena
pomoci zafizeni pro méfeni teploty.

Pooperacéni péce

Viz vy8e. Pacienti, ktefi byli na neinvazivni ventilaci pfedoperacné, by méli v této ventilaci
pokracovat i po vykonu. Poopera¢ni monitorace respiracnich funkci na lGzku pediatrické
intenzivni péce je silné doporucena.

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

Prodlouzenou pooperaéni apnoi je tfeba odlisit od prodlouzeného ucCinku anestetik, coz je
v praxi velmi obtizné. Proto je preferovano pouziti I€ka s minimalnim respiraénim utlumem
a kratkymi poloCasy, ¢imz se minimalizuje pravdépodobnost vlivu na pooperacni respiracni
funkce.

Ambulantni anestezie

Ackoli neexistuji zadné udaje, které by naznacovaly, ze ambulantni anestézie je u téchto
pacientl skute€né nebezpelna, povaha onemocnéni naznacCuje, ze by pacienti méli byt
hospitalizovani po dobu alespofi 24 hodin po operaci, aby se minimalizovaly jakékoli
pretrvavajici problémy souvisejici s léky.

Porodnicka anestezie

Aktualné neexistuji Zadna data.
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