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DoporucCeni pro vedeni anestezie u

Scimitar syndromu

Nazev nemoci: Scimitar syndrom

ICD 10: Q26.8

Synonyma: Kongenitalni plicni venolobarni syndrom, anomalni navrat plicnich Zil,
parcialni/totalni anomalni navrat plicnich zil (P/TAPVR)

Souhrn o nemoci: Scimitar syndrom (SS) je vzacna vrozena srde¢ni vada (VSV) s Cetnosti
1-3 pfipady na 100 000 zivé narozenych déti s podezifenim na autozomalni dédi¢nost.
Syndrom ma za nasledek parcialni az totalni anomalni Zilni drenaz pravé plice do dolni duté
zily (VCI). SS muze souviset s defekty septa sini, aberantnim systémovym arterialnim
zasobenim (SAS) do pravé plice pfes aorto-pulmonalni kolateraly a s dalSimi srdecnimi
vadami. Anatomické nasledky syndromu zahrnuji hypoplazii pravé plice a levo-pravy zkrat. To
muze vézt k recidivujicim infekcim dolnich cest dychacich (LRTI) a k objemovému pretizeni
pravé komory s naslednou plicni hypertenzi a selhanim pravé komory. Klinicky obraz mize
byt vyrazné proménlivy. U téZkych forem se objevuje cyandza a akutni srdecni selhani u
novorozence nebo kojence. Dusnost pfi zatézi byva béznym pfiznakem. Mirné formy mohou
byt diagnostikovany jako nahodny nalez u asymptomatickych dospélych. Diagnézu lze
potvrdit pomoci echokardiograficky nebo pomoci vypoCetni tomografie s prikazem
anomalniho Zilniho navratu. Lécba se odviji od zavaznosti pfiznakd a muze zahrnovat korekci
Zilniho navratu v pfipadech s tézkym srde¢nim selhanim. Pacienti s mirnymi pfiznaky jsou
obvykle l1é€eni konzervativné pomoci diuretik a standardni medikamentozni 1éEby chronického
srde¢niho selhani.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Chirurgicka korekce anomalniho zilniho navratu. Ligace aorto-pulmonalnich kolateral u
systémového arterialniho zasobeni (SAS). Uzavér defektu sifnového septa (ASD). Mlze
byt nutna chirurgicka revize scimitarovych Zilnich kanalu. Lobektomie/pneumonektomie
pfi plicni hypoplazii a recidivujicich infekcich dolnich dychacich cest (LRTI).

Chirurgické zakroky bez souvislosti s SS.

Typ anestezie

Neexistuje Zadné kone¢né doporuceni pro nebo proti celkové nebo regionalni anestezii.
Existuji zpravy o podani spinalni, epiduralni a kaudalni anestezie bez jakychkoli
komplikaci. Je nutné oCekavat a korigovat obéhové ucinky kazdeé z téchto technik.

Je nutné se vyhnout vdem peroperacnim a perioperacnim faktorim, které zvySuji plicni

vaskularni rezistenci, jako je napf. hypoxie, hyperkapnie, hypotermie, acid6za, vznik
atelektaz, vysoké tlaky v dychacich cestach.

Nezbytna doplikova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

Vliv na obéhovy a respiracni systém je vysoce variabilni a je nutné jej elektivné vysetfit.

Kardiologické vySetfeni musi zahrnovat elektrokardiografii a echokardiografii ke
zhodnoceni funkce pravé (a levé) komory, zkratové frakce a tlak{ v plicnici.

Ke zhodnoceni plicniho postiZzeni je uZite€né provedeni spirometrie a analyzy krevnich
plynd. Rentgenovy snimek hrudniku maze odhalit patognomické zastinéni zpisobené
scimitarovou Zilou.

Doporucuje se provedeni standardnich laboratornich vySetfeni, v€etné testu jaternich
funkci.

Dale je uziteCné konzultovat kardiologa se zkuSenostmi s vrozenymi srde¢nimi vadami.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Nejsou zadné dikazy o souvislosti SS s obtiznym zajisténim dychacich cest.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Naroky na podani krevnich derivatu vychazeji z povahy chirurgického zakroku. SS nema
pfimou souvislost s krvacivymi poruchami, ale pacienti s timto syndromem mohou
dostavat antikoagulancia pro souvisejici srdecni vady.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

V literatufe obecné nejsou dostate¢né diikazy pro vedeni antikoagulace u SS. Snizena
mobilita u téZce postizenych pacientd mize predstavovat zvySené riziko perioperacni
trombozy.
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Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Nejsou uvadény.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Tézka hypotenze pfi sou€asném pouziti oxidu dusného s dlouhodobymi inhibitory PDE,
jako je napf. sildenafil apod.

Anesteziologicky postup

Uvod a vedeni celkové anestezie lze provést inhalaéné a/nebo intravenézné. Byly
publikovany udaje o uspésSném pouziti technik regionalni a neuroaxialni anestezie.

Predpokladem je dostatecny preload pravé komory. Je nutné se vyhnout faktorim, které
zvySuji plicni vaskularni rezistenci, jako je hypoxie, hyperkapnie, hypotermie, acidéza,
vznik atelektaz a vysoké tlaky v dychacich cestach. Vysoké koncentrace volatilnich
anestetik mohou naruSovat hypoxickou plicni vazokonstrikci. Vysokoprutokovy levo-
pravy zkrat mOze zvySovat hysterezu (ij. Casovy interval mezi podanim a ucinkem
léCiva). Je tfeba se zcela vyhnout pfitomnosti vzduchu v intravendznich linkach a
portech, zvlasté pak u pacientll s ASD. DoporuCuje se pouziti filtrl pro vychytavani
vzduchovych bublin. Zvazte profylaktické podani antibiotik pro prevenci infekéni
endokarditidy.

DostateCna analgezie zabrani sympatoadrenergnim reakcim a sniZuje zatéz pravé
komory.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

U velkych chirurgickych zakrokl nebo u pokroCilého onemocnéni doporucujeme
provést arterialni kanylaci pro invazivni méfeni arterialniho tlaku a zavedeni centralniho
Zilniho katétru. U vysoce rizikovych pfipadu je vhodné zvazit provedeni transezofagealni
echokardiografie a/nebo zavedeni plicnicového katétru. Pro podporu provedeni téchto
invazivnich zakrok( vSak neni dostatek védeckych dukazu.

U novorozencu se doporuCuje provadét soubézné preduktalni a postduktalni méfeni
saturace krve kyslikem.

Mozné komplikace

ZvySeni plicni vaskularni rezistence vedouci k akutnimu selhani pravé komory. Srde¢ni
arytmie. Infekce dolnich dychacich cest. Respiracni selhani.

Pooperacéni péce

U vSech velkych chirurgickych zakroku a u pokrocilych stadii onemocnéni doporucujeme
zajisténi pooperacni péce na JIP. U vSech ostatnich pfipadd doporucujeme zvySenou
opatrnost.
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Akutni komplikace spojené s nemoci a jeji vliv na prabéh a zotaveni z anestezie

Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezii Ize zvazovat pouze v individualnich pfipadech pfi mirném pribéhu
onemocneéni a pro drobné chirurgické zakroky.

Porodnicka anestezie

Dodate¢na obéhova zatéz v pokrocilém stadiu téhotenstvi muze mit za nasledek
objemové pretizeni a selhani pravé komory i u dfive asymptomatickych pacientek.
Potraty, pfed€asné narozeni a rastova retardace plodu jsou bézné a muize byt nutny
predasny porod.

V literatufe se dle nazort odbornikt doporucuje vaginalni vedeni porodu se soubéznym
C¢asnym a postupnym podavanim epiduralni analgezie.
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