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Doporuceni pro vedeni anestezie
u Spojenych (srostlych) dvojcat

Nazev nemoci: Spojena (srostla) dvojcata
ICD 10: Q 89.4
Synonyma: Siamska dvojcata

Souhrn o nemoci: Spojena dvoj¢ata jsou nejen extrémné vzacnou vyvojovou malformaci, ale
také jednou z nejobtizngji léCitelnych. Je to pfiklad jednoho z organizatné a eticky
nejkomplexnéjSich medicinskych problémd. Incidence spojenych dvoj¢at je odhadovana
na 1 na 50 000 az 1 na 200 000 porodu. VétSina spojenych dvoj¢at je mrtvé narozena nebo
umiraji kratce po porodu z divodu sdruzenych vyvojovych vad. Tato vada je tfikrat Castéjsi
u dévcat a jeji vyskyt je vySSi v Africe a jihozapadni Asii. Existuji dvé protichdné teorie
vysvétlujici vznik spojenych dvoj€at. Nejvice akceptovanou teorii je $t€peni; jedno oplozené
vajiCko se neuplné rozdéli béhem 13. az 15. dne po oplodnéni. Klinicka pozorovani tuto teorii
potvrzuji. Spojena dvojCata jsou vzdy stejného pohlavi, geneticky identicka a jsou vzdy
spojena symetricky stejnou Casti téla. Druha teorie je sekundarni fuze svou plvodné
samostatnych embryi.

Medicina se stale vyviji
MoZna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

MozZna Spatna diagndza

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

Spojena dvojcata jsou klasifikovana na zakladé mista spojeni, s pfiponou pagus znamenajici
,Pfipojeno”. Klinicky nejuziteCnéjsi, i kdyz velmi zjednodusena, klasifikace spojenych dvojcat
je rozdéluje na symetricky spojena (stejna velikost, vzajemné symetricka), a asymetricky
spojena (jedno dvojce je vzdy mensi, parazit), a vzajemné na sobé zavisla.

Symetricky spojena dvoj€ata zahrnuji déti spojené v nasledujicich oblastech:

e Hrudnik (thoracopagus, xiphopagus) s moznou fuzi zahrnujici srdce, jatra a horni
gastrointestinalni trakt,

o Bfidni dutina (omphalopagus) - spojeni v oblasti jater a gastrointestinalniho traktu, déti
jsou navzajem tvafi k sobé,

e Sakralni kosti (pygopagus) - déti jsou zady k sobé&, vétSinou maji spojené panevni
organy, anus a panevni nervovy systém,

e Hlava (craniopagus) - vétSinou je spojeni medialné, sdileji nervové tkané, velké cévy a
sinusy,

e Panev (ischiopagus) - nejCastéji sdili urogenitalni systém, rektum a jatra. Tyto déti
mohou mit bud' 4 pIné vyvinuté dolni kon&etiny nebo pouze 3 a 1 spojenou, ktera je
deformovana; tento defekt mize byt ¢asto doprovazen omfalokélou.

Skupina asymetricky spojenych dvojéat zahrnuje pfipady, kdy se liSi velikost Casti téla;

jeden plod, ktery se nazyva parazit, je mensi, ¢asteCné vyvinuty a zavisly na druhém, piné
vyvinutém plodu, ktery se nazyva autozit.

Typické vykony

Anestezie pro chirurgicky zakrok na spojenych dvojCatech, at uz pfed separaci nebo
k separaci, je pro anesteziologa obrovskou vyzvou. Ke kazdému z dvojcat se dlrazné
pfistupuje jako k samostatné entité. Anestezie pro diagnostické i separa¢ni procedury je fizena
dvéma nezavislymi anesteziologickymi tymy.

Anestezie nebo sedace muze byt nutna pfed separaci k diagnostickym testim (CT, MRI,
angiografie, [é€ba nebo zmirnéni vrozenych defektl vyzadujicich urgentni chirurgicky zakrok
(laparotomie pro stfevni obstrukci, kolostomie, nekrotizujici enterokolitida) a inzerce a/ci
odstranéni tkafiovych expandéru).

Spojena dvojcata mohou vyzadovat anestezii pro emergentni chirurgickou separaci, vétSinou
se ale provadi jako planovany vykon. Anestezie a chirurgicky zakrok se mlze pohybovat
od jednoduchych po komplexni, v zavislosti na misté spojeni a sdileni vnitfnich organa.
Ve vétSiné pripadu je separace extrémné rizikova a mize byt zivot ohrozujici. Farmakokinetika
a farmakodynamika mize byt mezi dvojCaty nekonzistentni, velky vyznam ma zkfizena
cirkulace predevsim u thoracopagu a craniopagu, odpovéd na farmaka mize byt pozménéna
a nepredvidatelna.

Typ anestezie

Neexistuji Zadné limitace, co se ty€e Iéku pouzivanych u tohoto typu anestezie. V pfipadech,
kdy jsou spojena dvoj€ata srostla hlavou, hrudnikem nebo bfichem, oCekava se spojeni i v
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cirkulaénim systému obou déti. Na to je potfeba brat zfetel pfi uvodu do anestezie, pfedevsim
u intravenoézniho.

Léky, které jsou podany jednomu z dvoj¢at, mohou mit neoCekavané ucinky i na druhé z
dvoj¢at. Plan anestezie musi brat v potaz zpusob a cestu premedikace, indukci a udrzovani
anestezie, a také rozsah a typ monitorovani potifebného pro dany vykon. Anestezie pro
diagnostické, vySetfovaci a pre-separacni vykony mulze vyzadovat pouze neinvazivni
monitoring rdzného typu.

PFi vybéru zpUsobu anesteziologické techniky je vzdy vyhodnéjSi déti vzbudit ihned po
diagnostickych a pre-separacnich vykonech. Pacienti s abnormalnimi kardiopulmonalnimi
funkcemi by méli byt nasledné odeslani na jednotku intenzivni péce. Separacni vykony
vyZzaduji rozdilny anesteziologicky management. Plan pfed separacnim vykonem musi brat v
potaz uvod do celkové anestezie, strategii intubace, zajisténi periferniho a centralniho zilniho
vstupu, pfimy arterialni pfistup, polohovani pacient na operaénim stole a ochranu pred
tepelnymi ztratami. Anestezie je Casové naro¢na a muze trvat i nékolik hodin. Operaéni sal by
mél byt vybaven dvéma pracovnimi stanicemi, plnym monitoringem pro kazdé dité¢ a
individualné oznaCenym vybavenim.

Nezbytna doplikova predoperaéni vysetieni (vedle standardni péce)

Detailni planovani pro anesteziologickou a chirurgickou korekci spojenych dvoj¢at vyZzaduje
multidisciplinarni tym specialistd, ktefi maji k dispozici detailni informace tykajici se konkrétni
malformace. Pro ziskani téchto informaci budou dvojCata vyzadovat Fadu vySetfeni,
zahrnujicich CT a MR vysetfeni, ultrasonografii, perfuzni studie, echokardiografii a vySetfeni
krve. Anesteziologicky management spojenych dvojéat musi byt zalozen na zakladé
aktualnich informaci ziskanych témito diagnostickymi testy a musi byt modifikovan na zakladé
nové dostupnych informaci.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Endotrachealni intubace muze byt obtizna, pfedevSim v pfipadech, kdy jsou dvojcata spojena
v oblasti hrudniku.

Urgentni intubace mlze byt také extrémné naro¢na. V pfipadech, kdy je to mozné, by méla
byt naplanovana strategie intubace tak, aby byla pfipadna intubace provedena dfive, nez bude
urgentni. ldealni je predvidat pfipadné zhorSeni stavu, intubace by pak méla byt provedena
planované.

V pfipadech spojeni dvojcéat v oblasti hrudniku pfekazi udrzeni prichodnosti hornich
dychacich cest a ventilaci obli¢ejovou maskou fakt, ze déti jsou tvafi k sobé navzajem. Béhem
intubace je také obtizné vizualizovat larynx, a rotace hlavy ditéte k usnadnéni intubace mize
mit za nasledek deformovani hornich dychacich cest.

Pouziti laryngealni masky u spojenych dvojCat zalezi na misté spojeni a na typu vykonu. U
thoracopagu, kde jsou dvojCata oblicejem k sobé navzajem, je zavedeni laryngealni masky
obtizné. Po intubaci je zcela zasadni zabezpeéit polohu endotrachealini rourky. Casté zmény
polohy béhem chirurgického zakroku jsou rizikové z divodu mozné dislokace endotrachealni
rourky i z dlvodu mozné nechténé extubace. NejefektivnéjSi ochranou pred dislokaci
endotrachealni rourky je intubace nosem, bezpecné zajiSténi rourky a kontinualni
monitorovani.
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Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Pfedpokladejte a aktivné monitorujte krevni ztraty, zaroven méjte pfipravené krevni derivaty.
Krevni ztrata mize byt vyznamna u craniopagu a thoracopagu. Zhodnoceni krevnich ztrat
u spojenych dvojéat je extrémné naro¢né. Casto se u kazdého dvojéete li§i zavaznost
chirurgické krevni ztraty i pozadavky na transfuzi. Krevni ztrata mize byt odhadovana
na zakladé mnozstvi krve odsavané z mista operac¢ni rany, na zakladé vahy pouZzitych
chirurgickych rousSek a tampénl a na zakladé hemodynamickych parametri, hematokritu
a hodnoty hemoglobinu kazdého z dvojcat. V pravidelnych intervalech by mél byt zhodnocen
stav kazdého ditéte. Nakfizeni krevnich produktd by mélo byt provedeno s predstihem pro
kazdé dité zvlast.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neexistuji dikazy pro nutnost podavani antikoagulaéni Ié€by. Zavedeni centralniho Zilniho
katetru maze zvysit riziko vyskytu pooperacni zilni trombdzy.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Transport spojenych dvojcat je obtiznéjsi nez transport jednotlivych novorozencu. Transportni
tym by mél byt adekvatné pfipraven a vybaven. Je nezbytné kazdé dité stabilizovat jesté pred
transportem. V pfipadé nutnosti musi byt zajiStény dychaci cesty a zajiSténa adekvatni
ventilace. Dulezité je =zajistit normotermii, adekvatni tekutinovou terapii a bezpecné
polohovani. Pro kazdé z déti je nutny separatni transportni tym. Kardiopulmonalni resuscitace,
pokud je nezbytna, byva velice obtizna a ma Spatnou prognézu, pfedevsim u déti spojenych
v oblasti hrudniku a bficha. Vzhledem ke $patnym anatomickym pomérim nemusi byt mozné
komprese hrudniku a mohou zpusobit i poranéni stfeva a jater.

Srdecni zastava nebo smrt jednoho z dvoj¢at byva €astou indikaci k urgentni chirurgické
separaci. Selhani provedeni urgentni separace povede k umrti i druhého z dvoj¢at. Polohovani
déti béhem separaéniho vykonu musi byt dopfedu naplanovano s kazdym z tymu specialistq,
ktery se bude na vykonu podilet. Kazda faze separace a poradi nutnych vykonl vyzaduje
rozvahu ohledné zajisténi dychacich cest, vstupl a monitorace. Operacni stll by mél byt
dostatecné velky, aby se na néj vesly obé dvojCata a uzkostliva péce by méla byt vénovana
spravnému polohovani a vypodlozZeni. Pro planovani polohovani, pohybl a pfesunl byvaiji
pouZzivany simulace.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Nejsou dokumentovany.

Anesteziologicky postup

Pfi planovani anestezie musi byt rozhodnuto, které dvojce bude anestezovano jako prvni, dale
zpusob indukce anestezie a plan intubace. Inhalaéni uvod sevofluranem je preferovanou
metodou. U dvojcat, u kterych se nepfedpoklada obtizna intubace muze byt proveden
intravendzni uvod. Anestezie je preferenéné udrzovana kombinaci inhalaéni anestezie
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a frakcionovanych davek opioidl. Intravendzni anestezie mize byt pouzita v souladu
s preferenci a zkuSenosti anesteziologu, tato technika je vSak v pfipadech sdilené cirkulace
narocna. Bez ohledu na techniku by méla byt u kazdého z dvoj€at pouzita vzdy ta stejna.
Pokud se k inhalaénimu uvodu pouZzije oxid dusny, mélo by byt jeho podavani nasledné
preruseno, dle indikaci.

Svalova relaxace muze byt navozena standardnimi nedepolarizujicimi svalovymi relaxancii
jako je rokuronium, vekuronium a atrakurium. Nicméné vzhledem k tomu, Ze vétSina
separacnich vykonu trva nékolik hodin, se preferenéné pouziva pankuronium.

Indikace perioperac¢ni antibiotické profylaxe je dle lokalnich zvyklosti dané nemocnice.
Techniky lokalni nebo regionalni anestezie by se mély pouzit kdykoliv je to mozné.

Je popisovano nékolik pfipadl pouziti kaudalni a epiduralni anestezie u spojenych dvojcat
k zajisténi centralniho zilniho vstupu nebo u plastickych operaci pro pooperacni 1éEbu bolesti.

Zvlastni €i dopliujici monitorace

Separace spojenych dvojéat mlze probihat nékolik hodin. Je proto nezbytna kompletni
monitorace, v€etné& invazivniho monitoringu. BEhem vykonu se musi provadét pravidelné
laboratorni testy, napfiklad kazdé 1-2 hodiny.

Mozné komplikace

Hypotermie, ktera je zpusobena velkym rozsahem operacni rany, zvySuje ztraty tepla
evaporaci, salanim a konvekci, a je béhem separac¢nich vykonu velkym problémem. Z divodu
zabranéni témto ztratam tepla je nezbytné pouzit vSechny dostupné metody. Mnoho autort
zdurazriuje, Ze udrzeni normotermie béhem separacnich vykon( je jednim z nejdllezitéjSich
faktor( ovliviujicich outcome chirurgické lé¢by. Kvali zvy$eni bezpecnosti spojenych dvojcat
béhem anestezie a separacnich vykonl se v8echen monitoring, infuzni linky, ventilaéni
systémy a vybaveni oznacuje rozdilnymi barvami pro kazdé dité, coz zjednodusi rozliseni
dvojcat béhem vykonu a pomuze vyhnout se chybam.

VétSina separacnich vykonl vyzaduje nékolik zmén polohy dvoj¢at na operacnim stole a je
dllezité vénovat velkou obezfetnost dychacim cestam a cévnim vstupim. Zasadni je vénovat
pozornost moznému nahlému srde¢nimu selhani zplsobenému cirkulaénim kolapsem béhem
separace, neocekavanym krevnim ztratam a nediagnostikovanym abnormalitam srdce.

Pooperacni péce

U vétSiny pfipadu je nezbytna pooperacni péce a monitorace na jednotce intenzivni péce.

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

Urgentni situace byly popsany v pfedchozim textu.
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Ambulantni anestezie

Neni dokumentovano.

Porodnicka anestezie

Neni dokumentovano.
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