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Srpkovité anémie

Nazev nemoci: Srpkovita anémie

ICD 10: D57.1

Synonyma: srpkovita anémie, hemoglobinopatie S, drepanocytoza, srpkovita beta-plus
thalasémie, srpkovita beta-zero thalasémie

Souhrn o nemoci:

Srpkovitd anémie (SCD) je skupina dédicnych onemocnéni beta-fetézce hemoglobinu.
Normalni hemoglobin obsahuje 3 rizné typy hemoglobinu — hemoglobin A, A2 a F.
Hemoglobin S u srpkovité anémie obsahuje abnormalni beta-fetézec globinu, u kterého je
porucha kédovana substituci valinu za glutamat na chromozomu 11. Jedna se o autozomalné
recesivni onemocnéni. Srpkovita anémie ma specificky genotyp, kdy postizeny jedinec zdédi
jednu kopii genu pro hemoglobin HbS a daldi gen kdodujici kvalitativné nebo kvantitativné
abnormalni beta-fetézec globinu. Srpkovita anémie (HbSS) postihuje pacienty, ktefi jsou
homozygoti v genu pro HbS, u heterozygotnich forem se HbS muize parovat s geny kodujicimi
jiné typy abnormalniho hemoglobinu, jako je napf. hemoglobin C, coz je autozomalné
recesivni mutace se substituci lyzinu za glutamat. Postizeny jedinec muze dale zdédit
kombinaci HbS a B-thalasémie. Skupina B-thalasémii pfedstavuje autozomalné recesivni
choroby se snizenou tvorbou nebo absenci B-fetézcl globinu s naslednou anémii. Dalsi
genotypové pary zahrnuji HbSD, HbSO-Arab a HbSE.

Hemoglobin u srpkovité anémie zplsobuje polymerizaci postizenych erytrocytl pfi nizkém
parcialnim tlaku kysliku s naslednou tvorbou typického srpkovitého tvaru erytrocytu.
Shlukovani srpkovitych erytrocytd v mikrocirkulaci pfi zanétu, abnormalitach endotelu a
trombofilii vede k ischemii koncovych organt a tkani distalné od mista uzavéru. Dédi¢nost
této skupiny onemocnéni predisponuje ke ¢tyfem hlavnim typim krizi: vazo-okluzivni krize,
sekvestrace sleziny, aplasticka krize a hemolyticka krize. Morbidita a mortalita u téchto krizi
se mUlze projevovat jako bolest, akutni hrudni syndrom (shlukovani v plicich), plicni
hypertenze, srde¢ni abnormality, mozkové krvaceni/infarkt, sekvestrace sleziny nebo jater,
autosplenismus, postizeni ledvin, postizeni jater, avaskularni nekréza femoraini hlavice,
priapismus a Zzivot ohrozujici akutni hemolyticka nebo aplasticka anémie. Mezi spoustéCe
akutni krize patfi hypoxémie, dehydratace, acidoza, stres, infekce, trauma, hypotermie a v
nékterych pfipadech nejsou identifikovatelné rizikové faktory.

Aktualni moznosti 1éEby se zaméfuji na prevenci komplikaci diky ¢asné diagnostice v ramci
novorozeneckého screeningu, profylaktické podavani antibiotik, hydrataci, [éCbu bolesti,
chorobu modifikujici 1éCebné modality a screening pomoci transkranialniho Doppleru (s
naslednou transfuzni I[é€bou) v rdmci prevence cévni mozkové pfihody. DalSi diraz je kladen
na prevenci onemocnéni genetickym konziliarnim vySetfenim pfenasecu genu pro srpkovity
hemoglobin. Nové terapie pro IéCbu nebo zmirnéni pfiznakl zahrnuji transplantaci
krvetvornych bunék a lécbu hydroxyureou. O¢ekavana doba doziti u osob se SCD (u vSech
genotypu) se uvadi 53 let u muzl a 58 let u Zen.




Kvuli Sirokému spektru komplikaci SCD mohou pacienti s timto onemocnénim d¢asto
vyzadovat chirurgicky zakrok v ramci 1éCby nebo prevence urCitych komplikaci. Studie
Cooperative Study of Sickle Cell Disease z roku 1995 uvadi 30denni mortalitu po
chirurgickém vykonu 1,1 % se tfemi umrtimi v souvislosti s chirurgickym vykonem nebo
anestezii (0,3 %) a zadnym umrtim u déti mladSich 14 let véku. Tato studie zahrnovala 717
pacientl s SCD, ktefi podstoupili vice nez 1000 chirurgickych vykont za dobu 10 let.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnoza

Vice informaci o nemoci, referenénim centrim a organiza¢ni informace naleznete
v na webu Orphanet: www.orpha.net
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Typické vykony

Cholecystektomie, adenotonsilektomie, myringotomie, splenektomie, mozkova
revaskularizace, vitreoretinalni chirurgie, nahrada kyc€elniho kloubu, transplantace ledvin,
zavedeni centralniho Zilniho vstupu, dilatace a kyretaz Cipku, cisarsky fez.

Typ anestezie

PFi péci o pacienta s SCD je mozné vyuzit dobfe vedenou celkovou a/nebo regionalni
anestezii za pfedpokladu, Ze byl pacient nalezité pfedoperaéné vysSetfen a pfipraven na
zakrok. Volba celkové anestezie vyZaduje udrZzovani stabilni hemodynamiky a ventilace v
normalnich mezich, optimalizaci tekutinové bilance a teploty pacienta. U nékterych pacientt
muze byt nutné predoperacni podani krevni transfuze nebo hydratace v ramci prevence
SCD krize v perioperaénim obdobi. Zasadni je |éCba a kontrola bolesti, zvlasté v
pooperaénim obdobi pro zajisténi dostateéného respiraéniho usili a prevence akutniho
hrudniho syndromu. Je vhodné doplnit, Ze regionaini anestezie mize zpUsobit redistribuci
krevniho pritoku a zvySeni kapilarniho a venézniho parcialniho tlaku kysliku v blokovanych
oblastech, ale soub&zna kompenzatorni vazokonstrikce v neblokovanych oblastech muze
zpusobit snizeni vendzniho parcialniho tlaku kysliku. Proto je nutné pfi vyhradné regionalni
anestezii postupovat opatrné z divodu mozné hypoperfuze a venostazy, které mohou
vyvolat tvorbu srpkovitych erytrocytt. Dale pfi pfilis vysokém bloku maze dojit k naruSeni
funkce respiracnich svall a nasledné hypoxémii.

Studie Cooperative Study of Sickle Cell Disease uvadi, ze komplikace souvisejici s SCD
po chirurgickém vykonu jsou &astéjSi u pacientl, ktefi podstoupili regionalni anestezii ve
srovnani s pacienty v celkové anestezii. Nov&jSi randomizovana, kontrolovana multicentricka
studie The Transfusion Alternatives Preoperatively in Sickle Cell Disease (TAPS) potvrdila
nutnost predoperac¢niho podani transfuze v rdmci prevence Zivot ohrozujicich komplikaci,
technika s regionalni anestezii pro perioperacni a pooperacni 1éEbu bolesti a celkovou
anestezii pro chirurgicky zakrok.

Nezbytna doplikova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

e zavisi na typu vykonu a komorbiditach pacienta

o elektroforéza hemoglobinu

e kompletni krevni obraz

e kompletni metabolicky panel (véetné testl jaternich funkci)
o vySetifeni koagulace

e krevni skupina a kfizova zkouska (nutno zadat v€as pro identifikaci problém( s
protilatkami a pro zajisténi dostupnosti krevnich derivata)

e rentgenovy snimek hrudniku/testy plicnich funkci
e elektrokardiogram/echokardiogram

¢ transkranialni Doppler (vSichni pacienti s HbSS nebo HbSBO musi absolvovat TCD
kazdy rok od véku 2-16 let)

e polysomnogram (u pacientl s obstrukéni spankovou apnoe (OSA) nebo se
symptomy ukazujicimi na OSA)
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Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Pacienti s SCD a s diagnézou obstrukéni spankové apnoe (OSA) nebo s podezienim na
OSA mohou byt predisponovani ke kolapsu dychacich cest v perioperacnim obdobi. Je
nutné se pfipravit na mozné obtizné zajiSténi dychacich cest. V ostatnich pfipadech neni
nutna Zadna zvlastni pfiprava v souvislosti s timto onemocnénim.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Vzhledem k tomu, Ze pacienti se srpkovitou anémii mohou dostavat mnoho krevnich
derivatd jiz od utlého véku, maiji tito pacienti vysoké riziko komplikaci souvisejicich s
podavanim transfuzi, jako je napf. alloimunizace, opozdéné potransfuzni reakce, pretizeni
Zelezem a infekce jako HIV, hepatitida a parvovirus B19. Kvili témto transfuznim problémum
muze byt obtizné zajistit kompatibilni krev a krevni derivaty, coz brani rutinnimu podavani
krve a krevnich derivatd.

Postup typizace krevni skupiny, kfizové zkousky a uchovavani krve je nutné zahajit v¢as,
nebot zajisténi nezbytného poctu transfuznich jednotek muze trvat nékolik hodin/dni.
Pacienti s SCD musi, je-li to mozné, dostavat derivaty fenotypové shodné krevni skupiny,
v€etné minoritnich antigen(l, aby se snizilo nasledné riziko alloimunizace.

V ramci pfipravy pacientd s SCD na chirurgicky zakrok se bézné provadi perioperaéni
podani krevni transfuze. Transfuzi je mozné provést jako standardni transfuzi nebo jako
vyménnou transfuzi. Optimalni transfuzni parametr pro snizeni tvorby srpkovitych erytrocytd
je kontroverzni. Nicméné u zajisténi maximalni hodnoty hematokritu 30 % bylo prokazano,
ze snizuje riziko hyperviskézniho syndromu. U béznych vykonl( vSak neni vzdy nutné
zvySovat hematokrit pacienta nad vychozi hodnoty. U vyménnych transfuzi je pfidany benefit
ve shizeni podilu hemoglobinu S na méné nez 30 % celkového hemoglobinu. Studie
porovnavajici konzervativni (standardni) a agresivni (vyménny) transfuzni postup ukazala,
Ze konzervativni postup je stejné ucinny jako agresivni postup se sou€asnym poloviénim
vyskytem komplikaci souvisejicich s podanim transfuze. Jedna studie ukazala, ZzZe
predoperani podani transfuze nemusi byt nutné pro malé elektivni vykony, jako je
hernioplastika, zubni/Ustni chirurgie, o¢ni chirurgie a zavedeni ventilacnich trubiCek u
klinicky stabilnich pacientd, ktefi jsou blizko vychozi urovné anémie z obdobi pfed vykonem.
Na druhou stranu vykony, jako je laparotomie, thorakotomie, tonsilektomie a adenotomie,
predstavuji vyrazné vyssi riziko rozvoje pooperacnich komplikaci. V celkovém pohledu ale
rizné studie uvadéji rizné pohledy na predoperacni podavani transfuzi. Pfehledovy ¢lanek
z Cochrane databaze uvadi, Ze nelze doporucit Zadny konkrétni postup a Ze je nutné
provedeni dalSich prospektivnich randomizovanych studii.

Rozhodnuti o podani krevni transfuze a krevnich derivatd musi vychazet z aktualnich
individualnich potfeb pacienta, rizika chirurgického vykonu a celkového stavu pacienta. Je-li
to mozné, pacienty s SCD by pfed chirurgickym vykonem mél vySetfit hematolog s
odpovidajicimi zkuSenostmi.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

U pacientl, ktefi mohou byt delSi dobu imobilizovani v perioperacnim obdobi, je nutné
vénovat pozornost prevenci hluboké Zilni trombézy.
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Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Casna mobilizace se stimulaéni spirometrii a hrudni fyzioterapii mGze snizit riziko plicnich
komplikaci. U pacientll s astmatem je ¢asto vyhodné zahajit pooperacni 1é¢bu albuterolem.
DalSi pfinos mlze mit pfedoperacni transfuzni 1écba (viz vySe). Prevence pretizeni
tekutinami a dostatecna |éCba bolesti mohou rovnéz snizit riziko vyskytu akutnich
komplikaci. Mnoho pacientll s SCD mi{ize uzivat opioidy, proto je dllezité znat anamnézu
pacienta, aby bylo mozné zajistit dostateCnou kontrolu bolesti.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

U kazdého pacienta se srpkovitou anémii je nutné individualné zhodnotit uzivanou medikaci
Z hlediska moznych interakcich s pouzivanymi anestetiky.

Anesteziologicky postup

Zvazte zavedeni perifernino cévniho vstupu na predsali, aby bylo mozné zahajit
pfedoperaéni hydrataci nebo pacientovi dovolte volné pit €iré tekutiny az 2 hodiny pred
vykonem. Pfi pouZiti Skrtidla pro zavedeni periferniho zilniho vstupu je nutné monitorovat
dostateCnou perfuzi koncetiny distalné od turniketu a omezit dobu pouziti turniketu pouze na
dobu zavedeni vstupu. Chirurgické turnikety pro bezkrevnost v operacnim poli vyzaduji u
pacientd s SCD peclivou pfipravu a monitorovani. DfivéjSi studie uvadéji nezvykle vysoké
hladiny fetalniho hemoglobinu. V takovém pfipadé mize byt nutné pfedoperacni podani
krevni transfuze a probrat danou situaci s hematologem.

Standardni monitorovani musi zahrnovat méfeni krevniho tlaku, pulzni oxymetrii,
elektrokardiogram, méfeni CO, na konci vydechu a méfeni teploty. UdrZzovanim saturace
nad 94 % muizete dosahnout lepSich vysledkd a vyhnete se hypoxii. Zvazte prodlouzeni
intervalu méfeni krevniho tlaku, pokud to typ zakroku a stav pacienta umoziuje. Také zvazte
pouziti invazivni monitorace podle typu a povahy vykonu a stavu pacienta.

Teplotu operaéniho sélu je nutné nastavit minimalné na 24 °C nebo na maximalni
dosazitelnou v zavislosti na véku pacienta a jeho zdravotnim stavu. Pfi udrZzovani
normotermie jsou uziteéné prostfedky pro aktivni zahfivani. Hypotermie pfedstavuje vyrazné
zvySené riziko komplikaci souvisejicich s SCD.

Je mozné pouzit standardni intravenozni nebo inhalaéni anestetika, véetné oxidu dusnatého.

Jsou-li indikovana, je nutné podat antibiotika pfed a v pfisludnych €asovych intervalech
b&hem chirurgického vykonu.

Pacienty je nutné dostateéné preoxygenovat a minimalizovat €as pfi laryngoskopii a intubaci.
Dale je nutné se vyhnout kasli, nespolupraci nebo laryngospazmu, aby nedoslo k hypoxémii,
zvraceni a aspiraci Zalude¢niho obsahu.

Pacienti se srpkovitou anémii mohou trpét chronickou bolesti a mohou vyzadovat vySsi nez
normalni davky opioidd a multimodalni postupy v ramci lé¢by bolesti.

Lokalni anestetika podana pfi neuroaxialni blokadé nebo blocich perifernich nervd je mozné

pouzivat, ale je nutné pacienty peclivé sledovat, nebot’ existuji kazuistiky vyskytu periferni
neuropatie vyvolané akutni krizi po neuroaxialni blokade.

U pacientl s nutnosti podani intravendzni kontrastni latky pfi zobrazovacim vysetfeni jsou
relativné kontraindikovany jodové kontrastni latky z diivodu jejich vysoké osmolality, ktera
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mulze zplUsobovat smrs§tovani a naslednou srpkovitost erytrocytd. Podavani izotonickych
kontrastnich latek je bezpecné. U pacientl s nutnosti podani intravendzni kontrastni latky je
Casto doporu€ovana hydratace pred vlastnim vySetfenim.

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Zavisi na stavu pacienta a typu chirurgického zakroku.

Mozné komplikace

Béznou komplikaci je bolest pfi vazo-okluzivni krizi v poopera¢nim obdobi. Tuto krizi muze
vyvolat hypotermie, hypoventilace z divodu chirurgické bolesti nebo nedostate¢né Iécené
bolesti, neschopnost mobilizovat tekutiny nebo nedostateéna oxygenace. Cetnost
komplikaci po chirurgickych vykonech je vyS8i u regionalni anestezie v porovnani s
celkovou anestezii. Proto je zasadni uvazlivé pouziti analgetik, dostateéna hydratace a
suplementace kysliku, ¢imz Ize snizit riziko vzniku pooperaénich komplikaci. Rovnéz je
dalezité monitorovat bilanci tekutin, aby nedoSlo k pretizeni tekutinami.

Pacienti s SCD maji v porovnani s normalni populaci zvySené riziko cévni mozkové pfihody.
Toto riziko je dale zvySené u pacientd s Moyamoya syndromem nebo pacientd s dfive
prodélanou cévni mozkovou pfihodou. U 41 % pacientd s SCD existuje riziko recidivy cévni
mozkové pfihody po jiz prodélané CMP. Neexistuji Zadna anesteziologickd doporuceni pro
péCi o pacienty se srpkovitou anémii a Moyamoya syndromem. Pacienti musi byt v dobré
psychické pohodé, musi byt dostate¢né hydratovani, oxygenovani, musi byt normotermni a
hemodynamicky stabilni. U pacientl s transfuzni lé¢bou v ramci prevence cévni mozkové
pfihody musi byt chirurgicky vykon optimalné nacasovan pro minimalizaci mnozstvi
hemoglobinu S.

Nejcast&jsi komplikaci bez souvislosti se srpkovitou anémii je hore¢ka. Cetnost této
komplikace je u chirurgickych zakroku nizsi pfi celkové anestezii v porovnani s regionalni
anestezii. Totéz plati pro vyskyt infekci. Pacienti se srpkovitou anémii jsou povazovani za
imunokompromitované a mélo by u nich byt postupovano stejné, jako u jinych
imunokompromitovanych stavd, jako jsou onkologi¢ti pacienti na chemoterapii nebo
pacienti s AIDS. Proto pokud pacienti vykazuji pfiznaky plicni infekce, méla by jim byt
odebrana hemokultura a podana profylakticka antibiotika a proveden rentgenovy snimek
hrudniku.

Pooperacni péce

Pooperacni sméfovani pacienta je nutné stanovit individualngé, at uz je pacient ambulantni
nebo zda bude vyZzadovat hospitalizaci na standardnim oddéleni, oddéleni intermedialni
pécCe nebo na jednotce intenzivni péce.

Je nutné zavést agresivni respiraéni terapii s kyslikem, stimulaéni spirometrii, hrudni
fyzioterapii a podavanim bronchodilatancii, v€etné dostatecné IéCby bolesti a hydratace.

Transfuzni IéCbu je vhodné zah3jit pouze v pfipadech, kdy je to indikovano stavem
samotného onemocnéni nebo z divodu pooperacnich, zivot ohrozujicich komplikaci.

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

Transfuzni reakce z divodu chybného zapisu nebo alloimunizace predstavu;ji trvalé riziko
pro pacienty se srpkovitou anémii. Pfi chronickém podavani transfuzi se mohou u pacienta
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objevit protilatky proti krevnim skupinam mimo systém ABO. To mlze mit za nasledek
prodlevu v zajisténi a podani krevnich derivatl v akutnich situacich. Pfi podezieni na
transfuzni reakci je nutné transfuzi prerusit a postupovat podle protokolu daného pracovisté
pro péci o pacienty po transfuzni reakci.

Akutni hrudni syndrom je hlavni pfi¢inou umrti u pacientd se srpkovitou anémii. Rizné
studie pfipisuji tomuto syndromu 20-85 % umrti. Kritéria pro stanoveni této diagnozy
zahrnuji nové vzniklé lobarni infiltraty na rentgenovém snimku hrudniku, horecka vice nez
38.5 °C, respiracni tisefi nebo bolesti na hrudi. Syndrom muze spustit tukova embolie nebo
infekce, zvlasté pak komunitni pneumonie. Rizika spojena s respiracnim selhanim zahrnuji
srde¢ni onemocnéni, vy88i vék a neurologické obtiZze. Agresivni |éCba se zaméfuje na
zlepSeni oxygenace, hydrataci, analgezii, podavani bronchodilatancii, Sirokospektra
antibiotika a transfuzni 1éCbu. Podle studie National Acute Chest Syndrome Study je
mortalita u tohoto syndromu 3 %.

Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezii zvazujte pouze u velmi malych a nizce rizikovych vykonu.

Porodnicka anestezie

Celkova anestezie byla ve studii na 55 rodiCkach identifikovana jako rizikovy faktor pro
postnatalni komplikace srpkovité anemie (akutni hrudni syndrom, vazo-okluzivni krize, cévni
mozkova pfihoda), ale pouZiti efedrinu jako rizikovy faktor identifikovano nebylo. Riziko amrti
je v populaci rodicek pfi celkové anestezii 17krat vy85i nez pfi regionalni anestezii.

Techniky neuroaxialni anestezie jsou bezpelné, ale za prfedpokladu peclivé monitorace
neuropatie a akutnich krizi.
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