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DoporucCeni pro vedeni anestezie
u Sturge-Weberova syndromu

Nazev nemoci: Sturge-Weberlv syndrom

ICD 10: Q85.8

Synonyma: Dmitriho choroba, encefalofacialni angiomatoza, encefalotrigeminalni
angiomatéza, ctvrtd fakomatoza, leptomeningealni angiomatéza, meningeaini kapilarni
angiomatéza, Sturge-Kalischer-Weberv syndrom, SWS, SWS typ 1 - facialni
a leptomeningealni angiomy, SWS typ 2 — facialni angiomy bez postizeni CNS, SWS typ 3 —
izolované leptomeningealni angiomy

Sturge-Weberlv syndrom je jedna ze vzacnych fakomat6z neboli neurokutannich syndromd,
ktery se vyznaCuje abnormalnimi kapilarnimi malformacemi, které mohou postihovat obliCej,
oCi a mékké pleny mozku. Tento syndrom byl poprvé popsan W. A. Sturgem v roce 1969.
Nedavno autofi Shirley et al. prokazali, Ze je ve vétsiné pfipadu zplusoben somatickou aktivaéni
mutaci v guanin nukleotid vazajicim proteinu G(q) (GNAQ).

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineCny

Mozna Spatna diagnoza

o Vice informaci o nemoci, referenénim centriim a organizacni informace naleznete
na webu Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Souhrn o nemoci

Facialni kapilarni angiomy jsou soustfedény podél tfi vétvi trojklanného nervu — V1
(oftalmicka), V2 (maxilarni) a V3 (mandibularni). Vyskytuji-li se u kojence &i ditéte, které ma
zachvaty, méla by byt diagn6za SWS zvazovana. Je tfeba upozornit, Ze SWS se mulze
vyskytovat i u pacientll bez jakychkoliv facialnich angiomu a Ze ne vSichni pacienti s facialnimi
angiomy maiji zaroven SWS.

Zobrazeni centralni neuroaxialni oblasti muze odhalit charakteristické angiomy spole¢né
s kalcifikacimékkeé pleny ipsilateralné k facialnimu névu. Ty mohou vést k atrofii mozkové kuary
a soucasné k variabilnimu neurologickému a kognitivnimu postiZeni.

Hlavni o€ni manifestace charakteristicky zahrnuji glaukom, varikozity retinalnich cév,
hemangiom cévnatky a odchlipeni sitnice. V pfipadé neléCenych pfipadd zvySeného
nitroocniho tlaku se mize objevit sekundarni neuropatie optiku a bubthalmos (zvétSeni o¢niho
bulbu). PostiZzeni okcipitalni ¢asti mozku je mozné. VSechny zminéné patologie mohou vést
k riznym vypadkim zorného pole nebo dokonce ke slepoté.

Klinicky obraz zahrnuje zachvaty, které mohou byt generalizované i fokalni, objevujici se
nejCastéji kontralateralné k facialnimu névu. MUze se vyskytovat také opozdéni
psychomotorického vyvoje a kognitivni deficit, bolesti hlavy, stavy pfipominajici cévni
mozkovou pfihodu, hemiparéza a atrofie mozkové hemisféry. Kt€m muze dochazet
sekundarné zdlvodu ischemickych nebo destruktivnich uc€inki mozkovych angiomu
a souvisejicich zachvatl. Facialni angiomy mohou mit nejriznéjsi barvu od svétle rdzovych
plochych az po tmavé fialové vyvysené. Postizeni srdce, které muze byt obCas se Sturge-
Weberovym syndromem asociovano, zahrnuje defekty septa, anomalie chlopni, transpozice
velkych cév, koarktaci aorty a vzacné skryté arteriovendzni malformace.

Zakladem IéCby je kontrola epileptickych zachvatl. Zachvaty muze zhorsit jakakoliv kortikalni
hypoperfuze, coz muze potencidlné dale zhorSovat neurologicky a psychomotoricky vyvo.
NitrooCni tlak Ize nékdy snizit pomoci jak inhibitord karboanhydrazy, tak i beta-blokatord, ale
nékdy je ke snizeni zvySeného nitrooCniho tlaku nezbytné provedeni chirurgického zakroku.
Facialni névy Ize léCit pomocilaseru s riznou mirou U€innosti.

Typické vykony

V literatufe jsou popisovany cisarsky fez, zubni zakroky, o€ni chirurgie, vySetfeni v anestezii
nebo chirurgie glaukomu, jako je  trabulektomie nebo trabulotomie, chirurgické zakroky
ustni, Celistni a obli¢ejové chirurgie pro odstranéni vyvySenych hemangiomd,
hemisférektomie, fokalni kortikalni resekce (typicky zadniho kvadrantu), kalosotomie
nebo chirurgicka ablace postizené mozkové hemisféry k dosazeni kontroly nad zachvaty
(epileptochirurgie) a laserova terapie facialnich néva.

Typ anestezie

Pacienti se Sturge-Weberovym syndromem toleruji anestezii bez obtizi. Uvodni management
zahrnuje pfislusna vysSetfeni ke zjisténi rozsahu onemocnéni a pfidruzenych anomalii, jelikoz
rozsah postizeni saha od vyluéné kozni manifestace az po vyrazné systémové postizeni
a postizeni dychacich cest.

Regionalni anestezie: Spatna spolupréace pacienta a vyskyt pfidruzenych neuronalnich deficitd

muze znemoznit pouziti centralni neuroaxialni blokady. Neuoraxialni anestezie neni vyslovné
kontraindikovana, pokud se nevyskytuji jiné kontraindikace. Je také dulezité poznamenat,
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Ze existuje teoretické riziko angiomd michy, které se mohou vyskytovat u nékterych
prekryvnych syndroma jako je Klippel-Trenaunaylv syndrom, a pokud je na né podezfeni,
muze byt vhodné provést prislusné zobrazeni nervového systému.

Celkova anestezie: Co se tyka zajiStovani dychacich cest, mize byt ventilace obliCejovou
maskou obtizna z duvodu facialni asymetrie, zvétSeného jazyka a rtd. VyvySené hemangiomy
v oblasti dychacich cest se mohou pfi stresujicich udalostech zvétSovat a pfi traumatizaci
mohou snadno krvacet a dale zhorSovat prehled pfi laryngoskopii. Intrakranialni tlak se také
mUze dale zvySovat nejen pfi samotné laryngoskopii, ale také pfi dalSich udalostech
od indukce az po vyvedeni z anestezie, coz mUze teoreticky vést k ruptufe angiomu, jelikoz
tyto abnormalni cévni struktury maji nejenom tenkou sténu, ale mohou mit také poskozenou
autoregulaci. Mase za to, ze nizky krevni tlak zvySuje u pacientl s poskozenou perfuzi mozku
riziko cévni mozkové prihody. Je tedy dulezité perioperané udrzovat TK v normalnich
pfedoperacnich mezich. Je tfeba také poznamenat, Ze pokud se u pacienta vyskytuji velké
mozkové AV zkraty, mUze to vést k prodlouzenému trvani doby inhalaéni indukce z davodu
soucasné se vyskytujiciho zvySeného srdecniho vydeje.

Nezbytna doplrikova predoperacni vySetieni (vedle standardni péce)

U pacientl se Sturge-Weberovym syndromem je tfeba patrat po vSech moznych pfidruzenych
anomaliich dychacich cest, CNS a srde¢nich anomaliich.

Anomalie dychacich cest jsou popsany v dalSi ¢asti textu.

Srde¢ni anomalie se vyskytuji u SWS vzacné. Existuje-li klinické podezieni, mize byt
vyzadovano provedeni vySetfeni srdce, jako je EKG nebo ECHO, k odhaleni mozné
kardiomegalie a srde¢niho selhani. Mohou vzniknout sekundarné nasledkem srdecCnich
anomalii pfidruzenych ke Sturge-Weberovu syndromu. Ty mohou zahrnovat defekty septa,
chlopenni vady, transpozici velkych cév a koarktaci aorty. Arteriovendzni zkratovani, které je
dusledkem velkych arteriovenéznich angiomu kGze, podkozi, svall a intracerebralnich
hemangiomu muze vést k srde¢nimu selhani s vysokym srde¢nim vydejem. EKG muze také
pomoci odhalit poruchy vedeni srde¢niho rytmu v dusledku moznych zvySenych hladin
antikonvulziv, napfiklad fenytoinu. Polymorfismy v genu GNAQ jsou spojovany s horSim
poskozenim myokardu u pacientek podstupujicich srdecni bypass.

K zobrazeni veSkerych charakteristik cerebralnich angiom, jsou-li pfitomny, Ize pouzit CT
s kontrastem nebo MRI centralni neuroaxialni oblasti. Mohou se vyskytovat zvétSeni
choroidalnich plext, kortikalni atrofie pod angiomy, kalcifikace a abnormalni drenaz
medularnich a subependymalnich Zil. Zobrazeni neuroaxialni osy muze byt uziteCné také
pro zobrazeni asociovaného zvySeného intrakranialniho tlaku nebo potencialnich
leptomeningealnich angiom( michy. A¢koliv leptomeningealni angiomy michy nebyly dosud
u Sturge-Weberova syndromu popsany, vzdy existuje riziko prekryvnych syndromu, napfiklad
Klippel-Trenaunaydv syndrom, takze pred pfipadnou indikaci neuroaxialni blokady je vzdy
zapotiebi dbat zvySené opatrnosti.

Laboratorni vySetfeni by méla zahrnovat vySetfeni hladin antikonvulziv, aby byla jistota, Ze
jsou v terapeutickém rozmezi. VySetfeni krevniho obrazu maze pomoci vyloucit mozny utlum
kostni dfené zplsobeny antikonvulzivni terapii. PoCet krevnich destiCek je také dullezity
vzhledem ke zvysenému vyskytu trombdz nebo krvaceni. U pacientu se srde¢nim selhanim
na terapii diuretiky nebo digoxinem je tfeba zkontrolovat také elektrolyty.

www.orphananesthesia.eu 3



http://www.orphananesthesia.eu/

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

PFi pfipravé na potencialné obtizné zajisténi dychacich cest je tfeba pfipravit oblicejové masky
riznych velikosti, endotrachealni rourky, laryngoskopické Izice a rukojeti. PouZiti
videolaryngoskopu a fibroopticka intubace mohou pomoci zabranit vzniku poranéni angiomu
v dychacich cestach. Vzdy by také mélo byt k dispozici vybaveni pro obtizné zajisténi
dychacich cest pro pfipad, ze by bylo zapotfebi zajistit oxygenaci pomoci alternativnich
strategii.

Emocionalni stres a s nim spojené hemodynamické u¢inky mohou zpUsobit zvétSeni angiomu,
a tim zvysit riziko perioperacniho krvaceni. Tomu lze Castecné predejit uklidnénim pacienta
pfi pohovoru v pfedoperaénim obdobi a také pomoci vhodné premedikace.

Polohovani hlavy, ventilace obli€ejovou maskou a intubace mohou byt obtizné pfi asymetrii
obliceje. Je dulezité vénovat v pfipadé potfeby dostatek ¢asu polohovani pacienta do vhodné
pozice pomoci polstari a prikryvek.

Pokud vysetfeni nebo zobrazovaci metody naznacuji moznost vyskytu angiomd dychacich
cest, muze byt uZite€né konzultovat ORL lékafe pfipadné dale ozfejmit nalez pomoci
endoskopie hornich dychacich cest. Angiomy v oblasti dychacich cest mohou zahrnovat
sliznice ust v€etné rtl, dasni, jazyka Ci patra, ale mohou se vyskytovat také hloubgji, v oblasti
hrtanu ¢i pradusnice. Mohou nejen pfimo ovlivhovat ventilaci maskou ¢&i vizualizaci
hlasivkovych vaz(, ale mohou také krvacet pfi jakékoliv traumatizaci v prabéhu manipulace
v oblasti dychacich cest, a tim dale ovlivnit pfehled pfi laryngoskopii.

Intubaci je tfeba provést opatrné a jemné, aby se minimalizovala jak hypertenzni odpovéd, tak
i vzestup nitrolebniho tlaku, které mohou potencialné vést k ruptufe nékterého mozkového
angiomu. Tyto hemodynamické ucinky lze minimalizovat jemné provedenou laryngoskopii,
dostateCnou hloubkou anestezie soucasné s pouzitim adekvatni davky opioidd a topickou
anestezii hlasivkovych vazl. K intubaci je tfeba pouzit dobfe lubrikovanou endotrachealni
rourku. Intubaci nosem je mozné provést pouze, pokud byla vylouCena pfitomnost
nasofaryngealnich angioma.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

PFi excizi nebo resekci jakékoliv vaskularni malformace mlze dojit k vyznamné krevni ztraté
a obtizné stavitelnému krvaceni. V zavislosti na typu chirurgického zakroku by mélo byt
provedeno stanoveni krevni skupiny a screening protilatek, v pfipadé zakrok( s vysokym
rizikem krvacenitaké nakfizeni pfipadného transfuzniho pfipravku.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

V pfipadé opakovaného vyskytutrombotickych epizod v abnormalnich angiomech se vyzaduje
pouziti protidestiCkovych lékl. ProtidestiCkova léCba muze dale ovlivnit perioperacni
hemostazu a je tfeba ji vzit v Uvahu pfi planovani chirurgickych zakrokd. U pacientl s timto
onemocnénim je uzivani aspirinu ¢im dal ¢astéjsi.
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Zvlastni opatreni pii polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Neuvadi se.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Zakladem léCby pri Sturge-Weberové syndromu je prevence zachvatll pomoci antikonvulziv.
Ty mohou ovlivhovat enzymatické metabolické cesty, které mohou nasledné ovlivnit
metabolismus pouzitych anestetik. Néktera anestetika mohou naopak indukovat jaterni
enzymy a vést ke snizeni sérovych koncentraciantikonvulzivnich 1&€Civ v pooperacnim obdobi
pod terapeutickou uroven.

Anesteziologicky postup

Vhodna premedikace sou¢asné s anxiolyzou mize pomoci nejen pfi profylaxi zachvatu, ale
muze také umoznit zavedeni intraven6zniho vstupu pfed indukci anestezie u déti s kognitivnim
deficitem. Je tfeba upozornit, Ze je tfeba se pokud mozno vyhnout ketaminu, ktery mize jak
snizovat kfe€ovy prah, tak i zvySovat nitrolebni tlak.

Uvod do anestezie a vyvedeni z anestezie by mély byt tak jemné a plynulé, jak je to jen mozné,
protoZze nedostateCna hloubka anestezie, jakakoliv zatéz, kasel nebo dokonce samotna
laryngoskopie mohou vést ke zvySeni nitrolebniho nebo systémového tlaku s teoretickym
rizikem ruptury angiomu z divodu jejich abnormalni autoregulace. Krevni tlak je tfeba peclivé
kontrolovat v prabéhu celého perioperaéniho obdobi.

U starSich déti, u pacientl s obli¢ejovymi deformitami nebo u pacientll s predpokladanym
obtiznym  zajisténim  dychacich cest muze byt inhalaéni indukce preferovana
pfed intravendzni. Intravendzni anestezii Ize preferovat u déti s kognitivnim deficitem a u téch,
kde je kontrola zachvatu obtizna.

Pokud je pacient spolupracujici, muze byt v pfipadé potencialné obtizné zajistitelnych

intubaci, které mohou pomoci pfi opatrném navigovani kolem angiomt v dychacich cestach.

U pacientt s dlouhotrvajicim denervacnim postizenim, jako napfiklad hemiplegii, mize mit
pouziti suxamethonia za vysledek hyperkalémii.

PFi umistovani jakékoliv monitorace hloubky neuromuskularni blokady, je tfeba vzit v uvahu
existujici neurologické deficity, protoZe jinak muze byt pozorovana zavadeéjici rezistence
k nedepolarizujicim svalovym relaxanciim.

Profylaxe endokarditidy ma byt zvaZzena v souladu se sou¢asnymidoporu¢enymi postupy.

Zvlastni pozornost je tfeba vénovat hydrataci, protoze dehydratace muze zvySovat riziko
intravaskularni trombdzy.

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Neuvadi se.
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Mozné komplikace

Komplikace je mozné rozdélit na komplikace v oblasti dychacich cest, obéhové, CNS a
metabolické.

Mozné komplikace v oblasti dychacich cest jsou diskutovany vySe a mohou zahrnovat
obtiznou ventilaci maskou, hypokapnii, obtiznou intubaci nebo krvaceni do dychacich cest
pfi poSkozeni angiomu.

Perioperacni spankova deprivace, hypertermie, elektrolytové dysbalance, hypoglykémie,
hypoxie a hypotenze mohou spoustét zachvaty a je tfeba se jim vyhnout. Je tfeba pfipravit se
na léCbu moznych zachvatl v pfipadé, Ze by se objevily.

Cévni nedostateCnost se muze objevit v organech jako hypofyza, brzlik, plice, jatra, slezina
nebo slinivka, kde se mohou vyskytovat dalSi angiomy. To mulze vést k sekundarnim
metabolickym a pfidruzenym klinickym onemocnénim.

Kossoff popsal vysledky 32 pacientll po provedené hemisférektomii. 47 % pacientd mélo
bezprostfedni pooperaéni komplikace, které zahrnovaly krvaceni (4), infekci (4), reoperace
byla potfebna u dalSich 3 pacientll z divodu zachvatl (1), hypertenze (1) a zkratu (1). Po
neurochirurgickych zakrocich byla popsana perioperacni umrti z divodu nekontrolovatelného
krvaceni ze zilnich splavd béhem navrtu kalvy, hyperkalémie z krevnich produktu,
pooperacniho pfesunu tekutin a autonomni nestability.

Pooperacni péce

Profylaxe zachvatl je zivotné dulezita. Jak jiz bylo uvedeno vySe, je tfeba se vyhnout
perioperaCni spankové deprivaci, elektrolytovym dysbalancim, hypoxii, hypokapnii,
hypoglykémii a hypotenzi, protoze vSechny tyto abnormality mohou spoustét zachvaty. Je
dllezité, aby peroralni pfijem spolecné s pravidelnou antikonvulzivni terapii byl obnoven
v pooperacnim obdobi co nejdfive. U pacientl, kde nelze peroralni pfijem ¢asné obnovit, je
tfeba konzultovat neurologa, aby ur€il vhodné davkovani antikonvulziv pfi podani pres
nazogastrickou sondu, rektalné, nebo dokonceintraven6zné. Jetakeé tfeba zajistit dostateCnou
hydrataci.

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

Zachvaty mohou souviset se zakladni mozkovou patologii. Mohou byt také spoustény
nékterym z faktort uvedenym vyse. Je tfeba také zminit moznost herniace mozku u pacientt
podstupujicich neuroaxialni anestezii se sou¢asné zvySenym intrakranialnim tlakem.

Ambulantni anestezie

Neuvadi se.
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Porodnicka anestezie

VSechny rodi€ky s névem barvy portského vina v oblasti oftalmické vétve trojklanného nervu
by mély podstoupit MRI s kontrastem k vylou€eni cerebralnich angioma. To je zvlasté dulezité
u pacientek s anamnézou zachvatovitého onemocnéni, protoze v pribéhu porodu existuje
riziko ruptury angiomu z davodu hypertenzni reakce na bolest i Valsalvovych manévri
v prubéhu porodu.

| kdyz je regionalni anestezie ve vétSiné pfipadl bezpecna, zobrazovaci metody mohou
pomoci oziejmit vdechny zbyvajici obavy v souvislosti s neuroaxialni blokadou, jako napfiklad
zvySeny nitrolebni tlak nebo angiomy v patefnim kanalu. Jak jiz bylo uvedeno vySe, je tfeba
pfi provadéni epiduralni anestezie pamatovat na moznost nechténé punkce dury a potencialni
herniaci mozku u pacientek se zvySenym intrakranialnim tlakem. Excesivni absorpce lokalnich
anestetik nebo jejich intravaskularni aplikace mize také provokovat zachvaty. Je tfeba také
poznamenat, Ze relativnimi kontraindikacemi centralni neuraxialni blokady jsou preexistujici
poskozeni michy nebo perifernich nerv.

Pro cisarsky fez se preferuje regionalni anestezie pfed celkovou, je-li dostatek ¢asu, nitrolebni
tlak je normalni a pokud pacient souhlasi.
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