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Systémova sklerodermie

Nazev nemoci: Systémova sklerodermie

ICD 10: M34.0
Synonyma: progresivni systémova skler6za, systémova skleréza, CREST syndrom
Souhrn o nemoci:

Systémova skleréza nebo také sklerodermie je autoimunitni systémové onemocnéni pojivové
tkané charakterizované nadmérnou produkci kolagenu, glykosaminoglykan( a fibronektinG
v pojivové tkani. To vede k tuhnuti a fibrotizaci kGize, sliznic, cév i vnitfnich organa. Klinicky
se manifestuje napinanim a ztlustovanim kuze (skleréza kize), Raynaudovym fenoménem a
postizenim Fady vnitfnich organu, zejména plic. RozliSujeme dva hlavni typy systémové
sklerodermie: lokalizovanou kozni formu a difuzni formu spojenou s rozsahlym postizenim
kiize a dalSich organu.

Prevalence tohoto onemocnéni se pohybuje od 4 do 489 pfipadd na milion obyvatel
na celém svété, srocni incidenci 0,6 az 122 milionu postizenych. Vétsi prevalence je
pozorovana v USA a Australii oproti Evropé &i Japonsku. Pomér postizenych zen k poctu
postizenych muzu je 3:1, nejvysSi incidence onemocnéni je v paté dekadé Zivota.

Medicina se stale vyviji
MoZna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

Mozna Spatna diagnéza

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



http://www.orpha.net/

Operaéni vykony

Pacienti postizeni systémovou sklerodermii mohou podstoupit fadu chirurgickych vykona, ale
typicky se bude jednat o opakované operace jicnu, sanace chrupu ¢i feSeni Zilni
nedostatecnosti v€éetné kréni, bederni a digitalni sympatektomie az po amputace. U pacientu
stézkou formou sklerodermie Ize 2zvazit transplantaci plic z ddvodu zavazného
intersticialniho postizeni &i plicni hypertenze.

Typ anestezie

Neexistuji jasna doporuceni k vedeni celkové a regionalni anestezie. Volba anesteziologické
techniky bude vzdy zaviset na typu chirurgického zakroku, patofyziologii postiZzeni a peclivém
pfedoperac¢nim zhodnoceni pacienta. Celkova anestezie mlze byt komplikovana obtiznou
intubaci, vys$Sim vyskytem aspiraci z dlvodu gastroezofagealniho refluxu (GERD) i
zavaznym respiracnim postiZzenim. Regionalni anestezie je bezpeénou alternativou k celkové
anestezii a maze byt uzite€nym doplrikem k 1éEbé pooperacni bolesti &i prevenci excesivnich
vazospazmul. Nicméné provedeni regionalni anestezie mlze byt technicky obtizné kvali
obtiZznému polohovani pacienta i zménénym anatomickym pomérim. DalSi moznosti je
provedeni periferni nervové blokady k prodlouzeni senzorické blokady.

Nezbytna predoperacni vysSetieni (vedle standardni péce)

Systémova sklerodermie je spojena s péti az osminasobné vysSi umrtnosti, zejména u
pacientl s plicni hypertenzi a postizenim srdce.

Pro posouzeni rozsahu plicniho postizeni, respektive plicni fibrézy, by pacient mél mit
proveden rentgen hrudniku a vySetfeni plicnich funkci, které prokaze jakékoli snizeni plicni
poddajnosti, vitalni kapacity ¢i poruchy difuze. Rizikovym faktorem zvySené mortality je
pokles usilovné vitalni kapacity pod 50 % pfedpokladanych hodnot. Pulzni oxymetrie a
vySetfeni arterialnich krevnich plynd uréi stupen hypoxémie a na jejich zakladé muizeme
indikovat zatézové vySetfeni k posouzeni funkéni kapacity.

Srdecni postizeni se mUze manifestovat jako perikarditida, plicni hypertenze, méstnavé
srdeCni selhani, kardiomegalie, systolicka dysfunkce, myokardialni fibréza, dilatacni Ci
restriktivni kardiomyopatie, poruchy vedeni ¢i arytmie. U rizikovych pacientl je zakladem
EKG (pouze 19 % pacientd v8ak vykazuje abnormality na 24hodinovém EKG zaznamu) a
echokardiografie.

Postizeni gastrointestinalniho traktu maze vést k malnutrici, zhor§ené absorpci vitaminu K €i

elektrolytové dysbalanci. VSichni pacienti by tak méli mit vySetfen krevni obraz, mocovinu,
elektrolyty, jaterni testy a koagulace, samoziejmé vzdy s pfihlédnuti k typu vykonu.

Specifika zajisténi dychacich cest

Fibréza kize vede k tomu, Zze az 70 % pacientd ma svrastélou tvar, atrofovana nosni kfidla a
omezené otevirani Ust spolu s fibrézou temporomandibularniho kloubu. Dale se muze
vyskytovat omezeny zaklon hlavy spolu s oplosténim dolni Celisti. Z téchto divodu je nutno
pocitat s obtiZznou intubaci a ventilaci obli¢ejovou maskou a mit tak pfipravené vybaveni
k obtiznému zajisténi dychacich cest, v€etné tryskové ventilace.
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DalSi moznosti je fibroskopicka €i retrogradni intubace. Pacienti se systémovou sklerodermii
jsou nachylni k slizni€énimu krvaceni, proto jsou tfeba maximalné Setrné techniky pfi
manipulaci v dychacich cestach.

Je tfeba pocitat se zvySenym rizikem aspirace kvlli vyznamnému gastrointestinalnimu
refluxu. Rychly Uvod do anestezie musime provadét obezietné pro hrozici riziko selhani ¢i
obtizné intubace. Sellickv hmat nemusi byt u¢inny kvuli fibréze jicnu, navic maze zhorSovat
pfimou laryngoskopii.

V extrémné sloZitych situacich je na misté zvazit provedeni tracheostomie v lokalni anestezii.

Management pripravy a podani krevnich derivatu

Jasna doporuceni pro podavani krevnich derivatd neexistuji. Podavani transfuzi zavisi na
typu operacniho vykonu, pfiznacich a komorbiditach pacienta, pfipadné na hematologickém
doporuceni.

Specifika antikoagula€ni pripravy

Vzacné mohou mit pacienti se systémovou sklerodermii antifosfolipidové protilatky a jsou tak
vystaveni vyS§Simu riziku cévnich trombo6z. Neexistuje vSak jednoznacné doporuceni stran
antikoagulacni terapie pacientll. Management antikoagulaéni pfipravy se tak odviji od typu
operacniho zakroku, pfiznak( pacienta a klinickych zkusenosti.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Vzhledem k flekénim kontrakturam pacientl preferujeme polohovani ve spolupraci s bdélym
pacientem. Dale je tfeba, kvili zZilni nedostateCnosti, pravidelné kontrolovat a vypodkladat
tlakové body. V ramci pfepravy pak zvaZzujeme uZziti vakuové matrace.

Trendelenburgova poloha v ramci operacniho zakroku zvysuje riziko plicni aspirace, proto je
tfeba prvné bezpecné zaijistit dychaci cesty.

Zasadni je rovnéz teplotni management, pokles teploty mize vést k vazospazmu a digitalni
ischemii. Stejné je tfeba zabranit pfehfati, protoze je u téchto pacientll omezené poceni.

Pacienti jsou nachylni k vysychani o€i, to mize byt spojeno se zjizvenim a naslednym

nedoviranim ocnich vi¢ek. OCi tak musi byt peclivé promazany a prelepeny, je tfeba zabranit
poskozeni rohovky.

Mozné interakce mezi chronickou medikaci a anesteziologickymi farmaky

Imunosupresiva jsou zakladem Ié¢by, ale zvySuiji riziko pooperacnich infekénich komplikaci.
Pacienti na terapii glukokortikoidy by méli mit zajisténou substitu¢ni davku béhem
operacniho vykonu.
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ACE inhibitory jsou Iékem prvni volby k terapii hypertenze, ale u pacientll se systémovou
sklerodermii mohou vést k refrakterni hypotenzi po uvodu do celkové anestezie.

Anesteziologicky postup

Béhem celkové anestezie je ke sniZzeni rizika aspirace doporu€ovana endotrachealni
intubace.

Uméla plicni ventilace maze byt obtiznéjSi z divodu snizené plicni poddajnosti, je tfeba
respektovat principy protektivni ventilace a pfedchazet tak riziku baroutraumatu.

UZiti sedativ, inhalaénich anestetik, depolarizujicich i nedepolarizujicich relaxancii je u téchto
pacientl bezpecéné.

Pouziti vazopresorickych latek muze zhorsit Raynaudiv fenomén a je spojeno se zvySenym
vyskytem digitalni ischemie. LéCbu iloprostem Ize zvazit k prevenci nekrotickych lézi, je vSak
tfeba respektovat stav kardiovaskularniho systému pacienta.

Béhem péce je lepsi se vyvarovat uziti nesteroidni antiflogistik, protoze existuje souvislost
mezi postizenim ledvin a gastrointestinalniho traktu. Vzhledem k zvy3ené citlivosti na opioidy
je lepSi Setrné davkovani téchto lékl, eventualné lze pouzit techniky regionalni anestezie,
ktera mlze byt povazovana u rizikovych pacientd za bezpe€nou alternativu k celkové
anestezii.

Regiondlni anestezie muze byt ztizena kvuli horSimu polohovani pacienta, zmé&nénym
fascialnim plocham a prodlouzené senzorické blokadé. Na misté je uziti ultrazvuku nejen
k identifikaci struktur, ale i kontrole Sifeni lokalniho anestetika. Neuroaxialni blokady nejsou
komplikovangjsi, systémova sklerodermie zpravidla nezpUsobuje postizeni patefe.
Po nastoupeni bloku muze dojit k vyrazné hypotenzi v dlsledku refrakterni vazodilatace.
Nadmérny pfisun tekutin muze vést plicnimu edému. Proto jsou vyhodnéj$i techniky, které
umoznuji postupné nastaveni vysSky blokady, jako je epiduralni nebo kombinovana
epiduralni-spinalni anestezie.

Specifika €éi doplnujici monitorace

U vSech pacientll se systémovou sklerodermii je doporu¢ovana rutinni monitorace (dle
doporuceni odbornych spolecnosti pfislusné zemé). Tvrdnuti kize, stejné jako flekéni
kontraktury a vazokonstrikce mohou ztéZovat intravendzni kanylaci ¢i neinvazivni monitoraci
krevniho tlaku. Z tohoto divodu je na zvazeni invazivni monitorace a kanylace centralniho
Zilniho katetru.

Kanylace arteria radialis muze urychlit nastup Raynaudova fenoménu a vést k nekroze
periferie. Navic muZzeme u téchto pacientld pozorovat makroangiopatii s trombézou radialni
tepny. V pribéhu vykonu je tfeba ménit umisténi cCidla pulzni oxymetrie, aby nedoslo
k ischemickému postizeni pod dcidlem. Pacienti s t&Zkym srdeénim postizenim a plicni
hypertenzi mohou profitovat z monitorace srde¢niho vydeje, avSak jicnova fibréza, aortalni
postizeni Ci poruchy cévniho tonu mohou ovlivnit pfesnost méfeni srde¢niho vydeje.
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Mozné komplikace

U pacientl se systémovou sklerézou existuje vyssi riziko obtizné intubace a aspirace.

Pacienti s plicnim onemocnénim mivaji snizenou plicni poddajnost a funk&ni rezidualni
kapacitu. Mlze tak dojit k rychlé desaturaci, zejména pfi manipulaci v dychacich cestach.
Ventilace u nich mize byt komplikovana barotraumatem. Tito pacienti jsou zvySené citlivi na
opioidy a hrozi u nich pooperaéni respiraéni selhani, zvlasté u preexistujiciho plicniho
postizeni (pfi vitalni kapacité mensi nez 1 litr).

Zavazné srdecni postizeni miize vést k systolické dysfunkci, porucham vedeni &i arytmiim.
Intravaskularmni prostor je relativné snizeny, takze v dusledku anestezii navozené
vazodilatace dochazi k t&zké hypotenzi. Tito pacienti hlfe toleruji dehydrataci a krevni ztraty.
Pfi obnové cévniho tonu se mize rozvinout plicni edém.

U pacientd se systémovou sklerodermii existuje vySSi riziko cerebrovaskularnich
onemocnéni. Vzestup urémie Ci tézka hypertenze mohou zplsobovat kiece.

Stres, bolest, dehydratace, hypotermie ¢€i vazokonstrikéni terapie mohou zpusobit t&zky
vazospazmus vedouci k periferni ischemii a ulceracim.

Alterace poceni muze vést k zavazné hypertermii.

Hojeni ran je komplikovano zhorSenou perfuzi tkani a pacienti maji vétsi sklon k otokum.
Malnutrice spolu s imunosupresivni terapii predisponuiji tyto pacienty k ¢astéjSim infekcim.
Po perifernich nervovych blokadach existuje riziko prolongovaného senzorického bloku,

ackoli pro to nejsou presvédcivé dukazy. PIna senzoricka funkce se zpravidla obnovi do 24
hodin.

Pooperaéni péce

Pooperacéni péce =zavisi na typu operaéniho vykonu a tiZi onemocnéni. Vzhledem
k vysokému riziku pooperacniho respiracniho selhani muze byt vyzadovana pooperacni
umeéla plicni ventilace. Z tohoto divodu je tfeba vCas zvazit monitorované lizko na JIP
vy$siho typu.

U pacientd se srde¢nim postizenim je indikovana poopera¢ni monitorace EKG, eventualné
rozSifena monitorace hemodynamiky. Je tfeba udrZzovat euvolémii v celém peroperanim
obdobi, aby nedoslo k plicnimu edému nebo renalnimu postizeni.

Dale jsou pacienti pooperatné ohrozZeni rozvojem sklerodermalni renalni krize. Ta se
projevuje akutnim nastupem nebo progresivnim zhorSenim arterialni hypertenze (TK
>150/85 mmHg pfi dvou rlznych méfenich) a oligo- / anurii. To mGze progredovat do rozvoje
trombotické mikroangiopatie, trombocytopenie ¢i hemolytické anémie. Zvlastni riziko
pfedstavuji pacienti s difuzni formou sklerodermie trvajici méné nez 5 let, kdy v pfipadé
podezieni mizeme stanovit diagnézu méfenim hladin haptoglobinu a schistocytli v séru po
konzultaci s hematology.

Mobilizace pacientd muze byt slozita z divodu kontraktur, malnutrice nebo prodlouzené
senzorické blokady, tito pacienti budou vyZzadovat asistenci.
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Bandaze DKK nepouzivame z duvodu periferniho vaskularniho onemocnéni a rizika
ischemie.

V pooperacni analgezii je tfeba se vyhybat nesteroidnim antiflogistikiim, opioidy je tfeba
podavat obezfetné.

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

Stres, bolest, dehydratace, chlad &i inotropika mohou vyvolat excesivni vazospazmy, které
se projevuji prudkou bolesti, hypertenzi, tachykardii a periferni ischemii. LéEbou prvni volby
jsou blokatory vapnikovych kanalu, ale u¢inné mohou byt rovnéz iloprost ¢i sildenafil. Dobrou
ulevu od bolesti spolu s vazodilataénim u€inkem poskytne regionalni anestezie. Nékdy je
treba zvazit provedeni sympatektomie v postiZzené oblasti.

Anesteziologicky tym, ktery se stara o pacienty se systémovou sklerodermii, by mél dobfe
ovladat doporuceni pro management obtizného zajiSténi dychacich cest.

Ambulantni anestezie

Moznosti ambulantni anestezie musi vychazet z tize onemocnéni, typu operacniho zakroku
a mistnich doporuceni. VSeobecné je vhodna pouze pro pacienty s mirnym postizenim.

Porodnicka anestezie

Systémovéa sklerodermie obvykle neovliviiuje plodnost, ale zvySuje Cetnost potratd,
pred€asnych porodd i porodd mrtvého plodu. U 50 % zen mulze dojit ke zhorSeni
onemocnéni, pacientky s multiorganovym postizenim musi zvazit rizika vyplyvajici
Z pfipadného otéhotnéni.

Renalni sklerodermie se muze manifestovat jako preeklampsie, charakterizovana zvySenou
hladinou reninu v plasmé. Zde jsou Ié€bou volby ACE inhibitory.

Téhotné se systémovou sklerodermii by mély byt sledovany ve specializovanych centrech

s moznosti multidisciplinarni péce. Casna porodni epiduralni blokada je doporu¢ovana pro
vysoké riziko nepostupujiciho porodu s nutnosti akutniho cisafského fezu.
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