orphan Y

Doporuceni pro vedeni anestezie

u VACTERL asociace

Nazev nemoci: VACTERL asociace
ICD 10: Q87.2

Synonyma: VATERS asociace, VACTERLS asociace, VACTERL asociace (ORPHA887),
VATER asociace (ORPHA887), VATER syndrom, ORPHA887. Kazdé pismeno
mnemotechnické zkratky znamena jeden nebo vice typu malformaci. Jedna se spiSe
0 asociaci nez o syndrom, protoze neexistuji dikazy o tom, ze by malformace patogeneticky
navzajem souvisely. Vyskytuji se vSak spole¢né Castéji nez Ize nahodné ocekavat.

VACTERL asociace je definovana pfitomnosti nejméné 3 z nasledujicich vrozenych vad:
vertebralni vady, atrézie anu, srdecni vady, tracheo-ezofagealni pistél, renalni anomalie
a abnormality koncetin. Kromé téchto zakladnich anomalii v ramci této diagnézy mohou
pacienti mit také jiné vrozené anomalie.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedine¢ny

Mozna Spatna diagnoza

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



http://www.orpha.net/

Souhrn o nemoci

Pfesna incidence neni znama, ale fadové jde o0 1/10 000 - 1/40 000 zivé narozenych déti.

Puavodné byla popsana jako VATER asociace v roce 1973 Quanem a Smithem (akronym
pro Verterbral anomalies, Anal atresia, Tracheo—esophageal fistula with Oesphageal atresia,
Radial and Renal dysplasia — Cesky pfeklad viz. dale). V roce 1974 Temtamy a Miller
zahrnuli pod ,V* také defekt komorového septa a jednu pupeénikovou arterii. Ale v roce 1975
Kaufman, Nora a Nora zménili akronym na VACTERL (kde ,C“ znamenalo Cardiac
anomalies a ,L“ zahrnovalo spiSe Limb anomalies nez jen radialni).

VACTERL asociace je sporadické onemocnéni a pozitivni rodinna anamnéza vyZaduje
peclivou diferencialni diagnostiku vzhledem k jinym genetickym syndrom(m. Ackoli pfesna
pfi€¢ina neni znama, ma se za to, ze etiologie je multifaktorialni, se spoustéci z prostiedi,
vCetné teratogenu, které interaguji s geneticky vnimavym genomem. Mezi spoustéce se fadi
expozice plodu pohlavnim hormonlim, statinim, olovu, adriamycinu a dibenzepinu v prvnim
trimestru, rizikové jsou rovnéz déti narozené diabetickym matkam. Jen zfidka to vidavame
vice nez jednou v jedné rodiné.

Vzhledem k poc&tu nenahodné postizenych organll se ma za to, ze dochazi k ,defektu
vyvojového pole“ béhem blastogeneze (2. - 4. tyden téhotenstvi), kdy vznikaji abnormaini
struktury z embryonalniho mezodermu. Muzi se zdaji byt postiZeni vice nez Zeny a zfidka je
v jedné rodiné postizeno vice jedinc(.

VACTERL asociace je diagnéza ,per exclusionem®. Diagnéza se stanovi klinicky, pokud jsou
pfritomny 3 nebo vice vrozenych vad a neexistuji zadné klinické nebo laboratorni dukazy
o pfitomnosti jiné z mnoha podobnych a pfekryvajicich se diagndéz. Nejsou publikovana
Zadna validovana diagnosticka kritéria.

Prenatalni diagnostika je naro¢na, protoze k interpretaci provedenych skenl jsou potfebné
dovednosti i zkuSenosti a nékteré rysy asociace je obtizné detekovat pfed narozenim.

Celkova progndza zavisi na typu a zavaznosti pfitomnych anomalii. Snizena umrtnost
u veétSiny déti je dnes vysledkem v&asné detekce pomoci ultrazvuku ve druhém trimestru,
jakoz i v€asného chirurgického zakroku a rehabilitace.

Genetické poradenstvi je obtizné z duvodu nedostatku informaci. Déti s VACTERL asociaci
maji normaini vyvoj a normaini inteligenci.

V = Vertebralni a Vaskularni anomalie 70 % (60-80 %)

Malé hypoplastické / dysplastické / chybéjici / nadpoCetné obratle; hemivertebrae — tzv.
.,motyli“ obratle; klinové obratle; rozStépy obratli a fuze; kaudalni regrese; fixovana micha;
abnormality oblouku / rozStépové abnormality; anomalie Zeber; sakralni ageneze;
dysplastické sakralni obratle; skoliéza nebo kyfoskoliéza sekundarné ke kostovertebralnim
anomaliim; dislokace C5-6 a tézka stendza s impingementem michy, coz je vzacné,
a opozdéni vyvoje se znamkami myelopatie, coz je jeSté vzacné;jsi.

VE€asné komplikace - minimaini; pozdni komplikace - riziko vzniku skoliézy / bolesti zad.
Jedna pupecénikova tepna 20 % (Casto soucasti ,V* ve VACTERL). Prenatélni diagnostika

jediné pupecnikové tepny mulze byt prvnim pfiznakem diagnézy, ale neni specificka
pro asociaci VACTERL.
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A — Analni atrézie / neperforovany konecénik 55 % (az 90 %)

Zjisténa pfi narozeni a vyzaduijici chirurgicky zakrok v prvnich dnech zivota, nékdy je potfeba
nékolik operaci k uplné rekonstrukci stfeva a anu.

Postizeni rekta / anu souvisi s velkym rizikem genitalnich abnormalit, zejména u zenského
pohlavi s rizikem rekto-vaginalnich pistéli a urogenitalnich komplikaci.

C - Kardiovaskularni anomalie 75 % (40-80 %)

Nejcastéjsi defekty — defekt komoroveho septa (VSD) (22-30 %) +/- srde¢ni selhani/dilatace
levé komory, defekt sifioveho septa (ASD), Fallotova tetralogie (TOF)

Méné Casté vady — truncus arteriosus, transpozice velkych tepen, syndrom hypoplastického
levého srdce (sporadicky), patentni ductus arteriosus (PDA), koarktace aorty

T — Tracheo-ezofagealni pistél / E — Ezofagealni atrézie 32 %

15-33 % bude mit pfidruzené nekomplikované vrozené srde¢ni onemocnéni, napf. VSD,
nevyzadujici chirurgicky zakrok.

Atrézie jicnu se muze objevit jako izolovany defekt s incidenci kolem 8 %.

R — Renalni anomalie 50-80 %

Muze byt zavazna s neuplnou genezi jedné nebo obou ledvin nebo urologickymi problémy,
napf. tézky vezikouretralni reflux nebo obstrukce odtoku modi z ledvin; podkovovité ledviny,
cystické, aplastické, dysplastické nebo ektopické ledviny, hydronefréza; jednostranna
+/- bilateralni ageneze; pyelonefritida; nefrolitiaza.

Selhani ledvin se muze objevit na zacatku zivota a mize vyzadovat transplantaci ledvin.

Jiné renalni abnormality, které se mohou objevit, ale obvykle jsou povazovany
za non-VACTERL, zahrnuji hypospadii, infekty mocCovych cest; atrézii / strikturu uretry,
malformace mocovodu; abnormality pohlavnich organl, pistéle spojujici genito-renalni
systém a anorektalni trakt (az 25 %).

L — Defekty koncetin v¢. radialni anomalie az do 70 % (40-50 %)

Zahrnuji dysplasticky, chybgjici nebo hypoplasticky palec / palce, polydaktylie, syndaktylie a
radialni aplazie / dysplazie / hypoplazie; deformace radialnich paprskd; radioulnarni
synostéza; pes equinovarus; hypoplazie palce na noze / tibie; tibialni deformity dolni
koncetiny.

Bilateralni defekty kon&etin mivaji renalni / urologické problémy na obou stranach.
Jednostranné vady koncetin mivaji rendlni / urologické problémy na stejné strané.

Jiné — Rastové defekty; neprospivani.
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Typické vykony

Defekty v ramci VACTERL jsou feSeny postnatalné pfistupem ,jeden po druhém?®.

Reseni je rozdéleno do 2 fazi: 1) soustfedi se na chirurgickou korekci specifickych vrozenych
anomalii, neslucitelnych se zivotem, napf. tracheoezofagealni pistél, urcité typy zavaznych
srde€nich malformaci a neperforovany anus / atrézie anu v bezprostfednim postnatalnim /
novorozeneckém obdobi, nasledované 2) dlouhodobym I|ékafskym oSetfenim nasledk
vrozenych malformaci, napf. anomalii ledvin a obratlu.

| kdyz je optimalni chirurgicka korekce provadéna v raném véku, néktefi pacienti budou i
nadale po cely zivot ovlivihovani svymi vrozenymi vadami.

V — Spinalni chirurgie pro vertebralni anomalie a skoli6zu (zakladni kostovertebralni
anomalie jsou bézné). Vertikalni rozsifiteIné protetické zebro Titaniuim (VEPTR) pro |é¢bu
syndromu hrudni nedostateCnosti (TIS). Profylaktické ,detetherovani“ (pozn. pfekladatele =
uvolnéni fixace) michy, aby se zabranilo nevratnym deficitim (u filum terminale lipoma +/-
nizko polozena micha) nebo se alespon zastavil vyvoj deformit (i kdyz se bézné nenabizi,
pokud ma pacient analni atrézii s fixovanou michou). Laminektomie pro bolesti zad nebo
skoliézu. Midni stimulator. Okcipitalni stabilizace. Cervikalni laminektomie a posteriorni
resekce nasledovana stabilizaci / fuzi / trakci (pro vrozenou dislokaci C5-6).

A — Atrézie anu nebo neperforovany anus — operace v prvnich nékolika dnech zivota. Nékdy
je potfeba nékolik operaci pro uplnou rekonstrukci stfeva a anu. Neperforovany anus — bud
Uplna korekce bezprostiedné po porodu, nebo tvorba kolostomie nasledovana
reanastomoézou a ,pull-through® anorektalni plastikou s vytvofenim neoanu. Atresie —
operace bez kolostomie v kojeneckém véku.

C — Defekt komorového septa, defekt sifiového septa, Fallotova tetralogie, transpozice
velkych tepen, korekce truncus arteriosus. RGzna zavaznost — od anatomickych abnormailit,
které nevyzaduji chirurgicky zakrok, az po nutnost nékolikastupnového naroéného
chirurgického zakroku.

TE — Tracheo-ezofagealni pistéle (TEF) / atrézie jicnu se obvykle operuje v prvnich dnech
Zivota s primarni anastomoézou (extrapleuralni pfistup / torakoskopie / torakotomie), pokud to
jiné faktory neznemoziuji (dlouhd mezera mezi slepymi konci, Spatny celkovy stav, dalsi
zavazné abnormality), v takovych pfipadech se provadi vicestupfiova operace s vysitim
primarni stomie (cervikalni ezofagostomie, abdominalni ezofagostomie, ligace distalniho
jicnu s gastrostomii a podavani jejunostomie). Korekce TEF témér vzdy pfedchazi operaci
vrozené srde¢ni vady, pokud jsou pfitomny obé.

Stendza jicnu — balénkova dilatace jicnu

Trachealni sten6za — posunova tracheoplastika

Laryngo-tracheo-ezofagealni rozstép — konzervativni Ié¢ba pro typ 0 a 1; primarni uzavér
pomoci endoskopie nebo externi chirurgie u typu 2-4 (a pokud konzervativni 1éCba selze
utypuOal)

GERD - Nissenova fundoplikace

Operace branicni kyly

Tracheomalacie — torakoskopicka aortopexie
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R — Chirurgicky zakrok se provadi hlavné proto, aby se zabranilo poskozeni ledvin
a urologickych probléma, véetné perzistujici kloaky — dilatace stenotické bulbarni uretry

Genitourinarni abnormality — nékolikastupfiova rekonstrukéni chirurgie; primarni plastiky
(rektovaginalni pistél, hypospadie)

L — Plasticka chirurgie pro polydaktylii, syndaktylii, radializaci zapésti, ale predevSim

policizace pro zavazné stupné hypoplazie palce. Bilateralni trochantericka operace —
dysplazie ky&elniho kloubu sekundarné ke skolidze.

Typ anestezie

Pro déti s VACTERL asociaci je nutna celkova anestézie kvuli slozitosti provadéného
chirurgického zakroku. Nejsou zadné zpravy o kontraindikacich TIVA ani inhalaéni anestezie
vCetné oxidu dusného.

Nejsou rovnéz zadné zpravy o kontraindikaci regionalnich blokad u pacientt s VACTERL.

Pfi provadéni kaudalnich nebo neuroaxialnich blokad u pacientd s VACTERL je tfeba
postupovat opatrné, nebo dokonce se jim vyhnout, zejména pokud pacienti maiji
neperforovany anus, urogenitalni abnormality nebo sakralni sinus, protoze ¢asto maji rovnéz
okultni spinalni dysrafismy, napf. syndrom fixované michy, meningokélu nebo
lipomyelomeningokélu. PFi planovani neuroaxialni techniky je tfeba provést ultrazvukové
vySetfeni patefe. Obtizné provedeni a selhani neuroaxialni blokady ma vySSi vyskyt
u pacientd s abnormalitami patefe oproti pacientim bez nich. U pfitomné spinalni patologie
napomaha pouziti ultrazvuku k pfesné navigaci jehly pro neuroaxialni techniky.

U torakoskopickych zakrok( byva nutné upravit ventilacni rezim za ucelem normalizace
hyperkapnie v disledku insuflace CO;, druhou variantou je tolerance permisivni hyperkapnie.
Rovnéz je tfeba opakované provadét desuflaci hrudni dutiny k udrzeni dostate¢né
oxygenace. Neéktefi pacienti s vrozenym srdeCnimi vadami nemusi tolerovat fyziologické
zmény, které doprovazeji insuflaci u torakoskopickych nebo laparoskopickych vykonu.

Nezbytna dopliikova predoperaéni vysetreni (vedle standardni péce)

Z davodu vice systému postizenych touto diagnézou, je potfeba provést kromé standardniho
uréeni vysKky a vahy pacienta i dalSi vySetfeni, aby se vylouc€ila nebo ur€ila zavaznost stavu.

Vertebralni anomalie — RTG, ultrazvuk (USG) a/ nebo CT / MRI patefe

Analni atrézie — fyzikalni vySetfeni, USG bficha +/- dal$i testovani pro urogenitalni anomalie
(uretrocystografie, uretroskopie, vysetfeni gastrointestinalniho traktu za pomoci barya,
perinealni USG, RTG bficha)

Srde¢ni malformace — EKG (arytmie), echokardiogram +/- srde¢ni CT / MRI / angiogram
(kromé& srde¢nich nebo cévnich abnormalit; vyhodnoceni struktury a funkce srdce).
Konzultace pediatrické kardiologie. RTG hrudniku (kardiomegalie)

Tracheo-ezofagealni pistél — Fyzikalni vySetfeni (kontrastni vySetfeni jsou zfidka

vyZadovany); RTG hrudniku ve dvou projekcich (pfedozadni a lateralni); CT / MRI (tracheo-
ezofagealni rozstép) + RTG hrudniku (aspirace) a endoskopie; USG bficha (brani¢ni kyla)
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Renalni anomalie — USG ledvin +/- mikEni cystouretrografie; Multislice CT urografie;
abdominalni CT; Mo¢ — mikroskopie, biochemie, mikrobiologie

Anomalie konéetin — Fyzikalni vySetfeni, RTG (kosterni vysetfeni - koncetiny, boky, zebra);
angiografie (hypoplazie radialni tepny)

Krevni odbéry — krevni obraz, hemoglobin, hematokrit, elektrolyty, ledvinni funkce, jaterni
funkce, kostni profil, vitamin D, glukéza, krevni skupina, kfizova zkouska; koagulace;
chromozomalni analyza;

Po dialyze — urea v krvi, elektrolyty, hmotnost; (pacienti s abnormalitami srdce a ledvin
mohou byt vice ohrozeni hemolyticko-uremickym syndromem)

Plicni vySetieni — hrudni RTG +/- spirometrické vySetieni

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Dychaci cesty mohou byt anatomicky naro¢né u pacientd s VACTERL sekundarné k jejich
kraniofacialné-vertebralnim deformitam. Pfi anestezii téchto pacientd by mély byt na
operacnim sale k dispozici pomucky pro obtizné zajisténi dychacich cest.

Déti s VACTERL mohou mit dalSi souvisejici abnormality, napf. rozstép rtu a patra,
hemifacialni mikrosomii (hypoplasticka dolni Celist +/- krk) a mohou byt uspavané pro rizné
typy chirurgickych zakroku. Je tfeba pocitat s obtiznym zajis§ténim dychacich cest.

U pacientu s cervikalni nestabilitou mize byt zapotfebi dalsi vybaveni.
Extubaci pacientt s obtiznymi dychacimi cestami je tfeba provést se znaénou opatrnosti.

V zavislosti na provedeném chirurgickém zakroku budou nékteré z téchto déti i po nékolik
dni potfebovat pooperaéni umélou plicni ventilaci (UPV), zatimco jiné pfipady mohou byt
povazovany za bezpelné pro extubaci na operacnim sale. Anamnéza zvySeného rizika
aspirace, napf. u rozstépu rtu / patra, tracheo-ezofagealni pistéle, maze znemoznit brzkou
extubaci.

Existuji zpravy o obtizné intubaci a poSkozeni trachey u pacientl s atrezii jicnu. U pacient(
s TEF mohou byt umisténi endotrachealni kanyly (ETK) a nasledna UPV obzvlasté narocné.
Muze to byt sekundarné vzhledem k blizkosti pistéle ke karingé, zpusobujici zaludecni
insuflaci a aspiraci zalude€niho obsahu z pistéle, anebo u prematurity, ktera ma u pacientd
s TEF incidenci 30 %. Pro spravné umisténi ETK je potfeba zamérné zaintubovat do jednoho
z hlavnich bronchd a nasledné povytahnout ETK tésné nad karinu. ETK umisténa tésné
nad karinou a zaroven pod pistél zabranuje Zaludecni insuflaci a nedostateéné ventilaci.
Tento postup nemusi byt mozny u velmi velkych nebo perikarinalnich pistéli. Pfed intubaci
se Casto provadi rigidni bronchoskopie, ktera definuje anatomické podminky, velikost
a umisténi pistéle.

U izolované trachealni stendzy / atrézie, ktera znemoznuje intubaci, je potfeba provést
urgentni tracheostomii. Pokud je pfitomna pouze stenéza hrtanu, méla by se misto velikosti
adekvatni véku pouzit spiSe mensi ETK. Pfi zavadéni ETK je potfeba byt zvlasté opatrny
u nedavno operovaného rozstépu hrtanu, protoze pfi manipulaci mize dojit k poskozeni
rekonstrukce.
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Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Vzhledem k tomu, ze u kojencu s VACTERL budou provedeny velké operace, napf. srdec¢ni,
TEF, operace atresie jicnu, operace patefe, gastrointestinalni a brani¢ni kyla atd. - je nutné
objednat a deponovat krevni produkty pfed zahajenim procedury.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Pacienti mohou mit problémy s koagulaci sekundarné po chronickém renalnim selhani a pfi
dialyze. Mohou také mit vysSi riziko vzniku uremicko-hemolytické anémie.

Jinak nejsou zadné zpravy o problémech s koagulaci u pacientll s VACTERL.

Rovnéz Zadné zvlastni zpravy o specialnim antikoagulaénim rezimu.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Nejsou hlaseny.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Neni hlasena.

Anesteziologicky postup

Vyhnéte se sukcinylcholinu u pacientd s chronickym selhanim ledvin v dusledku
hyperkalemickych arytmii a zastavy. Ke sniZeni hladiny drasliku pfed operaci je tfeba pouzit
dialyzu.

Nejsou Zadné zpravy o kontraindikaci intravendznich nebo inhalaénich anestetik.
Intravendzni pristup maze byt naro€ny u pacientd s abnormalitami koncetin.

U pacientd s TEF, ktefi pfichazeji k rekonstrukci, je rigidni bronchoskopie uzite¢na
pfi umistovani ETK. Anestezie se spontanni ventilaci oproti ventilaci pretlakem muize
zabranit zaludeéni insuflaci pistéli a naslednému pneumoperitoneu.

Pacienti s atrézii jicnu, u kterych byla provedena rekonstrukce jicnu kouskem tlustého stieva,
jsou vystaveni riziku aspirace vCetné tiché aspirace (az 50 %), protoZe neni pfitomen zadny
distalni jicnovy svéra¢ (LOS) a motilita je niz8i. Zvazte antacida +/- prokinetika a peroralné
nic nepodavejte po dobu 12 hodin pfed operaci. Rychly uvod do anestezie (RSI) s adekvatni
preoxygenaci a s elevaci lizka pfi indukci anestezie je na misté. Pouzijte Cirou masku, aby
bylo mozné vizualizovat regurgitaci a méjte k dispozici sani s velkym lumen.
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Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Dulezity je teplotni management (pouzivat zafizeni pro ohfivani vzduchu), aby se zabranilo
poklesu teploty jadra kojence / novorozence (zejména téch s nizkou porodni hmotnosti).

Arterialni a centralni venoézni katetry (CVK) se obvykle zavadéji u pacientd s dlouhymi
operacemi, operacemi predpokladajicimi hemodynamickou nestabilitu nebo velké ztraty
tekutin, napf. srdeCni a TEF / operace atrézie jicnu. Kanylace radialni arterie muze byt
obtizna nebo nemozna, pokud jsou pfitomny radialni anomalie nebo abnormality horni
koncetiny.

NIRS (Near InfraRed Spectroscopy) lIze pouzit ke Kkardiologické a torakoskopické

rekonstrukci TEF / operace atresie jicnu k zajiSténi adekvatni oxygenace mozkovych tkani
(o ucinnosti postupu neexistuji zadné relevantni zpravy).

Mozné komplikace

Pacienti s TEF / atrezii jicnu maji kvali tracheomalacii a hyperreaktivnim dychacim cestam
sklon k respiraénim infekcim (atelektaza a pneumonie). Tito pacienti potfebuji
pfed a po operaci aktivni respiracni péci s fyzioterapii a antibiotiky.

Pooperacné se mohou objevit akutni zivot ohrozujici pfihody (10-20 %) u pacientl s atrezii
jicnu, vcetné gastroezofagealniho refluxu (GER) a tracheomalacie. V jedné studii se GER
vyskytl u 52 % pacientd.

Nezrali novorozenci (<1 500 g) maji pfidruzené zavazné srdecni vady a maji zvySenou
umrtnost po rekonstrukci TEF / atrezie jicnu.

U pacientd s rozStépem hrtanu se mulze objevit chronicky kaSel, aspirace, opakujici se
pneumonie a dychaci potize.

Pooperacni péce

Pooperacni monitorovani zavisi na typu provedené operace a predoperacnim zdravotnim
stavu.

Velké operace, tj. rekonstrukce TEF / atrezie jicnu, rozsté€p hrtanu, srde¢ni chirurgie, budou
vyzadovat pooperacni pfijem na jednotku intenzivni péCe pro pokradujici ventilaci +/-
paralyzu, hemodynamické monitorovani a adekvatni management tekutin, peclivé sledovani
vyvoje moznych komplikaci v dusledku operace, krmeni v&etné totalni parenteralni vyzivy,
antibiotickou terapii a analgezii.
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Akutni komplikace spojené s nemoci a jeji vliv na pribéh a zotaveni z anestezie

zpusobené nemoci poskytujici nastroj k rozliseni mezi vedlejsim G¢inkem anesteziologického
postupu a projevem samotné nemoci

Trachealni ageneze / stendza s tracheo-ezofagealni pistéli mohou byt spojeny s asociaci

VACTERL. Respiracni insuficienci u novorozence Ize prekonat intubaci jicnu nebo
emergentni tracheotomii a pfetlakovou ventilaci. Uspéch v8ak neni vzdy mozny.

Ambulantni anestezie

Neni hlasena.

Porodnicka anestezie

Fyziologie téhotenstvi muze ovlivnit, a dokonce zhorsit jiz existujici abnormality u t&€hotnych
s VACTERL, zejména co se ty€e srde¢ni funkce, stavu patefe a dychacich cest.

Celkova, neuroaxialni (epiduralni +/- subarachnoidalni) nebo kombinovana anestezie je
mozna po individualnim zhodnoceni stavu dané pacientky. Je tfeba provést uplné
a vSestranné vysetfeni, aby bylo mozné zvolit optimalni anesteziologickou techniku.

Méjte na paméti, Ze rodicky mohou mit obtizné zajistitelné dychaci cesty a / nebo respiraéni
nedostatecnost (restriktivni plicni onemocnéni) kvuli velkym torakocervikalnim abnormalitam
patefe. Zavaznost restriktivniho plicniho onemocnéni mize negativné ovlivnit ventilaci +/-
oxygenaci béhem neuroaxialni nebo celkové anestezie. Zhodnoceni dychacich cest je
dalezité, v€etné skére Mallampati. RTG hrudniku a spirometrie pomohou dale definovat
rozsah abnormalit patefe a jakékoli abnormality plic, napf. kolaps, miru expanze plic,
respiraCni rezervy atd. Sledovani dychani béhem téhotenstvi je dilezité. Flexibilni awake
fibrooptickd intubace je na misté, pokud je pfima laryngoskopie povazovana
za nebezpecnou.

Pfed provedenim regionalni techniky je tfeba dohledat MRI snimky patefe a identifikovat,
kde konéi micha a také definovat malformace patefe, napf. segmentace v bederni oblasti.
Kvli fixované bederni skolioze mize byt obtizné najit lumbalni orientacni body pro umisténi
jehly. USG lIze v tomto pfipadé pouzit jako vhodny doplnék (a muze snizit vyskyt duraini
punkce). Neuroaxialni anestezie mize byt pouzita jak pro peri-, tak pro postoperacni
analgezii, ackoli nedostatena blokada je znamou komplikaci (v jednotlivych dermatomech).

ECHO srdce je nutné k vylouceni jakékoliv abnormalni srdeéni morfologie. Kardiologické
sledovani je dllezité.
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