orphan Y

Doporuceni pro vedeni anestezie
u Xeroderma pigmentosum

Nazev nemoci: Xeroderma pigmentosum (XP)

ICD 10: Q82.1

Synonyma: Kaposiho choroba, ichty6za, jednotlivci trpici touto chorobou jsou €asto
oznacovani jako déti noci nebo mésicni lidé

Souhrn o0 nemoci:

Xeroderma pigmentosum (XP) je vzacna autosomalné recesivné dédi¢na choroba
zpusobena defektem v nukleotidech opravnych genll, coz ma za nasledek neschopnost
opravit DNA poskozenou ultrafialovym (UV) zafenim. Proto lidé trpici touto chorobou
vykazuji extrémni citlivost na slune¢ni paprsky a UV zafeni, coZ se projevuje koznimi lézemi
pfevazné na oblastech exponovanych slunci, jako je hlava, obli¢ej a krk. Postihuje 1 z 2,5
milionu, postizeni maji 1000nasobné vyssi riziko vzniku rakoviny v oblastech vystavenych
slunci, dokonce i vyskyt vnitfnich malignit je 10-20krat vys$Si nez u normalnich jedinca.
Onemocnéni mulze byt také spojeno s progresivni neurologickou degeneraci. VétSina
pacientl potfebuje vice operaci k odstranéni koznich a ocnich lézi a malignit. Hlavni
anesteziologické obavy zahrnuji obtiznou intravendzni kanylaci, obtizné zajiSténi dychacich
cest (ventilace obliejovou maskou a intubace), genotoxicitu a progresivni neurologické
zhorSeni pacientll pfi pouziti inhalacnich anestetik, zvySena citlivost na opioidy,
benzodiazepiny a myorelaxancia a obtizna extubace v dusledku poklesu epiglottis.

Medicina se stale vyviji
MoZna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineény

Mozna Spatna diagnéza

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



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Pacienti s XP podstupuji excizi spinocelularnino karcinomu, bazocelularniho karcinomu
v oblastech vystavenych UV zafeni (obli¢ej, hlava, krk) zaroven s koznimi §tépy a koznimi
laloky.

Také podstupuji enukleaci o€niho bulbu, korekce ektropii, odstranéni o¢nich nadoru a
operace katarakty.

Typ anestezie

Léze jsou obvykle pfitomny na hlavé, obliCeji a horni Casti téla, takze vétSina pacientd
vyzaduje celkovou anestezii.

Inhala¢ni anestetika by se neméla pouzivat, protoze se ukazalo, Ze usnadiuji progresi
choroby. Halotan ma genotoxické ucinky a isofluran a sevofluran jsou spojené se zhorSenim
neurologickych pfiznaku. Preferovanou anesteziologickou technikou by méla byt totalni
intravendzni anestezie.

Pacienti jsou citlivi na benzodiazepiny a opioidy. Je lepSi se vyhnout premedikaci
benzodiazepiny, a pokud je podani nutné, mély by byt podavany monitorovanym pacientiim.

Pacienti jsou citlivéjSi na svalova relaxancia. Pokud je to mozné, je vhodné se UpIné vyhnout
pouziti svalovych relaxancii, pokud to mozZné neni, pak pouzit mensi davku kratkodobé
pusobiciho relaxancia, doporucuje se striktni monitorovani hloubky svalové relaxace.

Pokud to misto chirurgického zakroku umoziuje, méla by byt upfednostriovana regionalni
anestezie pfed celkovou anestezii.

Nezbytna doplikova predoperacni vysetieni (vedle standardni péce)

Lze provést geneticky screening pro zjisténi typu XP (celkem 7 typl, XPA az XPG) a také
rozpoznani neurodegenerativniho typu (vSechny kromé& XPC a XPE).

Neurologické vysetfeni a CT/MR mozku u pacientll s neurologickymi pfiznaky pro vylouceni
jakékoliv jiné pficiny nez XP.

VySetieni percepcni nedoslychavosti u pacientl se ztratou sluchu.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

U pacientl trpicich touto nemoci jsou hlasené pripady obtizného zajisténi dychacich cest.
Vicecetné Iéze na obliCeji a znetvoreni obliCeje muze zplsobit obtiznou ventilaci obli¢ejovou
maskou, mély by byt pfipravené rizné velikosti a typy obli¢ejovych masek.

Také jsou popisované pfipady obtizné intubace vyzadujici pouziti zavadéCe nebo buZie.
Béhem zajiStovani dychacich cest by mél byt pfipraveny pomiicky na obtizné zajisténi
dychacich cest. Fibroopticka intubace pfi védomi muze byt volbou u pacientl s oekavanym
obtiznym zajisténim dychacich cest.
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V pfipadé ulceréznich |ézi doporuCujeme pfilozit kousek gazy namoc&eny v parafinu jako
prevenci krvaceni a odlupovani kize pfi pfimém tlaku masky.

Také doporucujeme bdélou extubaci u pacientl s epiglotickou dehiscenci, u které se uvadi
Ze zpusobuje pooperacni stridor.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatt

Nebyla nalezena Zadna doporuceni.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Nebyla nalezena zadna doporuceni.

Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Nemoc progreduje, kdyz je kiize vystavena UV zafeni. Pacient by tedy mél na operaénim
sale nosit ochranné obleCeni a vyuzivat UV ochranné folie a opalovaci krémy s vysokym
ochrannym faktorem (SPF).

Je doporuceno zakryt vSechny ¢&asti téla pfikryvkami, neZz se zapnou operacni svétla a
ponechat zakryté béhem celého operaéniho vykonu. Mélo by se co nejvice vyhybat
halogenovym svétlim.

Kosti u téchto pacientd mohou byt kifehké v dlisledku vyhybani se sluneénimu zareni, které
vede k nedostatku vitaminu D, proto je nutné fadné vypodlozZeni tlakovych bodl a Setrné
zachazeni béhem transportu pacienta.

U pacientu, ktefi maji spojivkové a rohovkové léze, musi byt zajisténo pouziti oénich masti a
fadné uzavieni oci.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Pacienti mohou uzivat chemoterapeutika jako je 5-fluorouracil (5-FU), ktery zpusobuje
myelosupresi. U téchto pacientd by se nemél pouzivat oxid dusny.

Pacienti s XP mohou byt na terapii kortikosteroidy, doporuCuje se suplementace
kortikosteroid(i béhem operace a v pooperaénim obdobi.

Anesteziologicky postup

V dasledku mnohocCetnych Iézi na kdzi mize byt obtizna intravendzni kanylace a fixace.

Pro celkovou anestezii je preferovana totalni intravenézni anestezie (TIVA). U halotanu,
izofluranu a sevofluranu byl prokazan genotoxicky uc€inek a také zhorSuji neurologicky stav.
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Témto latkam je vhodné se vyhnout. Propofol, ketamin nebo dexmedetomidin s kratce
pusobicimi opioidy jsou vhodnymi anestetiky pro TIVA.

U pacientt uzivajicich 5-fluorouracil by se nemél pouzivat oxid dusny, protoze obé tyto latky
zpusobuji myelosupresi.

Jelikoz jsou tito pacienti citlivi na paralyzujici Ucinky svalovych relaxancii v dasledku
neuronalni dysfunkce a svalové atrofie, mélo by se uUplné vyhnout pouziti svalovych
relaxancii nebo pouzit kratkodobé plsobici myorelaxancia, pficemz se doporucuje striktni
monitorovani hloubky svalové relaxace. Intubace bez pouziti svalovych relaxancii muze byt
usnadnéna pouzitim dalSich doplfujicich anestetik jako je dexmedetomidin.

Kromé toho dexmedetomidin také snizuje indukéni a udrzovaci davku propofolu, oslabuje
reflexy dychacich cest béhem intubace a extubace, snizuje spotfebu opioidl a také pomaha
zlepsit zotaveni. Ketamin také muze byt dobrym doplnkem TIVA.

Tito pacienti jsou velice citlivi na opioidy. Kratkodobé pUlsobici opioidy, jako je fentanyl,
mohou byt b&éhem operacniho vykonu pouzity. Pouziti multimodalni analgezie s ketaminem,
paracetamolem, ketorolakem, dexmedetomidinem a infiltrace lokalnimi anestetiky sniZuje
spotfebu opioidd. Soucasné pouziti benzodiazepinl a opioidd vede k apnoe a desaturaci,
coz znaci, Ze tito pacienti jsou na tuto kombinaci velice citlivi.

Pouzivani oCnich masti béhem operace zabranuje vysychani rohovky a tim i vzniku
rohovkovych ulceraci.

Neni Zadna kontraindikace regionalni anestezie, pokud ji umozni misto chirurgického
zakroku a souhlas pacienta.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Standardni ASA | a ASA |l monitoring je pozadovan u vSech pacientll, zahrnuje monitoraci
teploty, srde¢ni frekvence, EKG, krevniho tlaku, saturace krve kyslikem a obsahu CO: na
konci vydechu.

Pokud jsou pouzita svalova relaxancia, doporucuje se pouzit stimulator periferniho nervu
k posouzeni neuromuskularni blokady.

Monitorovani bispektralniho indexu (BIS) je vyhodné pro zajisténi adekvatni hloubky
anestezie.

Mozné komplikace

Progrese choroby a zhorSeni neurologickych pfiznaku bezprostfedné po operaci nebo
v pozdnim pooperaénim obdobi se vyskytuje u pacientd zejména pfi pouziti inhalacnich
anestetik jako halotan, isofluran a sevofluran.

Opozdéné zotaveni, agitace, abnormalni pohyby a zmateni jsou okamzitymi projevy pouziti

inhalaénich anestetik, zatimco poruchy paméti, chybné rozpoznavani a reverzibilni pokles
kognitivnich funkci jsou pozdnimi komplikacemi po pouziti inhalaénich anestetik.
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Pooperaéni péce

Vyvarovat se vystaveni kGize UV zareni.

Monitorovat bezproblémové zotaveni, protoze Ucinek €kl je u téchto pacientl vyraznéjsi.

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

Nebyla nalezena zadna doporuceni.

Ambulantni anestezie

Nebyla nalezena Zzadna doporuceni.

Porodnicka anestezie

Nebyla nalezena Zadna doporuceni.
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