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Doporučení pro vedení anestezie u  

Syndromu aktivovaných makrofágů 

Název nemoci: syndrom aktivovaných makrofágů 

 
ICD 10:  D76.2 
 
Synonyma: hemofagocytující lymfohistiocytóza, reaktivní hemofagocytární syndrom, 
hemofagocytární syndrom 
 
Souhrn o nemoci: syndrom aktivovaných makrofágů (macrophage activation syndrome, 
MAS) je život ohrožující komplikace revmatických onemocnění, která se z neznámých 
důvodů objevuje častěji u pacientů trpících systémovou juvenilní idiopatickou artritidou (SJIA) 
a u pacientů se Stillovou chorobou dospělých. Syndrom aktivovaných makrofágů je 
charakterizován pancytopenií, jaterní insuficiencí, koagulopatií a neurologickými symptomy. 
Má se za to, že onemocnění je způsobeno aktivací a nekontrolovanou proliferací T-lymfocytů 
a dobře diferencovaných makrofágů, což vede k masivní hemofagocytóze a nadměrné 
produkci cytokinů. 
 
Incidence syndromu aktivovaných makrofágů není známa, protože onemocnění má široké 
spektrum klinických projevů a mnoho případů může zůstat nerozpoznáno.  

 

 

 

Medicína se stále vyvíjí 

Možná nové znalosti 

Každý pacient je jedinečný 

Možná špatná diagnóza 

 
  

Více informací o nemoci, referenčním centrům a organizační informace naleznete 
na webu Orphanet: www.orpha.net 
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Souhrn o nemoci 

Výzkumy u hemofagocytující lymfohistiocytózy (HLH), která se klinicky podobá MAS, 
ukazují na možnou patogenní úlohu vadné funkce perforinu, což je protein účastnící se 
cytolytických procesů a kontroly proliferace lymfocytů. 

 

Primární MAS je nejtypičtějším projevem vzácných autozomálně recesivně dědičných 
onemocnění, u kterých se vyskytuje několik genetických poruch zahrnujících 
granulocytární cytotoxicitu, likvidaci infikovaných buněk a ukončení imunitní odpovědi. 
Výzkumy ukazují, že 20-40 % případů primární formy MAS je způsobeno mutacemi v genu 
pro perforin (PRF-1,10q21). 

 

Sekundární nebo získané formy MAS se mohou rozvinout kdykoliv v průběhu libovolného 
běžného onemocnění a někdy mohou představovat jeho jediné příznaky. U získaných 
forem MAS nebyl identifikován žádný související imunodeficit. Získané formy MAS se 
vyskytují nejčastěji u dětí se systémovou juvenilní idiopatickou artritidou: někteří autoři 
udávají souvislost v 5-10 % případů a u této podskupiny pacientů s juvenilní idiopatickou 
artritidou se předpokládá výrazný podíl MAS na mortalitě. 

 

Primární i sekundární formy MAS mohou být vyvolány virovými, bakteriálními, mykotickými 
a parazitárními infekcemi, ale i podáním některých léků. 

 

Klinické projevy MAS jsou velmi dobře popsány, ale časné stanovení diagnózy může být 
obtížné. Stanovení sérové hladiny feritinu může pomoci v diagnostice a může představovat 
užitečný indikátor aktivity onemocnění, odpovědi na léčbu a prognózy. Zjištění, že MAS 
patří do skupiny sekundárních nebo reaktivních hemofagocytárních syndromů vedlo k 
návrhu přejmenovat jej podle aktuální klasifikace histiocytárních chorob. 

 

Největším problémem při léčbě pacientů s HLH je časné stanovení diagnózy. Rovněž je 
velmi důležité pátrat po souvisejících spouštěčích HLH a léčit je, stejně tak nasadit cílenou 
antimikrobiální léčbu. 

 

Přestože je HLH onemocněním s nadměrnou aktivací imunitního systému, nadále není 
známa ideální imunosupresivní/protizánětlivá léčba. U HLH je sice prokázána částečná 
účinnost kortikosteroidů a jasná účinnost podávání etoposidu a specifického séra proti T-
buňkám (ATG nebo alemtuzumab), nicméně léčba HLH zůstává velmi obtížná. Obecně 
platí doporučení podávat HCT v případech zdokumentované familiární formy HLH, recidivy 
nebo progrese onemocnění i přes intenzivní léčbu a při postižení CNS. 
 

 
Typické výkony 

Aspirace kostní dřeně, zavedení dlouhodobých centrálních venózních vstupů, zavedení 
hrudní drenáže, zavedení abdominální drenáže, biopsie jater. 

 

U těchto pacientů může být nutné provedení i jiných chirurgických zákroků bez souvislosti 
se základním onemocněním nebo stanovením diagnózy. 

 

Typ anestezie 

Neexistuje žádné specifické doporučení pro podávání celkové nebo regionální anestezie, 
nicméně syndrom aktivovaných makrofágů se často objevuje při velmi nízké hladině 
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trombocytů a při snížené srážlivosti krve vlivem selhání jater. Pro zajištění bezpečného 
podání anestezie je proto nutné se vyhnout regionální anestezii. 

 

Mezi hlavní obavy u pacientů s MAS patří riziko perioperační aktivace a s tím související 
snaha o vyhnutí se spouštěcím faktorům. Možný podíl anestetik jako spouštěcích faktorů 
MAS nebyl zatím publikován. 

 

U systémové juvenilní idiopatické artritidy MAS představuje život ohrožující komplikaci a 
výraznou měrou se podílí na morbiditě a mortalitě (8–22 %). Aktivuje se virovými 
infekcemi, podáváním nesteroidních protizánětlivých léčiv (NSAID) a některých léčiv 
ovlivňujících průběh základního onemocnění (např. soli zlata, sulfasalazin a penicilamin) a 
vnějším stresem, jako je např. vystavení chladu. 

 

Je třeba se vyhnout použití anestetik způsobujících uvolnění histaminu, jako je např. 
morfin a atrakurium. 

 
V perioperačním období je nutné se vyhnout působení některých spouštěcích faktorů, které 
by mohly vést k aktivaci MAS (např. použití NSAID, léčiv uvolňujících histamin, vliv chladu). 
Elektivní zákroky je nutné plánovat do období remise onemocnění. 

 

Nezbytná doplňková předoperační vyšetření (vedle standardní péče) 

Vyšetření funkce srdce, např. EKG a ECHO srdce. 
 

Laboratorní vyšetření krve, rozšířené metabolické nebo koagulační vyšetření, hladina 
laktátu, vyšetření funkce ledvin. 

 
Hladina BNP je užitečným markerem srdečního selhání. 

 

Rentgen hrudníku, ultrazvuk plic, vyšetření krevních plynů se zaměřením na přítomnost 
atelektáz, pleurální výpotek a poměr PaO2/FiO2. 

 

Vyšetření specialistou za účelem dokumentace již přítomných deficitů, např. 
neurologických, pro forenzní účely. 
 

Zvláštní příprava na zajištění dýchacích cest 

Při zajištění dýchacích cest nejsou uváděny žádné specifické problémy. 

 

Zvláštní příprava před podáním krevních derivátů 

Zkontrolujte si dostupnost čerstvé zmražené plazmy, trombokoncentrátů a erytrocytárních 
koncentrátů. Může být nutné podání kyseliny tranexamové a koncentrátů koagulačních 
faktorů. 

 

Zvláštní příprava před zahájením antikoagulace 

Neexistují žádné důkazy o nutnosti použití specifické formy antikoagulace. Nicméně 
omezení hybnosti u těžkých forem onemocnění může představovat zvýšené riziko 
pooperační trombózy. 
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Zvláštní opatření při polohování, transportu a mobilizaci pacienta 

Nejsou uváděny ve smyslu hemodynamické nestability. 

 

Interakce chronické medikace a anesteziologických agens 

Nejsou uváděny. 

 

Anesteziologický postup 

V případě srdečního selhání a/nebo perikardiálního výpotku se vyhněte použití oxidu 
dusného s ohledem na jeho kardiodepresivní účinky. 

 

Obvykle je nutné podání inotropní podpory. 
 

Opioidy, propofol a lokální anestetika lze používat bez jakýchkoli komplikací. Pacienti mohou 
vyžadovat nižší dávky propofolu a opioidů. 

 

U léčiv závislých na Hoffmanově reakci, jako je remifentanil a cisatrakurium, se předpokládá 
snadnější metabolismus a eliminace. 

 

Pro prevenci rozvoje atelektáz se doporučuje řízená ventilace nebo neinvazivní ventilace. 
 
 

Zvláštní či doplňující monitorace 

Sledujte tělesnou teplotu a vyhněte se hypertermii a zvýšeným nárokům na kyslík. 
 

Vzhledem k tomu, že MAS představuje život ohrožující stav, doporučujeme provést 
kanylaci arterie pro invazivní měření krevního tlaku a dále zavedení centrálního žilního 
katétru. V případě rozvoje srdečního selhání je velmi užitečné provedení 
transesofageální echokardiografie a zavedení katétru pro měření SviO2. 
 

Možné komplikace 

U pacientů s MAS existuje riziko vzniku akutního srdečního, respiračního a renálního 
selhání, což následně znamená vznik syndromu multiorgánového selhání. 

 

Sedativa (benzodiazepiny) mohou zhoršovat respirační insuficienci. 
 

Pooperační péče 

Míra pooperační monitorace závisí na povaze chirurgického zákroku a na celkovém stavu 
pacienta před výkonem. Umístění pacienta do intenzivní péče je nutností. 

 

Akutní komplikace spojené s nemocí a její vliv na průběh a zotavení z anestezie  

způsobené nemocemi, které by umožňovaly rozlišit mezi vedlejším účinkem 
anesteziologického postupu a projevem onemocnění, např.: 
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Nejsou uváděny. 
 

Ambulantní anestezie 

- 

 

Porodnická anestezie 

Doporučuje se dodržovat obecná doporučení pro porodnickou anestezii. 
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