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Doporučení pro vedení anestezie u  

Vrozená hypotyreóza 

Název nemoci: Vrozená hypotyreóza   

 
ICD 10: E03.0 s difúzní strumou   
             E03.1 bez strumy 
 
Synonyma: neonatální hypotyreóza, fetální jodová deficience 
 
Vrozená hypotyreóza je častou a preventabilní příčinou mentální retardace. Incidence je 
přibližně 1: 4000. Ženské pohlaví je postiženo asi dvakrát častěji než mužské. Zhruba 85 % 
případů je sporadických a 15 % dědičných. Nejčastějším příkladem sporadické etiologie 
nemoci je dysgeneze štítné žlázy s ektopickou žlázou. Je častější než aplázie či hypoplázie. 
U neléčených pacientů se projevuje těmito symptomy: pokles aktivity, otevřená malá 
fontanela, poruchy krmení, malý vzrůst či neprospívání, žloutenka, pomalé vyprazdňování či 
zácpa, hypotonie, chraplavý pláč. Fyzické známky u hypotyreózy mohou či nemusí být po 
narození přítomny. Příznaky zahrnují hrubé rysy obličeje, bledost, makroglosii, velkou 
fontanelu, umbilikální hernii, skvrnitou, studenou a suchou kůži, opožděný vývoj, myxedém či 
strumu. U správně léčených pacientů nejsou žádné klinické známky onemocnění.  

 

 

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 

 
  

http://www.orpha.net/
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Souhrn o nemoci 

Přestože je patogeneze dysgeneze do značné míry neznámá, některé případy jsou nyní 
přisuzovány mutaci transkripčních faktorů PAX-8, FOXE1 (TTF-2), NKX2-1 (TTF-1), NKX2-5, 
GLIS3 a dalších. Bylo prokázáno, že ztráta funkčních mutací na tyrotropinovém receptoru 
(TSH) způsobuje některé familiární formy atyreózy. Nejčastější hereditární etiologií jsou 
vrozené chyby syntézy tyroxinu (T4). Nedávno byly popsány mutace genů kódujících 
sodíkovo-iodidový symportér, tyroidální peroxidázu a tyroglobulin. Transplacentární přenos 
mateřského TRB-Ab (protilátky blokující tyrotropní receptor) způsobuje tranzientní formu 
familiární kongenitální hypotyreózy. Drtivá většina dětí je nyní diagnostikována díky 
novorozeneckému screeningu, který využívá stanovení koncentrace volného tyroxinu T4 a 
tyreotropního hormonu TSH. Screeningové testy je třeba potvrdit sérovými testy funkce štítné 
žlázy. Scintigrafie štítné žlázy s použitím 99mTc nebo 123I je nejpřesnějším diagnostickým 
testem k detekci tyroidální dysgeneze či detekci vrozené chyby syntézy T4. Sonografie štítné 
žlázy je také přesná, ale mohou při ní být přehlédnuty případné ektopické žlázy. Pokud existuje 
podezření na hypotyreózu způsobenou transplacentárním přenosem mateřských protilátek, 
diagnózu potvrdí měření mateřských a/nebo neonatálních TRB-Ab. Léčebné cíle zahrnují co 
nejrychlejší zvýšení sérové hladiny T4 na normální hodnoty, úpravu dávky levothyroxinu podle 
růstu s cílem udržet sérové hladiny T4 (nebo volné T4) na horní hranici normálních hodnot a 
TSH držet v normálních hodnotách a zároveň udržení normálního růstu a vývoje bez 
předávkování. Iniciální startovací dávka je doporučena 10-15 ug/kg na den, tato dávka může 
být snížena v závislosti na váze. Sérové T4 (nebo volné T4) a TSH by mělo být měřeno každý 
1-2 měsíce v prvním roce života, každé 2-3 měsíce ve druhem a třetím roce života a poté 
v intervalech delších. 

Vzácně, je vrozená hypotyreóza způsobena deficiencí hypofýzy. V tomto případě jsou ostatní 
hormony hypofýzy, především STH a ACTH, nedetekovatelné a tento stav vede 
k hypoglykémii a adrenální insuficienci. 

 
Typické výkony 

U dětí s vrozenou hypotyreózou je prevalence extratyroidálních malformací 8,4 %. Z nich je 
většina kardiálních (např. defekt síňového septa s poruchou síňokomorového vedení u 
pacientů s mutací NKX2-5). U novorozenců s kongenitální hypotyreózou mohou být přítomny 
rozštěpy rtu i patra a také jiné středočárové defekty. 

Mutace v genu FOXE1 způsobuje syndrom tyroidální dysgeneze, atrezii choan, rozštěp patra, 
epiglottis bifida a bodlinovité vlasy, což je známo také jako Bamforth-Lazarus syndrom. Mutace 
v NKX2-1 (TTF-1) mohou být asociovány s dýchacími obtížemi a choreoatetózou (brain-lung-
thyroid syndrom) a mutace v GLIS3 mohou být spojeny s vrozeným diabetes mellitus a 
glaukomem. 

Tyroidektomie pro vrozenou hypotyreózu doporučena není, přesto tito pacienti mohou 
podstoupit operaci z jiných důvodů, např. pro difúzní strumu. 

 

Typ anestezie 

Regionální anestezie se zdá být bezpečná, protože se vyhneme všem komplikacím hrozícím 
z postižení v oblasti dýchacích cest a je tedy metodou volby při zákrocích, kde je možné ji 
využít. Přesto je třeba počítat s náhlou hypotenzí a pooperačním třesem. 

http://www.orphananesthesia.eu/
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U celkové anestezie jsou popsány případy operace štítné žlázy provedené v blokádě 
cervikálního plexu se zavedenou laryngeální maskou za spontánní ventilace. Endotracheální 
intubace s armovanou endotracheální kanylou je nejbezpečnější variantou. 

 

Nezbytná doplňková předoperační vyšetření (vedle standardní péče) 

U pacientů se subklinickou hypotyreózou se nepředpokládají potíže během anestezie a u této 
skupiny pacientů není nutné začít s podáváním tyroxinu předoperačně. U mírné a středně 
těžké hypotyreózy nejsou kontrolované studie, které by podporovaly předoperační podání 
tyroxinu, kromě několika kazuistik. Proto je třeba zvážit předoperační podání tyroxinu 
individuálně. Při těžké hypotyreóze (T4 ≤1 ug/dl) je provedení elektivního chirurgického výkonu 
odloženo až do navození stavu eutyreózy. Akutní operace je u těchto pacientů velmi riskantní 
pro předpokládanou kardiovaskulární nestabilitu a myxedémové koma. V těchto případech je 
doporučeno (po konzultaci s dětským endokrinologem) intravenózní podání tyroxinu v dávce 
odpovídající věku za současné monitorace křivky EKG. 

V suplementaci tyroxinu je třeba pokračovat až do rána před operací. Užitečná je antisalivační 
a antiemetická premedikace, jelikož pacienti mají sníženou mobilitu trávicího traktu a 
bradykardii. Je s výhodou vyhnout se premedikaci sedativy a opioidy. 

 

Zvláštní příprava na zajištění dýchacích cest 

Je třeba důsledně dbát na zajištění dýchacích cest. 

Jedna studie udává výskyt obtížného zajištění dýchacích cest až u 11,1 % pacientů. 

U pacientů s kongenitální hypotyreózou, zvláště u neléčených, by měl být anesteziolog 
připraven na scénář obtížného zajištění dýchacích cest a je potřeba důsledná observace jak 
předoperačně, tak pooperačně. 

U zajištění dýchacích cest je třeba očekávat problémy pro makroglosii, edém horních 
dýchacích cest a deviaci dýchacích cest pro strumu. 

 

Zvláštní příprava před podáním krevních derivátů 

Při vyšetřování pacienta je třeba dát pozor, kromě běžného vyšetření, na anémií a srdeční 
defekty. 

 

Zvláštní příprava před zahájením antikoagulace 

Nejsou k dispozici data. 

 

Zvláštní opatření při polohování, transportu a mobilizaci pacienta 

Z důvodu profylaxe trombembolismu je doporučena časná mobilizace pacienta. 

http://www.orphananesthesia.eu/
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Interakce chronické medikace a anesteziologických agens 

Pacienti s hypotyreózou by měli být citlivější k účinkům anestetik a inhalačních anestetik, ale 
nejsou klinická data, která by tuto teorii podporovala. 

Většina pacientů užívá tyroxin. Není známa interakce s anestetiky. 

 

Anesteziologický postup 

Pacienti s hypotyreózou by měli být citlivější k účinkům anestetik a inhalačních anestetik, ale 
nejsou klinická data, která by tuto teorii podporovala. 

Pozorovaný pokles hodnoty MAC u inhalačních anestetik není klinicky signifikantní a je zřejmě 
způsoben snížením srdečního výdeje a objemu krve a také snížením metabolismu a exkrece. 

Vhodným anestetikem k úvodu do anestezie je ketamin, jelikož nezpůsobuje hypotenzi a 
bradykardii. 

Barbituráty a benzodiazepiny mohou být použity tam, kde je ketamin kontraindikován a 
zároveň je hypotyreóza lehčího stupně nebo je dobře kontrolovaná. 

Anestezii je nejlépe vést směsí kyslíku a oxidu dusného s intermitentním podáváním opioidů 
a svalových relaxancií. 

Inhalačním anestetikům je lepší se vyhnout či je používat s velkou opatrností. 

 

Zvláštní či doplňující monitorace 

Nutností je použití pulzní oxymetrie, neinvazivního měření krevního tlaku, EKG, monitorace 
teploty a monitorace hloubky neuromuskulární blokády. 

U pacientů s těžkou hypotyreózou podstupujících velké zákroky může být použito invazivní 
monitorování krevního tlaku. 

 

Možné komplikace 

U pacientů snadno dochází k hypotenzi, srdečnímu selhání, bradykardii po úvodu do anestezie 
a může být snížená ventilační odpověď na hypoxii. 

Anesteziolog musí být také připraven na hypotermii, hyponatremii a hypoglykemii. 

 

Pooperační péče 

Reverzi neuromuskulární blokády je nejlepší provádět za monitorace její hloubky. 

http://www.orphananesthesia.eu/
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Je doporučeno pečlivé monitorování pacienta, prevence hypoventilace a deprese dechu. 

Pro pooperační analgezii používejte regionální techniky, je-li to možné, případně neopioidní 
analgetika. 

 

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

Myxedémové kóma je akutní stav s mortalitou až 50 %, který vyžaduje agresivní terapii. 
Projevuje se hypotermií, hypoventilací, hypotenzí a hyponatremií. Léčba spočívá v podání L-
thyroxinu v dávkách odpovídajících věku pacienta po konzultaci s dětským endokrinologem. 
Podpůrná terapie zahrnuje intravenózní tekutinovou léčbu, kontrolu tělesné teploty, korekce 
elektrolytů a oběhově-ventilační podporu. 

U nestabilních pacientů zvažte možnost dosud nediagnostikované srdeční vady. 

Ambulantní anestezie 

Nejsou známa data. 

 

Porodnická anestezie 

Kongenitální hypotyreóza je onemocnění novorozenců. 

Nejsou známa data. 

 

http://www.orphananesthesia.eu/
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