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Doporučení pro vedení anestezie u  

Nagerova syndromu 

Název nemoci: Nagerův syndrom 

 

ICD 10: Q75.4 
 
Synonyma: preaxiální akrofaciální dysostóza, mandibulofaciální dysostóza 
 
Souhrn o nemoci: Nagerův syndrom je raritní syndrom s neznámou prevalencí. Toto 
onemocnění má některé fenotypové rysy jako Treacher–Collins syndrom. Literatura popisuje 
jednak sporadické případy (de novo mutace), tak případy s autozomálně dominantní i 
recesivní dědičností. Syndrom je způsoben mutací genu SF3B4 (1q21.2), což vede k poruše 
funkce proteinu SAP49, ten je důležitý pro maturaci kostí a chrupavek. Tohle všechno vyústí 
v abnormální vývoj 1. a 2. brachiálního oblouku a končetinových pupenů. Mezi klinické 
příznaky patří: kraniofaciální malformace (malární hypoplazie, mikrognacie, rozštěp patra, 
sestupné palpebrální rýhy, nepřítomnost řas ve středu víček, defekty dolních víček, sluchové 
vady včetně poruchy vedení zvuku a atrézie choan) a také preaxiální malformace končetin, 
především horních končetin (hypoplazie či absence palců, klinodaktylie či syndaktylie, 
zkrácené či chybějící předloktí, zkrácené pažní kosti), méně často abnormality dolních 
končetin. Vzácněji může být postiženo srdce (Fallotova tetralogie, defekt komorového septa, 
defekt síňového septa, otevřená Botallova dučej), ledviny, genitálie a močový trakt. Tento 
syndrom je spojen s normálními kognitivními funkcemi. 

 

 
 

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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Typické výkony 

Chirurgie kraniofaciální oblasti, prodloužení mandibuly nebo střední části obličeje, distrakční 
osteogeneze, rekonstrukce temporomandibulárního kloubu, plastické operace brady, 
korekce rozštěpu patra, ortognátní operace, tracheostomie, gastrostomie, operace končetin. 

 

Typ anestezie 

Neexistují žádná doporučení pro celkovou a regionální anestezii. Při sedaci pacientů je třeba 
vždy postupovat obezřetně, protože Nagerův syndrom je spojen s obstrukční spánkovou 
apnoí a rizikem obtížného zajištění dýchacích cest. Také je popisováno obtížné zajištění 
intravenózního vstupu. 

 

Nezbytná doplňková předoperační vyšetření (vedle standardní péče) 

Vzhledem k možné souvislosti vrozených srdečních poruch, případně vzhledem k možnému 
rozvoji cor pulmonale při obtížně zvládnutém OSAS by měla být provedena echokardiografie. 
Někteří autoři doporučují předoperační radiologické zhodnocení krční páteře z důvodu 
možných krčních anomálií u pacientů s genetickou mutací a kraniofaciálními projevy. Dále je 
třeba posoudit atrézii choan, resp. průchodnost nosními cestami, pátráme po předchozí 
endonazální chirurgii. 

 

Zvláštní příprava na zajištění dýchacích cest 

Nutné je pečlivé předoperační vyhodnocení dýchacích cest. Tento syndrom je spojený  
s obtížným zajištěním dýchacích cest v důsledku hypoplazie středu obličeje, omezené 
hybnosti či ankylóze temporomandibulárního kloubu či v důsledku hypoplazie mandibuly. 
Jsou popsány případy úmrtí při obstrukci dýchacích cest, stejně tak urgentní i elektivní 
tracheostomie. Je třeba být řádně vybaven k obtížnému zajištění dýchacích cest. Toto 
vybavení může zahrnovat laryngální masku, kterou zavádíme k usnadnění fibrooptické 
intubace v anestezii, také bylo popsáno úspěšné použití videolaryngoskopu C-MAC s lžící D 
pro dospělé pacienty částečně zanořenou do dutiny ústní. Vzhledem k rozštěpu patra či 
deformacím středu obličeje bývá obtížná také ventilace obličejovou maskou a 
samorozpínacím vakem se zajištěním těsnosti masky. Úspěšně byla popsána i retrográdní 
intubace. Dále bychom měli počítat s možnou pooperační obstrukcí dýchacích cest: při 
absenci choanální atrézie je užitečné použít nosní vzduchovod. Kvůli poruchám polykání 
musíme počítat se zvýšeným rizikem aspirace, nicméně většině pacientů je časně zavedena 
gastrostomie.  

 

Zvláštní příprava před podáním krevních derivátů 

Neexistují žádná data podporující rozdíly v hematologických parametrech či podávání 
krevních derivátů. 
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Zvláštní příprava před zahájením antikoagulace 

Neexistují žádná doporučení pro specifické podávání antiokoagulace. 

 

Zvláštní opatření při polohování, transportu a mobilizaci pacienta 

Polohování může vyžadovat specifický přístup, cílem je zabránit nadměrnému namáhání 
nosných a podpůrných kloubů a tím předejít rozvoji neurovaskulárního poškození. 

 

Interakce chronické medikace a anesteziologických agens 

Žádná hlášení. 

 

Anesteziologický postup 

Syndrom může být spojen se situací obtížná oxygenace/obtížná intubace: proto je třeba  
do zajištění dýchacích cest udržet spontánní ventilaci. Bezpečné podání premedikace bylo 
popsáno ve dvou případech bez jakýchkoli následků. Oxid dusný i inhalační anestetika byla 
použita bez komplikací. Dosud však nebyla publikována žádná data o intravenózním úvodu 
do anestezie (propofol, ketamin či dexmedetomidin). Z důvodu rizika rozvoje pooperační 
obstrukce dýchacích cest může být doporučována opiody šetřící strategie. Dosud nebyla 
popsána žádná interakce s nedepolarizujícími či depolarizujícími myorelaxancii. Nejsou 
známé kontraindikace aplikace lokálních anestetik. Užití volatilních anestetik perioperačně 
bylo popsáno bez komplikací. Pacienti by měli být extubováni až při plném vědomí. 
Vzhledem k riziku obstrukce dýchacích cest v rámci reziduální anestezie, je velmi vhodné 
zavést před extubací nosní vzduchovod. Je třeba mít vše připraveno k obtížné reintubaci, 
zejména po operaci na horních cestách dýchacích: inzerci bužie s možností podávání O2  
do průdušnice před extubací je třeba zvážit k případnému opětovnému zavedení kanyly do 
dýchacích cest.  

V případě velkého zákroku na horních dýchacích cestách je nutné posoudit možnosti 
odložené extubace na JIP či operačním sále v přítomnosti chirurga či ORL lékaře. 

 

Zvláštní či doplňující monitorace 

Není popsána žádná doplňující či specifická monitorace. 

 

Možné komplikace 

Sedace může vést k obstrukci dýchacích cest, proto je třeba ji používat šetrně. 
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Pooperační péče 

Pooperační obstrukce dýchacích cest se může objevit sekundárně v rámci mikrostomie, 
mikrognacie, omezené hybnosti temporomandibulárního kloubu či mandibulární hypoplazie. 
Užití nosního vzduchovodu snižuje riziko obstrukce horních cest dýchacích. Doporučována 
je pooperační monitorace. 

 

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

Nebyly popsány žádné mimořádné situace. 

 

Ambulantní anestezie 

Vzhledem k riziku možné pooperační obstrukce dýchacích cest není ambulantní anestezie 
doporučována. 

 

Porodnická anestezie 

V případě prenatální diagnostiky byl popsán tzv. EXIT postup, jako součást definitivního 
zajištění dýchacích cest novorozenců se závažnou obstrukcí horních cest dýchacích. 
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