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Doporučení pro vedení anestezie 

 u Pierre Robinovy sekvence 

Název nemoci: Pierre Robinova sekvence 

 
ICD 10:  Q87.0 
 
Synonyma: Pierre Robinův syndrom, komplex, deformita, triáda 
 
Souhrn o nemoci: Diagnóza Pierre Robinova sekvence je stanovena na základě tří 
charakteristických známek: mikrognácie (malá dolní čelist), glosoptóza (posunutí jazyka 
dozadu a dolů) a obstrukce dýchacích cest, projevující se od narození. Rozštěp patra se běžně 
vyskytuje také, ale není podmínkou pro stanovení diagnózy. Pierre Robinova sekvence může 
být izolovaná (20-40 %) nebo spojená se syndromy, nejčastějšími jsou Sticklerův, fetální 
alkoholový, Treacher-Collinsův a velokardiofaciální syndrom. Anatomické odchylky způsobují 
obstrukci dýchacích cest různého stupně, u pacientů se může projevit stridor, dýchací obtíže, 
cyanóza a známky obstrukční spánkové apnoe (OSA). Dále se u pacientů může projevit jiná 
patologie dýchacích cest, jako laryngomalácie a subglotická stenóza. Pacienti jsou ohroženi 
podvýživou, aspirací a gastroezofageálním refluxem. V souvislosti s variabilními klinickými 
známkami se incidence pohybuje mezi 1:5000 a 1:85000. 
  

 

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 

Flexibilní nasolaryngoskopie a přímá rigidní laryngobronchoskopie se používají ke zhodnocení 
anatomických poměrů v dýchacích cestách a ke zhodnocení stupně obstrukce, během těchto 
výkonů je možno provést orotracheální intubaci. 

Tracheostomie se provádí u pacientů s vyjádřenou symptomatikou PRS s víceetážovou 
obstrukcí dýchacích cest, nebo u dětí vážících méně než 2 kg, u kterých je chirurgická 
intervence obtížná. 

Adheze rtu a jazyka (glosopexe) se provádí v neonatálním období s cílem úpravy glosoptózy, 
zmenšení obstrukce dýchacích cest, zároveň poskytne čas nutný k růstu mandibuly. Jedná se 
o suturu jazyka ke spodnímu rtu, následně jsou pacienti, kvůli minimalizaci rizika dehiscence 
rány, po dobu několika dnů sedováni a relaxováni na pediatrické JIP, až poté jsou vedeni k 
extubaci. Sutura se ponechává do jednoho roku věku dítěte a její odstranění často probíhá 
současně s operační rekonstrukcí patra. 

Osteodistrakce dolní čelisti se provádí z důvodu prodloužení mandibuly a posunutí jazyka 
dopředu, čímž dojde ke zlepšení obstrukce dýchacích cest. Provádí se bilaterální osteotomie 
mandibuly a naložení distraktoru. Dle lokálních postupů pacient následně zůstává sedován a 
relaxován po dobu až jednoho týdne na pediatrické JIP. Po extubaci se distraktor ponechává 
po dobu několika týdnů, do zhojení nové kosti. 

Rekonstrukční operace rozštěpu patra. 

Zubní výkony. 

Část pacientů s PRS vyžaduje zavedení gastrostomie k zajištění výživy, přetrvávající 
gastroezofageální reflux může vyžadovat provedení Nissenovy fundoplikace. 

Celková anestezie k CT vyšetření (Computed Tomography) a MRI vyšetření (Magnetic 
Resonance Imaging).  

Typ anestezie 

Nejčastěji používaným inhalačním anestetikem v pediatrické anestezii je sevofluran. Jeho 
použití je doporučeno v případech, kde je riziko obtížného zajištění dýchacích cest. Pacienti s 
PRS mohou být zvýšeně citliví na opioidy z důvodu chronické obstrukce dýchacích cest a 
hypoxie. 

Alfa-2 agonisté, jako dexmedetomidin nebo klonidin mohou snižovat požadavky na podávání 
opioidů. 

Regionální anestezie, jakožto opioidy-šetřící varianta, může být jako alternativa celkové 
anestezie zvážena u starších pacientů. Infra-alveolární a infra-orbitální nervové blokády jsou 
běžně používány čelistními chirurgy, poskytují dobrou pooperační analgezii po 
rekonstrukčních výkonech patra a osteodistrakci mandibuly.  

 

Nezbytná doplňková předoperační vyšetření (vedle standardní péče) 

Průběh porodu, APGAR skóre, četnost apnoických pauz a epizod cyanózy, poskytují důležité 
informace ke zhodnocení závažnosti obstrukce dýchacích cest. 

http://www.orphananesthesia.eu/
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Stupeň obtíží při krmení koreluje se závažností obstrukce dýchacích cest. U pacientů se 
závažným gastroezofageálním refluxem je aspirace běžná, a měla by být před plánovaným 
chirurgickým zákrokem adekvátně léčena.  

Fyzikální vyšetření se zaměřením na průchodnost dýchacích cest a ventilaci. 

V případě stabilní ventilace v poloze v sedě je možno provést ORL lékařem flexibilní 
nasolaryngoskopii při vědomí. Vyšetření poskytne užitečné informace o anatomii dýchacích 
cest a o stupni závažnosti orofaryngeální obstrukce. 

CT a MRI vyšetření poskytnou informace o anatomii dýchacích cest, zároveň umožní zhodnotit 
stav krční páteře. Pacienti se Sticklerovým syndromem mají zvýšené riziko nestability krční 
páteře. Pacienti s PRS a muskuloskeletálními abnormalitami, například se skeletální dysplázií, 
měli dle dostupných publikovaných případů jen malý výskyt nestability v atlantookcipitálním 
kloubu.  

Polysomnografie u pacientů s OSA poskytne Apnoea Hypopnea Index (AHI), AHI>10 
poukazuje na závažnou OSA. Přítomnost centrálních apnoických pauz poukazuje na 
přítomnost neurologické složky a zvýšené riziko nutnosti tracheostomie. Závažnost OSA 
koreluje s četností peri – a pooperačních respiračních komplikací. 

Echokardiografie k vyloučení možných asociovaných srdečních anomálií je vyžadována u 
pacientů se symptomatikou PRS. Vrozené srdeční vady se běžně vyskytují u pacientů s 
Treacher-Collinsovým a velokardiofaciálním syndromem. U Sticklerova syndromu bývají 
pacienti marfanoidních rysů s hyperlaxitou kloubů, mohou mít prolaps mitrální chlopně. U 
pacientů s fetálním alkoholovým syndromem se může vyskytnout defekt septa komor. 

 

Zvláštní příprava na zajištění dýchacích cest 

Obstrukce dýchacích cest může být různého stupně a u pacientů v celkové anestezii mohou 
nastat obtíže s ventilací, oxygenací a intubací. Anestezii by měl vést zkušený anesteziolog, se 
zkušenostmi s obtížným zajištěním dýchacích cest. Na operačním sále by měl být přítomen 
vždy i chirurg /ORL lékař schopný, v případě potřeby, provést chirurgické zajištění dýchacích 
cest. Zásadní je dostupnost a kontrola pomůcek k obtížnému zajištění dýchacích cest. 
Pomůcky by měly být připraveny k okamžitému použití v těsné blízkosti. Seznam 
doporučeného vybavení a aktuální doporučení jsou dostupné na stránkách Difficult Airway 
Society:  

https://das.uk.com/content/difficult_airway_trolley 

Pomůcky zahrnují obličejové masky, ústní a nosní vzduchovody, supraglotické pomůcky 
(laryngeální maska, intubační laryngeální maska, endotracheální kanyly, flexibilní 
bronchoskop, bužie, výměnné katetry, laryngoskopy s různou velikostí a typy lžic, set a kanyla 
pro cricothyroidotomii a pomůcky pro ventilaci. 

U pacientů s obstrukcí dýchacích cest v poloze vleže na zádech bude obtížnější zajištění 
ventilace a pravděpodobněji bude potřeba použití dalších pomůcek, jako ústní a nosní 
vzduchovody nebo laryngeální masky. 

I přes dostatek důkazů a doporučení pro obtížné zajištění dýchacích cest, která zmiňují 
navození ideálních intubačních podmínek za použití svalové relaxace, se u pediatrických 
pacientů se závažnou patologií dýchacích cest doporučuje zachování spontánní ventilace a 
laryngoskopie v hluboké anestezii. 

http://www.orphananesthesia.eu/
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Popisované techniky k zajištění dýchacích cest zahrnutí použití fibrooptických technik a 
různých typů videolaryngoskopů. Možné jsou i jejich kombinace, jako například intubace 
flexibilním bronchoskopem skrze zavedenou laryngeální masku, nebo za použití 
videolaryngoskopu. 

Extubace by měla proběhnout při vědomí. Zvažte zavedení nosního vzduchovodu ještě před 
extubací, z důvodu minimalizace rizika pooperační obstrukce dýchacích cest. 

 

Zvláštní příprava před podáním krevních derivátů 

Pacienti s velokardiofaciálním syndromem mohou být imunodeficientní (T-lymfocyty 
zprostředkovaná imunitní reakce), v případě podání krve, musí být krev ozářená. 

 

Zvláštní příprava před zahájením antikoagulace 

Kyselina tranexamová se profylakticky podává v mnoha centrech při operacích rozštěpů patra 
a u kraniofaciálních operačních výkonů. 

 

Zvláštní opatření při polohování, transportu a mobilizaci pacienta 

Zvláštní péče a opatrný transport pacientů s PRS, zvláště v kombinaci se Sticklerovým 
syndromem (pacienti s marfanoidními rysy a hyperlaxitou kloubů). Nestabilita krční páteře 
popisovaná u Sticklerova syndromu (ale vzácná u PRS asociovaným s muskuloskleletálními 
abnormalitami) může vést k vážnému poranění míchy. 

 

Interakce chronické medikace a anesteziologických agens 

Nejsou popisovány. 

 

Anesteziologický postup 

Úvod do celkové anestezie inhalačními anestetiky nebo intravenózním podáním propofolu. 
Pacient spontánně ventiluje, dokud není zajištěn intravenózní přístup a zvolena technika pro 
zajištění dýchacích cest. U rigidní laryngotracheobronchoskopie pacient dýchá spontánně, 
anestezie je udržována inhalačními anestetiky nebo v kombinaci s intravenózním podáváním 
propofolu a krátce působícími opioidy. Obstřik hrtanu lokálním anestetikem snižuje riziko 
vzniku laryngospasmu. Při nutnosti intubace může být nezbytné použití svalových relaxancií 
nebo alternativně intubace v hluboké anestezii za spontánní ventilace pacienta. Je doporučeno 
použít rokuronium nebo vekuronium, za podmínky okamžité dostupnosti sugammadexu k 
okamžité reverzi nervosvalové blokády. Analgetika mohou být použita, volba opioidního 
analgetika závisí na rozsahu výkonu a na riziku vzniku pooperační neprůchodnosti dýchacích 
cest a riziku apnoe. Peroperačně je možné jako opiáty-šetřící analgetika použít alfa-2 agonisty. 
Nezbytně nutná je monitorace hloubky nervosvalové blokády a její úplná reverze před extubací 
při vědomí. 

http://www.orphananesthesia.eu/
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Zvláštní či doplňující monitorace 

Kompletní monitorace, včetně pulzní oxymetrie, EKG, neinvazivní monitorace krevního tlaku 
a kapnografie. Transkutánní měření CO2 může být použito během rigidní 
laryngotracheobronchoskopie, kdy nemůže být monitorován CO2 na konci výdechu. Měření 
kapnometrie z obličejové masky se používá během probouzení na pooperačním pokoji/JIP, 
jako pomůcka k hodnocení dostatečnosti ventilace. Monitorace dechu pooperačně by měla být 
dostupná u pacientů s rizikem vzniku apnoe. 

 

Možné komplikace 

Obstrukce dýchacích cest se může vyskytnout i v předoperačním období a může být 
odstraněna zavedením nosního vzduchovodu nebo umístěním pacienta na břicho (uvolnění 
jazyka). Kvůli riziku obstrukce dýchacích cest v úvodu do anestezie musí být připraveny 
adekvátní pomůcky. 

Laryngoskopie a intubace mohou být velice obtížné. Intubační techniky by měly být 
přizpůsobeny lokálním podmínkám a zkušenostem anesteziologa. Dětský ORL lékař by měl 
být dostupný k případnému okamžitému provedení rigidní bronchoskopie a ventilace, případně 
k provedení chirurgické tracheostomie. 

Přítomnost gastroezofageálního refluxu může zvýšit riziko aspirace. Pacienti by měli být lační, 
na profylaktické medikaci (prokinetika, inhibitory protonové pumpy) a extubováni při vědomí.  

 

Pooperační péče 

Pacienti podstupující adhezi rtu a jazyka a osteodistrakci mandibuly vyžadují sedaci a 
svalovou relaxaci na pediatrické JIP, dle lokálních zvyklostí. 

Zvažte zavedení nosního vzduchovodu před extubací z důvodu minimalizace rizika vzniku 
pooperační obstrukce dýchacích cest. 

Pacienti vyžadující z důvodu obstrukční spánkové apnoe neinvazivní plicní ventilaci před 
výkonem mohou tuto ventilaci potřebovat i v období zotavování z anestezie. 

Monitorace dechu pooperačně by měla být dostupná u pacientů citlivých na podání opiátů 
nebo s anamnézou obstrukční nebo centrální apnoe. 

 

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

Difficult Airway Society a Association of Paediatric Anaesthetist vydali algoritmy a doporučení 
k anestezii pacientů s obtížným zajištěním dýchacích cest, u kterých je obtížná oxygenace, 

ventilace i intubace.  

1) Paediatric Difficult Airway Guidelines: 

https://das.uk.com/files/APA1-DiffMaskVent-FINAL.pdf 

http://www.orphananesthesia.eu/
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2) Paediatric Difficult Mask Ventilation Guidelines: 

https://das.uk.com/files/APA2-UnantDiffTracInt-FINAL.pdf 

3) Paediatric Unanticipated Difficult Intubation Guidelines: 

https://das.uk.com/files/APA3-CICV-FINAL.pdf 

4) Paediatric ‘Can’t Intubate Can’t Ventilate’: 

https://das.uk.com/files/APA3-CICV-FINAL.pdf 

 

Ambulantní anestezie 

Nejsou dostupné kazuistiky. 

 

Porodnická anestezie 

Nejsou dostupné kazuistiky. 

 

 

http://www.orphananesthesia.eu/
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