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Doporuceni pro vedeni anestezie

u Juvenilni idiopatické artritidy se systémovym
nastupem

Nazev nemoci: Juvenilni artritida se systémovym nastupem
ICD 10: M08.2
Synonyma: SoJlA, systémova idiopaticka juvenilni artritida, Stillova nemoc adolescentd

Souhrn o nemoci: Juvenilni artritida se systémovym nastupem je vzacna forma JIA (juvenilni
idiopatické artritidy) s incidenci 0,4-0,8 na 100.000 [1]. Juvenilni idiopaticka artritida (JIA) je
definovana Mezinarodni ligou asociaci revmatologU, sklada se z rozli¢nych détskych artritid s
neznamou pficinou, vyskytujici se u déti mladSich 16 let a trvajici alespon 6 tydna. JIA se
systémovym nastupem je nemoc charakterizovana opakovanymi vzplanutimi nemoci s fazemi
remise onemocnéni.

Typicky se projevuje mezi 1.- 6. rokem rovhomérné mezi pohlavimi. Rozvoj artritidy mohou
pfedznamenat systémové projevy jako horeCka, exantém a Ilymfadenopatie. DalSi
extraartikularni manifestace [3] zahrnuji anémii a zanét pleury, perikardu nebo peritonea. Ve
¢tvrtiné pfipadl se rovnou rozvine tézka destruktivni artritida. Exantém je typicky prchavy,
blednouci makularni nebo makulopapularni. Vznika nej¢astéji ve febrilni Spicce.

Je klasifikovana jako podtyp JIA, se vznikem bez preference pohlavi €i véku. Extraartikularni
projevy zahrnuji denni teplotni Spi¢ky, pomijivy lososové zbarveny makularni exantém,
lymfadenopatii, hepatosplenomegalii a polyserositidu. Perzistentni onemocnéni vede kromé
posSkozeni zplsobeného kortikosteroidni terapii také k zavazné rlstové retardaci. Hlavni
obavou je rozvoj syndromu aktivace makrofagd (MAS = macrophage activation syndrome),
spousténého virovou infekci, léky nebo zevnim stresovym faktorem. Juvenilni artritida se
systémovym nastupem je unikatni mezi détskymi artritidami pravé diky asociaci se syndromem
aktivace makrofagt (MAS).

SoJIA mlze byt zplsobena jednak etiologii infekéni, jednak spusténa autoimunitné. Pfestoze
je spousté€ nemoci neznamy, je SoJlA fizena prozanétlivymi cytokiny a udrzovana synergii s
endogennimi ligandy jako je protein S-100. Nejdulezitéj§im zapojenym cytokinem je interleukin
1 (IL1). Dalsi zapojené cytokiny zahrnuji IL6, M-CSF (faktor stimulujici stfevni makrofagy),
tumor necrosis factor (TNF) a IL18. Interleukin 1 ma pleiotroficky efekt, upregulaci svoji viastni
transkripce a transkripce dalSich cytokin stimuluje destrukci chrupavky a kosti stejné jako
elevaci plazmatickych proteini béhem vzplanuti SoJIA. Lécba inhibitory IL1 a IL6 se ukazala
jako vysoce efektivni. DalSi patogenetické vysvétleni SoJIA zahrnuje alternativni aktivaci
monocytl a makrofagu s pravdépodobnymi nedostatky IL10 a regula¢nich T-bunék.

Mortalita SoJIA je spojena s komplikacemi systémového zanétu a imunosupresivni |éCby.
Navic je SoJIA komplikovana funkénimi omezenimi na vrub artritidy a poSkozeni chronickym
zanétem.




U téméf 10 % pacientd s aktivni SoJIA je diagnostikovan MAS, ziskana forma
hemofagocytujici lymfohistiocytézy (HLH). Je charakterizovan dobfe diferencovanymi
makrofagy s hemofagocytujici aktivitou. Jedna se o Zivot ohroZujici stav projevuijici se trvajici
horeCkou, pancytopenii, poruchou jaternich funkci, koagulopatii a poruchou centralniho
nervového systému. MAS se podoba multiorganovému selhani a Soku. Mezi laboratorni
znamKky patfi poruchy jaternich funkci (hepatobiliarni dysfunkce), abnormality v koagulaénich
parametrech, pancytopenie, hyperferitinémie a zvySeni reaktant akutni faze.

Medicina se stale vyviji
MoZna nové znalosti
Kazdy pacient je jedinecny

MozZn4 Spatna diagnoza

& Vice informaci o nemoci, referenénim centriim a organizaéni informace naleznete na
- webu Orphanet: www.orpha.net

Typické vykony

Tito pacienti se mohou naskytnout k jakémukoliv elektivnimu nebo akutnimu chirurgickému
vykonu. Mezi bézné vykony patfi FESS [5] (functional endoscopic sinus surgery), adeno-
tonzilektomie, septoplastika, implantace ventilaénich trubicek, artroskopie, biopsie a excize
lymfatickych uzlin. Mohou se také vyskytnout akutni vykony, jako apendektomie, incize a
drenaz, traumaticka operativa a cisafsky fez. V literatufe jsou zminky Fidké.

Typ anestezie

VétSinou je u téchto pacientd podavana anestezie k béznym ORL vykonum. Pokud je
indikovana, mlze byt rovnéz provedena regionalni anestezie. Pokud je celkova i regionalni
anestezie pfizplisobena patofyziologii onemocnéni, potom neni kontraindikace k zadné z nich.
Elektivni vykony by se méli vzdy provadét ve fazi remise onemocnéni. Musi byt provedeno
dikladné predoperacni zhodnoceni, zejména trpi-li dité zvySenou reaktivitou dychacich cest
a je na chronické kortikoterapii. V intraoperacnim obdobi bychom se méli vyhybat ur€itym
Iékim, jako NSAID (nesteroidni protizanétlivé Iéky), atrakuriu a morfinu (uvolfiovaci
histaminu). Pooperatné musime dbat zejména na prevenci vzplanuti nemoci. PokraCovat v
adekvatnim kryti kortikosteroidy, podavat zvlhéeny kyslik a zahfivat pacienta. Management
pooperacni bolesti musi byt efektivni s rozumnym uZitim regionalnich blokad, kratce
pusobicich opioidl jako je fentanyl nebo remifentanil (pokud je dostupny) a paracetamolu.

Nezbytna doplfikova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

Laboratorni vySetfeni [7] u SoJIA odhaluji zvySenou sedimentaci erytrocytl, leukocytdzu,
trombocytozu, zvySené sérové hladiny feritinu a prekurzorud erytrocytd v natéru. Ve fazi remise
onemocnéni mlze pretrvavat pouze zvySena sedimentace. Naproti tomu pocinajici MAS je
spojen s nahlym poklesem sedimentace, elevaci jaternich enzyma, hypofibrinogenémii,
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zvySenim hladiny triglyceridd a pancytopenii (dramaticky pokles krevnich desticek a
leukocytu). VySetreni kostni dfené ukazuje hemofagocytézu. V suspektnich pfipadech maze
byt provedeno kontrastni CT vySetfeni k posouzeni tize hepatosplenomegalie a
lymfadenopatie. Ostatni pfedoperacni vySetfeni jsou shodna s rutinnim anesteziologickym
zhodnocenim.

Zvlastni priprava na zajiSténi dychacich cest

Pacienti se S0JIA mohou mit ankyloézu s fuzi C1/2. Jsou také nachylni k osteopenii [8] kvuli
pribéhu nemoci nebo dlouhodobé kortikoterapii. Zvlastni opatrnosti je tfeba pfi zajisténi
dychacich cest vzhledem k omezené hybnosti kréni patefe. V indikovanych pfipadech by mél
byt proveden rentgen kréi patefe (pfedozadni i bo¢na projekce). Pro intubaci s neutralni
polohou hlavy jsou indikovany pokrocilé pomucky jako intubaéni LMA (laryngeaini maska) a
videolaryngoskop. Hrtan byva téz postizen u pacientl trpicich nemoci del§i dobu. Chrupavky
hrtanu jsou postizeny obéma procesy — revmatoiditidou i osteoartritidou. Laryngoskopie a
polohovani pacienta musi byt jemna, abychom se vyhnuli poranéni pacienta. Pred
manipulacemi v dychacich cestach musime zkontrolovat prakaz “difficult airway pacienta” a
fadné se pfipravit.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Pro pacienty se SoJIA neni vyZzadovana zadna specialni pfiprava pro podani krevnich derivatu
a transfuznich pfipravkd. Nicméné prevence alergické reakce by meéla byt provedena v
kazdém pfipadé, nebot muze spustit vzplanuti nemoci béhem remise. Jiz pfi naznacich
alergické reakce bychom méli podat antihistaminika. V pfipadé koagulopatie mize byt podana
Cerstvé zmrazena plasma k prekonani krize. Pfi MAS muze byt potfeba podani krevnich
desticek, v pfipadé, ze jejich pocet klesne pod 20.000/uL. Pokud je vyzadovana krevni
transfuze, preferujeme deleukotizované pfipravky.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Opatfeni v pfipadé koagulopatie jsou shodna s opatfenimi u béznych pacientd. Zakladni
koagulaéni vySetfeni musi byt provedeno jesté pfed zahajenim IéCby, nebot koagulopatie je
béZnou komplikaci SoJIA syndromu. Pro akutni vykony musi byt pfichystana cerstvé
zmrazena plasma. Opatrnosti je tfeba pfi podavani regionalni anestezie. Pfi poskytovani
neuroaxialni blokady pacientlim s antikoagulaéni lé¢bou se Fidime doporucenimi ASRA
(American Society of Regional Anesthesia).

Zv1astni opatieni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Pritomnost artritidy SoJIA pacienti by mélo znamenat obezfetné a peclivé polohovani béhem
operacCnich vykonu, aby se predesSlo poSkozeni nervové cévnich svazku. Extrémni polohy
vyzadované k nékterym typim vykon( (napf. v robotické chirurgii) [10] mohou zpUsobit
neuronalni a muskuloskeletalni poskozeni. Mista nachylna k otlakiim, jako kostni prominence,
museji byt vzdy na transport a polohovani podlozeny. Je doporuena Casna pooperacni
mobilizace. Tu umozni dobfe vedena pooperacni |éCba bolesti.
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Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Mnozi pacienti se SoJIA chronicky uzivaji kortikosteroidy, NSAID nebo oboji. V pfipadé
tézkého prubéhu SoJIA nebo MAS byvaji potfebna imunosupresiva. Jako slibny Iék pro
rezistentni formy se jevi Anakirana (antagonista IL1 receptoru) [11]; Tocilizumab
(monoklonalni anti-IL6 protilatka) je schvalen [12]. Dlouhodobé uzivani NSAID muze vést k
renalnim dysfunkcim a erozim Zaludeéni sliznice. Preferuje se vyhybat se anestetikim, které
se vylu€uji vyhradné ledvinami. Cis-atrakurium je z tohoto pohledu idealnim svalovym
relaxanciem [12], nebot je degradovano Hoffmanovou eliminaci v plasmé a nezpuUsobuje
vyplaveni histaminu. Vekuronium muaze byt podano pfi normalnich ledvinnych funkcich. V
perioperaénim obdobi musi byt podavana antiulcerézni profylaxe. DalSi, na co je potfeba
myslet u pacientd se SoJIA vystavenych stresovému podnétu z anestezie a chirurgického
vykonu je chronicka steroidni medikace. Nezbytna je suplementace kortikosteroidy [13] v
periopera¢nim obdobi, davkovani zavisi na davkach uzivanych pfed operaci. Pokud je pacient
imunosuprimovan, musi byt brana zvlastni zfetel na kompletni asepsi. K vylouceni
pancytopenie se doporucuji opakované kontroly krevniho obrazu. Antibioticka profylaxe k
operacnimu vykonu musi byt adekvatni k prevenci nosokomialnich i jinych soubé&znych infekci.

Anesteziologicky postup

Anesteziologicky postup je standardni, jako u jakéhokoli jiného pacienta s tim rozdilem, Ze se
musime vyhnout uvolnéni histaminu a peclivé monitorovat komplikace. B&hem vSech
anesteziologickych vykon( musi byt striktné dodrzeny podminky asepse. V§echny manipulace
v dychacich cestach (intubace i extubace) museji byt provedeny jemné. Zvlastni péce musi
byt vénovana vyhnuti se extrémnim poloham kréni patefe. Regionalni blokady mohou byt
provedeny po vylou€eni koagulopatie. Epiduralnimu podani morfinu je 1épe se vyhnout z
ddvodu uvolfiovani histaminu. Ze stejného divodu se pfi celkové anestezii vyhybame
atrakuriu.

Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Zvlastni ddraz v monitoraci klademe na méreni teploty, tlaku v dychacich cestach a monitoraci
hloubky nervosvalové blokady. Abychom redukovali bdélou anestezii a 1épe regulovali davky
inhalagnich anestetik, mél by byt zafazen BIS (bispectral index) monitoring. Nicméné
standardni ASA monitoraci zafazujeme ve v8ech pfipadech, v€etné té pooperacni pod MAC
(monitored anaesthesia care, monitorovana anesteziologicka péce). Pacienti museji byt
monitorovani kvali moznym pooperacnim komplikacim, zejména kvuli MAS. V indikovanych
pfipadech provadime vySetfeni krevniho obrazu a sedimentace. Pfedchazime
muskuloskeletalnim poranénim.

Mozné komplikace

Syndrom aktivovanych makrofagd (MAS) je zivot ohrozujici komplikace SoJIA [14]
charakterizovana  pfetrvavajici  horeCkou,  hepatosplenomegalii,  generalizovanou
lymfadenopatii, DIC (diseminovanou koagulopatii), poruchou centralni nervové soustavy a
pancytopenii. V kostni dfeni se typicky objevuji hemofagocytujici buhky. Zaklady lécby
zahrnuji vyvarovani se spoustécl, zavedeni podplrnych opatfeni, vysoké davky
kortikosteroid a imunosupresiv (cyklosporin A). NejCastéjsi pri¢inou smrti je akutni respiracni
a multiorganové selhani. Jejich ¢asné rozpoznani a lIéCba je nezbytna pro redukci morbidity a
mortality. Nékterymi dalSimi vzacnymi komplikacemi [15] SoJIA jsou perikarditida, perikardialni
vypotek, myokarditida, endokarditida, vaskulitida, hepatomegalie a koagulopatie.
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Pooperaéni péce

V pooperacénim obdobi po celkové anestezii musi byt vSem pacientiim podavan zvih¢eny
kyslik. Ve vSech pfipadech musime dbat na prevenci tfesu z hypotermie. Pouzivame ohfaté
intravendzni roztoky, zevni ohfev pacienta a stejné tak udrzujeme teplotu okolniho prostredi.
Podavame profylaxi PONV (postoperative nausea vomiting, pooperacni nauzea a zvraceni).
Kdykoli je to mozné, podporujeme €asnou mobilizaci pacienta a v indikovanych pfipadech
muzeme pouzit mechanickou tromboprofylaxi. Velkou dullezitost ma management lécby
bolesti. Preferujeme multimodalni analgezii a méli bychom se vyhnout intravenéznimu podani
morfinu. V pfipadé reaktivnich onemocnéni dychacich cest, bychom se méli vyhnout NSAID
(nesteroidnim protizanétlivym Iékim). Dostate€nou analgezii po malych vykonech poskytuje
systémové podavany paracetamol. Regionalni blokady, zejména provedené pod
ultrazvukovou kontrolou, provadime kdekoli je to mozné. V monitoraci uzkostlivé patrame po
komplikacich, zejména po MAS.

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

Komplikace SoJIA se mohou prezentovat jako emergentni situace vyzadujici okamzity zasah.
Zvlastni dulezitost ma vznik MAS, ktery muze nabrat rychly spad, pokud neni rozpoznan a
v€as feSen. V diferencialni diagnostice zvazujeme [16] Stillovu nemoc, Samterav syndrom a
jiné poruchy pojiva. Vylou€eny museji byt jiné chronické artropatie. Ty zahrnuji systémove
choroby, které mohou imitovat JIA (zejm. tuberkulézu a neoplastické procesy), autoimunitni
choroby (zejm. SLE — systémovy lupus erytematodes) a nezanétlivé procesy asociovany se
syndromem chronické bolesti.

Ambulantni anestezie

Pacienti se syndromem SoJIA mohou podstoupit ambulantni chirurgicky vykon, pokud zde
nejsou kontraindikace a vykon probé&hne ve fazi remise. Pecujici osoba by pak méla byt
poucena 0 moznych komplikacich SoJIA a neprodlené informovat zdravotnické zafizeni.

Porodnicka anestezie

V literatufe nejsou zadné zminky o pacientech se syndromem SoJIA v souvislosti s
porodnickou anestezii. Nicméné porodnicka analgezie i anestezie k cisafskému fezu by mély
byt podavany bezpecné, provadény tak, aby nezplsobily vzplanuti SoJIA a uvolnéni
histaminu. Odpovidajici pé€e musi byt vénovana pooperacnimu obdobi v patrani po moznych
komplikacich, nebot €asny nastup MAS muze byt pro pacientku devastujici. DalSimi rutinné
provadénymi opatfenimi v porodnické anestezii je prevence aspirace a syndromu utlaku dolni
duté zily v poloze na zadech.
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