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KAZUISTIKA

Fatalni komplikace tracheostomie u tfinactiletého
pacienta s Duchenneovou svalovou dystrofii —
kazuistika
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Souhrn

Autofi popisuji pfipad tfinactiletého chlapce s Duchenneovou svalovou dystrofii, u néhoz doslo pfi progre-
si zakladniho onemocnéni k rozvoji chronické respiraéni insuficience s nutnosti trvalé ventilaéni podpory.
Provedena tracheostomie byla komplikovana zizenim pridusnice, feSeném konzervativné specialnimi ty-
py tracheostomickych kanyl. Pfi progresi deformit skeletu hrudniku a ztzeni pridusnice doslo ke vzniku tra-
cheoarterialni komunikace. Pacient zemfrel v disledku masivniho arterialniho krvaceni z pistéle mezi pri-
dusnici a truncus brachiocephalicus.

Klicova slova: Duchenneova svalova dystrofie — tracheostomie — tracheomalacie — stenéza pridusnice —
tracheoarterialni pistél

Abstract

A fatal complication of tracheostomy in a 13-year-old patient with Duchenne Muscular
Dystrophy — case report

The authors describe a case of a 13-year-old boy suffering from Duchenne muscular dystrophy. Permanent
mechanical ventilation was necessary due to the patient’s progressive chronic respiratory insufficiency.
A surgical tracheostomy was complicated by the development of tracheal stenosis managed with special
types of tracheostomy tubes. A tracheo-arterial fistula developed as a result of progression of skeletal chest
deformities and the tracheal stenosis. The patient died of massive arterial haemorrhage from the fistula for-
med between the trachea and the brachiocephalic trunk.
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Uvod

Duchenneova svalova dystrofie (Duchenne Muscular
Dystrophy, DMD) je geneticky podminéné onemocnéni,
charakterizované redukci svalové hmoty a progresivni
ztratou funkce svalll u chlapcl v détském véku. Onemoc-
néni se vyskytuje s incidenci jednoho pfipadu na 3500
narozenych chlapcl, Zeny jsou zpravidla asympto-
matickymi nositelkami zmutovaného genu [1, 2, 3, 4].
Jedna se o0 gonozomalné recesivni onemocnéni, zpUso-
bené mutacemi v genu pro svalovy protein dystrofin, du-
lezitou strukturalni komponentu membrany svalovych bu-
nék [5]. Je znamo 8 izoforem dystrofinu, svalova izoforma
je exprimovana v kosterni, srde¢ni i hladké svaloviné
(M-dystrofin) [4]. Hlavni funkci M-dystrofinu je zajisténi
mechanické stability membran svalovych vidken béhem
opakuijicich se cykll kontrakce a relaxace svalu. Absen-
ce dystrofinu vede k excesivnimu vstupu kalcia do bu-
nék, s naslednou nekrézou bunék [1, 4, 6].

Progredujici svalova slabost, typicka pro DMD, je
zplUsobena degeneraci svalovych vidken, ktera jsou
postupné nahrazena tukovou a vazivovou tkani [5, 6].
Klinicky se choroba manifestuje obvykle do véku 3 let
slabosti proximalnich svall dolnich koncetin a panve,
pozdéji jsou postizeny vSechny svalové skupiny véet-
né dychacich svall a srde¢ni svaloviny. Pseudohyper-
trofie lytkovych svalll zplisobena fibrotizaci svalové
tkané, obtize pfi postaveni do stoje (GowersUv pfi-
znak) a chlzi po schodech jsou typickymi ¢asnymi
znamkami onemocnéni [1, 2, 5]. Z pozdnich sympto-
mu dominuje abnormalini vyvoj kosti s deformitami
skeletu, svalovymi kontrakturami, skoliézou patefe.
V dusledku postiZzeni dychacich svalli a deformit ske-
letu hrudniku dochazi k rozvoji respiracni insuficience
s ventilaénim selhanim, onemocnéni byva ¢asto sdru-
zeno s dilataéni kardiomyopatii [1, 5]. Pacienti
s Duchenneovou chorobou obvykle umiraji pfed do-
sazenim tficatého roku véku, nejCastéji na kardiopul-
monalni komplikace onemocnéni [1, 3].
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Z laboratornich vySetfeni se k diagnostice onemoc-
néni vyuziva stanoveni hladiny kreatinkinazy v séru,
ktera je nespecifickou znamkou poskozeni svalové
tkané; elektromyogram rozlisi myogenni a neurogenni
myopatie [3, 5, 6]. S postupnym vyvojem metod testo-
vani DNA je méné cCasto nutna svalova biopsie
k potvrzeni diagn6zy DMD, kdy je v odebraném vzor-
ku tkané zjiStovana pritomnost proteinu dystrofinu
[5, 6]. V ramci genetického testovani se v soucasné
dobé v Ceské republice nejvice provadi pfima dia-
gnostika velkych deleci a bodovych mutaci [4].

Vzhledem k absenci kauzalni terapie jsou léCebné
postupy u DMD zaméreny na podpurnou a symptoma-
tickou lé€bu [2, 5]. V dnesni dobé Ize prodlouzit délku
a zlepsit kvalitu Zivota pacientd, dfive umirajicich ze-
jména na ventila¢ni selhani, mimo jiné i moznosti trva-
Ié ventilaéni podpory v domacim prostiedi.

Kazuistika

Trinactiletému chlapci s negativni rodinnou ana-
mnézou dédiénych onemocnéni byla v prvnim roce zi-
vota diagnostikovana Duchenneova svalova dystrofie.
V dalSich letech progredovala svalova slabost, chla-
pec byl od sedmi let odkazan na invalidni vozik. Na
nasem oddéleni byl poprvé hospitalizovan v dubnu
2007 pro akutni respira¢ni insuficienci s nutnosti umeé-
Ié plicni ventilace v disledku infekce dychacich cest
a aspirace. V klinickém neurologickém nalezu domi-
novala u dosud spontanné ventilujiciho pacienta di-
fuzni svalova slabost, byla zachovana pouze rezidual-
ni hybnost prsti hornich koncetin a pohyby hlavou.
Pfes uspésnou terapii respiraéni infekce a zlepSeni
oxygenacni funkce plic pfetrvavala nutnost ventilaéni
podpory pfi trvalé progresi zakladniho onemocnéni.
Byla provedena chirurgicka tracheostomie mezi 2. a 3.
prstencem pridusnice (véetné fixace okraju stény pri-
dusnice stehy ke klzi) a zavedena tracheostomicka
kanyla (TSK) standardniho typu (Portex). Opakované
dochazelo k dislokacim TSK a obtizim pfi jeji fixaci.
Pfi endoskopickém vysetfeni bylo patrné trychtyfovité

Obr. 1. Nativné provedené CT hrudniku, snimky v referenéni urov-
ni oblouku aorty — vstupni vy$etfeni v ¢ervnu 2007
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zUZeni pradusnice na 7-9 mm v pfedozadnim sméru
(substomicky), které bylo klinicky hodnoceno jako tra-
cheomalacie vznikla pravdépodobné pfi utlaku stény
pridusnice koncem TSK. Zuzeni pridusnice zasaho-
valo i suprastomicky k prstencité chrupavce, kde se
rozpadla pfedni sténa prvnich dvou trachedlnich
prstencl. Ve snaze o pfemosténi substomické steno-
zy prudusnice byla zavedena TSK Mallinckrodt
s nastavitelnou hloubkou zavedeni. CT vySetfeni hrud-
niku (obr. 1 a 2) prokazalo deformaci prisvitu pradus-
nice po odstranéni TSK od tracheostomatu az po bi-
furkaci (ventrodorzalné z 12 na 4 mm v useku dlou-
hém asi 3 cm), beze zmény prasvitu hlavnich bron-
chl. Ultrazvukové vyS$etfeni srdce, provedené pro do-
plnéni diagnostiky zakladniho onemocnéni, vyloucilo
srdeCni patologii.

Obr. 2. Nativné provedené CT horniho mediastina v urovni od-
stupy aortalniho oblouku

Truncus brachiocephalicus (bila Sipka), trachea (Cerna Sipka)
a jicen (zahnuta Sipka) v ¢ervnu 2007

Jako moznost definitivniho feSeni stendzy pradus-
nice bylo zvazovano endoskopické oSetfeni se zave-
denim stentu, které vSak nebylo pro vysoké riziko
komplikaci indikovano. Operaéni feSeni zevnim vyztu-
zenim pridusnice ¢&i tracheoplastikou bylo hrudnim
chirurgem hodnoceno jako krajni feSeni, které se
vzhledem k naro¢nosti vykonu a spornému pfinosu
pro pacienta jevilo jako neunosné a po multioborové
konzultaci s pneumology, hrudnimi chirurgy a oto-
rinolaryngology bylo rozhodnuto o konzervativnim po-
stupu. Dychaci cesty byly zajiStény specialni armova-
nou TSK Arcadia ¢&. 6, s nizkotlakou nizkoobjemovou
manzetou a nastavitelnou hloubkou zavedeni (obr. 3).
Hlavni vyhodou této kanyly bylo — kromé nastavitelné
hloubky zavedeni — také pfizplsobeni tvaru kanyly pa-
cientové pradusnici pfi jeji stavajici deformité (kanyla
je pfi zachovaném prusvitu zcela flexibilni bez pevné-
ho uhlu zakfiveni). V srpnu 2007 byl pacient po splné-
ni vSech podminek a schvaleni domaci umélé plicni
ventilace propustén do domaci péce.

Dvé kratké hospitalizace pro akutni respiraéni insu-
ficienci nasledovaly v lednu a bfeznu 2008, kdy se na
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Obr. 3. Specialni armovana tracheostomicka kanyla Arcadia firmy
BioVendor s nastavitelnou hloubkou zavedeni

cest pfi dislokacich TSK po vyménach v domacim pro-
stfedi. Klinicka ani laboratorni vySetfeni neprokazala
akutni infekci dychacich cest. Bronchoskopie oziejmi-
la uzky prlsvit levého hlavniho bronchu, bylo vyslove-
no podezfeni na stendzu bronchu pfi progresi steno-
zy pridusnice a upravena poloha armované TSK Ar-
cadia.

Od dubna 2008 byl nemocny opakované hospitali-
zovan pro akutni respira¢ni insuficienci pfi obstrukci
konce kanyly zaschlymi krustami sekretu, zatékajiciho
z oblasti hornich dychacich cest kolem TSK a vy-
sychajiciho pfi ventilaci. Cetnost bronchoskopickych
kontrol s toaletou dychacich cest pro dusnost
a zhorSeni oxygenace a ventilace pacienta se zvySo-
vala — byla provadéna kazdych 24—48 hodin. Pro zhor-
Sujici se stav pacienta s ¢etnymi hospitalizacemi byla
znovu provedena série zobrazovacich vySetfovacich
metod s nalezem progrese zuzeni pridusnice precha-
zejiciho na levy hlavni bronchus, které bylo hodnoce-
no jako mozna progrese malacie nebo dlsledek me-
chanické komprese okolnimi strukturami pfi deformité
hrudniku. Pfedozadni rentgenovy snimek hrudniku
prokazal vyznamnou skoliézu (obr. 4), na CT vySetre-
ni (viz obr. 1, obr. 5) byla patrna komprese pridusni-
ce a levého hlavniho bronchu mezi péatefi a ascen-
dentni aortou pfi progredujici deformité hrudniho ko-
Se s ventrodorzalnim zuzenim pfi patologickém zakfi-
veni patefe (obr. 6 a 7). VySetieni flexibilnim broncho-
skopem potvrdilo $térbinovité zuzeni pridusnice pod
koncem TSK, pfechéazejici na levy hlavni bronchus,
ktery byl opakované obturovan sputem. Po odsati se-
kretu byla ozfejmena sten6za levého hlavniho bron-
chu v celé jeho délce. Ve snaze feSit progredujici po-
stizeni dychacich cest bylo znovu zvazovano zavede-
ni Y-stentu ¢i kovového stentu do levého bronchu,
popt. chirurgicka vyztuha pradusnice. Po multioborové
konzultaci, kdy byl zvazen celkovy zhorSujici se stav
nemocného, progredujici deformity hrudniku, kachexie
a lokalni nalez v dychacich cestach, nebyly invazivni
vykony indikovany pro neumeérné riziko a sporny pfi-
nos pro pacienta. Jako paliativni vykon bylo zvazova-
no zavedeni kovového stentu do levého bronchu, ale
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malé rozméry stentu, absence kaslaciho reflexu
s rizikem zasychani sputa s naslednou obstrukci sten-
tu a tésné naléhani aorty na pradusnici s rizikem vzni-
ku tracheoarterialni pistéle vedly ke kontraindikaci vy-
konu.

Obr. 5. Nativné provedené CT hrudniku, snimky v referenéni irov-
ni oblouku aorty — kontrolni v dubnu 2008

Obr. 6. Porovnani ventrodorzalni Sife horniho mediastina
v referenéni Urovni aortalniho oblouku v ¢ervnu 2007 — Sife 33 mm

Anesteziologie a intenzivni medicina

109

o



Obr. 7. Porovnani ventrodorzalni §ife horniho mediastina
v referenéni Urovni aortalniho oblouku v dubnu 2008 — Sife 26 mm

Vzhledem k opakujicim se obstrukcim dychacich
cest zateklymi a zaschlymi hlenovymi krustami byla
indikovana zména typu TSK za kanylu s nizkotlakou
vysokoobjemovou manzetou (Mallinckrodt, velikost
€. 7). Pfi rozhodovani o dalSim postupu bylo uvazeno
i riziko dekubitu trachealni stény pfi dlouhodobém tr-
valém zavedeni TSK s manzetou, mérené hodnoty tla-
kd v insuflaéni manzeté TSK byly mensi nez 10 cm
H,0. Od zmény kanyly se vSak nedalo o¢ekavat vyre-
Seni rizika obturace levého hlavniho bronchu
a nasledné atelektazy levé plice.

Pacient byl v kvétnu 2008 propustén do domaci pé-
¢e, po péti dnech byl vSak znovu pfijat pro silné ,bo-
lesti plic”, bolesti na hrudniku a dusnost. Pfi broncho-
skopii nebyla nalezena dislokace ani obstrukce TSK.
Pro pfedpoklad podilu zavedené TSK na bolestech by-
la provedena vyména za TSK Mallinckrodt Seal
Guard. Treti den hospitalizace doSlo k nahlému ma-
sivnimu krvaceni z TSK a stomatu, které rychle pro-
gredovalo do hemoragického Soku. Pfi masivnim kr-
vaceni a nepfiznivych anatomickych pomérech se ne-
dafilo najit oSetfitelny zdroj krvaceni, ani ve spolupra-
ci s urgentné pfivolanym otorinolaryngologem. Ve sna-
ze zjistit mozny zdroj krvaceni byla desuflovana man-
zeta TSK, nasledovana prudkym zhorsenim krvaceni;
byla provedena okamzitd insuflace manzety
s pfechodnym snizenim krvaceni. Urgentné provede-
né bronchoskopie vyloucila krvaceni z dolnich dycha-
cich cest, bylo vysloveno podezfeni na aorto-trache-
alni komunikaci vzhledem ke krvaceni arterialniho
charakteru a nalezu intimniho kontaktu téchto struk-
tur na CT hrudniku (viz obr. 5 a 7). Pfes intenzivni ob-
jemové nahrady doslo k rozvoji bezpulzové elektrické
aktivity, byla zahajena kardiopulmonalni resuscitace.
Vzhledem k progresi zékladniho onemocnéni, nalezu
pfi zobrazovacich vySetfenich a klinickému stavu
prudce se rozvijejiciho hemoragického Soku se zasta-
vou obéhu byla hodnocena prognéza nemocného ja-
ko zcela nepfizniva, bez moznosti ovlivnéni zakladni
pficiny stavu. Urgentni chirurgicky ¢i angiograficky vy-
kon v ramci snahy o zastavu krvaceni se jevil jako zce-
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la marny a neucelny, a nebyl tudiz indikovan. Kardio-
pulmonalni resuscitace byla nelspésna, pacient zem-
fel pod obrazem hemoragického Soku pfi masivnim
arteridlnim krvaceni.

Provedena pitva prokazala kromé znamek progre-
dujiciho zakladniho onemocnéni vyznamné predozad-
ni oplosténi priidusnice a levého hlavniho bronchu pfi
kompresi mezi patefi a aortou. Malatické postizeni
pridusnice nebylo prokdzano. Byl nalezen viedovy
defekt vzhledu dekubitu priméru 8 mm na predni sté-
né prudusnice 25 mm nad bifurkaci s penetraci do
truncus brachiocephalicus (zde defekt ve sténé pru-
méru 1 mm, 5 mm pod odstupem arteria carotis com-
munis dextra a arteria subclavia dextra).VedlejSim na-
lezem byla dilatace a lehka hypertrofie pravé srdecni
komory.

Diskuse

Komplikace tracheostomie

PFi progresi DMD dochazi k rozvoji chronické respi-
raéni insuficience s nutnosti ventilaéni podpory. Umé-
Ia plicni ventilace s invazivnim zaji$ténim dychacich
cest je realizovana u pacientll s poruchou bulbarnich
funkci, pfi selhani neinvazivnich technik ¢&i jejich into-
leranci pacientem [2, 7, 8]. Pacienti s tracheostomii
a ventilaéni podporou prezivaji v priméru 7 let [2].
U naSeho nemocného byla pro progresi chronickeé re-
spiraéni insuficience pfi zakladnim onemocnéni
a poruse bulbarnich funkci indikovana tracheostomie.

Tracheostomie je invazivni vykon, ktery je zatiZzen
fadou komplikaci [9, 10, 11]. Tracheomalacie, zmék-
nuti stény prddusnice zplsobené snizenim poctu
a/nebo atrofii podélnych elastickych viaken membra-
nézni ¢asti pridusnice, je jednou z nejcastéjsich
tvorba granulaéni tkané a stenéza prudusnice, dalsi-
mi jsou tracheoezofagealni pistél, pneumonie, aspira-
ce a vzacneé tracheoarterialni pistél) [10]. Riziko vzni-
ku tracheomalacie se snizilo 10krat po nahrazeni TSK
s vysokotlakymi nizkoobjemovymi manzetami za niz-
kotlaké vysokoobjemové [10], avS8ak ani pouzivani
TSK bez manZet neeliminuje riziko vzniku tracheoma-
lacie; pfipadné dekubity trachealni stény mohou byt
zplsobeny koncem TSK samotné [12].

Tracheomalacie — moznosti IéCby

Lécba tracheomalacie se odviji od zavaznosti ob-
strukce dychacich cest v exspiriu, u mirnych forem je
doporucovan maximalné mozny konzervativni postup
[10, 13]. U zavaznych pfipadl spadaji do terapeutic-
kych moznosti: dlouhé TSK pfemostujici postizené
misto prddusnice, implantace stentu do prudusnice,
resekce pradusnice ¢i tracheoplastika [10]. Mortalita
pacientll se zavaznym stupném tracheobronchomala-
cie presahuje 80 % [9]. U nasSeho pacienta nebyla pra-
covni diagndza tracheomalacie pfi pitvé prokazana.

U chlapce jsme se v multioborovém konsenzu (ane-
steziolog, intenzivista, pneumolog, otorinolaryngolog,
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hrudni chirurg) rozhodli pro konzervativni postup
s pouzitim specialni TSK. Bylo pfihlédnuto i k ne-
pfiznivym anatomickym pomeérim, kdy po tzv. vysiti
tracheostomie a pfi deformité hrudniku bylo stoma
s tracheou deviované v pfedozadnim i boénim sméru
natolik, ze bézné druhy TSK s pevnym tubusem
a neménnym uhlem zakfiveni byly nevyhovuijici (ved-
ly ke zhorSeni lokalniho nalezu v tracheostomatu, de-
kubitu na zadni sténé trachey a deformaci pfedni sté-
ny proximalniho trachealniho prstence s rizikem pro-
leZeni do krikoidni chrupavky). Byla pouZita specialni
armovana kanyla Arcadia firmy BioVendor s uprave-
nou nizkotlakou manzetou (viz obr. 3), kterda mimo na-
stavitelné hloubky zavedeni méla zcela flexibilni tvar.
ManzZeta kanyly pfi minimalni insuflaci vzduchem ne-
tésnila tracheu, coz po fadu mésici mélo spiSe pfiz-
nivy efekt, kdy ventilace s mirnym ,leakem* vzduchu
byla pacientem dobfe tolerovana; nemocny byl scho-
pen c&astecné fonace a toaleta dychacich cest
s intermitentnim odsavanim byla dostacujici.

Ke zméné typu TSK jsme byli nuceni vzhledem
k opakujicim se atakam dyspnoe se zavaznou akutni
respiraéni insuficienci pfi parcialni obstrukci TSK
(krustami vznikajicimi zasychanim stékajiciho sekre-
tu mezi sténou kanyly a prddusnice pfi ventilaci)
s nutnosti ¢etnych bronchoskopickych toalet dycha-
cich cest. Byla zavedena TSK Mallinckrodt
s nastavitelnou hloubkou zavedeni a nizkotlakou vyso-
koobjemovou manzetou ve snaze pfedchazet zatéka-
ni sekretu z hornich dychacich cest. Uzivané insufla¢-
ni tlaky byly minimalni s cilem snizit riziko vzniku tla-
kové nekrdzy stény pradusnice a zaroven zvysit stabi-
litu umisténi dané kanyly bez nadmérného posouva-
ni a pohybu v pridusnici, cozZ jsou rizikové faktory pro
vznik erozi sliznice, popf. tracheoarterialni pistéle [10,
12, 14, 15]. Vyména TSK meéla zpocatku dobry efekt,
obtize s obstrukci zasychajicimi sekrety vymizely, pfi
bronchoskopické kontrole byl vSak nalezen pocinajici
dekubitus v oblasti pfedni stény pridusnice. Soucas-
né rozSifeni stendzy pradusnice na levy hlavni bron-
chus zmeénou typu TSK vyfedeno nebylo. Na CT hrud-
niku byla nové popséna progrese anatomické defor-
mity hrudniku s kompresi pridusnice mezi aortou
a patefi pfi zkraceni sternovertebralni vzdalenosti (viz
obr. 6 a 7). Tento nalez vysvétloval progresi zdzeni pra-
du$nice a levého hlavniho bronchu, soucasné bylo
zjevne riziko vzniku tracheoarterialni pistéle.

O moznosti zavedeni stentu do pridusnice nebo
chirurgickém vykonu v dobé pfed vznikem akutniho
krvaceni do dychacich cest se opakované diskutova-
lo, se zavérem pfevahy rizik vykonu nad pfinosem pro
pacienta. Zavedeni Y-stentu do priidu$nice by bylo ob-
tizné pfi malém pfedozadnim rozméru hrudniku
s rizikovym pfechodem do tracheostomické kanyly
(hrozba uzavieni dychacich cest pfi pfipadné desa-
xaci), zavedeni kovového stentu do levého bronchu
bylo shledano rizikovym z hlediska retence sekretu,
chronické infekce, pferustani koncu stentu granulaéni
tkani a nasledné obtizné aZz nemozné extrakce sten-
tu pfi pfekryti jeho konct sliznici. Nicméné pfi pfetr-
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vavani atelektazy levé plice by zavedeni stentu do le-
vého bronchu bylo u celkové progredujiciho stavu in-
dikovano jako maximalné mozné feseni a tedy jako
paliativni vykon ke zlep$eni jiz tak nizké kvality zivota
nemocného. NejvyznamnéjSim argumentem proti im-
plantaci stentu byl znamy intimni vztah aorty, pradus-
nice a levého bronchu pfi progredujici deformité hrud-
niku, zvysuijici riziko vzniku dekubitalni nekrozy stény
pradusnice s naslednou tracheo- anebo bronchoarte-
rialni pistéli.

Tracheoarterialni pistél — moznosti Ié€by

Tracheoarteridlni pistél (tracheoarterial fistula, TAF)
je vzacnou komplikaci tracheostomie [8, 10, 11, 14, 15,
16, 17, 18, 19]. Vyskytuje se s mensi nez 1% incidenci
u pacientl s tracheostomii [8, 14, 15, 16]; uvadéna mor-
talita dosahuje témér 100 %. V literatufe je popsano ne-
kolik pFipadl preziti pfi urgentnim terapeutickém zasa-
hu [8, 10, 12, 14, 16, 17, 18, 19]. Jedna se nejCastgji
0 komunikaci mezi pradusnici a truncus brachiocepha-
licus (tracheoinnominate-artery fistula, TIF), méné ¢as-
to arteria carotis communis, arteriae thyroideae Ci ob-
loukem aorty pfi aneurysmatu aorty. Rizikovym fakto-
rem pro vznik pistéle je tracheostomie, vysoké tlaky
v insuflaéni manzeté TSK s naslednou ischémii trache-
alni stény, slizniéni trauma zpUsobené koncem TSK, ex-
cesivni pohyby TSK béhem dlouhodobé ventilace, mal-
nutrice, deformity patefe, vysoko ulozeny truncus bra-
chiocephalicus (TB) [8, 10, 14, 15, 18]. Pacienti
s Duchenneovou svalovou dystrofii jsou vice ohrozeni
vznikem TAF [8, 15, 19]. U vice nez 50 % pacientl
s masivnim krvacenim z pistéle je popisovano predcho-
zi varovné krvaceni z pradusnice, CT angiografie mU-
ze pomoci v diagnostice TAF, je limitovana urgenci sta-
vu [8, 16]. Bronchoskopické vysetieni je kontroverzni,
nékteré prace jej doporuCuji vyuzit v diagnostice [14,
16], jiné uvadeéji riziko vyrazného zhorseni krvaceni [8,
17]. PFi vzniku masivniho krvaceni je doporu¢ena nad-
mérna insuflace manzety TSK, popf. orotrachealni in-
tubace s insuflaci manzety distalné od tracheostomatu
a pfima digitalni komprese TB s cilem snizit krvaceni
pfed provedenim urgentni sternotomie a chirurgického
oSetfeni TB [8, 16, 17, 18]. Jsou popsany i sporadické
pfipady Uspésného zavedeni stentu do TB [8]
a planovany podvaz TB u pacientli s DMD, ktefi maji
vysokeé riziko vzniku TAF [15].

Pfi vzniku krvaceni z dychacich cest u pacienta byl
zvazovan angiograficky, eventualné chirurgicky urgent-
ni vykon. O chirurgickou zastavu krvaceni se pokousel
otorinolaryngolog pfimo na lizku, kde se pro masivni
krvaceni a nepfiznivé anatomické poméry nedafilo na-
jit zdroj krvaceni. Po peclivém zhodnoceni anamnézy,
dosavadniho vyvoje zakladniho onemocnéni
a existence TAF v kontextu progredujiciho, [é¢ebné
nefesSitelného krvaceni vedouciho k zastavé obéhu,
byla resuscitace pacienta ukonéena.

Deformity skeletu jako rizikovy faktor
Vyznamnym faktorem, podilejicim se na zavaznos-
ti stavu pacienta, byla nepochybné progrese skoliozy,
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postihujici vice nez 50 % pacient s DMD [20]. Podili
se na progresi chronické respiraéni insuficience — sni-
Zuje jiz tak nizkou FVC (forced vital capacity) o0 4 %
ro¢né [3]. Optimalni ¢as pro operacni feSeni skolidzy
je v dobég, kdy jsou plicni funkce jesté uspokojivé
a pripadné kardialni onemocnéni asymptomatické [2].
Je doporuceno ozfejmit pfipadné deformity hrudniku
CT vysetfenim u pacientl s DMD jesté pred provede-
nim chirurgické tracheostomie, s cilem vzdalit zakla-
dané stoma od sousedicich tepen [19]. Ackoliv mél
nas pacient vyraznou skoliézu (viz obr. 4), hospitalizo-
van byl jiz ve chvili tézké respirani insuficience
a indikace stabilizace patefe by byla minimalné spor-
na. Moznosti zUstava konzervativni terapie korzetem,
avSak progrese skoliézy u pacientli s DMD je popiso-
vana az v 94 % pripadu i pfes uzivani korzetu [3], kte-
ry by navic velmi ztizil rehabilitaci a manipulaci
s pacientem v domacim prostiedi.

Zaveér

Autofi pfedkladaji popis pfipadu pacienta
s Duchenneovou svalovou dystrofii, u kterého doslo
ke vzniku tracheoarterialni pitéle jako pozdni kompli-
kace tracheostomie. Hlavnimi faktory, které pfispély
ke vzniku pistéle, byly s maximalini pravdépodobnos-
ti progredujici skoliéza a deformity hrudniho koSe,
s naslednou zménou anatomickych pomérd uvnitf
hrudniku vedouci k utlaku pridu$nice a levého hlavni-
ho bronchu. Masivni krvaceni z tracheoarterialni pis-
téle je vzacnou komplikaci, ktera vSak ve vétsiné pfi-
padl kongi fatalné.
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