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SOUHRN

Marfanlv syndrom je vrozena porucha pojiva postihujici predevsim kardiovaskularni, respiracni a pohybovy systém.
obdobf jsou v tomto ohledu zvIast kritické a prindseji zvysené riziko akutni aortaini disekce. Porodnickd péce o pacientky
s Marfanovym syndromem predstavuje specialni a komplexni mezioborovou problematiku. Jelikoz je pacientska populace
rodicek s Marfanovym syndromem Uzka (az raritni), jsou klinické zkusenosti omezené, a to i v pfipadé specializovanych
center. Stejnym zpdsobem jsou limitované i v souc¢asnosti dostupné literarni zdroje tykajici se problematiky peripartalni péce
u téchto pacientek. V ¢lanku je prezentovana kazuistika 18leté téhotné pacientky s diagnézou Marfanova syndromu, u niz byl
porod bez komplikaci veden elektivnim cisarskym rezem v regiondlni anestezii v 34. tydnu gravidity. V navazujicim prehledu
byly analyzovany dostupné relevantni prace zabyvajici se problematikou anestezie tehotnych s Marfanovym syndromem.
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ABSTRACT

Axmann K., Adamus M.: Perioperative management of Caesarean Section in a parturient with Marfan syndrome
- case report and systemic review of literature

Marfan syndrome is an inherited disease affecting mainly the cardiovascular, respiratory and muskuloskeletal systems.
Aortic dilatation and dissection is the major cardiovascular complication associated with high mortality. Pregnancy and
peripartum are a critical period accelerating the risk of acute aortic dissection. Peripartum management of patients
with Marfan syndrome represents a special complex multidisciplinary issue. Due to the rare diagnosis and small patient
population, the clinical experience is limited even in specialized centers. Up-to-date literary resources regarding pari-
partum care of patients with Marfan syndrome are also scarce. We present a case-report of an 18-year old partiturient
with the diagnosis of Marfan syndrome who underwent uncomplicated Caesarean Section in regional anaesthesia in the
34th gestational week. Systematic literature review is included, analyzing the recent available papers on anaesthesia
for Casarean Section in patients with Marfan syndrome.
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uvob

Postizeni kardiovaskularniho systému je
vedoucim faktorem ovliviiujicim mortalitu
a dlouhodobou prognézu pacientti s Marfanovym
syndromem (MS). Dilatace a disekce ascendent-
ni aorty jsou hlavni kardiovaskularni kompli-
kace a jsou spojené s vysokou mortalitou [1].
Téhotenstvi a obdobi kolem porodu jsou v tomto
ohledu pro akutni aortalni disekci zvlast riziko-
vé [2]. PéCe o téhotné s MS predstavuje zvlast-
ni a komplexni problematiku vyzadujici me-
zioborovou spolupraci gynekologa/porodnika
s kardiologem. Samotny porod je povazovan
za nejkritictéjsi obdobi, zvysSené riziko disekce
vSak pretrvava i nékolik tydnt po porodu béhem
kojeni. Hemodynamicka stabilita, zabranéni
vykyvlim krevniho tlaku, disledné monitorovani
hemodynamiky (véetné echokardiografie) a oka-
mzita dostupnost konzilidrniho kardiochirurga
(respektive kardiochirurgické intervence) jsou
hlavni pilife peripartalni péce. Ta se obvykle
odehrava ve specializovanych centrech a je po-
skytovana mezioborovym tymem sestavajicim se
z porodnika, kardiologa (respektive kardiochirur-
ga), anesteziologa a neonatologa [3].

POPIS PRIPADU

U nasi 18leté pacientky byl MS diagnostiko-
van ve véku 14 let na zakladé klinickych krité-
rii. Sledovana byla oftalmologem pro myopii,
ortopedem pro skoliézu a kardiologem pro bi-
kuspidalni aortalni chlopen s dilataci ascen-
dentni aorty. Chlopenni vada byla provazena
stfedné vyznamnou regurgitaci a primér kofene
aorty byl 38 mm. Pacientka zlstavala po ce-
lou dobu prosta kardiologické symptomatologie
a bez indikace ke kardiochirurgické intervenci.
Pil roku po dovrSeni 18 let se pacientka do nasi
nemocnice dostavila ke genetické konzultaci
v prvinim trimestru téhotenstvi. Byla podrobné
informovana orizicich a potencidlné smrtelnych
kardiovaskularnich komplikacich v souvislos-
ti s MS a téhotenstvim. Probrana byla i moz-
nost ukonceni téhotenstvi, kterou pacientka
odmitla s plnym védomim vSech rizik pro se-
be i plod. Na zdkladé kardiologického konzilia
a transtorakalni echokardiografie, ktera ukazala
mirnou dilataci aortalniho kofene na 40 mm,
byla zahdjena antihypertenzni terapie betablo-
katorem (peroralni metoprolol 50 mg, dvakrat
denné). Pacientka nasledné dochazela na pra-
videlné mési¢ni kardiologické a gynekologické
kontroly, které konstatovaly normalni prubéh
téhotenstvi véetné ristu plodu. Primér kofene
aorty zlistaval i ve tfetim trimestru téhotenstvi
40 mm. Na zakladé mezioborového konzilia za
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Ucasti porodnika, kardiochirurga, anesteziologa
aneonatologa bylo naplanovano ukonceni tého-
tenstvi cisafskym fezem pred terminem porodu,
atoispfihlédnutim k moZnym rizikim pro plod
plynoucim z nezralosti. (Matka byla pfed poro-
dem zajisténa standardni pfipravou kortikoidy.)
Cisafsky fez byl proveden v 34. tydnu gravidity
na kardiochirurgickém operac¢nim sale s kardio-
chirurgickym tymem v zaloze. Béhem vykonu
se nevyskytla zddnd porodnicka ¢i chirurgicka
komplikace a porozen byl zdravy plod Zenského
pohlavi vazici 2 500 g se skére podle Apgarové 9,
9a10. Pro vykon byla zvolena spinalni anestezie
se soucasnym zavedenim epidurdlniho katét-
ru, jenz byl ponechan k pokracujici pooperacni
analgezii. Pro punkci byl pouzit komercni set
(Espocan®, B.Braun, Némecko) pro kombino-
vanou spinalni-epiduralni anestezii (combined
spinal-epidural anaesthesia, CSE) s atraumatic-
kou spinalni jehlou G25 zavadénou ptes Tuohyho
jehlu G18. Epiduralni prostor byl detekovan tech-
nikou ztraty odporu v meziobratlovém prostoru
L2/3, pokus o duralni punkci v tomto prostoru
vS§ak nebyl tspésny. Byl tedy zaveden epidurdlni
katétr a durdlni punkce nasledné tiispésné prove-
dena v kaudalnéjsim meziobratlovém prostoru
L3/4. Aplikovano bylo 2,2 ml 0,5% hyperbarické-
ho bupivakainu (Marcain Spinal Heavy 0,5%°,
Astra Zeneca, Velka Britanie) s promptnim na-
stupem kompletni anestezie dosahujici trovné
Th7 (ovéfeno orientacné ztratou taktilniho ¢iti).
Nastup anestezie byl provazen mirnym pokle-
sem tlaku na 90/50 torrii, ktery byl korigovan
infuzi krystaloidi (500 ml Ringerova roztoku
béhem 20 minut). Krevni tlak byl monitorovan
invazivné intravaskuldrnim katétrem zavede-
nym v levé radidlni arterii a béhem vykonu zli-
staval stabilni v rozmezi 120/80 aZ 100/60 torrt
bez nutnosti farmakologické korekce. Zhruba
20 minut pfed koncem vykonu bylo zahajeno
podavani analgetické smési (0,125% bupivakain
se sufentanilem 0,2 mcg/ml smési) do epidu-
ralniho katétru. Podan byl tivodni bolus 6 ml
a dale se pokracovalo kontinualni infuzi 5 ml/ho-
dinu. Epidurdlni analgezie byla dostacujici (VAS
setrvale méné nez 2 - hodnoceno pomoci mo-
difikované vizudlni analogové $kaly bolesti na
stupnici 0-10), bez nutnosti dalsi systémové
analgetizace. Po vykonu byla pacientka pftija-
ta na kardiochirurgickou jednotku intenzivni
péce. Krevni tlak byl béhem prvnich 72 hodin
po porodu udrzovan v bezpec¢nych hodnotach
(systolicky tlak do 120 torrti) pomoci konti-
nualniho podavani intravenéznich antihyper-
tenziv (nitroglycerin v davce 0,15-0,6 mcg/kg/h,
urapidil 0,2-1 mcg/kg/min a metoprolol 0,2 mcg/
kg/min), které bylo postupné nahrazeno stan-



dardni chronickou kombinovanou peroralni 1é¢-
bou (metoprolol 50 mg dvakrat denné, ramipril
1,25 mg jednou denné a amplodipin 10 mg jednou
denné). Pfechod na chronickou peroralni antihy-
pertenzni medikaci byl komplikovany, a ve snaze
zabranit vykyvam tlaku v souvislosti s kojenim
tak byla po konzultaci s porodnikem laktace far-
makologicky potlacena perordlnim podavanim
cabergolinu v davce 0,25 mg po 12 hodinach po
dobu dvou dnti. Opakované echokardiografické
vySetfeni v 1. a 5. poopera¢nim dnu neukéza-
lo Zddné zmény praiméru ascendentni aorty.
Ctvrty den po porodu byla pacientka pfeloZena
na standardni oddéleni Sestinedéli a za dalsi
tfi dny byla (spolu se zdravym a prospivajicim
novorozencem) propusténa dom.

SYSTEMATICKY PREHLED LITERATURY
Problematika anestezie a perioperacni péce
u cisatfského fezu rodicek s MS je v literatute
popisovana pouze ojedinéle. Pomoci databa-
ze Medline (US National Library of Medicine,
National Institutes of Health, http://www.ncbi.
nlm.nih.gov/pubmed) jsme analyzovali vSechny
relevantni a dostupné prace publikované béhem
poslednich dvaceti let. Byl pouzit vyhledavaci
fetézec: ,(marfan syndrome) AND (anaesthesia)
AND ((pregnancy) OR (delivery) OR (cesarean sec-
tion))“. Hledanému terminu odpovidalo 21 praci,
pouze 14 v§ak mélo dostupné abstraktum v anglic-
kém jazyce. Ve vSech pripadech se jednalo o jed-
notlivé kazuistiky (9 ¢lankd) [4, 5, 6, 7, 8, 9, 10, 11,
12, 13] ¢i série pfipad (5 ¢lanka) [14, 15, 16, 17, 18].
Série pfipadli obsahovaly v priméru 5 kazuistik,
maximalni pocet pacientek v jednom souboru
byl 15. V 7 pracich se jednalo o elektivni cisafsky
fez v terminu ¢i kratce pfed nim u pacientek se
znamou anamnézou MS bez prodélané disekce,
avsak s vy$s§im rizikem jejiho vzniku (pfitomna
dilatace kofene aorty nad 40 mm). V 7 pracich
je popisovan akutni cisatfsky fez u rodicek s jiz
diagnostikovanou ¢i akutné probihajici aortalni
disekci. Tu se ve 4 pfipadech dafilo zvladnout kon-
zervativné [4, 6, 7, 11], popisovany jsou vsak i pti-
pady urgentnich cisarskych fezfi s bezprostfedné
navazujicim kardiochirurgickym vykonem [15,
16]. Vicero praci zkouma v souvislosti s aneste-
zii k cisarskému fezu u rodic¢ek s MS vhodnost,
vyhody a nevyhody regionalni anestezie. Jelikoz
je u pacientek s rizikem disekce klicovym poza-
davkem na anestezii hemodynamicka stabilita
a prevence vykyvil (pfedevs§im vzestupti) krevni-
ho tlaku, jevi se neuroaxialni blokady vzhledem
k svému vlivu na kardiovaskularni systém (vazo-
dilatace, pokles systémové vaskularni rezistence)
jako vyhodné. Ve studovanych kazuistikach byla
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regiondlni anestezie volena ¢astéji, a to v poméru
12 : 6 k anestezii celkové. V nejvétsim souboru
(12 elektivnich cisafskych fezii) vSak jednoznacné
dominuje anestezie celkova (11 z 12 pfipadd) [15].
Zneuroaxialnich technik se v 6 ptipadech jednalo
o anestezii epidurdlni, 6krat o anestezii spinalni
(z toho 2krat kontinualni) a ve 2 pfipadech byla
pouzita CSE. Jako faktor ovliviiujici rozhodovani
o konkrétni technice jsou nejcastéji zminovany
tzv. durdlni ektdzie, coz jsou vychlipky durdlni-
ho vaku nejcastéji v lumbalni oblasti zvySujici
objem likvorového prostoru [17]. Ojedinéle se
mohou u Zen klinicky manifestovat bolestmi zad,
verifikovany jsou pomoci zobrazovacich metod
(CT, MRI). Zména objemu a dynamiky likvoru ve
spindlnim prostoru mize byt divodem selhdni
spinalni anestezie, jak to dokladaji kanadsti au-
tofi, kteti jako prevenci selhani doporucuji CSE
[18]. Korejsti autofi ve své kazuistice u pacient-
ky s prokazanymi ektaziemi dury voli anestezii
epiduradlni, zdtraznuji vsak jeji vyssi technickou
obtiZnost a riziko nechténé duralni punkce [9].
Jednoznac¢né stanovisko k volbé anestezie (cel-
kova vs. regionalni) prace nepfinaseji, ojedinéle
vSak argumenty pro tu ¢i onu techniku zaznivaji.
V souvislosti s celkovou anestezii je vice pracemi
zdliraznovan pozadavek na multimodalni (semi-)/
invazivni monitorovani hemodynamiky vcetné
transezofagealni echokardiografie, pro niz je cel-
kova anestezie podminkou [12, 13, 16]. (Japon§ti
autofi naproti tomu invazivné hemodynamicky
monitorovali (centralni katétr, arteridlni katétr)
i téhotné rodici vaginalné s epidurdlni analgezii
[16].) K celkové anestezii se dale vice autori prikla-
ni v pfipadech, kdy je kvtili muskuloskeletalnimu
postiZeni v rdimci MS (skoliéza, verifikovana pfi-
tomnost durdlnich ektazii) regionalni anestezie
obtizné pouzitelna [12]. Ve 2 kazuistikach byla
zvolena shodna technika celkové doplniované ane-
stezie s pouzitim remifentanilu, ktery je v obou
pracich shledan pro tyto ucely jako vhodny, a to
isprihlédnutim k mozné dechové depresi u plodu
zplusobené jeho ¢astecnym transplacentarnim
pfenosem [10, 12]. Navzdory predpokladiim se
naproti tomu regionalni anestezie ukazala jako
pouzitelnd i v akutnich pfipadech u pacientek
s diagnostikovanou disekci [5, 6, 11]. Francouzsti
autori tspésné pouzili CSE i u pacientky se soucas-
nym akutnim mitralnim prolapsem a kardialnim
selhdnim s plicnim edémem [5].

Pozitivni vliv neuroaxialni anestezie/analgezie
na hemodynamiku je doloZen i u Zen s niz$im ri-
zikem disekce (primér kofene aorty pod 40 mm),
které mohly rodit vaginalné. Ve vSech popsa-
nych pripadech byla u porodu pouzita pokracu-
jici epidurdlni analgezie, kterd uc¢inné branila
vzestuptim krevniho tlaku béhem bolestivych

2014,25,¢.5  ANESTEZIOLOGIE A INTENZIVNi MEDICINA

357



358

ANESTEZIOLOGIE

kontrakci [15, 16]. Mezi zakladni pfedoperacéni
opatfeni v péci o téhotné s MS s vy$§im rizikem
aortalni disekce patfi rutinni podavani betablo-
katort [19]. Jejich pfinos je doloZen nejen béhem
téhotenstvi pred porodem, ale i v bezprostfednim
perioperacnim obdobi. Dvé prace popisuji ispés-
né zvladnuty cisatsky ez (v celkové i regionalni
anestezii) u rodicek s probihajici akutni aortal-
ni disekci, ktera byla zvladana konzervativné
pomoci kontinualné podavaného betablokatoru
(landiolol) [8, 11]. Zvazované nezadouci ucinky
na plod (bradykardie, hypoglykémie) pfitom ne-
byly zaznamendany. Jako nejzasadnéjsi opatfeni
se pro uspésnou peripartalni péci o téhotné s MS
jevi centralizace péce do terciarnich pracovist se
zkuSenosti s timto typem pacientek. Téhotné by
mély byt referovany casné a od pocatku je dopo-
rucovan multidisciplindrni ptistup zahrnujici:
porodnika, genetika, neonatologa, kardiologa
(kardiochirurga) a anesteziologa [15].

ZAVER

Perioperac¢ni péce o pacientky s MS podstupujici
porod cisafskym fezem predstavuje zvlastni a oje-
dinélou problematiku. Vzhledem k malému poctu
pacientek jsou zkuSenosti jednotlivych pracovist
omezené. Obdobné jsou na tom i dostupné literar-
ni zdroje, které jsou limitovany jak v absolutnim
poctu, tak malym pacientskym souborem. Obecné
principy jsou jasné definovany a akceptovany.
Patfi mezi né predevsim:

1. Casny prenatalni zichyt rodiek s MS a jejich
kardiologické sledovani.

2. Centralizace péce na pracovisté se zkuSenostmi
a dostupnou kardiochirurgickou péci.

3. Vymezeni rizikové skupiny rodic¢ek indikova-
nych k cisatskému fezu.

4, Dtiraz na hemodynamickou stabilitu s déisled-
nou prevenci (¢i korekci) hypertenze v periope-
racnim a ¢asném pooperacnim obdobi.

Na konkrétnich stanoviscich ¢i doporucenich
tykajici se anesteziologické péce (volba typu ane-
stezie a jejiho vedeni) se v§ak autofi studovanych
praci neshoduji.
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Uvedend prace ani jeji ¢ast doposud nebyly pisemné publikovany.
Kazuistika byla prezentovdna formou prednasky na konferenci
1. Hirschiv den v Olomouci 12. 4. 2013 (sbornik abstrakt v elek-
tronické formé k dispozici na: http://www.aed-olomouc.cz/?-
page=aktuality&id=14-02-13).

Deklarace stfetu zajmd: Autofi nedeklaruji zadny stiet zajmda.

Poznamka: Kazuistika je prezentovana bez pisemného souhlasu
pacientky, ktery se i pfes opakované pokusy nepodarilo formalné
ziskat. Jelikoz vSak pacientka jiz dfive uUstné svolila k prezentaci
vySe uvedené Ustni predndsky a zdroven také aktivné nevyjad-
fila sv(j nesouhlas, dovolujeme si kazuistiku - za predpokladu
dodrzeni anonymity (vylouceni obrazové dokumentace, osob-
nich ¢i biometrickych Udajd) - prezentovat i za téchto okolnosti.
Tento postup je podpofen pozitivhim stanoviskem Etické komi-
se Fakultni nemocnice Olomouc a Lékarské fakulty Univerzity
Palackého v Olomouci, kterd byla s pfipadem obeznamena
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a s prezentaci takto souhlasf (viz pfiloha , Stanovisko Etické komi-
se FN Olomouc a LF UP Olomouc™).

Do redakce doslo dne 14. 4. 2014.
Do tisku prijato dne 2. 7. 2014.
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