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Abstrakt

Cysticka fibroza je geneticky podmienené, klinicky réznorodé
ochorenie. Je to autozomalne recesivne monogénovo pod-
mienené dedi¢né ochorenie. Vysledkom mutacie génu je
porucha funkcie a transportu chloridového kanalu v membrane
buniek viacerych organov a teda chronické poskodenie tychto
orgdnov. V suvislosti s lepSou zdravotnou starostlivostou
o pacientov s cystickou fibr6zou a s ich predlzenym prezivanim
sa zvysuje pravdepodobnost potreby elektivnych aj akitnych
operacnych vykonov, ktoré su spojené so zvysenou morbidi-
tou, mortalitou a predlzenym pobytom v nemocnici. AZ u 4 %
pacientov s cystickou fibrézou je pritomné symptomatické
ochorenie Zl¢nika s nutnou cholecystektomiou, pricom inci-
dencia cholelitidazy sa zvysuje s vekom. Aj ked' je v dnesnej
dobe cholecystektomia rutinny operacny vykon, u pacientov
s cystickou fibr6zou je spojeny so zvySenym vyskytom perio-
peracnych komplikacir, ako respiracne zlyhanie, dekompenzo-
vany diabetes mellitus, zvySené riziko infekcie, pankreatitidy,
atd. V snahe predchadzat alebo minimalizovat riziko vzniku
komplikacif, z anestéziologického hladiska sa odporica vy-
hndt sa celkovej anestézii a preferovat subarachnoidalnu
alebo epidurdlnu anestéziu, event. neuroaxialne blokady.
Epiduralna anestézia u pacientov s cystickou fibrézou znizuje
morbiditu v porovnani's celkovou anestéziou a je bezpecna.
Uvddzame kazuistiku pacientky s cystickou fibrézou so zavaz-
nym postihnutim pltc a s nevyhnutnou laparoskopickou cho-
lecystektomiou po opakovanych bilidrnych kolikach, s dys-
peptickymi komplikaciami a celkovym zhorsovanim klinického
stavu pacientky (tab. 1, lit. 15). Text v PDF www.lekarsky.herba.
sk.

KIUCOVE SLOVA: epidurdlna anestézia, cysticka fibréza, lapa-
roskopicka cholecystektomia.

Lek obz 2025, 74 (8): 323-326.

Abstract

Cystic fibrosis is a genetic disease, that affects the lungs, pan-
creas and other organs. It is an autosomal recessive disease
and the presence of mutation is a malfunction of the channel
function in the membrane of the cells of the respiratory tract,
intestine, bile ducts, pancreatic ducts, genital organs, sweat
glands and bone cells and therefore a malfunction of these
organs.

Due to advances in healthcare and increased life expectancy,
the risk of both elective and acute surgical procedures is in-
creasing in patients with cystic fibrosis. These interventions
are associated with significant morbidity, mortality and prolon-
ged stay in hospital. It is recommended to avoid general
anesthesia and prefer subarachnoid or epidural anesthesia, or
neuraxial blockade. Up to 4% of patients with cystic fibrosis
have symptomatic gallbladder disease with required necessa-
ry cholecystectomy, while the incidence of cholelithiasis incre-
ases with age. Although cholecystectomy is a routine surgical
procedure, in patients with cystic fibrosis it is associated with
an increased incidence of perioperative complications, such
as respiratory failure, decompensated diabetes mellitus, incre-
ased risk of infection, pancreatitis, etc. Epidural anesthesia is
recommended as a successful and safe, and reduce morbidity
compared to general anesthesia. We present a case report of
a cystic fibrosis patient with severe lung involvement and with
necessary cholecystectomy after repeated biliary colic, with
dyspeptic complications and overall deterioration of the pa-
tient’s clinical condition (tab. 1, lit. 15). Text v PDF www.lekar-
sky.herba.sk.
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Uvod

Cysticka fibr6za (CF) je geneticky podmienené, mul-
tiorganové a teda klinicky réznorodé ochorenie. Je to au-
tozomalne recesivne dedi¢né ochorenie s incidenciou

1 : 2500 zivonarodenych deti u kaukazskej rasy a za fe-
notyp ochorenia je zodpovednd pritomnost dvoch muta-
cii v géne pre CFTR (ang. Cystic Fibrosis Transmembrane
Conductance Regulator). NajcastejSou pri¢inou smrti
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u pacientov s CF je respiracné zlyhanie (1). V snahe za-
bezpecit adekvatnu zdravotnid starostlivost pacientovi
s cystickou fibrézou je ale dolezitd znalost moznych ako
plicnych, tak aj mimoplicnych prejavov - gastrointesti-
nalnych a hepatobilidrnych (cholecystolithidaza, cholecysti-
tida, dyskinéza zI¢nika, gastroparéza, reflux, malabsorbcia,
pankreatitida, fibr6za pecene, kolorektdlny karciném, kar-
ciném pankreasu), ktoré spolu s ventilacnym zlyhanim
maju podiel na zvySenej morbidite a mortalite (2). V su-
vislosti s lepSou zdravotnou starostlivostou o pacientov
s CF a s ich predizenym preZivanim, zvyiuje sa pravde-
podobnost, Ze pacient bude musiet podstipit elektivny
alebo neelektivnych operacny vykon, ktoré sd spojené so
zvy$enou morbiditou, mortalitou a s predizenym pobytom
v nemocnici. V snahe predist moznym pooperacnym
komplikdciam, ak dany opera¢ny vykon to umozriuje, od-
porica sa vyhnit sa celkovej anestézii, ktord je spojend
s vysokym rizikom ventilacného zlyhania pacienta a pre-
ferovat subarachnoidalnu, event. epidurdlnu anestéziu
alebo neuroaxidlne blokddy (3). Epidurdlna anestézia je
bezpecCny spbsob anestézie aj pri laparoskopickych ope-
racidch a v dnesnej dobe sa preferuje u pacientov s cys-
tickou fibrézou s cielom minimalizovat riziko ventilacného
zlyhania a zavislosti na umelej plicnej ventilacii pri pri-
druzenych ochoreniach. Uvddzame kazuistiku pacientky
s cystickou fibrézou so zdvaznym postihnutim plic
a s nutnou laparoskopickou cholecystektomiou po opako-
vanych bilidrmych kolikach.

Kazuistika

Na chirurgickd kliniku bola prijatd 30-rocnd pacient-

ka, ktord sa stazovala na vyrazné zhorsenie celkového
stavu za posledné mesiace, stratu hmotnosti a opakova-
né dyspeptické tazkosti po bilidrnych kolikach. Pacientka
bola dlhodobo sledovand a lie¢end na plicnej ambulan-
cii s diagnoézou cysticka fibréza pltc. Pri vySetreni na
urgentnom prijme bola v laboratérnych parametroch
pritomnd elevdcia hepatdlnych parametrov.
Ultrasonograficky bola verifikovana mnohopocetna
drobnokamienkova cholecystolitidza a choledocholitia-
za. Pacientka bola hospitalizovand na chirurgickom od-
deleni a bolo realizované ERCP s endoskopickou papi-
losfinkterotomiou. Nasledne bolo indikované operacné
rieSenie v zmysle cholecystektémie, ale vzhladom na
komorbidity pacientky a riziko prevysujtice benefit v pri-
pade vykonania akdtneho operacného vykonu, u pa-
cientky sme pristdpili k multiodborovej predoperacnej
priprave (1 mesiac), ktoré zahfnali:

*  nutriénd parenteralnu podporu s ndslednym prirast-
kom 4 kg na hmotnosti pacientky (pokles hmotnosti
posledné obdobie o 3 kg),

+  funkéné vysetrenie plic s dychovou rehabilitaciou
a zlepSenim ventila¢nych parametrov: FEV1 na 35 %
(pri prvotnej hospitalizacii FEV1 27 %), OVP GOLD
Ill. s lahko redukovanou VC, zvyseny odpor DC
a lahka porucha TLCO (61 %),

+ celkovi rehabilitdciu pacientky s funkénym testom
chbodze a zlepsenim parametrov (6 mindtovy test
chodze - 544 m),

+  kultivacné vysetrenie sputa s nalezom Pseudomonas
aeruginosa a cielent kombinovanu antibiotickd liec¢-
bu (piperacilin/tazobactam, tobramycin).

Pacientka bola informovand o rizikdch operacného
vykonu a o rizikdch celkovej anestézie. Vzhladom na
osobnd anamnézu brata pacientky, taktiez s cystickou
fibrézou plic, ktory musel v minulosti podstipit akitnu
laparoskopicki cholecystektomiu v celkovej anesté-
zii spojend s ventilacnym zlyhanim a akdtnou transplan-
taciou plic, u pacientky sa objavili Gzkostné nastavenia
a fobické ataky z planovaného operacného vykonu.
Pacientke st opakovane vysvetlené moznosti anestézie
pocas operacného vykonu a vzhladom na rodinnd
anamnézu, strach z ventilacného zlyhania a rizika trans-
plantdcie plic, pacientka sthlasi s vykonanim laparosko-
pickej cholecystektomie v epidurdlnej anestézii. Pred
operdciou sme zaviedli epidurdlny katéter s pouzitim
Touhyho ihly G18. Katéter bol zavedeny za aseptickych
podmienok v priestore Th7-Th8, ndsledne jednorazovo
aplikovany marcain 0,5% 8 ml v kombinacii so sufenta-
nylom 5 mcg, v celkovom objeme davky 16 ml. Katéter
bol ponechany v pripade potreby opakovaného poda-
nia lokdlneho anestetika peroperacne ako aj v pripade
nutnosti pooperacnej analgézie. Peroperacne bola pa-
cientka sedovanda TCI propofolom, RASS 0 (ang. The
Richmond Agitation-Sedation Scale), so zachovanim
spontdnnej, suficientnej ventildcie a s inhalaciou kyslika
tvdrovou maskou s prietokom 5 |/min. Priebeh operacie
bol bez komplikdcii, pacientka tolerovala kapnoperito-
neum, bez vzniku moznych komplikdcii ako hypotenzie,
nauzey a zvracania (odmietla zaviest nazogastricku
sondu) a bolesti ramena. Pocas operacného vykonu ne-
bolo potrebné opakovat podavanie lokalneho anesteti-
ka, pooperacnd analgézia bola dostato¢nd z jednordzo-
vaj davky pri tivode do anestézie. Epiduralny katéter bol
extrahovany nasledujici den. ESte v den operdcie vo
veCernych hodindch bola pacientka mobilizovana,
v priebehu nasledujice]j hospitalizacie bez ventilacnych
komplikacii a na 3 den od operdcie prepustend do do-
macej starostlivosti.

Diskusia

V dnesnej dobe sa rozsiruje spektrum pacientov,
kedy sa preferuje epidurdlna anestézia pred celkovou
anestéziou s cielom predchadzat ventilacnému zlyhaniu
a zavislosti na umelej pltcnej ventildcii. Do tejto skupi-
ny zaradujeme aj pacientov s CF. Aj napriek vysokému
riziku vzniku komplikdcii u pacientov s cystickou fibro-
zou, multidisciplindrny pristup, adekvdtna komunikdcia
celého opera¢ného timu s pacientom ako aj dostato¢na
predoperacnd priprava pacienta a naslednd pooperac¢na
starostlivost, minimalizuje riziko vzniku tychto komplika-
cii (4). Postupne sa vytvdraju odporicania v ramci pre-
doperacnej pripravy pacienta s cystickou fibrézou, ako
aj perioperacnej a postoperacnej starostlivosti. (tab. 1)
(5).
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Tabul'ka 1. Perioperacny manazment pacienta s cystickou fibrézou.

Predoperacna
priprava

Plticne vysetrenie: dokladna anamnéza a fyzikal-

ne vySetrenie:

* pritomnost kasla a kvalita a kvantita tvorby hlie-
nu

+ frekvencia respira¢nych infekcif

+ reaktivita dychacich ciest, sipot a odpoved' na
bronchodilatancia

+ cvicenie a funkénd kapacita plic

+ rtg hrudnika: hyperinflacia pltc, kyfoskoliéza
a bronchovaskuldrne znaky

+ CT hrudnika: bronchiektazie (nie vzdy koreluje
s toleranciou zdtaze)

+ testovanie funkcie plic: obstrukény vzor (zvyse-
ny pomer rezidudlneho objemu k

+ celkovej kapacite pltc; znizend FEV1; znizend
FEV1/FVC)

+ analyza arteridlnych krvnych plynov pre retenciu
CO, (nepomer ventildcie a perfiizie vedie
k chronickej hypoxii a hyperkapnii).

VySetrenie pankreasu:

+ pritomnost CFRD (Cystic Fibrosis Related
Diabetes) - diabetes mellitus viazany na cysticku
fibrézu

+ potreba perioperacnej inzulinovej terapie na
zvladnutie hyperglykémie

* nutricné nedostatky suvisiace s exokrinnym
ochorenim pankreasu ( nedostatok

+ vitaminov a stibezné problémy s koaguldciou).

Hepatobiliarne vysSetrenie:

+ anamnéza a fyzikdlne vysetrenie ochorenia
pecene

+ elevdacia hepatdlnych parametrov ( elevdcie
1,5-krdt je potrebné dalsie vySetrenia) - poru-
chy koaguldcie

+ ERCP (Endoskopicka retrogradna cholangiopan-
kreatikografia).

Urgentny chirurgicky zakrok:

+ nedostato¢ny priestor na Uplné klinické vysetre-
nie komplikacif stvisiacich s CF

+ dokladnd anamnéza a fyzikdlne vysetrenie

+ stratifikdcia rizika poopera¢nych plicnych kom-
plikdcif (venovat pozornost plicnym prejavom
a sticasnému fyzickému stavu vratane: tolerancie
fyzickej zdtaZze, nedavnych hospitalizdcii, pltc-
nych infekcii a potreby antibiotickej terapie).

Intraoperacny |+ anesteziologicky plan

manazment + Standartné/invazivne monitorovanie podla stavu
pacienta a typu operacie

+ ciel: minimalna respira¢nd depresia a Gplna
obnova reflexov na konci operdcie a anestézie

+ zvlhcovanie a zohrievanie plynov

* bronchodilatancia

+ pred extubdciou: zvaZit recruitment pliic a endo-
trachedlnu taoletu DC

* vcasna extubdcia (prioritnd, aby sa zabranilo pre-
dlzenej intubdcii a zvySenej mortalite)

+ inhalacné anestetikd maji bronchodilatacny
ucinok (benefit vs. s intravenéznou anestéziou)

+ titrovat intraopera¢né opioidy na zdklade typu
chirurgického zakroku a ocakavanej pooperac-
nej bolesti (minimalizovat vzhladom na negativ-
ny Gcinok na ventilaciu)

+ multimoddlny manazment bolesti: NSAID, keta-
min a periférne nervové blokddy / neuraxidlna
analgézia.

Postoperacny |+« multimodalny manazment bolesti

manazment + pooperacné plicne komplikdcie: dosledné poo-
peracné monitorovanie pacientov vyzadujlcich
domacu kyslikovi terapiu alebo neinvazivnu
ventildciu pozitivnym tlakom

+ zvazit jednodnovi/ambulantnd hospitalizaciu
u pacientov so stredne tazkym az tazkym plic-
nym ochorenim (pacienti s miernym plicnym
ochorenim mo6zu byt prepusteni domov v sta-
rostlivosti zodpovedného dospelého s dobrymi
ventilaénymi parametrami).

Cysticka fibréza je multiorganové a teda klinicky
roznorodé ochorenie. Mutdciou génu vznikd porucha
funkcie i6nového kanadlu, ktory sa nachdadza v membra-
ne buniek viacerych orgdnov (dychacich ciest, Creva,
ZI¢ovodov, vyvodov pankreasu, pohlavnych organov,
potnych Zliaz a kostnych buniek) a klinicky obraz je vy-
sledkom poruchy funkcie tychto organov (6). Gén CFTR
je vysoko exprimovany aj v epitely ako intrahepatalnych,
tak aj extrahepatalnych Zl¢ovych cestach. Jeho mutdcia
alebo absencia je moZznou priCinou znizenej sekrécie
bikarbonatu Zl¢ou, stazy zICe v dosledku dysmotility ZI¢-
nika a predlzeného prechodu Zl¢e cez zI¢ové cesty, ako
aj zvysenej citlivosti voci zdpalovym toxinom (7). Uddva
sa, ze az u 4% pacientov s CF je pritomné symptoma-
tické ochorenie zl¢nika s nevyhnutnou cholecystekto-
miou. Incidencia cholelitidzy sa zvysuje s vekom, od
0,1 % u os6b mladsich ako 5 rokov az po takmer 10 %
u 0séb vo veku 30 - 40 rokov (6). Aj ked' je v dnesnej
dobe cholecystektémia rutinny operacny vykon,
u pacientov s CF je spojeny so zvySenym vyskytom pe-
rioperacnych komplikdcii, ako respiracné zlyhanie, de-
kompenzovany diabetes mellitus, zvysené riziko infek-
cie, pankreatitidy a ileézneho stavu (1). Pooperac¢na
morbidita je 10% a mortalita 5%. Pacienti s CF so
symptomatickym ochorenim Zl¢nika by mali mat multi-
disciplinarny pristup k liecbe s cielom predist potencial-
nym komplikdcidm, najma v perioperacnom obdobi.
Preferovana je laparoskopicka cholecystektomia so zni-
Zenym rizikom vzniku komplikécii (7). Odportcana je
epidurdlna anestézia, ktora znizuje morbiditu v porovnani
s celkovou anestéziou pocas laparoskopickej chole-
cystektomii u pacientov s CF (8). Tento sposob anesté-
zie si ale vyzaduje sthlas a spolupracu ako pacienta,
tak aj operatéra, lebo v pripade laparoskopickych ope-
racii v epidurdlnej anestézii je nutné prihliadnut na ur-
Cité limitdcie operacného pola, aby sme minimalizovali
riziko vzniku komplikdcii u pacienta. latrogénne vytvo-
rené kapnoperitoneum sa odportca len do hodnét 10
mmHg a vytvdra sa velmi pomalym prietokom oxidu
uhli¢itého 1 I/min. Takto sa zniZuje riziko vzniku hemo-
dynamickej nestability, ventilacnej insuficiencii, regurgi-
tacii zalido¢ného obsahu ale aj pooperacnych bolesti
v ramene u pacienta. Pre operatéra to ale znamena
dlhsi cas na vytvorenie kapnoperitonea ako aj mensi
operac¢ny priestor (9). Sucasné Studie ale dokazuji, ze
laparoskopické operdcie v neuroaxidlnej anestézii st
Gspesné a pre pacienta bezpecné (10). Aj nadalej je
celkova anestézia (CA) odportcand ako prva volba pre
vacsinu otvorenych a laparoskopickych abdomindlnych
chirurgickych zakrokov, ale u pacientov pre ktorych je
celkova anestézia vysoko rizikovd, ako napr. u pacientov
s cystickou fibrézou plic, je regiondlna anestézia upred-
nostnovand a je odpordcana (11).

Zaver
Tato kazuistika poukazuje na potencidlne uskalia
u pacientov s cystickou fibrézou plic a mozné vyuZitie
epidurdlnej anestézie u tychto pacientov. Vdaka zvole-
nému anesteziologickému postupu ako aj multidiscipli-
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