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SOUBORNY REFERAT

Soucasné moznosti biochemické analyzy myokardialni
dysfunkce u Kkriticky nemocnych novorozenci.
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UVOD

Myokardidlni dysfunkce z riiznych pfic¢in (nedonoSenost, asfyxie,
sepse) je zdvazna komplikace s vysokou morbiditou a mortalitou. Dia-
gnostické moznosti myokardidlni dysfunkce (myocardial dysfunction,
MD) jsou velmi omezené. Klinicky stav pacienta a fyzikalni vySetieni
jsou velice nespecifické a subjektivni. V diagnostice MD ziskava stile
veétsi vyznam funkéni echokardiografie, ktera vSak vyZaduje adekvatni
technické a persondlni vybaveni. Ostatni zobrazovaci metody se témér
nepouzivaji. Invazivni metody jsou limitované velikosti pacientt a jejich
misto je spiSe na Grovni experimentalni mediciny. Hodnoceni zdvaznosti
MD je komplikovano variabilnimi klinickymi parametry novorozenci:
nizka porodni hmotnost, vysokd vulnerabilita, ¢astd polymorbidita (syn-
drom dechové tisné — RDS, pietrvévajici oteviena tepennd ducej — PDA,
ob¢hova nestabilita, infekce, vrozené vady apod.). Biochemické mar-
kery maji hlavni misto v diagnostice ischemického poskozeni myokar-
du u dospélych pacienti. V neonatologii bylo jejich pouziti doposud
omezené a méné rozsifené.

Cilem souborného referdtu je poskytnout prehled o soucasnych moz-
nostech biochemické diagnostiky myokardialni dysfunkce u kriticky
nemocnych novorozencd.

BRAIN NATRIURETIC PEPTIDE (BNP),
N-TERMINAL BRAIN NATRIURETIC PEPTIDE
(NTproBNP)

Brain natriuretic peptide (BNP) byl poprvé popsén v extraktu z pra-
seciho mozku, ale vyskytuje se také v lidském mozku. BNP je vyluco-
van predevsim pii tlakovém a objemovém pfetiZeni myocyti srde¢nich
komor a sini. BNP piisobi jako antagonista renin-angiotensin-aldoste-
ronového systému a mé diuretické, natriuretické a vasodilata¢ni ucinky.
Vysledkem ptisobeni BNP je snizeni intravaskularniho objemu, sniZe-
ni preloadu a afterloadu.

BNP je syntetizovan jako pre-prohormon, slozeny ze 134 aminoky-
selin, a metabolizovdn na proBNP (108 aminokyselin), ktery je ndsled-
né metabolizovan na biologicky aktivni BNP (32 aminokyselin, polo-
¢as 20 min) a inaktivni fragment N-terminal proBNP s polocasem 60
min (1).

BNP a NTproBNP jsou u dospélych pacientl pouzivany v bioche-
mické diagnostice chronické ventrikularni dysfunkce. Specificita vyset-
feni je vy$§i ve srovnani s klinickymi a radiologickymi metodami (2).
Rekombinantni forma BNP (nesiritide) se pouziva k 1é¢bé akutniho
a dekompenzovaného srdecniho selhani u dospélych pacienti (13).

Plasmatické hladiny BNP koreluji u novorozenct s velikosti levo-pra-
vého zkratu a systolického tlaku pravé komory, negativné koreluji
s ejekeni frakei levé komory (3). Po narozeni BNP a NTproBNP stou-
paji, dosahuji maxima 3.—4. den a poté postupné klesaji (4). Pravdépo-
dobné je to reakce na objemové a tlakové zatiZeni pfi inicidlnim vyso-
kém plicnim tlaku a ukonceni metabolizmu téchto peptidii placentou —
sniZeni clearence (5).

Problematika méteni Brain natriuretic peptide (BNP) a N-terminal
brain natriuretic peptide (NTproBNP) u pacientii s otevienou tepennou
duceji (patent ductus arteriosus, PDA):

Nejcastéji jsou BNP a NTproBNP citovany v souvislosti s hemody-
namickou problematikou persistujici oteviené tepenné duceje (patent
ductus arteriosus, PDA). Na zvifecich modelech byl popsén vliv uve-
denych peptidi na PDA. U plodi mysi je vyssi pomér NPR-A/B recep-
tort (atrial natriuretic factor receptor A/B), jejichZ stimulace udrzuje
PDA otevieny oproti NPR-C receptoru (odpovédny za endocytézu
a degradaci BNP). Po narozeni se pomér obraci, zane prevazovat vliv
NPR-C receptoru, coZ vede k vétSimu odbourdvani BNP a mensi sti-
mulaci NPR-A/B receptoru. Vysledkem je uzavér PDA. Pretrvavajici
vysoké hodnoty BNP tedy mohou vést k neuzavieni tepenné duceje (6).
Hladina BNP koreluje s primérem PDA, plicnim pritokem a velikosti
stealu vabdomindlni aorté a arteria mesenterica superior (7). Nizké kore-
lace byla nalezena s LA/Ao pomérem (pomér pruméru levé siné a aor-
ty v podélné dvoudutinové projekci pfi echokardiografii, r=0,33). V dal-
§1 préci (8) vSak byla korelace vyssi (r = 0,73).

Srovnatelné NTproBNP je pii oteviené PDA a sepsi signifikantné vys-
§1 (9, 10). El-Khuffash (11) sledoval hladiny NTproBNP a troponinu
T u 80 nedonosSenych déti pod 32. gestacni tyden, s primérnou porod-
ni hmotnosti 1006 grami. Déti s PDA mély signifikantné vyssi hladiny
NTproBNP i troponinu T oproti détem bez PDA (p < 0,001) ve 48. hodi-
né Zivota. Déle déti s PDA a intrakranidlnim krvicenim IIL. a IV. st.
(PIVH III. — IV. stupné podle Papila), nebo ktefi zemfely béhem hospi-
talizace, mély vyssi hladiny NTproBNP (p < 0,001) a troponinu T (p <
0,001) ve srovnani s détmi bez PDA. Signifikantni rozdil byl i mezi sku-
pinou s PDA + PIVH III. — IV. stupné/zemfeli a déti s PDA bez kom-
plikaci. Hemodynamické parametry PDA (LA/Ao, steal v abdominalni
aorté, primér PDA) se mezi skupinami nelisily.

Soucasnd klasifikace PDA podle priméru je, s ohledem na uvedené
skutecnosti, nedostatecna a nebere v tivahu velikost, stafi a klinicky stav
pacienta. Dalsi stratifikace déti a grading PDA je logickym a nutnym
krokem (12). NTproBNP a troponin T u hemodynamicky signifikant-
niho PDA mohou spole¢né s echokardiografickymi a klinickymi zndm-
kami pomoci diagnostikovat a v¢as 1€€it vysoce rizikové pacienty s PDA.

TROPONIN I, TROPONIN T A TROPONIN C

Troponinovy komplex je spolu s kontraktilnimi proteiny sou¢dsti sva-
lové sarkomery. Tento komplex je sloZen z 3 komponent — troponinu
I (Tnl), ktery inhibuje Mg-ATPasu a tim inhibuje tvorbu mustkd mezi
aktinem a myosinem, troponinu T (TnT), ktery se vdZe na tropomyosin
a troponinu C (TnC), ktery vazbou Ca ++ méni svoji konformaci a tim
pusobi proti inhibi¢ni funkci Tnl. VEétsina troponinu je vazand v kon-
traktilnim aparatu, 3-7 % je rozpusténych v cytosolu (14).

Cardiac troponin I (cTnl)
Existuji 3 isoformy Troponinu I: 2 isoformy se nachdzi v pri¢né pru-
hovaném svalstvu a 1 v srdecni svaloviné (cardiac Troponin I, cTnl).

-
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cTnl je uvoliiovan do cirkulace do 4 hodin po ischemickém i neische-
mickém poskozeni srdecni svaloviny. Sérova hladina je vysoce sensi-
tivnim a specifickym parametrem srdecniho poskozeni u dospélych paci-
entl. U novorozenct stoupd hladina cTnl predevsim po asfyxii. Quivers
(15) popisuje signifikantné vys$si hladiny u nedonoSenych déti a déti
s nizkou porodni hmotnosti. Bader (16) uvadi trend k vy$§im hladindm
cTnl u téchto déti a vyssi hodnoty u déti porozenych cisatskym fezem,
oproti détem po vagindlnim porodu (mtZe byt zpiisobeno vyssim stre-
sem u plodu pred provedenim cisaského fezu). Ob¢ studie jsou oviem
limitované malym mnozZstvim sledovanych déti.

Referencni hodnoty pro cTnl neexistuji, ale hodnoty u zdravych novo-
rozencll narozenych v terminu se ve studiich pohybuji do 1,8 ng/ml,
medidn 0,2-0,7 ng/ml. 95. percentil se pohybuje kolem 1,8-2,0 ng/ml,
hodnoty nad touto hranici jsou popisovany piedevsim u asfyktickych
déti a svédci pro myokardidlni dysfunkei. Pfi ¢Tnl nad 4,5-5 ng/ml je
vysoké riziko tmrti (15,16,17,18,19). Hodnoty mohou byt samoziejmé
vyrazné ovlivnéné poctem déti ve studiich, metodologii vySetieni a cit-
livosti testu (komer¢nich testl existuje minimalné 9, rozezndvaji rizné
epitopy — vazebnd mista, a také troponinové komplexy nebo degradac-
ni produkty). Napiiklad McAuliffe (20) a Trevisanuto (21) udavaji niz-
$1 hodnoty na hranici citlivosti testu u vétSiny donoSenych déti (0,03-
0,04 ng/ml). U stabilnich nedono$enych déti je median kolem 1,5 ng/ml
(15,16).

Cardiac troponin T (cTnT)

Cardiac Troponi T (cTnT) je vysoce sensitivni a specificky marker
myokardidlniho poskozeni. Jeho koncentrace stoupa jiz 2 hod po inzul-
tu. Maxima dosahuje ve 12. hod a vysoké hodnoty jsou méfitelné jesté
2 tydny (22). U zdravych donoSenych déti jsou jeho hladiny nizké a mir-
né stoupaji do 3.-4. dne, poté klesaji. Ve vétsiné praci se stfedni hodnoty
pohybuji do 0,05 ug/l. Hodnoty jsou signifikantné vy$si u nedonoSe-
nych déti s RDS a s RDS + inotropni podporou (stfedni hodnoty do 0,15
resp. 0,3 ug/l) (24,25,26,27). Ve studii Cruze (27) mélo dokonce 89%
novorozencti hodnoty odpovidajici srde¢nimu infarktu u dospélych paci-
entll. Jednd se o vysledky testd 3. generace, které nejsou ovlivnéné hla-
dinou bilirubinu, hemolyzou, rendlnim poSkozenim a minimalné rea-
guji s cTnl a kosternim troponinem T (23). Jsou tedy vysoce senzitivni
pro poskozeni bun€k myokardu.

Vys§i hladina ¢TnT je pravdépodobné zpiisobena ischemii, apopté-
zou, nebo obojim. Apoptéza je velice Castd pfedevsim v prvnim tri-
mestru, ale Fisher (29) popsal na mySich modelech vysoké mnozstvi
apopt6z i dva tydny po porodu. Je tedy mozné, Ze u predCasné naroze-
nych déti je frekvence apoptdzy vyssi, neZ u donoSenych déti. Hypoté-
zy o toxickém puisobeni katecholamini na myokard, matefském ptvo-
du cTnT a sniZeném rendlnim clearence, jako pficin vyssich hladin
cTnT, se nepotvrdily. Nebyla nalezena korelace mezi gestacnim stafim
a cTnT (28, 25) a/nebo korelace hladin cTnT s echokardiografickym
méfenim myokardialni dysfunkce — frakénim zkracenim (SF), wall stres
testem (WS) a stfedni rychlosti obvodového zkraceni (VcFs) (27).

Vysledky studie El-Khuffashe (11) byly popsany v odstavci o NTp-
roBNP a popsaly ¢TnT jako mozny marker hemodynamicky signifi-
kantniho PDA se $patnym outcomem. Pfi¢inou muze byt velky levo-
pravy zkrat, ktery vede ke sniZeni korondrniho pritoku, zvySeni svalové
préce a nasledné hypoperfiizi myokardu. Trevisanuto (30) porovnéval
hladiny c¢TnT u 11 nedonoSenych déti s PDA a 12 déti bez PDA (stej-
ny gestacni tyden a hmotnost) s rozdilnymi vysledky (nebyly nalezeny
signifikantni rozdily mezi skupinami). Vysledky jsou vsak limitovany
malym poctem pacientil.

Poskozeni bunék myokardu je pravdépodobné u nedonosenych déti
velice Casté a je jednou z hlavnich pficin systémové hypoperfize krat-
ce po porodu. cTnT by mohl byt prediktor $patného outcomu u nedo-
noSenych déti s hemodynamicky signifikantnim PDA, ale jsou nutné
dalsi studie k ovéfent této teorie.

KREATINKINASA (CK)

Enzym kreatinkinasa katalyzuje reverzibilni fosforylaci kreatinu. Je
pfitomny pfedevsim v mitochondriich a cytosolu bunék kosterniho sval-
stva, myokardu, CNS a v hladké svaloving. CK je dimer, sloZeny z poly-
peptidovych jednotek M (muscle) a B (brain), z kterych jsou tvofeny
izoenzymy BB (pfitomny v mozku, prostaté a hladkém svalu), MB (pte-
devsim kosterni sval, ale také myokard) a MM (kosterni sval a myo-
kard). Déle se rozliSuji izoformy téchto izoenzymd. Z hlediska myo-
kardidlni dysfunkce je ddleZita CK-MB. V krvi stanovujeme bud
enzymatickou aktivitu CK-MB, nebo hmotnostni koncentraci (CK-MB
mass), kterd mé vyssi senzitivitu a specificitu (31). Celkové CK se tedy
zvySuje u onemocnéni a poskozeni kosternich svalti a myokardu. CK-
MB se zvysuje jak u poskozeni bunék kosterniho svalstva, tak bunék
myokardu, pokud je ale jeji pomér k celkové CK > 0,1 a/nebo CK-MB
mass nad 5 ug/l, je nlez specificky pro poskozeni myokardu. Problé-
mem CK-MB jako markeru myokardidlniho poskozeni je jeho nizka
specificita u déti do 4 let. Nem- Yun Boo (32) méfil CK-MB mass u dono-
Senych asfyktickych déti. Hladina po porodu byla u asfyktickych déti
signifikantné vyssi, nez u zdravych donosenych (30,0 ug/l vs 6,4 ug/l).
Koncentrace dosdhla maxima za 12 hod po inzultu (medidn u asfyktic-
kych novorozencl: 51,8 ug/l), poté klesala a téméf pivodni hodnoty
doséhla za 48 hod. Hodnoty CK-MB byly signifikantné vyS$si oproti
kontrolni skupiné (p < 0,001). Nebyly ov§em signifikantni rozdily mezi
skupinou se srdecnim selhanim a bez srde¢niho selhni (stanoveno echo-
kardiograficky pomoci ejekéni frakce), ani mezi asfyktickymi zemiely-
mi détmi a t€mi, ktefi prezily. Nebyl hodnocen pomér CK-MB a cel-
kové CK. Vysledky tedy potvrzuji nizkou kardiospecificitu CK-MB
u asfyktickych déti. Trevisanuto (21) méfil CK-MB u zdravych dono-
Senych déti z pupecnikové krve. Medidn byl 4,9 ug/l, 45 % déti mélo
hodnotu nad 5 ug/l (odpovida cut-off hodnoté pro myokardialni posko-
zeni u dospélych pacientt).

CK ani CK-MB tedy neni u novorozencti vhodny biochemicky mar-
ker myokardidlniho poskozeni pro svoji nizkou specificitu.

HEART-TYPE FATTY ACID-BINDING PROTEIN
(H-FABP)

Fatty acid-binding proteins jsou pfitomné predevsim v bunécnych
membrandch a v cytosolu. ZajiStuji rozpustnost a transport mastnych
kyselin pfes membranu a uvnitf bunék. Je popsano celkem 8§ typu.
V myokardu jsou 2 — epidermal fatty acid-binding protein (E-FABP)
a kardio-specificky (H-FABP). Ten je vyplavovan do cirkulace pfi
poskozeni myokardu (35). Jeho hladina je zvySend pfedevsim v prvnich
6 hodindch u dospélych pacientl s akutnim korondrnim syndromem. Pii
srovndni s ostatnimi, béZné uzivanymi markery (cTnl, CK-MB, myog-
lobin) ma nejvyssi sensitivitu pro detekci nekrozy myokardu (33). Zku-
Senosti s FABP u novorozencit jsou vSak minimdlni, publikované jsou
studie s intestinal fatty acid-binding protein (I-FABP), ktery je slibnym
markerem v diagnostice nekrotizujici enterokolitidy, resp. poskozeni
enterocytl (34).

OSTATNI BIQCHEMICKE MARKERY
MYOKARDIALNIHO POSKOZENI

Ischémii modifikovany albumin (IMA). Pfi tkatiové hypoxii
a nésledné reperfiizi vznikaji volné kyslikové radikaly, které méni N-
termindlni konec albuminu a tim jeho vazebnou schopnost pro kation-
ty (proto nékdy nazev ,albumin cobalt binding* — test s kobaltovym
kationtem). IMA je nepifimo imérnd hladiné albuminu. U akutniho
infarktu myokardu (AIM) stoupa jiZ po nékolika minutdch a maxima
dosahuje za | a vice hodin. Neni ov§em specificky pro hypoxii myo-
kardu a dilezité je spiSe jeho negativni vypovédni hodnota (36). Je zatim
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publikovino mélo studii na novorozencich. Gugliucci (37) méfil hladi-
ny IMA u déti po komplikovanych porodech (nedonosenost, distress
plodu, pfedcasny odtok plodové vody, ristové retardace plodu a pree-
klampsie), nekomplikovanych porodech a u zdravych dospélych dob-
rovolnikd. Hodnoty po nekomplikovanych porodech byly signifikantné
vy$§i (0 45%) neZz u dospélych a po komplikovanych porodech signifi-
kantné vy$si (o 50%) neZ po porodech nekomplikovanych. U novoro-
zencl byla vyznamné niz$i hladina albuminu, ale vysoky rozdil nelze
vysvétlit pouze timto mechanizmem. Zda se, ze IMA muze slouZit spi-
Se jako marker asfyxie a jeho pouziti v diagnostice myokardidlni ische-
mie novorozencll je omezené.

Myoglobin. Myoglobin se uvoliiuje pii poskozeni kosterniho, srdec-
niho i hladkého svalstva. Ma vysokou citlivost, negativni predikéni hod-
notu a nizkou specificitu pro AIM u dospélych. Jeho hladina stoupd jiz
za 1 hod po inzultu, maxima dosahuje za 6-7 hod a normalizuje se za
24 hod (36). Rozmezi hladin u dospélych muzi je 17-106 ng/ml, Zen
14-66 ng/ml, u novorozenct nejsou referencni hodnoty. Lipshultz (38)
popisuje median v pupe¢nikové krvi 30,15 resp. 43,97 ng/ml u novoro-
zencl do 48 hodin po porodu. U novorozencti po porodu nelze nikdy
vyloucit jako zdroj myoglobinu poskozeni kosterniho svalstva (ische-
mické nebo traumatické priciny), eventuelné snizenou clearence ledvi-
nami. Hladina myoglobinu m4 tedy pfedevsim v prvnich 24 hodinich
po porodu spiSe negativni prediktivni hodnotu. Déle je zdroj v koster-
nim a hladkém svalstvu méné pravdépodobny. Jeho pouZiti v neonato-
logii je tedy diskutabilni.

Glykogenfosforylaza (izoenzym BB), cholin. Vysetieni téchto enzy-
mu se v praxi u dospélych pacientll nepouZzivé a neni znamo jejich pou-
7iti u novorozencd.

Jaterni testy. K poskozeni jater charakterizované elevaci aminotran-
sferdz (ALT, AST) dochézi az u 80 % asfyktickych déti (39). V prvnich
72 hodinéch koreluji hladiny ALT a AST se stfedni az téZkou hypoxic-
ko-ischemickou encefalopatii (HIE). Stoupa také hladina laktat-dehyd-
rogendzy (LDH), stoupd INR (Quickuv test) a klesd albumin (40). Pato-
logické vysledky jaternich testi vypovidaji o hypoxickém poskozeni
jaternich bunék pfi hypoperfuzi perifernich organd, ale nefikaji nic kon-
krétniho o poskozeni myokardu.

ZAVER

Pfi poskozeni myokardu se vyplavuje celd fada latek, které jsou vice
¢i méné specifické pro srdecni svalovinu. V kardiologii se jejich séro-
va hladina pouZiva k diagnostice ischemického poSkozeni myokardu
a maji vyssi specificitu i sensitivitu neZ ostatni vySetfovaci metody.
V neonatologii je jejich vyznam limitovany, ale s narGstajicim poctem
studii kontinudlné roste. Myokardidlni dysfunkce je CastéjSi, nez se
pivodné myslelo, pfedev§sim u déti velmi nizké porodni hmotnosti.
U novorozenct jsou urcitd specifika, kterd pouZiti téchto markerd limi-
tuji — niZsi specificita pro ischemii myokardu, mensi zkusenosti, absen-
ce referencnich hodnot, omezené terapeutické moznosti apod.

Nejvice zkusenosti je s méfenim cTnT a cTnl. Hodnoty ¢TnT a cTnl
stoupaji kratce po inzultu, jsou specifické pro myokard a existuje mno-
ho komer¢nich testd pro jejich stanoveni. Vysoké hladiny BNP, NTp-
roBNP a také cTnT jsou charakteristické pfi oteviené tepenné duceji.
K pouziti dal$ich biochemickych markeri je zatim malo dikazt a pub-
likovanych studii.

Biochemicka analyza nim muze pomoci v diagnostice a Casné
terapii novorozencu s myokardialni dysfunkci a s hemodynamicky
signifikantnim PDA se $patnou prognézou.
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SOUHRN:

Cil studie: Hlavnimi cili tohoto projektu byly analyzy etnosti vrozenych vad a vyskytu nddorovych onemocnéni détského véku v Ceské repub-
lice v letech 1994-2005. Déle byly rozpracovany mozné vzajmené souvislosti vrozenych vad a naddorQ détského véku, vcetné vybranych biosoci-
alnich faktord.

Typ studie: Retrospektivni demograficko — epidemiologickd analyza incidenci vrozenych vad a nadort détského véku z konsekutivni fady naro-
zenych v Ceské republice v obdobi 1994-2005.

Material a metodika: V nasi studii jsmevyuzili data z Nérodniho registru vrozenych vad (NRVV) a Narodniho onkologického registru (NOR). Tyto
registry jsou vedené v Ustavu zdravotnickych informaci a statistiky (UZIS) Ceské republiky a jsou sou¢asti povinného registratniho systému Ceské
republiky (NZIS — Narodni zdravotnicky informacni systém). Analyzovali jsme data jak pro déti s vrozenou vadou, tak pro skupinu déti s nddorovym
onemocnénim. Podrobné jsme pak analyzovali idaje pro déti u kterych byla diagnostikovana vrozend vada a zaroveri onemocnély benignim ¢i malig-
nim nadorem. Provedli jsme srovndvaci analyzu téchto soubort, jak podle diagnéz, tak i podle biosocidlnich proménnych.

V obdobi 1994-2005 se v Ceské republice narodilo celkem 39 197 déti s jednou nebo vice vrozenymi vadami (Data NRVYV, 2008). Z tohoto
poctu bylo 39 059 Zivé narozenych a 138 mrtvé narozenych déti; 22 741 (58,1%) a 16 435 divek (41,9%), (u 21 piipadi nebylo pohlavi zndmé).
U narozenych déti s vrozenou vadou bylo registrovano celkem 53 539 diagnéz vrozené vady. Z celkového poctu 39 197 déti bylo diagnostikova-
no 135 pripadd déti, u kterych bylo pozdéji diagnostikovano nddorové onemocnéni.

V obdobi 1994-2005 bylo v Ceské republice diagnostikovano 1707 déti s nadorem ve vékovém obdobi 018 let (Data NOR, 2008). Z tohoto cel-
kového poctu byla diagnéza nadorového onemocnéni registrovana u 934 chlapct (54,7%) a 773 divek (45,3%). Z tohoto celkového poctu bylo 1572
déti s nddorovym onemocnénim a bez pfitomnosti vrozené vady a 135 déti s diagnézou nddorového onemocnéni a vrozené vady.

Vysledky: V obdobi 1994-2005 bylo v Ceské republice registrovano 39 197 déti s jednou nebo vice vrozenymi vadami, celkem 53 539 diagnoz
vrozené vady. Zaroveil bylo v tomto obdobi zachyceno 1707 déti s nddorovym onemocnénim, celkem 1717 diagnéz. Ve skupiné déti bez VV byl
primérny vék pii stanoveni diagnézy 3,6 roku a ve skupiné déti s nddorem i s vrozenou vadou 2,2 roku (p<0,001, Mann-Whitney U test). Dalsi-
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mi sledovanymi parametry byly porodni hmotnost a délka, gestacni stafi a vék matky v dobé porodu. Pfi hodnoceni téchto markert nebyly zjisté-
ny statisticky vyznamné rozdily mezi skupinami déti s nidorem bez VV a déti s nddorem a VV.

Pfi analyze podle jednotlivych skupin diagnéz nddorového onemocnéni jsme nalezli vyssi zastoupeni nddorti u déti s vrozenou vadou. Statis-
ticky vyznamné vice byla zastoupena skupina nddorti mesotelidlnich a mékkych tkani (C45-C49), mocového traktu (C64-C68) a hlavy a krku (C00-
C14, C30-C31). Naopak mén¢ zastoupeny jsou nadory u déti s vrozenou vadou ve skupinich nadora lymfoidni, hematopoetické a ptibuzné tkané
(C81-C96) a nadorl oka, mozku a jinych ¢asti CNS (C69-C72).

Pfi analyze podle jednotlivych skupin diagndéz vrozené vady jsme zjistili, Ze vice rizikovou skupinou pro vznik nddorového procesu jsou déti
s vrozenou vadou ze skupin: Vrozené vady obéhové soustavy (Q20-Q28), Vrozené vady pohlavnich organti (Q50-Q56), Vrozené vady mocové
soustavy (Q60-Q64), Jiné vrozené vady (Q80-Q89), Abnormality chromosomt (Q90-Q99)

V zavéru analyzy jsme zpracovali pfezivani postizenych pacientd. Pro pacienty s nddorem a s VV byl zjisténo horsi celkové preziti (p=0,0437,
Log-rank test). Pacienti s nidorem a s VV maji i horsi preZiti po stanoveni diagndzy naddorového onemocnéni, tento rozdil ale neni statisticky
vyznamny (p=0,2021, Log-rank test). Pacienti s nidorem a s VV maji i kratsi dobu do diagnézy nddorového onemocnéni. Mezi pacienty bez VV
a pacienty s VV je pak statisticky vysoce vyznamny rozdil v dobé do diagnézy nadoru (p<0,001, Log-rank test).

Zavér: V nasi studii jsme analyzovali data z konsekutivni fady narozenych déti v Ceské republice v obdobi 1994-2005. Zjistili jsme vysi riziko
vzniku naddorového onemocnéni u déti s vrozenou vadou oproti ostatni nezatizené populaci. Ve skupiné déti s vrozenou vadou a nadorovym one-
mocnénim bylo horsi preZiti celkové i po diagnéze nddorového onemocnéni oproti skupiné déti pouze s nddorovym onemocnénim a bez vrozené

vady. Nalezli jsme také vyssi riziko vzniku nddorového onemocnéni u nékterych diagn6z vrozené vady.

Kli¢ova slova: vrozena vada, nddorové onemocnéni, Cesk4 republika

UVOD A CILE

Epidemiologie vrozenych vad predstavuje multidisciplinarni obor,
jehoZ hlavnim cilem je svymi vysledky davat podklady k hodnoceni
kvality péce v souvisejicich oborech, jakoZ i podklady k hodnoceni zdra-
votni péfe o mladou generaci. V rdmci programu Zdravi pro vSechny
do 21.stoleti (HFA) jsou uvedeny konkrétni cile a jednim z nich je Cil
3 — Zdravy start do Zivota a Cil 4 — Zdravi mladych.

Konkrétné to znamend, Ze by méla byt zajisténa lepsi dostupnost péce
o reprodukéni zdravi a perinatdlni péce. Soucasné by mélo dojit k pte-
sunu zdjmu na zkvalitnéni prenatdlni péce tak, aby se sniZil pocet novo-
rozencl narozenych s vrozenou vadou. Nezbytnym ptredpokladem zpét-
né vazby uspéSnosti prenatdlni a postnatdlni péce je i monitoring
vrozenych vad na celém izemi Ceské republiky. Jednou z t&chto metod
je rozsifeni monitorovani jak zdravi, tak i jeho determinant. K tomu
slouzi nejen regiondlni, ale i globlni ukazatele Programu zdravi pro
vSechny (HFA). Z jeho zavérti vyplyva nutnost soucasny monitoring
doplnit i o takové ukazatele, které odpovidaji stavu plnéni cili HFA
v konkrétnim staté.

Zdravi déti a dospivajici mladeze by se mélo zlepsit s vyuZzitim kom-
plexnéjsi zdravotni politiky, kterd by zahrnovala vefejné zdravotnictvi,
podporu zdravi a integrovany piistup k onemocnénim déti (smérnice
WHO/UNICEEF pro sniZeni détské nemocnosti). Tato definuje postupy
vedouci ke sniZzovani Cetnosti, imrtnosti a zdvaznosti onemocnéni s vyu-
zitim preventivnich programd, které maji za jeden ze svych zékladl ana-
lyzy a vytipovani moZnych rizikovych faktorti a skupin. V téchto je pak
dalezité provadeét cilend preventivni vysetieni s cilem vcasného zéchy-
tu, diagnostiky a zahdjeni 1é¢by nadorového onemocnéni.

Epidemiologie vrozenych vad a onkologickych onemocnéni détské-
ho véku je oblasti, jejichZ analyzy jsou pro planovéni zdravotni péce
o mladou generaci nezbytné. Vysledky analyz z tohoto projektu se tedy
stanou jednim z nezbytnych a dulezitych podkladi k hodnoceni kvali-
ty pée a zdravotniho stavu mladé generace v Ceské republice.

Hlavnim cilem tohoto projektu je analyza incidenci vrozenych vad
v koincidenci s analyzou vyskytu nddorovych onemocnéni détského
véku v Ceské republice v letech 1994-2003. Dile jsme analyzovali vza-
jemné souvislosti, predev§im nékteré proménné biosocidlniho charak-
teru (vék matky, porodni hmotnost, tyden t€hotenstvi pii narozeni) a pre-
Zivéani postizenych déti.

MATERIAL A METODIKA

V nasi studii jde o retrospektivni demograficko — epidemiologickou
analyzu dat z povinnych hldSeni v rdmci NZIS (Narodni zdravotnicky
informacni systém). NZIS je komplex povinnych hlaSeni o zdravotnim

stavu populace v Ceské republice (CR) a je vedeny v Ustavu zdravot-
nickych informaci a statistiky (UZIS) CR. V prci byla predevsim pou-
zita data z Narodniho registru vrozenych vad (NRVV) a Nérodniho
onkologického registru (NOR). Prace byla podpofena grantem IGA MZ
CR - NR/9013 - 3.

Pro nasi analyzu jsme vyuzili konsekutivni fadu narozenych v celé
Ceské republice v obdobi 1994—2005. V tomto obdobi se v Ceské repub-
lice narodilo celkem 1 132 567 déti. Z Néarodniho registru vrozenych
vad (NRVYV) jsme vyuzili data z konsekutivni fady 39 197 déti naroze-
nych v CR v obdobi 1994-2005 s vrozenou vadou. Z tohoto poctu bylo
39 059 Ziveé narozenych a 138 mrtvé narozenych déti. Rozdéleni podle
pohlavi bylo 22 741 celkem narozenych chlapcti (58,1%) a 16 435 divek
(41,9%) (u 21 ptipadii nebylo pohlavi zndmé). U téchto narozenych déti
bylo registrovdno celkem 53 539 diagn6z vrozené vady, z toho 30 739
u chlapcti a 22 781 u divek (19 diagnéz bylo u déti bez urceni pohlavi).

Z NOR CR byly vybrany pripady s rokem narozeni 1994 — 2005 bez
ohledu na rok stanoveni diagnézy zhoubného novotvaru (ZN), celkem
1027 piipadii. V NOR CR je aktulng posledni uzavieny rok 2005. Ze
souboru pacientl klinickych center 1écby détskych onkologickych pa-
cientti (FN Motol a FN Brno, celkem 6376 zaznamii) bylo doplnéno 711
nadorovych onemocnéni s rokem narozeni 1994-2005 bez ohledu na
rok stanoveni diagndzy, které nebyly nalezeny v NOR CR. K t&mto pi-
padiim byly dohleddny pozadované udaje z dalSich registri (Vrozené
vady, Narodni registr novorozenct, Narodni registr rodicek) vZdy na
zéklad€ shody celého rodného cisla.

Cilem bylo porovnat udaje z celorepublikovych statistickych udaju
aporovnat je s publikovanymi daty. V této prvni fazi analyzy jsme porov-
ndvali a hodnotili ptipadné statistické rozdily u jedincti s nadory a sku-
piny déti se soucasnym vyskytem VV a nddorovymi chorobami: Cel-
kem bylo hodnoceno a porovnano 135 déti s vrozenou vadou
a nddorovym onemocnénim.

Vysledky: V na$i analyze jsme vychazeli z konsekutivni fady
1 132 567 narozenych déti v Ceské republice v obdobi 1994-2005.

V obdobi 1994-2005 se v Ceské republice narodilo celkem 39 197
déti s jednou nebo vice vrozenymi vadami (Data NRV'V, 2008). Z toho-
to poctu bylo 39 059 Zivé narozenych a 138 mrtvé narozenych déti;
22 741 (58,1%) a 16 435 divek (41,9%), (u 21 ptipadt nebylo pohlavi
zndmé). U narozenych déti s vrozenou vadou bylo registrovano celkem
53 539 diagndz vrozené vady. Z celkového poctu 39 197 déti bylo dia-
gnostikovano 135 pripada déti, u kterych bylo pozdéji diagnostikovano
nddorové onemocnéni.

V obdobi 1994-2005 bylo v Ceské republice diagnostikovano 1707
déti s nadorem ve vékovém obdobi 0-18 let (Data NOR, 2008). Z toho-
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to celkového poctu byla diagndza nddorového onemocnéni registrovina
u 934 chlapci (54,7%) a 773 divek (45,3%). Z tohoto celkového poctu
bylo 1572 déti s nddorovym onemocnénim a bez pritomnosti vrozené
vady a 135 déti s diagnézou nddorového onemocnéni a vrozené vady.

U téchto 135 déti s vrozenou vadou a malignim nddorem bylo zazna-
mendno 187 diagnéz vrozené vady (1,39 vrozené vady na jedno dit€).
V souboru déti narozenych s vrozenou vadou, které nemély onemocné-
ni zhoubnym nadorem (N=39 062) piipadalo na jednou dité 1,37 vro-
zené vady (n.s.). Nejcastéji se jednalo o Vrozené vady obéhové sousta-
vy (Q20-Q28) (43,3%), Vrozené vady pohlavnich organi (Q50-Q56)
(11,8%), Vrozené vady svalové a kosterni soustavy (Q65-Q79) (10,7%),
Jiné vrozené vady (Q80-Q89) (10,2%) a Vrozené vady mocCové sousta-
vy (Q60-Q64) (8,6%).

Z celkového poctu 1707 déti s nddorem bylo 934 chlapcti (54,7%) a 773
divek (45,3%). Z tohoto celkového poctu bylo 1572 déti s nddorovym
onemocnénim a bez pritomnosti vrozené vady a 135 déti s diagnézou
nadorového onemocnéni a vrozené vady. Nésledné jsme hodnotili cha-
rakteristiky nddorovych onemocnéni v naSem souboru. Z celkového poctu
1707 ptipadi bylo 10 déti s opakovanymi (vicecetnymi) nadory (0,6%).
V souboru déti bez VV bylo zachyceno 7 piipadt (0,4 %), ale v souboru
d&ti s VV to byly 3 piipady (2,2%). Cetnost sekundarnich / vicecetnych
malignit je tedy u pacientl s VV vyssi neZ u pacientil bez VV. Tento roz-
dil v Cetnosti je statisticky vyznamny (p=0,0063, Binomicky test).

Pfi rozboru souboru déti s nddorovym onemocnénim, jsme provedli
rozdéleni do 14 skupin diagn6z podle lokalizace nadort a jejich cha-
rakteristik. V zastoupeni skupin diagnéz u pacientti s VV a u pacienti
bez VV je statisticky vyznamny rozdil (p=0,0027, Pearson’s Chi-Squa-
re test). Vyssi zastoupeni nadorti u déti s vrozenou vadou je predevsim

ve skupindch ZN mesotelidlnich a mékkych tkani (C45-C49), ZN moco-
vého traktu (C64-C68) a ZN hlavy a krku (C00-C14, C30-C31). Nao-
pak méné zastoupeny jsou nddory u déti s vrozenou vadou ve skupinach
ZN lymfoidni, hematopoetické a ptibuzné tkané (C81-C96) a ZN oka,
mozku a jinych ¢asti CNS (C69-C72).

Jako dalsi jsme hodnotili v€k postizenych déti pfi stanoveni diagno-
zy. U jednoho pacienta nebylo datum diagnézy zndmé. Z celkového
poctu 1571 hodnocenych pifipadii byl primérny veék pii stanoveni dia-
gnézy nadorového onemocnéni 3,5 roku. Ve skupiné déti bez VV byl
primérny vék 3,6 roku a ve skupiné déti s nddorem i vrozenou vadou
2,2 roku. VEk stanoveni diagnézy nddorového onemocnéni je tedy
vyznamné niZ§i ve skupiné pacientil s VV ve srovndni s pacienty bez
VV. Tento rozdil je statisticky vysoce vyznamny (p<0,001, Mann-Whit-
ney U test). Dal$imi sledovanymi parametry byly porodni hmotnost
a délka, gestaCni stari a vék matky v dobé porodu. Celkem u 293 pa-
cientll (u280 bez VV au 13 s VV) neni zndm tidaj o porodni hmotnosti,
porodni délce, gesta¢nim stafi a véku matky. Pfi hodnoceni téchto mar-
kerQ nebyly zjistény statisticky vyznamné rozdily mezi skupinami déti
s nddorem bez VV a déti s nddorem a V'V.

Vzéijemné souvislosti obou skupin jsou uvedeny v nasledujicich tabul-
kach ¢islo 1 a 2 a na grafech ¢islo 1 a 2. Z tabulek i grafli jsou ziejmé
urcité vzdjemné souvislosti. Naptiklad nejvice rizikova skupina vroze-
nych vad (srde¢ni vady) maji nejvyssi zastoupeni pro nddory ZN lym-
foidni, hematopoietické a piibuzné tkané (C81-C96) a ZN mesotelidl-
nich a mékkych tkani (C45-C49). Pro skupinu ,,jiné vrozené vady* jsou
to opét nadory ze skupiny ZN mesotelidlnich a mékkych tkani (C45-
C49). U skupiny vrozenych chromozomalnich aberaci jsou to nddory
ze skupiny ZN lymfoidni, hematopoietické a ptibuzné tkané (C81-C96).

Graf &islo 1: Procentudlni zastoupeni pacienti podle typu vrozené vady, CR, 1994-2005
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Graf ¢&islo 2: Procentudlni zastoupeni pacientii podle typu nadoru, CR, 1994-2005
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V zdvérecné fazi jsme hodnotili prezivani déti, diferencované pro obé
sledované skupiny. Pouzili jsme analyzu celkového preziti pacientt dle
Kaplan-Meiera. V této analyze je celkovym preZitim mySlena doba od
narozeni do dne timrti nebo do dne posledniho sledovéni pacienta. Paci-
enti s nddorem a s VV maji horsi celkové preZiti. Mezi pacienty s nado-
rem bez VV a pacienty s nddorem a s VV je pak statisticky vyznamny
rozdil v celkovém preZiti (p=0,0437, Log-rank test). Déle jsme hodnoti-
li pfeziti pacientll po stanoveni diagnézy nadorového onemocnéni. Paci-
enti s nddorem a s VV maji horsi pieZiti po stanoveni diagnézy nadoro-
vého onemocnéni. Mezi pacienty s ndidorem bez V'V a pacienty s ndidorem
a s VV vsak neni statisticky vyznamny rozdil v pfeZiti po stanoveni dia-
gnézy nadorového onemocnéni (p=0,2021, Log-rank test). Co se tyka
¢asového intervalu do diagnézy nadorového procesu i zde jsme vyuZzili
analyzy dle Kaplan-Meiera. V této analyze je dobou do diagnézy nado-
rového onemocnéni myslena doba od narozeni do potvrzeni nadoru. Paci-
enti s VV maji kratsi dobu do diagnézy nddorového onemocnéni. Mezi
pacienty bez VV a pacienty s VV je pak statisticky vysoce vyznamny
rozdil v dobé do diagn6zy nadoru (p<0,001, Log-rank test).

DISKUSE:

Podle poslednich vysledkti analyz incidenci vrozenych vad (VV)
v Ceské republice (CR) postihuji VV vice zhruba 3,54 % novorozen-
cl, coZ je nérist oproti obdobi 1994-1999 (2,5-3%) a obdobi 1986 —
1993 (2-2,5%). Zavainé a letalni vrozené vady predstavuji v posled-
nich sedmi letech zhruba vice nez 10 % v mrtvorozenosti a téméft 1/3
piipadt u déti zemielych v ¢asném neonatalnim obdobi (CNU). Vysled-

10

nou hodnotou podilu VV na perinatdlni imrtnosti je tedy zhruba 20 %
déti zemfielych s letalni nebo zévaznou VV v perinatdlnim obdobi v CR.

Dale se zvysuje i podil déti, které maji vice nez 1 vrozenou vadu. Ten-
to ndriist je samoziejmé ovlivnén i zménami ve vlastni registraci VV.
V poslednich 10 letech se ale uplatiiuji zmény a vlivy populacni (vék
rodicek, podil rodicek se zdvaznymi onemocnénimi, Cetnost t€hotenstvi,
migrace a populaéni zmény v CR), medicinské (podil déti narozenych
z asistované reprodukee, podil rodicek se zavaznymi onemocnénimi),
socidlni (migrace, vzdélani, socidlni statut a vék rodicek) a vlivy zevni-
ho prostiedi (Iéky a jiné potenciondlni teratogeny).

Mezi teratogenezi a karcinogenezi jiz byly prokdzéany urcité vzdjem-
né vazby. V nékterych studiich onkologickych piipadi byl zjistén zvy-
Seny vyskyt vrozenych vad — u benignich nddorti az 2 x Castéji nez
u malignich. U benignich nadort se udava castéjsi vyskyt vrozenych
vad urogenitalniho a gastrointestindlniho traktu. U malignich tumort
jsou naopak Castéji popisovany vrozené vady respirac¢niho traktu. Sku-
teCnost, Ze jedinci s VV onemocni také ZNO, je dostatecné zndma.
U nékterych vrozenych vad a syndromi je asociace s nadory jedno-
znacné prokdzand, u jinych je potfeba jesté dalSich studii. Nadorova one-
diovaskuldrnimi pfi¢inami).

Podobné i zhoubné nadory, které se vyskytuji ve vékovém obdobi
0-18 let predstavuji sice jen 1% aZ 3% vSech nadorf, které se vyskytu-
ji v lidské populaci, ale i pres trvale se zlepSujici 1éCebné vysledky, jsou
obdobi. Procento nadord, které postihuji déti a které jsou jednoznacné
spojeny s vrozenymi vyvojovymi vadami, je velmi nizké. Diagnostika

-
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Tabulka &slo 1: Piehled typt VVV u pacientii s malignitou a VVV, CR, 1994-2005

Pacienti bez VVV Pacienti s VVV Celkem

(N=1579 nédort) (N=138 néadort) (N=1717 nédort)
ZN hlavy a krku (C00-C14, C30-C31) 0,4% 1.4% 0,5%
ZN travicich organt (C15-C26) 2,3% 2,9% 2,4%
ZN dychacich a nitrohrudnich
organt (C32-C39) 1,3% 2,2% 1,4%
ZN kosti a kloubni chrupavky (C40-C41) 2,1% 2.2% 2,1%
ZN kuze (C43-C44) 0,9% 0,7% 0,9%
ZN mesotelidlnich a mékkych
tkani (C45-C49) 15,8% 26,8% 16,7%
ZN 7enskych pohlavnich
organt (C51-C58) 0,6% 0,7% 0,6%
ZN muzskych pohlavnich
organt (C60-C63) 1,2% 0,7% 1,2%
ZN mocového traktu (C64-C68) 7,6% 13,8% 8,1%
ZN oka, mozku a jinych
casti CNS (C69-C72) 24,6% 11,6% 23,5%
ZN §titné 7lazy a jinych zlaz
s vnitini sekreci (C73-C75) 2.2% 2,9% 2.2%
ZN sekundarni nebo jinych a nepresné
urCenych lokaci (C76-C80) 0,8% 0,7%
ZN lymfoidni, hematopoietické
a pribuzné tkané (C81-C96) 35,1% 28,3% 34,5%
Novotvary nezhoubné nebo nejistého
a neznamého chovani (D00-D48, D76) 5,1% 5,8% 5,2%

fenotypicky patrnych vyvojovych vad podporend cytogenetickou ana-
lyzou prokézala pestré spektrum vrozenych syndromi, které jsou nékdy
vice, jindy méné spojeny s rizikem vzniku zhoubnych néddorovych one-
mocnéni.

Nicméné bylo jiz v n€kterych studiich prokdzano zvySené riziko vzni-
ku nadorového onemocnéni u déti postizenych vrozenou vadou. Byly
provedeny srovndvaci studie, ktetré toto riziko prokdzaly u vrozenych
vad jako celku nebo i podle jednotlivych diagnéz vrozené vady.

V nékterych studiich byla prokdzdna zvySend rizika vzniku i pro
nékteré diagnézy nddorovych onemocnéni. Diagnostika fenotypicky
patrnych vyvojovych vad podpotend cytogenetickou analyzou prokaza-
la pestré spektrum vrozenych syndrom, které jsou nékdy vice, jindy
méné spojeny s rizikem vzniku zhoubnych nidorovych onemocnéni.

Nejzndméjsi kombinace vrozenych vad (syndromi) a nddorovych
onemocnéni: Downiv syndrom (trizomie 21) — riziko vzniku leukémii
priblizn€ 1/100 déti s trisomii 21, obvykly pomér 80% lymfoidnich
a 20% myeloidnich leukémii je u Downova syndromu posunut na 60%
lymfoidnich a 40% myeloidnich.

Dalsi zndmou souvislosti je WAGR syndrom: Wilmstiv nador, aniri-
die, genitdlni malformace a mentalni retardace. U 1% az 3% déti s Wilm-
sovym nddorem je pfitomna aniridie. Zv1astni kapitolou jsou tzv. fako-
matdzy (napf. neurofibromat6za-1), autozomdlné¢ dominantni vady,
které mohou byt az v 10% provazeny vznikem nadorovych chorob.

V nasi studii jsme prokazali vyssi riziko vzniku nddorového one-
mocnéni u déti s vrozenou vadou. Vzijemnd analyza VVV a jednotli-
vych skupin nddort prokazuje vyznamnou incidenci mezenchymaélnich
nadorQ a nidort uropoetického traktu s nékterymi typy vrozenych vad.
Bylo nalezeno i zvy$ené riziko pro vznik nddorového onemocnéni pro

urcité diagnézy — vrozené vady srdecni, vrozené vady uropoetického
traktu, nechromozomélni syndromy a vrozené chromozomalni aberace.
V oblasti perinatélnich tdajii jsme nenalezli statisticky rozdil, a to jak
v porodni hmotnosti, gestacnim stafi pti porodu a véku matky. Pfi sta-
noveni véku v dobé diagnézy nddorového onemocnéni jsme nalezli
vyznamny rozdil v neprospéch skupiny s VVV — tyto déti mély medi-
an stanoveni dg. 1,5 roku v porovndni se skupinou bez VV - 3,0 roky.
Lécebné vysledky prokazaly statisticky vyznamné horsi preziti u sku-
piny, kde se soucasné vyskytuji nddory a VVV.

ZAVER

V nasi studii jsme analyzovali data z konsekutivni fady narozenych
déti v Ceské republice v obdobi 1994-2003. Z celkového poctu déti naro-
zenych s vrozenou vadou a ze souboru déti s nddorovym onemocnénim
byla analyzovéna data u 135 déti. Bylo zjisténo statisticky vyznamné
vy$§i riziko vzniku nddorového onemocnéni u déti s vrozenou vadou
oproti ostatni nezatizené populaci. Ve skupiné déti s vrozenou vadou
a nddorovym onemocnénim bylo horsi preziti celkové i po diagndze
nddorového onemocnéni oproti skupiné déti pouze s nddorovym one-
mocnénim a bez vrozené vady. Nalezli jsme také vySsi riziko vzniku
nddorového onemocnéni u nékterych diagnéz vrozené vady. Prokdzali
jsme ddle horSi paramatery a délku preziti u déti, které mély vrozenou
vadu a zhoubny nddor, oproti skupiné déti jen s nddorovym onemocné-
nim.

Zdravi déti a dospivajici mladeze by se mélo zlepsit s vyuzitim kom-
plexnéjsi zdravotni politiky, kterd by zahrnovala vefejné zdravotnictvi,
podporu zdravi a integrovany piistup k onemocnénim déti (smérnice
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Tabulka &islo 2: Piehled typt malignit pacientt v souboru, CR, 1994-2005 — v procentech

Pocet pacientii s VVV Zastoupeni Podil pacientt
jednotlivych s danym
typi VVV typem VVV
(vazeny podil (celkem 135
celkem 187 VVV) pacienti s VVV)
Nezhoubné novotvary (D15, D18) 3 1,6% 2.2%
VV nervového systému (Q00-Q07) 0,5% 0,7%
VV odi, usi, obli¢eje a krku (Q10-Q18) 5 2,7% 3, 7%
VV obéhového systému (Q20-Q28) 81 43.3% 60,0%
VYV dychaciho systému (Q30-Q34) 1 0,5% 0,7%
Rozstép patra a rtu (Q35-Q37) 2 1,1% 1,5%
Jiné VV travici soustavy (Q38-Q45) 6 3.2% 4,4%
VV mocové soustavy (Q60-Q64) 16 8,6% 11,9%
VYV a deformace svalové a kosterni
soustavy (celkem 187 VVV) 20 10,7% 14,8%
Jiné VV (Q80-Q89) 19 10,2% 14,1%
Abnormality chromosomd,
nezarazené jinde
(Q90-Q99) 11 5,9% 8,1%

WHO/UNICEF pro sniZeni détské nemocnosti). Tato definuje postupy
vedouci ke sniZzovani Cetnosti, imrtnosti a zdvaznosti onemocnéni s vyu-
Zitim preventivnich programu, které maji za jeden ze svych zékladd ana-
lyzy a vytipovani moZnych rizikovych faktorti a skupin. V téchto je pak
dalezité provadét cilend preventivni vysetieni s cilem vcasného zéchy-
tu, diagnostiky a zahdjeni 1é¢by nddorového onemocnéni.

Podékovdni autortt viem spolupracovnikiim za poskytnuti dat o vro-
zenych vaddch a jejich prenatdlni a postnatdlni diagnostice.
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SOUHRN:

Cil studie: Analyza vyskytu vrozenych vad u narozenych déti v Ces-
ké republice v obdobi 1994-2007 pro jedinicky a pro dvojcata. Stano-
veni absolutnich poctil a relativnich incidenci vrozenych vad pro obé
sledované skupiny narozenych déti podle rozdéleni X. Decendlni revi-
ze mezinarodni klasifikace nemoci (MKN X.).

Typ studie: Retrospektivni demograficko — epidemiologickd analyza
incidenci vrozenych vad z databaze Narodniho registru vrozenych vad
v Ceské republice podle Cetnosti t€hotenstvi.

Materidl a metodika: V prici byla pouzita data z Narodniho regist-
ruvrozenych vad (NRVV) vedeného v Ustavu zdravotnickych informaci
a statistiky (UZIS) Ceské republiky v obdobi 1994-2007. V nasi ana-
lyze jsme sledovali jednotlivé diagnézy vrozenych vad (VV), tak jak
jsou evidovany v Narodnim registru vrozenych vad Ceské republiky
(CR). Vrozené vady byly u narozenych déti sledovany oddélené pro déti
narozené z jednocetného a dvojcetného téhotenstvi (jedindcci/dvojca-
ta). Sledované diagnozy vrozenych vad byly rozdéleny dle tfidéni pod-
le Mezinarodni klasifikace nemoci — X. Decendlni revize (ICD X/2007)
— do 11. sledovanych skupin: Vrozené vady nervové soustavy (QO0-
QO07); Vrozené vady oka, ucha, obli¢eje a krku (Q10-Q18); Vrozené
vady ob€hové soustavy (Q20-Q28); Vrozené vady dychaci soustavy
(Q30-Q34); Rozstép rtu a rozstép patra (Q35-Q37); Jiné vrozené vady
travici soustavy (Q38-Q45); Vrozené vady pohlavnich organt (Q50-
Q56); Vrozené vady mocové soustavy (Q60-Q64); Vrozené vady sva-
lové a kosterni soustavy (Q65-Q79); Jiné vrozené vady (Q80-Q89);
Abnormality chromosomi (Q90-Q99).

Vyisledky: Ve sledovaném obdobi 1994-2007 se v Ceské republice
narodilo celkem (Ziv€ + mrtvé) 1 312 930 déti narozenych z jednocet-
né gravidity a 42 448 narozenych déti z dvojcetné gravidity. Procento
dvojcat ze vSech narozenych déti se v obdobi 1994-2007 zvysilo

z 2,33 % (rok 1994) na 4,17 % (rok 2007). Incidence za celé obdobi
byla pro jedinacky 339,84 na 10 000 Zivé narozenych a pro dvojcata
424,39 na 10 000 Zive narozenych. Pocet vrozenych vad na jedno posti-
zené dité byl u déti z jednoCetnych gravidit 1,51 vady a u déti ze dvoj-
cetnych gravidit 1,56 vady na dité. Incidence diagnostikovanych vroze-
nych vad za celé sledované obdobi byla pro jedinacky 436,03 na 10 000
zivé narozenych a pro dvojcata 598,38 na 10 000 Zivé narozenych. Byl
zjiStén statisticky vyznamné vys$§i (p<0,001) vyskyt vrozenych vad
u dvojcat oproti jedindCkdim. Statisticky vyznamné rozdily (p<0,001)
v jednotlivych skupindch byly zjiStény u téchto skupin: Vrozené vady
nervové soustavy (Q00-Q07), Vrozené vady obéhové soustavy (Q20-
Q28), Jiné vrozené vady travici soustavy (Q38-Q45), Vrozené vady
mocové soustavy (Q60-Q64). Statisticky vyznamné vice byly u dvojcat
nalezeny tyto vrozené vady (p<0,001): kongenitalni hydrocefalus, vro-
zené vady srde¢ni piepdzky (defekt sifiového septa, defekt komorové-
ho septa, defekt atrioventrikuldrniho septa), Fallotova tetralogie, vady
srdecnich chlopni (atrézie/stendza), koarktace aorty, rozstép rtu, rozstép
patra a rozStép rtu a patra, vrozené vady jicnu (atrézie, sten6za, pistel),
anorektilni malformace, hypospadie, vrozend hydronefréza, polydak-
tylie, syndyktylie. S hodnotou vyznamnosti (p<0,01) byly nasledujici
vrozené vady: spina bifida, syndrom hypopldzie levého srdce, atré-
zie/stendza duodena, brani¢ni kyla a Downtiv syndrom.

Zavér: Prace predklada aktualizované vysledky analyz incidenci vro-
zenych vad v obdobi 1994-2007 u narozenych déti v Ceské republice
podle &etnosti t&hotenstvi. Na podkladé analyz jsme potvrdili v Ceské
republice statisticky vyznamné vyssi incidenci vrozenych vad jako cel-
ku u dvojcat ve srovnani s jedindcky (p<0,001). Pfi podrobnéjsim roz-
boru podle jednotlivych diagnéz jsme prokdzali statisticky vyznamné
vyssi incidence podle jednotlivych skupin diagnéz: Vrozené vady ner-
vové soustavy (Q00-Q07), Vrozené vady obéhové soustavy (Q20-Q28),
Jiné vrozené vady travici soustavy (Q38-Q45), Vrozené vady mocové
soustavy (Q60-Q64) a pro nékteré konkrétni diagnézy vrozené vady.

Blizz8i udaje o biosocidlnich faktorech jsou bohuZel jiZz nad ramec
analyzy zaloZené na agregovanych datech a pro jejich ozfejméni bude
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vhodné v budoucnosti sledovana data rozsifit o dal$i proménné faktory
a analyzu provést na podkladé rozboru individudlnich dat.

Klicovd slova: vrozena vada, incidence, Cetnost t€hotenstvi, jedinac-
ci, dvojcata, Mezindrodni klasifikace nemoci— X.Decendlni revize, Ces-
ka republika.

UVOD A CILE

Zmény, jejichZ realizace je nezbytnd pro zlepSeni zdravi evropské
populace podle zasad Zdravi pro vSechny, které vytycila Svétové zdra-
votnicka organizace, piesahuji hranice jednotlivych statl a je nezbytné
nutné je vzdjemné koordinovat. V kapitole 7 Programu Zdravi pro vSech-
ny do 21. stoleti (HFA) je vytycen Cil 19 — Vyzkum a znalosti pro zdra-
vi. Nezbytnym pfedpokladem splnéni tohoto cile je to, aby do roku 2010
mély vSechny clenské staty takovy zdravotni vyzkum a informacni
systém, ktery by umoznil vyuZzivat a nsledné i predavat ziskané vysled-
ky a znalosti tak, aby doslo k jejich bezprostiednimu vyuziti v praxi
s cilem zlepSeni zdravi vsech lidi.

Epidemiologie vrozenych vad pfedstavuje multidisciplindrni obor,
jehoZ hlavnim cilem je svymi vysledky davat podklady k hodnoceni
kvality péce v souvisejicich oborech, jakoz i podkladt k hodnoceni zdra-
votni péce o mladou generaci. V rdmci programu Zdravi pro vSechny
do 21.stoleti (HFA) jsou v kapitole 3 uvedeny konkrétni cile a jednim
z nich je Cil 3.2 — Zdravy start do Zivota. Konkrétné to znamena, Ze by
méla byt zajisténa lepsi dostupnost péce o reprodukéni zdravi, prena-
talni a perinatélni péce. SouCasné by mélo dojit k pfesunu z4jmu na
zkvalitnéni prenatdlni péce tak, aby se sniZil pocet novorozencd naro-
zenych s vrozenou vadou. Nezbytnym predpokladem zpétné vazby
tspéSnosti prenatdlni diagnostiky je i monitoring vrozenych vad na
celém tizemi Ceské republiky.

Jednou z konkrétnich metod by mohlo byt roz$ifeni monitorovani jak
zdravi tak jeho determinant. Mély by byt vyuZivany nejen regionalni,
ale i globdlni ukazatele Programu zdravi pro vSechny (HFA). Vhodné
by bylo tento soucasny monitoring doplnit i o nové ukazatele, které by
odpovidaly stavu plnéni cili HFA v konkrétnim stité. Jednou z tako-
vychto oblasti je epidemiologie vrozenych vad a nové komparitivni ana-
lyzy stavajicich dat.

Hlavnim cilem této nasi analyzy bylo ovéfit predpoklddané zvySené
riziko vrozenych vad u déti narozenych z dvojcetnych téhotenstvi, jakoz
i zmapovat rizikové skupiny vrozenych vad, piipadné jednotlivé diag-
nézy, které se Castéji vyskytuji u dvojcat nez u jedinacka.

MATERIAL A METODIKA

V praci byla pouzita data z Nérodniho registru vrozenych vad vede-
ného v Ustavu zdravotnickych informaci a statistiky Ceské republiky
v obdobi 1994-2007. Nérodni registr vrozenych vad je sou¢dsti povin-
ného registra¢niho systému Ceské republiky (NZIS — Narodni zdravot-
nicky informacni systém). Prace byla podpofena grantem IGA MZ CR
- NR/9027 - 3.

Vrozené vady byly u narozenych déti sledoviny oddélené pro déti
narozené z jednocetného a dvojcetného téhotenstvi (jedindcci/dvojca-
ta). Sledované diagnozy vrozenych vad byly rozdéleny dle tfidéni pod-
le Mezindrodni klasifikace nemoci — X. Decenalni revize — do 11. sle-
dovanych skupin: Vrozené vady nervové soustavy (Q00-Q07); Vrozené
vady oka, ucha, obliceje a krku (Q10-Q18); Vrozené vady ob&hové sou-
stavy (Q20-Q28); Vrozené vady dychaci soustavy (Q30-Q34); Rozstép
rtu a roz8tép patra (Q35-Q37); Jiné vrozené vady travici soustavy (Q38-
Q45); Vrozené vady pohlavnich organt (Q50-Q56); Vrozené vady
mocové soustavy (Q60-Q64); Vrozené vady svalové a kosterni sousta-
vy (Q65-Q79); Jiné vrozené vady (Q80-Q89); Abnormality chromoso-
mi (Q90-Q99). Pro tyto skupiny jsme stanovili absolutni pocty a inci-
dence za celé obdobi 1994-2007, zvlasté pro déti narozené
z jednocetnych a dvojCetnych t€hotenstvi. Dale jsme pak analyzovali
i zastoupen{ jednotlivych diagndz ve skupinéch.

14

VYSLEDKY:

V analyzovaném obdobi 1994 — 2007 se v Ceské republice narodilo
v konsekutivni fadé celkem (Zivé + mrtv€) 1 312 930 déti narozenych
z jednocetné gravidity a 42 448 narozenych déti z dvojcetné gravidity.
Procento dvojcat ze vSech narozenych déti se v pribéhu let 1994-2007
zvysilo z 2,33% (rok 1994) na 4,17% (rok 2007). Vyvoj potu naroze-
nych déti podle rozdéleni gravidit na jednocetné a dvojcetné v Ceské
republice v obdobi 1994 — 2007 ukazuje graf Cislo 1.

Incidence narozenych déti s vrozenou vadou podle Cetnosti téhoten-
stvi ukazuje graf ¢islo 2. Incidence za celé obdobi byla pro jedindcky
339,84 na 10 000 Zivé narozenych a pro dvojcata 424,39 na 10 000 Zivé
narozenych. PoCet vrozenych vad na jedno postiZzené dité byl u déti z jed-
nocetnych gravidit 1,51 vady a u déti ze dvojcetnych gravidit 1,56 vady
na dit¢ (n.s.). Incidence vrozenych vad (diagnéz vrozené vady) podle
Cetnosti t€hotenstvi ukazuje dalsi graf ¢islo 3. Incidence diagnostiko-
vanych vrozenych vad za celé sledované obdobi byla pro jedinacky
436,03 na 10 000 Zivé narozenych a pro dvojcata 598,38 na 10 000 Zivé
narozenych (p<0,001). Od roku 2000 do roku 2007 jsou vSechny ro¢ni
rozdily statisticky vyznamné (p<0,05 az p<0,001).

Incidence za celé obdobi 1994 — 2007 u jednotlivych skupin sledo-
vanych vrozenych vad byly nasledujici: Vrozené vady nervové sousta-
vy (Q00-Q07) jedinécci 9,45 na 10 000 Zivé narozenych, dvojcata 17,20
na 10 000 Zivé narozenych; Vrozené vady oka, ucha, obliceje a krku
(Q10-Q18) jedinacci 21,69 na 10 000 Zivé narozenych a dvojcata 18,38
na 10 000 Zivé narozenych; Vrozené vady obéhové soustavy (Q20-Q28)
jedinaccei 154,16 na 10 000 zivé narozenych a dvojcata 272,57 na 10 000
7ivé narozenych; Vrozené vady dychaci soustavy (Q30-Q34) jedinicci
4,92 na 10 000 zivé narozenych a dvojcata 5,65 na 10 000 Zivé naroze-
nych; Roz$tép rtu a rozstép patra (Q35-Q37) jedindcci 16,79 na 10 000
zivé narozenych a dvojcata 20,02 na 10 000 Zivé narozenych; Jiné vro-
zené vady travici soustavy (Q38-Q45) jedinacci 18,97 na 10 000 Zivé
narozenych a dvojcata 28,74 na 10 000 Zivé narozenych; Vrozené vady
pohlavnich orgént (Q50-Q56) jedinacci 52,07 na 10 000 Zivé naroze-
nych a dvojcata 56,30 na 10 000 Zivé narozenych; Vrozené vady moco-
vé soustavy (Q60-Q64) 34,21 na 10 000 Zivé narozenych a dvojcata
56,789 na 10 000 Zivé narozenych; Vrozené vady svalové a kosterni sou-
stavy (Q65-Q79) jedinacci 87,49 na 10 000 Zivé narozenych a dvojca-
ta 90,93 na 10 000 zivé narozenych; Jiné vrozené vady (Q80-Q89) jedi-
nacci 26,06 na 10 000 Zivé narozenych a dvojcata 22,14 na 10 000 Zivé
narozenych; Abnormality chromosomi (Q90-Q99) jedindcci 10,20 na
10 000 Zivé narozenych a dvojcata 9,66 na 10 000 Zivé narozenych.

Pro statistické hodnoceni jsme vyuzili stanoveni konfidenénich inter-
vali. Konfidencni intervaly pro incidenci jsme obdrZeli pfepoctem na
10 000 Zivé narozenych déti z konfidencnich mezi pro pocet udalosti za
predpokladu Poissonova rozdéleni. Tyto meze byly pfi méné nez 10
vyskytech VV vypocteny exaktni metodou (Johnson a Kotz, 1969),
v ostatnich pfipadech pak pomoci Byarovy aproximace (Breslow a Day,
1989). Statisticky vyznamné vice (p<0,001) vrozenych vad u déti naro-
zenych z dvojcetnych téhotenstvi oproti jedindckim bylo nalezeno
u téchto skupiny: Vrozené vady nervové soustavy (Q00-Q07), Vrozené
vady ob¢hové soustavy (Q20-Q28), Jiné vrozené vady travici soustavy
(Q38-Q45), Vrozené vady mocové soustavy (Q60-Q64) a pro vSechny
vrozené vady (Q00-Q99).

Pii statistické analyze jednotlivych diagnéz jsme vyuzili stejné sta-
tistické metody. Statisticky vyznamné vice byly u dvojcat nalezeny tyto
vrozené vady (p<0,001): kongenitalni hydrocefalus, vrozené vady srdec-
ni prepazky (defekt siiového septa, defekt komorového septa, defekt
atrioventrikularniho septa), Fallotova tetralogie, vady srde¢nich chlop-
ni (atrézie/stendza), koarktace aorty, rozStép rtu, rozstép patra a rozsStep
rtu a patra, vrozené vady jicnu (atrézie, stendza, pistél), anorektalni mal-
formace, hypospdadie, vrozena hydronefréza, polydaktylie, syndyktylie.
S hodnotou vyznamnosti (p<0,01) to byly napfiklad nasledujici vroze-
né vady: spina bifida, syndrom hypoplazie levého srdce, atrézie/stené-
za duodena, brénicni kyla, jednostrannd ageneze ledvin a Downdyv syn-
drom - viz. Tabulka ¢islo 2.
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Graf ¢islo 1: Vyvoj poétu narozenych déti podle cetnosti téhotenstvi (jedinaéci/dvojéata), Ceska republika, 1994-2007

Tabulka &islo 1: porovnani vyskytu vrozené vady u jedinacki a dvojéat, CR, 1994-2007, statisticky vyznamné nalezy

5000

4500

4000

3500

3000

2500

2000

1500

1000

500

VV celkem 1994-2007 Incidence na 10 000 absolutni pocty
skupina jednocata | dvojcata Z- test jednocata | dvojcata
Vrozené vady nervové

soustavy (Q00-Q07) 9,452 17,198 4,35 p<0,001 1241 73
Vrozené vady oka, ucha, obliceje

a krku (Q10-Q18) 21,692 18,375 1,51 2848 78
Vrozené vady ob&hové

soustavy (Q20-Q28) 154,159 | 272,569 16,78 p<0,001 20240 1157
Vrozené vady dychaci

soustavy (Q30-Q34) 4,920 5,654 0,65 646 24
Rozstép rtu a rozstép

patra (Q35-Q37) 16,787 20,025 1,53 2204 85
Jiné vrozené vady trévici

soustavy (Q38-Q45) 18,973 28,741 4,08 p<0,001 2491 122
Vrozené vady pohlavnich

organt (Q50-Q56) 52,074 56,304 1,17 6837 239
Vrozené vady mocové

soustavy (Q60-Q64) 34,214 56,775 6,85 p<0,001 4492 241
Vrozené vady svalové

a kosterni soustavy (Q65-Q79) 87,492 90,935 0,74 11487 386
Jiné vrozené vady (Q80-Q89) 26,064 22,145 1,62 3422 94
Abnormality chromosomil (Q90-Q99) 10,199 9,659 0,35 1339 41
celkem 436,026 | 598,379 14,91 p<0,001 57247 2540

-
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Tabulka &slo 2: porovnani vyskytu vrozené vady u jedinack a dvojéat, CR, 1994-2007, statisticky vyznamné nélezy

Dg |* p<0,05 ** p<0,01 *** p<0,001 | jednocata dvojcata Z- test p | jednocata | dvojcata
Q01 |Encefalokéla 17 7 2,40 & 0,13 1,65
Q038 |Jiny vrozeny hydrocefalus 69 6 2,08 i 0,53 1,41
Q039 | Vrozeny hydrocefalus, NS 189 13 3,02 ok 1,44 3,06
Q03 |Hydrocefalus 287 24 4,16 S 2,19 5,65
Q05 |Spina bifida 154 13 3,07 e 1,18 3,08
Q200 | Spolecny arteridlni truncus 108 6 2,02 3 0,82 1,41
Q201 | Dvojvytokova prava komora 201 15 3,26 o 1,53 3,53
Q203 | Ventrikuloarterialni diskord. 339 10 2,46 * 2,58 2,36
Q210 | Defekt komorového septa 6161 262 13,04 *kok 46,93 61,72
Q211 | Defekt sitiového septa 4219 262 13,46 S 32,13 61,72
Q212 | Defekt atrioventrikular.septa 346 23 4,01 HkK 2,64 5,42
Q213 |Fallotova tetralogie 349 26 4,30 toto 2,66 6,13
Q218 |J. vroz. vady srde¢ni prepazky 291 16 3,29 s 2,22 3,77
Q219 | Vroz. vada srdecni prepazky,NS 273 2,36 3 2,08 2,12
Q220 | Atrézie pulmonalni chopné 114 7 2,20 * 0,87 1,65
Q221 | Vroz. sten. pulmondlni chlopné 489 31 4,64 Hokk 3,72 7,30
Q228 |Jiné VV trikuspidélni chlopné 498 29 4,46 xS 3,79 6,83
Q230 | Vroz. stendza aortalni chlopné 330 20 3,71 RS 2,51 4,71
Q231 | Vroz. insuf. aortélni chlopné 228 2,40 * 1,74 2,12
Q232 | Vrozena mitrélni stendza 112 2,20 * 0,85 1,65
Q233 | Vrozena mitralni insuficience 273 18 3,54 oot 2,08 4,24
Q234 | Sy.hypoplastic.levého srdce 167 11 2,77 X 1,27 2,59
Q238 |J. VV aortalni a mitralni chl. 97 8 2,39 & 0,74 1,88
Q240 | Dextrokardie 84 6 2,05 & 0,64 1,41
Q251 | Koarktace aorty 433 31 4,68 lo 3,30 7,30
Q254 |Jiné vrozené vady aorty 227 10 2,56 * 1,73 2,36
Q256 | Stendza pulmondlni arterie 464 35 4,99 S 3,53 8,25
Q257 |Jiné vrozené vady plicnice 145 14 3,20 *% 1,10 3,30
Q262 | Total.anomal.napojeni plic.zil 74 7 2,26 * 0,56 1,65
Q35 |rozstép patra 862 33 4,58 S 6,57 1,77
Q369 |Jednostranny rozstép rtu 402 16 3,20 S 3,06 3,77
Q36 |rozstép rtu 502 18 3,37 S 3,82 4,25
Q370 | Oboustr.rozs.tv.pat.s rozs.rtu 85 6 2,05 % 0,65 1,41
Q374 | Oboustr.rozs.t.a m.pat.s r.rtu 146 7 2,16 < 1,11 1,65
Q375 |Jednostr.roz.t.a m.pat.s r.rtu 268 10 2,52 * 2,04 2,36
Q37 |rozstép rtu a patra 683 33 4,68 HkK 5,20 7,78
Q391 | Atr,jicnu s trach.-oesof.pist. 197 10 2,59 ok 1,50 2,36
Q39 | Vrozené vady jicnu 350 19 3,59 S 2,67 4,49
Q410 | Vr.chybéni,atr.a sten.dvandct. 177 13 3,03 o 1,35 3,06
Q420 | Vr.chyb.,atr.a sten.kon.s pis. 145 10 2,65 o 1,10 2,36
16
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Q421 | Vr.chyb,atr.,sten.konec.b.pis. 116 10 2,69 S 0,88 2,36
Q42 | Anorektalni malformace 327 21 3,83 *ikok 2,48 4,96
Q540 |Hypospadie balanicka 2054 80 7,15 s 15,64 18,85
Q541 |Hypospadie penilni 643 30 4,45 EE 4,90 7,07
Q542 |Hypospadie penoskrotalni 110 13 3,12 S 0,84 3,06
Q549 |Hypospadie, NS 765 28 4,20 O 5,83 6,60
Q600 [Jednostranna ageneze ledviny 357 13 2,86 R 2,72 3,06
Q611 [Polycyst.ledvina, infant. typu 92 8 2,40 o 0,70 1,88
Q613 |Polycysticka ledvina, NS 135 2,51 * 1,03 2,12
Q614 | Dysplazie ledviny 115 9 2,53 & 0,88 2,12
Q620 | Vrozend hydronefréza 1835 107 8,56 otk 13,98 25,21
Q622 | Vrozeny megaloureter 234 2,23 & 1,78 1,88
Q625 | Zdvojeni mocovodu 72 2,27 & 0,55 1,65
Q632 |Ektopicka ledvina 91 2,04 % 0,69 1,41
Q660 |Pes equinovarus 2118 86 7,44 T 16,13 20,26
Q661 |Pes calcaneovarus 270 2,36 & 2,06 2,12
Q662 |Metatarsus varus 446 2,21 * 3,40 2,12
Q664 | Pes calcaneovalgus 990 25 3,81 SRS 7,54 5,89
Q690 |Nadpoc.(-€) prst(-y) ruky(-ou) 940 31 4,37 R 7,16 7,30
Q691 [Nadp.(-¢) palec(-ce) ruky(-ou) 294 11 2,64 o 2,24 2,59
Q692 [Nadpoc.(-é) prst(-y) nohy(-ou) 359 16 324 & 2,73 3,77
Q699 | Polydaktylie, NS 240 7 2,05 & 1,83 1,65
Q700 |Sloucené prsty ruky 179 7 2,12 % 1,36 1,65
Q701 |Blanité spojené prsty ruky 106 7 2,21 = 0,81 1,65
Q702 |Sloucené prsty nohy 460 18 3,39 ks 3,50 4,24
Q709 | Syndaktylie, NS 320 18 3,50 T 2,44 4,24
Q713 | Vroz. chybéni ruky a prstu(i) 136 9 2,51 & 1,04 2,12
Q718 |J.red. defekty hor.koncetin(y) 132 2,34 * 1,01 1,88
Q790 | Vrozena branicni kyla 237 13 2,97 o 1,81 3,06
Q792 |Exomphalus 157 7 2,14 & 1,20 1,65
Q897 [Mnohocetné vrozené vady, NJ 45 6 2,13 < 0,34 1,41
Q900 |Trisomie 21, meiotic. nondis;. 226 11 2,70 R 1,72 2,59
Q909 |Downuv syndrom, NS 445 14 2,92 wok 3,39 3,30

DISKUSE

V priibéhu devadesatych let v Ceské republice vyrazng poklesl pocet
jednocetnych porodt, které pfipadaji na jeden porod dvojcat (tj. zvysil
se podil porodl dvojcat) na téméi polovinu ptivodniho poctu. Obecné
se toto davé do souvislosti s medicinskymi a biosocidlnimi vlivy. Tyto
jsou na jedné strané pedstavovany zvySovanim poctu a GispéSnosti pro-
vadéné asistované reprodukce a dale vyznamnym rozsifeni pouZivani
hormondlni antikoncepce a hormonalni terapie viibec (exogenni gona-
dotropiny - sterilita, infertilita). Na strané druhé (biosocialni faktor) se
na tomto nartstu podili i zvySujici se podil rodicek starSich 35 let (rok
1990 - 4,0 %, rok 2002 - 7,3 %, rok 2007 — 11,1 %). Tento vliv se uva-
di u dvojcat dizygotnich. Na vysledné cetnosti se tedy jisté spolupodi-
1i i hladina folikulostimulujictho hormonu (FSH), kterd stoupa s vékem

zeny. Cetnost monozygotnich dvoj¢at na véku matky nezavisi. Ve sle-
dovaném obdobi se na vysledné Cetnosti dvojcat v populaci také
vyznamné podili spésné provadéné metody In Vitro Fertilizace (IVF).
Z nagich tdajii vyplyva, Ze zhruba 4-5% déti narozenych v CR v obdo-
bi 2000-2006 se narodilo po metodach asistované reprodukce. V tom-
to obdobi bylo v populaci déti narozenych po IVF 46,88% dvojcat
a v populaci déti bez IVF 3,06% dvojcat (p<0,001). Vzhledem k pou-
zitym metodam IVF Ize predokladat, Ze vétSina dvojcat po IVF je dizy-
gotnich.

Vicecetna téhotenstvi maji ve srovndni s jednocetnymi vyssi riziko
fetdlni morbidity a mortality (Finberg, 1994, Persaud 2002). Rizika
prudce naristaji se zvysujicim se poctem plodd. Na téchto rizicich se
kromé jiného vyznamné podili i vrozené vady. Pfed zavedenim metod
stimulace ovulace se odhadované pocty dvojcat uddvaly zhruba 1 na 80
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jednocetnych t€hotenstvi, troj¢ata pak 1 na 802, ¢tyrcata 1 na 803 a pater-
Cata 1 na 804 (Hellinova hypotéza).

Studium dvojcat je dilezité z hlediska epidemiologie vrozenych vad
a teratologie jako takové pro moZnost porovnani i¢inku genti a zevni-
ho prostedi (Medlund, 1976). Nevykazuje-li abnormalita jednoduchou
genetickou zdvislost, potom porovndni jejiho vyskytu u MZ a DZ dvoj-
¢at muze odkryt, zda-li se v tomto pripadé uplatiiuje ¢i neuplatiuje
dédi¢nost. Tendence k opakovanému vyskytu DZ, avSak nikoliv MZ,
dvojcat v rodiné svéd¢i pro ptisobeni genetické predispozice (Thomson,
1991; Persaud, 2002).

Dvouvajecna (DZ) dvojcata jsou vysledkem oplozeni dvou oocytl
dvéma spermiemi, vznikaji ze dvou zygot a mohou byt stejného ¢i odlis-
ného pohlavi. DZ dvoj¢ata maji vZdy dvoji amnion a chorion, ale jejich
choria a placenty mohou splyvat.

Jednovajecna (MZ) dvojcata vznikaji oplozenim jednoho oocytu jed-
nou spermii a vyvijeji se z jedné zygoty. Maji identickou genetickou
vybavu, jsou stejného pohlavi a fenotypicky velmi podobnd. MZ dvoj-
Cata vznikaji vétSinou ve stadiu blastocysty, ke konci prvého tydne roz-
délenim embryoblastu ve dvé embryondlni primordia. Poté se oba zarod-
ky, kazdy opatfen vlastnim amniovym vakem, vyvijeji ve spole¢ném
jediném choriovém vaku a sdileji spolecnou placentu (Thomson, 1991;
Persaud, 2002).

Ostatni pfipady viceCetnych té€hotenstvi — trojcata. Ta mohou vznik-
nout z jediné zygoty a jsou potom jednovajecnd; ze dvou zygot — par
jednovajecnych a jedno samostatné; ze tii zygot stejného nebo odlisné-
ho pohlavi. Obdobné kombinace se mohou vyskytnout i u étyfcat a pater-
cat (Persaud, 2002).

Vyskyt VV u dvojcat je udavan vyssi ve srovnani s jednocetnymi pie-
devs§im u VV raného malformacniho komplexu — anencefalie, (Win-
dham, 1982, 1984) sirenomelie, defekty brisni stény aj (Corney, 1983;
Doyle, 1991; Persaud, 2002) nebo oblicejovych rozstépu (Christensen,
1993). Nejen v souvislosti s vétsim vyskytem vrozenych vad u dvojcat
byva popisovana i horsi perinatdlni mortalita (Imaizumi, 1979; Kallen,
1986). Byly zpracovany i rozsahlé mezinarodni studie mapujici vyskyt

vrozenych vad u dvojcat (Keith, 1997, Mastroiacovo, 1999, ) (tabulka
Cislo 3).

Intenzita vyskytu vrozenych vad (VV) je povaZovdna za jeden ze
zékladnich kvalitativnich ukazatelti populacnich i medicinskych. V sou-
casné dobé je populace vystavovana riiznym ohroZenim a z téchto ohro-
Zeni plynoucim rizikiim, jednim z nich je pak i riziko vzniku vrozené
vyvojové vady. OhroZeni a rizika lze v zdsad€ rozdélit na neovlivnitel-
né a na ovlivnitelné. Z hlediska studia zdravotniho stavu populace je
pak bezesporu dilezitd ¢asové i prostorova diferenciace rizika zvysené
pravdépodobnosti vyskytu vrozené vyvojové vady a hledani jeji pod-
staty. Jakékoli rizikové faktory pro vznik vrozenych vad by mély byt
analyzovany.

V soucasné dobé se odhaduje, Ze 8 az 10% vrozenych vad mizZe byt
zpusobeno efektem zevniho prostiedi (pfedevsim Iéky, viry aj.). U zhru-
ba 50-60% vrozenych vad zlstvaji stile priciny nezndmé, 20-25% je
podminéno multifaktoridlni dédicnosti, 6-7% je zplsobeno zndmymi
chromozomalnimi abnormalitami a 7-8 % mutantnimi geny.

Znadmé a jiz publikované vyssi incidence vrozenych vad u dvojcat
oproti jedina¢kiim jsme v nasi studii potvrdili. Nalezené incidence vro-
zenych vad u dvojcat se v riznych studiich lisi (tabulka ¢islo 3). Roz-
dily jsou stejné tak, jako u publikovanych udajl incidenci vrozenych
vad u jedinacku spiisobeny predevs$im metodikou sbéru a registrace vro-
zenych vad. Rozdily mezi studiemi tedy vétSinou souvisi s registraci
jednotlivych diagndéz (major a minor defects), s dobou, po kterou lze
vrozené vady hlasit a spddovou oblasti (velikosti vzorku). Ve vétSiné
piipadt vSak bez ohledu na vyslednou incidenci vrozenych vad u dvoj-
¢at byla prokdzana vyssi incidence nez u jedindckt. Rozdil v inciden-
cich mezi jedinacky a dvojcaty byl v nasi studii statisticky vyznamné
vys§i pro dvojcata (p<0,001) u vrozenych vad jako celku, tak i v jed-
notlivych diagnézach. Dile jsme potvrdili nékteré jiz publikované néle-
zy —napr.vyssi incidence roz§tépovych vad centralniho nervového systé-
mu a oblicejové roz§tépy, jednak jsme nalezli statisticky vyznamné vyssi
zastoupeni nékterych diagnéz (dosud na velkém vzorku piipadi nepub-
likovanych) u dvojcat oproti jedindcktim. Napiiklad jsou to nékteré vro-

Tabulka cislo 3: porovnani vyskytu vrozené vady u dvojcetnych téhotenstvi v riznych studiich

vrozené vady
Zemé/Studie obdobi pocet narozenych dvojcat N Incidence*
England+Wales 1986-1994 140694 1951 138,7
Finland 1992 1712 64 373,8
France (Paris) 1987-1992 8004 309 386,1
Hungary 1982-1991 27454 716 260,8
Izrael 1988-1992 690 47 681,2
Italy-IMER 1988-1992 2236 93 4159
Italy-IPIMC 1983-1994 27462 720 262,2
Mexico-RYVEMCE 1978-1995 10954 442 403,5
South America-ECLAMC 1982-1992 41650 1230 295,3
Japan 1979-1990 1936 42 216,9
USA 1959-1966 1195 219 1832,6
USA 1989-1991 240349 2664 110,8
USA 1998-2000 336258 2971 88,4
CR - soucasnd studie** 1996-2007 42448 2540 598,4W

*Incidence na 10 000 Ziv€ narozenych
** Vysledky z CR, 1994-2007, soucasné studie

Podle: Keith, L.G., Papiernik, E., Keith, D.M.: Multiple Pregnancy, New York, Parthenon, 1997
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Graf ¢&islo 2: Déti narozené s vrozenou vadou podle Eetnosti téhotenstvi (jedinacci/dvojéata), Ceska republika, 1994-2007

zené srdeCni vady, vrozené vady jicnu, duodena a anorektalni malfor-
mace, vrozend hydronefréza a ageneze ledviny.

ZAVER
Préce predkladd aktualizované vysledky analyz incidenci vrozenych

vad v obdobi 1994-2007 u narozenych déti v Ceské republice podle et-
nosti t¢hotenstvi. Potvrzuje naSe predbézné vysledky této studie publi-

na 10 000 zivé narozenych
800

kované v roce 2008 (data za obdobi 1996-2006), tedy vyssi zastoupe-
ni vrozenych vad jako celku u dvojcat oproti jedind¢kim. Po aktuali-
zaci dat za rok 2006 a doplnéni dat za rok 2007 jsme provedli kompletni
analyzy. Na podkladé analyz agregovanych dat z NZIS (Nérodni zdra-
votnicky systém) Ceské republiky jsme potvrdili v Ceské republice sta-
tisticky vyznamné vyssi incidenci vrozenych vad jako celku u dvojcat
ve srovnani s jedinacky (p<0,001). Pfi podrobnéjsim rozboru podle jed-
notlivych diagnéz jsme prokézali statisticky vyznamné vyssi incidence

B déti z jednocetnych téhotenstvi
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Graf &islo 3: Vrozené vady diagnostikované u narozenych déti podle Cetnosti téhotenstvi (jedina¢ci/dvojéata), Ceska republika, 1994-2007
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podle jednotlivych diagndz: Vrozené vady nervové soustavy (Q00-Q07),
Vrozené vady obéhové soustavy (Q20-Q28), Jiné vrozené vady travici
soustavy (Q38-Q45), Vrozené vady mocové soustavy (Q60-Q64). Sta-
tisticky vyznamné vice byly u dvojcat nalezeny tyto vrozené vady
(p<0,001): kongenitalni hydrocefalus, vrozené vady srdecni prepazky
(defekt silového septa, defekt komorového septa, defekt atrioventriku-
larniho septa), Fallotova tetralogie, vady srdecnich chlopni (atrézie/ste-
noza), koarktace aorty, rozstép rtu, rozstép patra a rozSté€p rtu a patra,
vrozené vady jicnu (atrézie, stendza, piStél), anorektalni malformace,
hypospadie, vrozend hydronefréza, polydaktylie, syndyktylie. S hod-
notou vyznamnosti (p<0,01) byly nésledujici vrozené vady: spina bifi-
da, syndrom hypoplazie levého srdce, atrézie/stendza duodena, branic-
ni kyla a Downilv syndrom.

Podékovdni autortt viem spolupracovnikiim za poskytnuti dat o vro-
zenych vaddch a jejich prenatdlni a postnatdlni diagnostice.
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SOUBORNY REFERAT

Klasifikace retinopatie nedonosenych a nacasovani 1écCby

Lilakova D.!, Hejcmanové D!, Addmkova H.?

Y O¢cni klinika, Fakultni nemocnice v Hradci Krdlové

2 Oc¢ni oddéleni, Nemocnice Pardubice

Cilem préce je piinést piehled soucasné klasifikace retinopatie nedo-
nosenych (ROP) v souvislosti s ipravami klasifikace a prehled strategii
1écby na podkladé poznatka ze studii CRYO-ROP (Cryotherapy for Reti-
nopathy of Prematurity) a ETROP (Early Treatment for High-risk Pre-
treshold Retinopathy of Prematurity).

Klasifikace retinopatie nedonoSenych zahrnuje Ctyfi parametry — sta-
dium, lokalizace a rozsah zmén na hranici vaskularni a avaskularni ¢as-
ti sitnice a piitomnost peripapilarnich cévnich zmén — plus forma.
Pavodni klasifikace byla v roce 2005 upravena o popis rychle progre-
dujici formy ROP a cévnich zmén, pre-plus formu.

STADIA ROP

Stadium 1: demarkacni linie — bil linie na rozhrani vaskularizované
a avaskuldrni ¢asti sitnice, za kterou jiz cévy sitnice neros-
tou

Stadium 2: bledy nebo Sedy val (hfeben) v misté plivodni demarkacni
linie

Stadium 3: neovaskularizace a fibroproliferace na valu (obr. ¢. 1)

Stadium 4: ¢astecné odchlipent sitnice; toto stadium se dale déli na std-
dium 4A - ¢éstecné odchlipenti sitnice bez postiZeni maku-
ly a stadium 4B — Céste¢né odchlipeni sitnice postihujici
i makulu

Stadium 5: kompletni odchlipeni sitnice

Obr. ¢. 1

Retinopatie nedonosenych, stadium 3
(Fotografie z knihy Retinopathy of prematurity, Bagdoniené R.,
Sirtautiené R.)

LOKALIZACE ROP

Protcely klasifikace byla sitnice rozdélenado 3 z6n s centrem v oblas-
ti ter¢e zrakového nervu. Vaskularizace sitnice postupuje od terée zra-
kového nervu smérem do periferie sitnice, prvni zénu tvoii kruh okolo
terCe zrakového nervu o poloméru dvojndsobku vzddlenosti mezi ter-
¢em zrakového nervu a foveou. Zona 2 je prstenec, jehoZ vnitini hrani-
ci tvori zevni okraj prvni zony a vnéjsi hranici tvoii nasalné ora serra-
ta. Z6na 3 je nejvice v periferii sitnice a je tvorena zbyvajici temporalni
Casti sitnice periferné od zony 2 (obr. €. 2).

ROZSAH ROP

Pro hodnoceni rozsahu ROP se uZiva rozdélent sitnice do tficetistup-
fiovych sektoril. Rozsah a umisténi ROP se uddva jako ¢iselny ddaj na
ciferniku hodin s ¢isly 1-12.

PRE-PLUS FORMA

Tento termin byl zaveden do klasifikace ROP pfi revizi v roce 2005.
Zahrnuje zmény cév (rozsifeni a tortuositu), které jesté nespliuji krité-
ria plus formy, nélez je signalem k Castéjsim kontroldm (3).

Obr. ¢. 2

Zény ROP

B zénal, [ zona 2, [l zona 3

O  makula

O ter¢ optického nervu

(Obrazek z knihy Retinopathy of prematurity, Bagdoniené R.,

Sirtautiené R.)
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PLUS FORMA

v

béh onemocnéni. Objevuji se vendzni dilatace, tortuosita peripapilar-
nich cév (obr. ¢. 3), rozsiteni cév duhovky, horsi dilatace zornice, zdka-
ly sklivce. Tyto zndmky musi byt nejméné ve dvou kvadrantech. V zdpisu
z vySetfeni se zaznamenava jako znaménko + za stadiem ROP (piiklad:
stadium 3+).

Obr. ¢.3

Retinopatie nedonosenych, plus forma

(Fotografie z knihy Retinopathy of prematurity, Bagdoniené R., Sir-
tautiené R.)
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AGRESIVNI CENTRALNI ROP (AGRESSIVE
POSTERIOR ROP, AP-ROP)

Objevuje se u nejvice nezralych déti, vede rychle k odchlipent sitni-
ce. Je lokalizovana centrdlné, nejcastéji v zon¢ 1, muze se objevitiv cent-
ralni z6né 2. Dominuji cévni abnormality v centrdlni ¢asti sitnice, na
sitnici vcetné rozhrani vaskuldrni a avaskuldrni Casti sitnice se objevu-
jihemorhagie. Vzhledem k tomu, Ze klasické zmény na rozhrani vasku-
larizované a avaskularni Césti sitnice nemusi byt vyrazné, mize se tato
forma ROP piehlédnout (1,3).

KLINICKE STUDIE A STRATEGIE LECBY ROP

Studie CRYO-ROP zavedla termin pfedprahové stidium ROP:
v z6né | vSechna stddia ROP
v z6né 2 stadium 2+ nebo 3

Studie ETROP srovndvala standardni naCasovani terapie a oSetfeni
sitnice pred dosazenim prahového stadia. Prokazala, Ze u Casného oSet-
feni sitnice byly zrakové funkce vyrazn€ lepsi, neZ pokud byla lécba
v prahovém stddiu. Proto doporucuje oSetieni sitnice jiZ v predpraho-
vém stadiu, pokud se objevi plus-forma. V zoné 1 je terapie doporuce-
na také ve stadiu 3 bez plus-formy, v z6né 2 i u stadia 1+ (2).

V budoucnu budou prinosem vysledky studii zaméfenych na vyuZiti
inhibitori neovaskularizace.

LITERATURA:

1. Odehnal, M., Stépénkové, J., Dotfelova, D.: Nové poznatky o reti-
nopatii pred¢asné narozenych déti. Cs. Oftal., 64, 2008, s. 162-166

2. Palmer, A., E.: Influence of clinical Trials on Management of retino-
pathy of prematurity. Abstrakt Book, World ROP meeting, Vilnius
2006, s. 101-102

3. Quinn, E., G.: Classification of ROP. Abstrakt Book, World ROP mee-
ting, Vilnius 2006, s. 25-27
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Celoplosny screening sluchu novorozencii: dvouleta zkusenost
v Nemocnici Ceské Budéjovice a. s.

Samcova P.!, Hanzl M.2 Stefflova B.3, Tomaskova J.2

Zdravomé socidlni fakulta, JihoCeskd univerzita v Ceskych Budéjovicich!
Neonatologické oddéleni Nemocnice Ceské Budéjovice a. s.

Audiologickd ambulance UNK oddéIni Nemocnice Ceské Budéjovice a. s.°

SOUHRN

Screening sluchovych vad se u vSech novorozenct provadi jiz ve vétSin¢ zemi Evropské unie, jinde je pripravovéan. V této fazi se v soucasné
dobé nachézi i Ceskd republika, kde celoplosny screening sluchu zatim nebyl uzakonén. Cilem screeningu je co nejdiive diagnostikovat t&zkou
sluchovou vadu nebo dalsi obtiZe, aby mohla byt zahdjena v¢asnd 1écba, popiipadé ditéti mohla byt poskytnuta vhodna péce pro rozvoj jeho komu-
nikace.

Na Neonatologickém oddéleni Nemocnice Ceské Bud&jovice a.s. je screening sluchu u vSech novorozencii realizovén od 1. listopadu 2006 do
soucasnosti. Sledovany soubor byl vyhodnocen za rok 2007 a 2008 u déti narozenych na tomto oddéleni. VySetfeni bylo provedeno pomoci tran-
zientn¢ evokovanych otoakustickych emisi (TEOAE) 4 672 détem.

U 336 novorozencl byly TEOAE nevybavné pfi vysetieni na neonatologickém odd. a byly odeslany na dalsi vySetfeni na audiologii ORL oddé-
leni. 228 fyziologickych novorozencti (nerizikové skupina), z nich se dostavilo 186 (82%) a 108 rizikovych novorozenci, z nich se dostavilo §1
(75%). U 5 déti zjisténa oboustrannd hluchota. Jednd se o 2 déti z nerizikové skupiny (u jednoho je jiZ 1éze korigovana kochlearnim implantitem,
druhé dit€ je kandiddtem na kochlearni implantat) a o 3 déti z rizikové skupiny. U 9 déti byla zjiSténa oboustrannd nedoslychavost a byly preda-
ny k dalsi 1écbé na foniatrii. U 21 déti byly opakované nepfitomny emise na jednom uchu. Po klinickém vySetfeni byl nélez zhodnocen jako jed-
nostrannd nedoslychavost a tyto déti jsou dispenzarizovéany. Pfesny prah sluchu bude stanoven ve 3 letech véku ditéte.

Klicova slova: screening sluchovych vad — tranzientné evokované otoakustické emise — dispenzarizace

SUMMARY

Screening of hearing impairment for newborns is implemented in most states within the EU; it is prepared in other states. This is the case of the
Czech Republic that currently has no legislation requiring this screening.

The aim of screening is to identify a severe hearing impairment or other difficulties as early as possible so that an appropriate treatment could
be started or an appropriate strategy for the development of communication skills could be provided.

The Department of Neonatology in the hospital of Ceské Budgjovice Ltd. has been providing the hearing screening of all newborns from 1
November, 2006 to the present. The group of subjects assessed for 2007 and 2008 consisted of all newborn babies. Transiently evoked otoacous-
tic emissions (TEOAESs) screening was performed on 4 672 children.

For 336 children the TEOAEs were absent when the screening was performed in the Department of Neonatology and those children were refer-
red to a further examination to the ENT department. There were 228 physiological newborns (the group without risk), 186 (82%) of them came;
and 108 newborns at risk, 81 (75%) of them came. Five children were identified with deafness — 2 of which were of the non-risk group (one child
had the lesion compensated by cochlear implant; the second child is a candidate for implantation) and three of the risk group. Nine children were
identified with bilateral hearing loss and they were transferred to further treatment to the department of phoniatrics. Twenty one children had repe-
ated unilateral absence of emissions. The clinical examination identified unilateral hearing loss. Children are subjected to dispensarization. The
hearing threshold will be assessed precisely when the child reaches the age of 3.

Key words: screening of hearing impairment — transiently evoked otoacoustic emissions — dispensarization

1. UVOD

Cilem zavedeni celoplo$ného screeningu sluchu je ¢asna identifi-
kace vrozené hluchoty a tim vytvofeni podminek pro optimalizaci
vyvoje feci, psychosocidlnich a kognitivnich schopnosti. Je dulezité,
aby bylo vysetieno kazdé dité ihned v porodnici, kdy je moZné zachy-
tit vSechny déti a tim velice brzy odhalit vrozenou ztritu sluchu (2).
Novorozenecky vék nepredstavuje prekdzku pro uskutecnéni vySetie-
ni, dokonce v tomto ¢ase emisni aktivita vykazuje nékteré jedine¢né
charakteristiky. VysSetfeni pomoci transientné evokovanych otoakus-
tickych emisi Ize povazovat za objektivni metodu (3). V roce 1978 se
prof. Kempovi podatilo prokdzat aktivni produkci akustické energie
emitované zevnimi vlaskovymi buiikami. Podstatou otoakustickych
emisi je, Ze ovalné okénko rozkmitd stedousni systém a toho mize
byt dosazeno jedin€ pohybem tekutiny uvniti kochley. Podle Kempa

jsou transientni otoakustické emise akusticky komplex, ktery mize byt
zaznamendn prakticky u kazdého jedince s normalnim sluchem. Dile-
7ité je, aby dité bylo pfi vysetfeni klidné a v jeho okoli nebyl rusivy
hluk (1).

Od Cervence 2007 je na Neonatologickém odd. Nemocnice Ceské
Budéjovice a.s. pouzivan pro screening sluchu zcela novy pfistroj Echo
— screen plus, ktery byl zakoupen Zdravotné socidlni fakultou. Pritom-
nost emisi pfistroj vyhodnoti slovem PASS (emise pfitomny) nebo
REFER (emise nepiitomny nebo chyba pii méfeni — nejéastéji hluk nebo
stabilita sondy). Pfi vybavnosti emisi 1ze vyloucit t€zky deficit sluchu,
tak Ize vyloucit tézkou ztratu sluchu. Pomoci pfistroje Echo — screen
plus lze rovnéZ provadét screeningové vySetfeni AABR (Automated
Auditory Brainstem Response test). Tento test se provadi po opakova-
ném zjisténi nepiitomnosti emisi. Toto vySetfeni se provadi ve spénku,
nebo pfi klidném bdéni novorozence (bez analgosedace).
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Celoplosny screening sluchu

2. METODIKA A ZPUSOB REALIZACE

Screening sluchu pomoci TEOAE je realizovan na Neonatologickém
oddgleni nemocnice Ceské Bud&jovice a.s. od 1. 11. 2006 do soucas-
nosti. Vysledky jsou prezentovany za rok 2007 a 2008. Byl uskutecnén
za finan¢ni podpory Grantové agentury Jihoeské univerzity v Ceskych
Budgjovicich (¢. 16/2006/H-ZSF a 79/2007/H-ZSF), jejiz prostredky
slouzily predevsim na odménu pro studenty, ktefi se na vlastnim méfe-
ni novorozenct podileli.

Screening sluchu byl provadén nejdrive pristrojem Echo-check, kte-
1y byl nahrazen modernim pfistrojem Echo — screen plus. Vlastni méfe-
ni je realizovdno na stanici pro fyziologické novorozence v polednich
hodinéch kazdé pondéli, stiedu a patek z divodu vysetieni vSech novo-
rozenctl. U rizikovych novorozenct je vySetfeni sluchu uskute¢néno
v obdobi jejich stabilizace, zpravidla v poslednich 2 tydnech pred pro-
pusténim. V piipadé nepiitomnosti emisi pfi prvnim vySetieni se jesté
v porodnici udéla kontrolni vySetfeni. Pokud i vysledek tohoto vySet-
feni svéd¢i o nepritomnosti emisi, tak je rodi¢im doporuéeno, aby dité
nechali do Sesti tydnl vySetfit na audiologii ORL oddéleni Nemocnice
Ceské Budgjovice a.s. Pokud i zde jsou emise opakované oboustranné
nepiitomny a dité je jinak zdravé, tak je mu provedeno vySetfeni BERA.
Pomoci néj je provéfena celd sluchova dréha ucha vcetné mozkového
kmene. Tento postup byl zvolen pro komplexni vySetfeni novorozence,
aby sluchovd vada byla zachycena co nejdiive, nejpozdéji do Sesti mési-
ct véku. V pripadé diagnostiky sluchové poruchy pievezme dité do své
péce také foniatr.

Screening sluchu miZe podchytit i déti, které maji ztraty sluchu pou-
ze na jednom uchu. V tomto pfipadé jsou na to rodi¢e upozornéni, dité
peclive sleduji a presny préah sluchu bude stanoven ve tfech letech véku
ditéte. Dfive se sluchova ztrita na jednom uchu zjistila relativné pozdé,
mnohdy az ve Skolnim véku a ¢asto ndhodou.

3. VYSLEDKY

Bylo vysetieno 4 672 déti na Neonatologickém oddéleni Nemocnice
Ceské Budgjovice a.s. Screening sluchu pomoci TEOAE byl proveden
u 3 749 fyziologickych déti (nerizikova skupina) a u 923 déti hospita-
lizovanych na stanicich pro patologické novorozence, z nichz kazdé dité
mélo alespoii jedno z uvedenych rizik: pozitivni rodinnd anamnéza, pre-
natdlni infekce, hmotnost pod 1500 g, perinatdlni hypoxie, fizend a pod-
purnd ventilace, dlouhodoba oxygenoterapie, Zloutenka VT nebo hra-
ni¢ni, neuroinfekce, aminoglykosidy, glykopeptidy, diuretika, vrozené
vyvoje vady hlavy a krku (rizikova skupina).

V obdobi 1. 1. 2007 do 31. 12. 2008 bylo odesldno na rescreening na
audiologickou ambulanci ORL oddéleni 336 déti z diavodu nevybav-
nosti emisi. Celkem 228 z nerizikové skupiny, z nich se dostavilo 186,
a 108 z rizikové skupiny, z nich se dostavilo 81. Z nerizikové skupiny
byla u dvou déti zjisténa hluchota (préh na 105-110 dB), u jednoho
z nich je 1éze korigovéana kochlearnim implantitem, druhé je kandida-
tem na implantét. U tfech déti byla diagnostikovéna stfedné t€zké slu-
chové porucha, préh na 50dB oboustranné, u jednoho ditéte byla dia-
gnostikovana lehka sluchova porucha oboustranna a u ¢trnécti déti byly
opakované nepfitomny emise na jednom uchu. Po klinickém vySetieni
byl ndlez zhodnocen jako jednostrannd nedoslychavost a tyto déti jsou
dispenzarizovany. Presny préh sluchu bude stanoven ve 3 letech véku
ditéte. V rizikové skupiné byla u tfech déti zjiSt€na oboustranna hlu-
chota, u dvou déti zjisténa stfedné tézka sluchova porucha oboustranné
(z toho jedno dité s diagnézou Downtiv syndrom). U tfech déti zjisténa
lehkd sluchova porucha oboustranné a u sedmi déti byly opakované
nepiitomny emise na jednom uchu. Pfesny préah sluchu bude stanoven
ve 3 letech véku ditéte.

4. DISKUZE

Pocet novorozenct, u kterych byl indikovan rescreening audiologem
¢ini v naSem souboru 7,2%. Tento daj je zcela ve shodé s nazory audi-
ologi. Kabelka (4) uvadi frekvenci rescreeningu 7% a pfiblizné stejné
tidaje mame 1 z diskuzi se zahrani¢nimi odborniky. Tuto shodu pova-
7ujeme za zndmku metodicky dobfe zvladnutého screeningu na novo-
rozeneckém oddéleni.

Takté7 literarni odhady incidence zdvaznych vrozenych vad sluchu
kolisaji mezi 1-2 détmi na 1000 Zivé narozenych (2,4). Nami zjisténa
frekvence oboustranné hluchoty odpovid4d minimalné hodnoté 0,5 pro-
mile u nerizikové skupiny a 3 promile v rizikové skupingé. Ve srovnani
s uvedenou literaturou, kde neni déleni na rizikovou a nerizikovou sku-
pinu, nd$ soubor vykazuje incidenci 1,1 promile. UvéZime-li, Ze déti
s prokdzanou oboustrannou hluchotou miZeme povazovat za kandida-
ty kochledrnich implantatd, mizeme se teoreticky vyjadfit i k ro¢ni
potiebé t&chto vykont v Ceské republice. Pii soucasném poctu 115 az
120 tisic Zivé narozenych déti rocné se dostdvame k odhadu 100 az 120
implantaci ro¢né. Toto Cislo, jak uvadi Kabelka (4), zhruba dvojndsob-
né prekracuje soucasny stav.

Systém realizace screeningu v Ceskych Budg&jovicich mé své speci-
fika. Jednd se o nemocnici, kde se ro¢né narodi pres 2 500 déti a je zde
1éceno vice nez 100 déti pod 1500g porodni vahy ro¢né. Screening slu-
chu mohl byt realizovan na zékladé podpory Grantové agentury Jiho-

Nerizikova skupina Rizikova skupina Celkem
Celkovy pocet vySetienych 3749 923 4672
Odeslano k rescreeningu na audiologii 228 108 336 (7,2%)
Rescreening proveden 186 81 267 (79,5%)
Sluchova porucha jednostranna 14 7
Lehka sluchova porucha oboustrannd 1
Stredné té7ka sluchova porucha
oboustranna 3 2 N.S!
Oboustranna hluchota
(kandidati implantatu) 2 3 N.S.!
Dispenzarizace 20 15

! Statistické hodnoceni chi kvadrat na 5% hladiné vyznamnosti (neprokdzan statisticky vyznamny rozdil mezi rizikovou a nerizikovou skupinou
ve vyskytu oboustrannych stfedné t€zkych sluchovych vad a oboustranné hluchoty.
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Ceské univerzity v Ceskych Budgjovicich, kterd tento projekt podpofi-
la. Je vsak potfeba ve screeningu sluchu pomoci TEOAE (event. scre-
eningovd BERA) pokracovat. NasSe zkuSenosti prokazuji mimo jiné
schopnost zapojeni budoucich zdravotné socidlnich pracovnikil do pro-
jektd tohoto charakteru. Pro studentky, které méfeni realizovaly, bylo
velkym pifnosem ucit se komunikovat s matkami vySetfovanych déti,
umeét vysvétlit princip vySetieni a ucit se pracovat s novorozenci.

Navzdory zapojeni studentl predstavuje zajisténi celoplosného scre-
eningu urcitou zatéz pro lékafe absolventy a sestry neonatologického
oddéleni provadéjici nezanedbatelnou ¢ast vySetieni.

5. ZAVER

Nase vysledky podporuji opravnénost snah o zavedeni celoplo$ného
screeningu hluchoty u novorozenci. Musime vsak souhlasit s ndzorem,
7e pied zavedenim celoplo$ného screeningu u novorozenct je také tie-
ba fesit otazky jeho persondlniho zajisténi a hrazeni této péce zdravot-
nimi pojistovnami.

LITERATURA:

1. NOVAK, A. Audiologie. Praha: Tisk Unitisk, spol. s.r.o. vlastnim
nakladem autora, 2003. 333 s.

2. SPIVAK, L. Universal newborn hearing screening. Thiema: New
York, 1998. 274 s. ISBN 0-86577-699-7.

3. SLAPAK, 1., HORNIK, P., KLIMESOVA, P., REITKNECHTOVA,
M. Screeningové vySetieni sluchu pomoci otoakustickych emisi
v novorozeneckém véku. In: Otorinolaryngologie a foniatrie, roc. 48,
¢. 3, 1999, s. 136-143, ptvodni ¢lanek. ISSN 1210-7867.

4. KABELKA, Z.: Screening sluchu-podkladové materidly pro jednéni

o moznostech podpory screeningu sluchu. [online]. [cit. 2009-03-02].
Dostupné z: <http://otolaryngologie.cz/screening-sluchu-podklado-
ve-materialy- pro-jednani-o- moznostech-podpory-screeningu-slu-
chu-2/>.

Realizovéno za finan¢ni podpory GAJU, ¢. 16/2006/H-ZSF
a79/2007/H-ZSF.

27



06_Matas_Urgentni_lecba_28_30 168.5.2003 14:24 Stranka

Urgentni lécba hydrocefalu u novorozencii

Urgentni lécba hydrocefalu u novorozencia zavedenim
komorového katetru a subgalearniho rezervoaru

Matas M., Vacek P.!, Dort J., Huml P., Mockova A.

Novorozenecké oddéleni Fakultni nemocnice v Plzni

! Neurochirurgické oddéleni Fakultni nemocnice v Plzni

SOUHRN

Hydrocefalus vznika jako nasledek obstrukce odtoku, poruchy absorpce ¢i nadprodukce mozkomiSniho moku. Tyto mechanizmy vedou k nard-
stu nitrolebniho tlaku, posléze i k destrukci mozkovych struktur tlakem cerebrospinalni tekutiny. Castymi typy vrozeného hydrocefalu jsou ste-
néza Sylviova akveduktu, objevuje se asi v 10% celkového poctu hydrocefalii v novorozeneckém véku a syndrom Dandy Walker. Nejcastéjsi pii-
¢inou rozvoje hydrocefalu u nezralych novorozenct je nitrokomorové krvaceni. Zakladnim cilem 1é¢by je redukce nitrolebniho tlaku a minimalizace
destrukce mozkové tkané tlakem cerebrospindlni tekutiny. Lécba v akutni fazi rozvinutého (vrozeného) nebo rozvijejiciho se (ziskaného) hydro-
cefalu je moznd nékolika zptsoby. Definitivni feSeni pomoci ventrikuloperitonedlni drendze nepripada ve vétsiné piipadl primarné v dvahu z diivo-
du rizika okluze drendZe, infekce, v neposledni fadé také vzhledem k nizké hmotnosti a rizikovosti takového vykonu pro novorozence. Ve FN
v Plzni je preferovéana 1écba (v akutni fazi posthemorhagického hydrocefalu a v ptipadé nemoznosti definitivniho zavedeni ventrikluloperitoneal-
ni drendZe u vrozeného hydrocefalu) pomoci nitrokomorového katetru s napojenim na rezervodr umistény subperiostdlné na hlavicce ditéte.

Cil: Stanoveni vysledku 1é¢by hydrocefalu u novorozencti pomoci komorového katetru napjeného na sugalearni rezervoar.

Metodika: Retrospektivni studie souboru pacientl s hydocefalem hospitalizovanych na Neonatologickém oddéleni Fakultni nemocnice v Plzni od
kvétna 2006 do tnora 2008.

VysledKy: 13 novorozencti u nichZ byl diagnostikovan bud vrozeny nebo posthemorhagicky hydrocefalus (vznikly na podkladé nitrokomorového
krvaceni 2.-3. stupné) bylo po stanoveni diagnézy indikovano k neurochirurgickému vykonu a zavedeni komorové drenaZe s napojenim na subga-
learné umistény port. Ani v jednom piipadé nedoslo k infek¢ni komplikaci v souvislosti se zavedenim portu nebo v souvislosti s odbéry likvoru.

Klicova slova: posthemorhagicky hydrocefalus, komorovy rezervoar

UvVOD

Hydrocefalus vznikd jako nésledek obstrukce odtoku, poruchy
absorpce ¢i nadprodukce mozkomisni tekutiny, kterd je produkovéna
cévnimi pletenémi (plexy), lokalizovanymi na bazich postrannich moz-
kovych komor. Tyto pficiny vedou ndsledné k nardstu nitrolebniho tla-
ku, posléze i k destrukci mozkovych struktur tlakem cerebrospindlni
tekutiny.

Incidence kongenitélniho hydrocefalu pfipada priblizné na jednoho
z 500 novorozencu.

Pfi¢iny rozvoje hydrocefalu mohou byt:
* vrozend vyvojova vada

* infekce

* nezralost

* intraventrikularni krviceni

* porodni trauma

* abnormadlni utvafeni mozkovych cév

¢ tumor

CIL

Stanoveni vysledki 1écby hydrocefalu u novorozencti pomoci komo-
rového katetru napojeného na sugaledrni rezervoar.

METODIKA A VYSLEDKY

Retrospektivni studie souboru pacientt s hydocefalem hospitalizova-
nych na Neonatologickém oddéleni Fakultni nemocnice v Plzni od kvét-
na 2006 do tnora 2008.

28

Na neonatologickém oddéleni Fakultni nemocnice v Plzni bylo od
kvétna 2006 do tinora 2008 hospitalizovano 13 novorozenci u nichz byl
diagnostikovan bud vrozeny nebo posthemorhagicky hydrocefalus
(vznikly na podkladé nitrokomorového krviceni 2.-3. stupné). Diagno-
za byla v piipadech vrozeného hydrocefalu stanovena jiZ prenatilné
pomoci sonografického vysetieni a vySetieni t¢hotnych matek magne-
tickou rezonanci, u nékterych pacientd byla krom sonografického vyset-
feni provedena magnetickd rezonace i po narozeni, k upfesnéni diag-
nézy. Diagnostika posthemorhagického hydrocefalu probihala primarné
pomoci ultrazvukového vySetieni, cennym pomocnym diagnostickym
voditkem progrese stavu bylo opakované méfeni obvodu hlavy.

Po stanoveni diagnézy a indikaci k neurochirurgickému vykonu byla
zavedena komorova drendZ s napojenim na subgaledrné (subperiostal-
n¢) umistény port. Vykon byl provadén v celkové anestézii pod clonou
antibiotik a nislednou kratkodobou profylaktickou antikonvulzivni 1é¢-
bou.

V nasledném obdobi byly provadény opakované punkce portu tran-
skutanné s odbérem likvoru v mnozstvi dostatecném pro kompenzaci
jeho produkce. Punkce byly provadény osetiujicim neonatologem, vZdy
za aseptickych podminek, 1-2 krat denné, v zdvislosti na sonografic-
kém nalezu. Byl sledovan stav mozkovych komor, v pfipadé posthe-
moragického hydrocefalu zmény nitrokomorového krvéceni a hemato-
mi, byla provadéna opakovand cytochemicka, biochemicka a kultiva¢ni
vySetfeni k zachyceni eventudlni infek¢éni komplikace a ke sledovéani
poklesu proteinorachie.

Primérny gestacni v€k novorozencd, u nichz byl zaveden komorovy
katetr s portem byl 31 tydnd (25-40 tydnt), praimérna porodni hmot-
nost 1892 g (710-3368 g). Novorozenci s nejvyssi porodni hmotnosti,
donoseni nebo lehce nezrali, byli operovani pro vorzeny hydrocefalus.
V jednom piipadé byl port zavadén u ditéte sekundarné po extrakei vent-
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rikuloperitonedlni drendze z divodu infekce ve stafi 100 dni, po dobu
nutnou k zaléCeni a opétovnému zavedeni VP drendZe. Novorozenci niz-
kych vahovych skupin byli operovani pro rozvoj posthemorhagického
obstrukéniho hydrocefalu.

Primérné stafi ditéte v dobé operace bylo 20 dni (3-28 dni).

Priimérna doba, po kterou byl rezervodr zaveden byla 39 dni (20-55 dni).

Maximaélné bylo z jednoho portu provedeno 92 odbért.

Ani v jednom piipadé nedoslo k patologickému tiniku likvoru z portu.

Ani v jednom piipadé nedoslo k infekéni komplikaci v souvislosti se
zavedenim portu nebo v souvislosti s odbéry likvoru.

Stupen traumatizace pacienta opakovanymi transkutdnnimi vpichy do
portu je minimdlni, nedochazi k ob€hové nebo dechové instabilité, boles-
tivé projevy ditéte nejsou vyrazné.

U dvou pacientii s posthemorhagickym hydrocefalem doslo k dstupu
piiznakd hydrocefalu, po odstranéni portu je stav déti dlouhodobé kom-
penzovan, bez opétovného rozvoje ventrikulomegalie. V ostatnich pfi-
padech byla zavedena definitivni ventrikuloperitonedlni drendz.

DISKUZE

Pokud neni zndma pti¢ina vzniku hydrocefalu, existuje mnoho rizi-
kovych faktorti, genetickych, ale i ze zevniho prostiedi, které se mohou
podilet na vzniku vrozeného onemocnéni. U malého procenta déti mize
byt pric¢inou vzniku hydrocefalu unichromozomalni defekt chromozo-
mu X (Bickers-Admas syndrom), nebo jiného jednotlivého chromozo-
mu. Riziko pro sourozence ditéte s hydrocefalem na podkladé defektu
jednoho genu je 1-5%(5).

vvvvvvvv

* Stendza Sylviova akveduktu — objevuje se asi v 10% celkového poctu
hydrocefald v novorozeneckém véku.

¢ Syndrom Dandy-Walker postihuje 2-4% novorozenct s hydrocefalem

* Syndrom Arnold-Chiari

* Ageneze foramina Monroi

* Kongenitalni toxoplasméza

* Bickers-Adams syndrom — onemocnéni vdzané na X chromozom, 7%
piipadd onemocnéni chlapci. Je charakterizovan stenézou akveduk-
th, mentélni retardaci, a v 50% abduk¢nimi-flekénimi deformitami
koncetin.

vvvvvvvv

nitrokomorové krvaceni. U 20-50% postizenych déti dochdzi k poruse
resorpce likvoru, eventudlné dojde k obstrukci komunikace mezi moz-
kovymi komorami (akvedukty, foramina Monroi) krevnimi koaguly
a metabolity hemoglobinu®.

LECBA AKUTNI FAZE HYDROCEFALU

Zakladnim cilem 1écby je redukce nitrolebniho tlaku a minimalizace
destrukce mozkové tkané tlakem cerebrospinalni tekutiny. Lécba v akut-
ni fazi rozvinutého (vrozeného) nebo rozvijejiciho se (ziskaného) hyd-
rocefalu je moznd nékolika zpusoby.®** % Opakované provadéni lum-
balnich nebo komorovych punkci je zatiZeno vyraznym rizikem
infek¢nich komplikaci, v piipad€ opakovanych komorovych punkci
navic také krvacenim do postrannich komor. Definitivni feSeni pomoci
ventrikuloperitonedlni drendZe nepfipada ve vétSiné pripadl primarné
v ivahu z divodu rizika okluze drenaZe, infekce, v neposledni fadé také
vzhledem k nizké hmotnosti a rizikovosti takového vykonu pro novo-
rozence. Od zavadéni zevni komorové drendze™ je postupné upousté-
no, v ptipadé FN v Plzni se tento vykon za poslednich 12 let ani nepro-
vadel.

V podminkéach Fakultni nemocnice v Plzni je v poslednich letech pre-
ferovana 1écba (v akutni fazi posthemorhagického hydrocefalu a v pii-

padé nemoznosti definitivniho zavedeni ventrikluloperitonedlni drendze
u vrozeného hydrocefalu) pomoci nitrokomorového katetru s napojenim
na rezervoar umistény subperiostalné (subgaledrné) na hlavé ditéte.

Tento postup je zatizen minimalnim rizikem infekénich komplikaci
a umoziuje odsunuti definitivniho neurochirurgického feseni zavede-
nim ventrikuloperitonedlni drendZe o tydny az mésice do doby, nez dojde
k dostate¢né zdravotni a nutri¢ni stabilizaci pacienta.

ZAVER

Implantace podkozniho rezevodru u déti s posthemorhagickym hyd-
rocefalem nebo s vrozenym hydrocefalem, s nemoznosti zavedeni defi-
nitivn{ ventrikuloperitonedlni drendZe je dle nasich zkuSenosti optimal-
ni postup k zajiSténi pacienta do doby, kdy je mozno provést definitivni
neurochirurgické feSeni. Hlavnim piinosem je minimalizace rizika
infek¢nich komplikaci, které mohou vyrazné ovliviiovat prognézu paci-
enta. Vyhodou tohoto postupu je i to, Ze jej lze pouZit i u novorozenct
s extrémné nizkou porodni hmotnosti nebo hmotnosti pod 1000 gramu
v dobé¢ operace.
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Myotonicka dystrofie

! Panek, M., 'Pankova Hrabdkova, J., *Lastivkova, J.

!'KZ a.s., Masarykova nemocnice v Usti nad Labem, 0.7., Novorozenecké oddéleni

2 KZ a.s., Masarykova nemocnice v Usti nad Labem, o.z., Oddéleni lékai'ské genetiky

ABSTRAKT

Myotonicka dystrofie je skupina geneticky podminénych neuromuskularnich onemocnéni. P¥iznaky se u nemocnych objevuji v kterémkoliv véku

,,,,,,

,,,,,,

béh nedonosenych dvojcat matky s myotonickou dystrofii 1. typu, kterd u ni byla diagnostikovana v téhotenstvi.

Klicova slova: myotonicka dystrofie typu 1, myotonicka dystrofie typu 2, trinukleotidové repetice

TEORETICKA CAST

Myotonicka dystrofie patii mezi autozomélné dominantni neuromu-
skularnich onemocnéni postihujici pfevazné kosterni i hladkou svalovi-
nu a mize se klinicky projevovat i postiZenim ostatnich organt. Zaklad-
ni rozdéleni je mozné ucinit na zaklad€ zmén v genetické vybavé jedince.
Rozeznidvame myotonickou dystrofii typu 1 (DM1) a typu 2 (DM2).

DM patii mezi nejcastéjsi svalové dystrofie s incidenci 1:8000 [2].
Jak jiz bylo feceno, jednd se o autozomdlné dominantni onemocnéni
s vysokym stupném penetrance a zna¢nou variabilitou klinického posti-
zeni. DM1 lze podle klinického obrazu rozdélit na formu mirnou, kla-
sickou a kongenitélni. Genetickym podkladem je mutace genu pro myo-
tonin protein kindzovou doménu (DMPK), ktery je umistén na dlouhém
raménku chromozomu 19 (konkrétné lokus 19q13.2-19q13.3). Mutace
je charakterizovdna expanzi trinukleotidové repetice CTG [1] a tim se
DM fadi mezi takova onemocnéni jako je napf. Huntingtonova chorea,
Friedreichova ataxie ¢i syndrom fragilniho X. VSechna tato onemocné-
ni se vyznacuji riznym stupném postizen{ v zdvislosti na mnoZstvi repe-
tic CTG tripletu.

Mirna ¢i minimdlni forma DM1 se vétSinou manifestuje az ve véku
nad 50 let. Nemocni mivaji vétSinou jen kataraktu a mirnou myotonii
nebo diabetes mellitus. Pokud nejsou cilené vySetiovani, o svém one-
mocnéni ani nevi. Nemocni s touto formou DM1 vedou plnohodnotny
aktivni Zivot, ktery neni viibec nebo jen minimalné zkracen. Pocet repe-
tic je obvykle 50-150.

Klasickd forma DM1 se nejcastéji manifestuje ve 3. dekadé Zivota.
U nemocnych se jiZ projevuje typické postizeni kosterniho svalstva,
typicka je svalova slabost distalnich skupin svali na dolnich konceti-
ndch, objevuji se poruchy chiize. Je Casto pfitomna i katarakta, diabe-
tes mellitus a poruchy pfevodniho systému myokardu. U Zen je zvySe-
né riziko vyskytu spontdnnich potratl, poporodniho krviceni c¢i
protrahovaného porodu. U plodu se pak ¢asto vyskytuje polyhydramni-
on a sniZend intenzita fetalnich pohybt. U nemocnych vétSinou nejsou
alterovany kognitivni funkce a intelekt zfistdva zachovany. Komplikace
u této formy DM1 miiZe vést ke snizen{ kvality Zivota a k jeho zkrace-
ni. Pocet repetic CTG se pohybuje v rozmezi 100-1500.

Kongenitdlni a casnd forma DM [4] se myotonii projevuje do 10 let
véku generalizovanou téZkou svalovou slabosti, poruchami séni a poly-
kani. N&kdy té7 respiracni insuficienci. Typickym znakem je tvar tst,
ktery je ve tvaru obraceného ,,V*, nékdy téZ nazyvan jako tvar stanu [5]
&i rybi tsta. Postizené déti jsou v 50-60% mentalng retardované. Cas-
to se vyskytuje i atrofie mozku. Nékdy je tato forma spojena s artrog-
rypozou. U této formy je pomerné vysokd mortalita, kterd byvé disled-
kem respira¢ni insuficience. Déti s kongenitalni DM1 téméf vzdy dédi
expandovanou alelu od matky. Pocet repetic CTG je vétSinou vice jak
2000.

DM2 [3] je klinicky podobna DM1. VétSinou se manifestuje ve 3.—4.
dekad€ Zivota a ma mirnéjsi priabéh nez DM1. Asi polovina nemocnych

md kataraktu. Myotonie se manifestuje ¢asto v proximdlnich svalech
dolnich koncetin s pomalou progresi. Ostatni pfiznaky typické pro DM1
(katarakta, diabetes mellitus, mentélni retardace, porucha mimiky apod.)
u DM2 chybi. Geneticky se jednd o expanzi tetranukleotidové sekven-
ce CCTG na 3. chromozomu (konkrétné v lokusu 3q21).

Diagnostika myotonické dystrofie se opird o klinické vysetieni, hla-
dinu CK, EMG a genetické vySetieni. V pfipad€ nejasnosti — normélni
pocet repetic — se doporucuje opakovat EMG, hladina CK a svalova
biopsie k objasnéni jiné piiciny svalového postiZeni. V pfipadé pozitiv-
ni rodinné anamnézy Ize provést prenatalni diagnostiku metodami mole-
kularni genetiky.

Farmakologicka terapie u téZké myotonie je jen symptomatickd a neo-
vliviiuje svalovou slabost. U¢inna je vSak rehabilitace a vhodné indiko-
vané ortopedické vykony a pomtcky.

KAZUISTIKA

Predkladana kazuistika popisuje pfipad dvojcat z druhého téhoten-
stvi. Oba partnefi byli vySetfovani v genetické poradné pro primdrni ste-
rilitu. V rodokmenu nebyla zachycena zadna vrozend vyvojova vada.
Otec déti byl sledovén pro oligoasthenoteratozoospermie syndrom (OAT
syndrom). Chromozomélni vySetfeni obou rodicli neprokdzalo Zadné
odchylky. U partnera bylo téZ vylouceno nosi¢stvi 19 nej¢astéjsich muta-
ci genu CFTR a mikrodelece v oblasti AZF Y. Na zakladé vySetieni byla
paru doporucena metoda IVF s ICSI a naslednym embryotransferem.
Matka v pocétku tehotenstvi prodélala virézu. Dale byla provedena
amniocentéza, kterd potvrdila Zensky karyotyp u obou plodd, bez patr-
nych chromozomalnich aberaci.

Asi od 2. mésice téhotenstvi matka uddva startovaci obtiZe na dolnich
koncetindch. NestéZovala si na bolesti ani na slabost DKK. Méla pro-
blémy se rozejit po sezeni. Obvodnim gynekologem byla odeslana k neu-
rologickému vysetieni. Zde bylo zjiSténo, Ze jiz asi v 11ti letech byla
pacientka sledovana na neurologii pro myotonické obtize na HKK. Ten-
to stav se po 1écbe zlepsil a déle jiz na kontroly nedochédzela. Nésledné
bylo doporuc¢eno EMG a laboratorni vySetfeni, kterd potvrdila projevy
myotonické dystrofie ¢i kongenitilni myotonie Beckerova typu. Nato
bylo provedeno genetické vysetfeni, kterym byla zjiSténa expanze
v DMPK genu a tim potvrzena diagnéza myotonické dystrofie typu I.

Tehotenstvi bylo ukon¢eno akutnim cisai'skym fezem ve 30+5 t.t. pro
patologicky zdznam na CTG a patologické pritoky u obou plodi. U mat-
ky byly tézZ zjistény vyssi hodnoty zanétlivych parametrti, plodové voda
byla zachovéna. Byly vybaveny dvé divky, obé€ s téZkou porodni asfyxii.

Dvojce A (PH 1400g / 38 cm, AS 1-3-4) bylo nutné pro hypoventi-
laci intubovat na porodnim sale, na oddéleni podan surfaktant. Nasled-
né se ventilacni parametry upravuji na maximélnim FiO, 0,3. V dal§im
pribéhu se projevuje obéhova instabilita, pro kterou byla podéna volu-
mexpanze a zahdjena terapie katecholaminy. Ve stdi{ 18ti hodin se pfi
odsévéani z ETC objevila Cerstva krev a levostranny pneumotorax se
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zéstavou akce srdecni. Je zahdjena KPR s punkci levého hemitoraxu.
Dvojée A umiré ve stafi 18ti hodin a 45 minut.

Dvojce B (PH 1300g/ 37 cm, AS 1-6-6) bylo téZ nutné pro tézkou
asfyxii intubovat na porodnim sdle. Nésledné podany dvé davky sur-
faktantu. Druhy den se objevil pravostranny pneumotorax, byla prove-
dena punkce a zahdjeno aktivniho séni. Na UZ byla zji$t€na mirnd dila-
tace postrannich komor s IVH I-II. stupné a vysloveno podezfeni na
periventrikularni a korovou atrofii. Od narozeni mélo dvojce B tenden-
ci k oligurii a stav, i pfes intenzivni terapii, vyustil v multiorgdnové
selhdni a umird ve stari 20 dnd.

U obou divek bylo post mortem provedeno genetické vySetfeni, jenz
potvrdilo taktéZ diagnézu myotonické dystrofie 1. typu.

Riziko opakovani myotonické dystrofie pro dal$i potomky matky je
50% s rizikem vzniku tézké kongenitalni formy myotonie — 12% porod

32

mrtvého plodu ¢i dmrti v novorozeneckém véku, v 9% t€zké postizeni
a v 29% pozdéjsi manifestace onemocnéni.
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Volby do vyboru Ceské neonatologické spolecnosti =5 &
Ceské lékarské spolecnosti
J. E. Purkyné

'y
O
-~

o, &
OGICKA SPOV

Volby probéhly korespondencnim zpiisobem. Volebni listky byly 12. listopadu 2008 se v Olomouci sesla volebni komise ustanovend
zaslany viem ¢lenim CNeo$ (dle aktudlniho vypisu CLS JEP ze dne  vyborem CNeoS ve sloZeni:
29. 8.2008) a byly odeslany (za ucasti vSech ¢lenti volebni komise ) na
adresu uvedenou v registru CLS JEP. Cihat M., Dort J., Macko J.

Odeslano bylo 325 hlasovacich listkdl. Vyplnénych volebnich listkd Bylo provedeno scitani volebnich listkil. Vysledky jsou platné pro
obdrzeli ¢lenové komise 129 (t.j. 39,7% rozeslanych), vSechny tyto list-  obdobi 1. 1. 2009 az 31. 12. 2012.
ky byly platné. 10 volebnich listkl se vratilo jako nedorucenych.
Zapis z voleb a volebni listky jsou archivovany.

Vysledky voleb do vyboru CNeoS

Potadi Piijmeni Pocet hlasu Vysledek
L. Kantor Lumir 102 ¢len vyboru
2 Macko Jozef 94 ¢len vyboru
3. Cihai Martin 82 ¢len vyboru
4, Plavka Richard 73 ¢len vyboru
5 Dort Jifi 70 ¢len vyboru
Kokstein Zdenék 70 ¢len vyboru
7. Biolek Jii{ 63 ¢len vyboru
8 Strandk Zbynéek 60 ¢len vyboru
. Mydlilova Anna 57 ¢len vyboru
10. Paulovd Magdalena 52 odstoupila
11. Liska Karel 51 ¢len vyboru
Zoban Petr 51 ¢len vyboru
13 Janota Jan 45 ¢len vyboru
14 Podesvova Hana 43 ndhradnik
15. Borek Ivo 40 nahradnik
16. Hanzl Milan 36
17. Zach Jiii 31
18. Janec Petr 23
19. Cerny Milo$ 16
20. Kucera Jachym 15
21. Vobruba Viclav 12
22. Burianova Iva 9
23. Miletin Jan 8
24. Elstnerova Lia 7
Chytry Karel 7
Zlatohlavkova Blanka 7
27. Zapadlo Milo§ 6
28. Melichar Jan 5
Sebron Viclav 5
Weberova Magdalena 5
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Volby do vyboru

Zvoleni funkcionaii CNeoS

Piedseda
prof. MUDr. Richard Plavka,CSc.

Védecky sekretar
prim. MUDr. Lumir Kantor, Ph.D.

Mistopredseda a pokladnik
prim. MUDr. Martin Cihaf

Zvoleni funkcionari CNeoS

Revizni komise

prim. MUDr. Ivo Borek prim.MUDr. Hana PodeSvova
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Nékolik poznamek k dalSim aktivitam nové zvoleného vyboru
Ceské neonatologické spolecnosti.

VéZzend neonatologicka obec,

nové zvoleny vybor Ceské neonatologické spolecnosti Vam dékuje za
projevenou divéru a pokusi se ji nezklamat. Ve své dalsi ¢innosti bude-
me navazovat na dosavadni aktivity minulého vyboru a rozvijet dal$i
aktivity predev§im v téchto oblastech:

1. ORGANIZACNE KONCEPCNI CINNOST.

CNeOS si nesmirné vazi narodnich vysledki neonatdlni mortality
a morbidity, které byly dosazeny v uplynulych 15 letech. Jednim ze sil-
nych faktord, které se na tom spolupodilely bylo vytvofeni organiza¢ni
struktury péce o rodicku a novorozence a jeji realizace v praxi. Nasi
snahou bude tuto strukturu péce minimdalné udrZet a pokusit se jeste vice
posilenim stdvajicich pracovist péci o novorozence zefektivnét a dale
zkvalitnit. V soucasné dobé€ pfi nartistu porodnosti chybi cca 100 resus-
citacné intenzivnich lizek a kapacity perinatologickych center jsou
nedostacujici. To vede k zhorSovani kvality péce. Citime ale i nutnost
zlepSeni kvality péce na niz$ich usecich péce.

K t&mto cilim je tieba vyuZit spolupriace s MZCR a kromé snahy
o ziskani pfimé podpory zainteresovat feditele velkych nemocnic, pti
nichZ jsou provozovéna perinatologicka centra, k urychlenému feSeni
wsituace v lazkové a persondlni oblasti tohoto oboru (trnitd, mozna
zdlouhava, ale ne neredlnd).

2. FINANCOVANI.

Hlavnim dkolem je zménit stdvajici financovani neonatdlni intenziv-
ni a resuscitacni péce z podilové pausélni platby na primou vykonovou

platbu. V pribéhu nartistu porodnosti a také procenta NNPH od roku
2000 do roku 2007 nedoslo k proplaceni péce ve vysi takika 750 mil K&.

Vybor bude nadale usilovat o priliv financnich prostredkii formou stét-
nich stimulaci pfisunu financi v tzv. ,Perinatologickém programu®
a iz jinych zdroju, a to predevsim z evropskych fondi.

3. ODBORNA A VZDELAVACI CINNOST.

NavédZzeme na ¢innost minulého vyboru a nasi snahou bude rozsifit
zahrani¢ni spolupréci jak na Grovni odbornych setkani (kurzy, semind-
fe apod), tak i vyzkumnou spolupraci v rdmci evropskych pracovist. Za
zminku stoji zvySeny diraz na rozvoj spoluprdce s pediatry v tzv. ,fol-
low up* centrech a v jinych odbornych prinicich.

Zcela rutinni bude pribéznd administrativni a korespondencni ¢in-
nost.

V Praze dne 9.4.2009 za vybor CNeoS:
Prof. MUDr.Richard Plavka,CSc
Piedseda CNeoS

MUDr Martin Cihaf
Mistopredseda CNeoS

MUDr.Lumir Kantor, PhD
Sekretai CNeoS
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Zavéreéna zprava vyboru Ceské neonatologické spolecnosti CLS

JEP z obdobi 2005-2008

Vybor pracoval ve sloZeni Kantor, Strandk, Plavka, Macko, Kokste-
in, Janota, Liska, Zoban, Mydlilové, Paulova, Borek. V revizni komisi
Podesvova, Biolek, Cihat.

Vybor se sesel celkem 20x, z toho 4x na vicedennim zasedani (z toho
2x spole¢né s vyborem Neonatologické sekce Slovenské pediatrické
spole€nosti).

Vnitini zélezitosti:

Pozitiva:

1) Doslo k mirnému néristu poctu ¢lentt odborné spolecnosti (+ 32
¢lend, tj. asi 0 10%)

2) Bylo vytvoieno 6 doporu¢eni odborné spole¢nosti. (Kantor, Hélek,
Macko, Podesvovd, Zach, Zoban, Biolek, Paulova, Dort, Tobrma-
nova)

3) Vyse clenskych poplatkl zistala stejnd.

4) Byly zfizeny webové stranky www.neonatologie.cz (dr. Janota)

5) Pokracovalo vyddvéni ¢asopisu ,,Neonatologické Listy* (Cihat)

6) Povedlo se prosadit zménu obsahu kédt vykont 00071 az 00078.
(Plavka, Liska, Kantor)

7) Povedlo se prosadit kéd vykonu pro pouZiti iNO (Vobruba, Sviho-
Vec)

8) Vroce 2005 byl podan projekt ohledné zabezpeceni nezralych novo-
rozencl ihned po porodu do II. vyzvy Norskych fondll v hodnoté
asi 22 mil.K¢. Béhem roku 2009 bude projekt dokoncen. Projekt
byl podan prostfednictvim Nadace Charty 77, kterd projevila
nevSedni pochopeni poté, co vedenim CLS byla podpora projektu
odmitnuta. (Kantor, Ciha, Plavka).

9) Byla zavedena vicedenni zaseddni vyboru, na kterych bylo ziskano
vice prostoru pro diskusi ohledné problematickych otdzek neonato-
logie (hranice viability, doporuceni, financovéani neonatologie atd.)

10) Podafilo se obnovit ¢innost Perinatologické komise MZ CR.

11) V Praze byly realizovany dva kongresy. XX. European Congress of
Perinatal Medicine 2006 (Zoban) a ESPR (Plavka)

12) Byly realizovany tii tradi¢ni konference ,, Neonatologické dny*
(Hanzl, Kokstein, Kantor) a mnozstvi lokédlnich konferenci.

13) Pokracovalo i nadale ockovani rizikovych novorozenci proti RSV
(Cihaf, Liska)

14) Na vétsiné center prob¢hlo nékolik naro¢nych klinickych studit,
napt. CURPAP. V této studii hrala tcast Ceské republiky zasadni
roli.

15) Zastupci CNeoS se zdcastnili vybérovych fizeni na zdravotnicka
zafizeni na padé MZ CR.

16) Zastupci CNeoS vypracovali mnoZstvi znaleckych posudkii
a zucastnili se mnozstvi znaleckych komisi.

17) Byla ustanovena akredita¢ni komise MZ CR pod vedenim Zobana.

18) Perinatologicka centra obdrZela dotace Z MZCR. Tyto dotace byly
vzdy béhem roku mnohokrit z MZ CR zruSeny a obnoveny.
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19) Spoluti¢ast zastupce CNeoS na tvorbé vyhlasky MZ CR o mini-
mélnim vybaveni zdravotnickych zafizeni.

20) Povedlo se vyfesit problém s persondlnimi poZadavky ZP na JIP
pies vedeni VZP.

21) Atestacni komise pro neonatologii (2x ro¢né, piedseda Zoban)

Nedokonceno:

1) Nebylo dokonceno jednani na MZ CR ohledng reorganizace primo-
vakcinace TBC z davoda nedohody skupin podporujicich odklad ¢i
zrueni ockovani. CNeoS nemohla v této véci roli.

2) Nebylo dokonceno jednani ohledné rodnych ¢isel novorozenct.
Navrh byl pfisliben poslancem Rathem k vyfizeni asi pfed rokem.
Ptes stdld pfipomindni nevyiizeno.

3) Nebylo dokonceno jednani na MZ CR ohledné nésledujicich problé-
mi. BohuZzel se jednd opakované bez vysledku celou dobu volebni-
ho obdobi.

a. Nedostatek lazek pro novorozence, predevsim patologickych novo-
rozenctl.

b. Vyhlaska MZ CR o perinatologickych centrech a intermediarnich
centrech.

4) Nedokonceno jednani se zdravotnimi pojisfovnami ohledné tzv.
vykonové platby.

5) Trva problém s pldnovanymi porody doma ¢i tzv. ambulantnimi poro-
dy.

Negativa:

1) Na vyzvu MZ CR byl vypracovén projekt na ITI.vyzvu Norskych fon-
dd. Ten byl po vypracovani stejnou instituci odmitnut z nezndmych
ddvodd.

2) Byly ustanoveny pracovni skupiny, z nichZ naprosta vétSina nepra-
covala tak, jak bylo na za¢atku obdobi domluveno.

3) Nepodafilo se zapojit vétsi mnozstvi ¢lent CNeoS. Tém, kdo pomoh-
li, dékuji.

4) Nepovedlo se otevieni §irsi spoluprdce CNeoS a jinych odbornych
spolecnosti.

Na zavér lze fici, Ze nejhorsim partnerem pro CNeoS bylo Minister-
stvo zdravotnictvi. To proklamovalo, Ze odborné spole¢nosti budou mit
vice moznosti. Opak byl pravdou a vysledek je téméf tragicky. Trvaji-
ci nedostatek luzek, starnouci vybaveni, obstrukce, minimum komuni-
kace, nezdjem. To vSe pfes mnohd upozornéni z nasi strany.

1. 4.2009
MUDr. Lumir Kantor, Ph.D.
Predseda Ceské neonatologické spolecnostiCLS JEP
v obdobi 2005 az 2008
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Jednani vyboru CNeoS dne 4.-5. 12. 2008 Velké Bilovice

Pfitomni ¢lenové vyboru: Kantor, Kokstein, Macko, Borek, Dort, Plav-
ka, Cihat, Pode$vova, Liska, Stratidk, Janota, Biolek,

Hosté: Hanzl, Janec

Omluveni: Mydlilova, Paulové

Zapsal: Dort

Schvilil: Kantor

1. Neonatologické dny 2008: cca 200 tcastniki, hodnoceno jako tspés-
né. Doporuceno pro piisti neonatologické dny uvolnit vice vhodné-
ho prostoru firmam.

2. Neonatologické dny 2009 — Luhacovice 11.-13. 11. 2009 téma —
infekce, varia. Bylo dohodnuto, Ze se konference otevie pro i sestry

3. Nadace Zivot détem: pani feditelka Strnadova bude pozvana na dal-
$1 vybor k jedndni o moznostech spoluprice, byla ji nabidnuta spo-
luprace vyboru — predejde se tak nékterym problémim s vybérem
nebo distribuci pfistroji

4. Perinatologicky program — probihaji vybérova fizeni, vyfizovani ze
strany MZ CR je t&7ko pochopitelné — nékolikrat b&hem roku byl pro-
gram zrusen a obnoven, nyni byl naposledy obnoven tak, Ze vyfize-
ni v daném terminu nebylo pii zachovani pravidel mozné. Finance
byly ptevedeny do rezervniho fondu do dalsiho roku.

5. WWW stranky CNeoS
Faktura za ziizeni a udrzovani 90 000 K¢ — bude uhrazena z pro-
stiedkd spolecnosti, thrada za provozovani — bude jedndno se spon-
zory, event. hleddna firma , kterd by stranky spravovala zdarma. Uve-
dend ¢astka bude rozdélena na dvé platby — za zfizeni a za udrzbu
Janota: stranky jsou aktualizovany, design odpovida cené, jsou otev-
fené pro vkladani prispévki
Ukol pro viechny ¢leny spole¢nosti — doddvat prispévky Schvileny
postup: zlistane uzaviend Cast pro zpravy z vyboru, ¢ast vefejnd bude
obsahovat piispévky z pracovist, napt. prezentace prednasek nebo
doporuceni

6. Norské fondyVyhlaseno vybérové fizeni, mé byt uzavieno do kon-
ce ledna 2009. Pracovat na podpisu dodatkd.

7. Postgradualni vzdélavani — Zoban

zékon 95/2004 a 96/20004n4vrh vyhlasky o specializa¢nich oborech
diskutovana na jednani na MZ v listopadu 08: 39 atestacnich obort
(détské 1ékarstvi), 41 nastavbovych oborl (neonatologie) zakonce-
nych atestaci. Atestace se bude platit (3000 K¢ za 1.termin), je sta-
novena minimalni délka piipravy. Kmen pro vSechny obory trva 2
roky, celkem détské Iékarstvi zkrdceno na 4 roky, neonatologie 1 rok,
tj. neonatolog bude pIné vzdélan za 5 let. Bude nutno jednat s pedi-
atry o délce pripravy nenatologické v ramci pediatrie — naSe mini-
mum je 2x6 mésict. Finance zatim jen 500 mil K¢ na zdkladni obo-
ry. To se jevi se jako nedostatecné, nastavbové obory maji byt
financovany z EU. Akreditovand pracovisté pfedlozi na MZ, kolik
mist pro rezidenty maji, vybérova fizeni bude vypisovat pracovisté —
platnost od promoce 2009.

CNeoS - jednéni s pediatrickou spolecnosti — vybor povéiuje Zoba-
na, Plavku, Biolka., vyzvou CPS co nejdfive

8. Vystoupeni firmy Abbott
Jednéni o rozsiteni indikace pro Synagis. Stanovisko bude sdéleno
pisemné do konce brezna 2009.

9. Rodna ¢isla
Navrh zdkona stale v parlamentu, dle slov poslanci se ¢ekd na vhod-
nou pfilezitost.

10. Porody domaKantor a Cihaf vyzvali dopisem redakce ¢asopisti a
novin, aby k pfipadnym ¢lankim o porodech doma pfidali vzdy sta-
novisko CNeoS. Zatim akceptovino (viz Casopis Reflex).

11. Zadost o sdileni kédu ,,Inhalace NO** CSARIM.Vybor nem4 namit-
ky.

12. Doporuceny postup ,,Kyslik v resuscitaci“Dort prezentoval navrh
k diskusi. Materiél bude rozeslan k diskusi mailem.

13. Doporuceny postup ,,Kanavit* — Hanzl
Otevren k diskusi , bude rozeslan k diskusi mailem.

14. Vykonova platba
Nékteré nemocnice jiz pozadaly. Je mozné, Ze vykonova platba za
intenzivni kody bude realizovana v roce 2009.

15. Zprava o volbach predsednictva CNeoS

SloZeni nového vyboru:

Kantor, Macko, Cihaf, Plavka, Dort, Kokstein, Biolek, Stratidk,

Zoban, Liska, Mydlilova, Paulova.

Vybor pfijal rezignaci Paulové na ¢lenstvi ve vyboru. Na jeji misto

postupuje Janota.

Na dalsich mistech jsou PodeSvova a Borek — navrzeni na Cleny

revizni komise.

Hlasovéano — pro — 11 hlast — jednohlasné schvaleno.

Volba dalsich funkcionaii vyboru:

Pocet pfitomnych ¢lent vyboru: 11

Volebni komise ve sloZeni Biolek, Hanzl schvalena hlasovanim jed-

nohlasné.

Kantor navrhuje na zdkladé vysokého stupné vytizeni predsedy

zavést funkci mistopiedsedy, ktery by se podilel na ¢innosti pred-

sedy. Soucasné by vykonaval Cinnosti pokladnika. Schvileno 11

pro.

Kandidati a vysledky: predseda — Plavka pro 10, zdrZel se 1 mistop-

Fedseda — Straiidk pro 5, Cihaf pro 6,

védecky sekretar — Kantorpro 8, Stranidk pro 2, zdrzel se 1

Pro volebni obdobi 1. 1. 2009 az 31. 12. 2012 byli zvoleni do funkce

—predsedy Ceské neonatologické spole¢nosti CLS JEP
Prof. MUDr. Richard Plavka, CSc.,

— védeckého sekretafe prim. MUDr. Lumir Kantor, Ph.D.

— mistoptedsedy a pokladnika prim. MUDr. Martin Ciha.

—revizni komise — prim. MUDr. Ivo Borek, prim. MUDr. Hana
Podesvova
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Zapis jednani vyboru CNeoS CLS JEP

dne 1. 4. 2009 v Praze

Pritomni: Plavka, Kantor, Strandk, Janota, Hanzl, Kokstein, Janec,
Cihat, Dort, Biolek, Macko, Pode$vova, Liska
Omluveni: Borek, Zoban, Mydlilové

1) Janota vznesl dotaz, zda by mohlo byt jednani vyboru otevieno i pro
vedouci intermedidrnich oddéleni. Vybor je otevien i pro zéstupce
IMC s moZnym poradnim hlasem, avSak zatim se tato spoluprice
omezuje na pozvané zastupce dle projednédvané problematiky.

2) Zprava odstupujiciho vyboru bude uvetejnéna v Neonaotologickych
Listech.

3) Plavka uvedl priority nového vyboru CNeoS:

—koncepce neonatologické péée v CR pro dal§i obdobi, vydani
Vyhlasky MZ CR, ktera by tuto koncepci zohlediiovala

— zviditelnéni neonatologie pro vefejnost

— vnitini odbornd ¢innost — bude reagovano na pozadavky oddéleni
a clend (ndméty jako resuscitace vzduchem apod), aktudlni je dopo-
ruceni ohledné resuscitace vzduchem.

— financovani neonatologické péée — jedndni na MZ CR ohledné pii-
mych vykonovych plateb, vétsi zainteresovanost fediteli a zfizo-
vateli PC, ,.evropské* penize ?(dalsi vyzva Norskych fondi)

4) Zpréva z perinatologické komise — bfezen 2009 — bude vydana v Neo-
natologickych Listech

5) Plavka jednal s ndméstkyni ministryné Hellerovou. Ta slibila zaslat
dopis feditelim nemocnic s perinatologickymi centry, aby se zvySi-
la jejich zainteresovanost k podpofe neonatologie a perinatologie.
Velmi $patna situace v persondlni oblasti. Pfisliben pokus o ziskani
financi na 20 mist pro neonatology na 2-3 roky.

Kokstein v té souvislosti poukdzal na nedostatek sester. Diskuze

ohledné této problematiky, bez vysledku.

Diskutovana moZnost obnovy projektu do Norskych fondd. Ten byl

odmitnut MZ CR v tnoru lofiského roku.

6) Norské fondy 2005-2009 — vybérové fizeni bylo znovu vyhlaseno
6. 3. 2009
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7) Vykonova platba pro JIP kédy — zatim odloZena. Jevi se jako nut-
né iniciovat schizku MZ, VZP, Sdruzeni zdravotnich pojistoven
a CNeoS (Plavka).

8) Veéstnik ohledné Perinatologickych center a Intermedidrnich center
— zatim jen pracovni verze. Je nutné ziskat formdlni tpravu od dr.
Pénové z MZ, a pak co nejrychleji zpracovat Giplné znéni. Stran kon-
cepce intermedidrnich center dodaji podklady Cihai a Janota Plav-
kovi, popt.Kantorovi.

9) Neonatologické dny Luhacovice 2009. 11.-13. 11. 2009, www.neo-
natologie2009.cz

10) TBC ockovani — vyslechnuty argumenty skupiny pneumologi a fti-
zeologl aimunologil ohledné posunu o¢kovanina 7.—12. mésic Zivo-
ta. Konstatovano, Ze CNeo$ se nebrani 7adné varianté a zméné, ale
musi byt jistota, Ze Zadné dité se ze systému nevytrati. CNEoS zatim
nedoporucuje 7zaddné zmény bez patficné informace z MZ.
Synagis — byla odsouhlasena zména v indikacich pro podani Syna-
gisu v CR, bude otisténo v Neo Listech.

11) 17. 4. porada firma Nestle a kolegové z FTN Praha Kr¢ ,,Den vyZi-
vy novorozence*.

12) Rizné: Rodné ¢isla - stéle pfipomindno poslanctim, pfislibeno fese-
ni,

Na popud prof. Jandy souhlasila CNeoS s ¢lenstvim v Asociaci spo-
lecnosti s pediatrickou odbornosti, kterd by zastifovala tyto obory
v nékterych podstatnych jednanich. V Zadném pifpad€ nesupluje odbor-
nou neonatologickou spolecnost. Plavka navrhuje ucast ¢eskych center
ve studii NEUROSIS, Jde o prvni Mezindrodni projekt koordinovany
pro neonatologii z fonda EU.

Zapsal L.Kantor
Schvilil R. Plavka
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ZAPIS Z JEDNANI vyboru CNeoS Ostrava, 22. 4. 2009

Pritomni: Plavka, Cihaf, Macko, Kokstein, Hanzl, Dort, Kantor, Lika, PodeSvova, Mydlilov4, Zoban, Janec, Straiidk, Janota

1) Véstnik MZ o PC a IMP Vzdélavaci program certifikovaného kurzu v neonatologii —

Zakladni a nutné pro koncepci oboru, pro vizi, pro ziskani penéz
z EF, pro audity atd.

Bohuzel se prace na ném tdhne pies rok, dokonceni je spi§ MZ odda-
lovéno.

,.nastavba“.

Dopliikova doporucena praxe — ndvrhy zaslat doc. Zobanovi. Gene-
tika, neurologie atd? Doporucend literatura — dodat ndvrhy
doc. Zobanovi.

Diskuze a ndvrhy:

Centra intermediarni péce — volnéjsi kritéria nebo prisna? Normy  3) Doslo k problémim ve vyhlaSce o minimélnim zafazeni ZZ. Nami
v Cislech nebo jiném vyjadieni? Finance — IOP je dlouhodoby cil, dodané navrhy byly pozménény nezndmo kym a k feseni nékterych
neni jasné, zda vibec do roku 2013 stihneme. IMP — vznik liberél- personalnich otdzek jsme nebyli vyzvani viibec (napf.pocet neonato-
ni dle poctu porodd, ne dle poctu déti. Dale také podle potieb regi- logti na zdkladnich pracovistich). Pfipominky smétovat ke Kantoro-
onu. Je nutné ale Cinnost regulovat alespon ¢astecne.Vyvoj by mél vi.

byt spis veden liberdrné.

Pracovni skupina pro navrh vyhlasky: Plavka, Cihaf, Strafidk, Jano-
ta, Dort, Kokstein, Kantor

Vychazet také mimo jiné z dokumentu Vizi na 21.stoleti. K dispozi-
ci naMZ CR.

4) Norské fondy — 30.4. bude opakovani vybérového fizeni
5) Kantor zahji jednéni s MZ ohledné dalsi vyzvy.

6) Kalmetizace — stéle trva znéni platné vyhlasky o ockovéani TBC.
2) Akreditace a vzdélavani

Posledni ndvrh ve vzdélavani z pediatrie:

* Kmen — 24 mésict, z toho 3 mésice v neonatologii a z toho 2 mési-
ce na NJIP

o II. fize — 36 mésicu, specializovany vycvik — povinnd praxe 31
mésicll — akreditovand pracovisté — dalSich 5 mésict a z toho 3
mésice fyziologicti novorozenci a na PC (NJIP) 2 mésice a doplii-
kové praxe — 3 mésice dle vybéru a také vybéru (elektivni rok) —
12 mésict i pro neonatologii
To znamen4, Ze na neonatologii muZe byt béhem 5 let 21 mésica.
Doporuceno akreditacni komisi do jednani s minimem nepodkro-
¢itelnym 2 mésice na PC.

7) Neonatologické dny budou na podzim v Luhacovicich, organizuje
Novorozenecké oddéleni Zlin.

Zapsal L.Kantor
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Kozni defekty a jejich prevence v neonatologii

Nippertova G.
FEN Brno, II. détskd klinika, novorozeneckd JIP

Klicova slova
novorozenec, vlhké hojeni ran, kozni defekt, prevence

UvVOoD

V 90. letech minulého stoleti nastal prudky rozvoj technologie vlh-
kého hojeni ran. Vlhké hojeni ran vychézi z modernich poznatkt o hoje-
ni rany — vlhké prostedi v ran€ urychluje proces hojeni, omezuje boles-
tivost, snizuje frekvenci pievazili, eliminuje zdpach, zvySuje kvalitu
Zivota, v konecném disledku Setfi financni ndklady (1). Vyvinuto bylo
zejména pro 1écbu chronickych ran, ale své uplatnéni nachdzi v mnoha
oblastech mediciny a stdvd se nedilnou soucésti oSetfovatelské péce.
Také v neonatologii se setkdvame s riznymi typy ran a pro jejich hoje-
ni vyuzivime Sirokou Skdlu modernich materidli. Prvofadym tkolem
sestry vSak ziistdvd prevence, proto jsme brzy tyto materidly zacaly vyu-
Zivat i k pfedchdzeni vzniku nékterych defektt.

PREVENTIVNI POUZITI VLHKEHO HOJENI RAN

V preventivni péci se uplatiiuji pfedevs§im hydrokoloidy a polopro-
pustné folie. Vyuzivame jich zejména k omezeni tlaku, tfeni, poskoze-
ni naplastmi, drdzdén stolici (stomici) i jinymi tekutinami, osetfeni ope-
racnich ran, fixaci katetrdi, drénd a kanyl.

NEJCASTEJSI TYPY KOZNICH DEFEKTU
UNOVOROZENCU

Eroze po adhezivech — vyskytuji se zejména u nezralych novoro-
zenct, jejichZ kiZe je kiehkd, otekld, bez podkozniho tuku. Tyto eroze
nachézime tam, kde nejsme schopni pouZiti ndplasti zcela eliminovat —
nejcastéji horni ret po fixaci endotrachealni kanyly, okoli zavedeni peri-
ferniho Zilniho katetru, okoli pupku pii kanylaci umbilikalnich cév, tva-
fe ditéte pii neSetrné fixaci kyslikovych bryli, mista nalepeni EKG elek-
trod, apod. V prevenci se snazime o minimalizaci jakéhokoli lepeni
piimo ke kiZi, nutné néplasti podkladame hydrokoloidem.

Otlaky, dekubity — u novorozencl nevznikaji tak rychle a snadno
jako u dospélych pacientl. Nejohrozenéjsi skupinu predstavuji kriticky
nemocni, jejichZ stav neumoziiuje dostate¢né polohovani, tkdn¢ jsou

Spatné prokrvené a prosdklé. Dulezitd je zejména prevence, kterd spo-
¢ivéa v diisledném vyuZivani polohovacich a antidekubitnich pomiicek,
hydrokoloid 1ze pouZit i preventivné — lepime jej v dostatecné velkych
plochach vSude tam, kde ocekavame déledobé pusobeni tlaku, téeni ¢i
iritaci sekrety. Jednou z lokalit, kde nejsme zcela schopni zabranit ptiso-
beni tlaku, je horni patro u dlouhodobé ventilovanych pacientt. U téch-
to déti pak muzeme vidét jakési korytko, které si v hornim patfe vyhlou-
bila endotrachedlni kanyla.

V posledni dobé ndm pravé s témito defekty pomadhaji bojovat také
origindlni vyrobky pro neonatologii firmy Neotech (dodavatel firma
medisap). Tyto vyrobky maji vSechny lepivé plochy tvoreny vyhradné
hydrokoloidem, jsou absolutné nedrazdivé, vysoce pfilnavé a odstranu-
ji se snadno vlaznou vodou. S tGspéchem pouZzivime zejména vyrobky
k fixaci endotracheélnich kanyl, pupeénich katetrti, kyslikovych nostril,
elektrody a bryle pro fototerapii.

NeoBond - hydrokoloidni prouzky s vSestrannym pouzitim. Lze je
pouzit k podlepeni béznych naplasti nebo piimo k fixaci.

EZ-Hold a NeoHold - $etrna fixace tvofend hydrokoloidnim zékla-
dem a prithlednou opakované pouzitelnou folii. Na nasem odd€leni pou-
Zivime vzhledem k niZsi cené NeoHold a to zejména k upevnéni kysli-
kovych nosnich bryli, Zalude¢nich sond i jinych cévek.

NeoLead — EKG radiolucentni elektrody tvofené kombinaci hydro-
koloidu a hydrogelu umoziiuji dlouhodobé pouziti bez rizika iritace
kaze.

NeoShades — vtipné ,,slunecni“ bryle pro fototerapii jsou dodavany
ve tfech velikostech (obr.1), jejich fixace je zaloZena na pouziti dvou
hydrokoloidnich kole¢ek — suchych zipt, které pfipeviiujeme détem
v oblasti spankil. K suchému zipu pak jednoduse pfilepime textilni bry-
le (obr.2). Vyhneme se tedy néplastem ¢i jiné piidavné fixaci k hlavic-
ce ditéte. Relativni nevyhodou téchto bryli je nemoznost opakovaného
pouZiti.
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NeoBridge — fixace pupecnich katetrii ma opét lepivou plochu z hyd-
rokoloidu, katetry jsou fixovdny prihlednou f6lii smérem nahoru od
bifska ditéte, coZ znemozZiuje jejich zalomeni. Folii 1ze kdykoli uvol-
nit, polohu katetru upravit a znovu pfilepit, pfipadné jeden z katetrQ zru-
§it. Ve vétSiné piipadi neni nutné fixaci ménit po celou dobu zavedeni
katetrti. Pupecni pahyl zistdva volny a piehledny (obr.3). NeoBridge je
dodévén ve tfech velikostech, po delsi zkuSenosti jiz pouzivime jen
stiedni velikost (small), kterd vyhovuje v§em hmotnostnim kategoriim.

NeoBar — drzécek endotrachedlnich kanyl pfinasi novorozenci i ses-
tfe celou fadu vyhod. Hydrokoloidni lepivé plocha je na rozdil od drob-

né a citlivé oblasti horniho rtu presunuta na tvire ditéte, kde drzi vyraz-
n¢ 1épe a déle. Endotrachedlni kanyla je fixovdna k umélohmotnému
drzécku, ktery pii spravném pouZziti udrzuje kanylu ve stiedu dst a nedo-
voli ji vyvijet tlak na patro ¢i rty. Velkym piinosem je proto tato fixace
pro pacienty po operacich rozstépu rtu (obr.4). Nespornou vyhodou je
také skutecnost, Ze Gipravu polohy kanyly zvladne sestra bez potiZi sama.
NeoBar je k dispozici v Sesti barevné odliSenych velikostech a na roz-
dil od pfedchoziho vyrobku doporuéujeme pouZiti ,,na miru®, které nam
umoziiuje pfiloZzené papirové méfitko. V opacném piipadé nis muze
vysledek pouziti nové pomiicky zklamat — piili§ velky drzacek Spatné
dr7i, ptilis maly tla¢i na tvafe a rty. NeoBar lze pouZit také k fixaci nazal-
niho CPAP, pouzivame-li tzv. vidlicky (obr.5).

Jedinou situaci, ve které se ndm NeoBar neosvédcuje, jsou transpor-
ty novorozenctl. Béhem pievozi proto preferujeme klasickou néplasto-
vou fixaci.

ZAVER

Moderni materidly a vyrobky nejsou levné ani samospasitelné. Jejich
vcasné pouZiti v§ak miiZe zabranit vzniku nékterych komplikaci spoje-
nych s hospitalizaci, coz v piipadé téZce handikepovanych novorozen-
cli jisté stoji za to.

LITERATURA

1. Pospisilovd A., Svestkovd S.: Lécba chronickych ran, IDVPZ Brno,
2001, s.5.
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Hydrokoloid — Setrny material pro kuzi novorozence

Lejckova Z.
Novorozenecké odd. s JIPN, FTNsP Praha 4 Kr¢

Klicova slova:
Hydrokoloid, kiiZze novorozence, Neotech

UVOD

Péce o kuzi novorozence je i v dneSnich modernich podminkach
pomérné sloZitd. Z jedné strany mame moznost pouzivat moderni tech-
niku , ale na strané¢ druhé musime dbdt o Setrnost a pozornost k détské
pokozce, ptedevsim u nedonosenych novorozenct. V dnesni dobé je jiz
mnoho pomiticek, které ndm k tomu dopomahaji.

KuZe novorozence je velmi kiehky orgén, ktery ziskdvéa na odolnos-
ti aZ po porodu. Nesetrnym zachdzenim muZe dojit k poranéni a ke vstu-
pu infekce touto cestou. Na péci o kizi musime dbat zejména u nedo-
noSenych novorozenct, ktefi jsou nachylni k jejimu poskozeni. Jejich
kuze je velmi tenkd a choulostiva na zvySeny tlak, tfeni, odérky, prask-
linky a dal$i mechanicka poSkozeni.

Rédi bychom Vam pfibliZili moZnost péce o novorozeneckou pokoz-
ku s pomickami s hydrokolidem firmy Neotech.

Neotech je prvni firma, kterd pouziva Neo Hydrocolloid jako pfilna-
vou plochu na vSech svych vyrobcich pouzivanych pro novorozence. Pfi
vyvoji vSech produktl je bréan zfetel na zvlastnosti a rozdily mezi kiiZi
dospélych a novorozencil. Je prokdzano, Ze chemické lepici latky jako
Mastisol, Detachol, které jsou soucdsti lepici hmoty vétSiny prostfedki
slouzicich k lepeni, mohou byt absorbovany pies nezralou kiZi novo-
rozence. Tyto produkty jsou také vétSinou hoflavé.

Pfed pouzitim materidli s Neo Hydrocolloidem nemusime specidlné
oSetfovat kiiZi a k odstranéni postaci jen voda nebo minerdlni olej.

Firma Neotech Products m4 mnoho vyrobkd v fadé péce o kiizi, jsou
to naptiklad NeoBond — hydrokoloidni stripy, NeoHold — hydrokoloid-
ni fixace pro nasogastrické sondy, NeoShades — bryle na fototerapii,
NeoSmile — kryti na teplotni ¢idlo, NeoBridge — fixace umbilikélnich
katétra a dalsi. VSechny vyrobky maji hydrokoloidni vrstvu, kterd pril-
ne piimo na kdZi novorozence a neposkodi ji. Tato specidlni vrstva se
neodstrafiuje benzinem, jako ostatni lepent, ale k odstranéni postaci pou-
7iti voda nebo olej.

Na naSem novorozeneckém oddéleni s JIPN se ndm osvédcilo pou-
zivani nékolika vyrobkt s hydrokolidem.

Prvnim z téchto vyrobki je NeoBond Strips. Jsou to prouzky hydro-
koloidniho materidlu, ze kterého miZeme nastiihat potfebnou Sitku
a délku prouzkl a pouzit je k fixaci napiiklad katétru, prelepit kanylu
misto klasické ndplasti. Vyhodou prouzki je, Ze drzi i na kiizi novoro-
zence po porodu, ktery ma na kuzi jesté zbytky mazku. Material Ize pou-
7it jako podklad pro lepici plochy ostatnich pomticek a tim ochranit kazi
novorozence. VyuZivime jej i k ochrané kiiZze u nedonosenych déti pod
nosni aplikitor nCPAP, nebo pod ¢idlo pulzniho oxymetru.

Pfi pouzivani bézného lepeni pfimo na nezralou kiZi novorozence
i ptes veskerou péci, kterou jsme vénovali odstranovani lepeni, docha-
zelo k poskozeni kiize, cozZ pro novorozence znamend dalsi vstupni bra-
nu pro infekci. Pfi pouZiti benzinu k SetrnéjSimu odstranéni bézného
lepiciho materidlu nékdy dochazelo k neZddoucim reakcim nezralé kiize
novorozence. Toto nebezpeCi pii pouZivani prouzkl z hydrokoloidniho
materidlu nevznika.

Dalsim vyrobkem je NeoHold a EZ-Hold. Prouzky nebo kolecka se
specidlné pripravenou lepici ¢asti, slouzici k fixaci napf. nasogastrické
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sondy, katétrli, drendZe a podobné. Sondu nebo katétr 1ze vyménit, upra-
vit polohu, aniZ musime odstrafiovat hydrokoloidni fixaci z kiize novo-
rozence. I pfi opakovaném pielepovani prouzky pevné fixuji katétr.

Vyménu provddime aZ v ptipadé, Ze se NeoHold za¢ne odlupovat. Za
pouziti vody nebo oleje odstranime pouZity materidl a vyménime ho za
novy.

Jednim z pouzivanych vyrobki je také NeoBridge, coZ je ,,mostik*
slouZici k fixaci umbilikdlnich katétril. Velice dobfe drZi na téle novo-
rozence a zaroveti bezpecné fixuje i katétry a zabezpeci je proti nechté-
nému vytazeni. Neni tfeba jiZz pouZivat jinou fixaci katétrl a lepit na
kuzi novorozence jiné naplasti a stripy, které by ji mohly pfi neSetrném
odstrafiovani poranit. Fixace katétri pomoci NeoBridge umoziuje kon-
trolu pupecniho pahylu a jeho snadné oSetfeni bez nebezpeci nezadou-
cich pohybt katétri.

Posledni z vyrobkd, ktery bych rdda zminila, jsou NeoShades. Jsou
to specidlni bryle na fototerapii. Tyto bryle jsou vyrobeny z upravené-
ho materidlu, aby byly sndSeny novorozeneckou pokozkou. Maji speci-
alni kolecka na nalepent, které jsou opét s hydrokoloidni vrstvou, na
druhé stran€ maji suchy zip slouZici k pfipevnéni bryli. Bryle jsou dodé-
vany ve tfech velikostech jak pro donoSené déti, tak pro extrémné nezra-
1¢é novorozence. Pokud ani jedna velikost nevyhovuje, 1ze ji upravit niz-
kami.

Zvolime vhodnou velikost bryli a pomoci kolecek je pfipevnime na
spankovou ¢ast hlavicky novorozence. Bryle bezpe¢né chrani oci dité-
te a nedochézi ke zméné polohy pii pohybu ditéte. Pfi preruseni fotote-
rapie je moZno bryle sejmout a snadno zase pfilepit suchym zipem zpét.
Po sejmuti zistane novorozenci na hlavicce prilepené kolecko se suchym
zipem. Aby se novorozenec nezachytdval suchym zipem k podlozce,
vystiihujeme ze starych pouzitych a vypranych bryli kolecka, kterymi
kryjeme suchy zip po dobu, co dit€ nemd fototerapii. Bryle jsou na jed-
no pouZiti, avSak dojde-li k potiisnéni textilie sekretem z oci, nebo pou-
zitou mastickou, slouZici k oSetfeni oci, 1ze je vydezinfikovat a vyprat
za pomoci mydla a teplé vody.

Drive jsme novorozenciim vyrabély specidlni kryti o¢i z koZenky nebo
vrstvy Ctverct, které se fixovaly pomoci néplasti a ¢epicky z prubanu.
Mnohdy vSak dochézelo pfi pohybu ditéte k posunuti z o¢i a mohlo dojit
az k obstrukci dychacich cest. NeoShades drZi na svém misté i u neklid-
nych déti a manipulace s nimi je daleko jednodussi.

ZAVER

Vsechny uvedené vyrobky v soucasné dobé pouZivime na naSem
oddéleni a mame s nimi dobré zkusenosti. Tyto produkty ndm pomoh-
ly zjednodusit a zkvalitnit oSetfovatelskou péci o naSe novorozence.

POUZITA LITERATURA:

http://neotechproducts.com

-
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Pokyny pro autory

Disledné respektovani téchto pokynu uleh¢i redakci mnoho c¢asu a autortim zajisti co nejlepsi a nejrychlejsi prezentaci
jejich prace. DodrZujte disledné vSechny niZe uvedené body. Zvlastni pozornost vénujte sestaveni seznamu literatury, kde
jsou moznosti redakce v opravovani pripadnych chyb omezené. Ctéte pokyny vZdy z co nejnovéjsiho cisla NL.

Prace musi byt napsdna v souladu s novymi pravidly ¢eského
pravopisu. Vyrazy, u nichZ se pripousti vice tvar(, je nutné psat
v celém sdéleni jednotné. Viceslovny pojem je tfeba psat jedinym
jazykem (Cesky, latinsky, nebo anglicky). Za plvodnost, obsah
a stylistickou troven prace zodpovidaji autofi. PoSlete jeden
vytisk préce, vCetné tabulek, grafii a zdrojovych dat pro sestroje-
ni grafl. Price nadepisujte vystiZnym nizvem, pod nim uvedte
jméno a pracovisté vSech autord. Piipadnou piislusnost autorti
k rliznym pracovistim oznacte. Na konci prace uvedte plné jmé-
no autora, urceného ke kontaktu s redakci, presnou adresu pra-
coviste, ev. bydlisté s telefonnim ¢islem, faxem a e-mailovou adre-
sou.

Kromé vytisku prace je nutné redakci dodat také pocitacovy
soubor s textem, zdsadné potizeny ve formatu Microsoft Word
a zvl1ast soubor s grafy vzdy ve formatu Microsoft Excel (nikoliv
jako soubor Power-point!!!). Soubory je mozno odeslat spolu
s vytiskem prace postou na disketé 3 '/,, CD, nebo (pfednostné)
elektronickou postou (e-mailem) na adresu ciharmar@seznam.cz.
V prvém piipadg zasilejte pouze diskety, vySetfené na pritomnost
pocitacovych virl, ev. neprovétené, ale zcela nové, pouZzité jen ke
zkopirovéni posilanych soubort. V piipadé pochybnosti o doru-
¢eni e-mailu je vhodné se s redakci spojit telefonicky.

Prfi psani nepouzivejte déleni slov, nikdy neodd€lujte jednotli-
vé fadky pomoci ENTER, k odsazeni odstavcl pouzivejte klave-
sy TAB, na konci kazdého odstavce ENTER, po ¢arce a tecce
nasleduje mezera. Nezaménujte pii psani nulu a pismeno velké
O (0/0). Ocislujte stranky, tabulky, obrazky, grafy i pfilohy.
Vsechny pouzité zkratky musi byt vysvétleny. U laboratornich
hodnot pouZzivejte diisledné jednotky SI a spravnou transkripci
jednotek, véetné znaki fecké abecedy (napf. nikoliv umol, ale
émol). UZivejte hornich a dolnich indexi a specidlnich znaki
(napt.: 10°, H)0, £, A, %, %o, 4, 6...). Jednotky hodnot uvadéjte
téz v grafech a tabulkach. Pacienty oznacujte zdsadné pouze pora-
dovymi ¢isly a nikoliv jmény ¢i inicidlami.

Doporucujeme uvadét, do které z rubrik NL prispévek zasi-
late, jinak zarazeni provede redakce.

Rubriky NL: Piivodni prdce
Souborné referdty
Péce o novorozence
Kazuistiky
Diskuse
Krdtkd sdeéleni
Informace
Referdtovy vybér
Zprdvy 7 cest
Korespondence
Osobni zprdvy
Informace CNeoS
Odborné akce
Inzerce
Komercni sdéleni

Plvodni prace zahajuje vystizny souhrn psany ve tieti osobé
a kli¢ova slova (3-6), déle nasleduji oddily: wvod, charakteristi-
ka souboru, metodika, vysledky, diskuse, zdvér a literatura.
V pracich zaslanych do rubrik Souborny referdt, Péce o novo-
rozence (tj. z neonatologické praxe plus vSe pro praxi) a Kazuis-
tiky napiste vZdy alespori Givod a klicova slova.

Nad tabulkou, grafem, obrdzkem, ¢i schématem uvedte jeji
oznaceni ¢islem a popis (napf. tab. 1. Hodnoty hemoglobinu), pod
tabulkou uvedte ev. vysvétlivky.

V oddile Literatura (citace z poslednich 10 let, ev. starsi jen
pri klicovém vyznamu pro sdéleni) piste kazdou citaci na novy
fadek s poradovym ¢&islem citace. Ciselny odkaz uvedeny v tex-
tu pisté arabskou Cislici v kulaté zavorce, bez tecky, napt. (6).
Neuvadéjte literaturu, na kterou neni ¢iselny odkaz v textu pré-
ce.

Priklad pro citaci cldanku:
1. Gold, J. M., Kennedy, J. F., Smith, N. J.: Hyaline membra-
ne disease. Amer. J. Dis. Child., 92, 1992, s. 201-206.

Priklad pro citaci 7 monografie:
1. Avery, M. E., Ballard, R. E.: Diseases of the newborn, 6th
ed., Philadelphia, Saunders Company, 1990, s. 515-537.

PouZivejte zkratek Casopisti podle List of Journals Indexed in
Index Medicus.

V ptipadé potieby Ize individualné domluvit i otiSténi fotogra-
fii, RTG snimk ¢i barevné piilohy.
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NUTRICIA

Nutrllon

IMMUNOFORTIS = Unikatni
a patentovany zpusob ochrany zdravi déti

Podle ¢eho by se mél lIékar
rozhodnout pfi doporuceni
kojeneckého mléka,

pokud maminka nemuze kojit?
Kojeneckd vyZiva hraje zasadni roli
v pocatecnim obdobf Zivota ditéte.
Modernim trendem dnesni doby je
obohacovani mlék o rdizné pridané
slozky. Na trhu existuje mnoho znacek,
které slibuji rzné vyhody pro dité
a predhanéji se v tom, co ktera
obsahuje. Lékar by se mél v téchto
tvrzenich vzdy orientovat podle
predloZené klinické evidence.

Nutrilon je jiny.

Tvrzeni spojovana s vyrobky znacky
Nutrilon jsou vzdy podlozena
klinickymi studiemi. Ty jsou
mezinarodné uznavané a jsou
vsem lékariim k dispozici. Aby byl
vyrobek opravdu zdravi prospésny,

musi byt obohacen o slozky, které musi

projit letitym vyzkumem, jenz jejich
vyznam potvrdi ¢i vyvrati.

S vyrobky Nutrilon ma lékaf jistotu,
Ze dité dostava produkt, ktery skutec-
né prospiva zdravi ditéte.

Co je MMUNOFORTIS?
IMMUNOFORTIS je patentovana smés
zivin, kterd doda nekojenému ditéti
efektivni imunitni ochranu,
prokazatelné nejpodobnéjsi
materskému mléku (MM). Jeho hlavni
slozkou je unikatni patentovana

a prokazatelné ucinna smés prebiotic-
kych oligosachariddi GOS/FOS
spolecnosti Nutricia.

V ¢em se IMMUNOFORTIS odlisuje?
SloZzeni IMMUNOFORTIS vychazi ze
vzoru MM, jehoz efekt napodobuije.
Napt. struktura GOS/FOS napodobuje
strukturu oligosacharidt MM. Tato
struktura je patentovana a zadny
dalsi vyrobce ji nemize pouzivat.
Jiné kombinace GOS ¢i FOS jsou pak

vzdy odlisné a dle publikovanych studii

bez ucinkd, které poskytuje ditéti
MM. Také sloZeni LCP tuk( respektuje
odborna doporuceni a slozeni MM.
To ma, jak zndmo, dominantni kyseli-
nu arachidonovou (AA) nad dokosa-
hexaenovou (DHA). Nutrilon toto piné
respektuje. Do celé zékladni rady jsou
také pridavany nukleotidy.

*1 EFSA: Opinion of the NDA Panel related to the safety and suitability for particular nutritional use by infants
of fructooligosaccharides in infant formulae and follow-on formulae. 01/2007
*2 Guesry PR, Bodanski H., Tomsit E., at al. Effect of 3 doses of fructo-oligosaccharides in infants.

J. Pediatr Gastroenterol Nutr 2000; 31 (suppl 2):5252

*3 European Commission documents SCF/CS/NUT/IF/35, and SCF/CS/NUT/IF/4 (2001).
*4 Boehm G. et al. Prebiotics in infant formula — Immune modulators during infancy. Nutrafoods 2005;4:51-7
*5 Knol J., van der Linde EGM aet al. An IF containing prebiotics changes the intestinal microflora.

J. Pediatr Gastroenterol Nutr 2003, 4;36:566

*6 Moro G., Mosca F. et al. Effects of a new mixture of prebiotics on fecal flora and stools in term infants.

Acta Paediatr. 2003 (suppl. 441); 77-79
*7 Knol J., Scholtens P, Kafka C. et al
J. Pediatr Gastroenterol Nutr (in press).

— Colon micro flora in infants: more like breast-fed infants.

*8 Dle klinickych studii vefejné publikovanych v CR k 03/2007.

kumulativni pocet kojenct

" Lpro pfirozené
posileni
unitniho

Na trhu jsou i jiné vyrobky

s obsahem prebiotik (napft. FOS,
Inulinu, GOS ¢i kombinace
GOS+FOS). V ¢em je rozdil?

Podstatny rozdil je ve funkcnosti

a prospésnosti. Nekteré typy prebio-

tik nejsou ani schvalené jako

bezpecné, proto nejsou pridavany

do pocate¢niho miéka.™

Klinické studie na jiné kombinace pre-

biotik neexistuji a pokud ano, pak

potvrdily, Ze dané prebiotikum nema

pro dité zadny ¢i jen minimalni pfinos."

IMMUNOFORTIS je jiny. Je unikatni

z mnoha hledisek, nebot ma proka-

zanou bezpecnost (proto muze byt

pridavan jiz od pocatecnich mlék).”

Jde o jediné prebiotikum na trhu™®

s klinickymi studiemi prokazujicimi

komplexni ucinky na:

1. Snizovani nemocnosti*

2. Prospésnou strevni mikrofléru™

3. Ochranné stfevni pH = 5,5

4. Posilovani stfevni stény pomoci
spravného slozenf stfevnich
mastnych kyselin (SCFA)”7

3
5y

Vyziva
Vyziva

IMMUNOFORTIS s IMMUNOFORTIS

IMMUNOFORTIS snizuje
nemocnost. Prokazatelné!

Potravina pro zvlastni vyzivu. Kojenf je idealni vyzivou kojencl. Nutrilon je prvni volba po matefském miléku. Vice info na www.nutrilon.cz nebo www.nutricia-medical.cz.
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Nestle

BEBA.

alprem LC-PUFA

Jedinecna vyziva s hydrolyzovanou bilkovinou
pro predcasné narozené déti a novorozence
s nizkou a velmi nizkou porodni hmotnosti

Potieba bilkovin’
(g/100 Kcal)

Optimalni mnozstvi
hydrolyzovanych
bilkovin a energie
zabezpecuijici rychlé
o e wwwee - ymotnostni prirustky

Télesna hmotnost

Doporuceny pfijem bilkovin

BN Mnozstvi bilkovin
v BEBA alprem LC-PUFA

® BEBA alprem LC-PUFA - s hydrolyzovanou bilkovinou zajistujici lehkou
stravitelnost a snizenou alergenicitu vyrobku. U pfedcasné narozenych
kojenctl je doporucovéano prednostni pouzivani hydrolyzované formule. 2

® BEBA alprem LC-PUFA - obsahuje polynenasycené mastné kyseliny ”eStIe #
s dlouhym fetézcem (DHA, ARA, EPA a GLA), které maji imunomodulac¢ni

AT i il

i ™ A ’
vlastnosti a jsou dilezité pro rozvoj mozku a zraku. Z BEBA\ H__‘J—f-_',}l
dlprem LC-pPUFA —2—"

"U"‘*""ﬁ'tm'nnc‘ bilkoviny / bielkoriny

Vi e 7

@ BEBA alprem LC-PUFA - hlavnim zdrojem bilkovin je lehce stravitelna
syrovatka. Upraveny aminokyselinovy profil je blize matefskému mléku.

DULEZITE UPOZORNENI: Kojeni je béhem prvnich mésicti Zivota ditéte nejlepsi zptisob
vyZzivy, proto mu davame prednost pred vyrobky kojenecké vyzivy. Dietetické kojenecké
formule jsou specidlni vyzivou, které by mély byt pouzivany pouze pod lékaiskym
dohledem.

1. Ziegler E, Thureen PJ, Carlson S. Aggressive nutrition of the very low birthweight infant. Clin Perinatol, 2002; 29:225-44.

2. Friihauf, Fuchs, Poldskovd, Vernerovd, Zlatohldvkovd: Alergie kojeneckého véku (vyd. Solen Print s.r.o., 2006).

3. Picaud JC, Plan O. Pidoux O, Lachambre E, Van Egroo LD, Chapuis F, Salle BL: Growth and bone mineralization in
premature infants fed preterm formula or standard term formula after discharge in very low birthweight infants.Poster
presentation, ESPGHAN, Dresden, 2006.

Nestle

Informace pro pracovniky ve zdravotnictvi Ufl’iﬁon
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SYNAGIS

PALIVIZUMAB

Jedina dostupna
imunoprofylaxe

RSV infekci u déti”

Zkracena informace o pripravku

Slozeni: Palivizumabum 50 mg nebo 100 mg v jedné lahvicce. Po nafedéni je koncentrace palivizumabu 100 mg/ml. Indikaéni skupina: Imunoglobuliny.
Indikace: Prevence zévazného onemocnéni dolnich cest dychacich vyZadujiciho hospitalizaci, které je zplsobeno respiraénim syncytialnim virem
u déti, jez se narodily v 35. tydnu téhotenstvi nebo dfive a jsou v dobé zacatku sezény RSV mladsi 6 mesict, nebo u déti mladsich 2 let, u nichz byla
v poslednich 6 mésicich nutna Ié¢ba pro bronchopulmonalni dysplasii a u déti mladSich 2 let s hemodynamicky vyznamnou srdeéni vadou. Kontraindikace:
Hypersenzitivita na palivizumab, jinou sloZku pfipravku nebo na jiné humanizované monoklonalni protilatky. Nezadouci Gcinky: Nejcastéji nervozita
a horecka, méné ¢asto infekce homich cest dychacich, virové infekce, leukopenie, ryma, kasel, prijem, zvraceni, vyrazka, vzestup AST, vzestup ALT,
atd. Interakce: Nebyly dosud popsany. Zvlastni upozornéni: Byly hiaSeny alergické reakce. Pri stfedné tézkych az tézkych akutnich infekcich nebo
hore¢natém onemocnéni je opravnéné odlozeni aplikace palivizumabu. Lék je nutno aplikovat opatrné u pacientd s trombocytopenii nebo jinou poruchou
hemokoagulace. Doporucené davkovani: 15 mg/kg hmotnosti jednou mésiéné v obdobi rizika RSV v komunité. Prvni davka by méla byt podana pred
zaCatkem sezény RSV, dalsi v mésicnich intervalech béhem sezdny. Vétsina zkuSenosti byla ziskana s 5 injekcemi podanymi béhem jedné sezény.
Zpusob podani: Intramuskulamé do oblasti stehna. Objem vétsi nez 1 ml musi byt aplikovan v rozdélenych dévkach. Baleni: Injekéni lahvicka s obsahem
50 mg nebo 100 mg prasku, lahvicka s 1 ml vody na injekci. Podminky uchovani: V chladnicce (2 — 8 °C), chranit pfed mrazem. Posledni revize textu:
Listopad 2008. Drzitel rozhodnuti o registraci: Abbott Laboratories Limited, Queenborough, Kent ME11 5EL, Velka Britanie. Registracni €islo: Synagis®
50 mg EU/1/99/117/001, Synagis® 100 mg EU/1/99/117/002.

Vydej pfipravku je vazan na lékafsky predpis a je hrazen z prostfedkl vSeobecného zdravotniho pojisteni smluvnim zdravotmckym zafizenim formou ZULP.
Drive, nez pripravek predepisete, seznamte se prosim, s uplnou informaci o pripravku

* Informace o Uhradach, cendch a vysi pfipadného doplatku |é¢ivych pripravki (www.mzér. 7)

Abbott

tel.: 267 202 111, fax: 267 292 100, www:abbott.cz = &2 . A Promise for Life
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