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Loziskova patologie nadledvin u novorozence
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SOUHRN

Nadledvina novorozence je pomérmné velky a dobie zobrazitelny organ. Dosahuje asi 1/3 velikosti ledviny, na rozdil od dospélého jedince, kdy
velikost nadledviny je 1/13 rozméru jeho ledviny. VEétsi problém nastava pii zjisténi patologického procesu v nadledviné novorozence, protoze
spravné urceni nalezu je dilezité pro terapeuticky piistup. Mezi zakladni vySetiovaci metody soucasnosti patii ultrazvukové vysetieni, a to pro
svou dostupnost, rychlost, neinvazivitu, moznost opakovani a srovnani nalezu, moznost pouziti barevného dopplerovského mapovani (16). Dia-
gnosa nebyva vzdy jednoducha, ¢asto se nejedna o jednorazové vysetieni, nybrz pravidelné monitorovani nalezu, doplnéné o krevni testy, event.

v ptipad¢ nejasnosti o CT vySetfeni, magnetickou rezonanci, scintigrafii.

Autofi se v ¢lanku snazi ukazat moznosti diagnostiky patologického procesu nadledviny novorozence se zaméfenim na dvé nejcastejsi patolo-
gie — krvaceni a neuroblastom. Oba patologické nalezy jsou dokumentované kratkymi kazuistikami.

Kli¢ova slova: krvaceni do nadledviny, neuroblastom, novorozenec

UVOD

Nadledviny novorozence jsou parovy organ, situovany na hornim polu
obou ledvin, piekryvajici pfedni plochu ledviny kaudalnim smérem az
vrozsahu 1/3 (2). V poméru k velikosti téla jsou novorozenecké nadled-
viny pomémé velké — jejich hmotnost je ptiblizn¢ dvojnasobna vzhle-
dem k nadledviné dospélého ¢loveka. V sagitalni projekcei maji tvar pis-
mene ,,V* nebo ,,Y*. Jsou pomérné dobie zobrazitelné, a to vice prava
nadledvina (az v 97 %) oproti levé (83 %). Délka nadledviny u novoro-
zencl se méni s gestacnim vékem — primérné ve 25.-30. t.g. je jeji dél-
ka cca 1,2 cm, u déti nad 36. t.g. se délka pohybuje kolem 1,7 cm (roz-
ptyl 0,9-3,6 cm). Divody jejich dobré sonografické zobrazitelnosti jsou
nékolikeré. Jiz zmifiovana velikost, minimum tukové tkané kolem led-
viny (coz usnadnuje jejich lepsi rozlisenti) a jejich lokalizace blizko povr-
chu kiize (coz umoziuje snadnéjsi rozliseni malych struktur). Nadledvi-
na se sklada z diené a kiiry. Kira je v novorozeneckém véku pomérné
tlusta, obsahuje 2 vrstvy — fetalni, kterd postupné involvuje, a periferni,
ze které se stava kura nadledviny dospélého jedince. Tento proces pro-
biha postupné do 1 roku véku. Sonograficky se nadledviny zobrazuji jako
smiSen¢ echogenni utvar, 1ze rozlisit siln¢jsi a vyrazné hypoechogenni
fetalni kortex, centraln¢ pak detekujeme jemny, hyperechogenni prou-
zek medularni porce — ob€ vrstvy jsou od sebe jasné rozlisitelné (3, 16).

Pokud ale detekujeme ultrazvukem nodularni 1ézi v suprarenélni
oblasti — jak solidni, tak cystickou — jedna se vzdy o patologii a je nut-
no dosetiit jeji pric¢inu.

KAZUISTIKA 1

Dité z 2. fyziologické gravidity, porod po terminu (41. t.g.), spontdnné
zéhlavim, porodni hmotnost 3500 g, porodni délka 50 cm. Pfi ultra-
zvukovém vysetieni ledvin zjisténo v.s. krvaceni do pravé nadledviny,
v laboratofi mirna elevace NSE 22 ug/l (neuron specificka enolaza),
katecholaminy v moci negativni. Dit¢ sledovano v pravidelnych inter-
valech, v 6-ti mésicich véku dochézi k progresi nalezu na nadledviné
vel. 25x18x15 mm — lozisko nehomogenniho charakteru, ve stfedni ¢as-
ti se susp. kalcifikacemi. Navic patrna i vicecetna loziska 5-6 mm v jat-
rech. Laboratorf s elevaci NSE na 50 ug/l, mirna elevace LDH (laktat-
dehydrogenasa). Provedeno CT bficha s nalezem hypodenzni hmoty
v pravém suprarenalnim prostoru a prevertebralné, utlacujici v. cava
inferior, dale nalezeno dalsi hyperdenzni lozisko v m. vastus interme-
dius. Doplnéno vysetieni NMR, nélez identicky jako na CT, dale na
NMR nalezeny 2 novéa podkozni loziska v oblasti loketnich kloubt
(pozdgji dourcena jako loziska tukového charakteru, MIBG negativni).
Kontrolni laboratoi s mirnym poklesem NSE 35 ug/l, zvySena hodnota

vanilmandlové kyseliny (VMA) a poméru VMA/kreatinin a HVA/kre-
atinin v moci. Indikovana operacni revize, peroperacné diagnostikovan
neuroblastom (primarni tumor subtotalné exstirpovan). Pooperacné pro-
vedena scintigrafie MIBG s pozitivnim nalezem v retroperitoneu
a v lozisku ve stehennim svalu. Jaterni loziska diagnostikovana jako
hemangiomy (dle NMR). Trepanobiopsie negativni. Definitivni dia-
gnosa: Neuroblastom $patné diferencovany, klinické stadium 4 dle INSS
(International Neuroblastoma Staging System), bez nalezu amplifikace
MYCN onkogenu. Zahajena lécba chemoterapii, kompletni remise
dosazeno za 6 mésicti od zahéjeni [écby.

KAZUISTIKA 2

Dité z 1. gravidity, u matky diabetes mellitus II. typu s nutnosti inzuli-
noterapie. Porod ve 36. t.g., vakuumextrakei. Protrahovand poporodni
adaptace, pupecni pH 7,18. Porodni hmotnost 4330 g (hypertrofie nad
95. percentil), porodni délka 54 cm, Apgar score 6-7-9 bb. Na novoro-
zeneckém oddéleni monitorace klinického stavu, zvyraznujici se ble-
dost, tachypnoe, kontrolni ABR se znamkami té¢zké kombinované aci-
dosy, hypoglykemie, hyperlaktacidémie. Pielozena na intenzivni péci,
intubace, 60 % kysliku, zajistén centralni vstup cestou umbilikalni zily,
invazivni monitorace krevniho tlaku. Pro hypotenzi indikovana volu-
moterapie, podpora vasopresory. V laboratofi t¢zkd anémie, podana
transfuse deleukotizované ozafené erymasy, pro hypokoagulacni stav
substituce mrazenou plasmou. Provedeno ultrazvukové vysetieni moz-
ku (bez patologie), bficha — nalez oboustranného masivniho krvaceni
do obou nadledvin, prava velikosti 35,5 x 23 mm, leva 35,3 x 28 mm.
Vzhledem k celkovému stavu zajisténa kortikoidy. Stav se stabilizuje,
do 48hodin vysazena vasopresoricka podpora, extubovana. Stav nasled-
n¢ komplikovan nozokomiélni infekci. V pravidelnych intervalech kon-
trolovan ultrazvukovy nalez, regrese krvaceni jen minimalni. Ve 3 tyd-
nech propusténa do domaci péce. Po propusténi ve sledovani détského
endokrinologa, neurologa, sonografické ambulance. Upln regrese nale-
zu v 11 mésicich véku. Psychomotoricky vyvoj ditéte normalni.

PATOLOGIE NADLEDVIN

V naprosté vétSin¢ pripadi je nalez patologie nadledviny nalezem
nahodnym pfi screeningovém ultrazvukovém vysetreni ledvin. Jen malé
procento patologii je jiz zachyceno prenatalné. Diferencialné diagnos-
ticky se mize jednat nejcastéji o krvaceni do nadledviny nebo neurob-
lastom, dale mesoblasticky nefrom, adrenalni ¢i kortikalni renalni cys-
ty, hydronefroza ledviny, raritné plicni sekvestr, absces nadledviny,
ganglioneurom, ganglioneuroblastom (4, 5). V $irsi diferencialni diag-
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Obr. 1. Fyziologické zobrazeni pravé nadledviny novorozence

noze lze zminit i kongenitalni adrenalni hyperplazii (CAH), i kdyz zde
jsou tvar a vrstvena struktura nadledviny spiSe zachovany — pii jasné
vy$§im objemu a hmotnosti nadledviny. Nalez je oboustranny, délka
nadledviny piesahuje 2 cm (17), jeji ,,skladané* kontury mohou ptipo-
minat povrch mozku. Zasadni pro tuto diagnozu je laboratorni vysetie-
ni hladiny 17-hydroxyprogesteronu z krve ditéte.

Krvéceni do nadledvin se vyskytuje cca 1,7-1,9 piipadti/1000 poro-
du, az v 70% je postizena nadledvina prava (v disledku vétsi kompre-
se nadledviny béhem porodu, tento tlak se pienasi na pravostrannou
nadledvinnou zilu a vede k vzestupu krevniho tlaku v jejim lumen). Eti-
ologie je nejasna, za predisponujici faktory béhem porodu jsou pova-
zovany velky plod, porodni traumatismus, hypoxie, prolongovany
porod, po narozeni pak sepse, koagulopatie, trombocytopenie, renalni
venosni trombosa. (6, 7).

Neuroblastom je maligni nador autonomniho nervového systému, pat-
i1 k nejcastéjsim nadorim novorozeneckého a kojeneckého veku. Miize
byt detekovatelny i prenatalné v ramci pravidelného ultrazvukového
screeningu tehotnych. Jeho prognosa zavisi na véku pacienta, rozsahu
onemocnéni a biologickych vlastnostech nadoru (1). S cilem zajistit cas-
nou detekei nizSich klinickych stadii neuroblastomu probéhlo v nékte-
rych zemich (Japonsko, Kanada) screeningové vySetieni — stanovenim
kyseliny vanilmandlové a homovanilové v moci, a to ve 3 tydnech a 6
mésicich véku ditéte. Cilem bylo zjistit, zda vySetieni snizi mortalitu na
toto onemocnéni. Screening sice vedl ke zvyseni zachytu déti s neu-
roblastom, pfevazné se ale jednalo o déti s lokalizovanym onemocné-
nim, u kterych, vzhledem k véku ditéte v dob¢ zachytu onemocnéni, Ize
predpokladat velmi priznivé biologické vlastnosti a tendenci ke spon-
tanni regresi. Incidenci pokrocilych onemocnéni, spojenych s vyssim
vekem a Spatnou prognosu, se diky screeningu snizit nepodafilo. Ptivod-
ni predpoklad, ze casny zachyt neuroblastomu povede ke snizeni mor-
tality na toto onemocnéni v pozdéjsim veéku, se neprokazal. Naopak
screeningovy zachyt 1ézi, které by jinak zustaly klinicky némé, vedl
utady déti k provedeni zbyte¢nych diagnostickych a terapeutickych pro-
cest, které bohuzel v fadé ptipadi mély i fatalni nasledky (komplikace
celkové anestezie, komplikace chirurgickych vykont) (18, 19).

DIAGNOSTIKA, DIFERENCIALNI DIAGNOSTIKA

Zakladni diagnostickou metodou je sonografie. U krvaceni do nadled-
vin mize byt sonograficky obraz riznorody, zalezi na stadiu krvaceni.
U cCerstvého krvaceni je nadledvina hyperechogenni echostruktury,
postupné se stavd smiSen¢ echogenni az anechogenni (resorbujici se
hematom). Pfi pouziti dopplerovského zobrazeni neni detekovatelny
zadny pritok (avaskularni 1éze). Dilezité je, ze se ultrazvukovy obraz
v ¢ase méni. Pti pravidelnych kontrolach (4 1-2 tydny) dochazi k postup-
nému zmen$ovani nalezu, jako reziduum pak muzeme nalézt drobné
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Obr. 2. Neuroblastom

kalcifikace. Doba resorpce je riiznd, jsou popsany piipady az do jedno-
ho roku véku (8, 9, 10). V ptipadé neuroblastomu se obvykle jednd
0 homogenni solidni lozisko, ale mize byt i smisen¢ echogenni (solid-
né — cysticky utvar) €i Cisté cysticka forma neuroblastomu. Pti pouziti
dopplerovského vysetteni pak mizeme (v ptipadé cystického neurob-
lastomu nemusime) prokazat sit’ drobnych cév, které vyzivuji tumor
(hypervaskularizovana komplexni 1éze). Pfi pravidelnych kontrolach se
lozisko zpravidla nezmenSuje, neméni svoji echogenitu. Az v 85% jsou
patrny kalcifikace jiz pfi prvnim sonografickém vySetfeni a diagnoza
neuroblastomu se stava daleko vice pravdépodobna (4, 9, 11, 17).

Z uvedeného vyplyva, ze sonograficky nalez patologii nadledvin neni
zcela jednoznacny a je ddlezité ho vzdy dat do souvislosti s anamne-
stickymi Udaji (prenatlni screening, porod, poporodni adaptace, one-
mocnéni matky — preeklampsie, sekundarni hypertenze u matky v disled-
ku zvySenych katecholamind v jejim ob¢hu) a klinickym vySetienim
pacienta (znamky infekce, anemie, hyperbilirubinémie, skrotalni hema-
tom). Miizeme se opfit i o nalezy biochemické — tumor markery (NSE
— neuron specifickd enolasa, LDH — laktat dehydrogenasa, ferritin),
24hodinovy sbér moci k detekei zvysené exkrece katecholamint (kyse-
lina vanilmandlové a homovanilova), i kdyz ani tyto hodnoty nemusi byt
vzdy patologické (napf. u cystického neuroblastomu) (5, 7, 12).

Pokud zlistava nejistota v ptivodu loziska, méla by byt dopInéna dal-
§1 vysetteni ke zjisténi ptivodu nalezu — zobrazeni magnetickou rezo-
nanci, computerovou tomografii, vysoce senzitivni je scintigrafie MIBG
(metajodbenzylguanidin) (7).

Casta otzka je, jak dlouho a jak velké lozisko nejasné geneze pouze
sledovat a kdy uz pacienta odeslat na pracovisté vyssiho typu. V soucas-
né dobé je doporuceno sledovat déti s lokalizovanou adrenalni 1ézi béhem
novorozeneckého obdobi, at’ uz cystické nebo solidni konfigurace. Diile-
zitou roli hraje i velikost nalezu. Nekteti autofi uvadéji jako bezpecnou
velikost do 30 mm (13), jini az do 5 cm v priméru. Vzdy by mél byt paci-
ent sledovan v pravidelnych intervalech, v ptipad¢ ultrazvukového vyset-
feni je za vhodny interval povazovana doba 1-2 tydni. Samoziejmosti je
vySetieni vstupnich krevnich testii (krevni obraz, biochemicky profil, lak-
tatdehydrogenaza, neuron specificka enoléza, 24 hodinové sbéry moci na
katecholaminy). V piipad¢, Ze ptivodné solidni 1éze postupné kolikvuje,
zmensuje se, pak se jedna s nejvyssi pravdépodobnosti o krvaceni. I pies
to by m¢l byt pacient sledovan do uplné regrese nalezu a mély by byt
zopakovany laboratorni testy (krevni testy, sbéry moce). V piipadé, Ze se
léze nezmensuje, nebo naopak se dokonce zvétiuje, je nutnosti odeslat
pacienta na specializované pracovisté détské onkologie a doplnit kromé
kontrolnich laboratornich testli i dalsi vySetieni k potvrzeni ¢i vylouceni
diagndzy neuroblastomu a jeho metastaz (magneticka rezonance, scinti-
grafie, punkce kostni diené) (5, 13, 14). Jako kritéria k témto dal$im vySet-
fenim k odhaleni mozné progrese onemocnéni a event. podstoupeni chi-
rurgickému vykonu jsou stanovend tato (Stérba, 2002)
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Obr. 3. Krvaceni do nadledviny

— zvétSeni velikosti tumoru o vice jak 50% (prokdzana dvéma vysetro-
vacimi metodami)

— prokazatelné a opakovan¢ zvyseni hodnot kyseliny vanilmandlové ¢i
homovanilové (i pii stejné velikosti tumoru) nebo relativni zvyseni
produkce kyseliny homovanilové v mo¢i.

Otéazkou, zda pouze strategie sledovani [éze nemiize byt pro pacien-
ta poskozujici, se zabyvalo n€kolik studii. Je zndmo, ze incidence neu-
roblastomu je v novorozeneckém a casném kojeneckém obdobi daleko
vyssi (zjisténa sekEné u kojencti pod 3 mésice veku pitvanych pro jinou
diagndzu nez neuroblastom) ve srovnani s klinickou incidenci neurob-
lastomt diagnostikovanych a lécenych u déti dané vékové skupiny.
Z toho vyplyva, ze u naprosté vétsiny déti dochazi ke spontanni regre-
si(1). Navic u déti mladsich 1 roku véku je resekce neuroblastomu spja-
ta s vyznamnymi riziky jako je krvaceni, infarzace stieva, poskozeni
sleziny s naslednou splenektomii, respiracni selhani, poskozeni velkych
cév, patologie stfevni v dusledku vzniku adhezi. Proto strategie ,,wait
and watch, zaloZena na peclivé observaci a monitoraci vyvoje léze paci-
enta ma za cil snizit tato rizika a komplikace vznikajici pfi primérni chi-
rurgické intervenci. Podle japonskych autord na zakladé provedené stu-
die (Arakawa et al., 2014) jsou kritériem k mozné observaci velikost
tumoru do 5 cm v priméru, nepiitomnost Sifeni naddoru do patetniho
kanalu ¢i velkych cév, hodnoty kyseliny vanilmandlové ¢i homovani-
lové pod 50 ug/mg kreatininu a Evans stadium I a II. Expektacni postup
byl zménén za chirurgickou resekci v pfipadé nariistu priméru tumoru
nad 5 cm, zvySovani hladiny kyseliny vanilmandlové a homovanilové
v moci nad 50 ug/mg kreatininu (15).

ZAVER

Patologicka Iéze nadledviny muze byt v dobé ultrazvukové diagnosti-
ky ndhodnym nélezem a je nutné vzhledem k vyse jmenovanym okol-
nostem tuto patologii sledovat, bud’ do spontanni regrese a vymizeni
nalezu nebo pii zvétSovani pak k odeslani na specializované pracovis-
t¢ k diagnostice a nasledné 1écbeé. Z uvedenych praci vyplyva, Ze i sta-
noveni diagnozy neuroblastomu u déti pod 1 rok véku nemusi bezpro-
stiedné znamenat chirurgickou resekci, nybrz pfi splnéni kritérii se miize
zvolit postup ,,wait and watch®, ktery miize byt pro dité vyhodné;jsi.
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Oc¢ni problémy u nedonoSenych déti

Odehnal M., Malec J.
Ocni klinika deéti a dospélych 2. LF UK a FN v Motole

ABSTRAKT

Nedonosené déti maji signifikantné vétsi riziko vzniku riznych ocnich
onemocnéni i o¢nich vad oproti détem narozenym v terminu. Klicovym
piikladem jsou zrakové ndsledky po tézkych forméach ROP (retinopatie
nedonosenych), ale 1 uspésné lécené déti pro ROP mohou byt i za vel-
mi pozdni dobu postizeny glaukomem nebo odchlipenim sitnice. Pozor-
nost ale zasluhuje daleko vétsi populace nedonosenych déti bez vzniku
ROP nebo po probéhlé leh¢i formé ROP. U téchto déti nachazime vys-
§1 frekvenci tupozrakosti, strabismu, kratkozrakosti a jinych typt
refrakénich vad. Na poruchéach zrakovych funkef se jisté podili i zmé-
ny mozkovych funkci nedonosenych déti, byt’ tyto vazby nejsou jesté
dobfe zdokumentovany.

UvVoD

Neustale se vyvijejici a zlepSujici se péce oboru neonatologie dovoluje
piezivat détem s velmi nizkou nebo extrémné nizkou porodni hmotnosti
a velmi nizkym gestacnim veékem. Je skutecnosti, ze u téchto déti je vys-
§i riziko chronickych nemoci, astmatu, ale i mozkovych postizeni, véet-
né poruch motoriky, slabsich adaptacnich nebo kognitivnich dovednos-
ti i nartist emocionalnich problému.

Ocni problémy s dopadem na zrakové funkce u nedonosenych déti
jsou Cetné a riznorodé a mnohdy jsou spojeny s neurologickymi afek-
cemi. V této souvislosti se jiz v 80 letech, po statisticky prokazané efek-
tivit¢ kryoterapie sitnice v 16¢b¢ prahovych forem retinopatie nedono-
Senych (tzv. CRYO-ROP study), ukazalo, Ze oproti populaci
nedonosenych déti bez ROP nebo u déti s ROP leh¢ich forem (1. nebo
2. stupn€) je u déti s tézsi formou ROP vyrazné zvySena incidence stra-
bismu, nystagmu, dioptrickych vad a také celkové vyrazné snizend uro-
ven zrakové ostrosti. Napfiklad u déti s porodni hmotnosti pod 1000 g
je zrakova ostrost s hodnotou pod 0,1 (decimalni hodnota) az ttikrat
pravdépodobnéjsi nez u déti narozenych v terminu (normalni hodnota
je 1.0). U velmi nezralych déti se na funkénich oénich problémech podi-
1i nejen zmény po probéhlé nebo 1écené ROP, ale je zde témét pravi-
delné asociace s mensim nebo vétsim postizenim mozkovych center.

Casem se ale ukazalo, Ze i u prematurnich d&ti s vy3si porodni hmot-
nosti resp. u déti zralejsich je obecné vyrazné vyssi riziko vzniku refrak¢-
nich vad, strabismu, a jsme svédky postizeni celé skaly zrakovych funk-
ci od defektti barevného vidéni, snizené kontrastni citlivosti, poruch
zorného pole a samoziejme i naruseni centralni zrakové ostrosti.

VYVOJ ZRAKOVEHO ORGANU
U NEDONOSENYCH DET{

Nedonosené dit¢ se ocita predcasné v prostiedi, které mu neni vlastni.
Intrauterinni perioda je dilezita pro jeho celkovou ochranu, rist a dal-
§i stimulaci vyvoje vSech organt nevyjimaje zrakovy organ. Britska
Asociace perinatalni mediciny uvadi jako hranici Zivotaschopnosti
(Threshold of viability) pro nedonosené déti 22. az 26. gestacni tyden.
Pravé v tomto obdobi mtize dochazet k riznym zménam vyvoje oka
veetné vzniku a pozd€jSimu vyvoji retinopatie nedonosenych. Zrakovy
organ je, na rozdil od mnoha jinych télesnych i smyslovych organt,
u déti narozenych v terminu relativné dobfe anatomicky a ¢astecné
i funkéné vyvinut. Nejvétsi vyvoj oka je patrny v obdobi mezi 6. ges-
tacnim mésicem a porodem v terminu. Vétsi struktury oka Ize diferen-
covat jiz od 7. gestacniho tydne. Kolem 22. gestacniho tydne ma dité
vyvinuty o¢ni struktury jako jsou uvea a skléra. Napt skléra, ktera je
tvrdym obalem oka urCujicim jeho tvar a chranici jej od zevnich vliva,
je slozena z 50 vrstev a v 6. intrauterinnim mésici je jiz pIné vyvinuta.
Dalsi ¢asti oka jako je rohovka, ¢ocka a sitnice piredevsim jeji cent-
ralni ¢ast — makula (resp. foveola coz je misto nejostrejsiho vidéni),
maji ale jeste dost casu na plny vyvoj. Zakladni struktury rohovky (ddle-
zita refrak¢ni (lomiva) Cast oka) se vyviji od 4. mésice, ale zcela vyvi-
nuté jsou teprve pied porodem. Totéz plati o Cocce, ktera se vyznamné
ucastni na refrakci oka, akomodaci (zaostfovani) a ovliviiuje tim i zra-
kovou ostrost.

Z pohledu vyvoje oka jako celku, je prvni impuls k riistu mezi 16.-20.
tydnem, poté mezi 28.-32. tydnem a finaln¢ po 37. tydnu. Pfedozadni
primér tak u donoseného ditéte dosdhne 24 mm a transversalni diame-
tr 15 mm.
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Incidence refrakénich vad u déti nedonoSenych a narozenych v terminu

VI;:::;?:“ ph?gszgr. O’Connor | Holmstrom Fledelius Darlow
V¢ek studované populace (roky) 10 10 X110 2,5 X 07 VIII 07
Myopie % (obsazené dioptrie) 11,1 (<0] 15,2 (<0) 18,9 (<0) 10 (<0) 10,7 (<-0,25) N (<0)
Hypermetropie % (obsazené dioptrie) 0,9 (>3) 42 (>3) 6,6 (>3) 4 (>3) N 18 (>0)
Astigmatismus % (obsazené dioptrie) 4,1 (>1) 44 (>1] 13,7 (=1) 26 (1) 16 (>0) 11 (>0)
Anisometropie % (dioptricky rozdil v SE) 0,9 (=1) 8,9 (=1) 9(=1) 8,4 (=1) 6 (>2) N

Nepravidelné nezaznamendno = N, sfericky ekvivalent = SE

VYVOJ SITNICE

Sitnice resp. jeji vrstvy (tfi az Ctyii) neuron dostavaji primarni
impulz ristu od makulérni krajiny sitnice (centrum sitnice) a $iii se cent-
riperiferné (tzn. od makuly k optickému nervu — tvorba tzv. makulopa-
pilarniho svazecku ). Sitnice ma v 26. tydnu vytvoteny jiz vSechny vrst-
vy neuront a jejich mitoticka aktivita kon€i ve 24. gestaénim tydnu.
Retinalni povrch expanduje dale riistem a maturaci a je ukoncen az 3 tyd-
ny po porodu. Rust sitnice probiha pozd€ji pouze v periferii a lokalita
centralni sitnice tzn. mezi makulou a papilou zrakového terce ztistava
nemeénna.

Zmény v makuldrni krajin€ jsou vazany na vznik a vyvoj ROP. Optic-
ka koherentni tomografie (v podstaté metoda zobrazujici histologické
vrstvy sitnice) prokazala zmény v makularni krajing, jako je ztlusténi
centralni oblasti a naopak zmenseni a chybéni foveolarni vklesliny a to
v disledku i leh¢i formy probéhlé ROP.

VASKULOGENEZE A ANGIOGENEZE SITNICE

Retinalni vaskulogeneze se zaCina tvofit jiz pred 14. gestanim tydnem
a to od papily zrakového terée smérem do periferii sitnice. Kolem

21. gestacniho tydne je nahrazena angiogenezi, ktera je ukoncena v den
porodu.

A. O¢ni zmény u nedonoSenych déti s téZkou formou ROP
Retinopatie nedonosenych

Velké multicentrické studie jako byla CRYO-ROP study (efektivita [éc-
by ROP kryopexi sitnice) a pozdéji studie ETROP — (efektivita véasné
lecby ROP), zjistily, ze piicinou tézkych zrakovych postizeni (asto na
trovni tézké slabozrakosti nebo slepoty) maji na svédomi druhotné oéni
1éze sitnice jako jsou anomalni trakéni zmény cév a vaziva v periferii
sitnice, posun centralni krajiny sitnice (heterotopie makuly), rizné typy
odchlipeni sitnice, trakéni zahyby, ale i komplikovana katarakta a atro-
fie optického nervu. Zéaroven jiz tehdy upozoriiovaly, ze na anatomic-
kych zménéch a potazmo pak funkénich zménach se podili i porucha
ve vyvoji CNS veetné€ zpozdéni jeho vyvoje. Tézké formy ROP se kon-
centruji u déti s velmi nizkou nebo extrémné nizkou porodni hmotnos-
ti. Neni u nich vzacnosti kombinace patologii u ROP s neurologickym
postizenim mozku. Pfi poskozeni CNS napf. v rdmci periventrikularni
leukomalacie jsou v okcipitalnich krajinach asfyxii poskozeny axony
zrakové drahy. Navic vSechny stupné periventrikuldrnich hemoragii

Infantilni esotropie u nedonoseného ditéte

Konvergentni $ilhani — divenka narozena v 25. gestacnim tydnu
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Exotropie v dospélosti — pacient narozen v 31. gestacnim tydnu

byly spojeny s neurologickym nalezem a Casto v kombinaci s o¢nimi
zménami.

B. Oc¢ni zmény u nedonosenych déti bez ROP nebo s lehkou formou
ROP

Posledni dobou se kumuluji poznatky, které se tykaji jemnéjsich ocnich

odlisnosti a to u nedonosenych déti bez ROP nebo u déti s prob&hlou

leh¢i az stfedni formou ROP.

VADY LOMIVOSTI - REFRAKCNI VADY —
AMETROPIE

Donosené dit¢ se rodi s kratkou axialni délkou oka a proto je takové
oko je mirn¢ hypermetropické (dalekozraké). Primarné je tedy pfic¢inou
kratka ptedozadni osa oka, ale vékem ditéte se tato osa prodluzuje , o¢ni
cocka se oplostuje a meéni se refrakce (lomivost) oka. Vysledkem je
emetropizace oka (dosazeni nebo piiblizeni se k nulové dioptrické hod-
noté). U nedonosenych déti, paradoxné, i ptes kratkou predozadni osu
oka se vyskytuje Castéji kratkozrakost, ktera je jinak charakteristicka
pro ,,delsi oko™ (delsi pfedozadni osa). Tato kratkozrakost (ale i jiné
ametropie) u nedonoSenych déti je typicka a to nejen v obdobi po naro-
zeni, v batolecim a utlém détstvi, ale i ve Skolnim véku a pretrvava cas-
to do dospélosti.

TYPY KRATKOZRAKOSTI U NEDONOSENYCH
DETI

a) L. typ kratkozrakosti: Nedonosené déti jsou kratkozraké jiz pred
porodem, ale tato kratkozrakost je v podstaté fysiologicka a dana vét-
$im zakiivenim rohovky, sférickym tvarem ¢ocky spolu s mél¢i piedni
komorou oka. Rohovka je témet kompletné vytvoifena jiz in utero-mezi
27-40. gestacnim tydnem (oploStuje se a zvétSuje se jeji pramér).
U nedonosenych déti je vyvoj rohovky ale nahle zménén a vysledkem
je rohovka s vysokou lomivosti. Bylo také prokazano, ze teplotni defi-
cit o 1 stupen témto détem meéni refrakci. U nedonoSenych déti je coc-
ka plossi oproti détem narozenym v terminu. Pokud porovname nedo-
noSené déti s détmi narozenymi v terminu tak nedonoSené déti maji
Lkratké* oko, které je ale proporéni k jejich gesta¢nimu véku. Nedono-
Sené déti maji ale veétsi lomivost (refrakci) rohovky oproti donosenym
détem. Tloustka Cocky je oproti donosenym détem silngjsi 3,99 mm
kontra 3,76 mm.Tyto parametry jsou ale vicemén¢ fysiologické a imér-
né gestacnimu véku pfi narozeni

b) IL. typ kratkozrakosti (MOP = myopia of prematurity): Tzv. krat-
kozrakost nedonosenych je zptisobena zastavou resp. opozdénim vyvo-
je predniho segmentu oka a to bez ohledu na vznik a pribéh ROP. Zna-
ky ocnich parametrii pro tuto myopie jsou kratkd axidlni délka oka
k poméru lomivosti oka, mélka ptedni komora a tlusta cocka. Refrakce
u déti s mirnou formou ROP je podobna jako u déti nedonosenych bez
ROP, ale oboji se lisi od parametrti oka u déti narozenych v terminu.

¢) III. typ kratkozrakosti vznika sekundarné jako reakce na pribeh
t¢zsi formy ROP a je vysledkem vlastniho procesu onemocnéni a neni
ziejmé ovlivnén 1écbou. Tato kratkozrakost je ale na rozdil od prvnich
dvou typu relativné stabilni v atlém détstvi.

DALSI DIOPTRICKE VADY U NEDONOSENYCH

Rada studi potvrdila zvysenou incidenci nejen kratkozrakosti u nedo-
noSenych déti, ale i zvySenou incidenci hypermetropie a anisometropie
oproti détem narozenym v terminu.

Zavéretnym konstatovanim je to, Ze dioptrické vady u nedonoSenych
jsou 4 x ¢astéjsi oproti détem narozenym v terminu (29,6 % kontra
7,8 %.)

STRABISMUS U NEDONOSENYCH DETI

Prevalence strabismu je vyznamné vyssi v populaci nedonosenych déti,
zvlasté u déti s velmi nizkou nebo extrémné nizkou porodni hmotnos-
ti, ale zptisob vzniku a vyvoje jsou dodnes nejasné. U nedonosenych
deti se vyskytuji nejriiznéjsi varianty Silhani (to je ale normalniiv popu-
laci donosenych déti), ale i presto zde jsou rozdily oproti détem naro-
zenych v terminu. Napf. esotropie (konvergentni Silhani)v poméru ku
exotropii (divergentni Silhani) ma v populaci déti s nizkou porodni
pomér 1 : 1, na rozdil od déti narozenych v terminu kde je pomér 3 : 1.
Dalsim piikladem jsou exotropie — divergentni ilhani. 12 % exotropii
jeunedonosenych déti klasifikovano jako exotropie pti pohledu do bliz-
ka, coz je neobvykly druh strabismu. VétSina Silhajicich déti maji hyper-
metropii (dalekozrakost) ale znacné ¢ast déti nedonosenych ma kratko-
zrakost coz nenf typické dioptrickd vada u konvergentniho Silhani Tato
fakta sved¢i pro jinou etiologii strabismu u nedonosenych déti oproti
détem narozenym v terminu. Zacatek Silhani se u nedonoSenych déti
vyskytuje od nékolika mésicl po narozeni az po mnoho dalsich let, kdy
je uz dit¢ velké. Etiologie strabismu u nedonosenych je velmi variabil-
ni a velké studie se priklani k multifaktoridlnim pficinam. Ztetelng;si
etiologické faktory (i kdyz ne vzdy zcela prostudované) jsou cicatri-
kozni (jizevnaté) formy ROP, refrakéni vady, rodinna anamnéza, porod-
ni hmotnost,anizometropie,koufeni a etnikum. Cela fada dalSich fakto-
il nema piicinnou souvislost se strabismem. Posledni studie naznacuji,
ze hlavni problém by mohl byt v redukei objemu okcipitalnich laloki
mozku. Pokud se podivame na specifické poruchy pohyblivosti (moti-
lity) o¢f, ty se vyskytuji pouze ve 3 % ( napf. tzv. double elevator-pal-
sy tzn. porucha pohyblivosti o¢i vzhtiru spojenou s ptozou horniho vic¢-
ka,nebo poruchy pohyblivosti v zdkladnich pohledovych smérech).

ZRAKOVE FUNKCE

Zrakova ostrost (ZO)
Zrakové funkce lze piesné hodnotit az po skonceni jejich vyvoje. Jinak
nelze spolehlivé odlisit absolutni deficit nebo opozdéni ve vyvoji zra-
kové ostrosti. Pouze VEP (vizualné evokované potencialy) vysetfeni
muze ukazat deficit zraku jiz od détstvi az do dospélosti. Je samoziej-
mé, ze t¢zké formy ROP nebo neurologické postizeni evidentné piispi-
vaji k zrakovym zménam resp .k redukei zrakovych funkei, ale je fada
jinych jemnych nuanci a deficitl, které nevysvétluji klinické snizeni
Z0. Mezi n€ patii zmény po leh¢i nebo stiedni ROP. Spekuluje se, ze
napf. pii 1é¢b¢ svétlem u novorozenecké zloutenky mize byt poskozen
zrak nedonoseného ditéte nebo, ze endotoxin vyplaveny béhem intrau-
terinni infekce poskozuje zrakové funkee, sitnici nebo zrakovy terc.
Neurologickd onemocnéni, napt. ischemické mozkové 1éze, mohou
poskodit vyvijejici se zrakové funkce. Zvlasté intraventrikularni hemo-
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ragie (déli se do podle zavaznosti krvaceni do Ctyf stupitl) v neonatal-
ni periodé (nejcastéji ve veku 32 tydnd a méne) se podili na zménach
zrakovych funkei bez ohledu zda jsou jiné oftalmologické problémy
vyieseny.Toto perinatalni onemocnéni mtize zptisobit posthemoragicky
hydrocefalus s naslednym utlakem optické drahy at’ jiz je pfic¢inou vlast-
ni afekce nebo pooperacni zmény.U téchto déti je centralni zrakova ost-
rost zachovana v normalnich mezich pouze u 35 %, ale nachazime
i defekty zorného pole, zrakove percepcné — kognitivni potize,nystag-
mus,strabismus a anomalie optického nervu (hypoplasie). Pro pokles
centralni zrakové ostrosti se v této souvislosti uziva terminu CVI (cent-
ral visual impairment)— tzn. poskozeni zraku z patologickych zmén
v centralnim nervovém systému.

U ROP 5. stupné, tzn. stavu totalniho trakéniho odchlipeni sitnice, se
1po uspesné vitrektomii a pres nasledné dobré anatomické poméry v oku
nelze ocekavat spravny vyvoj zrakovych funke.

Kontrastni citlivost

U nedonosenych déti,zv1asté s nizkou porodni hmotnosti, je obecné sni-
zena kontrastni citlivost a to 1 u déti bez ROP ¢i neurologickych abnor-
malit. Kontrastni citlivost je dilezita komponenta zrakovych funkci
a snad se uplatiiuje pii schopnosti Cist.Jakou piesné hraje roli u nedo-
noSenych déti zatim neni zcela zndmo.

Zorné pole

Poruchy zorného pole se vyskytuji u déti po 1é¢bé ROP (naruseni peri-
ferie sitnice po kryopexi nebo laserové fotokoagulaci) U kryoterapie je
ubytek zorného pole cca 11 % a 15 % ubytku je u laserové terapie. Zor-
né pole byva zménéno u stavii po intraventrikularnich hemoragiich (zde
se jedna ne o poSkozeni sitnice, ale afekci zrakové drahy v mozku).

Barevné vidéni

Cryo-ROP studie popisuje u 6letych déti fadu déti s deficitem barvoci-
tu pfedevsim ve Skale modrozluté. Aktudlni poznatky naznacuji, ze poru-
chy barvocitu postihuji cca 5 % dospélych, ktefi byli nedonoSeni. To
neni piili§ velké ¢islo, ale je nutno dodat , Ze poruchy barvocitu se vysky-
tuji u déti nedonosSenych se snizenou zrakovou ostrosti.

ZAVER

Je skutecnosti, ze déti které se rodi nedonosené zlistavaji v podstaté
prematurni po cely zivot“. Jinymi slovy i jejich zrakové funkce jsou
zménény po cely zivot. Bylo jiz zminéno, Ze predcasny porod nahle
narusi unikatni nitrodélozni prostiedi, které podporuje a chrani dité jako
celek. Expozice riiznych skodlivych vlivli pak zvysuje riziko onemoc-
néni vlastnich o¢nich tkani véetné onemocnéni zrakovych drah. Ocni
zmény jsou v této souvislosti riznorodé i rizné vazné, ale pro dalsi pro-
gnozu plati dnes asi tato véta: ,Dilezitym prediktorem kone¢ného vyvo-
je zrakovych funkei je jakym zptisobem dité v postnatalni periodé pfi-
bira na télesné hmotnosti.”
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ABSTRAKT

Cékoureterokéla, ktera prolabuje az pred zevni genital je pomérné vzac-
cékoureterokéla zobrazi jiz prenatalné jako v nasi kazuistice. U refero-
vané pacientky vznikla bilateralni hydronefroza na podklad¢ infravesi-
kalni obstrukce.

UvVOoD

Ureterokéla je pseudocysticka balonovita dilatace a vyklenuti intracys-
tické ¢asti mocovodu (1). Uvadéna incidence je 1:4000 Zivé narozenych
déti (2). Ureterokély jsou vétsinou unilateralni s mirnou levostrannou
preferenci (2). V 95 % ptipadd se objevuji spolu se zdvojenym dutym
systémem (3). V piipadé cékoureterokély se ureter vyklenuje pied pied-
ni Usti uretry a prenatalni diagnostika je mnohdy z diferencialné dia-
gnostického hlediska obtizna (1).

KAZUISTIKA

Pfi rutinnim prenatalnim ultrazvukovém (UZ) screeningu t€hotné zeny
ve 30. gestacnim tydnu (g.t.) se u plodu zobrazil nalez bilateralni hyd-
ronefrézy a blize nediagnostikovaného cystického utvaru vyklenujici-
ho se pred zevni genital (obr. 1, 2). Hydronefroza byla vyraznéjsi na
pravé strané. Z tohoto diivodu bylo provedeno vySetieni magnetickou
rezonanci (MR) ve 32. g.t. Zobrazil se megaureter resp. zdvojeny ure-
ter vpravo a cysticky utvar vychazejici z vulvy (obr. 3). Cysta byla jas-
né ohranicena, tenkosténna, velikosti 18x16x22 mm a nezasahovala do
malé panve. Nalez MR svédcil pro obstrukéni uropatii, diferencidlné
diagnosticky se uvazovalo o genitalni malformaci s atrezii hymen, uri-
nomu ¢i ureterokéle. Porod nastal v terminu, ve 38+6 g.t., narodilo se
dit¢ zenského pohlavi, poporodni adaptace probéhla bez pozoruhod-
nosti. Pfed zevnim genitalem byla viditelna slizni¢ni vychlipka v pra-
méru 0,5 cm (obr. 4). Dité mocilo jiz na porodnim séle, proud moci byl
kontinudlni a slizni¢ni vychlipka béhem diurézy neménila sviij tvar. Dru-
hy den po porodu bylo dité vySetfeno gynekologem, ktery pedpokla-
dal, ze slizni¢ni vychlipka je kolabovand, prenataln¢ zobrazovana cys-
ta a vychazi z uretry, hymen byl obvyklého vzhledu. Postnatalni UZ
vysetieni potvrdilo hydronefrozu a megaureter vpravo. K dalsi dia-
gnostice a 1écbé byla pacientka 6. den Zivota pielozena na Pediatrickou
kliniku. Bylo indikovano provedeni mikéni cystografie. Zavedeni moco-
vého katétru probéhlo bez komplikaci, mo¢ovy méchyt mél hladce kon-
turovanou sténu s odpovidajici kapacitou 50 ml. V bazi mocového
méchyte bylo patrné vyjasnéni 12 mm v primeéru, zasahujici az do hrd-
la moc¢ového méchyte. Mikce byla volna, béhem ni se objevilo na pra-
vé strané mocového méchyte vyjasnéni 12x7 mm. Pasivni ani aktivni
vesikoureteralni reflux (VUR) nebyl prokazan, postmikéni reziduum
nebylo vyznamné. Bylo ziejmé, Ze jde o pravostrannou ureterokélu zasa-
hujici do hrdla moc¢ového méchyie, pravdépodobné i uretry (obr. 5). Po
dohodé s urology byl navrzen operacni vykon, ktery probéhl 8. den Zivo-
ta. Urolog potvrdil abnormalni nalez na zevnim genitalu — na spodni
stran¢ meatu uretry byla slizni¢ni plocha vychlipka. Cystoskopie byla
zcela volnd, vlevo patrné simplexni uretrdlni usti, vpravo bylo urete-
ralni Gsti nediferencovatelné. Byla provedena $iroka elektrodiscize kély
v méchyfi, periferni ¢ast kély byla Caste¢né prerusena, ale totalni odstra-
néni nebylo mozné, proto byla resekovana jen jeji zevni ¢ast. Histolo-
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Obr. 2. Prenatalni UZ: cysticky ttvar pted genitdlem

gické vySetfeni potvrdilo klinickou diagnézu ureterokély: centrum exci-
dované polypozni sliznice bylo kryté dlazdicovym epitelem a v misté
invaginace bylo vystlané pravidelnym urotelem. V poopera¢nim obdo-
bi byl ponechan 4 dny mocovy katétr pfi soucasném antibiotickém kry-
ti. Za 2 mésice po operaci byla provedena dynamicka scintigrafie led-
vin. Cilem vySetfeni bylo zjistit stranovy podil funkce ledvin a piipadné
odlisit funkci horniho a dolniho zdvojeného systému vpravo. Vysetieni
prokazalo celkové vyrazné hypofunkéni pravou ledvinu, relativni podil
ledvin na celkové tubularni funkci byl vievo 85 %, vpravo 15 % (vypo-
¢et metodou plochy pod kiivkou), vievo 99 %, vpravo 1 % (metoda slo-
pe). Pro nedostatecné zobrazeni parenchymu v ¢asné fazi nebylo moz-
né stanovit funkéni podil horniho a dolniho segmentu. Vlevo se zobrazila
ledvina obvyklého tvaru s pozvolnéjsim odtokem moce z panvicky a ure-
teru, pravdépodobné pii hypotonii, s dostate¢nym odtokem po mikei pfi
vertikalizaci. Ve 4 mésicich zivota byla divka vySetfena magnetickou
rezonanci (MR urografie). Vysetieni prokazalo zdvojeny, dilatovany
a vinuty duty systém vpravo. Témér afunkeni horni segment byl dré-
novany kaudalnéji Gsticim ureterem. Ale i dolni segment m¢l reduko-
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Obr. 3. Prenatalni MRI: bilateralni hydronefréza, zdvojeny duty systém
vpravo véetné ureteru

vany parenchym, opozdéné syceni a vyluovani. Reziduum ureteroké-
ly jiz prokazano nebylo. Vlevo byl prokazan zdvojeny duty systém
a kratky ureter fissus, byla patrnd mirna hydronefréza a hydroureter,
nicméné bez znamek méstnani v dutém systému. V ramci vySetieni pred
anestézii byla provedena kontrola rendlnich funkei, které nevykazova-
ly odchylky od normy: glomerularmi filtrace (GFR) Cystatinu C: 1,77
ml/s/1,73m?, sérova hladina urey, kreatininu v normé, mocCovy nalez
rovnéz. Po opakovaném konziliu détského urologa byl zatim nadale
doporucen konzervativni postup vcetné profylaktického podavani anti-
biotika. Dalsi chirurgicka intervence neni vzhledem k vyrazné snizené
funkci pravé zdvojené ledviny t. €. aktudlni, za 3 mésice bude prove-
deno kontrolni izotopové vySetreni k urceni ptipadnych funkénich zmén.

DISKUSE

Ureterokéla se zaklada jiz v embryonalnim stadiu. Nejvice akceptova-
na teorie predpoklada obstrukci ureteralniho usti netplné perforovanou,
primitivni, tenkou, ureterovesikalni Chwallovou membranou (2). Tato
abnormalita zpUsobi dilataci ureteru a jeho vyklenuti jako pseudocys-
ticky, balénovity utvar do mocového méchyie (1). Mnozstvi prenatal-
n¢ zjisténych ureterokél se diky rutinnim UZ vySetfenim zvysilo.
Pozd¢jsi diagnostika je predevsim na zakladé komplikaci, které ji dopro-
vazeji. Ty jsou znacné variabilni od infekce pres projevy obstrukce riz-
ného stadia az po selhavajici ledviny (4). Ureterokély se dle lokalizace
déli na intravezikélni (ortotopické), které se nachazeji celym svym obje-
mem v mocovém méchyti, a extravesikalni (ektopické), prolabujici do
hrdla mocového méchyte nebo az do uretry (2). Ektopické ureterokély

Obr. 5. MCG: ureterokéla vpravo

jsou diagnostikovany castéji u duplexniho vyvodného systému a vétsi-
nou je postizen horni segment ledviny (5). Dalsim délenim Ize ob¢ kate-
gorie rozdélit na stenotické (velmi malé, tézce identifikovatelné Usti),
sfinkterické (ureterokéla vyskytujici se v misté ureteralniho sfinkteru),
cékoureterokély (kaudalni pokracovani ureterokély az do uretry) a sle-
pé ureterokély, na jejichz konci je atrofovany ureter (1). V nékterych
piipadech velikost ureterokély umoziuje jeji prolaps skrze mocovou
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trubici az pred genital, kde se v pribéhu mikce mize plnit a vytvaret
cysticky nebo tumordzni utvar. Vétsinou je diagnostikovana jiz v novo-
rozeneckém/détském veéku, ale jsou popsané pripady, kdy se prvni symp-
tom objevil az u dosp€lého ¢loveka do té doby bez zdravotnich problé-
mu (6). Na postnatalni diagnostiku se vyuziva rutinné UZ vySetient,
které ale muze byt falesné negativni z riznych divodu. Proto je vhod-
néjs$i diagnostiku doplnit nékterou z nasledujicich zobrazovacich metod:
mikeni cystoureterotrografie, MR urografie nebo nuklearni zobrazova-
ci metody. Pro 1é¢bu je nutné znat specifické anatomické poméry paci-
enta, aby se zamezilo komplikacim (4). Lécba vétSinou vyzaduje ope-
raéni intervenci. Jeji radikalnost je odvisla od druhu ureterokély
a ptidruzenych komplikaci (7). Soucasnym trendem je snaha o co moz-
na nejvice konzervativni piistup. Témeét 50% piipadi je mozné vyiesit
endoskopickou operaci, radikalni nefrektomie neni doporucovana (4).

ZAVER

Vétsina ureterokél se diagnostikuje prenatalné ¢i v novorozeneckém
obdobi. M¢lo by se na né myslet pti kazdé hydronefroze nebo rozsite-
ni kalichopanvickového systému. Pii prenatdlnim nalezu cystického
nebo tumordzniho Gtvaru urogenitalni soustavy je diferencialni dia-
gnostika narocna. Ureterokéla se mize klinicky projevovat rizn¢ — od
asymptomatické ureterokély az po selhavajici ledviny. K presné dia-
gnostice je nutné podstoupit dalsi zobrazovaci metody jako je MR nebo
metody nuklearni mediciny. Po sumarizaci klinického stavu s diagno-
zou konkrétniho druhu ureterokély se mize stanovit 1écba, ktera zahr-

nuje moznosti od konzervativniho sledovani pacienta az po radikalni
chirurgické vykony (hemi-/nefrektomie).

Podpoieno MZ CR — RVO, FN v Motole 00064203.

LITERATURA

14

1 Ameh, E., Bickler, S., Lakhoo, K., Nwomeh, B., Poenaru, D. et al. Pae-
diatric Surgery: A Comprehensive Text For Africa, 2010, s. 518-522,
ISBN-13 #978-1-60189-091-7, [cit. 3-6-2017], dostupné na internetu:
<http://www.global-help.org/publications/books/help pedsurgeryafri-
ca90.pdf>

2 Cooper, C. S. Ureterocele, Medscape, 2015, [cit. 3-6-2017], dostup-
né na internetu: <http://emedicine.medscape.com/article/451105-ove-
rview#a6>

3 Méndez-Gallart, R., Estévez-Martinez, E., Rodriguez-Barca, P., Gar-
cia-Palacios, M., Bautista-Casasnovas, A. Prolapsed cecoureterocele
presented as a prenatal genital mass: A urological challenge. In Can
Urol Assoc J, 7 (11-12), 2013, s. 757-760, DOI: 10.5489/cua;j.497.
ISSN 1920-1214, [cit. 3-6-2017], dostupné na internetu: <
http://cuaj.ca/index.php/journal/article/view/497>.

4 Chowdhary, S. K., Kandpal, D. K., Sibal, A., & Srivastava,
R. N. Management of complicated ureteroceles: Different modalities
of treatment and long-term outcome. J Indian Assoc Pediatr Surg, 19
(3), 2014, s. 156-161, DOL: 10.4103/0971-9261.136471. ISSN 0971-
9261, [cit. 3-6-2017], dostupné na internetu: <http://www.jiaps.com/
text.asp?2014/19/3/156/136471>.

5 Baskin, L. S. Ureterocele, 2016, [cit. 3-6-2017], dostupné na interne-
tu: <https://www.uptodate.com/contents/ureterocele>.

6 Florian L., Stefan P., Mark M. A prolapsed cecoureterocele in an adult
treated conservatively: Highly rare, but existent. Case Rep Uro, 19
(3), 2014, s. 156-158, [cit. 3-6-2017], dostupné na internetu: <
https://www.hindawi.com/journals/criu/2016/5049072/>.

MUDr. Martina Skokanova

Novorozenecké oddéleni s JIRP,
Gynekologicko-porodnicka klinika 2. LF UK a FN Motol
Uvalu 84

150 06 Praha 5

Martina.Skokanova@fnmotol.cz

tel.: 727 901 886



fabian

Novorozenecké ventilatory
a generatory Infant Flow nCPAP

ochrana nezralych plic

protektivni ventilace nezralych plic diky optimalizaci objemu. Garance
dechového objemu ve viech rezimech véetné HFO

automaticka aprava FiO:

Closed Loop oxygenace PRICO kontinualné
reguluje koncentraci kysliku v bezpecném
rozmezi dle monitorované hodnoty SpO:2

HFO ventilace @eﬁ[ﬁ @r@ 10.7

aktivni membranova technologie Acutronic ., st 6

poskytuje vyjimecny vykon (aZ do 20 kg
hmotnosti) a je pfitom nezvykle tichd

neinvazivni ventilace

jen ventilatory fabian nabizi Infant Flow®
nCPAP + DuoPAP s automatickou kompenzaci
Uniku a Oz terapii - HFNC

mobilita & transport

integrovany akumulator zabezpedi provoz ventilatoru bez vnéjsiho zdroje.
Fabian je tak dokonale vybaven pro transport v ramci nemocnice i mimo ni

RACUTRONIC
[Wesical Svaemn i}

DARTIN

www.dartin.cz



Pripad extrémné nezralych dvojcat s cystickou fibrozou

Pripad extrémné nezralych dvojcat s cystickou fibrozou

Mockové A.,!, Cadova M.!, Matas M., Dort J.!, Kreslova M.2

! Neonatologické oddéleni, Fakultni nemocnice Plzen
? Détska klinika, Fakultni nemocnice Plzen

SOUHRN

V kazuistice je popsan vzacny piipad manifestace cystické fibrozy u extrémné nezralych dvojcat, narozenych ve 27. tydnu gestace. Popis pfipa-
du je doplnén o literarni soucasné poznatky o cystické fibroze u donosenych i nedonosenych novorozenci.

Klicova slova: cysticka fibroza — novorozenec — prematurita — mekoniovy ileus.

UVOD
Cysticka fibroza (CF) patii k nejcastéj$im autozomalné recesivnim one-
mocnénim kavkazskeé rasy. Incidence CF v novorozeneckém laborator-
nim screeningu je udavana 1 : 6500 (v Ceské republice 1 : 4500), dosud
bylo objeveno vice nez 1800 patogennich mutaci (1). Podstatou one-
mocnéni je mutace v CFTR genu na dlouhém raménku 7. chromozomu
(7g31.2). Tento gen koduje CFTR protein (cystic fibrosis transmem-
brane regulator, transmembranovy regulator vodivosti), ktery primarné
slouzi jako chloridovy kanal na apikalni membrané bunek v potnich zla-
zach, dychacich cestach ¢i pankreatu. Na zakladé absence ¢i funkeni
poruchy zminéného kandlu jsou chloridové ionty nedostatecné secer-
novany na bunécny povrch a naopak do bunék je zvysené absorbovan
sodik spole¢né s vodou. V dusledku dochazi ke zméné skladby a vis-
kozity sekretll v postizenych organech a k vétsiné klinickych obtizi
u pacienti s CF. Nejcastéji byva diagnoza stanovena v kojeneckém
a batolecim véku a u vétsiny pacientll se choroba manifestuje postup-
nym rozvojem chronického plicniho onemocnéni, znamkami pankrea-
tické insuficience a je potvrzena zvySenou koncentraci chloridli v potu
nad 60 mmol/l ¢i molekularné genetickym vysetfeni genu CFTR.

V nasledné kazuistice prezentujeme ptipad extrémné nezralych dvoj-
cat, u kterych byla diagnoza CF stanovena ve 2. tydnu zivota.

POPIS PRIPADU

V Cervnu 2016 byla na neonatologickou JIRP piijata extrémné nezrald
bichorialni biamnialni dvojcata z fadné sledované rizikové gravidity 27-
leté primigravidy primipary. Matka déti byla zdrava, otec déti byl sle-
dovan pro Crohnovu chorobu, $irsi rodinna anamnéza byla bez napad-
nosti. Pro hrozici hypoxii a parcialni abrupci placenty u plodu A byla
gravidita ukoncena akutnim cisaiskym fezem v gestacnim tydnu 27+0,
maturace plic plodd nebyla dokoncena. Porodni hmotnost dvojcete
A byla 1140g, délka 37 cm, skore Apgarové 8-9-9, hodnota pupecni-
kového pH 7,36, porodni hmotnost dvojcete B byla 1060g, délka 37
cm, skore Apgarové 5-8-8, hodnota pupecnikového pH 7,36. Klinické
znamky RDS s nutnosti oxygenoterapie s FiO, 0,30 byly piitomny
u obou déti a byly indikaci k aplikaci surfaktantu, poté bylo pokraco-
vano v neinvazivni ventilani podpoie po dobu 29 dni (u dvojcete B 24
dni). Inicialni RTG plic prokazaly obraz hyalinnich membran. Pfitom-
nost adnatni infekce nebyla zjisténa, kultivacni vySetfeni neodhalilo
patogenni floru. Pfi sonografickém vysetieni CNS bylo zjisténo u obou
chlapct intraventrikularni krvaceni 1. stupné vpravo a 2. stupné vlevo,
sonografie nitrobfisnich organi byla v normé.

V prvnim tydnu zivota déti byly pokusy o zavedeni enteralni vyzivy
neuspésné. I pii podavani glycerinovych ¢ipkt u dvojcete A smolka neo-
desla, u dvojcete B odeslo jedenkrat pouze minimalni mnozstvi tuzsi
smolky. Ve véku 7 dntl jsme proto provedli u obou chlapcti grafické vyset-
feni travici soustavy. U dvojcete A byl nalezen uzsi aboralni tracnik pfi
inaktivité a $irSi vinuta oralni ¢ast tracniku s vét§im mnozstvim stolice,
jind anatomickd anomalie nebyla nalezena. Po provedeném vySetfeni
doslo k odchodu vétsiho mnozstvi smolky. U dvojcete B bylo pii irri-
goskopii diagnostikovano mikrokolon a béhem vysetieni doslo k uniku
kontrastni latky mimo stfevni lumen. Byla indikovana akutni laparoto-
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mie se zalozenim pravostranné ileostomie. Peroperaéné byl zjistén
mekoniovy ileus s pevné Ipici smolkou. Vykon probéhl bez komplika-
ci, chlapec byl extubovan druhy den po operaci. BEhem operace byl zajis-
tén kombinaci antibiotik (Ampicilin, Gentamicin, Metranidazol).

Pro horsi toleranci enteralni stravy byly nutriéni potieby déti v prv-
nich tydnech kryty piedevsim parenteralnim piivodem Zzivin cestou
splavného zilniho centralniho katetru. Anémie z nezralosti byla u obou
déti korigovana krevnimi pievody (celkem 3x), hypoproteinemii jsme
upravovali opakovanymi aplikacemi plasmy.

Dalsi komplikaci u dvojcete A piedstavoval klinicky a echokardio-
graficky vyznamny perzistujici ductus arteriosus (PDA). Po dvou
neuspésnych farmakologickych pokusech o jeho uzavér ibuprofenem
bylo pristoupeno k ligaci duceje ve véku 3 tydna ditéte. Vykon probe-
hl bez komplikaci. U dvojcete B byla aplikace dvou farmakologickych
protokold k uzavéru PDA uspésna.

Dalsim operativnim zdkrokem byla u dvojcete A hernioplastika levo-
stranné tfiselné kyly, provedena ve véku 82 dni v celkové anestezii. Ope-
racni vykon i pooperacni obdobi probéhly bez problémd.

Snaha o obnoveni kontinuity gastrointestinalniho traktu u dvojcete B
béhem hospitalizace na Neonatologickém oddéleni byla neuspésna. Pri
piedoperacni irrigoskopii ve véku 76 dni ditéte doslo k opétovnému tini-
ku kontrastni latky mimo stfevni lumen na zakladé drobné perforace
levého tra¢niku. Nasledné byla provedena urgentni revize a toaleta duti-
ny bfi$ni v ATB cloné. Pooperacni obdobi probéhlo bez komplikaci.
Vzhledem k recidivé perforace stény trac¢niku, pravdépodobné tango-
vaného zékladni chorobou, bylo rozhodnuto o odlozeni definitivniho
feSeni pravostranné ileostomie ditéte do pozdgjsiho veku.

Vysvétleni protrahovanych problémil se stfevni pasazi u obou chlap-
cu prinesl vysledek novorozeneckého screeningu cystické fibrozy, kte-
ry prokazal zvysenou hladinu imunoreaktivniho trypsinogenu nad sta-
novenou cut — off hodnotu. Nasledné molekularné genetické vysetienim
genu CFTR z venodzni krve déti potvrdilo u obou déti nalez mutace del-
ta F 508 v homozygotni form¢. Vyrazné snizena hodnota pankreatické
elastazy 1 ve stolici (<15 ug/l) u obou novorozenct svédcila pro jejich
zavaznou insuficienci zevné sekretorické funkce pankreatu. Vzhledem
k zakladnimu onemocnéni a dlouhodobé intoleranci stravy byli chlap-
ci postupné pievedeni na vysoce hydrolyzovanou enteralni formuli na
bazi aminokyselin s ptidavkem energeticky bohaté, nutricné kompletni
tekuté vyzivy (obsah energie 100 kcal /100 ml). Soucasné byla zahaje-
na substituce pankreatickych enzymt ve form¢ acidorezistentnich mini-
mikropelet (preparat Kreon 10 000 j), davky byly upravovany dle mnoz-
stvi prijatého mléka a charakteru stolic. Pii uvedenych opatfenich méla
od 4. tydne hospitalizace hmotnostni kiivka obou déti vzestupny cha-
rakter (graf ¢. 1a 2) a u zadného z déti se v dalsim pribéhu nevyskytly
piiznaky malabsorpce. Béhem hospitalizace byla provadéna u obou déti
prevence osteopatie nedonosenych, na RTG zapéstich déti nebyly pii-
tomny znamky vyznamné kostni patologie. Suplementace kalciofosfa-
tovych kapsli byla doporucena i po propusténi.

Na RTG snimku plic chlapcti pied dimisi pfetrvavala vyrazngjsi bron-
chovaskularni kresba centralng, déti byly v dobé propusténi z Neona-
tologického oddéleni bez dechovych potizi, nebyly osidleny patogenni
florou, asociovanou s CF. Hmotnostni kiivky déti mély vzestupny cha-
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Graf ¢. 1. Rastovy graf — Lukas, dvojce A

rakter, stolice obou déti byla kasovita, bez znamek steatorey. Matka
absolvovala ¢ast hospitalizace s détmi a byla zacvi¢ena v oSetiovani,
podavani pankreatickych enzymil a dechové RHC déti.

V celkové dobrém klinickém stavu bylo dvojée A propusténo do
domaci péce ve véku 11 tydnu, jeho bratr byl dimitovan s pravostran-
nou ileostomii o dva tydny pozdgji. Od propusténi z Neonatologického
oddéleni FN jsou dvojcata dispenzarizovana v respiracni poradné Dét-
ské kliniky FN Plzen, ktera je soucasn¢ jednim z regionalnich CF cen-
ter v Ceské republice.

Ve véku 4 mésicti byli oba chlapci s matkou piijati na Détskou kli-
niku FN k edukacnimu pobytu a zacviku v respiracni fyzioterapii.
U dvojcete A byla behem hospitalizace provedena antibioticka terapie
aminopenicilinem pro kultivacni nalez Staphylococcus aureus, Esche-
richia coli a Klebsiella pneumonie ve sputu. Klinicky stav dvojcete B
byl komplikovan rozvojem hepatopatie a konjugované hyperbilirubi-
nemie s intoleranci stravy. Dité bylo nasledné hospitalizovano na dét-
ské klinice v FN Motol v Praze. Sonografické vysetteni jater ditéte pro-
kazalo dilataci zlucovych cest, ktera odeznéla pii 1é¢bé kyselinou
ursodeoxycholovou. Soucasné byla u chlapce diagnostikovana aktivni
cytomegalovirova infekce a zahajena lécba ganciklovirem v celkové
délce 21 dni. V nasledujicich 2 mésicich doslo i u tohoto dvojcete ke
kolonizaci Staphylococcus aureus vyzadujici preléeni Sumetrolimem.
0Od 8 mésict véku jsou oba chlapci lé¢eni inhalaénimi kortikoidy. Obé
déti ztstavaji v ambulantnim sledovani specializovanych pracovist’ (dét-
sky pneumolog, Centrum vyvojové péée Neonatologického oddélent).

DISKUZE

Po stanoveni diagnézy zminéni dva chlapcei rozsifili skupinu 603 Ziji-
cich pacientt s CF v Ceské republice, ktefi byli registrovani v celostat-
ni a evropské databazi nemocnych s CF (European Cystic fibrosis Soci-

Graf €. 2. Ristovy graf — Vojtéch, dvojce B

ety Patient Registry) v roce 2016. Dle udajt, prezentovanych na kon-
ferenci RECYF v Praze v listopadu 2016, tvoii déti mladsi 18 let 53 %
viech pacientt s CF v Ceské republice. V roce 2016 bylo verifikovano
17 novych pacienti s CF. Predpokladame, Ze nasi pacienti jsou soucas-
né gestatné nejmladsimi pacienty s CF, ktefi byli v poslednich letech
v Ceskeé republice diagnostikovani.

Zavedenim celostatniho novorozeneckého screeningu cystické fibro-
zy v Ceské republice v roce 2009 doslo k posunuti diagnostiky této cho-
roby do ¢asngjsiho obdobi a tim k detekei jesté asymptomatickych paci-
entll. V soucasné dob¢ je u nas pouzivan tiistupiiovy screeningovy
model, ktery spociva ve stanoveni imunoreaktivniho trypsinogenu
(IRT) ze suché kapky v ramci novorozeneckého laboratorniho scree-
ningu. V piipadé¢ nalezu pozitivity IRT nasleduje DNA analyza nejfre-
kventnéjsich mutaci genu CFTR v téze suché kapce krve, ve které byl
detekovan zvyseny IRT. Nalez jedné nebo dvou CF mutaci je indikaci
k provedeni potniho testu v centrech, urCenych piislusnym Metodic-
kym pokynem Ministerstva zdravotnictvi CR (2).

Interpretace ziskanych vysledkd ma v ranych obdobich véku své limi-
tace. Nekteré prace popisuji elevaci IRT u non CF — novorozenct po
porodni asfyxii ¢i s vrozenymi infekcemi (3). Je znamo, ze hodnota
chloridt v potu u zdravych novorozenct klesa v pribéhu v prvnich tyd-
nu zivota. Dle studie, publikované v Pediatric Pulmonology byla v prv-
nich 7 dnech byla primérna hodnota chloridt v potu 23,3 £ 5,7 mmol/l,
po 6 tydnech véku Cinila jiz 13,1 + 7,4 mmol/l (4).

I kdyz je screening CF soucasti novorozeneckého screeningu mnoha
zemi svéta, v odborné literatufe existuji pouze sporadické informace
o incidenci CF a pribéhu nemoci u nezralych novorozenct. Hlavni
duvodem je i skute¢nost, ze udaj gestacniho staii déti s CF neni povin-
nou soucasti databazi pacientti s CF. V USA CF registru byl Gidaj o ges-
taCnim stafi pacienti zaveden v roce 2010 a rozdéluje novorozence pou-
ze nadonosené a nedonosené (pod 37. tyden gestace). Dle tohoto registru
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tvotili v USA v roce 2014 donoseni novorozenci cca 91 % nové dia-
gnostikovanych piipadi s CF. Procento pfedcasné narozenych novoro-
zenct s CF je tedy v USA zhruba stejné jako u vSeobecné populace bez
CF (5). Donoseni novorozenci byvaji v dobé stanoveni diagnozy
v 80-90 % asymptomaticti. Nezrali novorozenci vsak tvoii skupinu déti,
u nichZ primarni vyznamna morbidita mize ztizit diagnostiku choroby
a negativn¢ ovlivnit samotny pribéh CF.

Jednim z Castych ranych piiznakti CF v novorozeneckém veku je
mekoniovy ileus (MI). Je udavéan az v 10-20 % piipadi donoSenych
novorozenct s CF, piitomnost mutace delta F 508 jeho vyskyt zvysuje.
Incidence MI u nezralych novorozenct s CF neni znama. Prenatélni dia-
gnostika MI je obtizna vzhledem k nespecifickym sonografickym obra-
ztim. Diagnézu MI — a tudiz i CF — Ize prenatalni zvazovat v pfipadé
nalezu hyperechogenit ve stievnich klickach v terminalnim ileu, dilata-
ce strevnich klicek, polyhydramniu, bfisnich kalcifikaci ¢i echogenni
intraabdomindlni cysty a pii nemoznosti zobrazeni zlu¢niku. V naSem
piipad¢ byla pranatalni diagnostika negativni (6).

Mekoniovy ileus byva klasifikovan do 2 forem. Pfi prosté formé, kte-
chem fesit aplikaci nizkoosmolarni nefrotropni rtg-kontrastni latky
(napt. Iomeron 350) pii irrigografii (7). Soucasné studie udavaji uspes-
nost této konzervativni terapii az 40 %. I v naSem pfipad¢ byla tato 1é¢-
ba ispés$na u prvniho chlapce a nemuseli jsme indikovat chirurgické
feSeni. Pokud je zakrok nevyhnutny, byva perioperacné nalézano ter-
minalni ileum vyplnéné inspizovanou smolkou a proximalni klicky nad
obstrukei obsahujici tekutinu, je piitomno mikrokolon. U komplexni
formy MI nalézame volvulus klicky s mekoniem a tlak nahromadéné-
ho mekonia miize vést k poruse perfuze stfevni stény s naslednou ische-
mizaci a perforaci stieva. Stav byva komplikovan rozvojem mekonio-
vé peritonitis. Nasledkem — ¢asto opakovanych- operaénich zakrokd pti

U extrémné a siln¢ nedonosenych novorozencl miizeme pozorovat
MI na zékladé¢ kombinace ptitomnosti vysoce viskozniho mekonia
v kolon €i v terminalnim ileu a nedostatecné stievni motilité s nasled-
nou excesivni absorpci vody, coz vede ke vzniku stfevni obstrukce. Pied-
pokladem pro vznik MI — po vylouceni CF ¢i Hirsprungovy choroby —
jsou 1 dalsi rizikové faktory (hypertenze matky, terapie matky MgSO4,
matefsky diabetes) (8). V ptipadech nezralych novorozencti s M1, pode-
zfenim na CF a hodnotou IRT pod cut-cuff — je nutné odbér suché kap-
ky krve zopakovat s ¢asovym odstupem, nebot’ tato kategorie déti mize
mit inicialn¢ nizké hodnoty IRT a tim fale$né€ negativni novorozenecky
laboratorni screening na CF. Opozdéni stanoveni spravné diagndzy je
méné casté klinické projevy CF (napf. neonatalni cholestaza, elektro-
lytové dysbalance, pankreatitis, ikterus) (9).

PostiZeni dychacich cest a plic se vyskytne v prib&hu nemoci téméf
u vSech nemocnych CF a je limitujicim faktorem pro prognozu pacien-
ta. Plivodni predstavy, Ze plice novorozenct s CF jsou po porodu struk-
turaln¢ normalni, jsou v recentni literatute vyvraceny (10). Dle nalezi
vypocetni tomografie plic s vysokym rozlisenim (HRCT) je ziejmé, ze
a progreduji v souvislosti se zanétem dolnich dychacich cest a infekei
(11). K plicnimu postizeni nezralych novorozenct piispiva i anatomic-
ka a funkéni nezralost plicni tkané. Respira¢ni projevy CF mohou byt
u téchto déti modifikovany fadou faktord, mezi které patii adnatni infek-
ce, aspirace plodové vody, dlouhodoba uméla plicni ventilace (VILI —
ventilator induced injury), oxygenoterapie, oteviena Botallova ducej aj.
Kasel, ktery je casnym projevem endobronchialniho onemocnéni paci-
entl s CF, neni pro neonatalni obdobi typicky. CF se miize v raném véku
manifestovat také jako zavazné probihajici bronchiolitis s nutnosti ven-
tilacni podpory (12). Inicialnim znamkami CF na RTG plic byva hype-
rinflace plic a peribronchialni zesileni. Longitudinalni klinické studie
ukazaly, ze u 68 % klinicky asymptomatickych déti s CF ve véku 3 mési-
cti je na HRCT plic piitomen air- trapping s nehomogenni distribuci
(13). Jeho podstatou je retence vzduchu v ¢astech plicniho parenchymu
v disledku ziizeni dychacich cest pfi chronickych zanétlivych zménach
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a pii mukozni obstrukci. Nélez atelektaz, infiltratd ¢i pneumotoraxu na
RTG plic mize byt detekovan v jakékoliv fazi nemoci. K ¢asné bakte-
ridlni kolonizaci dychacich cest patogeny typickymi pro CF (zejména
Stafyloccocus aureus, Pseudomonas aeruginosa ¢i Stenotrophomonas
maltophilia) pfispiva v neonatalnim obdobi i dlouhodoby pobyt ditéte
na JIRP a uméla plicni ventilace. Burkholderia cepacia kolonizuje
dychaci cesty v novorozeneckém véku sporadicky, vzacné mize byt pii-
¢inou septického stavu (14). Dojde — li k infekéni komplikaci, neutro-
filni leukocyty infiltruji plicni parenchym a uvoliiuji masivné elastazu
destruyjici plicni tkai. Mnozstvi DNA a proteint intraceluldrni tekuti-
ny uvolnénych z degranulovanych leukocyta piispiva k viskozité hle-
nu a nasledné obstrukci primarné uzkych dychacich cest novorozenct.

I pies vyznamnou nezralost neméla nami referovana dvojcata v dobé
dimise znamky respiracni problematiky a nebyla kolonizovana pato-
genni florou.

Strategie péce o novorozence s CF se — podobné jako v dalsich véko-
vych obdobich — soustied’uje do 4 hlavnich oblasti: péce o dobry stav
vyzivy, pée o dobrou prichodnost dychacich cest, kontrola infekce
a terapie komplikaci. Terapeutické moznosti ovlivnéni poruchy chlori-
dového kanalu kauzalni terapii jsou vyhrazeny vyssim vékovym kate-
goriim (11).

Péce o nutricni stav novorozenci s CF se opira o zajiSténi opti-
malniho energetického piijmu, ktery dosahuje az 130-150 % doporu-
¢enych dennich davek pro béznou populaci. Upfednostiiovano je matef-
ské mléko. Podavani hydrolyzovanych formuli by mélo byt vyhrazeno
pro ptipady non-CF malabsorpcnich problémi (napf. syndrom kratkeé-
ho stieva, postinfekcni deficience laktazy, cholestaticka hyperbilirubi-
nemie, intolerance bilkovin kravského mléka). U novorozenct s CF by
méla byt zvazena suplementace NaCl v davce 2 mmol/kg/ den, davka
musi byt upravovana v ptipadech s vétSimi ztratami mineralt (napt. pti
prijmech, ileostomii, horeckach). Insuficienci zevné sekretorické funk-
ce pankreatu je mozno stanovit na zakladé hladin pankreatické elasta-
zy ve stolici. U donoSeného novorozence je vysledek vySetreni rele-
vantni po 2 tydnech veku, u nedonosenych novorozenct se toto vysetieni
doporucuje provadét od 28. tydne postkoncepéniho véku. Za dolni hra-
nici normy se udava 200 pg elastazy-1/g stolice (15). V piipad¢ insufi-
cience pankreatické funkce je indikovano podani pankreatickych enzy-
mi pred podanim davky mléka (tzv. pancreatic enzyme replacement
therapy, PERT). Enterosolventni kapsle obsahuji mikropelety s ur¢enou
davkou pankreatické lipazy (napt. preparaty Kreon 10000, 25000).
Doporucené davkovani je presnéji urCovano dle mnozstvi podaného
mléka (2000 j lipazy /120 ml mléka). U nezralych novorozencii neni
mozné dosahnout polknuti intaktnich mikropelet ¢i je aplikovat naso-
gastrickymi katetry, proto je vhodné adekvatni mnozstvi pankreatickych
enzymu podat rozpusténé v malém mnozstvi vody (ne v mléce) (16).
PERT musi upravovana v piipadé klinickych znamek malabsorpce (Cet-
né stolice s obsahem tuku, nedostatecné hmotnostni piirastky ditéte).
Davky pankreatickych enzymt by nemély piesahnout 2500j
lipazy/kg/davku mléka ¢i 10 000 j lipazy/kg hmotnosti/den. Pfi vyssich
davkach se zvysuje riziko vzniku fibrotizujici kolonopatie. Nezbytna je
i pravidelna suplementace vitaminti rozpustnych v tucich (ADEK) (16).

Péce o dobrou prichodnost dychacich cest u novorozenct spociva
vinhalacich 0,9 % roztoku NaCl, pozdéji u kojencti hypertonického roz-
toku 3-7 % NaCl a soucasné dechové fyzioterapii. U novorozenct s dia-
gnostikovanou CF v ramci neonatologického screeningu se uziva tzv.
respiracni handling, ktery je zaloZen na principech vyvojové kineziolo-
gie a neurofyziologickych metod. Vhodné je zahgjit tyto techniky v dobé
stabilizace vitalnich funkci stavu pacienta. Existuji kontroverzni nazo-
ry, kdy zahajit respiracni handling u asymtomatickych pacientt, nékte-
i1 autofi jej doporucuji zahgjit jesté pred nastupem piiznaka CF (17).
V piipad¢ pritomnosti zanétlivé sekrece v dychacich cestach byva indi-
kovéna inhalace vysoce ¢isténého roztoku rekombinantni lidské deo-
xyribonukledzy I, dornazy alfa (firemni nazev Pulmozyme). Tento
enzym hydrolyzuje DNA, pochazejici z leukocytt ve sputu, a tim redu-
kuje viskozitu hlenu v dychacich cestach. K inhala¢ni terapii u déti s CF
jsou doporucovany tryskové kompresorové inhalatory, vytvarejici aero-
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sol o velikosti kapének 1-5 um (napf. Pari SX s nebulizatorem Pari LC
Sprint) (16).

Nezbytnou soucasti péce o déti s CF je kontrola respira¢ni infekce.
Pfi nalezu akutni exacerbace je indikovana cilend antibioticka terapie
po dobu 14 dni. DuleZita je snaha o eradikaci Pseudomonas aerugino-
sa v dychacich cestach i v piipad¢ absence klinickych ptiznaki (intra-
vendzni a inhalacni ATB).

Novorozenci s diagnostikovanou CF budou moci v prubéhu nésle-
dujicich let profitovat i z kauzalni terapie CF, spocivajici v ovlivnéni
poruchy chloridového kanalu. Zahrnuje podavani tzv. potenciatort
a korektori defektniho CFTR proteinu (preparaty Vertex VX-770 a VX-
809). Dle zavéru intervencnich klinickych studii byl prokdzan piiznivy
efekt u déti s CF starSich 12 let s prokazanou homozygotni mutaci del-
ta F 508 (18).

Zavérem lze konstatovat, ze onemocnéni cystickou fibrézou je v sou-
casné dob¢ terapeuticky ovlivnitelné, avak i nadale zlistava progresiv-
nim plicnim onemocnénim s 35 % umrtnosti mezi 21— 40 % roky Zivo-
ta. V¢asna diagnostika a zahajeni komplexni multidisciplinarni terapie
do 2 mésict zivota, tak jak tomu bylo u referovanych dvojcat, vsak pii-
spiva ke zlepSovani klinického pribéhu a kvality a délky Zivota.
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SOUHRN

Autofi popisuji ptipad novorozence s lobamni holoprosencefalii, u kterého doslo k rozvoji nitrolebni hypertenze pti rychle progredujicim hydroce-
falu. Stav ditéte si vyzadal neurochirurgicky zakrok. Popis piipadu je doplnén o dostupné teoretické znalosti o této vrozené vyvojové vadé mozku.

Kli¢ova slova: Holoprosencefalie, novorozenec, vyvojova vada mozku, hydrocefalus

SUMMARY

Newborn baby with lobar holoprosencephaly. The article describes a case of lobar holoprosencephaly in an infant that developed intracranial hyper-
tension due to fast progressing hydrocephalus. Urgent neurosurgical treatment was inevitable. The article also includes current theoretical know-

ledge of this congenital defect of the brain.

UvVOoD

Holoprosencefalie je vrozena vyvojova vada mozku, charakterizovana
nekompletnim rozdélenim mozkovych hemisfér. Vznika v prvnim tri-
mestru gravidity, kdy dojde k chybné rotaci pii ventralni indukci neu-
ralni trubice. Vysledkem selhani vnitini rotace je vznik malformace
mozku. Vada byva asociovana s facialni dysmorfii, patologickym neu-
rologickym nalezem a dal$imi pfidruzenymi poruchami, mize byt sou-
¢asti nékterych syndromu (1, 6, 7).

Vznik holoprosencefalie je asociovan s nékolika zndmymi geny.
SHH, SIX3, ZIC2, TGIF, PATCHEDI, GLI12, TDGF1 a FASTI. Nic-
méné tyto mutace jsou identifikovany pouze u mensi ¢asti piipada (1).

Rizikovy faktor pro vznik této raritni vady piedstavuje diabetes mel-
litus u matky, expozice alkoholu, cigaret a dal$im teratogennim latkam
jako jsou napt. retinoidy (1, 6).

Klinickd manifestace souvisi se stupném rozdéleni hemisfér a sepa-
raci jednotlivych struktur stiedni Cary. Tato vrozena vada ma nékolik
typli zavaznosti — alobarni, semilobarni, lobarni a nejnovéji pfifazena
sttedni interhemisfericka varianta (MIHV), kde jsou laloky rozdéleny
nedokonale (1, 6). V klinickém obraze je spojitost mezi stupném faci-
alni dysmorfie a stupném mozkové dysfunkce (2, 6). Jednotlivé zaklad-
ni formy a jejich charakteristiky jsou popsany v tabulce €. 1.

Vzhledem k anatomickému ulozeni hypotalamu se ¢asto vyskytuje
urcity stupenl non-separace v této oblasti, déti se Casto potykaji s endo-
krinnimi poruchami na Girovni hypotalamo-pituitarniho systému. Témér
¥4 pacientii s holoprosencefalii ma néjakou endokrinni poruchu (1). Cas-
to je popisovan diabetes insipidus, vyskytuji se dalsi variabilni obtize
jako nechut’ k jidlu, poruchy spankovych cykll, zvysena drazdivost.
Kiece se objevuji u témét poloviny déti s touto diagndzou, stupeil mal-
formace kury predikuje kontrolovatelnost zachvatt (2). Dale se obje-
vuji poruchy tonu, motoriky, jazykové a komunikaéni obtize a na to
navazujici celkova retardace vyvoje.

Pro Casty vyskyt diabetu insipidu se doporucuje opakované vysetie-
ni ionogramu a acidobazické rovnovahy, pro vylouceni dal$ich poruch
eventualn¢ doplnéni hormonalniho profilu (7).

Vzhledem k vadné anatomii komor je mozny rozvoj hydrocefalu,
nefeseni hydrocefalu muze zplsobit vznik makrocefalie a rozvoj nitro-
lebni hypertenze, proto je dilezité zajistit derivace likvoru (3).

Dale mohou byt soucasné pritomny dalsi vady, casto byvaji piidru-
zeny rozstépové vady CNS.

V diagnostice této vady se uplatiiuje zejména prenatdlni sonografic-
ké vySetieni ve 20.-22. tydnu. VySetfeny by mély byt detailné prede-
v§im rizikové pacientky s pozitivni rodinnou anamnézou holoprosen-
cefalie nebo piibuznych strukturalnich vad CNS, matky diabeticky

Obr. 1. MR mozku pacienta v sagitalni rovin¢ pfed zavedenim VP shuntu
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Obr. 2. MR mozku pacienta v axialni roviné pfed zavedenim VP shuntu



NEONATOLOGICKE LISTY, 23/2017, cislo 1

Charakteristika typi holoprosencefalie (6, 7, 8)

Charakteristika struktur Somaticky nalez Anatomie komor |Prognéza
a interhemisf. ryhy

Alobarni kompletné neoddélené hemisféry, chybi falx | mikrocefalie, zdvazné facialni P il nejzavaznéjs,
cerebri, jedna spole¢na komora, neseparované | dysmorfie, hypertelorismus, _In"r | pieziti obvykle
struktury stfedni ¢ary, chybi corpus callosum | cebocefalie, kyklopie \ ,l' tydny

&

Semilobarni chybi interhemisfericka ryha ventralng, mikrocefalie, roz$tépy rtu, / A z&vaznd mentalni
dorzalné byva utvorena, spojeny front. rohy | patra, deformity obliceje | retardace, zavazné
postrannich komor, fuze jader, absence septum | méné zavazné ( ; poruchy motoriky
pellucidum, corpus callosum chybi ventralné \ |

-

Lobarni hypoplazie falx cerebri, interhemisfericka nemusi byt piitomna facialni 1 lehka mentalni retar-
ryha pfitomna ventraln¢ i dorzalng, thalami dysmorfie, ev. mensi \ dace az norm. vyvoj,
nemusi byt pIn¢ oddéleny, atyp. tvar komor, | zdvaznosti motorické postizeni
hypoplasie corpus callosum K J / méné obvyklé, doziti

do dospélosti

azeny po opakovanych abortech atd. V diagnostice Ize dale vyuzit dopp-
lerovského zobrazeni ptitomnych anomalii cév nebo 3D zobrazeni plo-
du. K dalsimu potvrzeni lze vyuzit MRI plodu in utero zaostiené na
mozek plodu a ptitomnost dalSich vad, jestlize je vySetteni spravné naca-
sovano, muze pomoci pfi prognostickych uvahach. Pokud je to mozné,
tak s ohledem na radiacni zatéz a zvysSené riziko vzniku malignit (4) CT
vySetieni nevyuzivdme.

Z dalSich vysetieni je jist¢ nutna genetickd konzultace. U nékterych
déti byva vada odhalena az po narozeni a to nejcastéji v obdobi do 1
roku veéku (1).

S vyvojem zobrazovacich metod prichdzi moznost 1épe odhadnout pro-
gnozu ditéte na zaklade zjisténi postizeni jednotlivych struktur mozku
(2).7 de 0 nelehky ukol, ktery Vyiaduje zkusenosti s podobn}'/mi pacien—
dysmorﬁl se obvykle dozivaji n€kolika dnii az tydnil, u ostatnich s méné
zavaznou formou nemusi byt zkracena predpokladana doba doziti (7, 6).

KAZUISTIKA

Na JIP neonatologického oddéleni byl pfijat ctyfdenni donoSeny eutro-
ficky novorozenec, unéhoz byla ve 33. tydnu t¢hotenstvi zjisténa zavaz-
na vrozena vada mozku. V gravidité bylo provedeno MRI s potvrzenim

Obr. 3. MR mozku pacienta v axidlni roviné po zavedeni VP shuntu,
patrno zmenseni monoventriklu

diagndzy lobarni holoprosencefalie. Matka byla prvorodicka bez ana-
mnézy abortt, $ir$i rodinnd anamnéza byla téz negativni. Porod ditéte
probéhl v terminu, byl ukoncen klestémi. V somatickém nalezu byla
patrna okcipitalné meningokéla, ktera byla indikovana k operaénimu
feseni ve staff 24 hodin pro poruchu kozniho krytu a likvorheu.

Pfi prijeti na nase pracovisté byl chlapec kardiopulmonalné stabilni,
byl na plné enteralni vyzive Cerstvym matefskym mlékem. V somatic-
kém nalezu dominoval hydrocefalicky tvar Ibi ( obvod hlavy 41 cm),
nebyly patrné zndmky facidlni dysmorfie, stehy v ran¢ po meningoké-
le okcipitalné byly napjaté, pfitomny znamky nitrolebni hypertenze.
Bylo akutné provedeno MRI mozku ditéte, kde byl prokazan dekom-
penzovany hydrocefalus pfi lobarni form¢ holoprosencefalie s nedo-
konc¢enym rozdélenim thalami a uzavérem aqueductu. Chlapec byl indi-
kovan neurochirurgem k zavedeni ventrikuloperitonedlniho shuntu.
Peroperacné byl odebran likvor, ktery byl kultivacné i cytologicky nega-
tivni. Ve stafi 13 dnd doslo k malfunkei shuntu, na MR mozku potvr-
zena obstrukce komorového katetru, stav si vyzadal ¢asnou revizi dre-
naze. Soucasné byla pritomna porucha hojeni v okcipitalni oblasti, proto
provedena i revize rany s odstranénim steht.

Dalsi pribéh hospitalizace byl jiz bez komplikaci, zdravotni stav dite-
te umoznoval pobyt s matkou na pokoji. Dité bylo ve staii I mésice pro-
pusténo domu v celkoveé dobrém stavu, v neurologickém obraze byla
piitomna lehka centralni hypotonie. V genetickém vysetieni nebyl pro-
kazan zadny z testovanych gent pro holoprosencefalii., etiologie vady
zatim nebyla objasnéna. Chlapec je dale sledovan neurochirurgem
a v centru vyvojové péce, také pokraCuje v rehabilitaci. Dosud nebyla
prokdzana endokrinni porucha ani se neprojevila kiecova aktivita. Pfi
skvelé péci rodich se chlapec t¢si dobrému stavu ve staii 2 mésicu je
jeho psychomotoricky vyvoj v mezich normy, dalsi sledovani v odbor-
nych poradnach a v Centru vyvojové péce neonatologického oddéleni
bude pokracovat. Rodi¢im bylo doporuceno genetické poradenstvi pti
planovani dalsiho t€hotenstvi.

DISKUZE

U zavaznych vyvojovych vad je vzdy otazkou prognéza a od ni se odvi-
jejici rozsah a intenzita poskytované terapie. Takové rozhodovani muze
usnadnit provedené MRI mozku, které oziejmi jednotlivé postizené
struktury.

Ne vzdy se podafi vadu zachytit tak, aby se rodi¢e mohli rozhodovat
0 moznosti ukonceni gravidity. Po objasnéni diagnozy jsou rodiny nékdy
myln¢ informovany o tom, Ze jejich dité nema Sanci na pieziti (5, 6).
Pti rozhodovani o terapii je nezbytné sestavit multidisciplinarni tym. Pti
znamkach rozvoje nitrolebni hypertenze pfi hydrocefalu je nezbytné
zajistit neurochirurgickou péci.
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Pfti lobarni holoprosencefalii neni pravdépodobna smrt ditéte ¢asné

po porodu a dalsi psychomotoricky vyvoj miize byt i normalni (6, 7).

ZAVER

Hlavni roli v diagnostice zavaznych vyvojovych vad centralni nervové
soustavy hraje prenatalni diagnostika. Pii zjisténi lobarni formy holo-
prosencefalie je vysoka pravdépodobnost pieziti ditéte pii poskytnuti
potiebné intervence. O dalsi kvalit¢ Zivota, kromé rozsahu postizeni,
rozhoduje i intenzita péce rodiny, odpovidajici vyvojova péce, podpo-
ra 1ékatskych i nelékaiskych odbornikd, véetné psychologické podpo-
ry rodiny.
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SOUHRN

Atrézie jicnu patii mezi vrozené vyvojové vady gastrointestinalniho traktu. Az v 50% se poji s dalSimi vrozenymi vadami a to nejcastéji vadami
srdce, uropoetického traktu, respiracniho systému nebo anomaliemi skeletu (2). Jako piiklad slouzi VACTERL asociace. Atrézie jicnu je vrozena
vada vyzadujici akutni chirurgické feSeni. V piipadé prezentované kazuistiky se kombinovaly dvé vrozené vady a vzhledem k nezralosti pacient-

ky probéhl definitivni chirurgicky vykon az ve 2,5 mésicich zivota.

Kli¢ova slova: atrézie jicnu, vrozena srde¢ni vada, nezralost

UvVOoD

Nepriichodnost neboli atrézie jicnu je vrozend malformace, pii které
chybi ¢astecné nebo plné spojeni mezi dutinou ustni a zaludkem (2).
V 90 % piipadi se mize vyskytnout komunikace s tracheou pistéli (dol-
ni pistél cca v 85 %, horni v 9 %, horni i dolni do 2 % a ,,H* pistéli do
3% piipadu atrézii s pistéli) (1, 3, 4). Vznika na podklad¢ defektniho
rozdéleni derivatl stieva mezi 4.-8. tydnem embryonalniho obdobi.
Pfesné mechanismy separace jsou dosud neznamé (5). Incidence je
1 :3000 narozenych déti a postihuje stejné ob¢ pohlavi. Prenatalné byva
hlavnim piiznakem polyhydramnion (2, 3) (obr. 1) a absence Zaludec-
ni bubliny pfi ultrazvukovém vySetteni. Mezi nejcastéjsi klinické pii-
znaky v postnatalnim obdobi patfi extrémni slinéni, kasel, tachypnoe,
mize dojit k aspiraci a rozvoji pneumonie, respiracnimu selhani az imr-
ti. Jednoduchou postnatalni diagnostikou je nemoznost zavedeni gastric-
ké sondy (nejcastéji v hloubce mezi 10-15 cm u donosenych novoro-
zencl). Pfi Giplné atrézii nebo atrézii s horni pistéli je na nativnim RTG
snimku bficha patrnd absence vzduchu v gastrointestinalnim traktu
a konec gastrické sondy v jicnovém pahylu. RTG vysetieni s malym
mnozstvim kontrastni latky je nutno ud€lat vzdy pfi podezieni na atré-
zii jicnu (upfesni se tim konec horniho pahylu a zobrazi se piipadna hor-
ni pistél). K zajisténi pacienta s atrézii jicnu patii zavedeni sondy do
jicnového pahylu a aktivni odsavani slin, zvysena poloha hlavy a tran-
sport do specializovaného centra (1). Chirurgicky vykon spociva
v resekei pripadné pistéle a anastomoze jicnovych pahyli end to end (2,
4). V piipadé velké vzdalenosti mezi jicnovymi pahyly je nutné zalo-
zeni gastrostomie. Nezbytné je provést screening piidruzenych vroze-
nych vyvojovych vad, které se vyskytuji u poloviny piipadt (2). Atré-
zie jicnu ve spojeni s dal$imi vrozenymi vyvojovymi vadami je piitomna
u n¢kolika genetickych syndromi a chromozomovych aberaci (5).

Obr. 1. Typicky obraz polyhydramnia u plodt s atrézii jicnu (prenatal-
ni UZ vySetteni, nejvétsi depo vody plodové 13 cm)
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Obr. 2. RTG hrudniku a bficha po podani kontrastni latky

KAZUISTIKA

Pacientka je z prvniho rizikového tehotenstvi, které bylo sledované pro
atrézii jicnu a polyhydramnion. Prenatalné byla provedena amniocen-
téza k vysetfeni chromozomovych aberaci s nalezem normalniho kary-
otypu. Vzhledem k hrozicimu pred¢asnému porodu probéhla indukce
plicni zralosti kortikoidy. T€hotenstvi se ukoncilo ve 33. gestacnim tyd-
nu akutnim cisaiskym fezem pro abrupci placenty pii odtoku plodové
vody. Matka byla GBS pozitivni a méla zvysené zanétlivé parametry.
Byl vybaven atonicky, bledy plod Zenského pohlavi bez spontanni
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Obr. 3. Systém kontinualniho sani z jicnového pahylu

dechové aktivity. V 6. minuté byla pacientka intubovana, z endotrache-
alni kanyly se odsavala krev, pokracovala uméla plicni ventilace (UPV).
Porodni hmotnost novorozence byla 1220 g, skore Apgarové 3-5-8 bodu.
Pii o$etfeni po porodu se nepodaiilo zavést odsavaci sondu do zalud-
ku. Po stabilizaci na porodnim sale byla pacientka ptevezena JIRP. Zde
pokracovala UPV rezimem A/C+VG, bez zvySenych naroki na FiO,.
Provedena kanylace pupecnich cév, provedeny vstupni odbéry a nativ-
ni RTG snimek hrudniku a bficha s podanim malého mnozstvi jodové
kontrastni latky do nazogastrické sondy. Vstupni odbéry byly nezanét-
livé — CRP <1 mg/l, celkovy pocet leukocytii 6,9 x10°, bez posunu dole-
va, hematokrit 0,33, hemoglobin 116 g/1, vstupni glykémie 3,4 mmol/l.
Byla podana trasfuze a zahajena plna parenteralni vyziva. Pro cirku-
la¢ni instabilitu ordinovana nizkd davka katecholamint. Vzhledem
k rizikové anamnéze zahdjena antibioticka terapie dvojkombinaci anti-
biotik (ampicilin a gentamicin). RTG snimek hrudniku a bficha (obr. 2)
potvrdil prenatalni nalez atrézie jicnu, chyb&jici plynova napln stiev
vylou¢ila dolni pistél. Gastrostomie byla zalozena tfeti den zivota, po
hemodynamické stabilizaci. Nasledujici den po operaci byla zahdjena
enteralni vyziva. Paty den zaveden splavny centralni zilni katetr a zru-
Seny pupecni katetry. Po piipravé byla pacientka extubovana a pieve-
dena na distenzni terapii (nCPAP). Vzhledem k negativité zanétlivych
parametrti v kontrolnich odbérech byla po 5 dnech ukoncena antibio-
ticka terapie. Pro trvajici Selest bylo 11. den provedeno kardiologické
vySetieni s nalezem stfedn¢ vyznamného subaortalni komorového
defektu. Na UZ CNS byl nalez nitrokomorového krvéacent II. stupné vle-
vo. Dalsi ptidruzené vady nebyly zjiStény.

Pacientka byla hospitalizovana celkem 2,5 mésice. Po 18 dnech Zivo-
ta nepotfebovala nCPAP. 24. den se dostala na plny enteralni piijem
gastrostomii. Nejvetsi klinické obtize ji zptisobovalo zahlefiovani a sli-
néni pii atrézii jicnu. Vzhledem k ¢astému odsavani z jicnového pahy-
lu byla odsavana kontinualné (obr. 3). Oc¢ni kontroly byly v poradku,

bez nalezu retinopatie nedonosenych. Nitrokomorové krvaceni spon-
tann¢ regredovalo. Ve 44. gesta¢nim tydnu pfi vaze 2720 g byla pielo-
zena na Kliniku détské chirurgie FN Motol k anastoméze jicnu. Do
doméci péce byla propusténa ve 3. korigovaném mésici. Per os zvlad-
la 3040 ml mléka, zbytek stravy byl podavan do gastrostomie. Zdra-
votni stav holcicky byl komplikovan vyznamnym gastroezofagealnim
refluxem. Nasledn¢ byla dispenzarizovana v Centru multidisciplinarni
péce o rizikové novorozence FN Motol. Prvni kontrola probéhla ve
4. korigovaném mésici, kdy byla na plném peroralnim piijmu, gastro-
stomii dostavala jen medikaci. Psychomotoricky vyvoj byl nerovno-
mérmy a odpovidal prvnimu trimenonu. Dalsi kontrola probéhla za 3
mésice. Gastrostomie byla mezitim zrusena, pila mléko a zacaly se zava-
dét piikrmy. Nadale pietrvaval vyznamny gastroezofagealni reflux. Psy-
chomotoricky jiz pIn¢ odpovidala korigovanému veku. V 10. korigo-
vaném meésici tolerovala dobfe mléko i vSechny bézné piikrmy,
ockovani bylo bez komplikaci a psychomotoricky vyvoj probihal nada-
le velmi dobie. Ve 13. korigovaném mésici probéhlo posledni vysetie-
ni. Absolvovala dvakrat dilataci jicnu v celkové anestézii, vykony pro-
béhly bez komplikaci a pfechod na tuhou stravu zvladla bez problémi.
EEG a oc¢ni vysetieni jsou s normalnim nalezem. Subaortalni defekt
komorového septa je vzhledem k jeho ¢astecnému uzavéru tkani tri-
kuspidalni chlopné hemodynamicky méné vyznamny, zatim nebyl indi-
kovan k chirurgickému uzavéru a pacientka vyzaduje pouze béznou pre-
venci infek¢ni endokarditidy. Psychomotoricky vyvoj je zcela normalni,
odpovida korigovanému véku. Nadale pokracuje multidisciplinarni dis-
penzarni péce.
ZAVER

Diagnostika kongenitalni atrézie jicnu je moznd jiz prenatalné. Mana-
gement spociva v ¢asném zajisténi pacienta, chirurgické korekci této vady
ve specializovaném centru a dlouhodobém komplexnim sledovani.

Celkové progndza déti s atrézii jicnu je velmi dobra. Limitujicimi
prognostickymi faktory v dalSim vyvoji jsou ptedevsim dalsi pridruze-
né vyvojové vady, nezralost a ptipadné komplikace souvisejici se samot-
nou vadou nebo s chirurgickymi vykony, které vyzaduje (4).

Podpoteno MZ CR — RVO, FN v Motole 00064203.
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UvVOoD
Predstavujeme kazuistiku donoSeného novorozence s pravostrannym
roz§tépem rtu a patra, na které bychom chtéli demonstrovat manage-

ment perioperacni péce o novorozence po casné plastické korekei roz-
Stépu rtu na nasi klinice.

KAZUISTIKA

Chlapec se narodil z 1. gravidity, jiz prenatalné byl ve 20. tydnu tého-
tenstvi diagnostikovan kompletni pravostranny rozstép rtu a patra, byla
provedena amniocentéza k vysetfeni chromozomalnich aberaci. Vysled-
kem byl normalni karyotyp (46,XY). Rodice byli informovani o moz-
nostech nacasovani korekéni operace, casny vs. klasicky piistup, a roz-
hodli se pro plastiku rozstépu rtu jiz v novorozeneckém veéku. Porod
proto probéhl planované ve FN Motol, poté byl chlapec hospitalizovan
na oddéleni fyziologickych novorozenct v péci matky (obr. 1). Zde pro-
behly predoperacni odbéry, otoakustické emise (OAE), tympanometrie,
ECHO, UZ ledvin a CNS, 3D scan horni ¢elisti. Krevni odbéry i ultra-
zvukova vysetteni byla v potadku, OAE byly vpravo nevybavné, na
zaklad¢é tympanometrické kiivky bylo rozhodnuto o peroperacni para-
centéze. 30 minut pied operaci byl pacient zajistén 1 davkou Unasynu
inj. i.v.

Ve véku 2 dni a 12 hodin byla provedena opera¢ni korekce rozstépu
rtu. Vykon trval 60 minut, probéhl bez komplikaci, doba celkové ane-
stezie doséhla 80 minut. Chlapec byl po celou dobu kardiopulmonalné
kompenzovan, krevni ztraty byly minimalni. K Givodu do celkové ane-
stezie byla pouzita smés inhala¢niho anestetika sevofluranu , 02 a vzdu-
chu. Pted intubaci bylo podano opiodni analgetikum Sufentanil, dale
svalové relaxans (0,5mg Nimbexu — cisatrakurium-besylat). Dychaci
cesty byly zajistény jizni endotrachealni kanylou. Celkova anestezie
byla vedena kombinaci inhala¢niho sevofluranu a intravenézniho sufen-
tanilu. Po vykonu byl pacient pfijat intubovany a ventilovany na novo-
rozeneckou JIP k dalsi péci.

Po piijezdu z operacniho salu byl po 3,5 hodinach extubovan, dale
byl zcela ventilacné stabilni. Nasledné bylo zahajeno krmeni odstiika-
nym matetskym mlékem gastrickou sondou, ptechodné byla aplikova-

na infuze (1/3 Hartmanniiv roztok). Probihalo u néj skorovani bolesti,
kromé komplexni oSetfovatelské péce a nefarmakogenniho tlumeni
bolesti byla intravenézné podavana analgetika, celkové byl podan 5x
paracetamol a 2x tramadol, dale jiz bylo dité bez znamek bolesti a bez
nutnosti farmakologického zasahu.

Prvni pooperacni den byl ptelozen na jednotku intermedialni péce na
pokoj rooming-in (obr. 2), zacal se krmit savickou a sttikackou pies prst,
od druhého dne se prikladal k prsu. Probihala ergoterapie, matka byla
instruovana o orofacialni stimulaci a masazich jizvy, v pééi o operacni
ranu a nosni vyztuhy.

Sesty pooperaéni den byl pacient propustén do domaciho o$etiovani.
V té dobé se zkousel prikladat, ale vzhledem k rozsahlému defektu pat-
ra nebyl schopen vytvofit dostatecny podtlak v dutin€ Ustni, proto byl
dokrmovan odstiikanym matefskym mlékem Habermanovou lahvi.
Operaéni rana se velmi dobte hojila, dalsi prubéh byl bez komplikaci.
Chlapec byl pravidelné sledovan u plastického chirurga a v ORL ambu-
lanci, probéhlo dalsi zacviceni matky v ergoterapii, kontrolni OAE byly
v poradku. Nyni jiz ma za sebou i korekéni vykon na patie v 9 mési-
cich veéku, zlstava nadale ve sledovani specialistil, psychomotoricky
vyvoj odpovida véku a dafi se mu velmi dobte (obr. 3).

DISKUZE

Ve Fakultni nemocnici v Motole se ¢asné operace rozstépt rtu u novo-
rozenct provadi od prosince roku 2005. V letech 2005-2016 bylo pro-
vedeno 310 korekei u déti do 10. dne zivota véetné. U 24 déti byla tato
korekce realizovana pozdgji, nejcastéji z divodu prematurity ¢i infek-
ce, ptipadné zhorsené poporodni adaptace novorozence. NejcastéjSim
typem roz§tépu byl kompletni levostranny rozstép (26% ptipadi), Cas-
t&ji byli postizeni chlapci ve shode s literarnimi udaji (221 chlapct vs.
113 divek).

Vyskyt izolovaného rozstépu rtu s nebo bez roz§tépu patra je Casty,
uvadi se u 1/700-1/1000 novorozenct. V 80 % je unilateralni, chlapci
maji zpravidla rozsahlej$i postizeni. Etiologie je v tomto pfipadé dana
kombinaci ptisobeni genetickych faktort a vlivu prostiedi, riziko reku-
rence pro sourozence je 2-5 %. Celkova prognoza je velmi dobra. Jinak
je to pii vyskytu izolovaného rozstépu patra (incidence 4/10 000), kte-

Obr. 1. Pacient pied operaci
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Obr. 2. Pacient prvni pooperacni den
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ry je velmi asto asociovany s jinymi malformacemi a genetickymi syn-
dromy a tedy i horsi prognoézou (1).

Vétsina oblicejovych rozstépl je diagnostikovana jiz sonograficky
prenatalné v 16.-21. tydnu thotenstvi pii screeningu vrozenych vyvo-
jovych vad. Téméf ve tfetin€ piipadi (v nasem souboru 32%) rozstép
rtu byva zjistén az po porodu, pievazné se jedna o nedostatecné sledo-
vanou graviditu nebo zcela drobné rozstépy rtu bez rozstépu patra. U pre-
natalné diagnostikovanych rozstépt byva rodicim nabidnuta moznost
provedeni genetického vysetieni, které se zaméii na opakovany vyskyt
roz§tépt v rodiné, plisobent teratogent v gravidité (uzivani antikonvul-
ziv, steroidl, nekompenzovany diabetes mellitus t€hotné...) a zejména
vyskyt dalsich vrozenych vad. Dle rizika se provadi amniocentéza na
uréeni karyotypu ditéte, v dnesni dobé je vhodnéjsi podrobnéjsi vyset-
feni pomoci ¢ipové technologie (2). Jiz pii zjisténi této vady je vhodné
rodi¢e poucit o moznostech dalsiho postupu, piedat jim kontakt na
obcanska sdruzeni pecujici o rodiny déti s oblicejovym rozstépem, aby
tak méli dostatek Casu diagnozu pfijmout a rozhodnout se o dalsim
postupu.

Pokud se rodic¢e rozhodnou pro korekei v novorozeneckém véku (3),
porod byva planované sméfovan na nase pracovisteé, kde mame vice nez
desetilet¢ zkusenosti s touto problematikou. Pokud neni ptidruzena jind
patologie (asfyxie, nezralost, farmakogenni utlum pii celkové anestezii
matky...) maji tito novorozenci zcela bezproblémovou poporodni adap-
taci a vyzaduji pouze béznou péci jako ostatni fyziologi¢ti novorozen-
ci. V dalsich dnech se u nich mohou projevit problémy s krmenim,
zejména u novorozenct s rozstépem patra. Ti si vétsSinou vyzadaji krme-
ni pomoci Habermanovy l1ahve nebo stfikackou pies prst, protoze se
Spatné pfisavaji k prsu.

Pted operaci provadime standardné nékolik zékladnich vysetteni.
K predoperacnim odbértim patii kompletni krevni obraz, CRP a zaklad-
ni koagulace. Z hlediska patrani po ptidruzenych vrozenych vadach
a také z forenznich diivodi provadime vzdy ultrazvukové vysetieni led-

Obr. 3. Pacient 3 mésice po operaci

S - § 372

Obr. 4. 3D skeny pacienta pred operaci

vin, mozku a srdce. Ve spolupraci s Ustavem biologie a 1ékatské gene-
tiky provadime u vSech pacienttl, zejména s kompletnim rozstépem, 3D
scan obliceje, aby se v prub&hu vyvoje mohl hodnotit rist horni Celisti
(obr. 4). Vzhledem k vy$§imu ohrozeni déti s rozstépem sluchovymi
vadami je vzdy spolu s otoakustickymi emisemi provadéna tympano-
metrie. Na zakladé tympanometrické kiivky je pak rozhodnuto o pfi-
padné peroperacni paracentéze a odsati sekretu (nejcastéji opét u kom-
pletnich rozstépt). Jelikoz se jedna o elektivni plastickou operaci, vzdy
provést. Vsichni pacienti jsou zajisténi antibiotickym krytim, ve veétsi-
né piipadi je dostatecna 1 davka ampicilinu/sulbactamu pred operaci,
piipadné dle operatéra a peroperacniho nalezu lze karu prodlouzit.

Vykon se snazime nacasovat mezi 2. a 10. dnem zivota, aby jiz byla
ukoncena zakladni poporodni adaptace, ale aby jesté pretrvavaly bene-
fity tzv. fetalniho hojeni. Vykon obvykle trva okolo 60-100 minut
(vnasem souboru je median 70 minut), jednoduché rozstépy rtu bez roz-
Stépu patra mohou byt zkorigovany i za 30 minut. Pfi anestezii se nej-
Castéji kombinuje inhalacni sevofluran a intravendzni sufentanil, pii-
padné jsou k intubaci piiddvana myorelaxantia. Relaxace vSak neni
bezpodminecné nutnd, 1ze intubovat pouze v hluboké inhala¢ni aneste-
zii s opiody. Jednim z argumenti proti ¢asné operaci je nejasny vliv cel-
kové anestezie na novorozence, ale literarni data porovnavajici opera-
ci rozstépu rtu v novorozeneckém véku oproti 3 mésictim zivota tento
negativni vliv nepotvrzuji (4). Vzhledem k nutnosti vykonu na hornim
rtu, kde by klasicky endotrachedlni katetr piekazel operatérovi, se pou-
Ziva tzv. jizny typ endotracheélni kanyly, ktery je zahnuty do pismene
U k dolnimu rtu.

Po vykonu pfijimame intubované pacienty na JIP a pokradujeme
v umglé plicni ventilaci. Po pfijeti jsou novorozenci v fadu nékolika
hodin extubovani a je zahdjen enteralni pfijem, parenteralni tekutiny
vyzaduji jen velmi kratce. V operacni den jsou krmeni sondou, aby nedo-
Slo k protiznuti stehti na operacni rané, ale jiz od prvniho pooperacni-
ho dne se postupné zacinaji krmit savickou nebo stiikackou pres prst.

Kazdy operaéni vykon je bolestiva zalezitost, a proto je dulezité inten-
zitu bolesti novorozence hodnotit a tlumit. Za¢iname nefarmakologic-
ky (5), tj. ptitomnosti rodicd, tichym a klidnym prostfedim, zavinutim
do zavinovacky, casnym krmenim po vykonu. Prvni den podavame vSem
pacientiim paracetamol (6), ptipadné dle skore bolesti pfidavame tra-
madol. Dle klinickych studii ma kombinace paracetamolu s opiatem
synergické u¢inky, coz se nam v praxi osvedcilo.

Velky diiraz klademe na edukaci rodic (7). VEtsinou treti pooperac-
ni den prichazi za matkami déti ergoterapeut, ktery je zacvici v orofa-
cidlni stimulaci a pfedvede jim i masdze jizvy, ve kterych pak budou
pokracovat po vstiebani steht, to vSe idedlné nékolikrat denné prvni rok
zivota. Détem s rozstépem rtu bez roz§tépu patra vétSinou staci jenom
masaze bez stimulace, déti s rozstépem patra ¢eka jesté dalsi schiizka
s ergoterapeutem pied korekéni operaci rozstépu patra, kdy se musi
odnaucit kontinualné sat z lahve a prejit na bolusové sani z ,,baby cupu*.
Sestry na oddéleni nau¢i matku spravnou péci o nosni vyztuhy (nostril-
ky), které se musi vyjmout alespon 2x denné a ocistit pod proudem pit-
né vody (nemusi se jednat o sterilni vodu). Pfi zavadéni nostrilek je
dulezité aplikovat je do tvaru pismene ,,A* spolu s lubrikantem, na
nasem oddéleni se pouziva Opthalmo-Septonex mast, ktera zaroven plni
1 desinfekeni funkei. Nostrilky zlepsuji kosmeticky vysledek celé ope-
race a pii jejich disledném noseni je mozné se vyhnout korekéni ope-
raci nosnich kiidel v dal§im vyvoji.
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Pfi nekomplikovaném prabéhu propoustime pacienty do domaciho
oSetfovani vétSinou 4.-6. (median je 5.) pooperacni den. Pokud nejsou
komplikace ze strany matky (napf. nedostatecna laktace), déti s rozste-
pem rtu odchazi plné€ kojené, déti s rozstépem patra byvaji dokrmova-
ny pomoci Habermanovy lahve nebo pies prst. Za 4-6 tydnu po pro-
pusténi maji kontrolu u plastického chirurga, kontrolni vySetteni sluchu
ajsou dale ve sledovani ORL ambulance, kde se koordinuje jejich péce.

ZAVER

Perioperacni péce o novorozence s rozstépem rtu je komplexni a vyza-
duje multioborovou spolupraci, od gynekologt a genetiki pii stanove-
ni diagndzy, pres pediatry/neonatology, ORL I¢kate, chirurgy, anestezi-
ology, ergoterapeuty, az po osetiovatelsky personal. Velmi dilezita je
spolupréce rodiny pacienta a dodrzovani nacvicenych postupti i v doma-
cim prostiedi. Pfi standardnim priibéhu jsou pacienti propousténi po 5
dnech do domaciho oSetfovani a je zavedena jejich pravidelna dispen-
zarizace specialisty. Timto bychom také chtéli podékovat za vynikajici
spolupraci pracovistim, ktera jsou ochotna od nas pievzit tyto pacienty
po operaci v piipadé lizkové tisng.

Podpoteno MZ CR — RVO, FN v Motole 00064203.
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Novorozenecké oddélent Masarykovy nemocnice Usti nad Labem

KAZUISTIKA NOVOROZENCE S NEONATALNI
STRUMOU

Jednalo se o hol¢icku narozenou z I1. gravidity 34-leté matce. Na pocat-
ku gravidity byla matka odesland OL k endokrinologovi pro klinické
a laboratorni znamky thyreotoxikozy, byla diagnostikovana Graves-
Basedowova choroba (GB), vstupni TSH bylo >30. Ve 13. gest. tydnu
zahajena terapie Propycilem (3x 2tbl) a betablokatorem Epiloc. Béhem
gravidity trvaly vysoké hodnoty TSH, screening BWR, HIV, HBsAg
byl negativni, GBS pozitivni. V 39. gestacnim tydnu na UZ plodu nalez
utvaru v oblasti krku (ve ventralni partii krku homogenni echogenita
51x21x40 mm), proto v 39+3 doplnéna MR plodu, kterd potvrzuje stru-
mu plodu, neprokazuje ani stenotizaci trachey ani $iteni do hrudniku.
Na MR krku patrné zvétseni obou laloktl §titné zlazy, levy lalok vel.
40x20x24 mm, pravy lalok vel. 37x12x24 mm. (obrazek ¢. 1).

Pro tento nalez rozhodnuto o prekladu in utero do PC a gravidita byla
ukoncena ve 39+4 gt. Porozena hol¢icka s PH/D: 3480 g/52 cm. Popo-
rodni adaptace byla bez komplikaci, skore dle Apgarové 9-10-10. Po
porodu patrna mirna rezistence na krku (obrazek ¢. 2), jinak klinicky
nalez bez pozoruhodnosti, akce srdecni pravidelna — bez tachykardie,
bez Selestu, bez klinickych projevi tyreotoxikozy. Holcicka byla po
celou dobu s matkou, kompenzovand, pln¢ kojena. Ze screeningu meta-
bolickych vad (odebran 3.den po porodu) nahlaSena vysokd hodnota
TSH. Po konzultaci s détskym endokrinologem hol¢icka pro postupnou
normalizaci hodnot hormont §titné Zlazy ponechana bez 1écby. Béhem
pobytu na odd€leni vysetiena kardiologem, kde nalez lehka asymetrie
Ao chlopné se spornou regurgitaci, malo vyznamna mitralni regurgita-
ce a nevyznamn¢ trikuspidalni, pulmonalni regurgitace a nevyznamné
FOA, dop. béznd prevence IE. Vysetteni OAE, ky¢li v normé. Hol¢ic-
ka propusténa 8.den po narozeni a ptedana do ambulantni péce détské-
ho endokrinologa.

Laboratorni hodnoty hormonu §titné Zlazy na novorozeneckém
odd¢leni

S TSH | S FT4 | S FT3 | Protilitky
mlU/l | pmol/l | pmol/l | proti TSH
receptorim
U/l
1.den po porodu 3.04 241 74
4.den po porodu 29.41 5.97 8.74 | neprovedeno
8.den po porodu 1.04 25.14 10.71 | neprovedeno
Norma (0-12 mésica) | 0,32-8,8 {10,3-26,1 | 3,9-10,5 <1,8

V ambulantnim sledovani u endokrinologa doslo k postupnému zmen-
Seni strumy a po celou dobu sledovani trvaly normalni hodnoty hor-
mont $titné z1azy.

14 dnti po narozeni:
—na USG SZ homogenni struktura, norm.velikost, pravy lalok — §itka

17 mm, vyska 10 mm, levy lalok stejné veliky
— struma drobna hmatna, laloky do 2x1 cm
4 mésice po narozeni:

—USG SZ: objem SZ 3 ml, pravy lalok homogenni, uzle 0

Hodnoty hormoni $titné Zlazy v ambulantnim sledovani détského
endokrinologa

stari S TSH S FT4 S FT3
14 dni 0,35 mIU/1 32,23 pmol/l | 10,64 pmol/l
1,5 mésice 0,83 mIU/1 16,35 pmol/l | 5,76 pmol/l
4 mésice 1,74 mIU/I 15,09 pmol/l | 5,81 pmol/l
7 mésict 2,00 mIU/1 17,58 pmol/l
stari Anti TSH Anti thyreo- | Anti TPO
receptor /0-1,75/| globulin /0-40/ /0-35/
14 dnu 3,76 TU/M <20 IU/ml 24 TU/ml
1,5 mésice 0,71 TU/ <20 IU/ml 11 TU/ml
4 mésice <0,30 U/ <20 IU/ml 23 TU/ml
7 mésicu < 0,30 IU/

GRAVES-BASEDOWOVA CHOROBA

Uvadi se, Ze postihuje celosvétove 1,8-2% populace a vyskytuje se 8x
vice u Zen. (1) Jde o autoimunni chorobu, kdy dochazi k patologické
tvorbé protilatek, které se navazi TSH receptor a stimuluji stitnou zla-
zu (SZ) k ristu a vyssi produkci hormond. SZ byva difuzng zvétiena,
bohat¢ vaskularizovand. GB se nejcastéji manifestuje mezi 30.-
50.rokem véku, ale muze se vyskytnout i u déti a adolescentt, v dét-
ském véku je nejcastéjsi pricinou hyperthyreosy. U gravidnich Zen
dochazi k prestupu protilatek transplacentarné a to vede k projeviim one-
mocnéni u plodu i novorozence. Zatim neni zndma jednoznacna prici-
na vzniku, uvazuje se o genetickych vlivech, zména piijmu jodu (z defi-
citu do nadbytku), vliv stresu, soucasné probihajici jind onemocnéni.
Klinicky se GB projevuje jednak symptomy z hyperfunkce SZ (které se
vsak nemusi vyskytovat vSechny anebo jsou vyjadieny v rtizné inten-
zit¢), dale pak imunogennimi projevy.
Mezi piiznaky z hyperfunkce patfi predevsim:
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Obr. 2.

— difusni zvétseni SZ az u 90% nemocnych, asi u 10% nemocnych se
vyskytuje nodosni struma, kterd nemusi byt hmatna

— kardiovaskularni symptomy (palpitace, tachykardie, extrasystoly, fib-
rilace, systolicka hypertenze)

— znamky zvyseného metabolismu, ubytek hmotnosti

— neuromuskularni symptomy jako je ties, slabost dolnich koncetin

— fidké az prijmovité stolice, polydypsie,

— kozni zmény — tepld opocend pokozka, vyssi lomivost nehtil, pruritus

—mén¢ se vyskytuji hormonalni, hematologické poruchy.
Mezi imunogenni projevy patii:

— vys$si tvorba stimulujicich protilatek proti receptoru TSH

— endokrinni orbitopatie (EO), kdy dochazi ke zmnozeni retroorbitalni-
ho vaziva, které se preménuje na tukovou tkan, dale k ukladani gly-
kosaminoglykant, to vSe mé za nasledek protruzi bulbt. Pro GB je
typické asymetrické postizeni oci a z toho plynouci dyplopie. Jako
nasledek protruze bulbi je obnazeni povrchu oka, nedostate¢na ochra-
na rohovky pak vede k jejimu vysychani, tvorbé ulceraci, jizveni. Dal-
vého nervu tlakovymi zménami ve hrot¢ orbity, které zplsobi edém
papily a v konecném duisledku atrofii zrakového nervu.

Diagnoza se opird o rozbor anamnestickych dat (onemocnéni SZ,
autoimunitni choroby, zmény piijmu jodu pii zménach pobytu), duklad-
né klinické vySetieni, laboratorné prokazujeme snizenou hodnotu TSH,
zvy$enou hodnotu fT3 a fT4 a dale prokazujeme protilatky proti TSH
receptortim. Dale se v diagnostice uplatiuje USG vysetieni SZ, ktera
se zobrazi jako difusn¢ zvétsend hypoechogenni tkan s bohatou vasku-
larizaci. Velikost a objem SZ zavisi na véku a pohlavi.

Pfi terapii GB se podavaji tyreostatika (carbimazol, methimazol, pro-
pylthiouracyl). Jako podptirné terapie pak B-blokatory, anxiolytika, vita-
miny skupiny B, E. Nemocnych s intoleranci 1ékt, Zendm planujicim
graviditu (n¢kdy i v gravidité), pfi selhani l1écby, u vyrazné objemnych

strumach, pokroc€ilé EO, pfi podezieni na malignitu se doporucuje ope-
racni feSeni.

PROPYCIL

Propyeil je Iék tadici se do skupiny tyreostatik. Uginnou latkou je pro-

pylthiouracil. Ma dva mechanismy ucinku.

— centralni u¢inek, kdy inhibuje enzym thyroperoxidazu, ta za normal-
nich okolnosti plsobi pfi tvorbé hormont $titné zlazy oxidaci iodi-
dovych aniontt (I') na iodid (I°), ¢imz usnadiuje navazani iodidu na
tyrosinové zbytky thyreoglobulinu. To je jeden ze zdkladnich krokt
k vytvoteni thyroxinu (T4).

— periferni G¢inek, kdy inhibuje enzym 5’-deiodinasu, ktera preménuje
T4 na aktivni formu T3.

Mezi castéjsi nezadouci ucinky se fadi neutropenie, agranulocytoza,
zavraté, jako velmi vzacny nezadouci Gcinek se uvadi tvorba strumy

u novorozenctl.

PROPYLTHIOURACIL A DALSI LEKY
V TEHOTENSTVI

Propylthiouracil se fadi v t¢hotenstvi mezi 1éky skupiny D (2). Ozna-
ceni D znamena, Ze byla zaznamenana rizika na plod — popsan vyskyt
malformaci. Prospéch matky musi prevazit rizika pisobici na plod.
Dalsim 1ékem fadici se do skupiny tyreostatik je methimazole. M4 stej-
ny centralni ucinek jako propylthiouracil, ale nema ¢inek periferni.
V prvnim trimestru je preferovan propylthiouracil pfed methimazolem
(ktery je také ve skuping D). V druhém a tretim trimestru je preferovan
methimazol.

Pokud je propylthiouracil uzivan v obdobi kolem porodu, hlavnim
ucinkem na plod pfi transplacentarnim pfenosu je mirnd hypothyreéza,
kterd se obvykle upravi béhem par dni po vysazeni 1écby. Hypothyreo-
za muze vyustit az v tvorbu strumy u plodu, jako vysledek vzestupu hla-
diny thyreotropinu u novorozence. Incidence vzniku strumy u plodu pfi
terapii propylthiouracilem se uvadi kolem 12%.

ZAVER

Tyreostaticka terapie v fad¢ piipadi musi bohuzel pokracovat i béhem
gravidity. V tomto piipadé bychom méli pomyslet na mozné komplika-
ce lécby, at’ uz je to struma anebo piechodna ¢i trvala hypothyreoza.
V nasem piipad¢ struma spontanné regredovala bez therapie. Holcicka
byla ptedana do péce spadového endokrinologa, kde po 3 roku nasaze-

nd substituce Euthyroxem pro subklinickou hypothyreosu. Jinak hol-
¢icka s minimalni nemocnosti, psychomotoricky vyvoj je v normé.
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SOUHRN

Prenatalni uzavér tepenné duceje je pomérné raritni diagnoza, ktera cas-
to probiha subklinicky. Proto neziidka unikne diagnostice a tak jeji pres-
na incidence neni znama. Diagndza byva stanovena Casto az po poro-
du. K jejimu uzavéru vétSinou dochazi idiopaticky, ale také je
popisovana v souvislosti s uzivanim inhibitortl tvorby prostaglandint
matkou ve druhém a tretim trimestru gravidity.

Pfi prenatalnim uzavéru tepenné duceje dojde k vyraznému pietize-
ni a nasledné selhavani pravostrannych srdecnich oddili, které muze
vést az k intrauterinnimu odumrti plodu. V zavislosti na dob¢ uzavéru,
rychlosti diagnostiky a naslednému ukonceni gravidity se miize po naro-
zeni projevit pod riznym klinickym obrazem. Ve sdéleni prezentujeme
Ctyfi pacienty s touto diagnozou.

Klicova slova: Tepenna ducej, ductus arteriosus (DA), prenatalni uza-
veér tepenné duceje

KAZUISTIKA L

V rodinné anamnéze prvniho prezentovaného novorozence se uvadi, ze
se jeho otec 1éCil s diabetem II. typu a matka méla ¢etné trombofilni
mutace. Sourozenec — donosené dévce z 1. gravidity se narodilo zdra-
vé, 2. gravidita byla um¢le pferusena pro prenatalné zjisténou gastros-
chizu. Tteti gravidita, ze které tento novorozenec pochazi, probihala
fyziologicky do 38. tydne teéhotenstvi (t.t.), kdy registrujici gynekolog
zachytil suspektni ozvy plodu a odeslal ji do perinatologického centra
k dovysetfeni. Tam byl zjistén polyhydramnion, ascites, pravostranny
hydrothorax, defekt septa komor a hypertrofie pravé komory se snize-
nou kontraktilitou. Pro podezieni na komplexni srde¢ni vadu realizo-
van transport in utero do FN v Motole.

Vzhledem k rozvijejicimu se suspektnimu hydropsu plodu a jeho
srdecniho selhavani byla gravidita akutné ukoncena cisafskym fezem
ve 38 + 5 t.t.. Po odtoku hojného mnozstvi plodové vody byl zahla-
vim vybaven hrani¢né hypertroficky chlapec s uspokojivou poporod-
ni adaptaci. Jeho porodni hmotnost (p.h.) byla 3790 g, délka 49 cm
a Apgar skore 8-9-9 bodi (AS). Chlapec byl lehce prosakly, s mirnou
hepatomegalii, ascites ani hydrotorax jsme neprokazali. Po pfijeti na
JIP zacaly poklesy saturace hemoglobinu kyslikem (SpO,), které si
vynutily nasazeni nazalni distenzni podpory (nCPAP). Bezprostiedné
po porodu bylo provedeno kardiologické vysetteni s ndlezem dlouho-
dobého pretizeni pravé srdecni komory — zejména $lo o dilataci
a hypertrofii pravé komory s jeji snizenou funkci. S nejvétsi pravde-
podobnosti k ni doslo pro prenatalni uzaver tepenné duceje. Kardio-
logem byla doporucena dle potieby oxygenoterapie a mirna restrikce
tekutin a bylo naplanovano kontrolni ECHO vysetteni. Po tiech dnech
hospitalizace bylo mozno vysadit nCPAP a vzhledem k dobré tole-
ranci stravy i parenteralni vyzivu. Klinicky stav pacienta byl uspoko-
jivy a po jedenacti dnech hospitalizace bylo mozno chlapce propustit
do domaci péce.

Ve veku osmi mésicii byl chlapec kardiologicky zcela v poradku, na
ECHO vysetreni nebyly jiz zadné znamky pretizeni pravostrannych
srdecnich oddilii, psychomotoricky vyvoj chlapce odpovidal véku.

Pfi patrani v anamnéze matky jsme nasli ve zpravé z genetického
vySetfeni zminku o pravidelném uzivani Anopyrinu v gravidité. Matka
uzivala 50 mg Anopyrinu denné, coz je v gravidité bezpecné mnozstvi.
Pfesto jsme indikovali vySetfeni hladiny kyseliny acetylsalicylové
v pupecnikové krvi, jeji koncentrace se ukazala jako nulova.
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KAZUISTIKA 1II.

V tomto piipadé se jednalo o dévce, které se narodilo na jiném pracovis-
ti z nesledované gravidity, p.h. 2500 g, délka 46 cm, AS 2-6-8 bodi. Po
porodu byla nutné kardiopulmonalni resuscitace v¢. oxygenoterapie, pro
zhorSeni stavu byla divka zaintubovana a na umélé plicni ventilaci pie-
loZena na nase odd€leni pro podezieni na vrozenou srdecni vadu. Vzhle-
dem k ob¢hové nestabilité byla nutna podpora cirkulace volumexpanzi
a kombinaci katecholamint (dopamin a dobutamin), pro vyraznou plicni
hypertenzi byl poddvan inhalacné oxid dusnaty (iNO). Pomoci ECHO
vySetreni potvrzena plicni hypertenze, hypertrofie pravé komory a uza-
vrend tepennd ducej. Pti hlubs$im patrani jsme dohledali, Ze matka uziva-
la v gravidite Ibuprofen. Od devatého dne zivota dochazelo k postupné-
mu zlepSeni stavu, bylo mozno klesat s iNO a od jedenactého dne nebyla
nutnd podpora ob¢hu. V pribéhu hospitalizace, ktera trvala celkem 31
dni, doslo ke zlepseni klinického stavu i nalezu pii kontrolnim ECHO
vySetieni. Pfi propusténi jeste pietrvavala hypertrofie pravé komory.

KAZUISTIKA III.

U dalsiho pacienta, chlapce, byla diagnoza stanovena jiz prenatdlné. Ve
32.t.t. prokazalo fetalni ECHO vysSetteni hypertrofii, dilataci a dysfunkei
pravé komory. Vzhledem k dobré funkei levostrannych oddilt bylo dopo-
ruceno intrauterinni sledovani. Pii kontrole v odstupu jednoho tydne
doslo k progresi nalezu se ziejmym uzavérem tepenné duceje pri nega-
tivni farmakologické anamnéze matky, proto byla po indukci plicni zra-
losti gravidita ukoncena cisaiskym fezem. Chlapec mél p.h. 2720 g, bez-
prostredni adaptace po porodu probéhla bez obtizi: AS 8-9-9 bodu.

Pozdgji viak novorozenec vyzadoval intenzivni péci véetné umélé
plicni ventilace, dvojkombinace katecholaminti a iNO. Nalez pii ECHO
vySetfeni potvrdil prenatdlné stanovenou diagnozu. Stav ditéte se
postupné upravoval, ackoli na srdci pretrvaval nalez hypertrofie pravé
komory. Od $estého dne byl pacient ob&hové stabilni, sedmy den pro-
behla extubace a pievedeni na distenzni podporu nCPAP, ktera byla
nasledujici den ukoncena. Chlapec byl od osmého dne na plném ente-
ralnim piijmu a postupné presel na plné kojeni. Po 23 dnech hospitali-
zace byl pacient propustén do domaci péce.

KAZUISTIKA IV.

Piiznivejsi priubéh jsme pozorovali u novorozence, jehoz matka v gravidi-
té trpéla gestacni hypertenzi. K hospitalizaci byla pfijata pro pfedcasny
odtok ¢iré plodové vody, po nezdatené indukci bylo nutno graviditu ukon-
¢it cisarskym fezem. Ve 36. t.t. se narodilo dévce s vybornou poporodni
adaptaci: AS 10-10-10 bod, p.h. 2560 g. Tfi hodiny po porodu se objevi-
ly opakované epizody poklesti SpO, s nutnosti oxygenoterapie, vzhledem
k podezieni na vrozenou srdecni vadu pielozena do FN Motol k dalsi péci.
ECHO vysetreni prokazalo hypertrofii pravé komory s plicni hypertenzi,
tepenna ducej nebyla pritomna. Stav ditéte se postupné upravil, na ECHO
vysetfeni vSak pretrvavala hypertrofie pravé komory. Po celou dobu hos-
pitalizace nebyla nutnd ventilacni ani obéhova podpora, devatenacty den
hospitalizace byla hol¢icka propusténa spolecné s matkou dom.

KREVNI OBEH PLODU

Embryonalni vyvoj lidského srdce je komplexni a postupuje rychle. Prv-
ni kontrakce primitivni srde¢ni trubice jsou patrné koncem tietiho tyd-
ne gravidity, kompletni septace srdce je dokoncena jiz v osmém tydnu
téhotenstvi. Vyvojové detaily, jako remodelace komorovych trabekul
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a finalni formovani fibroznich cipt atrioventrikularnich a semilunarnich
chlopni, jsou dokonceny kolem 14.-16. tydne tehotenstvi. V tomto
obdobi jiz Ize dalsi rist srdee a vyvoj hemodynamiky sledovat neinva-
zivné pomoci fetdlni echokardiografie (1).

Fetalni a postnatalni ob¢h se svym charakterem vyznamné lisi. Fetal-
ni ob¢h je modifikovan tak, aby dochazelo k vymeéné krve mezi plodem
aplacentou, ktera u plodu, na rozdil od novorozence, zabezpecuje vyme-
nu krevnich plynt. K tomu je zapotiebi propojeni malého a velkého
ob¢hu (bez zapojeni plicniho fecisté), zabezpecené prostiednictvim
foramen ovale a DA (1).

Ob¢ komory paralelné zasobuji systémovy obéh. Leva komora aor-
tou, prava plicnici a DA. Fetalni srdecni vydej se proto vyjadiuje jako
kombinovany vydej obou komor a je asi 450 ml/kg/min. Tepovy objem
pravé komory je pfitom o 28 % vétsi nez komory levé. Systolicky tlak
v komorach v pozdnim téhotenstvi dosahuje 60 mmHg, v pravé je leh-
ce vyssi nez v levé v disledku mirné restrikce v oblasti DA. V pravé
sini je stfedni tlak 3—4 torr, v levé sini pak 2-3 torr (1).

Okysli¢ena krev z placenty ma asi 80 % SpO,. Polovina této krve pfité-
ka umbilikalni zilou do portalniho fecisté, druha polovina obchazi jatra pres
ductus venosus, Ustici do horni ¢asti dolni duté zily. Tato krev je preferencné
odvadéna cestou foramen ovale do levé sing, poté se dostava pies levou
komoru do aorty, a nasledné zasobuje kyslikem horni polovinu téla plodu.
Fetalni cirkulace je tedy uspofadana tak, aby centralni nervovy systém
a koronarni feCisté byly zasobeny krvi s vyssi saturaci a vy$$im obsahem
zivin nez zbytek téla. Bohata dodavka kysliku tkanim je pii celkové niz-
Sich saturacich zajisténa vlastnostmi fetalniho hemoglobinu, ktery ma vys-
§1 afinitu ke kysliku s posunem disocia¢ni kiivky doleva (1, 2, 3).

Krev s nizkou saturaci kysliku z hornich ¢asti téla piitékd do horni
duté zily. Priblizné se jedna o 65-70 % objemu krve, vypuzeného levou
komorou do aorty. Celkové krev pfitékajici horni dutou Zilou do pra-
vého srdce predstavuje cca 22 % celkového zilniho navratu. Asi 2 %
krve z horni duté zily se zkratuje pres foramen ovale do levé siné. Krev
z pravé komory tece do truncus pulmonalis. Vlastni plicni pritok plo-
du je pro vysokou plicni cévni rezistenci maly. Z plicnice, za odstupem
cév zasobujicich horni polovinu téla plodu, pokracuje vétsina krve zkra-
tem pies DA do aorty. Takto smisena krev s vy$§im a niz§im obsahem
kysliku zasobuje dolni polovinu téla a poté se vraci zpét do placenty
k okysliceni. Vétsina krve vypuzené pravou komorou, piiblizné s 30 %
vydeje levé komory, se vraci k srdci dolni dutou Zilou, coz ptedstavuje
67 % celkového zilniho navratu (1, 2).

Prenatalné zGstava DA otevieny vlivem oxidu dusnatého a prostag-
landint, syntetizovanych ve tkani duceje v nitrodéloznim prostiedi s niz-
kym obsahem kysliku (6). Ke kontrakei duceje, resp. k jejimu funkéni-
mu uzaveru, dochazi s prvnimi nadechy ditéte béhem porodu. Pfi
rozepnuti plic se uvoliuje bradykinin, ktery ma vazokonstrikéni vliv
mimo jiné pravé na DA. K uzavéru DA po porodu pfispivé téz vzestup
Sp0,. K anatomickému uzavieni dochazi do dvanactého tydne po poro-
du, kdy obliteruje ve vazivovy pruh — ligamentum arteriosum (3).

Vzacné (piesnou incidenci literatura neudava) miize nastat situace,
kdy se DA uzavre jiz prenatalné a to bud’ spontanné, nebo vlivem 1éku,
podanych téhotné zené. V takovém piipadé dojde ke zvyseni plicniho
prittoku s pfetizenim pravostrannych srdecnich oddilti pro vysokou plic-
ni cévni rezistenci plodu. Vysledkem byva pravostranna srde¢ni hypert-
rofie, s rizikem progrese az do kardio — cirkulacniho selhani plodu. Zvy-
Seni plicniho pritoku a tlaku v plicnici mize zpusobit piestavbu stén
plicnich cév s hypertrofii jejich stiedni vrstvy a vyvojem perzistujici
plicni hypertenze novorozence. Nejcastéj$imi nalezy pii fetalnim ECHO
vySetfeni jsou hypertrofie pravé komory, dilatace pravostrannych oddi-
la srdce, rizné zavazna trikuspidalni ¢i pulmonalni regurgitace. Pii téch-
to nalezech muze byt plicni pritok po narozeni nedostatecny a krev
s nizkou saturaci kysliku pfiteka do systémové cirkulace pies pravole-
vy zkrat na irovni foramen ovale. V¢asny zasah v podobé indukce poro-
du mtize byt v nékterych piipadech piinosem (3, 4, 5).

Jak jiz bylo feceno, prenatalni uzavér DA muize byt iniciovan uziva-
nim 1ékt, zejména inhibitord prostaglandint matkou v pribéhu téhoten-
stvi. Nejcasteji se jedna o indomethacin, ibuprofen ¢i aspirin. K uzave-
ru DA pred porodem miize dochazet i z blize neuréenych piicin (4, 5).

DISKUSE

Zameérem kazuistického sdéleni bylo pfipomenout problematiku pomér-

n¢ raritniho prenatalniho uzavéru DA, rozmanitost jeho pficin, obtiz-

nost prenatalniho stanoveni diagnézy i variabilitu klinické symptoma-
tologie po porodu, v¢. naroki na lécbu.

a) Z hlediska pficin uzavéru DA jsme poukazali:

—na souvislost s léky, uzivanymi t€hotnou béhem gravidity (kazu-
istiky I. a II.), zZddnd z matek vSak neuzivala davky, povazované
pro plod za rizikové;

—na moznou souvislost s gesta¢ni hypertenzi (kazuistika IV.);

—na uzaveér DA z neznamé pficiny (kazuistika IIL.).

b) Echografie mize prokazat trikuspidalni regurgitaci, dilataci pravo-
strannych srde¢nich oddilu, hypertrofii pravé komory ¢i perzistuji-
ciplicni hypertenzi. Tyto ndlezy 1ze pro diagnézu uzavéru DA pova-
zovat za relevantni.

c) Uvadi se, ze vétsinu prenatalnich uzavéri DA se dafi diagnostiko-
vat po porodu. Ze ctyi uvedenych kazuistik byl uzavér DA prena-
taln¢ diagnostikovan v piipad¢ kazuistiky III. V ostatnich tiech se
tak stalo az po porodu.

d) Je zndmo, Ze poporodni stav novorozenct s prenatdlnim uzavérem
DA se muze ptipad od piipadu lisit, od témét nekomplikované hos-
pitalizace, pies oligosymptomatickou maladaptaci az po zavaznou
formu primarni plicni hypertenze s pravostrannym srdecnim selha-
nim. V ramci prezentovanych kazuistik se 0 asymptomaticky ¢i mir-
ny pribéh jednalo v kazuistikach 1. a IV. Naopak ptiznaky kardio-
respiracni insuficience, vyzadujici resuscitacné-intenzivni terapii se
projevily v kazuistikach novorozencu II. a III.

ZAVER

Piestoze je prenatalni uzavér DA raritni diagndzou, nelze pochybovat,
Ze zavaznym zpuisobem ohrozuje vyvoj a zivot plodu a ¢asto i novoro-
zence. Pokud se v ramci prenatalni péce objevi podezfeni na tuto diag-

ndzu, je namisté indikovat transfer in utero do regionalniho perinatolo-
gického centra.
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UVOD K PROBLEMATICE

Ivemarktiv syndrom patti do skupiny syndromti heterotaxe, pfi kterych
se chybné utvaii pravo-leva diferenciace organd v hrudni a bfisni duti-
n¢ béhem embryonalniho vyvoje. Nepatii mezi né zrcadlové ulozeni
anatomicky normalnich organt pfi situs inversus. Syndromy heterota-
xe se rozlisuji na pravostranné a levostranné izomerismy podle srde¢ni
stavby. Vzdy je pfitomen atrialni izomerismus, kdy ma srdce dvé pra-
va Ci leva atria, s pridruzenymi, rizné¢ zavaznymi srde¢nimi vadami (1).
Nalezy na ostatnich organech souvisi s pravostrannym ¢i levostrannym
izomerizmem. [vemarktiv syndrom je historicky definovan jako pravo-
stranny izomerismus s asplenii (2,3). Variabilita srdecni vady navazuji-
ci na pravostranné utvareni, ktera limituje pfeziti pacientd, je velmi §iro-
ka. Mize se jednat o: defekt atrialniho septa, totalni anomalni navrat
plicnich zil, pravostranny aortalni oblouk, atrioventrikularni kanal,
dvojvytokovou pravou komoru i jednokomorové srdce. Leva plice ma
u pravostranného izomerismu 3 laloky. V duting bfisni se nalézaji moty-
lovita jatra. U Ivemarkova syndromu nedochézi vzdy k agenezi slezi-
ny, ta muze byt pouze hypoplasticka a heterotopicky ulozena. Jsou
popsany i poruchy rotace a ulozeni gastrointestinalniho traktu (GIT).
Z vyse uvedeného plyne, ze Ivemarkiv syndrom je sdruzenim vroze-
nych vad a pii nalezu nekteré z nich, je tfeba pomyslet i na jind orga-
nova postizeni. Pfesnd incidence Ivemarkova syndromu neni znédma,
vyskyt heterotaxe se obecné udava jako 1 piipad na 5000-7000 zivé
rozenych déti s vrozenou srde¢ni vadou (4). V literatufe jsou popsany
pouze jednotlivé kazuistiky pacientl s velice variabilnimi kombinace-
mi vrozenych vad a vétSina je diagnostikovana po novorozeneckém veku
(3,4, 5, 6). Vsoucasnosti je znam 1 gen, ktery se s pravostrannou hete-
rotaxi poji. Kauzalnim genem byl identifikovan growth/differentiation
factor | (GDF1), ktery hraje kli¢ovou roli pfi vyvoji kardiovaskularni-
ho systému. Onemocnéni vykazuje autozomalné recesivni dédi¢nost (7).

Zamérem prezentace je upozornit na obtize pii diagnostice vzacnych
onemocnéni. Vrozené vady se mohou kombinovat i nad ramec oceka-
vaného syndromu a uniknout tak pozornosti.

KAZUISTIKA

Jednalo se o hol¢icku, narozenou ve 33. gestatnim tydnu jako hypo-
trofické (1600g) dvojce A. Byla zrizikové gravidity sledované pro gemi-
ni biamniati / bichoriati, suspektni atrézii jicnu (polyhydramnion a mala
zaludecni bublina) a heterotaxi (blize nespecifikovano) u plodu A. Pro
hrozici predcasny porod byla matka po zahdjeni indukce plicni zralos-
ti odeslana na nase pracovisté. Tehotenstvi bylo ukonceno akutnim
cisafskym fezem pro patologicky kardiotoko-graficky zaznam (CTG) 6
hodin po odtoku plodové vody u plodu A. Pacientka byla vybavena ato-
nicka, s nepravidelnou dechovou aktivitou a akei srde¢ni nad 100/min,
byla zahdjena resuscitace, Apgar skore 3-5-7. Napadnym nalezem na
porodnim sale bylo ¢lunkovité vpadlé biisko, zavedeni sondy do jicnu
a zaludku bylo ispésné. Vzhledem k prenatdlnimu podezfeni na vadu
GIT bylo vysloveno podezieni na brani¢ni hernii. Pacientka byla intu-
bovana a zajisténa umélou plicni ventilaci s FiO2 prechodné az 0,5 a pre-
vezena na oddéleni. Vstupni odbéry byly nezanétlivé, hypoglykémie
1,2 mmol/l byla korigovana bolusem glukozy a byla zahdjena parente-
ralni vyziva. Byl proveden RTG snimek hrudniku a biicha (obr. 1), kte-
ry dle rentgenologa pro branicni hernii nesvédcil. Na sto¢eném rtg snim-
ku se promita zaludek (pod branici) doprava a nelze tak vyloucit situs
viscerum inversus ¢i poruchu rotace GIT. Navic je patrna vrozena mal-
formace patefe. Typickou brani¢ni hernii, na kterou jsme pomyslel,
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jsme nepotvrdili. Ventilacné a obéhové stabilni pacientka byla v 7. hodi-
né véku extubovana a prevedena na CPAP, byl zahgjen priming. Druhy
den zivota bylo provedeno ultrazvukové (UZ) vySetfeni bficha s nale-
zem hepatomegalie (popisné: motylovité jatra) a asplenie. Probéhlo kar-
diologické vysetieni, kde byl nalezen pravostranny izomerismus a plno-
hodnotny oboustranny aortalni oblouk. Tento raritni nalez neni ve
spojitosti s Ivemarkovym syndromem popsan, naopak mize byt sou-
casti VACTERL asociace u které se nachazeji i poruchy osového ske-
letu. Kardiolog pii vySetfeni dale odhalil retrokardidlné jaterni tkan,
o které jsme z prvniho UZ bficha nevédeli. Zopakované UZ vysetieni
biicha prokazalo centralni brani¢ni hernii 16 x 12 mm, kdy jatra zasa-
hovala 13 mm do hrudniku. Dalsi vady jsme pii nasem vySetfeni neod-
halili.

Klinicky byla pacientka v prvnich dnech Zivota bez obtizi na nCPAPu,
na plnou enteralni vyzivu byla prevedena 3. den zivota. Vaskularni prste-
nec nevyzadoval v danou chvili dle kardiologa intervenci. Centralni bra-
ni¢ni kyla v daném rozsahu mohla byt dle chirurga pouze sledovana. Hol-
¢ickujsme 6. den zivota s diagnézou Ivemarkova syndromu (pravostranny
izomerismus, oboustranny aortalni oblouk, asplenie, motylovita jatra) pre-
kladali do perinatologického centra v misté bydliste.

Tam pii piijmovém vySetieni diagnostikovali rozstép mekkého pat-
ra, ktery jsme u nas béhem hospitalizace nepopsali. Osmnacty den Zivo-
ta se pii krmeni zacaly objevovat desaturace k 80 %, bylo vysloveno
podezieni na zaludecni hidtovou hernii, ktera byla nasledné potvrzena
pii RTG vysetieni s kontrastem (obr. 2). Zpétné je hernie patrna jiz na
prvnim snimku po porodu (viz Sipka na obr. 1). Pacientka byla pieve-
zena na détskou chirurgii zpét do nasi nemocnice a 25. den zivota pro-
vedena operace hidtové hernie. Pod branici byl nalezen pouze pylorus,
zaludek s kapacitou do 20 ml byl nasledné stazen pod branici a byla
provedena plastika hiatu a fixace kardie k branici. Vzhledem k nalezu
na zaludku byla zalozena vyzivova jejunostomie. Vedlejsim nalezem
byla mala slezina, fixovana v urovni branice. Od 7. pooperacniho dne
dité opét na plné enteralni vyzive, 59. den zivota bylo propusténo na
plném peroralnim pifjmu do doméci péce. Krmeni savickou ztézoval
roz§tép mekkého patra a zvraceni.

DISKUZE A ZAVER

U nasi pacientky jsme sice velmi zahy diagnostikovali Ivemarktv syn-
drom, avSak neodkryli dalsi nalezy, z nichz zalude¢ni hernie mohla byt
feSena jesté pred vyskytem klinickych problému. Pacientka tak mohla
byt usetiena predcasného transportu do spadového neonatologického
centra.

Ivemarklv syndrom ma u nasi pacientky netypicky vyjadieny feno-
typ, vady osového skeletu a rozstép patra se k nému v literatute nepoji
vubec. Genetické vysetfeni zatim neni ukonceno, mozny je i soubch
Ivemarkova syndromu a dalsich vrozenych vad. Z tohoto pohledu bude
zajimavé vySetfeni mutaci genu growth/differentiation factor 1 (GDF1),
které potvrdi tento syndrom na molekularni tirovni. V deseti mésicich
kalendainiho veéku holCicka vazi 5 kg, zacala pfijimat nemlécné davky
stravy, ale pfetrvava u ni zvraceni. Motoricky vyvoj je mirné opozden,
limitovan je vadou pravého pletence horni koncetiny, pretaci se na bis-
ko a zpét, dostane se na Ctyfi s optenou hlavou. Pacientka ma pied sebou
operaci rozstépu patra, kardiochirurgicky vykon a vyhledové i operaci
patete.

Cilem prispévku bylo upozornit na narocnost diagnostiky téchto kom-
plexnich, svym vyskytem raritnich, vrozenych vad v novorozeneckém
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Obr. 1. Snimek po porodu, Sipka u projasnéni v mediastinu.

obdobi. Predpokladem péce o takové déti je kvalitni mezioborova spo-
luprace a opakovana vysetteni s cilem zachytit, resp. vylouéit asociaci
dalsich vrozenych poruch a vad.
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UVOD

Kojeni je nenahraditelny zptisob vyzivy novorozenct a kojenct. Pfina-
$§1 mnozstvi vyhod pro dité i matku a to jak v kratkodobém, tak i v dlou-
hodobém pohledu, nebot’ kromé vyzivové ulohy ptisobi také jako ochran-
ny faktor pted rozvojem mnoha zavaznych onemocnéni matky i ditéte.
V neposledni fadé je kojeni také dulezitym mechanismem, jehoz pro-
stiednictvim je budovan, rozvijen a upevilovan citovy vztah mezi zenou
—matkou a jejim ditétem. Lze vyjadrit, ze kojeni podporuje zdravi.

ZDRAVI A VEREJNE ZDRAVI

Zdravi definovala Svétové zdravotnicka organizace v roce 1948 jako
stav uplné télesné, dusevni a socidlni pohody, nejenom nepiitomnost
nemoci nebo vady. Zdravi je jedna ze zakladnich lidskych potieb. Je
zajmem lidi své zdravi chranit, upeviiovat a rozvijet do podoby obecné
piijimané piedstavy o zdravi.

Vymezeni vefejného zdravi je ponckud komplikovanéjsi: v doku-
mentu Zdravi 2020, ktery pro Ceskou republiku piijalo Ministerstvo
zdravotnictvi Ceské republiky v roce 2014, je vefejné zdravi definova-
no jako ,,véda, ale také jako uméni prevence nemoci a prodluzovani
Zivota a podpory zdravi prostfednictvim organizovaného usili celé spo-
lec¢nosti (1).

Veiejné zdravi je predmétem statni spravy. Statni sprava je historic-
ky spojena s obsazenim urcitého uzemi a s jeho vyuzivanim pomoci
prostiedki, které jsou ziskany od obcanti formou dani. Vyménou za
dané je ikolem statu uspokojovat potieby obcant, které prospivaji cel-
ku, ale nemusi se vzdy nutn¢ kryt s individudlnimi potiebami kazdého
jednotlivee. Tyto potieby se stavaji vefejnym zajmem, nejsou vSak
neménné, ale stavaji se vysledkem politického konsenzu (2).

Jednou ze zékladnich vetejnych potieb je zaruka bezpeci a ochrany,
v¢. ochrany zdravi. Statni spravu v oblasti ochrany vefejného zdravi
v Ceské republice zastiesuje Ministerstvo zdravotnictvi.

OCHRANA KOJEN{ A KOJICICH ZEN
V PRAVNIM SYSTEMU CESKE REPUBLIKY

V oblasti ochrany kojeni Ceska republika garantuje obéaniim uspoko-

jovani nasledujicich potieb:

— Ochrana pred nevhodnou prezentaci vyrobkii pocatecni a pokraco-
vaci kojenecke vyzivy, které se snazi nahrazovat funkci matefského
mléka: Zakon o regulaci reklamy (3) upravuje podminky $ifeni rekla-
my na vyrobky pocatecni a pokracovaci kojenecké vyzivy komuni-
kacnimi médii, jako jsou rozhlas, televize, tisk, letaky, plakaty, poci-
tadové sité aj. Zadna reklama nesmi uvadét ani naznacovat, Ze
nahrazky jsou matefskému mléku rovnocenné anebo jsou dokonce
lepsi. Znéni zdkona platné od 1. dubna 2017 pfineslo novinku tykaji-
ci se sdilené odpovédnosti zadavatele a Sifitele reklamy za obsah sdé-
leni. Zakonné opatieni tak posiluje odpovédnosti na urovni realizace
marketingového mixu, tedy toho ,,v§eho, co mize firma ud¢lat, aby
ovlivnila poptavku po svém produktu® (4). Analogické podminky na
oznacovani vyrobkll pocatecni a pokracovaci vyzivy piimo na obalu
vyrobkl upravuje Vyhlaska o potravinach uréenych pro zvlastni vyzi-
vu a o podminkach pro jejich pouziti (5), ktera provadi Zakon o potra-
vinach a tabakovych vyrobcich. Plati, Ze v prodejnach a na vefejnos-
ti je zakazana podpora prodeje vyrobkl pocatecni a pokraCovaci
vyzivy kojencl a malych déti rozdavanim poukazi, vzorkd a darkd.
Reklama na vyrobky pocatecni vyzivy smi byt sméfovana pouze na
odborniky z oboru mediciny, vyzivy nebo 1éCiv a jiné osoby profesi-
onalné se zabyvajici péci o kojence a malé déti. U odborniki se totiz
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predpoklada jistd odborna zpiisobilost ke schopnosti samostatného

kritického usudku o predkladanych informacich.

— Ochrana pracujicich Zen, které koji: Zakonik prace (6), Zakon o slu-
Zebnim poméru piislusnikti bezpeénostnich zdrojui (7) a Zakon o voja-
cich z povolani (8) analogicky upravuji pravo kojicich zaméstnankyn
podnikd, statnich ufada a instituci, prislusnic bezpecnostnich sbor
a pfislusnic armady na ochranu pied rizikovymi faktory prace tam,
kde je to dilezité z hlediska ochrany zdravi ditéte. Zatézi, ktera je
mirou rizikovych faktort prace, se rozumi zatéz fyzicka i psychicka
v¢. inavy matky. Soucasti narokt pracujicich zen, které koji, je narok
na zvlastni piestavku pro kojeni. Je-li soucasti prace kontakt s ioni-
zujicim zafenim a radioaktivnimi latkami, ochranu kojicich zen spe-
cificky zpracovava tzv. Atomovy zakon (9).

— Darcovstvi materského mléka: détem, které nemohou pfijimat matef-
ské mléko prirozené kojenim (nedostatecna laktace zeny, adoptované
deti, déti umisténé v zafizenich socialni péce a jiné situace) stat garan-
tuje dostupnost darovaného matetského mléka prostrednictvim bank
matefského mléka. Zakladni podminkou pro darovani matefského
mléka je dle pozadavkl Zakona o ochrané vetejného zdravi (10)
povinné vysetfeni zeny darujici matetské mléko na infekei vyvolanou
virem lidského imunodeficitu (HIV/AIDS) a to jednorazové pied
zahajenim darcovstvi. Dale jsou pak pfislusnymi ustanovenimi
Vyhlasky o hygienickych pozadavcich na stravovaci sluzby a o zasa-
dach osobni a provozni hygieny pfi ¢innostech epidemiologicky
zévaznych (11) stanoveny zvlastni hygienické pozadavky pro provoz
bank a sbéren matefského mléka. V nejobecnéjsi roviné pak zakon
(10) stanovi prava a povinnosti fyzickych a pravnickych osob v oblas-
ti ochrany a podpory veiejného zdravi.

Jak je patrné z uvedeného piehledu, jinak cela samoziejmy pojem
zdravi ma mnoho praktickych podob. Kromé vyjmenovanych, existuji
i dalsi potieby, které mize jednotlivec pocit'ovat ve vztahu k podpore
kojeni, které vSak zatim nejsou povyseny na vetejnou potebu, veiejny
zajem statu sménovany za dan¢ obcand.

DALSI INICIATIVY SMERUJICI K OCHRANE
KOJENI

Nevysloveni nékterych pozadavkt na ochranu kojeni ze zakona by roz-
hodné neméla byt ztotoznovana s neexistenci nebo dokonce s prekaz-
kami k vyuzivani piilezitosti k iniciativdm ze strany obcant, tedy i pra-
covnikll ve zdravotnictvi.

Prenatalni kurzy nebo vzajemna pomoc na urovni komunit piedsta-
vuje metodické piistupy s vyraznym potencialem v podpoie kojeni. Vza-
jemna podpora mize byt poskytovana formou strukturovanych, orga-
nizovanych programi, i na dobrovolné bazi. Matky, které maji osobni
zkusenosti s kojenim a jsou zptsobilé k poradenstvi napt. vzdélanim,
kulturni piislusnosti ¢i socioekonomickym postavenim, mohou u ostat-
nich zen posilovat rozhodovani pro vylucné kojeni (12).

Specifické postaveni v poskytovani vzajemné podpory ma v soucas-
né dobé internet. Podle vybérového Setfeni Ceského statistického tra-
du za posledni ctvrtleti roku 2015 se vyhledavanim informaci o zdravi
na internetu nejvice zabyvaji zeny na matetské a rodicovské dovolené
a zeny v domdcnosti, konkrétné 269.300 Zen, tj. 68,3 % jednotlived pii-
slusné socioekonomické vrstvy obyvatelstva (13). Zajem Zen na matef-
ské a rodi¢ovské dovolené o informace ze svobodného prostredi inter-
netu dokladaji také néktera vlastni Setfeni: prvni z nich, pilotni prizkum,
na panelu respondentti spolecnosti Cint prostiednictvim sluzby Survio
odhalil, ze mezi 10 zenami s 1 az 2 détmi je rozsifeno celkem 35 rtz-
nych edukacnich materiali o vyzivé kojence, z toho 8 materialt pocha-
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zi piimo z internetu a dalsi 2 byly ziskany e-mailovou postou. Dale pak
analyza obsahu komunitniho webu pro Zeny — matky e-Mimino.cz, kte-
1y provozuje spolecnost MAFRA, a. s., bylo ke dni 16. 5. 2017 zaloze-
no celkem 2 615 diskusnich témat obsahujicich vyraz ,kojeni®, k nimz
bylo uzivateli internetu zvefejnéno celkem 160 199 piispévki. K vyra-
zam ,,nekojit“, ,,nekojim®, ,,nekojeni, ,,prestat kojit™, ,,ukonéit kojeni*,
»ukonceni kojeni“, , konec kojeni“ a ,,umélé mléko™ bylo ke stejnému
datu zalozeno 459 diskusnich témat s celkovym poctem 29.202 piis-
pévki. To znamend, Ze z piislusné ¢asti komunitniho webu, kterad je
zaméfena na vyzivu novorozenct a kojenct, je témeft jedna pétina dis-
kusnich témat zaloZena se zfetelem k negativnimu postoji ke kojeni.
Zvetejnéné prispévky jsou Casto ambivalentni.

Vyznamnou roli v podpote kojeni hraji sami zdravotnici: velmi Cas-
to se ve zdravotnictvi objevuje v principu i neuvédoméla spoluprace
s obchodnimi spolecnostmi, které usiluji o zvyseni prodeje vyrobki
pocatecni a pokracovaci vyzivy. Piitom se Casto nejedna o otevienou
propagaci nahrad matei'ského mléka, ale o prostou absenci jednoznac-
ného postoje smétujiciho k vyluéné podpoie kojeni (14). Stale Ize zazna-
menat Cetné zplisoby propagace vyrobkli pocatecni a pokradovaci vyzi-
vy ve zdravotnictvi, jako je nevhodné rozmist'ovani letaki, vyobrazeni
loga vyrobcli pocatecni nebo pokracovaci vyzivy na vnitfnim vybave-
ni zdravotnickych zafizeni ¢i na pouzivanych pracovnich odévech (15).
ZAVER
Ochrana kojeni by méla byt soucasti pfirozeného zajmu kazdého jed-
notlivce o individudlni zdravi. Je vSak soucasné také dulezitym zdjmem
vetejného zdravi. Ochrana vetejného zdravi méa podobu institucionali-
zovanou do podoby orgdni statni spravy na strané jedné, na strané dru-
hé je to pravo a povinnost kazdého obcana zastavajiciho jakoukoliv
pozici ¢i funkei ve spolecnosti. Nezastupitelnou a specifickou lohu

v ochrané kojeni maji mit sami zdravotnici, nebot’ svymi postoji bez-
prostiedné ovliviiuji chovani osob a zdravi lidi.
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Uvodem bychom chtéli zminit, Ze i kdyz jsou odbornici z regionu kaz-
doro¢né informovani o existenci rané péce, tak rodiny zadajici o sluz-
bu jsou détskymi Iékati informovani pouze v 25 %. Z toho pouze 1 dité
piislo na doporuceni ihned z neonatologie. Jednalo se o dit¢ s tézkym
zrakovym postizenim. Ostatni klienti ziskali informace na specializo-
vanych pracovistich mimo nas region.

Standardni soucésti neonatologického oddéleni je neonatologicka
vyvojova ambulance. Jedna se o centrum vyvojové péce, které je zame-
feno na dlouhodobé sledovani nedonoSenych déti, ale i novorozenci
jsou sledovany a jejich vyvoj je hodnocen v 6ti mésicich, 1 roce a 2
letech korigovaného véku. Prostfednictvim této ambulance je koordi-
novana spoluprace mnoha specialistil, pfedevsim pediatrickych obort
(neurolog, neurokineziolog, oftalmolog, audiolog, pneumolog, psycho-
log, genetik, ortoped, fyzioterapeut). Zde rodiny v pfipadé potieby
mohou dostavat informace také o rané péci. V praxi jsme se v této fazi
zaméfili pfedevsim na predavani informaci formou letakt. Ukézalo se
vSak, Ze rana péce vnimana jako péce pro rodiny s détmi s postizenim
by mohla brat rodindm nadéji na pribéh vyvoje. Castecné z tohoto divo-
du do stiediska rané péce nepiichazela prakticky zadna klientela, ktera
dostala kontakt v této ambulanci.

V intenzivnim kontaktu s détmi jsou téz jejich prakticti 1ékati pro déti
a dorost. Prestoze i oni dostavaji informace o existenci rané péce, tak
mnoho z nich je, bohuzel, nepfeda dal rodindm. V ramci dlouhodobé
spoluprdce mezi nasimi pracovisti jsme se rozhodli napliiovat zadkon
o socialnich sluzbach ¢. 206/2009 Sb., kde je definovano: ,,Rand péce
Jje terénni socialni sluzba, pripadné doplnénda ambulantni formou sluz-
by poskytovana ditéti a rodicum ve veku do 7 let, které je zdravotné
postizené, nebo jehoz vyvoj je ohrozen v diisledku nepriznivého zdra-
votniho stavu. Sluzba je zameérena na podporu rodiny a podporu vyvo-
Jje ditéte s ohledem na jeho potreby. (1)

Na zaklad¢ zakona je ziejmé, Zze rana péCe je zaméfena rovnéz na
novorozence s vyvojovym rizikem z perinatalnich pfic¢in. Rodinam se
predava kontakt jiz ve fazi zpravidla spolecné hospitalizace matky
s novorozencem na neonatologickém pracovisti. V této fazi ma specia-
lizovany persondl na tuto oblast dost ¢asu a klidu na vysvétleni role
a moznosti rané péce pro zajisténi zdarného vyvoje po propusténi novo-
rozence do domaci péce. V komunikaci s rodinou je vzdy tfeba postu-
povat s maximalni profesionalitou, citlivosti a hlubokou znalosti indi-
vidualnich potieb ditéte. Soustavné je tieba zdlraziovat, Zze se
pohybujeme vétSinou pouze na poli vyvojového rizika. Musime zabra-
nit frustraci rodicd z pocitu, ze jejich dité jiz povazujeme za neodvrat-
né postizené. Zvlasté do mysli partnert maminek se mize nepozorova-
n¢ vkradat pocit rezignace. I kdyz vétSina nedonoSenych pacientt je
charakteristicka vyznamnym stupném nezralosti, nékdy i v kombinaci
s ¢asnou morbiditou, je zasadni pomoci rodic¢im pochopit, Ze tato nabi-
zend podpora je soucasti vice aktivit, které maji za cil minimalizovat
riziko trvalych nasledkd. V tomto piipadg, , je rand péce téz efektivnim
pomocnikem pro maximalni vyuziti vSech vyvojovych rezerv ditéte.
Proto je tak dulezité, aby potiebné rodiny ziskaly informace vcas, tedy
na zacatku. Rana péce je chapana jako socialni sluzba preventivniho
charakteru.

Sit’ organizaci poskytujicich ranou pééi pokryva celou Ceskou repub-
liku a jednotliva pracoviste jsou rozdé€lena podle typu postizeni. Jedna
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se pevazné o neziskové organizace. Své sluzby pro klienty poskytuji
zdarma. Hlavni pfednosti rané péce je, Ze se jedna o terénni sluzbu, coz
znamena, ze své sluzby poskytuje v domacim prostiedi rodin. Rodinam,
které odchazeji z neonatologického oddéleni, poskytuje informace
o0 navaznych sluzbach na péci lékaiskou a tim podporuje rodinu v béz-
ném zivoté po ptichodu do domaciho prostiedi.

Do rodin dojizdi poradkyné rané péce, kterd poskytuje konzultace na
mist¢ jednou za mésic (nejdelsi interval je jednou za dva az tfi mésice).
Je tak mozné zvolit individualni piistup dle aktualnich potieb rodiny.
Rodindm mohou byt zapijceny specialni hracky a pomtcky. Podle
zdjmu i literatura. Rodiny mohou vyuzit rovnéz setkani s ostatnimi rodi-
nami, odborné seminafe, atd. Pro déti jsou na miru pfipravené stimula-
nich tfech letech Zivota. Pravé spolupracujici rana péce pro déti se
zrakovym a kombinovanym postizenim je zaméiend na stimulaci zra-
ku. ProtoZe zrakem ¢lovek ziskava az 80% informaci ze svého okoli,
proto podpora rozvoje zrakovych funkci zvysuje u ditéte jeho zajem
o okoli, podporuje motoricky vyvoj a rozviji dalsi dovednosti.

Rodiny, kde se narodi dit¢ s ohrozenym vyvojem, zazivaji obavy, jsou
ve velkém psychickém a fyzickém vypéti. Rodice se ¢asto v ,,rodiov-
stvi® stavaji nejisti, citi pochybnosti, maji velké obavy z budoucnosti.
Cilem rané péce zvlasté na zacatku je predevsim podpora rodiny. Rodi-
¢e, kteii kontaktuji ranou péci, nejcastéji zadaji o psychickou podporu,
podporu v rozvoji intuitivniho rodicovstvi (podpora rodicovskych kom-
petenci) a podporu vyvoje ditéte ve vSech oblastech, zejména metodou
stimulace zraku. Rodi¢e potiebuji informace, metodické vedeni pfi
vychov¢ ditéte, tipy na vhodné hracky a pomicky, kontakty na odbor-
niky, kontakty na dalsi rodiny v podobné situaci.

Prostfedi v nemocnici se zménilo. Rodice pobytem v nemocnici, jak
bylo zminéno, provazi konkrétni zdravotnicky pracovnik (zdravotnic-
ky profesional s dlouhodobou praxi na neonatologii), ktery je vyskolen
v krizové intervenci. Ma na rodiCe ¢as a umi s nimi hovofit a provést
je naro¢nou zivotni situaci po pfed¢asném narozeni miminka. Vyhleda-
va vhodné rodiny, kterym pfedava kontakt na ranou péci. Diky indivi-
dualné zvolenému zptisobu ptedavani informaci jsou rodice dobfte pfi-
praveni na to, co rana péce poskytuje a co bude po navratu z nemocnice
ndsledovat, chapou preventivni charakter sluzby a piinos vcasné sti-
mulace pro dité.

V Ceskych Budgjovicich se stalo zatazeni tohoto zdravotnického pro-
fesionala do kazdodenni péce opatfenim, které ma mezi rodici velmi
pozitivni odezvu. Stiedisko rané péce diky tomu zaznamenalo vyrazny
narist dobie informovanych a spolupracujicich rodin, které aktivné vyu-
Zivaji jejich péci. Z pohledu neonatologického pracovisté je chapan ten-
to posun jako dalsi kricek k vylepseni péce o své pacienty, pro které je
kontinuita 1é¢ebného a vychovného piistupu po propusténi domi
extrémné dilezita.
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1.Zakon €. 206/2009 Sb., kterym se méni zakon ¢. 108/2006 Sb., o soci-
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Strategie vyZivy u extrémné nezralého novorozence se zavaznou
perinatalni anamnézou a GIT morbiditou.

Kepkova M., Dort J.
Neonatologické odd. FN Plzen

SOUHRN

V ¢lanku je uvedena kazuistika extrémné nezralého novorozence s fadou
zdravotnich komplikaci, u kterého se béhem pobytu na novorozeneckém
oddéleni opakované objevily gastrointestindlni obtize. Proto nebyla
moznd vyziva formuli pro nedonosené novorozence, ani matefskym
mlékem pro absenci laktace u matky. Chlapec byl zpocatku Ziven ami-
nokyselinovym piipravkem, pozdéji byl preveden na specialni kojene-
ckou formuli.

KAZUISTIKA

Uvadime kazuistiku novorozence narozeného v tydnu gestace 25+ ...
Jedna se o dvojce B z rizikové gravidity s porodni hmotnosti 800 g, dél-
kou 32 cm. Porod byl veden operativné z divodu septického stavu mat-
ky s tézkou chorioamniitis. Pro RDS a adnatni pneumonii byla nutna 1
tyden uméla plicni ventilace a opakovana aplikace exogenniho surfak-
tantu. Pfijmova kultivacni vySetfeni byla negativni pii kombinované
antibiotické terapii matky béhem porodu.

Priming htife toleroval, davky enteralni vyzivy bylo mozné jen poma-
lu navysovat. Stav byl komplikovan ve staii 6 dnli rozvojem sepse, v kul-
tivaci stolice byl prokazan Enterobacter cloacae, po zaléCeni se tole-
rance stravy jen pozvolna upravovala. U matky se pfi jejim septickému
stavu stavu nepodafilo zah4jit a udrzet laktaci, proto byl chlapec krmen
aminokyselinovym preparatem. Ve stati 18 dni doslo k recidivé pneu-
monie, s nutnosti 2 tydenni umélé plicni ventilace a naslednou neinva-
zivni a distenéni dechovou podporou.

Pro klinicky vyznamny PDA nereagujici na konzervativni 1écbu bylo
indikovano operacni feseni. Ligace PDA byla provedena ve stafi 4 tyd-
nt s dobrym efektem. V pooperacnim obdobi doslo ke komplikaci ve
smyslu hematemézy. Celkovy stav ditéte nebyl alterovan, znamky ileu,
perforace GIT ¢i peritonitis nebyly pfitomny. Byla vysazena strava,
zahajena totalni parenteralni vyziva. Pro trvajici pfitomnost vétsich por-
ci natravené krve v gastrickych reziduich byl chlapec pielozen do FN
Motol k oziejméni zdroje krvaceni gastroskopii . Ta nebyla vzhledem
k ustupu obtizi provedena, dle klinického stavu hodnoceno jako streso-
vy vied. Pii konzervativni terapii se stav rychle normalizoval a pacient
byl po 3 dnech pielozen zpét na nase pracovisté. Postupné opét zava-
déna strava. Po 3 tydnech doslo k recidivé hematemezy v souvislosti
s rozvojem pozdni enterobakterové sepse. Byla nutna totalni parente-
ralni nutrice, antibioticka terapie a intravenozni terapie inhibitorem pro-
tonové pumpy. Klinicky stav ditéte se upravil, nasledné byla dlouho-
dob¢ podavana peroralni antiulcerozni terapie. Pii postupném zavadéni
enteralni vyzivy byla opakované pozorovana distenze bficha, ublinka-
vani, meteorismus, sklon k obstipaci. Bfi$ni dyskomfort byl jesté umoc-
nén piitomnosti objemné levostranné skrotalni kyly, ktera byla operac-

né vyfeSena ve stafi 14 tydnt. Chlapec krmen aminokyselinovym pre-
paratem s postupné se zlepSujici toleranci, dopliujici parenteralni vyzi-
vu bylo mozné definitivné ukoncit ve stati 10 tydnd. Postupné byl pre-
veden z elementarniho aminokyselinového preparatu na Nutrilon Pro
Expert Omneo Comfort 1 s dobrou toleranci. Mél normalni klinicky
nalez na bfise, neublinkéaval, prospival dobfe na hmotnosti, stolice byly
pravidelné, normalni konzistence.

Pro stfedné tézkou formu bronchopulmonalni dysplazie byla nutna
ventilacni podpora do 9 tydni véku, inhala¢ni oxygenoterapii bylo moz-
né ukoncit ve staii 14 tydnt. Dale byl ventilacné zcela stabilni.
Sonograficky bylo v CNS po piijeti zjisténo intraventrikularni krvace-
ni 1.-2. stupng, bez klinickych piiznakd, postupné doslo ke kompletni
regresi nalezu. O¢ni vySetieni bylo také s normélnim ndlezem. Dle kar-
diologa je normalni strukturalni nalez na srdci. Chlapec dobfe toleroval
plny enteralni pifjem, mél pravidelné piirtistky na hmotnosti, jeho soma-
ticky nalez byl v mezich normy, pretrvavala vyssi nervosvalova draz-
divost, ktera se postupné upravovala pii provadéné celkové rehabilita-
ci. Ve staii 16 tydnd byl propustén domt, bude nadale pravidelné
sledovan v Centru vyvojové péce pii Neonatologickém oddéleni.

DISKUSE

Piivodné extrémné nezraly novorozenec s vyznamnou gastrointestinal-
ni problematikou, u které¢ho pretrvavaly znamky biisniho dyskomfortu,
byl dlouhodobé na vyzivé aminokyselinovym preparatem. Vzhledem
k absenci matei'ského mléka byl pozdéji preveden na specidlni dietni
formuli. Pro tendenci k obstipaci, ob¢asné bolesti biicha pii meteoris-
mu jsme zvolili Nutrilon Pro Expert Omneo Comfort 1. Tuto formuli
chlapec dobte toleroval jak za hospitalizace, tak i nadale toleruje po pro-
pusténi, pfiméfené roste, ma pravidelné priristky hmotnosti, nema obti-
7e s vyprazdiiovanim.

ZAVER

Ptipravek specialni vyzivy Nutrilon Pro Expert Omneo Comfort obsa-
huje unikatni smés tukli s obsahem 41% kyseliny palmitové v pozici
beta napodobujici tuk matetského mléka, coz redukuje tvorbu vapena-
tych mydel a snizuje vyskyt obstipace, a dale s LCP mastnymi kyseli-
nami. Zaroven obsahuje ¢astecné hydrolyzovanou bilkovinou a prebi-
otickou smés. Tuto formuli indikujeme u déti se zazivacimi obtizemi.
Nedonosené déti, u kterych neni mozna vyziva matetskym mlékem, ji
dobfe toleruji, véetné téch ptivodné extrémné nezralych, a soucasné jim
zajist'uje pfimeteny rist a pravidelné ptirastky hmotnosti. U déti pozo-
rujeme zlepSeni brisniho komfortu, méné cetné kolikovité bolesti btis-
ka a nizsi frekvenci ublinkdvant, i obstipace.
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Vyziva kojicich matek v obdobi hospitalizace na neonatologickém pracovisti

Vyziva kojicich matek v obdobi hospitalizace na

neonatologickém pracovisti

Fuhrerova E.

Neonatologické oddéleni ,Perinatologické centrum IP, Nemocnice Ceské Budéjovice a.s.

Na neonatologickém oddéleni v Nemocnici Ceské Budgjovice a.s. jsou
spolecné s nezralymi détmi dlouhodobé hospitalizované i jejich mamin-
ky. Vzhledem k tomu, Ze nejpfirozenéjsi vyzivou nedonoSenych déti je
matef'ské mléko, nasi snahou je prolaktacnimi aktivitami spolecné s mat-
kami dosahnout toho, aby tyto déti odchazely domt plné€ krmené vlast-
nim mateiskym mlékem.

Porovnanim standardnich norem pro dietu kojicich maminek, které
jsou zavazné pro stravovaci provozy nemocnic, a soucasnych vyzivo-
vych doporuceni jsme zjistovali, zda standardni strava podavana
v nemocnici plni obecné platné dietni pozadavky pro kojici zeny. Jinak
feceno, zda je tato strava dostate¢nym piisunem minerald, vitamind, sto-
povych prvki nezbytnych pro dodani energie a zivin pii laktaci, anebo
zda je potfeba tyto latky dodavat ve vyzivovych doplicich.

Vyziva kojici Zeny je specificka nejen proto, ze obsah matefského
mléka znacné zavisi na skladb¢ jidelnicku matky, ale 1 proto, Ze koje-
ni, laktace, znamena pro tyto zeny az o 20% zvySeny vydej energie zpt-
sobeny vydejem vitamindi, mineralnich latek, stopovych prvki mlékem.

Velky vyznam ve vyzivé kojici zeny maji zvlaste ty latky, které zena
neni schopna syntetizovat a je tudiz pIn€ zavisla na jejich ptijmu v potra-
ve. Jde o vapnik, zelezo, jod a selen.

Pfi nedostatecné vyzive kojici matky miize nizky piisun nékterych
slozek ( vapnik, zelezo, jod, vitamin C, kyselina listova, vicenenasyce-
né mastné kyseliny...) zapficinit vazné poskozeni jejiho vyzivového sta-
vu. Stejné tak mize byt divodem nesouladu pozd€jsiho vyvoje ditéte.

K hlavnim zasadam stravovani kojici zeny podle nejnovéjsich dopo-
ruceni a poznatki patfi:

1. Pravidelna konzumace stravy bohaté na zdroj Zeleza, vapniku,
jodu, selenu.

— zelezo potiebuje lidsky organismus k transportu kysliku, proto hraje
ddlezitou roli v dychacim fetézci. Doporucena denni davka pro koji-
ci zeny je 20-24 mg. Vysoky obsah zeleza je v hovézim mase, Cocce,
cerstvych houbach, celozrnném chlebu ...

— vapnik je dilezity pro stavbu kosti ¢innost svali, nezbytny pfi sraze-
ni krve. Vstiebavani vapniku z potravy napomaha vitamin D (nacha-
zi mase, v tuku z mofiskych ryb). Doporuc¢ena denni davka vapniku
pro kojici zenu je dvojnasobna oproti davce bézné, t.j. az 200 mg. Nej-
lépe konzumovat nizkotuc¢né mléko, syry, jogurty, tvarohy, sardinky,
vejce (maximalné 3 zloutky tydn¢)

—jod je nezbytny pro tvorbu hormonu $§titné zlazy, regulujiciho meta-
bolismus. Doporucenou denni davku 200 mikrogramti je mozno
dosahnout pouze pravidelnou konzumaci moiskych ryb a zivocicha,
nebo mofskych fas, minimalné 3 x tydné. Vhodné jsou zejména niz-
kotucné ryby, napf. treska.

— selen je stopovy prvek pasobici jako ochrana cév. Doporucuje se den-
ni konzumace 75ti mikrogramtl. Obsahuji ho moiské ryby, maso,
chiest.

2. Sttidmy piijem tuki a cholesterolu, piijem spravnych tuki.

— tuky jsou ze vSech zivin nejbohatsim zdrojem energie. Travi se poma-
lu, maji dlouhotrvajici sytost. Slouzi ke vstfebavani vitamini A, D, E
a K. Délime je na tuky s mastnymi kyselinami nasycenymi (Zivocis-
né zdroje) a vicenenasycené (rybi tuk, rostlinné oleje — slunecnicovy,
sojovy, kukufi¢ny). Nenasycené tuky by se mély nachazet ve stravé
ve dvojnasobném mnozstvi, nez nasycené. Omega 3 mastné kyseliny
jsou nezbytné pro vyvoj mozku a zraku.

— cholesterol je soucasti viech bunécnych membran. Dale jej télo potie-
buje napft. k syntéze vitaminu D.
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3. Dostatecny prijem vitamini a vlakniny.

Znamena to pravidelnou konzumaci zeleniny a ovoce, obilnin

a vyrobk z nich.

— zeleninu je mozno konzumovat v jednotkovych porcich 3-5x denné
— syrovou, susenou, varenou, pecenou. Zelenina obsahuje vit. C, kyse-
linu listovou, draslik, magnesium, beta karoten, fosfor ...

— vitamin C a kyselinu listova by mély byt piirozené nahrazovany z ovo-
ce a zeleniny.

—ovoce je zdrojem vitaminu C, beta karotenu, drasliku, pektinu. Kon-
zumuje se syrové, mrazené ... ve 2 az 4 jednotkovych porcich denng.

— vlaknina — jelikoz jde o nestravitelné zbytky rostlin, piisobi jako pre-
vence zacpy, proti vzniku hemoroidd. Doporucend denni davka je
25-30 g. Obsahuyji ji obilniny a vyrobky z nich, pecivo, téstoviny, ryze.
Tyto potraviny dale obsahuji vitaminy B1 a B2, vapnik, Zelezo, bil-
koviny, sacharidy a je doporuceno konzumovat 3—6 porci denné (kuku-
fice, pSenice, oves, pohanka).

— kyselina listova podporuje krvetvorbu a zlepSuje funkei sliznice ten-
kého stieva. Jeji doporucené denni mnozstvi je 300 mikrogramd.
Nalezneme ji ve Spendtu, kvétaku,brokolici, zeli, pomeranéich ...

—vitamin C podporuje obranyschopnost organismu, je nezbytny pii
ci zena potiebuje cca 130 mg za den. Nejvice ho obsahuji zelend pap-
rika, Cerny rybiz, jahody, pomerance, jablka, rajska jablka...

4. Stiidmy prijem sacharozy a soli véetné skrytych.

5. Dostatecny piijem tekutin, doporucuje se 2,5 az 3,5 litru denné
vzhledem ke ztraté tekutin pii kojeni.

6. Omezit nadymajici potraviny ( ¢esnek, cibule, Spenat, zeli, paZit-
ka, petrZel, tymian, ostré kofeni).

Cilem nasi prace bylo zodpovédét, jaka jsou specifika vyzivy kojici
zeny, jestli sloZeni stravy podavané v nemocnici vyhovuje pozadavkiim
spravné vyzivy matek v laktacni fazi a zda je nutné podavat témto mat-
kdm vhodné vyzivové doplnky.

Zjistili jsme, ze standardni strava poddvana v naSem nemocni¢nim
zafizeni vyhovuje témto pozadavkiim svym slozenim makronutrientt —
bilkovin, sacharidd, tukd.

Zatimco mikronutrienty potfebné pro vyvoj ditéte a zachovani zdra-
vi kojici matky jsou v této stravé v deficitu. V malém mnozstvi byly
zastoupeny predevsim vapnik, dale vitaminy rozpustné v tucich, ome-
ga 3 mastné kyseliny, vitaminy C, skupiny B, selen, Zelezo, jod, kyse-
lina listova.

Obecné v jidelnicku schazela zelenina, zakysané mlécné vyrobky,
moiské ryby, které tyto latky viceméné obsahuji.

Takze odpovédi je ano, kojicim maminkam hospitalizovanym
v nemocni¢nim prostiedi by bylo tieba dodavat nékteré vitaminy, mine-
raly a stopové prvky vhodnymi vyzivovymi dopliiky pro tento speci-
ficky ucel vytvofenymi.

Z dotaznikl a dotazi smérovanych na tento okruh maminek vyply-
nuly velké odlisnosti v jejich piistupu k vyzive viibec. Ackoliv jsou tyto
maminky dostatecné edukovany vzhledem ke snadné dostupnosti infor-
maci tykajicich se spravného stravovani v obdobi laktace, o dilezitosti
specifického slozeni stravy v tomto obdobi coby zdroje energie pro né
samotné a soucasné pro jejich déti, ne kazda z téchto maminek je ochot-
na tato doporuceni akceptovat. Je to jejich volba a ptipadné vyzivové
dopliky jsou pravdépodobné uréeny pravé jim i v domacim prostiedi.



Kojeni je tim nejlepsim
pro nastartovani imunity
vaseho miminka

1 porce Nutrimama, diky svému
slozeni, podpori vasi imunitu a doda
klicové Ziviny* vam a tim i détatku

v~ Obsahuje omega 3 mastnou kyselinu (DHA)
pro normalni vyvoj mozku a zraku vaseho kojeného ditéte™*

v~ Doplni Zelezo, kyselinu listovou a vitamin C, které pfispivaji

ke spravné funkci imunitniho systému
v~ Chutné cerealni ty&inky vZdy pFipravené jako rychla svacina

v~ Mléény napoj s pohodinym davkovanim

*DHA, vit. C, vit. D, biotin, vit. B, B,, B, B,,, kys. listov4, Zelezo, zinek, jéd, vapnik. ** Pozitivni Uicinky DHA jsou zajitény pfi dennim pfijmu 200 mg DHA (1 porce produktu) navic k doporucenému dennimu prijmu omega-3 mastnych
kyselin pro dospélé, tj. 250 mg omega-3 mastnych kyselin (DHA a EPA). Doplnék stravy. Neni ndhradou pestré a vyvazené stravy. Zplisob poutiti a dal3{ informace na www.nutriklub.cz a na obalech. 05/2017.



Informace vyboru CNeoS

Zapis jednani vyboru CNeoS CLS JEP dne 18.-20. ledna 2017

Pritomni ¢lenové odstupujiciho vyboru (v abecednim potadi): Biolek, Borek, Cihat, Dort, Janec, Kantor, Kokstejn, Macko, Myd-

lilova, Plavka, Stranak, Zoban

Pritomni ¢lenové nového vyboru (v abecednim potadi): Cem}'/, Cihat, Dort, Hanzl, Janota, Kantor, Macko, Maly, Mydlilova, Plav-

ka, Polackova, Stranak

Clenové revizni komise: Burianova, Wechsler
Zastupci regionti: Wiedermanova

Omluven: Matas

Hosté: Prim. MUDr. Mahulena MojziSova, RNDr. Tomas Pavlik, UZIS, Doc. L. Dusek — omluven

Misto: Boretice
Zapsal: Dort
Schvalil: Kantor

Program

—_—

. Schvaleni programu

. Kontrola zapisu

. Informace MZdr, IROP, stav zakontl, pracovni skupina pro porod-
nictvi (Kantor)

. Perinatologicky sjezd a databaze domacich porodd (Kantor)

. Nominace mladych Iékait na konferenci (Zoban)

. e-Newborn — Czech Neonatal Network — aktualni stav (Plavka)

Hospodateni OS, schvéleni novych ¢lenti (Cihat)

. Sdéleni (Polackova, Liska)

. Volby vedeni CNeoS (Kantor, Kokstein)

. Doporuceni (Hanzl)

. Konference: Neonatologické dny 2017 (Hanzl) — kolize s konferenci
v Praze Neonatologické dny 2018

. Jiné

. DRG Restart, Neonatélni databaze (Doc. Dusek, Dr. Pavlik — UZIS)

. Détska paliativni péce., Détska domaci hospicova péce. Priniky
s neonatologii. (Dr. M. MojziSova, predsedkyné pracovni skupiny
pro domaci paliativni péci)
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—_——

—_—— —
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1. Schvaleni programu
2. Kontrola zapisu

3. Informace MZdr, IROP, stav zakoni, pracovni skupina pro
porodnictvi (Kantor)

IROP: Odevzdany projekty jiz ze 7 PC.

Projekty z Norskych fondi jiz ukonceny.

Nova vyzva NF také pro neonatologii v roce 2018!

Elektronizace IP:

Hanzl — pofizovaci néklady cca 25 M pro nemocnici, provozni nakla-
dy cca 1 M/rok. Mozna odpovédnostni rizika pro personal?

Nabidka financovani z projektu elektronizace dokumentace IROP.

Proces pripominkovani zakoni:
Vnitini ptipominkové tizeni MZ —zde nejlepsi prilezitost uplatnit pii-
pominky. Dal§i moznost je pak v Senatu.

Akreditacni komise MZ pro neonatologii — nebyla projednéna ve vybo-
ru CNeoS, slozeni komise a okolnosti vzniku nejsou znamy.

Novela zakona o 1ékafskych povolanich — vracena Senatem bez pozmé-
novacich navrhti do PS. V této form¢ obsahuje jednotny obor pediatrie.
Novela zakona o nelékaiskych povolanich — riziko nepiiméfenych kom-
petenci pro PA. Je nutné dohlédnout na znéni vyhlasky.

4. Perinatologicky sjezd a databaze domacich porodi (Kantor)
6.-8.4.2017 K. Vary
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5. Nominace mladych lékaii na konferenci (Zoban)

Gottingen — konference v kvétnu 2017, mladi I€kaii, nejlépe absolven-
ti Ph.D., védecka prace je podminkou. Odpovéd’ do konce ledna.
Borek — nabidka piisla také do Brna, v jednani po vlastni linii.

Informace — XXXIII. Neonatologické dny a XXVI. celostatni kon-
ference oSetiovatelskych profesi, pracujicich v péci o novorozence
C. Budéjovice 8.-10. 11. 2017 — Hanzl

Presympozium 8. 11. 2018, odborny program ve spolupraci s DARTIN
s.r.o. a CHIESI CZ s.1.0.

Tematické okruhy hlavniho programu— ndvrh:

— Farmakoterapie novorozence

— Neurointenzivni péée

— Upravy mateiského mléka — teorie, praxe a budoucnost

— Casné a pozdni novorozenecké infekce nebakteridlni etiologie

— Epidemiologie a péce o novorozence

— Varia

Podrobnéjsi zaméteni uvedenych okruhti bude projednano védeckym
vyborem.

Védecky vybor: Plavka, Dort, Stranak, Macko, Janota, Kokstejn, Maly,
Pokorna, Hanzl

Tradi¢ni Konference nelékaiskych profesi (dosud pravideln¢ poradana
v C. Budgjovicich v kvétnovém terminu) bude paralelné probihat ve
dnech 9.-10. 11. 2017

Tematické okruhy nelékatské konference budou zvetejnény do konce
unora 2017.

6. e-Newborn — Czech Neonatal Network — aktualni stav (Plavka)
Sbér dat bézi, déti pod 1500g a GV do 30 t. , rok 2015 je uzavien, bézi
rok 2016. Dostupna je jak narodni databaze, tak srovnani s evropskymi
pracovisti. Zatim neni pozadovana platba.

Nase vlastni statistika 2015 by méla byt dostupna na www.neonatology.cz
Diskuse — ikol pro novy vybor: databaze od UZIS — aktualni stav.

7. Pozdni morbidita — Zoban
— data o pozdni morbidité 2014 — zaslat do 10.bfezna.

8. Hospodaieni OS, schvileni novych ¢lenii (Cihar)

Stav uctu — cca 350 000 K¢, rok 2016 nenti jesté ucetné uzavien. Vyda-
je: cestovné, plat sekretarky.

Pocet ¢lent stoupa, aktualné 349.

Vybor schvalil nové ¢leny: Tatiana Cepisikové, Ivana Vrbova, Zuzana
Kucerova, Miroslava Paukeje, Tereza Dostalova, Klara Hodacova, Mar-
tina Vracovska, Iveta Studni¢kova.
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9. Volby vedeni CNeoS (Kantor, Kokstein)

Podékovani odchdzejicim clentim vyboru.

Volba predsedy: 2 kandidati, oba ptednesli svoji kratkou volebni fec,
odpovidali na dotazy ¢lent vyboru.

Voli ¢lenové nového vyboru, ostatni piitomni opustili sal, rozdano 12
volebnich listkt, na néz ¢lenové vyboru zapsali jméno jednoho z kan-
didatt. Clenové volebni komise secetli hlasy a vyhlésili vysledek: Dort
— 7 hlast, Stranak — 5 hlast.

Novym predsedou se stal Dort.

Nasledovala volba mistopiedsedy:

Hlasovéni vefejné: 11 hlast pro Cihate, 1 se zdrzel (Cihaf).

Novym mistopiedsedou se stal Ciha¥.

Volba védeckého sekretare

Hlasovani vetejné: 11 hlasti pro Macka, 1 se zdrzel (Macko).

Novym védeckym sekretaiem se stal Macko.

Dale prob¢hla volba revizni komise ve slozeni:
Iva Burianova, Dan Wechsler, Martin Matas.
Predsedkyni byla zvolena Iva Burianova.

11. Doporuceni (Hanzl)
Ptipravi plan revize a tvorby doporucenych postupl na piisti jedndni.

12. Neonatologické dny 2018
Na pfistim jednani se zdjemci o poradani mohou ohlasit.

13. DRG Restart, Neonatalni databaze (Doc. Dusek, RNDr. Pavlik —
UZ18)

RNDr. Pavlik prezentoval Navrh Kklasifika¢niho systému hospitali-

zacnich pripadi CZ-DRG MDC 15 Novorozenci a choroby zpiiso-

bené v perinatilnim obdobi.

Plavka navrhl implementovat GV jako klicovy marker, vybor po dis-

kusi toto pfijal a pozaduje zaradit marker GV vedle PH do systému

DRG.

V ostatnich bodech vybor s prezentovanym navrhem souhlasi.

14. Détska paliativni péce., Détska domaci hospicova péce. Priini-
ky s neonatologii. (Prim. MUDr. M. MojzZiSov4, piredsedkyné
pracovni skupiny pro doméci paliativni péci)

Prednesla rozsahlou piednasku o stavu détské paliativni péce v CR

a navrhy dal§iho rozvoje. Nabidla zahrani¢ni materialy jako podklad

pro vytvafeni postupti paliativni péée v CR, napi: Practical Guidance

for the Management of Palliative Care on Neonatal Units. RCPCH, Feb.

2014.

Zastupci obou spolecnosti budou spolupracovat.

T M doma
o oo dlané

Nova kniha pro rodi¢e pred¢asné narozenych déti
od propusténi z nemocnice do t¥i let.

Manee doma
L 40 dlane

kniha ":.‘E-: ' -"'..::' e

Laura Jandckovd e Jifi Dort
a kolelktiv autorti

Eva Dortovd

Néavody z praxe
od fyzioterapeutu...

Vyvoj ditéte az
do tri let véku

doc. PhDr. Dr.phil. Laura Janackova, CSc.
Docentka klinické psychologie
ve Vieobecné fakultni nemocnici v Praze

doc. MUDr. Ji#i Dort, Ph.D.
Primar Neonatologického oddéleni
Fakultni nemocnice Plzen

MUDr. Eva Dortova
Vedouci lékarka useku JIP
Neonatologického oddéleni
Fakultni nemocnice Plzen

) Informace od
brednich odborniky

PhDr. Lenka Fromlova
Jana Knézova
Mgr. Krista Hemzackova
Mgr. Katefina Lafova

obbvie

Kniha vznikla za podpory
spolecnosti AbbVie s.r.o.

www.miminkododlane.cz
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Informace vyboru CNeoS

Zapis jednani vyboru CNeoS CLS JEP dne 29. bi‘ezna 2017

Pritomni ¢lenové vyboru (v abecednim potadi): Cemy, Cihat, Dort, Hanzl, Janota, Maly, Mydlilova, Plavka, Polackova

Omluven: Kantor, Macko, Stranak

Clenové revizni komise: Burianova, Wechsler, omluven Matas
Zastupci regionti: Biolek, Borek, Janec omluveni

Hosté: 0

Misto: zasedaci mistnost Ceské 1ékatské spole¢nosti JEP, Praha 2
Zapsal: Stajnrtova

Schvalil: Dort

Program

1. Sprava webu www.neonatology.cz (Dort)
2. Statistika 2016 — (Plavka a primafi)
3. Databaze novorozencii v CR (Macko)
4. Zkusebni komise pro atestace
5. Akreditacni komise (Dort)
- Doporucené postupy CNeoS (Cihat, Hanzl)
. Miss Face (Cihar)
. Iniciativa Medely k rozsifeni dostupnosti odsavatek MM (Mydli-
lovd)
9. Vzdélavaci program v neonatologii (Dort), Navrh novely vyhlasky
o0 nastavbovych oborech lékait
10. Perinatologicka konference K. Vary, 6.—8. dubna (Dort)
11. Neo Dny v Ceskych Budgjovicich (Hanzl)
12. Symposium Ceské rady pro resuscitaci 9. 6. 2017, Praha
Rozsifeni vyuky resuscitace? (Macko)
13. Ruzné:
VZP — jednat na Ustfedi o (thrad¢ novor. screeningu?
DRG Restart — piiprava pokracuje (RNDr. Pavlik — UZIS), pocka-
me na vystupy — do konce dubna.

[ BN o)}

Schtizka védeckého vyboru po jednani vyboru.

* Program jednani byl schvalen.

* Vuvodu jednani vyboru byla vyslovena nutnost pro dalsi jednani vybo-
ru zvat regiondlni zastupce z krajui, kde neni zastoupeni pfimo ve vybo-
ru CNeoS (Biolek, Janec, Borek)

ad1)
Nebyl schvalen navrh na zménu spravcee, Jan Smisek dle nazoru Plav-
ky vede stranky dobre..

ad 2)

* Vsechna data s idaji o mortalité a vybranych morbiditach jiz jsou shro-
mazdéna, probiha podrobna analyza, ktera bude prezentovana opét na
perinatologické konferenci a nasledné zvefejnéna na webu CNeoS.

* Pokud by byl zajem, prof. Plavka nabizi seminaf.

* Statisticka data, kterd v jednotlivych regionech sbiraji neonatologové
na PC, jsou zpracovana kazdoro¢né Plavkou pro ucely prezentace na
Perinatologické konferenci. Na www. strankach by méla byt pouze
souhrnna data za celou CR.

* Databaze iNEWBORN: Pokracuje zadavani dat, vsechna PC jiz se
aktivné Gi¢astni. Padl navrh zafadit tuto problematiku na Neodny v Ces-
kych Budgjovicich.

* Pro pristi jednani vyboru pfipravi prof. Plavka prezentaci.

ad 3)

« Databazi novorozenct stale spravuje UZIS, pomoc pfislibenou
Dr. Duskem organizuje Kantor, vysloven apel na dalsi spolupraci.
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ad 4)

* Zkusebni komise pro atestace vyzaduje doplnit poté, co Kantor se zie-
kl z pracovnich diivodi G¢asti . Dort a Cihat navrhuji Jozku Macko.
¢ Prof. Plavka navrhuje, aby cleny komise byli habilitovani 1ékafi

s vyzkumnou a pedagogickou zkusenosti.
+ Cihat vznese dotaz na IPVZ, kdo navrhuje a kdo jmenuje ¢leny ates-
tacni komise a bude projednano na piistim vyboru.

ad 5)

* Zakon o vzdélavani lékari je schvalen, budou jmenovany nové komi-
se.

* SloZeni akredita¢ni komise je tvofeno zastupci MZ CR, CLK a odbor-
nych spolecnosti CSL JEP.

ad 6)

« Nova témata jak sdilenych doporugeni, tak doporu¢eni CNeoS prosi-
me predkladat na adresy hanzl@nemcb.cz a soucasné na MilosCer-
ny@fnmotol.cz, nejlépe dva az ctyfi tydny pred planovanym zaseda-
nim vyboru. Jmenoviti ¢lenové vyboru zajisti predlozeni navrhu
k projednani a ke schvaleni na nejblizsi vyborové schiizi.

+ Sdilen4 témata (pfebrana z jinych zdroji nez CNeoS) mohou byt pro
projednani vyborem publikovana na www.neonatology.cz i formou
odkazu.

* Standardni doba pro revizi nasich doporuceni je stanovena v rozsahu
tit az péti let. Revize doporuceni eventudlné tiprava doby platnosti
bude projednana vyborem a §ir§im vyborem CNeoS minimalné jeden-
krat ro¢né, zpravidla na vyjezdnim zasedani.

* Bylo schvaleno zachovat sdilena doporuceni v originalni podobe¢.

* Prim. iv Nenatologickych listech uvefejnil ¢lanek o hypoglykémii —
diskutovano, zda by mohl byt podkladem pro novy standard.
Prof. Plavka slibil zaslat clanek RA Polina, ktery by mohl byt sdile-

ny.

ad 7)

« Pani Makarenko, feditelka Miss face oslovila predsedu CNeoS a nabid-
la dalsi spolupraci.

« Jako dalsi podpofené pracovisté jsme navrhli FTN, pracovisté i pani
feditelka souhlasi.

* Bylo odhlasovano napfisté s Miss Face jiz nespolupracovat jakozto
CNEoS, ponechat vie na jednotlivych pracovistich.

ad 8)

* Zastupkyn¢ firmy Medela iidajné organizuje spolu s VZP a poslancem
MUDr. Kasalem spolupraci ohledné zapijcovani odsavacek MM.

+ Vedeni CNeoS spoleéné s dal$imi ¢leny vyboru povazuje takovouto
formu spoluprace s jednou firmou a jednou ZP za nevhodnou a CNe-
oS se neucastni. Mydlilova prosazuje naopak podpofit laktacni pora-
denstvi (proplaceni od zdrav. pojist'oven), neupfednostiiovat jednu fir-
mu a jednu pojist'ovnu.

+ Maly bude jednat s poslancem Kasalem, Cihat s VZP a Dort s MZ CR.

* Béhem zpracovani zdpisu byla Malym piedana informace, Ze posla-
nec Kasal by byl ochoten se t¢astnit jednani vyboru CNeoS.
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* Ve snémovné chtél vyvolat aktivitu sméfujici k vytvofeni/nasmlouva-
ni nového kodu tykajiciho se podpory kojeni.

« poslanec. Kasal se obritil se prostiednictvim Malého na vybor CNe-
oS, zda by nemohl zaujmout stanovisko k aktivitdm fetézce Dr. Max
spojenou s prosazovanim vlastni mlééné vyzivy (tzv. A-milk). Je tie-
ba zabranit zmatkim mezi matkami.

ad 9)

* V soucasné dob¢ jsou feSeny nové vzdélavaci programy pro speciali-
za¢ni vzdélavani 1ékart.

* Zkracena doba piipravy v oboru détské 1ékatstvi na 4,5 roku, s ¢imz
souvisi tlak na zkraceni odborné praxe na PC pred atestaci z pediat-
rie.

* Prof. Plavka ve shod¢ s celym vyborem vyslovil jako nepodkrocitel-
né minimum délku praxe 3 mésice na PC. Neni mozné, aby PLDD
nebyl erudovany v péci o nezralé déti.

«13. dubna v 11:00 bude jednani na DK FN Motol na vyboru CPS,
z povéieni vyboru se zi¢astni prof. Plavka, prim. Cihat, doc. Dort.

* Dort navrhuje jednat o mozné variant¢ postupu pro lékafe na PC, pokud
lekar jednoznacné sméfuje k neonatologii.

ad 10)

* Na Perinatologické inferenci budou prezentovana data s udaji o mor-
talité a vybranych morbiditach jak na PC, tak v krajich.

* Dale blok neonatologie.

ad 11)

* NEO DNY ¢ Prof. MUDr. J. Mourek a prof. MUDr. M. Veleminsky —
zvana prednaska pred ukonc¢enim védecké kariéry?

* Vsechny odkazy na akce predat prim. Hanzlovi.

ad 12)

+ 9. &ervna se kona Symposium Ceské rady pro resuscitaci. Konferen-
ce bude zaméfena na resuscitaci a prvni pomoc provadénou détmi
(Kids saving lives), détské pacienty v pozici naSich pacientd (KPR
déti, akutni stavy v pediatrii) a resuscitaci novorozenct po porodu.

« Za neonatologii bude jednat MUDr. Sylva Sebkova.

ad 13) Riizné

* Hrazeni povinného novorozeneckého screeningu pojistovnou musi
iniciovat Asociace nemocnic CR na MZ CR. NemiiZe toto fegit odbor-
na spolecnost.

* Vzd€lavaci program détska sestra se opét vraci do zakona o vzdéla-
vani. Dort informoval, ze dle materiali z GB je v EU od roku 2003
na rozdil od CR posilovan trend ke vzdélavani v tomto oboru.

* Stanovisko k détskym centriim:

Dort piedlozil stanovisko Spole¢nosti socialni pediatrie CSL JEP
ke snaze prevést tato centra pod spravu MSPV namisto MZ CR. Toto
by znemoznilo poskytovat v téchto centrech zdravotni sluzby — pfi-
¢emz mnoho klientd téchto center je zde pravé kvili zdravotnim indi-
kacim. Odpor Spoleénosti socialni pediatrie CSL JEP nejde proti pés-
tounské péci.

Hlasovéni o podpofe stanoviska Spoleénosti socidlni pediatrie CSL
JEP:

Bylo podpoieno vyborem CNeoS (pouze Janota se zdrzel hlasovéni)

* Purpurové srdce 2017
Termin je patek 10. listopadu, coz neni pfilis vhodné, nebot’ to piimo
navazuje na Neodny a nebude tudiz pro zaneprazdnéni lékaitt mozno
pfipravit odborny seminaf. Nicmené na galavecer jsou ¢lenové vybo-
ru CNeoS zvani.

« Doc. MUDr. Laura Janatkova pozadala o &estné &lenstvi v CNeoS.
Ovétenim na CSL bylo zjisténo, Ze podminkou je myj. tileté &lenstvi
lékate v CSL JEP, coz pani docentka nespliiuje. Vyjimku z pozado-
vané doby ¢lenstvi musi schvalit vybor pfislusné organizacni slozky
— k diskusi na pfistim vyboru.

* Vybor schvalil prijeti novych ¢lent dle pFihlaSek a sniZeni ¢len-
skych prispévki pro matky na MD dle piedloZenych Zadosti.

« Resena povinnost podavat zpravu o novorozenci do 90. dne:

Pokud jde o kontinualni hospitalizaci, pak zprava do 90. dne, pokud
je dité piijato z domova, pak do 1 mésice.

* Domaci oxygenoterapie
Neni dostatek pulznich oximetril, zada se o n¢j zvIast pojistovna.
Cerny povéien jednanim s pojistovnou o proplaceni této pomiicky.
(:jihaf s MUDr. Hanou Sustkovou z odboru tihrad zdravotni péée VZP
CR.

* Ocenéni — medaile CL JEP
Bylo jednohlasné schvaleno udélit prof. Milosi Veleminskému
a MUDr. Magdalen¢ Paulové za mnohaletou préci pro rozvoj oboru
neonatologie.
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Informace vyboru CNeoS

Zapis z jednani vyboru CNeoS CLS JEP dne 31. kvétna 2017

Pritomni ¢lenové vyboru (v abecednim potadi): Dort, Cihat, Macko, Cemy, Hanzl, Janota, Maly, Mydlilova, Plavka, Polackova,

Stranak

Omluven: Kantor

Clenové revizni komise: Burianova, Matas, Wechsler

Zastupci regionti: Borek, Janec, Halek

Hosté: 0

Misto: zasedaci mistnost Ceské 1ékatské spole¢nosti JEP, Praha 2
Zapsal: Hanzl

Schvalil: Dort

Program

1. Kontrola zapisu

2. Piprava na jednani s VZP — uhrada laktacniho poradenstvi, novo-
rozenecky screening atd. (Cihar)

* Vybor odhlasoval jednomysiné jako balicek pozadavky,které
budou ptedany Odboru pro zdravotni pojisténi MZ. Navrhujeme
fesit Gthradu novorozeneckého screeningu, osetieni ditéte s peri-
natalni zatézi pro ambulanci (v nasledné péci), terapeutickou hypo-
termii a laktaCni poradenstvi

* Naopak po diskusi bylo doporuceno fesit thradu pulzni oximetrie
pii domaci oxygenoterapii (Cerny) formou standardni Zadosti
o naduhradu zdravotnického prostiedku piislusné ZP

3. Stanovisko k transplantaci d&lohy (Dort, Cihat)

* Vybor doporucuje vyjadiit se vtom smyslu.ze by ve studii by mélo
byt zajisténo,ze vSechny déti je nutné dlouhodob¢ sledovat. Pfi
jakychkoliv pochybnostech o mozném negativnim vlivu na novo-
rozence studii prerusit.

4. Nada¢ni fond Déti na dlani (Dort)

Vybor dospél jednomysing ke stanovisku,ze nadale netrva na dalsi

spolupraci s NF.

* Podkladem pro toto rozhodnuti je jednak Borkova zprava (za celou
dobu ¢innosti se podafilo ziskat a pedat jen 4 piistroje pro resus-
citaci),jednak dopis ziizovatele fondu Ing.Fibingera,kde je mimo
jiné konstatovano,ze fakticka spoluprace se nerozvinula na oce-
kavanou uroven a v predpokladané sifi.

5. Zkusebni komise pro atestace (Cihaf)
* Vedeni spolecnosti zatim nema k dispozici aktudlni seznam exa-
minatort. Po jeho doruceni z IPVZ se k navrhu na ¢leny zkuseb-
ni komise vratime.

6. Akredita¢ni komise (Cihaf)

» Taktéz tento bod zatim odlozen a je nutné vyckat az na projedna-
ni s Odborem vzdélavani MZ. Zatim nejsou zvefejnény provade-
ci predpisy k Zakonu ¢.67/2017 Sb., ktery vstoupi 1.7.2017 v plat-
nost. Posléze 1ze pokracovat v jednani s Mgr. Podhrazskym z MZ.

7. Vzdélavaci program v neonatologii: Jednani na vyboru CPS (Dort)
* Vzdélavaci program v pediatrii nema zatim finalni podobu.Disku-
se o podilu neonatologie v kmeni a ve specializovaném vycviku.
Zavér: Pockame na zmény provadécich piedpist v ramci platnos-
ti nového zakona. Pokracovat v jednani s odborem vzdélavani MZ,
neni sjednocen nazor akreditaéni komise a Vyboru CPS . Vybor
souhlasi s tim aby vedeni dale prosazovalo to co nasi zastupci pre-
zentovali na vyboru CPS, tj. vy$si pocet mésicii neonatologie pro
neonatology z PC.
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8.

10.

11.

12.

Zprava o novorozenci UZIS:

* UZIS- finalni verze (potvrzena doc. Duskem a Dr Janovou).
Zaver: Plati stavajici praxe. Zprava ¢. 9. Se zaklada pouze pri
piijeti novorozence (do ukonceného 28.dne zivota), pokud je pfi-
jat po prerusené hospitalizaci,tj. z domova, na neonatologické,
nebo pediatrické pracovisté. Pii nepierusené hospitalizaci se ZN
uzavira 90.den zivota.Bude jasné uvedeno v metodice UZIS v Cer-
venci t.r.

* ZN podrodech doma(Dort, Polackova). Pediatr(PLDD)nema
zékonnou povinnost zalozit ZN Piehled o poctu planovanych poro-
di doma lze teoreticky ziskat pouze cestou matrik, ale neni jasné
zda tato data budou dostupna.Dalsi moznost pro evidence plano-
vanych porodi doma je cestou PLDD. Vybor povefil RK (navrh
Plavka) proveéfit moznosti a navrhnout metodiku evidence plano-
vanych porodit doma.Cihai povéfen spolupréaci s RK v tomto ohle-
du..

* ZN polozka vyziva: definice (Burianova, Janota)

Zména definice co je kojeni,co je vyziva vyhradné MM a ostatni
zpusoby vyzivy. (Burianova, Janota) Pfi propusténi z porodnice
definovat piikrm a dokrm.(Mydlilova) Clanek do Neo listu jako
zasadni informaci v tomto ohledu (Mydlilova) vychazet z WHO
doporuceni.

. Podpora a propagace kojeni — sou¢asné moznosti (Mydlilova, Buri-

anova, Maly)

* Kritika smérem k nedodrzovani prav ditéte, patti do toho i otazka
piirozené vyzivy Co mame pozadovat od statnich organd v oblas-
ti propagace pfirozené vyzivy, jako jednoho ze zasadnich preven-
tivnich faktort, ktery ovliviuje zdravi détské i dospélé populace.

* Mydlilova zformuluje zasadni body nasi iniciativy smérem k V1a-
dé CR, véetn& ekonomické rozvahy.Oslovit i zakonodarce, vyuzit
cesty senatni iniciativy (Kantor) Pocet kojenych déti pii propus-
téni klesa (pouze 82%).

Zpréva o imunoprofylaxi Synagisem v uplynulé sezoné (Cihat)

¢ Tti centra jest¢ nedodala piehled imunizace za minulou sezo-
nu.Urychlené dodat, jeto dulezité pro evidenci centrovych Iéku.
Profylaxe RSV funguje bez problémd.

Neo Dny v Ceskych Budgjovicich (Hanzl)

¢ Organizacné i financnim zajisténim zatim bez problémil, pozvani
fecnici ze zahrani¢i — az na jednu vyjimku Gc¢ast potvrzena.

* Na védeckém vyboru upfesnéna koncepce bloku novorozenecké
nebakterialni infekce a mezioborova spoluprace epidemiologie-
neonatologie.Posledné jmenovaného bloku se ujali ¢lenové pra-
covni skupiny CNeos pro nozokomiélni infekce.

Razné:

+ Sebkova (PLDD) stiznost na nevypliovani o¢kovacich priikazii
pii propusténi. Resit individualné tam , kde tento problém zazna-
menan.
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* Novy format vysledkil morbidity a mortality je na www.neonato-
logy.cz jiz dostupny a lze vyuzivat. (Plavka)

* Borek pfipravi na piisti jednani podklady ,tykajici se prevence lues
a, vcetné legislativy.

Predseda CNeoS
Doc. MUDr. Jiii Dort, Ph.D.

Mistopfedseda
Prim. MUDr. Martin Cihat

Doporucené odborné akce 2017/2018

Symposium Ceské rady pro resuscitaci 9. 6. 2017, Praha

28. Kongres CLS JEP, 7.-8. 12. 2017, Senét PCR, www.kongres.cls.cz
Zdravotnické forum — Détska paliativni péce, sobota 3. 6. 2017 v hote-
lu Don Giovanni Prague, Vinohradska 157a, Praha 3

Dny détské endokrinologie, Pisek 23.-24. 2. 2018, Pracovni skupina
détské endokrinologie CPS. Predb&zné patek 23. 2. od 13 hod témata
z fetalni a neonatalni endokrinologie.

Védecky sekretar
Prim. MUDr. Jozef Macko, Ph.D.

Zvoleni funkcionafi vyboru CNeoS

Piedseda
doc. MUDr. Jiii Dort, Ph.D

Mistopiedseda
prim. MUDr. Martin Cihat

Védecky sekretar
prim. MUDr. Jozef Macko, Ph.D.

Revizni komise
ptedseda — MUDr. Iva Burianova

Zprava o novorozenci — upozornéni na spravné vypliovani

Definice kojeni

Vzhledem k nejasnostem vykazovani vyzivy novorozence pii propus-
téni byli osloveni vyborem Ceské neonatologické spole¢nosti
MUDr. I. Burianova, MUDr. A. Mydlilova a doc. MUDr. J. Janota PhD,
aby zptesnili definici jednotlivych polozek vyzivy, které se vykazuji pro
Nérodni registr rodi¢ek a novorozencti (UZIS Ceské republiky). Tyto
polozky by mély byt v souladu s mezinarodnimi definicemi (WHO 2008,
UNICEF, IGAB).

Kategorie vyzivy se vykazuji ve Zpravé o novorozenci pii propusténi
a zohlednuji vyzivu ve chvili propusténi novorozence z porodnice, tj.
za obdobi 24 hodin pred propusténim. Vykazuje se pouze jeden kod.

1. kojeni — dit¢ je kojeno nebo dokrmovano matetskym mlékem (mlé-
ko odstitkané od vlastni matky, od darkyné nebo mléko z banky)

2. dokrm (v NZIS uvedeno nespravné pod oznacenim pitkrm) — dité je
castecné kojeno a dokrmovano umélou vyzivou

3. uméla vyziva — dité je krmeno umélou mléénou vyzivou/formuli

4. parenteralni vyZiva — podavani zivin pfimo do krevniho fecisté
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Osobni zpravy

Udéleni Gestného ¢lenstvi Ceské neonatologické spoleénosti a Eestné medaile Ceské 1ékaiské
spole¢nosti Jana Evangelisty Purkyné¢ MUDr. Magdalené Paulové, CSc.

MUDr. Magdalena Paulova patii k t¢ém vzacnym osob-
nostem naseho Iékarstvi, které za sviyj zivot dokazaly
vyraznym zpusobem ovlivnit Giroveni a vyvoj oboru, ve
kterém pusobily.

Jako specializovany neonatolog plsobila tficet ctyfi
let v Thomayeroveé nemocnici, do roku 2003 jako pri-
marka novorozeneckého oddéleni s JIP. Je zakladatel-
kou iniciativy Baby Friendly Hospital v Ceskosloven-
sku a Ceské republice, spoleéné s MUDr. A. Mydlilovou
zalozila Laktaéni ligu — Narodni centrum pro podporu
kojeni. Tyto nové a progresivni pfistupy v novorozene-
cké vyzivé dusledné prosazovala s energii sob¢ vlastni
as laskou k oboru, ve kterém pracovala. Do znacné miry

alntho studia. S MUDr. Ivou Burianovou organizovala
6 ro¢nikd sympozia Pokroky ve vyzivé novorozenct,
kterého se Gi¢astnili domaci i zahrani¢ni specialisté. Od
roku 2011 je nositelkou ocenéni Purpurové srdce klubu
Nedoklubko.

Je autorkou fady odbornych publikaci tykajicich se
vyzivy a problematiky kojeni.

Vybor ceské neonatologické spolecnosti pozadal
30. 4. 2017 piedsednictvo CLS JEP o ud¢leni ¢estného
Clenstvi Ceské neonatologické spoleénosti a pridéleni
diplomu a &estné medaile CLS JEP MUDr. Magdaleng
Paulové CSc.

Piedsednictvo CLS JEP zadost vyboru Ceské neona-

se ji podafilo zménit mysleni svych kolegii v otazce vyzivy, dilezitos-  tologické spole¢nosti schvalilo a Cestnd medaile spolu s diplomem bude
ti kojeni a vyznamu matei'ského mléka pro vyvoj novorozence. Podile- ~ Magdalen¢ Paulové piedana 31. 5. 2017.
la se na vychové mladych 1ékait v ramei pregradualniho a postgradu-
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NEONATOLOGICKE LISTY, 23/2017, ¢islo 1

NEMOCNICE

\\\1/7/ CESKE BUDEJOVICE as.

Nemocnice Ceské Budéjovice a.s., Neonatologické oddéleni PCIP porada
za podpory Neonatologické spoleénosti CLS JEP a Neonatologické sekce CAS

XXXIII. NEONATOLOGICKE DNY
S MEZINARODNI UCASTI
a
XXVI. CELOSTATNI KONFERENCI
OSETROVATELSKYCH PROFESI PRACUJICICH V PECI
O NOVOROZENCE

V CESKYCH BUDEJOVICICH
ve dnech 8.-10. 11. 2017
www.cbneonatologie2017.cz
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Pokyny pro autory

Pokyny pro autory

Disledné respektovani téchto pokynl ulehci redakci mnoho Casu 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 piipad-

nych chyb omezené. Ctéte pokyny vZzdy z co nejnovéjsiho Cisla NL.

Prace musi byt napsana v souladu s novymi pravidly ceského pravo-
pisu. Vyrazy, u nichZ se piipousti vice tvard, je nutné psét v celém sdé-
leni jednotné. Viceslovny pojem je tieba psat jedinym jazykem (Cesky,
latinsky, nebo anglicky). Za piivodnost, obsah a stylistickou Groveii préa-
ce zodpovidaji autofi.Poslete jeden vytisk prace, véetné tabulek, grafti
a zdrojovych dat pro sestrojeni grafti. Prace nadepisujte vystiznym
ndzvem, pod nim uvedte jméno a pracovisté vSech autord. Pripadnou
piisluSnost autord k riznym pracovistim oznacte. Na konci prace uved-
te plné jména autora, urceného ke kontaktu s redakci, pfesnou adresu
pracovisté, ev. bydlisté s telefonnim ¢islem, faxem a e-mailovou adre-
sou.

Kromé vytisku prace je nutné redakci dodat také pocitacovy soubor
s textem, zdsadné poiizeny ve formétu Microsoft Word a zvIast soubor
s grafy vzdy ve formdtu Microsoft Excel (nikoliv jako soubor Power-
point!!!). Soubory odeslete elektronickou postou na adresu cihar-
mar @seznam.cz. V piipadé pochybnosti o doruceni e-mailu je vhod-
né se s redakci spojit telefonicky.

Pfi psani nepouzivejte déleni slov, nikdy neodd€lujte jednotlivé fad-
ky pomoci ENTER, k odsazeni odstavcl pouzivejte klavesy TAB, na
konci kazdého odstavce ENTER, po Carce a tecce nasleduje mezera.
Nezaméiujte pii psani nulu a pismeno velké O (0/0). Oc¢islujte stran-
ky, tabulky, obrazky, grafy i ptilohy. VSechny pouZité zkratky musi byt
vysvétleny. U laboratornich hodnot pouZivejte disledné jednotky SI
aspravnou transkripci jednotek, véetné znakd fecké abecedy (napf. niko-
liv umol, ale mol). UZivejte hornich a dolnich indext a speciélnich zna-
ki (napf., 10°, H,0, =, A, %, %o, i, 0...). Jednotky hodnot uvadgjte téZ
v grafech a tabulkdch. Pacienty oznacCujte zdsadné pouze potradovymi
Cisly a nikoliv jmény ¢i inicidlami.

Doporucujeme uvadét, do které z rubrik NL piispévek zasilate, jinak
zafazeni provede redakce.
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Rubriky NL:

Plvodni prace
Souborné referaty
Péce o novorozence
Kazuistiky
Diskuse

Kratka sdéleni
Informace
Referdtovy vybér
Zprévy z cest
Korespondence
Osobni zpravy
Informace CNeoS
Odborné akce
Inzerce

Komer¢ni sdéleni

Puvodni prace zahajuje vystiZzny souhrn psany ve tieti osobé a kli-
Covi slova (3-6), déle nésleduji oddily: dved, charakteristika souboru,
metodika, vysledky, diskuse, zavér a literatura. V pracich zaslanych
do rubrik Souborny referat, Péce o novorozence (tj. z neonatologické
praxe plus vSe pro praxi) a Kazuistiky napiste vZdy alespon tivod a kli-
Cova slova.

Nad tabulkou, grafem, obrazkem, ¢i schématem uvedte jeji ozna-
Ceni Cislem a popis (napf. Tab. 1. Hodnoty hemoglobinu), pod tabulkou
uvedte ev. vysvétlivky.

V oddile Literatura (citace z poslednich 10 let, ev. starsi jen pii kli-
covém vyznamu pro sdéleni) piste kazdou citaci na novy fadek s pora-
dovym &islem citace. Ciselny odkaz uvedeny v textu piste arabskou Cis-
lici v kulaté zavorce, bez tecky, napf. (6). Neuvadéjte literaturu, na kterou
neni ¢iselny odkaz v textu préce.

Priklad pro citaci ¢ldnku:
1.Gold, J.M., Kennedy, J.F., Smith, N.J.: Hyaline membrane 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., Phi-
ladelphia, Saunders Company, 1990, s. 515-537.

Pouzivejte zkratek Casopist podle List of Journals Indexed in Index
Medicus.



Pozndmky
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PRO NAROCNY START DO ZIVOTA
. JE TREBA SPECIALNI VYZIVA

| wmmian 2000
Nutrllon | "\
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Nutrllon
R— ProE.peri A

SlozZeni produktu Nutrilon pro predcasné narozené déti
je pFizpusobeno jejich specifickym narokum na vyzivu

Kojent je nejpfirozenéjsim zplsobem vyZivy kojenci. Kojenecka vyziva by méla byt pouzivana na doporuceni |ékare. Potravina pro zvlastni vyZivu - dietni potra p zvlastni lékarské cely.
Zpusob pouziti a dalsi informace najdete na obalech a webovych strankach www.nutriklub.cz. Infolinka: 800 110 000. Mater l 4l pro odbor rejnost.

BF311304
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YN
Nestle

Zdravyzacal%
D l//,k Zdravy zZivot

Novy koncept
w0 kojeneckeé vyzivy Nestle

Tekuta, predem pripravend kojenecka vyziva i pro domaci pouziti
* Vyvinuto na zakladé nejnovéjSich védeckych poznatkd a doporuceni prednich odbornikd

SlozZeni je pripraveno po vzoru matefského mléka a odpovidd potrebam zralych donosenych
novorozencyd v prvnich dnech Zivota (od narozeni do 3 mésicl)

100 % laktozy

OPTIPRO®

« Pocatecni tekuta
kojenecka viziva

PRO DOBRY Aoy e
2R3 UHT pracesem ¢ parenrtovana, vysoce Kvaiirni blikovina
ZACATEK

- we

nejblizsi materskému mléku'

- we

¢ nejnizsi mnozstvi bilkoviny (1,8 g/100 kcal)
podle nejnovéjSich doporuceni odbornych
spolecnosti a EFSA 20142

e zqjistuje zdravy rist a vyvoj?

OPTIPRO®H.A.

PRI ALER.GH ] my » "':.";j;“;'j:;f;';f" e pfi vyskytu alergického onemocnéni
V RODINE - ' T v rodiné v pfimé linii

e snadno stravitelnd HA bilkovina*

Ob NAROZEN]
PR E 0D NARODENIA

o chrani citlivy a nevyvinuty travici systém
novorozence'

¢ jedina 100% syrovatkova castecné

. hydrolyzovana bilkovina s prokazanym
a dlouhodobym Gcinkem®*
Baleni 2 x € 90 ml
Tyto vyrobky doporuéuje

Sdruzeni praktickych
Iékakii pro déti a dorost CR.

Reference:

1. Nestlé Patent EP 0880902 Al 2. EFSA 2014. 3. Yan J et al. 2015 4. Vandenplas Y et al. 2014 5. Von Berg A et al. 2015 *studie GINI 2003, 2007, 2008, 2013.

Dulezité upozornéni: ﬁ/
Svétovd zdravotnickd organizace (WHO*) doporuuje, aby t&hotné Zeny a matky byly informovany o vihodéch a nadiazenosti kojeni — zejména o skuteénosti, ﬁ /
Ze mateiské mléko poskytuje détem tu nejlepsi vyZivu a ochranu pied nemocemi. Matkam by mély byt podrobné vysvétleny techniky kojeni a zptsoby udrZzeni kojeni R '

se zvlastnim dUrazem na vyznam spravné vyvazené stravy, a to jak v prubéhu téhotenstvi, tak po porodu. Mélo by se zabranit zbytecnému zavadéni castecného )’;r, N\ \
krmeni z lahve nebo podavani jinych ndpoju a potravin, protoze by fo mohlo mit negativni vliv na kojeni. Matky by mély byt upozornény na obfiznost navratu ke kojenti, (PR

pokud se rozhoduiji nekojit. Matkam by také mély byt vysvétleny zdravotni, socialni a ekonomické dusledky takového kroku. Matkam by mélo byt zddraznéno, » g yay;

Ze matefské mléko je pro dité tou nejlep3i vyZivou. Pokud se pfijme rozhodnuti pouZivat kojeneckou vyZivu, tak je nezbytné matky poucit o spravné pripravé N /

a zdUraznit, Ze pouziti nepfevarené vody, nemyté lahve nebo nespravného fedéni muze vést k onemocnéni ditéte. > o

*viz Mezinarodni kodex marketingu nahrad matefského mléka pfijaty WHA v rezoluci 34.22 v kvétnu 1981.

Informace urcené pouze pro pracovniky ve zdravotnictvi
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Neni lepSi misto
nez domov.

Synagis® pomaha, aby ho déti
nemusely opoustét.

Zavazna infekce vyvolana RSV mize ohrozit
prvni chvile novorozence doma. Synagis®
vyznamneé snizuje ¢etnost hospitalizaci
z dlvodu RSV onemocnéni dolnich cest
dychacich u vysoce rizikovych déti.’
Synagis® 100 mg/ml injekéni roztok je
novou lékovou formou zavedené obchodni
znacky Synagis®. Obsahuje stejnou i¢innou
latku, kterd jiz vice nez 15 let pomaha
v prevenci RSV onemocnéni ohrozenych
skupin déti.?

Ve srovnani s lyofilizovanou formou
pfipravku Synagis® je kapalna forma uréena
pfimo k pouziti, odpada nutnost rozpousténi
a zjednodus$uje se tak proces pfipravy.

- W
B Uk

RSV = respiracni syncytidlni virus
Synagis® 100 mg/ml Synagis® 100 mg/ml ;

injekéniroztok injekéni roztok
Palivizumabum Palivizumabum
Intramuskularni podéni Intramuskularni podani ﬂ

SYNAGIS® |

PALIVIZUMABUM e

\ui

Synagis” 100 mg/ml injekéni roztok (Palivizumabum). Zkrdcend informace o Ié&ivém pfipravku

SloZeni: 1 ml roztoku obsahuje palivizumabum 100 mg. Jedna 0,5 ml injekéni lahvicka obsahuje palivizumabum 50 mg. Jedna 1 ml injekéni lahvicka obsahuje palivizumabum 100 mg. Indikace: Prevence
zévazného onemocnéni dolnich cest dychacich vyZadujiciho hospitalizaci, které je zpiisobeno respiracnim syncytidlnim virem u déti, jeZ se narodily v 35. tydnu téhotenstvi nebo dfive a jsou v dobé zaGdtku
sezdny RSV mladsinez 6 mésicd, nebo u déti mladsich nez 2 roky, u nichZ bylav poslednich 6 mésicich nutnd I6tha pro bronchopulmondlni dysplasiia u déti mladSich nez 2 roky s hemodynamicky vjznamnou
srdecni vadou. Kontraindikace: Hypersenzitivita na palivizumab, jinou slozku pFipravku nebo na jiné humanizované monoklonalni protilatky. NeZédouci uinky: Nejzavazngjsi nezadouci reakce vyskytujici se
u palivizumabu jsou anafylaxe ajing akutni hypersenzitivni reakce. Casté neZddouci reakee vyskytujici se u palivizumabu jsou horedka, vyrdZka a reakee v misté vpichu injekce. *V observani postmarketingové
databdzové studii bylo pozorovano malé zvySeni frekvence astmatu u predéasné narozenych déti, které dostavaly palivizumab; priinnd souvislost je nicméné nejistd. Interakce: Nebyly dosud popsany. Zvl&Stni
upozornéni; Byly hlaseny alergické reakce. Pri stfedné tézkych aZ tézkych akutnich infekcich nebo horecnatém onemocnéni je oprévnéné odloZeni aplikace palivizumabu. Lék je nutno aplikovat opatrmg
u pacientd s trombocytopenif nebo jinou poruchou hemokoagulace. Nemichejte kapalnou a lyofilizovanou formu palivizumabu. Doporugeng davkovani; 15 mg/ kg hmotnostijednou mésiné v obdobi rizika RSV
vkomunité; tcinnost v dévkach jinjch nez 15 mg/kg nebo pfi dévkovani jiném nez v mésitnich intervalech behem RSV sezdny nebyla hodnocena. Pruni davka by méla byt poddna pred zacatkem sezdny RSV,
dalSivmésicnichintervalech béhem sezdny. VétSina zkuSenostibyla ziskdna s & injekcemi podanymi béhem jedné sezdny. B&hem postmarketingovych zkuSenosti bylo hidSeno predavkovani ddvkami az do vyse
85 mg/kg, nezddouct reakce se nelisi od nezadoucich reakef pozorovanyich v davee 15 mg/kg. Zpiisob podani: Intramuskulame do oblasti stehna. Objem vétsi nez 1 ml musi bt aplikovan v rozdzlenyich
davkéch.Baleni: Lahvicky k jednorazovému pouziti obsahujici 0,5 ml nebo 1 ml injekéniho roztoku. Podminky uchovni; V chladnicce (2 - 8 °C), chranit pred mrazem. Posledni revize textu: 04/2015. Dritel
rozhodnuti o registraci: AbbVie Ltd., Maidenhead, Velka Britanie. Registraéni Gislo; 0,5 ml:EU/1/99/117/008, 1 ml:EU/1/99/ 117/ 004. Vjdej pripravku je vazan nalékarsky predpis aje hrazen z prostfedki
vefejného zdravotniho pojisténi smluvnim zdravotnickym zafizenim formou ZULP. *VSimnéte si prosim zmén v informacich o [6Sivém pFipravku. Jrfie, neZ pripravek piedepisSete, seznamie se, prosim,
Stpinou informaci o pripravku.

Reference: 1. The IMpact-RSV Study Group. Palivizumab, a humanised respiratory syncytial virus monoclonal antibody, reduces hospitalisation from respiratory syncytial virus infection in high-risk infants. Pediatrics.
1998;102: 531-537.2. Homaira N et al. Effectiveness of Palivizuma in Preventing RSV Hospitalization in High Risk Children: A Real-World Perspactive; IntJ Ped; Vol 2014, Art 571609, 13 pgs.

AbbVie s.r.0., Metronom Business Center, Bucharova 2817/13, 158 00 Praha
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