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Diagnoza a 1éCba poruch srdec¢niho rytmu u plodu

Tomek V., Skovranek J.!, Gilik J.!, Kubu$ P.!, Marek J.2
! Détské kardiocentrum 2.LF UK a FN v Motole
2 Great Ormond Street Hospital, London, UK

UVOD

Rozvoj fetalni echokardiografie umoznuje intrauterinni diagnostiku a 1é¢bu arytmii. Nejcastéj$imi typy zavaznych fetalnich arytmii jsou supra-
ventrikularni tachykardie, flutter sini a atrioventrikularni blokada. Tyto arytmie mohou vést k srde¢nimu selhani, hydropsu a bez Gspésné 1écby

vvvvvvvv

Prenatalné se nejcastéji setkavame s asymptomatickymi pfed¢asnymi sinovymi nebo komorovymi stahy, které zadnou lécbu nevyzaduji.

1. SUPRAVENTRIKULARNI TACHYKARDIE (SVT)

Uvod

Supraventrikularni tachykardie (SVT) je ve fetalnim obdobi nejcastéj-
$1 zdvaznou poruchou srdecniho rytmu. K SVT dochézi na podkladé
reentry mechanismu, sifiové ektopie nebo sinového flutteru a je nejcas-
venci (nad 200/min.) dochazi ke snizeni funkce myokardu, nedostatec-
nému plnéni komor v diastole, snizenému srde¢nimu vydeji a zvySeni
centralniho zilniho tlaku (2). Zvyseny centralni zilni tlak zpisobuje tinik
intravaskularniho objemu pies cévni sténu do intersticia a do télnich
dutin a dochazi k hydropsu plodu. Hydrops plodu je vyrazem zavazné
poruchy hemodynamiky a predstavuje finalni fazi srde¢niho selhani.
Rizikovymi faktory vzniku hydropsu pii SVT jsou nizsi gestacni vek,
rychlejsi frekvence tachykardie a tachykardie z levé siné (3). SVT u plo-
du s hydropsem je navic htife ovlivnitelnd poddvanim antiarytmik mat-
ce kvili otoku placenty a tim zhorSenym transplacentarnim prinikem
leka.

Lécba a vysledky

Ve spolupraci s Great Ormond Street Hospital v Londyné jsme srovna-
livysledky 2 1é¢ebnych protokolti (digoxin vs. flecainide) u plodiis SVT
s cilem urceni optimalni [écby (4).

Reentry supraventrikularni tachykardii mélo 69 a ektopickou SVT 17
plodi. Hydrops byl piitomen u 30 z 86 (35 %) plodi SVT. Reentry SVT
je charakterizovana kratkym ventrikuloatrialnim intervalem, ktery je
mozno ultrazvukem prokézat pfi simultanni Dopplerovské analyze toku
v horni duté zile a ascendentni aorté (5). Kritériem spésnosti 1écby
SVT byla konverze na sinusovy rytmus nebo zpomaleni frekvence
komor o vice nez 15 %. Digoxinem bylo léceno 52 a flecainidem 34
plodi. Ob¢ skupiny se liSily ve staii matky (27 let digoxin, 31 let fle-
cainide, p < 0,05), pfitomnosti hydropsu (digoxin 21/40 %, flecainide
7/21 %, p = 0,03) a typu supraventrikularni tachykardie (dlouhy AV
interval — digoxin 8/14 % a flecainide 9/27 %, p = 0,04) — tab. 1.

Vyznamnost inicidlni dysfunkce levé komory nese riziko pro neus-
pésnou konverzi srdecniho rytmu.

Vysledky sinového flutteru (AFL): hydrops byl pfitomen u 8/25
(32 %). K 1é¢bé bylo jako inicialniho 1éku pouzito digoxinu, zejména
pro jeho negativni dromotropni efekt, a tim zajisténi efektivni funkéni
blokady ptevodu vzruchu ze sini na komory.

Tab. 1. Srovnavajici efekt podani flecainidu vs. digoxinu

N=86 digoxin flecainid

uspésnost lécby SVT 39/52 (75%) | 31/34 (91%) | p=0.053
perinatalni Gmrti 7/52 (13%) | 0/34 p=0.039
uspésnost lécby SVT 8/21 (38%) | 6/7 (86%) p=0.05
pii hydropsu plodu

Lécba byla tispésna u 87 % piipadd. Piitomnost hydropsu neméla zad-
ny prokazatelny efekt na 1é¢bu a zadny z plodi nezemfel. Dalsi antia-
rytmikum bylo piidano k digoxinu v 15/25 piipadd (60 %), ve vSech
piipadech se jednalo o sotalol.

Diskuze
Optimalni je konverze supraventrikularni tachykardie na sinusovy ryt-
mus jesté intrauterinng, protoze intraamnialni resorpce otoku a hydro-
psu plodu je v porovnani se zdsahem u narozeného hydropického novo-
rozence v t€zkém ob¢hovém a ventilaénim stavu prognosticky daleko
piiznivejsi. Pii intrauterinni 16¢be obvykle volime tzv. transplacentarni
cestu, spocivajici v poddvani antiarytmika matce intravendzné nebo
peroralng (6). Pfi neuspéchu transplacentarni 1écby lze v indikovanych
piipadech podat léky pfimo plodu: nejcastéji intraumbilikalng, event.
intramuskularng, intraperitonealné nebo intrakardialné injekei (7).
Dlouhou dobu byl Iékem volby u SVT plodu digoxin pro svoji niz-
kou toxicitu a dobry transplacentarni prinik u plodt (8). Digoxin je cho-
linergni a jako jediné antiarytmikum ma pozitivn¢ inotropni tcinek
u déti, coz logicky upiednostiuje jeho vyuziti pti 16¢bé srdecniho selha-
ni. U hydropickych plod je ale jeho prunik placentou limitovany (9).
Pti neuspéchu izolované 1é¢by digoxinem je nejcastéji uzivana kombi-
nace se sotalolem (antiarytmikum tiidy IIL,), zvIaste v 1écbé flutteru sini
a SVT u plodt bez hydropsu (10). Digoxin se k dosazeni efektu poda-
va inicialné intravendzné ve vysokych davkach a hladina v krvi matky
obvykle prekracuje 2ug/ml. V soucasné dobé povazujeme [écbu pomo-
ci flecainidu (antiarytmikum tiidy IC, zpasobujici vyraznou depresi faze
0 akéniho potencialu) za jasné efektivnéjsi, ma navic velmi dobry trans-
placentarni prinik a schopnost rychle dosahnout terapeutickych hladin
iu hydropickych plodt (11). Podava se peroraln¢ v davce 200450 mg
ve 2-3 davkach a nevyzaduje hospitalizaci téhotné. V CR je omezené
dostupny jen na mimofadny dovoz. Pfi neucinné transplacentarni 1écbé
a tézkém obéhovém selhani plodu je mozno zahajit ptimou 1é¢bu a vyte-
Sit tak problém omezeného transplacentarniho prenosu antiarytmik. Prv-
ni ispésna pifmé lécba SVT plodu byla provedena v Ceské republice
vroce 2000 intraumbilikalnim podanim adenosinu s naslednou intraum-
bilikalni infuzi amiodaronu (12).

2. KOMPLETNI ATRIOVENTRIKULARN]
BLOKADA

Uvod

AV blokada se prenatalné vyskytuje u plodi s komplexni vrozenou
srdecni vadou nebo izolované. Izolovana kompletni AV blokada je fetal-
n¢ zpusobena nejcastéji matefskymi anti-Ro a anti-La autoprotilatkami
pii systémovém onemocnéni matky (13). Anti-Ro a anti-La jsou auto-
protilatky proti extrahovanym nuklearnim antigeniim a jsou ptitomny
u pacientl se systémovym onemocnénim (Systémovy lupus erythema-
todes, Sjogrentiv syndrom a dalsi). Tyto matefské protilatky piestupuji
placentou do ob¢hu plodu a vyvolavaji zanét v oblasti AV uzlu vedou-
ci k postupnému vyvoji AV blokady. K t¢ dochazi typicky mezi 20.-24.
gestacnim tydnem. O prob&hlém zanétu v oblasti AV uzlu svéd¢i fibro-
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Obr. 1. Setrvala supraventrikularni tachykardie (SVT) o frekvenci
220/min simultanné zachycena v M-zplisobu pies levou sii (LA) a pra-
vou komoru (RV). Frekvence sini a komor je shodna.

ticka prestavba uzlu u kongenitalniho AVB 111 (14). Za druhou, méné
¢astou piicinu vzniku kompletniho AVB je povazovan syndrom dlou-
hého QT nebo virova infekce (15). V kombinaci s hydropsem a nizkou
komorovou frekvenci (pod 55/min) piedstavuje vysoké riziko intraute-
rinniho umrti nebo predcasného porodu (16). Kompletni AVB se vysky-
tuje v 1-2 % plodll matek se seropozitivou anti-Ro, anti-La (17), coz
odpovida incidenci 1/15000 az 1/20000 zive narozenych déti.

Ve zvlasté nepiiznivych piipadech mize dojit az k progresi autoi-
munitné navozeného zanétu v endokardialni fibroelastozu (18) a dila-
tacni kardiomyopatii (19).

Kompletni atrioventrikularni (AV) blokdda vede k bradykardii plo-
du. Srdecni frekvence pii kompletni formé blokady se pohybuji od 45
do 70/min. Lidsky plod toleruje nizké srde¢ni frekvence 1épe nez vys-
§i, ale i tak mize vést k srde¢nimu selhani. Kumulativni neonatalni a pre-
natalni Umrtnost se udava mezi 10-30 % u plodt s AV blokadou (15).
Hlavnimi rizikovymi faktory mrti jsou: hydrops plodu, snizena funk-
ce levé komory a nizké gestacni stafi plodu v okamziku diagnézy (16).

Lécba a vysledky

Lécba je prenatalné limitovana. Podani fluoridovanych glukokortikoi-
dd (dexamethazon v davce 4—8 mg/den) muze zabranit progresi v AV
blokadu 3. stupné, ktera je povazovana za ireverzibilni poskozeni. Dal-
$i podavani glukokortikoidl (dexamethazon 2-4 mg/den) u jiz vzniklé
AV blokady 3. stupné bylo vedeno snahou zabranit rozvoji autoimunit-
niho zanétu myokardu a vzniku dilataéni kardiomyopatie u plodi séro-
pozitivnich matek.

V ramci multicentrické retrospektivni studie jsme neprokazali zadny
rozdil mezi [é¢enou a nelécenou skupinou plodit s AVB (21). Naopak
tehotenstviu 1é¢enych plodi bylo castéji ukonceno porodem sekei a plo-
dy mély i niz§i hmotnost, zfejmé v disledku niz§iho gestacniho stafi.
Ze sledovanych 175 plodi intrauterinné zemielo 10 a dalsich 12 post-
natalné (celkova umrtnost 13 %). Hlavnim rizikovym faktorem bylo
gestacni stafi plodu < 20 tydnd, frekvence komor < 50 teptii/min. a sni-
zena funkce levé komory (tab 2).

Diskuze

Intrauterinni moznosti 1é¢ebného ovlivnéni kompletni AV blokady plo-
dy jsou velmi limitované. Osud téhotenstvi pii seropozitivit¢ matky by
mohla zlepsit transplacentarni lécba fluoridovanymi kortikoidy a pfi
poklesu srde¢ni frekvence téz podani beta-sympatomimetik (22). Bylo
prokazano, ze v¢asné podani glukokortikoidl (pfestupujicich fetopla-
centarni bariérou) matce mize vést ke konverzi AV blokady II. stupné
na sinusovy rytmus. Konverze tiplné AV blokady (AVB III) na sinuso-
vy rytmus nebyla prokazatelné¢ dokumentovana. Smysl aplikace gluko-
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Obr. 2. Kompletni AV blokdda u plodu registrovana na urovni levé
komory (LV) a pravé sin¢ (RA), echokardiografie M-zpiisob zobrazeni
detekujici kontrakei sini a komor . Pravidelny sinusovy rytmus o frek-
venci 120 tepl za minutu neni pfevadén na komory, které maji svoji
vlastni aktivitu 62 tepti za minutu.

kortikoidt pfi jiz kompletni AV blokadé¢ byl spatfovan v imunomodu-
lacnim efektu steroidni 1écby a zabranéni rozvoje autoimunitniho zang-
tu myokardu a jeho dalsi progresi v dilatacni kardiomyopatii (23). Léc-
ba glukokortikoidy ale musi byt jasn¢ indikovana pro fadu neptiznivych
dtsledki pro plod, zejména pro vyvoj mozku (24-25). Predpoklad efek-
tu transplacentarni steroidni 1écby se opiral pifedevsim o praci Jaeggi-
ho (26), ktery popsal pozitivni vliv dexamethazonu na osud plodu. Pro-
blémem této studie je vSak srovnani 2 rozdilnych ¢asovych obdobi —
starSiho bez kortikoterapie a mladsiho s plody lécenymi steroidy. Lze
opravnéné namitnout, ze mortalita novorozenct byla ovlivnéna obec-
nym zlepSenim kvality péce a znevyhodnila historicky starsi nelécené
plody. Novou 1é¢ebnou moznosti je extrakorporalni imunoadsorbcee.
Cilem je selektivni odstranéni imunoglobulini G. Tato metoda byla
dokumentovana dosud jen na malych souborech (27).

I kdyz nedojde k umrti plodu, ma novorozenec s kompletnim AV blo-
kem vysok¢ riziko implantace kardiostimulatoru (28) se vSemi nega-
tivnimi disledky (sternotomie s nasitim epikardialnich elektrod, opa-
kované vymény generdtoru pacemakeru, riziko vyvoje dilatacni
kardiomyopatie na podkladé probéhlé myokariditidy nebo indukované
pacemakerem).

Uvahy o prevenci atrioventrikularni blokady se opiraji o dokumen-
tovanou konverzi netplné formy blokady na sinusovy rytmus (29). Apli-
kace kortikoidii matce mtize zvratit progresi AV bloku I-II stupné ke
kompletni form& AVB, kterd je jiz ireverzibilni. Regrese kompletni AV
blokady neni spolehlivé prokazana. Logicky spravnou cestou by byla
detekce plodt s AVB Lstupné, kdy je prodlouzeny, ale stale zachovaly
pienos vzruchu ze sini na komory. Vysoky vyskyt (az 33%) plodi s pro-

Tab. 2. Multicentricka studie srovnavajici plody s kompletni atrio-
ventrikularni blokadou lé¢ené pomoci kortikoidi a nelécené

dexamethazon | dexamethazon

ano (n=67) ne (n=108)
umrti plodu 6/67 (9%) 10/108 (9%) ns
Umrti novorozence 3/57 (5%) 7/91 (8%) ns
kardiostimulator 41/58 (71%) 61/95 (64%) ns
kardiomyopatie 4/52 (8% ) 4/68 (6% ) ns
porod/gestacni vek 36,6 £2,7 374+24 p<0,05
porodni hmotnost 2,7+0,6 29+0,6 p<0,05
betamimetikum 23/67 (34%) 18/108 (17%) | p<0,01
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Obr. 3. PredCasné sifiové stahy (Sipky) registrovany pomoci M-zpiiso-
bu na trovni pravé sin¢ (RA) s prevodem na komory (LV). Po siflové
extrasystole nasleduje kompenzacni pauza.

dlouzenym PQ intervalem seropozitivnich matek byl dokumentovan
v jediném souboru (30), v dalSich studiich nebyl potvrzen (31-32).
Z téchto studii navic vyplyva, ze fetalni prodlouzeni PQ intervalu nepre-
dikuje progresivni atrioventrikularni blokadu a doklady o postupném
rozvoji blokady jsou stale pouze predmétem ojedinélych kazuistik.

3. PREDCASNE SINOVE STAHY A DALSI
ARYTMIE

Sinové extrasystoly jsou nejéastéjsi poruchou srde¢niho rytmu a jsou
benigni. U plodu se extrasystoly vyskytuji ¢astéji ve II. nez I11. trimestru,
pficina se pficita nezralosti pievodniho systému. S jejich vyskytem se
pii rutinnim vysetteni srdce ve 2. trimestru setka kazdy gynekolog nebo
specialista v prenatalni diagnostice.

Pfi registraci kontrakei sini v M-mode zdznamu se za normalni pra-
videlnou sifiovou kontrakci nahle objevi vina, jejiz Casovy interval je
kratsi nez interval pfedchozich sinovych kontrakci (obr.1). Extrasysto-
la muze byt prevedena na komoru, v tom piipadé nasleduje za pied-
¢asnou sinovou kontrakei komorova odpoveéd’. V poloviné piipadu je
extrasystola blokovand, za ni nasleduje rizn¢ dlouha pauza. Pred¢asné
sinové stahy se vyskytuji izolované nebo se kumuluji. Izolované pred-
casné siilové stahy nevyzaduji podrobnéjsi vysetieni ani pravidelna sle-
dovani. U vazanych extrasystol (couplety — salvy) doporucujeme sle-
dovat rytmus plodu pro zvysené riziko vyvoje supraventrikularni
tachykardie. Pfi zvySeném poctu vazanych, repetitivnich extrasystol
nebo pfi objeventi se vypotkti ma byt t¢hotna odeslana ke specializova-
nému vysetieni.

Komorové tachykardie jsou prenatalné vzacné, u plodu mohou byt
disledkem ,,Syndromu dlouhého QT intervalu® (LQTS). LQTS se miize
projevit rovnéz AV blokadou Il.stupné a mize vést k mylné diagnoze
progresivni AV blokady (33). Prenatalni diagnéza LQTS je vSak rarit-
ni. Diagnozu Ize uptesnit echokardiografickym hodnocenim diastolic-
ké funkce komory se zkracenim deceleracniho casu (34).

ZAVER

Prenatalni echokardiografie umoziiuje odhaleni benignich extrasystol
izavaznych brady- a tachy-dysrytmii, které béhem nitrodélozniho obdo-
bi bezprostiedné ohrozuji zivot plodu. V¢asna intrauterinni [écba plo-
dt se supraventrikularni tachykardii umoziuje ve vysokém procentu
zachranit Zivot je§té nenarozenych déti. S progresi selhani fetoplacen-
tarniho ob&hu vsak efekt lécby klesa. Inicialni lécba supraventrikularni
tachykardie digoxinem vyzaduje Castéji piidani dalsiho antiarytmika. Je
mén¢ uspésna u plodl s hydropsem a plodd s reentry tachykardii nez
lécba flecainidem. Proto se flecainide stal 1ékem prvni volby. Jeho dal-

§i nespornou vyhodou je jeho peroralni podavani, neni tedy nutné t€hot-
nou zenu hospitalizovat. Vyznamnost dysfunkce levé komory a pfi-
tomnost hydropsu predstavuje hlavni riziko pro neuspésnou konverzi
supraventrikularni tachykardie.

Moznosti terapeutického ovlivnéni kompletni atrioventrikularni blo-
kady jsou v prenatdlnim obdobi dosud vyrazné limitované. Moznost
konverze uplné formy atrioventrikularni blokady na sinusovy rytmus
neni mozna. Lécba plodu s kompletni AV blokadu pomoci kortikoida
(dexamethazon) nepfinasi zadny pozitivni efekt pro plod ani novoro-
zence a neni tedy indikovana. AV blokadu Lstupné lze stanovit echo-
kardiografickym méfenim plodt rizikovych tehotnych a preventivni
podani glukokortikoidd s transplacentarnim pfenosem muze zabranit
rozvoji kompletni formy.
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SOUHRN

Nadory novorozencti jsou vzacné a tvori asi 2 % vSech nadort postihujici déti a mladistvé. Lze je zachytit vzacné prenatalné pii vySetiovani téhot-
nych zobrazovacimi metodami nebo cilenym vyhleddvanim u nékterych predisponujicich syndromi (Li-Fraumeni, Denys-Drash, Beckwith-Wie-
deman a dalsi), klinickym vySetfenim novorozence nebo pii ultrazvukovém vysetteni. Lécba odvisi od typ, lokalizace a biologické aktivité nado-
rového procesu. Pouziti chemoterapie je u novorozencl velmi omezené, zakladni lécebnou modalitou je chirurgicka lécba.

Nadory novorozeneckého obdobi jsou vzacné, predstavuji asi 2% vSech
nadord déti a mladistvych a jejich vyskyt je udavan 1/12500-27500
novorozencti. (1) V podminkéch Ceské republiky lze ocekavat 5 az 10
novorozencil ro¢né, unichz je pii narozeni nebo v prubéhu prvniho mési-
ce diagnostikovano nadorové onemocnéni. Jsou diagnostikovany pfi kli-
nickém vyseteni novorozence ¢i rutinnim vysetfeni ultrazvukem a nebo
je po nich cilen€ patrano pii n€kterych genetickych dispozicich. Nado-
ry novorozenct se vyrazn¢ odlisuji od nadord jinych obdobi vyvoje dité-
te a to nejen incidenci, ale anatomickou lokalizaci, histopatologickym
typem, biologickym chovanim a zptisobem terapie. Asi 10 % détskych
nadort je asociovano s nékterymi syndromy (LiFraumeni, Denys-Drash,
Beckwith-Wiedeman a dalsi), které predisponuji k rozvoji nadorového
procesu. Kazdy nador diagnostikovany v novorozeneckém obdobi by
mél byt indikaci k cilenému patrani po piipadném syndromu ¢i jiné
genetické pricing. (2)

Role neonatologa je zasadni pii prvnim vySetfeni novorozence, pro-
toze mize urychlit dal$i potfebna vysetfeni a nepromeska se tak cas nut-
ny k piislusnému 1é¢ebnému zakroku. Velka ¢ast novorozeneckych
nadort je diagnostikovatelnych aspekei ¢i palpaci nebo na podkladé
nékterych fyzikalné patrnych projevi a symptomu: obstrukce fyziolo-
gickych Usti (anurie, stievni okluze), dechové obtize, neurologické
symptomy zpusobené misni kompresi, mnohocetné kozni rezistence,
nékdy promodralé (blueberry muffin baby syndrom) kozni metastazy
neuroblastomu nebo novorozenecké hemoblastozy ¢i rabdomyosarkom.
Intrakranialni nadory se mohou projevit makrocefalii, asymetrickou leb-
kou, pulzujici fontanelou, zvracenim, o¢ni symptomatologii — parézy
okohybnych nervii nebo syndrom zapadajiciho slunce nebo kiecemi.
Mezi nespecifické projevy patii horecka, letargie, nedostatecny saci
reflex, neprospivani.

ZOBRAZOVACI METODY

Vzhledem k vysoké senzitivité fetdlnich a novorozeneckych tkani
bychom (krom¢ urgentnich situaci) méli pouzivat metody bez ionizuji-
ciho zafeni. Zakladni a nejdostupné;jsi je ultrazvukové vysetteni, detail-
n¢jsi informace poskytuje vysetieni magnetickou rezonanci.

GERMINALNI EXTRAKRANIALNI NADORY

Sakrokokcygealni, zralé, nebo nezralé teratomy predstavuji nejcastéjsi
germinalni nadory. Obvykle jsou patrné jako rizné velké nadory v glu-
tedlni oblasti (Obr: 1), nékdy je to patrné jiz na zobrazovacich vysetieni
plodu pred narozenim. Lécba spociva v tiplném chirurgickém odstrané-
ni. Velké vaskularizované nadory mohou zpisobit zdvazné komplikace
— krvaceni nebo ob&hové komplikace z hromadéni krve v nadoru, kte-
ré mohou zpUsobit i perinatalni smrt plodu/novorozence. Ne vSechny
sakrokokcygealni teratomy jsou patrné zevng, ale mohou byt také loka-
lizovany v malé panvi, bez viditelné zevni slozky, a uniknout tak pfi
vySetfeni novorozence. Tyto vnitini teratomy pak mohou malignizovat
a projevi se obvykle az v pribe¢hu druhého roku zivota jako vyhlazena
interglutealni ryha ¢i pfimo progredujici nadorova rezistence v této loka-
lizaci provézena poruchami vyprazdiiovani stolice a retenci moce. Cas-

Obr. 1. Sakrokokcygealni teratom

to jsou uz pritomny hematogenni metastazy, nejcastéji v plicich. Tato
stadia malignich teratomd jiz vyzaduji systémovou chemoterapii a chi-
rurgické odstranéni primarniho loziska. (3)

GONADALNI NOVOROZENECKE NADORY

Ovarialni léze novorozenct jsou typicky benigni cysty vajecnikd, nej-
Cast¢jsi stromalni nadory. Projevi se hmatnou nebo na ultrazvuku patr-
nou nadorovou lézi. Testikularni nadory jsou nejcastéji z bun€k granu-
16zy a diagnostikovany jsou jiz pii prvnim klinickém vySetfeni. Jiné
typy teratomti se mohou objevit na hlavé, krku ¢i orofacialni oblasti.

Neuroblastom je nejcastéjsim zhoubnym nadorem novorozencti a vét-
Sinou postihuje nadledvinu, coz byva nalezem pfi ultrazvukovém vyset-
feni novorozenct, vzacné byva rezistence viditelna ¢i hmatna. Pti UZ
vySetieni je tfeba odlisit krvaceni do nadledviny nebo extrapulmonalni
sekvestraci i jiné vrozené léze (obr: 2). Pokud neuroblastom nema zad-

‘| ' ‘(

Obr. 2. Neuroblastom nadledviny
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Obr. 3. Kozni metastaza neuroblastomu

Obr. 4. Podkozni metastaza neuroblastomu

né systémové obtize (napt. hypertenze, komprese okolnich organt), tak
neni nutna 7adna intervence a volime strategii aktivniho sledovani, pro-
toze neuroblastomy maji, zvlasté v novorozeneckém a kojeneckém
veku, tendenci ke spontanni regresi, a proto chirurgicka lécba nebo che-
moterapie je rezervovana jen asi pro 10 % neuroblastomt, které pro-
greduji nebo metastazuji. Nékteré neuroblastomy, predevsim extraad-
renalni, dovedou prorustat skrz foramina intervertebralia do patefniho
kanalu, a to Casto i v nékolika misnich segmentech, a plsobi misni kom-
presi. Toto je pak na ditéti patrné asymetrickymi pohyby dolnich kon-
cetin, retenci moce, poruchami vyprazdilovani stolice nebo az obrazem
chabé parézy dolnich koncetin. Po piesné lokalizaci a zjisténi rozsahu
postizeni magnetickou rezonanci je snahou snizit a posléze odstranit
tlak na misni struktury akutnim podanim antiedematézni terapie a che-
moterapie. Snahou je usetfit malé kojence od dfive provadéné lami-
nektomie nebo laminotomie, kterd v dal$im prubc¢hu vyznamné ovliv-
nuje rozvoj stability patefe a po téchto zakrocich pak jsou v pozdéjsim
veéku nezbytné operacni zakroky ke stabilizaci patefe. Pokud vSak che-
moterapie nema v fadu dnti patfi¢ny efekt a neurologicka symptomato-
logie se nelepsi, je pak nezbytné utlak misnich struktur fesit chirurgic-
kym zakrokem.

Neuroblastom mtize mit uz i v novorozeneckém véku metastazy, kte-
ré jsou ale prognosticky pfiznivé a vétSinou dobfe 1éCitelné. Na kizi
byvaji kozni metastazy v podobé promodralych uzlikti pfipominajicich
bortvky (blueberry muffin baby) (Obr. 3). Tyto mohou byt i pod kizi
jako tuzsi uzlikovité rezistence (Obr. 4). Metastazy mohou byt také v jat-
rech, kterd byvaji postizena vétSinou masivné, klinicky je patrna
vyznamna hepatomegalie, ktera mize nékdy ptsobit i dechové obtize
nebo compartment syndrom bfi$ni dutiny. Tato stadia neuroblastomu,
oznacovana jako Ms (dfive IV-S), vyzaduji celkové vySetieni, vcetné
aspirace kostni dené, a jsou pak 1é¢ena chemoterapii obvykle s velmi
neuroblastomu s metastazami do skeletu (typicka pro mladsi batolata),
jsou u novorozenct extrémné vzacna. (4)

Nadory ledvin jsou v tomto obdobi vzacné, typicky détsky nador led-
viny — nefroblastom (Wilmstiv naddor) se objevuje az v batolecim véku,

Obr. 5. Retinoblastom — leukorie

Obr. 6. Retinoblastom: viceloziskové posti-
zeni sitnice

Obr. 7. Rabdomyosarkom jazyka

ale u novorozencti se mize objevit vzacny benigni nador mezoblastic-
ky nador ledviny, vétsinou zachytitelny jako hmatna nitrobfisni rezi-
stence nebo nadorova expanze pfi ultrazvukovém vysetieni. Dostacuji-
ci lécbou je chirurgické odstranéni niddoru. Mnohem agresivngjsi
rabdoidni nadory ledvin jsou u novorozenct raritni. (5, 6)

Retinoblastom je nejcastéjsim nadorem oka u déti a pokud se u rodi-
¢t vyskytovalo toto onemocnéni, je velkd pravdépodobnost rozvoje
adnatniho hereditarniho retinoblastomu (obr. 5) a tento novorozenec
musi byt vySetien bezprostfedné po narozeni oftalmoskopicky. Heredi-
tarni retinoblastomy postihuji ¢asto ob¢ oci, byvaji viceloziskové (obr: 6)
a mohou postihovat i intrakranialni struktury v oblasti pinealis jako tzv.
trilateralni retinoblastom. Lécba spociva v chemoterapii a lokalni trans-
pupilarni termoterapii laserem (7)

NADORY MEKKYCH TKANI

Tvoii 8-10 % vsech novorozeneckych nadord, do této skupiny se zaht-
nuji také vaskularni nadory. Z malignich nadort sem patfi rabdomyo-
sarkomy (obr. 7), fibrosarkomy (obr. 8), rabdoidni nadory a dalsi. (8)
Pokud neni mozna diagndza z klinického nalezu nebo z nalezu na zobra-

Obr. 8. Fibrosarkom dolni koncetiny
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Obr. 9. Superficialni hemangi-
om na vicku

Obr. 10. Superficialni hemangiom
krku $ifici se na boltec

zovacich metodach, coz se dafi hlavné u cévnich nadori — hemangio-
my, nebo lymfangiomy, tak je nutna histopatologicka verifikace a pod-
le typu maligniho nadoru se urcuje terapie. Obecné u novorozeneckych
nadort plati, ze zékladem je chirurgicka lécba, protoze chemoterapie je
znaéné limitovana funk¢ni a anatomickou nezralosti a radioterapie je
v tomto vékovém obdobi zcela kontraindikovana pro moznost vniku
velmi zavaznych ¢asnych i pozdnich nasledk.

Infantilni hemangiomy jsou nejcastéjsi benigni nadory détského
veku, veétsinou nejsou patrné pii narozeni, ale zaCinaji se objevovat ve
2. az 4. tydnu zivota a v prvnich 4 mésicich vykazuji nejvyssi ristovou
aktivitu. Lékem prvni volby je dnes propranolol, neselektivni betablo-
kator. Naprosta vétsina hemangiomi spontanné involuje, jsou klinicky
nevyznamné a nevyzaduji zadnou [écbu. Asi desetina z nich roste v kos-
meticky a funkcné nepfiznivych lokalizacich a je nutné je neodkladné
lécit v dobé jejich nejrychlejsiho rstu, tzn. v prvnich 5 mésicich zivo-
ta. Indikaci k terapii jsou rozsahlé, kosmeticky nepfijatelné hemangio-
my v oblasti hlavy, krku, ptipadné koncetin a trupu; hemangiomy ohro-
zujici funkce smyslovych organt (zrak, sluch) (obr. 9, 10), krvacejici
a sekundarné zménéné hemangiomy (ulcerace) (obr. 11, 12) a nebo pfi
ohrozeni vitalnich funkei (hemangiomy na krku a v mediastinu, které
utlacuji dychaci cesty). (9)

Lymfangiomy jsou druhymi nejcastéj$imi cévnimi nadory a posti-
huji oblast krku a hlavy, ale mohou se vyskytovat i v mediastinu, retro-
peritoneu a na koncetinach (obr. 13). Oproti hemangiomiim nemaji
schopnost spontanni involuce, jedinou uc¢innou a definitivni terapii je
jejich chirurgické odstranéni. Pokud ale tato 1écba neni mozna, pouzi-
valy se riizné postupy, vétSinou s nedostatecnym efektem. V poslednich
letech se jako nad€jna 1écba jevi dlouhodobé podavani imunusupresiva
sirolimu (Rapamune), ktery nékdy dokaze zmensit objem i o desitky
procent a umozni tak pozdéjsi resekci zmenseného lymfangiomu. (10)

Obr.13. Rozsahly lymfangiom na hrudniku a koncetinach
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Obr. 11. Ulcerovany hemangiom Obr. 12. Sekundarné zménény peri-
na skrotu analni hemangiom

ZAVER

Nadory novorozenct jsou vzacné a jejich diagnostika a 1é¢ba vyzaduje
multidisciplinarni tym, ktery umozni spravné volit diagnostické meto-
dy a pouziti vhodné 1écby v tomto velmi kiehkém obdobi zivota.
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Pozice fetalni MR v prenatalni diagnostice

UVOD

Fetalni magneticka rezonance (FMR) je v soucasnosti doplikovou
metodou prenatalni diagnostiky. K vysetfeni FMR jsou indikovany
tehotné pacientky ve druhém nebo tretim trimestru t¢hotenstvi. Ve val-
né vetsing se jednd o potvrzeni a upfesnéni nalezu zajisténého v ramci
screeningové ultrasonografie (UZ). Mensi ¢ast FMR vySetteni je pro-
vadéna z divodu nepfiznivych akustickych podminek béhem piedcha-
zejiciho ultrasonografického vysetieni. Nasledujici sdéleni si klade za
cil upfesnéni moznosti FMR v diagnostice nékterych vrozenych vyvo-
jovych vad i onemocnéni vzniklych v prenatalnim obdobi. Pro vétsi pie-
hlednost jsme sdéleni rozdé€lili na ¢asti podle vySetiovanych anatomic-
kych oblasti.

CENTRALNI NERVOVY SYSTEM

Podezieni na onemocnéni centralniho nervového systému (CNS) jsou

tur, véetné cavum septi pellucidi, mize byt na sonografii hiife piehled-
nd a FMR pak mtize ozfejmit kompletni nebo ¢astecnou agenezi kaloz-
niho télesa. Ageneze kaldzniho télesa se miize Casto sdruzovat s dalsimi
anomaliemi (schizencefalii nebo Dandy Wolkerovym syndromem). Pti
zjisténi takové patologie je zcela namisté peclivé zhodnoceni vech ostat-
nich zobrazitelnych struktur supra i infratentoridlniho mozku. FMR je
rovnéz presnéjsi v odliseni lobarni holoprozencefalie a kongenitalniho
hydrocefalu; ob¢ tyto vady maji za nasledek dilataci postrannich moz-
kovych komor (obr. 1). Dalsi oblasti, kde k diagnostice pfispiva FMR
zobrazeni, je zadni jama lebni, véetné cervikokranialniho ptechodu. Roz-
liseni pouze lokalniho rozsifeni subarachnoidalnich prostor v okoli
mozecku — megacisterna magna od Dandy Wolkerovy malformace, spo-
jené s hypoplazii a elevaci vermis (obr. 2, 3), je klicové k zhodnoceni
progndzy vyvoje plodu. Rovnéz variacni poztistatek vyvojoveé normalni
Siroké komunikace mezi IV. komorou a subarachnodialnim prostorem,
které se oznacuje jako Blake pouch cysta, muize na sonografii ¢init obti-

Obr. 1. Kongenitalni hydrocefalus vznikly na
podkladé¢ dysplazie aqueductus Sylvii

Obr. 2. Dandy — Walkerova anomalie,
sagitalni rovina, dysplazie a elevace
vermis
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ze. Zna¢nou vyhodu ma vysoka tkanova rozliSovaci schopnost FMR
oproti sonografii pii detekci lozisek heterotopie Sedé hmoty, a to jak sub-
ependymalné, tak v bilé hmoté mozku. Prenatalni vySetieni mtize poslé-
ze slouzit jaké vychozi zobrazeni pro détského neurologa a piipadné
nahradit vySetfeni ditéte v celkové anestézii postnatalné. U ziskanych
vad se nejcastéji setkavame s diagnostikou rozsahlych ¢i komplikova-
néjsich krvaceni do oblasti germinalni matrix. K tomuto krvaceni docha-
zi jiz v dobe, kdy miize byt mozek plodu na UZ Spatné piehledny. Fetal-
ni magnetickd rezonance vétSinou ukaze podstatn¢ vétsi rozsah postizeni,
nez bylo z UZ ptedpokladano. I v téchto piipadech by takto nacasované
prenatalni vySetfeni mélo dostacovat pro neonatologa i konzultujiciho
neurochirurga pfi terapeutickém postupu postnatalng.

OBLICEJ, KRK

Ptinosu FMR ke zhodnoceni rozstépovych vad jsme se detailnéji véno-
vali ve vydani Neonatologickych listii z . 2015 (NEONATOLOGICKE
LISTY, 21/2015, ¢islo 2, VyuZziti magnetické rezonance k prenatalnimu
zobrazeni roz§tépovych vad rtu a patra). Pokud je sonografie dobie pre-
hledna, ve vétsin€ piipadt izolovaného rozstépu rtu, nepfinasi FMR dal-
§i rozsifujici informace. Pokud se ovsem jedna o rozstép tvrdého a mek-
kého patra, mize byt jeji provedeni vyhodné, napiiklad i pro planovani
chirurgického fesent.

Pro zobrazeni a diagnostiku v oblasti krku je fetalni MR indikovana
u mékkotkanovych tumort, nejcastéji pak lymfangiomy nebo teratomy.
FMR dobte ukaze zejména vztah k dychacim cestam a k jicnu. Volu-
mometricky lze urcit pfiblizny objem léze a zhodnotit tak, jak rychle se
utvary zvetsuji.

Dobte 1ze na FMR rovnéz vyhodnotit jejich prinik intrakranialng; na
UZ je oblast osifikujici baze lebni zatizena artefakty, které ztizi anebo
zcela znemozni hodnoceni.

HRUDNIK

Vrozené vyvojové vady plic jsou spektrem vrozenych onemocnéni
s incidenci pfiblizné 1 : 35 000, ale skutecna incidence mize byt vys-
§il. Tyto vady zahrnuji mimo jiné typy bronchopulmonarni malforma-
ce (CPAM), bronchopulmonarni sekvestraci, spektrum vrozené plicni
hyperinflace (CLO), bronchogenni cysty, léze hybridni a smiSené. Za
moznou piicinu a mechanizmus spole¢ného vzniku nékterych 1ézi se
nabizi napiiklad lokélni plicni obstrukce?.Technické moznosti zobra-
zeni vrozenych vyvojovych vad plic v soucasnosti zvySuji diagnostic-
ky potencial a dovoluji zobrazeni detailni vnitini struktury a charakte-
ru 1ézi. Mnohé vyvojové patologie, typu spektra CLO a hyperinflaénich
plicnich lézi, odpovidaji ptekryvajicim se patologiim plic. Zakladnim

Obr. 3. Dandy — Walkerova anomalie,
transversalni roviné, Siroka komunikace IV.
komory a SA prostor zadni jamy lebni
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Obr. 5. Dilatace tlusté-
ho stfeva pfi atrezii
distalniho colon, T1
vazena sekvence,
koronarné

Obr. 4. Fysiologicky
obraz uloZeni recta, T1
vazena sekvence, sagi-
taln€, meconium se
zobrazuje bile

vySetfenim pro zobrazeni a detekci vrozenych vyvojovych vad plic je
UZ vysetieni plodu. Pii detekci anomalie v oblasti plic doporucujeme
provedeni MR vysetieni plodu s popisem 1éze podle preddefinovanych
kritérii. Charakter diagnostikované léze pak umozni dobfe vystavét
doporuéeni pro piipadnou dal$i MR kontrolu k posouzeni vyvoje vady®.

DUTINA BRISNI

Pro zhodnoceni obsahu stfevnich klicek a kolon je FMR zvlasté
vyhodna. V T1 obrazech je smolka v lumen stfevnich klicek zobrazena
jako hyperintenzni podily (obr. 4). Lze tak spolehlivé urcit, zda je sprav-
né ulozeno a naplnéno rektum i jak vzhledem k gestacnimu stafi postu-
puje akumulace smolky. Rovnéz lze diagnostikovat malrotace stievni,
proméiovat lumen a zhodnotit fadu dalSich kritérii. Lze také urcit, kde
je lokalizovana ptipadna atrézie tenkého nebo tlustého stieva (obr. 3,
6). Je vhodné vysetieni FMR opakovat tésn¢ pied narozenim, aby bylo
mozno hodnotit aktudlni stav urcujici perinatalni management. U bra-
ni¢nich hernii dopliiujeme FMR pro urceni, které primarn¢ intraabdo-
minalné ulozené struktury se propaguji (herniuji) do dutiny hrudni.
Dulezita je poloha jater, nebot jejich presunuti do hrudniku vyrazné
zhorSuje celkovou prognézu vyvoje plodu. (obr. 7, 8). Dopliujici
a zpresnujici informace piinasi FMR i v oblasti kloakalnich malforma-
ci, véetné posouzeni zevniho genitdlu. Samostatnou skupinou asto refe-
rovanych UZ nalezl tvori cystické intraabdominalni Gtvary. Zde mtize
FMR pomoci s presnéjsi specifikaci predevsim vztahu utvart k okol-
nim strukturam. V nékterych pfipadech Ize ur€it i substratovou diagno-
zu, jako napiiklad vzacnou extralobarni plicni sekvestraci (obr. 9).
Zobrazeni celé dutiny bfis$ni v jednom obrazku ocenime pfi odliseni
ascitu a rozsahlého cystického utvaru, jak ukazuji obrazky 10 a 11
(obr. 10, 11). Pti diagnostice vrozenych vyvojovych vad ledvin je FMR

v

spolehlivejsi nez UZ pro rozliseni polycystického postizeni a hydrone-

Obr. 9. Extralobarni
plicni sekvestrace,
subdiafragmaticky vle- a koronarné
vo ulozena, T2 vazena

sekvence, sagitalné

Obr. 10 a 11. Ascités a hydrops feta-
lis, T2 vazena sekvence, sagitalné

Obr. 6. Dilatace tlustého
stfeva pii atrezii distalni-
ho colon, T1 vazena
sekvence, sagitalné

Obr. 7. Kongenitalni branic-
ni hernie, pfesun klicek
stfevnich, zaludku a jater do
levého hemithoraxu, T2
vazena sekvence, koronarné

Obr. 8. Kongenitélni bra-
ni¢ni hernie, zobrazeni pie-
sunu jater do levého hemit-
horaxu, T1 vazena
sekvence, sagitalné

frozy, dobte rovnéz ukazuje rupturu kalichu s naslednym urinomem sub-
kapsularné (obr. 12).

MUSCULOSKELETALNI SYSTEM

V piipadé skeletalnich dysplazii je role FMR v prenatalni diagnostice
okrajova. Nalezy jsou ve velké vétSin€ vcas a spravné odhaleny UZ
vySetfenim. Vyjimku tvoii sacrococcygealni teratomy, kde je zobraze-
ni FMR vhodné pro klasifikaci teratomu a lepsi zhodnoceni intrapel-
vického podilu. Nejasné nalezy myelokél nebo meningomyelokél
mohou byt rovnéz lépe specifikovany FMR vysetienim, které zhodno-
ti polohu misniho konu, pfipadnou fixaci michy. Specificita vysetieni
znacn¢ nartsta s gestacnim stafim a vySetfeni FMR pted 21. tydnem
te¢hotenstvi v téchto piipadech nepovazujeme za piinosna.

POST MORTEM FMR

Béhem poslednich 10 let celosvétove nartista pocet MR vysetieni potra-
cenych plodd, tedy tzv. post mortem MR, neboli virtudlnich pitev.
Zejména v zemich, jako je Velkd Britanie, ptesahuji pocty téchto MR
vySetfeni mnozstvi provedenych autopsii. Vzhledem k zdejsim medi-
cinskym zvyklostem a i nizké religiozité, jez nepochybné minimalné
zCasti stoji za odmitanim autopsii, neo¢ekavame do budoucna podobny
trend 1 u nas. V nekolika pripadech jsme ale tato vySetreni také usku-
teCnili (obr 13, 14). Jejich vyznam Ize zjednodusit tvrzenim, Ze lepsi je
ziskani alespoil ¢asti informace o potraceném plodu nezli nejistota
o spravnosti prenatalni diagnézy. Vyhodu ma FMR u rozsahlého hyd-
rocefalu, kde miize pii autopsii nastat problém s rozpadem posuzované
struktury, a rovnéz u michy, vzhledem ke komplikovanéjsi evisceraci.
FMR dobie posoudi ulozeni michy in situ, coz je vyznamné napf.
u Arnold Chiariho malformace.

Obr. 12. Hydronefrosa Obr. 13 a 14. Post mortem MR, hydrocefalus (stejny
oboustranné, vpravo
i urinom pii ruptuie
kalisku, T2 vazena

sekvence koronarné

plod jako obr. 1)
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ZAVER

Fetalni MR se etablovala jako vhodny nastroj zobrazeni v prenatalni
diagnostice. Aby byla jeji vytéznost optimalni, neobejde se bez tizké
mezioborové a meziklinické spoluprace, kombinuje zkuSenosti gyne-
kologa, fetalniho specialisty, genetika i radiologa. Pro referujiciho radi-
ologa je nutnosti ke spravnému vyhodnoceni nalezu podrobna znalost
anamnézy pacientky, pfesného gestacniho staii tchotenstvi a hlavné
vysledku indikujiciho ultrazvukového nalezu. V piipad€ zjisténi léze by
mél byt nalez podrobné referovan porodniktim, neonatologim a dal$im
specialistim na klinickych seminafich a vizitach. Spole¢né se zvoli
doporuceny postup vedeni téhotenstvi a postnatalniho managementu.
V idealnim piipad¢ by méli byt s obrazovou dokumentaci srozumitel-
nou formou seznameni i nastavajici rodice. Do budoucna bychom také
chtéli docilit pravidelné verifikace nasich nalezi s patology a v piipa-
dé neukoncenych téhotenstvi s postnatalné zainteresovanymi lékafi.
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PécCe o0 novorozence s kongenitalni diafragmatickou hernii

Berka 1.'2, Strandk Z.'2

! Ustav pro péci o matku a dité, Praha

2 3. lékarska fakulta Univerzity Karlovy, Praha

Kongenitalni diafragmaticka hernie (CDH) je vrozena vyvojova vada
s incidenci 1:2000-5500 7ivé narozenych novorozenci. V CR je inci-
dence 2,31/10 000 zivé narozenych novorozenct, tedy cca 20 piipadi
za rok. Cast&ji jsou postizeni chlapci (2-3:1). Mortalita se ve vyspélych
zemich pohybuje mezi 2040 procenty. Piblizné jedna tietina piipadt
je sdruzena s jinymi vyvojovymi vadami. Nejcetnéjsim typem CDH je
postero-lateralni (Bochdalek) levostrannad hernie. Méné cetné jsou
retrosternalni/parasternalni (Morgani) hernie, ptipadné pravostranné
aoboustranné defekty. Existuje piiblizn€ 450 riznych syndromu, jejichz
soucasti je CDH. Klinickd manifestace je obvykle bezprostiedné po
narozeni, ale miize k ni dojit i v pozdéjsim obdobi.

Nejdulezitéjsimi faktory, které ovliviiuji morbiditu a mortalitu novo-
rozencti s CDH, jsou mira plicni hypoplazie, rozvoj plicni hypertenze
a ptitomnost pfidruzenych vyvojovych vad, protoze ptimo zvysuji rizi-
ko rozvoje akutniho hypoxického respiracniho selhani po narozeni.

Historicky vyvoj péce o pacienty s CDH prosel zdsadnim obratem ve
vnimani urgence chirurgické intervence. Od ,,ndhlé ptihody hrudni“ se
prakticky celosvétove ustoupilo k oddalené operaci po ventilacni a obé-
hoveé stabilizaci v rdmci novorozenecké intenzivni péce. Pacient s CDH
je v modernim pojeti vniman jako problematicky béhem postnatalni
adaptace a nasledné stabilizace, protoze chirurgické feseni defektu v bra-
nici predstavuje predevsim celkovou zatéz, ktera ventilacni a obéhovou
stabilitu pacienta nezlepsi.

Hypoplazie plic, jako jeden z klicovych parametrti u pacientti s CDH,
je hodnocena jiz prenatalné pomoci makroskopickych parametrti sono-
graficky, ptipadné nuklearni magnetickou rezonanci. O mikroskopické
hypoplazii nejen na postizené, ale i na kontralateralni strané, ve smys-
lu poctu koncovjrch struktur na jednotku objemu, informace neméme
piipadt phcnl hypopléazie je mozné provést fetalnl trachedlni okluzi
s cilem nepr1m0 snizit zdvaznost phcm hypoplézie. Tento intrauterinni
vykon je mozné v Ustavu pro pééi o matku a dité (UPMD) zprostied-
kovat diky spolupréci s University Hospital Leuven v Belgii.

Perzistujici plicni hypertenze novorozencti (PPHN) ptedstavuje dru-
hy zasadni faktor morbidity a mortality u pacientii s CDH. Postnatalni
diagnostika se opird o klinické (napt. pre-post duktalni diference SaO,
nad 10 %) a echokardiografické parametry. Zasadnim faktorem je rever-
zibilita PPHN.

Terapeutické postupy u pacientti s CDH jsou bohuzel ovlivnény rela-
tivnim nedostatkem validnich dat o efektivité jednotlivych postupt
a vychazi predevsim z mezindrodniho konsenzu. Taktika umélé plicni
ventilace sméfuje k nejSetrnéjSimu moznému nastaveni s toleranci vys-
Sich hodnot parcidlniho tlaku oxidu uhli¢itého v arterialni krvi (az 60
Torr) a cileni na niz§i dechové objemy, vzhledem k plicni hypoplazii
(4-5 ml/kg). Ob&hova podpora katecholaminy by méla byt nasazovana
v zavislosti na stavu systémové cirkulace a funkce myokardu. Pouziti

selektivni plicni vazodilatace (inhalacni terapie NO, Sildenafil i.v.)
a analgosedace zavisi striktné na stavu konkrétniho pacienta. Ultimat-
ni feSeni hypoxémie u pacientii s CDH pfi tézkych formach PPHN pied-
stavuje extrakorporalni membranova oxygenace (ECMO), které by
ovsem méla predchazet pecliva evaluace Sanci pacienta na ukonceni této
terapeutické modality v souvislosti se zavaznosti plicni hypoplazie.

Chirurgické feSeni u pacientii s CDH je planovano s ohledem na
uspésnost postnatalni stabilizace a celkovy stav. Peroperaéné je nutné
se vyrovnat s celou fadou moznych komplikaci. Jmenovité jsou to napf.
sdruzené vrozené vady, stfevni malrotace nebo nedostatecny objem duti-
ny biisni. Endoskopicky piistup k CDH je prozatim v CR pouzivén jen
v jednotlivych prlpadech

Uspésnost péce o pacienty s CDH jev CR vysoké. Mortalita za posled-
nich 10 let je v UPMD 22%, stoupa tspésnost prenatalni diagnostiky,
a tudiz i prenatalni centralizace. Prakticky jedina intervence prokaza-
telné snizujici mortalitu téchto komplikovanych pacientl je prave cent-
ralizace. Minimalni pocet pacientl za rok, ktery vede k dostatecné zku-
Senosti s touto specifickou problematikou, je dle literarnich idaji Sest.
V podminkach CR bylo logicky vybrano jedno perinatologické centrum
zajistujici cely komplex multioborové péce, ktera zvySuje nejen Sanci
na preziti, ale i piijatelnou kvalitu Zivota pacienti s CDH, a v nepo-
sledni fadé i pravidelnou analyzu vysledku této péce.
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Omfalokéla, gastroschiza — soucasné vysledky

Omfalokéla, gastroschiza — soucasné vysledky

Frybova B., Kokesova A., Styblova J., Rygl M.

Klinika détské chirurgie 2. LF UK v Praze a Fakultni nemocnice v Motole

SOUHRN

Prednaska na toto téma byla prezentovana na konferenci Mezioborova problematika neonatologie 21. stoleti III. pofadané ve Fakultni nemocnici
v Motole 26. 4. 2017. Omfalokéla a gastroschiza jsou nejcastéjsi vrozené vyvojové defekty bfisni stény, incidence za poslednich 5 let kolisa od
0,8-1,5 na 10 000 zivé narozenych déti. Nizka letalita operovanych déti a dobra kvalita zivota vétsiny nasich pacientl je v silném rozporu se stale
vysokym poctem ukoncenych téhotenstvi obou téchto vad — sekundarni prevence se pohybuje mezi 70-80 % diagnostikovanych bfisnich defekta.

Dedikace: Studie je podporovana grantem GA UK 159115.

UvOoD

Omfalokéla a gastroschiza jsou nejcastéjsi vrozené defekty brisni ste-
ny, incidence za poslednich 5 let kolisa od 0,8 - 1,5 na 10 000 zivé naro-
zenych déti (1).

Omfalokélu (Obr. 1) charakterizuje defekt bfisni stény v oblasti
pupecniho prstence a vak tvoreny amniem. Obsahem vaku jsou tenké
a tlusté stievo, nékdy jatra a zaludek. Pupecnik je inzerovan na vaku.
Defekt biisni stény je rizné veliky, od 2 do 10 cm, vyvinuté pfimé bris-
ni svaly jsou rozestouplé do stran. Eventrovana jatra jsou ¢asto malfor-
movana s atypickymi laloky a cévnim zasobenim. Eventrace stievnich
klicek byva spojena s malrotaci, anatomie stfevni stény i funkce stiev
je normalni. Omfalokéla je ve vice nez 30 % sdruzena s dal$imi chro-
mosomalnimi a strukturdlnimi anomaliemi (kardialni, rendlni atd.), kte-
ré negativnim zptisobem ovliviji preziti i kvalitu zivota. Celkové pie-
ziti novorozencii s omfalokélou je v soucasnosti kolem 80 %,
u novorozenct s izolovanou omfalokélou vice nez 90 %. Oslabena bfis-
ni sténa je predispozici pro vznik ventralni kyly (2).

Gastroschizu (Obr. 2) Ize definovat jako vrozenou eventraci stfevnich
klicek defektem brisni stény umisténym lateralné od pupecniku. V 90 %
je defekt umistén vpravo. Vak neni vytvoren. Uskfinutim stfeva v defek-
tu a pisobenim plodové vody na nekryté stievo dochazi ke zménam ve
stievni sténé. Sténa eventrovaného stieva je edematozni, zanétlive infilt-
rovana a pokryta fibrinovymi povlaky. U takto postizeného stieva post-
natalné pretrvava snizena motilita a absorpéni schopnost (2). Gastros-

Obr. 1. Pacient
s omfalokélou
pied operaci

Obr. 2. Pacient s gastroschizou pied operaci

chiza nebyva spojena s vyskytem chromosomalnich a strukturdlnich
malformaci, s vyjimkou intestinalnich atrézii, které se vyskytuji
u 10-15 % nemocnych, a retence varlete (15-30 % chlapct s gastros-
chizou) (3).

Cilem tohoto sdéleni je shrnout vysledky z retrospektivni analyzy dat
pacientl s omfalokélou a gastroschizou operovanych na Klinice détské
chirurgie FN v Motole v letech 2007-2016.

VYSLEDKY

1. Omfalokéla

V letech 2007-2016 bylo na Kliniku détské chirurgie pfijato 43 paci-
entt s omfalokélou, 90 % z nich bylo prenatalné diagnostikovéano. Pri-
meérnd porodni hmotnost byla 2763 g, s minimem 1230 g a maximem
3830 g. Primérny gestacni vék novorozence byl 38 tydnti a 4 dny. 28 %
pacienti se narodilo cisafskym fezem. Chirurgicky feseno bylo po adap-
taci 40 novorozenct: primarni plastiku podstoupilo 32 déti, plastiku bis-
ni stény s Gore-Texem 8 pacientll. Konzervativné byli léc¢eni 2 pacien-
ti. Jednoho pacienta jsme neoperovali ani konzervativné nelécili: narodil
se s morbus Patau (trisomie 13) a zemfel 4. den po narozeni v disled-
ku této chromozomalni aberace.

Nejcast¢jsi sdruzenou vadou u pacientli s omfalokélou byla srdeéni
vada (37 %), dale vrozena vada urotraktu (20 %), syndrom Beckwith-
Wiedemann (16 %), perzistujici ductus omphaloentericus (7 %) a ano-
rektalni atrézie (4 %). V nasem souboru je i pacientka se vzacnou Cant-
rellovou pentalogii (pozn. tato pentalogie zahrnuje kromé omfalokély
i1 vyskyt retrosternalni diafragmatické hernie, rozstép sterna, defekt peri-
kardu a intrakardialni defekt). Letalita v souboru omfalokél byla 9 %.

2. Gastroschiza
V daném obdobi bylo chirurgicky Ié¢eno 80 pacientd s gastroschizou:
primérnd porodni hmotnost byla 2270 g (1110 g — 3790 g). Primérny
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gestacni vek novorozence s gastroschizou v nasem souboru byl 35 tyd- ~ Tab. 1. Charakteristika souboru pacientu z let 2007-2016
nt a 6 dni. Primérny vek matky byl 25 let (od 15 do 38 let). Prenatal-

n¢ diagnostikovano bylo celkem 95 % pacientt s gastroschizou. Cisai- Omfalokéla Gastroschiza
skym fezem se narodilo 48 % pacientil, per vias naturales 52 %. Pocet pacientii (n) 43 80
Nezaznamenali jsme zadné poSkozeni stiev gastroschizy v disledku . P

Y S S e g L Pocet prenatalné
porodu vaginalni cestou. Chirurgicky byli feSeni vSichni pacienti —u 61 di tik ich (% 90 95
z nich (76 %) byl defekt uzavien primarni plastikou, u 24% pacientt iagnostikovanych (%)
Gore-Texovym silem. 5 pacientd s gastroschizou zemfelo (letalitavsou- | Primérnd PH (g) 2763 2270
boru byla 6 %). Nejcastéjsi pti¢inou imrti bylo multiorganové selhani (1230-3830) (1110-3790)
V’dﬁsledkl,l ryozvinuti téik,ého korrrlpart,ment §ynf1r0¥¥11}. Nase d}ou?odo- Primérny gestaéni vik 38+4 3546
bé sledovani a provedend dotaznikova studie tykajici se kvality zivota 5
ukazuji, Ze nasi pacienti maji po propusténi dobrou kvalitu Zivota (4). Porod per SC (%) 28 48

Letalita (%) 9 6

DISKUZE

Preziti a kvalitu zivota ditéte s omfalokélou determinuje vyskyt dalSich
vrozenych vad, které je nutné prenatalné fadn¢ dovysetiit. Izolovana
mald omfalokéla bez pfidruzenych vad ma dobrou prognézu a kvalitt  LITERATURA

zivota. U vétsich omfalokél je vhodna prenatalni konzultace s détskym o : , . )
chirurgem. Pacienti s gastroschizou maji progndzu pfiznivou, pokud Nirodni registr vrozenych vad (NRVV), UZIS CR, www.uzis.cz

nedojde k rozvoji tézkého bfisniho kompartment syndromu. Nage 2+ Snajdaufl., Skaba R. et al. Détska chirurgie, Galén 2005
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vysledky jsou zcela srovnatelné s evropskymi pracovidti (5). 3. Hill S J Y Durhz}m M. M. Management of cryptorchidism and gast-

roschisis. J Pediatr Surg. 2011 Sep; 46(9): 1798-803
(v 4. Frybova B., Kokesova A. et al. Quality of life in patients with gast-
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roschisis is comparable with the general population: A questionna-
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VyZiva po operacich streva

Vyziva po operacich stieva
Styblova J., Kokesova A., Rouskova B.

Klinika détské chirurgie 2.LF UK a FN Motol

Vyziva u novorozence ma zajistit nejen udrzeni a obnoveni integrity
organismu, ale také jeho rist a vyvoj. Volba optimalniho zptsobu vyzi-
vy je jednim z piedpokladii Gispésné terapie.

Pti funkénim gastrointestinalnim traktu (GIT) ma enteralni vyZiva
vzdy piednost pted vyzivou parenteralni, matetské mléko (MM) ma
piednost pred umélou stravou. Diivodem je zejména poskozeni funkc-
ni integrity GIT, které nastava jiz po 7 dnech nedostatecného enteralni-
ho piijmu. U kriticky nemocnych pacientd je tato doba jesté kratsi. MM
mé prednost pied stravou umélou kvuli pfitomnosti slizni¢nich imu-
noglobulint a ristovych faktort, které se uplatiuji zejména pii ochra-
né stfeva pred translokaci bakterii a pfi riistu stfeva (coz ma vyznam
zejména u pacientl s hrani¢ni délkou stfeva vzhledem k moznosti roz-
voje syndromu kratkého stfeva a exsudativni enteropatie).

Vyhody enteralni vyzivy:

— fyziologicka — Ziviny prochazi stievem a jatry, lepsi utilizace nutri-
entd, latky télu vlastni, organismus si fidi mnozstvi vstiebanych zivin

— predchazi rozvoji atrofie stfevni sliznice, snizuje riziko bakterialni
translokace a rozvoje G — sepsi

— podporuje udrzeni normalni stfevni mikroflory

— podporuje sekreci slizni¢nich IgA

— zlepSuje stievni motilitu

— podporuje rust stieva do délky i do plochy

— ma mén¢ komplikaci — infekce celkové i lokalni, hepatopatie, oste-
opordza, karence vitamintl a stopovych prvku

— je levngjsi

Pacientim po operacich stieva je podavana parenteralni vyziva (PN)
v zavislosti na typu operace (nutnost resekce stfeva, anastomodza, ente-
rostomie...).

Obecné lze ale fici, ze v den operace, kdy je vlivem stresu zvysena
glykogenolyza, snizena utilizace glukozy, a z toho vyplyvajici sklon
k hyperglykémii, dostavaji pacienti izotonicky iontovy roztok obsahu-
jici 1-2 % glukdzu, davka 100-150 ml/kg/den.

1. pooperacni den pak podavame roztoky aminokyselin (2 g/kg/den),
glukézy (6-8 g/kg/den) a iontd s omezenim dodavky Na’. Vzhledem
k syndromu nepfiméfené sekrece antidiuretického hormonu, ktery je
piechodny a rozviji se u kazdého pacienta po operaci, piistupujeme
k restrikei tekutin na 100 ml/kg/den.

Od 2. pooperacniho dne dostavaji pacienti dle typu operace Uplnou
¢i doplnkovou parenteralni vyzivu, ktera zahrnuje glukozu (8-12
g/kg/den), tuky (2-3 g/kg/den), aminokyseliny (3 g/kg/den), ionty a vita-
miny dle vahy a gestacniho véku ditéte. Mnozstvi tekutin se Tidi stup-
ném hydratace (100-140 ml/kg/den). Po 3 tydnech podavani TPN pfi-
davame do infuzi stopové prvky.

Pti predpokladu dlouhodobé TPN (vysoké ileostomie, jejunostomie,
syndrom kratkého stieva, gastroschiza) provadime po stabilizaci paci-
enta opatieni snizujici riziko vyskytu nezadoucich tcinktt TPN:

— prevence hepatopatie — zajistit alespoil minimalni enteralni piijem,
zabranit overfeedingu, cyklovani parenterdlni vyzivy (min. 4hodi-
nova pauza ve vaku), individudlné pfipravované vaky all in one dle
potieb pacienta, odstranéni obstrukci na GIT, vyvarovat se hepato-
toxickych I¢kt, normalizovat hladiny vitamint a stopovych prvki
(pfedevsim selenu, zinku, manganu), podavat antibiotika u bakterial-
niho ptertstani, normalizovat metabolismus zluc¢ovych kyselin (kys.
ursodeoxycholova), pfi zvyseni konjugovaného bilirubinu a znam-
kach hepatopatie podavat tukové emulze na bazi rybiho tuku v dav-
ce 1g/kg/den (1x za 14 dni podavame sojové ¢i jiné tukové emulze
k prevenci karence esencialnich mastnych kyselin).
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— prevence katetrové sepse — dusledné sterilni péce o centralni zilni
katetr, ktery nikdy nepouzivame k béznym odbériim krve.

— prevence osteoporozy — normalizace metabolismu vapniku, fosforu
a sodiku, normalizace hladin vitaminu D.

Zpusob podavani enteralni vyzivy zavisi na typu operace:

1) operace bez nutnosti resekce streva — pylorostenoza, Ladduv syn-

drom, mekoniovy ileus. Podavani p.o. vyzivy zahajit co nejdtive po

obnoveni peristaltiky. MM je mozné podat jiz za 2 hod po anestézii,
formule za 4 hod. Davky stravy navySujeme dle tolerance v pomér-
né kratkém casovém tseku.

operace s resekci stieva a/nebo se strevni anastomozou — atrézie duo-

dena, jejuna, ilea, kolon, Hirschsprungova choroba, anorektalni mal-

formace, volvulus stfedniho stfeva, atrézie zlu¢ovych cest. Pro poda-
ni enterdlni vyzivy je rozhodujici umisténi anastomozy:

a) anastomoza na tenkém strevé — MM ¢i formule podavame od 3.—4.
pooper. dne kontinualné nasogastrickou sondou (NG sondou)
rychlosti 1-2 ml/hod. Davky stravy zvySujeme pomalu, o 1-2
ml/hod/den. Po dosazeni alesponi 1/3 doporucené davky enteral-
niho pfijmu zkousime podat malé bolusy p.o. Po dosazeni plné-
ho enterdlniho piijmu zkracujeme dobu podévani stravy az na
bolusové podani v 3 hod intervalech.

b) anastomoza na tlustém strevé — jiz po prvni stolici podavame p.o.
postupné se zvySujici davky stravy, které zvySujeme o 5-10
ml/davku/den.

operace se zalozenim enterostomie nebo s velkou resekci stieva a ana-

stomozou s rizikem rozvoje syndromu kratkého stieva — nekrotizu-

jici enterokolitida, atrézie tenkého a tlustého stieva s velkym nepo-
mérem, mekoniova peritonitida a mekoniova pseudocysta,

Hirschsprungova choroba, anorektalni malformace, chronicka stiev-

ni pseudoobstrukce. Postup se lisi podle typu enterostomie:

a) kolostomie — MM ¢€i pocatecni formule podavame od 1. pooper. dne
p-o v malych bolusech. Davku zvySujeme o 10-20 ml/davku/den.
Pravideln¢ kontrolujeme ionty v mo¢i. U pacienti se sigmoideo-
stomii nebyva obvykle nutné husténi stravy nemléénou ryzovou
kasi ¢i hrazeni ztrat iontl izotonickym rehydrata¢nim roztokem.

b) ileostomie — MM, pocatecni formule ¢i Castecné hydrolyzaty
podavame od 1. pooper. dne kontinualné NG sondou rychlosti 1
ml/hod. Vzhledem k velkym ztratam iontd ileostomii piiddvame
do stravy rehydrata¢ni iontovy roztok (napf. Kulisek, Vodnicek).
Dle mnozstvi a kvality odpadi ze stomie zvySujeme davku stra-
vy 0 1-2 ml/hod/den & 1-2 dny. Stravu zahustujeme piidanim
nemlécné ryzové kase dle potieby tak, aby stolice byla kasovita.
Dtivodem kontroly iontii v moci je neprospivani a nebezpeci roz-
voje hyperaldosteronismu s fixaci systémové hypertenze pii dlou-
hodobém nedostatku Na* v organismu. Ionty v mo¢i sledujeme
a 1-2 tydny, pomér Na* a K* by mél byt ve prospéch Na* a hla-
dina Na* by m¢la byt > 10 mmol/l. U pacientt s jejuno-a ileosto-
mii je velmi dulezity trénink odvodné klicky (tj. vytazenych tse-
ki stieva). Po odstranéni zbytki smolky pomoci klysmat
s fyziologickym roztokem ¢i roztokem s mukolytiky (napf. |Uro-
mitexanem) provadime trénink podavanim MM ¢i formuli obsa-
hujicich MCT tuky (tuky se stfednédlouhym fetézcem). Mléko
podavame do odvodné stomie nebo jako vysoké klysma. MCT
tuky jsou zdrojem energie pro kolonocyty. Fermentaci stravy
sttevnimi baktériemi se uvoliiuji ziviny, které je schopné tlusté
stfevo vstiebat, a tim organismu dodat pomérné vyrazné mnoz-
stvi energie. Zaroven se takto normalizuje sttevni mikrofléra, bra-
ni se rozvoji atrofie sliznice a ptedchazi rozvoji G- sepsi.
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¢) jejunostomie — od 1. pooper. dne podavame kontinualné NG son-
dou izotonicky iontovy roztok rychlosti 1 ml/hod. Po nékolika
dnech stravu zahustujeme piidanim nemlécné ryzové kase. Pokud
jsou odpady priméfené svym mnozstvim, pak zkusime ptidat MM
¢i uplny hydrolyzat v poméru 1:1 s ptivodni smési. Dle mnozstvi
a kvality odpadt ze stomie zvySujeme davku o Iml/hod/den 4 2-3
dny. Velmi pomalu také zvySujeme podil MM ¢&i hydrolyzatu ve
smési. Pravidelné kontrolujeme ionty v moci a provadime trénink
odvodné klicky stejné jako u pacientl s ileostomii. NavySovani
stravy fidime podle velikosti odpadii ze stomie. Pokud jsou odpa-
dy do 20 ml/kg/den, mizeme pomalu zvySovat davku stravy. Pti
odpadech 20-30 ml/kg/den, pokud je to mozné, stravu vice zahus-
time, davku nezvySujeme, ev. snizime o 1/3. Pokud jsou odpady
30-40 ml/kg/den, pak vysazujeme podavani mléka a davku stra-
vy snizujeme o ‘2. Pii odpadech nad 40 ml/kg/den vysazujeme
enteralni piijem zcela a ponechdvame jen piijem parenteralni.
Rozvoj exsudativni enteropatie se snazime ovlivnit podavanim
inhibitord protonové pumpy, které snizuji produkei gastrinu a dal-
Sich parakrinné pasobicich hormont, a tak snizuji produkei zalu-
decni a stfevni $tavy. Tim se snizuje tekutinova naloz pro stievo,
zpomaluje se peristaltika a zlepsSuje se traveni a vstfebavani. Dale

Pozvanka
l.upozornéni

Novorozenecké oddéleni
Nemocnice Hofovice

Ceské neonatologické
spoleénosti CLS JEP

vyuzivame 1éka snizujicich stfevni motilitu (napi. Imodium).
Pokud jsou projevy exsudativni enteropatie velmi vyrazné, pak
se rozhodujeme k ¢asnému uzavéru stomie.

Pti podavani enteralni vyzivy u pacientd s vysokymi typy stomii je
velmi dilezitd spoluprace vSech zainteresovanych osob — rodict, ses-
ter, 1ékaft, a zejména jejich velka trpélivost.

Zakladem pro spravné nastaveni vyzivy po operacich streva jsou vse-
obecné platna nutricni doporuceni pouzivana v neonatologii a pediat-
rii. Zaroven se ale jedna o specifickou problematiku, kde hraje vyznam-
nou roli ,, state of the art” a dlouholeté zkusenosti pecujiciho personalu.
Nase prezentace v ramci Ill.rocniku odborné konference z cyklu ,, Mezi-
oborova problematika neonatologie 21.stoleti” je prispévkem popisuji-
cim zaklady klinické praxe v této oblasti na Klinice détské chirurgie FN
Motol.
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Vrozené vyvojové vady kiize

Vrozené vyvojové vady kize
Capkova S.
Dermatologické oddélent pro déti, FN v Motole, Praha

UVOD

Vrozena vyvojova vada (VVV) je porucha zdravi strukturni, funkéni
nebo metabolické povahy, ke které doslo béhem prenatalniho vyvoje
plodu, a je pfitomna pfi narozeni jedince. Vrozené vyvojové poruchy
ktize zasahuji do vSech tii uvedenych oblasti a jsou rtizné zdvaznosti.
Ve vyspélych zemich se udava, ze VVV se vyskytuji u 2-3 % novoro-
zencu. Kdyby byly zapo€itany do téchto ¢isel vSechny strukturni a gene-
tické poruchy vyvoje kuiZe, byla by tato ¢isla mnohem vyssi. Prenatal-
ni diagnostika je nyni na vysoké Grovni. Existuji rizna biochemicka,
cytogeneticka, molekularné genetickd ¢i zobrazovaci vySetfeni, na
zaklad¢ kterych je mozné fadu VVV diagnostikovat, ale naprostou vét-
$inu VVV ktize, pokud nejde jiz o cilené molekularné genetické vyset-
feni na nékterou genodermatozu vyskytujici se v roding, prenatalné dia-
gnostikovat nelze.

VYVOJOVE PORUCHY KUZE A MEZIOBOROVA
SPOLUPRACE

V prvnich hodinach po porodu probiha adaptace novorozence na nové
prostredi a to se tyka i kiize. Kiize novorozence, kterd byla v déloze
dokonale chranéna sterilnim tekutym médiem, je ndhle konfrontovana
s novym suchym prostfedim, zménami okolni teploty, tfenim a fadou
mikroorganismd. V tuto chvili diagnostikujeme i ¢asté a prognosticky
méné zavazné VVV kize, jako jsou napf. nekteré bézné kapilarni mal-
formace, prekurzory hemangiomti nebo mensi pigmentové névy. Dét-
sky dermatolog vsak musi, pfi své konsiliarni Cinnosti, pomyslet i na
vrozend vzacna kozni onemocnéni, kterych je v dermatologii okolo 400.
Patii k nim pfedev§im genodermatozy, rozsahlé epidermalni a obrov-
ské pigmentové névy a zavazné vaskularni anomalie, jejichz pfiznaky
se vétsinou objevi ihned po porodu nebo brzy v novorozeneckém véku.
Autorka zde zmini jen ty VV'V kiize, se kterymi se na novorozeneckém
nebo kojeneckém oddéleni setkdvame Castéji.

K tém patii aplasia cutis congenita, ktera se projevi jako ovalny nebo
okrouhly okrsek ve kstici, ktery je bez vlast, velikosti 1-2 c¢m s chy-
bénim epidermis, dermis nebo podkozi (Obr. 1). Vznika jako ohranice-

né zastaveni vyvoje kiize na embryonalni arovni. Pokud je lozisko roz-
sahlé nebo mimo oblast kstice, mize byt provazeno fadou jinych vyvo-
jovych abnormalit.

K dal$im ¢astym vrozenym abnormalitdm na kuzi patfi névy, které
vznikaji na zakladé embryonalni vyvojové poruchy ohrani¢eného okr-
sku kuize. Jde o dva typy koznich afekei; bud’ o lokalizované vyvojové
odchylky zpisobené nadbytkem, nebo naopak chybénim jedné nebo
vice normalnich slozek kiize, nebo jsou to afekce charakterizované pri-
tomnosti zvlastnich, tzv. névovych bunck, které nejsou soucasti nor-
malni kGize. Epidermalni névus (naevus verrukosus) je vétsinou linear-
niho tvaru v tzv. Blaschkovych embryondlnich vyvojovych liniich kize
(Obr. 2). Mohou byt (u rozsahlych névi) pridruzeny abnormality ske-
letu, oci a CNS. Naevus sebaceus vidime po porodu ve kstici jako
okrouhly dobfe ohrani¢eny utvar papilomatoézniho povrchu a zlutohng-
dé barvy velikosti 1-6 cm. V dospélosti v lozisku vznika fada benig-
nich i malignich nadora. Névy melanocytarni kongenitalni se po poro-
du jevi jako makulozni nebo lehce navysena nepravidelné pigmentovana
loziska Casto s hrbolatym nebo papilomatéznim povrchem. VétSinou
byvaji pozdgji pokryté zmnozenymi terminalnimi vlasy. Podle velikos-
ti se déli na kongenitalni névy malé, mensi nez 1,5 ¢cm, stfedni (1,5-10
cm), velké (11 — 20 cm) a gigantické (nad 20 cm) (Obr. 3). Kromé kos-
metické a psychosocialni zatéze predstavuji kongenitalni névy zvysené
riziko vzniku melanomu, které nartistd s vétSimi rozméry névu. Dalsi-
mi VVV jsou vaskuldrni malformace. Jedna se o vaskularni hamarto-
my slozené z dysplastickych krevnich nebo lymfatickych cév jakého-
koliv kalibru. Na rozdil od hemangiomi zde chybi endotelialni
proliferace. Nejéastéj$im typem jsou vaskuldarni malformace kapilarni.
Deéli se na centralni (midline teleangiectatic nevi — MTN) a lateralni
(lateral teleangiectatic nevi — LTN). MTN (syn. naevus simplex, loso-
sové skvrny, salmon patches) jsou kapilarni ektazie, vyskytujici se
u 40-70 % novorozenct. Jsou urcitym pozistatkem fetalni kozni krev-
ni cirkulace. Klinicky jde o izolované nebo vicecetné rizovocervené az
vinové makuly, nékdy s teleangiektaziemi. Objevuji se nejCastéji na §iji
(,,¢api kousnuti*), na Cele a nad kofenem nosu (,.andélsky polibek), na
vickach, hornim rtu, mén¢ Casto na zddech. MTN v obliceji maji ten-

Obr. 1. Aplasia cutis congenita
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Obr. 2. Epidermalni névus (naevus verrukosus)
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Obr. 3. Naevus melanocytaris congenitalis (naevus giganteus)

denci ke spontanni regresi v 1.-2. roce Zivota, zatimco projevy na §iji
a zadech casto perzistuji do dospélosti. LTN (syn. nevus flammeus,
port-wine stain) jsou asymetricky lokalizované kapilarni malformace.
Vyskytuji se méné Casto, asi u 0,3-0,5 % novorozenct. Nejcastéji byva-
ji v obliceji nebo na koncetinach. Klinicky se LTN projevuji jako Cer-
nebot’ s vékem neustupuji a mohou byt soucasti zavaznych syndromt
(Sturge — Webertiv syndrom, Klippel — Trenaunay syndrom). Venozni
malformace zahruji zmény od varikozit, flebektazii az ke koznim spon-
gioznim masam. Daji se stlacit a vyprazdnit. Arteriovenozni malforma-
ce se projevuji jako pulzujici zduteni se Selesty. Mohou zplisobovat zne-
tvofeni, gigantismus, trofické zmény, distalni ischemii, kostni destrukce,
lokalni zilni hypertenzi.

Mezi velmi zavazné VVV kize patii genodermatozy. Epidermolysis
bullosa (EB) je heterogenni skupina geneticky podminénych puchyi-
natych dermatoz, pro které je charakteristicky vznik puchyit spontan-
né nebo vlivem riizného stupné tieni ¢i poranéni. U zavaznych forem
EB jsou puchyfe patrné ihned po porodu nebo se tvoii v prvnich dnech
zivota novorozence (Obr. 4). Pricinou EB jsou genové mutace, které
zméni soudrznost kiize. U onemocnéni EB rozlisujeme 4 zékladni for-
my — EB simplex, junkéni a dystrofickou formu a vzacnou ¢tvrtou for-
mu — syndrom Kindlerové. EB zahrnuje vice nez 30 podtypl onemoc-
néni, jsou autosomalné dominantné i autosomalné recesivné dédicné.

Obr. 4. Epidermolysis bullosa

Obr. 5. Harlequin ichthyosis

Jsou vsak i pfipady bez genetické anamnézy, kde se predpoklada nova,
spontanni dominantni mutace. U vSech typti EB se puchyte tvoii v oblas-
ti dermo-epidermalni junkce nebo v jeji tésné blizkosti. Vlastni mecha-
nizmus vzniku a lokalizace puchyit se lisi podle jednotlivych skupin.
Dédicné ichtyozy jsou dalsi heterogenni skupinou vrozenych onemoc-
néni (patii do skupiny keratodermii), projevuji se suchou, hrubou kizi
a viditelnym olupovanim v Supinach, které pfipomina Casto az rybi Supi-
ny (fecky: ichthys-ryba). V etiopatogenezi se uplatiiuji rizné poruchy
v terminalni diferenciaci epidermis, geneticky podminéna porucha kera-
tinizace a kornifikace, doprovazena abnormalni deskvamaci. Podle typu
dédicnosti, histopatologickych nalezi, DNA molekularni analyzy, kli-
nického obrazu a veéku, kdy se onemocnéni projevuje, délime ichtyozy
do nékolika typt: autosomalné recesivni kongenitalni ichtyozy (ARCI),
keratinopatické ichtyozy, ichthyosis vulgaris, X vazand ichtyoza a Net-
hertoniiv syndom.

Mezi hereditarni ichtyozy s projevy ihned po narozeni patii: Harle-
quin ichthyosis - je projevem extrémné vyrazného fenotypu — vystup-
novanou formou lameldarni ichtyozy, kterd spada do skupiny ARCI
(Obr. 5). Klize novorozence je tvrdd, hruba, s hlubokymi pfi¢nymi
i podélnymi trhlinami v mistech ohybu. Pancétovité rigidni plochy kuze
mezi trhlinami jsou polygonalniho tvaru, hladké, sedavé nebo zlutavé
barvy. Zpusobuji tlakové deformace tvaie a prsti. Na spojivkach che-
mosa zakryva bulby, na vickach je ektropium, Uista jsou seSpulend, usi
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Obr. 6. Incontinentia pigmenti

a nos deformované a malé. Vlasy a nehty jsou hypotrofické nebo chy-
bé&ji. Pfidruzena je porucha termoregulace a ventilace. Collodion baby
je novorozeneckym projevem lameldrni ichtyozy nebo kongenitalni ich-
tyosiformni erytrodermie (obé patii do skupiny ARCI a teprve v dalSich
tydnech se objevuji typické Supiny a rtizny stupen zarudnuti pokozky),
nebo vzacnéji jde o self healing collodion baby, kdy se nasledné nevy-
viji zadna forma ichtyozy. Postizeni novorozenci se rodi vétsinou nedo-
noseni a jsou v kolodiovém vaku. Kize je leskld, napjata, hladka, hlav-
né na tvafi, coz pusobi deformaci rysd. Brzy po narozeni vlivem pohybt
ditéte tato souvisla prusvitna vrstva rohoviny popraska, ¢imz se zmirni
obtize pfi dychani a piti. Prusvitné cary se po¢inaji odlupovat a tato des-
kvamce trva nékolik tydni. Thned po porodu se projevuji i keratinopa-
tické ichtyozy: epidermolyticka ichtyoza a ichthysosis Curth-Macklin.
raci stratum granulosum a hornich vrstev stratum spinosum, a vedou tak
k tvorb¢ intraepidermalnich puchyit. Souc¢asné dochazi k poruse uvol-
novani lipida z lamelarnich télisek a tyto lipidy nejsou uvoliiovany do
mezibunéénych prostor.

Mezi hereditarni ichtydzy s pozdéjsim nastupem projevi (v kojene-
ckém veéku nebo az v détstvi) patii ichthyosis vulgaris a X chromozo-
mdalné recesivné vazana ichtyoza.

Ptiznaky kongenitalni ichty6zy mohou byt asociované se syndromy
(Sjogrenitv-Larssoniiv syndrom, Chanarinitv-Dorfamaniiv syndrom, Net-
hertonitv syndrom); po porodu a v novorozeneckém obdobi zde domi-
nuje rizny stupen erytrodermie se Supenim a exfoliativni dermatitida.

Na novorozeneckém oddéleni se setkdvame i s novorozenci s incon-
tinentia pigmenti (IP). Je to neuroektodermalni onemocnéni, které se
projevuje jiz v prvnich dnech po porodu charakteristickymi koznimi pii-
znaky, ale velmi Casto je doprovazeno i zavaznymi piiznaky systémo-
vymi. Onemocnéni ma dominantni dédi¢nost s vazbou na pohlavi. Je
letalni pro muzské pohlavi. Nazev choroby je odvozen od piedstavy, ze
pies bazalni membranu epidermis unikd melanin do hornich vrstev koria
a dochazi proto k ,,inkontinenci melaninu®. Kozni ptiznaky maji obvy-
kle 4 stadia. Prvni stadium — vesikulozni — za¢ina v prvnim tydnu zivo-
ta. Dochazi k vysevim drobnych puchyiku, které jsou na koncetinach
usporadany v pruzich, na trupu v loziscich (Obr. 6). V téchto mistech
casto predchazi zarudnuti pokozky. Puchyiky se vétsinou béhem 1-2
tydnt hoji, ale dochazi k opakovanym vyseviim v bizarnich konfigura-
cich. Druhé stadium — verrukozni a tfeti stadium — hyperpigmentace —
zatina okolo 2. a7 3. roku Zivota a pietrvava do puberty. Ctvrté stadi-
um — atrofické — se objevuje az v dospélosti, a to jen u nékterych zen.
Ve vsech stadiich mohou byt zmény na nehtech, nejcastéji dolickovani
nebo ryhovani nehtt, ale i podnehtové hyperkeratozy. Byvaji postizené
i vlasy, jsou fidké a jemné, Casta byva alopecie na temeni. Onemocné-
ni je casto doprovazeno zdvaznymi piiznaky systémovymi. Abnorma-
lity zubt se vyskytuji v 90 %, skeletu v 40 %, abnormality CNS v 45 %
aocni v 35 %.

Novorozenci s vyvojovymi vadami kiize, ktefi se narodili na Gyne-
kologicko-porodnické klinice 2. LF UK a FN v Motole, jsou intenziv-
né oSetfovani a vysetiovani na JIRP Novorozeneckého oddéleni v Moto-
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le, kam jsou piijimani i dal$i novorozenci z jinych neonatologickych
pracovist’ se zavaznymi poruchami kozniho krytu. Star$i novorozenci
a kojenci, predevsim s genodermatdzami, jsou piekladani z prazskych
a n¢kterych mimoprazskych novorozeneckych a kojeneckych oddéleni
na Pediatrickou kliniku 2. LF a FN v Motole, na kojenecké odd¢lent,
kde nasledné probihd mezioborova péce a konzultace s genetikem, pii-
padné neurologem a o¢nim lékafem. Dal$im partnerem pro péci o novo-
rozence s VVV kize je Klinika détské chirurgie 2. LF UK a FN v Moto-
le, ktera ma samostatné oddéleni novorozenecké chirurgie, kde je mozno
indikovat provedeni nékterych rozsahlych zakrokd na kizi jako napf.
novorozeneckou kyretaz obrovskych plavkovych kongenitalnich névi.
Novorozenci a kojenci se zavaznymi formami epidermolysis bullosa
jsou po stabilizaci stavu piekladani na Détské kozni oddéleni s EB cent-
rem Pediatrické kliniky FN Brno. Hlavnim partnerem pro potvrzeni dia-
gndzy geneticky vazanych VVV kiize a odeslani potiebného materialu
do laboratofi na molekularné-genetické vysetieni je Odd¢leni klinické
genetiky Ustavu biologie a I¢kaiské genetiky 2. LF UK a FN Motol.
ZAVER

Reakce rodicl na postizeni zdvaznymi VVV kiize vlastniho ditéte
byva rizna: nékdy odmitava, nektefi rodice casem své rozhodnuti zmé-
ni, jini jsou ihned odhodlani podiidit vlastni zivot potiebam postizené-
ho ditéte. Lécba VVV kize je stile ve stadiu vyvoje a jde pievazné
0 péci symptomatickou, kdy se snazime omezit projevy choroby, aniz
bychom uméli 1é€it jeji pfic¢inu. Profesor MUDr. Milan Macek, DrSc.
v zahajovaci pfednasce 1. narodniho kongresu Vzacné kozni nemoci
shrnul vystizné péci o pacienty se vzacnymi chorobami jako ,,4 P“. Stej-
nou zkratku lze pouzit pro problematiku pacientd se zdvaznymi vyvo-
jovymi vadami kize: Pomyslet na onemocnéni (védét o jeho existen-
ci), Poznat onemocnéni (spravné diagnostikovat), Pomoci (spravné
vySetfit a 1éCit), Penize (zajistit finance na 1écbu). Snad v zadném jiném
pediatrickém oboru pii pé¢i o novorozence a kojence s VVV neni tak
zjevna nutnost a vyznam mezioborové komunikace a interdisciplinarni
spoluprace, jako pii péci o pacienty s VVV kize.

Prim. MUDr. Stépanka Capkova
Dermatologické oddéleni pro déti, FN v Motole
V Uvalu 84, 150 06 Praha

Tel. 224433861

e-mail: stepanka.capkova@fnmotol.cz
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Neuroendoskopie v neonatologii

Neuroendoskopie v neonatologii
Taborsky J., Liby P., Tichy M.

Neurochirurgicka klinika déti a dospélych, 2. LF UK a FN Motol

UVOD

Neuroendoskopie je mini-invazivni efektivni opera¢ni technika s kom-
plikacemi a obecné velmi nizkou morbiditou a mortalitou. U novoro-
zencl a kojenct je neuroendoskopie technicky naro¢na, vyzaduje kva-
litni pediatrické instrumentarium. V nékterych piipadech ji nelze
provadét bez elektromagnetické neuronavigace, jelikoz se velmi Casto
pohybujeme v malformovanych komorach bez moznosti zasadnéjsi ana-
tomické orientace, zvlasté v piipadé multikompartmentového hydroce-
falu.

NEUROENDOSKOPICKA TECHNIKA

Nase pracovisté pouziva u neonatologickych pacientt rigidni endoskop
(MINOP, Aesculap) o vnéjsim priméru 3 a nebo 6 mm vybaveny Imm
pracovnim kanalem. Mikropilot a pneumaticky drzak zajist'uji ptesnou
manipulaci v mozkovych komorach, kde sebemensi poskozeni mize
mit fatalni nasledky. K operaci je ve vétsiné piipadt potiebna elektro-
magnetickd navigace. (Obr. 1)

VYBRANE INDIKACN{ SKUPINY A ILUSTRACNI
PRIPADY
Posthemoragicky hydrocefalus

Posthemoragicky hydrocefalus (PHH) vznika jako komplikace intra-
ventrikularniho krvaceni (IVH). IVH patii spolu s retionopatii a syn-

Obr. 1. Neuroendoskopicka technika. Pouziti elektromagnetické neuro-
navigace (AxiEM, Medtronic), 6 mm trokar s endoskopem je zaveden
Jednorazovym plastovym kanalem do komorového systému pacienta.
Endoskop je pies tzv. mikropilota drzen pneumatickym polohovacim
drzakem.
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Obr. 2. Posthemoraglcky hydrocefalus A, B) Predoperacm ultrazvuk
CNS s patrnymi hyperechogennimi koaguly naléhajicimi na choroide-
alni plexus. Postranni komorovy systém je rozifen se znimkami
dekompenzace. Soucasti nalezu je chybéni struktur septum pellucidum.
C, D) Pooperacni ultrazvuk CNS ukazuje zizeni komorového systému
a odstranéni koagul v oblasti foramin Monro.

dromem dechové tisné do tif velkych komplikaci predcasné narozenych
déti. IVH vznikne nejcastéji (80 %) v prvnich 72 hodinach po porodu.
Ke klasifikaci IVH se tradi¢né pouziva Papileho klasifikace (Tab. 1).

lustracni pripad

Pred¢asné narozeny novorozenec (31+2) z pocatku s dobrou poporod-
ni adaptaci byl hospitalizovan na neonatologickém oddéleni FN Motol.
Postupné byla pro respiracni insuficienci zavedena ventilac¢ni podpora.
Na ultrasonografickém vySetteni CNS byla patrna IVH 1. st. bilateral-
né. Poté doslo k dilataci komor a progresi do IVH IIL. stupné. 17. den

Tab. 1. Papileho Kklasifikace IVH

Grade |

Grade  Subependymalné +
n intraventrikularné bez
dilatace komor

Grade  Subependymalné + ~20 %
1l intraventrikularné s

dilataci komor
Grade  Intraventrikularné ~90 %
v s dilataci a

intracerebralnim

krvacenim
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po narozeni byla provedena endoskopicka ventrikulostomie tfeti komo-
ry (ETV) a byl zaveden Ommaya rezervoar frontalné vpravo. Pfi ope-
raci byla odstranéna koagula v oblasti foramin Monro, byl proveden
vyplach komorového systému a parcialné koagulovan komorovy ple-
xus. Na kontrolni MRI byla prokdzana stenéza akveduktu a mirnd vent-
rikulomegalie, nicméné bez zndmek dekompenzace. Na ultrazvukovém
vySetieni se po ETV zlepsily prutoky kortikalnich cév. Pacient nepo-
treboval ventrikuloperitonealni zkrat (Obr. 2).

Multilokuldrni hydrocefalus

Multilokularni hydrocefalus (MLH) je onemocnéni s mnoha separova-
nymi abnormalnimi kompartmenty v rémei komorového systému. MLH
vznika jako komplikace primarniho onemocnéni napiiklad neonatalni
meningitidy, IVH nebo také po zkratovych infekcich, po kraniotrau-
matech, po intrakranialnich operacich nebo jako nésledek z piedréno-
vani, kde miize dojit napf. i k izolaci IV.komory (1). Reseni multiloku-
larniho hydrocefalu je v podstaté nemozné bez fenestraci sept pomoci
neuroendoskopie.

Hustracni pripad

Tézce nedonoseny novorozenec (26+3) narozen pro suspektni abrupci
placenty s porodni hmotnosti 1060 g s Apgar skore 4-6-6. Byla poskyt-
nuta komplexni intenzivni neonatologicka péce. Ultrazvuk prokazal
IVH IIL. st. bilateralng, kterd nasledné progredovala do IV. stupné. Pro
rozvoj posthemoragického hydrocefalu byla zavedena zevni komorova
drenaz (ZKD). V dalsim priibéhu nastaly komplikace opakovanymi infek-
cemi drenaze s ventrikulitidou, na jejichz podkladé doslo k rozvoji mul-

Obr. 3. Multilokularni hydrocefalus, MRI v T2 vazeném obraze. A, B)
Na predoperacni magnetické rezonanci vidime asymetrickou dilataci
komorového systému okcipitalniho rohu prave postranni komory s cys-
tickymi strukturami. Déle je vidét dolichocefalickd kalva s typickou sed-
lovitou formaci pii skafocefalii. C, D) Ctvrta pooperaéni magneticka
rezonance s odstupem 5 mésict po pfedoperacni MRI. Na snimcich vidi-
me regresi Site komorového systému po propojeni vSech kompartmen-
ti s maximem okcipitalné vpravo. Na axialnim snimku je patrny pri-
béh VPZ a na sagitalnim snimku je dokumentovan efekt endoskopicky
asistované kraniektomie v priibehu piedcasné srostlého Sipového Svu.

tilokularniho hydrocefalu. Po sloZitém pribéhu s vyménami zevnich
komorovych drenazi byla provedena ETV, koagulace choroidalniho ple-
xu s vyplachem koagul a fenestrace septum pellucidum. Pii této opera-
ci jsme dale provedli endoskopicky asistovanou kraniektomii v pribe-
hu ptedcasné¢ uzavieného sagitdlniho Svu zpisobujiciho deformitu
kalvy, tzv. skafocefalii. Multikompartmentovy komorovy systém byl
zjednodusen a bylo mozné zavést jednoduchy ventrikuloperitonealni
zkrat (VPZ) drénujici cely komorovy systém. Slozitost problematiky
multikompartmentového hydrocefalu dokumentuje pocet operaci toho-
to ditéte. Pacient mél 13 neurochirurgickych operaci, z toho byly 4 endo-
skopické a 4 revize VPZ. Dosazeni urcitého Uspéchu razantni lécbou
doklada obrazova dokumentace a také zprava oSetiujictho neurologa,
ktery byl ptiznivé prekvapen psychomotorickym vyvojem s ohledem na
tézkou nezralost a extrémné komplikovany postnatalni prib¢h. (Obr. 3)

Akveduktalni stenoza

Akveduktalni stendza (AS) je vrozené nebo ziskané zazeni ¢i komplet-
ni obliterace mokovodu spojujiciho supratentorialni a infratentorialni
likvorovy prostor. Mok netece do IV. komory, ta je normalni velikosti
nebo zmens$ena a vznika tak obraz tiikomorového hydrocefalu. Pfici-
nou AS miize byt napt. krvaceni, zanét, nadorové implantacni metasta-
zy nebo gliom tecta. U obstrukéniho hydrocefalu je GspéSnost endo-
skopické ventrikulostomie I1I. komory vysoka, okolo 80 %. (2).

Llustracni pripad

3 mési¢ni kojenec po meningitid¢, se septem v mokovodu a nalezem
tiikomorového hydrocefalu. Do té doby psychomotoricky vyvoj odpo-
vidal véku. Byla provedena III. ventrikulostomie a pacientka byla pro-
pusténa 7. den po operaci (Obr. 4).

Arachnoidealni cysta
Arachnoidealni cysta (AC) je primarné cysticka retence tekutiny z roz-
Stépené nebo duplikované arachnoidealni vrstvy. Plati konsensus, Ze pri-

Obr. 4. Obstrukéni hydrocefalus, MRI v T2 vazeném obraze. A) Pte-
doperacni MRI sagitalni rovina s dilataci I1I. mozkové komory, s vykle-
nutim oblasti lamina terminalis a spodiny III. komory. Je patrné zize-
né a klenuté corpus callosum. V mokovodu je jasn¢ zobrazeno septum
zpusobujici obstrukéni hydrocefalus. B) Predopera¢ni MRI v koronar-
ni rovin¢ dokumentuje rozsah hydrocefalu, dilataci celého komorové-
ho systému se zizenim subarachnoidalniho prostoru konvexitarné obou-
strann¢. C) Pooperacni MRI v sagitalni roving. Jsou viditelné tzv. flow
voidy v oblasti spodiny III. komory a prepontinniho prostoru. D) Poo-
peracni MRI v koronarni roving. Jsou viditelné zmensené postranni
komory, ziizena I11. komora, viditelné pfimétené Siroké subarachnoide-
alni prostory na konvexité. Efektivita ETV je u obstrukéniho HCP vyso-
ka, cca okolo 80%.
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Neuroendoskopie v neonatologii

Obr. 5. Arachnoidealni cysta, MRI v T2 vazeném obraze. A, B) Predo-
peracni MRI, : korondrni (A) a axidlni (B) rovina. Je patrnd objemna
AC, expanzivné se chovajici v oblasti motorického kortexu vpravo. C,
D) Pooperaéni MRI: po endoskopické marsupializaci stén cysty a fene-
straci do komorového systému doslo k regresi objemné cysty a rozvi-
nuti mozkového parenchymu E) Endoskopicky pohled na cévy z povo-
di a. cerebri media. F) Marsupializace stény cysty technikou rota¢niho
svinovani za kontinualni koagulace. Tato technika je moznd jen v mini-
maln¢ vaskularizovanych oblastech stény cysty za stal¢ kontroly endo-
skopem.

marni AC vznikaji sporadicky. Mohou expandovat, byt stacionarni, nebo
regredovat. Sekundarné mtize vzniknout po IVH nebo meningitidach.
Diferencialné diagnosticky je nutné¢ AC odlisit od glioependymalnich
cyst, cystickych 1ézi postinfekéni a neoplastické etiologie a nutno je
myslet i na vrozené vyvojové vady typu Dandy-Walker (3).

Hustracni pripad

U 4 meésicniho kojence s nenapadnou klinikou bylo provedeno ultra-
zvukové vysetieni a nasledné MRI s nalezem AC s expanzivnim cho-
vanim v centralni oblasti. Provedli jsme endoskopickou marsupializaci
stén cysty z oblasti vétveni stiedni mozkové tepny a fenestraci do okci-
pitalniho rohu pravé postranni komory. Poopera¢ni prub¢h byl nekom-
plikovany, docasné byla ponechana zevni komorova drenaz pro pero-
peracni venozni krvaceni z bohaté vaskularizované stény AC. Vysledny
MRI obraz byl s velmi ptiznivym nalezem (Obr. 5).
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ENDOSKOPICKY ASISTOVANE OPERACE

Neuroonkologie

Vyuziti neuroendoskopie v neuroonkologii je velmi efektivni. Pfinasi
benefit miniinvazivni navigované biopsie z expanzi uvnitt komorové-
ho systému. Je mozna resekce malych loZisek a ¢asti nadort a také fene-
strace nadorovych cyst. Vyhodou je moznost provedeni III. ventrikulo-
stomie napf. u gliomti tecta a nadorQ v oblasti zadni ¢asti I1I. komory,
které obturuji mokovod. Neuroendoskopicka asistence také zlepsuje
piehled o rozsahu nadorového loziska a je mozné ji kombinovat s mik-
rochirurgickym piistupem. Nové se vyrabi Sirsi trokary umoziujici vét-
§i a bimanualni manipulaci s nastroji $ir$im pracovnim kanalem.

Kraniosynostézy

Endoskopicky asistovana operace kraniosynostozy byla poprvé popsa-
na skupinou vedenou Jimenezem v roce 1998 (4). Metoda umoziuje
minimalné invazivni operacni pfistup ke kalvé z nékolika velmi krat-
kych incizi. Pod optickou kontrolou endoskopu provadime tzv. krani-
ektomii v priubéhu predcasné zaniklého lebecniho Svu. Vyhodou endo-
skopické techniky jsou malé pooperacni jizvy, vétSinou neni nutnad
transfuze krve. Operace je vhodna u tzv. simplexnich kraniosynostoz
(nejcastéji skafocefalie, trigonocefalie) pro déti ve véku cca 2 mésict.
Nabizi tak elegantni alternativu k otevienym remodelacnim operacim
(Obr. 2). Vyslednou remodelaci je nutno podpotit kranialni ortézou.

ZAVER

Neuroendoskopie jednoznacné rozsiiuje naSe moznosti pomoci u neo-
natologickych pacientl. Piistup k feSeni nalezti by mél byt aktivni,
razantni a maximaln¢ bezpecny. Odménou mize byt zlepSeni psycho-
motorického vyvoje nemocného ditéte. Rozvoj neuroendoskopie je nut-

ny i vzhledem k uspéchiim dosazenym diky intenzivni neonatologické
péci.
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Uloha genetika v ¢asné postnatalni péci se zamerenim na VVV

Uloha genetika v ¢asné postnatalni péci se zamérenim na VVV

Balas¢akova M., Zoubkova V., Moslerova V., Havlovicova M.

Ustav biologie a lékai'ské genetiky 2. LF UK a FN Motol

PiestoZe se s genetickym onemocnénim miZeme setkat ve vSech
medicinskych oborech, genom, resp. jeho zmény, nejvyznamnéji
ovliviiuji zac¢atek vyvoje. Se souvisejicimi klinicko-morfologickymi
projevy se proto setkavaji nejvice perinatologové, neonatologové
a pediatii.

Dle informaci UZIS se frekvence VVV u novorozencii v poslednich
letech pohybuje kolem 5 % (1). Z toho zavazné a Casto i viceCetné tvo-
il 1-3 %. Toto malé procento nabyva na vyznamu, vzhledem k tomu,
7e je spojeno s vysokou umrtnosti (z> 30 % se podili na CNU)(1). Pré-
veé v téchto piipadech je spravné urceni diagnozy zasadni zejména pro
rodinu, které se tak otevird moznost prevence pro dalsi gravidity. Novo-
rozenci s vadami slucitelnymi se zivotem jsou odesilani do specializo-
vanych neonatologickych center k zajisténi chirurgickych intervenci
a nasledné komplexni péci. V poslednich dekadach doslo k vyraznému
zlepseni diagnostickych a terapeutickych ptistupt, které vedly ke sni-
zeni mortality a dlouhodobé morbidity u téchto jedincl. Je dilezité
dodat, ze fada VVV byva v soucasné dob¢ odhalena jiz prenatalné (2).
Diky stale se zlepsujici prenatalni péci, je mozné provadét do 24. tyd-
ne t¢hotenstvi genetickd vysetfeni zaméfena zejména na vyhledani chro-
mozomové aberace (CHA).

Vrozené vyvojové vady jsou izolované nebo mnohocetné defekty
vyvoje organt. Klasifikuji se na zaklad¢ klinickych, etiologickych
a patogenetickych kritérii. Mezi zakladni pficiny vzniku VVV manife-
stujicich se v novorozeneckém véku patfi: chromozomové abnormity
(6,5 %), monogenni onemocnéni (7,5 %), multifaktoridlni onemocnéni
(22 %), plsobeni vnéjsich faktorti (zejména teratogenti, 8,5 %). Nej-
vetsi podil ale tvoti dosud neobjasnéné priciny (55 %). V zavorkach je
uvedeno veobecné uznavané procentualni zastoupeni (3), které se dlou-
hodobé neméni. To se da nejspis vysvétlit pribyvanim detekce 1 sub-
mikroskopickych CHA v ramci prenatalni diagnostiky a na druhé stra-
né vyssim spektrem detekovanych vad. Z hlediska etiologie VVV je
nyni zndmo, ze vznikaji jako vysledek vzajemného pisobeni genetické
vybavy a exogennich faktora v obdobi morfogeneze. Podil obou slozek
je u rtiznych vrozenych vad odlisny, u monogennich syndromi a chro-
mozomovych aberaci plsobi jednoznacné chybna geneticka vybava.
Naopak je tomu u expozice zevnim faktortim, které pisobi v citlivém
obdobi pro plod jako teratogeny a narusi tak dosud normalni vyvoj orga-
nt. Vysledkem rozdilné priciny vzniku vyvojovych vad ale mtze byt
stejny fenotypovy projev (4, 5).

Kromé zminovanych VVV, by mél byt genetik volan k novorozen-
cum, u kterych jsou pozorovany dysmorfické rysy a antropologické
abnormity (SGA/LGA, disproporce, asymetrie), funkéni abnormity
(hypotonie, nevysvétlitelné kiece a edémy, metabolické odchylky,
neprospivani, apod.) nebo patrné nadorové afekce (6). Dale pak k pii-
padiim s rodinnou genetickou zatézi. Ulohou genetika po narozeni posti-
zeného ditéte je tedy nejdfive snaha o odliSeni zevni, resp. genetické,
priciny. Dulezité je patrani po rizikovych faktorech v prenatalnim obdo-
bi a dale po dédic¢nych chorobach a vyvojovych vadach v rodiné. Diky
rychle se rozvijejicim genetickym metoddm, z nichz nékteré funguji
jako necilené — screeningové, se daji vyloucit nebo potvrdit nejcaste;si
genetické afekce, jako jsou mikrodeleéni/mikroduplikacni syndromy aj.

Pro spravnou diagnostiku ma zasadni vyznam mezioborova spolu-
prace zamétena na vyhledavani dalsich malformaci nebo funkcnich
odchylek, protoze vétSina geneticky determinovanych poruch ma mul-
tisystémovy charakter. Nezbytna je také znalost fenotypové sife a urce-
ni tzv. signalnich ptiznakd, kterymi jsou VVV bez medicinského vyzna-
mu jako napf. (Ctyfprsta dlanova ryha, hypertelorismus, epikanty,
arachnodaktylie). To vyzaduje velkou zkusenost genetika se vzacnymi
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a neustale piibyvajicimi syndromickymi jednotkami. Nové jsou v tom-
to ohledu ndpomocné databaze genetickych onemocnéni, které nabizi
skalu syndromt dle zadanych piiznakd, event. fotografii (ty jsou pou-
zitelné hlavné v pozdéjsim détském véku). Pokud neni diagnéza urce-
na ihned, je nezbytné dlouhodobé sledovani. Dité v genetické ambu-
lanci prochazi systémem opakovanych kontrol, protoze fenotyp se
s vékem méni a vyviji. Krom¢ podrobného klinicko-genetického vyset-
feni se k objektivizaci pouziva fotodokumentace, antropometricka data,
nove také 3D skenovani (viz. obr. 1).

Dalsim tikolem je potvrzeni klinické diagnozy na molekuldrni Grov-
ni, které je i pfes stavajici moznosti vyuzivajici modernich technologii,
jako jsou microarray a nova generace sekvenovani (NGS), ¢asto obtiz-
né. V tomto ohledu se snazime zaradit pacienty do vyzkumnych pro-
jektd, které se zaméfuji na diagnostiku vzacnych genetickych onemoc-
néni. V ramci genetické konzultace je po potvrzeni diagnézy rodiné
objasnéna geneticka (je uren typ dédicnosti) i klinicka prognéza. Pro
probanda je vypracovan komplexni program péce zaméfeny na casnou
lécbu manifestaci a prevenci sekundarnich obtizi. Pro jeho rodice
a event. dalsi pfibuzné jsou stanovena rizika rekurence a také moznos-
ti prenatalni/preimplantacni diagnostiky.

Vybrana kratka kazuistika ma slouzit jako priklad, kdy je tieba volat
genetika. Kasuistika: U donoseného novorozence z nekomplikované
III/IT gravidity byla po narozeni zjisténa anorektalni atrézie s vestibu-
larni pistéli. Po pfevozu na chirurgickou kliniku (KDCH) byla dale zjis-
téna komplexni srdecni vada (velky VSD s PH, ASD, RAOA, LSVC/CS
) a tésna stendza pravé choany, vady byly feseny chirurgicky v novoro-
zeneckém veéku. Od pocatku hospitalizace na KDCH byla laboratorné
vyrazna hypokalcémie s nutnosti substituce a divenka méla problémy
s krmenim, susp. na podklad¢é velopharyngealni insuficience. Genetic-
kym vysetfenim byla prokazana delece oblasti 22q11.21 zasahujici kri-
tické geny pro DiGeorge syndrom a nasledné byly dopInény dalsi vyset-
feni a zjiSténa aplazie thymu s uplnou absenci CD3+ T-lymfocyta,
hypotyredza a hypoparatyredza. Pro zdvazny imunodeficit byla plano-
vana a nasledné realizovéana transplantace thymu v zahranici. U diven-
ky je zajisténa formou dispenzarizace multioborova péce, do budoucna
je doporuceno specialni vzdélavani podporujici rozvoj feci, uceni a vede-
ni psychologem. Genetické vysetieni rodicli prokazalo de novo vznik
delece, riziko pro dalsi potomky téchto partnert je tedy velmi nizké.

Na zavér je tieba uvést, ze v soucasné dobé, zazivame tzv. obdobi
»genetizace mediciny®. Je to zejména diky rychlému rozvoji moleku-
larn¢ genetickych metod, které jsou diagnosticky uplatnitelné v mnoha
oborech. Uspé&sné nalezeni kauzalni mutace je vysledkem mravenéi pra-
ce a je to jeden z mnoha kroka prace klinického genetika. Neodmysli-
telnou soucasti je multioborova spoluprace. Pres stale se zdokonalujici
laboratorni metody je ale nerealné ocekavat, ze dojde k uzavieni diag-
nozy u vsech genetickych piipadi.

SOUHRN UKOLU KLINICKEHO GENETIKA

— Genetik provede analyzu genealogickych dat z hlediska vyskytu
deédi¢nych chorob a vrozenych vyvojovych vad v roding, ptibuzen-
ské vztahy, endogamii.

— Upfesni, zda se jedna o vn&jsi pfic¢iny nebo malformacni syndrom.

— Upfesni nebo potvrdi, zda se jedna o dédi¢nou chorobu, pokud je
znam kauzalni gen, nejlépe na molekularni arovni.

— Presné urci diagnozu v piipadé znamé choroby a vady, provede kore-
laci genotyp/fenotyp. Nasledné urcii typ dédicnosti a rizika reku-
rence pro potomky a piibuzné).
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Obr. 1. Fotografie a 3D sken pacientky s DiGeorgovym syndromem v novorozeneckém a kojeneckém veku. Jedna se o nejcastéjsi mikrodelecni
syndrom (incidence 1:4000-6000 novorozenci) zpusobeny deleci malé ¢asti dlouhého raménka chromozomu 22. Ta zptsobi vypadek funkce kri-
tickych genti podilejicich se na rozvoji tohoto AD dédi¢ného syndromu. Komplexni fenotyp je dany poruchou utvareni derivati 3. a 4. brachial-
niho oblouku béhem vyvoje plodu. MiiZe se manifestovat souborem riznych VVYV, klinickych piiznakd a dysmorfickych rysi, coz zna¢né ztézu-
je diagnostiku. Z genetickeho hlediska je patrna priznacna facialni stigmatizace: hypertelorismus, kratké ocni Stérbiny, Siroky koren nosu,
prominujici hibet a bulbozni Spicka nosu, mala usta, uzké rty, pri placi asymetrie koutkii. USi jsou nizko posazené, dysplasticke, je patrna mik-
romandibula. (7)

— V piipadé gravidity s rizikem vyvojové vady ¢i dédicné choroby
navrhuje provedeni specifickych prenatalnich testl, které mohou
pomoci vyloucit/potvrdit diagnozu u plodu.

— Vrodinach, s vyskytem dédi¢né choroby ¢i vyvojové vady, navrhu-
je budoucim rodi¢im vySetfovaci postup jesté pted otéhotnénim.
(Radu vySetieni je tak mozné podstoupit bez ¢asové tisng).

— Geneticka konzultace je nedirektivni. Genetik rodiny nenuti, pouze
nabizi moznosti, informuje. Rozhodnuti o podstoupenych vysetie-
nich a dal§im postupu jsou na probandovi, event. jeho rodiné.

Zhkratky: UZIS — tistav zdravotickych inormaci a statistiky, VVV- vro-
zené vyvojové vady, CNU — ¢asné neonatdlni vmrti, CH-chromozomo-
va aberace, DNA — deoxyribonukleova kyselina, NGS — nova generace
sekvenovani, VSD s PH - Defekt komorového septa is plicni hyperten-
zi, ASD- Defekt siiiového septa méné vyznamny, RAOA - Pravostran-
ny aortalni oblouk, Kommerelitv divertikl, arteria lusoria dextra (mohou
tvorit cévni prstenec), LSVC/CS - Viisténi levé horni duté zily do sinus
coronarius
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SOUHRN

Genetika ma své pevné misto v bézné prenatalni péci, piestoze se zabyva vétSinou vzacnymi onemocnénimi. Jejich riziko se pies jejich vzac-
nost tyka vsech. V poslednich letech se riziko nékterych geneticky podminénych chorob zvysuje se zvysujicim se vékem rodi¢l. Pokroky v gene-
tickych vysetiovacich metodach (predevsim v sekvenovani nové generace) umoziuji nektera z téchto rizik véas odhalit a planujicim / ocekavaji-
cim rodictim nabizi diilezité informace pro moznost reprodukeni volby. Pres veskery pokrok je ale stale tfeba mit na védomi limitace jednotlivych

vvvvvv

klicova slova: vék rodic, sekvenovani nové generace, neinvazivni prenatalni testovani

Vétsina vyvojovych vad patfi mezi tzv. vzacna onemocnéni, tedy cho-
roby s ¢etnosti 1:2000 a nizsi. A dohromady geneticky podminéné cho-
roby postihuji 3-5 % populace. Nicméné piesto se tato problematika,
resp. riziko vzacného onemocnéni, tyka prakticky kazdého z nas. Acko-
li se zdroje v konkrétnim Cisle 1isi, kazdy z nas je prenasecem nékolika
(cca 5-10) geneticky podminénych, vétsinou autozomové recesivnich,
onemocnéni. Také je potfeba vyvratit obecné rozsiteny nazor ,,My
v rodiné nic neméame, nas se to netyka.*—asi 80 % déti s geneticky pod-
minénym onemocnénim se narodi do rodiny jako ,,prvni.

Kromé onemocnéni, kdy rodice jsou nosic¢i vlohy, piibyva v posled-
ni dobé geneticky podminénych onemocnéni, kde rodici nosici nejsou.
Dobie znamé je rostouci riziko chromozomovych vad, predevsim Dow-
nova syndromu, u plodti / déti s rostoucim vékem matky. Nicmén¢ i vék
otce hraje podstatnou roli. U déti starSich otct roste riziko genové muta-
ce de novo — prokdzané bylo u kostnich poruch, zejména achondropla-
zie. Ale vliv véku otce ma ziejmé vliv, i kdyz ne jednozna¢né prokaza-
ny, i na fadu dalSich postiZeni: snizeny intelekt, autismus, schizofrenie,
cukrovka, ale tfeba i leukémie u déti [Sharma et al. 2015]. S rostoucim
vékem obou partneri samoziejm¢ naristaji problémy samotného te€ho-
tenstvi: klesd pravdépodobnost ot¢hotnéni a roste riziko komplikaci
(napt. potratu nebo ptedcasného porodu). Od roku 2000 vzrostl pri-
mérny vék otct v Ceské republice o 4 roky a vék matek o 3 roky. A ten-
to trend stale pokracuje (data Cesky statisticky Gstav):

Kromé tohoto nepiiznivého trendu se ale také vyviji znalosti a moz-
nosti, jak s témito riziky nalozit. V posledni dekad¢ zaziva boom tzv.
sekvenovani nové generace (NGS), které umozituje vysettit velké mnoz-
stvi gentl najednou. To ndm mimo jiné umoziluje zjistit, zda par neni
prenasecem stejnych autozomové recesivnich onemocnéni nebo zda
zena neni pienaseckou X-vazané choroby. Toto testovani miize veas zji-
stit vysoké riziko onemocnéni u ditéte a pomoci preimplantacni dia-
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gnostiky nabidnout ucinnou primarni prevenci. Bohuzel je toto testo-
vani dostupné zatim pouze na komercéni bazi. Rodinam, kde se n¢jaké
geneticky podminéné onemocnéni vyskytuje, je nicméné doporuceno
podstoupit cilené vySetieni prenasecstvi daného onemocnéni.

Pokroky v sekvenovani nové generace ptidavaji na vyznamu tzv. vol-
né fetalni DNA (cell-free fetal, cffDNA), ktera byla objevena jiz roku
1989 [Lo et al. 1989] — dalsich cca 20 let ale nebyly dostupné metody
jejiho sirokého vyuziti. Jde o genetickou informaci pochazejici z pla-
centy a nachazejici se v krvi t¢hotné zeny (spolu s dalsi volnou DNA,
ktera pochazi z jejich bunék). Nové vysetiovaci metody dokazou sekve-
novanim useku této DNA s vysokou presnosti stanovit pomér jednotli-
vych Casti chromozomu a odhalit tak jejich abnormalni pocty. Cilem
zajmu je predevsim chromozom 21 a jeho trizomie, cytogeneticky pod-
klad Downova syndromu. To umoznilo rozvoj tzv. neinvazivniho pre-
natalniho testovani (NIPT) — jedna se ale stale o screening, ackoli veli-
ce piesny, nikoli o diagnostiku: dokaze odhalit vice nez 99 % tehotenstvi
s Downovym syndromem, u ostatnich aneuploidii je uspé$nost o néco
niz§i. Dalsim podstatnym rozdilem proti béznému téhotenskému scre-
eningu je velmi nizka falesna pozitivita. Presnost pro zakladni chro-
mozomové vady je uvedena v tabulce [Gil et al. 2017].

DR FPR
trizomie 21 99,7 % 0,04 %
trizomie 18 97,9 % 0,04 %
trizomie 13 99,0 % 0,04 %
monozomie X 95,8 % 0,14 %

Je ale potieba zdiraznit, ze NIPT neni optimalni pro vSechny téhot-
né a méla by mu predchazet geneticka konzultace. Kromé seznameni
s moznostmi a limitacemi metody, je potieba urcit, zda je test pro danou
zenu a téhotenstvi vhodny (napf. neni mozny u zen po transplantaci nebo
je naprosto nedostatec¢ny u plodd s prokdzanou vyvojovou vadou) a také
jenutné Zzenu piipravit na mozné, i kdyz extrémné vzacné, nahodné néle-
zy. Opakované jiz byly publikovany piipady, kdy abnormalni vysledek
NIPT neznamenal aneuploidii u plodu, ale zachytil maligni onemocné-
ni u t€hotné [vice napi. Bianchi et al. 2015]. A pravé onkologie je dal-
§i pole, kde bude nachazet NGS volné DNA (zde ctDNA - cirkulujici
tumorova) velké uplatnéni.

Obdobné je mozné testovani i jinych geneticky podminénych one-
mocnéni [Drury et al. 2016]. V CR je dostupné pouze testovani achond-
roplazie (FN Brno). Kostni choroby, pfedevsim pravé achondroplazie,
se takto testovaly celosvétové jako prvni, a to protoze jejich vyskyt
vyznamng stoupd s vékem otce ditéte a moznost ultrazvukové detekce
v prvni poloving t¢hotenstvi je omezena, ale i biologické vlastnosti jsou
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pro toto screeningové testovani piiznivé: vyskyt predominantni muta-
ce (99 % mutaci v jediné bazi genu FGFR3), Uplna penetrance a auto-
zomove dominantni /resp. asi v 90 % piipadt de novo/ charakter one-
mocnéni (mutace se tedy nevyskytuje u matky). Mnohem vice se v ramei
prenatalni diagnostiky pouziva moznost neinvazivné stanovit pohlavi
plodu u pienasecek X-vazanych onemocnéni a z toho vyplyvajici roz-
hodnuti o potteb¢ diagnostiky invazivni. Kromé onemocnéni je mozné
také témito metodami stanovit napt. Rh-faktor plodu.

Vzdy je ale potreba mit na védomi, Ze neinvazivni vysetieni nena-
hrazuje diagnostiku a cffDNA nemusi pfesné odrazet genetickou vyba-
vu plodu (pii placentarnim mozaicizmu). Néktera testovani s sebou také
piinasi problém neinterpretovatelnych nalezi a misto uklidnéni mohou
piinést jesté vice nejistoty. VSechny nalezy (anamnéza, genealogie, bio-
chemie, ultrazvuk a dalsi laboratorni i klinické nalezy) musi byt hod-
noceny individualné a komplexné a v piipad¢ potieby feseni, v naprosté
vetsing piipadd, vyzaduje Sirokou mezioborovou spolupraci.
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Epigenetika je obor, ktery se zabyva reverzibilni zménou funkce genu,
a to bez zavislosti na zmeéné jaderné DNA, kdy epigenetické procesy
vedou ke zménam fenotypu beze zmény genotypu. Tyto projevy se
mohou mezigeneracné prenaset a byt jednou z pficin narlstu neékterych
,»civilizacnich® nemoci. Jak se nase geny projevi, neni podminéno pou-
ze jejich slozenim (urcitou sekvenci nukleotidl), ale zavisi i na okol-
nich strukturach, které ovliviiuji napi. tvar DNA. Mnoh¢ studie proka-
zuji, ze mnozstvi i slozeni stravy vyznamné ovliviluje pribéh i lécbu
nékterych nemoci. Potravou pfijimdme mnoho bioaktivnich latek,
a nékteré z nich se mohou piimo vazat na buné¢né receptory, ovlivio-
vat prepis fady genti a mnohé metabolické procesy. Ukazuje se, ze vyzi-
va a ptipadnd substituce vhodného mnozstvi bioaktivnich latek mtize
pozitivné ¢i negativné ovlivnit nejen metabolické procesy a vyvoj dané-
hojedince, ale cestou epigenetického programovani ovlivnit vznik a roz-
voj mnohych ,civiliza¢nich® chorob. Vhodna nutri¢ni intervence
u tehotnych, kojenct a batolat pak mize piiznivé ovlivnit i dalsi gene-
race. V poslednich letech se dostava do popiedi také vyznam mlécnych
tukd pro vyzivu kojenct a to nejen pro jejich nutricni, ale i mnohymi
studiemi prokdzanymi imunomodula¢nimi ucinky.

Klicové slova: epigenetika, nutrigenetika, nutrigenomika, mléény tuk,
beta palmitat

UVOD

[ v pediatrii vidime zvySujici se pocet nejen obéznich déti s metabolic-
kym syndromem, déti s ulcerdzni kolitidou ¢i Crohnovou chorobou, ale
i dalSich autoimunitnich ¢i alergickych onemocnéni. Tato onemocnéni
se vyskytuji u stale mladsich déti, a pfes mnohé poznatky o etiopato-
genezi téchto chorob, stale nemame dostatecné objasnénu pficinu jejich
narlstu. Je pravdépodobné, ze se jedna o multifaktorialné podminéna
onemocnéni, jejichz rozvoj je ovlivnén fadou vzajemnych interakei
genetickych i environmentalnich faktora (1). Jednim z obort, ktery nam
muize pomoci pochopit tyto procesy je epigenetika, ktera se zabyva pro-
blematikou exprese genetické vybavy ¢loveka a tim, jak se tato situace
muze pozdéji projevit v ramci dalsiho pisobeni environmentalnich fak-
tortl. Epigenetika zahrnuje mnoho aspektti biologie, véetné morfogene-
ze, bunécné i mezigeneracni dédicnosti a evolucniho vyvoje.

EPIGENETIKA

Epigenetika je definovana jako studium mechanismu, které vedou k pre-
trvavani vyvojovych zmén gent a jejich ucinkd, a to beze zmény vlast-
ni DNA. Zabyva se tedy reverzibilni zménou funkce genu, bez zavislosti
na zmén¢ jaderné DNA, a vlastni procesy vedou ke zménam fenotypu,
a to beze zmény genotypu (2, 3, 4). Jak se nase geny projevi, neni pod-
minéno pouze jejich slozenim, ale zavisi i na okolnich strukturach. Pfi-
kladem muize byt metylace ¢i demetylace DNA. Metylové skupiny maji
vyznamny vliv na to, jak bude DNA aktivovéna v ramci stejného genu.
Jako priklad mizeme uvést pokus, kdy odpirani krmiva biezi potkani
matce zméni fungovani gentl v mozku u jejich potomkt a nasleduje zme-
na chovani a reakce na stres, ktera byla mimo jiné podminéna nedosta-
teCnou metylaci genu pro receptor glukokortikoidu (5, 6). V ramci repro-
dukéniho vyvoje musi dojit k ,,vymazani rodicovského epigenomu
a k preprogramovani bez specifickych epigenetickych znacek. Ne vzdy
je proces zcela uspésny a nékteré epigenetické informace se prenasi na
potomstvo. Takové mezigeneracni programovani vyvoje plodu mtize vést
ke zméné metabolické homeostazy u plodu, muze ovlivnit cévni a meta-
bolické funkce u zenského potomstva a pienaset se dal na dalsi genera-
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ci (7, 8, 9). Nekteré studie prokazuji, ze nedostate¢na vyziva téhotnych
zen zpUsobuje, Ze jejich potomei maji v dospélosti vyssi riziko hyper-
tenze, kardiovaskularnich onemocnéni a diabetu druhého typu (10, 11).
Jednoduse lze fici, Ze funkénost gent lze zlepsit ¢i naopak zhorsit. Dis-
kutovat o tom, co ma pro nase zdravi vétsi vyznam, jestli geny, strava ¢i
chovani, asi nema smysl. Je prokazano, ze nejen strava, ale i prozitek se
muize manifestovat prostfednictvim vyvolanych biochemickych zmén,
které ve svém dusledku urcuji gentim, jak moc a kdy se maji projevit.
Protoze epigenetické mechanismy mohou prepisem genetické informa-
ce piinaset pozitivni i negativni dopady na fyziologii ¢lovéka, je mozné
konstatovat, ze pokud je gen transkribovéan, obrazné ,,mluvi* a opacné,
kdy je gen transkripéné ,,umlcen” (1). I kdyz k nejvyraznéjsim zménam
dochazi ve stadiu embryonalniho nebo fetalniho vyvoje, onemocnéni ¢i
zmeéna chovani se vétSinou projevi az v dospélosti (12, 13). Toto ovliv-
néni gend trva uréitou dobu a muiZe se prenaset na dalsi generace a stu-
die ukazuji, ze specificka porucha v metylaci gend bunék krevni fady
mize ovlivnit rozvoj i 1é¢bu nékterych typl leukémie (14). Je tedy moz-
né, ze se nékteré poruchy imunitnich reakci mohou pojit s epigeneticky
podminénou patologickou funkci gentl, jako nasledek zmény naseho cho-
vani ¢i zmény okolniho prostiedi.

NUTRIGENETIKA, NUTRIGENOMIKA

Pojem nutrigenetika byl poprvé pouzit v roce 1975 Brennanem, kdy
jako nutrigenetiku oznacoval védu, zabyvajici se individualnimi odlis-
nostmi v reakci na dietu podminénymi geneticky, a nutrigenomiku defi-
noval jako védu, zabyvajici se vlivem slozek vyzivy na expresi gent.
(15,16). Kdyz americky fysiolog Acel Keys v padesatych letech minu-
1ého stoleti formuloval hypotézu o nepiiznivém vlivu cholesterolu na
dramaticky narast cévnich onemocnéni v USA a své zavéry podporil
svétove nejvice citovanou studii tykajici se zavislosti vyskytu cévnich
onemocnéni a mnozstvi konzumovaného zivocisného tuku, zacala sna-
ha, podporovana napii¢ celym svétem, o omezeni zivocisnych tukt ve
stravé. Snahou bylo nahradit tento tuk tukem rostlinnym ¢i sacharidy.
Tyto zmény se dotkly i kojeneckych formuli a i zde byl mlécny tuk
nahrazen tukem rostlinnym. Teprve s odstupem pul stoleti vSak dalsi
studie potvrdily, ze pro civilizacni onemocnéni je rizikova spise nadmeér-
na konzumace sacharidli nez pfiméteny piijem vhodnych tukd.

TUKY MATERSKEHO MLEKA (MM)

Tuky v matefském mléce v prvnim roce zivota ditéte pokryvaji kolem
44 % (50 %) jeho energetické potieby, postupné dochazi k poklesu na
28 % u adolescentti a 20 % u dospélych. Matei'ské mléko obsahuje 40-
45 g/l tuki (kolostrum 20g/1) a 98 % tukd je piitomno ve formé tria-
cylglyceroli. V mateiském mléce je tuk rozptylen ve formé tukovych
kapek, které jsou obaleny lipoproteinovou membranou (MFGM — Milk
Fat Globule Membrane), ktera obsahuje fadu bioaktivnich latek. Pre-
vladajici nasycenou mastnou kyselinou MM je kyselina palmitova
(C16:0), ktera tvoti 17-25 % mastnych kyselin v MM a je az v 88 %
(v priméru 70-75 %) esterifikovana na pozici beta. Absorpce nasyce-
nych mastnych kyselin s dlouhym fetézcem (C:14 — C:22) je relativné
nizka ve srovnani se vstiebavanim nenasycenych a nasycenych mast-
nych kyselin s fetézcem kratkym (<C:8).

BETA PALMITAT

Pro dobré vstiebavani tukl v travicim traktu je také vyhodna jeho este-
rifikace v poloze beta (MM v praméru 75%), ktera podporuje snadnéj-
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§i vstiebavani vapniku, tukd a také podporuje lepsi konzistenci stolice.
Z tuku matetského mléka (mlééného tuku) s beta-palmitatem je béhem
procesu traveni pankreatickou lipazou odstépena kyselina olejova, kte-
ra chemicky nevaze vapnik (tim zvysuje jeho vstiebavani), a snizenim
tvorby vapenatych soli mé pozitivnim vliv na konzistenci stolice (17,
18). Naopak z rostlinného oleje bez beta-palmitatu je béhem procesu
traveni pankreatickou lipazou odstépena kyselina palmitova, ktera se
chemicky navazuje na vapnik, snizuje jeho dostupnost v procesu trave-
ni a vyssi tvorbou vapenatych soli pak negativné ovliviiuje konzistenci
stolice (19). Na zéklad¢ vysledkt ¢etnych studii je prokazano, ze stie-
vo ma mnohé dali funkce nez jen traveni a absorpce nutrientt. Vime,
Ze stfevo neni jen prostd mechanickd bariéra, ale komplexni funkéni
systém, ktery mimo jiné zajiStuje obranu organismu pomoci dynamic-
kého imunitniho systému. Vykonava také mnohé metabolické funkce
amimo jiné umoznuje komunikaci mezi stfevnim mikrobiomem a moz-
kem cestou endokrinniho ¢i sttevniho nervového systému — oznacova-
ného jako osa stievo-mozek (20). V1iv ¢asné kolonizace na slozeni mik-
robiomu v dospélosti jesté zcela neni objasnén, ale existuje stale vice
dikazl o dulezitosti Casné stievni mikrobialni kolonizace na zdravi
v dospélosti (21). Porucha rovnovahy stievniho mikrobiomu v kojene-
ckém véku je pak asociovana s mnohymi typy onemocnéni jak meta-
bolickymi, imunitnimi ¢i atopickymi (22). Porozuméni procesu koloni-
zace neni jen akademicka diskuze, ale ukazuje na nezbytnost vytvoieni
vhodného sttevniho mikrobiomu v kojeneckém veéku a na jeho vysokou
citlivost na zevni podnéty (23).

Dulezitym faktorem upravujici tvorbu stievniho mikrobiomu je vyzi-
va ditéte. Z tohoto pohledu povazujeme lidské mléko za idealniho tviir-
ce a regulatora fyziologického stfevniho mikrobiomu. V nedavné kli-
nické studii byl potvrzen pozitivni vliv vysokého obsahu beta palmitatu
v mléénych formulich, ktery vedl ke zvySeni poctu lactobacilt, bifido-
bakterii s pozitivnimi imunomodula¢nimi ucinky (24). Posledni dvoji-
t¢ slepa studie u 300 zdravych kojenct také ukazala, ze vysoky obsah
beta palmitatu ve strave vedl k vyssi koncentraci fekalnich bifidobak-
terii a ke zlepSeni konzistence stolice (25).

ZAVER

Slozeni a funkce matefského mléka jsou predlohou pii tvorbé nahrad-
ni mlécné vyzivy s vyuzitim vysledku studii, které se v poslednich letech
zaméfily také na slozeni a funkci tuktt v MM. Ukazuje se, ze vyssi obsah
beta palmitatu ma pozitivni efekt na vstiebavani tukti (zvysuje energe-
ticky piijem), zvySuje vstiebavani vapniku (veetn¢ pozitivniho ovliv-
néni kostniho metabolismu), snizuje tvorbu vapenatych mydel (zlepsu-
je konzistenci kojeneckeé stolice) s pozitivnim efektem na zkraceni doby

neklidu a prodlouzenim doby spanku. Nové se prokazuje pozitivni efekt
podévaného beta palmitatu na vyvoj stfevniho mikrobiomu a tim také

~~~~~
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PREDNASKY
MISTO LEGIONELL KLIMATIZACNI MRSA

Buresova J., Grohmannova K.
Neonatologocké oddéleni FN Plzen

Obsahem sdéleni je kazuistika z oddéleni novorozenecké JIRP, kde
se v lété roku 2012 zacal mezi pacienty z neznamych diivodi zachyco-
vat patogen MRSA. Selhal do té¢ doby fungujici bariérovy systém oset-
fovani pacientti? I pies nové zavedena opatieni se ndkaza vyskytovala
i u dalsich, noveé piijatych pacientd. Po usilovném patrani za pomoci
mnoha kultiva¢nich vysetieni pod dohledem hlavniho epidemiologa
nemocnice se nakonec podafilo zachytit zdroj tohoto patogena.

OLIGOSACHARIDY MATERSKEHO MLEKA

Burianova L.
Novorozenecké oddéleni Thomayerovy nemocnice, Praha

Matetské mléko obsahuje krome hlavniho sacharidu laktozy komplex
rozpustnych glykantl — oligosacharidt, které pozitivné piisobi na vyvoj
stievni mikrobioty béhem ran¢ho détstvi. Oligosacharidy matefského
mléka (human milk oligosaccharides — HMO) jsou odolné vii¢i gastro-
intestinalnimu trdveni, stdvaji se pro novorozence prvnim prebiotikem.
HMO jsou slozeny z péti zakladnich monomert: kyseliny sialoveé,
N-acetylglukosaminu, L-fukézy, D-gluk6zy a D-galaktozy. Dosud bylo
popsano vice jak 200 rliznych oligosacharidt s riznym stupném poly-
merace, u nékterych byla charakterizovana i jejich struktura. Obsah oli-
gosacharidii v matefském mléce se mezi matkami lisi. Slozeni HMO je
determinovano sekretorickym a Lewis krevnim systémem matky, které
ovliviiuji expresi genu pro enzymaticky systém fukosyltransferazy. Syn-
téza HMO je ¢astecné ovlivnéna i environmentalné, o ostatnich vlivech
se zatim spekuluje. HMO jako prebiotikum selektivné stimuluji rist
aaktivitu potencialné prospésnych bakterii v distalni ¢asti traviciho trak-
tu (nejcastéji z rodu Bifidobacterium a Lactobacillus). V souc¢asné dobé
se ale objevuji nové studie, které¢ prokazaly kromé prebiotického efek-
tu fadu dalsich G¢inkd a vlastnosti HMO, tyto vlastnosti jsou ¢asto spe-
cifické pro konkrétni oligosacharid. HMO zabraiuji patogentim v adhe-
zi na slizni¢ni bunky, snizuji tak riziko virovych, bakterialnich infekci.
Uplatniuji se jako bioaktivni latky, které jsou schopné modulovat epite-
lidlni a bunécnou imunitni odpovéd. V predndSce se autor zmini
o recentnich studiich zamétenych na protektivni funkci

NEONATALNI PRIMARNI KOZNI INFEKCE
PATOGENEM ASPERGILLUS FUMIGATUS
U NOVOROZENCE NAROZENEHO V 22+5
GESTACNIM TYDNU

Dusek J.!, Duskova J.?

"Department of Child medicine,

34

SBORNIK ABSTRAKT A PREDNASEK

XXXIIl. NEONATOLOGICKE DNY

s mezindrodni Gfasti

XXVI. CELOSTATNI KONFERENCE
OSETROVATELSKYCH PROFESI PRACUJICICH
V PECI O NOVOROZENCE

s mezindrodni GEastl
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CESKE BUDEJOVICE

’Department of Anestesilogy and intensive care unit, University
Hospital of Northern Sweden Umea

Souhrn: Aspergilosa nepatii mezi ¢astd onemocnéni vyskytujicich se
u novorozenct, avsak jeho frekvence vyskytu u imunokompromitova-
nych pacientli, zahrnujicich nedonosené novorozence, je vyrazné vyssi
oproti ostatni populaci. V poslednich dekadach se zvysuje i procentu-
alni vyskyt v populaci nedonoenych novorozencii. Uspésnost 1é¢by je
rozhodujicim zplsobem ovlivnéna Casnou diagnostikou a promptnim
zahdjenim 1é¢by, jesté pred progresi onemocnéni do systémové formy.
I pfes v€asnou terapii je prognoza zavazna. Zametujeme na prezentaci
piipadu vrozené formy aspergilosy s rozborem mozné diagnostiky
a terapie. Kli¢ova slova: Aspergillus fumigatus, novorozenci na hrani-
ci viability, AmphotericinB Summary: Primary cutaneous aspergillosis
in premature neonate is a serious illness which is increasing in inci-
dence. Early diagnosis and treatment are critical in preventing progres-
sion to a systematic illness. We report a preterm neonate with primary
cutaneous aspergillosis, diagnostic and treatment for this illness. Key
words: Aspergillus fumigatus, preterm newborn, Amphoterecin B
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S INTENZIVNI LECBOU NASE PECE NEKONCI
Dymakova K, Stiborkova T.
Gynekologicko-porodnicka klinika VFN v Praze

S intenzivni 1é¢bou nase péce nekoCi V profesi détské sestry na neo-
natologickych oddélenich intenzivni péce se bohuzel setkavame i s dia-
gnozami s nepfiznivou prognozou. Jednou z nich je napt. vrozené gene-
tické onemocnéni Wolf-Hirschhorntiv syndrom, jemuz bude vénovana
pozornost v nasi kazuistice. Tento syndrom, ktery se objevuje u 1 : 50
000 narozenych novorozenct, s sebou nese velkou fadu vrozenych
vyvojovych vad. Od jejich poctu a kombinaci se pak dale odviji nasled-
na prognoza pro preziti a kvalitu zivota ditéte. Pomoci kazuistiky
bychom vas rady seznamily se specifiky péce o novorozence s danou
diagnézou. V tomto piipadé zahrnovala vysokofrekvencni ventilaci
(HFJV) s naslednym pievedenim na HFNC v rdmci zahéjeni bazalni
péce pro nepiiznivou prognozu ditéte. Dale bychom chtély poukazat na
podptrnou organizaci Centrum provazeni, které v této dobé zahajilo
spolupraci s nasi klinikou. Centrum na nasem odd¢leni i nadale ptisobi
a pomaha rodictim déti predcasné narozenych €i zavazné nemocnych.
Stalo se tak nedilnou soucasti naseho kolektivu.

ZAVADENI A OVEROVANI GASTRICKE SONDY
UNOVOROZENCU - VYSLEDKY AUDITU

Fendrychova J.

Narodni centrum oSetfovatelstvi a nelékarskych zdravotnickych
obori, Brno

Prispévek pojednava o vysledcich auditu adaptovaného klinického
doporuceného postupu Zavadéni a ovéfovani gastrické sondy u novo-
rozenct, jehoZ proces piipravy a implementace do praxe v perinatolo-
gickych centrech Ceské republiky byl prezentovan na XXIV. celostat-
ni konferenci osetfovatelskych profesi pracujicich v péci o novorozence
vroce 2015. Audit zminéného KDP byl proveden v obdobi zacatek cerv-
na — konec srpna 2017, po 2 letech od ukonceni jeho pfipominkovani
a zavedeni do praxe (27. 3. 2015). Nejprve byly sestry dotazovany, zda
obsah KDP viibec znaji, a dale byly sledovany a hodnoceny z 5 okru-
hi (z celkovych 11), které souvisi s jejich kompetencemi. Jednalo se
o piipravu pomucek a ditéte k zavedeni gastrické sondy, odméteni dél-
ky sondy a postupu jejiho zavadénti, zptisobl ovéteni polohy, doby pone-
chéni sondy v zaludku a zptsobu dokumentace vykonu. Vysledky Set-
feni nebyly ke dni odevzdani abstraktu jesté znamy.

NOVOROZENECKE KRECE ANEB JE NECO
NOVEHO?

Halek J., Medkova A.
Novorozenecké oddéleni a Détska klinika FN Olomouc

Novorozenecké kiece jsou vibec nejcastéjsim neurologickym pii-
znakem novorozeneckého obdobi, na rozdil od ostatnich vékovych
obdobi jsou obvykle sekundarnim piiznakem poskozeni centralniho ner-
vového systému. Autofi v prehledu uvadéji nékteré nové poznatky tyka-
jici se definice, diagnostiky a terapie novorozeneckych kieci.

IMPACT OF GENERAL ANAESTHESIA ON
IMMATURE BRAIN DEVELOPMENT

Hansen Tom G.

Department of Anaesthesia — Paediatric Section, Odense Universi-
ty Hospital, DENMARK

A large number of animal studies have shown that virtually all gene-
ral anaesthetics used in clinical practice possibly during a vulnerable
period of brain development (i.e., brain growth spurt, peak of synapto-
genesis) may lead to neurodegeneration (particularly apoptosis) and
abnormal synaptic development with functional deficits in learning and
behavior later in life. Initial studies were mainly performed in immatu-
re rodent pups, but more recent studies have included non-humans pri-
mates. Considering the number of neonates, infants, and young child-
ren anesthetized annually worldwide, these findings could have
significant public health implications.

A significantly smaller number of human — mainly observational —
studies focusing on this topic have been published with inconsistent
results. Some studies have indicated an association between exposure
to anaesthesia and surgery, whereas other and more robust studies have
indicated no such association. The interim 2-year analysis of the GAS
study showed no evidence that just less than 1 h of sevoflurane anaest-
hesia in infancy increases the risk of adverse neurodevelopmental out-
come at 2 years of age compared with awake-regional anaesthesia.
During this lecture some of the preclinical background behind anaest-
hesia-related neurotoxicity will be presented but the focus will mainly
be placed on the human studies published thus far.

Fortunately, the humans studies performed to date have been unable
to confirm these disturbing animal data. A single brief anaesthetic seems
safe in infants. Multiple anaesthetic and surgical exposures on the other
hand are different. But there may be other reasons for this than merely
exposure to anaesthetic drugs. At the moment, there is no need to chan-
ge current anaesthetic clinical practice or to postpone or cancel truly
urgent surgeries in young children.

VYZNAM KOFEINU V LECBE NEDONOSENYCH
— SOUCASNY POHLED

Hanzl M.

Neonatologické odd€leni Perinatologického centra IP Nemocnice
Ceské Budéjovice, a. s.

Prednaska shrnuje v soucasnosti prokazané, nebo diskutované bene-
fity lécby nedonoSenych novorozenct kofeinem. Kromé znamych a pro-
kazanych efekti na 1écbu a prevenci apnoi z nezralosti a facilitaci extu-
bace u ventilovanych novorozenci, jsou zminény stale Castéji ve vice
studiich prokazané benefity v dalSich oblastech. Z tohoto pohledu se
v posledni dobe zmiiuje pfedevsim pfiznivé ovlivnéni nekterych Cas-
nych novorozeneckych morbidit (napt. BPD, PDA, ROP). V neposled-
ni fad¢ pak také stale castéji diskutovany piimy neuroprotektivni efekt
kofeinu. Z klinického hlediska se to tyka oblasti prevence pozdni mor-
bidity (détska mozkova obrna, kognitivni vyvoj). [ kdyz v soucasné dobé
zatim disponujeme limitovanymi poznatky v téchto oblastech, nelze pii-
my efekt na maturaci nezralého CNS rozhode pominout. Obecné se da
fici, ze i kdyz je efektivita jednotlivych 1ékovych forem kofein citratu
srovnatelna (prepardty k perordlnimu i parenterdlnimu podéni) lze
z praktického hlediska ve fazi ¢asné stabilizace nedonoSenych favori-
zovat preparaty parenteralni. TaktéZ se zda, Ze obava z relativné vyso-
kych davek neni pro nasi péci zasadnim problémem.
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Zavér: Podani kofein-citratu se stalo nedilnou soucasti ¢asnych
intervenci pii stabilizaci nedonosenych (Casto jiz na porodnim sale).
Pro tyto ¢asné intervence je nesporné prinosna moznost parenteral-
ni aplikace.

V soucasnosti existuje Fada dikazi o pfimém neuroprotektivnim
vlivu na nezralou CNS.

VYVOJ GIT A PRECHOD KE KOJENI

Hempelova J.
Gynekologicko-porodnicka klinika VFN v Praze

Predstaveni tymu laktacnich poradkyn ve VEN v Praze u Apolinate.
Vlastni prispévek autorky popisuje vyvoj gastrointestinalniho traktu
v prenatdlnim obdobi a ptechod nedonoseného novorozence ke kojent.

NEOBVYKLA PRICINA INTOLERANCE STRAVY
Jirkovska Z.

Novorozenecké oddéleni Krajské zdravotni a. s. — Masarykovy
nemocnice v Usti nad Labem, o. z.

Predkladany ptispévek je kazuistikou donoseného chlapce s bezpro-
blémovou poporodni adaptaci. Dva dny po porodu dochézi k distenzi
biiska s podezienim na volnou tekutinu v dutiné bfisni a objevuje se
intolerance stravy. S podezienim na rozvijejici se GBS sepsi a obstruk-
ci GIT byl prelozen na nase pracovisté. Zde dominovala distenze biis-
ka, které bylo $patn¢ prohmatné. Proto po vstupnich vySetfenich bylo
piistoupeno k provedeni punkce dutiny bti$ni, kde byl nalez hemoperi-
tonea. Bylo rozhodnuto o konzervativnim postupu a stabilizaci pacien-
ta stran hemodynamickych parametrii. Po nékolika transfuzich byla
vzhledem k nelepsicimu se stavu provedena diagnostické laparotomie,
kterd odhalila prekvapivy nalez, ktery byl i nadale velmi obtizng fesen.

PREVENCE KATETROVYCH SEPSi A KREVNICH
INFEKCI

Juren T, Lebeda J.°, Fridrichovd V!

"Neonatologické oddéleni FN Brno
“Novorozenecké oddéleni Krajské nemocnice T. Bati, Zlin

Zajisténi dlouhodobé parenteralni vyzivy se v soucasné neonatologii
neobejde bez invazivnich procedur, mezi néz patii i zajisténi krevnich
vstupt. Protoze bakterialni infekce jsou velkou hrozbou s vysokou imrt-
nosti zvlasté u predCasné narozenych novorozenct, stava se prevence
a eliminace katétrovych sepsi a krevnich infekci vyznamnou soucasti
neonatologické péce. Vytvotili jsme doporuceni zahrnujici vSechny pod-
statné oblasti, které se na vzniku infekce mohou podilet: Edukace a tré-
nink oSetfovatelského personalu, surveillance, hygiena rukou a asep-
tické techniky pii zavadéni a péci o katétr, péée o katétr, vyména
infuznich setd, infuznich roztoki, kohoutti a spoju, pfiprava infuznich
roztokt a 1ékl. Na zavér jsme shrnuli nejdilezitéjsi principy prevence
krevnich infekei.
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VIRY STALA HROZBA V NEONATOLOGII
Kopriva F.
Détska klinika FN a LF UP Olomouc

Imunitni systém béhem evoluce se vyvinul do dnesni ucinné struk-
tury pod vlivem virti. Béhem t€hotenstvi viry a bakterie mohou byt pii-
¢inou piedcasného porodu a narozeni nezralého ditéte s nevyvinutym
omezen¢ funkénm imunitnim systéme. Mezi nejcastéjsi virove infekce
patii CMV. Metapneumovirus ovliviiuje vyvoj vrozené imunity. Nej-
Cast€jsi ohrozenim je infekce RSV virem, ktery jednak ,,manipuluje®
s miRNA a usnadniuje negativni vliv Rhinovirt v dal$im obdobi a vyvo-
lava unezralych jedincti az zivot ohrozujici onemocnéni. Jedinou ochra-
nou je podavani Palivizumabu.

PSYCHOSOCIALNI PECE O RODICE PRI
PERINATALNI ZTRATE

Kiimmelova M.
Modra pomnénka, z. s., Ceské Budéjovice

Prednaska ukaze pohled na témata, jakymi jsou perinatalni umrti
z pohledu lidské distojnosti, obdobi perinatalni ztraty (sdéleni fatalni
diagndzy a prognozy, hospitalizace matky, dilezité aspekty v psycho-
socialni péci o rodice, sourozence a dalsi blizké osoby), dilezitost mul-
tidisciplinarniho tymu, obdobi truchleni a socialni znovuzaclenovani
rodic¢t resp. matky do bézného zivota. Hlavni ¢asti celé prednasky je
vysvétleni odbornou literaturou doporucovanych forem psychosocialni
pomoci o rodinu umirajiciho (zemrelého) ditéte, na to navazujici vysled-
ky vlastniho vyzkumu a praktickych zkuSenosti prednasejici.

CENTRUM VYVOJOVE PECE

Lawrowska D.
Neonatologické oddéleni FN Plzen

Centrum vyvojové péce Centrum Vyvojové Péce je ambulantni ¢ast
Neonatologického oddéleni Fakultni nemocnice v Plzni. Poskytuje sluz-
by pro rizikové novorozence Plzeniského a Karlovarského kraje. Za rok
jim projde zhruba 1000 pacientd, ktefi zde maji vice kontaktti béhem
jedné navstévy (neonatolog, psycholog, RHC...), a pfichazeji na opa-
kované navstévy béhem roku. Pecuje se zde o déti od narozeni az do 6
let! Sikula i rostak z 26. tydne... Kazuistika tykajici se chlapetka naro-
zeného ve 26. tydnu téhotenstvi s porodni hmotnosti 850 g, ukazujici
jeho zivotni cestu od porodu az do dneska a dilezitost CVP v tomto
procesu. Dale spoustu fotek a videi jako dukaz.

THORACOSCHIZA - KAZUISTIKA
Mackal'ové V., Subikova J.
Neonatologicka klinika UN Martin

Thoracoschiza je raritny typ vrodenej vyvojovej chyby. V praci je
popisana vybrana vyvojova chyba, ktora sa vyskytla na nasej klinike
atiez strucny prehlad doteraz popisanych pripadov vo svete. Praca pozo-
stava z dvoch Casti: Cast’ teoretickd a prakticka. Prakticka cast’ je spra-
covana formou kazuistiky, ktord popisuje oSetrovatel'sku starostlivost’
o dieta s thorokoschizou, rozdelena na predoperacnl, pooperaénii
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a nasledni starostlivost’. Pri danom type chyby sa popisuje poskodenie
diaphragmy, srdca a v jednom pripade bola popisana hypoplazia pl'ic.
Nas pripad je zaujmavy aj pridruzenymi telesnymi malformaciami, ¢o
potvrdzuje rozmanitost’ poskodeni pri danej raritnej vyvojovej chybe.

SYSTEMOVE KVASINKOVE INFEKCE
U NEDONOSENYCH NOVOROZENCU

Malldtova N.!, Hanzl M.?

"Pracovisté parazitologie a mykologie Centralni laboratoi-e
“Neonatologické oddéleni Nemocnice Ceské Budéjovice, a. s.

Epidemiologie

Invazivni kvasinkové infekce postihuji novorozence s velmi nizkou
(Very-Low-Birth-Weight <1500 g) a zejména s extrémné nizkou porod-
ni vahou (ExtremelyLBW <1000 g), kde jsou tfeti nejcastéjsi pti¢inou
pozdnich septickych stavil. K rozvoji infekce dochdzi nejcastéji mezi
2.-6. tydnem po narozeni. Mortalita se pohybuje okolo 30 %, u vice jak
poloviny piezivsich déti je vSak pozorovano vyvojové postizeni. Nej-
Castéj$im puvodcem jsou zastupci rodu Candida a to C. albicans,
a C. parapsilosis. Vysoké procento nezralych novorozenci je koloni-
zovano lipofilnimi kvasinkymi rodu Malassezia, v nasich klimatickych
podminkach druhem M. furfur. Invazivni onemocnéni vyvolana timto
druhem jsou velmi vzacna.

Rizikové faktory

Mezi rizikovymi faktory jsou nejcastéji uvadény VLBW, ELBW,
vaginalni porod (C. albicans), ptitomnost centralniho Zilniho katétru,
invazivni vstupy obecné (C. parapsilosis) dlouhodoba 1écba Siroko-
spektrymi antibiotiky (zv1asté cefalosporiny tieti generace) a kortikoi-
dy, onemocnéni GIT, uziti H2 blokatort. U infekei vyvolanych Malas-
sezia sp. je zasadni vyznam prikladan parenteralni vyzivé s vysokym
obsahem tukt. Za vysoce rizikovy faktor je v obou ptipadech povazo-
vana multifokalni kolonizace.

Kandidy jsou na novorozence pieneseny vertikalné z matky béhem
porodu (C. albicans) nebo horizontaln¢ oSetiujicim personalem
(C. parapsilosis). Molekularné geneticky byla potvrzena identita kme-
nt kolonizujicich gastrointestialni trakt novorozenct a vyvolavajicich
invazivni onemocnéni. Proto pravidelny monitoring sledujici osidleni
pacienta kandidami je povazovan za nezbytny. Stejné tak druhy Malas-
sezia spp. kolonizuji kozni povrchy rodicek i personalu.

Klinické projevy

Kandidémie je u novorozenct velice ¢asto spojena s postizenim cent-
ralniho nervového systém (meningitida, vaskulitida, absces), moc¢ové-
ho traktu (nefritida, fungus ball) a oka (endoftalmitida, retinitida). Mezi
vzacnéjsi klinické projevy patii endokarditida, hepatitida, pneumonie
nebo postizeni kiize a mekkych tkani. Systémova infekce Malassezia
sp. ma nespecifické klinické projevy jako teplota, tachykardie, apnoe,
vzacné je piitomna hepatosplenomegalie nebo intersticialni pneumonie.

Diagnostika

Zakladem vcasné diagnostiky je pravidelny monitoring VLBW
a ELBW novorozenci. VétSinou se sleduje osidleni zazivaciho traktu,
ostatni lokality v zavislosti na klinickém stavu pacienta. V piipad¢ pode-
zfeni na invazivni infekei je zasadni hemokultivaéni vySetienti, to vSak
mize byt u systémové kandiddzy negativni, proto je nutné vysetfit kul-
tivacné a mikroskopicky i mozkomisni mok, opakované moc, sekret
z dychacich cest, event. biopticky material. Stanoveni kandidového anti-
genu mannanu a antimannanu v séru, event. moku, stanoveni 1,3- -D-
glukanu v séru, molekularné diagnostické metody slouzi pouze jako
pomocné metody. Pro prukaz Malassezia sp. je nutné obohatit kulti-
vacni media tukovou slozkou. Bézny Sabouraud agar je mozné pre-

vrstvit sterilnim olivovym olejem, hemokultivacni medium doplnit kys.
palmitovou nebo olovovym olejem. Znamena to myslet na moznost
infekce Malassezia spp. jiz v dobé zalozeni kultivace. K dispozici jsou
iselektivni a diagnosticka media (Dixon medium, chromogenni media).
V CR zatim distribuovana nejsou. Mikroskopicky obraz tohoto druhu
je specificky, miize nam v diagnostice vyrazn¢ pomoci.

Lécba

Profylaxe je doporucena u ELBW novorozenct v centrech s Castéj-
$im vyskytem invazivnich kandidovych infekei. Za optimalni je pova-
zovan flukonazol vzhledem ke své dobré penetraci do tkani, moce i moz-
komi$niho moku (80 % plasmatickych hladin), navic antimykotikum se
akumuluje v kazi, podkozi a sliznicich. Doporucena davka jsou 3-6
mg/kg/den v intervalu 72-24 hodin v zavislosti na véku novorozence.
U VLBW novorozenct je doporucena individualné v zavislosti na kli-
nickém stavu novorozence a piitomnosti rizikovych faktort (napf. pti
zavedeni centralniho zilniho katétru, dlouhodobé 1é¢bé antibiotiky, mul-
tifokalni kolonizaci apod.) a epidemiologické situaci daného centra.

Lékem volby u neonatalnich kvasinkovych infekei je flukonazol
v davce 12 mg/kg/den (nasycovaci davka 25 mg/kg) v intervalu zavis-
lém na véku novorozence. Dalsi terapeutickou moznosti je amphoteri-
cin B deoxycholat v davce 1 mg/kg/den (pokud nejsou postizeny led-
viny) nebo liposomalni amphotericin B v davce 5 mg/kg/den, ten vsak
neni v CR k dispozici. Echinokandiny se mohou uplatnit v 16¢b& inva-
zivni kandidozy, druhy Malassezia spp. citlivé k echinokandiniim
nejsou.

Sdélenti je doplnéno kazuistikou vysledky pétiletého sledovani vysky-
tu Malassezia spp. u predCasné narozenych novorozencti Perinatolo-
gického centra intenzivni péée Nemocnice C. Budgjovice, a. s. (regio-
nalni centrum pro JC kraj a &ast kraje Vyso¢ina). Centrum roéné piijme
do péce okolo 2800 novorozenci, podil novorozenci s vahou pod 2500 g
¢ini 15-15,5 %. Kolonizovano kvasinkou Malassezia spp. je vic jak
50 % ELBW novorozenct a + 15 % VLBW novorozencti. V 94 % byl
kmen dourcen jako Malassezia furfur.
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TUKY VE VYZIVE NOVOROZENCU
Maly J.
Détska klinika LF UK a FN Hradec Kralové

Lipidy predstavuji energeticky nejhodnotnéjsi soucast enteralni
1 parenteralni vyzivy facilitujici metabolismus a utilizaci proteint
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i sacharidd. Biochemicky se jedna o velmi riiznorodou skupinu latek,
zasahujici do celé fady procestl v zivém organismu. Krom¢ toho, ze na
lipidy nazirdme jako na zakladni stavebni soucast buné¢nych membran,
maji dale vyznam ve vyvoji centralni nervové soustavy, plic a sitnice,
jsou nezbytné€ nutné pro vstiebavani vitamind, maji vyznamny imuno-
modulaéni efekt a v neposledni fadé se podili na regulaci vyvoje meta-
bolickych cest ovliviwjici dlouhodobé zdravi. Nejhodnotnéjsi a pro ¢lo-
véka nenahraditelnou (esencialni) slozkou lipidd jsou polynenasycené
mastné kyseliny s dlouhym fetézcem (LC-PUFA) — kyselina linolova
(w-6) a alfa-linolenova (w-3), ze kterych nasledné dochézi k syntéze
dalsich LC-PUFA.

Matetské mléko je komplexni bioaktivni vyznamné ménlivou teku-
tinou. Tuky v ném predstavuji 45-60 % celkového energetického obsa-
hu s primérnou (ale velmi variabilni) koncentraci 3,8 g/100 ml. Bio-
chemicky jde v 98 % o triacylglyceroly, dale di a monoglyceroly, volné
mastné kyseliny, fosfolipidy, sfingolipidy a cholesterol. Slozeni tuki (a
zastoupeni vice nez 200 volnych mastnych kyselin — dominantné kyse-
lina palmitové, kyselina olejova a linolovd) v matefském mléce je
vyznamn¢ ovlivnéno fadou faktord, jako jsou faze laktace, dietni zvy-
klosti matky, jeji zdravotni stav nebo napiiklad genetické vlivy. Lipidy
jsou do vodné slozky emulze mlé¢ka sekretovany mlécnou zlazou vsech
savcich druht ve formé tukovych mléénych globuli (FMG) s velmi kom-
plexni strukturou membrany (FMGM) obsahujici fosfolipidy, choleste-
rol a specifické proteiny. Pro¢ v pribéhu milioni let evoluce doslo
k vytvoreni takto slozité submikroskopické struktury lipida v mléce jes-
t¢ zdaleka neni zcela jasné, nicméné je patrné, ze FMG a FMGM maji
vyznam na celé fad€ procest od traveni a resorpce, pies utilizaci az po
metabolické disledky. Bohuzel, bézné rutinni zpracovani mléka (chla-
zeni, ohifev, pasterizace...) pro potfeby nedonoSenych déti muze
vyznamn¢ alterovat s uspofadanim FMG a FMGM. Ve sdélent jsou dale
zduraznéna rizika nedostatku lipidd ve vyzivé novorozenct, limity
nasich soucasnych znalosti a moznosti potencialnich krokl vedoucich
ke zlepSeni zdravotniho stavu déti prostiednictvim adekvatni vyzivy.

OD MIGRACE K FUNKCI. (MOLEKULARN]
MECHANISMY RiDiCI FINALIZACI
DIFERENCIACNICH PROCESU CNS)

Mourek J.
Fyziologicky tstav 1. LF UK Praha

Navazujeme na naSe piedchazejici sdéleni (Mourek 2015, 2016)
o maturacnich procesech v CNS a o realité¢ a moznostech vulnerability
téchto procest. Jestlize je neuron po migraénim procesu jiz spravné
lokalizovan, tak k tomu, aby byl pIn¢ funkéni a zapojen do piislusnych
okruhtl a drah, musi dojit k fad¢ dalSich vyznamnych diferenciacnich
(maturacnich) déjii. Na prvnim misté (pofadi je zde ale voleno jen pro
piehlednost — procesy probihaji simultan¢) se bude jednat o dozrani
vlastni neuronalni membrany. Ta ma totiz naprosto zdsadni vliv na
budouci zivotnost a funkcnost, protoze je nositelem prevazné vétsiny
funkénich proteint (kanaly, enzymy, receptory ...). Membrana se méni
v nékolika dimenzich: ptedevsim je to slozka mastnych kyselin. Béhem
maturace dochazi k vyraznému zvyseni podilu polyenovych mastnych
kyselin PUFA-omega 6 a 3. V kortexu savct, véetné cloveka, dosahu-
je napf. podil kyseliny arachidonové 10, dokosahexaenové az 20! %.
Jejich vyznam jak pro fluiditu, ale i pro strukturalizaci membrany, je
zéasadni. Hlavice, tj. hydrofilni ¢ast — i zde dochazi ke zménam, které
ale nejsou tak vyznamné a o biologickém vyznamu téchto zmén se spi-
$e vedou spory. V membrané dochazi rovnéz k lokalnim zménam, napt.
»hahusténi cholesterolu® apod. Glycerolova a fosfatova komponenta
zménam nepodléhaji. Na maturaci membran navazuje ,,nidace® funkc-
nich proteint. Vyjadreno procentualné 1ze prokézat, ze napt. narist DHA
v membrané¢ presné koreluje s naristem aktivity Na+-K+ATPazy
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(zakladniho enzymu odpovédného za polarizaci neuronalni membrany).
Paralelné s témito procesy musi byt soucasné zajistén adekvatni ener-
geticky prisun (zdroj), tj. ptitomnost a aktivita mitochondrii a s tim sou-
visejici i optimalizace energetickych zdrojli. Nasleduje pak riist axont,
dendrifikace, synaprogeneze a finalné produkce pfislusnych neurot-
ransmitert. Ristové faktory, ptedev§im BDNF, ale i dalsi, urcuji vlast-
ni rist, chemokiny na kratsi vzdalenosti, ,,leSeni” Schwannovych bun¢k
pak na delsi vzdalenosti, smér. Jedna se tedy o velmi naro¢nou souhru
v prostoru a ¢ase, souhru vzajemnych interakci, zpétnych vazeb i utlu-
movych déjt, kde i drobna naruSeni maji své redlné disledky. Za zmin-
ku stoji ur¢ité fada teoretickych i klinickych praci (zkuSenosti), Ze i krat-
kodoby nutri¢ni stres, ale i deficit fyziologickych stimult, tak nutnych
pro synaptogenezi a kreaci fyziologickych siti, se lehce promitnou do
nekteré z fazi vyvojovych programi vlastni maturace.

Zavérem se zminujeme o naro¢nosti myelinizacnich procest i o zapo-
jeni jednotlivych neurondlnich skupin do funkénich siti a okruh.

Mourek J.: Neonatol. listy 2016; 22, p. 89
Mourek J.: Neonatol. listy 2016; 22, p. 24-26

PREVENCE PORANENI KUZE U NEZRALYCH
NOVOROZENCU

Neradova P
VFN v Praze

V této prezentaci jsem se zaméfila na prevenci poskozeni kize
u nezralych novorozenct

na JIP. Tato poranéni vznikaji pouzivanim pfistrojii a predmétd, zajis-
tujicich podporu zékladnich Zivotnich funkei, v souvislosti s extrémni
citlivosti pokozky nedonoSenct. V této praci charakterizuji nejcastéjsi
typy poranéni ktize a moznosti vyuziti materiald vlhkého hojeni ran
Vv prevenci.

Na trhu se objevuji nové materialy pro prevenci i hojeni ran, které
svou strukturou a vlastnostmi se snazi vyhovét charakterim poranéni,
které jsou specifické pro nezralé novorozence. Kontrolovanym testo-
vanim ovéfujeme Gcinnost jednotlivych materidlt, sbirdme zkuSenosti
s jejich pouzitim.

Vysledkem naseho snazeni predejit vzniku ran u nezralych novoro-
zencu je zavedeni postupli pouziti preventivnich materiald. Naptiklad
k prevenci tlakovych lézi jsme zacali pouzivat silikonovéa pénova kryti
s lehkou adhezi (dfive hydrokoloidni materialy), k oetieni ragad a exko-
riaci uspésné vyuzivame hydrogely, k prevenci poranéni kiize pfi odstra-
novani naplasti se nam osvéd¢il odstranovac adheziv nebo misto bézné
naplasti pouzivame adheziva na bazi silikonu.

Hlavnim smyslem je sbirat a ptedavat zkusenosti s vyuzitim aktual-
n¢ dostupnych materiali k prevenci a systematizovat pfistupy k pre-
venci poranéni kiize nezralych novorozenct tak, aby k nim nedochdze-
lo nebo se jejich rozsah alespoil minimalizoval.

IMPROVING THE ENTERAL NUTRITION IN THE
PREMATURE INFANT - FEEDING WITH HUMAN
MILK DURING NEONATAL INTENSIVE CARE

Ohlund 1.

Pediatric dietician, Umea University hospital, Umea Sweden
Medical improvement in neonatal intensive care has led to increased

survival of preterm infants, especially those extremely premature born

(< 28 weeks of gestation) (1, 2). However, postnatal malnutrition, poor
growth and poor neurological development are remaining problems in
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these infant (3-8). During care at the neonatal intensive unit (NICU)
enteral nutrition is gradually increased [6]. Mother’s own milk is the
preferred basis of enteral nutrition. The milk contain several biological
factors important for growth and brain development, but does not alo-
ne cover the exceptionally high nutrient requirements of preterm infants.
Therefore, fortification of the breast milk is needed to increase the con-
tent of protein, energy and micronutrients (9). The presence of breast
milk banks and breastfeeding support at most neonatal intensive care
units in Sweden (10), has made it possible to provide breast milk to pre-
term infants, either own mother’s milk or donor milk during hospital
care (5). Unfortunately, there has been a decline in breastfeeding rate in
preterm infants at discharge from neonatal units in Sweden from 2004
to 2013 (11). The content of energy and macronutrients differs within
and between mothers and changes over time (5). Information about ener-
gy and macronutrient contents of the milks is therefore desirable to avo-
id risk of undernutrition as well as overnutrition of the preterm infant.
Most Swedish neonatal intensive care units routinely analyze breast-
milk for macronutrient content in order to determine the adequate
amount of human milk fortifiers. To provide the preterm infants with
high quality breastmilk and support breastfeeding at discharge early
information to mothers how to initiate lactation and expressing breast-
milk is necessary. This information should be given within 6 hours after
delivery or earlier (12).

At the NICU in Umea, Sweden, analysed contents of energy and
macronutrients, daily weight and weekly length and head circumferen-
ce is measured are typed into a software programme (www. Nutrium.se).
Data on mothers own milk, donor milk and anthropometrics is used for
the daily computer based nutrition calculations. The calculations and
prescriptions of all parenteral and enteral nutrition (breastmilk, formu-
la, fortifications and supplements) blood products and medical fluids
and products is performed by the neonatologist bedside. In the softwa-
re, growth and nutrient intake are compared to references.
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CAN WE REDUCE SEVERE IVH IN PREMATURE
INFANTS? SELECTIVE PROPHYLACTIC
APPROACH

Plavka R.
Gynekologicko-porodnicka klinika VFN a 1. LF UK v Praze

General Faculty Hospital and 1 Faculty of Medicine, Charles Uni-
versity in Prague

Severe forms of IVH have a serious impact on outcome of extreme-
ly preterm infants and the incidence is still relatively high depending
on sample of population. The fluctuation of cerebral blood flow on
a background of immature germinal matrix structures are the major and
most frequent pathogenesis factors in preterm infants. The severe [VH
prophylaxis may be managed due to optimum delivery room stabiliza-
tion including placental transfusion and special postnatal management
treatment in NICU with scrupulous CO2 stability and indomethacin
selective treatment in the most risky infants with high predictive scre-
ened value.

PHARMACOTHERAPY FOR PDA
Pokorna P'%3

!Gynekologicko-porodnicka Klinika VFN a 1. LF UK v Praze,
’Farmakologicky ustav 1. LF UK a VFN v Praze,

3Intensive Care and Department of Pediatric Surgery, Erasmus MC
— Sophia Childrens Hospital, Rotterdam, the Netherlands

Spontaneous closure of PDA depends on gestational age, postnatal
age and the presence of RDS. Two key factors play a role regarding
spontaneous and/or pharmacology closure of PDA — prematurity and
prostaglandins. Constriction of the ductus in a term infant leads to hypo-
xia in the vessel walls vasa vasorum, leading to remodeling and total
closure. As there are no vaso vasorum in extremely premature infants,
there must be total cessation of blood flow before anatomic remodeling
can occur. Compared to near-term babies, ELBW babies are less likely
to have early functional closure due to: decreased sensitivity to oxygen,
relative lack of vaso vasorum, so there is lower PDA muscular tension
when exposed to comparable low oxygen concentrations, increased sen-
sitivity to PGE2 or Nitric Oxide (PDA dilators), and they have a longer
time to anatomic closure after functional closure. Vasodilator drugs such
as prostaglandins, especially PGE2, play a major part in maintaining
patency of the ductus during fetal and neonatal life. Inhibition of pro-
staglandin synthesis, through inhibition of the enzyme cyclooxygena-
se, results in constriction of the ductus. Both isoforms of cyclooxyge-
nase (COX-1 and COX-2) are expressed in the ductus, and nonselective
cyclooxygenase inhibitors (e.g., indomethacin and ibuprofen) cause
constriction of the ductus. So far very diverse treatment approaches are
used ranging from prophylactic, early-presymptomatic, therapeutic and
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late therapeutic. Literature data on drug efficacy and safety are repor-
ted: Indomethacin (oral, iv) — oral dosing ineffective, iv formulation has
to be administered over at least 30 minutes to limit the effects on CNS,
GI, and renal blood flow (moderate renal side effects). Ibuprofen (oral,
iv) — PO dose =1V dose (infuse over 15 minutes) is not compatible with
TPN (mild renal side effects). Paracetamol (oral, iv) — PO dose=IV dose
(infuse over 15 minutes), oral ibuprofen and paracetamol are available
in a formulation that may be used in young infants and no differences
between treatments (PDA closure 70-76%) were concluded. In 2017,
intravenous Ibuprofen is the preferred drug in most NICUs due to the
best documented success and good toxicity profile however data are
limited. The use of Intravenous Paracetamol is increasing, especially
in cases of Ibuprofen failure (and both are high cost drugs). Despite very
limited data, oral Ibuprofen and oral Paracetamol are future alternati-
ves.

LEHKOMYSLNY POROD DOMA A NASLEDNA
PECE O NOVOROZENCE V PORODNICI

Prochazkova K.
Gynekologicko-porodnicka klinika VFN v Praze

Po porodu v domacim prostiedi, kdy maminky nepfedpokladaji zad-
né komplikace, které se ale mohou vyskytnout, vyhledavaji I¢katskou
a sesterskou pomoc v porodnici. V prednasce zazni 2 kazuistiky, které¢
tuto situaci popisuji. V prvnim piipadé se jedna o novorozence s adnat-
ni sepsi, druhy pfipad popisuje syndrom dechové tisné novorozence
a tézkou hyperbilirubinémii.

SLEDOVANI RIZIKOVYCH NOVOROZENCU
V CENTRU KOMPLEXNI PECE VFN V PRAZE

Rausova P.
Gynekologicko-porodnicka klinika VFN v Praze

Centrum komplexni péce pro déti s perinatalni zatézi KDDL VFN
v Praze plsobi Gspésné jiz 7. rokem a jeho cilem je naslednd dlouho-
doba péce o déti s riznymi typy perinatalni zatéze. Pfevaznou vétsinu
nasich malych pacientl tvofi déti narozené pied¢asné. Diraz klademe
na komplexni a individualni posouzeni potieb pacienta a véasny zachyt
a ovlivnéni — zmirnéni morbidity souvisejici s jeho perinatalnim posti-
zenim. Tato péce je v prvni fazi zajisténa pediatrem se zkusenosti v neo-
natologii. V indikovanych piipadech doporucujeme péci pediatrickych
specialistli psobicich na KDDL, déle poskytujeme i péci klin. Psy-
chologi a pedopsychiatra. Vyznamnou soucasti naseho centra je i struk-
turovana a cilena fyzioterapeuticka intervence (RHB Iékaika, fyziote-
rapeutky se znalosti nékolika RHB metod, ergoterapeutka, klin.
logopedka, specialni pedagozka a respiracni fyzioterapeutka). CKP spo-
lupracuje tizce s neonatologickymi odd¢lenimi z Prahy a okoli a samo-
ziejmé s jednotlivymi oddélenimi KDDL VEN, kde je mozné v piipa-
dé nutnosti 1écby nebo komplikovangjsich vySetfeni nase pacienty
hospitalizovat. Spolupracujeme rovnéz s Centrem provazeni KDDL,
které poskytuje rodinam nasich pacientii psychosocialni podporu v ¢as-
to tizivych situacich. Z naSich zkusenosti vyplyva, ze tato komplexni
péce je pro pacienty a jejich rodiny velmi piinosna a ve své komplex-
nosti jedine¢na v celostatnim métitku.
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RANA PECE JAKO PREVENTIVNI PODPORA
VYVOJE DETI S RIZIKEM PORUCHY DALSIHO
VYVOJE

Samcova, P, Karvankova, P
Stiedisko rané péte SPRP, pobotka Ceské Budgjovice

Vcasna stimulace ditéte je zaméfend na spravny vyvoj mozku, takz-
vané sitovani, které je klicové pro dalsi prijem informaci. Vzhledem
k plasticité mozku je podpora nezbytna zvlasté v prvnich mésicich zivo-
ta. S tim souvisi nabizeni vhodnych vjemu jako prevence vzniku
naslednych komplikaci u novorozenct s nizkou porodni vahou. Kon-
tinudlnost péce rodict novorozenct, kteti odchazeji z neonatologického
oddélent, je zajisténa kromé sledovani ve vyvojové ambulanci i propo-
jenosti medicinské a socialni péce. Klicovy pracovnik Neonatologické-
ho oddéleni v Nemocnici v Ceskych Bud&jovicich a. s., ktery velmi dob-
fe zna dané prostiedi a je v dennim kontaktu s rodici, je informuje
0 moznych sluzbach rané péce. Zachytnym pracovistém je Spolecnost
pro ranou pééi, pobocka Ceské Budgjovice pro déti se zrakovym a kom-
binovanym postizenim, kterd ma spadovou oblast celé jizni Cechy a éast
Kraje Vysocina. Po zjisténi potieb rodiny a ditéte kontaktuje rodinu na
vhodného poskytovatele rané péce.

S ohledem na dlouhodobou spolupraci mezi nasimi organizacemi
jsme se rozhodli napliovat zakon o socialnich sluzbach ¢. 206/2009 Sb.,
kde je definovano: ,,Rana péce je terénni socialni sluzba, ptipadné dopl-
nénd ambulantni formou sluzby poskytovana ditéti a rodicim ve véku
do 7 let, které je zdravotné postizené, nebo jehoz vyvoj je ohrozen
v diisledku neptiznivého zdravotniho stavu. Sluzba je zaméfena na pod-
poru rodiny a podporu vyvoje ditéte s ohledem na jeho poteby.” Prave
podpora celé rodiny v tomto okamziku je velmi dilezita, véetné stimu-
lace ditéte vhodnymi hrackami a pomtckami, které si rodina mize
zapUjcit. Rodina se stava klientem rané péce, ziska svého poradce, kte-
1y je s nimi v uzkém kontaktu a v domacim prostiedi probihaji jednou
za mésic osobni konzultace. Rodina se rovnéz muze ziicastnit odbor-
nych seminafl, pobytl pro rodiny i svépomocnych skupin rodic¢i. Ma
k dispozici psychologa stfediska i instruktora stimulace zraku a dalsi
odborniky na zakladé potieb rodiny.

Spoluprace probiha od roku 2016, k f{jnu 2017 proslo ranou péci 35
déti a dalsich 5 rodin zada o sluzbu.

Ukazku dobré praxe budeme demonstrovat na osobnim piib&hu sou-
casné klientské rodiny.

VYSLEDKY PECE O EXTREMNE NEZRALE
NOVOROZENCE V CESKE REPUBLICE

Smisek J., Plavka R.

Ceska Neonatologicka Sit’, Gynekologicko — porodnicka klinika
1. LF UK a VFN, Praha

Uvod a cil: Ceska perinatologické centra intenzivni péce v roce 2015
vytvotila Ceskou neonatologickou sit’ v rsmci mezinérodni neonatolo-
gické sité eNewborn. Zakladnim kamenem této sit¢ je databazovy
systém, do kterého se zadavaji data o skupiné vysoce rizikovych novo-
rozenct (pod 32. gestacni tyden a/nebo pod 1500 g porodni hmotnos-
ti). Cilem prace bylo s pouzitim téchto dat stanovit pieziti a neonatalni
morbiditu u extrémné nedonosenych novorozencli narozenych mezi 22.
a 27. gestatnim tydnem v Ceské republice.

Metodika: Hodnoceni dat z databaze eNewborn o mortalité i morbi-
dité do propusténi z let 2015 a 2016.
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Vysledky: V letech 2015 az 2016 bylo hodnoceno 75 Zivé naroze-
nych déti ve 22. az 23. gestacnim tydnu, 274 ve 24. az 25. gestacnim
tydnu a 379 ve 26. az 27. gestacnim tydnu. Jejich umrtnost byla 77%
ve 22.az 23. gestacnim tydnu, 30% ve 24. az 25. gestacnim tydnu a 11%
ve 26. az 27. gestacnim tydnu. Pfi propusténi z nemocnice mélo 20%
piezivsich déti diagnostikovan stiedni nebo tézky stupen bronchopul-
monalni dysplazie (BPD), 13 % prodélalo zavazny stupen nitrokomo-
rového krvaceni (IVH 3 —4) a 8% mélo zavazny stupei retinopatie nedo-
noSenych (ROP > 3). Kombinovany outcome sloZeny ze zavazného
stupné BPD a smrti €inil v celé skupiné 43%, ale jeho vySe i zastoupe-
ni jednotlivych morbidit vyznamné stoupalo s klesajicim gestacnim sta-
fim.

Zaver: Celostatni vysledky péce o skupinu extrémné nezralych novo-
rozencl poukazuji na heterogenitu této skupiny kde je riziko Gmrti
i zavaznych komplikaci nejsilnéji spojeno s klesajicim gestacnim tyd-
nem.

TRESEN{ S MIMINKEM MUZE BYT
I SMRTELNE. VEDELI JSTE TO?

Stejskalova V.

Détska klinika JIRP pro novorozence, Fakultni nemocnice Hradec
Kralové

P14¢ je v prvnich mésicich zivota ditéte jedinym zpisobem komuni-
kace. Pomoci pla¢e nam novorozenec/kojenec dava najevo, ze néco
potiebuje. Pro kazdého rodice je ale narocné détsky plac snaset a desif-
rovat jeho vyznam v dané situaci. Pokud se piipoji inava a stres, muze
se stat, ze rodic prestane ovladat své emoce a zatiese s ditétem, aniz by
tusil, Ze je to pro dit¢ zivotu nebezpecné. Zatreseni s miminkem sice
nékdy vede k jeho utiSeni, ale dan, kterou za to dit¢ i rodi¢ zaplati, je
neumeérne vysoka.

Touto ptednaskou chci upozornit na problém syndromu tieseného
ditéte, zminit piiznaky, prevenci a kazuistikou vSem priblizit, ze se to
tyka nas vsech.

MOZNE ZDROJE A CESTY PRENOSU INFEKCE
NA NEONATOLOGICKEM ODDELEN]

Sipova L.
Pracovisté epidemiologie Nemocnice Ceské Budéjovice, a. s.

Novorozenec je extrémné vnimavy k nakazam. K propuknuti infek-
ce staci velmi nizké infekcni davka. V procesu Sifeni nakazy se jako
zdroj mize uplatnit kazda osoba, ktera se dostava do tésné blizkosti dité-
te. Zdravotnicky personal je obvykle velmi dobie edukovan v provade-
ni preventivnich opatfeni — ptedevsim v hygienické dezinfekci rukou.
K dispozici jsou alkoholové piipravky nejcastéji na bazi etanolu nebo
propanolu, popi. kombinaci obou. Piipravky maji rozdilné slozeni — lisi
se mnozstvim Gcinné dezinfekeni slozky a ptidatnymi latkami. Prave
piidatné latky vcetné barviv mohou byt pficinou alergii. VSechny pii-
pravky urcené k hygienické dezinfekci rukou jsou ur€eny pro neporu-
Senou zdravou kizi.

Zdravotniti pracovnici podstupuji vstupni a periodické 1ékatské pro-
hlidky, pii kterych by mél byt kladen diraz i na zjistovani moznych
koznich alergii a onemocnéni kize. Na novorozeneckych oddélenich
provadi svou praxi i fada studentt, ktefi se pohybuji na odd¢leni krat-
kodobé¢, Casto bez zazitych hygienickych navykt a bez dikladnych
vstupnich lékaiskych prohlidek.

Piinasime kazuistiku vyskytu koznich stafylokokovych infekei
u donosenych déti narozenych cisaiskym fezem zptisobenych bakterii

Staphylococcus aureus s produkei exfoliatinu A. Jako zdroj nakazy se
nam diky multioborové spolupraci podafilo rychle identifikovat stu-
dentku, kterd na oddéleni provadéla svoji praxi. Pii pobytu v nemoc-
ni¢nim prostiedi se ji vyrazn¢ zhorsil jiz dfive diagnostikovany kozni
atopicky ekzém. Pfes veskerou snahu ze strany nemocnice, fakulty,
registrujici praktické Iékarky 1 samotné divky se nepodafilo docilit deko-
lonizace jeji pokozky. Studentka tak na konci 2. ro¢niku ukoncila své
studia na Zdravotné¢ socialni fakulté Jihoceské univerzity.

Autorka ve svém sd¢leni déle upozoriiuje na aktualni rizika zavlece-
ni infekei z komunitniho prostiedi — pfedevsim davivého kasle, spalni-
ek a hepatitidy typu A.

POUZITi KONTINUALNIHO MONITOROVANI
GLUKOZY U NOVOROZENCU DIABETICKYCH
MATEK

Tabery K./, C'ern)} M., Zoban P!, Stechova K.

'Novorozenecké oddéleni s JIRP, Gynekologicko-porodnicka klinika
Interni klinika2.LF UK a FN Motol

Novorozenci diabetickych matek patii mezi déti s vysokym rizikem
vyskytu hypoglykémie ¢asné po porodu i v dalsich dnech Zivota. Sou-
¢asna mezinarodni schémata vysetfovani jsou pomérné invazivni. Kon-
tinualni méfeni hladiny glukdzy pomoci intersticialniho senzoru (CGM)
je u détskych a dospélych diabetikli ovétena metoda. U novorozenct je
CGM v zahrani¢i pouzivano pii studiich zaméfenych na hypoglykémie.
Na nasem pracovisti jsme CGM pouzili po piedchozich dobrych zku-
Senostech jako primarni nastroj kontroly glykemické adaptace u déti
diabetickych matek. CGM je dle nasich vysledkl bezpecny pii preven-
ci novorozenecké hypoglykémie. V nasem souboru je doposud zhod-
nocenych 32 déti. Za celkem 3210 hod CGM (median délky monitora-
ce 91 hod) jsme zaznamenali 33 epizod nizké hladiny glukozy u 13 déti
(40,6 %). Z téchto 33 epizod se potvrdily 3 (9 %), v obou ptipadech se
jednalo o hypoglykémii po 24 hodin¢ Zivota, kdy se ani podle nejptis-
n¢jsiho screeningu hypoglykémie rutinné nevysetiuje. Nezaznamenali
jsme zadnou falesné negativni hypoglykémii.

Podpoteno projektem (Ministerstva zdravotnictvi) koncepéniho roz-
voje vyzkumné organizace 00064203 (FN Motol).

HERPES GENITALIS A PROFYLAXE
NOVOROZENECKE INFEKCE

Zach J.
Novorozenecké oddéleni Thomayerovy nemocnice, Praha

Novorozenecka infekce zplsobena herpes simplex virem (HSV) je
malo Casté (incidence 0,1-0,29 %o), ale zavazné a potencionalné deva-
stujici onemocnéni spojené s vysokou mortalitou (29%) a postinfekéni
morbiditou (41 %). Nejcastéjsi nakaza je intrapartalni (> 85%). Riziko
vzniku novorozenecké infekce za porodu zavisi na typu mateiské infek-
ce, mnozstvi a typu matei'skych anti HSV protilatek, délce odtoku plo-
dové vody, zplsobu porodu a integrité kozni a slizni¢ni bariéry novo-
rozence. Nejvyssi riziko predstavuje primoinfekce ve III. trimestru,
zejmeéna pak v poslednich 6ti tydnech pied porodem. Snizeni rizika pie-
nosu a vzniku novorozenecké HSV infekce je mozné virovou supresi
v t¢hotenstvi a pted porodem, cisafskym fezem a profylaxi u novoro-
zence.
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Terapie v téhotenstvi:
* primoinfekce —aciclovir 3 x 400 mg p.o. 7-10 dni
— valaciclovir 2 x 500 mg p.o. 7 dni
—aciclovir 3 x 400 mg p.o. 5 dni

—valaciclovir 2 x 500 mg p.o. 3 dny
« profylaxe pfi recidivujici infekei — aciclovir 3 x 400 mg p.o. od 36.t.t.

do porodu

« rekurentni infekce

Indikace porodu cisaiskym Fezem:
a) symptomaticka primoinfekce 6 tydni pfed porodem a za porodu
b) symptomaticka rekurentni infekce za porodu

Doporuceny postup v pripadé asymptomatickych novorozenci
matek se symptomatickym herpes genitalis za porodu:
a) pii pozitivni anamnéze recidivujictho herpes genitalis

* u novorozence ve stafi 2448 hodin provést vysSetteni HSV PCR
z krve, moCe a slizni¢nich stéru.

* pii negativité téchto PCR vysetieni z krve, moce a stéri — obse-
rvace ditéte s naslednym moznym propusténim.

* pii pozitivite PCR vySetteni z krve, moce nebo stérti je indikova-
né biochemické, cytologické a PCR HSV vysetieni z mozkomis-
niho moku a vySetieni sérového ALT. Soucasné je nutné zahajit
1écbu aciclovirem (60 mg/kg/den i.v. rozdéleno do 3 davek a 8
hodin)

*pii negativnich vysledcich vySetfeni mozkomisniho moku
a asymptomatickém priibéhu je doporucena délka terapie aciclo-
virem 10 dni.

* pti pozitivnich vysledcich vySetieni je délka terapie takto potvr-
zené infekce minimalné 14 resp. 21 dni.

b) pii negativni anamnéze recidivujiciho herpes genitalis

* provedeni matefské typové specifické sérologie k diagnostice typu
infekce.

* u novorozence ve staff 24-48 hod. provést vysetieni HSV PCR
z krve, moce, slizni¢nich stéri, cytologické, biochemické a PCR
vySetfeni z mozkomisniho moku, sérového ALT. Soucasné zaha-
jit terapii aciclovirem.

* potvrzend matefska primoinfekce €i primoataka nonprimarni
infekce a soucasn¢:

* negativni vysledky vySetfeni novorozence — terapie aciclovirem
10 dni.

* pozitivni vysledky vySetfeni novorozence — terapie aciclovirem
14-21 dni.

* potvrzena matei'ska rekurentni infekce a soucasné:

* negativni vysledky vsech vySetieni novorozence — ukoncit tera-
pii aciclovirem.
« ostatni ptipady — postup dle bodu a).

POSTERY

NEONATALNI STRUMA

Astalosova T., Polansky T, Janec P.

Novorozenecké oddéleni Masarykovy nemocnice v Usti nad Labem
Autofi prezentuji kazuistiku donosené hol¢icky s neonatalni strumou,

jejiz pricinou byla Graves-Basedowova choroba matky. Shrnuji nejen

diagnostiku, klinicky stav hol¢icky a priibéh na novorozeneckém odde-

leni, ale i dalsi sledovani v ambulantni péci.

oligosacharidi a potencialniho vyuziti HMO ve snizeni rizika vzni-
ku NEC.
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MOLEKULARNE-GENETICKY PODMINENY
KONGENITALN{ HYPERINZULINISMUS

Cepisdakova T., Maly J., Kokstejn Z.
Détska klinika LF UK a FN Hradec Kralové

Klicova slova: kongenitalni hyperinzulinismus (CHI), mutace
ABCCS8 genu, specificka 1é¢ba (Octreotid)

Kazuistika: Kongenitalni hyperinsulinismus je skupina klinicky,
geneticky a morfologicky odli$nych onemocnéni, ktera jsou charakte-
rizovana neregulovanou nadmeérnou sekreci inzulinu z B-bunék pan-
kreatu. Dosud bylo identifikovano 11 genti (ABCC8, KCNJ11, GLUDI,
HADHI, SLC16A1, UCP2, HNF4A, HNF1A, GCK, HK1, PGM1),
zpusobeny mutacemi v genech ABCCS8 (45%) a KCNJ11 (5%) — tyto
geny koduji podjednotky K-ATP kanalu na membrané B-buiiky pan-
kreatu a fadi se mezi tzv. kanalopatie. Hlavnim diagnostickym kritéri-
em onemocnéni je prikaz vysoké hladiny inzulinu (> 1-2 mU/1) a/nebo
C-peptidu (> 0.2 nmol /1) ve vzorku krve odebraném v okamziku hypog-
lykémie (spontanni nebo vyprovokované) —tzv. , kriticky vzorek*, a lac-
na nebo postprandialni neketoticka hypoglykémie v reakci na kratko-
dobé hladovéni (tj. béhem 1-2 hodin po krmeni). Zlatym standardem je
molekularné-genetické vysetieni, které umozni stanovit nejen typ muta-
ce, ale v nékterych piipadech pomiize i v nastaveni spravné 1¢cby (Labo-
ratof molekularni genetiky Pediatrické kliniky II. LF UK a FN v Moto-
le v Praze, web: http://www.Img.cz ). Lékem prvni volby je analog
K-ATP kanalu Diazoxid, lékem druhé volby somatostatinovy analog
Octreotid. V piipadé¢ selhani farmakologické 1écby je indikovana 1écba
chirugicka, spocivajici v parcidlni nebo totalni/subtotalni pankreatekto-
mii. Rozsah operace je stanoven na zakladé€ zobrazeni Fluorin 18 L-3,4-
dihydroxyfenylalanin pozitronovou emisni tomografii. Prognéza zavi-
si na typu mutace, charakteru postizeni pankreatu (difuzni/ loziskové)
a poctu/ zavaznosti probéhlych hypoglykémii. Prezentace popisuje pii-
pady tfi donoSenych eutrofickych novorozencti s CHI na molekularné-
genetickém podkladg, ktery jsme diagnostikovali na Détské klinice za
poslednich pét let, ve vSech ptipadech na zakladé mutace ABCCS genu.

NARODNY REGISTER PERINATALNEJ ASFYXIE,
HYPOXICKO-ISCHEMICKEJ ENCEFALOPATIE
(HIE) A CELOTELOVEJ RIADENEJ
HYPOTERMIE PRI HIE - PRVY ROK EVIDENCIE
NA SLOVENSKU

'Demova K., *Rosolankovd M.

'Neonatologicka klinika FNsP Nové Zamky
“Neonatolgicka klinika intenzivnej mediciny DFNsP Bratislava

V roku 2010, napodklade odportacani Narodného resuscitacného pro-
gramu, bola riadend hypotermia implementovana ako terapeutickd
metdda unovorodencov od 36. gestacného tyzdna s rozvijajucou sa HIE
stredného az tazkého stupna. Projekt ,Narodny register perinatalnej
asfyxie, HIE a celotelovej riadenej hypotermie pri HIE“ na Slovensku
poskytuje moznost’ identifikacie pacientov s tazkou asfyxiou a stano-
venia incidencie perinatalnej asfyxie a HIE. Od zaciatku zberu dat odo-
slalo hlasenia do Narodného registra perinatalnej asfyxie, HIE a celo-
telovej riadenej hypotermie 52 pracovisk. Na podklade ziskanych
tdajov bolo v obdobi 1. 1.-31. 12. 2016 do registra hlasenych 160 paci-
entov. Z registrovanych pacientov malo 121 (75,6 %) vcasny asfyktic-
ky syndrom tazkého stupna a HIE 1. Kritéria pre celotelovu riadent
hypotermiu splnilo 39 pacientov (24,4 %).
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BLUEBERRY MUFFIN BABY
Dobiasova P, Maly J., Kokstein Z.
Détska klinika FN a LF UK Hradec Kralové

Blueberry muffin baby je termin oznacujici novorozence narozeného
s charakteristickymi koznimi erupcemi pfipominajicimi borivkovy
muffin. Jednd se o viceCetné tmavé modré nebo cervenofialové kulaté
az ovalné papuly nebo noduly velikosti -7 mm vyskytujici se po celém
téle s pfevahou na hlave, krku a trupu, které se postupné méni v tmaveé
fialové az hnédé makuly a spontanné regreduji béhem 26 tydnd. Tyto
1éze mohou byt projevem extramedularni hematopoézy, muze se jednat
o metastatickou infiltraci dermis vrozenymi malignitami a v diferenci-
alni diagnostice je nutné zvazit i léze jiné etiologie pripominajici blue-
berry muffin. V etiologii extramedularni hematopoézy se uplatiuji neje-
nom kongenitdlni infekce (napi. TORCH, parvovirus B19, coxsackie
B2), ale i skupina hematologickych onemocnéni s t€zkou chronickou
intrauterinni anémii zahrnujici hemolytickou nemoc novorozence, here-
ditarni sférocytozu, anémii pii twin-to-twin transfuznim syndromu
akongenitalni dyserytropoetické anémie. Z hemato-onkologickych one-
mocnéni mize blueberry muffin 1éze zplisobit napt. neonatalni leuké-
mie, histiocytosa z Langerhansovych bunék, Hashimoto-Pritzkerova
nemoc (congenital self-healing reticulohistiocytosis), diseminovany
juvenilni xantogranulom, neuroblastom, vzacné rhabdomyosarkom
nebo extraosealni Ewingliv sarkom. V literatute byly popsany i kazuis-
tiky metabolickych chorob manifestujicich se jako blueberry muffin
baby (mevalonova acidurie, mukolipidosa typ II., neketotickd hyperg-
lycinémie) nebo vzacné neurodegenerativni onemocnéni Aicardi-Gou-
tieres syndrom. Obdobné jako neimunni hydrops byvaji pacienti s obra-
zem blueberry muffin Casto v kritickém stavu s nejistou prognozou
a vasna odpovidajici diagnostika ptedstavuje skutecnou vyzvu vyza-
dujici neodkladnou spolupraci neonatologli s experty dalsich obort.
Zjisténi etiologie stavu je ddlezité i v piipad€ umrti ditéte, protoze miize
ovlivnit progndzu dalsich gravidit vzhledem k mozné dédicnosti nekte-
rych chorob.

Autofi prezentuji kazuistiky Sesti pacientt hospitalizovanych na Dét-
ské klinice FN Hradec Kralové pod obrazem blueberry muffin baby.
Jednalo se o novorozence rozené mezi 36.-39. gestacnim tydnem
s porodni hmotnosti mezi 2320 g — 4070 g. V etiologii 1ézi se uplatni-
ly nejenom kongenitalni infekce, ale také vzacné dédicné hematologic-
ké onemocnéni manifestujici se mimo jiné jako vrozena hypertroficka
kardiomyopatie.

DYSFUNKCE SURFAKTANTU

Hrbdcova L., Leskovd V', Novakovd A.!, Wiedermannova H.',
Gregorova A.?, Silhanova E.?

!0ddéleni neonatologie FN Ostrava
20ddéleni lékaiské genetiky FN Ostrava

Surfaktant je amfifilni lipoprotein, ktery v plicnich alveolech snizu-
je povrchové napéti a tim usnadiiuje rozpéti alveolt pii nadechu. Jeho
dysfunkce, na podkladé¢ mutace genu ABCA3, vede i pies opakované
substituce k respiracnimu selhdni. Tuto raritni diagnosu prezentujeme
v kazuistice naseho novorozence.

TEZKY DEFICIT ZINKU U NEDONOSENEHO
NOVOROZENCE

Huskova L., Kroupova J., Pospisilova M.

Neonatologické oddéleni Nemocnice Ceské Budéjovice, a. s.

V nasem sdéleni uvadime kazuistiky dvou nedonoSenych novoro-
zencl s deficitem zinku.

Podkladem tézkého nedostatku zinku miize byt bud’ autozomalné
recesivné dédicné onemocnéni acrodermatitis enteropathica anebo se
jedna o stavy ziskané (napt.: ptechodny deficit u plné kojeného zejmé-
na nedonoseného ditéte, syndrom kratkého stieva, Crohnova choroba
a jiné). Onemocnéni se projevuje vezikulobuldznimi zménami na kizi
prstd, v okoli ust, konecniku a na genitalu. Mohou byt postizeny také
sliznice, nejcasté;ji stfeva, coz vede ke vzniku prijmd. Dal$imi z proje-
vu jsou Casté infekce vznikajici na podkladé imunodeficitu, alopecie,
poruchy rlstu a neprospivani.

Ob¢ prezentované déti se narodily na nasem odd€leni. Pii propusté-
ni do domaci péce byly plné kojeny a prospivaly. Nenachazely se u nich
zadné kozni eflorescence ani jiné pfiznaky onemocnéni. Mezi 3. a 4.
mésicem kalendainiho véku se objevily kozni léze a déti prestaly pro-
spivat. V ramci diferencialni diagnostiky byla zjisténa velmi vyrazné
snizena sérova hladina zinku.

Po zahajeni suplementace zinkem doslo béhem nékolika dni k vyraz-
nému zlepSeni koznich 1ézi a nasledné k Gplnému vymizeni.

RARITNI PRICINA RESPIRACNIHO SELHANI
U DONOSENEHO NOVOROZENCE

Kdrovad A.
Neonatologické oddéleni Nemocnice Ceské Budéjovice, a. s.

Ve svém posteru prezentuji kazuistiku donoseného novorozence naro-
zeného ve spadové nemocnici. Jiz béhem nékolika minut po porodu
dochazi u chlapce k rozvoji respiracni insuficience, proto byl pelozen
na nase pracovisté. Pro vyraznou dyspnoi se zndmkami respiracniho
selhani je zahy po pfijeti nutnd intubace a zahdjeni umelé plicni venti-
lace.

Vzhledem k nutnosti umélé plicni ventilace a pro opakované zdoku-
mentovany vysoky stav branice oboustranné na RTG plic, je vyslove-
no podezieni na oboustrannou poruchu hybnosti branice, ktera byla
nasledné potvrzena provedenym skiaskopickym vySetienim.

Po domluve s Klinikou détské chirurgie 2. LF UK a FN Motol byl
chlapec ve véku 60-ti dni preloZen k plikaci branice.

V literatufe popsané parézy branice jsou prevazné jednostranné
a vznikaji vétsinou ve spojitosti s traumatem, at’ uz porodnim ¢i chi-
rurgickym, nebo napiiklad po drenazi hrudniku. U naseho pacienta jsme

Nyni se jednd o 5-ti mési¢niho kojence, jehoz zdravotni stav dovo-
luje kazdodenni jen nékolikahodinové odpojeni od ventilacniho pii-
stroje.

HYDROPS FETALIS — RARITNA PRICINA

Kovacsova M., Demova K.
Neonatologicka klinika FNsP Nové Zamky, Slovensko

Hydrops fetalis je definovany ako abnormalna extracelularna kumu-
lacia tekutin minimalne v 2 rozliénych kompartmentoch, ¢o zvysuje
objem celkovych telesnych tekutin a v klinickom obraze sa prezentuje
podkoznym edémom a efiziami (perikardidlny, pleuralny vypotok, asci-
tes). Prenatalne je pritomné polyhdramnion a zhrubnutie placenty (viac
ako 6 cm). Najcastej$imi pri¢inami su intrauterinna anémia, intraute-
rinné srdcové zlyhanie a hypopropteinémia. V 15-25 % vsak pric¢ina
neonatalneho hydropsu ostdva neznama. Jednou z raritnych moznych
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Sbornik prednasek a abstrakt

pricin je aj GACI. Generalizovana kalcifikécia artérii (GACI, IIAC) je
zriedkava porucha, ktord je infaustna a je charakterizovana rozsiahlou
kalcifikaciou velkych a stredne velkych artérii. Diagnéza sa zvycajne
stanovi az pri pitve alebo v novorodeneckom obdobi, ked’ d6jde k zly-
haniu srdca. Prenatalna diagnoza je vSak mozna uz v druhej polovici
tehotnosti, ked’ sa sonograficky zachytia hyperechogénne cievne steny,
svalovina komor je hypertrofovana a pritomny je neimiinny fetalny hyd-
rops. Existuje len niekolko pripadov diagnostikovanych antenatalne.
Dedicnost’ je autosomalne recesivna a vacsina postihnutych jedincov
ma pritomnt mutaciu v ENPP1 a ABCC6 génoch. V naSom prispevku
prezentujeme pripad hydroptického dietatka s kardialnym zlyhavanim,
ktorého podkladom bola neovplyvnitena hypertenzia pri generalizo-
vanej kalcifikacii artérii.

~PRENATALNE DIAGNOSTIKOVANY ASCITES
PLODU - FINALNI DG.?¢

Majerova K., Polansky T., Janec P

Novorozenecké oddéleni Masarykovy nemocnice v Usti nad Labem,
KZ, a. s.

Autofi prezentuji kazuistiku zpocatku fyziologické gravidity, nicmé-
né po nalezu ascitu plodu ve I1I. trimestru bylo vyjadieno podezieni na
VVV GIT plodu. Avsak absence klinickych obtizi a nespecificky nalez
na zobrazovacich vySetieni po narozeni ditéte urceni diagnozy oddali-
ly. Tu piinesla az opera¢ni revize pro nahlou piihodu biisni 14. den Zivo-
ta novorozence. Cilem prezentace je upozornit na netradi¢ni nitrobfis-
ni proces u novorozence, jakym cysticky lymfangiom bezesporu je.

SROVNANI SEROVYCH HODNOT
PROKALCITONINU A INTERLEUKINU-6

Z. PUPECNIKOVE KRVE A PERIFERNI KRVE
NOVOROZENCE

Medkova A.', Halek J.*?

'Détska klinika FN Olomouc a LF UP v Olomouci
INovorozenecké oddéleni FN Olomouc a LF UP v Olomouci

Neonatologie zaznamenala v poslednich 20 letech obrovsky pokrok
v péci o piedCasné narozené novorozence. Velkym problémem vsak
nadale zlistava vcasna diagnostika a 1écba infekenich, resp. septickych
novorozencl. Zranitelnost téchto pacientl je dana predevsim jejich
nezralym imunitnim systémem. Rozpoznat v¢as septického novorozen-
tického stavu u novorozence jsou nespecifické a objevuji se u fady nein-
fekénich stavi v ramei zakladni diagndzy, kterou je nezralost. Je tedy
snaha najit a zavést do praxe laboratorni marker, ktery by byl rychly
a specificky. Novorozenci, a to predevsim ti pfedcasné narozeni, patfi
mezi nejzranitelnéjsi populaci détskych pacientd. Proto je snaha drzet
se toho vSem znamého hesla ,,Primum non nocere®, tedy predev§im
neskodit. Neinvazivni vySetiovaci metody by méli vzdy, pokud to situ-
ace a stav ditéte dovoli, pfedchazet tém invazivnim. Cilem této studie
bylo porovnat parové hodnoty (pupecnik vs. periferie do 2h od porodu)
interleukinu-6 a prokalcitoninu u pred¢asné narozenych déti a ev. zave-
deni odbéru pupecnikové krve k méteni PCT a IL-6 do standardnich
diagnostickych postupt.
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GLOBALNI CiLE KOJEN{
Mydlilova A.
Narodni lakta¢ni centrum Thomayerova nemocnice Praha

Kojeni je jednim z ekonomicky nejucinnéjsich investic, které mohou
zemé udélat v oblasti zdravi deéti, matek a budouciho zdravi svych eko-
nomik a spolecnosti. Kdyz neinvestujeme do kojent, zaplatime dvojna-
sobnou cenu: ve ztracenych zivotech a ve ztracenych prilezitostech .

Anthony Lake, vykonny reditel UNICEF

Cilem Zdravi 2020 je do roku 2025 zvysit podily vyluéné kojenych

déti do 6 mesice veku na 50%.

Globalni cile Global Bretastfeeding Collective:

+ Implementovat 10 kroki k GispéSnému kojeni v porodnicich (BFHI),
veetné poskytovani matefského mléka nemocnym a nedonosenym
détem.

* Zlepsit ptistup ke kvalifikovanému laktacnimu poradenstvi jako sou-
¢ast komplexnich zdravotnich politik a programii kojeni ve zdravot-
nickych zafizenich.

+ Podporovat sité, které chrani a podporuji kojeni.

« Zajistit placenou mateiskou dovolenou viem (studentky, OSVC).

 Pfijmout a pravn¢ oSetfit Mezinarodni kodex marketingu nahrad
matefského mléka.

 Zapracovat podporu kojeni do Agendy 2030 piijatou vladou 2017 —
kazdy ze 17 Cild rozvoje ma souvislost s kojenim.

Zdroj: http://who.int/mediacentre/news/releases/2017/lack

SCIMITAR SYNDROM U EXTREMNE
NEZRALEHO NOVOROZENCE

Oskrdalova L.
Neonatologické oddéleni FN Brno

Scimitar syndrom je vzacna vrozena kardiovaskularni anomalie cha-
rakterizovand parcialnim anomalnim navratem pravostrannych plicnich
zil do dolni duté zily, riznym stupném hypoplazie pravé plice s dex-
tropozici srdce a anomalnim arterialnim zasobenim bazalnich segmen-
ti pravé plice kolateralami z bfi$ni aorty. Prvné jej popsal Cooper jiz
v roce 1836. Incidence je udavana 1-3 piipady na 100 000 zivé naro-
zenych. Klinické projevy jsou znacné variabilni, od asymptomatickych
projevem je plicni hypertenze a rozvoj srdec¢niho selhani. V kazuistice
bude prezentovan piipad chlapce s touto diagndzou narozeného na hra-
nici viability. Koincidence extrémni nezralosti, rizikové dvojcetné gra-
vidity a raritni vyvojové vady vedla pies veskerou nasi péci a mezio-
borovou spolupraci ke smutnému konci.

KONGENITALNI ALVEOLARNI PROTEINAZA —
KAZUISTIKA

Riskd P!, Dubovd M.%, Mockova A, Matas M.!, Kucerovd 7',
Dort J.!

'Neonatologické oddéleni FN Plzeit
2Siklav tstav patologie FN Plzen

Uvod: Plicni alveolarni proteindza je vzacné onemocnéni plic cha-
rakterizované hojnou akumulaci fosfolipidového a bilkovinného mate-
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ridlu v alveolech a terminalnich bronchiolech s minimalnim interstici-
alnim zanétem nebo fibrozou. Tato nemoc ma velice variabilni pribeh,
od spontanni remise po smrt, kterd je zplisobena pneumonii ¢i respi-
racni insuficienci. V détském veku jsou popisovany dvé formy, prvni je
kongenitalni alveolarni proteindza, ktera ma fatalni prabéh, u druhého
¢inou kongenitalni alveolarni proteinozy je deficit surfaktantového pro-
teinu B (mutace SFTPB), ale existuji i jiné popsané mutace (napf.
SFTPC — mutace genu pro surfaktantovy protein C, ABCA3 — mutace
genu pro ¢ast ATPazy, CSF2RA — mutace genu pro granulocyty/mak-
rofagy kolonie stimulujici faktor). Zakladni 1écbou plicni alveolarni pro-
teindzy je bronchoalveolarni lavaz, dale pfichazi v uvahu transplantace
plic, podavani GM-CSF a genova terapie.

Kazuistika: Autofi popisuji kazuistiku donoseného eutrofického
novorozence ze sledované fyziologické gravidity, narozeného ve FN
Plzen. T¢hotenstvi bylo ukonceno spontannim porodem hlavi¢kou pii
abnormalni rotaci v tydnu 39+5. Bezprosttedni poporodni adaptace byla
bez komplikaci (Apgarové skore 9-10-10, pupecnikové pH 7,23). Ve
stati 20 minut doslo u ditéte nahle k zastavé dechu a bradykardii 60/min.
Okamzit¢ byla zahdjena kardiopulmonalni resuscitace novorozence. Pro
trvajici bradykardii byla ditéti aplikovana 1. davka adrenalinu endotra-
chealné a po katetrizaci umbilikalni Zily byla nasledné provedena opa-
kovana aplikace adrenalinu za trvale provadéné nepiimé srde¢ni masa-
ze, soucasn¢ podan nitrozilné bikarbonat z divodu vyznamné
metabolické acidozy. Tato opatfeni méla pouze kratkodoby efekt na
srdecni akei, rovnéz kontinualni podavani katecholamint bylo bez efek-
tu. V neurologickém nalezu ditéte byla patrna atonie, areflexie, koma.
Na monitoru mozkové funkce (aEEG) byl obraz ploché ktivky (flat tra-
ce). Ve staii 5 hodin a 29 minut dit¢ exitovalo pod obrazem srde¢niho
selhani, s neurologickymi znamkami areaktivniho komatu. Pii pitvé
bylo zjisténo na nekolika mistech rozsahlé prokrvaceni alveold, lozis-
kovy intraalveolarni edém a masivni aspirace soucasti plodové vody do
terminalnich prostorti. Disperzné bylo v alveolech a bronchiolech pii-
tomno vétsi mnozstvi amorfniho eosinofilniho materialu, dale byly
v alveolech zastizeny CD68 pozitivni makrofagy. Dle tohoto nalezu byla
stanovena diagndza kongenitalni alveolarni proteindzy. Imunohisto-
chemicke vysetieni prokéazalo pfitomnost proteinu B. Vzhledem k pozi-
tivni expresi surfaktantového proteinu B neni pravdépodobné, ze by pii-
¢inou byla mutace tohoto genu, molekularné genetické vysetieni vSak
nebylo provedeno. Zanétlivé zmény nebyly pfitomny. Pitevni nalez na
ostatnich organech byl bez patologie.

Zavér: Plicni alveolarni proteindza je vzacné onemocnéni, které se
mize projevovat velmi variabilné. Kongenitalni forma této nemoci ma
fatalni prabeh, jak ukazuje i ptipad naseho novorozence. Prognéza déti
s kongenitalni alveolarni proteindzou je Spatnd, i pfi maximalni 1é¢bé
tyto déti umiraji do 1 roku véku.

RANA PECE
Kunova A., Skalova P,
Rani péée Diakonie CCE

Rana péce je terénni socialni sluzba, ktera podporuje a provazi rodi-
ny s détmi s ohrozenym vyvojem ¢i se zdravotnim postizenim v raném
veku (0-7 let). Cilem sluzby je pomoct rodiné zorientovat se v naroc-
né situaci, kterd po narozeni ditéte se specidlnimi potiebami nastava.
Sluzba nabizi pomoc pfi rozvijeni dovednosti ditéte, specializované
poradenstvi v riiznych oblastech i podptirny rozhovor. Ze zakona je sluz-
ba pro uzivatele bezplatna.

VZACNA PRICINA TEZKE ,
HYPERBILIRUBINEMIE V NOVOROZENECKEM
VEKU

Tomsikova Z.
Neonatologické oddéleni nemocnice Ceské Budgjovice a. s.

Prezentovéana kazuistika donoSeného chlapce, propusténého 5. den
Zivota z okresni nemocnice do domaci péce coby fyziologického novo-
rozence. V porodnici pouze observovan ikterus bez inkompatibility
v krevnich skupinach, pfi propusténi hodnota kapilarniho bilirubinu 217
umol/l.

Z rodinné anamnézy bylo podstatné, ze starsi sestra ditéte byla v novo-
rozeneckém véku transfundovana z duvodu anemie, z nasledné hema-
tologické péce byla vyfazena ve 2 letech véku.

11. den véku byl chlapec spavy, nebudil se na piti, proto rodi¢e nav-
stivili PLDD, odkud byl poslan zpét do spadové nemocnice k hospita-
lizaci. Tam zjistén celkovy bilirubin 720 umol/l, dité pielozeno na infuz-
ni 16¢b¢ na nase pracoviste.

Pfi pfijeti dité ikterické, podsedla akra, saturace 80-85 %. V labora-
tofi Bi celk./Bi konj. 701/34 pmol/l, v krevnim obraze znamky anémie
(htk 30%, Hb 101 g/1, ery 2,8 x 10'%/1, rtc 59 x 10%/1), Tc ikterometrie
neméfitelna. Byla zahdjena fototerapie modrym a zelenym svétlem,
volumexpanze, oxygenoterapie, zahy po piijeti provedena arterio-
venozni vymeénna transfiize, vzhledem k pokracujici anemizaci podana
krevni transfize.

Na podklad¢é rodinné anamnézy, klinického stavu a laboratornich
vysledki ditéte byla vyslovena suspekce na akutni hemolytickou krizi
pii kongenitalni erytrocytopatii.

Pro piitomné zndmky bilirubinové encefalopatie aplikovan fenobar-
bital v davce 20 mg/kg, poté pokracovano v terapii.

Za 15 hodin po pfijeti pacienta Bi celkovy/ Bi konj. 496/41 pmol/l,
za 24 hodin po piijeti 413/39 umol/l, po 36 hodinach 1écby Bi celk./ Bi
konj. 270/28 pumol/l, pokracovano v 1é¢bé ikteru volumexpanzi a foto-
terapii. V dalSich dnech dité pozvolna anemizuje, ale bez nutnosti dal-
§1 krevni transflze. 7. den hospitalizace ukoncena fototerapie i infizni
lécba. 22. den zivota dité propusténo plné kojené do domaci péce, anti-
konvulzivni terapie ponechdna.

U obou rodi¢t i sestry ditéte byla prokazana vzacna erytrocytarni
enzymopatie — defekt hexokinazy, vysledek molekularné genetické ana-
lyzy jesté neni k dispozici.
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Informace vyboru CNeoS

Zapis jednani vyboru CNeoS CLS JEP dne 31. kvétna 2017

Zucastnili se:
Clenové vyboru: Dort, Cihat, Macko, Cemy, Hanzl, Janota, Maly, Mydlilova, Plavka, Polackova, Stranak
Omluven: Kantor

Clenové revizni komise: Burianové, 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.

2.
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Kontrola zapisu

Pfiprava na jednéni s VZP — thrada lakta¢niho poradenstvi, novo-
rozenecky screening atd. (Cihar)

» Vybor odhlasoval jednomysiné jako balicek pozadavkykteré
budou preddny Odboru pro zdravotni pojisténi MZ. Navrhujeme
resit uhradu novorozeneckého screeningu, oSetient ditéte s peri-
natalni zatezi pro ambulanci (v nasledné péci), terapeutickou
hypotermii a laktacni poradenstvi

* Naopak po diskusi bylo doporuceno resit thradu pulzni oximetrie
pri domaci oxygenoterapii (Cerny) formou standardni Zddosti
o nadiihradu zdravotnického prostredku prislusné ZP

. Stanovisko k transplantaci d&lohy (Dort, Cihar)

* Vybor doporucuje vyjadrit se v tom smyslu, ze by ve studii melo
byt zajisténo, ze vSechny déti je nutné dlouhodobé sledovat. Pri
Jjakychkoliv pochybnostech, o mozném negativnim vlivu na novo-
rozence, studii prerusit.

. Nadacni fond Déti na dlani (Dort)

Vybor dospél jednomysiné ke stanovisku, ze nadale netrva na dalsi

spolupraci s NF.

* Podlkladem pro toto rozhodnuti je jednak Borkova zprava (za celou
dobu cinnosti se podarilo ziskat a predat jen 4 pristroje pro resus-
citaci), jednak dopis zrizovatele fondu Ing. Fibingera, kde je mimo
Jjiné konstatovano, ze fakticka spoluprace se nerozvinula na oce-

Vv

. Zkusebni komise pro atestace (Cihaf)

* Vedeni spolecnosti zatim nema k dispozici aktualni seznam exa-
minatorit. Po jeho doruceni z IPVZ se k navrhu na cleny zkuseb-
ni komise vratime.

. Akredita¢ni komise (Cihaf)

o Taktez tento bod zatim odloZen a je nutné vyckat az na projedna-
ni s Odborem vzdélavani MZ. Zatim nejsou zverejnény provadéci
predpisy k Zakonu ¢.67/2017 Sb., ktery vstoupi 1. 7. 2017 v plat-
nost. Posléze lze pokracovat v jednani s Mgr. Podhrazskym z MZ..

. Vzdélavaci program v neonatologii: Jednani na vyboru CPS (Dort)

o Vzdélavaci program v pediatrii nema zatim finalni podobu. Dis-
kuse o podilu neonatologie v kmeni a ve specializovaném vycvi-
ku.

10.

Zaver: Pockame na zmény provadeécich predpisii v ramci platnosti
nového zdkona. Pokracovat v jednani s odborem vzdélavani MZ,
nent sjednocen nazor akreditacni komise a Vyboru CPS. Vybor sou-
hlasi s tim, aby vedeni dale prosazovalo to, co nasi zastupci pre-
zentovali na vyboru CPS, tj. vyssi pocet mésicii neonatologie pro
neonatology z PC.

. Zpréava o novorozenci UZIS:

» UZIS — findlni verze (potvrzena doc. Duskem a Dr. Janovou).
Zaver: Plati stavajici praxe. Zprava ¢. 9. Se zaklada pouze pri pri-
Jjeti novorozence (do ukonceného 28. dne zivota), pokud je prijat
po prerusené hospitalizaci, tj. z domova, na neonatologické nebo
pediatrické pracovisté. Pri neprerusené hospitalizaci se ZN uza-
vira 90. den Zivota. Bude jasné uvedeno v metodice UZIS v Cer-
venci t. r.

* ZN porodech doma (Dort, Polickova). Pediatr (PLDD) nema
zakonnou povinnost zalozit ZN Prehled o poctu planovanych poro-
dit doma, Ize teoreticky ziskat pouze cestou matrik, ale neni jas-
né, zda tato data budou dostupnad. Dalsi moznost pro evidence pla-
novanych porodii doma je cestou PLDD. Vybor povéril RK (navrh
Plavka) proverit moznosti a navrhnout metodiku evidence plano-
vanych porodii doma. Cihar povéren spolupraci s RK v tomto ohle-
du.

* ZN polozka vyziva: definice (Burianova, Janota)

Zmeéna definice: co je kojeni, co je vyziva vyhradné MM a ostat-
ni zpusoby vyzivy. (Burianova, Janota) Pri propusténi z porodni-
ce definovat prikrm a dokrm. (Mydlilova) Clanek do Neo listu jako
zasadni informaci v tomto ohledu (Mydlilova) vychazet z WHO
doporucen.

. Podpora a propagace kojeni — soucasné moznosti (Mydlilova, Buria-

nova, Maly)

* Kritika smérem k nedodrzovani prav ditéte, patii do toho i otdz-
ka prirozené vyzivy. Co mame pozadovat od statnich organii
v oblasti propagace prirozené vyzivy, jako jednoho ze zdasadnich
preventivnich faktori, ktery ovliviuje zdravi détske i dospélé popu-
lace.

* Mydlilova zformuluje zdasadni body nasi iniciativy sméerem k Vla-
dé CR, véetné ekonomické rozvahy. Oslovit i zdkonoddrce, vyuzit
cesty senatni iniciativy (Kantor). Pocet kojenych déti pri propus-
teni klesa (pouze 82%).

Zprava o imunoprofylaxi Synagisem v uplynulé sezoné (Cihar)
o TFi centra jesté nedodala prehled imunizace za minulou sezonu.

Urychlené dodat, je to diilezité pro evidenci centrovych lékii. Pro-
fylaxe RSV funguje bez problémii.
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11.

12.

Neo Dny v Ceskych Budgjovicich (Hanzl)

* Organizacnim i financnim zajisténim zatim bez problémii, pozva-
nymi fecniky ze zahranici, az na jednu vyjimku, uicast potvrzena.

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

Ruzné:

* Sebkova (PLDD) stiznost na nevypliiovani ockovacich priikazii pri
propusteni. Resit individualné tam, kde tento probléem zazname-
nan.

* Novy format vysledkit morbidity a mortality je na www.neonato-
logy.cz jiz dostupny a Ize ho vyuzivat. (Plavka)

* Borek pripravi na pristi jednani podklady, tykajici se prevence
lues, vcetné legislativy.

Doporucené odborné akce 2017/2018

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

28. Kongres CLS JEP, 7.-8. 12. 2017, Sendt 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 détskeé endokrinologie, Pisek 23.—24. 2. 2018, Pracovni skupina
détské endokrinologie CPS. Predbéiné patek 23. 2 od 13 hod témata
z fetalni a neonatalni endokrinologie.

Piisti schiize vyboru ve stfedu 27. 9. 2017, misto bude uptesnéno.

Piedseda CNeo$S Mistopfedseda Védecky sekretar
Doc. MUDr. Jiii Dort, Ph.D. Prim. MUDr. Martin Cihaf Prim. MUDr. Jozef Macko, Ph.D.
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Informace vyboru CNeoS

Zapis jednani vyboru CNeoS CLS JEP dne 27. zaii

Zucastnili se:

Clenové vyboru: Dort, Cihat, Macko, Cemy, Hanzl, Janota, Maly, Mydlilova, Polackova, Stranak
Omluven: Kantor, Plavka

Clenové revizni komise: Burianova

Zastupci regionti: Borek, Biolek

Hosté: 0

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

Zapsal: Hanzl

Schvalil: Dort

2017

8. Pocet porodi doma lze ziskat cestou matrik. Pilotni sbér v ZC pro-

Y

Program

1. Uvitani, dopInéni a schvaleni programu

2. Proceduralni zalezitosti (fizeni diskuse, hlasovani)
Z proceduralniho pohledu ridi kazdé jednani predseda vyboru v sou-
ladu s predem dohodnutym programem, pripadné jim urceny zdstup-
ce.
Hlasuji pouze clenové vyboru. V zapisech budou uvadeny pocty hla-
st pro, proti a téch, kteri se zdrzeli hlasovan.
Program jednani obdrzi ¢lenové vyboru predem. Pripadné své navr-

7. Zprava o imunoprofylaxi Synagisem v uplynulé sezon& (Cihat)
Cihar sezndmil pritomné se souhrnnou zpravou o pritbéhu profyla-
xe RSP. Uzavieno, Ze z pohledu indikaci, samotné realizace profy-
laxe a ani ze strany hrazeni péce, se v uplynulé sezoné nevyskytly
Zadneé zasadnéjsi problemy. Indikacni kritéria pro pristi sezonu
ziistavaji beze zmeny.
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behl Gspésné (Dort)

Na zdklade informaci z nékterych regionu, se pro ziskani validnich
pocti planovanych porodii doma, osvédcuje metodika spoluprace
s matrikami. Pro odliseni planovanych a neplanovanych porodii
doma, pripadné srovnani poctii rodicek prijatych do zdravotnické-
ho zarizeni tésné po porodu. Tento postup lze doporucit i ostatnim
regioniim. Za vedeni neonatologické spolecnosti tuto problematiku
sleduji Cihar a Buridnova.

L, R T 9. Definice: co je kojeni, co je vyziva vyhradné MM a ostatni zpGso-
hy na doplnéni programu mohou posilat predsedovi mailem nebo by vyzivy. Clanek do Neo listu jako zasadni informaci v tomto ohle-
predat pred zacdtkem jedndni pisemné. du vychazet z WHO doporueni (Mydlilova)

Predsedajici udéluje slovo ostatnim pritomnym. Vybor poveruje Mydlilovou vytvorenim téchto materidalii a koordi-
v z z Z

3. Jednani s VZP (hrada laktacniho poradenstvi, uhrada novorozene- ZZZJZZE;Z}; Ciﬁtlvé;éf{;i}; ZZIZ% jel tnz{z(r)n;(]) Z;;m;)g Zzzgeiéo:;;i?;
ckeho screeningu, oSetieni ditéte s perinatdlni zat€zi v ambulan- pokud mono, i orgdny stami zpravy, v jejich’ kompetencijejakd:
ci nasledné péce, terapeuticka hypotermie...) (Cihat). Vyborem jed- koliv péce o Z dravi populace. ’
noznacné schvaleny navrh hrady vyse uvedenych vykonii
(Hlasovani pro 10z 10 pFitomnych clenii) Ize realizovat aZ od roku 1 gtiznost Nutricie proti srovnavani pfipravku umélé vyZivy s MM.
201 9 V jedndnich o tihraddch s naslednou pripravou kalkulacnich Reakce ('NeoS?
listi bud(,)fl v bor Zasfug) ovat Clhar, Macko a Liska, jehoz nomina- Vybor odborné spolecnosti nepovazuje za prinosné, zabyvat se tou-
ce byla téz jednoznacné schvilena. to stiznosti, kterd je soucasti konkurencniho boje firem.

4 Nada’cm f(zndv Deti na dla}m (],)O,rt), , , . 11. Koordinace uzavért neonatologickych oddéleni v oblasti Prahy (pri-
Na zdkladeé predchoziho jednani vyboru Dort informoval ing. Fibin- méi)
gera (predseda p lfeqlstavenstva F(?ndu) » 0 rozhoc{;? uti vyboru nepro- Konstatovano, ze tento bod neni v kompetenci vyboru odborné spo-
dl”ZOY“’ spoluprdci s Fondem. Nasledlfem toho Cinnost Fondu bude lecnosti, ale zalezitosti jednani v dot¢eném regionu. S vysledky tech-
u{convce’mozvv roce 2013. Zfl zbylé pros tf’ed,ky bude ialycoup eno resus- to jednani informativneé seznami vybor na nékterém z dalsich zase-
citacni lizko pro vybrané neonatologické pracoviste. dini Cihar

5. Zkugebni komise pro atestace, Akreditaéni komise (Cihat) 12. Babybox v Plzni a vrazda novorozence (Dort)
({vedenfz' p roblgmat{kq neni stdle ze strany MZa osvt.atnvz'ch subjek- Vybor byl seznamen se dvéma tragickymi pripady tézkého zranéni
i uzaviena. V jednanich zastupuji CNeoS Dort a Cihaf. dvou novorozencii po domdcim porodu s nasledkem smrti v Plzni.

o .. v V jednom pripade byl tézce zranény novorozenec odhozen do BB.

6. ngelavam program v neonatologii (Dort, Cihaf) BB se tak stal soucasti tyrani ditéte, jako jiz ve vice pripadech dri-
N%lvrh novely V},/hl.a Sky - neonevltologle 1,5 rgku. ) o ve. Je-li dité poniZovdno na tiroven véci, a jako véc beztrestné odho-
Vybor vzal tuto informaci na vedomi. V souvislosti se vzdevlavacmzl zeno do krabice, miie to nékteré lidi svést k tomu, aby jej podobné
programy v p edzatr}z a neomlglogzu ¢ syttuace zatzfn nep ’eh’e‘f”“ lehce zabili. Bude nutné zvySovat povédomi verejnosti o bezpecnych
szfmt,e p okuc{ se tyka p edlatrze_, se zatim ’,1,65,10&17 clo ke shodé na alternativach porodu v nevyhovujicich podminkach a nasledném
finalni podobé programu z hlediska navazujiciho oboru neonatolo- odhozeni ditéte do krabice.
gie. Vyboru CNeoS nema t.¢. ditvod revidovat jiz drive deklarova-
né stanovisko (3 més. pfed kmenem, 12 més. po kmeni). 13. Podpora Nedoklubka — akce Socks for Life, zapojeni PC.

World Prematurity Day — Zofin, 10. 11. 2017, galave&er — ti¢ast neo-
natologti z PC!

12. Pritomni zastupci neonatologickych pracovist deklarovali kon-
krétni spolupraci s Nedoklubkem ve zminénych oblastech. Navzdo-
1y tésné navaznosti na neonatologicke dny, zdstupci vétsiny center
pocitaji s ticasti na slavnostnim veceru na Zofiné, ktery vsichni cha-
peme i jako podékovani rodicovské a nezdravotnické verejnosti za
nasi péci. Vybor navrhuje udéleni Purpurového srdce za CneoS
MUDr. A. Mydlilove.
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14.

15.

16.

17.

Doporucené postupy — revize/prodlouzeni platnosti (Hanzl):
Hypotermie — Polackova, Péce o novorozence po porodni asfyxii —
Stranak, Byla zahdjena diskuse nad navrhem revizi doporuceného
postupu ,, terapeuticka hypotermie “, predlozenym Polackovou. Na
zdklade této diskuse bylo doporuceno autorce navrhu zapracovani
neékterych pripominek do finalni verze. K doporuceni se tak vrati-
me na pristim zasedani vyboru. Pro celou Siri problematiky dopo-
rucenych postupii bude vyclenéna cast programu vyjezdniho zase-
dani vyboru v lednu 1918 v Boreticich. K navrhu vytvoreni viastniho
doporuceného postupu, tykajiciho se enteralni vyzivy u nedonose-
nych, se clenové vyboru kloni spise k nazoru, ze bude lépe jit ces-
tou tzv. sdilenych doporuceni (postupii vypracovanych zahranicni-
mi autory Ci institucemi, nejlépe aplikovatelnymi na nase soucasné
podminky). Pokud se tyka revize doporuceni ,,péce o novorozence
po porodni asfyxi”, z diskuse vyplynulo, ze bude vhodné toto dopo-
ruceni revidovat samostatné, tedy oddélené pro doporuceni pro
hypotermii.

Vyplnovani Zdravotniho a ockovaciho prikazu — diskuse (Dort):
Vsichni z ptitomnych potvrdili vydavani podrobnych propoustécich
zprav pii popousténi fyziologickych novorozencd.

14. Zaver diskuse: Neexistuje legislativni nastroj (ani odborné dopo-
ruceni ve Vestniku MZ), ktery by neonatologickym pracovistim ukla-
dal povinnost vypliiovat Zdravotni prikaz ditéte. Navic podrobné
informace o novorozenci jsou predavany registrujicimu PLDD ces-
tou propousteci zpravy. Takze vyplnovani tohoto dokumentu je pou-
ze na dobrovolnosti jednotlivych pracovist. V pripade aktivni imu-
nizace novorozence ji samoziejmé zaznamendvame do ockovactho
priikazu novorozence.

Novela zdravotniho prikazu primdarné neni zalezitosti naseho obo-
ru. Z diskuse vyplynulo, Ze z nasi strany ji nebudeme iniciovat.
Postup pri predcasném propusteni fyziologickych novorozencii do
domdci péce pred doporucenou dobou, tj. 72 hodin véku, upravuje
Vestnik MZ 8/2013, jeho stavajici znéni povazujeme za dostatecny
nastroj pro resent predcasného propoustént.

Zprava CLS o hospodaieni CNeoS (Dort)
viz priloha zdpisu ¢. 1

Neo Dny v Ceskych Budgjovicich (Hanzl)

Finalni program obou konferenci bude odeslan nejpozdéji do
20. 10. 2017.

Presympozium 8.11.2017 se bude konat vyhradné v DK Metropol,
nikoliv v Kldsterech C. Krumlov (divod je ¢asovy, nékteré firmy si
samostatné rezervovaly riizné akce v C. Budéjovicich pro jimi pozva-
né lékare a sestry a organizacni vybor o téchto aktivitach nebyl véas
informovan). Aby nedoslo ke kolizi spolecenskych programii, bude
navstéva klasteri realizovana formou komentovanych prohlidek

18.

19.

v tésné navaznosti na odborny program presympozia. Doprava do
C. Krumlova autobusy. Jinak probiha priprava odbornych akci bez
komplikaci.

Schiizka védeckého vyboru po jednani vyboru:

Presympozium 4 pozvani predndsejici ze zahranici, do programu
Neonatologickych dnii zarazeno 24 pirednasek, 16 posterii (z toho 2
z oSetrovatelské konference) a v oSetrovatelské konferenci celkem
27 predndasek.

Prednaska prof. Mourka zarazena na tivod spolecenského vecera
9. 11. 2017 v Hotelu Clarion. Pan profesor touto formou hodla
zakonéit svou aktivni a dlouholetou prednaskovou cinnost.

Info 0 odbornych akcich:

+ 12. Cesko- Slovensky kongres détské anestézie, intenzivni péce a
urgentni mediciny. Praha , 10.-11. 11. 2017

« Konference u pfilezitosti Svétového tydne kojeni. Praha, 20.9.2017

* Dny détské endokrinologie, Pisek 23.-24. 2. 2018, Pracovni sku-
pina détské endokrinologie CPS. Predbézné patek 23. 2. od 13 hod.
témata z fetalni a neonatalni endokrinologie.

Riizné:

Na navrh Stranaka ohledné sjednoceni stanoviska k vykazovani
davek Synagisu, ktery vychazi z SPC preparatu, zaujima vybor toto
stanovisko:

Injekcni lahvicka Synagisu slouzi k jednorazovému pouziti. Vsechen
nepouzity pripravek must byt zlikvidovan. Vybor CNeoS doporucu-
Jje, a na tomto stanovisku trva, vykazovat celkovy pocet spotiebo-
vanych lahvicek Synagisu pro jednoho pacienta.

Cerny povéren ovérenim soucasného stavu o soucasnych pravidlech
ve vykazovani terapie iNO.

Dodatecné sdéleni mailem:

Kéd vykonu: 34320

Kod se vykazuje kazdych 60 minut, ¢ili max. 24x denn¢, maximaln¢ 28
dni v roce. V naplni neni rozli$eno, jestli se podava 40 ¢i 1 ppm. Bodo-

vé ohodnoceni: 1762/hodinu.

20. Schvaleni novych ¢lenit CNeoS (Dort)

Pritomni clenové vyboru jednohlasné schvalili prijeti nize uvedenych

kolegyri za ¢leny CNeoS

Cepisdkova Tatiana
Motyckova Eva
Rondzikova Eva
Videnska Adriana
Pomahacova Tereza
Hancikova Hana
Sladeckova Kristina

Bytesnikova llona
Souckova Daniela
Simkovéd Monika
Huskova Lenka
Pavlii Markéta
Kroupova Jana
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Informace vyboru CNeoS

PROGRAM:
9.30 - 10.00
10.00 - 10.10

Novorozenecké odd. Gynekologicko —porodnické kliniky 2. LF UK a FN Motol
Vas srdecné zve na

IV. roénik odborné konference z cyklu
MEZIOBOROVA PROBLEMATIKA NEONATOLOGIE 21. STOLETI
zaméfenou na problematiku

EPILEPSIE V GRAVIDITE A U NOVOROZENCE

dne 26. 4. 2018 v 9.30 hodin kinosal FN MOTOL, 2. patro, ieditelstvi, V Uvalu 84, 150 06 Praha 5

zastitu nad konferenci pievzal
dékan 2. LF UK, prof. MUDr. Vladimir Komarek, CSc.,
feditel FN v Motole, JUDr. Ing. Miloslav Ludvik MBA

Registrace & Coffe Break

Uvodni slovo

prof. MUDr. Vladimir Komarek, CSc., dékan 2. LF UK
MUDr. Martin Holcat, MBA, naméstek LPP FN Motol
prim. MUDr. Milo§ Cerny, Novorozenecké odd. s JIRP,
Gynekologicko-porodnicka klinika 2. LF UK a FN
Motol

Epilepsie v gravidité

Predsedajici:
10.10 - 10.35
10.40 - 10.50
10.55 - 11.05
11.10-11.35
11.40 - 12.40

Jana Zarubov, Tomés Fait, Milo§ Cerny

Epilepsie, gravidita a laktace z pohledu neurologa
Jana Zarubova, Neurologicka klinika 2. LF UK a FN
Motol

Porodnicka problematika zeny s epilepsii

Tomas Fait, Gynekologicko-porodnicka klinika 2. LF
UK a FN Motol

Pohled neonatologa

Milos Cerny, Novorozenecké odd. s JIRP, Gyn.-por.
klinika 2. LF UK a FN Motol

Pravni problematika

Jolana Té&sinova, Ustav vefejného zdravotnictvi
a medicinského prava 1. LF UK a VFN

Obéd

Novorozenecké kiece I

Predsedajici:

12.40 - 13.00
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Markéta Havlovicova, Vladimir Komarek, Pavel Kr$ek

Epilepsie u novorozence — vymezeni problematiky,
piehled

13.05-13.20
13.25-13.35
13.40 - 13.55
14.00 - 14.30

Vladimir Komarek, Klinika détské neurologie 2. LF
UK a FN Motol

Moznosti genetické diagnostiky epilepsii v ¢asném
véku

Katalin Stérbova, Klinika détské neurologie 2. LF UK
a FN Motol

Spoluprace genetika a neurologa

Markéta Vickova, Ustav biologie a Iékaiské genetiky
2. LF UK a FN Motol

MR a UZ v diagnostice kie¢i u déti - state of the art
Martin Kyn¢l, Klinika zobrazovacich metod 2. LF UK
a FN Motol

Coffee Break

Novorozenecké kiece 11

Predsedajici:
14.30 - 14.50
14.55-15.05
15.10-15.25
15.30

Renata Cibochova, Vladimir Komarek, Pavel Krsek

Novorozenecké kieCe z pohledu neurologického kon-
ziliafe

Renata Cibochova, Klinika détské neurologie 2. LF UK
a FN Motol

Neonatologicka problematika

Jakub Tkaczyk, Novorozenecké odd. s JIRP, Gyn.-por.
klinika 2. LF UK a FN Motol

Lécba novorozeneckych kieci — up to date

Pavel Krsek, Klinika détské neurologie 2. LF UK a FN
Motol

Zavér
Milos Cerny

Odborna vzdélavaci akce je pofadana v ramci celozivotniho vzdélavani lékart dle SP €. 16.

Za icast na akei je pridéleno 6 kredith
Odbornym garantem akce je prim. MUDr. Milo§ Cerny, Novorozenecké odd. s JIRP, G-P klinika 2. LF UK a FN Motol
Ugastnicky poplatek ¢ini 200,- K& s DPH.
(Utastnicky poplatek zahrnuje vstup na konferenci, podkladové materialy, ob&erstveni v pribéhu konference véetné obéda).
Cislo uétu: 43-2756520267/0100, VS: 26042018 (do zpravy pro pifjemce prosime uvést jméno éastnika).

Registrovat se na odbornou konferenci miizete vyplnénim registracniho formulare na

http://www.mv-consult.cz/seminare

Organiza¢ni zajisténi:
MV CONSULT s.r.0., e-mail: seminare@mv-consult.cz, mob.: (+420) 602 249 940.



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



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.
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PRO NAROCNY START DO ZIVOTA
JE TREBA SPECIALNI VYZIVA
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NUTRICIA J..CC =
Nutrilon |

ProEiper:
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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
Zpusob pouziti a dalsi informace najdete na obalech a webovych strankach www.nutriklub.cz. Infolinka: 800 110 000. Mater l 4l pro odbor rejnost.
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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® pomahd, aby ho déti
nemusely opoustét.

Zavazna infekce vyvoland RSV
muze ohrozit prvni chvile
novorozence doma. Synagis®
vyznamneé snizuje Cetnost
hospitalizaci z ddvodu RSV
onemocnéni dolnich cest
dychacich u vysoce rizikovych
déti.’

Synagis® 100 mg/ml injekéni
roztok je kapalnou l|ékovou
formou zavedené obchodni
znacky Synagis®, kterd jiz vice
nez 15 let pomaha v prevenci
RSV onemocnéni ohrozenych
skupin déti.?
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Synagis® 100 mg/ml Synagis®100mg/ml +
RSV = respiracni syncytidini virus injekéni roztok injeknfroztok v
© Ppalivizumabum Palivizumabum
Intramuskularni podani Intramuskularni podang ﬁ

SYNAGIS®
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Synagis” 100 mg/ml injekéni roztok (Palivizumabum). Zkracend informace o l&Givém pripravku

SloZeni: 1 ml roztoku obsahuje palivizumabum 100 mg. Jedna 0,5 ml injekcni lahvicka obsahuje palivizumabum 50 mg. Jedna 1 mlinjekeni lahvicka obsahuje palivizumabum 100 mg. Indikace: Prevence zdvazného onemocnéni dolnich
cest dychacich vyZadujicho hospitalizaci, které je zpsobeno respiragnim syncytialnim virem u déti, je se narodily v 35. tydnu tehotenstvi nebo dfive ajsou v dobé zacatku sezony RSV mladsi nez 6 mésict, nebo u déti mladsich nez 2 roky,
unichz bylav poslednich 6 mésicich nutné!éSba pro bronchopulmonalni dysplasii a u détimladsich nez 2 roky s hemodynamicky vjznamnou srdeni vadou. Kontraindikace: Hypersenzitivita na palivizumab, jinou slozku pfipravku nebo na
jiné humanizované monoklonaini protilatky. NeZadouci dtinky: Nejzdvazngjsi nezddouci reakce vyskytujici se upalivizumabu jsou anafylaxe a jing akutni hypersenzitivni reakce. Casté neZadouci reakce vyskytujici se
u palivizumabujsou horetka, vyrazka a reakce v misté vpichu injekce. *V observatni postmarketingové databazové studii bylo pozorovano malé zvySeni frekvence astmatu u predasné narozenjich déti, které dostavaly palivizumab; pFicinna
souvislost je nicméné nejistd. Interakee; Nebyly dosud popsény. Zviastni upozonéni: Byly hlaseny alergicke reakce. Pri stfedné t8zkych a7 t8zkych akutnich infekcich nebo horegnatém onemocnéni je oprénéné odloZeni aplikace
palivizumabu. Lék je nutno aplikovat opatme u pacientis s trombocytopenii nebo jinou poruchou hemokoagulace. Nemichejte kapalnou a lyafilizovanou formu palivizumabu. Doporutend dévkovani: 15 mg/kg hmotnosti jednou mésicng
vobdobi rizika RSV vkomunits; tinnost v ddvkach jinjch nez 15 mg/kg nebo pfi ddvkovani jiném nez v mésicnich intervalech bshem RSV sezdny nebyla hodnocena. Prni ddvka by méla byt podéna pred zacatkem sezdny RSV, dalsi
vmeésitnich intervalech béhem sezdny. Vétsina zkuSenosti byla ziskdna s b injekcemi podanymi behem jedné sezdny. Behem postmarketingovych zkuSenosti bylo hidSeno predavkovani davkami az do vySe 85 mg/kg, nezadouci reakce se
nelisi od nezadoucich reakci pozorovanych v dévee 15 mg/ kg. Zpiisob podani; Intramuskulamé do oblasti stehna. Objem vatsi nez 1 mI must byt aplikovan v rozd@lenych dévkéch.Baleni; Lahvicky k jednorazovému pouZiti obsahujici 0,5 ml
nebo 1 ml injekéniho roztoku. Podminky uchovani; V chladnigce (2 - 8 °C), chranit pred mrazem. Posledni revize textu: 04,/2015. DrZitel rozhodnuti o registraci: AbbVie Ltd., Maidenhead, Velkd Briténie. Registragni Gislo: 0,5 ml:
EU/1/99/117/003, 1 ml: EU/1/99/117/004. Vydej pripravku je vazan na Iékarsky predpis a je hrazen z prostfedkil vefejného zdravotniho pojisténi smiuvnim zdravotnickym zafizenim formou ZULP. *Vsimnéte si prosim zmén
vinformacich o l68ivém pFipravku. Jriie, neZ pripravek piedepisete, seznamte se, prosim, S Upinou informaci o pripravku.

Reference: 1. The IMpact-RSV Study Group. Palivizuma, ahumanised respiratory syncytial virus monoclonal antibody, reduces hospitalisation from respiratory syncytial virus infection in high-risk infants. Pediatrics. 1998; 102; 531-537.
2. Simoes EAF; Immunoprophylaxis of respiratory syncytial virus: global experience. Aespir Res 2002, 3 (suppl 1):526-833.

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

Tel: 233 098 111, fax 233 098 100, wwabiie.cz CISVNT70308 obbvie
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