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Cytomegalovirus a kojeni

Kfivohlava R.

Laborator molekuldrni biologie a imunologie, Mikrobiologicky tistav Akademie véd CR, Praha
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narozeny novorozenec

SOUHRN

Matei'ské mléko piedstavuje jeden ze zdroji cytomegalové infekce
u novorozenct. Zatimco u donosenych novorozenct je tato infekce pre-
nesend matefskym mlékem velmi zfidka doprovazena né&jakymi pii-
znaky, u déti pred¢asné narozenych se muze projevovat fadou sympto-
mi, nékteré mohou byt i velmi zavazné. Souborny referat si klade za
cil poukazat na vysledky aktualnich védeckych praci na toto téma, dis-
kutovat pouziti Cerstvého matefského mléka a zdiraznit individualni
piistup ve prospéch rutinniho mrazeni nebo jiného upravovani matef-
ského mléka.

CYTOMEGALOVIRUS

Cytomegalovirus (CMV) je lidsky beta-herpesvirus, ktery napadéa buii-
ky ¢loveka a v organismu pietrvava v latentni formé v prekurzorovych
bunkach CD34+ (1) po cely zivot ¢lovéka. Jedna se o velmi bézny a roz-
Sifeny virus a u vétsiny nakazenych ztistane infekce nepovsimnuta. Vice
nez polovina populace nad 40 let je v Ceské republice timto virem infi-
kovana (2) a lidem s normalni imunitou v drtivé vétSiné CMV nezpii-
sobuje zadné zjevné zdravotni problémy. Komplikace nastavaji piede-
v§im u osob s deficitem imunity nebo pii ndkaze CMV béhem
téhotenstvi.

Infekce CMV se miize projevovat u imunokompetentnich pacientii
jako bézna viréza — horeckou, bolenim v krku, inavou a zvétSenymi
uzlinami, piipadné jako mononukledza. Virus se prenasi télnimi tekuti-
nami — slinami, mo¢i, krvi (dale krevnimi transfuzemi, véetn¢ krevnich
derivatli, transplantovanymi organy) a také matefskym mlékem.
Z mateiského mléka byl také cytomegalovirus poprvé izolovan v roce
1967 (3).

Detekce CMV se provadi pomoci nepiimého prikazu protilatek
pomoci imunologickych testl jako je ELISA, kde se detekuji specific-
ké protilatky IgG a IgM proti CMV a da se diky této metod¢ odlisit sta-
dium infekce (tab. 1). Dale je mozné virus detekovat pomoci piimého
dikazu bud’ imunohistochemicky nebo molekularnimi metodami (PCR,
Real Time PCR). Je tieba si ale uvédomit, Ze pfi monitorovani virové
naloze molekularnimi metodami nebyla stanovena zadna univerzalni
hodnota a neni snadné rozlisit primarni infekci a reaktivaci.

KONGENITALNI NAKAZA

CMV je nejcastéjsi kongenitalni a postnatalni infekci na svété (4).
Béhem téhotenstvi se na plod mize prenaset v piipadech, ze ma matka

Tab. 1: Pritomnost specifickych IgG a IgM protilatek v séru proti
CMV a interpretace vysledki

IgG | IeM

Bez infekce nebo v inkubacni dobé

- Primoinfekce

+ | Aktivni primarni infekce (2-3m) nebo reaktivace
(odliseni posouzenim avidity IgG
nizka avidita svéd¢i pro primarni infekci (5)

Latentni infekce

primoinfekci nebo pii reaktivaci di'ivéjsi infekce v téhotenstvi. Neni
vzdy snadné tyto dva typy infekce odlisit, pomoci mize avidita IgG spe-
cifickych protilatek (5). Pii primoinfekei je mnohem vétsi procento pie-
nesené CMV infekce na plod (40%) v porovnani k prenosu infekce na
plod u matek, kde doslo k CMV reaktivaci (0,5-2%) (6). A a¢ se diive
zenam s potencialnim rizikem kongenitalni nakazy CMV doporucova-
lo t€hotenstvi prerusit, vzhledem k nizkému poctu velmi vaznych dopa-
dtina dité a vysoké urovni 1ékaiské péce, k tomu dnes neni divod. Vzhle-
dem k nasledkim muze byt diagnosticky dilezité rozhodnout, zda se
jedna o primoinfekci matky nebo o reaktivaci diivéjsi infekce. Détem,
které jsou postizené CMV infekci kongenitalné se po porodu mohou
podavat antivirotika (gancyklovir) a dit¢ se dale sleduje. Kongenitalni
ndkaza ptedstavuje zdravotni riziko pro dité a mize se rizn¢ manife-
stovat u 0,2-2,3% narozenych déti (7). CMV patii do skupiny virovych
onemocnéni (podobné jako toxoplazmodza, herpes virus, zardénky a dal-
§i), které se mohou manifestovat jako TORCH syndrom s projevy Zlou-
tenky, hepatosplenomegalie, postizeni CNS, oka, hemolytické anémie,
rustové retardace atd. Diagnostika kongenitalniho postizeni CMV je
moznd u ¢asti déti prenatdlné, nejcastéji pomoci testovani plodové vody
molekularni metodou. Zena po prodélani primarni infekce CMV vylu-
Cuje po porodu béhem kojeni virové Castice v mateiském mléce, zaro-
ven ale matei'ské mléko obsahuje i protilatky a imunitné aktivni slozky.
Typické je, ze kongenitalné infikované déti vylucuji CMV takeé (da se
detekovat nejen v krvi a mo¢i, virus se mize vylucovat mésice az roky)
a proto je naprosto kontraproduktivni nedoporucovat témto zenam kojit.
Zastavenim kojeni se nasledky kongenitalni ndkazy nezlepsi, dité naka-
zené zustava dal, ale prislo by o benefity matefského mléka.

CMV V MATERSKEM MLECE A POSTNATALN]
PRENOS CMV INFEKCE

CMYV se mize ptenést nejen béhem porodu z matky na dité télesnymi
tekutinami, ale i kratce na to matefskym mlékem. CMV reaktivace
behem laktace je lokalnim procesem, kdy se virové ¢astice dostavaji do
matefského mléka (tzv. viral shedding), nejedna se o diseminaci infek-
ce (8). Snaha eliminovat virus za sou¢asného zachovani vech hodnot

Tab. 2: Ruzné typy osetfeni mateiského mléka

negativa pozitiva
Holderova zniceni CMV-spe- uplné zniceni CMV (30)
pasterizace (30 | cifickych protilatek,
min, 62.5°C) | enzymd, hormond,

ristovych faktort
Kratkodoba snizeni enzymatické | eradikace CMV (9)
pasterizace aktivity
(5s,72°C)
zmrazeni neeliminuje virus, redukuje bunécné kom-
(-20°C, 18 pouze snizuje virolo- | ponenty, antioxidanty
h-20 dni) gickou naloz a imunoglobuliny (21, 31)
UV svétlo vir je stale piftomny | bioaktivita MM (13)

v malém mnozstvi
Mikrovlny, neznamy vliv kompletni neutralizace
vysoky vykon | na sloZeni a vlastnosti | CMV (14)
(750 W, 30's) | matefského mléka
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matefského mléka by bylo idealnim feSenim, avsak toto feSeni neni
zatim redlné.

Jedna z prvnich metod eliminace CMV byla pasterizace, kterd ma
ale negativni u¢inky na matefské mléko — vysoka teplota po dlouhou
dobu sice ni¢i virus, zaroven ale ni¢i i dulezité a G¢inné slozky v matei-
ském mléce. Proto dalsi cestou byla kratkodoba pasterizace, pii kte-
ré se mléko ohieje na 62 stupnu Celsia na 5 sekund. Zde se hodnoty
matefského mléka zachovavaji, je ale dulezité si uvédomit, Ze pii tom-
to oSetfeni matef'ského mléka, stejné tak jako u dalsi zkousenych metod
oSetfeni (tab. 2) dochdzi ke snizeni virové ndloze, nejednd se o 100 %
eliminaci viru. Pfi kratkodobé pasterizaci (vyuziti vysoké teploty po
kratkou dobu) zase nejsou zcela potvrzené vlivy na matefské mléko (9).
Dalsi moznosti o$etfeni matefského mléka je mrazeni. Ackoliv mraze-
ni je uvadéno jako jedna z cest, jak se CMV vyhnout, jedna se opét pou-
ze o snizeni rizika nakazy, napt. v publikaci (10) u pfedcasn¢ naroze-
nych déti s porodni hmotnosti nizs$i nez 1500g dochazelo k pienosu
u déti krmenych vzdy ptedem zmrazenym mlékem v 1,2% a déti koje-
nych neosetfenym mlékem v 5,5%. Je také zajimavé, ze studie se zicast-
nilo 22 neotologickych center a kazdé mélo sviij vlastni protokol v ram-
ci ptistupu k CMV infekei. Recentni studie (11) ukazala, ze stabilita
DNA CMV (bézného zdroje CMV infekce) byla nezménéna a po 90
dnech skladovani matefského mléka pii teplot¢ —20 °C se virova ndloz
nezménila, byla statististicky signifikantné stejna a to v kontrastu napf.
prace (12), kdy po zmrazeni mléka dochazelo k signifikantnimu pokle-
su DNA virovych ¢astic (virova naloz z 76.04+34.08 kopii/uL a po
zamrazeni na —20 °C na 72h to bylo 6.75+4.34 kopii/uL), za zminku
ale stoji to, ze se jednalo o experimentalni praci, vSechny déti, véetné
déti od séropozitivnich matek byly kojeny cerstvym matefskym mlé-
kem. Pii studiu moznosti osetieni matefského mléka je nutné si uvédo-
mit, ze virova naloZ nemusi odpovidat infektivité vzorku. V nékte-
rych ptipadech kryoinaktivace miize zvySovat infektivnost vzorku (9).
U sterilizace UV svétlem je prokazana bioaktivita matefského mléka,
zaroven ale se nejednd o Uplnou eliminaci virovych ¢astic (13). Stejné
jako u oetfeni matetského mléka v mikrovinné troubé na velky vykon
sice snizuje infektivitu vzorku, neni ale Giplné znamy mozny negativni
dopad na vlastnosti matei'ského mléka (14). Jednou ze zajimavosti je,
ze je nizsi vyskyt CMV je od séropozitivnich matek v kolostru (35 %)
nez v mléce (100 %) (15) a tudiz, pokud je neznamy CMV status u mat-
ky predcasné narozeného ditéte, dava se piednost krmeni Cerstvym
kolostrem bez odkladu, misto ¢ekani na vysledky serologie (16).

POSTNATALNI CMV INFEKCE A KOJENI DET]
NAROZENYCH V TERMINU

A7 96 % séropozitivnich zen vylucuje béhem laktace CMV (17), jedna
se tedy o postnatalni infekci velmi Castou a nejcastéji neni ani zpozo-
rovana. Navic predstavuje pro déti narozené v terminu infekce CMV
tzv. ,,vitany fenomén*“, da se zde hovofit o ptirozené imunizaci. Tento
zplisob pienosu sebou nenese u zdravych déti riziko, vétSinou se tato
infekce ani nezaznamena. V ptipadé matek, které jsou pozitivni na pro-
tilatky proti CMV (coz piedstavuje v CR az polovinu Zen), se nedopo-
ruuje prerusovat kojeni, protoze to nema zadny vyznam.

Symptomaticka infekce CMV prenesend matetskym mlékem se obvy-
kle u déti v narozenych terminu neobjevuje a to diky pfenosu matei-
skych protilatek, zacinajici 29. gesta¢nim tydnem (18). Je tedy napros-
to bezpiredmétné detekovat u bezpriznakovych déti narozenych
v terminu nebo u kojicich matek pritomnost protilatek nebo viro-
vych ¢astic CMV.

POSTNATALNI INFEKCE A CMV U PREDCASNE
NAROZENYCH DETI

Velmi diskutovanou skupinou potencialné ohrozenou CMV infekei jsou
piedCasné narozené déti. U predcasné narozenych déti (diive nez ve 30.
tydnu nebo s porodni hmotnosti nizsi nez 1500 g) mize CMV vést ke
zhorseni zdravotniho stavu ditéte. Pti infekci CMV u pred¢asné naro-

Tab. 3

CMYV status dité/matka

novorozenec

kojeni ano/ne

prenatalné nakazené

novorozenec muze

dit¢/ CMV + vykazovat ptizna-
ky infekce CMV

postnatalné nakazené

dit¢/ CMV+

dité nenakazené CMV, | fyziologicky

matka CMV+ novorozenec

kojit bez omezeni
ANO

nedono$eny novo-
rozenec, novo-
rozenec s nizkou
porodni hmotnosti

individudlni pristup
je vhodngjsi nez ru-
tinni mrazeni nebo
pasterizace mléka

zenych déti je nutné rozliSovat novorozence infikovaného prenatalné
(kongenitalni nékaza) a postnatalné (piipadnou nakazu z mateiského
mléka nebo béhem porodu). U ditéte, které je jiz po narozeni nakaze-
no, je opét (stejné jako u donosenych déti) naprosto kontraproduktivni
kojeni pterusovat. U déti, které jsou narozené CMV negativni byva
v nekterych zemich doporucovano nekojit, ale krmit matefskym mlé-
kem oSetfenym pasterizaci nebo zmrazenim. Mrazeni a pasterovani
matei'ského mléka mohou snizit riziko pfenosu, nemohou ho ale zcela
eliminovat (19), navic tato uprava mateiského mléka mize snizovat
mnozstvi imunitné aktivnich latek a zivych bunék, jako jsou kmenové
bunky (20), T lymfocyty bunécné imunity nebo B lymfocyty protilat-
kové imunity (21). Nizozemska studie (22) uvadi, ze u ptedcasné naro-
zenych déti (32.-24. gestacni tyden) je vétSina CMV infekci asympto-
matickd a symptomaticky infekce se objevuje u 0.7% (medidn)
pfedcasné narozenych déti, piiCemz u déti narozenych ve 22.-24. ges-
tatnim tydnu je procento symptomatické infekce CMV mnohem vyssi
(64%). U extrémné nedonoSenych déti (24. gestacni tyden a mladsi)
doporucuje autor preventivni opatfeni: urceni CMV statusu matky
a v piipad¢ pozitivity, vhodné oSetieni mateiského mléka (kratkodoba
pasterizace, 9) po dobu 6-8tydnd.

V ptipadé, ze se predCasné narozeny novorozenec nakazi je v nejno-
vejSich studiich na toto téma ukazano, ze tyto déti, které byly CMV infi-
kovéany matefskym mlékem, se v ni¢im nelisily od déti cytomegalovi-
rem neinfikovanych — klinicky stav, neurologicky vyvoj, riist i poruchy
sluchu byly v obou skupinach zastoupeny stejnomérné (23, 24). Pti hod-
noceni neurologickych vysledii postnatalné ziskané CMV infekce
u predcasné¢ narozenych nebo déti s nizkou porodni hmotnosti se
1 v ostatnich studiich neprokazal vliv CMV infekce (23, 25). Ve studii
(24) provadéné v Nizozemském Utrechtu bylo hodnoceno 365 déti ve
veku 6ti let. Hodnocené déti byly narozené ve 32. gestacnim tydnu
a mén¢ a mely potvrzeny postnatalni prenos CMV. Vsechny déti v této
studii byly krmeny neoSetfenym matefskym mlékem. Neurologicky
vyvoj byl stejny u déti CMV negativnich a postnataln¢ nakazenych
CMYV a zadny novorozenec postnataln¢ nakazeny CMV netrpél senso-
neurologickou ztratu sluchu. Klinické ptiznaky CMV infekce byly pozo-
rovany u 5 % novorozenct (4 novorozenci), zahrnovaly trombocytope-
nii, pneumonii, sepsis like syndrom s trombocytopenii a pneumonif.

Opatrnost je zapotiebi u ptedcasné narozenych déti, kter¢ soucasné
s cytomegalovou infekci maji navic néjaké dalsi vazné onemocnéni
(21). Pfenos CMV matei'skym mlékem muZe byt faktor zhorsujici kli-
nicky stav ditéte s preexistujicimi pulmonarnimi, hematologickymi
nebo hepatologickymi potiZemi, ackoliv je nepravdépodobné, aby tyto
potize byly u zdravych piedcasné narozenych novorozencti zpiisobeny
CMV infeket (26, 27). Vysledky analyzy 26 prospektivnich studii uka-
zaly, ze mirnéjsi ptiznaky CMV infekce projevujici se hepatospleno-
megalii, hepatitidou, trombocytopenii, neutropenii a zvySenymi jater-
nimi enzymy se objevuje az u 4% pred¢asné narozenych déti (pricemz
87% CMV pozitivnich matek mélo prokazané virové Castice v matef-
ském mléce). Nejzavaznéjsi komplikaci je ,,sepsis like syndrom®, kte-
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ry se manifestuje apneou, bradykardii a dalsimi ptiznaky a postihuje
0,7% predcasné narozenych déti (25). Faktem ale ziistava, ze velmi vaz-
nych onemocnéni nebo i ohrozeni zivota CMV infekei u pfed¢asné naro-
zenych déti je malo a zabyva se jimi n€kolik ptipadovych studii vétsi-
nou u déti narozenych v 24. az 27. gestatnim tydnu (28). K 1é¢bé se pii
vaznych projevech postnatalni infekce pouziva z antivirotik gancyklo-
vir a valgancyklovir.

Autor studie (15) taktéz dokumentuje, Ze u déti pred¢asné naroze-
nych (v 28tt nebo mén¢) nebo s nizkou porodni hmotnosti (méné nez
1000g) se u vétsiny déti postnatalni ndkaza CMV projevuje hlavné zvy-
Senymi jaternimi enzymy. Se zajimavymi vysledky vyuziti IgM intra-
venozni profylaxe prisla studie (21) u pfed¢asné narozenych déti nebo
déti s nizkou porodni hmotnosti (narozené ve 32. gestacnim tydnu nebo
s hmotnosti mensi nez 1500g, vSechny déti krmeny cerstvym matef-
skym mlékem od svych vlastnich matek). Ukézalo se, ze ackoliv bylo
78% matek séropozitivni na CMV a vyskyt v matefském mléce byl 40%
(CMV infekce byla prenesena v 35%, sekrece CMV v matefském mlé-
ce byla 1 az 12 tydni po porodu) jen u ¢asti novorozenct (33% z cel-
kového poctu postnatalné nakazenych) byly zaznamenany piiznaky
infekce, které vSak mély rychlou a spontanni remisi a nebyly ani v jed-
nom piipadé 1éceny gancyklovirem. U asymptomatickych déti (66%
z celkového poctu nakazenych) s postnatalni infekei byla pouze zjiste-
na neutropenie a/nebo zvyseny bilirubin nebo zadné odchylky od fyzi-
ologickych ukazatell. Velmi dilezity fakt je, ze v této studii dostavaly
deti narozené ve 28. gestacnim tydnu a mladsi IgM intravenézni pro-
fylaxi, ktera obsahovala proménlivé mnozstvi CMV specifickych pro-
tilatek. Hodnoceni studovanych déti po dvou letech ukazala, ze infek-
ce neme¢la zadné neurosensorické nasledky v podobé poruch. Zavéry
této studie tedy zvyraziuji potencialni benefity ¢erstvého matetského
mléka pied rizikem potencialni CMV infekce pfenesené na piedcasné
narozené déti a déti s nizkou porodni hmotnosti.

DOPORUCENI V CESKE REPUBLICE A VE SVETE

V Ceské republice neexistuje oficialni doporuéeni jak pfistupovat pii
riziku CMV infekce po porodu z hlediska kojeni. CMV infekce je zmi-
novana v ,,Doporuceni pracovni skupiny détské gastroenterologie
a vyzivy CPS pro vyzivu kojenctl a batolat 2014 (29), kde je povazo-
vana jako docasna kontraindikace pfi kojeni u nedonosenych déti a uva-
di se zde ,,u nedonoSenych déti séropozitivnich matek zvazit piinosy
a rizika kojeni (pasterizace a/nebo zmrazeni mléka snizuje naloz cyto-
megaloviru)*, neni zde ovsem zminovana informace o piipadnych rizi-
cich v kontexu gestacniho stafi ditéte nebo s preexistujicimi pulmonar-
nimi, hematologickymi nebo hepatologickymi potizemi. V Némecku
taktéz neexistuje zadné oficialni doporuceni, podava se neosetiené
mateiské mléko, mrazené nebo pasterizované. Ve Francii opét nejsou
specifickd doporucenti o ptistupu k matefskému mléku v piipadé infek-
ce CMV u pred¢asné narozenych novorozenci.. Recentni review (16)
ve spolupraci s Francouzskou narodni skupinou pouziti ¢erstvého mlé-
ka u predcasné narozenych déti doporucuje na zakladé védeckych stu-
dii pasterizaci matefského mléka kojencim narozenych diive nebo
mladsich (korigovany veék) 31+6 gestacniho tydne. Po tomto véku jiz
je doporuceno kojeni nebo krmeni cerstvym matetskym mlékem. VUSA
se provadi pasterizace pouze u darcovského mléka, v ostatnich piipa-
dech je ptijiman nazor, ze vyhody cerstvého MM pievysuji potencialni
rizika infekce (AAP Policy statement, Breastfeeding and the use of
milk).

Aktualni situace tedy sméfuje v ptipadé infekce CMV a kojeni k jed-
noznacnému posunu z pfistupu ,,léceni* matefského mléka k 1é¢bé novo-
rozence, pokud je to potieba.

ZAVER
Pti kongenitalni infekei je dité je jiz infikované a omezenim kojent, kde

mateiské mléko piedstavuje zdroj virovych ¢astic, neni opodstatnitel-
né. U novorozence jeviciho zndmky CMV infekce nepiedstavuje pre-

ruseni kojeni Zadny benefit, naopak je ochuzeno o dulezité aspekty koje-
ni a pifjmu matetského mléka. U ditéte narozeného v terminu nepied-
stavuje postnatalni infekce riziko a proto je rutinni vysetfovani matef-
ského mléka na CMV bezdtvodné. Stejné tak je tomu u piedcasné
narozenych novorozencti a novorozenct s nizkou porodni hmotnosti bez
preexistujicich pulmonarnich, hematologickych nebo hepatologickych
potizi. Pii darcovstvi matetského mléka by se mél zohlednovat fakt, ze
deéti CMV-seronegativnich matek by mély dostavat mléko CMV nega-
tivni na CMV protilatky.

Pokud tedy shrneme téma kojeni a cytomegalové infekce podle sou-
Casnych védeckych poznatkt, neni tfeba kojeni omezovat ¢i dokonce
dité kvili cytomegalové infekci matky odstavovat. U predCasné naro-
zenych déti narozenych diive nez 32. gestacnim tydnu nebo s hmotnosti
niz§i nez 1500g by mélo byt k CMV pfistupovano spise individualné
nez rutinn¢ matefské mléko mrazit.
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SOUHRN

Neonatalni hemochromatéza (NH) je zavazny syndrom nejasné etiolo-
gie, ktery je charakteristicky fulminantni hepatopatii nebo vrozenou cir-
hézou v novorozeneckém veku, ukladanim zeleza do jater a extrahepa-
talnich tkani a moznou asociaci s renalni tubularni dysgenezi (RTD) [1,
2, 3, 4]. Ukazuje se, ze by se mohlo jednat o jednu z pficin nejasnych
spontannich aborttl v anamnéze matky a vyskytuje se ziejmé ¢astéji, nez
se predpokladalo. Oc¢ekavana délka zivota novorozence s timto syn-
dromem je pouze nékolik dni €i tydni a Casto je nevyhnutelna Casna
transplantace jater s vysokou umrtnosti. Vzhledem ke Spatné prognoze
je dilezita casna diagnostika NH a brzké zahajeni 1écby. Pro dalsi gra-
viditu je klicova prevence s vysokym procentem ¢innosti.

Klicova slova: Neonatalni hemochromatdza, jaterni selhani, extrahe-
patalni sideréza, aloimunitni onemocnéni, imunoglobuliny, renalni
tubularni dysgeneze, transplantace jater

UvOoD

Neonatalni hemochromatéza (NH) je zavazny syndrom nejasné etiolo-
gie, ktery je charakteristicky fulminantni hepatopatii nebo vrozenou cir-
hozou v novorozeneckém véku, ukladanim zeleza do jater a extrahepa-
talnich tkani a moznou asociaci s renalni tubularni dysgenezi (RTD) [1,
2, 3, 4]. Jatra postizena NH jsou mensi, cirhoticka, s rozsdhlou fibro-
zou a regeneraci, postupné dochazi k masivni ztraté hepatocytl. Piezi-
vajici hepatocyty jsou obrovskobunééné nebo pseudoglandularni
s fokalni nodularni hyperplazii a riznym stupném cholestazy. Typicka
je také sideréza jater. Zelezo byva ukladano v extrahepatilnich tkénich
(pfedevsim v acinarnich bunkach pankreatu, malych slinnych zlazach,
Stitné zlaze, myokardu ¢i proximéalnim rendlnim tubulu a adrendlnim
kortexu) [5, 6, 7].

Etiologie pietizeni Zelezem nebyla dosud spolehlivé objasnéna. Jako
nejpravdépodobné;jsi pricina se jevi snizena produkce hepcidinu posko-
zenymi hepatocyty, coz vede k utlumu down regulace transplacentarni-
ho transportu zeleza. Pravdépodobnou piicinou samotné NH je gestac-
ni aloimunitni postizeni jater (gestational alloimmune liver disease,
GALD) zpisobené imunoglobulinem z tfidy IgG. IgG je aktivné tran-
sportovan pies placentu k plodu pfiblizné od 18. gestacniho tydne [8].
Nasledn¢ v duasledku lokalni imunitni a zanétové reakce dochazi
k samotnému poskozeni jater. Tuto imunitni teorii podporuje fakt, ze
zeny mohou donosit nékolik zdravych déti pted narozenim postizené-
ho jedince, ale po porodu nemocného ditéte je 90% pravdépodobnost,
ze dalsi dité bude rovnéz postizeno [9].

Pro NH je anamnesticky typicky oligohydramnion, placentarni edém,
intrauterinni ristova restrikce, pted¢asny porod a ¢asté potraty v pred-
chozich tehotenstvich. V klinickém obrazu NH dominuje refrakterni
hypotenze, krvacent, oligurie, edémy a vysoka mortalita [10]. Jaterni
selhani je Casto doprovazeno multiorganovym selhanim. Tyto piiznaky
se mohou rozvijet jiz prenatalng, obvykle nastupuji béhem nékolika dn,
vzacngji 1 tydnd po porodu [8]. V laboratornim nalezu se vyskytuje
hypoglykemie a tézce patologické hodnoty koagulace. Sérové aminot-
ransferazy mohou byt dispropor¢né nizsi vzhledem ke stupni jaterniho
postizeni. Typicka je elevace konjugované i nekonjugované frakce bili-
rubinu s odstupem nékolika dni. Z dalSich laboratornich nalezi byva

piitomna zvysena hodnota o-fetoproteinu, hypersaturace transferinu
a zvysena hladina feritinu [11].

V nékolika ptipadech byla popsana asociace NH s rendlni tubuldrni
dysgenezi (RTD) [11]. RTD je porucha vyvoje fetalnich ledvin vznika-
jici v na zaklad¢ nedostatecné produkce angiotenzinogenu v jatrech plo-
du. Klinickym dusledkem postizeni ledvin je oligohydramnion, vroze-
na oligourie nebo anurie a refrakterni hypotenze. RTD je vysvétlena
chybénim vlivu jaterniho angiotenzinogenu na nitrodélozni vyvoj tubu-
14 a navazujicich glomeruld [4].

Diagnostika NH je zalozena na souctu klinického a laboratorniho
obrazu, pricemz klicovy je prikaz extrahepatalni siderdzy prostrednic-
tvim MRI a/nebo biopsie slinnych zlaz oralni sliznice [8].

Lécba NH je obtizna a prevence je klicova. Lécba je zalozena na eli-
minaci aloimunnich protilatek podanim vysokodavkovanych intrave-
néznich imunoglobulini ev. v kombinaci s vyménnou transfuzi [12].
Dopliikova chelatacni a antioxidacni 1écba je pouzivana nékterymi pra-
covisti se spornym efektem [13]. Neziidka je nutna ¢asna transplanta-
ce jater v prvnich 3 mésicich zivota, ktera je u této diagnozy zatizena
vysokou umrtnosti [14, 15]. Prevence spocivajici v aplikaci intrave-
noznich imunoglobulind matce v pravidelnych davkach od 18. gestac-
niho tydne snizuje riziko rozvoje GALD u novorozence na minimum
[16].

KAZUISTIKA

Autofi uvadéji piipad novorozence s té¢zkou sekundarni koagulopatii
s krvacenim pfi jaternim selhani na podkladé novorozenecké hemo-
chromatozy.

Dité z druhé nerizikové gravidity po spontanni koncepci. Matka (roc-
nik 1983) byla dispenzarizovana na alergologii pro exogenni alergic-
kou alveolitidu, bez trvalé medikace, v t¢hotenstvi uzivala preparaty
s hoi¢ikem. Otec (ro¢nik 1979) zdrav, starsi sourozenec (roénik 2014)
zdrav. Rodinna anamnéza bez zatéze. Prubéh téhotenstvi do 39. tydne
bez komplikaci. Pro pozdni zachyt ristové restrikce, oligohydramnion
a suspektni zdznam CTG bylo piistoupeno k indukci porodu.

Ve 39. tydnu gestace byl porozen spontanné v porodnici Thomaye-
rovy nemocnice tézce hypotroficky chlapec s porodni hmotnosti 2150g.
Poporodni adaptace byla opozdéna s nutnosti inhalacni oxygenoterapie
do 5. minuty, dale bez komplikaci, Apgar skore §8-8-8. Pro nizkou porod-
ni hmotnost byl chlapec piijat k dalsi observaci na JIPN.

Kardiopulmondlné stabilni, vstupné byla zachycena hypoglykemie
(glykemie 0,7mmol/l), feseno podanim bolusu 10% glukozy, zahajena
parenteralni vyziva a ¢astec¢na enteralni vyziva mateiskym mlékem. Pii
pokracujici ¢astené parenteralni nutrici u chlapce dale normoglykémie.
Vstupni laboratorni odbéry s nizkym CRP11L-6, elevace jaternich trans-
aminaz (AST 7,24 ukat/l, ALT 1,69 ukat/l), konjugovana hyperbilirubi-
nemie (bilirubin celkovy 99 pmol/l, konjugovany 45,7 umol/l), v krev-
nim obraze trombocytopenie (40x10%1), posun doleva (I/T index 0,39).
Empiricky byl zajistén dvojkombinaci ATB (Ampicilin, Gentamicin).

Klinicky stav chlapce se postupné zhorSoval, ve 12. hodiné Zivota se
objevila hypotenze, podan bolus fyziologického roztoku. Dit¢ ventilac-
né stabilni, opakované zvracel natrdvenou krev. Doplnéné vysetieni
ECHO, UZ bficha i CNS bez patologického nalezu. Ve 24. hodin¢ veku
vzhledem k trvajici hypotenzi byl zaveden UVC a periferni arterialni
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Obr. 1. MRI bficha a panve, T2 vazena sekvence

katetr. Pfi a po vykonu chlapec vyraznéji krvacel, laboratorné patolo-
gické koagulacni parametry s vyraznou hypofibrinogenemii, prodlou-
zenym APTT a PT, v KO pretrvava trombocytopenie (Tabulka 1). Chlap-
ci byla podana Cerstvd mrazend plazma, trombocytarni koncentrat
a objemova podpora krystaloidy. Bylo opakovano podani vitaminu
K. Zahajena podpora obéhu katecholaminy (Dopamin). Ve 36. hodiné
zacala diuréza, byla zachycena makroskopicka hematurie a krvaceni
z horni ¢asti GIT a z vpichli. Vzhledem k zdvaznému stavu byla vysa-
zena strava, dale trvale totalni parenteralni vyziva. Chlapec byl oligu-
ricky, s progresi edémt, excesivni piiristek hmotnosti témét 10% porod-
ni vahy za 2 dny. Byla podéna diuretika a kortikoidy. Provedené odbéry
TORCH infekce a metabolické vady byly negativni. Laboratorné opa-
kované patologické parametry koagulace, opakované byla podana cer-
stva mrazend plazma.

Stav se vyrazné zhorsil po 72. hoding, kdy pfi spontanni ventilaci
stoupaly naroky na oxygenoterapii, byla nutna intubace. Z endotrache-
alni kanyly odsavano vétsi mnozstvi krve, masivni plicni apoplexie. Na
kontrolnim UZ CNS rozvoj IVH II. stupné. Déle pietrvavala makro-
skopicka hematurie. Klinicky stav i laboratorni nalezy byly prabézné

Obr. 2. MRI bticha, T2 HASTE sekvence, sider6za pankreatu (oznace-
no bilou Sipkou)

konzultovany s hematology TN i FN Motol, byla zah4jena substituce
fibrinogenu (Haemocomplettan P), faktorti II, VII, IX, X, protein C
(Prothromplex) a antitrombinu III (Kybernin P). Koagula¢ni paramet-
ry 1 hemoragické projevy piechodné upraveny.

Vzhledem k pretrvavajicimu obrazu multiorgdnového selhavani
s krvacenim do plic, GIT, uropoetického traktu a s nutnosti vysoké ven-
tilacni a cirkulacni podpory 5. den Zivota chlapec pielozen na Kliniku
détského a dorostového 1ékarstvi VEN.

V priibéhu dalsi hospitalizace mozno podporu postupné snizovat, ve
3. tydnu zivota byl extubovan, dale bez ventilacni podpory. Nadale byla
nutnd pravidelnd korekce koagulopatie (Cerstva mrazend plasma, Hae-
mocomplettan P, Prothromplex), bez substituce INR opakované nad 4.
Na zavedené terapii krvacivé projevy ustoupily. UZ CNS bez progrese
IVH, nélez na UZ ledvin nespecificky a kompatibilni s difuzni korti-
kalni 1ézi. Hospitalizace komplikovana dvéma epizodami suspektni
katétrové infekce, stav upraven antibiotickou terapii Vankomycinem.
Nadale byly patrné laboratorni znamky tézkého jaterniho postizeni (kon-
jugovana hyperbilirubinemie, elevace transaminaz, elevace AFP,
postupné i elevace ALP). Od konce 2. tydne zivota byla nutna pravi-
delna drenaz ascitu (100-150ml/den) pfi portalni hypertenzi a hypoal-
buminemii.
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Obrazek 3a, 3b: Detekce trojmocného Zeleza v biopsii malych slinnych zlazek ve sliznici dutiny ustni. Intracelularni depozice Zeleza v epiteliich

acint slinnych zlaz ve form¢ granularniho hemosiderinu (modte).



Neonatalni hemochromatoza

Pro suspektni neonatalni hemochromatézu bylo indikovano podani
IVIG. Diagnéza potvrzena nalezem siderdzy jater a pankreatu na MRI
a nalezem depozit hemosiderinu v biopsii malych slinnych zl1az (Obra-
zek 1,2, 3a, 3b). Po potvrzeni diagnozy byla provedena vyménna trans-
fuze (16. den zivota). Pro tézkou hepatalni 1ézi s vyznamnou koagulo-
patii a nutnosti pravidelné substituce krevnich derivati byl chlapec ve
4. tydnu zivota indikovan k transplantaci jater. Po zajisténi vhodného
darce a Stépu chlapec v 9. tydnu zivota pielozen na Kliniku détské chi-
rurgie FN Motol.

Transplantace jater pod vedenim opera¢niho tymu IKEM probéhla
bez komplikaci. V poopera¢nim pribéhu pro krvaceni do dutiny biisni
nutnost opakovanych revizi, pribé¢h byl komplikovany poruchou repa-
race jaterni tkan¢ (biopsie z 9. pooperacniho dne), proto bylo pfistou-
peno k retransplantaci (13. pooperacni den).

V dalsim pribéhu postupné zhorSeni klinického stavu ditéte s labo-
ratornimi zndmkami afunkce §té€pu a rozvojem multiorgdnového selha-
ni. Stav hodnocen jako infaustni, po rozmluvé s rodi¢i bylo pristoupe-
no k bazalni péci. Exitus letalis 81. den Zivota.

Tab. 1: Vstupni hodnoty koagulaci a trombocyti

Hodnoty v 21. hodiné Zivota | Fyziologické hodnoty
APTT 174,9 429+58s
PT 80,6's 13+£1,43s
INR 10,9
Fibrinogén <04 g/l 2,83 £0,58 g/l
Trombocyty 40 x 10%/1 150 - 400 x 10%/1
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Vrozené ocni vady a ocni onemocnéni u novorozencii

Vrozené o¢ni vady a o€ni onemocnéni u novorozencu

Odehnal M., Malec J.

Ocni klinika deéti a dospélych 2 LF UK FN v Motole

UVOD

Skala vrozenych oénich vad nebo onemocnéni u novorozenci je pomér-
né Siroka a piitom specifickd. Ze zavaznych vrozenych vad oci u novo-
rozenct se mizeme setkat s kongenitalni kataraktou nebo kongenital-
nim glaukomem. Dalsim piikladem jsou anomalie a onemocnéni sitnice
a sklivee. Po porodu nebo spise nékolik tydnt po ném se objevuji for-
my tzv. vrozeného Silhani (kongenitalni strabismus) nebo vrozeného
poklesu vicka (kongenitalni ptoza). Patrné jsou i kraniofacialni malfor-
mace s postizenim o¢i a jejich okoli a setkat se mtizeme s chromozo-
malné¢ podminénymi syndromy.

U piedcasné narozenych déti, predevsim u skupiny velmi nezralych
déti, stoupa riziko vzniku retinopatie nedonosenych. V neposledni fadé
je nutno zminit rizné druhy zanét spojivek nebo neprichodnost slz-
nych cest.

1. Vrozena katarakta neboli kongenitalni katarakta ma incidenci cca
1 dité na 4 000 novorozenych. Tato vrozena afekce piedstavuje poru-
chu prihlednosti o¢ni ¢ocky rizného stupné s rizikem pro vyvoj zra-
kovych funkei ditéte. ZvIaste jednostranna vyznamna katarakta u novo-
rozence spusti v prvnich mésicich zivota kaskadu deprivacnich
zrakovych procest. Pokud se opticka osa vidéni brzy neuvolni jsou zmé-
ny irreversibilni.

Velikym pocinem pro v€asny zdchyt a nslednou terapii novoroze-
necké katarakty je v CR zavedeny screening vrozené katarakty, ktery se
dnes provadi rutinné na vSech porodnicich u vsech novorozenci. Meto-
dologie spociva ve vyvolani fysiologického ¢erveného reflexu od o¢ni-
ho pozadi oftalmoskopem. Pomémé jednoduchy vykon provadi Iékar
pediatr, neonatolog ¢i Skolené sestry.V pfipad¢ nejasného nalezu je dité
vySetfeno oftalmologem a pokud se potvrdi diagnéza, je co nejdiive pre-
vezeno na specializované pracoviste.

Vyznamnou jednostrannou Kkataraktu indikujeme k operacnimu
zakroku co nejdiive, 1 nékolik tydnd po narozeni. Oboustrannou kata-
raktu kolem 1-2 mésice veku (kazdé oko s odstupem 5 tydnti). Pokud
jsou podminky v priibe¢hu operace piiznivé zkalenou cocku nahrazuje-
me umélou nitroocni ¢ockou. Vybér nitroocni Cocky je kliCovy pro
budouci zrakovy rozvoj, s ohledem na moznost zmény refrakce béhem
zivota. Pokud neni mozné nitroo¢ni ¢ocky aplikovat, pouze odstranime
zkalenou ¢ocku a dioptrickou ndhradu lomivosti oka provadime kon-
taktni cockou nebo brylemi. Vysledky vcasnych operaci katarakt jsou
lepsi, ale nartista incidence komplikaci jako je sekundarni glaukom
a refrakéni zmény.

Dalsi péce o déti je kontinualni a dlouhodoba. Opakovana vysetieni
v celkové anestezii, kontrola nitroo¢niho tlaku a refrakce jsou nezbyt-
nosti. Pleopticka lécba (1écba tupozrakosti) a pozdéjsi ortopticka cvi-
¢eni (rozvijeni prostorového vidéni) jsou soucasti péce podobné jako
monitoring zrakovych funkei (napf. test vidéni u malych déti — prefe-
rential looking).

2. Vrozeny zeleny zakal neboli kongenitdlni glaukom je onemocné-
ni s incidenci 1 dit¢ na 10 000 narozenych. VétSina piipadd je spora-
dickych, ale 10 % je familiarnich. Dédicnost je autozomalné recesivni.
Pfic¢inou kongenitalniho glaukomu je dysgeneze duhovko-rohovkové-
ho thlu spojend s poruchou v odtoku nitroo¢niho komorového moku.
Nasledkem je zvySeni nitroo¢niho tlaku s rizikem poskozeni nervovych
vlaken na zrakovém ter¢i a sitnici. Vrozeny glaukom patii mezi Casté
piiciny détské nevidomosti.

Prvnimi ptiznaky kongenitalniho glaukomu jsou slzeni, svétlopla-
chost a blefarospamus. Velmi brzy se ptidava zasednuti povrchu rohov-
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ky a zvétsujici se rohovka. Palpacné jsou o¢i Casto velmi ,,tvrdé“. Neékdy
u téchto lokalnich ocnich nalezi nalézame i systémové piiznaky jako
je naevus flam eus (Sturge Weber syndrom), neurofibromatozu nebo
Marfantiv syndrom (skupina sekundarnich glaukomi).

Lécba kongenitalniho glaukomu patii na specializované pracoviste.
Po stanoveni diagnozy se priméarné aplikuji antiglaukomatika s cilem
stabilizovat zvySeny nitroo¢ni tlak. Lécba chirurgicka navazuje na kon-
zervativni ¢ast terapie a u tohoto typu glaukomu prevlada. Je indikova-
na pfi destabilizaci nitroocniho tlaku, zvétSovani priméru rohovek
a zhorSujicim se nalezu na zrakovém terci. Z operacnich zakroku se pro-
vadi filtracni mikrochirurgické zakroky k uvolnéni odtokovych cest
s cilem snizit produkci komorového moku. Dispenzarizace déti je dlou-
hodoba a prognoza je 1 v budoucnu neptedvidatelna.

3. Mezi ¢asta onemocnéni u novorozenct patfi neprichodnost slznych
cest. Pricinou je docasny nebo trvaly uzavér v odvodné casti slzného
systému. Prvnim ptiznakem unovorozence je jednostranna epifora a opa-
kujici se zanéty jednoho pozd&ji i obou o¢i. Po mistni 16¢bé zanétu spo-
jivek je patrny ustup piiznaku, Casto nasledovany recidivou. V téchto pii-
padech je nutno myslet na neprichodnost slznych cest. Spontanni uprava
u nékterych déti do 1 mésice je mozna (dochézi k tzv. spontanni reka-
nalizaci odtokovych cest). Pfi dalsim pribéhu ale ¢asto dochazi ke kolo-
beéhu neprijemnych ocnich problémi pro dité i jeho okoli.

V ptipadé€ nepriichodnosti slznych cest je optimalni provést priplach
nebo sondaz slznych cest do 4 mésice véku. Zakrok provadény v mist-
ni anestezii je rychly, bezpecny a hlavné efektivni. Konzervativni [éc-
ba spocivajici v masazich slzného vaku, ¢isténi nosu a aplikaci riznych
kapek je také mozna, ale nefesi anatomickou pificinu tohoto problému
a proto je zdlouhava.

4. Retinopatie nedonosenych

U nedonosenych déti se vyskytuje onemocnéni sitnice tzv. retinopatie
nedonoSenych, ktera postihuje predevsim déti velmi nizkych porodnich
hmotnosti.

Onemocnéni popsané poprvé v roce 1942 se stalo po roce 1950 hlav-
ni pfi¢inou détské slepoty. V pribéhu vyvoje medicinského vyvoje
a technologii se ale zménil jak klinicky obraz tak jeho prognoza. Reti-
nopatie nedonoSenych je dnes povazovana za neovaskularni a prolife-
rativni onemocnéni vyvijejici se nezralé sitnice u déti velmi nizkych
porodnich hmotnosti nebo déti s velmi nizkym gestacnim vékem (porod-
ni hmotnost pod 1000 g a gestacni vk pod 28 tyden). U téchto skupin
nedonoSenych déti nachazime nejvaznéjsi ocni nalezy.

Onemocnéni probiha na sitnici vétSinou v péti stupnich, z nichz Ctvr-
ty a paty jsou z hlediska funkéniho vyznamu (zrakové funkce) infaust-
ni. Vyvoj retinopatie zac¢ina na hranici vaskularizované a nevaskulari-
zované nezralé sitnice tvorbou neovaskularizaci a poté proliferaci
sitnicové tkané do sklivcového prostoru. Rizikem je vzdy moznost traké-
niho odchlipent sitnice rizného stupné. U velmi nezralych déti probiha
nékdy atypicky prubéh s lokalizaci velmi blizko centralni oblasti (zona
[ sitnice) a rychlou progresi.

Prevenci je dobfe nacasovany oftalmologicky screening provadény
zkuSenym détskym oftalmologem. Nejcastéji terapeuticky zasahujeme
v tzv. prahovém nebo piedprahovém stadiu onemocnéni (teti stupen).
Provadime oSetfent sitnice bud starsi metodou kryokoagulace (zmraze-
ni sitnice) nebo osetfenim sitnice modernéjsi fotokoagulaci. Cilem je
zabranit odchlipeni sitnice. U agresivnich forem postihujici centralni
krajinu sitnice se pouziva intravitrealni aplikace antivaskularnich ekt
s cilem zastavit nezadouci aktivitu novotvotenych cév. V pripadé dalsi
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progrese je ve hfe vitrektomie, nitroo¢ni, naro¢ny vykon, ktery muze
piinést anatomické vysledky, ale stale sporny funkcni benefit. Nedono-
Sené déti s retinopatii by mély byt dispenzarizovany z divodt nasled-
nych refrakénich zmén (kratkozrakost) a moznych pozdnich o¢nich
komplikaci (strabismus, pozdni odchlipent sitnice).

5. Vrozeny strabismus

Vrozené silhani neboli kongenitalni strabismus je pomérné méné Casta
ocni forma strabismu, kterd se klinicky projevuje vyraznym konver-
gentnim $ilhanim v Gtlém véku (presna diagnoza je vétsinou provedena
kolem 6 mésice — tzv. infantilni strabismus). Vrozené §ilhani je spojeno
s malou dioptrickou vadou (dalekozrakosti) a n¢kdy i pseudoparézou
zevnich piimych svall (vazne zdanliveé abdukce oci). Vrozeny strabis-
mus neni isolované onemocnéni, ale je spojen s celou fadou senzomo-
torickych anomalii (dysfunkce dolnich Sikmych svald, zvlastni pohle-
dové syndromy atd.). Proto je také nové nazyvan jako syndrom
vrozeného strabismu nebo pred¢asny strabismus.

Pti¢ina predCasného strabismu neni znama, jde pravdépodobné
o poruchu fuze vznikajici jiz antenatalné.

Lécba se spise koncentruje do chirurgické tipravy okohybnych svali
(oslabeni nebo zkraceni okohybnych svalt). Operuje se pomérné brzy,
kolem 1,5 roku. Kosmeticky efekt opera¢niho zakroku je dobry a cilem
je uvolnit konvergentni stah o¢i stocenych k nosu. Zajimavé je, zZe rizi-
ko tupozrakosti neni vyrazné, ale nelze o¢ekavat rozvoj binokularnich
funkei.

Jiné druhy strabismu u novorozenctl. Pokud je pfitomna vyznamna
anatomicka vada v oku, napf. katarakta, anomalie sitnice, muize takto

Vrozena esotropie

postizené oko jako prvni piiznak Silhat. Proto by frekventni nebo zie-
telné Silhani u malych déti (obcasné Silhani miize byt fysiologické) mélo
byt vysetieno.

6. Neonatalni konjunktivitidy. Zanéty spojivek patii mezi Casta one-
mocnéni u novorozenct. Pfi¢inou jsou bakterie nebo viry.

Typicky je zanét spojivek patrny v pribéhu prvnich mésict zivota.
mydiovou nebo gonokokovou infekci. Gonokokové konjunktivitidy
vznikaji na podkladé sexudlné pfenosné infekce u matky a dité se naka-
zi v pribéhu porodu porodnimi cestami. Potencialné jde o nebezpecny
zanét pro zrakové funkce a pro vznik systémovych komplikaci. Tento
zanét spojivek postihuje cca 12 % déti ve vyspélych zemich.

Klinicky jde o hyperakutni tézky purulentni zanét ktery zacina kolem
prvniho az tietiho dne po porodu. Zanét spojivek miize zasahnout obé
o¢i, ale i rohovku s tvorbou pseudomembran a chemoézou. Lécba cel-
kovym podanim antibiotik a prelécenim matky je indikovana.

Chlamydiova konjunktivitida je nejcastéjsi novorozeneckou kon-
junktivitidou. Dit¢ je infikovano v pribéhu porodu. Zanét zacina vétsi-
nou mezi 4-30 dnem po porodu. Klinicky jde vétsinou o mukopuru-
lentni sekreci s papilarni reakei spojivek i vicek. Vzacnéji se pridava
systémové postizeni plic, zanéty stiedousi u usi.

Indikovana je celkova 1écba erytromycinem. Genitourinarni vysette-
ni matky 1 otce jsou potiebné.

Vrozeny glaukom

Ostatni neonatalni konjunktivitidy jsou zptisobeny bakteriemi jako
je Staphylococcus aureus, Streptococcus pneumoniae (postacuje lécba
lokdlnimi antibiotiky — hnisava sekrece, otok vicek), Haemophilus
a Pseudomonas (nutna 1écba systémovymi antibiotiky pro riziko systé-
movych komplikaci, navic — vznikd Casto keratitida). Zacatek téchto
zanétl se pohybuje mezi 2-56 dnem po porodu.

Virové konjunktivitidy. Herpetické zanéty spojivek nejsou Casté, ale
mohou byt zdvazné pro oko a pro riziko systémového postizeni. Zanét
zpusobeny herpes simplex virem zacind mezi 1-14 dnem po porodu.
Miuzeme pozorovat puchyiky na vicku, mukozni sekreci ze spojivko-
vého vaku, keratitidu, uveitidu i postizeni zadniho segmentu oka (neu-
ritida optického nervu). Systémové postizeni je vzacné, ale fatalni
(meningoencefalitida, hepatosplenomegalie).

Lécba spociva v aplikaci antivirotik celkové i lokalng.

7. Intrauterinni infekce

Kongenitalni nitrodélozni infekce maji variabilni dopad na nemocnost
a mortalitu podle druhu infekce a gestacniho véku pii postizeni ditéte.
Screening cestou krevnich nabérii— TORCH (toxoplasma, rubeola, cyto-
megalovirus, herpes) resp. detekce protilatek ziskanych od matky je vel-
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mi uzitecny. Elevace IgM nebo IgG protilatek u ditéte vyssi nez u mat-
ky jsou indikativni pro intrauterinni infekci.

Kongenitalni toxoplasmosa. Transplacentarni infekce v prvnim tri-
mestru t€hotenstvi je velmi rizikova. Spektrum poskozeni oka je od
neskodnych lozisek na periferii sitnice az po endoftalmitidu. Loziska
na sitnici nalézame Casto nahodné i mnoho let pozdéji, pokud nejsou
lokalizovana v centralni krajin¢ sitnice. Nékdy se vyskytuje 1 katarak-
ta, malé oko, nebo se nalez projevi Silhanim.

Systémové zmény u toxoplasmézy zahrnuji hydrocefalus, intrakrani-
alni kalcifikace, hepatosplenomegalii. Béhem téhotenstvi se doporucu-
je matkam redukovat kontakt s kockami a omyvat ovoce a zeleninu.

Kongenitalni rubeolla. Virus rubeoly je vysoce teratogenni s vyraz-
nym postizenim oka resp.vsech jeho ¢asti. Systémové postizeni se kon-
centruje na poskozeni plic a srdce. Od ockovani pocatkem roku 1969
je onemocnéni na vyrazném Ustupu.

8. Vrozené kraniofacialni malformace
Vrozené malformace lebky a obli¢eje maji vliv na vyvoj o¢nice a oka.
Kraniosynostézy. Postihuji cca 1 dité na 4000 novorozenct a prici-
nou malformace je predcasny sriist kranialnich $vi. Typickym klinic-
kym znakem je Siroké lebka s vystupujicim ¢elem. Malformace muze
byt izolovana nebo soucasti syndromi, jako je syndrom Crouzonuv,
nebo Aperttv. Pfi¢inou je mutace genu kodujiciho rust fibroblastt. Kli-
nicky se syndromy lisi, ale Casto nachazime syndaktylie, mentalni retar-
daci, hypertelorismus. Z o¢nich postizeni se vyskytuji strabimus, kera-
tokonus, ektopii ¢ocky, glaukom nebo atrofie optického nervu.
Rozstépové vrozené vady. Jsou to anomalie postihujici oblicej, kte-
ré mnohdy vyzaduji brzké a specializované feSeni. Nachazime izolova-
né roz$tépy vicka (pfedev§im horniho) rizného rozsahu, ale i celkové
postizeni v ramci napf. syndromu Treacher Collins (mandibulofacialni
dysostoza). Klinicky jsou z ocnich pfiznaki typické antimongoloidni
ocni stérbiny, kolobomy vicek, dermoidni cysty, mandibularni dyspla-
zie atd.
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Hemifacialni mikrosomie jsou bud’ isolované defekty nebo syndro-
mové anomalie (Goldenhar syndrom-hypoplasie tvare, lumbalni der-
moidy, akcesorni boltce, kolobomy vicek).

9.Vrozené anomalie piedniho segmentu oka

Vrozena aniridie je charakterizovana hypoplasii az tém¢f totalni absen-
ci duhovky oka. Postihuje 1 dité na 70000 narozenych a ve 2/3 je dédic-
nost autozomalné dominantni. Typicka je genova mutace (mikrodelece
11p13). Sporadické mutace mohou byt sdruzeny s Wilmsovym tumo-
rem ledvin do tzv. Wagrova syndrom = Wilmstv tu, genitourinarni ano-
malie a aniridie + kraniofacialni dysmorfie.

Aniridie mize byt izolovanou anomali nebo je spojena s jinymi vada-
mi oka jako je katarakta, rohovkové opacity, hypoplasie optického ner-
vu. Casty je vyskyt sekundérniho glaukomu.

Anoftalmus a mikroftalmus. Tyto anomalie jsou bud’ primarni, kdy
chybi jakakoliv o¢ni tkan v o¢nici, a sekundarni, kdy nachazime vyraz-
né zmenseny a nefunk¢ni bulbus.

Pfi¢inna 1écba neni mozna, ale véasnou aplikaci konformerti nebo
ocnicovych expanderti Ize pozitivné ovlivnit rist ocnice a tvaie.

10. Hamartomy — jsou to v podstat¢ vrozené nadory vychazejici z tka-
né, kterd je v misté lokalizace normalni. Nejcastéji se setkdvame s kapi-
larnim hemangiomem.Tento ¢erveny utvarek se obvykle objevi pied 2
mésicem veku, pIné se rozvine kolem 1 roku a spontanné involuje kolem
6 roku.

Pokud hemangiom lokalizovany na hornim vicku, kde je nejcastéjsi,
zpusobuje klinicky vyznamnou ptozu a rusi optickou osu vidéni, je indi-
kovéna terapie bud’ kortikoidy, nebo betablokatory.

Choristomy jsou vrozené nadory z tkané, ktera je v misté vzniku
abnormalni. Patif sem dermoidni cysty typicky umisténé u orbitalniho
okraje bud’ temporalné nebo nasalné u horniho vicka. Resenim je chi-
rurgicka exstirpace.
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Epilepsie je nejcastéjsi zavazné chronické neurologické onemocnéni.
Nejedna se o jednu nosologickou jednotku, ale vice nez 40 riiznych
nemoci s odliSnym prabéhem, zavaznosti a farmakosenzitivitou. Epi-
lepsie piedstavuje v gravidité a po porodu potencialni riziko pro matku
i plod.

V CR nejsou presné data kolik gravidnich zen mé epilepsii, ani koli-
ka Zenam s epilepsii se roéné narodi dité. Z dat dostupnych (UZIS 2016)
a predpokladané prevalence onemocnéni (0,8 %) Ize odhadovat, Ze je
to kolem 560 déti rocné.

Data o nékterych graviditach Zen s epilepsii jsou od roku 2000 shro-
mazd'ovana v mezinarodnim registru EURAP. Z ceské casti této data-
baze vyplyva, ze ze souboru 477 prospektivné sledovanych gravidit bylo
229 fokalnich, 180 generalizovanych a ostatni nezndmého typu.

Epilepsie neni kontraindikaci gravidity. U nékterych pacientek v remi-
si nebo s neohrozujicimi zachvaty mtze neurolog zvazovat planované
vysazeni antiepileptik, ale pfevazna vétSina zen s epilepsii musi v t€ho-
tenstvi antiepileptika uzivat. Obecné se dava piednost monoterapii.
Mezi relativné bezpecna antiepileptika pro graviditu, byt’ i u nich zale-
Zi na ddvce, se fadi v soucasné dob¢ lamotrigin a levetiracetam. Proka-
zatelné vys§i teratogenitu (pfes 10 % velkych vrozenych vyvojovych
vad) a negativni vliv na neuropsychicky vyvoj postnatalné (30-40 %)
ma valproat (Tomson et al. 2018). Odhaduje se, Ze déti exponované pre-
natalné valproatu maji problémy s vyvojem v raném détstvi. Postizené
déti mohou mit opozdény vyvoj chiize a feci, byt intelektudlné méné
schopné v porovnani s vrstevniky, ptipadné mohou mit potize s vyjad-
fovanim a paméti. U déti vystavenych v pritbehu nitrodélozniho vyvo-
je pusobeni valproatu byva Castéji diagnostikovan autismus nebo poru-
chy autistického spektra, Castéji se také objevuje hyperaktivita
s poruchou pozornosti (Veroniki et al. 2017).

Zeny s epilepsii mohou mit problémy uz pred otshotnénim. V této
skupiné pacientek je vyssi vyskyt endokrinnich reprodukénich dys-
funkci nez v bézné populaci. Jedna se nejcastéji o syndrom polycystic-
kych ovarii, hypothalamicky hypogonadismus, hyperprolaktinémii,
hyperkortizolémii a syndrom ovarialniho selhani. Tyto dysfunkce pak
mohou byt pfic¢inou infertility. Nekteré Ize 1é¢it zménou antiepileptik,
dosazenim kontroly zachvattl. Jiné 1éCit nelze, ale je dilezité o nich zenu
informovat, aby neodkladala reprodukéni plany a vcas infertilitu fesila.

V prekoncepéni fazi péce neurolog zeny s epilepsii informuje o vys-
§im riziku potratovosti a vech rizicich vlivu podavanych antiepileptik
na vyvoj plodu (intrauterinni zpomaleni ristu, teratogenita a vliv na
postnatalni neuropsychicky vyvoj). Tato rizika se zvazuji u kazdé paci-
entky individualné podle typu zachvatu/G, druhu a etiologie epilepsie,
podavaného antiepileptika, véetné denni davky nebo kombinace antie-
pileptik. Neurolog informuje o rizicich vhodnou formou a tuto skutec-
nost také zaznamena do dokumentace. Neurologickou zpravu pak dopo-
ruci predat registrujicimu gynekologovi. Nékteré pacientky se mohou
mylné domnivat, Ze pokud antiepileptika vysadi, bude to pro vyvoj plo-
du lepsi. Je tieba jim vysvétlit, ze tonicko-klonicky zachvat v prvnim
trimestru predstavuje stejné vysoké teratogenni riziko jako uzivani jed-

16

noho antiepileptika, ale pfinasi navic rizika pro zenu (poranéni, potrat,
SUDEP). Opakované tonicko-klonické zachvaty v t¢hotenstvi jsou také
rizikem pro postnatalni kognitivni vyvoj ditéte. Neurolog upravuje anti-
epileptickou medikaci prekoncepéné tak, aby bylo dosazeno kontroly
predevsim zachvatli se zavaznym prubéhem (tonicko-klonické, s poru-
chou védomi nebo s pady), a to co nejnizsi Gcinnou davkou monotera-
pie. Vyvarovat se podavani valproatu je tfeba vzdy, je-li mozné poda-
vat jiné antiepileptikum, které je u pacientky ucinné. Lékaii by méli
zenam poskytnout informace a méli by se ujistit, Ze pacientky rozumi
rizikim uzivani valproatu v téhotenstvi.

Prekoncepcné ma byt vysetiena plazmaticka koncentrace podavané-
ho antiepileptika pfi ustalené denni davce. Fakultativné je indikovano
standardni EEG (bez fotostimulace), zejména u pacientek, u kterych
ndm standardni EEG mtize pfinést diilezitou informaci pii vedeni léc-
by (genetické generalizované epilepsie). Doporucujeme vySetfeni gene-
tické (vcetn¢ trombofilnich mutaci, hladiny homocysteinu, vitaminu
B12 a folatu). Nazory na substituci folatem se v poslednich letech vyvi-
jeji, u vysokych davek je publikovano riziko interakei s nékterymi anti-
epileptiky a mozny negativni vliv na vyvoj mozku plodu (Asadi-Pooya
2015). Je proto s vyhodou vysSetfit hladinu folatu a podle ni substituci
upravit. Obecné je doporuc¢ovana u Zen s epilepsii, které uzivaji antie-
pileptika, davka 5 mg/den (Acidum folicum, 1 tbl ob den). U Zen s dosta-
tecnou hladinou folatu a zdravymi stravovacimi navyky, které neuziva-
jiinduktory jaternich enzymu ani valproat, Ize doporucit substituci jako
pro béznou populaci, tedy prekoncepéné a v prvnim trimestru
0,8 mg/den, v druhém trimestru 0,4 mg/den. Deficit vitaminu B12 byva
Castéji u vegetarianek a veganek. U téchto pacientek je proto vhodné
vySetfit hladinu tohoto vitaminu a piipadné substituci upravit.

Tehotenstvi Zeny s epilepsii je z neurologického hlediska rizikové.
Tyto nastavajici matky maji vyssi riziko gestacni hypertenze a pree-
klampsie (Danielsson et al. 2018). Riziko se dale zvySuje u zen s nad-
vahou (BMI>25). Gynekolog a genetik iidi integrovany prenatalni scre-
ening prvo i druhotrimestralni. Neurolog sleduje pribéh gravidity
z hlediska kontroly zachvatd. Kontroluje plazmatické koncentrace poda-
vanych antiepileptik, u lamotriginu 1x mési¢né, u ostatnich vysetfova-
nych koncentraci v kazdém trimestru, eventualné v piipadé klinické
potieby Castéji, a upravuje denni davku. Dle pribéhu gravidity a typu
epilepsie indikuje individualné kontrolni EEG vySetfeni. Vyjimecné
muze epilepsie za¢inat v gravidité nebo ma Zena pouze tzv. gesta¢ni epi-
lepsii (zachvaty se vyskytuji pouze v gravidité). Nasazeni antiepileptik
indikuje neurolog zejména tehdy, pokud se vyskytuji zachvaty se zavaz-
nym prubéhem. Vysetfeni mozku, magnetickou rezonanci odkladame,
pokud neni nebezpeci z prodleni, na obdobi po ukonceni prvniho tri-
mestru.

Pii vyskytu tonicko-klonického zachvatu je snaha co nejrychleji
zachvat zastavit. Pacientky a jejich blizci jsou informovani o zachran-
né medikaci a jejim pouziti, a to bud’ rektalnim diazepamu, nebo bukal-
nim midazolamu (situace krajni nouze). Pfed porodem vypracuje neu-
rolog pacientce souhrnnou zpravu pro gynekologii-porodnici, ve které
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je popsan druh epilepsie, jakym typem epileptickych zachvatii se mani-
festuje, jaka je frekvence zachvattl, jaka antiepileptika a v jakych dav-
kach a intervalech uziva a zda je nutnd uprava davkovani po porodu,
doporucenti z hlediska prevence spankové deprivace a laktace.

V souboru 477 Zen s epilepsii v ceském EURAP se narodilo 447 déti,
15 Zen spontanné potratilo, 7x bylo indikovano umélé pieruseni t€ho-
tenstvi a 8x doslo k intrauterinnimu umrti, nebylo zaznamenano zadné
perinatalni Gmrti.

V mezinarodnim registru EURAP je potvrzeno vyssi riziko intraute-
rinniho mrti plodu u Zen na polyterapii a s anamnézou velké vrozené
vyvojové vady u jednoho z rodicu. Riziko perinatalniho umrti je 0,3 %
(Tomson et al. 2015). Ve srovnani s béznou populaci je vys$si procento
velkych vrozenych vyvojovych vad, niz§i porodni hmotnost, nizsi
APGAR skore a mikrocefalie.

Prospektivni sledovani 462 gravidit v ¢eském EURAP potvrdilo
vyskyt velkych vrozenych vyvojovych vad u 17 déti (3,7 % souboru),
z toho u 2 % na monoterapii a 9,4 % na polyterapii. Z této skupiny bylo
2x indikovano umélé pieruseni tehotenstvi a 15 déti se narodilo. Ve 29 %
byla vada zjisténa prenatalng, u 59 % déti pii narozeni a u 12 % déti az
v pribéhu prvniho roku zZivota.

Riziko tonicko-klonického zachvatu pii porodu je nizké, dle dat
zmezindrodniho registru EURAP 1,4-2,6 % (Battino etal. 2013). Z neu-
rologického hlediska proto neni u vétSiny Zen s epilepsii kontraindiko-
van spontanni porod, regionalni anestezie/analgezie ani vaginalni poda-
ni prostaglandind. Porod cisaiskym fezem neurolog doporuci u zen
s vysokym rizikem status epilepticus nebo vyskytu zachvatt se zavaz-
nym prubéhem. Dilezité je neprerusit podavani antiepileptik v den poro-
du, v indikovanych ptipadech uprava davky po porodu. Pii zachvatu se
zavaznym prubéhem v pribéhu porodu se aplikuje diazepam 10mg i.v..
Pokud neni zavedena i.v. kanyla je alternativou midazolam 10 mg i.m.
Doporucuje se kontinualni kardiotokografie a monitorace plodu (Laga-
na et al. 2016). Podle publikované metanalyzy dat o priibéhu gravidit
zen s epilepsii z let 1990-2015 je vyssi riziko krvacenti (pted i pii poro-
du), hypertenze a nutnosti porod indukovat (Viale et al. 2015).

Pii kojeni ptevazuje piinos pro kojence i matku nad riziky vyplyva-
jicimi z antiepileptik ptestupujicich do matetského mléka. Kojeni je nej-
piirozen¢jsim zplsobem vyzivy novorozenct a kojenc a matefské mlé-
ko ma optimalni slozeni. Vyziva béhem kritického obdobi muize trvale
ovlivnit vyvoj struktury a funkce organd a tkani, snizuje riziko one-
mocnéni jako obezita nebo poruchy lipidového a glukézového metabo-
lizmu. Kojeni podporuje vztah matky a ditéte, zasadnim zptisobem
ovliviiuje emocni a socialni vyvoj ditéte (Kacifova a Grundmann 2008).
Je dulezité si také uvédomit, ze pokracujici expozice antiepileptikim
z4visi na fad¢ faktorti (vazba na plazmatické bilkoviny, schopnost novo-
rozence/kojence latku metabolizovat a dalsich). Obecné je expozice niz-
$i nez v gravidité (Reimers 2014).

ZAVER

1. Pocet porodii Zen s epilepsii je vyznamny. Jedna se o skupinu s vys-
§im rizikem komplikaci.

2. Dulezité je zajistit:
a. Spravné vedeni [écby antiepileptiky
b. Vcasné diagnostikovani hypertenze, preeklampsie (event. imuno-

chemicky test s vySetienim poméru sFlt-1/PIGF), eklampsie

c. V indikovanych pfipadech porod cisaiskym fezem.

3. Témto zenam ma byt péce poskytovana v zafizenich s moznosti mezi-
oborové spoluprace.
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Epilepsie je jedna z fady nemoci, ktera vyzaduje komplexni pfistup nebo
v dnesni dob¢ spise raciondlni dialog oSetfujicich specialisti oznaco-
vany jako multioborovy piistup.

U Zen v reprodukénim véku je potieba zajistit vhodnou antikoncep-
ci, aby byl prostor pro prekoncepéni piipravu.

V téhotenstvi pak je tfeba zvazit vedlejsi Gi¢inky antiepileptik a dle
doporuceni osettujiciho neurologa volime i zptisob porodu.

EPILEPSIE V GYNEKOLOGICKE AMBULANCI

Téehotenstvi zen s epilepsii by mélo byt planované. Idedlné tedy v dobé
dobré kompenzace zakladni nemoci a po piipadné zaméné antiepilep-
tik nevhodnych v téhotenstvi (valproat, karbamazepin, trimetadion,
hydantoin) prekoncepcné.za léky vhodnéjsi. Vzhledem k tomu, ze
vyznamng priznivym prediktorem vyskytu zachvati v t¢hotenstvi je stav
bez zachvatii v poslednim roce, je s vyhodou se u Zen v reprodukénim
veéku potencialné teratogennim 1ékiim vyhnout, nez tésné pied koncep-
ci ménit léky za jiné.

Gynekolog vi, Ze n¢ktera antiepileptika ovlivi;ji respektive zrychlu-
ji metabolismus hormonalni antikoncepce a bylo by u jejich uzivatelek
vhodné zvolit hormonalni antikoncepci s vyssi davkou hormonti. Ta by
vSak mohla byt spojena s vy$sim rizikem nezadoucich komplikaci kom-
binované hormonalni antikoncepce, zejména tromboembolické nemo-
ci. Za idealni kombinaci vysoké antikoncepcni Gicinnosti a minimalni-
ho ¢i nulového vlivu na organismus Ize povazovat nitrodélozni télisko
nebo nitrodélozni systémy s levonorgestrelem.

Hormonalni antikoncepce muize snizovat hladiny lamotriginu.

U nekdy doporucovaného depotniho medroxyprogesteronacetatu
v depotni intramuskularni ¢i subkutanni formé doporucuji zdrzenlivost.
Maloktera moderni zena oceni primérny navrat plodnosti 12 mésict od
vysazeni a riziko snizeni kostni hmoty (1).

PREKONCEPCNI PRIPRAVA

Vzhledem k obecné udavanému riziku roz§tépti neuralni trubice u plo-
di pod vlivem antikonvulziv je zdliraziovana nutnost substituce fola-
ty. Jejich primérmy pifjem stravou je 0,25 mg/den., pro netéhotné Zeny
doporucujeme denni piijem 0,4 mg, pro t¢hotné 0,6 mg. Kyselina listo-
va je nezbytna pro syntézu nukleovych kyselin a tedy riist embrya, d€lo-
hy, placenty a erythropoézu. Kyselina listova je synteticky produkt, kte-
1y se po vstiebani metabolizuje ve stievni sliznici na dihydrofolat a poté
v jatech na tetrahydrofolat. Davky vétsi nez 0,2 mg/den nejsou kom-
pletn¢ metabolizovany. Tetrahydrofolat pak podléhd preméné vlivem
enzymu methyltetrahydrofolat reduktaza, ktery ma u 40 % heterozygo-
ti v populaci snizenu aktivitu o 30 %, u 10-12% homozygott pak dokon-
ce 0 75 %. Ve snaze eliminovat tuto vysokofrekventni mutaci je v suple-
mentaci téhotnych davana pied kyselinou listovou prednost jejimu
metabolitu metafolinu. Klinicky nedostatek folatll je spojen nejen
s defekty neuralni trubice, ale také srdecnimi vadami, vadami urogeni-
talniho traktu, nizsi porodni vahou, patologiemi placenty, spontannimi
potraty a anémif. Zatimco u zdravych t€hotnych preferujeme denni dav-
ku metafolinu pfipadné kyseliny listové 0,8 mg, u lé¢enych Zen s epi-
lepsii je doporucovana davka 5 mg/den. Prekoncepéni podavani folata
ma byt zahajeno idealn¢ 3 mésice pred pocetim, podavani po 16. tyd-
nu tehotenstvi jiz nema zadny piinos v prevenci zminénych vad (2).
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TEHOTENSTVI

T¢hotenstvi je spojeno s pomérné vyznamnymi fyziologickymi a meta-
bolickymi zménami. Vzhledem k narstu hmotnosti a retenci tekutin se
zvysuje celkovy distribuéni objem, dochazi také k snizeni koncentrace
plasmatickych proteini a tedy i jejich vazebné kapacity. To mize
vyznamné ovlivnit u¢innost jednotlivych 1ékad.

Zeny s epilepsii predstavuji 0,3-0,8 % téhotnych.

Klasické ucebnice porodnictvi udavaji az 30% zvyseni poctu epilep-
tickych zachvatt v t€hotenstvi. Dale popisuji nartst rizika defektt neu-
ralni trubice u uzivatelek valproatu i karbamazepini na 1-2%, indukci
hydrolyzy vitaminu D fenytoinem a poruchy koagulace novorozencl
pii uzivani barbituratt a hydantoinu (3). Nicméné zda se, Ze autofi zde
opisuji historické udaje. Z osobni klinické praxe se spise klonim k datim
Zarubové, ktera uvadi, ze 90% Zen stabilizovanych po dobu jednoho
roku pfed koncepci, nema v tehotenstvi problémy (4). Vyskyt vroze-
nych vyvojovych vad stoupa u zen 1é¢enych epileptiky zhruba 2—4x,
nejvyznamnéjsi je vliv valproatu. Naopak relativné bezpecny se jevi
lamotrigin, kde je nutno pocitat s vyznamnym az 50% poklesem hladin
v t¢hotenstvi (5).

V roce 1975 byl popsan fetalni hydantoinovy syndrom — oblicejovy
dysmorfismus, hypoplasie distalnich falang prstd, intrauterinni ristova
retardace, mentalni retardace (6) — i trimethadionovy syndrom spojeny
s malym vzristem, nepravidelnostmi dentice a mentalni retardaci u 87%
novorozenct (7). Témto lékiim je tedy vhodné se vyhnout.

Samoziejmé jako u ostatnich t€hotnych je vhodné aby Zena prosla
systémem screeningu vrozenych vyvojovych vad.

Z hlediska vrozenych vad se doporucuje preferovat monoterapii pied
kombinacemi. Aktualni udaje o jednotlivych lécich v hodnoceni dle
FDA Ize ziskat napiiklad na serveru www.safefetus.com.

Téhotenstvi neni vzdy idealizovanou prochdzkou rtizovym sadem
k vysnénému miminku. Mize byt obdobim velkého fyzického i psy-
chického stresu. Ceska liga proti epilepsii udava zvyseni vyskytu
zachvatl epilepsie pii oralnim glukozovém tolerancnim testu, ktery se
dle posledniho doporuceni CGPS mé provadét u viech Zen mezi 24.
a 28. tydnem tehotenstvi. V odborné literatuie tento Gidaj nenalézam.

DIFERENCIALNI DIAGNOSTIKA

V diferencialni diagnostice zachvatovitych onemocnéni v t€hotenstvi je
na prvnim misté eklampsie.

Preeklampsie je v podstaté hypertenze vyvolana zménami renalni
mikrocirkulace diky pasobkiim uvolnénym z chybné zalozené placen-
ty. Zvyseni tlaku vede k dalsimu poskozeni placenty a vznika spiréla,
jejiz Casny rozvoj lze castecné preventovat podavanim malych davek
kyseliny acetylsalicylové (100-150 mg/den) zahajenym pied 16. tyd-
nem téhotenstvi (8). Pti rozvoji lze hypertenzi docasné korigovat anti-
hypertenzivy (Iékem volby je centralni hypotenzivum methyldopa, dale
beta-blokatory a ptipadné blokatory kalciovych kanalt), nicméné muize
promptné piejit v eklampsii, kdy po prodromech (neklid, zaskuby sva-
14, bolesti hlavy, bolesti v epigastriu) nastupuji tonické kiece (opisto-
tonus, pokousani jazyka, apnoe) ¢i klonické kieCe (nekoordinované
pohyby) a nasledné mtize pacientka upadnout do komatu s mydridzou,
hyporeflexii, hlubokym dychanim a naslednou amnézii. V diferencial-
ni diagnostice pomuze pritomnost nékterého markeru z historické uva-
déné trias — hypertenze, edémy, proteinurie. Laboratorné je typické zvy-
Seni hladiny kyseliny mocové.
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Zachvaty se v tehotenstvi muze projevit také hyperventilacni tetanie
nebo migrendzni bolesti hlavy.

Bezvédomi ma ponckud Sir$i diferencialné diagnostickou skupi-
nu.Vedle zminéné peeklampsie se Casto jedna o orthostaticky kolaps,
ale pfi¢inou muze byt i iktus, srde¢ni selhani po infarktu ¢i plicni embo-
lii, intoxikace ¢i diabetické koma.

Epileptické generalizované konvulzivni zachvaty pfinasi riziko trau-
matu t€hotné i plodu, predcasného porodu, potratu i hypoxie plodu.
Ostatni typy epilepsie nejsou pro plod takto nebezpecné.

VEDENI PORODU

U vétSiny dobte kompenzovanych Zen s epilepsii je mozno vést porod
per vias naturales. Vyskyt absenci miize zkomplikovat spolupraci pii
porodu. Generalizované zachvaty v t€hotentvi ¢i trigering zachvatti (ina-
vou jsou indikaci k vedeni porodu cisafskym fezem.

Jako kazda rizikova pacientka by i epilepticka méla rodit v porodni-
ci, je nanejvyse vhodné mit zajistén Zilni vstup. V piipadé zachvatu se
podava 10 mg diazepam i.v. nebo 5-10 mg midazolamu i.m.

KOJEN{

Kojeni je obecné pfi uzivani antiepileptik mozné diky jejich nizkym hla-
dindm v mléce (9). Nutno je samoziejme zvazit i tnavu a nevyspani
spojené s no¢nim kojenim.

ZAVER

Zeny s epilepsii predstavuji necelé jedno procento nagich téhotnych. Je
tfeba jim ve spolupraci s osetiujicim neurologem nabidnout specializo-
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vanou péci nejen v pribéehu téhotenstvi, ale zejména prekoncepcné, kdy
uprava medikace idedlné na monoterapii s minimalnim teratogennim
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UVOD

Novorozenecké kiee jsou v naprosté vétSiné pripadi kieCe sympto-
matické po hypoxicko-ischemickém inzultu, ischemii CNS, intrakrani-
alni hemoragii, neuroinfekei €i transitorni metabolické poruse. Jen cca
13 % kieci signalizuje rozvoj epilepsie. (1)

Pfticinou epilepsie mohou byt vrozené vyvojové vady mozku, novo-
tvary, poruchy latkové vymeény, genetické syndromy ¢i mutace jednot-
livych gent kodujicich napt. iontové kanaly. (2)

Pfi vyskytu neonatalnich kieci je vzdy nutné vyloucit, Ze se jedna
o symptomatické kiece, jelikoz i novorozenec s geneticky podminénou
epilepsii mize prodélat hypoxii ¢i krvaceni do mozku. Klinicky obraz
a positivni rodinnd anamnéza v§ak mohou byt klicem k diagnose fami-
liarnich neonatalnich kieci.

Pti zahajeni diagnostického procesu je nezbytné, aby neurolog dob-
fe urcil epilepticky syndrom a popsal neurologickou komorbiditu. Kli-
nicky genetik urci ptipadny geneticky syndrom.

NEONATALNI EPILEPTICKE SYNDROMY

Mezinarodni liga proti epilepsii (ILAE) rozlisuje 4 epileptické syndro-
my s pocCatkem v neonatdlnim obdobi. Novéa klasifikace epilepsii
z1.2017 méni v ndzvu syndromt pojem ,,benigni* na ,,self-limited (do
cestiny prekladano jako ,.se spontanni remisi) s odivodnénim, ze
i,,benigni* epilepsie maji obvykle zdvazné komorbidity, i kdyz zachva-
ty jsou dobie zvladatelné.

Neonatdlni kiteCe se spontanni remisi a Familiarni neonatdlni kiece
se spontdanni remisi (diive Benigni neonatalni kiece a benigni famili-
darni neonatalni krece) (3)

U obou syndromt zacinaji zdchvaty v prvnim tydnu Zivota (u pied-
Casné narozenych v prvnim tydnu korigovaného véku). Kiece jsou klo-
nické i tonické, fokalni, stéidajici strany, n€které i s apnoi a cyanosou.
Zachvaty se mohou kumulovat az do obrazu epileptického statu. Inter-
iktalni EEG je obvykle normalni. Kiece vétsSinou ustupuji do 4.-6. tyd-
ne Zivota, v naprosté¢ vétsing mizi do 6 mésict véku ditéte. Cim vic
zachvatll prob&hne v neonatdlnim obdobi, tim vétsi je riziko rozvoje
epilepsie ve vyss§im veku. Ob¢ pohlavi jsou zastoupena stejné, obvod
hlavy a neurologické vySetieni byva normalni. Zobrazeni mozku je nor-
malni. Dédicnost (u familiarnich forem) je autosomalné dominantni
s netplnou penetranci. Patogenni varianty v genech KCNQ2 a KCNQ3,
kédujicich podjednotky draslikovych kanali jsou pficinou az 80 % pii-
padi, dalsi ptipady jsou spojovany s genem SCN2A. (4) Podle multi-
centrické studie 1é¢ba nizkou davkou karbamazepinu ¢i oxkarbazepinu
vede v ptipad¢ kie¢i podminénych mutaci v genu KCNQ?2 ¢i KCNQ3
k zastaveni zachvati a zkraceni hospitalizace. (5)

Casnd myoklonickd encefalopatie

Casna myoklonicka encefalopatie za¢ina v neonatalnim véku farma-
koresistentnimi zachvaty, opozdénym psychomotorickym vyvojem od
pocatku a abnormalnim neurologickym nalezem. Dominantnim typem
zachvatl jsou myoklonie, tj. nepravidelné zaskuby svalovych skupin po
celém téle vcetné obliceje, vice €1 méné vyrazné, asymetrické a asyn-
chronnni. Pozdgji se objevuji i fokalni zachvaty, tonické zachvaty a spas-
my. Onemocnéni postihuje obé pohlavi stejné, mikrocefalie se Casto roz-
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jsou poruchy latkové vymeény. Diferencialné diagnosticky je nutné odli-
$it benigni neonatalni spankovy myoklonus, ktery se miize projevovat
velmi prudkymi myokloniemi, které jsou striktn¢ vazané na spanek
a dit¢ je jinak zdravé.

Ohtaharitv syndrom

Ohtaharv syndrom je velmi zavaznou vyvojovou encefalopatii
s nezvladatelnymi tonickymi zachvaty, typicky bez myoklonii. Mohou
se piidat fokalni klonické i hemiklonické kiece. V EEG se objevuje
obraz ,,suppression-bursts®, tj. stiidani usekt Gtlumu s useky vysoko-
voltazni aktivity s epileptiformnimi grafoelementy. Prognosa je velmi
nepiizniva jak z pohledu vyvoje ditéte, tak z pohledu doziti. Zobrazeni
mozku mize odhalit vrozenou vyvojovou vadu, v pfipadé normalniho
MRI obrazu mozku je nutné patrat po genetické piicing. Nejcastéjsi
patogenni varianty se objevuji v genech STXBPI (10-15 % ptipadi),
SLC25422, CDKLS, ARX, SPTANI, PCDH19, KCNQ2, SCN2A.

Casnd epilepsie s migrujicimi fokdlnimi zdchvaty

Zachvaty pii tomto syndromu migruji z jedné kortikalni oblasti do
druhé a to i v pribéhu jednoho zachvatu. Klinicky se to projevi stiida-
nim stran kfeci. Autonomni pfiznaky v pribéhu zachvatli nejsou vyjim-
kou. Casto se vyvine epilepticky status. Prognoza je nepfiznivé, posti-
zené déti maji vétsinou tézkou psychomotorickou retardaci. Zobrazeni
mozku je na zac¢atku onemocnéni obvykle normalni s postupnym roz-
vojem atrofie mozku. Patogenni varianty byly nalezeny v genech
KCNTI, SCN14, SCN24, PLCBI1, TBC1D24 a CHD2. Zatim ojedinély
je ptipad dvojcat asociovany s mutaci v genu GABRB3. (6)

U vsech vyse popsanych syndromil je nutné vzdy vyloucit pyridoxin
dependentni a pyridoxal-5-fosfat dependentni kiece, které jsou 1écitel-
né a véasna lécba vyrazné zlepsi prognozu. Kromé gentt ALDH7A1
a PNPO jsou popisovany i patogenni mutace v genech ALPL, ALDH4A1
a PROSC, pfi¢emz klinicky obraz i 16¢ba jsou stejné. Casto dramatic-
ky pribéh onemocnéni pochopitelné neumoziuje ¢ekani na vysledky
genetického vysetient, ale nitrozilni aplikace pyridoxinu je zaroven dia-
gnostickym i [é¢ebnym prostfedkem u pyridoxin dependentnich kieci,
aplikace pyridoxal-5-fosfatu pak u pyridoxal-5-fosfat dependentnich
kfeci.

GENETICKE SYNDROMY S PROJEVY EPILEPSIE
V NEONATALNIM OBDOBI

Genetickych syndromi k jejichz symptomtim patii epilepsie je v data-
bazi OMIM popsano mnoho set. Genetickou piicinou syndromi spoje-
nych s epilepsii jsou jednak aneuploidie a varianty v poctu kopii (mik-
rodelece ¢i mikroduplikace) a jednak monogenni syndromy zpiisobené
patogenni variantou v konkrétnim genu.

U vétsiny genetickych syndromt je manifestace epilepsie v novoro-
zeneckém véku vzacna a pacient je indikovan ke genetickému vySetre-
ni z jinych divodd. Nékteré syndromické jednotky piesto mohou byt
asociovany s neonatalni epilepsii, nicméné ani u téchto jednotek neby-
va epilepsie jedinym ¢i prvnim symptomem. K syndromtim spojenym
s neonatalnimi kiecemi patii napiiklad Edwardsiv syndrom, Di Geor-
guv syndrom, Wolftiv — Hirschhorntiv syndrom, tuberdzni sklerdza,
incontinetia pigmenti ¢i Sturgetv Weberav syndrom (2).
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VZACNE A ZVLASTNI KLINICKE JEDNOTKY
MONOGENNE PODMINENE

Rozvoj molekularni genetiky v poslednich letech pfinasi nové a nové
poznatky, v rdmci mezinarodni spolupréace se shromazd’uji soubory paci-
entd, které sdileji patogenni varianty ve stejném genu a vznikaji nové
klinické jednotky na podklad¢ korelace genotypu s fenotypem.

Uvadime nékteré piiklady.
Deficit molybden kofaktoru podminény mutaci v genu MOCS1

Encefalopatie nastupuje ndhle v prvnich hodinach az dnech Zivota,
projevuje se edémem mozku a kiecemi. V laboratornich odbérech je
snizena hladina kyseliny mocové v séru a moci, zvysené sulfity, S-sul-
focystein, xantin a hypoxantin. Kazdodenni infuse pyranopterinu miize
zvratit prubéh onemocnéni a vést k témet normalnimu psychomotoric-
kému vyvoji. Terapeutické okno je ovSem velmi kratké. (7)
Letdlni neonatdlni rigidita a multifokdlni zdachvaty

Jde 0 nové popsanou epileptickou encefalopatii s autosomalné rece-
sivni dédi¢nosti. Onemocnéni se projevuje jiz intrauterinnimi zagkuby,
po narozeni je patrna axialni rigidita a rigidita koncetin, farmakoresi-
stentni myoklonické zachvaty a dochazi k rozvoji progresivni mikro-
cefalie. Choroba je letalni v kojeneckém véku. Podkladem je mutace
v genu BRATI, jehoz proteinovy produkt interaguje s tumor supresoro-
vym proteinem BRCALI. (8)
Epilepticka encefalopatie podminénda poruchou natrium-dependent-
niho kotransporteru citrdatu

Kfece u tohoto onemocnéni jsou patrné od prvnich dnii Zivota, ¢asto
pozorovan i epilepticky status. Zachvaty jsou Casto provokovany zvy-
Senou teplotou. V novorozeneckém véku je typicky MRI obraz mozku
s teCkovitou 1ézi bilé hmoty, ktera od 6 mésici véku jiz neni patrna.
V pozdéjsim veku 1ze onemocnéni poznat podle amelogenesis imper-
fecta. Mutace je v genu SLC1345. (9)

PRINOS NGS (NEXT GENERATION
SEQUENCING) V DIAGNOSTICE
NEONATALNICH EPILEPSII

Rozvoj metod NGS jednoznacné a velkou mérou piispiva k objasnéni
etiologie neonatalnich epilepsii. Vytéznost vysetieni panelu gentl aso-
ciovanych s epilepsii a epileptickou encefalopatii je dokonce nejvyssi
u pacienti s rozvojem zachvati v neonatalnim véku. V souboru Starika
a kol. to bylo az 61,9 %. (10). Limitujicim faktorem vyuzitelnosti téch-
to metod pro klinickou praxi je ¢as, protoze doba vyseteni se pohybu-
je v fadu tydnl az mésicii. Do budoucna vsak Ize ocekavat zrychleni
molekularné genetické diagnostiky a tim padem moznost ¢asnéjsi cile-
né lécby zametené na patofysiologii onemocnént, na cilenou 1é¢bu poru-
Senych iontovych kanali apod. Nez bude mozné pacienta vySetiit béhem
nékolika dni, je nutné nadale pamatovat na vybrané, dobte 1é¢itelné kli-
nické jednotky a pacienta 1é¢it dle jeho stavu a doporucenych postupi
zalozenych na dlouhodobych klinickych zkusenostech.
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UvOD

Diferencidlni diagnostika kieci u déti je Siroka. (1) Ve vétsiné piipadi
se jednd o kiece symptomatické. Etiologie zahrnuje hypoxicko-ische-
mické encefalopatie, intrakranialni krvaceni, ischemické postizeni moz-
ku, intrakranialni infekce, intraventrikularni/periventrikularni krvaceni
nedonoSenych déti, vyvojové vady centralniho nervového systému
(CNS) a priciny metabolické. V nasledujicich odstavcich bychom se
kratce vénovali pfedev§sim problematice zobrazeni hypoxicko-ische-
mickych encefalopatii u novorozenci v terminu a u nedonosenych déti.

NOVOROZENECKA ENCEFALOPATIE

Novorozenecka encefalopatie vznikla jako nasledek novorozenecké
asfyxie je povazovana za jednu z dtlezitych pfic¢in poruch neurologic-
kého vyvoje u donosenych déti. (2) Hypoxicko-ischemické encefalo-
patie (HIE) se mohou rozvinout u déti béhem porodu provazeného asfy-
xii. Klasifikujeme tak zmény vzniklé u donosenych déti. Déti postizené
HIE mtzeme zobrazit pomoci ultrazvuku (UZ), vypocetni tomografie
(CT) nebo magnetické rezonance (MR). Vyhodou ultrazvuku je piede-
v§im moznost jeho vyuziti pfimo na novorozeneckém oddéleni, schop-
nost provadét opakované kontroly i béhem dne. Odlisime edém mozku,
rozpozname parenchymové a intraventrikularni krvaceni. Oblasti hypo-
xemie byvaji hyperechogenni, zmény mohou postihovat i bazalni gang-
lia. (3) V dopplerovském zobrazeni nachazime na arteriich snizeni inde-
xu rezistence. Pii del$im sledovani v Case zobrazime pomoci UZ
inaslednou tvorbu cyst v mozku. Pro zobrazeni postizeni mozku u novo-
rozence je ultrazvuk velmi vhodnou dopliiujici metodou k MR.

CT je zatizeno davkou zafeni, u asfyktickych déti ma jen omezené
vyuziti. Pro hodnoceni hypoxickych zmén je tato metoda nepresna.

MR je v soucasnosti metodou dostupnou pro novorozenecka oddéle-
ni a poskytuje velmi dobrou kvalitu zobrazeni. Ze vSech vyse uvede-
nych metod ma nejvyssi diagnostickou vytéznost.

Novorozenci s akutni asfyxii vykazuji zejména postizeni bazalnich
ganglii, ventrolateralnich ¢asti thalamti, mozkového kmene a kortikos-
pinalniho traktu v oblasti zadniho raménka vnitini kapsuly. U pacientl
s chronickym obrazem opakovanych mensich poskozeni pak zmény
nalezneme pievazné v kortexu a v bilé hmoté mozku, a to hlavné v bazich
sulkt. (4) Alterace signalu maji rozlozeni parasagitalni, jako oblasti na

Obr. 1. MR, IR-TSE (T1). Hype-
rintenzita myelinizovaného zad-
niho raménka vnitini kapsuly
oboustranné — normalni obraz
myelinizace. Novorozenec, 5 dni.

Obr. 2. MR, T2. Asfyxie. Cytotoxic-
ky edém mozku, zanik subarachno-
idalnich prostor, ztrata diferenciace
Sedé a bilé hmoty. Poporodné kefal-
hematom fronto-pariedlné vpravo.
Novorozenec, 4 dny.
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rozhranich arterialnich povodi. Opakované mensi inzulty hypoxémie se
mohou projevit diky redistribuci cévniho zasobeni také jako zmény kor-
texu a subkortikalni bilé hmoty.

Myelin se v oblasti zadniho raménka vnitini kapsuly poc¢ina formo-
vat kolem 37. tydne t¢hotenstvi a zobrazime jej na MR jako hyperin-
tenzni prouzek v T1 obraze s T2 hypointenznim korelatem. (Obr.1) Pti
asfyxii oblasti zadniho raménka vnitini kapsuly je obvykly T1 hyper-
signal alterovan. V T2 obraze pak v této oblasti mizi obvykla hypoin-
tenzita a oblast se stava hyperintenzni — zmény odpovidaji edému
a ischemii. Rovnéz v difuznim vazeni zde zaznamename restrikci difu-
ze jako obraz zmény anizotropie a nastupujiciho cytotoxického edému.
Zmény se obvykle rozvinou béhem 1-2 dni, zfetelné byvaji zobrazeny
po tydnu.

U déti po probehlé perinatalni asfyxii se dale mtizeme setkat s radi-
ologickymi nalezy otoku mozku, se zménami signalu v bazalnich
gangliich a thalamech, s postiZenim mozkového kmene, ztratou dife-
renciace $edé a bilé hmoty mozku a s obrazem laminarni kortikalni
nekrotizace. VEtSinou pfi vysetieni nalezneme kombinaci téchto zmén,
i kdyZ néktera z nich mize v obraze dominovat.

ZOBRAZENi MAGNETICKOU REZONANCI

Otok mozku nastava 2448 hodin po prob¢hlém inzultu asfyxie. Pfi
zobrazeni pomoci MR nalezneme v T1 i T2 sekvencich redukei Sife sub-
arachnoidalnich prostor s navazujici ztratou vizualizace sulkt a reduk-
ci Sife komorového systému, predevsim v trovni frontalnich roh.

V T1 1 T2 obraze mizeme nalézt pocinajici ztratu diferenciace mezi
Sedou a bilou hmotou. Tyto zmény doprovazené alteraci signalu
1 v difuzn¢ vazenych sekvencich (DWI) mohou znamenat ale i pocina-
jici cytotoxicky edém. (Obr.2) Ztrata diferenciace mezi Sedou a bilou
hmotou tak jiz reflektuje vznik infarktu, ktery ale pro hypoxicko-ische-
mické zmény u asfyxie typicky neni. (5) Tyto zmény pak byvaji v para-
sagitalni distribuci a pfevazné dorzalng.

Zmény v bazalnich gangliich a thalamech jsou ¢astym nalezem u akut-
né probéhlé asfyxie. Jsou to oblasti mozku vykazujici vyssi energetic-
ky obrat a u déti v terminu jsou také jiz myelinizované. (6)

Alterovany signal nalezneme ve ventrolateralni ¢asti thalamu a v dor-
zalnim aspektu putamina. Zmény klasifikujeme jako mirné, stiedné
vyznamné a zavazné poskozeni. Posledné jmenované zmény obvykle
zahrnuji i doprovodné postizeni nukleus kaudatus. V T1 obraze je
v postizenych oblastech hypersignal, v T2 hypointenzita anebo nalez-

[

Obr. 3. MR, T1. Asfyxie. Sagitalni (a) a axialni (b) T1 sekvence. Hype-
rintenzity kortikdln€ v obou hemisférach, laminarni kortikalni nekroza.
Dit¢, 10 dni.
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neme zmeny s vys$im stupném heterogenity signalu. Podkladem popi-
sovanych zmén jsou zfejme nekrozy a kapilarni proliferace, nasledova-
né neuronalni mineralizaci. Na zmén¢ signalu se mohou podilet i depo-
nované lipidy a atypickd tvorba myelinu; oblasti tak vétSinou
nekoresponduji s prokrvacenim.

Téz81 postizeni bazalnich ganglii mize byt doprovazeno zménami
v pfilehlych mozkovych pedunklech a v pontu. Oblasti vykazuji hypo-
signal v T1 a hypersignalni zmény v T2, vétSinou dorzalné v kmeni.
Postizeni kmene byva rovnéz asociovano se zménami v centralnich
oblastech mozku v okoli centralniho sulku. Obraz je také doprovazen
klinickym neurologickym nalezem z tohoto regionu mozku.

V kortexu i po prob¢hlé mirné asfyxii mizeme nalézt viceméné lemu-
jici T1 hypersignalni zmény. Zmény signalu v T1 (a méné i hyposignal
v T2) obraze koresponduji s ischemizaci tkané a formovanim zmeén typu
laminarni kortikalni nekrézy. (Obr. 3) Probiha kapilarni proliferace, a to
piiblizné za 3 dny po vzniku inzultu. Zmény subkortikalni bilé hmoty
reflektuji bud’ piimé poskozeni hmoty anebo vzniknou sekundarné jako
reakce na poskozeni a zmény v kortexu. Laminarni kortikalni nekrozu
nachazime obvykle v okoli centralniho sulku, v Grovni inzuly a také
parasagitalné; nalezy sleduji oblasti s vyssi energetickou narocnosti.

Asfyxie u déti nedonosenych vykazuje podobny nalez na zobrazeni
jakou déti v terminu — akutné postihuji bazalni ganglia a thalamy. Distri-
buce v téchto oblastech vSak miize byt lehce odlisna, stejné jako byva-
ji uSetfeny oblasti v okoli centralniho sulku.

ZAVER

Magneticka rezonance ma v zobrazeni déti s asfyxii a rozvojem hypo-
xicko-ischemické encefalopatie dilezitou ilohu zejména z pohledu sta-
noveni prognozy a vyvoje onemocnéni. MR vSak musi byt brana jen
jako soucast Siroké palety klinickych vySetieni a zobrazeni k uréeni moz-
nosti vyvoje takto postizeného ditéte. Nezbytna je predevsim spravna
interpretace slozit¢ho MR nalezu; takova vysetteni by tak méla byt sme-
fovana zejména do center se zajisténou navaznou klinickou péci a do

rukou zkusenych détskych radiologti se specializaci na tuto specifickou
problematiku.
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ABSTRAKT

Vyskyt kieci v novorozeneckém obdobi je relativné vysoky (2-15/1000
deti, v zavislosti na populaci), coz je dano strukturalnimi i funkénimi
odlisnostmi nezralého mozku. Je snaha kfece diagnostikovat co nejdii-
ve, zejména se zaméfenim na rizikové skupiny novorozenct (nezrali,
asfykticti apod). V ptipadé podezieni je diilezité odlisit skutecné kiece
od jinych paroxysmalnich fenoménti. V tomto mohou byt napomocny
nékteré novejsi moznosti monitorace (aEEG). VéEtsinou se jedna o tzv.
akutni symptomatické kiece majici vyvolavajici pticinu, z nichz nekte-
ré jsou terapeuticky kauzalng tesitelné (infekce, metabolické odchyl-
ky...). Diagnostika mnohdy vyzaduje vicestupiiovy piistup. Pokud neni
kauzalni ovlivnéni mozné, pii trvani kiec¢i zahajujeme antikonvulzivni
terapii.

Kli¢ova slova: Novorozenec, kiece, EEG

UvOoD

Kiece jsou definovany jako paroxysmalni zména nékteré z neurologic-
kych funkei, jejimz podkladem je nadmérny synchronni vyboj skupiny
neuront (obvykle kortikalnich). V novorozeneckém véku se kiece
vyskytuji pomérné casto (udava se 2-3/1000 u donosenych, mezi nedo-
noSenymi vyrazné vice az 15/1000 déti). Tato zvySena pohotovost novo-
rozenct k rozvoji kie¢i je dana anatomickymi a funkénimi odlisnostmi
jejich mozku (nevyzrala synaptogeneze, prevaha excitatornich neurot-
ransmitert, odli$na funkce GABA apod). Zaroven se odrazi ve speci-
fickém klinickém obrazu kieci, jejich prabéhu, volbé terapiec a moznych
dlouhodobych nasledcich (1).

Klasifikace je mozna z vicero hledisek. Nejcasté;ji se dle typu zachva-
tu déli na subtilni, klonické, tonické ¢i myoklonické, dle rozsahu na
fokalni, multifokalni ¢i generalizované. Mozno je také délit dle EEG
zaznamu na klinické (bez korelatu na EEG), elektrografické/subklinic-
ké (pouze elektrické vyboje bez klinického obrazu) a elektroklinické
kiece s patologickou odezvou na EEG zdznamu.

Je tieba mit na paméti, Ze u novorozenct pomérn¢ ¢asto pozorujeme
klinické projevy kfecim podobné (tfesy, drazdivost, benigni myoklo-
ny...), jejichz odliSeni je dulezité a zaroven nékdy obtizné (2). Zjedno-
dusené plati, ze nekie¢ové fenomény maji obvykle vyvolavajici podnét,
nejsou provazeny zménami vitalnich funkci a patologickymi o¢nimi
pohyby, mivaji vyssi frekvenci pohybu a Ize je prerusit pfidrzenim kon-
Cetiny ¢i zménou polohy. Pro presnéjsi odliSeni je dilezité popsat co
nejpresnéji charakter zachvatu — vyvolavajici situaci, frekvenci a cha-
rakter pohybu, lokalizaci a ev. §ifeni, trvani stavu, zmény védomi a Zivot-
nich funkci. Velmi ¢asto na neobvyklé chovani novorozence upozorni
rodice. Je-li to mozné, je s vyhodou zaznamenat epizodu na video (napf.
bézné dnes mobilnim telefonem) pro lepsi informaci pediatrovi ¢i neu-
rologickému konziliafi.

Obvykle se u novorozenct setkavame s tzv. akutnimi symptomatic-
kymi kiecemi, které jsou definovany jako kiece vzniklé v izké Casové
souvislosti se znamym systémovym ¢i mozkovym inzultem. Nejcastéj-

vvvvvv

nych autort lisi, zalezi také na dob¢ vzniku kie¢i a typu pacienta (novo-
rozenec donoSeny vs. nezraly). Podstatné vzacnéj§i jsou vrozené
epileptické syndromy, ale zejména v této oblasti dochazi ke zna¢nému
pokroku a urceni pficiny kieci u pacientti dosud etiologicky nezafaze-
nych.
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Tab. 1: Nejcastejsi piiciny novorozenecky kieci s piibliznym zastou-
penim

Hypoxicko-ischemicka encefalopatie (HIE) 40 %
Intrakranialni krvaceni 20 %
Cévni mozkova pithoda 20 %
Metabolické odchylky (glykémie, Ca", Mg**, Na’,...) 5%
Infekce CNS 5%
Vrozené vady mozku 5%
Ostatni (epileptické syndromy, abst. syndrom, Iéky...) 5%

Rozpoznani priciny kieci je klicové pro spravné zvolenou bezpro-
stfedni terapii a dalsi 1é¢ebny postup, napomaha téz v odhadu progno-
zy dalsiho vyvoje.

DIAGNOSTICKY POSTUP

Pfi podezieni na kfeCe u novorozence je na prvnim misté¢ dikladné
klinické vysetieni ditéte a co nejpeclivéjsi anamnéza (pribéh téhoten-
stvi a porodu, poporodni adaptace, rizikové faktory). Jiz tyto kroky nas
mohou nasmérovat na mozné priciny. Na dalsim mist¢ pak provedeme
laboratorni vysetieni: glykémie ¢i lépe dle moznosti ,kapilara® (pH +
krevni plyny, hematokrit, zakladni iontogram, glykémie a laktat, BE),
zanétlivé parametry (KO+dif, CRP, prokalcitonin ¢i IL-6), zakladni bio-
chemie. Ze zobrazovacich metod je namist¢ provedeni UZ mozku
k oziejmeni morfologie mozku a cévnich prutoki. V piipadé podezre-
ni na infekci je namist¢ provedeni lumbalni punkce s odbérem vzorkl
na cytologii, biochemii, kultivaci, PCR virologii a ev. metabolické vady
(nutno transportovat na ledu ¢i zamrazit pro pozd¢;jsi vysetient). Zasad-
ni pro dalsi diagnostiku a ev. terapii je natoceni EEG (nejlépe video-
EEG), ev. aEEG (amplitudové-integrované EEG) zaznamu. Tato meto-
da se stava ¢im dal dostupnéjsi a Skolenému 1ékafi mize napomoci
v hodnoceni kieci a ucinnosti jejich 1écby. S vyhodou se pouziva k pre-
ventivnimu monitorovani novorozencl z vyrazné rizikovych skupin
(pacienti s HIE, n€ktera pracovisté sleduji novorozence nezralé, zejmé-
na s prokdzanym nitrolebnim krvacenim). Idedln¢ by mély byt zavéry
aEEG potvrzeny na dlouhodobém video-EEG zaznamu, ktery je dopo-
rucenym zlatym standardem v feseni kie¢i (3). V praxi ale narazime na
obtize s jeho dostupnosti i s jeho vyhodnocenim (potieba zkuseného
neurologa, mnohahodinové zaznamy, kratké behy vyboju typické pro
novorozence). Je zajimavé, ze $irsi pouzivani EEG/aEEG ukazalo nepo-
mérné Castéjsi vyskyt kieci nez se dosud odhadovalo, zejména téch sub-
klinickych.

V mnoha pfipadech, zejména u nejasné priciny kie¢i, je namisté
detailni zobrazeni mozku magnetickou rezonanci, které diky vyssimu
rozliSeni dosahuje lepsiho zachytu morfologickych odchylek nez ultra-
zvuk. Pokud dosavadni vysettovaci algoritmus nevede k objasnéni pii-
¢iny kieci, je namist¢ Sirsi diferencidlné-diagnostickd rozvaha. V dal-
$im sledu je vhodné doplnit odbér materialu na vysetieni metabolickych
vad (krev, mo¢, sucha kapka, ev. likvor) a v posledni dobé se stale vice
vyuziva genetického vysetieni.
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Obr. 1. Zaznam kieci pomoci metody aEEG

TERAPIE

U nejcastéjSich symptomatickych kieci je optimalni moznosti kau-
zalni terapie vyvolavajici pticiny. V piipadé metabolické odchylky jeji
uprava (normalizace glykémie, hladiny Ca>" ¢i Mg?*, obezietna uprava
hyponatrémie ¢i hypernatrémie apod). Pii podezfeni na infekci je
nezbytna co nejcasn¢jsi terapie nitrozilné podavanymi Sirokospektrymi
ATB ¢i acyklovirem pii podezieni na herpetickou infekci. Samozrej-
mosti je odbér hemokultury a likvoru na bakteriologické vysetteni. Jed-
na-li se o hypoxicko-ischemickou encefalopatii s akutnim hypoxickym
inzultem, typicky u peripartalni asfyxie, je namisté zvazeni celotélové
fizené hypotermie dle indika¢nich kriterii (byt’ neni dosud jasné, zda
ma vliv na piipadny rozvoj kiecoveé aktivity).

Neni-li mozna kauzalni terapie a kiece trvaji ¢i se opakuji, pak je
namisté zahdjeni antikonvulzivni terapie. Obvykle se doporucuje nej-
prve pokus s podanim pyridoxinu 100mg pomalu i.v., byt pyridoxin-
dependentni kiece jsou velmi vzacné. Lékem prvni volby pii vyskytu
novorozeneckych kie¢i zlstava fenobarbital, i pfes Cetné vyhrady
a nejasnosti (mozny negativni dopad na vyvoj mozku, rozvoj elektro-
mechanické disociace apod). Nasycovaci davka je 20mg/kg pomalu
intravendzné s monitorovanim stavu. V ptipad¢ nedostatecného efektu
1ze opakovat davku Smg/kg az do celkové denni davky 40mg/kg hmot-
nosti. Udrzovaci davka je obvykle 2-6mg/kg denné v 1-2 davkach s nut-
nosti upravy davkovani dle sérové koncentrace.

Pti nedostate¢ném efektu je tfeba fenobarbital kombinovat s dalsim

v

preparatem. Zde jiz se moznosti nabizi vice, nejCastéjsi je fenytoin

(nevyhoda uzkého terapeutického rozmezi, horsi titrovani spravné dav-
ky), benzodiazepiny (napi. midazolam, pouze intravendzni forma) ¢i
lidokain. V posledni dobé se i v 1é¢b¢ novorozencl prosazuji nové anti-
epileptika jako je topiramat ¢i levetiracetam a dosavadni zkusenosti jsou
velmi nadéjné (4). Kombinovana 1é¢ba vsak jiz patii do rukou zkuse-
ného détského neurologa!

Vseobecné je piijiman pozadavek na dislednou [écbu klinickych kie-
¢i vzhledem k dikazim, Ze trvajici kiecova aktivita mozek dale posko-
zuje a zhorSuje neurologicky vyvoj (5). Dlouho panovaly velké nejas-
nosti kolem 1écby subklinickych kieci. Experimentalni prace dokladaji
jejich negativni dopady na vyvoj mozku, u déti tyto dukazy zatim chy-
bi. V posledni dobé nicméné pievlada nazor, Ze i tyto kie¢e by mély byt
adekvatné léCeny antikonvulzivy (6). Rozdily panuji ohledné doporu-
cené délky ponechani antiepilepticke 1écby. Nekteri se priklanéji k vysa-
zeni 1écby uz po nékolika dnech bez kfeci (a to klinicky i na EEG), jin-
dy se terapie ponechdva dlouhodobé (zohlediuje se zde samoziejmé
i vyvolavajici pficina a rizikové faktory pro moznou rekurenci zachva-
th).

Dlouhodoba prognéza je velmi individualni. Zavisi zejména na pfi-
¢in¢ (prechodné metabolické odchylky maji prognézu velmi dobrou,
nitrolebni krvacent ¢i zdvazna HIE naopak nepfiznivou), gestacnim sta-
i1 novorozence (u nezralych jsou obvykle nasledky horsi, téz proto, ze
piic¢inou je Casto zavazné strukturalni poskozeni), zakladni EEG akti-
vité a zavaznosti/trvani kie¢i (7). Velmi obecné se riziko nasledného
rozvoje epilepsie u donoseného novorozence udava kolem 15-20%.

Je nepochybné, ze dit¢ s anamnézou kiec¢i musi byt dispenzarizova-
no v péci détského neurologa, a to v¢. sledovani EEG a sérovych kon-
centraci antikonvulzivnich ¢kt v piipadé dlouhodobé 1écby.
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Zachvaty jsou nejcastéjsim neurologickym symptomem v novorozene-
ckém veéku. Vyskytuji se az u 5 z 1000 novorozencu; u pied¢asné naro-
nejriznéjsimi inzulty, nejcastéji stale hypoxicko-ischemickou encefa-
lopatii. Je znamym faktem, ze jejich vyskyt je spojeny s rizikem nepiiz-
nivého psychomotorického ¢i kognitivniho vyvoje postizenych déti.
Bylo taktéz jednoznacné prokazano, ze samotna zachvatova (epilepti-
formni) aktivita zhorSuje postizeni mozkové tkan€. V¢asna a efektivni
1é¢ba novorozeneckych kie¢i (NK) ma proto zasadni vyznam pro dlou-
hodobou progndzu pacientli. Smyslem nasledujiciho struéného prehle-
du je upozornit na nekteré aktualni trendy diagnostice a lécbé déti s NK.
Dotkneme se i nékolika pal¢ivych problémt v této oblasti mediciny,
souvisejicich zejména s absenci randomizovanych kontrolovanych stu-
dii u novorozencu se zachvaty.

V roce 2011 vydala Svétova zdravotnicka organizace (World Health
Organization — WHO) ve spolupréaci s Mezinarodni ligou proti epilep-
sii (International League Against Epilepsy — ILAE), Mezinarodnim tfa-
dem pro epilepsii (International Bureau of Epilepsy — IBE) a Organi-
zaci pro vyzkum mentdlni retardace a starnuti mozku (Institute for
Research on Mental Retardation and Brain Aging — IRCCS) dosud nere-
vidované standardy diagnostiky a 16¢by NK (WHO, 2011). Siroké sku-
pina renomovanych expertl si polozila celkem 11 zasadnich otazek
tykajicich se diagnostiky a 1écby NK, na které odpovidala v duchu medi-
ciny zalozené na diikazech. Zatimco fada tehdy publikovanych dopo-
ruceni zistava v platnosti, v nékterych oblastech dochazi k posunu dané-
mu aplikaci nejnovéjSich poznatkl do klinické praxe. Soustfedime se
pouze na nékolik oblasti, ve kterych je posun v pohledu na diagnostiku
alécbu NK mezi lety 2011 22018 nejvice patrny ¢i naopak citelné absen-
tuje. Detaily jednotlivych témat je mozné nalézt v dalSich publikacich
tohoto sborniku.

WHO v roce 2011 konstatovala, ze klinicky se manifestujici zachva-
ty u novorozence by mély byt 1é¢eny, pokud trvaji déle nez 3 minuty
nebo se vyskytuji v sériich. Soucasné uvadi, ze léceny by meély byt i elek-
trické zachvaty bez jednoznacnych klinickych projevi s dodatkem, ze
pokud je to mozné, mély by byt vSechny klinické zachvaty v novoro-
zeneckém obdobi potvrzeny elektroencefalograficky. Dnes je vSeobec-
né prijimanym faktem, ze vizualni detekce zachvatl je vzhledem k $iti
manifestaci a Casto velmi nenapadnym klinickym projevim NK nedo-
statena. Zlatym standardem diagnostiky (tj. pfimého prikazu) NK se
stalo EEG ¢i video/EEG monitorovani. Klasické dlouhodobé
video/EEG (kontinualni EEG — cEEG) je pfitom recentné jasné prefe-
rovano pted monitorovanim integrované amplitudy EEG aktivity
(aEEG). Aktualni standardy péce o déti s NK doporucuji, aby bylo na
zéklad¢ zavéri cEEG rozhodovano o zahajeni i ukonceni 1é¢by, moni-
torovan jeji efekt, jakoz i stratifikovany podskupiny pacientt dle rizik.

Pokud jde o radiologicka vysetieni (UZ, CT, MRI), standardy zr. 2011
se omezily na konstatovani, ze by neméla byt indikovana k potvrze-
ni/vylouceni novorozeneckych kieci ani ke zhodnoceni efektu podava-
né antiepileptické 1écby; mohou byt indikovana k urceni piiciny NK
a stanoveni prognozy novorozence se zachvaty. V r. 2018 je ziejmé, ze
pokrocilé neurozobrazovaci metody hraji v diagnostice novorozenct se
zachvaty stale podstatnéjsi roli. Klicovy vyznam maji zejména v urce-
ni etiologie zachvatli u donosenych novorozenct. Je pfitom evidentni,
Ze spravné urceni etiologie onemocnéni ma dopad nejen na dalsi dia-
gnostiku a urceni progndzy, ale Casto i na konkrétni terapeuticky postup
(napf. detekce poruch kortikalniho vyvoje, neurokutannich syndroma
¢i znamek neuroinfekce nebo metabolické poruchy zasadnim zpisobem
ovlivni rozvahu o podavani dlouhodobé antiepileptické 1écby i vybér
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konkrétniho 1éku). Metodou prvni volby je stale ultrazvukové vySetre-
ni (zejména diky okamzité dostupnosti, moznosti detekce IVH, vétSich
centralné ulozZenych 1ézi, kalcifikaci, sledovani §ife komor, apod.). Zla-
tym standardem neurozobrazovaci diagnostiky v novorozeneckém véku
se vSak jednoznacné stala magneticka rezonance (MRI), s védomim nut-
nosti pouzivat specifické protokoly modifikované pro novorozenecky
vek a dle predpokladané etiologie (napi. pouziti MR angiografie u isché-
mie a krvaceni, MR spektroskopie u nékterych metabolickych poruch,
apod.). V detailech odkazujeme na pfislusny piehled v tomto sborniku.

Specifickou kapitolou je vcasna identifikace genetickych pricin NK,
tj. oblast, kterd nebyla ve standardech z roku 2011 vibec zminéna.
Spektrum genetickych pfic¢in onemocnéni projevujicich se NK je
extrémné Siroké, sahd od riznych poruch kortikalniho vyvoje, pies meta-
bolické poruchy, chromozomalni aberace az k monogenné podminénym
onemocnénim. Fenotyp téchto onemocnéni pak zadind u vylozené
benignich jednotek jako je benigni familidrni neonatalni epilepsie
(Benign Familial Neonatal Epilepsy — BFNE) a kon¢i u prognosticky
velmi zavaznych epileptickych encefalopatii (napi. Early Myoclonic
Encephalopathy — EME). Metody sekvenovani nové generace (New
Generation Sequencing — NGS) se v rozvinutych zemich stavaji dia-
gnostickym standardem jiz v nejmladsich vékovych kategoriich paci-
entll (jsou dostupné v 21/22 center zapojenych do pracovni skupiny
novorozeneckych kieci v ramci Evropské referencni sit¢ pro komplex-
ni a vzacné epilepsie — ERN Epi-CARE; soukroma komunikace s Ronit
Pressler, MD, PhD). Je ziejmé, ze se v pfistich letech budou stale ¢as-
t¢ji objevovat specifické 1é¢ebné strategie zalozené na poznani kon-
krétni genetické piiCiny. V detailech opét odkazujeme na prislusné sdé-
leni v tomto sborniku.

Pokud jde o farmakoterapeutickd doporuceni, konstatovala WHO
v 1. 2011, ze u NK je lékem prvni volby fenobarbital a jako takovy by
mél byt k dispozici ve vSech zafizenich zabyvajicich se péci o novoro-
zence. U novorozence s pretrvavajicimi zachvaty nereagujicimi na poda-
ni maximalni tolerované davky fenobarbitalu byly jako 1éky druhé vol-
by doporuceny benzodiazepiny, fenytoin nebo lidokain. V této podstatné
oblasti bohuzel k zasadnimu posunu v poslednich letech nedoslo. Prak-
ticky vSechna soucasna doporuceni stale uvadi fenobarbital jako 1€k prv-
ni volby, navzdory nedostatecnému prukazu jeho efektu (pouze u 50-
60% pripadi). Vsechny dalsi 1éky jsou u novorozenct podavané
v off-label indikaci. Opakovan¢ je zminovan kriticky nedostatek ran-
domizovanych a komparativnich farmakologickych studii u NK.
Dusledkem této neuspokojivé situace je stav, kdy vétSina center v roz-
vinutych zemich (v USA 73% — Silverstein a kol., 2008) voli nova anti-
epileptika navzdory téméf uplné absenci dat o jejich farmakokinetice
v novorozeneckém véku. Zcela pak chybi farmakokineticka data o pou-
ziti antiepileptik pii terapeutické hypotermii.

K vyvazeni téchto neradostnych konstatovani uvedeme, ze pfibyva
novych poznatkil o patofyziologii NK, které v budoucnu mohou mit
znaény vliv jak na indikaci dostupnych antiepileptik u NK, tak na vyvoj
novych 1ékd. V maximalni strucnosti uvedeme, ze Casny vyvoj exci-
taCnich neurotransmiterovych systému (zejména glutamatu) soucasné
s opozdénym vyvojem inhibice (pfedev§im GABAergni) podmiiuje
vyssi excitabilitu mozkové tkan€ v novorozeneckém véku. Hypoxicko-
ischemické ¢i jiné zavazné poskozeni tkané pak ma vliv na intra- a extra-
celularni koncentrace vyznamnych ionti (Na*, K*, CI'). Dochdzi napii-
klad k up-regulaci NKCC1 a down-regulaci KCC2 ko-transportéru.
Vysledkem je vyssi intracelularni koncentrace Cl. Na intracelularni
koncentraci CI- pfitom piimo zavisi efekt GABAA agonistt, tj. zejmé-
na fenobarbitalu a benzodiazepinti. V novorozeneckém véku tak tyto
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léky mohou paradoxné ptisobit depolarizaci. U novorozenct byla navic
prokazana nizsi koncentrace alfa podjednotek GABAA receptort, na
které se tyto léky vazou. Lze tak predpokladat nizsi vazbu i modulacni
efekt GABAA agonistll v porovnani se starSimi détmi. D4 se fici, ze
s ptihlédnutim k témto poznatkim nejsou barbituraty a benzodiazepi-
ny u NK idealni léky.

Jako alternativa vyse uvedenych tradicnich preparatti je nejcastéji uva-
dén levetiracetam. Jedna se o blokator presynaptického vezikularniho
proteinu SV2A, ktery je dostupny v peroralni i intravendzni forme. Aktu-
alné je schvaleny k monoterapii epileptickych zachvatti od 16 let a jako
piidatna terapie od 1 mésice. V nekontrolovanych studiich je popisovan
jeho efekt u 30-86 % novorozencl s NK (indikovan byl jako 2. nebo 3.
volba). Je podstatne, Ze jde o dobfe tolerovany 1€k; dosud nebyly refe-
domizované studie 1écby NK levetiracetamem. Recentni prace doporu-
cuji levetiracetam u NK jako 1ék 2. volby, v off-label indikaci.

Jako druhy 1ék zminime topiramat. Jde o antiepileptikum s kombi-
novanym mechanismem U¢inku (inhibice GABA, blok Na* napétové
fizenych kanalli, blok glutamatovych receptorti). Dostupny je pouze
v peroralni formé. Schvaleny je k monoterapii epileptickych zachvatl
od 6 let a k pridatné terapii od 2 let véku. Jeho efekt u NK byl refero-
van v mensich nekontrolovanych studiich; nelze jej tak dosud spoleh-
livé kvantifikovat. Randomizovana studie probéhla jen u déti starSich
nez 1 mésic. Soucasné piehledové prace doporucuji u NK topiramat
v off-label indikaci jako 1¢k 2. volby.

S ptihlédnutim k vySe uvedenym patofyziologickym poznamkam se
jako zajimavy preparat jevil bumetanid. Slo piivodné o diuretikum fun-
gujici jako blokator NKCC1 a NKCC2 ko-transportért. Jeho piisobe-
nim dochazi ke snizeni intracelularni koncentrace CI-. Zdalo se tedy, ze
by se mohlo jednat o vhodnou adjunktivni terapii pfi podavani GABAA
inhibitori. Bohuzel, dosud jedina klinicka studie (probihajici v USA)
byla ptedcasné ukoncena pro zaznamenané nezadouci ucinky této 1éc-
by (poruchy sluchu u ¢asti déti). Lék proto aktualné neni uzivany v kli-
nické praxi. Pfesto bumetanid zmifiujeme jako piiklad 1écby navrzené
na zakladé racionalni patofyziologické rozvahy. Lze doufat, Zze takto
racionalné navrzenych preparati bude pfibyvat a findlné¢ povedou

k zasadnimu posunu dosud velmi konzervativnich farmakoterapeutic-
kych postupti u NK.

Shrneme, ze aktudlni farmakoterapeutické postupy u déti s NK nejsou
optimalni. Fenobarbital ziistdva prvni volbou v 1é¢bé NK navzdory
informacim o jeho nedostate¢ném efektu i ne zcela piiznivé farmako-
kinetice v novorozeneckém obdobi. Implementaci novéjsich 1ékt brani
piedevsim nedostatek randomizovanych kontrolovanych studii u déti
s NK. Vyznamnéjsi pokrok nezli lécba zaznamenala v poslednich letech
véasna precizni diagnostika. Kombinace kontinualntho EEG ¢i
video/EEG monitorovani s pokro¢ilym neurozobrazenim a modernim
genetickym testovanim umoziiuje u vétSiny novorozencl se zachvaty
v€asnou detekei pfic¢iny onemocnéni i upfesnéni jeho prognozy. To sou-
Casné s pochopenim patofyziologickych procesti u NK vytvaii predpo-
klad pro budouci hledani cilenych terapeutickych postupl v jednotli-
vych podskupinach pacientt.
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V oblasti zdravotni péce, kde dochazi k zasahu do fyzické nebo dusev-
ni integrity pacienta je klicovy pojem svobodného a informovaného sou-
hlasu. Institut svobodného a informovaného souhlasu s kazdym Iékai-
skym zakrokem je zalozen na uznani pravni subjektivity kazdého jedince
a jeho svobody rozhodovat o svém vlastnim téle a podporuje autono-
mii jeho volby. To je v protikladu k paternalistickému piistupu, kdy
o0 jednotlivei je rozhodovano nékym jinym (naptiklad Iékatem), byt
i z dobrych pohnutek, Ze to je pro jeho dobro a zdravi.

V koneéném dusledku je to tedy vzdy pacient, jako svobodny jedno-
tlivec nadany zakladnimi pravy, véetn¢ prava na respektovani své psy-
chické a fyzické integrity, ktery by mél dat souhlas se zasahy do tohoto
préava. Pfitom je nutno akceptovat, ze jiné osoby mohou i jeho rozhod-
nuti, napiiklad odmitne-li nezbytnou 1é¢bu, povazovat za Spatné.

K tadnému poskytnuti zdravotni péée tak nestaci, ze bude poskytnu-
ta lege artis, ale souCasné musi byt splnéna podminka, ze k jejimu
poskytnuti dal pacient informovany souhlas. Projevenim souhlasu je tak
dano svoleni pacienta k zasahu do jeho integrity (télesné i dusevni), a to
v souladu s informacemi, které mu byly zdravotnickym pracovnikem
poskytnuty v pouceni. Tyto podminky plati i pro piipad, Zze se jedna
o t€hotnou pacientku.

Informovany souhlas je pravnim jednanim, které vyzaduje ke své plat-
nosti, aby bylo ucinéno osobou, ktera je k nému zpiisobila a ¢ini tak
svobodné, vazné, urité a srozumiteln¢é. Ani samotna skuteCnost, ze
fyzicka osoba je pln€ zptsobild k pravnimu jednani vSak jesté nezna-
mena, ze jakékoli pravni jednani, které ucini, bude platné. Predevsim je
tfeba vyloucit jednani osob v dusevni poruse, jenz ma za nasledek neplat-
nost takového pravniho jednani. Dusevni poruchou se rozumi i pre-
chodny stav aktualniho psychického rozruseni, ktery vylucuje u jedna-
jici osoby moznost posoudit nasledky svého jednani, ptipadné jednani
ovladnout.

Souhlas s poskytnutim zdravotni péce se poklada za informovany, je-
li pacientka pted vyslovenim souhlasu srozumitelnym zptisobem pou-
Cena. Projevu jeji vile tedy nutné musi predchazet pouceni. Nejednalo
by se o pravné relevantni souhlas, pokud pacientka neméla moznost
komunikovat s kvalifikovanym zdravotnickym pracovnikem, piipadné
klast dopliujici otazky vztahujici se k jejimu zdravotnimu stavu a navr-
hovanym vykontm. Pacientka tak ma pravo byt v dostate¢ném rozsa-
hu informovana o svém zdravotnim stavu a o doporucené 1€cbe, jeji
povaze a icelu, pripadnych alternativach, o moznych rizicich a kom-
plikacich s ni spojenych pro jeji osobu i pro dosud nenarozené dit¢.
Informace o zdravotnim stavu je sdélovana vzdy, je-li to s ohledem na
poskytované zdravotni sluzby nebo zdravotni stav pacientky Gcelné.
Rozsah podavaného pouceni bude nutné ptiméteny i neodkladnosti pro-
vedeni zakroku.

Na zakladé téchto informaci ma pacientka pravo svobodné se rozhod-
nout, zda navrhovany vykon podstoupi. Svobodnym je souhlas, ktery je
ucinény dobrovolné a bez natlaku, at’ jiz Iékate, rodiny, i jiné osoby.

Pokud je pouceni netiplné nebo se nepodaii prokézat jeho poskytnu-
ti, mize byt souhlas posouzen jako neplatny. Pokud je souhlas neplat-
ny, neprokazatelny, ptipadné pokud vibec nedoslo k jeho ziskani od
pacientky, je nasledn¢ poskytovana péce protipravni.
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Bez souhlasu lze provést pouze nutny 1ékaisky zakrok ve stavu nou-
ze, kdy nelze ziskat pfislusny souhlas a za podminky, ze zdkrok je
nezbytny pro zdravi dotyéné osoby (tj. t€hotné Zeny). Timto ale neni
poskytnuta ochrana dosud nenarozenému ditéti.

Ochranu prav plodu v téle matky — pacientky, ale nelze pominout.
Ustavni soud CR se otazkou omezeni prav matky ve prospéch ochrany
ditéte resp. plodu zabyval a povazuje za podstatné, ze nejde o ochranu
prav plodu v téle matky obecné, ale pouze ve zcela specifické situaci
jiz probihajiciho porodu.

I kdyz zpravidla nedochazi ke konfliktu mezi rodickou a jejim dité-
tem, nebot’ jsou to pravé matky, kterym nejlepsi zajem jejich ditéte lezi
prlmarne na srdci, pfesto ve vyjimecnych ptipadech ke konfliktu docha-
zet muize. Lze stézi akceptovat, ze by v téchto vyjimecnych piipadech
melo dité¢ v priibeéhu porodu zistat zcela bez pravni ochrany. Takovy
zaver by byl v rozporu s €l. 6 odst. 1 Listiny zakladnich prav a svobod,
podle kterého je lidsky Zivot hoden ochrany jiz pred narozenim. V dané
veci je tedy nutno vazit zajmy rodicky na ochrané jeji fyzické integrity
a z4jmy nenarozeného ditéte na zivoté a zdravi. Pravo rodici matky na
nedotknutelnost jeji osoby tedy v Gstavnépravni roviné omezit lze, za
ptedpokladu, Ze je skutecné (alesponi s vysokou pravdépodobnosti) zivot
a zdravi plodu bezprostiedné ohrozen a provedené zakroky piimétené
sledovanému ucelu zachrané zivota a zdravi nenarozeného ditéte.

Pacientky, které se svymi oSetiujicimi lékafi probiraji piipadny
porodni plan“, je tieba informovat o jeho nenaplnéni v pribéhu poro-
du, pokud bude Zivot a zdravi plodu bezprosttedné ohrozen a zakroky
budou ze strany zdravotnickych pracovnikli piimétené sledovanému
ucelu zachrané Zivota a zdravi nenarozeného ditéte.

V situaci, kdy Zena se odmita podrobit vySetfeni ¢i odmitd navrho-
vanou lécbu v pribéhu jejiho tehotenstvi (v kterékoli fazi predchazeji-
ci porodu) a lékar neshledava, ze by jednala v dusevni poruse, nemo-
hou byt ¢inény zakroky proti jeji vuli. V takovém piipadé je na misté
vyzadat si o odmitnuti navrhované péce pisemny reverz, kterému musi
piedchazet dakladné opakované pouceni zejména o rizicich pro jeji oso-
bu, ale i nenarozené dité.

Pokud by zékroky byly provedeny bez svobodného a informované-
ho souhlasu a nebyly pfimétené k ochrané zdravi a zivota nenarozené-
ho ditéte, doslo by k poruSeni osobnostnich prav zeny, chranénych
obcanskym zakonikem. Ptipadné poruSeni tohoto prava na ochranu jeji-
ho soukromi je reparovatelné pomoci civilnépravni zaloby na ochranu
osobnosti.

ZDROJE

Umluva na ochranu lidskych prav a distojnosti lidské bytosti v souvis-
losti s aplikaci biologie a mediciny: Umluva o lidskych pravech a bio-
medicing (¢. 96/2001 Sb.m.s.)

Listina zakladnich prav a svobod (€. 2/1993 Sb.)

Umluva o pravech ditéte (¢. 104/1991 Sb.)

Zakon ¢. 372/2011 Sb., o zdravotnich sluzbach a podminkach jejich
poskytovani, ve znéni pozdgjSich predpist

Zgkon ¢. 89/2012 Sb., obansky zékonik, ve znéni pozd€jsich predpisi
Nalez Ustavniho soudu ze dne 2. 3.2015, sp. zn. . US 1565/14, dostup-
né na: nalus.usoud.cz
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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
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HFO ventilace @eﬁ[ﬁ @r@ 10.7 S L5
aktivni membranova technologie Acutronic M M — — A E@EE. - 3 -

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

www.dartin.cz




Stanovisko odbornych spolecnosti CLS JEP k ockovdni nedonosenych déti

Stanovisko odbornych spole¢nosti CLS JEP k o¢kovani

nedonoSenych déti

Stanovisko Ceské neonatologické spolecnosti, Ceské spole¢nosti alergologie a klinické imunologie, Odborné spoleénosti praktickych détskych
lékaiti a Ceské vakeinologické spolecnosti CLS JEP k pravidelnému ockovani nedonosenych déti.

ZAKLADNI TERMINOLOGIE A DEFINICE:

Terminy ,,donoseny*, resp. ,jnedonoseny” novorozenec se opiraji

o dobu téhotenstvi, vyjadienou poctem dokoncenych tydnt t€hotenstvi.

Doba te¢hotenstvi zpravidla ur¢uje porodni hmotnost a celkovou anato-

mickou a funkéni (ne)zralost novorozence. Terminy ,, nedonoseny novo-

rozenec“ a ,,novorozenec s nizkou porodni hmotnosti“ nejsou identické.

a) ,,Novorozenec s nizkou porodni hmotnosti* je kazdy novorozenec,
bez ohledu na dobu tehotenstvi, jehoz porodni hmotnost pti naro-
zeni je mensi nez 2 500 g.

b) ,,Nedonoseny novorozenec“ je podle definice Svétové zdravotnic-
ké organizace (WHO) kazdy novorozenec, ktery se narodil dfive
nezza 37 dokonéenych tydnt gestace (tj. 36 + 6 dnii gestace a méng).

¢) ,, Velmi nedonoseny novorozenec je podle definice WHO kazdy
novorozenec, ktery se narodil diive nez za 32 dokoncenych tydnt
gestace (tj. 31 + 6 dnti gestace a méné). Soucasti této kategorie jsou
., extrémné nedonoSeni novorozenci*, tj. novorozenci narozeni dfi-
ve nez za 28 tydna (tj. 27 + 6 dnt gestace a méng).

1/ NedonoSené déti (v CR necelych 8 % ze viech Zivé narozenych déti)
Z publikovanych literarnich udaju vyplyva, ze pravidelné ockovani
nedonoSenych déti je vhodné zahajit po stabilizaci jejich klinické-
ho stavu, a to podle stejného schématu jako u donoSenych déti, tj.
podle chronologického (kalendainiho) véku. Tento postup se voli
u déti narozenych po 32 ukoncenych tydnech gravidity (tj. po€inaje 32
tydny + 0 dny), pokud nelze presné urcit, pak u deéti s porodni hmot-
nosti nad 1 500 g.

2/ Velmi nedonosené déti (v CR cca 1,2 % ze viech Zivé narozenych
deti)

Ptes obecné doporuceni o¢kovat nedonosené déti jako donosené podle
chronologického veku, je tieba ke skupiné velmi nedonosenych déti pii-
stupovat individualné. Samotna nedonosenost bez dalsich komplikaci
by ale nem¢la byt dvodem pro odkladani oc¢kovani. NedonoSené déti
se fadi mezi imunokompromitované jedince, kterym by méla byt véno-
vana zvy$ena pozornost, vakcinaéni podporu nevyjimaje. Pfevazna vét-
Sina z nich je schopna v rizném ¢asovém horizontu docilit dostatecnou
imunoprotekci proti vétsiné vakcinacnich antigend, v nékterych piipa-
dech ovsem az po naslednych booster davkach.

Velmi nedonosené déti predstavuji minoritni, avSak velmi specific-
kou kategorii détské populace, ktera zasluhuje individudlni pristup
k zahajovani pravidelného oc¢kovani se zohlednénim vySe uvede-
nych skutecnosti a aktualniho zdravotniho stavu ditéte v dobé zva-
Zovaného zahajeni vakcinace. Rozhodnuti o zahdjeni vakcinace nale-
7i registrujicimu praktickému lékafi pro déti a dorost (PLDD), ktery tuto
otazku pripadné konzultuje s odborniky, ktefi se o velmi a extrémné
nedono$ené déti v ramci follow-up perinatalné ohrozenych déti staraji.
Takto obecné definovana skupina velmi nedonosenych déti zahrnuje jak
nedonosené déti ve velmi dobrém zdravotnim stavu, tak déti, jejichz
zdravotni stav je natolik komplikovany, ze vyzaduje odklad ockovani
do pozdgjsiho veéku. Rozhodovani o dobé zahajeni vakcinace tak musi
vzdy respektovat nejlepsi zajem ditéte.

OCKOVANI VELMI NEDONOSENYCH DET]

— Zahdjeni pravidelného ockovdni — zahajujeme s ohledem na celko-
vy zdravotni stav u prospivajiciho ditéte, zpravidla nejpozdéji mezi
4 -6. mésicem chronologického véku. V ptipadech, kdy to zdravot-
ni stav umoziuje, je mozné ockovat i diive, nejsou-li zndmé zadné
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dalsi kontraindikace uvedené v souhrnu udaji o lécivém piipravku
(SPC) jednotlivych ockovacich latek. Pro ockovani velmi nedono-
Senych déti se pouzivajici dostupné ockovaci latky, které maji stu-
diemi ovéfené pouziti pro tuto skupinu déti.

— Zdkladni (povinné) ockovani proti diftérii, tetanu, pertusi (acelu-
larni vakcinou), invazivnim onemocnénim vyvolanym Hemophilus
influenzae b (DTaP-Hib), proti virové hepatitidé B (VHB), proti
pienosné détské obrné (inaktivovanou ockovaci ldtkou IPV)
Ockovéani se muze zahgjit ctyfslozkovou vakcinou (DTaP-Hib).
Z divodu eliminace opakovaného podavani ockovacich latek je moz-
ny prechod na pouzivanou vyssi kombinaci ockovaci latky zahrnu-
jici 1 ockovani proti pfenosné détské obrné a virové hepatitidé B.
V piipadé prechodu na vyss§i kombinaci je nutné doplnit chybéjici
ockovani, za plnohodnotné 1ze povazovat podani prvni davky DTaP-
Hib s naslednych prechodem na schéma 2+1 vakein s vy$si kombi-
naci (hexa- a pentavalentni). V ptipad¢ nedostupnosti Ctyislozkové
vakciny nebo v situaci, kdy neni diivod pro zahdjeni ockovani pou-
zitim Ctyislozkové vakceiny, se ockujici I1ékat tidi SPC jednotlivych
ockovacich latek, které umoznuji podani u nedonosenych déti.

Schéma zakladniho ockovani DTaP-Hib: 3+1 bez ohledu na chrono-
logické stafi v dobé zahajené vakcinace, 3 davky v odstupu 1-2 mési-
ct, 4. davka nejdifve za 6 mésict od 3. davky. U déti ockovanych ze
zdravotni indikace az od Sestého mésice korigovaného véku jiz ocko-
vani ve schématu 2+1

Schéma zakladniho ockovani proti VHB: 3+1 event. 2+1 od 6 mési-
cti chronologického veku

Schéma zdkladniho ockovani proti prenosné détské obrné (IPV): 3+1
event. 2+1 v piipadé pozdéjsiho zahdjeni ockovani také od 6 mésict
chronologického véku. Mozno podat simultanné s vakcinou proti VHB.

— Zdkladni (povinné) ockovani proti spalnickam, priusnicim, zardén-
kam (MMR)
Zahajujeme u déti bez klinické symptomatologie porusené imunity,
nejdiive od 13. mésice, nejpozdéji do 18. mésice chronologické-
ho véku. Za klinickou symptomatologii porusené imunity povazuje-
me: prolongované, komplikované, atypické nebo recidivujici infek-
ce predevsim dolnich cest dychacich, otitidy, mastoitidy, prajmy,
septické stavy, kozni a slizni¢ni zanéty, artritidy, osteomyelitidy.
Naopak infekce postihujici pouze horni respiracni trakt nebyvaji pii-
znakem zdvaznéjsi imunodeficience. V piipad€ podezieni na zavaz-
ny imunodeficitni stav je nutné pfed podanim zivé ockovaci latky
doplnit imunologické vysetieni.

— Ockovani BCG vakcinou — jen u déti ohrozenych TBC (rizikové
skupiny). Kalmetizaci provadét po dosazeni vahy 2 000 g (,, prova-
deji kalmetizacni stanice ). Pravidelné ockovani zahajit pol?2 tyd-
nech od zhojeni chranicky.

— OCkovani velmi nedonoSenych déti matek HBsAg pozitivnich — po
narozeni prvni davka hyperimunniho gamaglobulinu proti virove
hepatitidé B (napr. Neohepatect) a do 12 hodin ockovat monova-
lentni vakcinou proti VHB. Dale nésleduji 3 davky a to ve véku od
6 tydnu kombinované hexavalentni vakciny s pfeockovanim Sest
mésicti po posledni ddvce zakladniho ockovani (schéma 3+1 davka).
U déti, u kterych je kontraindikovana aktivni imunizace, je nutno
pokracovat v aplikaci imunoglobulinu proti virové hepatitidé B v Ses-
ti tydnech a ve tfinacti tydnech véku. U déti, u kterych zdravotni stav
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neumoziuje ockovani hexavalentni vakcinou, je nutno pokracovat
v ockovani monovakcinou proti VHB.

Citace: Prevention of Hepatitis B Virus Infection in the United Sta-
tes: Recommendations of the Advisory Committee on Immunizati-
on Practices MMWR Recommendations and Reports / January 12,
2018 / 67(1);1-31 https://www.cdc.gov/hepatitis/hbv/pdfs/correc-
tedtable4.pdf

— Dalsi nepovinnd ockovini:

Ockovani proti pneumokokovym infekcim — v mezidobi mezi dav-
kami kombinované vakciny, tj. s minimaln¢ dvoutydennim odstupem,
ockovat ve schématu 3 + 1. U déti ockovanych ze zdravotni indikace
az od Sestého mésice korigovaného véku jiz ockovani ve schématu 2+1.

Ockovani proti rotavirovym infekcim — na zékladé spolecného dopo-
ruéeni 6 odbornych spole¢nosti (Ceské vakcinologicka spole¢nost, Spo-

le¢nost infekéniho 1ékarstvi, Sdruzeni praktickych Iékait pro déti
a dorost, Spolecnost pro epidemiologii a mikrobiologii, Odborna spo-
le¢nost praktickych détskych 1ékatt, Ceskd pediatricka spole¢nost) ze
dne 24. 2. 2014, je doporuceno ockovat proti rotavirovym infekcim
i nedonosené déti. Ockovani nedonosenych déti s gesta¢nim vékem
minimalné 25, resp. 27 tydnt (podle pouzité vakciny) je mozné zahajit
podle chronologického véku od 6 tydnt. Toto doporudeni se tyka déti
v klinicky stabilizovaném stavu, jsou-li propustény z nemocnicni péce.

Ockoviani proti onemocnénim vyvolanym meningokoky skupiny B
—vmezidobi mezi ddvkami kombinované vakciny, tj. s minimalné dvou-
tydennim odstupem, ockovat ve schématu 3 + 1.

— Navrhovana schémata nejsou v kolizi s imunoprofylaxi RSV infek-
ce (palivizumab).

PROGRAM:

9.30-10.00 Registrace & Coffe Break

Uvodni slovo

JUDr. Ing. Miloslav Ludvik MBA, feditel FN
v Motole

prof. MUDr. Vladimir Komarek, CSc., dékan
2. LF UK

MUDr. Milo§ Cerny, primai Novorozenecké
odd. s JIRP, Gynekologicko-porodnicka
klinika 2. LF UK a FN Motol

Pravni problematika — Ne

Jolana T&$inova, Ustav vefejného
zdravotnictvi a medicinského prava 1. LF UK
a VFN

Pravni problematika — Ano

Lukas Prudil, AK Prudil a spol.

Analyza nejvétsiho souboru nahradniho
matefstvi v Ceské republice

David Rumpik, Klinika reprodukéni mediciny
a gynekologie Zlin

Problematika z pohledu pravnika nemocnice
Ales Jilek, Pravni odbor FN Motol

10.00-10.10

10.10-10.35

10.40-10.50

10.55-11.05

11.10-11.35

Novorozenecké odd. Gynekologicko-porodnické kliniky 2. LF UK a FN Motol
Vas srde¢né zve na V. ro¢nik odborné konference z cyklu

MEZIOBOROVA PROBLEMATIKA NEONATOLOGIE 21. STOLETI
zaméienou na problematiku SUROGATNIHO MATERSTVI

dne 25. 4. 2019 v 9.30 hodin kinosal FN MOTOL, 2. patro, ieditelstvi, V Uvalu 84, 150 06 Praha 5

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

Odborna vzdélavaci akce je poradana v ramci celozivotniho vzdélavani lékaru dle SP €. 16.
Za Ucast na akci je pridéleno 6 kreditt
Odbornym garantem akce je prim. MUDr. Milo§ Cerny, Novorozenecké odd. s JIRP, G-P klinika 2. LF UK a FN Motol
Utastnicky poplatek &ini 200,- K& s DPH.
(Ucastnicky poplatek zahrnuje vstup na konferenci, podkladové materialy, ob&erstveni v priib&hu konference véetné obéda).
Cislo uétu: 43-2756520267/0100, VS: 26042018 (do zpravy pro piijemce prosime uvést jméno uéastnika).

Registrovat se na odbornou konferenci mizete vyplnénim registraéniho formulaie na http://www.mv-consult.cz/seminare

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

FN MOTOL

11.40-12.40 Obéd

12.40-13.00 FEtika surogacie

Véra Frankova, Ustav humanitnich studii
v lékaistvi 1. LF UK

Porodnicka problematika

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

Je transplantace délohy alternativou surogacie?
Roman Chmel, Gynekologicko-porodnicka
klinika 2. LF UK a FN Motol

Pohled neonatologa

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

13.05-13.20

13.25-13.35

13.40-13.55

14.00-14.30 Coffee Break

14.30-14.50 Sexualita neplodného paru

Zlatko Pastor, Gynekologicko-porodnicka
klinika 2. LF UK a FN Motol
Psychologicko-psychiatricka problematika
Détska psychiatricka klinika 2. LF UK a FN
Motol

14.55-15.05
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Informace vyboru CNeoS

Zapis z jednani vyboru CNeoS CLS JEP dne 6. ¢ervna 2018

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

Revizni komise: Burianova, Wechsler

Zastupci regionti: Wiedermannova, Janec, Biolek
Hosté: RNDr. Pavlik, UZIS

Zapsal: Hanzl

Schvalil: Dort

Program

1.
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Uvitani, doplnéni a schvileni programu
Program schvalen jednomysIné pfitomnymi cleny vyboru

. DRG restart — UZIS , RNDr. Pavlik

Informace o stavu piiprav struktury nového systému a bazi DRG -

CZ DRG. Zamér UZIS je stale k diskusi, do které mtize prioritné

zasahovat nase odborna spolecnost. Pro pfisti rok nebude pfipravo-

vany systém zatim reflektovan v thradach ZP. Navrh je zatim vyu-

Zivat u novorozencti kombinaci kategorii a markerti vaha a délka

UPV (invazivni i neinvazivni ventilaéni podpora). Prezentace

Dr. Pavlika poskytla seznam 15 DRG bazi a skupin. BohuZzel do

systému neni zatim implementovan gestacni vék (UZIS nema zatim

dostupny zdroj informaci o gestacnim veku). Gestacni vek tedy

UZIS nema ve struktufe. Mozno dat t. €. jako signalni kod. V navr-

hu je pro pfisti rok data o gestacnim veéku sbirat. Pro neonatologii

se pracuje se zcela odlisnou strukturou DRG nez nyni, ktera, jak se
ukazalo, vyhovuje pro dospélé,ale pro novorozence je nepiijatelna

Je nutné predlozenou strukturu bazi MBC 15 bazi neodkladné pro-

studovat a piipominkovat. UZIS od nas zada o oponenturu struktu-

ry a kalkulovanych nékladi. Pfedevsim upozornit na podhodnoce-
ni naklada.

Diskuse:

— hodné vyclenit skupinu pod 750g — (skupina s nejvyssimi nakla-
dy)

— Plavka zdiraznil dilezitost gestacniho véku a kategorie pod 750 g.
Délka ventilace ma sice v navrhu velkou vahu z hlediska hrazeni
péce,ale z odborného hlediska je cilem minimalizace ventilace.
Taktéz princip ¢im vice diagnoz, tim hrazeni lepsi, znamena roz-
por. Posilovat délku mechanické ventilace tedy neni ucelné vzhle-
dem k trendu minimalizace invazivity!

— Cihat, je tfeba zohlednit hypotermii, stejn& jako ECMO, nutné
dodat kalkula¢ni naklady na rok 2018 z kalkula¢niho listu.

— Dort bylo by vhodné zménit terminologii, termin ventilace nahra-
dit terminem ventilacni podpora, ktera zahrnuje jak invazivni, tak
neinvazivni metody.

— Plavka, Pavlik problémem je, ze DRG neodrazi kvalitu a ani nemu-
ze, proto nazor ze DRG neni vhodny pro neonatologii

— Polackova podporuje akcentaci gestacniho veku a k tomu pausal-
ni thradu.

Zavér: Daljit cestou pracovni skupiny , ktera shromazdi pfipominky

a pak bude komunikovat s UZIS. Struktura navrhu CZ-DRG musi

byt hotova cca za 3 mésice. Nase navrhy do konce Cervna 2018.

Komunikaci s UZIS je povéfena pracovni skupina CNeoS ve slo-

zeni Plavka, Stranak, Macko.

. Doporuceny postup: Hypotermie diskuse k navrhim: Polac¢ko-

va a ostatni

Zopakovano stanovisko z diskuse na minulém vyboru, tedy vytvo-
fit jednoduchy a pro vSechna neonatologicka pracovisté srozumi-
telny postup, ktery bude obsahovat zakladni zasady poresuscitacni
péce s durazem na vcasnou indikaci hypotermie. Hlavni cil v¢as

transportovat potencialni kandidaty hypotermie na pfislusna cent-
ra,ktera upfesni indikaci a neindikované piipadné vrati na praco-

svvr

piedlozi na dalsi schtizi vyboru Stranak a Polackova

. Informace z Pracovni skupiny détské paliativni péce

Kantor seznamil vybor s tim, Ze je vytvofen material, ktery vycha-
zi ze zahraniCnich zkuSenosti. Material nam bude poskytnut k pfi-
pominkovani do zaii 2018 a v horizontu leden 2019 by mohl byt
piijat nasi odbornou spolecnosti po diskusi v rdmci vyboru na Kra-
vi Hofte.

. Konference Colours of sepsis Ostrava —leden 2019

Nabidka resp. pfani organizatorti konference tlumocena Wieder-
mannovou je prezentovat neonatologickou problematiku v rozsahu
90minutového bloku. Konference se kona 29.-30. 1. 2019. Kon-
taktovat organizatora konference fy Sanofan (pfihlasky k aktivni
ucasti) do konce zaii. WWW stranky budou zprovoznény v nejblizsi
dobg.

. Nové kody VZP Ciha¥

Kody vykazované mimo OD hotové a schvalené na Komisi pro
bodové vykony VZP: hypotermie 14404 bodu/24 hod bude se vyka-
zovat ke kodu resuscitaéni péce vyssiho stupné. screening katarak-
ty 112 bodt u vSech novorozenct .

Na pristi rok je pfislibeno schvaleni kodu vysetieni ditéte s perina-
talni zatézi.

Ptipominka faktu,ze screening sluchu je sdileny kod i nasi odbor-
nosti 304 ale je hrazen v rdmci hospitaliza¢niho pausélu (kodu OD),
tedy vykazujeme, ale thradu neovliviiuje. Bude vznesen pozadavek
na MZ ohledné vy¢lenéni tohoto kédu mimo OD (Cihat)

. UZIS - témata k jednani s doc. Duskem (sbér dat)

V navaznosti na piedeslou schiizi vyboru Plavka informoval, ze se
uskutecnila schizka s doc. Duskem dne 2. 5. Jednani se tykalo
zejména: 1) Zmény v NZIS datech, 2) Vytvoreni novych sestav pro
CNeoS s novym ucelenym grafickym kazdoroénim vystupem
(Annual Report) 3) Mozny transfer dat do nadnarodnich databazi.
Navrh sestavy dat pfipravuje SmisSek a Plavka. Jak je planovano
dostaneme k posouzeni.

. Zprava o Perinatologické konferenci 2018 Mikulov

Po letech za Méchurovou vystiidal ve vedeni Perinatologické sek-
ce CGPS doc. MUDr. M. Kacerovsky, Ph.D.

Prezentace nasich agregovanych dat prednesena Plavkou je dispo-
zici www.neonatology.cz. Prezentace obsahuje také vybrana data
z databaze e-newborn. Dolo k mirnému zhorseni NU (aktualng ¢ini
1,58 promile). Podil na tomto vyvoji imrtnosti ma jednak umrtnost
na VVV a také imrtnost novorozencti vahové skupiny pod 750 g.
Dale doslo k lehkému poklesu frekvence cisaiskych fezi na pri-
mérnou hodnotu CR 24,5 %. Taktéz procento novorozenci NPH
lehce pokleslo na 7,8 %.
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9. Komise pro 1ékovou politiku a kategorizaci (KLPK CLS JEP)
V roli zastupce CNeoS v této komisi jednomysIné schvalena vsemi
piitomnymi ¢leny vyboru MUDr.Pavla Pokorna Ph.D. z VFN.

10. Zprava o vakcinaci proti RSV v sezoné 2017-2018
Cihat prosi poslat zpravu o profylaxi RSV (pracovisté ktera tak
dosud neucinila)pro tcely piehledu centrovych Iékt .Slouzi jako
podklad pro piipadna jednani s platci ZP.

11. Porodni asistentky v Senatu, seminar 22. 5. 2018

Referoval Kantor. Na seminafi probéhla diskuse o vzniku jednotné,
legislativné zakotvené profesni organizaci porodnich asistentek
(komora), jako partnera MZ. V obecné roviné panuje v této oblasti
shoda. Pro tuto aktivitu je i vedeni Perinatologické sekce CGPS.
Navrh legislativni tipravy je jiz koncipovan a dostaneme jej k pfi-
pominkovani. Otdzkou je chybéjici komunikace mezi stavajicimi
organizacemi PA. Diskutuje se i otazka povinného ¢lenstvi v komo-
fe PA. Zda se,ze nejvice inspirativni je pro nase podminky rakous-
ky model legislativni Gipravy.

12. Perinatologicka komise, Véstnik (reakreditace PC 2019)
Doglo k rekonstituci perinatologické komise pii MZ. Zastupci CNe-
oS jsou Kantor Stranak, Kokstein, Biolek, Dort, Plavka. Jednomy-
sIn¢ schvaleni v§emi pfitomnymi ¢leny vyboru.
Véstnik —reakreditace PC . Po diskusi ¢lent vyboru a zastupcti regi-
ont pievlada nazor ze Véstnik netfeba ménit. Tlumoceno na Odd.
péce o dit¢ MZ Dortem. Pocet center by se nem¢l ménit.
PCIMP se nebudou reakreditovat, zalezi na dohod¢ jednotlivych
poskytovatelt této péce s platci ZP.

13. Zdravotni a ockovaci prikaz
Trvé nespokojenost PLDD ohledné nevypliiovani na neonatologii.
Vybor naopak trva na svém opakované formulovaném stanovisku
(viz minulé zapisy). ZOP je majetkem rodict ditéte. Pracuji s nim

18.6.2018 5
Predseda CNeoS
Doc. MUDr. Jiti Dort,Ph.D.

Mistopfedseda
Prim. MUDr. Martin Cihaf

PLDD i v ramci pohotovosti, fadné vedeni zdznamu je v jejich
zajmu. Toto stanovisko znovu sdéleno Dortem zastupctim PLDD.
12. 8. Kongres UENPS — Bukurest erven 2018 delegatem za CNeoS
na zdkladé navrhii ¢lenti vyboru zvolen SmiSek. Hlasovani emai-
lem: pro Smiska 6, pro Mockovou 4, zdrzeli se 2.

14. Oc¢kovani nedonoSenych déti
Upominka ohledné ptipominkovani doporuceného postupu zaslana
prof Chlibkovi (vakcinologicka spolecnost) v dubnu. Zatim nadéle
bez reakce (Dort)

15. Novi ¢lenové CNeoS
Vybor jednoznacné odhlasoval vSemi piitomnymi Cleny piijeti
novych ¢lentt CNeoS.

16. Rizné
Zadost o stanovisko vyboru CNeoS k navrhované zméné provadé-
ci vyhlasky ¢. 391/2017 Sb. zaslané prof. MUDr. V. Palickou, CSc.,
Dr.h.c., feditelem FN v HK.
Jedna se o kompetence détskych sester k venepunkei, zilniho pfi-
stupu a katetrizaci divek — viz vyhlaska ¢. 391/2017 sb. Vybor sou-
hlasi s navrzenym feSenim v dopise, tj. z textu vyhlasky vypustit
omezujici vyrok v paragrafu 4b: ,,s vyjimkou nedonoSenych déti“.
Prof. Janda ziejmé hodla znovu oteviit otazku spole¢né akademie
pediatrickych odbornosti. CNeoS oslovena nebyla, vybor nema
potebu se k této tematice vyjadiovat.
Informace o situaci na PC Usteckého kraje — Janec V nemocnici
Usti n.L. byla ustavena Neonatologicka klinika, prednostou je
MUD:r. Hitka, Janec je jeho zastupcem a také zastupcem pracovis-
t¢ na jednani vyboru CNeoS.
O situaci na détském odd€leni nemocnice v Mosté a dalsi ¢innosti
PC po odchodu prim. Biolka vybor nema oficialni zpravu.

Pisti jednani vyboru CNeoS: stfeda 26. zaii, CLS

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

Poznamka k Navrhu doporuceného postupu profylaxe a 1é¢by varicely
u téhotnych a novorozenci: Pro¢ zistal doporuceny postup navrhem?

Rozsypal H.

Ackoli doporuceny postup (DP) profylaxe a 1écby varicely u t€hotnych
a novorozenct povazujeme za dokonceny, ziistava piedstaven jen jako
navrh. Jeho finalni podoba byla diskutovana se specialisty Ctyt Iékai-
skych obort, az byly postupné dofeseny odborné aspekty. Pro vétsinu
tvrzeni byla nalezena opora v epidemiologickych tidajich, vysledcich
studii i zavérech zahrani¢nich doporuceni. Nektera doporuceni vyply-
nula z logiky nebo vychézi ze zkusenosti autorti. U nejasnosti a kon-
troverznich vysledkd byl zvolen vétSinovy konsenzus. S odbornym
obsahem souhlasily vybory vsech ¢tyt oslovenych odbornych spolec-
nosti.
Pted konecnym schvalenim DP vsak vyplynuly jisté¢ administrativni
a ekonomické problémy tykajici se podani hyperimunniho imunoglo-
bulinu (Varitectu) gravidnim Zenam. Naplnéni pokynt uvedenych v DP
narazi na tyto piekazky
— chybéni explicitni indikace pro gravidni zeny v SPC Varitectu,
— vysoka cena Varitectu bez stanovené thrady zdravotnimi pojistovna-
mi a

— doprava léku do mimoprazskych pracovist’ z Toxikologického infor-
macniho stiediska (TIS) VEN, lékarny Nemocnice Na Bulovce, resp.
konsignacniho skladu TIS v Olomouci.

DP z téchto diivodi nebyl definitivné schvalen. Byly vytyceny urci-
t¢ kroky k vytvoreni podminek pro bezvyhradné pouziti doporuceného
postupu, zejména podnét k revizi SPC Varitectu (doplnéni indikace pro
gravidni Zeny) a jednani za Ucelem stanoveni Ghrady Varitectu zdra-
votnimi pojistovnami. Pti soucasnych podminkach hrazeni péce muze
byt kira u jedné gravidni Zeny pro mensi infekéni oddéleni vzhledem
kvysinakladi nerealizovatelna. Distribuce Varitectu do mimoprazskych
pracovist’ se patrné vyiesila a jakékoli pracovisté v CR ma moznost zis-
kat Varitect nejpozdéji do 24 hodin.

Do vyjasnéni situace s thradou Ize navrh DP pouzivat pro odborna
rozhodnuti, ale konkrétni opatteni lze uplatiiovat podle moznosti jed-
notlivych zdravotnickych zafizeni. Mimoto omezeni se piimo netykaji
profylaktickych opatfeni u novorozenct, kde 1ze DP uzivat bez vyhrad.
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Informace vyboru CNeoS

Jednani vyboru CNeoS CLS JEP dne 26. zafi 2018 v 9:30

Pritomni ¢lenové vyboru: Dort, Cihat, Macko, Cemy, Hanzl, Janota, Maly
Omluveni: Polackova, Kantor, Stranak, Plavka, Mydlilova
Revizni komise: Burianova, Wechsler, omluven: Matas
Zastupci regionti: Hitka, Fabichova

Hosté: RNDr. Pavlik, UZIS, Biolek

Zapsal: Hanzl

Schvalil: Dort

Program

1.

34

Uvitani, doplnéni a schvaleni programu
Program schvalen jednomysIné pfitomnymi ¢leny vyboru

. UZIS - novinky z jednani o DRG, databaze Pavlik, Macko

Informace o klasifika¢nim systému DRG. Prezentovana prvni vari-
anta slouzici pro monitoring dat ziskanych z referencnich pracovist.
(Pavlik) V piipravé je druha verze, ktera v§ak minimaln¢ do 2021
nebude mit vliv na vykazovani zdravotni péce o novorozence.
Pokracuje zpracovani dat z referencnich nemocnic. Dalsi verze bude
jiz obsahovat nakladovou slozku. Do vyse zminéné 1. varianty byla
na zaklad¢ nasich pfipominek implementovana kategorie novoro-
zencl pod 750 g.Tato kategorie se nakladové zjevné odlisuje od vys-
Sich vahovych kategorii a bude zafazena jako zvlastni kategorie
z pohledu DRG. V dalsich kategoriich jiz takové nakladové rozdi-
ly nejsou. Pracuje se na zohlednéni délky ventilacni podpory. Dal-
§1 posun v tomto ohledu podle UZIS v fijnu 2018 (bude prezento-
vana 2.verze). Diskuse o implementaci délky gestace pokracuje.Jeji
vliv na ndkladovou slozku zatim pro absenci dat z referencnich pra-
covi§t’ nelze vyhodnotit.Sbér dat ohledné gestaéniho véku se tepr-
ve zahajuje. Nas navrh je zatadit mezi markery DRG gestacni vek
v téchto hranicich: Do 24+6 (zahrne Sedou zonu), 25+0 az 27+6,
28+0 az 30+6, 31+0 az 33+6,34+0 az 36+6 a 37+0 bez dalsiho ome-
zeni. Navrh odhlasovan vétsinou, (5 pro) ze 7 pritomnych ¢lent
vyboru. Navrh, ze DRG marker se bude vykazovat do postkon-
cepéniho véku 44 tydnu ¢i do 28 dnt korigovaného véku. Zastup-
cem UZIS vzato na védomi. Sbér dat pohledem novych markert ,
predevsim z pohledu gestacniho véku, by se mél vyhodnotit 2x roc-
n¢ s cilem definovat vliv na nakladovost a pfipadné co nejdfive
implementovat do klasifikacniho systému DRG. V okolnich zemich
(napi. Némecko) je pouzivana jako marker pouze PH. Vybor vyzvan
k piipadnym dal$im pfipominkam v ¢asovém horizontu do polovi-
ny mésice fijna 2018. Predevsim je tfeba formulovat nase finalni
stanovisko ohledn¢ markeru ventila¢ni podpory (dospét ke shodé
k délce ventilacni podpory). Diskuse mezi ¢leny vyboru prob¢hne
korespondencné.

. Pracovni skupina MZ k piipravé vyzvy pro Centra vysoce specia-

lizované intenzivni péce v perinatologii — feditelka odboru zdra-
votnich sluzeb pozadala o nominaci dvou zastupcti odborné spo-
le¢nosti. Navrh: Cihat, Hanzl.

Uvedeni zastupci jednomyslné schvaleni vSemi pfitomnymi ¢leny
vyboru. Pokud se tyka center IMP, pravdépodobné¢ se nebudou rea-
kreditovat. Reakreditace PCIP se piedpoklada za¢atkem roku 2019.

. Smérnice CLS JEP O ochrané a zpracovani osobnich udaji —

Dort

odst. 4: Povinnosti ¢lenii a zaméstnancii

Clenové jsou povinni mimo jiné

dodrzovat zasady zpracovani osobnich udaju.

Dale jsou povinni veskeré tisténé dokumenty s osobnimi udaji vhod-
nym zptisobem chranit pied zneuzitim,

zachovéavat mlcenlivost.

Ptedsedové a dalsi funkcionafi pribézné kontroluji jak ¢lenové plni
povinnosti ...

Podrobnosti  viz  http://'www.cls.cz/dulezite/smernice-cls-jep-o-
ochrane-osobnich-dat-1241

5. Zprava o pracovnim setkani 28. 8. 2018 se zastupci MZ (Mgr.

Podhrazky) a IPVZ (MUDr. Malina) — Dort, Ciha¥

Tématem byl projekt MZ a IPVZ na tvorbu vzdélavacich programu
nastavbovych oborti, tedy také neonatologie. Trvani projektu:
6 mésici pipravné prace, pak realizace, celkem 3 roky. Zadost Mgr
Pfeilerové o podrobnosti. Dort po konzultaci s Cihafem poskytl
nasledujici informaci:

V odpovédi na otazku o kolik 1ékatti by se mohlo jednat mizeme
vyjit z poCtu 1ékait, ktefi skladaji atestaci z neonatologie béhem
jednoho roku a to je cca 10 1ékait. Dale prilozena Koncepce obo-
ru a Véstnik MZ, které plné dokumentuji misto oboru v systému
zdravotni péce.

Nastavbovy obor nove zkracen na 1,5 roku. Vybor odborné spo-
lecnosti neonatologické pozaduje, aby Iékat z t¢ doby absolvoval
6 meésicl na novorozeneckém oddéleni/iiseku kdekoli a 12 mésica
na Perinatologickém centru. Vybor déale pozaduje moznost zapoci-
tat 6 mésict ze specializovaného vycviku pied atestaci z pediatrie.
V souCasném navrhu to vSak neni. Jde o podklady pro projekt na
piipravu materidlu MZ.

. Akredita¢ni komise nastavbového oboru neonatologie — Dort

Jmenuje ministr podle schématu:

1/3 €lent — zastupci navrzeni CLK: Cihat, Halek, Macko, Malgf
1/3 ¢lent — zastupci navrzeni LF: Strandk, Mockova, Janota, Cer-
ny, Zoban

1/3 &lenti — zastupci navrzeni MZ na zakladé navrhu OS (CLS):
Dort, Kantor, Hanzl

Hlasovani vyboru: 7 hlasujicich, 7 pro, proti nikdo. O navrhu k prv-
nimu a druhému nemizeme hlasovat, nominace neni v kompetenci
odborné spolecnosti.

. Vzdélavaci program pediatrie — Dort

Ptipominky vybor daval jiz v unoru 2018, dalsi kolo probéhlo v cer-
venci. Obeslal jsem vybor a na zakladé vétSinového nazoru jsem
opét pipominky odeslal na MZ. Vedeni CLK jsem vyzval, aby nés
podpotilo, ale bylo odmitnuto.

Tvircem programu je Komise pro vzdélavaci programy MZ — pedi-
atfi ani neonatologové pfizvani nebyli, namitky nebyly az do zafi
2018 zohlednény. (Dort)

Podle posledni informace (Cihaf) je vyhlaska upravujici pediatric-
ky kmen jiz podepsdna ministrem zdravotnictvi a bude v nejbliz-
Sich dnech zvefejnéna. Na jednani se podafilo vedeni pediatrické
spole¢nosti za nasi podpory prosadit hlavni namitky odborné pedi-
atrické vefejnosti. Predev$im v pediatrickém kmeni (o délce 30
mésict)) nebude tolik diskutovany pobyt na internim oddéleni.
Povinnd praxe na oddéleni ARO bude v rozsahu 2 mésici, na chi-
rurgickém pracovisti t¢z 2 mésice, 3 mésice na novorozeneckém
tseku pediatrického pracovisté nebo na neonatologickém oddélent.
Dalsi vyznamna zména se tyka 3 mésicniho pobytu na pracovisti
PLDD. Praxi lze absolvovat u registrujictho, nikoliv jako dosud,
pouze u akreditované¢ho PLDD!

Podle vyse zminéné vyhlasky se bude fidit vzdélavani absolventt
LF, ktefi byli zafazeni do oboru pediatrie po 30. 6. 2017.

Pokud se tyka specializované piipravy, kde zatim legislativni upra-
va vzdélavani neni dokoncena, je pocitano se 2 mésici pobytu pedi-
atra na perinatologickém centru IP, volitelnou ¢asti v trvani 3 mési-
cti (Ize absolvovat téz na perinatologickém centru, a v tom pripadé
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10.

11.

12.

13.

26.

lze tuto praxi téZ pozdéji zapocitat do specializované pripravy
v nastavbovém oboru neonatologii). Jinak feceno 1ékat ma béhem
piipravy na specializaci v oboru pediatrie moznost stravit na neo-

Doc. MUDr. Jifi Dort, Ph.D.

Prim. MUDr. Martin Cihat

Je otazkou do budoucna, jak deponované penize Ize vyuzit.Vybor
vzal na védomi a bude se touto otazkou zabyvat pozdéji.

i o\ e s o . 14. Pracovni skupina pro sledovani nozokomialnich infekci — Hanzl
natologickém pracovisti maximalné 8 mésict z 54 celkem (bude-li Tradicni setkéni Pracovni skupiny CNeoS pro sledovani novo-
finalni verze v takto zamyslenych intencich). L ; piny P

’ rozeneckych infekei Ostrov u Tisé 23.-24. 5. 2018

. Aktuality ze SUKL- Dort Hlavni zavéry:
Podle informace MUDr.Pokorné hrozici vypadek ampicilinu se fesi Celkem v roce 2017 11 spolupracujicich pracovist dodalo data od
na trovni MZ, vypadek nebude ani pro baleni a 0,5 g ani prol g 1117 pacienti ELBW a VLBW. Hlavni vysledky byly porovnany
Ampicilin, nasli firmu ktera v ptipadé selhani firmy BB Pharma s vysledky za rok 2013.
(Cast Biotiky) firmu ur¢ité zastoupi v dodavce obou baleni, tak aby- V obdobi 20132017 doslo ke statisticky vyznamnému poklesu cel-
chom neméli problémy. kového poctu infekénich epizod i pacientt s infekei, poctu pacien-

. Novely vyhlasek k pfipominkovani a seznam zdravotnich vyko- ti s infuzi, a pacientd s ATB terapii. Pocet ventilovanych pacienti
nit — Ciha¥ se vyznamné nezménil. Na jednotlivych centrech se rozdily v tera-
Seznam zdravotnich vykonti—nové obsahuje vikon HT 43043 (tera- peutickych pfistupech postupné vyrovnavaji. Na nékterych centrech
peutickd hypotermie,vykazovat 1ze pouze s kodem neonatalni resus- stoupa pocet vykazovanych ,adnatnich™ mf’ekc,l bez zpste;neho etl-
citatni péce) a screening katarakty 43034. Je nutné tyto 2 kody OI,OgICk‘ihO agens. _"’Fa’to prob‘lematrlka Lokalni i celkov’e. analyay
(vykazovatelné mimo kod o3etfovaciho dne) véas na svych praco- vyslefiku dle stayajlrcl.metodlky zastupci center hodnoti jako pri-
vistich nasmlouvat! Screening sluchu doporucen jako celoplos- nosne pro,vlras.tm pract. o
ny,ale zatim neni legislativné zakotvena povinnost jej provadét (sna- Kompletni zapis ze setkani byl poskytnut viem clentim vyboru a bude
ha tuto situaci zvratit). publikovan v pfistim cisle Neonvatgloglckych listd. Po finalni tprave
Dalsi legislativni normy se netykaji neonatologie: grafické fO@y, kt?rou provede Svihovec s P’élnk’em, blggiou vjl%ledky
Vyge thrady za odborné tkony podle zdkona o lidskych tkanich v anonymni formé k dispozici na www strankach nasf spolecnosti.
Zakon o ochrané vefejného zdravi Pitomni Clenové vyboru tento zamér akceptuji bez pripominek.
Posuzovani zdravotni zpUsobilosti ke zbrojnimu prikazu 15. Piihlasky do CNeoS
Kojeni a marketing nahrad MM opét na scéné — Dort Hornerova Michaela — Zlin Jagosova Eliska — Ostrava
viz ISSOP Bulletin July 2018 Minh Ngoc Trinh — Plzen Karlova Barbora — Plzen
Stanovisko ISSOP k odmitnuti USA podporovat kojeni a dodrzovat Chocova Romana — Plzeft
kodex marketingu nahrad dostupné na www.issop.org. Hlasovani vyboru: Vsichni pfitomni ¢lenové vyboru (7) vyjadiili
Aktualnim problémem je agresivni marketing nahrady MM (for- souhlas.
mule), zastancem tohoto pfistupu jsou hlavné Spojené staty. U nas Zadosti o sniZeni ¢lenského prispévku.
novy zakon pro regulaci reklamy teoreticky postihujici i Sifitele Ukonceni ¢lenstvi
agresivni reklamy. Burianova upozornila, Ze ve vyspélych zemich Jirasko Jaroslav
se zodbornych kruhii posiluje podpora piirozené vyzivy (vizkodex).  16. Riizné:
Pro pisti rok pfipravi Mydlilova a Burianova shrnuti zasad kode- Hana Wiedermannova prosi o pfipomenuti prednasek na kongres:
Xu a zmapovani reality v této ob}astl unas. [ unas je re;ahta yelml Colours of sepsis - navthy odesilat na adresu:
problematicka. Bude pubhkovano v Neonatologickych listech tomas.zaoral@fno.cz (do konce z4f)
a predneseno na Neonatologickych dnech 2019. o )

R . i . Agenda of the General Council which will take place during the 8th
Paliativni péce — spolecné vSeoborové stanovisko — Macko International Congress of UENPS on October 4th in Bucharest
MZ + CSPM realizuje projekt Podpora paliativni péce v nemocni- /delegovan Smisek/
cich akutni a nasledné péce. .
Zapojeni odbornych spolecnosti, véetné nasi, do tvorby spolecného Nedoklubko — zpravy od Lucie Zackove
stanoviska zajistuji Macko a Halek. Snahou je ukotvit tuto péci ve 9. 11. 2018 Prematurity day v palaci Zofin ,po obdrZeni pozvanky
vSech ltizkovych zafizenich formou paliativnich tymd, konsilii se prihlasita potvrdit tim icast. Navic, pokud nékdo ma néjaké doku-
a timto smérem zamé&fené ambulantni slozky a ve vybranych nemoc- menty (pfedevsim fotografie ¢i filmovy material), které se daji pre-
nicich i vy¢lenéni lizkové kapacity pro tuto pédi tak, aby tato péce zentovat na vySe uvedené akei, prosime kontaktujte co nejdfive pani
byla rutinni sou¢asti zdravotni péce. feditelku Zackovou.
Aktualni zprava o stavu neonatologické péce v SC kraji — Hit- Nominace na purpurové srdce v kategorii osobnost CNeoS
ka,Fabichova, Dort Navrzen Zapadlo a Muchova. Pro Muchovou hlasovalo 5 ¢lent 1
V Usti nad Labem Neonatologicka klinika (pfi Fakulté zdravotnic- pro Zapadla, 1 se zdrzel. MUDr. Muchové po seznameni s timto
kych studif), jejimz pfednostou a zéroveti primafem Neonatologic- navrhem vyjadfila se svoji kandidaturou souhlas.
kéh(’).oddéleni byl j'm'enovém MUDr. Hi.tka., Bylo konstatovélr.lo , 7€ ,Vedeni porodu mrtvého plodu® — nivrh doporuéeného postupu
je zdjem o zachovani obou perinatologickych centrer v kraji, spo- CGPS. Z etického hlediska nepovazujeme ponechani celé fetopla-
luprace mezi obéma centry je funkeni a i persondlni situace na obou centarni jednotky (s nepferusenym pupkem) za pfijatelné. Patolo-
centrech (pfedevsim v Mosté) se zlepSuje (Fabichova). Pracoviste gové (dle jejich odborné spole¢nosti — prof. Zdmeénik), to jiz také
v Mosté jiz pracuje v rekonstruovanych prostorach. Potencialni pro- nevyZaduji (Cihaf).
blém pro reakreditaci center bude pocet porodt (upozornil Dort) o ; o o
Zpriva o hospodaFeni CNeoS za rok 2017 vydan4 ekonomic- Vyjezdni zasedani se bude konat v Bofeticich 23-25. leden 2019
kym oddélenim CLS - Dort Hypotermie — zefektivnéni zachytu déti indikovanych k HT (névrh
Néklady celkem 48 400,- Vynosy celkem 52 933,- doporuceného postupu) pro nepiitomnost Polackové a Stranaka
Stav Fondu JEP nasi odborné spolecnosti k 1. 1. 2018: 343 708,95, odlozeno na pristi jednani.
9.2018
Piedseda CNeoS Mistopredseda Védecky sekretat

Prim. MUDr. Jozef Macko, Ph.D.
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Informace vyboru CNeoS

Zapis ze 7. Setkani Pracovni skupiny pro sledovani novorozene-
ckych infekci NeoSpol. CLS JEP. Ostrov u Tisé 23.-24. 5. 2018

Setkani se zacastnili zastupci nasledujicich pracovist:
PC-FN-Brno; PC-FN-Ceské Budgjovice; PC-TN-Kr¢; PC-Most; PC-FN-Motol; PC-FN-Ostrava; PC-UPMD-Podoli; PC-VFN-Apo-
lina¥; PC-Usti n. Labem.

Z iasti na setkani se omluvili zastupci: PC- FN-Olomouc, PC-Zlin.

Na praci skupiny se nepodileji: PC-FN-Hradec Kralové (od r. 2014); PC-FN-Plze (od . 2018)

1.
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Vysledky surveillance za rok 2017 (Svihovec)

a. Celkem 11 spolupracujicich pracovist dodalo data od 1117 paci-
entl, primérné hodnoty kalkulovany z pacientl hospitalizova-
nych na centrech III. typu (tj. z 1064 pacienttl). Hlavni vysledky
byly porovnany s vysledky za rok 2013.

b. Ve srovnani s rokem 2013 doslo k vyznamnému poklesu celko-
vého poctu infekénich epizod [p=3,2x107; OR: 1,29(1,09-1,54)]
i pacientd s infekei [p=3,8x107%; OR: 1,28(1,08-1,61)]. Vyznam-
né poklesl poCet pacientd s infuzi [p=1,2x10%; OR: 5,81(2,9-
12,87)] a pacienti s ATB terapii [p=2,4x10% OR:1,53(1,28-
1,83)]. Pocet ventilovanych pacientd se vyznamné nezmenil.

¢. Na jednotlivych centrech se rozdily v terapeutickych piistupech
postupné vyrovnavaj.

d. Na nékterych centrech stoupa pocet vykazovanych ,,adnatnich*
infekei bez zjisténého etiologického agens. Tato problematika dis-
kutovana, situace vyzaduje lokalni analyzu, zhodnoceni, do jaké
miry se jednd o ,,FIRS a o intrauterinni infekce, kdy bylo agens
eliminovano prenatalni [é¢bou matky. Zanétliva reakce nema epi-
demiologicky dopad (neni ,,pfenosna“), neni ovlivnitelna postna-
talni antimikrobialni lécbou, ale ma negativni dopady na morta-
litu a morbiditu.

e. Lokalni i celkové analyzy vysledki dle stavajici metodiky zastup-
ci center hodnoti jako piinosné pro vlastni praci. Vysledky mohou
slouzit (a na nékterych pracovistich jiz slouzi) k identifikaci kon-
krétnich problém a stanoveni postupti k omezeni/eliminaci jejich
negativnich vlivii. Ucastnici povazuji za zidouci pokradovani sta-
vajici spoluprace.

. Informace o pfipravovanych odbornych doporucenich tykajicich se

virovych infekei (Zach).

a. Problematika neonatélni/perinatalni varicelly — mezioborové
doporuceni je v soucasnosti ve schvalovacim fizeni zi¢astnénych
odbornych spole¢nosti. Problematika neonatalni/perinatalni
infekce herpes simplex virus1,2 je nyni ve fazi ptipravy a disku-
ze na mezioborové urovni.

. Struény prehled diagnosticko/terapeutickych piistupt k problemati-

ce bakterialnich infekci CNS jako podklad pro naslednou diskuzi

(Svihovec)

Hlavni body nasledné diskuze a jejich v§eobecné zavéry:

a. Bakterialni meningitidy jsou v CR i jinych zemich poddiagnosti-
kovany. V fadé¢ ptipadi probihaji pod Dg prokazané ,sepse”, neni
provedena LP. Pii adekvatni 1écbé je 1éc¢ba dostatecna i pro pro-
bihajici meningitidu, ale v ojedinélych piipadech se mohou
vyskytnout relapsy infekce po ukonéeni ATB terapie. Problema-
tiku novorozeneckych meningitid nelze oddélit od problematiky
novorozeneckych sepsi.

b. Dle dostupnych epidemiologickych informaci se neméni vyskyt
novorozeneckych meningitid, klesa ale jejich mortalita.

c. Lécba bakterialni sepse novorozence by méla byt vzdy zahajena
vysoce agresivni ATB terapii s vyuzitim davek ATB na horni hra-
nici davkovaciho rozpéti, aby lécba zachytila i piipadnou menin-
gitidu.

d. Doporuceni k provadéni LP v Dg. procesu novorozenecké sepse
nejsou zcela jednotnd, vSeobecné je LP cCastéji doporucovana
v anglosaské oblasti (USA, Anglie). Rizny pfistup je i na jedno-
tlivych centrech v CR. Vieobecné zavéry velmi rozsahlé diskuze
k provadéni LP jsou nasledujici:

i. Provedeni LP je nutné zvazit ve vSech pfipadech podezieni na
meningitidu, zejména pii novorozenecké sepsi. Prisnd povin-
nost provedeni LP u vSech suspektnich sepsi je hodnoceno jako
sporné.

ii. LP by méla byt provedena ve vSech piipadech, kdy pfi [écbé
sepse neni uspokojiva klinicka terapeuticka odpovéd’ béhem
2-4 dnt.

iii. Pfi prokazané meningitidé je doporuceno provedeni kontrol-
ni LP nejméné 1x pied ukoncenim lécby. Pii neuspokojivé
terapeutické odpovédi na lécbu, nebo u Gram-neg. Infekei je
navic doporuceno provedeni kontrolni LP 2-5 den 1écby.

e. Infekce CNS vyvolané Gram neg. bakteriemi jsou zatizené vyso-
kou mortalitou i morbiditou. Uspésnost 16¢by zavisi na rychlosti
LHsterilizace® mokovych prostor.

f. Problematika infekci ve spojitosti s cizorodymi materialy (infek-
ce zkratl a rezervoarl) je specifickou oblasti. VSeobecné je
u novorozencti doporucovano pii infekci cizorodé materidly
odstranit. Sance na vylé¢eni infekce CNS v piitomnosti cizoro-
dého materialu je zcela minimalni.

g. Pii infekcich CNS je velmi dulezité dodrzeni strategie ATB tera-
pie (odpovidajici prechod z empirické 1écby na 1écbu cilenou,
odpovidajici uprava davkovacich schémat dle postnatalniho
1 postkoncepcniho staii, vyuziti davek na horni hranici ddvkova-
ciho rozmezi, piipadné vyuziti moznosti kontroly sérovych kon-
centraci).

h. Délka ATB terapie — u GBS meningitidy minimalné 10-14 dnd,
u Gram-negativnich meningitid nejméné 14-21 dnt. U kompli-
kovanych infekei (shunty, rezervoary, loziska, ventriculitis) je nut-
né délku individualizovat. U netypickych vyvolavatelt (plisné,
kvasinky) je minimalni doba lécby 4-6 tydnd.

. Neobvyklé vysledky citlivosti a neodpovidajici klinicky pribéh

novorozenecke infekce (,,skryta“ rezistence k meropenemu) (Juren):

a. Kazuistika ELBW s infekei krevniho obéhu Enterobacter aeroge-
nes, dle in vitro citlivosti s dobrou citlivosti na meropenem, 1é¢-
ba meropenemem ale neméla odpovidajici efekt. Uspokojivého
terapeutického efektu dosazeno az cefalosporinem IV. generace
(cefepim). U daného bakterialniho kmenu se jednalo o kombina-
ci Sirokospektré betalaktamazy AmpC a schopnosti uzaviit spe-
cifické poriny pro prichod meropenemu zevni bakterialni mem-
branou.

b. Jedna se o relativn¢ vzdcny typ kombinované rezistence, ale
v budoucnu je nutné s jeho vyskytem pocitat. Zatim se nejéaste-
ji popisuje u rodi Enterobacter a Acinetobacter.

c. Cefepim by m¢l byt v soucasnosti povazovan za vysoce ,,rezerv-
ni“ ATB, vyélenéné pro CILENOU 1é¢bu infekci vyvolanych
multirezistentnimi Gram negativnimi bakteriemi.

. Planovani dalsiho setkani:

a. Vroce 2019 — uvazovano Brno (moznosti ovéii Juren); piipadné
uvazovany C. Budgjovice.

b. Vroce 2020 se o organizaci aktivng hlasi Ostrava (v r. 2019 orga-
nizace koliduje s organizaci Handkovych dnt).

c. Findlni rozhodnuti o lokalit¢ konani setkani v r. 2019 by méla byt
ujasnéna do cca fijna 2018.

Zapsal Svihovec
Zavérecna revize (Panek; Juren) 14. 7. 2018
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Analyza MM

Materskeé migko mizZe byt zachranou pro nemocné nebo predcasné narozene dite. Kromé nutricnich
vlastnosti startuje imunitni systém, poskytuje hormony a enzymy, které podporujl strevni zazivani a vyzravan.
Miris analyzator materského miéka poskytuje rychly a jednoduchy zptisob, kterym Ize udrzet MM jako hlavni
zdroj wyzivy pfedcasné narozeného ditéte béhem prvnich rozhodujicich tydnd Zivota.

Pasterizace a ohfev MM P Barkey

e prevence prenosu cytomegalovirt (CMV)

e diky suchému ohfevu je pasterizace z hlediska mnozeni bakterif human wanwdh
a choroboplodnych zarodkd velice bezpetna

e 3stupnova softwarova ochrana proti elektronickému a mechanickému prehrati

e kontrola stalosti teploty
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Nedoklubko — kdyz se Vam narodi miminko diive, nez cekate

Nedoklubko — kdyZ se Vam narodi miminko drive, nez Cekate

Lucie Zackova

Nedoklubko bylo zalozeno v ¢ervnu roku 2002 jako obc¢anské sdruze-
ni. Neformalné vzniklo jiz jako Klub rodici a pratel nedonosenych déti
pii UPMD v Podoli v roce 1996. Zalozila ho tenkrat pani doktorka
PhDr. Daniela Sobotkova, CSc. Spolupracuje s Nedoklubkem dodnes.

Dnes je Nedoklubko zapsanym spolkem, spolupracuje se v§emi peri-
natologickymi centry v Ceské republice, je jednim z vice nez 90 aktiv-
nich &lent mezinarodni organizace EFCNI, spolupracuje s Ceskou neo-
natologickou spole¢nosti CSL JEP a nové se podili i na odborném
vyzkumu.

Zastitu nad Nedoklubkem prevzal MUDr. Lumir Kantor, Ph.D., pri-
maf neonatologického oddéleni FN Olomouc a senétor Parlamentu Ces-
ké republiky.

Nedoklubko realizuje n€kolik projekti, které vyznamné podporu;ji
rodice pred¢asné narozenych déti i perinatologicka centra.

Koordinuje projekty: Mamy pro mamy — podpora maminek v jed-
notlivych centrech povzbuzujicimi ¢asopisy a darky, Béh pro mimin-
ka do dlan€ — béh zaméfeny na podporu konkrétniho perinatologicke-
ho centra, Oslavy Svétového dne pfedc¢asné narozenych détina Zofiné
v Praze — s cilem zviditelnit problematiku predc¢asného porodu
a vyzdvihnout $pickovou tiroveii neonatologické péce v Ceské republi-
ce a Pomahame (ne)donos$eni — podpora vyzkumného tymu zkouma-
jiciho pficiny a prevenci pred¢asného porodu.

Nedoklubko vydalo v roce 2014 knihu Vitej, kuliSku a pravidelné
vydava Casopis pro podporu rodici pfed¢asné narozenych déti s ndzvem
Nejste v tom sami. Ob¢ publikace distribuuje zdarma do vSech perina-
tologickych center v zemi.

Facebookova skupina Nedoklubko — Nejste v tom sami spojuje rodi-
e predcasné narozenych déti, ktefi si zde predavaji rady, zkusenosti
anavzajem se podporuji. Také vydava jednou mési¢né Newsletter, kte-
ry shrnuje aktudlni Novinky z Nedoklubka.

Je tu pro vSechny blizké pired¢asné narozenych déti. Aby védéli,
na koho se obratit a Ze v tom nejsou sami.

BEH PRO MIMINKA DO DLANE

V ramci projektu MIMINKA DO DLANE jsme se rozhodli uspoi4dat
sérii charitativnich béht s cilem upozornit na problematiku predcasné-
ho porodu, vyzdvihnout $pickovou troven ceské neonatologie a financ-
né podpotit konkrétni neonatologické odd€lent, které o ptedcasné naro-
zena miminka pecuje. Také chceme podpotfit rodice, ktefi travi aktudlné
s détmi ¢as na neonatologickém oddéleni a vzkazat jim, Ze v tom nejsou
sami.

Béh pro miminka do dlané
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Cilem akce je spojit se, uzit si hezké a smysluplné odpoledne, uka-
zat détem, Ze i takto se da pomahat. A samoziejmé obdarovat novoro-
zenecké oddéleni tim, co aktualné nejvice potiebuje. 100 % startovné-
ho putuje na podporu konkrétniho perinatologického centra, kde
o miminka do dlan¢ s laskou pecuji.

V ramci béht pripravujeme kratké zavodni traté pro déti, béZec-
kou trat’ pro dospélé a také vychazkovou trat’ pro rodiny s malymi
détmi, kocarky, détmi na kolobézkach, odrazedlech a podobné. Ten nej-
blizsi planujeme pro vSechna perinatologicka centra v Praze na 5.kvét-
na 2019 u prilezitosti oslav Dne rodi¢t pted¢asné narozenych déti.

SVETOVY DEN PREDCASNE NAROZENY CH DETI

V patek 9. 11. 2018 se v Praze na Zofing konaly celodenni oslavy
Svétového dne predCasné narozenych déti. Slavili jsme ho jiz po osmé.
Den se vydafil, vsichni za¢astnéni si jej nalezité uzili. Zakoncen byl
slavnostnim gala vecerem, béhem kterého byly tradicné predany ceny
Purpurového srdce osobnostem plisobicim v neonatologii.

Béhem dopoledne se v Malém sale konala konference pro détské ses-
tficky na téma , Psychologie a komunikace — nosné piliie v profesi
neonatologické sestry“. Odbornym garantem byla pani psycholozka
Mgr. Hana Jahnova, ktera také byla jednou z prednasejicich. Na konfe-
renci se seslo 130 sestiicek z celé Ceské republiky.

Cenu Nedoklubka dostala Nicole Thiele EFCNI (European Foundation
for the Care of Newborn Infants)
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Na tiskové konferenci piedstavila feditelka Nedoklubka Lucie Z4¢-
kova novou kampan s nazvem Pomahame srdcem, prezentovala pro-
gram leto$nich oslav Svétového dne predCasné narozenych déti, vyzdvi-
hla préci ceskych neonatologli a ptipomnéla lonisky projekt Socks for
life — Ponozkovy rekord, se kterym se Nedoklubko dostalo do Ceské
knihy rekordt. Pani magistra Hana Jahnova hovofila o tom, jak dulezi-
ta je spoluprace personalu neonatologickych oddéleni s rodici, jejich
piitomnost na oddéleni a podileni se na péci o né. Zden¢k Hiibacek
z Pampers pak ptedstavil vysledky narodni charity pro Nedoklubko,
zhodnotil dosavadni spolupraci s Nedoklubkem a predevsim predstavil
nejmensi plenku pro pfed¢asné narozena miminka. Po obédé zacalo
v restauraci Zofin Garden odpoledne pro rodiny s détmi. Program byl
bohaty. Celym odpolednem provazela Stépanka Duchkova, maminka
predCasné narozenych dvojcat, kterd uz dlouhodobé Nedoklubko pod-
poruje. Setkani se zacastnilo piiblizn¢ 130 déti, byl pokitén kalendar
2019 a nové cislo Casopisu Nejste v tom sami na téma psychologie
a komunikace.

Galavecer, oble¢eny do purpurového havu zacal v 19 hodin. Velky
sal Palace Zofin se zaplnil lékafi, sestiickami, sponzory a firemnimi
partnery, ktefi se vSichni dobfe bavili. Béhem vecera byly predany
4 ceny Purpurového srdce. Cenu Ceské neonatologické spole¢nosti
CLK JEP pievzala z rukou predsedy CNeoS MUDT. Jitiho Dorta, Ph.D.
MUDr. Milada Muchova, détska Iékatka z FN Brno, ktera celou svoji
profesni kariéru zasvétila péci o pred¢asné narozené a nemocné novo-
rozence. Détska sestra Eva Rezabkova ziskala cenu v kategorii Neona-
tologicka sekce Ceské asociace sester z rukou Michaely Kolatové, pred-
sedkyné asociace. Cenu osobnosti vetejného zivota pro reziséra Jitiho
Menzela predal MUDr. Lumir Kantor, senator Parlamentu Ceské repub-
liky Olze Menzelové, manzelce reziséra. Cena Nedoklubka putuje letos
do zahranici. Zvolili jsme organizaci EFCNI, za kterou cenu piebrala
na podiu Nicole Thiele, mistopiedsedkyné nadace, ktera byla special-
nim hostem celého dne. Vystoupili operni pévkyné Andrea Kalivodo-
va, nadéjna zpévacka Leticie Krotka, ktera pravidelné vystupuje na osla-
vach jiz od roku 2012, dale Groove Army, Richard Miiller a NO NAME.
Vecer se — na pocest pred¢asné narozenych déti — purpurové rozsviti-
ly nejen misto oslav, Palac Zofin, ale i Tan¢ici diim v Praze, radnice

v Ceskych Budg&jovicich a radnice v Kralové Dvote. Pro miminka do
dlan¢ byl dile nasvicen hrad Hnévin v Mosté, Spilberk v Brng, zimek
Vétruse v Usti nad Labem, divadlo J.K.Tyla v Plzni, hotel Pupp a Cisai-
ské 1azn¢ v Karlovych Varech, radnice v Uherském Hradisti a Kralove
Dvote a dalsi. Celkem bylo nasviceno letos jiz 14 staveb v Ceské repub-
lice. Pocet staveb kazdoro¢né stoupa.

AKTUALNE

V Nedoklubko vétime, ze mizeme podpofit kazdou maminku po
pred¢asném porodu. Na jafe 2018 jsme vyhlasili kampan s nazvem
Pomozte ndm srdcem. Vysledkem jsou nase purpurova, ruéné vyrobe-
nd srdicka, vyraz podpory a sounalezitosti s rodinami, kterym se pred-
Casné narodi miminko a musi prvni dny, tydny i mésice travit na jed-
notkach intenzivni péCe. Srdicka spolu s lécivym textem klinické

psycholozky predavame maminkam po pfedcasném porodu v ramei pro-
jektu Nedoklubka s nazvem Mamy pro mamy. Podtitulem projektu je
prave: Pomahame srdcem...

Setkani rodin pfed¢asné narozenych déti

39



Nedoklubko — kdyz se Vam narodi miminko diive, nez cekate

PRIBEH LUCIE

Pred osmi lety se mi narodila holcicka predcasné. Konkrétné 15 tydnii
pred planovanym terminem porodu s porodni hmotnosti 730 gramii.
Bylo to tenkrat velmi narocné obdobi plné vycitek, smutku a strachu o to
malinkaté miminko bojujict o sviij Zivot. Dostala jsem na oddéleni bro-
zurky, které tehdy Nedoklubko vydavalo a moc mi pomohly. Najednou
Jjsem védéla, Ze to jde zvladnout a kdyz to zvladli ostatni, ja musim taky.
Dodali mi tenkrat hodné viry a energie byt tam pro svée miminko, a délat,
co je potieba. Proto jsem se uz tam tenkrat rozhodla, ze tu pomoc, kte-
rou jsem dostala, musim zase poslat dal. Dnes je to uz pét let, co Nedo-
klubko vedu... ®

Lucie a Ella

Prvni klokdnkovani — Ellince je 20 dni

Nedoklubko mi tenkrat pomohlo uz jen tim, Ze jsem védéla, ze v tom
nejsem sama. Ze se takhle malinké déti rodi, prezivaji a nemusi si do
Zivota nést vaznéjsi nasledky. Cetla jsem pribéhy ostatnich rodici, srov-
navala je s nasi situaci a dodavalo mi to jistotu, Ze vSechno se da zvlad-
nout.

Kdyz jsem si Ellinku po trech mésicich privezla domi, byla jsem roz-
hodnutd pomdhat také. Nabidla jsem svou pomoc pri organizovani oslav
Svétového dne predcasné narozenych déti, ktery se ten rok v Cechdich
slavil poprve. Takto jsem spolupracovala par let a v listopadu 2013 jsem
byla pozvana na valnou hromadu Nedoklubka, kde mé jednohlasné zvo-
lili do vedeni. Bylo to paradoxné v dobé, kdy jsem se chystala Nedo-
klubko opustit, Ellince byly 3 roky a ja se chtéla posunout zas dale
s vedomim, ze sviyj dil prdace jsem odvedla. Mélo to byt jinak... S rado-
sti a laskou ho vedu dodnes ©

J vitej, kulisku

Sedm duhovych pohidek a Privodce na cesté domi

nedokiylbhko
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Nadac¢ni fond La Vida Loca

Martina Opava, Iva Rihova

ZIVOT \ KUFRIKU CHRANI DETSKE
VZPOMINKY

500 déti roéné je v Ceské republice odebrano nebo opusténo biologic-
kymi rodi¢i uz v porodnici. Projekt Zivot v kuftiku Nada¢niho fondu
La vida loca usiluje o to, aby si tyto déti do nasledné péstounské péce
nebo kojeneckého tistavu nesly vice nez jen rodny list.

Nadaéni fond zaloZily v roce 2015 Martina Opava a Iva Rihova. Obé
se cely zivot vénuji oblasti zivotni rovnovahy, odbouravani stresu a rov-
novaze mezi pracovnim a rodinnym zivotem. Mimo aktivit zaméfenych
na déti, ptipravuji workshopy pro dospélé pod znackou Daily Energy.
»Spokojeny jedinec s vyrovnanym zivotem vytvaii fungujici spolec-
nost, fika Gasto Martina Opava. Nada&ni fond realizuje projekt Zivot
v kuf¥iku, ktery daruje kufiiky vzpominek v porodnicich po celé Ces-
ké republice. Zdravotni sestticky, které se o dité staraji, do n¢j vklada-
ji naramek novorozence nebo tieba prvni dudlik a zapisuji do deniku,
jak vypadal, kdyz se narodil, kdo se o n¢j s laskou staral nebo jestli po
narozeni plakal. Dobrovolnici do kuffiku hackuji a pletou rtizné oblec-
ky a hracky. Kazdy kufiik tak ma jedine¢ny obsah.

Letos se kufiik dostal ke 400 détem ve 32 spolupracujicich porodni-
cich a projekt inspiruje i zahrani¢ni porodnice. Pilotni porodnici, v niz
Zivot v kuffiku zacal, byla Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady
v Praze. Impuls k zalozeni projektu vzesel od vrchni sestry détského
oddéleni Michaely Chmelafové, ktera upozoriiovala na to, kolik déti
¢eka na cestu k péstountim nebo do kojeneckého tstavu dlouho a zaro-
ven piichazi o informace o sobé samych.

Zivot v kuffiku véi, Ze kazdé dité¢ ma pravo védét, odkud je a co pro-
zilo. At uz to bude v dospivani, pfi $kolnim projektu o rodinné historii
nebo kdyz zalozi vlastni rodinu, diive nebo pozdéji zacne hledat svou
vlastni identitu a ptat se, jak pfislo na svét. Kufiik mu poméha zaplnit
prazdné misto. ,,Dité si diky kufiiku mize do zivota odnést, ze i kdyz
s nim misto maminky byly zdravotni sestry, byl na svété vzdy nékdo,
komu na ném zalezelo, kdo o néj s laskou pecoval a vénoval se mu,”

fika Iva Rihova. Kazdé dité touzi po tom byt milovano a nékam patfit.
,,DéEti bez znalosti svého zivotniho piibéhu jsou ochuzeny o pocit Stés-
ti, doplije Iva.

Mimo projekt Zivot v kufiiku se nadaéni fond vénuje také preven-
tivni osvétové Ginnosti s nazvem Zivot a ja. Navitévuje zakladni $ko-
ly a hovofi s détmi o budouci rodiCovské roli a jejich ocekavani. Ma
skvélé vysledky v Usteckém kraji, kde je pocet déti koncicich v koje-
neckych ustavech a u péstount kriticky, a tak samotny kraj citi potfe-
bu déti vzdélavat. Projekt tu funguje ve spolupraci se ZS Mirové a mist-
ni porodnici. Déti ze zakladni $koly napiiklad uspofadaly prodejni
vystavu, za jejiz zisk koupily kufiiky a samy je do porodnice odnesly
nebo usporadaly charitativni koncert. , Jsem piesvédcena, ze mnozstvi
déti koncicich v kojeneckych tistavech a u péstount je celospolecen-
skym tématem. Na piednaskach zjis-

tujeme, ze déti vyrustaji ve velkych
narocich na vykon, ale viibec neuva-
zuji o rodicovské roli. Kdyz je pak
najednou zaskoCi nepfipravené, je uz
pozdé,” dopliuje Martina Opava.
Prednaskami proslo jiz 300 déti.

V letosnim roce se k projektu pii-
pojily herecka Klara Trojanova
anavrharka Katefina Geislerova. Obé
véii, ze védomi vlastniho Zivotniho
piibéhu ma v zivoté nezastupitelnou
roli.

vivr

porodnic je prazska Fakultni nemoc-
nice Na Bulovce. I kdyz spoluprace
s Zivotem v kuffiku zacala oficialng
az 11. prosince, prvni kuffik sem
putoval, jakmile byl potieba, tedy uz
22. listopadu.
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OTEVRENA TEPENNA DUCEJ NEDONOSENYCH
NOVOROZENCU

Liska K.

Neonatologické oddéleni Gynekologicko-porodnické kliniky, Vseo-
becna fakultni nemocnice v Praze

U donosenych novorozencti dochazi k funkénimu uzavéru duceje
zpravidla do 72 hodin po porodu.

U nedonosenych novorozenct byva uzavér opozdény, vysoka inci-
dence oteviené tepenné duceje (PDA) je zejména u extrémné nezralych
novorozencl (ELBWI), ktefi se rodi pied 26. tydnem téhotenstvi (tt).
U déti narozenych ve 24.tt nalézame pii ultrazvukovém vysetteni vel-
kou PDA 4.den u 90%, 7.den pak u 87% déti. Existuje souvislost mezi
PDA a morbiditou nedonosenych novorozencii. Po poklesu plicni cév-
ni rezistence se zvysuje levo-pravy zkrat a pritok plicemi, dochazi ke
kongesci, plicnimu edému, steal fenoménu, zvySuje se srdecni vydej
a po prekro¢eni kompenzacénich mechanismi dochazi k organové ische-
mii. Nasledkem velké PDA s L-P zkratem mtize byt plicni hemoragie,
intraventrikularni krvaceni, periventrikularni leukomalécie, prolongace
umélé plicni ventilace, rozvoj bronchopulmonalni dysplazie (BPD),
zhorseni renalnich funkei a nekrotizujici enterokolitida. Prave silnd aso-
ciace vysSe uvedené morbidity s PDA vedla ke snaze o Casny uzavér
duceje. Velka metaanalyza z roku 2010 (W.E.Benitz, Treatmentofpersi-
stent patent ductusarteriosus in preterminfants: time to acceptthenull-
hypothesis, JournalofPerinatology) vsak ukazala, Ze jakakoliv 1écba
PDA nezlepsila dlouhodoby outcome déti. V poslednich letech klesl
pocet déti 1écenych inhibitory cyclooxygendzy i pocet ligaci. Velka
pozornost byla vénovana pfirozenému pribe¢hu PDA. I u déti s velmi
nizkou porodni hmotnosti pod 1500 g dochazi béhem dnu, tydnd ¢i mési-
cli ve vysokém procentu ke spontannimu uzavéru duceje. V poslednich
letech byl také zaznamenan mirny nartst vyskytu bronchopulmonalni
dysplazie (BPD), hleda se tak mozna souvislost s observacni postupem
uPDA a zvysenym vyskytem BPD. Nekteré prace ukazuji, ze prave dél-
ka trvani levo-pravého zkratu je rozhodujici pro rozvoj BPD. Pies vSech-
ny pokroky v diagnostice PDA (echokardiografie s pouzitim barevné-
ho a pulzniho dopplera, funkéni echokardiografie, biochemické
markery, NIRS) vsak stale nevime, které nedonosené déti jsou indiko-
vany pro farmakologickou lécbu ¢i ligaci. V soucasné dobé ptevazuje
nazor, ze skupina déti < 25.tt by mohla profitovat z Casné univerzalni
lécby a skupina déti < 28.tt z pozdni selektivni 1écby. Praveé probihaji-
ci multicentrické randomizované kontrolované studie jsou zaméfeny
predevsim na skupinu ELBWI < 28.tt, netrpélivé tak ¢ekame na jejich
vysledky.

POSTBIOTIKA V KOJENECKE VYZIVE
Bronsky J.
Praha
Postbiotika se zacala v klinickych studiich objevovat jiz v 70. a 80.

letech minulého stoleti. Jejich zaméfeni, obsah a vysledky jsou pte-
svédCivé a navic mame k dispozici nové — nejaktualnéjsi klinické stu-
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die, které potvrzuji, Ze kojenecké formule s kombinaci smési prebio-
tickych oligosacharidi scGOS/IcFOS (9:1) a postbiotik podporuji sprav-
ny vyvoj a funkce stfevniho imunitniho systému. Pfednaska je zameéfe-
na nanovy koncept postbiotik v mlécné kojenecké vyzivé a jeho vyznam
z klinického i védeckého hlediska.

METABOLICKA ADAPTACE FYZIOLOGICKEHO
NOVOROZENCE

Mydlilova A.
Thomayerova nemocnice Praha 4, Narodni lakta¢ni centrum

Téma sdélen se tyka 90 % donosenych novorozenct. Vsechny dosa-
vadni znalosti o fyziologii novorozence svéd¢i o tom, ze metabolicka
adaptace je nastavena na poporodni pomalu a pfirozené rostouci nabid-
ku potravy.

Zdrojem energie jsou v prvnich dnech Zivota rezervy ve formé gly-
kogenu a tuku a rovnéz i malé mnozstvi kolostra. Latkova vymeéna, hos-
podatenti s vodou a funkce ledvin jsou regulovany velkym mnozstvi hor-
mont. Hormonalni zmény spolu se zvySenym vylucovanim rtistového
hormonu a kortizolu v prvnich dnech Zivota spusti v prvnich dvou hodi-
nach zivota glykolyzu, glykogenolyzu, glukoneogenezi i lipolyzu. Pe-
chodna a asymptomaticka hypoglykemie v prvnich 3 hodinach po poro-
du je normalni a spontanné se upravi. Novorozenec si v tomto obdobi
nizké hladiny glukézy vytvaii piidatné zdroje energie pro mozek mobi-
lizaci mastnych kyselin a ketogenezou, ktera je adaptivni reakci na
docasné snizeny pifjem zivin v dobé, kdy se dité uci efektivné sat z prsu.

Rada novorozeneckych oddéleni suplementuje zdravé, donosené
novorozence jako by byli rizikovi, protoze pouzivaji nevhodné hranic-
ni meze hladin glukozy. Operacni prahové hodnoty glukozy v plazme,
které navrhl Cornblath byly nékolikrate v meta-analyzach prezkouma-
ny s konstatovanim, ze neni diivod ke zméndm téchto stanovenych ope-
racnich prahti. Peroralni podani glukézy, Casto pied tim, nez je dité
schopné vytvofit ucinné regulacni mechanismy, potlacuje endogenni
produkei glukodzy. Protoze je glukoza rychle metabolizovana, miize to
znovu vést k hypoglykemii.

Dodrzovani stanovenych prahovych hodnot glykemie by se mohlo
zabranit 10% pfijeti donoSenych novorozencti na JIP, ¢asto v dobé fyzi-
ologického metabolického poklesu glykemie (1/3 piijata béhem 4h po
porodu a % z nich <1 hodina veku.

U donosenych novorozenct je ztrata vody nizka a funkce ledvin je
v prvnich dnech nastavena na minimalni diurézu. Ptes 90% poporodnich
ztrat spociva v redukci mimobunécného prostoru. Poporodni latkova
vyména u hmotnostnich ztrat do 10% je plné vyvazena. Dokrm bynemél
byt podavan pausalng, ale podle 1ékatsky stanovenych indikaci.

V CR existuji velké rozdily v dokrmovani novorozenci mezi porod-
nicemi i regiony, kdy po¢ty dokrmovanych déti se pohybuje od 5-30 %.
Neindikované podani dokrmu zasahuje do metabolickych kompenzac-
nich mechanismt, interferuje s laktaci, brani zdravé kolonizaci stfev
a zvysuje hladiny bilirubinu.

Prevenci hyperbilirubinémie je optimalni podpora kojeni. Casné
a Casté kojeni podporuje vyloucent bilirubinu stolici, protoze kolostrum
urychluje pasaz mekonia v prvnich 24 hodinach. Kojené déti maji
pozvolngjsi pokles hladiny bilirubinu nez déti krmené formuli.
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Ve sdélent jsou shrnuty konkrétni postupy vychazejici z novych dopo-
ruéeni mezinarodnich a odbornych organizaci. Casné, neomezované
a vyluéné kojeni bezpecné zajistuje metabolické a nutricni potieby
donoseného novorozence.

MENE INVAZIVNI PODANI SURFAKTANTU
(LISA) NEDONOSENYM NOVOROZENCUM
S VELMI NiZKOU PORODNi HMOTNOST]

Matas M., Dort J., Mockové A., Cadové M., Prajka J., Pomaha-
cova T, Videnska A.

Neonatologické oddéleni, Fakultni nemocnice v Plzni

Uvod: Intenzivni péce v neonatologii se od 90. let minulého stoleti
rozviji cestou snizovani invazivity. Prakticky se jednalo o vyuziti metod
neinvazivni ventila¢ni podpory jako CPAP, N-IPPV, HFNC jako metod
prvni volby pied konvencni mechanickou ventilaci. Dal§im krokem bylo
zahajeni aplikace surfaktantu endotrachealni kanylou, zavedenou pou-
ze na dobu vlastniho podani surfaktantu, tj. INSURE (Intubace-Sur-
faktant-Extubace). V poslednich nékolika letech byla publikovana fada
studii, pfi nichz endotrachealni intubace byla zcela vyfazena a nahra-
zena podanim surfaktantu do trachey tenkym katetrem pii zachované
spontanni ventilaci. Jiz prvni vysledky této méné invazivni metody
podani surfaktantu (less invasive surfactant administration — LISA) uka-
zovaly jasny pfinos v podobé snizeni potieby mechanické ventilace
a vyskytu bronchopulmonalni dysplazie. Na zaklad¢ piiznivych vysled-
ki publikovanych studii autofi zavedli metodu LISA do klinické praxe.

Cil: Cilem bylo porovnat rozdily ve vysledcich u déti v obou skupi-
nach (LISA a INSURE).

Metody: Piispévek uvadi literarni udaje o zkusenostech s novou
metodou. Postup LISA je nasledujici: katetr o malém praméru (1,7 mm)
se zavede do trachey ditéte behem laryngoskopické vizualizace hlasi-
vek pii zachovaném spontanni dychani a pokracujici nazalni ventilac-
ni podpote CPAP. Hloubka zavedeni je stejna jako pfi endotrachealni
intubaci. Katetr se fixuje ve spravné poloze pouze prsty. Davka surfak-
tantu 200 mg/kg se aplikuje jedinym bolusem béhem 1-3 minut, po apli-
kaci se katetr okamzité odstrani.

Vysledky publikovanych studii jsou doplnény vlastnimi zkusenostmi
autorti. Randomizovana prospektivni studie, kontrolni skupinu tvofily
déti lécené metodou INSURE. Stav déti z hlediska dalsiho vyvoje syn-
dromu dechové tisné a potieby ventilacni podpory byl dale sledovan.
Hlavnimi porovnavanymi parametry byl vyskyt BPD, popiipad¢ Gmr-
ti, dalsimi parametry byly potfeba mechanické ventilace, vyskyt komo-
rového krvaceni, hmotnostni piiristek. Data budou statisticky zpraco-
vana.

Vysledky
Diskuze

Zavér: LISA je bezpe¢na metoda podani surfaktantu nedonosenym
détem, snizuje potiebu mechanické ventilace u déti se syndromem
dechové tisné a snizuje vyskyt bronchopulmonalni dysplazie. Vlastni
zkusenosti autord jsou v souladu s literarnimi Gdaji.

INICIACE A STABILIZACE LAKTACE STREDNE
A LEHCE NEZRALYCH DETI NA ZAKLADE EBM
— APLIKACE DOPORUCENI A KROKU NEO BFHI
V PRAXI

Chvilova-Weberova M.
Détské a novorozenecké odd., Nemocnice Havlickiv Brod

Téma sdéleni se tyka téméf 7 % stredné a lehce nezralych déti CR/rok.
Kojeni je preferencni vyziva pro novorozence vsech kategorii s profi-
tem pro celozivotni zdravi. ,,10 kroki na podporu kojeni* je EBM garan-
tovany WHO/UNICEEF. Zavazna doporuceni byla rozsifena a aktuali-
zovana v r. 2015 o 3 principy péce o rozvoj laktace na NeoJIP. Zavazné
(doporucené) postupy zohlediji benefit iniciace laktace a vyzivy mlé-
kem matky v kontextu vyvojové (huméanni) a na rodinu soustiedéné
péce.

Vyznam a benefit vyzivy MM a kojeni je celosvétové zdokumento-
van v rovin¢ EBM. Mléko vlastni matky je unikatni a pokryva potieby
slozenim makronutrientii i dalSich slozek, které pomahaji zrajicimu
organismu nastavit adekvatné energeticky metabolismus. Tak se opti-
malizuje rist a celkové prospivani. Mikronutrienty, kmenové a imuno-
kompetentni buiiky i jiné slozeni mRNA piisobi optimalni vyladéni mik-
robiomu nezralého rostouciho ditéte. To ma vliv na casnou
i dlouhodobou morbiditu i celozivotni zdravi.

Kojeni a vyziva mlékem vlastni matky je nedilnou soucasti lécebné
a oetfovatelské péce a neoddelitelnou soucasti vyvojové péce. Ta ma
vliv na behaviordlni rytmy ditéte, sensoriku, motoriku, stabilitu vital-
nich funkci, funkci orofacialniho komplexu a celkovy vyvoj u déti vel-
mi nizkych porodnich hmotnosti. Stejny benefit a vyznam, i kdyz nepfi-
1i§ dokumentovany je popisovan u déti stiedni a lehké nezralosti. Tato
skupina novorozenci, ac¢ je nejvetsi skupinou nedonosenych déti, byva
opomijena stejné, jako je opomijeno prozivani a trauma jejich matek.
V této pacientské skupiné je Casta separace déti od matek, nepochope-
ni specifického pfistupu k iniciaci a udrzeni laktace. I kdyz nedonose-
né dité proziva nefyziologicky posledni trimestr (nebo jeho ¢ast) stejné
je potieba jeho fyziologické potieby a (individualni) tempo zrani respek-
tovat. Individualizace péce, podpora laktace a rodicovskych kompeten-
ci ma vliv na dali vyvoj ditéte, miru traumatu, hloubku posttraumatic-
ké stresové reakce rodict, a tim na adekvatni interakci v dyade.

Zkusenosti center, které v péci o déti z kategorie lehké a stfedni nezra-
losti postupuji s respektem k potiebam v dyad¢ a principtim Neo BFHI,
ukazuji, ze mira kojeni se nemusi piili$ liSit od populace donosenych
novorozenct.

Situace v CR neni uspokojiva — vylu¢né kojenych déti nizké porod-
ni hmotnosti bylo mezi roky 2000-2010 57,0 % (kojenych celkem
75,9 %) a mezi 1éty 2011-2015 bylo procento vyluéné kojenych pouze
52,7 % (a celkem 78,5 %).

Ve sdéleni jsou shrnuty konkrétni kroky (Neo BFHI) strategie pii-
stupu k détem v kategorii lehké a stiedni nezralosti za roky 2016-2017.
Tato strategie zahrnuje: prepartalni praci s rodici a ziskani kolostra, pod-
poru bondingu a iniciaci laktace na porodnim séale, minimalizaci sepa-
race, podporu klokani péce (kontaktni péce a kontaktni kojeni), princi-
py vyvojové péce beéhem hospitalizace i po propusténi. Kontinuita
a dasledné dodrzovani vsech kroku je zasadni.

Usp&snost vylucného kojeni déti v kategorii déti lehké a stiedni nezra-
losti daného pracoviste je 94 resp. 96 %. Je prokazano, ze disledné dodr-
zovani kroki Neo BFHI vede ke zvySovani poctu vylucné i celkem koje-
nych déti i v kategorii nizké a stfedni nezralosti.
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SYPHILIS CONGENITA A SCREENINGOVA
VYSETRENI

Lanickova B.

Neonatologické oddéleni, Fakultni nemocnice Brno, Brno, Ceska
republika

Syphilis congenita je v soucasné dobé stale aktualni problém. Po roce
1990 doslo k nartistu incidence syphilis v Ceské republice a infekci
u gravidnich Zen s vrcholy v letech 2001 a 2006, diky prevenci je vSak
patrny pokles poctu déti s vrozenou chorobou. Drtiva vétsina pacientl
je zachycena pomoci screeningovych vysetieni v téhotenstvi a casné
pieléCena. Screening lues se provadi podle vyhlasky Ministerstva zdra-
votnictvi Ceské republiky jako sérologické vysetieni u kazdé gravidni
zeny ve 3. a 7. mésici t¢hotenstvi a z pupeénikové krve. Dle doporude-
ni WHO je nutny pouze prvni odbér a dalsi vySetfeni jsou indikovana
jen u rizikovych pacientek ¢i nesledované gravidity, coz je shodné
s postupy ve vétsin€ evropskych zemi a také s novéjsim doporucenim
Ceské gynekologické a porodnické spolenosti. O navrzené zméné se
stale jedna.

V prednasce bude prezentovano 7 aktualné sledovanych pacientl
s vrozenou piijici ve Fakultni détské nemocnici Brno ve vztahu k pro-
vedenym screeningovym vysetfenim a k epidemiologické situaci syp-
hilis congenita v Ceské republice.

PRAVIDLA BEZPECNEHO BONDINGU
Macko J., Zlin

Novorozenecké oddéleni, Krajska nemocnice T. Bati a.s., Zlin, Mail:
macko@bnzlin.cz

Sudden unexpected postnatal collapse (SUPC) je definovan jako
nahlé, neocekavané selhani zivotnich funkci ¢i smrt v prvnich dnech
zivota(do konce prvniho tydne zivota) u ditéte, které se jevilo jako zdra-
vé, bez identifikovaného rizikového faktoru.

Incidence SUPC je obtizné zjistitelnd, pravdépodobné vyssi, nez se
udava, rozptyl je v literdrnich zdrojich zna¢ny (napt. Svédsko 2,2 —
133/100 000 déti v roce 2013).

Piicin je n€kolik: samotna piihoda neni v dokumentaci zaznamena-
na, zejména, pokud je nasledujici prubéh piiznivy, SUPC je vykazova-
na jako jina dg. (asfyxie, HIE, aspirace apod.), slozita je terminologie
postnatalniho kolapsu a v Mezinarodni klasifikaci nemoci chybi kore-
14t pro tento stav.

Prestoze prokazana incidence SUPC neni vysoka, jeji nasledky jsou
velmi zavazné, piiblizné polovina déti zmira, z prezivsich ma nejméné
polovina zavazné neuromotorické nasledky.

Rizikové faktory pro vznik SUPC:

— Fyziologicka charakteristika poporodniho obdobi (zvySeny tonus
parasympatiku)

— Snizena odpovidavost na externi stimuly, poporodni stress, mozna
podani analgetik a magnesia matce za porodu

— Externi faktory (poloha ditéte, obstrukce dychacich cest etc.)

Pro zajisténi bezpecného pobytu novorozence na porodnim séale po
porodu a spole¢ného pobytu matky a ditéte je nutno realizovat nékolik
krokii

A) zajistit adekvatni edukaci matky a otce pred porodem (poznani
stavu novorozence, dodrzeni zasad pozice ditéte)

B) identifikovat rizikové faktory

C) realizovat monitoring ditéte

Autor predklada navrh monitoringu ditéte za pobytu na porodnim séle
a prezentuje zkuSenosti pracovisté
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MONITOROVANI NOVOROZENCE PO PORODU:
STAV V CR A MOZNOSTI KONTINUALNIHO
SLEDOVANI

Jamrichovad L.! Burianova 1.!, Janota J."?

! Novorozenecké oddéleni s JIPN, Thomayerova nemocnice, Videii-
ska 800. Praha 4, 14059

2 Ustav patologické fyziologie, 1. LF UK, U Nemocnice 5, Praha 2,
12853

Kolaps novorozence (ndhla neo¢ekavana zivot ohrozujici epizoda alte-

race vitdlnich funkci), sudden unexpected postnatal collapse — SUPC)

Neocekavany kolaps nerizikového novorozence v obdobi po porodu
je zivot ohrozujici situace, kterd ma vysokou mortalitu a morbiditu.
Obdobi prvnich 2 hodin po porodu (pobyt s matkou na porodnim sale,
bonding) je nejrizikovéj$im Casovym usekem hospitalizace novorozen-
ce. Kvalita monitorovani zivotnich funkci novorozence v tomto obdo-
bi muze snizit nebo eliminovat riziko kolapsu. Existuji 2 formy moni-
torovani: kontinualni (SpO2) a diskontinudlni (observace ev.
v kombinaci s apnoe monitorem).

Stav v Ceské republice v roce 2018 (dotaznikova metoda)

Monitorace 2 hodiny po porodu u nerizikovych novorozenci: 81 %

pracovist’

Pokud jsou novorozenci monitorovani:

Kontinualni monitorace 32 %

Jiné typy monitorace 68 %

Retrospektivni studie hodnotici kontinudlni monitorovani v Interme-
diarnim perinatologickém centru, Thomayerova nemocnice v Praze
(TN) hodnotici kontinualni monitorovani

Metodika: Do studie zahrnuti vSichni novorozenci porozeni v TN od
1. 1. 2016 do 31. 5. 2018, gestacni staif 37+0 az 42+0 t.t., eutroficti,
Apgar skore v 10. minuté nad 8, osetfovani s matkou na porodnim boxe.
Hodnocen vyskyt kolapsu, pocet zaznamenanych alteraci stavu vedou-
cich k pfijmu pacienta na JIP, pfic¢iny morbidity.

Vysledky: Vstupni kritéria splnilo 4706 novorozenciti (90% z celko-
vého poctu 5232 narozenych). Pocet pacienti piijatych na JIP na zakla-
dé monitorace: 22 (0,5 %). Pocet kolapsi: 0

Diskuze: Kontinualni monitorace odhalila 1 novorozence vyzaduji-
ciho cilenou observaci/lécbu na 200 porodi nerizikovych novorozenct.
Nebyl zachycen kolaps novorozence vyzadujici resuscitaci. Nulova inci-
dence kolapsu mtize byt vysledkem monitorace a Casného zachytu sta-
vt potencialné vedoucich ke kolapsu. Vysledek mize ovliviiovat i niz-
ka incidence kolapsu a relativné maly soubor pacientt.

Zavér: Kontinualni monitorace novorozence v prvnich 2 hodinach
po porodu je technicky proveditelnou, ekonomicky naro¢nou, ale bez-
pecnou formou sledovani novorozence v rizikovém poporodnim obdo-
bi. Benefitem sledovani je ¢asné zachyceni kolisani Zivotnich funkci

vvvvvv

Literatura: Herlenius E., Kuhn P. Sudden unexpected postnatal col-
lapse of newborn infants: a review of cases, definitions, risks, and pre-
ventive measures. TranslStroke Res. 2013 Apr; 4(2): 236-47. doi:
10.1007/s12975-013-0255-4.

Feldman-Winter L., Goldsmith J. P., COMMITTEE ON FETUS AND
NEWBORN; TASK FORCE ON SUDDEN INFANT DEATH SYN-
DROME. Safe Sleep and Skin-to-Skin Care in the Neonatal Period for
Healthy Term Newborns.Pediatrics. 2016 Sep; 138(3). pii:e20161889.
doi: 10.1542/peds.2016-1889.
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OLIGOSACHARIDY MATERSKEHO MLEKA -
ZAKLADY, STRUKTURA, FUNKCE

Maly J.*2, Hradec Krdlové

! Détska klinika FN Hradec Kralové
? Univerzita Karlova, Lékarska fakulta Hradec Kralové

Oligosacharidy matefského mléka (HM-O) jsou po sacharidech
a tucich kvantitativné treti nejCetnéjsi komponentou matefského mléka.
Jejich mnozstvi v lidském mléce je z biologické podstaty naprostym
unikatem stejné jako jejich rozmanitost. Doposud v mateiském mléce
bylo identifikovano vice nez 200 riznych HM-O. Navic se jejich zastou-
peni lisi v zavislosti na diurnalnich zménach i fazi laktace, byt prema-
turita samotna zfejmé mnozstvi HM-O v matefském mléce neovliviiu-
je. Z hlediska vlivu na zdravi novorozence je zasadni geneticka vybava
matky, zvl. pfitomnost enzymu fukosyltransferazy 2, ktera je aktivni asi
u 70 % bélosskych zen. Dle zastoupeni jednotlivych stavebnich kom-
ponent HM-O je mizeme délit na neutralni (fukosylované a nefukosy-
lované) a kyselé (s vazbou derivat kyseliny sialové). Obecné 1ze fici,
ze se jedna o slozité, velmi variabilni a ditétem nutri¢né nevyuzitelné
komplexni glykany pfimym i nepiimym zptisobem ovlivijici jeho imu-
nitni funkce a odpovéd’ na bakterialni, virové, mykotické i protozoarni
patogeny. Oligosacharidy dale slouzi jako prebiotika, ktera selektivné
podporuji st a metabolismus zdravi prospé$nych bakterii (Bifidobac-
terium longum subsp. infantis). V neposledni fad¢ se podili i na ovliv-
néni vyvoje dalsich organovych funkci mimo travici trakt. Komplex-
nost slozeni a funkci HM-O tak dale dokazuje jedinec¢nost matefského
mléka pro vyzivu a vyvoj novorozence.

OLIGOSACHARIDY MATERSKEHO MLEKA -
VLIV NA IMUNITNI SYSTEM NOVOROZENCU

Zlatohlavkova B.

Neonatologické oddéleni Gynekologicko-porodnické kliniky a Kli-
nika détského a dorostového Iékaistvi VFN v Praze a 1. LF UK,
Ustav pro humanitni studia v lékarstvi 1- LF UK

Oligosacharidy matetského mléka (HM-O) jsou bohaté komplexni
struktury, které maji potencial ovlivilovat imunitni funkce déti pro-
stiednictvim piimych a nepfimych mechanismi, jako je inhibice pato-
gend, interakce s receptory imunitnich bunék a podpora rustu zdravi
prospésnych bakterii, spolupracujicich s vyvijejicim se imunitnim systé-
mem.

P01 TRIPLOIDIE 69 XXX

Barinova D.!, Grecmalova D.?, Spacek R.>*, Burckova H.!, Wie-
dermannova H.'*

! Oddéleni Neonatologie, FN Ostrava

2 Oddéleni Lékaiské genetiky, FN Ostrava

3 Gynekologicko-porodnicka Klinika, FN Ostrava
4 Lékarska fakulta OU, Ostrava

Autofi prezentuji kazuistiku novorozence ze ,,sledované* gravidity.
Prenatalni screening v 1. a II. trimestru nebyl proveden, misto toho bylo
matce nabidnuto provedent trisomy testu — s negativnim vysledkem. Ve
20.t.g. odeslana na fetalni echokardiografické vysetieni, kde zachyce-
na asymetrie srdecnich oddilti. Od 30.g.t. byla matka sledovana v rizi-

kové poradné¢ Gynekologicko-porodnické kliniky FNO pro tézkou
rustovou retardaci plodu a oligohydramnion. Pro dekompenzaci hyper-
tenze u matky gravidita ukoncena per SC ve 32+1 g.t. Na porodnim sale
patrna vyrazna stigmatizace ditéte, pro insuficientni dechovou aktivitu
nutna intubace a ventilace s Fi02 0,4. Vahové odpovida tézké hypo-
trofii pod 5.percentil (990g). Na JIRPN pokrac¢ovano v UPV s agresiv-
nim ventila¢nim rezimem, maximalni oxygenoterapii, aplikovan opa-
kované surfaktant, vzdy jen s prechodnym efektem. Dité obchové
nestabilni, vzhledem k prenatalnimu kardiologickému nalezu provede-
no echokardiografické vysetfeni, pro nalez plicni hypertenze léceno
inhala¢nim NO. Thned po porodu ditéte konzultovan genetik, provede-
ny statimové odbéry na PCR aneuploidii, kde nalez triploidie 69 XXX.
Prognosticky se jednalo o vadu neslucitelnou se zivotem, ve slozeni
neonatolog + genetik proveden pohovor s rodi¢i a na zakladé jejich roz-
hodnuti zvolena komfortné-paliativni péce. Dité zmira 4. den Zivota.

P02 SPOJITOSTANVTIKONVIVJLZiVNEJ
A ANTIKOAGULACNEJ LIECBY
V NOVORODENECKOM VEKU

Fiissiova M.!, Demova K.!, Gresikova M.%, Pauliny P?

! Neonatologicka klinika, FNsP Nové Zamky

2 Klinika predeti a dorast A. Getlika LF SZU a UNB, Nemocnica sv.
Cyrila a Metoda, Bratislava

3 Medicina Nové Zamky, spol. s r.o.

Cerebralna sinovendzna tromboéza (CSVT) je zavazny, zivot ohro-
zujuci, akatny neurologicky stav sposobeny trombotickou okluziou
mozgovych splavov, prip. vén. V pediatrickej populacii je zriedkavy.
Incidencia je najvyssia prave v novorodeneckom veku, v aktualnej lite-
rature sa udava od 2,6 do 12 pripadov na 100 000 zivonarodenych deti.
Etiologia je ¢asto neobjasnend, multifaktorova, s prevahou ziskanych
trombotickych rizik. Pre vyznamnu dlhodobt morbiditu a vysoka mor-
talitu je nutna véasna diagnostika a lie¢ba. Klinicky obraz CVST unovo-
rodencov je neSpecificky a variabilny v zavislosti od lokalizacie, roz-
sahu trombozy a poskodenia mozgového tkaniva. Najcastejsim
prejavom CSVT v novorodeneckom veku su kfce.

Predstavujeme kazuistiku donoseného novorodenca, ktory bol prelo-
zeny prvy deil zivota z periférnej nemocnice na nasu kliniku pre pato-
logicku hyperbilirubinémiu (izoimunizacia v ABO systéme). V 18-tej-
hodine Zivota u neho vznikli kice. MRI-venografia mozgu odhalila
vzacnu pricinu farmakorezistentnych kfcov — parcialnu trombozu sinus
transversus a sinus sigmoideus vpravo. CSVT sprevadzali prejavy akit-
neho subarachnoidalneho krvacania a intracerebelarne petechialny typ
krvacania. Etiologia ostala nejasnd, predpokladdme ziskané trombotic-
ké faktory (mozné zo strany matky). Po potvrdeni incipientnej rezolu-
cie intrakranialneho krvacania v $tadiu subakttnych zmien bola v stlade
s medzinarodnymi odporucaniami hematologom indikovana antikoa-
gulacna liecba nizkomolekulovym heparinom (Fragminom). Monitoro-
vanie lie¢by stanovenim anti-FXa potvrdilo Gi¢innost’ aj bezpecnost liec-
by. Kontrolné MRI CNS po 7 tyzditoch terapie preukazalo rekanalizaciu
CSVT, aj organizaciu krvacavych 1ézii a umoznilo ukoncenie liecby.
V neurologickom naleze doznievala I'ahka globalna hypotonia a polo-
hovy tortikolis. Nasledna rehabilitacia viedla k uprave stavu. Pripadné
frustné psycho-motorické abnormality ukaze az dlhodobé sledovanie.
Vcasna aplikdcia antikonvulziv a dostatocne dlha antikoagulacna liec-
ba, veduca k rekanalizacii a naslednd rehabilitdcia je najvacsim pred-
pokladom minimalizacie neskorych nasledkov.
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Sbornik prednasek a abstrakt

P03 VLIV KOJENECKE MINIPUBERTY NA
VYVOJ NESESTOUPLEHO VARLETE -
PROTOKOL STUDIE, ZKUSENOSTI A PRVNI
VYSLEDKY

Fiala V!, Valova Z.!, Drlik M.!, Sedlacek J.!, Dité Z.!, Kocvara
R, Kalousova M.’

! Urologicka klinika VFN a 1.LF UK v Praze
2 Centralni vyzkumna laboratof 1. LF UK v Praze

Uvod: Hormonalni vzestup v prvnich mésicich Zivota (tzv. minipu-
berta) nebyl u chlapcl s nesestouplym varletem dosud jednoznacné
popsan. Neni jasné, jak mtize minipuberta ovlivnit postnatalni sestup var-
lete, stejné tak nebyl studovan mozny vliv hormond matefského mléka.

Standardni lécbou kryptorchizmu je Casné stazeni varlete do Sourku
(orchiopexe) nejpozdéji do 12-18 mésicti véku. Casné feseni snizuje
onkologické riziko a je popisovan kladny vliv na budouci fertilitu. Je
sporné, zda sama operace je pro zlepSeni fertility dostate¢na. Zatimco
hormonalni 1é¢ba za ucelem sestupu varlete je malo Gc¢inna a nedopo-
rucuje se, bylo recentné prokazano, ze neoadjuvantni hormonalni 1écba
k operacnimu feseni miize byt spojena s nartistem poctu adultnich sper-
matogonif.

Cilem studie je zmapovat hormondlni a anatomicky vyvoj v prvaim
roce zivota u chlapct s kryptorchizmem a moznost jeho ovlivnéni neo-
adjuvantni hormonalni stimulaci. Tato pilotni studie je soucasti dlou-
hodobého sledovani zaméfeného na fertilitu u kryptorchizmu.

Metodika: Do studie jsou zafazovani donoSeni chlapci s kryptor-
chizmem ve véku 2,5-3,5 mésicti. Vylouceni jsou ti s porodni hmotnosti
<2500g, s prokazanou vadou CNS, s jinou anomalii genitalu ¢i pohla-
vi (porucha vyvoje pohlavi, hypospadie; genetické syndromy) a po ope-
raci v tiisle.

Vedle hormonalniho vySetfeni na minipubertu je kojici matka poza-
dana o vzorek matefského mléka. V 6 mésicich veku, kdy jiz nelze oce-
kdvat spontanni sestup, jsou chlapci indikovani k orchiopexi. Chlapci
jsou rozdéleni do 4 klinickych skupin, z nichz nejpocetné;jsi skupinou
jsou chlapci s unilateralnim kryptorchizmem. V jednotlivych skupinach
se pacienti randomizuji (sudé/lichd), poloviné z nich je intranasalné
podavana mésicni lécba gonadorelinem. Nasledné je vSem chlapciim
provedena orchiopexe ve véku 9-12 mésica.

Schéma vysetieni:

| Kryptorchizmus zjiiténi pfi porodu ]

Fyzikdini wyletfeni, ulrasonografie, odbér krve na
rdnapubertu, cdbér matefskdho midka

'
Kontrolni vyletfeni (6 mésied] - kryptorchizmus trvé
fyzikalni vwietieni, ultrasonografie, rozdédeni do
skupin a randomizace

'l
Gonadorelin
odbéry kree pfi stimulaci

P
‘ vstupnl vyletfend (3 mésice) = kryptorchizmus trd

| Operace (9-12 mésiod)

Fyzikedini wyletfend, ultrasonografie, odbdr kive

Vysledky: Od 6/2016 do 9/2018 bylo zatazeno celkem 61 chlapct,
operovano bylo zatim 39. V souboru jsme zaznamenali 2 spontanni
sestupy varlete po 6. mésici véku. Hormonalni vySetfeni mléka bylo
provedeno celkem u 54 piipada. S unilateralnim kryptorchizmem bylo
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dosud operovano 25, z nich 16 podstoupilo hormonalni neoadjuvantni
lécbu.

Primérné hodnoty métenych hormont ve skupiné s unilateralnim
kryptorchizmem:

vk (skupina) SHBG | LH | FSH | Progesteron | TSTR |fTSTR
3 mésice 17536 1,99 | 1,54 0,73 549 | 538
7-8 mésicl

(pfi horm. 1écbe) | 180,69 | 1,35 | 094 0,39 1,10 | 2,05

12 mésica

(s horm. 1écbou) | 146,14 | 0,26 | 0,77 1,08 0,21 | 1,08

12 mésict
(bez horm. lécby)

14887 1029 | 08 1,09 0,24 | 1,09

SHBG - sex hormone binding globuline (nmol/1), LH — luteinizac¢ni hor-
mon (IU/1), FSH — folikuly stimula¢ni hormon (IU/1), TSTR — testoste-
ron (nmol/l), fTSTR — volny testosteron (nmol/l)

Predbézné vysledky ukazuji, ze hladiny LH a FSH v matefském mlé-
ce jsou vyrazné nizsi nez hladiny hormont vyvolané vlastni minipu-
bertou chlapce.

Zavér: Za prvni dva roky od spusténi klinické studie jsme ovéfili jeji
proveditelnost, podafilo se navazat spolupraci s neonatologickymi cent-
ry k ¢asnému zachytu pacientii. Z ptedbéznych vysledki vyplyva, ze
v obdobi 3 mésicli po narozeni probiha hormonalni elevace u pacienti
s kryptorchizmem. Dosud nemame ke srovnani hodnoty minipuberty
u chlapcil kontrolni skupiny bez kryptorchizmu.

Zda se, ze vliv LH a FSH v matefském mléce nebude tak vyznamny
pro vyvoj varlete ve srovnani s minipubertou.

podpora projektu: prace byla podpoiena zZRVO-VFN64165

P04 PNEUMONIE S EMPYEMEM JAKO
POOPERACNI KOMPLIKACE PO PLASTICE
SKROTALNI KYLY

Hanouskova K., Maly J.
Détska klinika LF UK a FN Hradec Kralové

Autofi prezentuji piipad novorozence (ptivodné 27+4 GT/PH 880g)
s pomérn¢ komplikovanou prenatlni, peripartalni i postnatalni ana-
mnézou, u kterého doslo v 10. tydnu Zivota po operaci skrotalni kyly
k rozvoji pravostranné pneumonie se septovanym hrudnim vypotkem
a nasledné i poranéni jater pfi malpozici hrudniho drénu.

Pivodné nezraly novorozenec podstoupil 67. den zivota (korigované
ve 37+2 GT) v celkové dobrém stavu planovanou operaci skrotalni kyly
vpravo. 3. pooperacni den u ného doslo k rozvoji dyspnoe, na vstupnim
RTG zobrazena rozsahla pravostrannd pneumonie s empyémem (etio-
logicky pozdé&ji zjistén Staphylococcus aureus). Chlapecek byl naveden
na distenéni dechovou podporu s malou potiebou oxygenoterapie (3
dny), byla zahajena ATB lécba (ampi+genta — oxacilin) a zavedena
hrudni drenaz. Po 3 dnech bylo pro UZ nalez organizace empyému indi-
kovano opakované podani alteplazy s dobrym efektem (béhem 3-4 dnil
odvedeno cca 250ml vypotku). 75. den Zivota zjisténo dle UZ hrudni-
ku pretrvavajici reziduum vypotku mimo dosah zavedeného hrudniho
drénu, proto provedena pii UZ navigaci reinzerce drénu s naslednym
podanim dalsi davky alteplazy. Nasledovalo pozvolné krvaceni do hrud-
niho drénu s vyznamnéjsi ztratou krve (pro posthemoragickou anémii
podana transfiize erymasy). Na UZ zjiSténo poranéni jater pfi malpozi-
ci hrudniho drénu pod branici (hematom v P jaternim laloku o primé-
ru 22mm a subkapsuldrni hematom), proto hrudni drén extrahovan. Opa-
kované provedena kontrolni UZ vySetfeni byla bez znamek
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pokracujiciho krvaceni s postupnou regresi loziska v ¢ase (Uplné vymi-
zeni do 2 mésicti). ATB lécba byla ukoncena po 14 dnech, kdy byl chla-
pecek jiz zcela stabilni bez RTG znamek pleuralniho vypotku. Po tyd-
nu bylo rovnéz ukonceno podavéani prednisonu (1mg/kg/den) jako
adjuvantni 1écby hrudniho vypotku.

Parapneumonicky vypotek je u novorozencti vzacny — v dostupné lite-
ratuie bylo dosud popsano celkem 30 pripadd. Etiologickym agens byl
nejcastéji Staphylococcus aureus, dale Streptococcus pyogenes, E. col,
GBS, Klebsiella sp. Pouziti intrapleuralni fibrinolyzy u organizovaného
empyému bylo dosud popsano u 3 novorozencl (2x streptokindza, 1x
urokinaza), vzdy bez nezadoucich ucinkd; intrapleuralni podani altepla-
zy novorozenci dosud publikovano nebylo. latrogenni poranéni jater pti
hrudni drenazi je vzacné; u naseho pacienta k nému bohuzel doslo i pies
pouziti UZ navigace a inzerce drénu v obvyklé bezpecné lokalizaci.

P05 KRVACENI DO NADLEDVIN
U NOVOROZENCE

Ingrova M.', Barornova 1!, Ptoszkova Y2

I Détské oddéleni, Uherskohradist'skd nemocnice s.r.o., Uherské
Hradisté, CR 5
2 Ordinace praktického 1ékai‘e pro déti a dorost, PLDD, Hluk, CR

Nadledviny u fetu i novorozence jsou relativné velkym a bohaté
vaskularizovanym organem. Obé tyto charakteristiky jsou predispozici
prorelativné snadny vznik krvaceni. Incidence je uvadénana 1,5-2/1000
porodu. Rizikovymi faktory jsou obtizny/traumaticky porod, perinatal-
ni hypoxie/asfyxie, intrauterinni infekce, Casna neonatalni sepse nebo
nemoci provazené hemoragickou diatézou.

Castéji jsou postizeni chlapci a prevazuje krvaceni do pravé nadled-
viny, vyjimecné jsou postizeny nadledviny ob¢. Aby doslo k ptiznakiim
hypokortisolismu musi byt postizeno vic jak 90 % ktiry nadledvin obou-
stranné.

Jsou prezentovany 2 kazuistiky jedné rodicky u jejichz dvou déti doslo
ke krvaceni do nadledvin.

V prvni kazuistice je prezentovana hrani¢né zrala divenka porozena
piekotnym porodem s dobrou poporodni adaptaci a s asymptomatickym
krvacenim do pravé nadledviny.

V druh¢ kazuistice je prezentovan hrani¢né nezraly chlapec poroze-
ny po pred¢asném odtoku plodové vody s vyjadienou subklinickou insu-
ficienci nadledvin (TK v normé, nezvraci, prospiva zvolna, prolongo-
vany ikterus, termolabilita pfi oboustranném krvaceni do nadledvin).

Klinické projevy krvaceni do nadledvin jsou u novorozence nespeci-
fické-bledost, tachykardie, tachypnoe, porucha termoregulace, letargie
az hypoglykemické kiece a mohou byt zaménény za pocinajici neona-
talni sepsi, VVV srdce, asfyxii. Stejné tak musime olisit UZ obraz krva-
ceni do nadledvin od neuroblastomu, coz vyzaduje predevsim opakova-
né UZ kontroly v Case a sledovani Iéze do jejiho postupného vymizeni.

Stanoveni Spatné diagnozy mtize mit pro dit¢ fatalni nasledky.

P06 NAGER SYNDROM
Jasna B.', Senkerikova M., Matéjek T

! Détska klinika FN Hradec Kralové
2 Oddéleni 1ékai'ské genetiky FN Hradec Kralové

Autori prezentuji piipad Nagerova syndromu — preaxialni akrofaci-
alni dysostozy. Jednd se o raritni geneticky syndrom, ktery vznika
v 50-60 % na podkladé mutace v genu SF3B4. Incidence je neznama,
doposud bylo publikovano ptes 100 piipadt. Ve vétsing piipadt muta-
ce vznika de novo, nicméné jsou popisovany piipady jak AD, tak i AR

dédic¢nosti. Zakladem klinického obrazu je mandibulofacialni dysosto-
za (malarni hypoplasie, mikromandibula, usni malformace — obraz Tre-
acher Collins syndromu) a variabilni preaxialni koncetinové defekty
(hypoplasie radialniho paprsku). Miize byt piitomna fada dalsich ano-
malii, véetn¢ anomalii srdce. Nas pacient — nezraly hypotroficky novo-
rozenec (35. gestaéni tyden) z gravidity po in vitro fertilizaci s nega-
tivni prenatalni diagnostikou (véetné amniocentézy). Vybaven geneticky
stigmatizovany novorozenec: mandibulofacialni dysostéza, usni mal-
formace a ageneze palcti obou hornich koncetin. Soucasné doslo k roz-
voji respiracniho selhdni pii obstrukei hornich dychacich cest (mandi-
bulofacialni dysostoza). Pii takto nepfiznivych anatomickych pomérech
se nepodaiilo zajistit dychaci cesty. Exitus letalis ve staii 4 hodin. Odd¢-
leni Iékarské genetiky FNHK nasledné prokazalo molekularné genetic-
kym vySetienim Nagertiv syndrom s doposud v literatufe nepopsanou
patogenni frameshift mutaci v genu SF3B4: ¢.279delC;p.Asp93Lysfs*5
v heterozygotnim stavu.

P07 VZTAH PRENATALNEJ EXPOZICIE
POLYCHLOROVANYM BIFENYLOM,
SOCIALNYCH FAKTOROV NA PORODNU
HMOTNOST DETi NA VYCHODNOM
SLOVENSKU

Jureckovd, D.!, Murinova L.?, Trnovec T?

! Novorodenecké oddelenie NsPS. Kukuru, a.s, Svet zdravia
2 Slovenska zdravotnicka univerzita Bratislava

Uvod:

Polychlorované bifenyly (PCB) boli Siroko pouzivané na priemysel-
né cely, ale kvoli svojej toxicite bola zakazana vyroba vo véacsine pri-
emyselnych podnikov v krajindch koncom sedemdesiatych rokov. Na
vychodnom Slovensku vyroba pokracovala az do roku 1985. Medzi rok-
mi 1959 az 1985 bolo vyrobenych na Slovensku viac ako 21 000 ton
PCB ako sucast’ komer¢nych zmesi pri vyrobe chemikalii v podniku
Chemko Strazske v okrese Michalovce.

Metodika:

Ugastnikmi boli pary matka a dieta, ktori boli z dvoch okresov:
Michalovce s vysokou kontaminaciou PCB v zivotnom prostredi, che-
micky zavod a Stropkov / Svidnik nachadza sa 66 km severovychodne
a obyvatelia mali nizsie hladiny PCB.

V rokoch 2002-2004 bolo narodené matkam (n = 1057) novoroden-
cov s bydliskom v dvoch slovenskych okresoch. Kongenéry PCB sa
merali v materskom sére pomocou plynovej chromatografie s vysokym
rozliSenim s detekciou zachytavania elektronov. V tejto §tudii sme pou-
zili viacnasobnu linearnu regresiu, aby sa preskumali u¢inky prenatal-
nej expozicie PCB na pdrodni hmotnost’ upravenii pre gestacny vek,
dizku tehotnosti, fajcenie matiek, vek, vzdelanie, etnicky pdvod, index
telesnej hmotnosti a vysky pred tehotenstvom.

Vysledky:

Stvislost medzi celkovymi materskymi hladinami sérovych PCB
a porodnou hmotnostou nebol statisticky vyznamny. Model interakcie
vsak naznacoval, ze materské koncentracie PCB boli spojené s nizSou
porodnou hmotnostou u réomskych chlapcov. Pri pouziti upraveného
regresného modelu, bola predpokladana porodna hmotnost’ romskych
chlapcov na 90. percentile materskych hladin PCB (12,8 ng / ml) bolo
0 133 g nizsia ako predpokladana porodna hmotnost’ na 10. percentile
materskych hladin PCB (1,6 ng / ml). Toto je podobny rozsah ucinku
ako bol pozorovany u faj¢iacich matiek k porodnej hmotnosti. Tieto
vysledky naznacuju, ze vyssie irovne PCB v materskych krvnych sérach
mozu najma inhibovat rast chlapcov hlavne u tych, ktori uz boli postih-
nuti socialnymi faktormi stivisiacimi s etnickym povodom.
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Vy&si matersky BMI a vyska, dizka vzdelania matky a dlhiia dizka
gestacie prispievali nezavisle k vyssej porodnej hmotnosti.

Zaver:

Nase vysledky boli konzistentné s predchadzajucimi zisteniami, Ze
chlapci st nachylnejsi ako dievcata na obmedzenie rastu indukovanych in
utero expozicii organochloru a d’alej naznacuje, Ze vysoké PCB moze zvy-
$it’ vplyv socialneho znevyhodnenia v tejto zranitelnej skupine chlapcov.

Tento projekt bol financovany z nasledujiicichzdrojov:
NIH # R01-CA96525, # PO1-ES11269, # R01-ES015359,
EPA STAR grant # R829388, # RD-83154001 a

# ULIRR024146 z Narodného centra prevyskum

P08 SYNDROM NAHLEHO NECEKANEHO
POSTNATALNIHO KOLAPSU NOVOROZENCE

Krystova L., Valisova H.

Novorozenecké oddéleni, Uherskohradist’ska nemocnice a.s., J. E.
Purkyné 365, Uherské Hradisté
E-mail: lenka.krystova@seznam.cz

SUPC je nahly, necekany kolaps donoseného, zjevné zdravého novo-
rozence bez perinatalni zatéze. Postihuje jednoho z 20 000 zivych dono-
Senych novorozenct vétSinou béhem prvnich 2 hodin po porodu, ¢asto
v dob¢ prvniho kojeni. Dojde nahle k apnoi, bradykardii a k srde¢ni
zéastaveé. Riziko umrti je 50 % a u prezivsich pretrvavaji v 50% vazné
neurologické nasledky.

V nasem posteru uvadime 2 kazuistiky SUPC z naseho oddéleni, ke
kterym doslo béhem poslednich 2 let. V prvni z kazuistik se 0 SUPC
ziejmé jednalo. V druhé kazuistice jsme vzhledem k apnoi a bradykar-
dii nahle vzniklé v 10. minuté bondingu ptivodné predpokladali SUPC,
nasledné vsak u ditéte dochazi k rozvoji respiraéniho selhani s proka-
zanou oboustrannou pneumonii. Je tedy otazkou, jaka byla prvotni pii-
¢ina vzniklého stavu a zda se jednalo o omyl v prvotni diagnostice.

Vzhledem k tomu, ze SUPC nelze piedvidat, je tfeba matce a ditéti
zajistit takové podminky, aby se riziko SUPC co nejvice snizilo. Kon-
krétni prakticka doporu¢eni uvadime v zavéru posteru.

P09 KRANIOSYNOSTOZA - SPRAVNA CASNA
DIAGNOZA - CASNE ENDOSKOPICKE RESEN{

Kubdtova A.', Melichar J.!, Liby P?, Drnkova J.3, C'ern)? M!

! Gynekologicko-porodnicka klinika s novorozeneckym oddélenim
a s JIRP, FN Motol, Praha, CR

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

3 Ortotika s.r.o., Praha, CR

Incidence kraniosynostozy je nizka, jen 0,04-0,1 %. Tuto nosologickou
jednotku zndme, ale myslime na ni? Spravna diagndza byva casto urce-
na pozdné, kdy je mozna jiz jen klasickd remodelacni operace. Tento
vykon je spojen s velkou krevni ztratou, nutnymi transfuzemi, vyraznym
otokem mékkych tkani a delsi dobou hospitalizace. Naopak pfi véasném
rozpoznani kraniosynostozy je mozné pouzit elegantni endoskopické fese-
ni, které ma mnoho vyhod pro pacienta i jeho rodice. Pfi podezieni na
kraniosysnostozu staci doplnit jednoduché ultrazvukové vysetieni hla-
vicky, které pacienta nezatizi a zobrazi srostly Sev. Pokud ultrazvuk potvr-
di tuto diagnozu, pokraCujeme antropometrickym vysetfenim a piedame
pacienta do péce neurochirurgli k planovanému vykonu.

Projekt podporovan MZCR — RVO, FN v Motole 00064203
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P11 PREVENCE INFEKCI KREVNIHO OBEHU -
REALIZACE DOPORUCENI

Lebeda J.

Novorozenecké oddéleni, Krajska nemocnice T. Bati a.s., Zlin, Ces-
ké republika

Uvod: Infekce krevniho obéhu (bloodstream infections — BSI)
vyznamng negativné ovliviiuji mortalitu a morbiditu novorozenci s vel-
mi nizkou porodni hmotnosti (NVNPH). Dle pribézné provadéné ana-
lyzy tvotily BSI vice nez 30% nozokomialnich infekei NVNPH hospi-
talizovanych na naSem oddéleni. V roce 2015 jsme do praxe postupné
zavedli soubor opatieni s cilem snizit incidenci BSI. Dalsim podrob-
nym sledovanim zjistujeme efekt téchto zmén. V piipravné fazi byla
vypracovana pisemna strategie prevence BSI, vytvoteny podrobné pra-
covni postupy pro zavadéni perifernich i centralnich cévnich vstupl
a pro péci o zilni linky. Od ledna 2015 byly tyto postupy zavedeny do
kazdodenni praxe, v ¢ervenci 2015 pak doslo ke zméné tykajici se pro-
dlouzeni intervalu vymény infuzi a infiznich seti (z 24 na 48 hodin),
a soucasné ke zmén¢ zpusobu aplikace lipidovych emulzi (z all-in-one
smési na samostatnou infuzi).

Metodika: Ke sledovani efektu zmén byla pouzita metodika infekc-
ni surveillance, vychazejici z mezinarodné vyuzivané metodiky vypra-
cované CDC (Centers for disease control and prevention), modifikova-
né Pracovni skupinou pro sledovani nozokomialnich infekei pi CNeoS
dle regionalnich podminek a klinickych postupii obvyklych v CR. Dle
jednotné metodiky byla vyhodnocena data NVNPH hospitalizovanych
na novorozeneckém oddéleni Krajské nemocnice T. Bati Zlin v obdobi
od 1. 1. 2013 do 31. 12. 2017. Pro ucel sledovani efektu opatieni byly
do zpracovani zavzaty Udaje od novorozenci hospitalizovanych na
nasem oddéleni po dobu vice nez 2 dnd. Udaje z prechodového roku
2015 figuruji pouze v piehledu vyvoje incidence BSI, pfi statistickém
zhodnoceni efektu opatfeni pouzity nebyly.

Vysledky: Zaznamenali jsme statisticky vyznamny pokles ve vysky-
tu BSI na 100 pacientt a catether related BSI na 1000 katetrodnu.

Zavér: Po zavedeni preventivnich opatfeni doslo ke statisticky
vyznamnému poklesu ve vyskytu infekci krevniho obéhu u NVNPH
hospitalizovanych na naSem oddéleni. VSechna doporuceni v prevenci
infekei krevniho obéhu se nam ale nedafi realizovat, incidence BSI
zastava nad 10 na 100 pacientt.

P12 TROMBOCYTOPENIE NOVOROZENCE-
DIAGNOSTICKY ORISEK?

Leskova V!, Kuldanovd E.!, Merta Z.3*, Stérba J.>*, Wiederman-
nova H.'?

" Oddéleni neonatologie, Fakultni nemocnice Ostrava, Ostrava,
Ceska republika

2 Ostravska univerzita, Lékai'ska fakulta, Ostrava, Ceska republika

3 Klinika détské onkologie, Fakultni nemocnice Brno, Brno, Ceska
republika

4 Masarykova univerzita, Lékaiska fakulta, Brno, Ceska republika

Trombocytopenie v krevnim obraze (definovano jako pocet trombo-
cytt pod 150. 10%/1 bez zavislosti na g.t.) je pomérné ¢astym nalezem
v laboratornich odbérech, zejména u novorozenct piijatych na JIRPN.
Zakladnim patofyziologickym mechanizmem vzniku je nepomér mezi
produkei krevnich desticek a jejich odbouravanim. Dle prevazujiciho
stavu je pak délime na trombocytopenie hypoprodukéni, konzumpéni
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nebo smiSené, vzniklé kombinaci obou mechanizmi. Na zakladé ¢asu
klinické manifestace poklesu desticek v krevnim obraze u novorozen-
cti se trombocytopenie rozdéluje na formu vzniklou ve fetalnim obdo-
bi (TORCH, vrozené syndromy, chronicka placentarni insuficience, ...),
v€asnou formu: vznik do 72 hod po narozeni (v¢asna sepse, imunolo-
gicky podminéné stavy, asfyxie, ...) a na formu pozdni: nastup kliniky
po 72 hod zivota (sepse, NEC, ...). V kazuistice prezentujeme ptipad
ditéte prijatého na jednotku intenzivni péce pro ndhodny zachyt nizkeé-
ho poétu krevnich desticek (6. 10°/1) v odbérech provedenych v ramci
rutinni kontroly 5. den zivota. Chlapecek byl po celou dobu bez krva-
civych projevi nebo jiné klinické manifestace zakladniho onemocnéni.
V diferencialné diagnostické rozvaze se nam po prolongovaném vylou-
ceni vSech nejcastejsich etiologickych pficin podaiilo diagnostikovat
jednu ze vzacnych forem konzumpéni trombocytopenie. Kazuistikou
chceme poukazat na to, ze pii hledani zakladniho onemocnéni je potre-
ba vzdy myslet i na vzacnéjsi nosologické jednotky, které vidime na
novorozeneckych pracovistich velmi sporadicky.

P13 THE ROLE OF NCD64 IN THE DIAGNOSIS
OF NEONATAL SEPSIS IN PRETERM NEWBORNS

Medkova A., Halek J., Novak M., Fiirst T. Juranova J.
Olomouc

Diagnostika novorozenecké sepse je slozita, a to pievazné u pied-
¢asné narozenych novorozenct. Slibnou metodou zda se byt hodnoce-
ni povrchovych bunéénych znaki pomoci pritokové cytometrie.

Do nasi studie bylo zahrnuto 217 novorozenct, u kterych bylo pode-
zieni na Casnou ¢i pozdni novorozeneckou sepsi.

U vsech téchto novorozencti byla pouzita pritokova cytometrie k urce-
ni poméru CD64 pozitivnich neutrofilii (nCD64). Na zaklad¢ klinické-
ho obrazu a laboratornich vysledkt byli novorozenci rozdéleni do 4 kate-
gorii, (1) s potvrzenou sepsi, (2) pravdépodobnou, (3) klinickou a (4) bez
novorozenecké sepse. Nasledné byla vyhodnocena souvislost mezi
pomérem CD64 pozitivnich neutrofild a jednotlivymi kategoriemi.

Z namétenych vysledk vyplyva, ze je zde signifikantni spojeni
mezi hodnotami CD64 a rozvojem novorozenecké sepse jak ¢asné, tak
pozdni.

Hodnota nCD64 je signifikantné vyssi u pfed¢asné narozenych novo-
rozenct s ¢asnou i pozdni novorozeneckou sepsi. nCD64 je tedy spo-
lehlivy pomocnik v diagnostice novorozenecké sepse.

P14 PREKVAPIVA PRICINA EDEMU
U EXTREMNE NEZRALEHO NOVOROZENCE

Oskrdalovad L.!, JeZova M.?

! Neonatologické oddéleni, FN Brno, Brno, Ceska republika
2 Ustav patologie, FN Brno, Brno, Ceska republika

U tézce nezralych a nemocnych novorozencl byva casto zapottebi
dlouhodobgjsi zajisténi cévniho piistupu k aplikaci roztokl parenteral-
ni vyzivy nebo 1ékl. Stejné jako v dalSich oborech také v neonatologii
stoupd obliba periferné implantovanych centralnich katetri (PICC). I ty
bohuzel maji pies své nezpochybnitelné vyhody sva uskali. V literatu-
fe jsou popsany raritni ptipady prosakovani infuznich roztoki extralu-
minaln¢ do pleuralni nebo perikardialni dutiny. Jeden takovy piipad
bude prezentovan v kazuistice hypotrofického chlapce narozeného na
hranici viability, u kterého se postnatalné rozvinul masivni edém s obou-
strannym fluidothoraxem. Zvazovanou malpozici PICCu zobrazovaci
metody nenaznacovaly, extravazaci parenteralni vyzivy verifikoval az
biochemicky rozbor sekéné odebraného vzorku pleuralni efuze. latro-

genni komplikace v koincidenci s prenatalni zatézi a zadvaznou neona-
talni morbiditou prispéla ke smutnému konci.

P15 PROJEKT CONNECT4CHILDREN (C4C):
SPOLUPRACE V OBLASTI KLINICKE
FARMAKOLOGIE V NEONATOLOGII

Pokornd P!, Slanar O.

1 Klinika détského a dorostového lékarstvi — JIRP
1 VSeobecna fakultni nemocnice a 1. LF UK Praha

Uvod: Projekt Connect4Children je planovan pro obdobi
2018-2024 (http://www.imi.europa.eu/). Karlova univerzita se zapo-
jila do projektu dne 23.12 2017 a Farmakologicky tstav 1. LF a VEN
spolu s Klinikou détského a dorostového lékaistvi 1. LF UK a VEN se
staly koordina¢nim centrem pro Ceskou a Slovenskou republiku. Pro-
jekt je realizovan v ramci iniciativy pro inovativni 1é¢iva (IMI2). Jed-
nd se o projekt spolufinancovany Evropskou unii a evropskym farma-
ceutickym primyslem.

Do projektu je zapojeno 29 akademickych center a 10 komercnich
partnert.

Cil a metody: Cilem projektu je vytvorit celoevropskou sit’ klinic-
kych center pro provadéni pediatrickych klinickych hodnoceni.

Karlova univerzita se bude podilet na projektu zapojenim do sité kli-
nickych center, farmakologického vyzkumu v pediatrii a neonatologii,
véetné podpory scientific advice cdc a propojeni s CzechPharmNet,
a vzdélavaciho modulu, jehoz cilem je vytvofit integrovany vzdélavaci
systém pro vSechny zucastnéné v pediatrickém klinickém hodnoceni.

Zavér: Projekt je vyzvou viem pracovistim v Ceské a Slovenské
republice ke spolupraci v oblasti pediatrické klinické farmakologie.

Kontakt: MUDr. Pokorna Pavla PhD: pavla.pokorna@vfn.cz;
Prof. MUDr. Slanat Ondiej PhD: oslan@]If1.cuni.cz

P17 SCREENINGOVE VYSETREN{ SLUCHU -
5 LET S OTOAKUSTICKYMI EMISEML.
BUDOUCNOST?

Salkové Z.!, Fenclova J.?

! Neonatologické oddéleni, Oblastni nemocnice Kolin
2 Centrum pro détsky sluch Tamtam

Uvod: Screeningové vysetieni sluchu u viech novorozenci provadi-
me od 1. 1. 2013.

Soubor pacientii: déti narozené v Oblastni nemocnici Kolin v obdo-
biod 1. 1.2013 do 31. 12. 2017

Pocet zive narozenych déti: 6192 déti

Pocet vysetienych déti: 6136

Metody: Principem vysetieni otoakustickych emisi je méfeni proje-
vu aktivity zevnich vlaskovych bunék sluchového aparatu na zvukovy
podnét.

Vysledky: Kazdy rok diagnostikujeme nejméné 1 tézkou percepéni
vadu a | stfedné tézkou percepcni vadu.

Od 1. 1. 2017 se nase novorozenecké oddeleni zapojilo do projektu:
»Systémové zajisténi péce o déti se sluchovym postizenim v CR*.
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Zavér: Screening sluchu umoznuje diagnostikovat tézkou vadu slu-
chu v Casné fazi rozvoje ditéte, se zasadnim vyznamem pro jeho dalsi
vyvoj. Idedlni je provedeni screeningu sluchu pred propusténim novo-
rozence z porodnice. Béhem let, kdy vySetfujeme otoakustické emise,
jsme se setkali s riznymi problémy a uskalimi. Otazkou zustava dalsi
sledovani a systém kontrol, zvlasté u déti s jednostranné nevybavnymi
emisemi, kde v soucasnosti nejsou jednotna doporucent.

P18 SCREENING KRITICKYCH VROZENYCH
SRDECNICH VAD

Skodovd H.
Novorozenecké oddéleni, Fakultni nemocnice Olomouc

Vrozené srde¢ni vady jsou nejcastéjsi vrozenou vyvojovou vadou
s incidenci 6,16/1000 zivé narozenych déti zptisobujici 2040 % vsech
umrti na vrozené vyvojové vady v novorozeneckém a kojeneckém veku.

Kritické vrozené srdecni vady tvoii 35 % vsech vrozenych srdecnich
vad. Jsou spojeny s pfitomnosti hluboké cyanosy a nebo s tézkym srdec-
nim selhanim vyzadujici intervenci v pribéhu 1 roku zivota (chirurgic-
kou ¢i katetrizacni). Morbidita a mortalita déti s kritickou vrozenou
srdecni vadou stoupa s opozdénou diagnostikou a transportem do kar-
diocentra. Mezi nejcastejsi vady patii koarktace aorty, hypoplastické
levé srdce, totalni anomalni zilni navrat (Fallotova tetralogie, atrézie
plicnice, transpozice velkych cév).

Riziko omylu pfi prenatalni diagnostice kritickych srde¢nich vad spo-
¢iva v tom, ze pomoci fetalni echokardiografie neni odhalena 1/3 déti
s témito vadami; 2/3 jsou rozpoznany. Projevi se tedy bud’ v pribéhu
hospitalizace na novorozeneckém odd€leni, ale ¢astéji az po propuste-
ni do domaci péce, kdy dochdzi k dramatickému zhorseni klinického
stavu novorozence s ohrozenim jeho zivota. Je to dano diky oteviené-
mu ductus arteriosus za hospitalizace, k jehoz uzavéru dochazi az
s odstupem n¢kolika dni po propusténi. Po uzavéru ductu, jak jiz bylo
zminéno, se rychle zhorSuje klinicky stav — objevuji se kiece, cyanosa,
tézky plicni edém s projevy dyspnoe a tachypnoe, dale pak zj. kardio-
genni Sok projevujici se chladnymi akry, akrocyanosou, bledosti, tachy-
kardii, bradykardii, oligurii, zvracenim, ikterem, z neurologickych pii-
znaki pak hypotonii, letargii ¢i drazdivosti.

U fyziologickych novorozenci Ize aplikovat jednoduchou metodou
screening kritickych vrozenych srde¢nich vad. Jedna se o neinvazivni,
nebolestivé a rychlé vyseteni pomoci pulsniho oxymetru — systém SET
MASSIMO. Pii 2 po sobé jdoucich méfeni se porovnava saturace
hemoglobinu kyslikem preduktalné (tedy na hibetu pravé horni konce-
tiny) a postduktalné (tedy na nartu jakékoliv dolni koncetiny), ¢idlo musi
byt fixované po celou dobu méfeni. Vysetiujeme fyziologické novoro-
zence v klidu, ve spanku a sdruzujeme s ostatnimi povinnymi scree-
ningy — provadime jej tedy nejpozdéji 24 hod pred propusténim. Nasled-
n¢ vyhodnocujeme dle algoritmu CCHD WORKGROUP PROTOCOL
—viz obrazek ¢.1. Ze studii vyplyva, ze z 10 000 zjevné zdravych novo-
rozenct se u 6 z nich diagnostikuje pomoci pulsni oxymetrie CCHD,
ale u 1 z téchto 6 déti srdecni vada unikne, jedna se zj. o koarktaci aor-
ty. I pes tento fale$né negativni nalez je vysetieni pomoci pulsniho oxy-
metru velmi efektivni.

Prvni zkuSenosti s provadénim screeningu piedstavila Mudr. Granel-
li ze Svédska v roce 2009. Do prospektivni studie bylo zafazeno témét
40 tisic novorozenct, nasledné ovéieni probéhlo jesté v USA, Anglii
a Cing a poté doslo k zavedeni ploného screenovani.

Nase prvotni zkusSenosti datujeme k ¢ervnu r. 2016, od té doby jsme
takto vysetiili necelych 8,5 tisice novorozencti. U dvou pfi pozitivnim
screeningu bylo doplnéno echokardiografické vyseteni se zachytem
kritické srdecni vady — transpozice velkych cév a koarktace aorty.

Tato metoda je jednoduchd, rychla, nebolestiva, neinvazivni, nezvy-
Sujici pocet echokardiografickych vysetieni a Ize ji tedy doporucit vsem
novorozeneckym oddélenim.
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V soucasné dobé se rozbiha pilotni projekt ,,Casny zachyt kritickych
vrozenych srdecnich vad u zralych novorozencti pfi hospitalizaci
a v raném postnatalnim obdobi, jehoz zadavatelem je Ustav zdravot-
nickych informaci a statistiky — Narodni screeningové centrum Ceské
republiky. Projekt je koncipovan jako multicentricka observacni pro-
spektivni studie, do které bude zapojeno 9 novorozeneckych oddéleni
napti¢ Ceskou Republikou.

P19 PYRIDOXIN V LECBE KRECI, STALE
AKTUALNI LEK?

Sustrovd A.!, Kantorové E.%, Drabkovd D.3

' Neonatologické oddéleni PCIP, Nemocnice Ceské Budéjovice, a. s.
2 Oddéleni 1ékaiské genetiky, Nemocnice Ceské Bud€jovice, a. s.
3 Détské oddéleni, Nemocnice Ceské Budéjovice, a. s.

Ve 4 hodinach véku jsme do naseho centra ptijali ze spadového zdra-
votnického zafizeni lehce nezralého novorozence s tézkym IRDS. Jiz
pii transportu se u ditéte objevuji zaskuby koncetin spojené s desatura-
cemi. [ po ptijeti nadale dochazi ke klonim vsech koncetin se sta¢enim
zapésti dovnitt, nékolikrat se objevilo i staceni téla do opistotonu. Zas-
kuby koncetin byly provazené desaturacemi, konvulzivni aktivita byla
rovnéz zaznamenana i na bed-side aEEG, proto jsme zdhy po piijeti
zahgjili 1écbu fenobarbitalem. Pro pretrvavani konvulzivni aktivity,
i pres medikaci fenobarbitalem, jsme nasledné pfidali do terapie valp-
roat. Na dvojkombinaci léki klinické kiece vymizely, aEEG aktivita
i nasledné 12-ti svodové EEG byly rovnéz téméf v norme.

Z rodinné anamnézy bylo podstatné, ze sestra ditéte, narozend v roce
2009 jako zdravy novorozenec s dobrou poporodni adaptaci, trpéla zahy
po narozeni kieemi a v 9-ti mésicich véku zemfela s diagnozou Westo-
va syndrom. Bratr, narozen v roce 2010, je zdrav.

Pii vstupnim laboratornim vysetfeni ditéte bylo provedeno vysetieni
laktatu a amoniaku, obé hladiny byly jen lehce zvysené, ostatni bézné
provadéna vysetieni jako glykémie, ionty a zanétlivé parametry byly
vnormé. Sérologické vysetfeni na TORCH + Parvovirus B19 byly nega-
tivni. Komplexni vysetieni ditéte jsme doplnili vySetfenim metabolic-
kych vad v¢etné lumbalni punkce. Pro susp. klinickou stigmatizaci dité-
te byl proveden karyotyp, odebrana byla i krev na izolaci DNA, ktera
byla zaslana i k molekularni analyze pyridoxin dependentnich kreci.

Ve 23. dnech véku byly u ditéte geneticky potvrzeny pyridoxin depen-
dentni kiece, proto byla zahdjena terapie pyridoxinem, pozvolna byl
vysazen fenobarbital, valproat byl v 1é¢bé ponechan.

Nyni je chlapci 2,5 mésice korigovaného veéku, nadale uziva pyrido-
xin a valproat. Klinicky i na EEG je bez konvulzivni aktivity, psycho-
motoricky vyvoj je piiznivy.

P20 IATROGENNI HYPER A HYPOGLYKEMIE

Tabery K., Brabec R., éerny M., Praha

Novorozenecké odd., Gynekologicko — porodnicka klinika FN Motol
a2.LF UK

Hypoglykémie a hyperglykémie jsou Casto se vyskytujici komplika-
ce u piedcasné narozenych déti. Mezi pii¢iny poruSené glukozové
homeostazy patii mimo jiné i nespravny piisun glukozy a podavani lekt
s hypoglykemickym ¢i hyperglykemickym ucinkem. Prezentujeme
kazuistiku hol¢icky narozené ve 25+0 gestacnim tydnu s porodni hmot-
nosti 610g, u které se opakovan¢ vyskytla hyperglykémie > 10 mmol/l
po podani dexamethazonu a hydrokortizonu a hypoglykémie < 2.5
mmol/l pii terapii inzulinem. Nejvyssi zaznamenana glykémie byla 43
mmol/l, nejnizsi 1,3 mmol/l — méfeno na piistroji ABL 800 FLEX. Tera-
pie kortikoidy byla opakované indikovana pro zavazné komplikace
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umglé plicni ventilace a ¢asny rozvoj emfyzému / BPD. Terapie inzuli-
nem byla zahajovana pfi glykémiich pres 10 az 15 mmol/l.

P22 NEONATALNI HEMOCHROMATOZA

Jamrichova L., Gieciova M.!, Halaskova V!, Vobruba V?*, Styb-
lovd J.3, Janota J.'*

! Novorozenecké oddéleni, Thomayerova nemocnice Praha

2 JIRP KDDL, Vs§eobecné fakultni nemocnice v Praze a 1. LF UK

3 JIP pro novorozence a kojence, Klinika détské chirurgie 2. LF UK
a FN Motol

4 Ustav patologické fyziologie 1. LF UK

Uvod:

Neonatalni hemochromatéza (NH) je zavazny syndrom nejasné (alo-
imunni) etiologie, ktery je charakterizovan vrozenou cirhzou nebo ful-
minantnim jaternim selhdanim v novorozeneckém obdobi. Je spojena
s vyznamnym ukladanim zeleza do jater a extrahepatalnich tkani. Vzhle-
dem ke Spatné prognoze, kdy je oCekavana délka zivota novorozence
pouze nékolik dnil ¢i tydni a Casto je nevyhnutelna casna transplanta-
ce jater s vysokym procentem umrtnosti, se ukazuje jako hlavni potfe-
ba Casna diagnostika NH a brzké zahajeni 1écby.

Kazuistika:

Autofi uvadéji ptipad novorozence s tézkou koagulopatii a krvace-
nim pfi jaternim selhani na podkladé novorozenecké hemochromatozy.

Dité z druhé gravidity, prubéh do 39. tydne bez komplikaci. Pro rtisto-
vou restrikci, oligohydramnion a suspektni CTG zaznam porod induko-
van, narozen hypotroficky chlapec s porodni hmotnosti 2150 g. Bez-
prostiedni poporodni adaptace dobra (AS 8-8-8). Vstupné hypoglykémie
(0,7 mmol/I) korigovana bolusem 10%G a dale infuzi. Laboratorni odb¢-
ry bez znamek zanétu, vyrazna elevace jaternich transamindz, konjugo-
vand hyperbilirubinémie a trombocytopenie. Dité ventilacné i ob&hove
stabilni.

Od 24. hodiny postupna deteriorace stavu — krvaceni ze vpicht, mak-
roskopicka hematurie, krvaceni do proximalnich etazi GIT, pro hypo-
tenzi nutna podpora obchu katecholaminy. Koagulacni vySetfeni

s vyrazné prodlouzenym APTT a PT, zavazna hypofibrinogenemie.
V KO pretrvava trombocytopenie. Poddna cerstva mrazena plazma,
trombocytarni naplav, opakované podan vitamin K. Vyloucené vrozené
infekce, metabolickd vada neprokazana. 4. den zivota pfi akutni deteri-
oraci stavu s masivni plicni apoplexii, nutna uméla plicni ventilace. UZ
CNS vstupné bez znamek IVH, 4. den zivota IVH II. stupné. Pro trva-
jici hemoragické projevy, trombocytopenii a patologické koagulacni
parametry nutna opakovana substituce krevnimi derivaty a koagulacni-
mi faktory.

Vzhledem k pfetrvavajicimu obrazu multiorgdnového selhdvani
a DIC 5. den zivota chlapec pielozen na Kliniku détského a dorostové-
ho lékafstvi. V celém pribéhu hospitalizace vyzaduje pravidelnou
korekci koagulopatie. Na zavedené terapii bez krvacivych projevi s niz-
kou vazopresorickou podporou, 21. den Zivota extubovan, dale bez ven-
tila¢ni podpory. Od 16. dne Zivota nutna drendz ascitu pii portalni hyper-
tenzi a hypoalbuminemii. Vzhledem k suspekci na neonatalni
hemochromatdzu indikovano podani IVIG.

Diagndza potrvzena nalezem siderozy jater a pankreatu na MRI
a nalezem depozitu hemosiderinu v biopsii malych slinnych zlaz. Po
potvrzeni diagnozy na MRI jater a biopsie slinné zlazy byla provedena
vyménna transfuze. Po vy€erpani moznosti konzervativni terapie byl
chlapec pro tézkou hepatalni 1ézi s koagulopatii a nutnosti kontinualni
suplementace krevnich derivati ve 4 tydnech zivota indikovan k trans-
plantaci jater. 64. den Zivota byl chlapec transplantovan na Klinice dét-
ské chirurgie FN Motol. Vykon probéhl bez komplikaci. Poopera¢ni
prubeh komplikovan krvacenim do dutiny biisni s nutnosti opakova-
nych revizi. 9. pooperacni den v biopsii §t€pu patrna porucha reparace
jaterni tkang, 77. den (13.pooperacni den) retransplantace. V dalSim pri-
béhu postupné zhorSeni celkového klinického stavu, s laboratornimi
znamkami afunkce §té€pu. Stav hodnocen jako infaustni, po rozmluvé
s rodici bylo pfistoupeno k bazalni péci. Exitus letalis 80. den Zivota.

Diskuze a zavér:

Vzhledem k zavaznosti novorozenecké hemochromatdzy se jako nej-
vyznamngj$i jevi samotné spravné uréeni piiciny stavu ditéte, tim umoz-
nime v dal$im téhotenstvi matce s pozitivni anamnézou tohoto one-
mocnéni preventivni podani intravendznich imunoglobulinti. Bohuzel
1vcasna postnatalni diagnoza tou dobou jiz rozvinutého onemocnéni ma
jen omezené moznosti intervence a velmi Spatnou prognozu preziti.
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Pokyny pro autory

Pokyny pro autory

Disledné respektovani téchto pokynl ulehci redakci mnoho Casu a autortim zajisti co nejlepsi a nejrychlejsi prezentaci jejich prace. DodrZujte
disledné vSechny niZe uvedené body. Zvlastni pozornost vénujte sestaveni seznamu literatury, kde jsou moznosti redakce v opravovani piipad-

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

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

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

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

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

Plvodni prace
Souborné referaty
Péce o novorozence
Kazuistiky
Diskuse

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

Komer¢ni sdéleni

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

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

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

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

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

Pouzivejte zkratek Casopist podle List of Journals Indexed in Index
Medicus.
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Vyvinuto na zékladé nejnovéjSich védeckych poznatkd a doporuceni prednich odbornikd

SlozZeni je pripraveno po vzoru materského mléka a odpovidd potrebam zralych donosenych
novorozency v prvnich dnech Zivota (od narozeni do 3 mésicl)
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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: T
Svétovd zdravotnickd organizace (WHO*) doporucuje, aby t&hotné Zeny a matky byly informovany o vfhodéch 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 udrZeni kojeni R /

se zvlastnim dUrazem na vyznam spravné vyvazené stravy, a to jak v probéhu tehotenstvi, tak po porodu. Mélo by se zabranit zbytecnému zavadéni castecného 7~

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 kojeni, { \\
pokud se rozhoduji 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 nejlepsi vyZivou. Pokud se pFijme rozhodnuti pouZivat kojeneckou vyzivu, tak je nezbytné matky poucit o spravné pripravé N /

a zdOraznit, Ze pouZiti nepfevarené vody, nemyté lahve nebo nespravného fedéni mize vést k onemocnéni ditéte. > -

*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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dolnich cest dychacich
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"
RSV = respiratni syncytidlni virus e I _ "
Synagis® 100 mg/m Synagis” 100 mg/ml ~
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Synagis® 100 mg/ml injekéni roztok (Palivizumabum). Zkrécend informace o Iéivém pripravku

SloZeni: 1 ml roztoku obsahuje palivizumabum 100 mg. Jedna 0,5 ml injekcni lahvicka obsahuje palivizumabum 50 mg. Jedna 1 ml injekéni lahvicka obsahuje palivizumabum 100 mg. Indikace: Prevence zavazného onemocnéni
dolnich cest dychacich vyZadujciho hospitalizaci, které je zptisobeno respiratinim syncytilnim virem u dtf, jeZ se narodily v 35. tydnu téhotenstvi nebo dFive ajsou v dobs zacatku sezény RSV mladsf nez 6 mésicii, nebo u déti mladsich
nez 2 roky, u nichz byla v poslednich 6 mésicich nutnd I6tba pro bronchopulmondini dysplasii a u déti mladSich neZ 2 roky s hemodynamicky vyznamnou srdegni vadou. Kontraindikace: Hypersenzitivita na palivizumab, jinou slozku
pFipravku nebo na jiné humanizované manaklonalni protilatky. NeZadouci dginky: Nejzdvazngjsf nezddouct reakee vyskytujici ss u palivizumabu jsou anafylaxe a jiné akutni hypersenzitivni reakee. Casté nezddouci reakee vyskytujior se
u palivizumabu jsou horetka, vyrdzka a reakce v mistd vpichu injekce. V observacni postmarketingové databazové studii bylo pozorovéno malé zvySen frekvence astmatu u predasné narozenych déti, které dostdvaly palivizumab;
pricinnd souvislost je nicméné nejistd. Interakee: Nebyly dosud popsany. Zviastni upozornéni: Byly hiaseny alergicke reakce. PFi stiedné tézkych az tézkych akutnich infekeich nebo horegnatém onemocnéni je oprdvnéné odloZeni
aplikace palivizumabu. Lék je nutno aplikovat opatrné u pacientd s trombocytopenit nebo jinou poruchou hemokoagulace. Nemichejte kapalnou alyofilizovanou formu palivizumabu. Doporuéené davkovani: 15 mg/kg hmotnosti jednou
mésitné v obdobirizika RSV v komunit; iginnost v ddvkachjinych nez 15 mg/kg nebo pfi dévkovanijiném nezv mésitnich intervalech bhem RSV sezdny nebyla hodnocena. Pryni dévka by méla byt podana pred zatatkem sezony RSV,
dalSiv mésitnich intervalech behem sezdny. VEtsina zkuenosti byla ziskana s 5 injekcemi podanymi béhem jedné sezdny. BEhem postmarketingovych zkuSenosti bylo hiaSeno predavkovani ddvkami aZ do vySe 85 mg/kg, nezadouci
reakce se nelisi od neZadoucich reakci pozorovanyich v davce 15 mgy/ kg. Zpisob podani; Intramuskuldrng do oblasti stehna. Objem vétsi nez 1 ml musi byt aplikovan v rozdglenych dévkach. Baleni: Lahvicky k jednordzovému pouziti
obsahujici 0,5 mI nebo 1 ml injekcniho roztoku. Podminky uchovani: V chladnicce (2 - 8°C), chrénit pred mrazem. Posledni revize textu: 05/2018. DrZitel rozhodnuti o registraci: AbbVie Deutschland GmbH & Co. KG, Knollstrasse,
67061 Ludwigshafen, Némecko Registragni Eislo; 0,5 ml: EU/1/99/117/003, 1 ml; EU/1/99/117/004. Vydej pripravku je vazén na Iékarsky predpis a je hrazen z prostfedki verejného zdravotniho pojisténi smiuvnim
zdravotnickjm zafizenim formou ZULP. *Vi§imnéte si prosim zmén vinformacich o [6Sivém pfipravku. Jrive, neZ piijpravek piedepiSete. seznamte se, prosim, S dpinou informaci o pipravku.

Reference: 1. The IMpact-RSV Study Group. Palivizumab, a humanised respiratory syncytial virus monoclonal antibody, reduces hospitalisation from respiratory syncytial virus infection in high-risk infants. Pediatrics. 1998; 102: 531-5317.
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