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Milé kolegyné, mili kolegové!

Dostavate do ruky cislo ¢asopi-
su Cesko-slovenska neonatolo-
gie, zaméfené na management
novorozencl s vrozenymi vy-
vojovymi vadami v perinatal-
nim a neonatéalnim obdobi.

Novorozenecké oddéleni FN
Motol je pracovistém, které
dlouhodobé koncentruje pa-
cienty s izolovanymi i kombinovanymi vrozenymi vy-
vojovymi vadami véech organovych systém{, a to z ob-
lasti celé Ceské republiky. Jedn4 se o pacienty primarné
pfijimané na nase oddéleni a o stéle rostouci skupinu
pacientll pfijimanych na jind specializovana oddéleni
FN Motol a pfekladanych k nam k predoperacni stabi-
lizaci nebo pooperacni péci. Stav pacientt komplikuje
ve vice nez poloviné pfipadd prematurita, ktera vyza-
duje specificky mezioborovy pfistup.

V poslednich 3 letech je z pfiblizné 400 pacient vy-
zadujicich néjaky typ intenzivni péce a pfijimanych na
nase oddéleni pres 200 pacientl s vrozenymi vadami.
Zbyvajici jsou déti s jinymi patologiemi a déti predcas-
né narozené. Péce o nezralé novorozence s vrozenymi
vadami by byla nemyslitelna bez kvalitni péce o prema-
turity bez vrozenych vad. Pravé stabilizace a komplexni
zajisténi téchto pacientl umoznuje dosahnout kvalitni
péce i o pacienty s kombinaci problém.

Klicovymi body zasadnimi pro fedeni celkového stavu
téchto komplexnich pacientli jsou nejen specializovana
diagnostika a terapie, organizace a koordinace postu-
pu multidisciplindrnich tyma z celé fakultni nemocni-
ce, ale také vlastni péce o nemocné novorozence. Proto

Vazeni a mili ¢tenafi,

pan profesor Janota se svym kolektivem pro Vas pfipra-
vil soubor praci tykajici se vrozenych vyvojovych vad.
Jedna se o problematiku, jejiz diagnostika a Iécba se
velmi dynamicky vyviji. Postupy jsou stdle sofistikova-
né&;jsi, v dasledku toho se stale zlepsuji vysledky nejen
v oblasti mortality, ale pfedevsim v redukci dlouhodobé
morbidity a nasledkd vrozenych vad.

Kazdy z nds se s vrozenymi vyvojovymi vadami setka-
rozhodnuti:,,pfeklad do Motola” Je skvélé, ze mame tu
moznost.

Dovolim si kratkou osobni zkusenost. Mél jsem tu
Cest pracovat 10 let na neonatologickém oddéleni ve
FN Motol. V roce 1996, kdy jsem nastoupil, jsem byl
jiz zkusenym neonatologem. Tedy myslel jsem si to.
Zahy jsem pochopil, jak specifické a nenahraditelné je

se nase oddéleni zamétuje také na vyzkum a postupy
zkvalithujici péci neonatologickou. Publikacné jsme
aktivni v oblastech ventila¢nich modalit u chronického
plicniho postizeni (optimalizace automatické Upravy
podavani kysliku), zanétu, infekci a antibiotické tera-
pie (aktivita zanétu pfi porodu, moznosti diagnostiky
a strategie Ié¢by novorozeneckych sepsi), monitorace
oxygenace u nedonosenych déti (NIRS), endokrinolo-
gie a metabolizmu (kontinudlni monitorace glukézy)
a moznosti ultrazvukové diagnostiky kardiovaskular-
nich zmén u novorozence (diagnostika postnatélnich
zmén a lécba PDA).

V aktudInim ¢isle se soustfedime na nejcastéjsi a nej-
zavaznéjsi vrozené vyvojové vady. Kromé zakladnich
informaci, etiologie a patogeneze vrozenych vad se
zaméfujeme na stabilizaci po porodu, aspekty trans-
portu a s péci souvisejici problémy etické a paliativni.
U uvedenych vybranych vad uvadime i praktické po-
znatky a doporuceni, kterd by na pracovistich s mensi
zkudenosti s témito pacienty mohla pomoci ulehcit
nebo racionalizovat poporodni nebo transportni man-
agement.

Mili ¢tenafi, vzhledem k charakteru naseho centra
jsme celoro¢né v kontaktu se viemi pracovisti pecuji-
cimi o novorozence v Ceské republice. Kapacita naseho
oddéleni byla v uplynulych dvou letech navysena. Léka-
fi a sestry Novorozeneckého oddéleni Gynekologicko-
-porodnické kliniky 2. LF UK a FN Motol jsou pfipraveni
ve spolupraci s odesilajicimi pracovisti realizovat kon-
zultace, management a transfery domécich i zahrani¢-
nich multidisciplinérnich pacientd.

Tésim se na dalsi spolupraci!
Jan Janota

motolské pracovisté. Byl jsem
konfrontovan se slozitou me-
zioborovou problematikou,
kterou jsem neznal a musel se
ji ucit zvladat. Potkaval jsem
$pickové specialisty z jinych
obord, vnimal jsem jejich
mimoradnou odbornost, lid-
skost a nasazeni. Dékuji za tu
zkusenost. Péce o déti s vro-
zenymi vyvojovymi vadami je
v Motole komplexni a naprosto jedine¢na.

Tésime se na dalsi ¢islo naseho casopisu, které pfipra-
vi kolegové ze Slovenska. Budou se vénovat problema-
tice novorozenecké hematologie a imunologie.

Krasné léto vsem.
Martin Cihar
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Epidemiologie novorozencti s vrozenymi vyvojovymi
vadami ve FN Motol

Kaluzova K., Janota J.
Novorozenecké oddéleni s JIRP, Gynekologicko-porodnicka klinika 2. LF UK a FN Motol, Praha

SOUHRN

Vrozené vyvojové vady jsou jednou z hlavnich pfi¢in prenatdlnich umrti a také novorozenecké a kojenecké morbidity a morta-
lity, které jsou jednim ze zékladnich méfitek kvality zdravotni péce v daném stété. Proto je velmi dllezitda monitorace vyskytu
vrozenych vyvojovych vad a jejich epidemiologie. Na urovni kazdého statu a také mezinarodné na Urovni Svétové zdravotnické
organizace dochazi k vytvoreniregistr s cilem sledovani vyskytu vrozenych vad a jejich trendG. Novorozenecké oddéleni FN Motol
je pracovistém, které dlouhodobé koncentruje pacienty s izolovanymi a kombinovanymi vrozenymi vyvojovymi vadami viech or-
ganovych systémil z celé Ceské republiky. V této praci se zabyvame pacienty hospitalizovanymi na naem pracovisti a zamétujeme
se hlavné na ty, ktefi vyzadovali specializovanou péci.

KLICOVA SLOVA
vrozené vyvojové vady, epidemiologie, multioborové péce

SUMMARY
Epidemiology of newborns with congenital developmental defects at Motol University Hospital

Congenital developmental defects are one of the main causes of prenatal deaths, as well as neonatal and infant morbidity and
mortality, which are one of the basic measures of the quality of health care in a given country. Therefore, monitoring the occur-
rence of congenital developmental defects and their epidemiology is an important issue. At the level of each country and also
internationally at the level of the World Health Organization, registries are being created to monitor the occurrence of birth defects
and their trends. Department of Neonatology in Motol University Hospital is a center concentrating patients with congenital mal-
formations from the whole Czech Republic. In this work, we dealt with patients with congenital abnormalities hospitalized in our

department and focused mainly on patients with severe abnormalities who required specialized care.

KEYWORDS

congenital developmental defects, epidemiology, multidisciplinary care
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Dle odhad® z dat EUROCAT (European network of
population-based registries for the epidemiological
surveillance of congenital anomalies) pro Evropu ma
rocné z 5 miliont porodu 125 tisic plodd a novorozen-
¢l vrozenou vyvojovou vadu (VVV), tj. pfiblizné 2,5 %
vsech porodu [5]. EUROCAT je evropska sit registrq, které
se snazi poskytnout zakladni epidemiologické infor-
mace o kongenitalnich anomaliich v Evropé v pribéhu
let. Snahou je ¢asna detekce novych teratogennich
vlivi a zhodnoceni efektivity primarni prevence [1].
Posledni publikovana data se vztahuji na 1éta 2008—-2017.
Data pro Ceskou republiku z Narodniho registru repro-
dukéniho zdravi jsou k dispozici z let 2000-2022, vyskyt
vrozenych vad u narozenych je udavan 3,5 % [4]. N&s
retrospektivni sbér dat z FN v Motole zahrnuje roky
2017-2022.

Ces. Slov. Neonatologie 2024/1

Vyskyt vrozenych vyvojovych vad v populaci se dyna-
micky méni[3]. Cetnost nékterych zavaznych vad mize
u Zivé rozenych novorozenct stoupat vzhledem k ¢as-
né prenatalni diagnostice, kdy je mozné jiz prenatélné
pristoupit k intervenci sméfujici ke zlepseni outcome,
nebo naopak také klesa v ptipadech ¢asného zachytu,
kdy se rodi¢e rozhodnou v téhotenstvi nepokracovat.
Dalsi ¢ast vrozenych anomalii neni snadno diagnosti-
kovatelna pfi zadkladnim prenatélnim screeningu (ultra-
zvukovy i laboratorni) i pfes svou zavaznost a je nutné
je rychle diagnostikovat po porodu.

Péce o pacienty se zadvaznymi VVV byva casto mul-
tidisciplindrni a zacina jiz prenatalné pfi diagnostice
zavazné VVV. Je nutna soucinnost porodnik(, genetikd,
neonatologd, specialistll na danou oblast (kardiolo-
gové, chirurgové, neurochirurgové, ...) a v neposled-
ni fadé je také jiz prenatdlné vhodné zapojit do péce
podpUrny tym. Proto je namisté, aby byly téhotné zeny
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jiz od zjisténi zavazné VVV u svého ditéte sledovany
v perinatologickém centru, které mlze mezioborovou
spolupraci riiznych odbornosti nabidnout.

NOVOROZENCI S VVV VE FN MOTOL

Vzhledem k moznostem spolupréce s dalsimi obory (kar-
diologie, kardiochirurgie, chirurgie, ORL, neurochirurgie,
intervencni radiologie) dochézi ve FN Motol ke koncen-
traci novorozencu s vrozenymi vyvojovymi vadami. Dle
dat z Narodniho registru reprodukéniho zdravi je vyskyt
vrozenych vad u narozenych 3,5 % (v letech 2000-2022
mélo VVV 86 236 z celkovych 2 451 058 narozenych).
Registr obecné eviduje vSechny existujici VVV a je plné
zavisly na jejich vykazovani zdravotnickym personédlem.
Dostupna data neumozniuji urcit procento chybovosti
v evidenci VVV. Dalsim faktorem, ktery se na vykazova-
ni vyznamné podili, je to, Ze registr vykazuje spektrum
veskerych VVV bez ohledu na jejich zdvaznost ve smyslu
dlouhodobé morbidity nebo mortality. Pomér Zivot ohro-
Zujicich vad nebyl v rdmci registru nikdy kvantifikovan.
Posledni dostupna narodni data pro konkrétni VVV jsou
z obdobi 2015, oficidlné nejsou k dispozici aktualnéjsi
data. Pacienti, ktefi jsou osetfovani ve FN Motol, spadaji

B détibezVVV

17 109 pacientl
m détisVvV

1596 pacientt

Graf 1. Absolutni pocet pacientll s/bez VVV osetfenych na
Novorozeneckém oddéleni FN Motol v letech 2017-2022

2019 020 2001 2

Graf 2. Pocty pacientl s VVV ve FN Motol v letech 2017-2022.
Sloupce ukazuji absolutni pocet pacient(i se vsemiVVV v jed-
notlivych letech.
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obvykle do dvou skupin. Pacienti, ktefi se planované
rodi ve FN Motol, jsou diagnostikovani prenatalné a jsou
prekladani in utero, nebo pacienti prekladani po porodu
k dokonceni diagnostiky a pro moznou nestabilitu Zi-
votnich funkci a pfipadnou nutnost intervence ¢asné po
porodu. Je proto velmi obtizné srovnat statistické udaje
0 mnozstvi a orgdnovém postizeni pacientd s narodnimi
nebo evropskymi databazemi. Incidence novorozenct
narozenych nebo pfijimanych na novorozenecké oddéleni

— v

cwBLBLRELERS
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Graf 3. Pocty pacientl prekladanych z jinych pracovist pro
VVV v letech 2017-2022. Graf udava vyvoj absolutniho poctu
pacient( v jednotlivych letech.

B pacienti
bezVVV 47 %

[ pacienti
sVVV 53 %

Graf 4. VVV jako dlvod prekladu pacienti do FN Motol v le-
tech 2017-2022

1 B preklad zjiného
1 pacovisté
1 & narozenive FNM

2017 | 2018 | 2019 | 2020 | 2021 | 2002

o
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wiichni pacienti s VW

Graf 5. Pomér pacientd s VVV narozenych ve FN Motol a pa-
cientl prelozenych zjinych pracovist. Jednotlivé sloupce uka-
zuji procentudlni slozeni pacientd s VVV narozenych ve FN
Motol vs. pfeloZenych z jinych pracovist v uvedenych letech.
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FN Motol k diagnostice a ¢asné intervenci pro VVV byla
v obdobi 2017-2022 8,5 % (graf 1 a 2).

V pribéhu let pocet postnatalné pfijimanych novo-
rozencu stoupa a novorozenci s VVV tvori velkou &ast
pacientll prekladanych do naseho perinatologického
centra (graf 3,4 a 5).

Pécionovorozence se zdvaznymiVVVrealizujeme velmi
Casto ve spolupraci s Détskym kardiocentrem v piipadé
vrozenych srdecnich vad (VSV) a Klinikou détské chirur-
gie zejména v piipadé VVV gastrointestinalniho trak-
tu, ale i jinych, jak bude popsano dale. Cast pacient(i je
jiz pfimo z porodniho salu prekladdna na dana praco-

100
80 -
B0 -
0
20 4 | | |

2017 2018 2009 2020 2021 2022

B pacientisVVV na
JIP novorozenec-
kého oddéleni
pacienti prelozeni
z porodniho sélu
na Kliniku détské
chirurgie nebo
do Détského
kardiocentra

Graf 6. Pacienti se zadvaznymi VVV s nutnou intenzivni péci
po porodu. Absolutni pocet pacientl s VVV v jednotlivych le-
tech, hospitalizovanych na JIP novorozeneckého oddéleni, na
Klinice détské chirurgie nebo v Détském kardiocentru.

B vrozené srdecni
vady 39 %
VVV urogenitélniho
traktu 14 %

B VVV gastrointestinalni-
ho traktu 12 %

B oblicejové rozstépy 7 %

B vaskularniVVvV 4 %

B VVVrespira¢niho
systému 5 %
VVV centrdlniho
nervového systému 5 %
ostatni 14 %

Graf 7. Pomér jednotlivych typd VVV u pacientl v péci neo-
natologl FN Motol v letech 2017-2022

B JIP novorozeneckého
oddéleni 45 %
oddéleni fyziologickych
novorozenct 33 %

B pieklad z porodniho salu
na Kliniku détské chirur-
gie nebo do Détského
kardiocentra 22 %

Graf 8. Rozdéleni pacientt s VVV dle oddéleni
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visté k dalsi péci, ve vétsiné pripadll se jedna o donosené
pacienty vyzadujici intervenci v ¢asné dobé. Ostatni pa-
cienti jsou hospitalizovani na nasem pracovisti a péce je
realizovana formou konzilii. Jedna se zejména o pacien-
ty, u kterych bude intervence realizovana az s odstupem,
a také o pacienty s nizkou porodni hmotnosti v pfipadé
kardiologickych pacient a nedono3ené novorozence pod
34. gestacni tyden v pripadé pacientt chirurgickych (graf 6).

Na nasem pracovisti se setkdvame se Sirokou skalou
vrozenych vyvojovych vad (graf 7). Nej¢astéjSimi jsou
vrozené srde¢ni vady nasledované VVV urogenitélniho
traktu a gastrointestindlniho traktu. Cast pacientd se
fadi do bézné diagnostikovanych VVV, které se vysky-
tuji i na ostatnich pracovistich a ¢ast je specifickd pravé
pro nutnost dalsich intervenci. Proto je ¢ast novorozen-
cl hospitalizovana na oddéleni fyziologickych novo-
rozencuy, zavaznéjsi pacienti vyzaduji péci JIP (jednot-
ky intenzivni péce, pod timto pojmem zastiesime pro
dalsi text dvé jednotky: JIRP - jednotku intenzivni a re-
suscitacni péce a JSP - jednotku specializované péce)
nebo kardiologie a chirurgie (graf 8).

VROZENA VYVOJOVA VADA SRDCE

Ve shodé s vyskytem v populaci byla i u nas nejcastéj-
$i diagnostikovana srdecni vada defekt komorového
septa (VSD) [6, 71. VSD tvoli az tfetinu viech vrozenych
srde¢nich vad s prevalenci 4 : 1000 Zivé narozenych

izolované VSD 22 %
komplexni VSV 14 %
TGA 14 %

koarktace aorty 12 %
atrezie/stenéza velkych
cév/chlopni 10 %
Fallotova tetralogie 5 %
DORV 4 %
hypoplastické levé/
pravé srdce 3 %
poruchy rytmu 2 %
Ebsteinova anomalie 1 %
ostatni 13 %

Graf 9. Typy VSV dle cetnosti

JIP novorozeneckého
oddéleni 45 %
oddéleni fyziologickych
novorozenct 33 %
Détské kardiocentrum
22%

Graf 10. Distribuce pacientt s VSV dle pracovist
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déti, v naSem souboru bylo toto cislo jesté vzhledem
ke koncentraci VSV vyssi, a to 7,5 : 1000 novorozenc.
Nasledujici VSV jsou jiz specifické pro cileny porod ve
FN Motol vzhledem k blizkosti Détského kardiocentra,
tvofi je pocetné pfiblizné stejné skupiny VSV, jednd
se o komplexni srde¢ni vady, transpozice velkych cév
(TGA) a koarktace aorty (CoA). Mensi ¢ast pacientd ma
chlopenni vady, atrezie a stenézy velkych cév a také dvoj-
vytokovou pravou komoru (DORV). Ze zdvaznych VSV
(TGA, koarktace aorty, atrezie a stendzy aorty/plicnice
nebo jejich chlopni) jsou pfiblizné dveé tretiny pacientl
v primarni péci Détského kardiocentra a jedné tietiné pa-
cientll je poskytovana péce ptimo na novorozeneckém
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Graf 11. HI43ené VSV u novorozenct ve FN v Motole v letech
2017-2022, vyvoj absolutniho poctu vsech pacientd s VSV
v jednotlivych letech
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Graf 12. Pocet pacientl s VSV s nutnou péci na JIP, vyvoj ab-
solutniho poctu pacientt v letech 2017-2022

JIP novorozeneckého
oddéleni 34 %
oddéleni fyziologickych
novorozencl 7 %
Klinika détské

chirurgie 59 %

Graf 13. Distribuce pacientt s VVV GIT dle oddéleni

oddéleni s konzilidrni péci kardiologt. Vyskyt dal3ich
VSV uvadi graf 9.

| pfi klesajici porodnosti v Cesku z(stava pocet pacien-
th s VSV ve FN Motol v prabéhu let pfiblizné stejny, pocet
novorozencll s VSV s nutnosti hospitalizace na JIP stoupa
(grafy 10, 11 a 12). Kategorii novorozenctll s nizkou po-
rodni hmotnosti a VSV se vénuje ¢lanek Vrozené srdecni
vady u novorozencd s nizkou porodni hmotnosti.

VROZENA VYVOJOVA VADA
GASTROINTESTINALNIHO TRAKTU

Vétsina novorozenct s VVV gastrointestinalniho traktu
(GIT) je ¢asné po porodu prelozena na Kliniku détské
chirurgie k opera¢nimu feSeni VVV, pouze mensi ¢ast
z(stava v péci naseho oddéleni (JIP), jedna se casto
o nedonosené novorozence (graf 13 a 14). Nejvétsi
¢ast pacientll jsou novorozenci s atrezii jicnu, duodena
a dalsich distalnich oddild GIT (graf 15). Novorozenci
s gastroschizou jsou témér vzdy prekladani pfimo z po-
rodniho salu na Kliniku détské chirurgie pro nutnost
¢asné operace. Oproti tomu novorozenci s omfalokélou
jsou az ve tretiné pfipadl hospitalizovani na novoroze-
necké JIP, protoze u nich dochazi k odloZzenému feseni
VVV (obr. 1).

Prevalence vyskytu VVV GIT je v populaci dle rlznych
zdrojli 2,23-2,5 : 1000 novorozenc(, na nasem oddé-

10+
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Graf 14. Pocet novorozenctl s VVV GIT hospitalizovanych ve
FN Motol v letech 2017-2022, vyvoj absolutniho po¢tu novo-
rozencl v jednotlivych letech

B omfalokéla 10 %
gastroschiza 27 %

B atrezie/stendza GIT 47 %

B ostatni 16 %

Graf 15. Typy jednotlivych VVV GIT dle ¢etnosti
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Obr. 1. Pacient s omfalokélou vyvésenou metodou sila, stra-
tegie odlozeného operacniho feseni

B JIP novorozeneckého
oddéleni 27 %
oddéleni fyziologickych
novorozencli 70 %

B Klinika détské
chirurgie 3 %

Graf 16. Distribuce pacientd s VVV urogenitalniho traktu dle
oddéleni

B dilatace vyvodného
mocového systému 36 %
VVV ledvin 26 %

B VVV muzského
genitalu 27 %

B VVVZenského
genitalu 11 %

Graf 17. Jednotlivé typy VVV urogenitélniho traktu
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Graf 18. Pocet pacientd s VVV urogenitalniho traktu hospi-

talizovanych na JIP, vyvoj absolutniho poctu pacientl na JIP
pro VVV urogenitélniho traktu v jednotlivych letech
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leni je vyskyt 10,5 : 1000 novorozencd [2, 8]. Zvy3ené
hodnoty si vysvétlujeme planovanym porodem pa-
cientd s prenatalné diagnostikovanymi VVV vzhledem
k moznosti ndvaznosti péce Kliniky détské chirurgie.

VROZENA VYVOJOVA VADA
UROGENITALNIHO TRAKTU

Vétsina pacientl s VVV urogenitalniho traktu jsou pa-
cienti neakutni, vétsinou hospitalizovani na oddéleni
fyziologickych novorozencd, ktefi nevyzaduji intenzivni
péci JIP ani perinatologického centra (graf 16 a 17).
Priblizné tfetina jsou novorozenci s riznym stupném
dilatace vyvodného mocového systému, ktefi jsou po
propusténi sledovani v péci urologa, ptipadné i nefro-
loga. Mensi ¢ast uvedenych pacientd vyzaduje inter-
venci jiz v novorozeneckém véku a hospitalizaci na JIP
(graf 18). Do skupiny novorozenct s VVV ledvin se fadi
predevsim pacienti s polycystézou ledvin a multicystic-
kymi dysplaziemi ledvin. Novorozenci s autozomalné
recesivni polycystickou chorobou ledvin (ARPKD) patfi
Prevalence vyskytu VVV ledvin a vyvodného moc¢ového
systému je v populaci 5,2 : 1000, v nasem souboru byla
8:1000 [8].

Novorozenci s VVV muzského genitalu jsou az na vy-
jimky hospitalizovani na oddéleni fyziologickych novo-
rozencu a az na nékolik zavaznéjsich pfipadl se jedna
o chlapce s hypospadii nebo poruchou sestupu varlat.
U divek se jednd vétsinou o cysty ovarii, byvaji také pre-
vazné v péci fyziologického oddéleni a preddvame je
do ambulantniho sledovéni détského gynekologa.

VROZENA VYVOJOVA VADA
DYCHACIHO TRAKTU

Nejpocetnégjsi skupinou pacientl s VVV dychaciho trak-
tu jsou pacienti s vrozenou malformaci dychacich cest
(CPAM), ktefi byvaji vétsinou hospitalizovani na oddéleni
fyziologickych novorozencu a po provedeni RTG jsou pfe-
dani do ambulantniho sledovani détskych chirurgli (graf
19). Rozsahlé CPAM ale mohou zpUsobit respira¢ni selhani
s nutnosti umélé plicni ventilace (UPV) a ¢asné intervence,
proto je vzdy vhodné prenatalné diagnostikované VvV
koncentrovat na specializovaném pracovisti. Prevalence
CPAM v bézné populaci je 0,07 : 1000 [2], na nasem pra-
covisti byl pomér 2 : 1000 zivé rozenych novorozencd.
Nardst poctu pacientll hospitalizovanych na JIP je
v poslednich letech zplsoben narlistem poctu pacien-
ta s atrezii choan (graf 20). Zatim nelze s jistotou urdit,
zda 3lo o jednorézovou odchylku nebo zda budeme
pozorovat tento trend i v dalSich letech. Atrezie choan
je diagnostikovana postnatalné, proto pacienti patii do
skupiny prekladané z jinych pracovist. Jsou hospitalizo-
véanina nasiJIP avyuzivame konzilidrnich sluzeb détské-
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ho ORL, zatimco nase oddéleni zajistuje perioperacni
péci. Prevalence atrezie choan v populaci je 0,08 : 1000
[2], na nasem oddéleni je vyskyt 10krat vyssi.

VROZENA VYVOJOVA VADA )
CENTRALNIHO NERVOVEHO SYSTEMU
MIMO ARTERIOVENOZNi MALFORMACE

Arteriovendznimi malformacemi (AVM) centrélniho ner-
vového systému (CNS) se zabyva ¢lanek Malformace
vena magna Galeni, a proto nejsou do této statistiky
zahrnuty. Z ostatnich VVV CNS tvofi velkou skupinu pa-
cienti s hydrocefalem (obr. 2), a to bud'izolovanym, nebo

B CPAM 46 %

m  plicni sekvestr 13 %

B stendza/atrezie
choan 16 %

B malacieDC11 %

B ostatni 14 %

Graf 19. Typy jednotlivych VVV dychaciho traktu

B JIP novorozeneckého
oddéleni 57 %

m  oddéleni fyziologickych
novorozenct 43 %

Graf 20. Pomér distribuce pacientl s VVV dychaciho traktu
dle oddéleni

B meningo(myelo)kéla 25 %
 izolovany

hydrocefalus 27 %
B ostatni48 %

Graf 21. Skladba pacientd s VVV CNS mimo AVM (arterio-
vendzni malformace)

v kombinaci s meningo(myelo)kélou (graf 21, obr. 3).
Tito pacienti jsou vsichni hospitalizovani na jednotce
intenzivni péce. Do ostatnich vrozenych vad CNS fadime
pacienty s poruchami gyrifikace, vyvoje mozkové tkané
a s cystami v CNS, prevaznd ¢ast pacientl vyZaduje pouze
péci oddéleni fyziologickych novorozenct. V evropské
populaci je prevalence VVV CNS 2,54 : 1000 novorozencd,
na nasem pracovisti byla hodnota 4 : 1000 [2].

KOMPLEXNIi VROZENA VYVOJOVA VADA

Priblizné 10 % pacientt s VVV, ktefi projdou nasim pra-
covistém (JIP a vyjimecné také oddélenim fyziologic-

&

po——

Obr. 3. Meningomyelokéla u pacienta ¢asné po porodu
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Graf 22. Pocet novorozenct s komplexni VVV ve FN v Motole
v letech 2017-2022, vyvoj poctu pacientll s komplexni VVV
v jednotlivych letech

kych novorozencu), ma vrozené vyvojové vady vice
organovych systém. Casta je kombinace VSV s VWV
urogenitalniho, gastrointestinalniho nebo dychaciho
traktu (graf 22).

ZAVER

Péce o0 novorozence se zdvaznou vrozenou vyvojovou
vadou je ¢asto komplexni a vyzaduje multidisciplinarni
spolupraci. Na nasem pracovisti se vzhledem k moznos-
tem navaznosti péce koncentruji pacienti s nejriizné;si-
mi VVV. U prenatalné diagnostikovanych VVV zahrnuje
komplexni pfistup jiz péce a sledovani v gravidité, kon-
zultace specialistl a naplanovani a nacasovani porodu
a nasledné péce. Také je zde realizovana péce o pacien-
ty s VVV diagnostikovanymi po porodu a prelozenymi
z ostatnich pracovist. Pacienty, které je nutné prelozit
do FN Motol, je dilezité zkonzultovat s odborniky dané
specializace, kterd se dané problematice vénuje (nejcas-
téji Détské kardiocentrum a Klinika détské chirurgie),
a zjistit, zda si pacienta prfevezmou pfimo na pracovisti,
nebo zda bude nutné prelozit jej na novorozeneckou
JIRP (casto se tak déje u pacient s komplexnimi VVV
a témér vzdy u novorozencl nezralych ¢&i s nizkou
porodni hmotnosti). V pfipadé, Ze se pacient preklada
na novorozenecké oddéleni, je dulezité také kontak-
tovat novorozeneckou JIP s informacemi o pacientovi.
Vzhledem k obtiznosti ¢asovani porodd u prenatalné
diagnostikovanych vad a nemoznosti planovani u vad
zjisténych postnatélné jsou ¢asny kontakt a podrobné

Ces. Slov. Neonatologie 2024/1
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informace a komunikace mezi pracovisti klicem, ktery
umozni ¢asné pfijeti externiho pacienta a zahajeni
multioborové péce.
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Rozstépové vady obliceje

Szikorova l.", Koutenska K.', Borsky J.2, Biskupova V.3, Janota J.

"Novorozenecké oddéleni s JIRP, Gynekologicko-porodnickd klinika 2. LF UK a FN Motol, Praha
2Klinika usni, nosni a kr¢ni 2. LF UK a FN Motol, Praha
3Klinika anesteziologie, resuscitace a intenzivni mediciny 2. LF UK a FN Motol, Praha

SOUHRN

Rozitépové vady obliceje se fadi mezi nejcastéjsi vrozené vyvojové vady. Maji vliv na vzhled celého obliceje a zéroven funkéni
dusledky zavislé na rozsahu rozstépu. Terapie je vzhledem ke komplexnosti vady multidisciplinarni, casové naro¢na a probiha dlou-
hodobé, protoze pacient s rozstépovou vadou vyzaduje péci tymu odbornikl od narozeni az do dospélosti. Autofi ¢lanku prinasi
v prvni ¢asti prehled etiologie, klasifikace, diagnostiky a zakladnich principd multidisciplinarni péce rozstépovych vad v Ceské re-
publice, které se v jednotlivych dil¢ich krocich mohou lisit dle zvyklosti jednotlivych pracovist, zakladni postupy se vsak v principu
nelidi. V druhé ¢asti predstavuji prabéh perioperacni péce o novorozence po rekonstrukci rozstépu rtu a nosu v ¢asném neonatal-
nim obdobi véetné charakteristiky souboru pacientd osetfenych ve FN Motol v obdobi poslednich 5 let.

KLICOVA SLOVA
rozstép rtu, Celisti a patra, rozstépové centrum, multidisciplinarni péce

SUMMARY
Cleft facial defects

Cleft facial defects are among the most common congenital craniofacial defects. They not only affect the appearance of the entire
face, but also have multiple functional consequences depending on the extent of the cleft. Total clefts have a major impact on the
newborn's ability to breastfeed by complicating adequate latching. They also affect the development of the upper jaw, speech and
dentition, children are more prone to tooth decay and upper respiratory tract infections, and almost all affected patients show
dysfunction of the Eustachian tube with the subsequent development of secretory otitis media. Due to the complexity of the cleft
facial defects, therapy is usually multidisciplinary and time-consuming, as the patient requires care from birth to adulthood. In the
first part, the authors of the article provide an overview of the etiology, classification, diagnosis and basic principles of multidisci-
plinary care for cleft defects in the Czech Republic. In the second part, they describe the course of perioperative care for newborns
after reconstruction of a cleft facial defect in the early neonatal period, including the characteristics of the group of patients treated
at the Motol University Hospital in the past 5 years.

KEYWORDS
cleft facial defects, The Cleft and Craniofacial Center, multidisciplinary care
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uvoD Komplexni terapie rozstépovych vad obli¢eje zahrnuje

péci tymu odbornikd od narozeni az do dospélosti, u pre-

Rozstépové vady obliceje se fadi mezi nej¢astéjsi vroze-
né vyvojové vady. Vzhledem ke komplexnosti maji vliv
na vzhled celého obliceje a sou¢asné funkeni dasledky
zavislé na rozsahu rozstépu. Celkové rozstépy komplikuji
pfirozeny pfijem potravy kvili nemoznosti vytvofit po-
trebny podtlak v dutiné ustni, ovliviuji rdst a vyvoj horni
Celisti, tvar a velikost zubnich oblouk, jsou pfitomné
poruchy tvorby hlasu, vyvoje feci a dentice. U pacient(
je pozorovana vyssi kazivost zub( a ¢astéjsi vyskyt infekci
hornich dychacich cest. Téméf vsichni pacienti s rozstépo-
vou vadou obliceje s postizenim patra vykazuji poruchu
ventilace stfedniho ucha v disledku nedostate¢né funkce
Eustachovy trubice s ¢astym rozvojem sekretorické otitidy.

natalné diagnostikovanych vad za¢ina péce multioborové-
ho tymu idealné jiz prenatélné. PfestoZe zakladem lécby
zUstdva hlavné chirurgickd péce a vadu nelze vétsinou
vyfesit jedinou operaci, spoluprace odbornik( lékarskych
i nelékarskych obori a rodi¢d umoznuje pacientdim s roz-
stépovymi vadami prozit plnohodnotny Zivot [1].

ETIOLOGIE

Etiologie rozstépovych vad obliceje je multifaktoridlni.
Rozstépy vznikaji nejcastéji kombinaci vnéjsich a vniti-
nich vlivy, které plsobi na plod v dobé embryogeneze.
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Kritickd perioda organogeneze v obli¢ejové oblasti je
mezi 30.—60. dnem prenatélniho vyvoje, pocitano od
koncepce, po tomto obdobi jiz ke vzniku rozstépu ne-
mUze dojit. Rozstép rtu a celisti vznikne v dasledku
poruchy ve splyvani maxildrniho a nazomediélniho vy-
béZku, rozstép patra je vysledkem nespojeni patrovych
plotének v disledku jejich hypoplazie nebo poruchou
v horizontalizaci. Pfiblizné ve 20 % pfipadd se jedna
o geneticky podminéné rozstépy obli¢eje s rodinnym
vyskytem. Dale se na vzniku mohou podilet vlivy zevniho
prostiedi, a to biologické (infekce a celkové onemocnéni
matky), chemické (koureni, alkohol, nedostatek vitami-
nud - napt. kyselina listova4, rizné léky — napf. antiepileptika,
kortikoidy, nadmérny pfijem vitaminu A) a vlivy fyzikalni
(napf. ionizované zareni). Vétsina orofacialnich rozstépa
vznikd kombinaci $kodlivych zevnich faktorG a genetické
predispozice. Nejcastéji se vyskytuji izolovang, bez jinych
vrozenych vyvojovych vad (VVV) a nepostihuji intelekt.
Méné casto se obli¢ejové rozstépy vyskytuji jako soucdst
nékterych genetickych syndromt (Goldenhaardv, Pierre-
-Robintyv, Apertv, Treacher-CollinsGyv, Van der Woude,
delece chromozomu 22911, CHARGE asociace atd.) [5].

KLASIFIKACE

Klasifika¢nich schémat rozstépovych vad je nékolik.
Nejcastéji se pouziva klasifikace dle Buriana/Kernahana,
ktera délirozstépy jednoduse na typické a atypické (tab. 1).
V8echny jejich varianty mohou pfichazet ve formé jed-
nostranné nebo oboustranné, pfipadné upiné nebo
neuplné. Incidence typickych rozstépovych vad obli¢eje
je v Ceské populaci zhruba 1 : 600 porod. Levostranné
postiZeni je pfiblizné dvakrat ¢astéjsi nez pravostranné.
Chlapci jsou Castéji postizeni rozstépem rtu nebo rozsté-
pem rtu a patra, zatimco divky izolovanym rozstépem
patra. Atypické rozstépové vady jsou velmi vzacné [5].

DIAGNOSTIKA

Prenatalni diagnostika rozstépu rtu a patra standardnim
dvojrozmérnym ultrazvukovym vysetfenim je mozna

Tab. 1. Typy rozstépovych vad dle Buriana/Kernahana

Typické rozstépy

- rozstépy rtu

- rozstépy rtu a celisti

« roz$tépy rtu, Celisti a patra (celkové rozstépy)

- izolované rozstépy patra, submukézni rozstép, rozstép
uvuly

Atypické rozstépy

- pricné
« horni stredni
- dolni stredni
« Sikmé
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jiz ve 12.—14. tydnu téhotenstvi, vétsina prenatéalné
detekovanych rozstépovych vad se viak zachyti az pfi
ultrazvukovém screeningu VVV kolem 20. tydne tého-
tenstvi. Uspé$nost detekce obli¢ejovych vad plodu je
ovlivnéna nékolika faktory, jako jsou riziko vady (indikace
vysetteni), zkusenosti vysettujiciho, kvalita pfistrojového
vybaveni, pfehlednost vysetfovanych tkani, poloha plo-
du a gestac¢ni vék v dobé vysetieni (obecné 57% zachyt
pfed 20. tydnem gestace, 80% po 20. tydnu gestace).
Roz3tépy rtu je mozné rozpoznat mnohem snadnéji nez
rozstépy patra, izolované rozstépy patra se rozpoznaji
v téhotenstvi ojedinéle. Po vysloveni podezieni na vy-
skyt oblicejového rozitépu je téhotnd zena odeslana na
vysetteni do specializovaného centra, kde se co mozna
nejpresnéji uréi misto a rozsah rozstépu pomoci 2D nebo
3D/4D ultrazvuku ¢i magnetické rezonance. Rodi¢tim
je doporucena navstéva v rozstépovém centru, kde
probéhne konzultace s plastickym chirurgem, geneti-
kem a idedIné i psychologické poradenstvi. Rodice jsou
podrobné obezndmeni s moznostmi [é¢by a vysledky,
kterych Ize lé¢bou dosdhnout. Jsou jim predany kontakty
na podpUrné rodicovské organizace. Cilem je poskytnout
jim co nejvice informaci a psychické podpory, aby se
mohli co nejlépe pfipravit na narozeni ditéte s vrozenou
vyvojovou vadou. Na pfani rodi¢l Ize diskutovat i umélé
preruseni téhotenstvi [5].

MULTIDISCIPLINARNI PECE O PACIENTA

Terapie rozstépovych vad je v Ceské republice na vyso-
ké urovni, kterd je vysledkem centralizace komplexni
a vysoce specializované multioborové spoluprace do
rozstépovych center. V Praze je to pfi klinice plastické
chirurgie FN Kralovské Vinohrady a v Brné na klinice
plastické a estetické chirurgie FN U Svaté Anny a v Détské
nemocnici FN Brno. Tim je zabezpecena optimalni koor-
dinace postupt jednotlivych specialistd v péci o pacien-
ta. Vzhledem k rozsahu postizeni u obli¢ejovych rozstép
probiha interdisciplindrni 1é¢ba dlouhodobé a jejim
cilem je dosazeni optimalniho rlstu kostniho skeletu,
zubl i mékkych ¢&asti v oblicejové oblasti. V pfipadé
pozitivni prenatélni diagnostiky rozstépové vady zacina
komplexni péce jiz prenatdlné a u celkovych rozstépl
trva az do dospélosti. V rdmci komplexniho pfistupu se
na lécbé rozstépovych vad podili tym specialist(. V prvni
fazi je to predevsim gynekolog, neonatolog, plasticky
chirurg, otolaryngolog, anesteziolog, pediatr a genetik,
v dalsi fazi stomatolog, stomatochirurg, ortodontista,
protetik, foniatr, logoped, ergoterapeut, antropolog
a klinicky psycholog. V rozstépovych centrech se vada
operuje vétsinou od 3. mésice véku. Dité je nasledné sle-
dovano u jednotlivych odbornikl jednak dle individualni
potieby, zaroven dle specializovaného harmonogramu
v rdmci pravidelnych dispenzariza¢nich prohlidek.V pra-
béhu détstvi jsou tfi vétsi dispenzarizac¢ni kontroly (v 5.,
10. a 15.-18. roce), kdy je provedeno standardizované
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logopedické vysetieni, zubni otisk horni a dolni Celisti,
fotodokumentace a klinické vysetieni plastickym chirur-
gem. Vysetfeni jsou na jedné strané dulezita pro hodno-
ceni terapie a eventualné korekci lé¢by u konkrétniho
pacienta, na druhé strané umoznuji poznatky ziskané na
zakladé dlouhodobého sledovani v rdmci rozstépového
tymu neustalé zkvalitriovani péce o tyto pacienty [1, 4].

PRINCIPY CHIRURGICKE LECBY
A NACASOVANI OPERACI

Primarni terapie rozstépovych vad je chirurgicka a ma
za cil uzavfit rozstép tak, aby byla zabezpecena funkge-
nost a také co mozna nejlepsi esteticky vysledek. Dité
s celkovou rozstépovou vadou absolvuje v 1. roce Zi-
vota dvé zakladni operace. V prvni fazi se provadi re-
konstrukce rozitépu rtu a nosu. Ukolem plastického
chirurga je pldnovani, a to jak nac¢asovani operace, tak
i volba chirurgické techniky. O nacasovani operace se
v odbornych kruzich ve svété i v CR vedou dlouhodobé
diskuze. V souc¢asné dobé existuji dva hlavni pfistupy.
Primarni korekce rtu a nosu je provadéna bud v rdmci
¢asné operativy v neonatalnim obdobi (idedlné mezi
2.a7.dnem po porodu), nebo az kolem 3. mésice véku
ditéte. Obé nacasovéni jsou v soucasnosti povazovana za
postupy lege artis a zalezi hlavné na rozhodnuti rodicd,
pro jaké nacasovani se rozhodnou. Korekce v neonatal-
nim obdobi mlze byt provadéna pouze na pracovistich
disponujicich technickym vybavenim pro neonatalni
operativu a soucasné erudovanym personélem se zku-
$enostmi s péci o novorozence. V Ceské republice je
neonatdlni korekce rozstépu rtu provadéna od roku
2005 v Praze a v Brné. Aktualné se novorozenci v Praze
operuji ve Fakultni nemocnici Motol (FNM), ve Fakultni
Thomayerové nemocnici (FTN) a Fakultni nemocnici
Kralovské Vinohrady (FNKV).V Brné je centrum neonatal-
ni operativy ve Fakultni nemocnici Brno. Obé nacasovani
operace maji z pohledu pacienta své vyhody i nevyhody.
Zavyhodu ¢asné operativy je povazovan predevsim pre-
trvavajici fetalni typ hojeni opera¢ni rany v neonatalnim
obdobi, kdy v dlisledku urcité regeneracni schopnosti
tkani vznikaji minimalni jizvy s kosmeticky pfiznivym
vysledkem. Dvodem je vysoky obsah kyseliny hyaluro-
nové ve tkanich, ktery klesd béhem 2. tydne Zivota na tr-
valou celozivotni hodnotu. Neméné dulezity je pozitivni
psychosocialni aspekt ¢asné korekce pro rodice a blizké
okoli, a to ma nasledné pozitivni vliv i na dité samotné.
V neposledni fadé umozriuje neonatdlni korekce ¢asné
zahdjeni |é¢by stiedousdni patologie, kterd je pfitomna
u vétsiny pacientl s rozstépem rtu a patra [10]. Korekce
kolem 3. mésice véku je v soucasnosti preferovana ve
vétsiné zemi svéta. Za vyhodu se povazuje to, Ze dité
je v dobé operace zralejsi. Nevyhodou muze byt ¢asté
odkladani terminu operace kvtli infekcim dychacich cest
a naruseni ockovaciho kalendére. Plastickochirurgickych
metod provedeni rekonstrukce rtu a nosu je nékolik

a vybér zalezi na zvyklostech operatéra, tedy se kterou
technikou ma nejvice zkusenosti a nejlepsi vysledky.

V druhé pllce prvniho roku (pfiblizné mezi ukonce-
nym 6.—12. mésicem) ndsleduje rekonstrukce patra.
Uzavrenirozstépu patra do konce 1. roku véku je diilezi-
té z dvodu umoznéni spravného vyvoje feci. Uzavieni
rozstépu zubniho oblouku je indikovéno individuainé
mezi 7.—14. rokem Zzivota podle stupné prorezavani tr-
valého chrupu. Kromé téchto tfi zakladnich primarnich
korekci rtu, patra a celistniho oblouku jsou v disledku
rdstu a vyvinu tkani v zavislosti na typu a rozsahu obli-
cejového rozstépu casto nutné u konkrétniho pacienta
dalsi sekundarni korekce. Chirurgicka terapie rozstépu
tak velmi ¢asto pokracuje az do dospélosti [1, 4].

PROGNOZA

Prognéza onemocnéni je zavislad jednak na typu rozsté-
pové vady, jednak na kvalité spoluprace mezi zdravot-
nickymi specialisty a rodici, pozdéji i spoluprace samot-
ného pacienta. Komplexni terapie je casové i psychicky
naro¢na a pacienti z{stavaji v péci multioborového
rozstépového centra az do dospélosti. Pfi dobré spolu-
praci viech zucastnénych viak vysledky lé¢eni umoziuji
rozstépovym pacientim prozit plnohodnotny Zivot.

PRUBEH PERIOPERACNI PECE

O NOVOROZENCE S ROZSTEPOVOU
VADOU OBLICEJE PRI CASNE o
NEONATALNI REKONSTRUKCI ROZSTEPU
RTU A NOSU VE FNM

V piipadé, ze se rodi¢e s pozitivni prenataini diagnos-
tikou rozstépové vady oblic¢eje plodu rozhodnou pro
¢asnou korekci rtu v neonatalnim obdobi, je s vyhodou
naplanovat narozeni novorozence v porodnici, kde se
tato operace provadi. Samotna rozstépova vada plodu
ve vétsiné pripadl neovliviiuje intrapartalni péci o matku
ani zplsob porodu. Po porodu je novorozenec v pfitom-
nosti rodicl vysetfen neonatologem, ktery je podrobné
informuje o zdravotnim stavu, rozsahu rozstépové vady
obliceje a posléze kontaktuje plastického chirurga. Ten ve
spolupraci s neonatologem, otolaryngologem a détskym
anesteziologem stanovi termin c¢asné korekce rozstépu
rtu. Prvni hodiny po porodu jsou velmi dileZité pro vytvo-
feni pozitivni citové vazby mezi matkou a novorozencem,
kterou podporuje tésny télesny kontakt matky a ditéte
skin to skin (tzv. bonding) a casné pfilozeni k prsu na
porodnim séle. Je to standardni postup, ktery je obzvlast
dullezity pro déti s vrozenym handicapem a probiha za
peclivé monitorace zdravotniho stavu novorozeného
ditéte. Z porodniho salu se poté matka spolecné s novo-
rozencem presouvd na roomingovy pokoj na oddéleni
Sestinedéli, kde zlstavaji spole¢né az do planovaného
operacniho vykonu. Matku podporuje béhem pobytu
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na oddéleni erudovany o3etfovatelsky tym ve spolupraci
s lakta¢ni poradkyni v iniciaci pfirozené vyzivy kojenim,
které je u izolovaného rozstépu rtu vétSinou mozné bez
vétsich probléma. U novorozencl s rozsahlymi celkovy-
mi rozstépy, kde je kojeni obtizné z dlivodu nemoznosti
vyvinout dostate¢ny podtlak v dutiné ustni, se novo-
rozenec priklada k prsu stimula¢né a matka je zaucena
v odsavani matefského mléka a alternativnich meto-
dach krmeni nebo krmeni pomoci specialnich lahvicek,
napf. Haberman, Dr. Browns. Matka je informovana o nut-
nosti zakoupeni silikonovych nostrilek, které napomahaji
udrzovat spravny tvar nosnich direk po korekci nosu.
Plasticky chirurg je vklada po operaci do nosu novorozence
piimo na operacnim sale. K optimalnimu vysledku korek-
ce nosu a nosni prepazky je uziva dité v pribéhu 1. roku
Zivota.V pfipadé, Ze je rozstépova vada obliceje diagnosti-
kovdna az postnatalné nebo se rodi¢e rozhodnou porodit
dité v misté bydlisté, Ize casnou korekci provést po trans-
portu novorozence. Nac¢asovani operace je idedlni mezi
2.—7.dnem po porodu a preklad domlouva neonatolog
odesilajiciho pracovisté s neonatologem FNM nebo pfimo
s plastickym chirurgem (kontakty jsou uvedeny na konci
¢lanku). Novorozence, optimélné v doprovodu matky,
pfijimame na oddéleniintermediarni péce pouze pfimym
prekladem z odesilajiciho pracovisté (nikoli z domova),
idedlné s vysledky predoperacniho vysetfeni (krevni obraz,
CRP, koagulace) a informovanym souhlasem rodi¢(i s hos-
pitalizaci, opera¢nim vykonem, podanim krevni transfuze
i celkovou anestezii.

K ¢asné korekci jsou indikovani pouze jinak zdravi
novorozenci bez pfidruzenych VVV. V predoperacnim
obdobi se proto u vsech novorozencl kromé labora-
torniho vysetreni provadi také sonografie CNS, ledvin
a echokardiografické vysetfeni jako screening pfi-
padnych VVV. Kazdy novorozenec absolvuje 1-2 dny
pred operaci 3D sken obli¢eje (umoziiuje monitoro-
vani tvaru, velikosti a pravo-levé asymetrie obliceje po
cheiloplastice), vysetteni sluchu (otoakustické emise)
a stfedousnich pomért metodou multifrekvenéni tym-
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Obr. 1a. Anesteziologem zajistény novorozenec v Trendelen-
burgoveé poloze
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panometrie (vysledek koreluje s vyskytem stfedous-
niho sekretu) na audiologickém pracovisti [10]. V den
operace dostane novorozenec posledni mateiské mlé-
ko 4 hodiny pred vykonem a z{istava v péci matky az do
transportu na operacni sal.

Novorozenci s rozstépem jsou plastickym chirurgem
osetfeni v ramci operativy Détské ORL kliniky FNM. Na
operacnim séle prebird novorozence zkuseny détsky
anesteziologicky tym. Periferni Zilni vstup se zajistuje
na oddéleni nebo az na opera¢nim sale po uvedeni no-
vorozence do celkové inhala¢ni anestezie, zde se také
podava 1 davka antibiotické profylaxe (standardné po-
tencovanym Sirokospektrym aminopenicilinem). Zajis-
téni dychacich cest se provadi metodou pfimé laryn-
goskopie endotrachealni rourkou bez manzety (obr. 13,
b). Inhalaéni anestezie je vedend sevofluranem doplné-
nym malou davkou opiatl a standardné se kombinuje
s regionalni anestezii (infraorbitalni blok). Vysledkem
kombinované anestezie je nizsi spotieba celkovych
anestetik i opiata a zaroven nékolik hodin pretrvavajici
pooperacni analgezie. Nizka spotieba opiatd umoziu-
je ¢asnou extubaci novorozence na operacnim séle.

Plasticky chirurg pfed samotnym vykonem provede
otisk celisti (umoznuje retrospektivni hodnoceni rdstu
horni celisti) a béhem vlastni plastické operace primarni
suturu rtu a nosu modifikovanou metodou dle Tenni-
sona. V3echny tkané vcetné kize jsou 3ity vstrebatelny-
mi stehy a neni tfeba je odstrafiovat. Krevni ztraty jsou
vzhledem k peclivé hemostdze minimalni. V zavéru se
operacni rana sterilné prekryje fixa¢ni naplasti a do nosu
se upevni nostrilky. Vykonu se u celkovych rozstépu pra-
videlné Gcastni i otolaryngolog. V zavéru provede rhino-
epipharyngoskopii, otomikroskopii a pfi nalezu sekretu
ve stfedousni dutiné paracentézu s odsatim sekretu. Tim
je zahajena ¢asna lécba stfedousni patologie [10]. Délka
samotné operace zavisi na rozsahu postizeni. U izolova-
ného rozstépu rtu trva priblizné 35-45 minut, u kom-
plexnich rozstépt 60—75 minut. Velkou vyhodou kombi-
nované anestezie je moznost extubace prevézné vétsiny

Obr. 1b. Sutura rtu u novorozence s celkovym levostrannym
roz$tépem tésné po operaci
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Obr. 2a. Novorozenec s levostrannym rozstépem rtu, 1. po-
operacni den

novorozenct jiz na operac¢nim sale. Pouze nepatrna ¢ast
pacientl (vétsinou déti s rozsdhlymi oboustrannymi roz-
stépy nebo po obtizné intubaci) z{istava po operaci intu-
bovana.Tito novorozenci se brzy extubuji na oddéleni JIP.

Po operaci predava anesteziologicky tym spontanné
ventilujiciho novorozence neonatologickému tymu, ktery
zajisti transport na oddéleni intermediarni péce (IMP),
v pfipadé intubovaného pacienta na neonatologickou JIP.
V mezidobi se na IMP pfestéhuje na roomingovy pokoj
také maminka. Prvnich 12—24 hodin po operaci zlistava
novorozenec za peclivé monitorace vitalnich funkci na
observacnim boxe oddéleni, kam maji rodi¢e neomezeny
pristup. Aktivné se tak spolupodili na péci o novorozence
jiz v ¢asném poopera¢nim obdobi, ¢imz se minimalizuje
separace matky a ditéte. Do doby zahajeni enterdlni vy-
Zivy pokracuje ¢aste¢nd parenterdlni vyziva z operacni-
ho salu. Iniciace enterdIni vyzZivy se zahajuje matefskym
mlékem 2—-4 hodiny po operaci obvykle s vybornou to-
leranci a infuze je ukoncena. K tlumeni bolesti se pouziva
standardné paracetamol, pouze v ojedinélych ptipadech
je nutna kombinace s jinym analgetikem (napt. trama-
dol). Druhy pooperacni den je jiz novorozenec spole¢né
s matkou na roomingovém pokoji, pfiklada se k prsu a po-
kracuje se v kojeni, alternativnim krmeni nebo v krmeni
savickou. Matka se podrobné edukuje v péci o opera¢ni
ranu a nostrilky. Vstupni vysetfeni ergoterapeutem, ktery
matce predvede masaz obliceje a Setrnou stimulaci okoli
jizvy, probiha 3.—4. pooperacni den, u kompletnich roz-
$tépl se provadi i vstupni vysetfeni logopedem. Hojeni
operacni rany v ¢asném novorozeneckém obdobi probi-
ha velmi rychle a u nekomplikovanych rozstépu je rana

Obr. 2b. Levostranny rozstép rtu, 4. pooperacni den, spravna
poloha nostril

zhojena obvykle kolem 3.-5. pooperac¢niho dne (obr. 2a,
b). Stehy jsou vstiebatelné, neni potfeba je odstrarovat.
Propusténi je mozné pfi nekomplikovaném priibéhu v za-
vislosti na zacviku matky, obvykle 4.—5. pooperacni den.
Prvni planovana kontrola plastickym chirurgem po ko-
rekci rozstépu rtu a nosu probiha v ambulanci ORL kliniky
FNM za 4—6 tydnu zaroven s kontrolou sluchu, dle indivi-
dudlni potfeby je kontrola mozna po telefonické domluvé
kdykoli dfive.

VYSLEDKY

V obdobi 2005-2023 byla provedena ve FNM ¢asnd korek-
ce rozstépu rtu a nosu u 543 novorozencu. Do retrospek-
tivni analyzy jsme zafadili 131 novorozenct, ktefi byli ope-
rovani ve FNM v poslednich 5 letech (leden 2019-prosinec
2023). Operaci proved| vzdy stejny operatér tou samou
operacni technikou. K operaci byli indikovani pouze zdravi
novorozenci po ukonceném 36. t.g. s nesyndromologic-
kym rozs$tépem obli¢eje bez pfidruzenych VVV. Rozdéleni

Tab. 2. Rozdéleni souboru pacientt dle typu rozstépu

|| Vievo | Vpravo | Oboustranny

Ret+celist 12 7 3

65 37 29
Celkem déti
131
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Tab. 3. Charakteristika souboru pacientld operovanych
2019-2023

a5 65%)
45.64%
100619
2519%
59 76%
28%
115686
16120
Primérny pooperacni den pfi propusténi 5.den
Vyziva — pouze VMM pfki propusténi 61 (47 %)
s0G8%
Vyziva — pouze formule pfi propusténi 20 (15 %)

VMM - vlastni mateiské mléko

Obr. 3a. Izolovany pravostranny rozstép rtu

PREHLEDOVY CLANEK

pacientt dle typu rozstépu je shrnuto v tabulce 2, skladba
pacientl dle pohlavi, mista narozeni, prabéhu anestezie
a vyzivy pfi propusténi uvadi tabulka 3.

V poopera¢nim obdobi jsme u zddného novorozence
nezaznamenali vyskyt hemodynamickych ani respira¢-
nich komplikaci, krvacivych projev(i, anemie s nutnos-
ti podani krevni transfuze, celkové infekce ani sepse.
Lokalni infekce ve smyslu superinfekce operacni rany
se vyskytla u méné nez 2 % pacientl. Primérna délka
anestezie byla 106 minut, 88 % pacientl bylo bezpec¢-
né extubovano na opera¢nim sale a pooperacni péce
probihala se zapojenim rodi¢ bez nutnosti separace
ditéte na JIP. VSechny déti byly s dobrou toleranci reali-
mentovany do 4 hodin po operaci s moznosti ukoncit
parenteralni vyzivu. Celkem 85 % novorozencd bylo
po operaci kojeno (vétsinou novorozenci s rozstépem
rtu) nebo Ziveno odstfikanym matefskym mlékem (vét-
sinou novorozenci s kompletnim rozstépem) podava-
nym alternativni metodou nebo specidlni lahvickou,
coz je dulezité jak z vyzivového hlediska, tak z hledis-
ka pozitivniho vlivu na vztah mezi matkou a ditétem
(obr. 3a, b; 4a, b; 5a, b).

Obr. 3b. Vyzréla jizva rok po operaci

Obr. 4a. Celkovy levostranny rozstép obliceje
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Obr. 4b. Vyzrala jizva rok po operaci
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Obr. 5a. Oboustranny rozstép rtu, celisti a patra

ZAVER

Pro bezproblémovy priibéh anestezie a chirurgické prove-
deni rekonstrukce rtu a nosu u novorozenct je dilezity pec-
livy pfedoperacni screening, vysoce kvalifikovany persondl
se zkuSenostmi s perinatalni operativou a vyborné pfistro-
jové vybaveni. Novorozenci jsou schopni operace pouze
po vylouceni dal3ich eventualnich vyvojovych anomdlii ¢i
patologickych stava vnitiniho prostredi, jejichz feSeni by
mélo prednost pred cheiloplastikou [10]. Z nasich zkuse-
nosti plyne, Ze pfi spInéni uvedenych podminek sou¢asné
se zabezpecenim perioperacni péce zkusenym multidisci-
plindrnim tymem slozenym z neonatologd, anesteziolog(,
plastického chirurga, ORL specialisty a zkuseného osetiova-
telského persondlu, jsou rizika celkové anestezie a operace
v ¢asném neonatalnim obdobi minimalni. Snad nejvice
diskutovanou otazkou kolem novorozenecké operativy
je bezpecnost celkové anestezie v rané fazi vyvoje mozku
a jeji vliv na pozdéjsi vyvoj. Zavéry nékolika dosud prove-
denych retrospektivnich studii hodnoticich tyto souvislosti
nepotvrdily statisticky vyznamné neurovyvojové poruchy
ani snizeni IQ u déti, které podstoupily celkovou anestezii
v raném détském obdobi, nicméné k presnéjsi analyze
vysledkd jsou potfebné dalsi studie [3, 6, 71.
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Defekty brisni stény — gastroschiza, omfalokéla
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SOUHRN

Defekty bfisni stény jsou ¢astou vrozenou anomdlii, se kterou se setkdvame v pediatrické populaci. Nejcastéji se vyskytujicim ty-
pem rozstépovych vad piedni biisni stény se stoupajici celosvétovou incidenci u zivé narozenych déti jsou gastroschiza a omfa-
lokéla. Kazda z téchto patologickych jednotek ma odlisny patofyziologicky plvod, klinické projevy a strategii Iécby. Diagnostika
je snadna pomoci ultrazvukového vysetieni jiz v ranych stadiich téhotenstvi. Pfi podezieni na vrozenou rozstépovou vadu bfisni
stény by se dalsi prenatalni vysetieni a porod mély smérovat do perinatologického centra intenzivni péce s navaznosti na détskou
chirurgii. Postnatdlni transport pacienta do centra, které disponuje pracovistém détské (neonatalni) chirurgie, je vyznamnym pre-
diktorem komplikaci, a proto ma medicinské opodstatnéni jen v ptipadé defektu diagnostikovaného az po porodu. Volba vhodné
chirurgické techniky a detailni pooperacni monitorace pacienta jsou velmi dulezité kvli riziku rozvoje bfisniho kompartment
syndromu. Dlouhodobé vysledky a preziti pacient(i v Ceské republice jsou na velmi dobré drovni a jsou srovnatelné s nejvyspélej-
simi staty svéta. Cilem sdéleni je shrnuti soucasnych poznatkl o zékladnich charakteristikach, Ié¢ebnych strategiich, komplikacich
a vysledcich u pacientl s témito defekty.

KLICOVA SLOVA
gastroschiza, omfalokéla, intraabdominalni tlak, bfisni kompartment syndrom

SUMMARY
Abdominal wall defects - gastroschisis, omphalocele

Abdominal wall defects are some of the most common congenital anomalies met in the pediatric population. These defects include
two separate pathologies: gastroschisis and omphalocele, which have divergent pathophysiologic origins, clinical manifestations,
and management strategies. Both are usually diagnosed prenatally using fetal ultrasonography, and affected patients should be
treated at centers with access to high-risk obstetric, neonatology and pediatric surgery services. Delivery outside a perinatal center
is a significant predictor of complications for infants born with gastroschisis. Choosing the most suitable surgical technique, with
detailed postoperative monitoring of the patient, is particularly important due to the risk of possible abdominal compartment
syndrome. Overall, the long-term outcome and survival for these patients is good and the results of patients in Czech Republic are
comparable to most developed countries in the world. In this review, we discuss the distinguishing features, current management
strategies, and outcomes of patients with these defects.

KEYWORDS
gastroschisis, omphalocele, intra-abdominal pressure, abdominal compartment syndrome
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uvoD

Omfalokéla a gastroschiza jsou nejcastéji se vysky-
tujicim typem rozstépovych vad predni bfisni stény se
stoupajici celosvétovou incidenci 1,9-5,1 na 10 000 zivé
narozenych déti [4].

Gastroschiza je paraumbilikalni defekt bfisni stény
s herniaci nekrytych intraabdominadlnich orgénl do
amnidlni dutiny. Udava se casté;jsi vyskyt nez u omfa-
lokély s pomérem 1,5-2 : 1. Vyskytuje se ve stejném
pomeéru jak u chlapcd, tak u divek a témér 40 % pacien-
td je nedonosenych ¢i hypotrofickych. Gastroschiza
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nebyva spojena se zvysenym vyskytem chromozomal-
nich a strukturalnich malformaci s vyjimkou intestinal-
nich atrezii, které jsou ptitomny v 10-15 % pfipadd,
a retence varlete (15-30 % chlapct s gastroschizou).
Gastroschizu charakterizuje herniace stfevnich klicek,
eventualné zaludku nebo gondad pres defekt bfisni sté-
ny, ktery byva 3-4 cm velky, obvykle ulozeny vpravo od
uponu pupecniku (obr. 1). Predpoklada se, ze pricina
této rozstépové vady spociva v zaniku mezodermu for-
mujiciho pfedni bfisni sténu na podkladé uzavéru zaso-
bujici arterie ve 4.-6. tydnu gestace [8, 13]. Predisponu-
jici faktory jsou spojené s nizkym socioekonomickym
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statusem rodicky, nizsim vékem (pod 21 let) a abizem
navykovych latek.

Pomérné casto dochazi ke zhorseni perfuze klicek
stfeva v defektu a v kombinaci s plsobenim plodové
vody na nekryty organ to mulze vest ke strukturdlnim
a funk¢nim zménam strevni stény, zplsobujicim snize-
nou absorp¢ni schopnost a motilitu.

Omfalokéla je ventrdlni defekt predni bfisni stény
v oblasti pupecniho prstence, pfi kterém dochazi k her-
niaci intraabdominalnich orgdnl do baze pupecniku.
Defekt bfisni stény je razné veliky, od 2 do 10 cm, her-
niované organy jsou kryty amnioperitonealni membra-
nou (obr. 2). Obsahem vaku jsou tenké a tlusté strevo
se zachovalou normdlni anatomii a funkci, nékdy jatra,
slezina a zaludek. Vznik omfalokély je spojen s chyb-
nym spojenim ektomezodermovych plotének a s poru-
chou rotace stfev v pribéhu repozice fyziologické kyly,
ktera se uskutec¢riuje mezi 6. a 11. tydnem gestace [8].
Omfalokéla je ve vice nez 30 % sdruzena s dalsimi chro-
mozomalnimi a strukturdlnimi anomaliemi. Nej¢asté;si

Obr. 1. Gastroschiza - defekt vpravo od pupecniku, vyhiezlé
organy nejsou kryty membranou.

Obr. 2. Omfalokéla - herniace intraabdominalnich organt do
baze pupecniku, vyhiezlé organy jsou ve vaku krytém mem-
branou.

genetické odchylky jsou trizomie 13., 18. nebo 21. chro-
mozomu a Beckwithlv-Wiedemann(v syndrom. Mezi
sdruzené strukturalni anomadlie se fadi srdecni vady,
vrozené vady urotraktu, perzistujici ductus omphaloen-
tericus, anorektdlni atrezie nebo kombinované vady —
Cantrellova pentalogie, OEIS komplex (omphalocele,
cloacal exstrophy, imperforate anus, spinal defects)
[13].

PRENATALNI DIAGNOSTIKA

Rozstépové vady brisni stény jsou dobre diagnostikova-
telné ultrazvukovym vysetfenim béhem pravidelnych
kontrol v pribéhu téhotenstvi. Pfi potvrzeni vady jsou
téhotné nasledné odeslany do specializovaného centra,
kde se doplriuje genetické vysetieni plodu k vylou¢eni
pfidruzenych vad (v pfipadé omfalokély) a rodice maji
moznost prenatdlni konzultace s détskym chirurgem.

Gastroschiza je diagnostikovatelna na prenatalnim
ultrazvuku jiz ve 12.-13. tydnu gestace a rozdéluje se
na komplexni (tzv. complex gastroschisis, pfi narozeni
je pfitomna atrezie, perforace stfeva, nekréza nebo vol-
vulus) a jednoduchou nekomplikovanou gastroschi-
zu (tzv. simple gastroschisis) [5, 11]. Hlavnim cilem
nasledného ultrazvukového sledovani je predeviim
zhodnoceni vyvoje a rastu plodu se zaméfenim na
mozny rozvoj rlstové restrikce. Pfi zachovani normal-
ni funkce placenty a uteroplacentéarni cirkulace neni
zpomalena rlistova rychlost dlvodem k pred¢asnému
ukonceni téhotenstvi. Ve 30. tydnu dokaze ultrazvuko-
vé vysetieni kvantifikovat poskozeni stfeva (obr. 3, 4),
coz nasledné nabizi moZnost volby vhodné chirurgické
techniky a optimalizace péce o pacienty, nicméné moz-
nosti ultrazvuku jsou limitované [7]. Hlavnimi markery
ke zhodnoceni rozsahu postizeni jsou velikost defektu
v bfisni sténé, hodnota intraabdominalni dilatace stre-
va plodu, ztlusténi stény eventrovanych klicek a pfi-
tomnost jinych herniovanych organt kromé tenkého
stfeva (tlusté stfevo, zaludek, vajecnik, nesestouplé
varle). Dle soucasné literatury nejvice spolehlivé mar-
kery téZkého poskozeni stfeva jsou intraabdominalni
dilatace stfeva (nad 10 mm) a ztlusténi extraabdomi-
ndlni stény stfeva (nad 3 mm) [7, 9]. Existuje nékolik
kontroverznich studii, které neprokézaly jednoznacny
korelat mezi vyskytem intraabdominalni dilatace (¢asto
souvisejici s pfitomnosti atrezie) a horsim klinickym
pribéhem pacientt [3], ovsem je vhodné k prenatal-
nim méfenim pfihlédnout a pfi chirurgickém vykonu
se na hledani mozné stfevni atrezie vice zaméfit, even-
tualné pri velkém otoku stievnich kli¢ek nalozit siliko-
nové silo pro gastroschizu, aby byl eliminovan bfisni
kompartment syndrom.

Diagnostika omfalokély je podobna a spociva v po-
drobném prenatalnim ultrazvukovém vysetfeni, které
¢asto odhali i mozné dalsi sdruzené vrozené patologie
(obr. 5). Dllezitym prognostickym faktorem je velikost
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omfalokély, kdy defekty vétsi nez 5 cm (¢asto s obsa-
hem parenchymovych organd) jsou asociované s vétsi
morbiditou a mortalitou a vy33im vyskytem pfidruze-
nych vrozenych vad [1]. Omfalokély mensi velikosti
jsou naopak asociované s ¢astéjsim vyskytem genetic-
kych chorob. DulezZitou soucdsti vysetfeni je invazivni
prenatalni diagnostika (stanoveni karyotypu, pfipadné
array nebo molekuldrni genetické vy3etfeni). V pfipadé
¢asného odhaleni omfalokély se pfistupuje k rozsahlé-
mu genetickému vy3etfeni véetné analyzy klinického
exomu se zaméFenim na ¢asto se vyskytujici pfidruze-
né syndromy.

MOZNOSTI CHIRURGIUCKEHO RESENI,
POSTOPERACNI PRUBEH

Pti podezieni na vrozenou rozstépovou vadu bfisni
stény by se daldi prenatélni diagnostika a porod mély
smérovat do perinatologického centra intenzivni péce

PREHLEDOVY CLANEK

s ndvaznosti na détskou chirurgii. Transport pacienta
po narozeni mliZze zhorSovat postnatélni pribéh a je vy-
znamnym prediktorem komplikaci, proto ma medicinské
opodstatnénijen v pfipadé defektu diagnostikovaného
az po porodu [16].

Obvykle se rodicky pfijimaji k planovanému porodu
ve 36.-38. tydnu. V soucasné dobé nejsou gastroschi-
za ani mensi omfalokéla, kterd neobsahuje ve vaku
jatra, indikaci k cisarskému fezu, jelikoz pfi vaginalnim
porodu nedochazi k mechanickému poskozeni strev
novorozence. V pfipadé velké omfalokély s obsahem
parenchymovych organ@ by mohlo hrozit jejich posko-
zeni, proto v takovych pfipadech je naopak cisafsky fez
indikovan [13].

K oSetfeni pacienta po porodu a k naslednému
transportu Ize pouzit standardni plastovou plasténku
(pro predcasné narozené novorozence) vhodné veli-
kosti, ktera zabrani vysuseni a dalSimu mechanickému
poskozeni organa v defektu (obr. 6). Po narozeni je pa-
cient transportovan na jednotku intenzivni péce pro

Obr. 3. Sonografické zobrazeni dilatovaného Useku intraab-
domindlné ulozeného streva, sténa je stihla.

Obr. 5. Sonografické zobrazeni velké omfalokély, obsahujici
jatra a stfevo
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Obr. 4. Gastroschiza - sonografické zobrazeni eventrovanych
klicek stfeva Sife do 7 mm, hrani¢ni ife stény

Obr. 6. Osetieni novorozence na porodnim sale, pfiprava
k transportu, vyuziti plasténky
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Obr. 7. Vyvésené preformované silikonové silo

Obr. 8. Velka omfalokéla s vysitym goretexovym silem

Obr. 9. Operace omfalokély - uzavér bfisni stény pomoci
goretexové membrany

novorozence, kde minimalné po dobu 2 hodin probiha
poporodni adaptace a stabilizace. Nezbytnou soucasti
péce je zavedeni nazogastrické sondy, zahajeni paren-
terdIni vyzivy a antibiotické profylaxe. V pfipadé omfa-
lokély Ize s operacni korekci vyckat i del3i dobu, k revizi
se pristupuje minimalné po 24 hodinach po porodu,
nejsou-li patrné znamky orgdnové ischemie.

Operacni korekce gastroschizy se provadi v prv-
nich hodinach po porodu a dle periopera¢niho na-
lezu je nutné zvolit vhodnou chirurgickou techniku.
Primarni uzavér bfisni stény je metodou volby, pokud
herniované klicky Ize bez vétsiho usili reponovat do
bfisni dutiny bez zhorseni ventila¢nich parametra pa-
cienta. Neni-li tato repozice mozna, je vhodné bfisni
sténu uzavfit goretexovym silem nebo v dnesni dobé
preferovanou technikou — nalozit na stfevni kli¢cky pre-
formované prahledné silikonové silo. Preformované
silikonové silo se nalozi na herniované klicky a samoex-
pandibilni silikonovy krouzek na okraji sila se vlozi pod
okraje defektu, defekt neni nutné rozsifovat (obr. 7).
Silo se vyvési tak, aby byla bfisni sténa pod tahem,
tim se v prabéhu nékolika dni dosdhne jeji dilatace [5,
12]. Béhem ndésledujicich 3-7 dni se postupné strevni
klicky v silu samy reponuji do dutiny bfisni a po jejich
dokonceném sestupu Ize silo sejmout a bfisni sténu
bez tahu uzaviit. Pravé volba sila pfed neuvdzenym
primarnim uzavérem b¥isni dutiny pod velkym tahem
je prevenci bfisniho kompartment syndromu, ktery je
nejcastéjsi pficinou umrti pacientd s gastroschizou [5,
12, 13].

Pristup ke korekci omfalokély zavisi na rozméru
defektu a nepoméru mezi organy ve vaku a velikosti
dutiny bfisni, na gesta¢nim stafi, hmotnosti pacienta
a pfitomnosti pfidruzenych anomalii. V prvnich 24 ho-
dinach zivota probiha stabilizace a zhodnoceni celko-
vého stavu pacienta, doplfuji se nezbytna vysetfeni
k upfesnéni rozsahu postizeni (echokardiografie, ultra-
zvukové vysetreni bfisnich organ(i a malé panve, pred-
operacni laboratof, kontrola glykemie). U stabilnich
pacientd s malou omfalokélou obsahujici jen stfevni
klicky je mozny primdrni uzavér bfisni stény spole¢né
s rekonstrukci pupku. Jedna-li se o velkou omfalokélu
obsahujici i jatra, kompletni repozice viech organu
¢asto neni mozna a voli se vicedobd operace s pouzi-
tim goretexového sila, které se nasije na bfisni fascii
a nasledné se zavési na rdm vyhfivaného lizka (obr. 8).
Takto doc¢asné uzaviena bfisni dutina pomalu dilatuje
a jatra postupné klesaji dovnitf. Po nékolika dnech az
tydnech je mozné pii dalsi operaci ulozit organy do
bfisni dutiny a ¢asto za pomoci goretexové membra-
ny, nahrazujici defekt ve fascii, definitivné uzavfit bfisni
dutinu (obr. 9) [1, 8]. U novorozencl ve $patném cel-
kovém stavu nebo s velkym nepomérem mezi organy
a dutinou bfisni je primdrni neoperacni 1éc¢ba, v pru-
béhu které dochazi k epitelizaci vaku. Vak omfalokély
je po celou dobu sterilné kryt a plastiku bfisni stény je
mozné provést v pozdéjsim véku ditéte.
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Preferovana chirurgicka strategie by méla eliminovat
repoziciorganl do brisnidutiny pod velkym tlakem a zo-
hledriovat mozny rozvoj kompartment syndromu,
ktery mlze vést k rychlé multiorgdnové dysfunkci.
Ke zhodnoceni poopera¢niho priibéhu a kvantifikaci
zadvaznosti Utlaku bfisnich organl se pouzivd méfeni
intraabdomindlniho tlaku (IAT). U déti by se IAT mél
pohybovat kolem 4 mmHg (1-8 mmHg) [5, 14]. Jako
rozvinuty bfisni kompartment syndrom se definuje
multiorgdnova dysfunkce (obéhova a ventila¢ni nesta-
bilita, akutni selhani ledvin s oligurii az anurii, vedouci
k rozvratu vnitiniho prostredi) s opakované namérenou
hodnotou IAT nad 20 mmHg. Mezi slibné techniky, které
by umoznily lepsi predikci klinického vyvoje, by bylo
méfeni dynamiky hladin I-FABP (intestinal fatty acid
binding protein). Protein I-FABP je v nizkych plazma-
tickych hladindch ukazatelem fyziologické obnovy
enterocytl a jeho vyrazné zvyseni svéd¢i o poskozeni
stfevni sliznice, ischemii a apoptéze bunék. Méfeni se
provadi metodou ELISA ze vzorkd moci, odebranych
v definovanych intervalech a vysledek se vztahuje k ak-
tudlnim hodnotdm kreatininu v moci. Vyhodou meto-
dy je moznost dynamického a neinvazivniho sledovani,
coz v kombinaci s méfenim nitrobfisniho tlaku muze
presnéji kvantifikovat poskozeni stfeva, predikovat
u pacientl klinicky vyvoj a rozvoj kompartment syn-
dromu [5, 10]. V soucasné dobé je to zatim jen experi-
mentalni metoda.

Po operaci jsou pacienti monitorovani na jednotce
intenzivni péce a nez dojde k obnové funkce a peristal-
tiky strevnich klicek, podava se parenterdlni nutrice. Po
odeznéni obdobi paralytického ileu, které nékdy miize
trvat az 3-4 tydny, se cestou nazogastrické sondy za-
hajuje enteralni vyziva. Pfi dobré toleranci stravy, ktera
se sleduje pomoci gastrickych rezidui, pasaze stolice
a klinického nalezu na bfise, je mozné postupné znovu
obnovit plny enterdlni pfijem.

PROGNOZA

Dlouhodobé vysledky u pacientll s gastroschizou jsou
priznivé. Pieziti pacientd je v CR pies 90 %, coz je srovna-
telné s nejvyspélejsimi staty svéta.V nékterych piipadech
muze hrozit syndrom kratkého stfeva, zvIast u pacientd
s pfidruzenou komplikaci jako je stfevni atrezie, nekréza,
perforace nebo volvulus. Dalsi potencialni dlouhodobé
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problémy, které Ize u této skupiny pacientll ocekavat,
zahrnuji cholestazu, opakujici se nespecifické bolesti
bficha nebo stfevni obstrukci [13]. Nicméné na zdkladé
nékolika studii zamérfenych na kvalitu Zivota pacientl
bylo prokézano, ze po 2 letech véku bylo priimérné skére
kvality Zivota pacientd srovnatelné s publikovanymi
vysledky zdravych déti [2, 6].

Celkové pfreziti novorozenct s omfalokélou je v sou-
¢asnosti kolem 80 %, u novorozenct s izolovanou om-
falokélou vice nez 90 %. Hlavnim urcujicim faktorem
prognozy je spojeni se strukturdlnimi nebo chromozo-
malnimi anoméliemi zodpovédnymi za vétSinu umrti
pacientd. Kromé komorbidit asociovanych s pfidruze-
nymi vadami muze dojit k rozvoji gastroezofagealniho
refluxu, ke vzniku ventrdlni kyly v disledku oslabené
bfisni stény a dalSim komplikacim souvisejicim se sta-
vem vyzivy a prospivanim [13, 15].

VYSLEDKY FN MOTOL 2017-2023

V daném obdobi bylo chirurgicky lé¢eno 59 pacient
s gastroschizou (tab. 1). Primérna porodni hmotnost byla
2560 g (1460-3800 g), pramérny gesta¢ni vék byl 36 tyd-
nd a 5 dni. Cisafskym fezem se narodilo 45,7 % pacientd,
per vias naturales 54,3 %. Chirurgicky byli fedeni vichni
pacienti, u 41 z nich (69,5 %) byl defekt uzavren primarni
plastikou, u ostatnich pacient (30,5 %) s pomoci prefor-
movaného silikonového sila. Z celého souboru zemfeli tfi
pacienti (letalita 5 %). Po narozeni se zZjistila atrezie stfeva
u jedendcti pacientt (18,6 %), u sedmi pacient( byla vysita
docasna stomie, tfi pacienti jsou dlouhodobé na ¢aste¢né
parenterdIni vyzivé pro syndrom kratkého streva.

Ve stejném obdobi bylo na Kliniku détské chirurgie
2.LF UKaFNM pfijato 24 pacientd s omfalokélou (tab. 1),
kde se u jedenacti pacientd jednalo o velkou omfalo-
kélu, u deviti z nich s obsahem jater. V sedmi pfipadech
byly zjistény pfidruzené anomadlie. Primérna porodni
hmotnost byla 2730 g (1100-3760 g), priimérny gestac-
ni vék 38 tydnu a 2 dny. Cisafskym fezem se narodilo 15
pacientll (62,5 %), ostatni spontanné vaginalné, celkem
Sest pfed¢asné narozenych. Chirurgické fe$enipodstou-
pili vsichni pacienti, u 14 z nich se podafilo uzavfit de-
fekt primarni plastikou, u osmi pacientdl pomoci Gore-
-Texu®. Letalita v souboru omfalokél byla 8,3 % (jedno
umrti v novorozeneckém obdobi a jedno umrti ve véku
4 mésicl).

Tab. 1. Soubor pacientl s defekty bfisni stény Fakultni nemocnice v Motole za obdobi 2017-2023

omfalokéla

Typ vady gastroschiza
Celkovy pocet pacientii (n) 59 24
2560 (1460-3800) 2730 (1100-3760)

36+5 (31+4-40+0) 38+2 (30+1-40+1)

Primérna porodni hmotnost (g)

Pramérny gestacni vék (tyden + den)
Porod per S.C. (%) 45,7 62,5
Letalita (%) 5 83
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ZAVER

Omfalokéla a gastroschiza jsou nejcastéji se vyskytujicim
typem rozstépovych vad bfisni stény. Prenatdlni ultra-
zvukova diagnostika mize byt napomocna v predikci
poskozeni stfeva a optimalizaci dalsi péce o pacienty.
Méreni IAT jako ¢asného markeru rozvijejiciho se kom-
partment syndromu s cilem vcas diagnostikovat a tera-
peuticky ovlivnit tuto zdvaznou pooperacni komplikaci
je nedilnou soucasti pooperacni péce. Dlouhodobé
vysledky a preziti pacientl v Ceské republice jsou velmi
pfiznivé a jsou srovnatelné s nejvyspélejsimi staty svéta.
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PREHLEDOV

Vrozené srdecni vady u novorozencu s nizkou porodni

hmotnosti

Kaluzova K.', Chaloupecky V. st.2, Materna 0.%, Janota J."

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

’Détské kardiocentrum 2. LF UK a FN Motol, Praha

SOUHRN

Vrozené srdecni vady jsou jednou z nejcastéjsich pricin umrti u novorozenct ve vsech vahovych kategoriich. Novorozence nizké
porodni hmotnosti definujeme jako novorozence s porodni hmotnosti pod 2500 g, miZe se jednat o donoseného hypotrofického
novorozence nebo nedonoseného novorozence bez ohledu na jeho trofiku. Pfispévek se vénuje managementu péce o novorozen-

ce a také prezentuje vysledky naseho pracovisté v dané oblasti.

KLICOVA SLOVA
vrozena srdec¢ni vada, novorozenec, nizka porodni hmotnost

SUMMARY

Congenital heart defects in low birth weight newborns

Congenital heart defects are among the most common causes of death in newborns in all weight categories. We define a low
birth weight newborn as a newborn with a birth weight below 2500 g, it can be a full-term hypotrophic newborn or a premature
newborn, regardless of its trophic status. This article addresses the care management of newborns and also presents the results of

our hospital in this field.

KEYWORDS
congenital heart defect, newborn, low birth weight
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uvoD

Vseobecné se u novorozenct s nizkou porodni hmot-
nosti (LBW, low birth weight) vyskytuje vice komplikaci
nez u novorozencll donosenych, eutrofickych. Protinaji
se zde tedy dvé mnoziny moznych komplikaci - jak vro-
zena srdec¢ni vada, tak nizka porodni hmotnost. Vrozena
srdec¢ni vada (VSV) je jednim z rizikovych faktor( [4]
pro vyslednou nizkou porodni hmotnost u novoro-
zence s vyjimkou nekorigované transpozice velkych
cév (d-TGA). Prvnim z dGvodu je 2-3krat vy3si pravdé-
podobnost pred¢asného porodu, zejména u Fallotovy
tetralogie, pulmondlni stendzy, aortélni stendzy, koark-
tace aorty, kompletniho defektu atrioventrikuldrniho
septa (AVSD) a defektu komorového septa (VSD). VSV
také 2krat zvy3uje riziko rlstové restrikce i u dono-
senych novorozenc(, zejména Fallotovy tetralogie,
kompletni AVSD, hypoplastické levé srdce, velké VSD
[3]. Na druhé strané je nizkd porodni hmotnost rizikova
pro novorozence s VSV z divodu omezené moznosti
kardiochirurgické intervence a také jako dal3i zatéz pro
jiz tak zatézovany organizmus.

Ces. Slov. Neonatologie 2024/1

Zvy3eny pocet novorozencl s vrozenou srde¢nivadou
v kategorii nedonosenych novorozencl oproti skupiné
donosenych novorozencl neni zcela jasné vysvétlitel-
ny [5]. U mrtvé rozenych novorozencd v nizkém gestac-
nim tydnu je zvysend prevalence chromozomalnich
abnormalit, které casto zahrnuji i vrozené srdecni vady,
ovsem se stoupajicim gestacnim tydnem jejich preva-
lence klesd. Vzhledem k rlznorodym datim a jejich
nedostupnosti zejména v obdobi $edé zény, kdy je
¢ast mrtvé rozenych plodi hodnocena jako potrat,
je prevalence srdec¢nich vad v uvedené kategorii ob-
tizné hodnotitelna, presto vak Ize vypozorovat vy3si
incidenci VSV, jako je koarktace aorty, dvojvytokova
prava komora (DORV), hypoplastické levé srdce, trun-
cus arteriosus a AVSD u mrtvé rozenych novorozencu.
Casto oviem neni zcela jasné, zda to byla pfimo srde¢ni
vada, ktera vedla k umrti plodu ¢i k pred¢asnému po-
rodu. Také nebylo prokézano, ze by srde¢ni vada byla
asociovana s poruchou placentarni funkce vedouci ke
komplikacim.

Donoseni eutrofi¢ti novorozenci se zdvaznou vroze-
nou srde¢ni vadou maji zvySenou morbiditu i mortalitu
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oproti novorozenciim bez srde¢ni vady[2, 6]. Pfida-li se
k této vadé jesté rizikovy faktor nizké porodni hmot-
nosti, at jiz z ddvodu nezralosti nebo rdstové restrikce,
morbidita i mortalita stoupa. Pro predstavu je uvedena
studie [1] provedend v Children’s Hospital of Philadel-
phia, ve které je retrospektivné srovnavan outcome
pacientd s normalni porodni hmotnosti a LBW pacien-
th po kardiochirurgickém vykonu. Studie uvadi, Ze pa-
cienti s normalni porodni hmotnosti méli 95% $anci do-
Ziti se propusténi, LBW pacienti 88% a pacienti s velmi
nizkou porodni hmotnosti (VLBW) méli pouze 50% Sanci.
Studie ma své limitace, zejména v tom, Ze z ni byli vy-
fazeni pacienti, ktefi zemfeli pred operaci a také ti, ktefi
byli operovani az po 30 dnech zivota vzhledem ke stra-
tegii opatrného managementu nezralosti a operace az
v dobé, kdy dosdhnou urcité véhy. Jedna se o strategii,
kterd se casto uplatiiuje i v naSem perinatologickém
centru.

Optimalni management a shoda v postupech ohled-
né péce o novorozence neni celosvétové vytvorena,
vétsina statll a ¢asto i jednotlivych perinatologickych
center si tvofi vlastni doporucené postupy, které
se mohou v rlizné mite lisit dle zvyklosti i moznosti
navazné péce [1]. Rozhodovani o c¢asné a odlozené
chirurgické intervenci zavisi na fadé faktord. Z chi-
rurgického hlediska je jisté vyhoda pacienta s vy3si
hmotnosti. Zaroven je viak ¢asovy interval, ktery no-
vorozenec potrebuje, aby ziskal pozadovanou hmot-
nost, pro néj rizikovy z hlediska rozvoje moznych
dalsich komplikaci (napt. ventila¢ni nestabilita, roz-
voj hypoperfuzni nekrotizujici enterokolitidy). V sou-
Casné dobé se preferuje postup ve vice krocich, kdy se
v akutni fazi provede tzv. paliativni vykon a v odlozené
dobé az vykon korekéni. Velkou vyhodou je moznost
uzké spoluprace neonatologt, kardiologli a kardio-
chirurgl.

MANAGEMENT PECE VE FN MOTOL

Téhotné Zeny, u jejichz ditéte byla jiz prenatalné dia-
gnostikovand VSV, kterd vyzaduje ¢asnou intervenci

vrozené srde¢ni

vady 39 %

VVV urogenitalniho
traktu 14 %

VVV gastrointestindlniho
traktu 12 %

obli¢ejové rozstépy 7 %
vaskularni VVV 4 %

VVV respira¢niho
systému 5 %

VVV centrélniho
nervového systému 5 %
ostatni 14 %

Graf 1. Pomér jednotlivych typl VVV u pacientd v péci neo-
natologli FN Motol v letech 2017-2022

¢i specidlni péci, jsou pravidelné sledovany détskymi
kardiology a je jim provadéno fetalni ECHO. Podle vyvi-
jejiciho se nalezu dochdzi k domluvé mezi Détskym kar-
diocentrem a nasim oddélenim — novorozeneckou JIRP,
kam je novorozenec po porodu sméfovan [7]. Donosené
déti s porodni hmotnosti nad 2000 g a predpokladem
¢asné intervence jsou preklddany jiz z porodniho salu
do Détského kardiocentra. Na nasem oddéleni zUstavaji
i pacienti z vyssich hmotnostnich kategorii, u kterych
neni v blizké dobé nutna intervence. Novorozenci, ktefi
nedosahli 2000 g, jsou ve vétsiné pripadd hospitalizovani
na novorozenecké JIRP a kardiologickd péce je zajisténa
formou cetnych konzilii.

U nedonosenych novorozencli nebo LBW novoro-
zencl volime casto strategii odloZzeného definitivniho
kardiochirurgického vykonu. Novorozence po porodu
stabilizujeme, zahdjime standardni péci o novorozen-
ce s nizkou porodni hmotnosti a spolu s kardiology
planujeme dalsi postup dle postnatalniho klinického
stavu pacientl. U nékterych pacient( Ize poc¢kat do ko-
rekéniho vykonu pouze pfi bézné péci. U pacientl se
zndmkami srde¢niho selhavani zahajujeme pfislusnou
farmakoterapii. U dalsi skupiny pacientt s ductus de-
pendentnim obéhem je fesenim kontinualni aplikace
prostaglandind. U nékterych pacientd je nutné v pri-
béhu poporodniho vyvoje provést tzv. paliativni vykon,
ktery muaze preklenout obdobi do definitivniho korek¢-
niho vykonu. V pfipadé nasich pacientl se nej¢astéji
jednd o katetriza¢ni balénkovou atrioseptostomii nebo
o bandaz plicnice (¢i vétvi plicnice). V okamziku, kdy
novorozenci presdhnou hmotnost 2000 g, pfipadné
dosdhnou 37+0 korigovaného véku, v idealnim pfipa-
dé splni obé podminky, je mozné jiz diskutovat o naca-
sovani korek¢niho feseni.

VYSLEDKY PACIENTU S NiZKOU PORODNI
HMOTNOSTi A VROZENOU SRDECNI
VADOU VE FN MOTOL

V nasem perinatologickém centru dochazi ke kon-
centraci pacientd s rdznymi vrozenymi vyvojovymi
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Graf 2. Vyvoj absolutniho poctu novorozenctl s VSV ve FN
Motol v letech 2017-2022
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Graf 3. Vyvoj poctu novorozenctll s VSV vyzadujicich péci JIP
ve FN Motol v letech 2017-2022

B JIP novorozeneckého
oddéleni 40 %
oddéleni fyziologickych
novorozencu 24 %

B Détské kardiocentrum
36 %

Graf 4. Distribuce pacient( se vsemi VSV dle oddéleni
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Graf 5. Vyvoj poctu pacientl s VSV pfi nizké porodni hmot-
nosti

izolované VSD 22 %
komplexni VSV 14 %
TGA 14 %

koarktace aorty 12 %
atrezie/sten6za velkych
cév/chlopni 10 %
Fallotova tetralogie 5 %
DORV 4 %

hypoplastické levé/pravé
srdce 3%

poruchy rytmu 2 %
Ebsteinova anomalie 1 %
ostatni 13 %

Graf 6. Podil typ( viech VSV v péci neonatologického oddé-
leni FN Motol
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vadami (VVV) vzhledem k moznostem multioborové
spoluprace a ndvaznosti péce na specializované obo-
ry véetné kardiologie. Kardiologicti pacienti jsou nasi
nejpocetné;jsi skupinou pacientu s vrozenou vyvojovou
vadou (graf 1).

Vletech 2017-2022 bylo na nasem perinatologickém
pracovisti osetfeno 1596 pacientl s VVV, z nichz bylo
652 pacientt kardiologickych. Céast srde¢nich vad se fa-
dila mezi vady méné zavazné, u kterych je mozna péce
na oddéleni fyziologickych novorozencd. Ovsem péci
JIP si vyzadalo 262 pacientt a dalich 237 se preklada-
lo pfimo z porodniho sdlu do Détského kardiocentra
k dalsi péci (graf 2, 4).V priibéhu let dochazi k mirnému
narlstu zévaznych VSV hospitalizovanych na nasem
oddéleni a zaroven zadvaznych VSV v kombinaci s niz-
kou porodni hmotnosti (graf 3, 5).

Nejcastéjsi srde¢ni vadou na nasem oddéleni je
i vzhledem k cetnosti v populaci VSD, které ovsem
v nasi statistice srdecnich vad hospitalizovanych na
JIP piilis nefiguruje. Druhou vyraznou skupinou VSV je
transpozice velkych cév (TGA), DORV a atrezie/stendzy
velkych cév, pfipadné chlopni (graf 6).

Nejpocetnéjsi vahovou kategorii ze viech LBW pa-
cientd s VSV jsou novorozenci s porodni vdhou 2000-
2499 g,druhav poradije vahova kategorie 1000-1499g.
V poslednich letech dochazi zejména k narlstu kate-
gorie 2000-2499 g a celkového poctu téchto pacien-
t0. Trend mortality do jednoho roku véku je v posled-
nich letech klesajici u vsech pacientll s nizkou porodni
hmotnosti. V rozdéleni kategorii dle hmotnosti je zfej-
mé, ze stoupajici porodni hmotnost ma i vyrazné pozi-
tivni vliv na dalsi outcome a na klesajici mortalitu pa-
cientl (grafy 7, 8, 9).

Pacienti s perzistujici ductus arteriosus (PDA) spa-
daji do zvldstni skupiny kardiologickych komplikaci
u LBW novorozencd. V letech 2017-2022 bylo na na-
$em pracovisti invazivné osetfeno jedendct pacientu
s PDA, z toho deset kardiochirurgicky a u jednoho pa-
cienta byl proveden Uspésny katetriza¢ni uzavér PDA.
Tento pacient mél v dobé provedeni vykonu 2420 g.
Jiz o dva roky pozdéji, v roce 2024, byl stejny vykon
uspésny u pacientky o vaze 1980 g. Dochazi k postup-
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Graf 7. Rozdéleni pacient(i s VSV a nizkou porodni hmotnosti
dle vahovych kategorif

27



PREHLEDOVY CLANEK

nému posunu katetriza¢nich vykon( k niz$im vaho-
vym kategoriim.

Z dlivodu nizké porodni hmotnosti pacientd a s tim
i Casto spojené nezralosti po porodu vyvstavaji dalsi
komplikace, které pfimo nesouviseji se samotnou sr-
de¢ni vadou. Nezrali novorozenci mohou vyzadovat
ventilacni podporu, pfipadné i podani surfaktantu
pfi rozvoji syndromu dechové tisné (RDS, respiratory
distress syndrom), casto je také nutné zahdjit poda-
vani parenterdlni vyzivy. PIny enterdIni pfijem vidime
¢asné po porodu zejména u kategorie novorozencu
s porodni vdahou 2000-2499 g. Skupina pacientq, ktefi
potfebovali ventila¢ni podporu a podani surfaktantu,
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Graf 8. Vyvoj mortality pacientd s VSV a nizkou porodni
hmotnosti v letech 2017-2022
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Graf 9. Mortalita pacientud s VSV dle vahovych kategorii
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Graf 10. Nutnost parenteralni vyzivy po porodu u novoro-
zencll s VSV a nizkou porodni hmotnosti

byla v naSem souboru mensi. Vyznamnou roli zde ma
predevsim gestacni tyden, nikoli hmotnost (grafy 10
all).

Ze vsech nasich pacientd s VSV a nizkou porodni
hmotnosti podstoupilo kardiochirurgicky nebo ka-
tetriza¢ni zakrok do jednoho roku véku 92 ze viech
149 pacientl [8]. U ostatnich pacientld bylo mozné
bud' postupovat konzervativné, nebo byli bohuzel
jiz od porodu v tak kritickém stavu, ze zdkrok u nich
nebyl mozny a zemfeli jesté pfed nim. Median dni
uplynulych od porodu k prvnimu zakroku byl za
dobu 6 let 11,5 dne, vyvoj v pribéhu let zndzornuje
graf 13.
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Graf 11. Vyskyt komplikaci nizké porodni hmotnosti
u pacientud s VSV
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Graf 12. Pomér operacnich vykon( a katetrizaci u pacienttd
s nizkou porodni hmotnosti a VSV
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Graf 13. Median poctu dni od porodu po prvni vykon u pa-
cientl s intervenci v letech 2017-2022
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KAZUISTIKA

Jako priklad managementu péce o pacienty se srdecni
vadou a nizkou porodni hmotnosti uvadime nasi pa-
cientku, u které byla prenatalné diagnostikovana trans-
pozice velkych cév. Byla porozena ve 31. gesta¢nim tyd-
nu s porodni hmotnosti 1480 g po druhé kure kortikoid(,
kterd vsak probéhla 3 tydny pred porodem. Stav divky byl
navic komplikovan tim, Ze v 16. tydnu téhotenstvi doslo
k odtoku plodové vody. Celé téhotenstvi bylo vedeno jiz
od diagnostiky VSV multioborové ve spolupraci gyneko-
logU, neonatolog, kardiologt a byl zapojen i podprny

'.-',::f'.;“_,‘i

R
s e
3

Obr. 1. Pacientka po prvnim katetriza¢nim vykonu s vyrazny-
mi otoky v tydnu zZivota

Obr. 2. Pacientka po definitivnim kardiochirurgickém vykonu
po prekladu k dalsi péci na nase oddéleni
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tym. Pfani rodic bylo vénovat ditéti maximalni péci
v pfipadé zachovani Sance na Upravu srdecni vady.

Divka po porodu zakficela, avak dale ji bylo pro ap-
noe nutné prodychéavat NeoPuffem, na nCPAPu (nasal
continuous positive airway pressure) byla prevezena
na JIRP. Na oddéleni doslo k rychlé deterioraci stavu,
byla intubovana, byl podan surfaktant, postupné byl
proveden piesmyk z konvencni ventilace na oscila¢ni,
bylo zahdjeno podavani iNO (inhala¢ni oxid dusnaty)
pro plicni hypertenzi. Kriticky stav byl vysledkem kom-
binace nezralosti, hypoplazie plic pfi dlouhodobém an-
hydramniu a kritické srde¢ni vady.

V kritickém stavu ditéte byla provedena akutni ba-
I6nkova atrioseptostomie (BAS) v 6 hodinach Zzivota,
po vykonu doslo k postupnému mirnému zlepseni
stavu, byla vak stale nutna intenzivni péce k udrzeni
zivotnich funkci, véetné oscila¢ni ventilace, obéhové
podpory katecholaminy, kontinuainiho podavani pro-
staglandinu E a substituce krevnich derivat.

V nasledujicich 2 tydnech jsme pokracovali v terapii,
prechodné doslo ke zlepseni klinického stavu pacient-
ky, mohla byt i extubovana na nCPAP, pokracovalo se
v kontinudlni infuzi prostaglandind. Opakované byla
popisovana sirokd PDA a zkraty na Urovni foramen ovale
aVsSD. Byla podavana parenteralni vyziva a ¢aste¢na en-
terdIni vyziva s cilem dosazeni vahy ditéte nad 2000 g,
aby mohla byt provedena definitivni korekce.

Ve 34.gesta¢nim tydnu korigovaného véku doslo kre-
spira¢nimu a obéhovému selhani's nutnosti umélé plic-
ni ventilace (UPV), dochazelo k uzavirani PDA bez reak-
ce na prostaglandiny, coz bylo provazeno vyznamnou
desaturaci, sifiova komunikace zaroven nebyla dosta-
tecné volna, a proto byl proveden katetriza¢ni vykon -
stenting PDA a opétovny BAS. Po vykonu doslo k vy-
raznému klinickému zlep3eni pacientky (obr.1). Poté jiz

Obr. 3. Pacientka po propusténi z naseho oddéIni
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byla stabilizovana do 37. gesta¢niho tydne, kdy byla pfi
vaze 2200 g indikovana ke korekéni operaci.

Byl proveden arteridlni switch s Lecompteovym ma-
névrem, uzavér VSD a FoA (foramen ovale apertum),
resekce PDA s exstirpaci stentu a plastika levé vétve
plicnice zaplatou. Vykon probéhl bez vyraznéjsich kom-
plikaci, 3. pooperacni den bylo mozno uzavfit hrudnik,
10. pooperac¢ni den byla prelozena zpét na nase oddé-
leni k dalsi péci (obr. 2). Zde byla ¢asné ulozena na spe-
cializovany rooming-in na JIRP a v nasledujicim mésici
byla postupné vysazena obéhova a ventila¢ni podpora,
doslo k weaningu analgosedace, navyseni enteralniho
pfijmu a nacviku piti savickou. Ve 4 tydnech korigova-
ného véku (94. den hospitalizace) byla propusténa do
domici péce (obr. 3). Fotografie pacientky zverejruje-
me s laskavym svolenim rodicu.

ZAVER

Data naseho pracovisté ukazuji v letech stoupajici trend
v poctu hospitalizovanych novorozenct s nizkou porodni
hmotnosti a s vrozenymi srde¢nimi vadami. U téchto
pacientt je zasadni multioborovy pfistup a nutna blizka
spolupréce kardiologt, kardiochirurgl a neonatologu
a déle gynekolog(, genetik(, anesteziologd, neurologd,
farmakolog(, podplirného tymu, fyzioterapeutt a dal-
Sich specializaci. Vysledky morbidity a mortality pacientud
jsou srovnatelné s velkymi svétovymi centry.

DOPORUCENI PRO PRAXI

Téhotné Zeny, u jejichz ditéte byla diagnostikovana
zadvazna srde¢ni vada jiz v pribéhu gravidity, jsou pra-
videlné sledovany echokardiografisty Détského kardio-
centra, ktefi také nasledné vytvofri doporuceni pro dalsi
postup — zda porod vést planované ve FN Motol, nebo
jinde v pripadé, Ze vada nebude vyzadovat intenzivni
péci a intervenci ¢asné po porodu.

Ne viechny vady jsou oviem diagnostikovany prena-
talné, a to plati i u pfed¢asné narozenych novorozencu.
Po zjisténi zadvazné srde¢ni vady u novorozence je nut-

né kontaktovat Détské kardiocentrum FN Motol ohled-
né dalsiho postupu a pfipadné se domluvit na prekla-
du. Novorozenci s hmotnosti pod 2000 g jsou obvykle
smérovani na Novorozenecké oddéleni FN Motol, po
kardiologické konzultaci je nutné kontaktovat novoro-
zenecké oddéleni (JIRP), které zajisti volné lizko a do-
mluvi nacasovani transportu.
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CPAM, vrozena malformace dychacich cest
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SOUHRN

Vrozena malformace dychacich cest je jedna z nejcastéjsich vrozenych plicnich malformaci. V jeji diagnostice sehrava dulezitou roli
prenatalni ultrazvukovy screening. Proto je vrozena vyvojova vada ve vétsiné piipadd znama jiz pred porodem. Klinické projevy vady
jsou variabilni a mohou se projevit v kterémbkoli véku ditéte. Variabilita projevil se odviji od velikosti loZiska. Se zlep3ujici se ultrazvuko-
vou technikou jsou ¢asto odhalena i lozZiska dfive nedetekovatelna, kterd jsou zcela asymptomaticka. Pro upfesnéni kazdého nélezu je
vhodnd magnetickd rezonance plodu, kterd ndm pomuze v presnéjsi diferencidlni diagnostice. Definitivni [é¢bou vrozené malformace
dychacich cest je chirurgicka resekce loziska. Jeji provedeni se planuje dle klinickych projevi ditéte. Pokud se dité narodi s dechovou
tisni nebo se jiz brzy po porodu projevuji dechové potize, je operace indikovand ihned. Aviak v novorozeneckém obdobi je vétsina
nalez(i asymptomatickd a operace se da naplanovat s odstupem casu. Dité je peclivé a pravidelné dispenzarizovano u praktického
Iékare a v chirurgické ambulanci. Kolem 4.-5. roku je indikovano k CT vy3etfeni plic a dle ndlezu je indikovéna operace. Operace je
vysoce doporucovana pro mozny rozvoj respiracnich infekci nebo vznik maligniho onemocnéni v pozdéjsim véku. Celkova progndéza
vrozené vyvojové vady je pii peclivém sledovani a resekci loZiska pfizniva. V ¢lanku jsou uvedeny udaje tykajici se pristupl a lécby
pacientt sledovanych a Ié¢enych na Novorozeneckém oddéleni FN Motol a Klinice détské chirurgie 2. LF UK a FN Motol.

KLICOVA SLOVA
vrozena malformace dychacich cest, CPAM, prenatélni ultrazvukovy screening, magnetickd rezonance plodu, dechova tisen,
chirurgicka resekce

SUMMARY
CPAM, congenital pulmonary airway malformation

Congenital pulmonary airway malformation is one of the most common congenital lung malformations. Prenatal ultrasound screen-
ing plays an important role in its diagnosis. Therefore, in most cases, the congenital developmental defect is already known before
birth. The clinical manifestations of the defect are variable and can appear at any age during childhood. The variability of clinical signs
depends on the size of the deposit. With the improvement of ultrasound technology even the smallest congenital pulmonary airway
malformations, which are completely asymptomatic, are often detected. Magnetic resonance imaging of the fetus is suitable to clarify
the ultrasound finding, which will help us in more accurate differential diagnosis. Definitive treatment of congenital pulmonary airway
malformation is surgical resection of the lesion. The surgery is planned according to the child's clinical manifestations. If a child is born
with respiratory distress or breathing problems appear soon after birth, surgery is indicated immediately. However, in the neonatal
period, most of the findings are asymptomatic and surgery can be postponed. In this case the child must be carefully and regularly
examined by the general practitioner and the surgeon. Around 4-5 years of age, a CT scan of the lungs is indicated and, according to
the findings, an operation is arranged. Surgery is highly recommended for the possible development of frequent respiratory infec-
tions or the development of a malignant disease in later life. With careful monitoring and resection of the lesion the overall prognosis
of the congenital malformation is favorable. The article is presenting data regarding approaches and treatment of patients from the
Department of neonatology and the Department of pediatric surgery, Motol University Hospital.

KEYWORDS
congenital pulmonary airway malformation, CPAM, prenatal ultrasound screening, fetal magnetic resonance, respiratory distress,
surgical resection
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uvoD zenou malformaci dychacich cest. V minulosti se také

pouzival ndzev kongenitalni cystickd adenomatoidni
CPAM, zkratka kdysi znama jako cysticka pulmonalni malformace (CCAM, congenital cystic adenomatoid
adenomatoidni malformace, je dnes zkratkou pro vro- malformation) [6]. CPAM se fadi mezi vzacné vrozené
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vyvojové vady, zaroven je viak nej¢astéjsi z vrozenych
plicnich malformaci. Jeji prevalence je 1/10 000—35 000
Zivé narozenych déti[7]. Pacient se mGze klinicky projevit
ihned po porodu s dechovymi potizemi nebo jinymi
projevy az v pozdéjsim véku.

Vyskyt CPAM je sporadicky. Dfivéjsi teorie, kterd
uvadéla, ze se vada vaze na muzské pohlavi, nebyla
potvrzena. Nejsou zndmy zadné rizikové faktory ze
strany matky a ani geneticka predispozice pro rozvoj
CPAM [9]. Vyjimkou je jediné malformace typu 4, kte-
ra je asociovand s familidarnim nadorovym a dysplas-
tickym syndromem zplsobenym mutacemi v genu
DICER1 [5].

Vrozena malformace dychacich cest je nejspise za-
kterému dochdzi pfi nerovnovdze mezi proliferaci
a apoptdézou béhem organogeneze. Pfesny moleku-
larni mechanizmus vzniku neni zndm. K abnormalni-
mu vétveni mlze dojit ve kterékoli lokalizaci na tra-
cheobronchidlnim stromu. Proto se mGze vyskytovat

25

1. dolnl 1. .

Graf 1. Resekce levé plice (31 pacient(l)
I. segmenty 1-3, Il. horni lobektomie, Ill. dolni lobektomie,
IV. pulmonektomie

Tab. 1. Klasifikace dle Stockera, histopatologické déleni CPAM

oo

Jedna se o nejraritnéjsi typ vady, ktera vychazi z trachey nebo bronchu. Postihuje celé plice. Prognéza

Typ 0 raritni u déti je infaustni.

Typ 1 60-70 %
potencial v dospélosti.

Typ 2 15-20 %

Typ 3 5-10%

jiz v novorozeneckém obdobi.

Typ 4 5-10 %

v kterékoli plici a laloku. Aviak je znamo, Ze léze jsou
ve vétsiné pfipadl vazany jenom na jeden lalok a nej-
¢astéjsi lokalizace je bazélné [9]. Potvrzuji to také sta-
tistiky z Kliniky détské chirurgie 2. LF UK a FN Motol,
kde se provadi resekce lozisek CPAM. Za obdobi od
ledna 2004 do prosince 2023 bylo provedeno 68 re-
sekci. Nej¢astéjsim vykonem byla jednostrannd dolni
lobektomie (graf 1, 2).

Klasifikace vady jsou dvé. Vyznamnéjsi je klasifikace
dle histopatologického nélezu neboli dle Stockera [7],
kterd ma podklad v rozdilné lokalizaci vzniku malfor-
mace v dychacich cestach. Déli CPAM na 5 typU: typ
0-4 (tab. 1). Dle typu malformace Ize predpokladat
klinické komplikace, které se s nim poji [9]. Druhé
déleni je prenatalni. Léze se déli na zékladé velikos-
ti cyst prostfednictvim ultrazvukového vysetieni na
makrocysticky a mikrocysticky typ [2]. Mikrocystické
|éze obsahuji cysty < 5 mm, jejich vzhled je spise so-
lidni. Makrocystické |éze obsahuji jednu nebo vice cyst
s prdmérem > 5 mm.

L I M. Mdoinil. W Vi

Graf 2. Resekce pravé plice (37 pacientt)

I. horni lobektomie, Il. stredni lobektomie, lll. horni a stfedni
lobektomie, IV. dolni lobektomie, V. dolni a stfedni lobekto-
mie, VI. pulmonektomie

Vada vznikla z distalnich bronchl nebo proximalnich bronchiold, pfi které se v 95 % pfipadd nachazi
jedna cysta o prdméru 2—10 cm pouze v jednom laloku plic, cysta mGze byt multilokularni. Maligni

Vada vychazi z dilatovanych terminélnich bronchioll. Zptisobuje mnohocetné cysty o priiméru 0,5 az
2 cm. Mlze byt zaménitelna s plicnim sekvestrem, proto je dulezité rozpoznat zdsobovaci cévy loziska.
Spojuje se s dalSimi vrozenymi vyvojovymi vadami.

Vada vychazi z distalnich dychacich cest a alveoll. Jejich charakter mlze byt cysticky nebo v podobé
solidniho loziska. Cysty v lozisku jsou v priméru 0,5 cm. Loziska jsou velka, mohou postihnout cely
lalok nebo nékolik lalokl plice. Déti se brzy po narozeni prezentuji dechovymi problémy nebo umiraji

Vada je vyjimecna svou lokalizaci, mlze se totiz vyskytovat multifokalné, tedy v obou plicich, ve vice
lalocich. Je asociovana s moznym vznikem pleuropulmondlniho blastomu.

Ces. Slov. Neonatologie 2024/1



DIAGNOSTIKA

Diagnostika CPAM v dne3ni dobé ve vétsiné pripadi
vede pres gynekologické ultrazvukové vysetieni pred
narozenim ditéte (obr. 1). Pfi ndlezu cystického loziska
se pléanuje série ultrazvukd kvili asociovanym vrozenym
vadam a sledovani mozného vyvoje hydropsu [2].

Pro upfesnéni nalezu je doplnujicim vysetfenim mag-
neticka rezonance plodu (obr. 2a, b). Tato metoda muze
pomoci i v diferencidlni diagnostice [2]. MUze pomoci
rozlisit, zda se jednd o bronchopulmonalni sekvestr,
vrozenou bréani¢ni kylu, lobarni emfyzém, bronchogen-
ni cystu ¢i cysticky teratom. V pfipadé, Ze zobrazovaci
metody prokazi dal3i vrozené vyvojové vady, je namis-
té doplnit i genetické vysetieni.

U nékterych déti mdze nastat situace, Ze jiz prenatal-
né byly sledovany pro cystické lozisko, aviak tésné pred

Obr. 1. Gynekologicky prenatélni ultrazvukovy nalez
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porodem se loZisko nepodafilo zobrazit. V takovém pfi-
padé by se mélo postupovat tak, jako kdyby lozisko
bylo stale pfitomné.

Postnatalni verifikace malformace je dand zobrazo-
vacimi metodami. MGze to byt RTG srdce a plic nebo
sonografické vysetreni plic pro ovéreni pfitomnosti lo-
Ziska (obr. 3, 4).

Pfi nejasnosti a pro lepsi zobrazeni léze se doporu-
¢uje CT nebo MRI. Nacasovani presnéjsich vysetteni
se odviji od rizikovych faktora loziska. V pfipadé, ze je
lozisko velké, zpUsobuje mediastinalni posun a muize
pUsobit klinické projevy po porodu a MRI nebo CT se
provadi ihned (obr. 5). Nejsou-li uvedené rizikové fak-
tory pfitomny, Ize s podrobnéjsimi vysetfenimi vyckat
do starsiho véku. Pfi dobrém klinickém stavu ditéte se
¢eka do jeho 4-5 let véku, kdy se v celkové anestezii
provadi CT plic (obr. 6, 7).

Obr. 3. RTG srdce + plice, je zobrazeno malé lozisko CPAM po
porodu bez klinickych projeva. Je patrna zvysena plicni trans-
parence a chudsi plicni kresba vpravo v dolnim plicnim poli.

Obr. 2a, b. Magneticka rezonance plodu v 23. g.t,, CPAM v pravém plicnim kfidle s mass efektem na mediasti-
num a zdvaznou hypoplazii levého plicniho kfidla
Mass efekt — stav, kdy léze zplisobuje posun pfilehlych organg.
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KLINICKE PRIZNAKY

Klinické pfiznaky CPAM jsou velmi variabilni [3]. Po po-
rodu je pfiblizné 75 % déti zcela asymptomatickych.
Zbylych 25 % se m{ize projevit dechovymi potizemi,
proto by mél byt kazdy novorozenec s ndlezem CPAM
peclivé sledovan. Se zlep3ujici se technologii ultrazvuk
se snizuje procento symptomatickych ptipadd. Je to
dano tim, ze jsou zobrazeny i ty nejmensi léze, které
jsou ve vétsiné pfipadl bez klinickych projev(. Mezi
nejcastéjsi postnatalni klinické projevy se fadi nasledu-

Obr. 4.RTG srdce + plice, je zobrazeno vétsi lozisko vytvérejici
mediastinalni posun.

Obr. 6. CT vysetieni ditéte v 5 letech véku s CPAM. Jsou pa-
trné zmény charakteru CPAM v dolnim laloku dorzobazélng,
vicecetné cysty jsou vyplnény tekutinou patrné jako zanétliva
komplikace.

jici dechové potize: tachypnoe, dyspnoe a grunting [4].
Dalsi pfiznaky jsou cyanéza nebo prenatdlni zndmky
jako polyhydramnion, ascites a hydrops. Prediktorem
symptomatického priibéhu po porodu je velikost loziska.
S nardstem velikosti lozZiska se zvysuje i pravdépodob-
nost vyskytu symptom [9]. Dalsi mozné prenatdlni
markery, pfi kterych mizeme ocekavat horsi poporodni
pribéh, jsou polyhydramnion, ascites a mediastinalni
posun.V pfipadé, ze lozisko nebylo zachyceno v prena-
talnim obdobi, byva nejc¢astéjSim projevem po porodu
dusnost ¢i bronchopneumonie (graf 3).

F 4 . ‘.--.

Obr. 5. CT vysetteni u novorozence pfi klinickych projevech
CPAM v dolnim laloku pravé plice, snizeni vzdusnosti v hor-
nim laloku vpravo, pfesun struktur vlevo

Obr. 7. CT vysetieni ditéte v 5 letech véku s nédlezem CPAM.
Malformace je oznacena modrou barvou.
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SPECIFICKE KLINICKE PRIZNAKY DLE
HISTOPATOLOGIE

Vady typu 0 a 3 se poji s umrtim novorozence ihned po
porodu. Specificky typ 2 se v 60 % vyskytuje s dalsi vrozenou
vyvojovou vadou, napfiklad tracheoesofageéini pistéli, bila-
teralni agenezi nebo dysgenezi ledvin, stfevni atrezii, jinou
plicni malformaci nebo jinou vrozenou anomalii branice,
srdce, centralniho nervového systému nebo kosti. U typu
4 se mGze ¢asem rozvinout malignita, pleuropulmonalni
blastom [9].

Novorozenci s asymptomatickym priibéhem po poro-
du musi byt po propusténi nadéle peclivé sledovani pro
mozny rozvoj komplikaci v prvnich letech Zivota. Nejcas-
t&jsi komplikaci u starSich déti je pneumonie, avsak nékteré
CPAM se mohou projevit i spontannim pneumotoraxem.

PECE O NOVOROZENCE V PORODNICI

Po porodu jsou u kazdého novorozence s prenatalnim
udajem o cystickém lozisku v plicich kontinualné moni-

nahodny nalez
7,7 %
pneumotorax
7,7 %

dusnost,
pneumonie
84,6 %

Graf 3. Cetnost pfiznakt CPAM u postnatalnich nalezd

Obr. 8a, b. Perioperacni snimky s resekci malformace
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torovény vitalni funkce s dlirazem na saturaci kyslikem.
Je samoziejmosti, Ze se vychazi vsttic matkam, které
nechtéji pfijit o prvni okamziky se svym ditétem. Proto,
pokud jsou déti klinicky stabilni, plné podporujeme pfi-
kladani a rozvoj laktace pod dozorem zdravotnich sester.
ZUstava-li dité stabilni do 3. dne zivota, neni vystaveno
Zzadnému daldimu vy3etteni. Tfeti den Zivota se provadi
ultrazvuk plic nebo RTG srdce a plic pro verifikaci loZiska.
Po zobrazeni plic je namisté domluva na dal3i péci s dét-
skymi chirurgy. Prvni situace, kterd mGze nastat, je, Ze
loZisko je malé nebo neni viibec zobrazeno. Nejevi-li dité
zadné znamky dechovych potizi, miize byt propusténo
do ambulantni péce. Matka je informovanéa o moznych
dechovych potizich, které mohou nastat, a o pfipadné
nutnosti vyhledani Iékafské pomoci. Kazdé takové dité
odchazi z nemocnice s jiz pfedem domluvenym termi-
nem kontroly v détské chirurgické ambulanci. Kontrola
se ve vétsiné pfipadl planuje za 1 mésic od propusténi.
Druha situace nastava, kdyz je zobrazeno rozmérnéjsi
loZisko, které se muze, ale i nemusi projevovat klinickymi
pfiznaky. DuleZitym faktorem v rozhodnuti o operaci
neni pouze klinicky stav ditéte, ale také projev utlaceni
plice nebo mediastinaIni posun u rozmérnéjsich lozisek.

STRATEGIE TERAPIE

U déti se symptomatickym priibéhem po porodu nebo
velkym loziskem, u kterého jsou ocekavany komplika-
ce, je indikovana resekce uz v novorozeneckém véku.
Operace se provadi torakotomicky (obr. 8a, b) nebo
torakoskopicky. V soucasnosti je snaha operace prova-
dét torakoskopicky. Elektivné se provadi resekce u déti
s opakujici se pneumonii. Stale vsak zGstava diskutabilni,
kdy operovat déti bez zjevnych potizi. V Ceské republice
(CR) prevlada postup preventivniho odstranéni loZiska
pfiblizné v 5 letech [8]. Divodem je mozny vyvoj ¢astych
infekci a maligni potenciél loziska ve star$im véku [1].
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DalSim argumentem pro resekci lozZiska je snaha vy-
hnout se subklinickym zanétim, které vznikaji kolem
loZiska a poskozuji plivodné zdravou plicni tkan a také
komplikuji operaci. Proto je tendence ve svété i v CR
provadét resekci v mladsim véku. Cim déle subklinické
zanéty pretrvavaji, tim hlre se plicni tkan regeneruje,
a delsi je i hojeni operacni rany. Z dat od nasich kolegu
z Kliniky détské chirurgie 2. LF UK a FN Motol se od led-
na 2004 do prosince 2023 operovalo 68 déti (z toho 33
divek, 48 %). Prenatélné bylo lozisko rozpoznano u 55
(80 %) pacientl. Z celkového poctu déti bylo 21 (31 %)
operovano v novorozeneckém véku.

Z pooperacniho histologického nélezu se v 91 % pfi-
padu jednalo o cistou CPAM, ve zbylych 9 % byla mal-
formace kombinaci cystického loziska a sekvestru.

ZAVER

Pti diagnéze CPAM je dulezité myslet na variabilitu pfi-
znakU této vady. Vada je kategorizovana do péti typd,
které mohou mit rdzny klinicky prabéh a prognézu.
Nejcastéjsim typem je typ 1 a nejvétsi maligni po-
tencial ma typ 4. Standardem v péci o novorozence
s CPAM je kontinudlni monitorace saturaci a peclivé
sledovani klinického stavu prvni 3 dny zivota. Priblizné
u Ctvrtiny déti se projevuje vada klinickymi pfiznaky.
Vedle klinického stavu se k diagnostickym postuptm
pridava zobrazeni plic (rtg snimek nebo ultrazvukové
vysetieni) 3. den zivota. Jedind kurabilni moznost feseni
vady je chirurgicka resekce, kterd se planuje dle symp-
tomatologie ditéte. Mortalita pacient s CPAM je nizka.
V souboru pacientd FN Motol v obdobi 2004—-2023 je
dlouhodobé prezivani v 95 % pfipadl. Uvedena data
potvrzuji fakt, Ze tato vrozenda vyvojova vada ma velmi
pfiznivou prognézu.

Dité s prenatélné diagnostikovanou CPAM ma byt
porozeno v centru, kde je mozna adekvatni diagnos-
tika a chirurgickd lé¢ba. Dojde-li k porodu ditéte
s prenatdlné diagnostikovanou CPAM mimo speciali-
zované centrum ¢i je diagnoza zjisténa az po porodu,
je nutné konzultovat chirurgické pracovisté (Klinika
détské chirurgie FN Motol). Rozhodnuti o transportu
i sméfovani pacienta nasledné vyplyne z celkového
stavu a pfipadnych komplikujicich faktor( (nezralost,

pridruzené vady). V ramci FN Motol mohou byt paci-
enti pfijati na novorozenecké nebo chirurgické praco-
visté.
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Malformace vena magna Galeni

Kubatova A.", Padr R.2

"Novorozenecké oddéleni s JIRP, Gynekologicko-porodnickd klinika 2. LF UK a FN Motol, Praha
2Klinika zobrazovacich metod 2. LF UK a FN Motol, Praha

SOUHRN

Malformace vena magna Galeni je velmi vzacn4, Zivot ohrozujici vrozena vada mozkovych cév. Velikost a typ malformace ma zasad-
ni vliv na klinické projevy, predevsim na hemodynamiku. V novorozeneckém véku se nejcastéji setkavame s choroidainim typem,
ktery zpUsobuje srde¢ni selhani novorozence kratce po narozeni, nebo dokonce jiz prenatalné. Pacienti vyzaduji multioborovy
piistup. Kauzalni terapie nalezi do rukou intervencnich radiologu. Vzhledem k metoddm a vysoce specializované péci na novo-
rozeneckych jednotkach intenzivni péce jiz neni mortalita pacientl 100% tak, jako tomu bylo ve 20. stoleti. Pfesto se stéle jednd
o0 onemocnéni s vysokou mortalitou i morbiditou. Clanek je doplnén kratkym prehledem nasich pacientl z poslednich 12 let.

KLICOVA SLOVA
malformace vena magna Galeni, novorozenci, srdecni selhani, embolizace

SUMMARY
Vein of Galen aneurysmal malformation

Vein of Galen aneurysmal malformation is a rare life threatening congenital malformation of cerebral vessels. Size and type of mal-
formation has a major influence on clinical manifestations especially on hemodynamics. In the neonatal period the most common
type is choroidal which causes heart failure in the newborn shortly after birth or even prenatally. Patients need multidisciplinary
approach. Causal therapy belongs to the hands of interventional radiologists. Thanks to these methods and highly specialized care
in neonatal intensive care units the mortality of these patients is no longer 100% as in the 20th century. Nevertheless, it is still a dis-
ease with high mortality and morbidity. The article is supplemented with a short overview of our patients from the last 12 years.

KEYWORDS

malformation of vena magna Galeni, neonates, heart failure, embolization
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Celosvétova incidence malformace vena magna Galeni
(VGAM, Vein of Galen aneurysmal malformation) se
udava 1 na 25 000 Zivé narozenych déti. VGAM tvofi
pfiblizné 1 % cerebrovaskularnich malformaci [3, 5, 7,
9, 10]. Dle literatury je cetnost postizeni stejnd u obou
pohlavi. Nékteré zdroje vSak uvadéji, ze chlapci byvaji
postizeni ¢astéji nez divky [10]. To potvrzuje i skladba
pacient Novorozeneckého oddéleni FN Motol.

ETIOPATOGENEZE VGAM

Vena magna Galeni neboli vena cerebri magna je zila na
spodiné mozkovych hemisfér, ktera odvadi krev z predni
a centrdlni oblasti mozku do splavd v zadni jamé lebni.
Vznikd zembryonalni prosencefalické Markowskiho zily,
kterd fyziologicky regreduje. VGAM vznikd nejcastéji
v pribéhu 6.-11. gestacniho tydne (g.t.), kdy se vytvari
spojeni mezi choroidalnimi arteriemi a Markowskiho

Ces. Slov. Neonatologie 2024/1

zilou. Primitivni cévy se zde kfizi a jsou oddéleny pouze
tenkou dvojvrstvou endotelidlnich bunék. P¥i porusde
diferenciace dochazi k vytvoreni spojeni mezi arteriemi
a vénami a vlivem turbulentniho toku krve dochazi
k poruse diferenciace a malformace se zvétsuje [3, 6, 9].

PATOFYZIOLOGIE VGAM

Malformace muze zpusobit srde¢ni selhdni plodu jiz
prenatalné, coz mize vést az ke vzniku hydropsu plodu.
Casto viak i velké malformace s vysokym priitokem krve
srdec¢ni selhani plodu nezpUlsobi, protoze nizky odpor
ve VGAM je balancovén nizkou vaskuldrni rezistenci
v placenté. To se samoziejmé méni kardiovaskularni
adaptaci novorozence po porodu. Po narozeni dochazi
ke zvyseni pritoku krve nizkoodporovou malformaci,
zvysuje se zilni navrat ve vena cava superior a dochazi
k pretizeni pravého srdce, které dilatuje. Dale se zvysuje
tlak v plicnich arteriich a rozviji se plicni hypertenze,
na tepenné duceji vznika pravo-levy zkrat a v oblasti
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oblouku aorty a v distalni aorté dochazi k reverznimu
toku krve.

Pro vysoky pratok krve malformaci vznika tzv. steal
fenomén Zivotné dilezitych organd, které jsou nedo-
state¢né prokrveny. NedosaZzené metabolické néroky
organl vedou k rozvoji laktatové acidozy. Témér treti-
na déti ma také snizenou koronarni perfuzi, coz vede
k ischemii myokardu [2, 3] (schéma 1).

Malformace jiz prenatdlné svou velikosti také ovliv-
fuje parenchym centralniho nervového systému (CNS)
a ¢asto dochazi ke vzniku hydrocefalu. To je zplsobeno
nékolika mechanizmy: neefektivni reabsorpce mozko-
misniho moku pfi venostaze kolem VGAM, dale mohou
byt $patné vyvinuté arachnoidalni granulace a v ne-
posledni fadé muze dojit také k obstrukci mokovodu
objemnou malformaci. V pfipadé, ze je hydrocefalus
pfitomen jiz pfi narozeni, je nutné nejdfive lé¢it srdecni
selhani a vlastni malformaci katetriza¢nimi technikami.
Pokud bychom hydrocefalus fesili jako prvni, byl by
pacient po oddrénovani mozkomisniho moku ohrozen
krvdcenim a zvy3enim pritoku krve malformaci. Jiz
prenatalné muze také dojit k rozvoji krvaceni do CNS,
ischemickym zménam, lézim bilé hmoty ¢i globalni at-
rofii CNS [2, 3, 51.

Komentai ke schématu 1b: Az 80 % srdec¢niho vy-
deje mlze proudit pres VGAM. Krev z VGAM se vraci
do srdce dilatovanou VCS. Ve VCS muze byt az 10krat
vyssi pratok krve. Pravé srdce je dilatované, meziko-
morova prepéazka je vyklenutd doleva. Krev proudi

a)normdlnisrdce

zvyieny venozni navrat

a dilatace VCS

cestou vena cava superior

RPA

Ao

vl VCl

pres oteviené foramen ovale apertum (pravo-levy
zkrat). ZGstava otevieny ductus arteriosus s vyznam-
nym pravo-levym zkratem. V plicnici je zvy3eny tlak,
jiz prenatélné dochazi k rozvoji plicni hypertenze.
V transverzalni a distalni aorté jsou reverzni pratoky
krve. Dolni ¢ast téla je nedostate¢né zadsobena krvi. Az
30 % déti ma ischemii myokardu pfi snizené koronérni
perfuzi.

KLASIFIKACE VGAM

Existuji rizné klasifikace VGAM. V novorozeneckém ob-
dobi se nejcastéji pouziva klasifikace dle Berensteina
a Lasjauniase, kterd rozlisuje dva zakladni typy mal-
formaci. Déleni vychazi z embryologického podkladu
a anatomie cév.

Prvnim typem je choroidalni typ (pfevzato z anglic-
ké literatury), kde jsou zkraty lokalizovany v pfedni ¢asti
vena mediana prosencephali. Tento typ malformace je
slozeny z ¢etnych pfivodnych tepen a je charakterizo-
vany vysokym priitokem krve malformaci, coz mlze
vést k srde¢nimu selhani plodu pfed narozenim ¢i no-
vorozence jiz v prvnich dnech Zivota.

Druhy typ je muralni typ, ktery je slozen z jedné ¢i
nékolika pfivodnych tepen, které se spojuji s rozsite-
nou Zilou v jednom misté. MurdIni typ ma nizky pratok
krve, a tudiz se ve vétsiné pfipadl klinicky projevuje
v pozdéjsim véku.

b) funkce srdce pfi pfetifenivysokym priitokem krve pfi VGAM

I reverzni pratok v transverzélni aorté l

"

’ pravo-levy zkrat v ductus arteriosus ‘

LPA

| reverzni pritok v distdlni aorté |

Ao

vyklenuti mezikomorového septa

Jl dilatace a hypertenze v pravé komofe

Schéma 1. Patofyziologie VGAM, hemodynamické zmény dle MJ Cory, et al. 2023 [3]. Schéma normalni struktury a funkce srdce (a),
schéma znéazornujici srde¢ni selhdni s vysokym srde¢nim vydejem pfi VGAM (b).

RA — prava sin (right atrium), RV — prava komora (right ventricle), LA — leva sin (left atrium), LV — levéd komora (left ventricle),
VCS — vena cava superior, VCl — vena cava inferior, RPA — prava plicni arterie, LPA — leva plicni arterie, DA — ductus arteriosus
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Obr. 1. Normalni anatomie — normalni propojeni perikal6z-
nich arterii a vétvi zadnich mozkovych arterii béhem fetélni-
ho Zivota

MPV — stfedni prosencefalicka zila (Markowskiho), zadni ¢ast
pretrvava jako Galenova zila neboli vena magna cerebri (Ga-
leni); ACP — arteria cerebri posterior; AP — arteria pericallosa;
SR — sinus rectus, zilni splav zacinajici na soutoku vena magna
cerebri a sinus sagittalis inferior a Ustici do confluens sinuum;
CS — confluens sinuum, propojeni sinus rectus, sinus sagittalis
superior, sinus occipitalis a sinus transversus

Obr. 2. VGAM, choroidalni typ s ¢etnymi arteridlnimi pfitoky
do malformace

VGAM — malformace vena magna Galeni; FS — falcinni sinus,
fetdlni struktura umisténd ve falx cerebri, odvadi hluboky
mozkovy Zilni systém do horni sagitalni dutiny, za normal-
nich okolnosti po narozeni involvuje, vychazi z Galenovy zily.

Obr. 3. VGAM, murélni typ
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Je nutné zdlraznit, Ze vétsina novorozencli s VGAM
ma choroidalni typ malformace, a tedy celkové horsi
pribéh a progndézu [1, 4,5, 6,7, 10, 12] (obr. 1-3).

DIAGNOSTIKA VGAM

Prenatalni diagnostika a zobrazovaci metody
Diagnostika je mozna jiz prenatélné. Prvnim vysetfenim
byva prenatdlni ultrazvukové vysetieni plodu, které je pfi
podezieni na VGAM doplnéno magnetickou rezonanci
centralniho nervového systému (MRI CNS) plodu a fetlni
echokardiografii [2, 4, 7, 9].

Postnatalni diagnostika a zobrazovaci metody

Po narozeni je samoziejmosti provedeni ultrazvukového
vysetfeni CNS (obr. 5a—d), vhodné byva i opakovani
MRI CNS (obr. 6a—c). Funkéni echokardiografie (ECHO)
by méla byt provedena erudovanym kardiologem co
nejdfive po narozeni. Vy3etfeni se vyZaduje ¢asto opako-
vané ke zhodnoceni znamek rozvoje srde¢niho selhani.
Kardiologickymi parametry srde¢niho selhdni je preti-
Zeni pravé srde¢ni komory a zndmky plicni hypertenze.
Na RTG hrudniku byvé patrnd vyrazna kardiomegalie
(obr. 4a, b). Kardiologické vysetteni by se také mélo
zaméfit na nékteré vrozené srde¢ni vady, které mohou
byt u téchto déti castéjsi, napr. defekt komorového ¢i
sinového septa, parcidlni anomalni névrat plicnich zil
a koarktace aorty [2,4,7,9, 10] (tab. 1).

GENETIKA VGAM

Nékteré geny spojené s VGAM jiz byly identifikovany,
napiiklad RASAT (RASp21 Protein Activator 1) a EPHB4
(Ephrin type-B receptor 4). Uvedené geny kéduji pro-
teiny, které se podili na cévnim vyvoji [2].

KLINICKE PRIZNAKY VGAM

Jiz prenatédlné lze pozorovat nékteré ptiznaky, napf.:
srde¢ni selhani plodu, rozvoj neimunitniho hydropsu ¢i
vznik hydrocefalu. Je vak nutné zddraznit, Ze mnoho
pacientll je po narozeni zcela asymptomatickych a pfi-
znaky se rozviji postupné. ZalezZi na velikosti malformace
a jejim hemodynamickém vlivu.V novorozeneckém véku
vétsinou nejdfive dochazi k projeviim srde¢niho selhani,
nejcastéji béhem prvniho tydne Zivota. Jde o zndmky
pravostranného srdec¢niho selhavani: tachykardie, re-
spiracni selhani, cyandéza, otoky a hepatomegalie. Déle
jsou to projevy nedostate¢né organové perfuze: oligurie
a laktatova aciddza. Poslechové Ize diferencovat 3elest
nad velkou fontanelou. Dale je mozné pozorovat rozvoj
hydrocefalu, kfece, parézy ¢i poruchu védomi [4, 5,7, 11].

Pokud se malformace klinicky projevi az pozdéji, prvni
priznaky byvaji spiSe neurologické. V kojeneckém véku
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jsou to znamky rozvoje hydrocefalu: zvétsovani obvodu
hlavy, napjata velka fontanela a rozestoupené lebni vy,
apatie ¢i drazdivost, poruchy pfijmu potravy a zvraceni
a respiracni poruchy. V batolecim véku lze pozorovat
opozdény psychomotoricky vyvoj, znamky hydrocefalu
¢i kie¢ové projevy a u starsich déti projevy subarach-
noidalniho krvaceni, bolesti hlavy a kiece [5, 7, 11].

KAUZALNI TERAPIE VGAM

Kauzalni lécba je v soucasné dobé v rukou intervencnich
radiologt. Pravé pro endovaskularnitechniky se VGAM stalo
[é¢itelnym onemocnénim, presto jsou tyto vykony velmi
rizikové, trvajici i nékolik hodin. Standardnim postupem lécby

Tab. 1. Prenatdlni a postnatalni zobrazovaci metody

je embolizace VGAM s cilem sniZit ¢i Uplné zamezit pratoku
krve malformaci. Komplikacemi byva intrakranidlni krvaceni,
ischemizace mozkové tkdné nebo perforace cévy béhem
vykonu. Z pozdnich komplikaci je to pfedevsim rozvoj hyd-
rocefalu, ktery ¢asto vyzaduje neurochirurgické feseni.

Pfi embolizaci se do pfivodnych arterii a do malforma-
ce arteridlni cestou zavedou mikrospiralky (coily) a poté
se doplni ONYX lepidlem (tekuté embolizacni ¢inidlo
slozené z kopolymeru ethylenvinylalkoholu rozpusténé-
ho v dimethylsulfoxidu a mikronizovaného tantalového
prasku, pIné nahradilo dfive pouzivané kyanoakrylatové
lepidlo histoakryl) (obr. 7a-d). Arterialnim pfistupem je
femoralni arterie. Zahrani¢ni zdroje uvadi jako moznou
cestu i arteria umbilicalis, na Novorozeneckém oddéleni
FN Motol se vsak nevyuziva. U hemodynamicky vyznam-

Sonografie + CNS: prenatalni/postnatalni diagnéza
9 « zndmky hydropsu plodu (hydrotorax, ascites, edém mékkych tkéani)

« potvrzeni diagndzy prenatalné/postnatélné
- velikost a objem VGAM, cetnost pritokd, typ malformace
MRI CNS - ventrikulomegalie
- velikost falcinniho sinu
« poskozeni CNS: ischemické ¢i hemoragické l1éze, Iéze bilé hmoty, atrofie CNS

« kardiotorakalni pomér

RTG S+P - kardiomegalie pfi srde¢nim selhani

» znamky srdec¢niho selhani prenatalné/postnatalné

- pretizeni a dilatace pravého srdce, vyklenuti mezikomorové prepazky doleva
« zndmky plicni hypertenze, stupen trikuspidalni regurgitace

- pratok krve aortalnim obloukem a distalni aortou (retrogradni toky)

- perzistujici ductus arteriosus a zhodnoceni zkratu (pravo-levy zkrat)

- pratok krve ve vena cava superior a ductus venosus

Obr. 4a, b. Rtg snimky, typickd vyznamnd kardiomegalie u dvou pacient( v den narozeni
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nych malformaci s vysokym retrogradnim pritokem
aortou je nutné pouzit pfistup z Zilni strany, kdy se ces-
tou vena femoralis zavadi mikrospiraly pres Zilni splavy
do malformace proti toku krve [2, 5, 8, 9].

KOMPLEXNI PECE O NOVOROZENCE
SVGAM

V péci o novorozence s VGAM je zasadni multioborova
spoluprace, protoze tito pacienti vyzaduji komplexni
pristup. O vitélni funkce a vnitini prostredi pecuji neo-
natologové na jednotkach intenzivni a resuscitacni péce.
Détsti kardiologové fidi lé¢bu srde¢niho selhani, ¢asta
je nutna kombinovana farmakologicka |é¢ba srde¢niho
selhdni a tézké plicni hypertenze. Neurochirurgové jsou
zapojeni pfi rozvoji hydrocefalu a neurologové pfilécbé

PREHLEDOVY CLANEK

kreci a epileptickych stavid. V nasledné péci je také velmi
dllezita fyzioterapie, ergoterapie a logopedie [2, 7, 9].

IdedIni je kombinace prenatdlniho sledovani a na-
sledné postnatalni péce v jednom centru. Ve svété
takovych center neni mnoho, v Ceské republice jsou
pacienti soustfedovani do FN Motol. Bohuzel velmi
Casto se novorozenci do FN Motol dostanou az kratce
pred, nebo dokonce az po narozeni. Vzhledem k zavaz-
né progndze je velmi dllezité i prani a rozhodnuti rodi-
0, jakou péci si pro své dité preji.

Soucasna péce o novorozence s VGAM

VGAM je velmi raritni vrozend vada a na svété je
pouze nékolik center, kterd o tyto pacienty pecuji.
Doposud neexistuje jednotné a jasné doporuceni.
V soucasné dobé se odbornici zabyvaji zlepsenim
strategie celkového pfistupu a idedInim nacasovanim

Obr. 53, b, ¢, d. Sonografické vysetieni CNS, zobrazeni v koronarni (a, c) a sagitalni (b, d) roviné, snimky bez (a, b) a s Dopplerovsky-
mi pratoky (c, d). Zobrazena cévni anomadlie v Urovni Galenovy Zily s vyraznym arterio-venéznim zkratem, velikost malformace cca
2,5 x 1,9 cm, $iroka Zilni drendz pres sinus rectus a transverzalni siny.
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Obr. 6a, b, c. MRI CNS pred interven¢nim vykonem
Na snimcich je zobrazena objemna VGAM a siroky falcinni sinus Ustici do Zilnich lebnich splava.

Obr. 7a, b, ¢, d. Intervencni radiologicky vykon, objemna VGAM a Siroky falcinni sinus a ptivodné arterie v sagitalni roviné

Na snimku (a) je zobrazeni VGAM po nastfiku kontrastni latkou pied zavedenim mikrospiral. Na snimcich (b, c) je postupné zava-
déni mikrospiral (coilCl) do VGAM, vedouci k embolizaci malformace. V tomto pfipadé byl vyuzit vendzni piistup cestou vena fe-
moralis, vena jugularis a sinus rectus. Celkem bylo zavedeno 12 mikrospiral. Poté bylo jesté aplikovano lepidlo ONYX cestou arteria
cerebri posterior. Snimek (d) je kontrolni zobrazeni po embolizaci. Vysledkem bylo vyrazné zpomaleni pritoku krve malformaci.

Ces. Slov. Neonatologie 2024/1



intervencni lécby s cilem zlepsit outcome pacientd. Ve
francouzském Bicétre Centre vzniklo Bicétre skére
(tab. 2). Jednd se o skoérovaci systém, ktery hodnoti
klinicky stav pacienta a muze pomoci v rozhodovani
o lé¢ebném postupu, resp. nacasovani endovaskularni
intervence. Bicétre skére hodnoti srde¢ni a mozko-
vé funkce, respiracni stav, jaterni a ledvinné funkce.
Maximalni pocet je 21 bodU. Pacienti se skére nad 12
bodd mohou byt sledovani, l1é¢eni farmakologicky
a endovaskularni intervence by mohla byt odlozena
az do kojeneckého véku. Pacienti se skore 8—12 bodu
jsou indikovani k akutni intervenci. U pacient( se skére
pod 8 bodll by méla byt zvéZzena i moznost intervenéni
|é¢bu vibec neindikovat.

Skore je dllezité a ovérené, avsak md i své limitace.
Je tfeba mit na mysli, Ze klinicky stav pacienta se mize
velmi zadsadné a kdykoli zménit. Skére se mlize vyrazné
snizit béhem nékolika hodin a pacient plivodné urceny
k odlozené intervenci je nahle indikovan k akutnimu
feSeni. Avsak existuji také ptipady, ve kterych méli no-
vorozenci skére pod 8 bodU, podstoupili urgentni em-
bolizaci a prezili [3, 4, 5, 11].

Mnoho studii se zabyva identifikaci rizikovych fak-
tor(, které mohou byt asociovany s klinickou zavaz-
nosti onemocnéni v novorozeneckém obdobi. Cilem
a snahou je optimalizovat idedlni nacasovani endo-
vaskularniho vykonu. Napfiklad italska retrospektivni
kohortova studie z Gaslini Children’s Hospital z obdo-
bi 2009-2022 obsahuje data 40 novorozencu s VGAM.
Hodnotila prenatélnii postnatalni kardiologicky nalez
(kardiotorakalni pomér, stupen trikuspidalni regur-
gitace, posouzeni pritoku krve pies aortalni istmus,
zhodnoceni proudéni v ductus venosus) a prenatélni
i postnatalni nalez na MRI CNS (rozmér VGAM, ob-
jem VGAM, ptitomnost ¢i absence ventrikulomega-
lie, maximalni mediolateralni rozmér falcinniho sinu,
pfitomnost arteridlnich kolateral, poskozeni mozku —
ischemické ¢i hemoragické infarkty, Iéze bilé hmo-

Tab. 2. Bicétre skore
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ty mozkové, globalni atrofie, komprese akveduktu).
Z kardiologickych parametrd byl jediné kardiotora-
kalni index asociovan s rozvojem tézkého srde¢niho
selhdni a umrtim. Z MRI nélezd na CNS pouze pfitom-
nost arteridlnich kolaterdl (pseudofeeders) a velky
mediolaterdlni rozmér falcinniho sinu (SS-MD, straight
sinus mediolateral diameter) byly asociovany s téz-
kym srde¢nim selhanim [2, 4, 11].

PROGNOZA NOVOROZENCU SVGAM

V minulosti byla diagnéza VGAM spojena s téméf 100%
mortalitou. Vzhledem k interven¢nim endovaskuldrnim
technikam a vysoce specializované péci na novoroze-
neckych intenzivnich oddélenich se i tato diagnéza
stala lé¢itelnym onemocnénim. Pfesto je stale spojena
s vysokou mortalitou a neurovyvojovou morbiditou
u prezivsich pacient(, ktefi maji rizny stupen neuro-
logického deficitu a ¢asta je i nutnd kombinovana
antiepileptickd lé¢ba. Pfitomnost srde¢niho selhava-
ni v novorozeneckém véku signalizuje nepfiznivou
prognézu [1,5, 7, 9].

JAK POSTUPOVAT PRI PODEZRENI €l
POTVRZENE DIAGNOZE VGAM V CR?

Podezieni na VGAM prenatalné
Pfi podezieni na VGAM v prenatalnim obdobi je namisté
co moznd nejdfive odeslat téhotnou Zenu na vy33i praco-
visté k provedeni expertniho ultrazvukového vysetieni.
Diagn6zu potvrdi MRI plodu. Zasadni je také zhodnoceni
funkce srdce a eventualni stupen srde¢niho selhani
plodu fetélni echokardiografii.

Velmi dulezité je informovat rodi¢e o zavaznos-
ti a prognéze onemocnéni, aby se mohli rozhodnout
o dal$im postupu.

normalni

tekutinové pretizeni,
bez |é¢by

srdecni selhani,
stabilni na farmako-
logické lécbé
srdec¢ni selhani,
nestabilni na farma-
kologické lécbé
nutna ventila¢ni
podpora

rezistence na farma-
kologickou podporu

FiO,~ frakce inspiracniho kysliku
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normalni

subklinické izolova-
né EEG, abnormality

nekrecové intermi-
tentni neurologické
projevy

izolované kiece

stalé neurologické
projevy

normalni

tachypnoe, schopen
krmeni z lahve

tachypnoe, neschopen bez hepatomegalie,

krmeni z lahve

ventila¢ni podpora,
normalni saturace,
FiO, <25 %

ventila¢ni podpora,
normalni saturace,
FiO,> 25 %

ventila¢ni podpora,
desaturace

normalni jaterni funkce

hepatomegalie,
normalni jaterni funkce

stifedni ¢i prechodna
jaterni insuficience

abnormalni koagulace,
elevace jaternich enzym

normalni

prechodna anurie

nestabilni diuréza

pri lé¢bé

anurie
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Péce o déti diagnostikované po narozeni

Mnoho VGAM je odhaleno az postnatdlné. Z nasich dat
vychazi, ze pouze 41 % pacientud v poslednich 12 letech
hospitalizovanych ve FN Motol se zde i pldnované na-
rodilo. Diagndza by se méla brat v potaz vzdy u novoro-
zencu se znamkami srde¢niho selhani nejasné etiologie.
Malformace miize byt potvrzena jednoduchym a dobre
dostupnym sonografickym vysetfenim CNS. Poté je idedl-
ni kontaktovat Novorozenecké oddéleni ve FN Motol
a domluvit preklad pacienta. Zde nasleduje dopInéni MRI
CNS a kardiologické vysetieni. Zasadni je opét rozhovor
s rodici a zapojeni tymu podpUrné péce. V pfipadé, ze
se rodice rozhodnou pro interven¢ni vykon, cozZ je na
nasem pracovisti vzdy, je kontaktovan tym intervencnich
radiologli a naplanuje se termin vykonu.

Pfed prekladem do FN Motol je pravdépodobné, ze
novorozenec bude kardiopulmonalné stabilni a nebu-
de nutnad podpora Zivotnich funkci. Néktefi pacienti
vsak mohou vyzadovat neinvazivni ¢i invazivni venti-
la¢ni podporu. Nutnd je kontinudlni monitorace pa-
cienta pred i béhem transportu, dale udrzovani vyrov-
naného vnitiniho prostfedi a glykemie. V pfipadé kieci
je vhodné zajisténi fenobarbitalem.

Jedinym centrem komplexné pecujicim o novoro-
zence s VGAM v CR je FN Motol, kde jsou pacienti hos-
pitalizovani na Jednotce intenzivni a resuscitacni péce
Novorozeneckého oddéleni, odkud se koordinuje ves-
kera dalsi péce. Ve FN Motol probiha také intervencni
vykon. Je zde zajisténa vysoce odborna kardiologicka,
neurologickd a neurochirurgickd péce a moznost zob-
razovacich metod véetné magnetické rezonance ¢&i po-

¢itacové tomografie. V nasledné péci zde nechybi ani
fyzioterapie, ergoterapie ¢i logopedie. A v neposledni
fadé je také mozné zapojeni tymu podpUrné a paliativ-
ni péce pro déti a jejich rodiny.

PACIENTI S VGAM HOSPITALIZOVANI
VE FN MOTOL V LETECH 2011-2023

V prabéhu 12 let bylo ve FN Motol hospitalizovano
celkem 17 déti s VGAM (tab. 3). Ve vsech pfipadech se
jednalo o eutrofické, hrani¢né zralé ¢i donosené novo-
rozence, vyznamné prevazovali chlapci nad divkami
(13 chlapct a 4 divky). U sedmi pacientl byla diagnéza
stanovena jiz prenatalné a déti byly planované porozeny
v nasi porodnici. V deseti pfipadech byla diagnéza sta-
novena az postnatalné a déti k nam byly pfivezeny az po
narozeni, nejpozdéji do 6. dne Zivota. Celkem devét déti
se narodilo cisafskym fezem z rliznych indikaci, osm déti
se narodilo vaginalné a jedno pomoci vakuumextraktoru.
Polovina déti méla zcela bezproblémovou poporodni
adaptaci, pouze u jednoho pacienta byla zahajena uméla
plicni ventilace jiz na porodnim sale pro 100% naroky na
kyslik na distenzni podpofre.

U 16 pacientt byly malformace popsany jako ob-
jemné, vysokopratokové, s ¢etnymi pfitoky (tedy cho-
roidaIni typ). Pouze jeden pacient mél murdlni typ
VGAM. Klinicky stav déti pred katetriza¢nim vykonem
byl rozli¢ny. Nékteré déti byly stabilnia byly intubovéany
elektivné az pred vykonem, jiné déti si vyzadaly venti-
la¢ni i obéhovou podporu jiz kratce po narozeni.

Tab. 3. Novorozenci s VGAM hospitalizovani ve FN Motol 2011-2023

Pocet novorozencu
Gestacni stari 36+5-41+4 g.t.
Porodni hmotnost 2460-3770g

Diagnostika

Porod 7x ve FNM

10x mimo FNM

Zpisob porodu 9x cisafsky fez

1x VEX

9x Apgar = 9-10
8x Apgar < 9

Poporodni adaptace

Typ malformace
1x muralni typ

Vykon
z toho:

Vysledky

17 (13 chlapct a 4 divky)

7x spontdnné vaginalné

16x katetrizacni embolizace

10x prenatélné (32. g.t. az 1 den pfed porodem)
7x postnatélné (1.-6. den Zivota)

16x choroidalni typ s velmi vysokym pritokem

2x 2 vykony (druhy vykon 4. den, 10. den zZivota)

1x druha embolizace ve 2,5 mésicich véku

1x evakuace hematomu a resekce cévni malformace z kraniotomie (hol¢icka ptijata pro
subdurdlni hematom)

5x umrti v novorozeneckém véku (29,4 %)
9x porucha psychomotorického vyvoje (52,9 %)
3x pfiznivy psychomotoricky vyvoj (17,6 %)
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Vsechny déti podstoupily intervencni vykon kratce
po prijeti k hospitalizaci, vzdy v souladu s pfanim rodic¢.
Jedno dité bylo operovano neurochirurgicky z kranio-
tomie (byl evakuovan subdurdlni hematom a soucasné
resekovana cévni malformace, holcicka byla plvodné
pfijata pro subduralni hematom). Ostatni déti byly indi-
kovany ke katetriza¢ni embolizaci, kterd probéhla 2. ¢i
3.den hospitalizace, jen jednou az 5. den hospitalizace.
Intervencni vykony byly vedeny cestou femordélnich ar-
terii, nékteré si vyzadaly vendzni pfistup, k embolizaci
byly pouzity coily vzdy v kombinaci s ONYX lepidlem.
Dvé déti podstoupily katetrizaci dvakrat béhem novo-
rozeneckého obdobi (druhda embolizace 4. a 10. den
Zivota), jedno dité podstoupilo embolizaci ve véku 2,5
mésice. Pouze jednou nebylo mozné embolizaci pro-
vést pro extrémné vysoky pratok malformaci. Celkem
pét déti (294 %) zemfielo jesté v novorozeneckém
obdobi (3.—14. den Zivota), u vsech téchto déti doslo
k masivnimu intrakraniadlnimu krvaceni béhem ¢i krat-
ce po vykonu. Devét déti (52,9 %) ma rdzné zadvaznou
poruchu psychomotorického vyvoje (od rezidualni
hemiparézy az po spastickou kvadruparézu), ¢astd je
porucha zraku a feci, osm z téchto déti ma kombinova-
nou antiepileptickou lé¢bu. Tti déti (17,6 %) maji pfiz-
nivy psychomotoricky vyvoj a jsou bez antiepileptické
1écby.

Vzhledem k tomu, zZe na Slovensku neni zadné cen-
trum, které by mohlo nabidnout katetriza¢ni inter-
venci novorozenci, pfijima nase pracovisté také tyto
pacienty.
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SOUHRN

Ageneze trachey je extrémné vzacnd vrozend vyvojova vada s vysokou mortalitou, kterd byva c¢asto spojena s dalSimi vrozenymi
vadami. Prenatalné je obtizné diagnostikovatelnd a projevuje se po porodu rozvojem zdvazné dechové tisné, ¢asto vyzadujicim
kardiopulmonalni resuscitaci s urgentnim zajisténim dychacich cest. Pfi podezfeni na tuto diagnézu je moznym kratkodobym
feSenim intubace do jicnu, oviem za predpokladané pritomnosti tracheo- ¢i bronchoezofagedlni pistéle. Potvrzeni diagndzy by
mélo probéhnout za pfitomnosti détského ORL lékare na specializovaném pracovisti, casto ovsem ke stanoveni diagnézy dochazi
az post mortem. Autofi prezentuji pfipad téZce nedono3eného novorozence z nesledované gravidity s postnatdlnim respiracnim
selhanim na zakladé ageneze trachey s tracheoezofagedlni pistéli.

KLICOVA SLOVA
ageneze trachey, nezralost, tracheoezofagealni pistél

SUMMARY
Agenesis of a trachea in a severely premature newborn

Tracheal agenesis is an extremely rare congenital malformation with high mortality rate that is often associated with other con-
genital malformations. It is a defect that is difficult to diagnose prenatally with the postpartum development of severe respiratory
distress syndrome, usually requiring cardiopulmonary resuscitation with urgent airway management. If this diagnosis is suspected,
intubation into the esophagus is a possible short-term solution, however, only if a tracheo or bronchoesophageal fistula is present.
Confirmation of the diagnosis should take place in the presence of a pediatric otorinolaryngologist at a specialized unit, but the
diagnosis is often established post mortem. The authors present a case of a severely premature newborn from an unmonitored

pregnancy with postnatal respiratory failure based on a tracheal agenesis with tracheoesophageal fistula.

KEYWORDS
tracheal agenesis, prematurity, tracheoesophageal fistula
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TEORETICKA CAST

Ageneze trachey je extrémné vzdcna vrozend vyvojo-
vé vada s vysokou mortalitou, vétsina pacientd umird
kratce po narozeni. Vice se vyskytuje u chlapcli (65 %)
a v 90-94 % je spojena s dalSimi vyvojovymi anoma-
liemi, jako jsou atrezie jicnu a tracheoezofagealni pistél,
VACTERL (vertebral defects, anal atresia, cardiovascular
defects, tracheoesophageal fistula or esophageal atresia,
renal defects, limb defects; anomalie obratl{, atrezie
anu, anomdlie kardiovaskularniho systému, tracheo-
ezofagedlni pistél ¢i atrezie jicnu, anomalie ledvin, ano-
malie koncetin), TARCD (tracheal agenesis, renal/radial
ray anomalies, cardiovascular malformation, duodenal
atresia; ageneze trachey, anomalie ledvin/radialniho
paprsku, kardiovaskularni malformace, atrezie duode-
na), Fraserlv syndrom a dalsi. Ageneze trachey se radi
mezi pfi¢iny vrozeného syndromu obstrukce hornich
cest dychacich (CHAOS, congenital high airway ob-

struction syndrome), z jeho dalSich pficin je nej¢astéjsi
atrezie hrtanu, dale se mize jednat o atrezii trachey,
laryngealni ¢i trachedlni listu, laryngealni cystu, sub-
glotickou stenézu ¢i atrezii nebo laryngeadlni agenezi.
Incidence ageneze trachey je 1/50 000, progndéza je ze
vsech pricin CHAOS nejhorsi. Jiz intrauterinné dochazi
v dusledku obstrukce hornich cest dychacich k hroma-
déni plicni tekutiny, coz vede k rozvoji plicni hypertenze
a zvétseni plic s naslednym utlakem srdce a celkové
jeho mensim rozmérdm. Narustajici nitrohrudni tlak
mUze zpUsobit srde¢ni selhani, rozvoj anemie, ascitu az
hydropsu [1, 2, 3, 4, 6].

Prenatdlné na ultrazvukovych kontroldch muize na
tuto vrozenou anomalii upozornit nalez polyhydram-
nia, ktery viak md 3irokou diferencidlni diagnostiku.
V ptipadé, Ze neni pfitomna tracheoezofagealni pistél,
klasickymizndamkami CHAOS jsou zvét3ené hyperecho-
genni plice, vyhlazend branice, masivni ascites [3, 4].
Ageneze trachey se klasifikuje dle Floyda (obr. 1) na tfi
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typy: typ | — absence proximdlni ¢asti trachey, je pfi-
tomna distalni ¢ast, karina a dale se vétvici bronchy
s dolni tracheoezofagedlni pistéli; typ Il — nejcastéjsi,
karina trachey vychdzi pfimo z dolniho jicnu a dale se
vétvi bronchy; typ Ill — hlavni bronchy vychazeji kazdy
zvlast z jicnu, chybi i karina trachey [3, 5]. Existuje také
podrobnéjsi klasifikace dle Fara (typy A—G) [6].

Postnatalné je tfeba na tuto diagnézu myslet u kaz-
dého novorozence se zndmkami zavazného syndromu
dechové tisné a rychlou progresi respira¢niho selhani
jiz kratce po porodu, vyzadujici kardiopulmondlni re-
suscitaci, spole¢né se selhanim endotrachealni intuba-
ce[1,2,6]

V pfipadé, Ze je vada odhalena jiz prenatalné, Ize vy-
uzit pfi porodu metodu EXIT (ex utero intrapatrum tre-
atment). V takovém pfipadé probiha porod cisaiskym
fezem v celkové anestezii. Po vybaveni horni ¢asti téla
novorozence dochdzi ke zhodnoceni a zajisténi dycha-
cich cest idedIné endotrachedlni intubaci. Neni-li en-
dotrachedlni intubace mozn3, je nutné zajistit dychaci
cesty urgentni tracheostomii ORL lékafem [2].

PREHLEDOVY CLANEK

KAZUISTIKA

Autofi prezentuji pfipad téZzce nedonoseného novoro-
zence s postnatélnim respirac¢nim selhdnim na zakladé
ageneze trachey s tracheoezofagealni pistéli. Jedna se
o pfipad chlapce ze 3. gravidity bez prenatalni péce.
Matka byla do Fakultni nemocnice v Motole pfivezena
zachrannou sluzbou, jez si volala pro porodni bolesti.
Provedené vstupni odbéry byly s negativnimi zanét-
livymi parametry, trombocyty v normé, HIV, HBsAg,
HCV, BWR byly negativni, v biochemii byly zvysené
jaterni testy (GMT, ALP a AST) a kyselina mocova. Pfi
prijeti méla matka jiz pokrocily vaginalni nalez, proto
nebyla indukce plicni zralosti zahdjena. Po dirupci
vaku blan byl spontanné zdhlavim vybaven chlapec
klinicky odpovidajici 28. gestacnimu tydnu s porodni
hmotnosti 1200 g. Poporodni adaptace byla opozdéna
(Apgar skore 3-6-7), chlapec nejevil znamky spontanni
dechové aktivity, poslechové bradykardie, proto byla
zahdjena kardiopulmonalni resuscitace insufla¢nimi
vdechy s adekvatni reakci akce srdecni, kterad stoupd
nad 100/min. Arteridlni i vendzni pupecnikové pH
byly v normé. U chlapce vsak trvala absence spontan-
ni dechové aktivity, pokusy o zajisténi dychacich cest
opakované selhavaly, proto se uvazovalo o mozné ob-
struk¢ni vrozené vyvojové vadé dychacich cest a byla
provedena intubace do jicnu. Na umélé plicni venti-
laci s frakci kysliku 100 % byl chlapec transportovan
na operacni sal détské otorinolaryngologie k ovéfeni
diagnozy, eventudlné k provedeni tracheostomie. Pfi
laryngotracheoskopii provadéné ORL lékafem byla
diagnostikovédna subglotickd stenéza IV. stupné —
atrezie trachey s pravdépodobnou tracheoezofagealni
pistéli. Pokus o zavedeni tracheostomie byl nedspésny,
trachea nebyla nalezena ani smérem do jugula, hrtan
a prstencova chrupavka byly hmatné. Se zavedenou en-

Obr. 2. Pitevni nalez — jicen (1), plice (2). Sipka sméfuje do Usti tracheoezofagealni pistéle.
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dotrachedlni kanylou v jicnu byl chlapec transportovan
na novorozenecky JIRP, kde byla vzhledem k nepfiznivé
prognéze zahdjena komfortné podplrna péce. Exitus
letalis nastal v 8. hodiné Zivota.

Byla indikovana patologickoanatomicka pitva (obr. 2),
pfi které byla na sek¢nim nalezu patrna ageneze tra-
chey a soucasné byla diagnostikovéna i vrozend vyvo-
jova srdecni vada — syndrom hypoplastického pravého
srdce. Genetické vysetfeni vyloucilo chromozomalni
aberace a mikrodele¢ni syndromy, podrobnéjsi vyset-
feni nebylo indikovano.

DISKUZE

Ageneze trachey je vzacn4, ale zdvazna diagnéza s velmi
$patnou prognézou, na kterou je nutné myslet u ditéte
s opozdénou poporodni adaptaci s rozvojem syndromu
dechové tisné rlizného vyjadreni a absenci slysitelného
place. Pfi selhdni endotrachealni intubace mize byt
feSenim intubace do jicnu nebo prodychavani maskou,
avsak za predpokladu pfitomnosti tracheo- ¢i broncho-
ezofagedlni pistéle. Umoznuje-li to klinicky stav ditéte, je
vhodné transportovat dité do centra s multidisciplinarni
péci a moznosti podrobného ORL vysetieni.
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Nemocnic¢ni transport novorozenci s vrozenymi

vyvojovymi vadami

Blazik R.

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

SOUHRN

Novorozeni pacienti s vrozenymi vyvojovymi vadami po narozeni vyzaduji specializovanou péci, do které se ¢asto musi zapojit
multioborovy tym. Jednim z aspektli péce o tuto skupinu je také transport v rdmci zdravotnického zafizeni. Transport pacienta je
vzdy rizikovy proces, zvlasté u pacientl nestabilnich, ktefi vyzaduji podporu vitalnich funkci. Pfispévek popisuje technické vybave-
ni a zdkladni postupy pfi nemocni¢nim transportu pacient( s vybranymi vadami.

KLICOVA SLOVA
nemocnic¢ni transport, novorozenec, vrozena vada

SUMMARY

Hospital transport of newborns with congenital developmental defects

Newborn patients born with a congenital defect require specialized care upon birth. A multidisciplinary approach is often need-
ed. One of the components of care of these patients is intra-hospital transport. Patient transport is always a risky undertaking,
especially with unstable patients requiring mechanical ventilation and hemodynamic support. This article outlines the technical
equipment and basic approach to intra-hospital transport of patients with congenital defects.

KEYWORDS
intrahospital, transport, newborn, congenital defect
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uvoD

Novorozenecky transport je opomijené téma, kterému
se odbornad literatura vénuje pouze okrajové. Vétsina
dohledatelnych praci se vénuje predevsim transportu
mezi zdravotnickymi zafizenimi (inter-hospital trans-
port), jen zZlomek je vsak zaméreny na transport v rdmci
jednoho zafizeni (intra-hospital transport), pfestoze se
jedna o fadové castéjsi typ transportu. Jakykoli trans-
port pacienta je rizikovy proces, predevsim pokud jde
o pacienta, ktery vyzaduje podporu vitalnich funkci.
Novorozenecky transport ma sva specifika, ktera jsou
dana prevéazné termolabilitou pacient. Tomu musi byt
pfizpisobeno transportni vybaveni a postupy. Cilem je
tedy zajistit, aby béhem fyzického premisténi pacienta
byl zajistén teplotni komfort a stabilita vitalnich funkci.

Incidence neZaddoucich uddlosti, ke kterym béhem
transportu dochazi, se v odborné literature uvadi v roz-
sahu 6—70 %. Autofi vétsinou za nezadouci udalost po-
vazuji jakékoli vychyleni fyziologickych funkci (teplota,
srdecni frekvence, saturace, tlak krve) nebo laborator-
nich hodnot (glykemie, kapnie) mimo normu. Hodno-
ceninezadoucich udalosti neni jednotné, coz odpovida

Ces. Slov. Neonatologie 2024/1

sirokému rozsahu jejich incidence. Obecné Ize shrnout,
ze frekvence a zavaznost nezadoucich udalosti je nega-
tivné korelovéna s gestacnim vékem a porodni véhou
a pozitivné korelovana s potrebou umélé plicni ventila-
ce a obéhové podpory. Vrozend vyvojova vada je také
vyznamnym rizikovym faktorem. Zadny z dostupnych
¢lankud vsak nehodnoti dlouhodobé dopady transportu
na novorozené pacienty a neodpovida na otazku, jak
bezpecnost transportu hodnotit [1, 3, 6].

Kvalita transportu je dana kvalitou transportniho
vybaveni a dovednostmi personalu, ktery transport
zajistuje. Kazdé pracovisté by mélo mit vypracovany
podrobny transportni protokol, ktery jasné vymezu-
je rozdéleni kompetenci persondlu a obsahuje jed-
notlivé kroky pfipravy k transportu a kroky provede-
ni samotného transportu. Dale by mélo byt urceno,
jak a s jakou frekvenci ma byt personal proskolovan.
Na transport by mélo byt vy¢lenéno vybaveni, které
slouzi pouze k tomuto Ucelu. Je dulezité zajistovat
jeho pravidelnou kontrolu a ¢isténi. Transportovany
pacient musi byt vzdy oznacen pro snadnou identi-
fikaci. Dokumentace musi byt transportovéna spolu
s pacientem. Rodi¢e musi byt o transportu ditéte vzdy
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informovani. V soucasnosti je v rozvinutych zemich
trendem rodi¢cim nabidnout moznost své dité pfi
transportu doprovodit.

TRANSPORTNI VYBAVENI

Novorozenecké oddéleni FN Motol k transportu pa-
cientd vyuzivd modularni systém Shuttle firmy GE
HealthCare (obr. 1, 2). Systém se sklada z inkubatoru
Giraffe Omnibed Carestation a modulu Shuttle. Modul
Shuttle je vybaven bateriovym zdrojem energie, tla-
kovymi lahvemi s medicinalnimi plyny a resuscita¢ni
jednotkou. Déle je v nasich podminkach Shuttle vy-
baven také monitorem vitalnich funkci, ventila¢nim
pfistrojem Fabian a infuzni pumpou/perfuzorem.
Dohromady je vybaveni jednotnym systémem, ktery
zajistuje optimalni podminky pro transport nasich
pacient(. BEhem transportu jsme schopni zajistit tep-
lotni komfort a plnou monitoraci a podporu vitalnich
funkci, v¢etné nekonvencnich typua ventila¢ni pod-
pory. Vyhodou je také minimalizace manipulace, a to
predevsim u extrémné nedonosenych novorozenct.
Moduldrni transportni systém a versatilita inkubatoru
Giraffe Omnibed umoznuje poskytnuti veskeré péce
a zajisténi ditéte na porodnim sdle v inkubatoru, ve
kterém dité zlistava béhem transportu a dale i na od-
déleni. Systém se vyuziva nejen pro transport pacientl
z porodniho salu, ale i k transportu k diagnostickym
a terapeutickym vykonum [4, 5].

Obr. 1. Systém Shuttle pfipraveny na porodnim séle

TRANSPORT NO'VOROZENClOJ
S VROZENOU VYVOJOVOU VADOU

Novorozenecké oddéleni FN Motol je soucasti peri-
natologického centra, které se specializuje na péci
o plody/novorozence s vrozenymi vyvojovymi vadami.
Jelikoz jsou ve FN Motol k dispozici prakticky vsechny
pediatrické subspecializace, laboratorni a zobrazo-
vaci metody, je nase pracovisté schopné pacientim
zajistit komplexni multioborovou péci. U prenatalné
zjisténych vrozenych vyvojovych vad, které mohou
potenciadlné dité ohrozit ihned nebo kratce po na-
rozeni, je porod planovan pravé ve FN Motol. Nelze
opomenout, ze neziidka se vrozend vyvojova vada
kombinuje s prematuritou, to zvySuje naroky na ma-
terialni a odborné pozadavky k zajisténi kvalitni péce
vcetné transportu (tab.1).

Velkou ¢ast zavaznych vrozenych vad se dafi dia-
gnostikovat prenatalné, v takovych pfipadech je po-
rodnicky a neonatologicky tym pfipraveny na komp-
likace, které mohou po narozeni nastat. Transportni
zafizeni je nicméné neustdle v pohotovosti a je okam-
zité k dispozici také v neplanovanych situacich. Pred
samotnym transportem je dulezitd disledna stabili-
zace a zajisténi pacienta. Pfed zahajenim transportu
se jesté provadi rychld kontrola pfipravenosti vyba-
veni. Ve FN Motol jsou viechna pracovisté dostupna
v transportnim case pod 10 minut. Primérna doba
transportu z porodniho salu na novorozeneckou JIRP
je 4,5 minuty.

Obr. 2. Systém Shuttle pfipraveny k transportu
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Vady zptisobujici dechovou tisen

Vrozené vyvojové vady, které mohou vést k respira¢nimu
selhani kratce po poroduy, tvofi Sirokou kategorii (vrozené
vady dychacich cest, vrozené vady plic, diafragmaticka
hernie, srde¢ni vady, hydrops). Vzdy je nutné zajisténi dy-
chacich cest, poskytnuti ventila¢ni podpory a oxygeno-
terapie. Béhem transportu je nutnd optimalni ventilace
a monitorace pacienta pulzni oxymetrii a EKG.V pfipadé
potieby drendze hrudni dutiny u pneumothoraxu nebo
fluidothoraxu se pf¥i transportu pouziva elektricka odsa-
vacka Medela Thopaz+ [2].

Vrozené srde¢ni vady

Nékteré kritické srde¢ni vady mohou vést k dekompenzaci
stavu novorozence jiz béhem péce na porodnim sale. Z nasi
empirické zkusenosti se jedna pfedevsim o transpozice
velkych cév. U pacientd s kritickou srde¢ni vadou, ktefi
jevi klinické znamky dechové tisné (dyspnoe, cyanéza), je
nutné invazivni zajisténi dychacich cest a adekvétni ven-
tila¢ni podpora. Déle se promptné zahajuje kontinudlni
i.v. podavani analogu prostaglandinu E1. Je tedy nutné
zajistit intravendzni vstup, v takovych pfipadech se nabizi
zavedeni periferniho Zilniho katetru nebo kanylace pupec-
nikové Zily. V pfipadech, kdy nelze zajistit konvenéni Zilni
vstup, jsou k dispozici intraosedIni kanyly. Dal3im krokem
je transport na pracovisté détské kardiologie.V nasich pod-
minkdch jsme schopni pacienta z porodniho salu dopravit
do Détského kardiocentra FN Motol do 10 minut [2].

Redéni alprostadilu
Alprostadil je synteticky analog prostaglandinu E1. Na
Novorozeneckém oddéleni FN Motol pouzivame ko-
mercni pripravek Alprostan. Ten je rozplnén v ampulich
o objemu 0,2 ml. Pri koncentraci 0,5 mg/ml obsahuje
jedna ampule 100 ug alprostadilu.

Pro rychlé fedéni a davkovani Ize pouzit néasledu-
jici postup: jedna ampule (0,2 ml) se nafedi do 50 ml
5/10% glukézou nebo fyziologickym roztokem. Pfi z&-
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kladni dévce Alprostanu 0,01-0,02 pg/kg/min se apli-
kuje infuze rychlosti 0,3-0,6 ml/hod na kazdy kilogram
porodni vahy pacienta. U pacienta s porodni hmotnos-
ti 3000 g se tedy zahajuje infuze rychlosti minimalné
1,0 ml/hod, v pfipadé potieby Ize rychlost infuze az
zdvojnasobit.

Obr. 3. Polyethylenovy vak Neohelp

Tab. 1. Strucny prehled nej¢astéjsich vrozenych vyvojovych vad vyZadujicich zvySenou péci pfi transportu

Vady dychacich cest a plic

- stendza/atrezie choan
- stendza/atrezie laryngu
- laryngedlni cleft
» tracheoezofagedlni pistél
- stendza/atrezie trachey
- stenéza/atrezie bronchd
- malacie dolnich cest dychacich
« ageneze/hypoplazie plic
- plicni sekvestr
» cysticka adenomatoidni malformace plic
- kongenitalni lobarni emfyzém
« brani¢ni hernie
« fluidothorax

Defekty neuralni trubice

- meningokéla
» meningomyelokéla
- cefalokéla (meningokéla, encefalokéla)

Ces. Slov. Neonatologie 2024/1

Chirurgické vady

» gastroschiza
- omfalokéla
- extrofie mocového méchyre
+ nepriichodnost jicnu
- neprichodnost duodena
« neprlichodnost tenkého streva
- neprichodnost tlustého streva
- anorektalni atrezie

Kritické srde¢ni vady

- transpozice velkych cév
« syndrom hypoplastického levého srdce
« koarktace aorty
- atrezie/kritickd stendza kterékoli ze srdecnich chlopni
» totalni anomalni navrat plicnich zil
- interrupce aortdlniho oblouku
- Ebsteinova anomalie

51



PREHLEDOVY CLANEK

52

CAVE! pfi podéavani alprostadilu jsou ¢astym vedlej-
$im Ucinkem apnoické pauzy, febrilie a hypotenze.

Rozpis Fedéni
Alprostan inj.
10% glukéza
rychlost infuze

100 pg (0,2 ml =1 ampule)
ad 50 ml
0,3-0,6 ml/kg/hod

Chirurgické vrozené vady
Zde je nejvice rizikova péce o vady s otevienym de-
fektem (gastroschiza, omfalokéla, extrofie mocového
méchyre). Zakladnim principem je ochrana otevre-
ného defektu pred fyzickym poskozenim (mechanic-
ké poskozeni, ischemie), ztratou tepla a insensibilni
ztratou tekutin. Defekty Ize prekryt sterilnimi ctverci
a zvlhc¢ovat je ohfatym fyziologickym roztokem. Na
Novorozeneckém oddéleni FN Motol vsak preferujeme
umisténi novorozence do sterilniho polyethylenového
vaku Neohelp (obr. 3), ktery vyrazné snizuje tepelné
ztraty a zaroven umoziuje neustalou vizudlni kontrolu
celého téla pacienta. Béhem stabilizace a transportu je
dllezita také poloha pacienta. Pfedevsim u gastroschi-
zy je v supinacni poloze, kdy jsou organy dutiny bfisni
vyvéseny podél boku ditéte, riziko zaskrceni a mesen-
terica superior, coz muze vést k ischemii. Doporucuje
se pacienty polohovat na pravy bok.

U pacientl s podezienim na vadu, ktera je spojena
s nepruchodnosti gastrointestindlniho traktu, je zave-
dena gastricka sonda k zajisténi dekomprese zaludku.
U atrezie jicnu ze samotné podstaty vady nelze gast-
rickou sondu zavést. To se mize vyuzit jako orientacni
diagnosticky test pfitomnosti atrezie. Sonda se tedy
zavadi do pahylu jicnu a pravidelné se odsavaiji sliny,
aby se snizila pravdépodobnost aspirace a potieba in-
vazivniho zajisténi dychacich cest. Néktera pracovisté
provadéji kontinudlni odsavani [2].

Defekty neuralni trubice

V této kategorii jsou pro téma transportu vyznamné
vady, pfi kterych dochazi k herniaci mozkomisnich
oballl mimo télesné kompartmenty (meningokéla,
meningomyelokéla, encephalokéla). Péce v principu
odpovida péci o oteviené defekty brisni stény. Cysticky
utvar, ktery obsahuje struktury centrélni nervové sou-
stavy, musime chranit pred fyzickym poskozenim, ztra-
tou tepla a tekutin. Zakladem je kryti sterilni gdzou,
ktera je vlhcena zahfatym fyziologickym roztokem.
Alternativou je umisténi pacienta do polyethylenového

vaku Neohelp. Béhem transportu je vhodna poloha na
boku ditéte [2].

ZAVER A DOPORUCENI PRO POSTUP
U PACIENTU S VROZENOU VYVOJOVOU
VADOU

Déti s prenatdlné diagnostikovanymi vadami profituji
jednoznac¢né z porodu v centru, které ma s uvedenymi
pacienty dlouhodobou zkusenost a je napojeno na mul-
tidisciplinarni specializované tymy, které resi jednotlivé
aspekty vrozenych vad.V pfipadé, Ze vada neni prenatdlné
diagnostikovana, doporu¢ujeme co mozna nejdfive kon-
taktovat pracovisté koncentrujici dané pacienty, v pfipadé
FN Motol bud'chirurgickd pracovisté, nebo Novorozenec-
ké oddéleni, a to nejen pro organizaci pfipadného trans-
portu, ale také pro konzultaci postupu nebo moznosti
stabilizace a l1é¢by pacienta pred transportem.
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Paliativni péce o déti s vrozenou vyvojovou vadou
od prenatalniho obdobi: komfort na prvnim misté

Dvorakova HM.

Novorozenecké oddéleni s JIP, Gynekologicko-porodnicka klinika 2. LF UK a FN Motol, Praha
Tym détské podplrné péce FN Motol, Praha

SOUHRN

Paliativni péce v novorozeneckém obdobi predstavuje specifickou soucast détské paliativni mediciny. V souladu s mezinarod-
né prijatymi standardy a doporucenim Svétové zdravotnické organizace by méla byt poskytovana od stanoveni diagndzy, a to
i v dobé probihajici 1é¢by vedené s kurativnim zamérem. V Ceské republice prodélava détska a perinatélni paliativni medicina
v poslednich letech prudky rozvoj a pribyvé pracovist, kde je v nemocni¢nim prostfedi nabizena specializovand paliativni péce
prostfednictvim konzilidrnich tyma. V ¢lanku jsou predstaveny zékladni principy perinatalni paliativni péce, reflektovana jeji speci-
fika a aktualni situace v Ceské republice. Zavérem jsou prezentovéany zkuienosti z poskytovani perinatalni paliativni péce v prazské
Fakultni nemocnici v Motole.

KLICOVA SLOVA
perinatdlni paliativni péce, zivot limitujici onemocnéni, zivot ohroZujici onemocnéni, pldnovani budouci péce, novo-
rozenec

Palliative care for children with congenital developmental defects since the prenatal period: comfort in the
first place

Palliative care in the neonatal period represents a specific component of pediatric palliative care. In accordance with interna-
tionally accepted standards and the World Health Organization's recommendations, it should be provided from the diagnosis
onwards, even during ongoing treatment with a curative intent. In the Czech Republic, pediatric palliative medicine, as well
as perinatal palliative care, has undergone rapid development in recent years, with an increasing number of facilities offering
specialized palliative care within hospital settings through consultative teams. This article introduces the basic principles of
perinatal palliative care, reflects on the specifics of palliative care for severely ill newborns, and the current situation in the
Czech Republic. Finally, experiences from providing perinatal palliative care at the Motol University Hospital in Prague are
presented.

KEYWORDS
perinatal palliative care, life-limiting condition, life-threatening condition, advance care planning, neonate
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uvoD Mezi pacienty, ktefi z ni mohou profitovat, se fadi také

dosud nenarozené déti a novorozenci, kterym bylo dia-

Détska paliativni péce predstavuje aktivni celostni
péci o tézce nemocné dité, zahrnujici feseni téles-
nych, mentalnich i duchovnich potfeb. Je poskyto-
vana nejen nemocnému ditéti, ale také jeho rodiné.
Nabizi multidisciplinarni pfistup, kdy se v péci o ne-
mocné dité a jeho rodinu angazuje celd fada pro-
fesi — lékaf, sestra, socidlni pracovnik, psycholog,
kaplan a dalsi [1, 2]. Jak uvadi definice Svétové zdra-
votnické organizace, détska paliativni péce by méla
byt poskytovadna soucasné s lé¢bou kurativni a mé-
la by byt zahdjena v dobé stanoveni diagnézy [1].

Ces. Slov. Neonatologie 2024/1

gnostikovano Zivot limitujici ¢i ohrozujici onemocnéni,
déti narozené na hranici viability stejné jako novoro-
zenci, kterym se dostalo intenzivni |é¢by, ale rozvinul
se u nich nevylécitelny stav [3]. Témto détem a jejich
rodinam ma byt poskytovana perinatalni a neonatalni
paliativni péce (PnPP), kterd je nedilnou soucasti détské
paliativni mediciny, byt ma sva specifika [4, 5]. Nasleduji
vysvétleni jejich zakladnich principl a pfedstaveni mo-
delu spoluprace Novorozeneckého oddéleni Fakultni
nemocnice v Motole a Tymu détské podplrné péce
u téZce nemocnych novorozencl a jejich rodin.
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ZAKLADNI PRINCIPY PERINATALNi
A NEONATALNI PALIATIVNI PECE
A JEJIHO POSKYTOVANI V KLINICKE
PRAXI

Paliativni péce na novorozenecké JIP - Pro¢?

S celosvétovym rozvojem oboru fetalni mediciny a neo-
natologie vyznamné narUsta pocet extrémné nezralych
¢i zavazné nemocnych novorozencd, ktefi prezivaji cas-
né perinatalni obdobi [6, 7]. Tento trend pozorujeme
i v Ceské republice. S rozsifujicimi se moznostmi dne3ni
mediciny pfibyva tézce nemocnych novorozencd, jejichz
stav je kriticky, prognosticky nepfiznivy nebo nejisty,
a ktefi prezivaji, casto dlouhodobé, diky pfistrojové
podpofe a modernim technologiim.

Ve chvili, kdy zdravotnicky personal i rodina celi ne-
jistoté stran dalsiho vyvoje klinického stavu, je potfeba
otevirat otazku cile péce a pravidelné vyhodnocovat,
kam poskytovana lé¢ba sméfuje. Zda je Uzdrava i na-
dale redlnym cilem, nebo spise zboznym pfanim, zda
poskytovand péce pfrinasi ditéti komfort, ijmu, nebo
dokonce utrpeni, a predevsim: jaké jsou v tomto kon-
textu preference rodi¢ti malého pacienta. Pravé ovéreni
prognostického porozuméni na strané rodiny a nasled-
né zjistovani preferenci zdkonnych zastupcu je typic-
kou ukazkou tzv. paliativniho pfistupu. Ten zohlednuje
prani, obavy a touhy rodict tézce nemocného ditéte.
Je zjevné, Ze neonatologové vzdy v rizné mire palia-
tivni péci (PP) svym pacientdm poskytovali a poskytuji,
jelikoz péce o téZce nemocné a umirajici novorozence
je integralni soucasti klinické praxe na novorozenecké
JIP [8]. Odborna literatura rozlisuje tzv. primarni, sekun-
darni a tercidrni paliativni kompetence, kterymi muze
disponovat lékarf intenzivista [9]. Vzhledem k rozvoji
oboru paliativni péce, véetné perinatalni a neonatal-
ni, v poslednich letech ziskdvame zcela nové moznosti
podpory nasich zadvazné nemocnych pacientl a jejich
rodin.

Kterym détem je perinatalni a neonatalni paliativni
péce urcena?

PnPP je definovana jako multidisciplinarni péce o plod
¢i novorozence s zivot ohrozujicim nebo limitujicim
onemocnénim a jeho rodinu, s cilem zlepseni kvality
zivota. Zaméruje se na vcasnou identifikaci a tera-
pii bolesti a jinych obtizi fyzickych, psychosocialnich
a duchovnich. Nékdy byva PP mylné chapana jako
péce v samotném zavéru zivota, kterou zahajujeme az
v situaci, kdy pacientovi tzv.,jiznemame co nabidnout”.
Tedy v situaci, kdy uzdraveni neni mozné. Tento cas je
vsak pro jeji zahdjeni jen ten nejzaz$i mozny [4-11].
Mezindrodné pfijaté standardy détské paliativni péce
definuji pét kategorii détskych pacient(, ktefi z ni mo-
hou profitovat, pficemz pacienti v perinatalnim obdobi
jsou jednou z nich [3]. Patfi sem:

« nenarozené déti s vyznamnymi zdravotnimi problémy,

které nemuseji prezit porod;

+ novorozenci s moznym prezitim nékolika hodin/dn(;

+ novorozenci s vrozenymi vyvojovymi vadami s moznym
ohrozenim vitalnich funkci;

« novorozenci, kterym se dostalo nalezité intenzivni péce,
ale rozvinulo se u nich nevylécitelné onemocnéni.

Paliativni péce v neonatologii se nejcastéji oznacuje jako
perinatalni, je-li poskytovana v prenatdlnim a ¢asném
neonatalnim obdobi (do 7. dne Zivota), a jako neonatalni,
je-li poskytovana ve zbyvajici ¢asti novorozeneckého
obdobi (do 28. dne Zivota).

Jaka jsou specifika perinatalni paliativni péce?

Pfi poskytovani perinatalni a neonatalni paliativni péce

je nutné zohlednit nasledujici specifika [5, 12]:

« PnPP je nékdy zahdjena jesté dfive, nez se dité narodi;

- dalsi postup je tak planovan pro dva pacienty najednou
(nenarozené dité a téhotnou matku), pficemz je nutné
zohlednit nejlepsi zajem obou;

- diagnosticka a prognosticka nejistota je u dosud ne-
narozeného ditéte se zavaznym onemocnénim casto
jesté vétsi nez u déti jiz narozenych, v fadé situaci nelze
predikovat ani zda se dité narodi Zivé;

» matka mize byt po porodu sama vdzné nemocna
v dasledku komplikace gravidity ¢i porodu;

- pfi vicecetné gravidité maze byt zdvazné nemocnych
nékolik déti najednou.

Paliativni péce nema ambice nahradit kurativni l1é¢bu,
pridava vsak tzv. extra vrstvu péce” v podobé podpory
pacienta a jeho rodiny. MiZze byt ndpomocna pfi komu-
nikaci, v rozhodovani a v planovani. V neonatologii je
poskytovani PP soucasti kvalitni klinické praxe a kazdy
neonatolog by mél byt s jejimi zdkladnimi principy obe-
znamen. Existuji situace, kdy muze byt uzite¢né sdilet pé-
¢i 0 zdvazné nemocného pacienta s paliativnim tymem,
ktery se na poskytovani PP specializuje. Specializovana
paliativni péce vnasi do osetiovani pacienta dalsi rozmér
a fadu pfidanych hodnot [13]. Jednou ze zasadnich
soucasti pfi osetfovani novorozence s paliativnimi potre-
bami je individualni planovani budouci péce pro kazdé
jednotlivé dité a jeho rodinu.

Planovani budouci péce

Zasadni pro planovani péce o plod a novorozence s Zi-
vot limitujicim ¢i ohrozujicim onemocnénim je stano-
veni cilti, kterych si rodina v ramci medicinskych moz-
nosti preje dosdhnout. Cile mohou byt pro riizné rodice
rdzné. Mdze to byt napfiklad: uzdraveni, prodlouzeni
zivota, maximalni fyzicky a psychicky komfort, pobyt
v domacim prostredi apod. Pro o3etfujici tym muize byt
nékdy obtizné urcit nejlepsi zajem ditéte, na jehoz
zakladé by mél byt vzdy cil péce stanoven. Osettujici
persondl je vzdy povinen poskytovat terapii, ktera
je na zadkladé mediciny zalozené na dlkazech (EBM,
evidence based medicine) povazovéana za postup lege
artis a je v nejlepsim zajmu ditéte. Naopak [é¢bu, ktera
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je dle EBM povazovdana za postup non lege artis nebo
neni v nejlepsim zajmu pacienta, poskytovat v zad-
ném pfipadé nesmi. Mezi dvéma uvedenymi krajnimi
variantami vsak muUze existovat celd skala moznosti,
jejichz potencialni prospésnost a/nebo skodlivost pro
konkrétni dité je nejasna. V této ,3edé z6né” ma roz-
hodovaci pravomoc sdilet osetfujici personal a rodice
(tzv. sdilené rozhodovani), ktefi urcuji nejlepsi zajem
svého ditéte. Je proto nezbytné s kazdou rodinou indi-
vidualné probrat, co si na zakladé svého hodnotového
systému, svych etnickych ¢i ndbozenskych zvyklosti pro
své dité a rodinu preje [10, 14].

Dle stanoveného cile pak vytvafime plan budouci
péce (advance care planning). Planem muze byt na-
priklad plna péce bez limitace, paliativni IéCba, 1é¢ba
v zavéru Zivota, termindlni péce apod. Idealni je prv-
ni setkani s rodici iniciovat jesté v dobé gravidity, aby
byl na podrobné planovani dostatek ¢asu. Plan péce
je vhodné vytvorit v pisemné formé, predat rodicam
a také vlozit do dokumentace matky a/nebo pozdéji
ditéte. Podstatné informace se tak dostanou ke viem
pecujicim a zGstanou dostupné i mimo béznou pracov-
ni dobu osetfujiciho persondlu, kdy se miize situace
neocekdvané zménit.

V perinatologii, vice nez v kterémkoli jiném oboru, je
budouci stav ditéte, které se mnohdy jesté ani nenaro-
dilo, velmi obtizné predvidatelny. Casto tedy pFistupu-
jeme k tzv. paralelnimu planovani. V takovém pfipadé
je naplanovano nékolik rozdilnych postupt, z nichz je
po porodu zvolen konkrétni dle aktudlni situace. Pti pa-
ralelnim planovani je zahrnut nejlepsi scénaf, ve ktery
osetrujici tym doufa spolecné s rodici, ale zéroven je
bran v potaz i ten nejhorsi. Je treba mit stéle na paméti,
ze cil péce se mlze v ¢ase ménit a plan je potfeba pra-
videlné prizpUsobovat aktualni situaci!

K ¢emu je perinatalni a neonatalni paliativni péce
uzitecna v praxi?

Vlastni poskytovani PnPP zahrnuje nemocné dité, jeho
blizké a také persondl, ktery se o pacienta s paliativnimi
potfebami stard. Konkrétnimi aspekty jsou predevsim:

Zajisténi maximdlniho komfortu ditéte

« komfortni osetrovatelska péce (krmeni/nenutritivni
sani, respektovani spankovych cykld ditéte, mini-
malizace stresor( z okolniho prostredi — svételnych,
zvukovych, ...)

- umoznéni neomezené pritomnosti rodict (klokanko-
vani, zapojeni do oSetfovatelské péce)

. skorovani a lé¢ba bolesti, diskomfortu (nefarmakolo-
gickymi i farmakologickymi prostredky)

« upusténi od diagnostickych ¢i monitorovacich postupt
v souladu s planem péce (komfort)

V pripadé refrakternich pfiznakd, které nejsou ade-

kvatné pod kontrolou navzdory Usili nalézt tolerova-
nou a uc¢innou lécbu, aniz by byl ovlivnén stav védomi
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ditéte, ma byt zahajena paliativni sedace. Ta zahrnu-
je umyslné farmakologické snizeni bdélosti, a to az po
ztratu védomi, se zdmérem zmirnit ¢i ulevit od prozi-
vani pfiznakd s védomim potencialné dudlniho ucinku
v podobé utlumu dechového centra [3].

Psychologickd podpora a provdzeni rodicii

« multiprofesni podpora poskytovana dle moznosti
pracovisté (psycholog, duchovni, socialni pracovnik,
centrum provézeni, podplrny tym)

- v pfipadé propusténi do domaci péce zprostredkovani
kontaktu a predani ndvaznym pecujicim a sluzbam
(PLDD, mobilni hospic, rana péce a dalsi)

« vytvareni podminek (soukromi, dostatek ¢asu) pro opa-
kované vedeni rozhovor( s rodi¢i ohledné cilt a planu
péce, protoze ty se v ¢ase mohou promérovat

« poskytovani adekvatniho mnozstvi informaci rodi¢am,
dostatecny prostor pro otazky

Podpora ritudlii a vytvdreni vzpominek na dité
Ritudly jsou pro rodice dilezité pro pfivitani ditéte, jsou
potvrzenim jejich rodicovské role. Vytvareji prostor pro
projev emoci, umoznuji proziti silnych momentl a vy-
tvoreni pozitivnich vzpominek (napt. kiest, predstaveni
ditéte Sirsi rodiné). Stejné dllezité jsou ritudly rozlouceni
(omyti, oblékani, precteni pohadky, chovani, otevieni
okna). Ulehcuji rodicim vyrovnat se s realitou smrti
a pomahaji jim v rozlouceni a v truchleni, jehoz pfirozeny
proces uvedenymi ritudly ¢asto zac¢ind. V pfipadé peri-
natalni ztraty jsou rodice casto jedini z blizkych, kdo mél
moznost se s ditétem setkat. Pro jejich okoli je obtizné
s nimi komunikovat a nemoznost sdileni vzpominek na
dité s rodinou a prateli ptispiva k ¢asté izolaci rodicu
po perinatdlni ztraté. Rodi¢e by méli byt podporovani
v pofizovani fotografii i dalSich vzpominek (otisku dlané,
chodidla, praminku vlasd). Rada pracovist rodi¢tim vy-
tvafi tzv. Memoryboxy, do kterych jsou vkladany i dalsi
vzpominkové predméty (Cepicka, deka, dudlik, hracka),
kondolence, informacni materidly se socidlnim poraden-
stvim, kontakty na podpUrné organizace.

Péce v zdvéru zivota

Pokud je to mozné, méli by byt rodi¢e na umrti ditéte
pfipravovani predem. Zapojenirodi¢li do planovéni péce
v zavéru zivota, véetné mista a okolnosti smrti (pfitom-
nost dalsich ¢len( rodiny, ritualy, vlastni pefinka, oble-
¢eni apod.), usnadni proces anticipovaného zarmutku,
ktery pomaha ¢lenlim rodiny smifit se s blizici se smrti
ditéte. Rodina by méla byt odborniky pfipravena na
télesné zmény, ke kterym dochazi pfi procesu umirani.
Stejné tak je pottebné s rodic¢i predem probrat, jak mlze
jejich dité vypadat, pokud se ocekava, Ze se narodi mrtvé.
Nékteré rodi¢e muze strach z toho, jak bude mrtvé dité
vypadat, odradit od rozlouceni se s nim. Rodiné by mél
byt poskytnut dostatec¢ny ¢as na rozlouceni podle jejich
potieb. Na zadost rodi¢d je mozné upustit od pitvy, je-li
pfi¢ina umrti zfejma.
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Socidlni poradenstvi a podpora po umrti

Dal$im prvkem PnPP je zprostiedkovani informaci
o moznostech pohibu, narocich na financni prispévky
a o pravech rodicu. Dle platné legislativy od roku 2017 je
mozné pohibit ostatky ditéte nebo plodu po potratu bez
omezeni gestacnim vékem. Poskytovatel zdravotnich
sluzeb (nemocnice) je povinen ulozit ostatky pro ucel
pohibeni minimalné po dobu 96 hodin. Zaroven od roku
2022 maji rodice v pfipadé vypraveni pohibu narok na
pohiebné ve vysi 5000 K¢ i v pfipadé pohibu po potra-
tu nebo umélém preruseni téhotenstvi ze zdravotnich
ddvodu (napf. www.perinatalniztrata.cz).

Podpora v truchleni, péce o poziistalé

Neni presné definovano, jak ma proces truchleni vypa-
dat a jak dlouho ma trvat, nékdy jsou vsak rodice smrti
milovaného (i dosud nenarozeného) ditéte zasazeni tak
hluboce a tézce, ze se u nich obvykly proces truchleni
zastavi v urcité fazi a dal se neposouva. Rozvoji této
komplikované formy truchleni se snazime predejit zpro-
stredkovanim pomoci odbornik( at uz daného pracovi-
$té, jsou-li dostupni (krizovy intervent, psycholog), nebo
externich podplrnych organizaci (perinatalni hospic,
perinatalni provazeni, napf. Cesta domu, Dité v srdci,
Prazdna kolébka, poradna pro pozustalé Vigvam).

Podpora pecujicich profesiondlii
Podpora profesionald, predevsim zdravotnikd pecujicich
o novorozence s paliativnimi potfebami, pfispiva ke
kvalité péce a jeji udrzitelnosti. V ¢eském zdravotnictvi
si teprve hleda své misto, nicméné na nékterych praco-
vistich jsou jiz rGzné formy podpory vyuzivany.
Zakladnimi podpUlrnymi nastroji, které mohou byt
pro tymy pracujici v naro¢nych situacich benefitem,
jsou napfiklad tymové a individudlni supervize, peer
podpora, intervize apod. [15, 16].

PERINATALNi A NEONATALNI PALIATIVNI
PECEV CR

Pres velky rozvoj oboru paliativni mediciny v poslednich
letech zatim neni détska a perinatalni paliativni péce
samostatné zakotvena v nasem zdravotnim systému.
Nicméné procesy k tomu sméfujici aktualné intenzivné
probihaji. V roce 2021 byla publikovana Koncepce péce
o déti a dospivajici se zdvaznou Zivot limitujici a ohrozujici
diagndzou a jejich rodiny. Tento dokument byl vytvoren
sirokou 3kalou odbornikli a popisuje zakladni pilife
rozvoje détské a perinatélni paliativni péce v CR [17].
V soucasné dobé jiz Fada nemocnic v Ceské republice
PnPP v riizné mife poskytuje, a to nejriiznéjsimi zplsoby
a prostrednictvim rznych odbornik(.

V CR pfibyva v poslednich letech také ptilezitosti pro
vzdélavani v détské paliativni mediciné, jakoz i v peri-
natélni paliativni péci. Objevuji se kurzy pro pecujici
profesionaly, mj.:

« kurzy perinatalni paliativni péce; kurz etiky a prava v neo-
natologii (napf. www.cestadomu.cz, www.pallium.cz);

« kurzy pozUstalostni péce
(napf. www.poradna-vigvam.cz);

«kurz komunikace zavaznych zprav ESPERO PRO
PEDIATRY (www.paliativnicentrum.cz) a dalsi.

PODPURNA A PALIATIVNI PECE
VE FNV MOTOLE

Perinatologické centrum ve FN v Motole je jedinecné tim,
Ze na péci o nedonosené nebo nemocné déti se podileji
odbornici dalSich specializovanych pracovist motolské
nemocnice. Jsou to specialisté Détského kardiocentra,
Kliniky détské chirurgie, Neurochirurgické kliniky, Kliniky
usni, nosni a kr¢ni, Kliniky détské neurologie, Kliniky
détské hematologie a onkologie a dalsich. Diky tomu
muzeme pecovat o déti s nejkomplikovanéjsimi vroze-
nymi vadami v¢etné déti predcasné narozenych, jejichz
porody se do FN v Motole centralizuji. Zejména pokud se
ocekava, Ze bude po porodu potiebna specializovana pé-
Ce Ci operacni zakrok. Proto se také na nasem pracovisti
ve vyssi mite koncentruji déti s paliativnimi potfebami.

V pfipadé, Ze jsou potieby rodiny komplexni a dité
je indikovano k zahajeni paliativni péce, mGze byt do
péce zapojen Tym détské podpurné péce (Tym DPP).
Tento multioborovy tym zajistuje v nasi nemocnici kon-
zilidrni formou specializovanou paliativni péci pro dét-
ské pacienty a jejich blizké (https://www.fnmotol.cz/
prakticke-informace/paliativni-pece/tym-detske-
-podpurne). Pfimou péci Tymu DPP poskytuji |ékafi
rdznych odbornosti (paliatr, détsky onkolog, détsky
neurolog, pediatr, neonatolog, intenzivista, psychiatr),
ale také détské sestry, psychologové, socidlni pracov-
nice, terapeutky pro pozustalostni péci ¢i fyzioterapeut
a ergoterapeut. Prostfednictvim Iékarky novorozenec-
kého oddéleni, ktera je zaroven soucasti Tymu DPP, je
zajisténo pifimé propojeni mezi obéma spolupracujici-
mi tymy. Podpora Tymu DPP mUze byt jednordzova ci
dlouhodoba, je poskytovana vzdy se souhlasem rodicu.
Tym DPP nezajistuje nepfietrzitou sluzbu, jeho dostup-
nost je garantovana v pracovnich dnech.

Vzhledem k tomu, Ze v neonatologii fada situaci vzni-
ka nahle a neocekavané, muize nastat potieba okamzi-
té podpory pro blizké naseho pacienta, u nichz hrozi
nebo se rozviji akutni stresova reakce. V takovém pfi-
padé existuje moznost zapojit specializovany Tym psy-
chosocialni intervenc¢ni sluzby. Krizovy intervent Tymu
je dostupny v rezimu 24/7, fyzicky pfitomen v nemoc-
nici je nejpozdéji do 90 minut od vyzvy, telefonickou
intervenci je schopen poskytnout prakticky okamzité.
Podpora krizovym interventem je koncipovéna jako
jednordzova. Druhou hlavni soucasti prace Tymu psy-
chosocialni interven¢ni sluzby je tzv. PEER podpora,
tedy kolegidlni podpora zaméstnancl, predevsim
zdravotnik(, interventy vyskolenymi v této odbornosti.
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Peefi jsou dostupni na vyzadani dle potfeby a zamést-
nanec si mize vybrat, ke komu z Tymu mé davéru. Do-
sud vyuzilo moznosti PEER podpory kolem 80 zamést-
nancll nasi nemocnice.

Prvni kontakt s rodinou ditéte indikovaného k zaha-
jeni paliativni péce

V pfipadé, Ze je jiz prenatdlné zjisténo zivot ohrozujici ¢i
limitujici onemocnéni plodu, nabizime rodi¢dim moznost
tzv. prenatalni multioborové konzultace. Na konzultaci
je vzdy pfitomen gynekolog-porodnik, neonatolog, ¢len
Tymu DPP a vétsinou také pediatricky specialista v da-
né problematice (kardiolog, nefrolog, chirurg, genetik
apod.). Ten rodicdm zodpovi otdzky tykajici se ¢asné
péce a feseni o¢ekdvaného onemocnéni nebo vady.
Navic mlze sdélit vlastni zku3enosti z vyvoje u déti
s podobnou diagnézou, protoze ty ¢asto zUstavaji v jeho
dlouhodobém sledovani. Rodice tak maji moznost ziskat
podrobné informace o stavu ditéte a o¢ekavaném vyvoji
po narozeni jesté béhem téhotenstvi a také vejit v kon-
takt s ¢leny podpurného tymu, ktery maze byt rodiné
oporou i po nasledném narozeni ditéte.

Pokud je péce Tymu DPP zahdjena aZ po narozeni,
je rodi¢dim nabidnuta tzv. multioborova konzultace
neonatalni. V takovém pfipadé je na konzultaci vzdy
pfitomen |ékaf Tymu a jeden nebo nékolik jeho dal3ich
¢lent dle situace a potieb rodiny. Déle je vzdy pfitomen
osettujici neonatolog, nékdy opét pediatricky specialis-
ta dle onemocnéni ditéte.

Vystupem z obou typu konzultace je jiz zmifovany
Plan budouci péce v elektronické i pisemné formé,

PREHLEDOVY CLANEK

ktery je pfedan rodi¢iim a zalozen do dokumentace
matky, resp. ditéte. Dle potieb a pfani rodi¢d muze byt
zahdjena péce zastupci jednotlivych profesi Tymu. Kaz-
dou rodinu ma v péci konkrétni Iékaf Tymu stejné jako
konkrétni sestra, psycholog a socidlni pracovnik. Pokud
byla péce napfiklad psychologem ¢i provazeni sestrou
Tymu zahajena jiz prenatalné, pokracuje déle i po na-
rozeni ditéte. V pfipadé umrti je rodiné nabizena pozl-
stalostni péce, a to po dobu az 13 nasledujicich mésicu.

Poskytovani perinatalni a neonatalni paliativni péce
Tymem DPP ve FN v Motole za 6 let

Dle dat znemocni¢niho elektronického systému pecoval
Tym DPP béhem obdobi 6 let (zafi 2017—-srpen 2023)
o celkem 561 déti. Z toho u 60 déti (10,7 %) byla péce
Tymu DPP zahdjena v perinatélnim ¢i neonatélnim obdo-
bi. Prvni kontakt Tymu s rodinou probéhl ve 22 pfipadech
(37 %) jesté pred narozenim ditéte a ve 38 pfipadech
(63 %) az po jeho narozeni. Nejc¢astéjsimi diagndzami dé-
ti, u kterych probéhla multioborova konzultace v peri- ¢i
neonatdlnim obdobi, byly vrozené srde¢ni vady, gene-
tické syndromy a vrozené vady ledvin (graf 1). Z nasich
dat je také patrné, kolik naslednych intervenci jednot-
livymi specialisty Tymu DPP u téchto rodin probéhlo.
Néslednou intervenci je myslen jakykoli ukon nékterého
¢lenaTymu u pfislusného pacienta, ktery je zaznamendan
v elektronické dokumentaci. Je to napftiklad rozhovor
psychologa s rodici, kfest, podplrna navstéva maminky
sestrou apod. Z 22 téhotenstvi, kdy byla zahdjena péce
Tymu DPP prenatélné, se narodilo zivé 17 déti a u deseti
rodin péce pokracovala i po narozeni ditéte. U téchto
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Graf 1. Pocty déti dle diagnézy, kterym byla poskytovana specializovana paliativni péce v perinatalnim ¢i neo-
natalnim obdobi ve FN v Motole v obdobi zafi 2017—srpen 2023.
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deseti rodin probéhlo daldich 415 naslednych intervenci
¢leny Tymu (graf 2). U 38 rodin, u kterych byla péce Tymu
zahdjena az po narozeni ditéte, probéhlo naslednych
intervenci celkem 818 (k 31. 8.2023) (graf 3). Nase data,
ve shodé s literarnimi prameny, ukazuji, Zze déti s potie-
bou perinatalni paliativni péce a jejich blizci maji fadu
komplexnich potieb a profituji ze zahajeni paliativni
péce. Ta pacienty provazi dlouhodobé, a to i v obdobi,
kdy je é¢ba ditéte vedena s kurativnim zamérem. Stovky
navazujicich intervenci riiznych odbornik(i podplrného
tymu poukazuji nejen na zavaznost klinického stavu, ale
také na potrebu podpurné a psychosocialni péce, kterd
by méla byt rodindm téZce nemocnych déti v perinato-
logickém centru zajisténa.

ZAVER

Perinatélni a neonatalni paliativni péce by dnes méla byt
nedilnou soucasti nejvyssiho standardu péce o déti s zivot
ohrozujicim ¢i limitujicim onemocnénim a jejich rodiny,
véetné déti nenarozenych. Identifikaci a pfekondvanim
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Graf 2. Pocet néslednych intervenci jednotlivymi odborniky
Tymu DPP, paliativni péce zahajena prenatalné
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Graf 3. Pocet naslednych intervenci jednotlivymi odborniky
Tymu DPP, paliativni péce zahajena po narozeni ditéte

bariér v poskytovani perinatdlni paliativni péce na vsech
urovnich péce o téhotné a novorozence se paliativni péce
i v Ceské republice mdze stat pfirozenou a dostupnou
moznosti pro vsechny potiebné déti a jejich blizké.
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Atrezie choan, véasna diagnostika a terapie

Jurovéik M., Pavel R., Kesnerova L., Cada Z.
Klinika udni, nosni a kr¢ni 2. LF UK a FN Motol, Praha

SOUHRN

Atrezie choan je nejc¢astéjsi vrozenou vadou nosni dutiny. V pfipadé, Ze je oboustrannd, projevuje se dechovymi obtizemi v popo-
rodnim obdobi. Casto je doprovézena dalimi syndromovymi nebo nesyndromovymi vadami. Véasna diagnostika a lé¢ba vyzaduje
multidisciplindrni pfistup. V soucasnosti je [é¢ba zaloZzena na endoskopicky kontrolovanych chirurgickych postupech. Pokud jsou
anatomické podminky pfiznivé, metodou volby je transnazalni endoskopicka choanoplastika. Zaroven se snizil pocet recidiv one-
mocnéni a omezilo se riziko poranéni okolnich struktur. Jednostranné atrezie, jsou-li diagnostikovany, obvykle nevyzaduji akutni
feSeni v novorozeneckém véku. Nejednotnost panuje v otdzce, zda je nutné po chirurgickém vykonu zavadét stent.

KLICOVA SLOVA
atrezie choan, déti, endoskopie

SUMMARY
Choanal atresia, early diagnosis and therapy

Choanal atresia is the most common congenital defect of the nasal cavity. Bilateral involvement manifests as respiratory distress
in the newborn. It is often accompanied by other syndromic or non-syndromic defects. Early diagnosis and treatment requires
a multidisciplinary approach. Currently, treatment is based on endoscopically controlled surgical procedures. If the anatomical
conditions are suitable, transnasal endoscopic choanoplasty is the method of choice. The number of recurrences of the disease
decreased and the risk of injury to surrounding structures was reduced. Unilateral atresias, if diagnosed, usually do not require

acute management in the neonatal period. There is inconsistency as to whether a stent should be inserted after surgery.

KEYWORDS
choanal atresia, children, endoscopy
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uvoD

Atrezie choan je definovana kompletnim uzdvérem zadni
¢asti nosniho prichodu. Mize byt jednostranna nebo
oboustranng, kosténa, vazivovd nebo kombinovana.
Jedna se o nejcastéji se vyskytujici vrozenou vadu nosu.
Tato klinickd jednotka byla poprvé popsana Johannem
Roedererem v roce 1775. Klinicky vyznam v neonatologii
ma zejména oboustranné postizeni, kdy se obvykle brzy
v poporodnim obdobi objevuji dechové obtize. V¢asna
Ié¢ba je podminéna vc¢asnou diagnostikou. V poslednich
letech byly zejména vzhledem k pokrokdim endosko-
pickych a zobrazovacich metod vyvinuty chirurgické
postupy, které snizuji riziko dfive velmi ¢astych recidiv
onemocnéni. Dle anatomického charakteru atretické

Tab. 1. Atrezie choan v piehledu

Asociace s jinymi vrozenymi vadami

Timing chirurgického reseni
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membrany lze volit mezi vice, nebo méné invazivnim
postupem a minimalizovat riziko poskozeni okolnich
tkani. Atrezie choan je casto soucasti dalSich syndro-
movych nebo nesyndromovych vrozenych postizeni
kraniofacidlni oblasti a jeji klinickd manifestace maze
byt jejich prvnim projevem. Lé¢ba a dalsi dispenzarizace
obvykle probiha v tercidrnich centrech s moZnosti Siroké
multioborové spoluprace.

EPIDEMIOLOGIE, PATOGENEZE
A ANATOMICKE SOUVISLOSTI

Atrezie choan je vzdcna vrozend vada. Incidence
oboustranného postizenije 1:12 000 az 1 :20 000, jed-

oboustranna atrezie az v 75 %
CAVE: poruchy nosni clearance a funkce Eustachovy tuby — sinusitidy, otitidy
4-5 % u syndromovych postizeni

vcéasny zakrok u oboustranné atrezie, odlozitelny u jednostranné atrezie
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nostranného 1:7 000 az 1 : 8 000. Divky jsou postizeny
zhruba 2krét ¢astéji nez chlapci. Kostni atrezie jsou 9krat
¢astéjsi nez membrandzni, jednostranné atrezie jsou
2krat ¢astéjsi nez oboustranné [1]. Az v 50 % pfipadu jsou
oboustranné atrezie soucasti syndromového postizeni[2].
Nejcastéji jsou to CHARGE asociace, Treacher-Collinstv
syndrom, Crouzondv syndrom, Apertlv syndrom,
Di Georglv syndrom, Fetélni alkoholovy syndrom nebo
jiné malformace jako kraniosynostézy nebo intestinalni
malrotace (tab. 1). Byl popsan mozny teratogenni uc¢inek
nedostatku kyseliny retinové v téhotenstvi nebo methi-
mazolu a carbimazolu pfi lé¢bé hyperfunkce stitné Zlazy
[1, 3]. Z pohledu embryogeneze dochazi mezi 4.-8. tyd-
nem k prohlubovéni ¢ichové jamky smérem do mezo-
dermu. Jednostrannd nebo oboustrannd atrezie vznika
poruchou embryonalniho vyvoje na Urovni choan [1, 4].
Dochazi ke kompletnimu uzavéru kostni nebo vazivovou
tkani. Teorii vzniku je nékolik: 1. perzistence bukofaryn-
gedlni membrany z primitivniho stfeva, 2. perzsitence
oronazalni membrany, 3. mezodermalni adheze v choané,
4. nespradvna mezodermalni migrace, 5. nedostatecna
dorzalni extenze nosni dutiny, 6. migrace frontonazélniho
vybézku a fuze s patrovym Svem. S nejvétsi pravdépodob-
nosti vsak nedochazi k perforaci oronazélni membrany,
kdy se za normalnich okolnosti apoptézou bunék v 8. tyd-
nu embryondlniho vyvoje spoji nosohltan s nosni dutinou
[3]. Z anatomického pohledu ma choana u zdravého
novorozence prdmér 6,7 mm a vomer v zadni &asti je silny
2,3 mm. Atreticka ploténka je orientovana tangencidlné.
Znalost $itky normalné vyvinuté choany ma vyznam pro

volbu odpovidajici 3itky dilata¢niho instrumentaria.

KLINICKY OBRAZ

Anatomické podminky u novorozence, v pfipadé Ze je
mékké patro v tésném kontaktu s kofenem jazyka a epi-
glottis je ve vysoké pozici, nedovoluji dychani dsty. Ustni
dychani se novorozenec zacind ucit az okolo 4.—6. tydne
poporodniho vyvoje a plné je rozvinuto az okolo pul
roku véku [4]. Klinicky obraz se rlizni u jednostranného
a oboustranného postizeni. Oboustranna atrezie se zpra-
vidla projevi dyspnoickymi obtizemi zahy v poporodnim
obdobi (novorozenec neumi dychat usty). Mize se také
objevit cyandza. Pri kFiku, ktery je normalni, cyan6za mizi
(nékdy zminovano jako paradoxni cyandza). Dusnost se
viak mUiZze projevit nebo zhorsit az s ¢asovym odstupem,
a to nejcastéji v souvislosti s kojenim. Jind situace nastava
v pfipadé jednostranné atrezie, kdy zdravy nosni pru-
chod staci pokryt ventila¢ni ndroky a vada muze zGstat
nerozpoznana i nékolik let. Obvykle se manifestuje jed-
nostrannym vytokem z nosu nebo chronickou rinosinu-
sitidou. Avsak je-li druhostrannd nosni dutina stenoticka
nebo je pfitomna obturujici deviace nosniho septa, mlze
se dudnost projevit zahy i u jednostranného postizeni.
Respiracni obtize mohou byt akcentovany pfidruzenymi
vrozenymi vyvojovymi vadami v rdmci syndromovych

nebo nesyndromovych postiZzeni. Zejména u stavid spo-
jenych s mélkym nosohltanem a protruzi kofene jazyka
je obtizné odlisit dominujici pfi¢inu dusnosti.

DIAGNOSTIKA

Prenatalné obvykle izolovanou atrezii choan odhalit
nelze. Postizeni Ize ovsem predikovat nepfimo pfi pre-
natalné diagnostikované kraniofacialni malformaci. V pfi-
padé, ze se bezprostiedné po porodu nebo v ¢asném
poporodnim obdobi projevi dyspnoe s podezienim na
nosni neprichodnost, existuje nékolik moznosti, jak
prichodnost choan ovéfit [5].

Test s fyziologickym roztokem — do obou nosnich
dutin se aplikuje fyziologicky roztok. V pfipadé, ze od-
chézi smérem do nosohltanu, je test negativni. Pokud
zUstava ve vchodu nosnim nebo ma tendenci pulzovat
a odtékat ven, je test pozitivni. Oviem jednd se pouze
race nevypovida.

Sondaz cévkou — jednoduchd a presnéjsi metoda,
kdy se do nosni dutiny zavadi odsavaci cévka nebo Ne-
latonav katetr o Sifce Fr 6-8 (1 Fr = 0,3 mm). V pfipa-
dé, Ze cévka neprochdzi jiz kratce za nosnim vchodem,
muZze se jednat o deviaci nosni pfepazky nebo hyper-
plazii nosnich skofep. Pokud cévka projde do nosohlta-
nu, o atrezii se nejedna.

Glatzelova deska — orientacni metoda na posouzeni
nosni prichodnosti, kdy se pfed nosni vchody nasta-
vi zrcatko nebo kovova jazykova lopatka a pozoruje se
kondenzace zpusobena vydechovanym vzduchem [1].
Lze pozorovat symetrii, asymetrii nebo nepfitomnost
typického obrazu na lesklé plose. Jedna se viak rovnéz
o vysetfeni pouze orientacni, navic pfi perforaci nosni-
ho septa se zobrazi dva obrazce i v pfipadé jednostran-
né nosni obstrukce.

Obr. 1. Atrezie levé choany, pohled z nosohltanu 120° opti-
kou
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Dalsi moznosti mUze byt aplikace metylénové mod-
fi do nosni dutiny a jeji detekce v nosohltanu nebo
auskultace vzduchového proudu pomoci upraveného
stetostopu [6].

Naznacuje-li néktery z testd moznou atrezii choan,
je indikovano podrobné otolaryngologické vysetieni.
Je nezbytné nosni dutinu odsat, anemizovat a vysetfit
pomoci endoskopu. Pouziti tenkého flexibilniho endo-
skopu je Setrné a prakticky nebolestivé. V pfipadé, ze je
nosni dutina voln3, Ize zaroven vy3etfit nosohltan a hr-
tanovy vchod k vylouceni pfipadné jiné vady zptsobu-
jici obstrukci. Pfimy pohled na choanu obturovanou
atretickou ploténkou umozni az vysetfeni v celkové
anestezii, kdy se rigidni optika s Uhlem 90—120 ° zavadi
do nosohltanu (obr. 1).

Vzhledem k tomu, Ze jednostranna atrezie se obvykle
neprojevi dechovymi obtizemi, byva obvykle diagnos-
tikovana pozdéji. Je-li vSak diagnéza stanovena v popo-
rodnim obdobi, je vétsinou mozné 1écbu odlozit a fesit
planované v pozdéjsim obdobi, kdy jsou prostorové
podminky pro chirurgickou intervenci jiz ptiznivé;si.

Diferencialné diagnosticky je nutné myslet na ob-
strukci nosni dutiny a nosohltanu z jinych pfi¢in. Mlize
se jednat zejména o teratom, meningoencefalokélu,
hemangiom, jiné tumory, ale i prostd deviace nosni-
ho septa s kostnimi kristami v kombinaci s hypertrofii
lastur mGze zpUsobit kompletni obstrukci. Je dulezité
mit na paméti i mozné porodni trauma s hematomem
nosniho septa.

ZOBRAZOVACIi METODY

Pfi potvrzeni diagnézy atrezie choan by mélo byt indi-
kovano CT vysetteni (obr. 2), pomoci kterého se ziskd in-
formace o anatomickych pomérech atretické oblasti, ze-
jména zdali je struktura atretické ploténky kosténd, nebo
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vazivova. CT fezy vSak musi byt tenké okolo 2 mm, aby se
atretickd ploténka zachytila. Dale se patra po ostatnich
patologiich kraniofacidlni oblasti, atrezie choan je ¢asto
spojena se syndromovymi i nesyndromovymi vadami. Je
namisté zamérit se také na pripadnou patologii vnitiniho
ucha (malformace kosténého labyrintu). Ultrazvukové
vysetfeni mozku se indikuje k vylouceni patologie cent-
ralniho nervového systému (CNS). Magneticka rezonance
ma vyznam v individualnich pfipadech. Na primarni
posouzeni patologie kostniho skeletu je vhodnéjsi CT.
V rdmci multioborového tymu indikujeme vysetfeni
kardiologické, genetické, neurologické a pfipadné dalsi
dle charakteru postizeni.

LECBA

V bezprostfednim poporodnim obdobi mize dosta-
tecnou ventilaci zajistit zavedeni Ustniho vzduchovodu
[1]. Neni-li opatfeni dostacujici, je nezbytné provedeni
endotrachedlni intubace. Provedeni tracheostomie
z indikace prosté atrezie choan neni indikovano [7].
Pouze v pfipadech, kde se jedna o kombinované vady
a kde se predpoklada nutnost dlouhodobého zajisténi
dychacich cest, Ize o uvedeném zajisténi dychacich cest
uvazovat. Po potvrzeni diagnoézy se provadi zprichod-
néni choan chirurgickou cestou. Béhem diagnostického
procesu je dalezité vyloucit dalsi vrozené malformace
kraniofacialni oblasti, které by mohly byt pfi¢cinou kom-
plikaci v 1é¢bé nebo diivodem k modifikaci opera¢niho
postupu. Od poloviny 19. stoleti, kdy byla poprvé po-
psana chirurgicka léc¢ba atrezie choan, bylo vyvinuto
nékolik postup(, coz naznacuje, ze zddny z nich nebyl
idedlni. Postupné se vyvinuly nasledujici zakladni me-
tody: transnazalni perforace, transpalatinalni resekce,
transnazalni endoskopicky asistovana perforace a nej-
novéji transnazélni endoskopickd choanoplastika [8].

Obr. 2. Atrezie pravé choany v CT obraze, Sipka oznacuje
atretickou ploténku.
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Obr. 3. Perforace levé choany Hegarovym dilatatorem, po-
hled z nosohltanu 120° optikou
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Dlvodem pro vyvoj chirurgickych postupl je zejména
snaha o minimalizaci poctu restendz a poranéni okol-
nich struktur.

Prosta transnazalni perforace spociva v perforaci at-
retické choany pomoci kovového dilatatoru (obr. 3 a 4).
Vykon je provadén naslepo. Je nezbytné dodrzet pfimy
smér perforujiciho nastroje bez uhlovych posunt. Ob-
last nosohltanu Ize bezpeéné kontrolovat zavedenym
prstem druhé ruky, ktery zaroven poskytuje ochranu
proti nechténému posunu dilatatoru (obr. 5). Pfi nea-
dekvatné zvolenych velikostech dilatatoru a Spatném
sméru perforace existuje nebezpedi poranéni nosniho
septa, laterdlni stény nosni a pfipadné také fraktury
lebni baze s naslednou liquorhoeou, a to zejména u sil-
nych kosténych atrezii.

Pfi transnazalni endoskopicky asistované perforaci
se jiz pouziva endoskop zavedeny do nosohltanu. Uhel

Obr. 4. Otvor vznikly po perforaci a dilataci pravé choany

Obr. 5. Digitalni kontrola polohy dilatatoru béhem perforace
choany

optiky je obvykle 90 nebo 120 °. Jinak se vlastni akt per-
forace nelidi. Vyhodou je moznost pozorovat choanu
béhem prvotniho zavedeni tenkého dilatatoru a potvr-
dit jeho spravnou lokalizaci. Techniku Ize poté kombi-
novat s digitalni kontrolou.

Transpalatinalni resekce je metodou dnes spise his-
torickou. Umoznuje Sirokou expozici atretické choany,
zaroven je vsak zatizena rizikem poskozeni okolnich
struktur, rozvojem oronazéalnich komunikaci, infekci
a nekr6z mékkého patra s naslednou velofaryngedlni
insuficienci.

Transnazalni endoskopickd choanoplastika je v sou-
¢asné dobé povazovana za metodu volby. Vykon, pfi
kterém je resekovdna zadni ¢ast vomeru a spole¢na
neochoana je rozsifena obéma sméry laterdlné k pte-
rygoidnim vybézkim, je provddén pod endoskopic-
kou kontrolou. Sliznice je chranéna vytvorenim mu-
koperiostealniho laloku v misté odstranované kosti.
Pouzivame zpétné stipaky (obr. 6) a diamantovy vrtak.
Néktefi autofi popisuji pouZiti CO, laseru nebo shave-
ru [9, 12]. Nezbytné je vyuziti obou nosnich prichodi
pro kontralateraIni zavedeni optiky a nékdy je vyhodou
jeden otvor nejprve perforovat klasickou cestou. Kom-
pletni provedeni techniky je vsak limitovano dostat-
kem prostoru. Zejména u nedonosenych novorozenci
nebo v pfipadé, ze je nosni dutina Uzk3, lze jednotlivé
metody kombinovat a transnazdlni endoskopickou
choanoplastiku realizovat az v druhé dobé. Pro volbu
metody je dllezité rovnéz zohlednit, zda se jedna o at-
rezii blanitou, nebo silnou kosténou. U tenkych ploté-
nek je Uspésnost prosté dilatace a nasledného stento-
vani vyssi [10].

Chirurgické feseni jednostranné atrezie choany je
obvykle odlozitelné. Vyhodou je dostatek prostoru pro
pouziti odpovidajiciho instrumentaria a endoskop
a vysledky lé¢by byvaji uspokojivé.
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Obr. 6. Zpétny stipak béhem resekce zadni ¢asti vomeru je
zavedeny pravou nosni dutinou. Sipka oznacuje resekovanou
oblast vomeru.
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Pooperacni péce

V poopera¢nim obdobi stale hrozi riziko respira¢nich
obtizi. Zejména u syndromovych nebo nedonosenych
novorozencll se nemusi jednat o jedinou pficinu obstruk-
ce dychacich cest.V pfipadé, ze jsou zavedeny stenty, je
nutné udrzovat jejich prdchodnost lavézemi a kontrolo-
vat jejich polohu. Antibioticka a kortikoidni [é¢ba obvyk-
le nejsou nutné. Néktefi autofi doporucuji nasazeni PPI
(proton pump inhibitors) [11]. Vhodné jsou inhalace se
solnymi roztoky z dlivodu prevence nasychani vnitiniho
povrchu stentl. Moznost propusténi do domaci péce se
odyviji od celkového stavu pacienta. Po edukaci rodi¢l je
prechod do ambulantni péce vétsinou mozny.

DISKUZE

O indikaci endoskopickych chirurgickych postupu a je-
jich nacasovani panuje mezi vétsinou autorl shoda.
Ovsem v otézce nutnosti zavedeni stentll po chirurgic-

Obr. 7. Stent vyrobeny z intubacni rourky fixovany néaplasti
a zkrdceny u nosniho vchodu

Obr. 8. Stent v oblasti levé choany je umistén tak, aby nepre-
sahoval Urovert mékkého patra.

Ces. Slov. Neonatologie 2024/1

PREHLEDOVY CLANEK

kém zprlichodnéni choany je zna¢na nejednotnost [8,
9, 16]. Vétsina autort stenty zavadi po transnazalni nebo
transnazalné endoskopicky asistované perforaci [8, 12].
Jednotlivé prace se neshoduiji v intervalech vymén stentd
a délce ponechani stentd [12]. Dle nasich zkusenosti [13]
se dobfe osvédcuji intubacni rourky zavedené na troven
mékkého patra, zkracené pred nosni dutinou a fixova-
né naplasti (obr. 7, 8). Stenty nahrazujeme silngjsimi
po 3 tydnech. Je nutné udrzovat priichodnost lavazemi
fyziologickym roztokem. Vyhodou stentu je zajisténi
nosni priichodnosti a za pfiznivych okolnosti dostacujici
dilata¢ni efekt bez restenéz. Nevyhodou mize byt riziko
dekubitll a pfipadné i perforaci nosni prepazky, trauma-
tizace laterdIni stény nosni s naslednou tvorbou jizevna-
tych stendz. Pokud Ize realizovat kompletni transnazalni
endoskopickou choanoplastiku, nebyva dle nékterych
autor(l pouziti stent(i nutné [14]. Pfiznivy vliv na redukci
jizevnatych procesu byl zaznamenan po lokalni aplikaci
Mitomycinu C [14]. OvSsem byla popsana i jeho mozna
kancerogenita.

ZAVER

Diagnostika a lé¢ba atrezie choan vyzaduje Sirokou mul-
tioborovou spolupraci. Onemocnéni se ¢asto objevuje
jako soucast jinych syndromovych nebo nesyndromo-
vych postizeni. Klinické projevy se mohou pohybovat od
nezavaznych pfiznakd u jednostrannych atrezii po tézké
stavy dusnosti u atrezii oboustrannych. Pro Uspésnou
Ié¢bu je dulezitd veéasnd a presnd diagnostika. Snizit
riziko pooperacnich recidiv se v poslednich letech dafi
vzhledem k rozvoji cilenych endoskopickych operacnich
postup.
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ktery stal u zrodu oboru neonatologie v Ceské republice.

Profesor Milo3 Veleminsky se narodil 14. 8. 1936 v ro-
diné trebornského zvérolékare. Promoval v roce 1960 na
Fakulté détského lékafstvi Univerzity Karlovy v Praze.
Po nékolikaletém plsobeni na Détském oddéleni jin-
dfichohradecké nemocnice nastoupil v roce 1969 jako
ordinaf na Détské oddéleni krajské nemocnice v Ces-
kych Budéjovicich, kde nasledné 13 let pasobil jako pri-
mar Neonatologického oddéleni.

Jiz v roce 1972 v rdmci novorozeneckého useku
Gynekologicko-porodnického (tehdy Zenského) oddé-
leni zahajila ¢innost jednotka intenzivni péce pro pato-
logické novorozence. V roce 1979 byl tento ordinariat
preveden pod Détské oddéleni. V roce 1983 vzniklo
pod vedenim prim. MUDr. Milose Veleminského st. prv-
ni samostatné Neonatologické oddéleni v Ceské re-
publice. Jeho soucasti byla jednotka intenzivni péce
pro patologické novorozence, jednotka intermediarni
péce a usek pro fyziologické novorozence. Oddéleni se
v roce 1984 prestéhovalo do samostatného pavilonu.
Zpusob spoluprace obou oddéleni (porodnice a neo-
natologie) byl jiz v té dobé velmi pokrokovy a jedna-
lo se vlastné o styl prace dnesdnich perinatologickych
center.

| béhem své védecké a pedagogické ¢innosti na Jiho-
Ceské univerzité, kde byl mimo jiné 7 let také dékanem
Zdravotné socialni fakulty, udrzoval stale intenzivni
kontakty se svymi kolegy v ¢eskobudéjovické nemoc-
nici, kterd pro néj byla spolu s Neonatologickym oddé-
lenim skute¢nou srdec¢ni zleZitosti.

Profesor Veleminsky ziskal také celou fadu ocenéni.
Tim nejvyznamnéjsim bylo udéleni Medaile Za zasluhy,
kterou mu udélil prezident republiky v roce 2018.

Tento zndmy pediatr byl kromé védeckych publika-
ci také autorem mnoha popularné nauc¢nych knih. Za
viechny mlzeme zminit knihy Nemocné dité — privodce
pro rodice, Celebritami proti své viili nebo Takovy je Zivot.

foto: Vidclav Pancer
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Predstavujeme...

Jan Janota, Zbynék Stranak a kolektiv

Neonatologie

3. vydani

Jan Janota
Zbynék Stranak

Neonatologie
3. vydani
= od symptomu k diagndze

= prakticky manual
= zakladni farmakoterapie

Doporucena cena 1499 K¢

Nase cena 1 199 K¢
+ navic 15% sleva

Treti vydani monografie nasich prednich specialisti
v oboru je komplexnim praktickym manualem, ktery
se snazi poskytnout ucelené informace o pricinach,
symptomech a léché nejzavaznéjsich a nejcastéjSich
patologickych stavl novorozencl. Mél by pomoci
v rychlé diagnostice problém{ novorozence po poro-
du a v prvnich dnech Zivota, predlozit Sirokou dife-
rencialnédiagnostickou rozvahu a prinést jasna
aktualni doporuceni vedouci k lécbé dané patologie,
ke stabilizaci stavu, pfipadné pripravit novorozence
na transport.

Kapitoly jsou usporadany abecedné, kazda odpovida
jednomu klinickému, laboratornimu nebo diagnos-
tickému problému. Kromé aktualizace textdl nového
vydani byly doplnény a rozsireny kapitoly z oblasti
genetickeho vysetrovani a diagnostiky, chirurgicke pro-
blematiky v neonatologii, oblasti neonatalnich infekci,
podplrné a paliativni péce a farmakologie v neonato-
logii. Publikace je urcena pediatriim a neonatologiim
vSech zdravotnickych zarizeni, predevsim vsak léka-
fim menSich a stfednich porodnic, novorozeneckych
a détskych oddéleni, ktefi nemaji Siroké zazemi jed-
notky intenzivni péce. Zaroven bude i cennym zdrojem
odbornych informaci pro pregradualni a postgradual-
ni studium a predatestacni pripravu v pediatrii a neo-
natologil.

Prvni vydani publikace ziskalo cenu predsednictva
Ceské lékarské spolecnosti JEP za nejlepsi odbornou
knizni publikaci za rok 2013.

Objednavejte na www.eezy.cz
Po zadani kodu EEZY15 v nakupnim kosSiku ziskate navic 15% slevu!

EEZY Publishing, s.r.o.
VysSehrad Garden, Na Pankraci 322/26, 140 00 Praha 4
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ODBORNY PROGRAM

STREDA 25.9. 2024
HOTEL & RESTAURANT VETRUSE
17:00 - 18:30 PRESYMPOZIUM

« Zaklady novorozenecké anestezie - MUDr. Ing. S. Havelkovd, Motol

* Farmakologicka analgezie v novorozeneckém véku: vyzva pro anesteziologa — MUDr. B. Sojkovd, Usti nad Labem
* Nefarmakologické postupy v analgezii proceduralni bolesti - MUDr. J. Macko, Ph.D., Zlin

» Zavadéni cévnich vstupii v neonatologii pod UZ kontrolou — MUDr. J. Pavli¢kovd, Motol

CTVRTEK 26.9. 2024
KAMPUS UNIVERZITY J. E. PURKYNE
LEKARSKA SEKCE - ZELENA POSLUCHARNA

8:30 - 8:55 ZAHAJENI, UVODNI SLOVO
Vyroéni zprava konéiciho vyboru CNeoS - prof. MUDr. Z. Straridk, Ph.D., MBA, predseda CNeoS CLS J. E. Purkyné

8:55 - 10:55 BLOK I. - CHIRURGICKA PROBLEMATIKA V NOVOROZENECKEM VEKU

* NEC, “State of the art: ERNICA guideline” - MUDr. A. KokeSovd, Ph.D., MBA a prof. MUDr. M. Rygl, Ph.D., Motol

¢ Peri a intraventrikularni krvaceni: management, komplikace a indikace k intervenci - MUDr. K. Tabery, Ph.D.
aMUDr. R. Brabec

* Chirurgicka lééba posthemoragického hydrocefalu - MUDr. T. Radovnicky, Ph.D., Usti nad Labem

» Détska kardiochirurgie, soucasné trendy - MUDr. P. Bukovsky, Motol

* Soucasna novorozenecka urologie - MUDr. J. Trachta, Motol

11:20 - 12:30 BLOK Il. - FIREMNi PREDNASKY
* SANOFI, s.r.o.
e BAXTER CZECH, s.r.o.

13:30 - 15:30 BLOK I1l. - INFEKCE V NOVOROZENECKEM OBDOBI

« Epidemiologie a trendy novorozeneckych infekci - MUDr. P. Svihovec, Motol

e Staphylococcus aureus jako puvodce novorozeneckych infekci - MUDr. L. Ryskovd, Ph.D., Hradec Krdlové
¢ Klostridiové infekce: diagnostika, pfistup, kontroverze - MUDr. R. Pribikovd, Décin

* Lumbalni punkce: diagnosticky nastroj nebo matouci vysetieni? - MUDr. M. Matas, Plzeri

* Nova indikacni kritéria k profylaxi RSV - prof. MUDr. Z. Straridk, Ph.D., MBA, UPMD

16:00 - 16:45 BLOK IV. - FOLLOW UP

» Neonatalni mortalita a morbidita - MUDr. P. Korcek, Ph.D., UPMD

* Dlouhodobé sledovani rizikovych novorozencii: aktualni data — MUDr. J. Dorridkovd a prof. MUDr. J. Jano-
ta, Ph.D., Motol

08:30 - 08:50 SESTERSKA SEKCE - CERVENA POSLUCHARNA
ZAHAJENI, UVODNI SLOVO

Zprava Ceské asociace sester — Bc. M. Koldrovd, MBA ¢lenka prezidia Ceské asociace sester, Praha

08:50 - 10:35 BLOK I. - OSETROVATELSKA PECE O CHIRURGICKE PACIENTY

V NOVOROZENECKEM VEKU

* NEC, jedna z pFic¢in syndromu kratkého stfeva - MUDr. J. Styblovd, Motol

e Péce o détského pacienta se stomii — H. Zamykalovd, DiS., Motol

* Ranhojicky v neonatologii véera a dnes - Bc. P. Neradovd, VFN Praha

* Péée o zilni vstupy a CZK na NO FN Brno - Mgr. C. Pajtlovd a T. Styskalovd, DiS., Brno

¢ ,,Se srdickem az dom“, VSV na novorozenecké JIRP FN Motol - D. Vosdtkovd a Bc. T. Simeckovd, Motol



11:05 - 13:30 BLOK Il. - OD PROPUSTENI DO SKOLY

* Od propusténi az do $koly z pohledu détského neurologa - MUDr. L. Rennerovd, Usti nad Labem

« Jsi na svété drive, co ted's tim? Fyzioterapeutické postupy u nedonosenych déti - Bc. K. Safafikovd, Usti nad Labem
* Rozumi$ mi? Rozumim Ti? Aneb uméni porozumét a najit spravné tempo - Mgr. Bc. K. Cervinkovd, Usti nad Labem
* Follow up predéasné narozenych déti - MUDr. K. Lamrovd, VFN Praha

* Rozvoj komunikace - Mgr. D. Pavljuk, BCBA, Teplice

« Uskali rizikové poradny v Usti nad Labem - L. Derflerovd, DiS., Usti nad Labem

¢ Podptirné skupiny

e Centrum LIRA, rana péce

14:30 - 16:35 BLOK lll. - PODPURNA PECE V NEONATOLOGII

* Komunikace v krizové situaci - MUDr. J. Hdlek, Ph.D., Olomouc

» Zavazna diagnéza a nasledna péce - MUDr. M. Smdkovd, Usti nad Labem

* Psychosocialni podpora, kaplanska sluzba - Z. Jonczy a Bc. R. Jonczy, DiS., Usti nad Labem

* Zivot v kufriku - M. Wojtilovd, La Vida Loca

* Ustecké Minidéti, z.s. — Mgr. Bc. J. Jelinkovd, Usti nad Labem

e Jak to vidi, slysi a citi rodi¢e - Mgr. A. Dohnalovd, Ing. M. Rehorovd a L. Zd¢kovd, Nedoklubko z.s.

SPOLECNA SEKCE - CERVENA POSLUCHARNA
16:45 - 18:00 WORKSHOP KOMUNIKACE - MUDr. Z. Stanickovd, UPMD Praha
16:45 - 18:00 POSTERWALK

PATEK 27.9. 2024
KAMPUS UNIVERZITY J.E. PURKYNE, CERVENA POSLUCHARNA

9:00 - 11:00 BLOK I. - KULATY STUL
MUDr. I. Burianovd, FTN; Ph.D. MUDr. M. Dokoupilovd, Hofovice; MUDr. H. Wiedermannovd, Ph.D., Ostrava

11:20 - 12:20 BLOK II. - VARIA

¢ Kontinualni automaticka uprava FiO2: standard pfi podpofie ventilace? - prof. MUDr. J. Janota, Ph.D. a MUDr. E.
Orlova, Motol

* Neonatalni nefrokutanni syndrom s vysokou mortalitou —- MUDr. J. Lastivkovd a MUDr. P. Hitka, Ph.D., Ustinad Labem

* Nerealné nitrozilni podani - Bc. V. Fisera, Usti nad Labem

Stranky kongresu: https://www.kzcr.eu/konference/neodny2024
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SYNAGIS
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Synagis (palivizumab) — INDIKACN{ KRITERIA' 5

Lécivy pripravek je hrazen k prevenci zavazného onemocnéni dolnich cest dychacich,
které je zpUsobené respiracnim syncytidlnim virem (RSV) u nasledujicich skupin déti:?

(@S

Pocet Rizikovy parametr
1. Novorozenci gestacniho stari méné nebo rovno 31 + 6 narozeni bodu vP
v prvni RSV sezéné/vstupujici do prvni RSV sezdény. L .
Novorozenclim, kterym byla imunoprofylaxe aplikovana v obdobi - Cliretigles e i Snfsles
leden-brezen, jiz neni dalsi imunoprofylaxe hrazena. Zavazné neurologické onemocnéni
2. Novorozenci s BPD bez ohledu na gesta¢ni stéf, ktefi vyZzadovali 1 (per}ivenj:rilﬁulé,rni Ieukor{naljacie, intracerebralni
Ié¢bu chronického plicniho onemocnéni (BPD/CLD) (oxygenoterapii, krvaceni, cévni mozkova prihoda, hydrocefalus)
bronchodilatacni terapii, kortikoidy, diuretika) jesté 6 mésict 1 Hmotnost < 10. percentil
pred zacatkem RSV sezény. Ve druhé RSV sezoné je pripravek hrazen . : -
détem, které aktualng podstupuiji lé¢bu. 1 Propusténi z nemocnice v obdobi 1.10.-30.4.
3. Nezrali novorozenci, ktefi jsou ohrozeni nozokomialni RSV infekci: 1 Starsi sourozenec
je hrazena 1 davka pripravku. 0,5 Dité z vice¢etného téhotenstvi
4. Déti mladsi 2 let s hemodynamicky vyznamnou vrozenou srde¢ni vadou. 05 Pohyb v détské skupin&
5. Novorozenci gestacniho stafi 32 + 0 az 34 + 6, ktefi splfuji rizikové . o i )
2 3 B o el hreued . 0,5 Koureni ve spole¢né domacnosti
skore 4 a vice bodu v rizikovych parametrech:
0,5 Socidlni status/,crowding"®

cvice jak 5 ¢lent rodiny bydlici v malém prostoru

Zkracena informace o lécivém pfipravku

Synagis 50 mg/0,5 ml injekéni roztok | Synagis 100 mg/1 ml injekéni roztok

Léciva latka: Palivizumab je rekombinantni humanizovana monoklonaini protilatka ziskana DNA technologii na hostitelskych burikach mysiho myelomu. Lékova forma: Injekéni roztok - Ciry az mirné
opalizujici. Indikace: Pripravek Synagis je indikovan k prevenci zavazného onemocnéni dolnich cest dychacich, které vyZaduje hospitalizaci a je zplisobené respiracnim syncytialnim virem (RSV) u déti
5 vysokym rizikem onemocnéni RSV: Déti narozené ve 35. tydnu téhotenstvi nebo dFive a jsou na zatatku sezony RSV mladsi nez 6 mésicti; déti mladSi nez 2 roky, u kterych byla potiebnd lécha
bronchopulmonalni dysplazie v poslednich 6 mésfcich; déti mladf nez 2 roky s hemodynamicky vjznamnou vrozenou srdecni vadou. Kontraindikace: Hypersenzitivita na Iécivé latky, na kteroukoli pomocnou
latku uvedenou v SPC pripravku (napF. histidin, glycin ¢i mannitol). Davkovani a zplsob podani: Palivizumab 15 mg/kg télesné hmotnosti, poddvanch jednou mésicné v ocekavaném obdobi rizika RSV
v komunité. Je-li to mozné, pruni davka ma byt podana pred zacatkem sezony RSV. Palivizumab se poddva intramuskuldmé prednostné do anterolateraln oblasti stehna. Palivizumab se nesmi bézné
aplikovat do m. gluteus vzhledem k riziku poskozeni . ischiadicus. Injekce must byt aplikovana za standardnich aseptickjch podminek. Objem vétsi nez 1 ml musi byt aplikovan v rozdélenych davkach.
Zvlastni upozornéni: Po podani palivizumabu byly hldseny alergické reakce véetné velmi vzacnyjch pripadd anafylaxe a anafylaktického Soku. Mély by byt dostupné k okamzitému poufiti Iécivé pFipravky
k I6¢bé zavaznjch hypersenzitivnich reakc véetné anafylaxe a anafylaktického Soku. PFi stfedné téZkych az tézkjch akutnich infekcich nebo febrilnich stavech je opravnéné odlozent aplikace palivizumabu,
faze IIl IMpact-RSV u populace predtasné narozenych déti s bronchopulmonalni dysplazii byl obdobny podil pacientd ve skupiné uzivajici placebo a skupiné s palivizumabem, ktefi dostavali bézné détské
vakciny, vakcinu proti chiiipce, bronchodilatancia nebo kortikosteroidy. U pacientli pouzivajicich tyto latky nebyl pozorovan dalsi vzestup nezadoucich Gcinkd. Protoze monoklonaini protilatka je specificka
pro RSV, nelze otekdvat, Ze by palivizumab interferoval s imunitni odpovédi na vakciny. Palivizumab miZe interferovat s diagnostickymi testy zalozengmi na imunologické detekei RSV, jako jsou nékteré
testy fungujict na principu detekce antigend. Palivizumab navic inhibuje replikaci viru v bunénjch kulturdch, a proto miZe také interferovat s virovjmi kultivaCnimi testy. Palivizumab viak neovliviiuje
testy zaloZené na polymerazové Fetézové reakei k detekci reverzni transkriptdzy. Téhotenstui a kojeni: Neni relevantni. Pripravek Synagis neni indikovan pro pouZiti u dospélych. Udaje o podavani pripravku
vzhledem k fertilité, téhotenstvi a kojeni nejsou k dispozici. NeZadouci Géinky: Casté neZadouci reakce vyskytujict se u palivizumabu jsou horetka, vyrazka a reakce v misté vpichu injekce. Dale byly
zaznamendny tyto nezadouci (Cinky v ramci postmarktingového sledovani: apnoe a méné tasto kfete, trombocytopenie a urtikarie. Pedavkovani: V' Kiinickjch studich dostaly i déti davku wy3Si nei
15 mg/kg télesné hmotnosti. Slo o davky 20,25 mg/kg, 21,1 mg/kg a 22,27 mg/kg. V/ téchto pripadech nebyly zjistény 7adné zdravotni nasledky. Béhem postmarketingovjch zkusenosti bylo hidseno
preddvkovani davkami az do vySe 85 mg/kg a v nékterjch pripadech byly hlaseny nezadouci reakce, které se nelisi od nezadoucich reakef pozorovanjch v ddvce 15 mg/kg Obsah baleni: Lahvicky
k jednorazovému pouZiti: objem 3 ml, Cird bezbarva sklenénd injekéni lahvicka (sklo typu 1) s chlorobutylovou zatkou a odtrhavacim uzavérem, obsahujici 0,5 ml nebo 1 ml injekéniho roztoku. Baleni po Tks.
Uchovavani: Uchovavejte v chladnicce (2 °C-8 °C). Chrarite pfed mrazem. Uchovavete injekcnf lahvicku v krabicce, aby byl pripravek chranén pred svétlem. Doba pouZitelnosti 3 roky. Driitel rozhodnuti
0 registraci: AstraZeneca AB, SE-15185 Sodertalje, Svédsko Registracni Cisla: EU/1/99/117/003 Synagis 50 mg/0,5 ml injekéni roztok, EU/1/99/117/004 Synagis 100 mg/1 ml injekéni roztok Datum posledni
revize: 14.9.2023 Referencni €islo dokumentu: 14092023API Zpiisob vydeje: \ijdej pripravku Synagis je vazan na lékafsky predpis. Zpusob dhrady: pripravek Synagis je hrazen z prostredk( vefejného
zdravotniho pojisténi.

Pro presné znéni podminek Ghrady z prostfedk(i vefejného zdravotniho pojisténi navstivte www.sukl.cz. Dfive neZ pripravek predepiSete nebo doporucite, seznamte se, prosim, se souhrnem
Udajl o pripravku, ktery ziskate na adrese: AstraZeneca Czech Republic s. 1. 0., U Trezorky 921/2, 158 00 Praha 5 - Jinonice, tel.: +420 222 807 111 nebo na www.astrazeneca.cz. V/ piipadé,
Ze cheete nahlasit nezadouci prihodu, podezFeni na nezadouct prihodu nebo jiné bezpecnostni informace, které se tykaji LP Synagis, predejte prosim informace na czdrugsafety@astrazeneca.com nebo
na http://aereporting.astrazeneca.com | © AstraZeneca 2024 Synagis je registrovand ochranna znamka

Reference: 1. https://www.ema.europa.eu/en/documents/productinformation/synagis-epar-product-information_cs.pdf.
2, https://www.sukl.cz/modules/medication/detail php?code=02101146tab=prices

AstraZeneca Czech Republic s.r.o.
U Trezorky 921/2,158 00 Praha 5 — Jinonice | www.astrazeneca.cz

Datum pfipravy: inor 2024 | CZ 5705 AStraZeneca



SLE DARTIN

SLE6000

Novorozenecké ventilatory - ——

OxvyGer

Inspired Oxygen

ochrana plic
protektivni ventilace s garanci objemu (VG)

OxyGenie

automaticka a bezpecna regulace FiO2

HFO ventilace
vyjimeéné vykonna, nezvykle ticha

neinvazivni rezimy
Infant Flow®nCPAP a DuoPAP, Miniflow NIPPV a sNIPPV, nHFOV

www.dartin.cz
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