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Vrozené vyvojové vady novorozence vyzadujici
urgentni reseni

Mezi hlavni urgentni vrozené vyvojové vady (VVV) patfi:

vrozena branic¢ni kyla

atrézie jicnu

defekty v brisni sténé (omfalokéla a gastroschiza)
rozstépy neuralni trubice

kritické vrozené srdecni vady a dalsi.

Branicni hernie
£ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Vrozend branicni kyla.

Prevalence vzniku brani¢ni kyly je 1:2000-4000. Mortalita tvori 25,9 %. Z brani¢nich hernii pochazi az 80 % vsSech
vrozenych plicnich anomadlii. V 95 % je kyla levostrannd, tzv. Bochdalekova hernie a nachdzi se lumbosakralné
vlevo M, ve zbylych 5 % je pravostrannd, tzv. Morgagniho hernie a nachéazi se sternokostalné vpravo. X Brani¢ni
hernie neni kryta kylnim vakem, tudiz se nazyva neprava hernie. Defekt v branici m@ze byt maly nebo mlze chybét
i celd. Hernie mlzZe obsahovat ¢ast tenkého i tlustého streva, Zzaludek, nékdy jatra, slezinu nebo i ledvinu.

Klinicky obraz

Hned po narozeni se rozviji téZky syndrom dechové tisné (dusnost, cyandza, tachykardie), dyspnoe ustupuje ve
zvysené poloze. Srdce se presunuje na zdravou stranu, misto ozev se tedy mlze ménit, coz se nazyva stéhovani
ozev, tzv. Peteriv priznak. Dychéni byva slabé, na strané hernie je na hrudniku bubinkovy poklep. Na hrudniku je
mozno slyset Skroukani, avSak bricho je propadlé. Pro preZiti je dllezité prvnich kritickych 72 hod. po narozeni, po
tomto obdobi se nemoc projevuje chronickymi respirac¢nimi a GIT obtizemi.

Jako diagnéza se uvadi dusnost, cyandza, dextrokardie. Nativni rtg potvrdi diagnézu. V briSe chybi vzdusnd néapln
stfev, mediastinum je posunuto, v levé ¢asti hrudniku Ize vidét kruhovita projasnéni pripominajici klicky strev, které
maji tvar pecetniho prstenu. Mozna je i prenatdini diagnostika - UZ, polyhydramnion.

Terapie: pred operaci intubace, Zaludec¢ni sonda k odsati obsahu Zaludku (prevence aspirace). Pacienta
polohujeme na postizenou stranu a zvysime jeho horni ¢ast téla. Inhalace surfaktantu, inhalace NO (vyvola
vazodilataci - snizeni plicni hypertenze). Poté chirurgicka repozice organl do brisni dutiny. Prekryti defektu branice
je urgentni a zivot zachranujici vykon.

Atrézie jicnu
2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Atrézie jicnu.

Prevalence atrézie jicnu je 1:3000-4000. Mortalita je 17 %. U 85 % pacientl se objevuje tracheoezofagealni pistél,
az u 50 % pacientl dalsi anomalie. Jicnové atrézie se klasifikuji podle Vogta - nej¢astéjsi typ je tzv. Vogt 3B (86%) -
nalez dolni ezofagotracheélni pistéle s hornim slepym vakem. VACTERL syndrom (Vertebral defect, Anal atresia,
Congenital heart disease, TracheoEsofageal fistula, Renal + radial limb defect)

Mezi pFiznaky patfi polyhydramnion, slinéni, epizody kasle, daveni, cyandzy a distenze bficha. Jako prikaz se
provadi rtg s vodnym kontrastem. LéCba se provadi operativné uzavrenim tracheoezofagedlni pistéle co nejdrive po
porodu, protoze jinak hrozi nebezpeti vzniku aspirace!l], na operaci musi mit pacient uréitou hmotnost,
nedonoSence indikujeme k parenteralni vyzivé, az poté prichdzi operace.

Atrézie a kriticka stendza duodena

£ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Atrézie a stendzy tenkého streva.

Prevalence atrézie a stenézy duodena je 1:6000. Mortalita je 4,8 %. V 70 % dochazi i k jinym anomaliim, ve 30 % je
spojen s Downovym syndromem. Mezi ptiznaky patfi polyhydramnion, zvraceni v prvnich 24 hodinach, v 90 %
zvratky obsahuji bilidrni pfimés. Onemocnéni se prokazuje prenatdlné UZ, postnatalné nativnim rtg ve visu, ktery
ukazuje typicky obraz dvou hladin!!l. Terapie chirurgickd - duodenoduodenaini anastomdézou.!!!

Atrézie a stendzy jejuna a ilea

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Atrézie a stendzy tenkého streva.

Prevalence atrézii a stenéz jejuna a ilea je 1:1000-10 000. Mortalita je okolo 3,8 %. Klinicky obraz: prenatalné -
polyhydramnion, postnatalné - v prvnich 36 hodinach rozvoj klinického obrazu stfedné vysokého ileu. Nastava
zvraceni s primési Zluc¢e, bricho je vzedmuté a objevuje se dusnost z dlivodl vysokého stavu branice, neodchézi
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smolka, rozviji se dehydratace s hypochloremii a pacient ubyva na véze.l!!
Existuji Ctyfi typy atrézii:

typ | - prostd atrézie, membrana v kontinuité se stfevni sténou

typ Il - prostd atrézie, diskontinuita membrany se stfevni sténou, redukce délky stfeva
typ Ill - mnohocetné atrézie

typ IV - ,,apple peel” deformita, chybi mezenterium, redukce celkové délky streva

Diagnostikuji se prenatalné. Na UZ je patrna dilatace strevnich klicek, postnatalné se provadi nativni RTG bricha ve
visu. Atrézie nebo stendzy se odstranuji chirurgicky. Odstranuje se atreticky nebo stenoticky Usek stfeva a provadi
se end-to-end anastomoéza.[!!

Atrézie anu a rekta

[ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Anaini a rektalni atrézie.

Analni a rektalni atrézie jsou vrozené uzavéry i zGZeni distalni casti stfeva, které vznikaji v dlsledku neoodéleni
dolniho stfeva od ventrdlné ulozeného urogenitadlniho systému béhem embryondiniho vyvoje. Casto byvaji spojeny
s dalsimi vrozenymi vyvojovymi vadami (VVV), jako jsou atrézie jicnu, VVV urogenitalniho systému, lumbalini a
sakrdIni patere.

Vyskyt je 1:1500M a rozliduji se 2 formy:

= vysoka atrézie - slepy konec je nad musculus levator ani (40 % pripadQ);
» nizkd atrézie - slepy konec je pod musculus levator ani (60 % pfipad@).[!!

Defekty v brisni sténé

Prevalence defektl brisni stény je 1:6000-8000. RozliSujeme gastroschizu, kterd ma
mortalitu 17,6% a je to defekt brisni stény, zpravidla vpravo od pupku. Dochazi k

eventraci nekrytych nitrobrisnich organd. Dalsim defektem je omphalokéla, kterd ma .::“
mortalitu 22,2% a je to herniace nitrobfiSnich orgadnd do kylniho vaku. Tato hernie je
plvodem fyziologickou hernii pfi vyvoji stfedniho streva, kterd se dlsledkem vyvojové —

vady nevratila zpét do dutiny brisni. U 50 % pacient nastavaji i jiné anomalie, ¢asto ENFALOELA p—
jsou to chromosomalini aberace. Syndrom dolni stfedni ¢ary zahrnuje OMFALOKELA A

vezikointestindlni fisuru, atrezii anu, agenezi kolon, extrofii méchyfe a syndrom horni  gastroscHisIs
stfedni ¢ary zahrnuje VSV, vady branice a sterna.

Il transport novorozence s vrozenou vadou GIT je nutny se zavedenou otevrenou Zaludec¢ni sondou !!

Kritické vrozené srdecni vady

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Kritické vrozené srdecni vady.

Kritické vrozené srdecni vady jsou ty, které vyzaduji akutni intenzivni péci. Prevalence téchto vad je 2-3/1000, coz
je okolo 19 % novorozencl s porodni hmotnosti pod 2500 g. U nedonosenctl se objevuje hlavné oteviend Botallova
ducej (PDA), koarktace aorty (COA), defekt komorového septa (VSD). U donoSencl je to pak transpozice velkych
tepen (TGA).

Manifestace kritické vrozené srdec¢ni vady (VSV) je cyandza a srdecni selhani.

= hypoxemie - plicni vazokonstrikce — vzestup plicni cévni rezistence — pokles plicniho pritoku — vzestup P-L
zkrat(, FOA, PDA - vzestup Zilni pfimési » hypoxemie, ... (circulus vitiosus)

Cyanotické kritické VSV

= 5 T: truncus arteriosus, trikuspidani atrézie (stendza, atrézie plicnice), Fallotova tetralogie, transpozice velkych
tepen (TGA), totalni anomalni navrat plicnich Zil

Nejcastéjsi kriticka VSV je TGA, ktera je v 50 % izolovana a v 50 % spojena s jinou vadou.
Srdecni vady, kde je hlavnim projevem srdecni selhani

= COA (koarktace aorty), IAA (interupce aortélniho oblouku), AS (aortalni stenéza), TGA (transpozice velkych
cév), VSD (vyznamny defekt komorového septa), PDA (otevifena Botallova ducej)

Duktus dependentni VSV

= PS/PD, AS, COA, I1AA

U ductus dependentnich vyvojovych srde¢nich vas je dllezité nechat otevfeny ductus nebo ho znovu otevfit.
Terapie: PGE 1 0,01-0,05 pg/kg/min i.v. kontinudlné (Alprostan); NU: hypoventilace, apnoe, febrilie, prljem
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Odkazy
Souvisejici clanky

= |ndikace k urgentnimu chirurgickému zdkroku v novorozeneckém obdobi
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Clanek neobsahuje vie, co by mél.

s MUzete se pridat k jeho autorlim (https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Vrozen%C
4 3%A9 v%C3%BDvojov%C3%A9 vady novorozence vy%C5%BEaduj%C3%ADc%C3%AD
¢ _urgentn%C3%AD_%C5%99e%C5%Alen%C3%AD&action=history) a jej.

O vhodnych zménéch se Ize poradit v diskusi.
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