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UvVOD

V Ustavu pro pé¢i o matku a dité pracuji téméf 3 roky, a méla jsem
moznost stazovat na odd€leni resuscitace pro nedonoSené a patologické
novorozence. Ustav pro pé¢i o matku a dité se zabyva, mimo jiné, problematikou
vrozené brani¢ni kyly, konkrétné jsou zde provadény i operace tohoto defektu.
V obdobi mé staze se na oddéleni vyskytl pacient s touto vadou.

Téma mé zaujalo a zacala jsem se o toto onemocnéni vice zajimat.
Béhem sledovani péce o dité pted a po operaci, na niz jsem byla pfitomna, a
procitanim oSetfovatelské a Iékatfské dokumentace, m¢ téma zaujalo do takové
miry, Ze jsem se rozhodla zabyvat se péci o novorozence po operaci brani¢ni kyly
ve své bakalaiské praci. Dale také proto, ze jsem méla moznost se i podilet na péci
0 tohoto novorozence.

Béhem studia literatury o tomto onemocnéni jsem zjistila, Ze je vrozena
brani¢ni kyla relativné Casta a klinicky zavazna diagnoza s celkem vysokou
letalitou. Jeji pti¢ina neni doposud zcela znama, diagnostika je velmi slozita a
1écba je stale ve vyvinu. Diky dostupné technice, slouzici k diagnostikovani
defektu a k jeho 1é¢bé, a samoziejmé také zasluhou vyborného zdravotnického

tymu se détem zvySuji Sance na pieziti 1 kvalitni zZivot bez vétSich omezeni.
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1 ANATOMIE AEMBRYOLOGIE

1.1 Anatomie branice

Branice vytvaii pfedél mezi dutinou hrudni a bfisni. Je to tenké prepazka,
tvofend na obvodu svalstvem, které¢ smérem do centra pfechdzi v aponeurdzu.
Dorzaln€ se upina k pateti ve vysi tfettho lumbalniho obratle, ventralné k dolni
¢asti sterna a po obvodu k Zebernim obloukim. Kupolovité se vyklenuje do
hrudniku, takze bfiSni dutina zasahuje pomérn¢ vysoko do hrudniho kose.
Preformovanymi S$térbinami prochdzi aorta, dolni dutd Zila a jicen spolu s
bloudivymi nervy. Brédnice Se sestava z nékolika komponent:

1) pfedni centralni vazivova blana ze septum transversum;
2) malé dorsolateralni ¢asti oboustrann¢ z pleuroperitonealnich membréan;
3) zadni snopce z jicnového mezenteria se svaly odstupujicimi ze zadni

bederni skupiny; 4) lateralni svalovy obvod vychazi ze Zebernich svali

1.2 EMBRYOLOGIE

Béhem utvafeni zahybl v horizontdlni roviné se k sobé ramena
intraembryonalniho  celomu  pfiblizi. Ventralni mezenterium v oblasti
peritonealniho prostoru degeneruje a vznikne tak velka bfiSni dutina sahajici od
srdce aZz do panevni krajiny. Z intraembryonalniho celomu, vznikaji béhem 4. g.t.
tf1 téIni dutiny.

e dutina perikardova
e dva perikardoperitonealni kanaly spojujici perikardovy prostor s dutinou
biiSni
e velké dutina peritonealni
Dutina peritonealni je spojena s extraembryonalnim celomem v oblasti pupecniku.
V 10.g.t, se utroby vraceji z pupecniku zpét do dutiny bfisSni, a tim ztraci

peritonedlni dutina své spojeni s extraembryondlnim celomem



Béhem vytvareni hlavového zahybu se srdce a perikardova dutina posunuji
ventrokauddlnim smérem pred stfevo. Po ukonceni tvorby zahybt jsou kaudalni
useky stfeva upevnény k zadni sténé télni pomoci dorzalniho mezenteria.
Mezenterium spojuje organ s télni st€énou a piivadi k nému cévy a nervy. Docasné
rozdé€luje peritonealni dutinu na pravou a levou polovinu, ta vsak brzy zanika.
Tepny, jez zasobuji primitivni stfevo, prochazi mezi obéma listy dorzalniho

mezenteria. (2)

1.2.1 Rozdéleni embryonalni télni dutiny

Perikardoperitonealni kanély jsou ulozeny po stranach ptedniho stfeva
(budouciho ezofigu). Septum transversum tvofi zaklad centrum tendineum
brénice. Soucasné se v obou perikardopleurdlnich kanalech vytvateji ptepazky,
které oddéli perikardovou dutinu od dutiny hrudni a tuto od dutiny bfi$ni. V
disledku vrastani bronchialnich pupent (primordii bronchit a plic) do lumen
perikardoperitonedlnich kanali vznikd v laterdlni sténé par membran6znich
predela:

e kranialni - plicae pleuropericardiacae - nad vyvijejicimi se plicemi;

e kaudalni - plicae pleuroperitoneales - pod zakladem plic.

Zvétsovanim plicae pleuropericardiacae vznikaji prepazky oddélujici
perikardialni dutinu od pleuralnich dutin, ale maji spole¢né kardialni zily (v.
cardiales communes). Na pocatku jsou bronchialni pupeny malé, poté vrustaji
z kaudalniho konce zdkladi pridusnice do prusvitu perikardoperitonedlnich
kanalt (budoucich pleurdlnich kandlii). Béhem expanze pronikaji primordialni
pleurdlni dutiny do prostoru kolem srdce a vristaji do télni stény, Sté€pice
mezenchym na:

e Vrstvu zevni, ze které vznikne hrudni sténa.
e vnitini vrstvu, diferencujici se ve fibrozni perikard (zevni vrstva

perikardového vaku obklopujiciho srdce).
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Do 7.1t sristaji pleuroperikardové membrany s mezenchymem a vytvaieji
tak zaklad mediastina, které oddéli perikardovy prostor od pohrudni¢nich dutin.
Mediastinum se sklada z masy (embryondlni pojivova tkan), ktera oddé€luje
vyvijejici se plice. Pravé pleuroperikardové spojeni se uzavird o néco diive nez
levé, protoze prava v. cardialis communis je oproti levé silnéjsi, a vytvari tak vetsi
pleuroperikardovou membranu. Jak plicae pleuroperitoneales rostou, pronikaji do
prasvitu perikardoperitonealnich kanalti. Postupné se tyto pfepazky ztencuji a
méni v pleuroperitonealni membrany, jez oddéli dutinu hrudni od dutiny bfisni.

V prubéhu 6.t se pleuroperitonealni membrany roz$iii a jejich okraje
splynou se septum transversum a dorzalnim mezenteriem ezofagu. Tim je
dovrSeno  oddéleni pleurdlnich dutin od dutiny bfiSni. Uzavieni
pleuroperitonealnich prichodt je provazeno migraci myoblastt (primitivnich
svalovych bunek). Otvor na pravé strané se uzavira pon€kud diive neZ na strané
levé. Pfi¢ina miize byt v tomto stadiu vztazena k vétsi velikosti pravého laloku

jater. (2)

1.3 VYVOJ BRANICE

Branice je slozita struktura, jeZ vznika ze ¢tyt embryondlnich komponent.
e septum transversum,
e pleuroperitonealnich membran,
e dorzalniho mezenteria ezofagu,

e svalstva vyristajiciho z lateralni stény.

1.3.1 Septum transversum

Tvofené mezodermovou tkani, je zdakladem centrum tendineum branice.
Vytvaii polokruhovitou plotnu, ktera oddéluje srdce od jater. Poté, co se hlava ve
4.tt ohne ventralnim smérem, septum transversum vytvoii nelplnou piepazku

mezi hrudni a btisni dutinou, ale neodd¢luje je kompletné.
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Po obou stranach jicnu zustava velky otvor (perikardoperitonealni
kanal). Septum transverzum se zvétsi a splyne s mezenchymem ezofagu a

S pleuroperitonealnimi membranami. (2)

1.3.2 Pleuroperitonealni membrany

Tyto membrany splyvaji s dorzalnim mezenteriem ezofagu a septum
transversum. Tento proces dotvoii pfepazku mezi dutinou hrudni a bfisni a da
vznik primitivni brénici. Pfesto Ze pleuroperitonedlni membrany vytvéieji velkou

Cast fetalni branice, u novorozence je jeji podil velmi maly.(2)

1.3.3 Zadni mezenterium jicnu

Septum transversum a pleuroperitonealni membrany splyvaji s dorzalnim
mezenteriem jicnu. Toto tvoii stiedni ¢ast branice. Crura diaphragmatis = par
divergujicich svalovych snopci, které se pied aortou kiizi ve stiedni roving,

vznikaji z myoblastl vrustajicich do zadniho mezenteria jicnu. (2)

1.3.4 Invaze svalstva boénich stén

V pribéhu 9. — al2. tt. se plice a pleuralni dutiny zvétsuji, a pronikaji do
bocni télni stény. BEhem tohoto procesu se tkané télni stény rozstépi na dvé
vrstvy:

-vrstvu zevni, jeZ se stane ¢asti definitivni bfisni stény,

-vrstvu vnitini, kterd svymi svalovymi elementy ptispiva k vytvateni perifernich
¢asti branice ulozenych zevné od materialu odvozeného z pleuroperitonealnich
membran

Dalsi expanze pleuralnich dutin do bo¢ni stény dava vzniknout pravému
a levému recessus phrenicocostalis, jez dotvareji charakteristickou klenbu branice.
Po narozeni se velikost téchto pleuralnich vybézki méni v zavislosti na vdechu a

vydechu. (2)
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1.3.5 Zmény polohy a inervace branice

Béhem 4. tt, lezi septum transversum v urovni 3. az 6. kréniho somitu.
V 5.tt vycestuji do septum transverzum myoblasty, tdhnouci s sebou nervova
vlakna. V duasledku toho vznikaji nervi phrenici, které zajistuji motorickou
inervaci branice prednimi koteny III. IV. a V. kréniho spinalniho nervu. Tyto 3
vétve splyvaji v n. phrenicus, ktery senzitivné zasobuje povrchy brani¢ni klenby.

Rychly rist dorzalni ¢asti trupu zpiisobuje posun branice kaudalné. V 6.1t
je branice v tirovni hrudnich somiti a nn.phrenici sestupuji nize. (2)
Jak se branice pohybuje dale smérem dolu, nervy se v souladu s tim prodluzuji.
Zacatkem 8. tydne lezi branice v urovni prvniho bederniho obratle. U embrya
pronikaji nn.phrenici do branice prichodem v pleuroperikardovych membranach.

Po splynuti vSech 4 komponent branice, septum transversum proroste do
zbylych 3 casti. Ty jsou tvoreny myoblasty, jenz se dale diferencuji v kosterni
svalstvo branice, a inervuji je nn.phrenici. Senzitivni inervace také pochazi
z nn.phrenici, avsak jeji obvod dostava senzoricka vlakna z dolnich mezizebernich

nervu, jelikoz periferni ¢ast branice vznika z lateralni téIni stény. (2)

2 PATOLOGIE APATOFYZIOLOGIE

Vyvoj branice je slozitym déjem, coz otevird moznost vzniku vrozenych
vad. Castou anomalii je posterolateralni defekt branice, kudy mohou pronikat
kyly. KDH je charakteristicka pfitomnosti bfisnich utrob v hrudni dutiné (viz
obrazek ¢. 1). Pfitomnost defektu branice uz v prenatalnim obdobi je sdruzena
s dislokaci organt dutiny bfisni do hrudniku.

Neni zcela jasné pro¢ tomu tak je. Z prenatdlnich ultrazvukovych
vysetieni je znamo, ze 1 plod vykonava dychaci pohyby, které jsou patrné jako
oscilace sloupce plodové vody V pradusnici. Je mozné, Ze pii nadechu jsou biisni

organy ,,nasavany* do hrudniku.
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Disledkem dislokace je i porucha rotace a fixace GIT. Upon mezenteria
je Casto velmi kratky, colon ascendent a transversum byvaji volné a mezenterium
je spole¢né pro tenké i tlusté stfevo (mesenterium communae). Fixace duodena a
prvni klicky jejundlni byva téz anomalni, n¢kdy jsou plosné fixované k
retroperitoneu, chybi jejich retroperitonealni prubéh a klasicky duodeno-jejunalni
pfechod s Treizitovym vazem.

Anomalni poloha GIT muze byt prekazkou pasaze plodové vody, coz se
poklada za pticinu polyhydramnia. Pfitomnost levého jaterniho laloku v hrudniku
je téz Castym nalezem u téchto déti, obecné se da fict, ze ¢im je vétsi defekt, tim
Cast&jsi je 1 dislokace jater. Jatra jsou deformovana figurami zafezavajicimi se do
jaterniho parenchymu tak hluboko, Ze mohou byt pochybnosti o anatomickém
spojeni takto dislokované tkané s vlastnimi jatry.

Tyto déti ale nemaji zadné znamky postizeni jater v prub&hu dalsiho
zivota. Dislokace levého jaterniho laloku se vSak poklada za prognosticky
neptiznivy faktor zvlasté, byla-li poznana v prib&éhu druhého trimestru. Dalo by
se to vysvétlit anomalnim priabéhem umbilikalni Zily, ktery porusi fyziologicky
laminarni pritok placentarni krve dolni dutou zilou a tim i jeji distribuci ve
fetalnim malém 1 velkém krevnim ob¢hu. (3)

Vrozena brani¢ni kyla je vétSinou neprava kyla — tj. bez ptitomnosti
kylniho vaku (80-90%). Znamena to, ze vznikd pred uzavérem
pleuroperitonealniho kanalu v 9. - 10.tt. Pfed operaci je prakticky nemozné
pritomnost vaku diagnostikovat. Prenatalni vyvoj plic je existenci brani¢ni kyly
vyrazné ovlivnén. Plicni hypoplasie je limitujici faktor preziti u déti s KDH, které
nemaji dalsi vrozené fetalni malformace.

Mechanicky utlak stejnostranné plice a nasledné druhostranné plice
(disledek deviace mediastina) se poklada za pti¢inu vyrazné redukce poctu
plicnich sklipkti a bronchioll, a to hlavné v ipsilaterdlni plici. Méné vyrazné
zmeény jsou vsak patrné i v druhostranné plici. Extrémni redukce plicnich alveolt
je pricinou tézké plicni hypoplazie neslucitelné se zivotem. Kromé alveoli je vSak

postiZzen i vyvoj plicnich arteriol.
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Nejen ze se snizuje jejich pocet, ale i stavba cévni stény je anomalni.
Svalova vrstva je silngj$i a vznikd tak svalovd hyperplazie preacinarnich a
intraacinarnich arteriol, ktera je pfi¢inou zvysené cévni plicni rezistence. Ta miize
ohrozit pfechod fetalni cirkulace na dospély typ cirkulace. U déti s KDH je
vystupiiovana reaktivita svalové vrstvy plicnich kapilar, kterd je pfic¢inou
abnormdlni reakce (spazmu) na nékteré stavy (hypoxie, ob&hova nestabilita,
zmény teploty, aciddza, hyperkapnie, stres).

Tato funk¢ni hyper-reaktivita je zvlasté vyrazna v prvnich dnech zivota a
je nejspise zpisobena anomalni hladinou bunéénych mediatort, jako jsou NO,
endoteliny, prostaglandiny, leukotrieny, atd. Dusledkem je vzestup plicni cévni
rezistence a vyfazeni plicniho fecist¢ obnovenim pravolevych zkratii. Opét tak
vznika hypoxie a hyperkapnie, které zvySuji plicni hypertenzi a dale potencuji

pravolevé zkraty. (3)

Obriazek ¢.1 Schéma KDH —Bochdalekova/levostranna (3)
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2.1 ROZDELENI BRANICNI KYLY

Podle lokalizace defektu se daji branic¢ni kyly rozdélit. Zname rizné
druhy brani¢nich kyl a chtéla bych nékolik popsat. Zminim se zde o kylach
posterolateralnich, brani¢ni eventraci,vrozené hiatové hernii, dale pak o
retrosternalni kyle, pravostranné a oboustranné kyle. Je-li defekt rozsahly, jedna

se o agenezi branice.

2.1.1 Posterolateralni defekty branice

Je nésledkem chybného utvafeni nebo splyvani pleuroperitonedlnich
membran s ostatnimi 3 ¢astmi branice. Vznika tak velky otvor v posterolateralni
oblasti diafragmatu. V dusledku toho spolu peritonealni a pleuralni dutiny podél
zadni stény souviseji. Defekt = foramen Bochdaleki, se v 85-90% vyskytuje na

Pleuroperitonedlni membrany normalné splyvaji s ostatnimi 3 castmi
branice koncem 6.tt. Je-li pleuro-peritonealni kanal jesté otevien v dobé, kdy se
stieva vraceji v 10.tt z pupecniku zpét do dutiny biiSni, ¢ast stfev ¢i jinych utrob
muze vniknout do pleuralni dutiny. Jejich pfitomnost v hrudniku vytlacuje plice a
srdce smérem vpted a dochézi tak ke kompresi zédkladu plic. Obsahem kyly byva
nejcasteji zaludek, slezina, a vétsi Cast stievnich klicek. (3)

Zavaznost plicnich vyvojovych abnormit zavisi na tom, kdy a do jaké
miry utroby pronikaji do hrudniku; na dobé a stupni komprese fetalnich plic.
Nasledky jsou nejvétsi na inspilateralni strané€, avSak poskozena muize byt i druha
plice. Pfitomnost bfiSnich utrob v hrudniku béhem porodu negativné ovlivni
zacatek dychani. Stfeva se spolykanym vzduchem roztahuji a znesnadiiuji tak
srde¢ni a respira¢ni funkce. Pokud se bfi$ni organy nachazeji na levé strané, srdce

a mediastinum jsou dislokovany doprava. (2)
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2.1.2 Branié¢ni eventrace

Neni totozna s pravou brani¢ni kylou. Jednostranny defekt svalstva
branice, kterd se v podobé aponeurotické blany blanovité¢ vyklenuje do hrudni
dutiny a vytvaii brani¢ni vychlipku. V tomto piipad¢ oznacujeme jako eventraci
pfemisténi bfiSnich organi do vaku v hrudni dutin€ tvofeného bréanici, avSak
klinické ptiznaky tohoto stavu mohou simulovat KDH.

Tyto defekty jsou bud’ vrozené ¢&i ziskané, na podkladé parézy nervu
phreniku zpiisobené téZkym porodem. Vrozené formy se davaji do souvislosti
S prenatalni cytomegalovirovou infekci. Vysokd poloha branice utlacuje

inspilateralni plici a zptsobi deviaci mediastina.(2)

2.1.3 Vrozena hiatova hernie

Vzacné se mize vyskytnout herniace ¢asti fetalniho Zaludku abnormalné
velkym hiatus oesophagicus otvorem, kterym do dutiny bfisni vchazi jicen
v doprovodu s nn.vagi. Piestoze je hiatova hernie obvykle onemocnéni ziskané az
v dospélosti, prenatdlné zvétSeny hiatus oesophagicus muze k tomuto stavu

predisponovat.(2)

2.1.4 Pravostranna brani¢ni kyla

Je mén¢ Casta, defektem v branici prolabuji jatra a velmi casto i stfevni
klicky. Ektopické vyusténi jaternich zil do duté Zzily je moZnou sdruZenou

malformaci. Jatra mohou mit anomalni tvar.(2)
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2.1.5 Retrosternalni kyla.

Nazyva se tak herniace skrze hiatus sternocostalis (foramen singulare
Morgagni) -otvor V retrosternalni krajiné, kudy prochéazeji horni epigastrické
cévy. Tento prichod se nachdzi mezi sterndlni a kostalni ¢asti branice. V tomto
mist¢ muze dojit k vyhfeznuti stieva do perikardového vaku, nebo se muze
naopak ¢ast srdce ocitnout v duting biisni.

Vétsi defekty tohoto typu byvaji obvykle spojeny s defektem biisni stény
v umbilikalni krajing. Casto jsou na RTG pozorovatelné v hiatus sternocostalis

herniace tukové tkang, ale ty vSak nemaji klinicky vyznam. (2)

2.1.6 Oboustranna brani¢ni kyla

Oboustranna kyla je vzacna, vétSinou je sdruzena s tézkou plicni
hypoplasii.Z celé branice byva vyvinut pouze nevelky lem, nejcastéji v pravé
poloviné hrudniku. Jatra mivaji velice bizarni tvar. Ob¢ plice jsou tézce

hypoplastické, vice postizena plice je na stran¢ vétsiho defektu.(2)
3 CHARAKTERISTIKA ONEMOCNEN{

KDH je vysledkem selhdni uzavieni Bochdalekova foramenu na
posterolateralni Casti branice. Objevuje se v brzkém obdobi gestace, ¢imz
dovoluje stievim posun do hrudi, kdyz se vraci z pupecniku. 85%-90% kyl je
levostrannych, protoze jatra vétSinou defekt na pravé strané vyplni. Jak se vyviji
zazivaci trakt in utero, tak stlacuje plice a vede k pulmonalni hypoplasii.

Zmensuje velikost obou plic a pocet alveolti v plici. Jakmile je pupecnik
prerusen, stava se plicni hypoplasie zavaznym problémem v podobé vyvoje RDS.
Ta se obvykle projevi hned po porodu. Protoze je vétSina stieva v hrudniku, je
abdomen lod’kovity (propadly) a diameter hrudniku mize byt zvétSeny tim, jak se

stfeva roztahnou vzduchem.
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Dechové ozvy na stran¢ defektu jsou hife slySitelné nebo chybi.
Mediastinum je premisténo k protilehlé strané. Dalsi problémy spojené s KDH je
jiz zminéna hypoplasie plic, didle malrotace stieva a otevieny ductus arteriosus,
znamy také jako Bottalova ducej. Ducej zlistava oteviena, ve snaze udrzet fetalni
ob¢h, z divodu plicni hypertenze, jeZ je zptisobena pravé hypoplasii plic.Také je
lehce zvysena incidence vad CNS, mocového a pohlavniho ustroji, jicnové atresie,
pupecnikové kyly, rozstép patra, a srde¢ni vady. Pfi¢ina vzniku ma mnoho
faktort.(1)

KDH je spjata s ¢eskym patologem profesorem Bohdalekem,ktery ji v
roce 1848 popsal v souvislosti s defektem — otvorem v posterolateralni oblasti
branice. V této dobé znamenala brani¢ni kyla manifestujici se v novorozeneckém
obdobi pro dité nepiekonatelnou piekazku. Uspé&ina 1é¢ba byla vyjimkou az do
roku 1940, kdy Ladd a Gross uvefejnili soubor 9 uspésné operovanych déti z 16
novorozenct s KDH.

V té dobé platil nazor, ze operace KDH je jednou z nejakutnéjsich
operaci, ten pretrvaval dalSich 40let, coz vedlo k tomu, Ze byly operovany déti
Vv tézkém stavu tfeba beéhem resuscitace. Po operaci se jejich stav na n&jakou dobu
zlepsil. Po tomto obdobi (1-3 dny - tzv. ,, libanky* honeymoon) vznikla tézka
respiracni, a pozdéji 1 obehova insuficience a stav kon¢il imrtim.

Proto vysoka letalita (50-75%) operovanych déti spolu s pochopenim
etiopatogeneze vedly ke zméné pohledu na 1écbu. Stabilizace stavu, moZznosti
1écby plicni hypertenze a pozadavek operace pouze u stabilniho novorozence

vyrazné zlepsily prognozu déti s Casnou manifestaci KDH. (3)

3.1 Epidemiologie

Incidence onemocnéni KDH se pohybuje mezi 1:2000-5500 zivé
narozenych déti. Z konsekutivni fady 5 197 907 déti narozenych v CR v obdobi
1961-1995 bylo diagnostikovano 2,32 KDH na 10 000 déti. Riziko opakovaného
vyskytu KDH u pfimych ptibuznych je ptiblizné 2%.(Strasidk, Z.., 6)
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3.2 Sdruzené anomalie

Vyskyt VVV je u déti s KDH vysoky, pohybuje se mezi 28-50% (srde¢ni
vady,genitourinarni malformace, vady GIT, CNS, chromosomarni vady). Mohou
se vSak vyskytnout i jiné malformace, napt. defekty stény biisSni a rozstép patra.

U mrtvé narozenych déti se témét vzdy vyskytne sdruzena VVV
neslucitelnd se zivotem. Nejcastéji jsou to malformace neuralni trubice
(anencefalus, hydrocefalus, encefalokéla, myelomeningokéla) a zavazné srdeéni

vady.

3.3 Etiologie

KDH se mize vyskytnout spolu s chromosomarnimi anomaliemi jak
vV poétu chromosomt (TurnerGv sy., trizomie 13. a 18. ch), tak s vyskytem
chromosomalnich aberaci (Frynsiiv sy.). Popisuje se téz genetické zatizeni rodin
vyskytem KDH (prenos z otce na dceru).

Pti¢ina vzniku KDH je nejspiSe multifaktoridlni, negenetickou pfic¢inou
je poziti nekterych latek, jako thalidomid, chinin. Avitamindza vitaminu A, se

také da pokladat za moZnou ptic¢inu vzniku KDH.
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4 DIAGNOSTIKA

Na USG lze branici zobrazit v sagitalni 1 frontalni roviné¢ jako tenkou
linii odd€lujici organy dutiny hrudni a bfiSni. Zakladni rovinou pro stanoveni
KDH je transverzalni rovina v arovni ¢ty dutinové projekce srdce Pro posouzeni
zavaznosti plicni hypoplasie se pouzivd pomér plochy kontralateralni plice a
obvodu hlavi¢ky (LHR).

Kurceni zavaznosti plicni hypoplasie se také pouziva 3D ultrazvuk.
Metoda VOCAL lze stanovit celkovy objem plic. O objemu plic poskytuje
presnéjsi data MRI v t€hotenstvi. Umoznuje 1épe zobrazovat herniované organy,

hlavné jatra, a posoudit anatomii plodu i u obéznich pacientek. (7)

4.1 Prenatalni diagnostika

Samotnou diagnézu KDH je mozné stanovit USG vySetienim plodu jiz
mezi 16. a 24. tt. (viz obrazek ¢. 2)Typickym nalezem u levostranného KDH je

ptitomnost Zzaludku v hrudniku a deviace mediastina a srdce doprava.

vvvvv

Nizka hladina mateiského alfafetoproteinu v 18.tt se vyskytuje u nékterych matek

s plody postizenymi KDH, prav¢ tak jako trizomie 18. a 21. chromosomu.

Prenatalni stanoveni diagnézy KDH je pfinosné a dileZzité, kvili:

e stanoveni sdruzenych VVV a chromosomalnich aberaci umoZzni pfipadné UPT

e poskytne rodi¢im informace o dalSich terapeutickych a diagnostickych
moznostech

e umozni porod déti s KDH (jejich transport in utero) ve specializovanych
centrech

e moznost prenatalni 1éCby.

e MiiZe byt pfitomno zvétSeni mnozstvi amniové tekutiny= polyhydramnion.

e Prenatalni dg - sonograficky priikaz ptitomnosti bfiSnich organii v hrudni

dutiné
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Obrazek ¢.2 UZ snimek

DG muze byt potvrzena amniografii, nebot plod polyka amniovou
tekutinu, ktera tak mtze byt prokazana v hrudni dutiné. Plice u déti s KDH jsou
vétsinou hypoplastické a napadné malé. Rustova retardace vznika z nedostatku
prostoru pro jejich normalni vyvoj. Po reponovani herniovanych utrob a uzavieni
defektu v branici se plice obvykle provzdusni a dosahnou své normalni velikosti.
Avsak imrtnost je vysoka (az 76%). Je-li ptitomna tézka hypoplasie plic, nékteré
primitivni alveoly mohou prasknout a vzduch touto cestou pronikne do pleuralni
dutiny (pneoumothorax).

KDH mize byt diagnostikovana 1 chirurgicky korigovana jesté
V prenatalnim obdobi mezi 22. a 28.tt. Amniocentéza je rutinnim vySetfenim u
pacienti s KDH k vylouceni sdruzenych chromozomalnich aberaci. Urceni
karyotypu je dtlezité kvili rozhodnuti o dal$ich diagnostickych a terapeutickych
intervencich, k posouzeni progndzy ditéte a stanoveni zpusobu vedeni porodu
eventuelné ukonceni téhotenstvi ve spolupraci s rodi¢i. U pacienthl s
chromozomalni vadou v kombinaci s KDH se doporucuje ukonceni gravidity. V

pfipad¢ intrapartalni hypoxie neni vhodné ukonceni cisarskym fezem.
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4.2 Diferencialni diagnostika
Diferenciélni diagnostika KDH spoc¢iva v odliseni téchto USG nalezii:

Vrozena cysticka adenomatoidni plicni malformace

Tumordzni utvar je diagnostikovan prenatalné v ptipad¢, ze USG zobrazi solidni
¢i cysticky utvar. Ma podobny RTG nélez, chybi vSak néalez Zaludku a stfevnich
klicek v hrudniku. Pfitomnost brénice se zobrazi pfi ultrazvuku nebo vypocetni
tomografii.

Mediastinalni cysticky teratom

Mediastinum je atypickym mistem pro vznik teratomu, ktery vznikd diferenciaci
pluripotentnich buné€k a obsahuje elementy riznych typt tkani.

Broncho pulmonarni sekvestrace

je segmentarni afunkéni plicni parenchym, u néhoz chybi komunikace
s tracheobronchidlnim stromem a vaskularni zasobeni je pfimo z aorty.
Bronchogenni cysty

sférickd kongenitdlni cysta vznikd 2z anomalniho puceni pii formovani
tracheobronchialniho stromu a obvykle se nachazi v mezihrudich prostorech nebo
Vv plicich.

Enterické a neuroenterické cysty

entericka cysta vznika ze zahybu anebo vaku podél intestinalniho traktu, zatim co
neuroenterickd cysta je cystou z vnitiniho mediastina. Neuroentericka cysta
pozdgji obsahuje tkan z nervového systému a dal$i organy a spojuje se s tvrdou

plenou v patefnim kanalu.
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4.3 Postnatalni klinické projevy

Dominujicim klinickym piiznakem je progresivné se zhorSujici respiracni
insuficience jako dusledek hypoplasie plic a plicni hypertenze. U nejvice
postizenych déti se ptiznaky objevuji hned po narozeni. Stav mlize byt zhorSovan
distenzi GIT, lokalizovaného v hrudniku. VétSina déti ma klinické projevy KDH
béhem prvnich 24 hodin zivota, pozd¢€jsi pfiznaky jsou vyjimecné a nalez KDH je
vétSinou ndhodny.

Pti klinickém vySetfeni vidime dité s tézkou dyspnoi. Ozvy srde¢ni jsou
vyrazn¢ dislokovany na druhou stranu. Diagndéza se ovéfi nativnim RTG
snimkem, ktery zobrazi stfevni klicky v dutiné hrudni a deviaci mediastina (viz
obrazek ¢. 3). Zavedend zalude¢ni sonda ukaZe polohu zaludku, ktery se také
nachdzi v hrudniku. Sonda zaroven odvadi vzduch ze zaludku a stfev a tim

ptizniveé ovlivni pretlak v hrudniku.

Obriazek ¢.3 RTG snimek KDH (3)
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Medicina se dnes snazi o nejpfesnéjSi prenatdlni stanoveni diagnozy
KDH a nasledné konzultace s genetikem, neonatologem, a détskym chirurgem. Po
komplexnim vySetfeni a poskytnuti vSech dostupnych informaci je rozhodnuti o

dalSim postupu 1€cby na rodicich ditéte.

5 TERAPIE

Porody déti stakto zavaznou diagnézou se soustiedi do odbornych
center, jez jsou na péci o tyto pacienty specializovana a maji dostupné materialni
vybaveni a kvalifikovany personal. KDH lze 1éCit jiz v prenatalnim obdobi
metodami PLUG a EXIT. Nejefektivnéjsi zustava 1écba chirurgicka. Reponace

kyly se provadi dle stavu ditéte velmi brzy po narozeni. (6)

5.1 Prenatalni lécba

Jsou velmi rizikova pro matku i pro plod. Vyhoda spociva v udrzeni
fetalniho ob&hu, v némz plice nejsou pro dychani tolik dilezité. K zavedeni fetalni
chirurgie v ¢asné vyvojové fazi plic a to mezi 20-26.tt. ptispél experimentalné
prokazany dobry vliv evakuace organi z dutiny hrudni. Plsobi pozitivn€ na dalsi
rozvoj plic. OvSsem zavedeni antenatalni operativy je mozné jen za uritych
podminek.

Plod nesmi mit zddné sdruzené anomalie, nesmi se jednat o pravostranny
defekt, pfitomnost levého jaterniho laloku v otvoru defektu nebo v hrudniku (pri
repozici dochdzelo k utlaku duktus venosus a Kobstrukci pritoku krve
pupecnikovou zilou.). Ale vzhledem ktomu, ze vysledky korektivni fetalni
chirurgie nejsou zatim dostate¢né presvédcivé, jsou preferovany nasledujici typy

16¢by. (3)
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Prenatalni hormonalni terapie

Chybéni ¢i nedostatecné mnozstvi surfaktantu v souvislosti s naslednym
sklonem ke kolapsu alveolt, alveolarni hypoxii a reaktivni plicni vasokonstrikci je
dalSim dualezitym faktorem pro uspésnou 1é¢bu KDH. Indukce syntézy a sekrece
surfaktantu prenatalni aplikaci kortikoidd, podobné jako indukce plicni zralosti u
nezralych novorozenct, je z tohoto pohledu dalsi velmi slibnou moznosti.(6)

Déle bych chtéla zminit také metodu artificidlni gastroschyzy, ktera
slouzi k podpofe rastu plic sniZzenim nitrohrudniho tlaku. Doposud byly
publikovany pouze dva uspésné piipady (jedno dité trpélo NEC a druhé jesté

V novorozeneckém obdobi zemrelo na pneumonii).

Metoda PLUG

Tato metoda je zalozena na experimentadlnim prikazu ptiznivého vlivu
prenatalni obstrukce trachey na zrani plicni tkané. Provadi se intrauterinni
uzavieni trachey tzv. ,zatkou“ (plug), aby dorostly a dozraly plice. Pretlak
Vv dychacich cestach zplsobi expanzi plice, kterd postupné navraci bfiSni organy
do dutiny bfisni.

Obstrukci trachey lze vytvofit videofetoskopicky zavedenou umélou
plombou nebo jeji pfimou ligaci. Nevyhodou PLUG metody je potencialni
excesivni rust plicni tkané s naslednym vznikem hydropsu plodu a kardialni
dekompenzace, a dale nutnost opera¢niho feSeni obstrukce dychacich cest béhem

porodu. (6)

Metoda EXIT

Metoda EXIT byla vyvinuta v souvislosti s predeslou metodou, ale je
mozné ji pouzit 1 pro jiné prenatalné zjiSténé vady. Princip spociva v provedeni
operace pii1 zachovani placentarniho obéhu do té doby, nez se zajisti prichodnost
dychacich cest. Podavani kortikoidi matce pfed porodem se jevi jako dobry
stimul pro zrani plicniho parenchymu plodu. K provedeni operace je nutna

dostatec¢na relaxace délohy.(6)
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5.2 Postnatalni terapie

Lécba, jez se odehrdva po narozeni ditéte. Spociva v okamzité 1écbé
prvnich pfiznaka respiracni insuficience. Jestlize dit¢ nereaguje adekvatné na
podani O2 maskou, je nutné: 1. okamzité intubovat ;

2. zavést OGS;
3. zavést nitrozilni kanylu;
4. monitorovat zakladni zivotni funkce;
5. tlumit dité;
6. provést RTG, ktery potvrdi nebo vylouc¢i diagnézu KDH;
7. transportovat.

Podavéani velkych objemi tekutin je kontraindikovano, je vSak nutné
udrzovat systémovy krevni tlak na dostate¢né urovni jako prevence pravolevych
zkratl. Pii fizené ventilaci je nevhodné pouziti vysokych inspiracnich tlakt
(>30cmH20), které vedou k barotraumatu. Medikamentozni relaxace se
nedoporucuje (viz. Tabulka ¢. 1). Vakovani ditéte je u KDH kontraindikované!

(vzduch se dostane i do Zaludku=>ten zvétsi objem a utlacuje plice). (3)

Tabulka €. 1 Obecné lééebné-diagnostické principy KDH

Resuscitace

Intubace a Setrna ventilace (PIP<25c¢m H>0)

Monitorovani TK — arterialni, CZK,systémovy, preduktalni/postduktalni SpOz, TT
cévni piistup

zavedeni OGS a dekomprese GIT

Ventila¢ni cile:preduktalni SaO,>85% a pH>7,3 pti PIP <25¢cmH>0

korekce krevniho tlaku

Kardiopulmonalni 1é¢ba
ventilace konven¢ni
Cil: SpO2>85% a pH>7,3 pti PIP <25¢cmH>0

vysokofrekvencni ventilace HFOV

Cil: SpO2>85% pii MAP<16¢cm H20

kardilogické vySetfeni

stanoveni funkce pravého srdce

odhadnuti tlaku v a.pulmonalis

Identifikace ductus arteriosus a stanoveni sméru zkratu
zkusmé podani NO pacientiim se zvySenym tlakem v plicnici
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Dovoluji si uvést par dalSich metod 1écby, naptiklad liquidni ventilace,
kdy je funkéni rezidualni kapacita plic nahrazena roztoky perfluorocarbonu a
ventilace je provadéna liquidnim ventilatorem. Tato metoda je stale ve vyvinu.
Pak je zde 1 moZnost provedeni transplantace plic. Pii t€zké plicni hypoplasii,a pii
hypoplasii plicnich Zil. Piezivani déti po transplantaci plic je 70% v 1. roce Zivota,
a 40%-50% ve 2. letech.

5.3 Stabilizace pi‘ed operaci a oddaleni operace

Cilem ptedoperacni stabilizace je snizeni plicni hypertenze tak, aby byla
uspokojiva ventilace dosazena za pouziti nizkych inspiraénich tlaki a nizkych
koncentraci kysliku. PPHN vede ke zvySenému vyskytu extra i intrakardialnich
pravolevych zkrati a naslednému prohloubeni hypoxie. Nejnovéjsi terapeutickou
metodou PPHN je inhalace oxidu dusnatého (NO).

Exogenni NO nejucinnéji rozsifuje plicni cévy, které piimo piiléhaji
K nejlépe ventilované ¢asti alveoll, zatimco cévy v oblastech s kolabovanymi
alveoly nejsou exponovany NO a zstavaji kontrahovany.

(Vysledky publikovanych studii dokumentuj, ze inhalace NO ma okamZity ucinek u
50-60% deti s PPHN.) Vysokofrekvencni oscilacni ventilace je dnes soucasti
protokolu 1é¢by KDH. Pouziva se pfi selhdni konvencni ventilace a inhalace NO a
pred zavedenim ECMO. Jde o vdechovani malého objemu vzduchu do plic

vysokou frekvenci.

Extrakorporalni membranova oxygenace (ECMO)

U pacienti s KDH je indikovano jen v piipadé tézkého respira¢niho
selhani nereagujiciho na konvenéni 1 nekonvenéni zptisoby UPV. Po zavedeni
arterialni (a.carotis communis) a venozni kanyly (v.jugularis interna) se obéhovy
systém pfipoji na pumpu, silastikovy membranovy oxygenator a tepelny vymenik.
Po stabilizaci je mozné provést rekonstrukci branice béhem ECMO terapie,

nevyhodou je celkova heparinizace a velké nebezpeci hemoragickych komplikaci.
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Déti s minimélnimi  ventilacnimi tlaky a minimélnimi pravolevymi
obéhovymi zkraty mohou byt operovany béhem prvnich 24-48 hodin Zivota.
Neni-li mozné dosdhnout normalni saturace preduktalni krve a pCO2 mén¢ nez
50mmHg za pouziti optimalnich ventila¢nich rezimu, svédci to o tézké plicni
hypoplasii neslucitelné se zivotem (ani pouzité ECMO neni zdarukou uispéchu).
Ob¢hova stabilita je téz nezbytn€ nutna, nebot’ systémova hypotneze v souvislosti
splicni hypertenzi potencuje pravolevé zkraty. Téz musi byt dostatecné
korigovana aciddza. Sedace jako prevence stresu je zcela indikovana, nebot’ stres

muze vede téZ k plicni vasokonstrikci.

5.4 Chirurgicka lécba

Cilem chirurgické 1éCby je vytvofit prepazku mezi dutinou bfisni a
hrudni. Operace brani¢ni kyly uz dnes nepatii mezi urgentni zakroky. V kazdém
piipad¢ neni zapotiebi odkladat operaci, je-li pacient stabilni vice nez 24 hodin.
Dité je béhem operace pribézné¢ monitorované meéteni arterialniho a vendzniho
TK, TT, kyslikové saturace preduktalni i postduktalni, pCO>, diurézy. VétSina
chirurgii poklada za optimalni operacni ptistup u KDH pfi¢nou nebo subkostalni
laparotomii v ptislusném podzebii. Umozni snadno piehlédnout dutinu bfisni a

optimalné ulozit nitrobfisni organy. (3)

Operace levostranné kyly

Po otevfeni bfi$ni dutiny jsou prvnim orgénem, ktery je v rané€ patrny,
jatra, a to levy lalok, jestlize neni dislokovan do hrudniku. Po pfetéti ligamentum
triangulare sinistrum a odtazeni jater se dobie zobrazi poméry v oblasti jicnového
hidtu a medidlniho okraje defektu. Po tomto manévru se postupné vytahuji klicky
stievni z dutiny hrudni. V pfipadé z defektem prostupuji i jatra, reponujeme je co
nejsetrnéji. Slezina je nejcastéji poslednim organem, ktery je nutno reponovat, je-
li repozice obtizna, je mozné otvor v branici rozsitit. Repozice ledviny, pokud je

v hrudniku, necini vétSinou Zadné obtize.
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Po odstranéni vSech bfiSnich organt z hrudniku se zjisti, pomoci
chirurgické pinzety, zda neni piitomen kylni vak. Dorzalni okraje defektu
V branici nejsou hned patrné, nebot’ jsou piekryty peritoneem, které kranidlné
volng prechazi v parietalni pleuru. Tato blana se protina na tirovni svalového lemu
branice po celém dorzdlnim obvodu. Smérem dorzolateralnim se lem Ccasto
vytraci. Po uvolnéni okraji defektu se posoudi jeho velikost a zpiisob jeho
uzavieni. K sutufe j nevhodny nevstiebatelny material s traumatickou jehlou.
Jednotlivé stehy se zakladaji ve vzdalenosti 3-4mm.

Dorzalni lem je nékdy hyponasticky a mize se trhat, pak je vhodné pfisit
pfedni lem branice k Zebru nebo mezizebii. Tvar defektu je vétSinou asymetricky,
a proto se stehy zakladaji tak, aby vyslednd sutura byla ve vSech smérech pod co
nejmens$im napétim. Pfi rozsahlém defektu nebo agenezi branice je
nejpouzivanéj§im zpusobem nahrady branice zaplata z Goretexové membrany (Viz
obrazek ¢. 4). Pouziva se Imm membrana, z niz se vystiihne oval, jez se pfisije
K okrajim defektu. Velikost zaplaty musi byt dostate¢na, aby vysledny tvar

branice byl kopulovity a napodoboval ptirozeny tvar branice. (3)

Obrazek ¢. 4 zaplata defektu — schéma (3)
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Pti zaklddani stehu se fidime stejnymi pravidly jako u prosté sutury
bréanice. Hrudni drén nezavadime. Po uzavieni defektu v bréanici se zreviduji
sttevni klicky, zvlasté pak poloha duodena a prvni klicky jejundlni. Jestlize jsou
hepatalni flexura a duodenum lokalizované pod mezotransverzem, ukladaji se
klicky tenkého stfeva volné do dutiny bfisni tak, aby coekum a terminalni jejunum
byly ulozeny v pravém podbiisku.

V pfipadé, ze je celé stiedni stfevo, veetné Kkolon, zcela volné a
duodenum se nenachdazi v retroperitoneu, uvolni se duodenum tak, aby jeho druhé
raménko voln¢ prechazelo kaudalné v dalsi oddily duodena. Kli¢ky tenkého streva
se ulozi do pravé poloviny biicha a kolon je v levé. Slezina se uklada jako prvni
do pohrani¢niho prostoru. Jestlize je uzavér laparotomie obtizny a hrozi nadmérné
zvySeni nitrobfisniho tlaku se vSemi disledky (komprese IVC ,rendlnich Zil,

vysokd poloha brdnice), je namisté pouzit um¢lé zaplaty biisni stény. (3)

Operace pravostranné brani¢ni kyly

Laparotomie je vétSinou standardni postup. Anatomické poméry jaternich
zil a jater jsou zde Casto bizarni a je nutné s nimi pocitat. Operace KDH v prib&hu
ECMO patii k velmi rizikovym zékrokiim vzhledem k heparinizaci krve. Samotna
operacni technika je podfizena extrémné presnym pravidlim hemostazy.
Preparace lemu branice se povazuje za nevhodnou vzhledem k nebezpeci
krvaceni. Je zcela indikovano pouZiti tkanovych lepidel a fibrinovych preparata.
Hrudni drén se u téchto pacientll zavadi kvili kontrole eventualniho krvéceni,
aktivni sani je kontraindikovano. (3)

Po operaci je dité ve spole¢né péci chirurga a neonatologa. Snahou je co nejdiive

pfejit na spontanni ventilaci a zah4jit pfijem stravy.

5.5 Casné komplikace

Casné pooperaéni komplikace mohou byt stejné jako po kazdé bfisni
operaci. Tendence ke vzniku ile6znich komplikaci je u téchto déti vétsi vzhledem
k anomalnimu ulozeni stfev. Vaznym rizikem je volvulus stfedniho stfeva pro

obtizné stanoveni ¢asné diagndzy a vzhledem k rychlé progresi s nekrdzou stieva.
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Dehiscence sutury branice a recidiva KDH se nejcastéji popisuje pii
pouziti umélych zaplat. Projevuje se jako nédhle vznikla respira¢ni insuficience
provazena poruchou pasdze GIT. Nativni snimek hrudniku a dutiny bfisni je
mozné doplnit podanim kontrastni latky do GIT pro upiesnéni diagnozy.

Laparotomie, repozice tutrob a sutura defektu jsou standardnim postupem
pti 1écbe této komplikace. Pouziti zaplaty je v téchto pripadech indikované.
Nedostate¢né rozepnuti plice s ndlezem peritonealniho vaku v hemithoraxu jsou
disledkem ponechani kylniho vaku v dutiné hrudni. Je-li sutura branice

dostate¢né pevna, je mozné vak resekovat a odstranit z torakotomie. (3)

5.6 Pozdni komplikace

Recidiva a infekce jsou nejcastéj§imi pozdnimi komplikacemi ndhrady
branice. Diagndza se stanovi na podkladé¢ RTG snimku hrudniku, pasaze GIT,
ptipadné CT ¢i MRI. V pfiipadé pozdni infekéni kontaminace zaplaty je nutné ji
odstranit. Vétsinou se vytvoii nova fibrotickd vrstva, takze dal$i rekonstrukce

branice neni nutna a separace dutin je dostatecna. (3)

6 STAV PACIENTA PRI PRIJETI

6. 11. 2013 v 17:59 byl cisafskym fezem porozen donoseny eutroficky
novorozenec, S praenatalné diagnostikovanou levostrannou KDH. Po porodu
minimalni spontanni dechova aktivita, bradykardie 80/min. Intubace na porodnim
sale (ETC 3,5) a zavedeni UPV (PIP30 FiO2 50-60 %). Bradykardie ustoupila,
SpO2 nad 70%, transport na oddéleni RES (viz tabulka ¢. 2). Bylo také provedeno
RTG vysetieni, jez potvrdilo diagndzu vrozené branicni kyly a to na levé strané.

Po porodu se rozvinuly znamky perzistujici plicni hypertenze,
s pre/postduktalni diferenci SpO do 15%, vysokym gradientem na TVI az 65torr
a vyraznou dilataci pravostrannych srde¢nich oddild. Stav vyzadoval UPV s FiO>
40-100% (viz tabulka ¢. 3)a tlakovou podporu Dopaminem a Dobutaminem. Byla
zavedena OGS K derivaci zalude¢niho obsahu. Na oddé€leni ulozen do vyhievného
lizka (Babytherm).
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Tabulka ¢. 2 Fyziologické funkce:

TK

SF DF

SpO- pre /post

1T

48-50

145" | 40/58

98/80 %

36.7.°C

Tabulka €. 3 hodnoty ventila¢niho rezimu SIMV

cas FiO; SpO, | DF | PIP PEEP | Tin | VN | MAP
18-24 | 40-100% | 89-97 | 40 |25-28 | 5,1 0,35 198 |12
Provedeny odbéry krve k vySetieni viz tabulka €. 4):

Tabulka ¢. 4 ABR

pH 7,19 | pCO>53 | pO. 35, | ABE -9,1 | laktat 5,0

Le 13,3 | Htc 0,43 |Hb 148 |PLT 163 | Gly8,2

Na 136 | K 3,8 Ca2,12 | CRPO,1 PCT 0,06

Kanylace UVC a UAC, podéano

e Dormicum 0,4ml (redeno 1:10), dale dle potieby bolus 0,3ml & 4hod,

e prvni davka dvou ampuli Curosurfu intra trachealné,

e aplikace Kanavit 1mg.i. m. a kredeizace,

e plasmalyte 40ml

e Morphin 3,2mg (do 20ml FR)kontinualné 0,1-0,2 ml/hod.

e Tlakova podpora Dopaminem 75mg(do 20ml G5%) rychlosti 0,1-0,5ml/hod.

Celkové projevy ditéte tlumené, hypotonie, drazdivost pii manipulaci.

Smolil, dosud nemocil. Do UVC je kontinudln€¢ poddvana vyziva rychlosti

7ml/hod. Do UAC je podavan % FR rychlosti 1ml/hod.
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7 PRUBEH HOSPITALIZACE

8/11 probéhla reponace KDH. Defekt kryt goretexovou zaplatou, operace
probihala bez komplikaci. 8/11 a 19/11 podana transfuze Cerstvé mrazené plasmy
a erymasy. Po operaci byla obtizna UPV z divodu vyznamné hypoplasie levé
plice a PPH. Celkova doba UPV byla 20 dnii, pro obtiznou oxygenaci nastala
opakovan¢ nutnost nekonvenc¢ni ventilace (HFOV) celkem 5 dnt. 8. den Zivota
nastaly komplikace pozdni novorozeneckou sepsi, kultivaci zjiSténa etiologie
Staphylococus epidermidis. Nasazena ATB terapie (Oxacilin + Gentamicin, dal$i 1éky
viz tabulka ¢. 5), ale pro opétné zvySeni zanétlivych markert byla ATB terapie
zménéna na Vankomycin (0d 19-25/11).

Utinek terapie byl pozitivni, bez navratu infekénich komplikaci.
V poopera¢nim prubéhu bylo zapotiebi vysokych davek analgosedace (Morfin,
Midazolam, Fenobarbital), pfechodné i nutnost myorelaxace. Celkova doba podavani
I.v. Morfinu byla 3 tydny, nasledné postupné snizovani davek podavanim sirupu
per 0s, k prevenci iatrogenniho abstinen¢niho syndromu novorozence.Pro vyrazné
pooperacni edémy ve druhém tydnu zivota byla pfechodné podévana diuretika
(Furosemid, Spironolakton) celkem 8 dni. Enteralni podavani trofickych davek
stravy od 13. dne zivota, vzhledem ke komplikovanému pooperacnimu prabéhu.

Pro pfetrvavajici mediastindlni shift doprava a vysoké ventilacni naroky
je 18/11 provedena drendz levého hemithoraxu s frakcionovanym odsatim 50 ml
transudatu béhem dvou dnt. 25/11,= 20. den Zivota byl planované extubovan,
oxygenoterapie, pokra¢ovala 2. dny, dale je ventila¢n¢ stabilni, ale s mirnymi
projevy dyspnoe. Ob&hova podpora nutna do 5. dne zivota. 10. - 12. den Zivota je
opét potieba ob&hové podpory pro pravostranné srdecni selhani piti PPH. Na
kontrolni echokardiografii 20. den zivota vyrazné zlepSeni plicni hypertenze,

pokles TVI na 22Torr. Sildenafil ordinovan 10. -26. den Zivota.
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Parenteralni vyziva pokrac¢ovala do 22. dne zivota, dale pln¢ enteralné

krmen sondou, pozd¢ji piechod na kojeni, davky dle chuti. Pfi propusténi 11/12 je

pediatricky nalez v normé¢, dit€¢ je pln¢ kojeno, zatim plochd vahova kiivka.

Celkova doba trvani hospitalizace je 36 dni. Z toho pobyt na odd¢€leni resuscitacni

péce trval 25. dni, a na oddéleni intermedialni péce 11. dni.

Tabulka &. 5 Pouzité 1éKky a jejich i

ndikaéni skupiny

Nazev indikacni skupina Nadzev indikacni skupina
Curosurf surfaktant Furosemid kalium nesetrici diuretikum
Spironolakton kalium Setrici diuretikum
Dopamin katecholamin Paracetamol analgetikum, antipyretikum
Dobutamin | sympatomimetikum blizké dopaminu. | Hydrokortison kortikosteroidni
hormon/antialergikum
Milrinon kardiotonikum,vasodilatans Chloralhydrat sedativum/ hypnotikum
Sildenafil Kardiotonikum Nimbex myorelaxans
Midazolam | benzodiazepin, sedativum Pentaglobin imunoglobuliny 1gG IgA, IgM,
Morfin opiat, anestetikum Unasyn
Sufenta opioidni anestetikum Oxacilin I
Luminal fenobarbital, sedativum Gentamicin antibiotika
Vankomycin

Tabulka €. 6. Invazivni vstupy

Invazivni vstup

Datum zavedeni

OGS 6/11-7/12 (vyména dle potieby)
UAC a UVC 6.-8/11

PMK 7.-16/11

CVK (na pravé horni koncetiné) | 8-14/11

CVK (v.femoralis) 15- 24/11

CVK (v.mediana cubiti I. dx) 24-29/11

arterialni katétr I. dx. 8-20/11

(a. radialis/a. ulnaris) l. sin. 21-27/11

7.1 VySetreni provedena béhem hospitalizace

Seznam a vysledky provedenych vySetfeni béhem hospitalizace pacienta

B. S. Uvadim datum vySetfeni, hodnoty, nalezy a zavéry. Z fyzikalnich vysetfeni

se u ditéte pravideln¢ vysetrovalo USG srdce. Provadélo se i1 kontrolni RTG, a UZ

CNS. Z laboratornich vySetfeni hlavné Biochemie, ABR, a krevni obraz.

Jako u kazdého novorozence se standardné vysettuje sluch, vrozena katarakta a

z krve sreening fenylketonurie, stitné zlazy, cystické fibrozy a dalSich vrozenych

onemocnéni.
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7.1.1 Echokardiografie:
7/11 AV-VA konkordance, TVI do 15 Torr, mirna hypovolemie, FOA 2mm, PDA

nezobrazen.

18/11 Dextrapozice srdce, AV-VA konkordance, dilatace PK PS, TVI 51 Torr,
MVI 0, PAVI 28 Torr, PDA 1,8mm, pravolevy shunt, pulzatilni,
kontraktilita orienta¢né v normé. Zavér: PPHN s P—L shuntem v PDA

11/11 Vyrazna dilatace PK PS, FOA-P—L, komorové septum vyrazné vyklenuto
doleva. LK utla¢ena, PDA 0, TVI 50 Torr, plicni zily spolehlivé nevykazuji.
Dilatace jaterni zily. Zavér = PPHN

12/11 TVI1 30 Torr, PAVI 20 Torr, PDA nezobrazeno.

15/11 dilatované pravostranné oddily, TVI 67 torr, lehce kompromitovana funkce
LK pii utlaku od PK. Zavér = vyznamna PPHN

16/11 CZK do IVC, TVI az 71Torr

18/11 dilatace PK+PS a pravé siné, TVI 67 Torr, PAVI 25 Torr, MVI 0, PDA
1,5mm, bidirektivné FOA 1,7mm, vyrazné nizsi prutok ptes levou plici, dle
toku v levé plicni arterie a plicnich zilach. Dilatace IVC. Zavér = PPHN

22/11 pretrvava dilatace PK PS, TVI 50Torr, PAVI 28 torr, PDA tenka P—L.
Toky v aorté v normé.

25/11 TVI pokles na 22 torrt, nadale vyrazna PAVI ,LK mén¢ utlacena, s dobrou
funkci, bez vypotku.

6/12 normalni orientaéni nalez.

7.1.2 USG CNS

7/11 normalni 2D nalez
11/11 mirn¢ prostorngj§i prava komora, normalni nalez

6/12 normalni 2D nalez, lehka asymetrie pravé komory.

7.1.3 RTG nélez

6/11 potvrzeni prenatalniho nalezu vrozené diafragmatické hernie vlevo.
12/11 zobrazeni ¢astecné rozvinuté plice vlevo.
15/11 status po operaci KDH vlevo. Pretrvavajici fluidothorax vlevo, suspektivni

drobny pneoumothorax vlevo ventrobazalné.
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11/12 oboustranné zvyraznéna retikulogranularni kresba, inflace levé plice az do

levého kostofrenického thlu, bez loziskovych zmén. Srde¢ni stin vlevo.

Zavér: Znamky mirného chronického plicniho postizeni po dlouhodobé plicni

ventilaci.

Tabulka ¢. 7 Biochemie celkové

vySettent maximalni minimalni yySetieni maximalni minimalni

hodnota hodnota hodnota hodnota
urea 2,00 mmol/l HDL 0,28 mmol/I
kreatinin 71,0 mmol/l LDL 0,20 mmol/I
bilirubin 46 umol/I 1,00 umol/Il P-laktat 5,0 mmol/l 0,60 mmol/|
ALT 0,35 ukat/I 0,10 ukat/I CRP 117,9 mg/| 10,5 mg/I
S-AST 1,07 ukat/| 0,28 ukat/l Na 139 mmol/Il 123 mmol/l
S-ALP 2,70 ukat/I 1,27 ukat/l K 6,6 mmol/l 3,2 mmol/l
cholesterol 0,60 mmol/| Prokalcitonin 15,74 ng/ml 0,11 ng/ml
TAG 0,30 mmol/l IL-6 325,9 pg/ml 11 pg/ml
bilkovina 22,10 g/l Troponin T 0,239 ng/ml 0,151 ng/ml
Albumin 12,70 g/l Hemoglobin 18 g/dl 8,4 g/dI
glukosa 9,80 mmol/l 4,50 mmol/| pH 7,517 7,187
Ca 2,15 mmol/l 1,90 mmol/l pCO:; 64,40 mmHg 22,40 mmHg
P 2,33 mmol/l 1,37 mmol/l pO2 161 mmHg 35 mmHg
Chloridy 122 mmol/l 102 mmol/I HCO3 29,5 mmol/l 17,6 mmol/l
Tabulka ¢. 8 Hematologie celkové
yySetient maximadlni minimdlni yySettent maximadlni minimdlni

hodnota hodnota hodnota hodnota

Leukocyty 16,6*10%1 1,0*10%1 hemoglobin 159 g/l 120g/1
Neutrofily 12,30*10%1 8,3*10%I hematokrit 0,475 0,360
Lymfocyty 2,8 *1091 0,4 * 10%I Trombocyty 239* 163
Monocyty 3*1091 1,6*10%1 Hb/1 ery 36,30
Eozinofily 0,60* 1091 0,10*10%I retikulocyt 22 Y%,
Basofily 0,30*10%I 0,0%10%1 KS + Rh B+
erytrocyty 4,65 *10'?/I 3,73*10%%/I COOMBS negativni

7.1.4 Jina vySetifeni

9/11 -PKU+T4

4/12 -o¢ni vySetieni = nalez odpovidajici gestaénimu stati

11/12 -Screening sluchu oboustranné normalni nalez

10/12 -Neurologické vysetfeni normalni neurologicky nalez
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8 NASLEDKY A ZIVOT PO OPERACI KDH

Uspé$nost 1é¢by a zavaznost nasledki pro dits, zileZi zejména na
velikosti defektu, a poskytnuti vCasné vhodné péce, ¢imZ se zabrani post-
hypoxickym zméndm, z nichz nejzavaznéjsi je DIC a HIE. (FLORENCE, 12 (2) 2006 p. 44)
Dulezitym faktorem je vyskyt sdruzenych vrozenych vad, a stupném plicni
hypoplasie.Morbidita neni velka, vétSina déti nema vyrazné obtize.

Situace se zménila az se zavedenim 1écby ECMO. Plicni vySetieni a testy
(celkovy objem plic, vitdlni kapacita plic, hodnoty krevnich plyni, forsirovany
expiracni objem, radiospirometrie) jsou u vétSiny déti normalni. Mimoplicni
morbidita byla zjiSténa u déti vyZzadujicich agresivni 1écbu respira¢niho selhani.
Nejcastéji se vyskytuji abnormalni neurologické nalezy. Zejména opozdény vyvoj
a horsi motorické 1 poznavaci schopnosti.

U déti s KDH je cCastéjsi gastroezofagealni reflux. Konzervativni 1écba
prokinetiky byva uspés$na, k operaci se pfistupuje jen pii jejim selhani (9,6-14,8%)
Vpadly ¢i asymetricky hrudnik je komplikace spiSe estetickd. Prevenci je dobie
provedena rekonstrukce branice, hlavné pouziti dostate¢né Siroké zéaplaty, aby
méla kopulovity tvar.

Tuto vadu mize upravit i posilovani zadového a hrudniho svalstva. Az u
50 % déti s PPHN dlouhodobé& ventilovanych, vystavenym vét$im hodnotam pH,
a u 60 % déti 1écenych ECMO, se popisuje ztrata sluchu.

Dlouhodobé sledovani sluchu je tedy nezbytné, protoze se jeho ztrdta nemusi

VvV Casném pooperacnim obdobi nijak projevit.
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9 OSETROVATELSKY PROCES

DEFINICE = Systematicky zpusob posuzovani zdravotniho stavu pacienta,
specifikovani problémii= zmén nebo nedostatkl v uspokojovani lidskych potieb.
Vytvéafeni plant, jejich feSeni, realizace pldnovanych intervenci a hodnoceni

ucinnost V podpofe optimalniho feseni stanovenych problémil

Faze oSetirovatelského procesu:

e posuzovani stavu pacienta, a jeho schopnosti sebepéce

e urceni oSetiovatelskych diagnéz

e naplanovani péce podle uréenych diagnéz =stanoveni kratkodobych i
dlouhodobych cild, jichz chceme dosdhnout a urceni intervenci, jimiz
chceme dosahnout vytycenych cilli

e realizace naplanovanych oSetfovatelskych intervenci a konkrétni zptisob
jejich provedeni, v¢etné ¢asové linie.

e Zhodnoceni u€innosti intervenci, a posouzeni dosaZeni cild.

9.1 Vybér oSetrovatelského modelu

Osetfovatelskych modeltt zname mnoho. Bylo pro mé tézké si vybrat
jeden, ktery by mi vyhovoval a hodil se pro intenzivni péci o takto nemocné dit¢.
Rozhodla jsem se tedy, ze oSetfovatelsky proces vytvotim podle Virginie Avennel
Hendersonové. Podle ni je roli sestry predevSim pomadhat, lidem nemocnym i
zdravym provadét Cinnosti prispivajici k udrzeni nebo néavratu zdravi, klidné
smrti, které by jinak provadél sam, kdyz by mohl, chtél nebo umél.

Cilem je udrzet ¢loveéka co nejvice sobéstacného a nezavislého na okoli a
aby byl schopen zit hodnotnym zivotem. Kdyz je sobéstacnost jedince
nedostatecna, tak tento nedostatek nahrazuje sestra svou vhodnou osetfovatelskou
péci Tento model je vhodny pro intenzivni péci a v ur€itych smérech jej jde pouzit
I pro pediatrickou oSetfovatelskou péci, ale bude potieba do néj ¢astecné zahrnout

I rodinu pacienta.
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Podle tohoto modelu budu hodnotit tyto prvky

1. Dychani

. Vyziva a piijem tekutin

. VyluCovani

. Pohyb a udrzovani télesné polohy

. Spanek a odpocinek

. Vybér vhodného odévu — oblékani, svlékani

. Udrzovani TT, oblékani, ptizpiisobeni se prostiedi

. Udrzovani télesné hygieny,

O 00 3 N »n b~ WD

. Vyvarovani se nebezpeci z okoli a zabranit zranéni jinych

10. Komunikace s okolim, vyjadfeni emoci, potieb, obav a nézorii

11. Konani poboznosti podle vlastni viry

12. Prace na né¢em, co je smysluplné a dava uspokojeni z vysledkii prace
13. Hry nebo tcast v riznych formach rekreace

14. U¢it se, uspokojovat zvédavost, ¢innosti, jez vedou k normalnimu vyvoji

9.2 Zakladni udaje o pacientovi

6. 11. 2013 v17:59 byl vUPMD porozen donoseny (41+5tt.)
novorozenec muzského pohlavi. Porodni hmotnost 3130g Porodni délka 48cm.
Prenataln¢ diagnostikovana KDH. Barnabas$ je tfeti zivé narozeny plod, ze tfeti
gravidity matky. Prub¢h vSech téhotenstvi bez obtizi. Oba rodice i sourozenci jsou
zdravi a Sni¢im se nelééi, v blizkém piibuzenstvu nebyl pfitomen piedchozi
vyskyt KDH ¢i jinych vyznamnych onemocnéni.

Tabulka ¢. 9 APGAR skore

akce 21212
dech 0({0]|0
tonus 111
reflex 1122
barva 1111
SUMA |56 |6
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GBS status matky pozitivni, zajisténa 1 davkou PNC v 15:30. Piedcasné
odtekla plodova voda (4. hod. pred porodem). Po porodu minimalni spontanni
dechova aktivita (i v ramci celkové anestezie matky). Provedena intubace ETC
3,5, lepeno u 10cm.UPV s PIP 30, FiO2 50-60%. Ovéteni diagnéozy KDH
provedenim RTG. Po porodu az do operace nutné monitorovani pre a postduktalni
saturace na pravé a levé HK. CZK ve v.femoralis(15/11) a arterialni katétr
k monitorovani invazivniho TK. Z invazivnich vstupti dale PZK (hlava) Aplikace
parenteralni vyzivy, nic p. 0. Zavedeni OGS k derivaci obsahu Zzaludku.

Pro nedostate¢nou diurézu zavedena PMK. Aplikace surfaktantu intra
tracheadln¢ 1. den zivota. Tlakova podpora Dopamin/Dobutamin. Tlumeni
Morfin/Midazolam kontinudln€, plus bolusy fenobarbitalu (luminal) Operace
repozice KDH probéhla 3. den Zivota ditéte bez komplikaci. Od 8. dne, elevace
zanétlivych markerti a TT nasazena terapie ATB+ podpora imunoglobuliny. Jsou
patrné otoky. Matka i otec dit€ navstévuji kazdy den, a jsou dostate¢né
informovéni o jeho stavu. Klokdnkovani zatim neni doporucovano/ ordinovano.

Dité na maminku reaguje zklidnénim.

0.3 Osetirovatelska anamnéza

15/11 jsem odebrala oSetfovatelskou anamnézu k 10. dni zivota a 7. den
po operaci. Anamnézu jsem odebirala pfedevSim pozorovanim, a z oSetfovatelské

dokumentace.

1. Dychani

Barnabas je zaintubovan hned od zacatku zivota, z divodu minimalni
dechové aktivity, RDS v souvislosti s plicni hypoplasii. UPV a ETC snasi dobte.
Dychani je dobfe slySitelné vpravo, vlevo méné. ReZim se upravuje podle
ABR.SpO. je vnormé, je dobfe prokrveny, ale bledy. K ventilaci zvySené
ptidechuje, zejména pii manipulaci, ¢i pii bolestivém zakroku. Chlapec je

zahlenény, snazi se kaslat, ale hlenu se nezbavuje dostate¢né.

42



2. VyZiva a prijem tekutin

Dle ordinace 1ékate je stanoven rezim nic per os. Zavedena OGS slouzi zejména
k derivaci Zalude¢niho obsahu, coz jsou hlavné hleny, v mnozstvi 1-7ml po 3
hodinach. Parenterdlni cestou je podavana vyziva a lipidy (rozpis vyzivy viz
ptiloha ¢. 5). Kvili UPV se od porodu nevazil. Hydratace je zvySena, dle rozpisu
ma byt pfijem 130ml/kg/den. Jsou opatrné otoky celého téla. Zahdjeno méteni
centralniho Zilniho tlaku a bilance tekutin. Piijem =482,2ml x vydej=364ml.

3. Vylucovani

Stolice dnes byla, odchazi spontann€, ma tmavy mazlavy charakter. Zaveden
PMK (dnes 8. den) z diivodu nedostateéné diurézy. Mo¢ je ¢ird, zluta. Diuréza
dnes 364ml (3,5ml/kg/den.)

4. Pohyb a udrZovani télesné polohy

Projevy ditéte jsou tlumené 1éky, ale je drazdivy pfi manipulaci, hybe ruckama i
nozkami. Polohovat se smi, dle ordinace 1ékate, pouze na zadda a boky. Udrzovat
polohu mu pomahaji podlozky.

5. Spanek a odpocinek

vykonu.

6. Vybér vhodného odévu — oblékani, svlékani

Z hygienickych divodl a z divodu snadnéjsiho pfistupu neni moc oblecen. Ma
na sobé jen plenku, ponoZzky a je pfikryt barevnou deckou.

7. Udrzovani TT, oblékani, pFizptisobeni se prostiredi

Dité je ve vyhfevném lizku, nastaveném na 30,3°C. Je piikryt deckou a ma na
sob& ponozky.

8. UdrZovani télesné hygieny,

Po porodu nevykoupan kvili akutnimu stavu. Nemé& mnoho mazku, a po
stabilizaci byl mdazek otfen olejem. Pleny se méni podle potfeby. Nehty
novorozence by se nem¢ély stithat alesponl 6. tydntl, takZe je nestitham. PeCujeme

o o¢i Visidicem. Provadime toaletu dychacich cest a pecujeme o dutinu Ustni.
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9. Vyvarovani se nebezpecdi z okoli a zabranit zranéni

Striktné dodrzujeme hygienicko-epidemiologicky rezim! Myti a desinfekce rukou
a uzivani ustenky (pii BAL, péce o ranu,...). Edukujeme navstévy o desinfekci
rukou. Peclivé zavirame a kontrolujeme spravné uzavieni dvifek vyhfevného
ltzka, 1 jeho teplotu a vlhkost.

10. Komunikace s okolim, vyjadi‘eni emoci a poti‘eb

Pii manipulaci se projevuje drazdivé, hybe se, grimasuje. Reaguje na matku
zklidnénim. Jinak je hodn¢ utlumeny, pifedev$im aby necitil bolest, jelikoz dnes
podstoupil dost neptijemnych vykond.

(vztaZeno na rodinu)

11. Konani poboZnosti podle vlastni viry

Rodice nejsou vétici, ale véti ve zlepSeni stavu ditéte a v jeho uzdraveni.

12. Prace na nécem, co je smysluplné a dava uspokojeni.

Otec pracuje jako skladnik, matka je na matefské dovolené. Najdou si Cas za
BarnabaSem chodit na navstévu a to casto. Maji radost, kdyz na né dité reaguje.
13. Hry nebo ucast v raznych formach rekreace vzhledem k véku nehodnotim.
14. U¢it se, uspokojovat zvédavost,

Vztazeno piedevsim na edukaci rodicii, ohledné hygienickych opatfeni, jako myti
a desinfekce rukou pied vstupem na oddéleni. Informovani o stavu ditéte a o
dals$im postupu 1écby. Diulezit¢é je =zauCeni matky ohledn€ spravného
odstrikavani/odsavani matefského mléka a jeho odevzdani do mlécné banky

UPMD.

9.4 Fyzikalni vysetieni sestrou
Dne 25.11 2013 v 18:06h
Fyziologické funkce = DF-54/67 TK57/40 SF-153 TT-37,2
Prokrveni je v poradku, kiize je bledsi, je patrny novorozenecky exantém na hrudi
a na levé tvafi, ale zaCina ustupovat. Jsou piitomny otoky celého téla. Hlava
normocefalicka,hmatatelné obé& fontanely bez patologie. OC¢i ve spravném

postaveni, soumérné, usi také. Nos i rty v poradku a patro celé, sliznice rtizové.
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Hrudnik normalné veliky, dechova vlna je viditelnd, pohyby odpovidaji
UPV rezimu (rezim-viz. tabulka €. 9). Pfi poslechu fonendoskopem na hrudi
vpravo, jsou slysitelné srdecni ozvy a plicni chrupky. Vlevo slySim dychani
oslaben¢. Bfisko je v arovni hrudniku, mékké a dobie prohmatné,slySim
peristaltiku. Opera¢ni rana je klidnd, obvaz neprosakuje, pupecni jizva je také
klidna. Kostra je bez deformit, ruce i nohy ve fyziologickém postaveni.

Dit¢ se hybe spontanné, svalovy tonus je pfiméfeny. Na manipulaci reaguje
drazdive, jinak ostatni projevy jsou tlumené. Novorozenecké reflexy jsou
ptitomny jiz od porodu. Genital je muzsky, levé varle nesestoupilo. Rektum
prachodné, coz dokladd odchod stolice. Tlakové neni stabilni, nutna lékova

podpora. Teplota zvySena z divodu pozdni novorozenecké sepse.

Tabulka €. 10 Ventila¢ni reZim 15/11

Rezim PSV

cas FiO. SpO; DF PIP PEEP | Tin VN | MAP
0-6 80-100 89-93 44 23 7 0,30 8 10
6-12- 100-70 89-96 54 23-28 7-55 | 0,3-0,35 6,2 |13
12-18 | 55-70 90-97 54-55 28-26 51 0,35 74 |12
18-24 | 55-70 90-99 45 25 55 0,35 9,7 |13

9.5 OfSetiovatelské diagnozy
Zde uvadim mnou stanovené oSetfovatelské diagndzy, spolu s etiologii a
souvislosti vzniku. Podle nich jsem stanovila cile a plan péce. Diagndzy jsem

rozdélila na aktualni (jiz vznikl€) a potencionalni.

9.5.1 Aktualni oSetfovatelské diagnézy

1. Nedostateéné dychani z davodu utisku plic, Vv souvislosti s plicni
hypoplasii.

2. Porucha vymény plynii v plicich z diivodu nedostate¢né funkéni plochy
plic, nerovnovahou mezi plicni ventilaci a perfuzi, v souvislosti s vysokym

odporem v plicnim fe€iSti a moznosti otevieni extrapulmonalnich zkratu.
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3. Srdeéni selhavani z diivodu pfesunu mediastina, vV souvislosti s plicnim
onemocnénim a nevyrovnané bilance tekutin.

4. Bolest pFi manipulaci z divodu pozdni novorozenecké sepse, v souvislosti
pooperacniho stavu.

5. Omezeni priichodnosti dychacich cest z divodu zvysené sekrece hlenu,
Vv souvislosti plicni hypertenzi a hypervolémii.

6. Infekce z diuvodu pomnozeni mikroorganizmi Stafylococus epidermidis
vtéle, v souvislosti s invazivnimi vykony, Se stavem po operaci,
dlouhodobé implantaci katétri a nedostate¢nou imunitou.

7. Poruleni tkatiové integrity z divodu operaéniho vykonu, CZK, PZK a
arterialniho katétru, Vv souvislosti s nozokomidlni néakazou, invazivnim
meétenim fyziologickych funkei a podavanim 1€ka.

8. ZvySeni objemu télesnych tekutin 2z divodu Selhdni regulacnich
mechanismu,(retence vody,Na+,...), v souvislosti se srde¢nim selhavanim a

podavanim lék.
9.5.2 Potencionalni oSetfovatelské diagnézy

1. Riziko aspirace Zalude¢niho obsahu z divodu ptitomnosti ETC a

snizené urovné védomi, v souvislosti s UPV tlumenim ditéte.

2. Riziko vzniku dekubiti z divodu nizké pohyblivosti, v souvislosti

s vékem, pooperacnim stavem a sepsi.

9.6 Kratkodoby plan péce

Diagnozy, cile péce a plan oSetrovatelskych intervenci jsem pfipravila na 15/11.

Ve stejny jeden jsem péci realizovala a na konci sluzby zhodnotila jeji efekt.
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1. Nedostateéné dychani z diivodu ttisku plic, v souvislosti s plicni
hypoplasii.
Cil: - Dit€¢ ma riZzovou barvu
- FF jsou v normalnim rozmezi
- Udrzeni normalni hodnoty ABR

Plan intervenci:

. Sleduji prokrveni ditéte, barvu kuze a sliznic.

. Sleduji nastaveni parametrt UPV a hodnotim dychani

. Sleduji FF, pohyby hrudniku a spontanni dechovou aktivitu
. kontroluji ABR a ASTRUP z periferii

. Polohuji dit€, abych podpofila rozvinuti plic.

. Provadim dechovou rehabilitaci.

. Toaleta dychacich cest podle potieby.

o 9 N O WD P

. VSe zapisi do dokumentace.

Realizace péce:

9:00 kontroluji dité. Je bledy, ale sliznice a rty jsou rGzové. Manipulaci s ditétem
zahajuji iniciaénim dotekem.(pohlazeni po hlavicce). Lezi na zadech, tak jej
polohuji na levou stranu (strana defektu, aby doSlo k rozvinuti zdravé plice).
Projevuje zvySenou spontanni dechovou aktivitu. Zhodnotim a zaznamenam FF a
zkontroluji ventilator, a jeho nastaveni na PSV. podani 1éku, kontrola stavu.

V 12:00 odsati z DC + BAL. Hlen je vazky, ¢iry.V 13:00 zména ventila¢niho
rezimu PSV na SIPPV zdivodu zavedeni farmakologické tlakové podpory.
Zména polohy na zada. V 15:00 kontrola ditéte, odbér krve na ABR= v normé
(dalsi kontrola ve 21:00), odsati z DC bez BAL. V18:00 podani 1€kii, zména
polohy na pravy bok. Dité€ je v klidu, nizsi TK, odsati DC + BAL. Pokazdé odsato
zvysené mnozstvi €irého, vazkého hlenu. Pfed odsavanim provedu poklepovou ¢i
vibra¢ni masaz hrudniku, aby se hlen dobfe uvolnil.

Hodnoceni péce:

Cile byly splnény. Prokrven je dobife, ETC je prichodna, krevni hodnoty jsou v

norme
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2. Porucha vymény plyni v plicich z divodu nedostate¢né funkéni
plochy plic, nerovnovahy plicni ventilace a perfuze, v souvislosti s
vysokym odporem v plicnim FeciSti a otevieni extrapulmonalnich
zkrati.

Cil: - Dit€¢ ma riZzovou barvu
- FF jsou v normalnim rozmezi
- Normalni tkanové okysli¢eni
- Dostate¢né hluboké dychéni

Plan intervenci:

. Sleduji barvu kuze a sliznic, kontroluji kapilarni navrat.

. Sleduji parametry UPV a hodnotim synchronizaci dychani
. sleduji FF, pohyby hrudniku a spontanni dechovou aktivitu
. Udrzuji ETC priichodnou

. kontroluji ABR a ASTRUP z periferii

. Polohuji dité, abych podpotila rozvinuti plic.

. Provadim dechovou rehabilitaci

o 9 N O AW N P

. Podle potteby informovat 1¢kate a asistovat u zmény ventila¢niho rezimu.

Realizace péce:

9:00 bledy, sliznice a rty jsou razové, kapilarni navrat v norm¢, polohuji ho na
levou stranu, aby doslo k rozvinuti zdravé plice. Projevuje zvySenou spontanni
dechovou aktivitu. Zhodnotim FF a zkontroluji ventilator, a jeho nastaveni na
PSV. podani 1ékd, V 12:00 odsati z DC + BAL. Hlen je vazky, ¢iry. V 13:00
zména ventilatniho rezimu PSV na SIPPV, z diivodu zavedeni farmakologické
tlakové podpory. Zména polohy na zada. V 15:00 odbér krve na ABR,ASTRUP=
v norm¢ (dalsi kontrola ve 21:00), V18:00 podani 1€kt, poloha na pravy bok.
Odsani DC + BAL, celkem 5x odsato zvySené mnozstvi ¢iré¢ho, vazkého hlenu.
Pted odsavanim provedu poklepovou ¢i vibracni masaz hrudniku, aby se hlen
dobfte uvolnil.

Hodnoceni péce

Cile byly splnény. Prokrven je dobfe, ETC je pruchodnd, krevni hodnoty jsou

V normeé
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3. Srdec¢ni selhavani z diivodu presunu mediastina, v souvislosti s
plicnim onemocnénim a nevyrovnané bilance tekutin.

Cile: - dité je tlakové stabilni a klidné

Plan intervenci:

. Observace TK, EKG a centralniho Zilniho tlaku

. Sleduji v krvi hladinu 1ékt, a hodnoty Na a K

. Sleduji barvu a otoky kiize

. Sleduji bilanci tekutin a odchod stolice

. Polohuji dité k podpote dychani

. Tlakova podpora dle ordinace lékaie (DOPA/DOBU)
. Podani diuretik, dle ordinace lékare

. Pfi odsavani DC a BAL hlidam zabarveni hlenu!!!.

00 N9 N L AL

Realizace péce:

7-811h tlakovd podpora Dopaminem. 8:30 niz8§i TK, moc¢i PMK. Asistuji pfi
zavedeni CZK do v.femoralis 1. sin. Aplikace 1ékii a méfim centralni Zilni tlak
kazdé 3 hodiny. Ve 13 hod zména TK podpory Dopaminem na Dobutamin a
zmeéna rezimu UPV ze PSV na SIPPV. Odsani DC + BAL, celkem 5x odsato
zvySené mnoZzstvi Cirého, vazkého hlenu.Otoky pfetrvavaji, ale prokrveni je
dobré. Kontinualni tlumeni Morfinem a Midazolamem. Pfijem tekutin je ke konci
dne 482,1 ml a vydej 364 ml. Diuréza = 3,5 ml/kg/hod.Stolice dnes odesla. Od
18:00 ordinace Sildenafil 3mg po 6 hodinach per os. K tlakové podpote.

Hodnoceni péce

Bylo dosazeno stabilnich hodnot TK a cil byl splnén.
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4. Bolest pri manipulaci z diivodu pozdni novorozenecké sepse,
Vv souvislosti pooperacniho stavu.

Cile: -dité je klidné
- Nejevi projevy bolest
-  COMFORT skore je v rozmezi 15-20b

Plan intervenci

1. Hodnoceni COMFORT skore pifed a po vykonu ¢i manipulaci jinak po 6
hodinach dle ordinace 1¢kate

2. Sleduji FF

3. Manipuluji s nim Setrn¢ a Gi¢elné

4. Do ust dam ctvereéek s glukodzou/matefskym mlékem pii nepfijemnych
vykonech

5. UmoZnime pfitomnost maminky

6. Dle ordinace lékafe zajistim kontinualni podavani 1€kt k tlumeni bolesti

(morfin/midazolam).

Realizace péce

9-10 30 zavadéni CZK, predem podan morfin a Nimbex 0,46mg i.v. Nastal utlum,
méfim COMFORT po podéani 14(hodn¢ utlumen), pti odsavéani v 15 hod mé vyssi
SF=180"zhodnotim COMFORT =10(hodné¢ utlumen). Polohuji jej podle
polohovaciho rezimu, métim obvody kvili otoklim, ale zachazim s nim Setrné.
Kontakt zahajuji iniciacnim dotekem. SnaZim se s nim zbyte¢né nehybat. Dnes
navstéva maminky prob&hla v klidu. Dité je spokojené, maminka jej hladi po Cele
a po ruce. Barnabas reaguje celkové sklidnénim menS$im sniZenim srde¢ni

¢innosti. (137")

Hodnoceni péce

Cile byly splnény. COMFORT vykazuje o dostatecném / velkém ttlumu ditéte.
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5. Omezeni priichodnosti dychacich cest z diivodu zvySené sekrece
hlenu, v souvislosti plicni hypertenzi a hypervolémii.

Cile: -ma rizovou barvu sliznic a rti
- FF jsou v normalnim rozmezi
- UdrZeni normalni hodnoty ABR
- Normalni tkanové okysli¢eni
-zbavuje se hlenli

-ETC je priichodna

Plan intervenci

. Udrzuji ETC priichodnou, provadim toaletu DC

. Sleduji parametry UPV a hodnotim synchronizaci dychéani
. sleduji FF, pohyby a spontdnni dechovou aktivitu

. Sleduji barvu ktize a sliznic, kontroluji kapilarni navrat

. kontroluji ABR a ASTRUP z periferii

. Polohuji dit&, abych podpofila rozvinuti plic.

. Provadim dechovou rehabilitaci

o N N O B W N

. Podle potteby informovat I¢kate a asistovat u zmény ventilaéniho rezimu.

Realizace péce

Pfed odsavanim provadim vibra¢ni masaz hrudnikd. Odsani z DC a BAL podle
potieby ve 12, 15 a 18 hodin, jinak za den celkem provedena 5x.Pokazdé odsaji
vetsi mnozstvi Cirého vazkého hlenu. V 15 hodin byla SF180°,0odebran ABR a
ASTRUP, dalsi vySetfeni ve 21 hodin. Pfi polohovani ETC v tstech hlidam
hloubku zavedeni, davam pozor, abych kanylu neextrahovala omylem. Peclive ji

fixuji naplasti ke koloplasti na hornim rtu.

Hodnoceni péce

Cile splnény FF jsou stabilni,ABR vysledky v normé&. Prokrveni dobré, sliznice

razové a ETC je prachozi. Hleni se sam zbavit nedokaze kvuli utlumu léky a

UpPVv
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6. Infekce z divodu pomnoZeni mikroorganizmu Stafylococus
epidermidis v téle, v souvislosti s invazivnimi vykony, se stavem po
operaci, dlouhodobé implantaci katétri a nedostateCnou
imunitou.

Cile- - TT nepfesahne hodnotu 38°C
-Chlapec je klidny

-Pti manipulaci nejevi znamky bolesti

Plan intervenci

1. sleduji TT,FF, barvu a otoky a exkoriace na kizi, petechie,...
2. Hodnoceni COMFORT skore pted a po vykonu ¢i manipulaci jinak po 6

hodinach dle ordinace 1ékate

3. Sledujeme prichodnost katétri
4. Dikladné dodrzujeme hygienicky rezim. Myjeme si a desinfikujeme ruce pred

a po kontaktu s pacientem. Uzivame ochranné pomiicky.

5. Rozpojovani sett pfi aplikaci 1€kt provadim ptisné asepticky.(sterilni rukavice,

rouska,...), kryjeme transparentni folii.

6. Prisn¢ aseptickd pfiprava a podavani infuzi! Kryti spojii infuzi a asepticka

vymeéna setil dle standarda ¢i doporuceni vyrobce.

7. Navstévy poucime o hygienickém opatieni (myti + desinfekce rukou),ptipadné

dle stavu ditéte navstévy omezime
8. Podavani ATB a podptrné terapie dle ordinace 1ékaie

9. Pfi hodnoceni vysledki krve vénuji pozornost zanétlivym markerim a

vysledklim hemokultury.
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Realizace péce

Pravideln¢ méfim FF po 3 hodinach. Dnes byl proveden 2. Odbér hemokultury.
Zanétlivé markery z rana jsou stale zvySeny (CRP 118, IL6135, PCT 16) Podam
l€ky dle ordinace 1ékate. Perfalgan 30mg i.v. po 8 hodinach, pti 1 TT.

Oxacilin 100mg i.v. po 12.hodinach v 11hodin na 10 minut.Gentamicin 12,3 mg
I.V. po 24 hodinach na 30 minut v 11 hodin.

Pentaglobin 15ml i.v. ve 12 hodin na 3 hodiny.

Pfevaz operacni rany dnes neprobéhl,pldnovan na zitra. Dnes zaveden CZK a
PZK ,0boji je kryto transparentni folii.

Mocovy katétr je dnes zaveden 7 dni. Pfed a po kontaktu s ditétem si myji a
desinfikuji ruce. Mamince pii navstéve ptipomindm hygienicky rezim, doporucuji
, aby si brala rousku.

Hodnotim COMFORT skore pied a po kazdé manipulaci.

Hodnoceni péce

COMFORT skoére nepiesahlo 15 b. Dité e tlumeno.TT nepiesahla 38°C.Cile

spinény.
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7. Poruseni tkafnové integrity z diivodu operaéniho vykonu, CZK,
PZK a arterialniho katétru, v souvislosti s nozokomialni nakazou,
invazivnim mérenim fyziologickych funkci a podavanim léku.

Cile -podpora hojeni

-dit¢ pfi manipulaci nejevi znamky bolesti

Plan intervenci:

1. Hodnoceni COMFORT skoére pted a po vykonu ¢i manipulaci jinak po 6
hodinach dle ordinace l1ékate

2. Zajisténi dostatené vyzivy

3. Pecuji o kiizi, promazavam ji

4. Spravna uprava lazka

5. péce o oci a dutinu ustni

6. Nestfihame nehty.

Realizace péce

Comfort méfim pokazdé pied a po manipulaci s ditétem, a kazdych 6 hodin.

Asepticka pfiprava a podani vyzivy ,hodnotim stav vyzivy.(viz. Pfiloha ¢. 5).
Zachazim s nim Setrn¢, jemné jej polohuji. Kuzi promazavam neoaquasorbem
podle potieby. Do o¢i kapu Visidic po 3-6 hodinach. Lizko upravujeme kazdy
den rano a dale podle potieby, tieba pii znecisténi, kontroluji vypnuti prostéradla,
pii zkrabaceni jej Setrn€ napnu a urovnam. Dutinu ustni ¢istim FR na mulovém
¢tverci, polohuji ETC a OGS. Ty jsou fixovany lepenkou nad hornim rtem. Pecuji
o pokozku zadeCku, ptebaluji jej podle potifeby, oSetfuji krémem. Necham

pokozku vétrat.

Hodnoceni péce

Nevznikly zadné dalSi poruchy integrity tkan€. Operacni rana nejevi zndmky
dehiscence, ¢i jinych nezddoucich zmén. Chlapec nejevi zndmky bolesti,comfort

max. 14b.Cile jsou splnény.
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8. Zvyseni objemu télesnych tekutin z divodu selhani regulaénich
mechanismi,(retence vody,Na+,...), v souvislosti se srde¢nim
selhavanim a podavanim léku.

Cile- Gplné ¢i ¢astecné vymizeni otoku téla.
-klidné dychani
-dobré prokrveni kiize a sliznic

Plan intervenci

1. Sleduji FF a predevsim bilanci tekutin a centralniho zilniho tlaku
2 Setfné méfim centimetrem obvod téla (hrudnik, hlava, koncetiny)
3. Pozoruji vyklenuti fontanel

4. hlidam hladinu elektrolyta v Krvi

5. zajistime zvySenou polohu téla

6. Podame diuretika podle ordinace l1ékare.

7. zapisujeme /kontrolujeme podané proplachy

Realizace péce

Funkce kontroluji kazdé tii hodiny. Métim CVP v pravidelnych intervalech. Pfi
poloze na zadech jej nastavim do zvySené polohy, abych napomohla
hydrostatickému tlaku k lepsi filtraci ledvin a odchodu moce.

Kontroluji dychani, ménim jeho polohy pravideln€, k podpotfe rozvinuti plic.
Podle potieby provadim vibra¢ni masaze hrudniku a BAL. Pfi vySetieni ABR
vénuji pozornost hodnotdm Natria a Kalia. V 15 hodin centimetrem méfim
obvody otokl. Ty nejevi zddnou zménu od minulého méfeni, informuji o tom
Iékate. Diuretika zatim nejsou ordinovana. V 15:00 byly hodnoty elektrolyta
vnormé. CI=113 Na=134 K =4,1 Ca=1,06. Kontroluji prokrveni a kapilarni
navrat. Pfijem tekutin je ke konci dne 482,1 ml a vydej 364 ml. Diuréza = 3,5
ml/kg/hod.

Hodnoceni péce

Prokrveni ditéte je v normé&. Je sice bledsi, ale sliznice jsou razové, tento cil byl
tedy splnén. Dychéni je synchronizové s UPV, projevuje spontanni dechovou
aktivitu, ktera je zvySena jen ojedinéle. Otoky stale pietrvavaji. Tento cil splnén

nebyl,
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9. Riziko aspirace Zalude¢niho obsahu z diivodu pritomnosti ETC
a sniZzené urovné védomi, v souvislosti s UPV tlumenim ditéte.

Cile: - nedojde k aspiraci zaludeéniho obsahu

Plan intervenci

1. Pravidelné odsavani Zalude¢niho obsahu
2. Pozvolné zatézovani GIT

3. Podéavani parenteralni vyzivy

rrrrr

Realizace péce

Dnes celkem odsato 16 ml hlenu ze Zzaludku, odsani probehlo celkem 4x. Vyziva
je podavana parenteralné. V 18:00 zvySim polohu ditéte a podavam Sildenafil 3
mg v 0,5ml sterilni vody. Objem tekutiny toleruje. Dalsi planované podani 1€kt

do sondy je v 0:00 hodin.

Hodnoceni péce

K aspiraci dnes nedoslo. Cil splnén.

56



10. Riziko vzniku dekubiti z divodu nizké pohyblivosti, v
souvislosti s vékem, otoky, poopera¢nim stavem a sepsi.

Cile -pfedejdeme vzniku dekubitti

Plan intervenci

. Pravidelné polohovani ditéte po 2-3 hodinach.

. PéCe o kiizi. Promazavani kize, kontrola otokt a prokrveni kiize
. Spravna tprava luzka

. Pouziti antidekubitnich pomticek

. Pravidelné hodnotim riziko vzniku dekubit

. zajistim dostate¢nou vyzivu

~N O B W N

. Pravideln¢ polohuje ETC a OGS v tstech. OSetiuji sliznici.

Realizace péce

Dité jiz od rana polohuji po tfech hodinach. V 9,12,15 a 18 hodin. Pied kazdou
zménou polohy kontroluji ktzi na predilekénich mistech, coz u déti byva
hlavicka, lopatky a sakrum. Mohu stfidat pouze polohu na zadech a na bocich.
Pouzivam k tomu polStafe a deku, vcetné molitanového vénce. Pecuji o kiizi,
podle potieby promazu neoaquasorbem, a jemné ji promasiruji. Podle ordinace
lékate poddvam parenteralni vyzivu. Dutinu Ustni Cistim FR na mulovém c¢tverci,

polohuji ETC a OGS.

Hodnoceni péce

KlzZe je Supinatd, po promazani je hladkd a promas$ténd. Jsou patrné otoky.

K poruseni kiize na predilekénich mistech nedoslo. Cil splnén.
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9.7 Dlouhodoby plan péce

My dlouhodoby plan se odviji od diagnéz uvedenych v kratkodobém
planu, ale mam zde i plany které teprve chystdm a chci k nim ve své péci
sméfovat. Aby bylo docileno vysledki,je nutné , aby tyto intervence realizoval
cely tym pecujici o Barnabaska. Je nutné pokracovat v polohovani ditéte
Vv pravidelnych intervalech, abychom piedesli dekubitim a usnadnili dychani.

V prevenci dekubitli pokracujeme i pii péci o kuzi. Peclivé a Setrné ji
oSetfujeme pii hygiené, a pokazdé dobie promazeme masti. Dbame na to, aby
lizko bylo dobfe wupraveno, a prostéradlo pevné vypnuto. Pouzivame
antidekubitni pomiicky jako dekubu, molitanové valecky, vénecky, a podobné.
Vénujeme zvySenou pozornost pokozce na predilek¢énich mistech, zejména
hlavicce, sakru a lopatkam.

Odsavani z dychacich cest a BAL jsou nezbytné, protoze se dité nemiize
samo zbavit zvySené tvofené¢ho hlenu, kvili UPV a velkému tlumeni Iéky.
LepSimu uvoliiovani hlenu dopomahdme vibraéni masazi hrudniku, idealné
béhem odsavani DC, nebo alesponn pied odsdvanim. Odsaty hlen pokazdé
kontrolujeme a hodnotime.

Sledujeme barvu a konzistenci. Kvuli hypervolemii jeZ se projevuje
neustupujicimi otoky téla, byla nasazena diuretika. az 18/11 s dobrym efektem a
rovnou ukonceni PMK. Otoky ustoupily. Zacalo se také s davkami mlé¢ka. Krmeni
probiha stfikackou na spad. Stravu tolerujedobie. Behem krmeni postupujeme tak,
aby nedoslo k aspiraci zalude¢niho obsahu.

Je také nezbytné, do obou plani péfe zahrnout maminku ditéte. Podle
stavu ditéte j1 mtizeme, v urcitych bodech zapojit do péce o dité. prvnich 6 dni
byla po fezu hospitalizovana na gynekologii, UPMD a dité navstévuje i nékolikrat
denné, minimaln€ na 30 minut.O dité se velmi zajima, hovoii na né&j,dotyka se ho.

Dité na ni velmi dobie reaguje, na jeji hlas i vlni.
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Dale je potieba zaméfit se na edukaci matky. Prvné ji edukujeme o chodu
a rezumu oddé€leni a ujistime se, zda tomu dobie rozuméla. Chceme, aby byla
informovéna o stavu ditéte. Pomahame pii kojeni, ukdzeme vSechny polohy ke
kojeni, poucime ji o spravném zpusobu odstiikavani mléka pro mlécnou banku. Je
edukovana ohledné¢ péce o dité, ptebalovani, oblékani, koupani a krmeni,
sledovani bolesti a jinych moznych odchylek od fyziologie dychani, odvijejicich
vyhledat pomoc a méla by znat prvni pomoc. Riziko nedostatecné laktace jsem ale
nediagnostikovala, jelikoz ma matka jiz treti dité, ob&é ptedchozi déti plné kojila
kazdé 1 rok.

Jakmile bude Barnaba$ na oddéleni intermedidlni péce, bude se o n¢j
moci starat maminka, jez je piijata jako doprovod ditéte, a kojit ho podle chuti. Je
nutné, aby ptibyval na vaze. Od porodni hmotnosti pfibral. Od té doby co neni
UPV lze dité vazit. Rovnéz vidim potenciondlni riziko obtizného odvykéni od
UPV. Po extubaci 20. den Zivota peclivé observuji fyziologické funkce a
prokrveni tkani.

Polohuji jej tak, abych mu usnadnila dychani.Podavam O2 terapii dle
ordinace 1ékate, dohlizime dobré zvlhéeni a ohtati kysliku. Po dvou dnech jiz neni
potieba. Dycha spontanné a je dobie prokrveny.Dalsi diilezitou soucasti péce je
prevence abstinenéniho syndromu novorozence.Ditéti byl dlouhodobé podavan
Morfin intravendzné.

K hodnoceni ptiznakii abstinen¢niho syndromu, pouzivame skore dle
Finneganové (viz ptiloha ¢. 4). Podle ordinace je morfin podavan dale v kapkach
per os, za UCelem pozvolného odvykani si na morfin. Je tedy nutné sledovat
dychani a moceni, o tom pou¢ime maminku. Dlouhodobd péce byla uspésna.

Domi odchazi 11/12 plné kojen.
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ZAVER

Pobyt v nemocnici probihal dobfe, samoziejmé az na vyznamnou
komplikaci pozdni novorozeneckou sepsi. Jinak prabeh probihal dle o¢ekavani.
Zadné vySetfeni neprokéazalo né&jaké trvalé poskozeni. Byl proveden screening
sluchu i zraku, jehoz vysledky byly bez patologického nalezu. USG vysetieni
mozku neodhalily Zadné zavazné poskozeni.

Z duvodu srdeéniho selhani, PPHN a PFC neni vylouéeno, Ze se mohou
vyskytnout nékteré srde¢ni vady v pozdéjsim véku.Posledni RTG snimek odhalil
retikulogranularni kresbu na obou plic, jez vznikly v souvislosti s dlouhodobou
UPV coZ v budoucnu miize znamenat mirné chronické obtize. Zatim se projevuje
jen mirna dyspnoe. Urcité¢ by nebylo idedlni dité¢ vystavovat zvySenému stresu a
namaze.

Je mozné, ze po prodélané sepsi, bude oslabena imunita a dit¢ bude
nachylnéjsi k infekcim dychacich cest. Je doporuceno navstévovat kardiologickou
ambulanci ve FN Motol, kde bude rovnéZ dispenzarizovan v centru pro deti
svrozenou brani¢ni kylou, aby se pokracovalo Vkontrole stavu ditéte.U
BarnabaSe nebyla i potfeba naro¢né terapie ECMO ¢i inhalace NO, coZz ptidava na

pfiznivosti jeho progndzy. Bude moci zit bez vyraznych omezeni.
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SOUHRN

V UPMD byl porozen chlapec s prenatalné diagnostikovanou vrozenou
levostrannou brani¢ni kylou (Bochdalekova). Cast tenkého stieva, zaludek a ¢ast
sleziny timto otvorem pronikla do dutiny hrudni a utlacila tak rostouci plici jiz
béhem vyvoje. Tak vznikla hypoplasie plic a PPHN s PFC. Dité nemize spravné
dychat, tak je nutné jej hned intubovat a zahajit UPV.

Do hypoplastické plice se aplikuje surfaktant intra trachedlné. Je
zavedena tlakovd podpora a tlumeni bolesti. 3. den Zivota probéhla operace
reponace kyly. Evakuovaly se Utrobni organy a defekt byl piekryt goratexovou
zaplatou. Pribéh operace byl bez komplikaci. V pooperaénim obdobi stav
zkomplikovala pozdni sepse, ta se uspésn¢ upravila ATB terapii.

Operacni rana se zhojila per primam, Druhy tyden Zivota se jiz zacalo s
podavanim stravy,jiz dobfe toleroval. UPV je potifeba do 20.dne Zivota. Poté je
nutnd kratké potteba oxygenoterapie. Déle jiz dycha dobfe sam. Tlumeni a tlakova
podpora je do 26. dne Zivota postupné snizovana a odstranéna. OSetfovatelskou
péce jsem se snazila zaméfit na hodnoceni a tlumeni bolesti, pé¢i o dychaci cesty,
kazi a oci.

Dale i1 na sniZovani rizik padu a dekubitd, na podporu vztahu matky a
ditéte. Maminka po celou dobu dité nav§tévuje a nosi mu mateiské mléko jez
odsala.Je ho dostatek. Po prekladu na oddé€leni intermedidlni péce se o n¢j matka

plné stard a koji ho. Domt odchazi 34. den Zivota, plné kojen.
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SUMMARY

At the institute of care for mother and child, a baby, with prenatal
diagnosis of the left sided congenital diafragmatic hernia was born trough
caesarean section. The part of small intestine, part of the stomach and part of the
spleen were invading the thoracal space through the foramen in diafragma, and
opressed the evolving lung.Therefore, the lung became hypoplastic, there was a
pulmonary hypertesion which made the fetal circulation persisting.

The baby wasn’t able to breath properly ,so it was necessary to intubate
baby immediately and start artificial pulmonary ventilation. Surfactants was
administred into hypoplastic lung. Farmacological sedation and blood pressure
support are indicated to make the patient stable till the surgery .The surgery is
performed on the 3" day. Organs were reponated back to abdomen. The foramen
in diafragma was coverd by the goratex patch

The surgerry went whitout any complications. In the postoperational
season was the child suffering from late newborn infection, which was succesfully
solved with antibiotic therapy. The operation wound was heald per primam. In
second week of life we started to give him doses of mothers milk, which was well
tolerated by the infant. Artificial ventilation is needed till the20™ day of life.
Afterwards there was a breef need of oxygenotherapy, but only for two days, and
then he breaths enough by himself. Farmacological sedation and blood pressure
support is slowely lowerd through time till completely removed on 26" day.

| tried to aim my nursing care on judging and lowering the pain, caring
about the airways, the skin and the eyes. Also | wanted to lower and prevent the
risks of falling and decubitus occurence and | aimed for supporting the
relationship between mother and her child. During child’s hospitalization, his
mother visited him often enough and brought him plenty of her milk. After
transfering the boy to intermedial care unit, the mother was nursing the baby for

the whole time. They leave for home on 34" day and he is fully breastfeeded.
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SEZNAM POUZITYCH ZKRATEK

UPMD -Ustav pro pééi o matku a dité

KDH -kongenitalni diafragmaticka hernie

RDS -akutni dechova tisen (respirdtory distress syndrom)
CNS -centralni nervova soustava

VVV -vrozena vyvojova vada

g.t.-gestacni tyden

n. - Nervus
V. - vaena
a. - arteria

GIT - gastrointestinalni trakt
prenat.dg.=prenatalni diagnostika

NO — oxid dusnaty

USG -ultrasonografické

RTG -rentgen

O2— kyslik

CZK-centralni Zilni katétr

PZK-periferni zilni katétr
ETC-endotracheélni kanyla
PMK-permanentni mocovy katétr
OGS-orogastricka sonda

KO-klinicky obraz

PIP -maximalni inspira¢ni tlak
HFOV-vysokorychlostni oscila¢ni ventilace
SpO: - kyslikova saturace krve

PPHN -perzistujici plicni hypertenze novorozenct
UPV -uméla plicni ventilace

TK -tlak krve

TT- télesna teplota

pCO2-parcidlni tlak oxidu uhli¢itého
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IVC dolni duta zila (vaena cava inferior)

CT — pocitatova tomografie (compiuter tomography)
MRI magneticka resonance (magnetic resonance imaging)
ECMO- extrakorporalni membranova oxygenace
EXIT-Ex utero intrapartum treatment

PLUG-PIlug tne lung until it grows

DIC - diseminovana intravaskularni koagulopatie.

HIE - hypoxicko-ischemicka encefalopatie

LHR- lung to head ratio

VOCAL-virtual organ compiuter aided analysis

NEC -nekrotizujici enterokolitida

PFC — persistence fetalni cirkulace

FiO2 -Frakce kysliku ve vdechované smési

UAC - kanylace umbilikalni arterie

UVC - kanylace umbilikdlni vény

UPT — um¢l¢ preruseni t€hotenstvi

FR — fyziologicky roztok

SF - srde¢ni frekvence

Tin - délka trvani inspiria (opak Tex — délka trvani expiria)
VN- dechovy objem, objem jednoho dechu

MAP — stfedni tlak v dychacich cestach

SIMV - synchronyzed intermitent mandatory ventilation
SIPPV — synchronizovana ventilace s pozitivnim pretlakem
FOA -oteviené foramen ovale

MVI- insuficience mitralni chlopné

PAVI-insuficience na aortalni chlopni,

TVI -trikuspidélni insuficience

PDA-patent ductus arteriosus,oteviena Bottalova ducej
BAL- broncho-alveolarni lavaz

PNC-penicilin

GBS- stafylokok skupiny B

PSV-pressure support ventilation
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PRILOHY

priloha ¢.1
Ustav pro pé¢i o matku a dité IC: 00023698
Novorozenecké oddéleni NEO-RES, Podolské nabfezi 157, 14700, Praha 4 - Podoli, TEL: 296 511 111

o s B Operacni protokol 5 B -
Jméno a prijmeni: B- - § datum nar.: 06.11.2013 ¢&p:
Trvalé bydlisté. e , . e poj.. 111
Dg operace: K449 - Braniéni kyla bez nepruchodnosti nebo Hosp. od:  06.11.2013 C.chor: 12231-1/ 2013
Zahajeni operace: 08.11.2013 v : 00 Ukonéeni operace: v :00
Operacni sal:
Operatér: Operatér 2: -
Asistent 1: - Asistent 2: -
Anesteziolog: - Typ anestézie: CA
Instrumentarka: -

Anestez. sestra: -
Ostatni dg:

Indikace k operaci: CDH l.sin.
Podminky operace:

Operaéni vykony: Operace branicni kyly
Léky a ZUM pro ZP

Popis operace:

dg.: Hernia diaphragmatica I.sin.

Operace: Operatio plastica sec. Gore-Tex

Operatér: Pycha K.

Asistent: Doc. MUDr. Rygl M., PhD
MUDr. Frybova Barbora

Operace dne 8.11. 2013

V celk. anestezii pfi¢nou laparotomii v levém podzebfi oteviena dutina bfisni, v zadni polovin& branice je defekt, vel.
45mmx25 mm, kterym prolabuji kli¢ky stfevni, zaludek, slezina a horni pol ledviny. Obsah postupné vyluxovan, uvolnén
lem defektu, ktery je medialné nalepen na jicen a zaludek, lem kon¢i medialné od skapularni &ary, pfedni lem je dostatecny,
konéi v axilarni ¢cafe. Vzhledem k velikosti defekt uzavien goretexovou zaplatou, tato pfisita k zebram. Klicky jsou v
derotaénim postaveni, uvolfiujeme duodenum, vyprazdfiujerme smolku z kolon a po kontrole su$eni, steh rany po vrstvach.

Pycha K.
Hrudnik 10x7,5 cm

Opera&ni vykon hlavni: 52317 i
Operaéni vykon vedlejsi:

Datum a &as tisku: 08.11.2013 16:22:58 1/1
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Celkovy Bilirubin (TSB)

[ Hranice Bilirubinu pro Fototerapii a Vymé&nnou Transfuzi ]
. Cas narozeni ditéte £ P i
| nar.: 06.11.2013 ::p: L Koord siepine _Z’L_
| A Krevni skupina matky
= PFimy C test
L
Vi
. e |
=¥
0 i 1 10 i1
L/ 12 ;
L . Dny' s o
priloha ¢.3
@ 2l . ”?
R A 18 4 05 90 {2 3 4T
KFik vysoko ladény | 2 g P
A | kontinualni 3 > — —_
dota spanku po jidle | 1 hed 3 3 s
2 hod 2 Z 2.1
3 hod £ i) 7 0 O £ O 0 /)
Moro hyperaktivni 2
zna&ny 3
| Tfes pfi stimulaci | mirny 2
znalny
Ttes v klidu mirny
zna&ny 4 o 1y
zvy3eny sval. tonus | mirné 3 L0 o I SR CREE
znaing 6
kfete 8
krmeni usilovné sani 1
rudek
spandpije [ 1|7 [ 77 [+
regurgitace 1 1
projektilové | 1
zvraceni
stolice Fidka
vodnata
horegka 2
dech. frekvence vice nez 1
60/min
s dyspnoi ¢ 2
exkoriace nosu 1
kolen 1
prstd
Easté zivani
| kychani _
|ucpany nos
1 L I T I
Extie L3N S 7 R W EA W A R
T ;2
priloha ¢.
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priloha ¢.5 Vyziva — objednavka / rozpis

NeoFeed v. 1.0

UPMD PRAHA, NEONATOLOGIE

18.11.2013 10:

7. 4 7P 7

50:28
1311000055

MegFessd
-

Rozpis vyzivové infuze

Pozadovany PE p¥ivod

AMK

e

Osetiujici lékar

Pacient + mrtvy prostor
20% Glukéza 442 ml 20% Glukéza  A70,% 552 ml
40% Glukéza 34,3 ml 40% Glukoza LO6  428ml
'Primene 10% 109,6 ml Primene 10% 2%3,6 136,8 ml
5.85% NaCl 1,5 ml 5.85% NaCl 36  18ml
7,45% KCI 4,7 mi 7,45% KCI A4® _59ml] , -
13.6% KH2PO4 1,6 ml 13.6% KH2PO4 40 2ml
10% MgSO4 1,6ml 10% MgSO4 b0  2ml
Tracutil B 0,6 ml Tracutil A6  08ml
Soluvit N 3,1 ml Soluvit N Le 39ml
'Heparin l 14]. Heparin S 17 11
i W
3)( Objem infuze: 201 mi Objem infuze:
Obligatorni sam. infuze ¢ | Fakultativni sam. infuze
5 2 Lipofundin 20% 47 ml '
0 1109
/2 |Vitaliid N s mi| + ¢ |10% Calcium GI. ﬂ#/d’ 13,9 mi
ez Arterialni pruplach : 24-ml__0.9% NaCl - 5o 4y Heparinu
LWE‘JV‘

B0~k TIFIL =03 07

Skuteény PE privod

>

3.5 g/ﬁg/den AMK 35 g/kg/den

Lipidy 3 g/kg/den Lipidy 3 g/kg/den

Gluko6za 5 mg/kg/min Glukoza 5 mg/kg/min

Na 3 mmol/kg/den Na 3 mmol/kg/den

K 2 mmol/kg/den K 2 mmol/kg/den

Ca 1 mmol/kg/den Ca 1 mmol/kg/den

P 0,5 mmol/kg/den P 0,5 mmol/kg/den

Mg 0,2 mmol/kg/den Mg 0,2 mmol/kg/den

Stopové prvky 0,2 mi/kg/den Stopové prvky 0,2 mi/kg/den

Vit. (roz.tuky) 1 ml/kg/den Vit. (roz.tuky) 1 mi/kg/den

Vit. (roz.voda) 1 mi/kg/den Vit. (roz.voda) 1 ml/kg/den

Heparin 0.5 J/kg/hod Heparin 0,5 J/kg/hod
Hmotnost (kg) 3,13 | Arterie (mi/h) 1 V.infuze: 8,4 mi/h
Celkové tekutiny (mi/kg) 100 | Léky (mi/h) 1 Rychlosti infuzi Lipidy: 2,1 ml/h
Osmolarita infuze(hvosmol/l)éj 1158 | Kal.(kcal/kg/d) 71,42 Calcium: 0,6 mi/h

Infuzi pfipravil

20% Glukbza 55,2 mi
40% Glukoza 42,8 ml
Primene 10% 136,8 ml
5.85% NaCi 1,8 ml
7.45% KCI 5.9 ml
13.6% KH2P0O4 2 ml
10% MgSQ4 2 ml
Tracutil 0,8 m|

Soluvit N 3,9 ml
Heparin 17 j.

18.11.2013 10:50:28

s4
1311000055
Heparin (j.) 17

B!

NeoFeed v.1.0

NeoFeed v.1.0

2003-2004
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priloha €. 6

Zaznam o koznich lézich

) List&.: 7
Jméno a pfijrnen
Datum narozeni Porodni hmotnost: 274;02“
Diagndza: - Gestaéni tyden:
Charakteristika koZni léze i Lézi zakreslete na pfislusné misto

Analyza rany Povaha rany
Zarudnuti I | Nekroticka tkari 1
Puchyf O | Fibrinovy poviak [
Eroze O | Granulace O
Nekréza [ | Epitelizace O
Ulcus a
Jiné  pejeel

Exudat Okraje rany

Bily 0| Ohranigené 1]
Zluty 00| Neohrani¢ené O
Zeleny O| Kiidné v
Krvavy O| Edém O

Divod vzniku Bolest
Proleenina O] Ano X
Po inﬂilzich@z 7) K| Ne a
Po néplasti O Infekce
Po elektrodéch ~ [J| Suspektni a
Popor. hematomy [J| Potvrzend O
Jiné - O stery a
Celkovy stav okolni kiiZe: AUV, 'Réna odetiena:
Antidekubitni pomacky: y? .i@u
datum: 2/ /7] Réna &.: 7 Datum: JZ. 7, Rénaé.: 7
velikost: 4y Ay i Velikost: Zy 2 et
/zhled:  gunadly! pustut, Vihled: Zmexdae/ w2 2enone’ v

» g7 Wicrew 70 A7

", / P

detteni: M Mo //’MC bevgl. OSetfeni: sz czcyy
Jaldi prevaz: ::'po'dpis:‘ “Qf Dal3i prevaz: il Podpis:
Yatum: Rénaé.: Datuim: Réna ¢.:
felikost: Velikost:
fzhled: Vzhled:
)3etieni: OSetfeni:
Valsi pfevaz: Podpis: Dalsf prevaz: Podpis:
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hluboky spanek 1 pod normou 1
lehky spanek 2 v norm¢ staly 2
« ospalost 3 obcas se zvysi o 15 % 3
BDELOST bdély a pozorny 4 TK Castose zvysio 15 % a 1 4
zvysené pozorny 5 stale zvySeny 1 15 % 5
klidny 1 pomalej$i neZ norma 1
lehce neklidny 2 AKCE v norm¢e 2
NEKLID neklidny 3 SRDECNI obcas se zvysi 0 15 % 3
velmi neklidny 4 Castose zvysSio 15 % a 1 4
vydéSeny 5 stale zvySena o 115 % 5
nekasle, spontdnn¢ nedycha 1 relaxovany, tonus Zadny 1
dycha spontanné, neinterferuje | 2 snizeny tonus 2
obcas zakasle, obcas | 3 , normalni tonus 3
DYCHANI | interferuje _SI_‘(;ANICJ(;VY
pravidelné kasle, dycha proti | 4 zvySeny tonus a flexe prsti | 4
pere se s ventilatorem, dusise |5 svalova rigidita a flexe prsti | 5
zadné pohyby 1 zcela uvolnény 1
obcasné lehké pohyby 2 normalni tonus 2
casté lehké pohyby 3 VYRAZ patrrole napéti  nékterych | 3
POHYBY TVARE svall
diirazné pohyby koncetinami | 4 patrné napéti vSech svalil 4
diirazné pohyby 1 hlavou a |5 svaly v grimase, zkiiveny | 5
trupem oblicej
CELKEM Cilova hodnota Prili§ utlumeny | Malo utlumeny 28 a

15-27 bodu

14 a méné

vice

priloha ¢. 7
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OSetrovatelska anamnéza dle Hendersonové
Datum: 78>/ ZeA3 coa > /806

1.dychéni roote, ple
e e L A Al AN T2
kagel: WW sputum:cil.e; racbo”

léky na djchani: ot ~ Losladiaut-/ ), 1étba kyslikem: c2¢es .

2-vyziva a hydratace /’ ety THENE

Stav ViZivy ~delpecoctc merelies 0k sy’ wspluley ““”Zé’fﬁam: o Ll T
zmena vahy ~(wese 22240 zpiisob prijmu potravy: ject teco /forma stravy W/M leet "
p%lykéni: ol stav chrupu zeews” nauzea: (S—

zvraceni PulelS ¢ m%l;ijem tekutin: /, L, 7‘ dieta: /h/o L

schopnost se najist Al potfeba pomoci: &

piijem tekutin 777.(’ dostatek tekutin: M&L]sp? ; re, Glawsius i +

pocit sucha v tistech : /2 oblibené népoje: Z

3-vyludovani

vyluéovani mode Swiyeus [ krplusiy @/’W/})btiie s mogenim AE

modeni: retence - l@;/ piimési v mo¢i Aeilue ‘
8 =

vyprazdiiovani stieva Sz Lo e stolice /S04 gt barva ¥tkeers .
vyprazdiiovaci navyky 27 : zména v posledni dobg (/5
uZivéani preparati k vyprazdnéni /4¢ obtiZe b¢hem vyprazditovani /¢ .
4-pohyb
nyni: Speulaii S [lybose  fuy auwaugudaes troveti sob&statnosti ~ Awsefe>loce nee,”

T P ey el ' i
prevence imobilizaéniho syndromu - RUK pelotic= et reZim v nemocnici ~ kewgllitv’ g [Leee
5-spanek a odpotinek Rl R ‘3 e )

- b /&Waf/myzh MOM@

Kvalita £ Que™ §ee rano se citi — Bolest ,wl—;wcwwm{ / LaCtfy'
bolest vnima Qray > bolest tisi /<At intenzita bolesti Qa, e
s e ~> s Yorercis 27

-0 ni

sam - s pomoci - @ — pomiicky vzhled

7-regulace télesné teploty

zmEna TT e aesrwidh 36,6 ~2Y potize e<oli peozey. pEf2C -
8-hygiena

Nyni - oo e re reteelt ey Schopnost LG CastostAdle wetebry vyZadované pomoc A€
teplota vody %7,/ myti vIasﬁ; stithani nehtli pe ¢isténi chrupu ¥, siun

x ¢ meliegpgh, Al poliedy otk o lse; | sy plen poolé petidlzy.

pf"iioha
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- Czt AW-& /)-\~/‘/. VR IQ/(’/YB,W/Q- fS .

S U et vivas e lf
~ Openeus BUG - ik bl & Cosg sty
zmény na kizi ~ eoreorens o liy ecantther aeq
9-ochrana pi‘ed nebezpeéim
Informoyvanost £e<C#g ¢ W“m L“P ) adaptace na nové prostiedi
Henlin ..

st tecbeot ! LeuTley . foe
Ziislost <gyaeten’. ; sd&lovani informaci komu -M <2 ~

i D" 2L (i7% €.
nejblizi Slovek— pea s < 0L navittvy 47+ _—
védomi - Howmeru Celesy sluch~ A2 07§ opesr?®
zrak kompenzaéni pomiicky —

10-komunikace, kontakt : p lof»ﬂ-—b‘—ﬂ/
Pfiméfenost —(€4 ﬁ’af'f— M madu gl Yy 7 S L

o¢ni kontakt - eot—<e otewole’ Mﬁ?‘% s
komunikaéni bariér@ Caio TR psychicky stav

(vztaZeno na rodinu)

1lvira  Poetansg ot &{h??S((f ate 6eln” g elistiis” p&ﬁ Ze .

f~ Los%Ce

orientace

dulezitost viry pfi hospitalizaci omezeni vyplivajici z viry

omezeni osobni zdjem vyznavani viry

12-préce - Sua ksl ~ ealeryled’ Hderolecs : Glee - Qlelacley G :

zaméstnani druh prace spokojenost pracovni problémy

13-aktivity zéjmy - aselce? e 60K G Il ppn)y crobiarend

Koni¢ky Z4jmy doporutené aktivity fyzicka aktivita doma

Bydli nyni: zaliby individualni napady

osobni z4jem na aktivité

14-udeni

dosazené vzdélani role

mezilidské vztahy dodrzuje ustavni reZim o

sezndmen s dokumnty zafizeni zn4: 1ékate - sestru ~Cwe . 017 Jastice g 2

ekukace v oblasti e zaméfeni edukace V¢ P sy €
\> \&[b&/c,t‘ Oolltze; Q;?LMWHMW

d Mo isTer, e — oo Qs tgie ©
pakeleg
priloha ¢. 9
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