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Wprowadzenie

➢ 1/100 noworodków rodzi się ze strukturalną anomalią serca, 
20%  wad wrodzonych serca  (wws) to wady krytyczne –
leczenie przezskórne lub chirurgiczne w         1 miesiącu życia

➢wws są przyczyną 4-20% zgonów w grupie noworodków,  3% 
niemowląt i 20-40% zgonów z powodu wad wrodzonych

➢ szybkie wykrycie i skierowanie noworodka z wadą krytyczną do
ośrodka kardiologii dziecięcej wiąże się z poprawą rokowania
i wzrostem szans na przeżycie

➢ pobyt noworodka w szpitalu jest coraz krótszy, większość dzieci z
wadami lewego serca jest wypisywanych z oddziałów
noworodkowych przed ustaleniem rozpoznania



Plan

1. Co wiemy o diagnostyce prenatalnej – świat/Polska/nasze podwórko?

1. Badanie przedmiotowe –szmer, perfuzja oddech, kolor – objawy

2.   Test hiperoksyczny/hiperwentylacyjny

3. Pulsoksymetria, gazometria przez i poza PDA; kardiomonitor, PPI, NIRS

4. RTG, EKG – czy w ogóle wykonywać te badania?

5. ECHO dla neonatologów



Hill GD Prenat Diagn 2015



Prenatalna diagnostyka wws - dane www.orpkp.pl)

* Reller M J Pediatr 2008

Wada Lata 
2004-2010

Lata 
2011-2017

Wada
/10 tys.

Objaw 
dominujący

POX/SAT.
N- norma

TOF 202 296 4.7 Szmer/sinica G=D

CoA 47 163 4.1 Nic/perfuzja ! D>G; N

AVSD 310 360 3.9 Głośne tony; szmer N

HLHS 316 513 2.5 Sinica/perfuzja/tachypnoe G>=D

TGA 92 187 2.4 Sinica odwrócona G=<D

AVS 98 214 1.2 Szmer/perfuzja N

CAT 61 109 0.6 Szmer/tachypnoe N; G=D

TAPVD 4 14 0.6 Nic/tachypnoe !/sinica odwrócona N; G=<D

TA 58 94 0.5 Sinica G=D

Ebstein 62 67 0.5 Sinica--tachypnoe N; G=D

IAA 36 88 0.4 Perfuzja N! G>D

2016 - 3

http://www.orpkp.pl/


Plan postępowania w przypadku wady serca płodu 
Sytuacja Wada Poród Sala porodowa

Opieka paliatywna
(P)

Wielowadzie; 
chromosomopatie

Z rodziną; lokalny szpital

1. Bez problemów
krążeniowych

VSD; AVSD, łagodna TOF Lokalny szpital; konsultacja 
planowa

Rutynowa opieka 
neonatologiczna

2. Planowa interwencja HLHS; CoA, AS, IAA, 
PA/IVS; ciężki TOF

Rozważ indukcję; szpital z 
możliwością konsultacji 
kardiologa

PGE1 (gdy wskazania); 
transport do Ośr.Ref.

3. Możliwa niestabilność
po urodzeniu

dTGA; CHB; ciężka 
arytmia

Indukcja 38-39 t.c. (cc?)
szpital z możliwością 
szybkiej interwencji

Interwencja, chirurgia, 
ECMO

4. Przewidywana 
niestabilność po 
urodzeniu

HLHS/RFO/IAS
dTGA/RFO/IAS
TAPVD ze zwężeniem żył; 
TOF/APV; CHB; arytmie

cc w ośrodku 
specjalistycznym 
w 38-39 t.c.

Interwencja, chirurgia, 
ECMO

5. Planowana 
transplantacja serca

HLHS/IVS; z. Ebsteina 
(ciężki); kardiomiopatia

Zgłoszenie po 35 t.c.
cc gdy jest dawca

Zespół specjallistyczny

Donofrio MT Circulation 2014RFO/IAS restrykcyjny, zarośnięty FO;  APV brak zastawki t.płucnej
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Czy badanie przedmiotowe nadal jest przydatne?

Badanie przedmiotowe

Oceń ABC

3 główne objawy: sinica; niewydolność oddechowa; zaburzenia perfuzji

Oceń dysmorfie

Czy jest niewydolność serca – tachykardia, tachypnoe !, słaby przyrost masy ciała

Badanie brzucha – położenie serca, situs

Zbadaj tętno, powrót włośniczkowy, SpO2 i ciśnienie tętnicze przed i zaprzewodowo

Oceń częstość i charakter rytmu serca

Ocena lokalizacji/nasilenia uderzenia koniuszkowego, impulsu przedsercowego !

Szmery - charakterystyka



NAJLEPSZY DIAGNOSTA ŚWIATA - DOKTOR CZAS

Objaw/wada prenatal DR@ 0-6 >6-24 >24-WYPIS DOM !!!

dysmorfia AVSD, VSD, PA AVSD, T18,
T13, 

PS Noonan, CoA Turner, AVS Williams, 
CAT/PATOF/IAA diGeorge

NJOD*

szmer - AS, PS, TOF AS, PS, TOF VSD VSD VSD, PS, AS, 
PDA

perfuzja - HLHS/RFO CoA ! ALCAPA CoA !!; IAA !!!

oddech - TOF/APV PPHN ??
TAPVC infrac.

TAPVC !!! PA/VSD, 
TGA/VSD,PDA 

Kolor 
G=D; G<>D

- ? PA/IVS, 
HLHS/RFO
TGA/PPHN

TGA/RFO, TA, PA; 
TAPVC infra.
PPHN

PA/VSD; 
TGA/VSD

skrining POX - - TA, PA,TGA,
PPHN

TA, 
PA,TGA

TAPVC; CoA
(G>D)

-

niewydolność
serca (T-T-H#)

Ebstein
AS,

Ebstein,
TOF/APV, 
VGM; SVT

CoA, VSD, TAC

Inne (wywiad) HLHS, AS, TGA
TA, PA, TOF, SV

#TTH tachykardia tachypnoe hipotrofia * NJOD najmądrzejszy jest ostatni doktor@ DR sala porodowa



Po urodzeniu

Dawson JA Sem Fet Neonat Med. 2009



Pierpont ME Circulation 2007 w modyf.

G-netyczny algorytm w strukturalnych wadach serca

VSD: tris 13,18,21, Rubinstein-Taybi; Kabuki, Williams, 
Goldenhar, Cornelia de Lange, VACTERL, Costello, Apert, 
Carpenter; duplikacje; delecje

ASD II: Holt-Oram; Ellis van Creveld 
(EvC)- wspólny przedsionek; 
Noonan, Rubinstein-Taybi, Kabuki, 
Williams, Goldenhar
Klinefelter; TAR; 
del1,4,4p,5p,6,10p,11,13,17,18,22; 
tris 18,21; 

TA: (rzadko)
22q11, 4p, Cat-eye

AVSD: tris21; SLO; EvC;  
Noonan; 
chondrodysplazje;
Del3p25,8p2,22q; dup 
10q,11q,22q

PDA: Char

Wady pnia i opuszki:
TOF (121 zesp. OMIM): 
del22q11; Alagille, Cat-eye
CAT: del22q11, tris 8, del 10p
DORV: tris 9,13,18; dup 
2p,12p; 22q11
TGA: (rzadko) – tris 18

IAA: 22q11

TAPVD: tris 8
PAPVD: rodzinny 
scimitar syndrome

Ebstein: (rzadko)
tris 21; rearanż.11q 



Noworodek z sinicą

PaO2>80mmHg PaO2<80mmHg

Sinica różnicowa

>10% SpO2 różnicy

pkg & kd

TAK

pkg < kd
(„odwrócony”)

pkg >kd
(„zwykły”)

RTG klp

NIE

RTG klp

Test hiperoksyczny



Test hiperoksyczny

FiO2 0.21 FiO2 1.0

pO2 50-150 pO2 50-150 sercowy *

pO2 50-150 pO2 150-300 płucny

pO2 50-150 pO2 >300 prawidłowy

pO2 może być w TAPVC a 
nawet w HLHS w teście 
hiperoksycznym > 150 
mmHg

*



RTG klp

Przeciek 

wewnątrzpłucny

np. zap. płuc, odma

Bez zmian

Podać PGE1

Skąpy rysunek 
naczyniowy

RVOTO

TOF, PA, Critical PS, 

Ebstein, TA

Prawidłowe 
RTG

Całkowite 

mieszanie

(ASD bez restrykcji)

TGA, HLHS, MA, SV

RTG klp

Uszkodzenie płuc, 

np. PPHN, RDS, 
CDH, MAS

Bez zmian

Podać PGE1

Przekrwienie płuc 

i kardiomegalia

LVOTO

CoA, 

critical AS, IAA

Przekrwienie płuc, 

bez kardiomegalii

Zwężenie 

żył płucnych

TAPVR, SV & 

restrykcyjny ASD

pkg<kd

(„odwrócony”)

Podać PGE1

TGA

z PPHN, CoA lub IAA

PŁUCA

SERCE

DIAGNOZA

Kinsella J 2011



Badanie fizykalne

Niewydolność oddechowa
Przyspieszony 

oddech

Pulsoksymetria

Przed PDA=poza PDA

SpO2

1. Przeciek 
wewnątrzpłucny
(PVR<SVR)

2. Sinicza wrodzona wada 
serca z LR PDA

3. PPHN: pozapłucny
przeciek FO (PVR>SVR) z 
zamkniętym przewodem 
tętniczym

Przed PDA>poza PDA

SpO2

1. PVR>SVR z RL PDA: PPHN 
z MAS, RDS, CDH lub 
idiopatyczne

2. PDA-zależne przepływy 
systemowe: HLHS, AS, IAA, 
koarktacja

3. Choroba naczyń płucnych: 
dysplazja pęcherzykowo-
włośniczkowa, zwężenie żył 
płucnych, TAPVR z obstrukcją 

Przed PDA <pozaPDA
SpO2

1. TGA z nadciśnieniem 
płucnym

2. TGA z koarktacją
aorty

3. TAPVR nadsercowy

Kinsella J  2011

Uwaga na „lukę saturacyjną”: 
SpO2 vs. PaO2 – metHb



Kordek A, Błaż W Stany nagłe  neonatologia 2014



Kordek A, Błaż W Stany nagłe neonatologia 2014



Jaka to choroba ?
Wcześniak 30 t.c. po 
stomii z powodu NEC 
bez płucnych i 
sercowych przyczyn

SpO2 70-80%; 
PaO2 50-110mmHg



Niewydolność oddechowa vs hipoksemia

Choroby płuc PPHN Sinicza wada serca

Niewydolność 
oddechowa

Tak +/- Raczej nie

Sp02 w reakcji na tlen Poprawa Zmiennie Raczej nie

pCO2 Podwyższone Często podwyższone Prawidłowe

Test hiperoksji PaO2 często 
>150mmHg

PaO2 często 
>100mmHg

PaO2 często 
<100mmHg

Test hiperwentylacji PaO2 często 
>150mmHg

PaO2 zwiększa się PaO2 często 
<100mmHg

RTG Nieprawidłowe Zależnie od przyczyny Może być prawidłowe

ECHO Prawidłowe Cechy PPHN w echo Wada serca

Matthew B w Neonatologia w praktyce 2015



Circulation - Normal versus Transposition

Normal Circulation Transposition of the Great 

Arteries



Fetal versus Post-Natal Circulation

Fetal CirculationPost-Natal Circulation



Sinica odwrócona



SATURACJA PRZED i ZA - PDA



Ailes EC Pediatrics 2015

Czułość POX PRENATAL

PULSOKSYMETRIA vs DIAGNOSTYKA PRENATALNA



Pulsox - Skandynawia 2014

de-Wahl Granell A  Acta Paediatr 2014

Skrining na kg prawej i jednej z kd

<=90% <95% na kgP i kd lub 

różnica kg/kd >3%

>=95% na kgP i kd 

i różnica kg/kd <=3%

Powtórz po 30 min.

<=90% <95% na kgP i kd lub

różnica kg/kd >3%

>=95% na kgP i kd

i różnica kg/kd <=3%

Powtórz po 30 min.

<=90% <95% na kgP i kd lub

różnica kg/kd >3%

>=95% na kgP i kd

i różnica kg/kd <=3%

Poinformuj lekarza Poinformuj lekarza Skrining ujemny



Narayen IC Arch Dis Child F&N 2015



Ailes EC Pediatrics 2015



Oddychanie

Hetzel PG Eur J Pediatr 007
sat >95% 10 godz. - 9 d.ż

Podwójny odpływ z prawej komory, 

nieprawidłowy spływ żył płucnych, HLHS; CoA

Ciężka złożona wada serca 

Jedyny objaw 

przyspieszony oddech !!!

Harden BW Pediatr Cardiol 2013 Pojedyncza komora o budowie komory lewej; CoA



Kordek A, Błaż W 2014



Jaka to wada ?



Perfuzja – najczęstsze metody oceny

Stranak Z  Eur J Pediatr 2014



Mankiet – czy poprawnie dobieramy?

A zalecenia producenta        B  szer./obwód 0.44-0.6          C  szer. /dł. ramienia 2/3

Wnioski: wizualny dobór właściwego mankietu jest nieprecyzyjny

Smets K Acta Paediatr 2013



Wstrząs

Błaż W  Stany nagłe neonatologia 2014



Tętno
– gdzie badamy

Koarktacja        Przerwanie łuku                        Koarktacja Atrezja aorty

za l.t.podob.       za l.t. szyjną                           z niepr. prawą

t.podobojczyk.

Prawe ramię + + - -

Szyja + + + -

Lewe ramię + - + -

Nogi - - - -



Indeks perfuzji obwodowej 



Indeks perfuzji obwodowej 



Indeks perfuzji obwodowej 



Pole zastawki aortalnej
Skurczowy:
AS; supra AS; sub AS
Rozkurczowy: AR

Pole zastawki trójdzielnej
Skurczowy:
VSD; ToF; AVSD; TR
HCM
Rozkurczowy: TS

Pole zastawki płucnej
Skurczowy:
PS; ASD; TOF; CoA PDA; 
TAPVD; PAPVD
Rozkurczowy: PR
Ciągły: PDA; AoPW
Niewinny: gałęzi tt. płucnych 
(też pacha l/p); wyrzutowy 
t.płucnej

Koniuszek serca
Skurczowy: MR; MVP; 
AS; HCM
Rozkurczowy: MS
Niewinny: Stilla

SZMER

>=3/6; szorstki; holosystoliczny; 
rozkurczowy; klik;
pole aortalne i zastawki trójdzielnej Sobaszek-Rzeźnik E Pediatr po Dypl 2015



Sobaszek-Rzeźnik E Pediatr po Dypl 2015



Czy RTG nadal  
jest przydatne?

Gupta S Indian J Pediatr 2015



Ferguson EC Radiographics 2007
www.heartpassport.com



TAAVSD

Noonan

dekstro



Możesz (po raz kolejny ☺) uratować życie  - long QT, u noworodka bez objawów 
(np. tylko bradykardia płodu)



Narzędzia

Tobias J J Intens Care 2008

NIRS – asymetria oksygenacji
tkankowej prawej i lewej półkuli 
mózgowej – przerwanie ciągłości 
łuku aorty typ C 



Jones AJ BMJ Case Rep 2012



Palmeri L J Perinatol 2017

FOTOPLETYZMOGRAFIA – CoA WYDŁUŻONY CZAS PRZEWODZENIA



Wskazania do badania echo

• Szmer 58%

• Dodatni skrining pulsoksymetryczny 21%

• Wywiad rodzinny 10%

• Cechy dysmorfii 4%

• Nieprecyzyjny obraz echo płodu 3%

• Arytmia 2%

• Osłabienie tętna obwodowego 1.5%

• Tachypnoe 0.5%

Singh A  Acta Paediatr 2012



Wskazania do badania echo skriningowego

Khamkar AM J Clin Diagn Res 2015



Popatrz na przegrodę m-komorową

Hipertrofia prawej komory
Problem pierwotny - prenatalne 
zamknięcie DA



Wychylona znacznie na lewo 
przegroda międzyprzedsionkowa i 
sat 93% w drugim POX skriningu…..

Nieprawidłowy spływ żył płucnych 
typ nadsercowy



Duża prawa komora po 
urodzeniu ?
Tak..ale….

…problem jest tu – koarktacja aorty



Lannering K Pediatrics 2015

Rozpoznanie CoA po zgonie



HIPOKSEMIA  - PRZECIEKI WEWNĄTRZSERCOWE

Nair J Sem Perinatol 2014

PPHN
Wada - prawe 
serce

Wada - lewe serceBez wady serca



Dziękuję


