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Wprowadzenie

> 1/100 noworodkow rodzi sie ze strukturalng anomalia serca,
20% wad wrodzonych serca (wws) to wady krytyczne —
leczenie przezskorne lub chirurgiczne w 1 miesigcu zycia

> WWS S3 przyczyna 4-20% zgonow w grupie noworodkow, 3%
niemowlat i 20-40% zgonow z powodu wad wrodzonych

> szybkie wykrycie | skierowanie nhoworodka z wadq krytyczng do
osrodka kardiologii dzieciecej wigze sie z poprawg rokowania
I wzrostem szans na przezycie

> pobyt noworodka w szpitalu jest coraz krotszy, wiekszosc¢ dzieci z
wadami lewego serca jest wypisywanych 2z oddziatow
noworodkowych przed ustaleniem rozpoznania
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Plan

. Co wiemy o diagnostyce prenatalnej — swiat/Polska/nasze podworko?

Badanie przedmiotowe —szmer, perfuzja oddech, kolor — objawy

Test hiperoksyczny/hiperwentylacyjny

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

RTG, EKG — czy w ogdle wykonywac te badania?

. ECHO dla neonatologow



Prenatal diagnostic rate by lesion
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Prenatalna diagnostyka wws - dane www.orpkp.pl)

Lata Lata Wada | Objaw POX/SAT.
2004-2010 | 2011-2017 | /10 tys. | dominujacy 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 Gtosne tony; szmer N
HLHS 316 513 2.5 Sinica/perfuzja/tachypnoe G>=D
TGA 92 187 2.4 Sinica odwrdcona G=<D
AVS 98 214 1.2 Szmer/perfuzja N
CAT 61 109 | 2016-30.6 Szmer/tachypnoe N; G=D
TAPVD 4 14 0.6 Nic/tachypnoe !/sinica odwrécona 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


http://www.orpkp.pl/

Plan postepowania w przypadku wady serca ptodu

Opieka paliatywna Wielowadzie; Z rodzing; lokalny szpital

(P) chromosomopatie

1. Bez problemoéw VSD; AVSD, tagodna TOF  Lokalny szpital; konsultacja Rutynowa opieka

krgzeniowych planowa neonatologiczna

2. Planowa interwencja HLHS; CoA, AS, IAA, Rozwaz indukcje; szpital z PGE1 (gdy wskazania);

PA/IVS; ciezki TOF mozliwoscig konsultacji transport do Osr.Ref.

‘ kardiologa

3. Mozliwa niestabilnos¢  dTGA; CHB; ciezka Indukcja 38-39 t.c. (cc?) Interwencja, chirurgia,

po urodzeniu arytmia szpital z mozliwoscia ECMO

szybkiej interwencji

4. Przewidywana HLHS/RFO/IAS cc w osrodku Interwencja, chirurgia,
niestabilnos¢ po dTGA/RFO/IAS specjalistycznym ECMO

urodzeniu TAPVD ze zwezeniem zyt; w 38-39t.c.

TOF/APV; CHB; arytmie

!

Kilka szpitali w Polsce

5. Planowana HLHS/IVS; z. Ebsteina Zgtoszenie po 35 t.c. Zespot specjallistyczny
transplantacja serca (ciezki); kardiomiopatia cc gdy jest dawca

RFO/IAS restrykcyjny, zarosniety FO; APV brak zastawki t.ptucne;j Donofrio MT Circulation 2014



Czy badanie przedmiotowe nadal jest przydatne?

Badanie przedmiotowe

Ocen ABC

3 gtéwne objawy: sinica; niewydolnos¢ oddechowa; zaburzenia perfuzji
Ocen dysmorfie

Czy jest niewydolnosc serca — tachykardia, tachypnoe !, staby przyrost masy ciata
Badanie brzucha — potozenie serca, situs

Zbadaj tetno, powrot wiosniczkowy, SpO2 i cisnienie tetnicze przed i zaprzewodowo
Ocen czestosc i charakter rytmu serca

Ocena lokalizacji/nasilenia uderzenia koniuszkowego, impulsu przedsercowego !

Szmery - charakterystyka
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dysmorfia AVSD, VSD, PA AVSD, T18, PS Noonan, CoA Turner, AVS Williams, NJOD*
T13, CAT/PATOF/IAA diGeorge
szmer - AS, PS, TOF AS, PS, TOF VSD VSD VSD, PS, AS,
PDA
perfuzja - HLHS/RFO CoA ! ALCAPA CoAll;IAA I
oddech - TOF/APV PPHN ?? TAPVC 1! PA/VSD,
TAPVC infrac. TGA/VSD,PDA
Kolor - ? PA/IVS, TGA/RFO, TA, PA; PA/VSD;
G=D: G<>D HLHS/RFO  TAPVC infra. TGA/VSD
’ TGA/PPHN  PPHN
skrining POX - - TA, PA,TGA, TA, TAPVC; CoA -
PPHN PATGA (G>D)
niewydolnos$¢ Ebstein Ebstein, CoA, VSD, TAC
serca (T-T-H#) AS VAl
VGM; SVT

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

NAJLEPSZY DIAGNOSTA SWIATA - DOKTOR CZAS

achypnd @ DR sala porodowa NJOD najmadrzejszy jest ostatni doktor
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Dawson JA Sem Fet Neonat Med. 2009



G-netyczny algorytm w strukturalnych wadach serca

ASD IlI: Holt-Oram:; Ellis van Creveld PDA: Char

(EvC)- wspadlny przedsionelf(
ab?ki

1AA: 22q11

TAPVD: tris 8
PAPVD: rodzinny
scimitar syndrome

Noonan, Rubinstein-Taybi,
Williams, Goldenhar =
Klinefelter; TAR; —
dell,4 4p,5p,6 10p,11 1

tris 18,21; -

« Wady pnia i opuszki:

TOF (121 zesp. OMIM):
del22g11; Alagille, Cat-eye
‘CAT: del22q11, tris 8, del 10p
DORV: tris 9,13,18; dup
2p,12p; 2211

TGA: (rzadko) — tris 18

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

Ebstein: (rzadko)

tris 21; rearanz.11q AVSD: tris21: SLO: EvC:

Noonan;
chondrodysplazje;

: tris 13,18,21, Rubinstein-Taybi; Kabuki, Williams, Del3p25,8p2,22q; dup
Goldenhar, Cornelia de Lange, VACTERL, Costello, Apert, 109,119,229
Carpenter; duPIikacje; dEIecje Pierpont ME Circulation 2007 w modyf.




Noworodek z sinica
~ N

Test hiperoksyczny' —
Pa0,>80mmHg Pa0,<80mmHg

S——F"”" Ss——"

Sinicaroznicowa
>10% SpO, réznicy
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Test hiperoksyczny

pO, 50-150 pO, 50-150 sercowy *
pO, 50-150 pO, 150-300 ptucny
pO, 50-150 pO, >300 prawidtowy

UWAGA:
Wzmozony przeptyw ptucny np.
TAPVR (ale tez niekiedy w HLHS) !:

Np. 3 x przeptyw ptucny=3x100% ‘ pO, moze by¢ w TAPVC a
Miesza sie z 1x przeptyw nawet w HLHS w tescie
systemowy=72% hiperoksycznym > 150

(3x100) + (1x72)/4 = 93% mmHg
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pkg<kd
0 . (,,odwrocony”)
RTG klp RTG klp modurocor
~ ~
@ Uszkodzenie ptuc,
wewnatrzptucn np. PPHN, RDS,
L CDH, MAS PEUCA
np. zap. ptuc, odma
0. | | §
Bez zmian Bez zmian
Podac¢ PGE
Podaé PGE, Pod\ac’[P/GEl SERCE L N
Skapy rysunek Prav::_lc_zlci;owe Przekrwienie ptuc Przekrwienie ptuc,
naczyniowy N i kardiomegalia bez kardiomegalii
NS - =
TN DIAGNOZA
RVOTO  calkowite.|  ~voTO™ Zwezenie
TOE PA, Critical PS, mieszanie CoA, - 2yt ptucnych TGA

Ebstein, TA(ASD bez restrykcji) critical AS, IAA TAPVR, SV & 1z PPHN, CoA lub IAA

S 16A, HLHS, MA, SV restrykcyjnyASD
N

Kinsella J 2011



Badanie fizykalne

|

Niewydolnos¢ oddechowa

Pulsoksymetria

Uwaga na ,luke saturacyjna”:

Przyspieszony
oddech

’

Sp02 vs. PaO2 — metHb

|

Przed PDA=poza PDA
SpO,

1. Przeciek
wewnatrzptucny
(PVR<SVR)

2. Sinicza wrodzona wada
serca z L R PDA

3. PPHN: pozaptucny
przeciek FO (PVR>SVR) z
zamknietym przewodem
tetniczym

|
Przed PDA>poza PDA
Spo,

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

2. PDA-zalezne przeptywy

systemowe: HLHS, AS, IAA,
koarktacja

3. Choroba naczyn ptucnych:
dysplazja pecherzykowo-
wiosniczkowa, zwezenie zyt

ptucnych, TAPVR z obstrukcja

Przed PDA <pozaPDA
SpoO,

1. TGA z nadcisnieniem
ptucnym

2. TGA z koarktacjg
aorty

3. TAPVR nadsercowy

KinsellaJ 2011



Tabela 2. Ocena saturacji nad- i podprzewodowej u noworodka z sinica

Stosunek saturacji
nhadprzewodowej
do podprzewodowej

Problem

Wyrownana saturacja
nad- | podprzewodowa

Przeciek wewnatrzptucny (opor ptucny mniejszy od oporu
systemowego)

Sinicza wrodzona wada serca z przeptywem lewo-prawym
przez przewod tetniczy:

e atrezja zastawki trojdzielnej

e atrezja zastawki pnia tetnicy ptucnej

e zwezenle zastawki pnia tetnicy ptucne|

e 7espOt Ebsteina

Przetrwate nadcisnienie ptucne z przeciekiem prawo-lewym
przez otwor owalny (bez przecieku przez przewod tetniczy)

Kordek A, Btaz W Stany nagte neonatologia 2014




Saturacja
nadprzewodowa wyzsza
od podprzewodowej

0 5-15%

Przetrwate nadcisnienie ptucne z przeciekiem prawo-lewym
przez przewod tetniczy

Saturacja
nadprzewodowa wyzsza
od podprzewodowe|

0 5-10%

Dysplazja pecherzykowo-wtosniczkowa

/Zwezenie zyt ptucnych

Catkowity nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych (TAPVD) ze
zwezeniem zyt ptucnych

Wada wrodzona serca z prawo-lewym przeptywem przez
przewod tetniczy:

* hipoplazja lewego serca

e koarktacja aorty

* przerwanie ciggtosci tuku aorty

* krytyczna stenoza aortalna

Saturacja
nadprzewodowa nizsza
od podprzewodowej

0 5-15%

Przetozenie wielkich pni tetniczych z koarktacjg aorty
Przetozenie wielkich pni tetniczych z koarktacjg aorty
Z przerwaniem ciggtosci tuku aorty

Przerwanie ciggtosci tuku aorty z przetrwatym
nadcisnieniem ptucnym

TAPVD (nadprzeponowe)

Kordek A, Btaz W Stany nagte neonatologia 2014




PATIENT SANPLE REPORT

SYSTEM 865-12631

14 JAN 2010 13:56

Analysis Date 14 JAN 2010
Analysis Time 13:54
Draw Date

i a2
Draw Tlme'D S,@oqf do‘

Operator

Sequence no 48636
Accession no
Source Other

Jaka to choroba ?

Woczesniak 30 t.c. po
stomii z powodu NEC
bez ptucnych i

Patient 1D
R|r|h1.z~

Bex -
Physician
Location

SYhIIGE spLe (Sfflanice) _

OXYGEN STATUS 37°C

PATIERT SAMPLE REPORT

SYSTEM 865-12631

14 JAN 2010 21:24

Analysis Date 14 JAN 2010
Analysis Time 21:23

Draw Date
Draw Time
Operator

Sequence no 48648
Accession no
Source Other

tHb 12.6 g/dL ( 12.0 - 18.0)
et 7% sercowych przyczyn ., ..., o :
cto2(Hb) 11.01 mb/dL ( 15.0 - 23.0) Birthdate Physician ID Cj éi&
02Cap 10.0! mL/dL ( 16.0 - 24.0) Age L AR R g
s02 99.61 % ( 92.0 - 98.5) : J .
02Hb 58 .2 I % ( 94.0 - 97.0) - 3 - /
COHb 0.2 % ( 0.0 - 1.5 Spo 70-80%; SYRINGE SAMPLE k/ﬂw!/i‘o‘z
MetHb 42 .91 % ( 0.0 - 1.59) \ AC'DIBASE 370C U ' ‘
HHD 0.2 % (0.0 5.0) ! nits Reference Range
PaO, 50- -110mmHg " 7,366 (7.350 . 7.450)
g Ma . pCoz 41.3 nmHg ( 35.0 - 45.0)
or | = exc s reference range g : mﬁh}z@$ﬂ po2 118 .51 mmHg ( 75.0 - 100.0)
9w HCO3-act A mmo | /L
s tco2 .4 mmo | /L
DATIENT SANPLE REPORT 14 JAN 2010 20:02 BEV 1 anol /L
STEM 865-12631 Analysis Date 14 JAN 2010
Analysis Time 20:01 OXYCEN STATUS 37
Sequence no 48647 Draw Date :
A\L;sslon no Draw Time ;ET ‘%/dL L 10 18.0)
B, S heryted | 102 mL/dL  ( 15.0 23.0)
02Cap mL/dL ( 16.0 24.0)
Patient 1D Sex 4
H:rlhdnte Physi;ian 1D ﬁ’C:’/ ﬁgg e :::g ( 75.0 100.0)
gk 502 51.5! % ( 92.0 98.5)
02Hb 50.6! % ( 94.0 97.0)
:“ RINGE SAMPLE COHb 0.9 % ( 0.0 1.5)
¥ MEJHD 0.9 % ( 0.0 1 «BY
CN STATUS 370C HHB 47 .61 % ( 0.0 5 9
L HD 19.41 g/dL ( 12.0 - 18.0)
Ht 57 % | F(
C0Z(Hb) 14.81 mL/dL  ( 15.0 23.0) :ELE‘*TROLYTES N N .
o RN T up mm g HA
5 5% +8 % ( 92 3 K+ . C .
6gih 49_4f % ( 94.0 97.0) ;u+f1ﬁ - 1.091 mmol /L ( 1.13 - 15 82)
COHL 0.7 % ( 0.0 1 54 ET*"\/ % | 1{82 mmoI{L
MetHb 3917 % ( 0.0 1: 5) . mmoliL
HH b 46 .01 % ( 0.0 5.0) AnCap 8.4 mmo | /L
i
T or | = exceeds reference range




Niewydolnos¢ oddechowa vs hipoksemia

Niewydolnosc Raczej nie

oddechowa

Sp02 w reakcji na tlen Poprawa /miennie Raczej nie

pCO2 Podwyzszone Czesto podwyzszone  Prawidtowe

Test hiperoks;ji PaO2 czesto PaO2 czesto PaO2 czesto
>150mmHg >100mmHg <100mmHg

Test hiperwentylacji  Pa02 czesto PaO2 zwieksza sie PaO2 czesto
>150mmHg <100mmHg

RTG Nieprawidtowe Zaleznie od przyczyny Moze by¢ prawidtowe

ECHO Prawidtowe Cechy PPHN w echo  Wada serca

Matthew B w Neonatologia w praktyce 2015



Circulation - Normal versus Transposition

Superior Vena Cava _ o

!_

-

Inferior Inferior

Vena Cava \ Vena Cava .
Arteri Arteries
eries to the

to the Body

: Veins from
Veins from/' the Body /V
the Body
BODY CAPILLARIES
BODY CAPILLARIES

Normal Circulation Transposition of the Great
Arteries



Fetal versus Post-Natal Circulation

Right
Lung

A

Inferior

Inferior Vena Cava

Vena Cava \
Arteries

to the

, Umbilical Umbilical
Veins from/y Arteries

the Body PLACENTA
BODY CAPILLARIES

Post-Natal Circulation Fetal Circulation



Sinica odwrdcona

TGA/PPHN



SATURACIA PRZED i ZA - PDA




PULSOKSYMETRIA vs DIAGNOSTYKA PRENATALNA

Table 1
Selected targets of critical congenital heart disease screening using pulse oximetry

Czuiof_‘c' POX PRE I}If«TAL

Lower Birth Prevalence Higher Birth Prevalence
(<1 per 10,000 US Births) (>1.5 per 10,000 US Births)

Higher s\e-/nsitivity of Higher ;}/e-natal
pulse oximetry detection rate

Lower prenatal
detection rate

Pulmonary atresia HLHS
Tricuspid atresia

Truncus arteriosus

TAPVR d-TGA

Lower sensitivity of Higher prenatal

pulse oximetry detection rate
Lower prenatal

detection rate

Double outlet right —
ventricle
Ebstein anomaly Coarctation of the aorta
Interrupted aorticarch  TOF
Single ventricle complex

Ailes EC Pediatrics 2015



<=90%

<=90%

<=90%

Poinformuj lekarza

Pulsox - Skandynawia 2014
Skrining na kg prawej i1 jednej z kd

<95% na kgP 1 kd lub
réznica kg/kd >3%

Powto6rz po 30 min.

&8 550, nakgP i kd lub
réznica kg/kd >3%

$

Powto6rz po 30 min.

€ 950, na kgP i kd lub
réznica kg/kd >3%

$

Poinformuj lekarza

>=95% na kgP I kd
| réznica kg/kd <=3%

B .05 na kgP i kd
| réznica kg/kd <=3%

$

) .-050 na kgP i kd
| réznica kg/kd <=3%

Skrining ujemny

de-Wahl! Granell A Acta Paediatr 2014



Table 2 Detection of pathology other than critical congenital heart defects (CCHD)

Narayen IC Arch Dis Child F&N 2015

Author, year N TP FP (%) PPHN  Other lung pathologies  Infection/sepsis  Non-critical CHD  Other  Healthy (%)
Hoke, 2002%° 2876 - 39 (74)*
Richmond, 2002" 5626 4 40 (90)
Koppel, 2003 11 281 0 (0)
Reich, 2003°° 2114 - 21 (100)
Rosati, 2005°" 5292 1 1 (50)
Bakr, 2005 5211 1 0 (0)
Arlettaz, 2005 3262 1(10)
Ruangritnamchai, 2007°* 1847 - Not mentioned
Meberg, 2008'° 50 008 4 147 (49)
Sendelbach, 2008’ 15233 12 841 (98)
de-Wahl Granelli, 2009'® 39 821 8 24 (35)
Riede, 2010" 41 445 - 12 (30)
Tautz, 2010°° 3364 - - (0)
Ewer, 2010%° 20 055 123 (69)
Turska, 2012%° 51 698 — 8 (57)
Kochilas, 2013+** 7549 1(20)
Singh, 2014 25 859 44 43 (22)
Zuppa, 2014%° 5750

Bhola, 2014 18 801 5 (45)
Zhao, 20147 120 707 214 (54)




# Prenatally diagnosed

OTimely detected

mCCHD screening: True positives

CoA/IAA  Muitiple

[JCCHD screening: False negatives

100% 3%
% 10%
16%
80% -
45%
3%
29%
44%
31%
60%
58%
47%
40%
57%
20%
o =]
HLHS Pulmonary Truncus Tricuspid d-TGA TOF TAPVR  Single DORV  Ebstein
atresia arteriosis atresia ventricle anomaly
L | complex |
T \
Primary CCHD screening targets Secondary CCHD screening targets

All

Ailes EC Pediatrics 2015
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Ciezka ztozona wada serca
Jedyny objaw

przyspieszony oddech !!

Hetzel PG Eur J Pediatr 007 sat >95% 10 gOdZ. ) 9 dZ

Podwdjny odptyw z prawej komory,
nieprawidiowy sptyw zyt ptucnych, HLHS; CoA

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



Stany nagte. Neonatologia

Zaburzenia oddychania
Stwierdza sie:
e przyspieszony oddech z niewielkim wysitkiem oddechowym
— catkowity nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych (typ nadsercowy)
— wady z przewodozaleznym krgzeniem systemowym w fazie dekompensacii
e zwiekszony wysitek oddechowy
— ciezki obrzek ptuc wtdérny do nagtego obnizenia oporow ptucnych i zwiekszonego
przeptywu przez ptuca, np. w przypadku przetrwatego przewodu tetniczego (PDA -
patent ductus arteriosus) u wczesniakow, wspolnego pnia tetniczego (CAT - com-
mon arterial trunk)
— zZwezenie w ptucnym tozysku zylnym, np. w catkowitym nieprawidtowym sptywie zyt
ptucnych ze zwezeniem zyt ptucnych
e przyspieszony oddech bez wysitku, ale z sinicg
— wady z przewodozaleznym krgzeniem ptucnym.

Kordek A, Btaz W 2014



Pulmonary ¢

\) vein oarctation

rial duct

Tricuspid
valve



Perfuzja — najczestsze metody oceny

95% 94% gqo
70% 70%
58%
52% 49% 49%
I I I I I 1
< 5 < o\ <
& N é’? \\"*e' %\\} & & ,bo‘?g' & 4%‘0

é{@ ) Q&% <° & &@ & @é.@ &\fa
e &° ¢ Q° & @
S NP
3 & P
S

%‘ Stranak Z Eur J Pediatr 2014
c&\



Mankiet — czy poprawnie dobieramy?
Table 2 Classificaion of selected cuffs according to guidelines for cuff selection

Manufacturer (Method A) Cuff width/limb drcumference (Method B) Cuff width/limb length (Method C)
(uidelines Upper am Foream Caf Upper am Foream Calf Upper arm Foream (al
Cortect cutf (%) 84 94 96 43 68 7 56 14 63
Cuff too small (%) 16 . ] 57 2l 12 9 25 |7
Cuff too large (%) 0 ] | 0 |1 16 35 2l 20

A zalecenia producenta B szer./obwéd 0.44-0.6 C szer. /dt. ramienia 2/3 =
Lo e o\
[ e \ S
Whnioski: wizualny dobor wiasciwego mankietu jest nieprecyzyjny « = f@? /:

Smets K Acta Paediatr 2013



Wstrzas

Obstruktywny

Wady serca z utrudnionym
naptywem: TAPVD, MA, TA;
odma; zator

f—

Dbcia;z"enfe@
wstepne

o
'j"}}}? 4
S

Dystrybucyjny
Septyczny (mediatory)

Przesiakanie wiosniczek

Hipowolemiczny

Krwotoczny

Utrata krwi, biatek, elektrolitow; leki;
poliuria; niewydolnosé nadnerczy

Dysocjacyjny
Ciezka niedokrwistosc,
np. methemoglobinemia

Kardiogenny
Septyczny (mediatory zapalne, toksyny)
Zaburzenia metaboliczne; CAH; RAI
Zapalenie miesnia, kardiomiopatie
Wady wrodzone z matym rzutem;
tamponada; arytmie

Dystrybucyjny
Septyczny (mediatory)
Rozkurcz naczyn

Norepinefryna

N Epinefryna
Obc:qzeme@ Dopamina
nastepcze Desmopresyna

Dobutamina
Tlenek azotu

w postaci wziewnej
Milrynon
Syldenafil
Bozentan

Obcfa;éemeﬁ
nastepcze

Wady serca z utrudnionym odptywem:
PS, PA, HLHS, AS, AA, CoA, |IAA

lzoprenalina
Dobutamina
Epinefryna
Norepinefryna
Dopamina

Dystrybucyjny
Neurogenny (asfiksja, udar)
Anafilaktyczny (leki — rzadko)
Depresja miesnia sercowego

Btaz W Stany nagte neonatologia 2014



Tetno

— gdzie badamy
Koarktacja Przerwanie tuku Koarktacja Atrezja aorty
za l.t.podob. zal.t. szyjna Z niepr. prawg
t.podobojczyk.
Prawe ramie + 4 - -
Szyja + + T x
Lewe ramie + - i -
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RECORD SPO2 AND Pl Indeks perfuzji obwodowej



SZMER

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

Pole zastawki ptucnej
Skurczowy:
PS; ASD; TOF; CoA PDA;
TAPVD; PAPVD
Rozkurczowy: PR
Ciggly: PDA; AoPW
Niewinny: gatezi tt. ptucnych
(tez pacha I/p); wyrzutowy

t.ptucnej
Pole zastawki trojdzielnej \
Skurczowy:
VSD; ToF; AVSD; TR Koniuszek serca
HCM Skurczowy: MR; MVP;
Rozkurczowy: TS AS; HCM
Rozkurczowy: MS

Niewinny: Stilla

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




Zespot genetyczny

Wady wrodzone

Dodatni wywiad
rodzinny

Dodatni wywiad
potozniczy (ryzyko
wad wrodzonych,

zaburzen
krazeniowych)

Szmer bezobjawowy niewinny?
« dodatkowe badanie przez
drugiego doswiadczonego
lekarza
= Zwrdcenie opiekunom uwagi na
objawy alarmowe

Asocjacja VATER, zespot CHARGE, przepuklina
przeponowa, przetoka przetykowo-tchawicza,
przepuklina sznura pepowinowego, nerka
podkowiasta/agenezja nerki, wady okolicy
anorektalnej, agenezja ciata modzelowatego

Zgony w miodym wieku, wrodzone wady serca
u rodzicow lub rodzenstwa, kardiomiopatie

Wiek matki =35 r.z., brak profilaktyki kwasem
foliowym, cukrzyca u matki, infekcje
wirusowe, leki, alkohol w cigzy; niedotlenienie,
wczesniactwo

Noworodek/niemowle
<6 tygodnia zycia — ocena po
7 dniach

Niemowle > 6 tygodnia
zycia — ocena po kolejnych
6 tygodniach

konsultacja
kardiologiczna

A

Szmer +

Sobaszek-Rzeznik E Pediatr po Dypl 2015



Czy RTG nadal
jest przydatne?

Gupta S Indian J Pediatr 2015



Ferguson EC Radiographics 2007
www.heartpassport.com






Mozesz (po raz kolejny ©) uratowac zycie - long QT, u noworodka bez objawow
(np. tylko bradykardia ptodu)
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A40% of cases The most common (55%); Very rare (5%)

NIRS — asymetria oksygenacji
tkankowej prawej i lewej potkuli
mozgowej — przerwanie ciggtosci
tuku aorty typ C

Tobias J J Intens Care 2008



The blood gas drawn from the showed: pH 7.48,

pCO, 3.17 kPajpO, 28.1 kPaff lactate 1.9 mmol/l, HCO,

17.6 mmol/l.

A contemporaneous
7.47, pCO, 4.58 kPa Jp0, 4.84 kP HCO

vas showed: pH
5 24.8 mmol/l.

sones AJ BMJ Case Rep 2012



FOTOPLETYZMOGRAFIA — CoA WYDLUZONY CZAS PRZEWODZENIA

PPG

end- diastole A

systole

£ PPG minimum

— Palmeri L J Perinatol 2017
I'IME (s)



Wskazania do badania echo

* Szmer

* Dodatni skrining pulsoksymetryczny
* Wywiad rodzinny

* Cechy dysmorfii

* Nieprecyzyjny obraz echo ptodu

* Arytmia

* Ostabienie tetna obwodowego

e Tachypnoe

58%
21%
10%
4%
3%
2%
1.5%
0.5%

Singh A Acta Paediatr 2012



Wskazania do badania echo skriningowego

60.00%
50.00%
40.00%
30.00%
20.00%

10.00% -
0.00% -+

| 50.00%

Khamkar AM J Clin Diagn Res 2015
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TABLE 2 Preoperative Deaths

Rozpoznanie CoA po zgonie

bestational Ade  Echocardiography Performed — Echocardiography Resutt — Additional Diagnosis — Discharged Undiagnosed — Age at Death
26 Weeks Ves GoA Prematurity No g days

36 weeks No — i No <2 hours
39 weeks 18s mmm) \0rmal bBo sepsis No <2 hours
12 weeks” Ve E— Normal” None No <2 hours
38 weeks' Yes PHT S o 9 days

40 weeks” o — Non¢ Yes 11 days

Lannering K Pediatrics 2015



Wada - prawe HIPOKSEMIA - PRZECIEKI WEWNATRZSERCOWE
serce i PPHN

Ductal dependent
pulmonary circulation
(tricuspid atresia, pulmonary
atresia, critical pulmonary
stenosis)

Lung recruitment

Inhaled pulmonary vasodilators
such as nitric oxide

Sildenafil

Rx
PGE1

LEFT TO RIGHT DUCTAL . SHUNT ——» RIGHTTOLEFT

" SHUNT —» RIGHT TO LEFT

Normal
Parencyhmal disease
without pulmonary hypertensio

Left ventricular dysfunction
and pulmonary venous hypertension

ATRIAL

Possibly RV dependent
systemic circulation

Rx
Lung recruitment - surfactant
PEEP

Rx

Milrinone

PGE1

Note: Inhaled nitric oxide is
contraindicated and may worsen
pulmonary venous hypertension and/
or decrease systemic blood flow

Wada - Iewe serce Nair J Sem Perinatol 2014

LEFT TO RIGHT

PA

Bez wady serca






