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WRODZONA WADA SERCA ?
CZY PIERWOTNE NADCISNIENIE PLUCNE ?
CZY DYSPLAZJA PECHERZYKOWO-WLOSNICZKOWA ?

Tomasz Jarmolinski
Oddziat Dzieciecy

Szpital im. Pieciu Swietych Braci Miedzyrzeckich
w Miedzyrzeczu

SINICA U NOWORODKA

* zredukowana hemoglobina we krwi wiosniczkowej > 3,1mmol/I (5g%)
LUB
* niedosycenie krwi wtosniczkowej tlenem > 2,9mmol/l (6,5vol%)

PRZYCZYNY:

* niedostateczne utlenowanie krwi w ptucach

* nadmierny pobér tlenu w tkankach

* mieszanie krwi tetniczej i zylnej (lub oddzielenie krwiobiegow)

SINICA CENTRALNA (pochodzenia sercowego lub ptucnego)

SINICA OBWODOWA (,,dystalna”)




NOWORODEK N.M. ur. 15.10.2016

* 111 cigza mtodych zdrowych rodzicéw, prawidtowa

* poréd w 39 t.c., sitami natury, Ap 8/9/10 (owiniety 3 x pepowing
wokot szyi), sinica skéry twarzy i zaburzenia pierwszego oddechu

* masa ciata 2400g, dtugos¢ 48cm

* gazometria pepowinowa: pH - 7,42, pCO2 — 31,8mmHg, HCO3 — 20,2mmHg,
BE - (-3,0), pO2 - 33,0mmHg, SO2 - 64,2%

* ocena po urodzeniu: stan dobry, malformacja naczyniowa na grzbiecie
lewej dtoni, zakwalifikowany do szczepien

* opieka bezposrednio po porodzie: lekarz specjalista pediatra
z wieloletnim doswiadczeniem neonatologicznym (aktualnie pracujacy
w POZ), dyzurny oddziatu dzieciecego, noworodkowego i izby przyjec
dzieciecej

NOWORODEK N.M. — | doba zycia

* SOBOTA RANO, ocena lekarza dyzurnego (specjalista pediatra,
czteroletnie doswiadczenie neonatologiczne): stan wyréwnany,
serce i ptuca bez zmian ostuchowych, naczyniak reki, ubytek
napletka

* ocena potoznych: ssie chetnie, nie ulewa, nie wymiotuje, mocz
i smotke oddat

* tak byto do poczatku Il doby...




NOWORODEK N.M. - Il doba zycia

* NIEDZIELA RANO, ocena lekarza dyzurnego (specjalista pediatra,
czteroletnie doswiadczenie neonatologiczne): stan ogdlny dobry, ale...

Ldziwne” ciemnordzowe zabarwienie skéry, zasinione ptytki paznokciowe
paluchdw, ropna wydzielina w workach spojéwkowych; czynnos¢ serca

miarowa 140/min, tony diwieczne, nad polami ptucnymi szmer
oddechowy pecherzykowy prawidiowy, brzuch miekki, watroba, sledziona
niepowiekszone; saturacja PKG 96%, PKD 92%

* gazometria: pH - 7,31, pCO2- 50,9mmHg, HCO3 — 25,1mmHg,
BE - (-2,2), pO2 — 34,6mmHg, SO2 — 72,2% ???
* gazometria ll: pH — 7,36, pCO2 — 43,2mmHg, HCO3 — 24,0mmHg,

* glikemia - 57mg/dl|

NOWORODEK N.M. - Il doba zycia

* NIEDZIELA W POtUDNIE: niewielka sinica wokét ust oraz palcéw
rak, brzucha i konczyn dolnych, podczas ptaczu skéra rézowiata.

Czynnos$¢ serca miarowa 150/min, cichy szmer skurczowy. Nad
ptucami szmer oddechowy pecherzykowy prawidtowy.

* podano tlen

* gazometria: pH-7,31, pCO2-47,6mmHg, HCO3 — 23,5mmHg,
BE —(-3,2), pO2 — 31,1mmHg, SO2 - 65,1%

* noworodek mniej aktywny, sinica zmienna, okresowo zanikata,
saturacja na pulsoksymetrze 96-97%, tetno 96-120/min




NOWORODEK N.M. - Il doba zycia

* morfologia: Hb — 16,0g/dI, Ht — 45,7%, Er — 4,46T/|, L - 17,4G/I,
ptytki — 257G/I

* kreatynina 1,15mg/dl, Na — 140mmol/I, K — 4,28mmol/|
* CRP 4,84mg/|
* bilirubina catkowita — 7,46mg/dl, AIAT — 9U/I, AspAT —37U/I

* grupa krwi: A Rh ujemny (mama O Rh dodatni); BTA ujemny

NOWORODEK N.M. - Il doba zycia

* USG brzucha: NP. 3,8cm, NL 4,0cm, o prawidtowej echostrukturze,
bez poszerzen UK-M. Pecherz moczowy pusty. Watroba
niepowiekszona, o prawidtowej echostrukturze, pecherzyk zétciowy
niewidoczny. Sledziona prawidtowa.

* ,USG serca”: serce czterojamowe, duzy prawy przedsionek.
Zastawki przedsionkowo-komorowe widoczne ,,prawidtowe”.
Nie udato sie uwidoczni¢ potozenia duzych naczyn.




NOWORODEK N.M. - Il doba zycia

* ROZNICOWANIE: wada serca? zapalenie ptuc? nadciénienie ptucne?
TGA
skrajna stenoza ptucna
catkowity nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych
tetralogia Fallota
atrezja zastawki tréjdzielnej

* RTG klatki piersiowej — sylwetka serca
prawidtowa, niewielkie zageszczenia
w okolicy prawej wneki i w ptacie
dolnym lewego ptuca, cechy
zwiekszonego przeptywu ptucnego (?)

NOWORODEK N.M. - Il doba zycia

* wstrzymanie karmienia, wlew dozylny z 10% glukozy, antybiotyk

* PROSTIN — dawka?

* kontakt z regionalnym osrodkiem kardiologii dzieciecej:
wskazania do ECHO, koniecznos¢ wezwania telefonicznego echokardiografisty,
w razie wykluczenia wady serca — powrét do Miedzyrzecza (?!),
brak miejsca w osrodku Il stopnia referencji w Zielonej Gérze




DAWKOWANIE PROSTAGLANDYNY E1

* CHPL: 0,05-0,1 pg/kg m.c./min

* REKOMENDACIJE POSTEPOWAN W MEDYCYNIE
PERINATALNEJ: 0,005-0,01-0,02 (maksymalnie 0,05)

ug/kg m.c./min)

* stosowanie prostaglandyny E; w przypadkach
watpliwych diagnostycznie nie zagraza zyciu noworodka

NOWORODEK N.M. - Il doba zycia

* w 35 godzinie zycia transport do Kliniki Kardiologii
Dzieciecej, wlew ciagly z Prostinu VR 0,015ug/kg/min

* wykluczenie wady serca, do obserwacji tuk aorty
* kontakt z osSrodkiem neonatologicznym

* przekazanie dziecka do Kliniki Neonatologii, kontynuacja
Prostinu




NOWORODEK N.M. - 11I/IV doba

* 11l doba — ponowna konsultacja kardiologiczna: wykluczono

koarktacje aorty; przewodd tetniczy drozny, z dwukierunkowym
przeciekiem

* IV doba - przekazany do Kliniki Kardiologii; stan sredni, sinica
centralna, saturacja 77-80%; po odstawieniu Prostinu spadek
saturacji do 40-50%, nasilenie sinicy, hipoksemia

* ECHO: szeroki przewdd tetniczy i drozny otwér owalny, przeciek
prawo-lewy, waskie zyty ptucne, prawidtowa kurczliwos¢ serca;
rozpoznano pierwotne nadcis$nienie ptucne z przelomem,

— intubacja, powrot do Kliniki Neonatologii

NOWORODEK N.M.

* wentylacja mechaniczna, antybiotykoterapia, tlenek azotu

— poprawa — ekstubacja
* ponowne pogorszenie — oddech kontrolowany na wysokich

parametrach — niewydolnos¢ krazenia
— katecholaminy — skrajna hipoksemia

* w VIl dobie epoprostenol bez efektu,
hipoksemia, hipotensja, niedokrwistos¢,
zaburzenia krzepniecia, w echokardiografii
wyktadniki ciezkiego nadcisnienia ptucnego

* zatrzymanie akcji serca Xll dobie zycia




NOWORODEK N.M.

* badanie poSmiertne:
ptuca — zmiany zapalne, obrzek, ogniska niedodmy i rozedmy
serce — bez cech wady, zmiany niedotlenieniowe z naciekiem
eozynofilowym i cytolizg kardiomiocytéw w obszarze
podwsierdziowym i w mie$niach brodawkowatych,
atrofia grasicy

* badanie immunohistochemiczne ptuc na obecnos¢ naczyn: brak
rozwoju odpowiedniej sieci naczyn wiosowatych i brak rozwoju
odpowiedniej liczby cienkich barier krew-powietrze, co odpowiada
dysplazji pecherzykowo-wios$niczkowej

ALVEOLAR CAPILLARY DYSPLASIA

(ACDMPV — ACD with Misalignment of Pulmonary Veins,
Mac Mahon 1948)




ALVEOLAR CAPILLARY DYSPLASIA
(ACDMPV — ACD with Misalignment of Pulmonary Veins,
Mac Mahon 1948)

* Stankiewicz 2009 (FOXF1, AD)

TAKE-HOME MESSAGE

1/ Noworodek z ciezka i ,,trudna” chorobg,
wymagajacy od lekarza maksymalnego skupienia

i wykonania duzej ilosci pracochtonnych czynnosci,
moze urodzic sie w kazdym szpitalu. Czesciej, niz
wynika to z rachunku prawdopodobienstwa,
sytuacje takie zdarzajg sie w czasie swiat lub
weekenddw.




TAKE-HOME MESSAGE

2/ Dla ratowania zycia ciezko chorych noworodkéw
urodzonych w szpitalach rejonowych niezbedne s3:
dobry przeptyw informac;ji i koordynacja dziatan
pomiedzy placéwkami macierzystymi, zespotami
przewozowym i oddziatami specjalistycznymi.

TAKE-HOME MESSAGE

3/ Czasami to wszystko nie wystarcza, ale o tym
nigdy nie wiemy z gory.
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