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Autofi prezentuji kazuistiku kojence, u néhoz byla ve 4 tydnech véku na zakladé narUstajici dyspnoe a tachypnoe a nasledné
se objevujiciho Selestu diagnostikovdna mnohocetna primarni stenéza plicnich Zil Usticich do levé siné jednim spole¢nym
kmenem. Dité podstoupilo dvakrat bezstehovou plastiku plicnich Zil. Po pfechodném zlepseni klinického stavu vzdy doslo
k opétovnému zhorseni klinického stavu se zndmkami zavazné postkapilarni plicni hypertenze, kterd nakonec vedla ve véku
7 mésicl k umrti pacienta. Stenéza plicnich Zil je relativné vzacné onemocnéni manifestujici se zpravidla v kojeneckém véku.
V patogenezi se uplatriuje nekontrolovatelna proliferace myofibroblastd ve sténé plicnich zil, coz vede k postupnému zuzovani
az uplnému uzavéru prasvitu cév. Nemoc zpravidla vede k itmrti béhem nékolika tydn az mésict od vzniku prvnich pfiznaka.

Klicova slova: stenéza plicnich zil, vrozend srde¢ni vada, srde¢ni Selest, postkapilarni plicni hypertenze.

Authors report a rare case of an infant presenting with progressive dyspnea and tachypnea together with heart murmur at
the age of four weeks as a result of multivessel primary stenosis of common pulmonary veins drainage into the left atrium.
The patient underwent two sutureless pulmonary vein stenosis repairs which always left to the only temporary amelioration
of symptoms. At the age of seven months, the baby died of severe post-capillary pulmonary hypertension. Pulmonary vein
stenosis represents a relatively rare disease typically occurring in infants. It is related to inadequate proliferation of myofibro-
blastic cells in pulmonary veins wall resulting in progressive pulmonary vein obliteration, and leading to death rapidly within
weeks or months after diagnosis.

Key words: pulmonary veins stenosis, congenital heart defect, heart murmur, post-capillary pulmonary hypertension.

Zivé narozenych déti (2). Nej¢astéjsimi klinic-

Vrozené srdec¢ni vady (VSV) predstavuijf
vlbec nejcastéjsi vrozené vyvojové anomadlie.
Podileji se na 30-50% kojenecké umrtnos-
ti (1). Jejich prevalence byla v CR stanovena
Saménkem, et al. v A Prospective Bohemia
Survival Study na 6,16/1 000 zivé narozenych
déti. Kritickd VSV projevujici se zdvaznou hy-
poxif, srde¢nim selhanim nebo jejich kombi-
nacf v novorozeneckém véku byla v této studii
zjisténa u 35% déti s VSV, tedy u 2,36/1 000

kymi zndmkami VSV u novorozence a malého
kojence jsou centralni cyandza, srde¢ni Selest,
tachypnoe, dyspnoe a znamky srde¢niho se-
Ihani, mezi néz patfi hepatomegalie, edém plic
a kardiogenni Sok.

Autofi prezentuji pfipad malého kojence,
u néhoz se kritickd vrozena vada s infaustnim
prlbéhem manifestovala zejména narlstajici
tachypnof a dyspnof a az ndsledné se rozvijeji-
cim systolickym Selestem.

Dité z prvni fyziologické gravidity.
Prenatdlné podstoupila matka kombinovany
screening v |. trimestru a podrobné hodno-
ceni morfologie plodu v II. trimestru gravidity
vcetné prenatdlniho echokardiografického
vysetfeni srdce plodu détskym kardiologem.
Prenataini vysetfeni plodu nesvédcilo pro vro-
zenou vyvojovou vadu.

Chlapec byl porozen ve 40. tydnu gravi-
dity, spontédnné zahlavim, porodni hmotnost

Puskinova 5, 775 20 Olomouc

KORESPONDENCNI ADRESA AUTORA: MUDT. Eva Klaskova, Ph.D,, klaskove@gmail.com
Détska klinika FN a LF UP v Olomouci

Cit. zkr: Pediatr. praxi. 2017; 18(1): 52-55
Clanek piijat redakc: 31. 10. 2016
Clanek piijat k publikaci: 9. 12. 2016

PEDIATRIE PRO PRAXI / Pediatr. praxi. 2017; 18(1): 5

www.pediatriepropraxi.cz



NARUSTAJICT DYSPNOE A TACHYPNOE JAKO HLAVNI PRIZNAK

Klidovy zdznam EKG svédcici pro hypertrofii pravé komory srdecni. Srdecni osa je stocena doprava
(+150°). Z voltdzovych kritérii dominuje vysoky kmit R ve svodu V1 a negativni kmit S ve svodu V6 (Copyright FNOL)
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byla 39509, porodni délka 51cm. Nebyl kfisen,
Apgarové skére bylo 10-10-10 bod{. Poporodni
adaptace byla pfiméfend, byl plné kojeny.
Psychomotoricky vyvoj byl pfiméfeny. Anamnéza
u obou rodi¢t byla bez pozoruhodnosti.

Ve véku Ctyr tydnU si rodice vsimli nardstajici
dyspnoe a tachypnoe, kterd se zpocatku proje-
vovala predevsim pfi krmeni. Dité pilo s pfestav-
kami, béhem piti muselo odpocivat, zvysené
se potilo. Pri vysetfenf u praktického Iékafe pro
déti a dorost byla zachycena klidové tachypnoe
80-90 dechi za minutu, saturace pulznim oxy-
metrem 90 %, tachykardie 180-190 pulzd za
minutu, systolicky Selest 2/6 v trikuspidaini pozici
a hepatomegalie - jatra pfesahovala palpacné 4
cm pod dolnf okraj Zeberniho oblouku.

Dopplerometrické vysetteni plicnich Zil pulznim dopplerem (PW).
Zobrazené toky odpovidaji zdvazné stendze pfivyusténi plicnich Zil do levé siné.
Tok je turbulentni, kontinudini o vysoké rychlosti presahujici 2 m/s (Copyright
FNOL)
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Na zakladé téchto symptomU bylo indikova-
no kardiologické vysetieni. Na EKG byla pfitom-
na vyrazna hypertrofie pravé komory (obr. 1). P¥i
echokardiografickém vysetreni byla nalezena
zavaznd stendza plicnich Zil, rychlost tokd pfi
vyusténi plicnich Zil pfesahovala 2 m/s (obr. 2).
Déle byla pfitomna dilatovana prava komora
se stfedné zadvaznou hypofunkci a s trikuspi-
dalnf regurgitaci 3. stupné. Vrcholovy gradient
na trikuspidainf regurgitaci dosahoval 60 torr(
(obr. 3) a svédcil spolu s oplosténim mezikomo-
rové prepazky (tzv. D-shape levé komory) (obr. 4)
pro zavaznou postkapildrni plicni hypertenzi.

Dité bylo odeslano ke konzilidrnimu vysetre-
ni do Détského kardiocentra FN Motol, kde byla
echokardiograficky potvrzena zdvazna stenéza

ACNE KRITICKE VROZENE SRDECNT VADY

plicnich Zil Usticich do levé siné jednim spolec-
nym kmenem, a ndsledné byla v Sesti tydnech
veéku provedena plastika plicnich zil a bezsteho-
va anastomaza plicnich Zil do levé siné. Operacni
vykon ved| k promptnimu poklesu vrcholového
gradientu na trikuspidaini chlopni. Klinicky stav
pacienta se vyrazné zlepsil, ustoupily dechové
potize, dité bylo propusténo do domaci péce.
14 dnf po operacnim vykonu se znovu objevily
dechové potize, tachypnoe, dyspnoe, dité se
zvysené potilo pfi piti. Kontrolni echokardio-
grafické vysetieni prokédzalo navrat postkapi-
larni plicni hypertenze (vrcholovy gradient na
trikuspidalni regurgitaci byl 90 torr, gradient pfi
vyusténi plicnich Zil do levé siné 20 tor).

Ve véku 11 tydnu byl chlapec podruhé hos-
pitalizovan v Détském kardiocentru FN Motol,
kde podstoupil kromé echokardiografického
vysetfeni i angiografii se zamérenim na plicni
Zily, kterd potvrdila restenézu plicnich zil. PFi
operacnfrevizi byla nalezena stendza vsech plic-
nich Zil, které mély centralné ztlustélou sténu
a zndmky jizveni ve svém okoli. Periferni ¢asti
plicnich Zil byly jemné, bez zndmek stendzy.
Byla provedena nové bezstehova plastika plic-
nich Zil a fenestrace sifové prepazky vzhledem
k tézké plicni hypertenzi. Po reoperaci doslo
k opétovnému poklesu vrcholového gradientu
na trikuspidaIni regurgitaci na 35 torr.

Od 4. mésice véku se klinicky stav opét zacal
zhorsovat. Dité se pfi kojeni hire pfisdvalo k prsu,
muselo odpocivat, narlistala tachypnoe do 60
dechd za minutu. V péti mésicich chlapecek
podstoupil kontrolni angiografii v Détském kar-
diocentru v Motole s ndlezem extrémni stendzy
az atrézie dolnich plicnich Zil a stfedné vyznam-

né stendzy hornich plicnich Zil. Pldnovana ba-

Dopplerometrické vysettent trikuspiddini regurgitace kontinudinim
dopplerem (CW). Jsou zobrazeny toky o vysoké rychlosti, které odpovidaji
zdvazné plicni hypertenzi (Copyright FNOL)
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lonkové angioplastika nebyla vzhledem k zavaz-
nosti stendzy technicky moznd. Byla rovnéz dia-
gnostikovana plicni hypertenze Il st. (stfedni
tlak v plicnici byl 30 torr). Rodice byli informovani
o infaustni progndze a byla nasazena paliativni
lé¢ba kortikoidy. | pres terapii pravostranného
srde¢niho selhanf v disledku narUstajici plicnf
hypertenze (digoxin, diuretika) chlapec ve vé-
ku 7 mésict umird pod obrazem oboustranné
bronchopneumonie.

Pitva s naslednym histologickym vysetfenim
potvrdila mnohocetnou intralumindlni stendzu
plicnich Zil vedouci k obliteraci levé dolni plicni
zily a k tésné obstrukci zbyvajicich plicnich Zil,
jejiz pricinou byla proliferace myofibroblastd
a vaziva ve sténach viech plicnich vén (obr. 5, 6).

Diskuze

Izolovana primdrni stendza plicnich Zil pa-
tf mezi velmi vzacné srde¢ni vady s vysokou
mortalitou. Je definovana jako izolované zdzeni
jedné nebo vice plicnich Zil bez jiné asociované
VSV a bez souvislosti s pfedchozim chirurgic-
kym nebo katetriza¢nim vykonem, které vede
k rozvoji zavazné postkapildrnf plicni hypertenze
(3,4). Déti jsou po porodu asymptomatické. Prvni
pfiznaky se u dvou tfetin pacientl manifestuji
do 18 mésict véku, zbytek pfipadd je zjistén
sporadicky do 14 let véku. Prvnimi symptomy
jsou zpravidla neprospivani, opakované respi-
ra¢ni infekty, a narlstajici dyspnoe a tachypnoe
tak, jak jsme pozorovali i u naseho pacienta.
Nejzavaznéjsi progndzu maji déti, u nichz je
toto onemocnéni diagnostikovano v prvnich
18 mésicich Zivota, s oboustrannym postizenim
plicnich Zil a stfednim tlakem v plicnici nad 33
torr pfi stanoveni diagndzy. Tito pacienti zpra-
vidla umiraji na komplikace plicni hypertenze
béhem 3 a7 4 mésicl od stanoveni diagndzy (5).

I kdyZ se jednd o VSV vznikajici v disledku
abnormalni inkorporace spole¢né plicni zily do
levé siné v pozdnich stadiich vyvoje srdce (6),
rychld progrese a recidiva onemocnéni nazna-
¢uje moznou piibuznost s neoproliferativnimi
procesy (7). Rychle progredujici obliterace Iu-
men plicnich Zil vznikd v dUsledku abnormalni
neointimalni proliferace myofibroblastt, coz
jsou primitivni mezenchymalni buriky, které jsou
schopné diferenciace bud do fibroblastd nebo
do bunék hladkého svalstva a fyziologicky se
uplatnuji pfi hojent tkani. Za patologickych okol-
nosti se podileji na vzniku benignich (fibroblast)

i malignich |éz (fibrosarkom) (8). Tim se primarnf
stendza plicnich Zil lisi od klasickych VSV, které
vznikaji jako dUsledek narusenf slozitého emb-
ryonalniho vyvoje srdce v prvnim trimestru té-
hotenstvi a mohou tak byt ve vysokém procentu
diagnostikovany prenatélné. Rozsah postizeni
plicnich Zil je variabilni od diskrétni stendzy
kratkého segmentu jedné plicni Zily tésné pfi
vyusténi do levé siné po difuzni zizeni vsech
plicnich Zil hluboko do periferie (3).

Soucasné moznosti Ié¢by jsou pouze paliativ-
ni. Ani chirurgické ani katetrizacni vykony neve-
dou k plné Uzdravé pacientd, ale pouze k docasné
rekanalizaci plicnich Zil. Ve velké vétsiné pfipadd
dochazi ke restendze v horizontu tydnd nebo meé-
sfcd (5, 8). Novou terapeutickou moznosti, ktera
je zkousena u déti s velmi nepfiznivou progné-
zou, je adjuvantni chemoterapie vinblastinem
a methotrexdtem nasledujici pro chirurgickém
nebo katetrizacnim vykonu smeéfujicim k reka-
nalizaci plicnich Zil. Cilem 1écby je zastavit nebo
alespor zpomalit abnormdlni proliferaci myo-
fibroblastd ve sténé plicnich Zil. Tento 1écebny
piistup vychézi z biologické podobnosti zmén
v plicnich Zildch s desmoidnimi tumory u kojencd,
které jsou léceny stejnym protokolem. | v tomto
piipadé jsou vysledky lé¢by neuspokojivé, ro¢ni
preZiti je popisovano u 38 % pacientll za cenu
zavazné toxicity u 53 % déti (8). Jedinym fesenim,
které v soucasné dobé umoznuje dlouhodobé
preziti, tak nadale zGstava transplantace plic nebo
kombinovana transplantace srdce a plic, které
se vsak vétsina déti vzhledem k rychlé progresi
onemocnéni nedoZije (9).

Klinicky vyznamnym aspektem popisované-
ho pripadu je skute¢nost, Ze i kdyz se prenatalni
vy3etfenti srdce plodu stalo v Ceské republice
nedilnou soucasti péce o téhotnou a ma vybor-
né vysledky, nelze kritickou vrozenou srde¢nfi
vadu vyloucit ani u détf s negativnim prenatalnim
echokardiografickym ndlezem. Z rliznych divo-
dd, mezi néz patfi napr. Spatné akustické podmin-
ky a poloha plodu, malé zkusenost vysetfujiciho
sonografisty, nebo vyvoj kardiologického nalezu
v druhé poloviné téhotenstvi (typicky u koarktace
aorty), nemusf byt prenatalné diagnostikovano
pfiblizné 20 % plodd s kritickou vrozenou srde¢nf
vadou (10). V nasem pripadé se jednalo sice o vro-
zenou, ale i primarné progresivni 1ézi postihujfci
plicni Zily, kterd nebyla prenatdiné detekovatelna.

Vzhledem k tomu, Ze se kritické VSV klinicky
manifestuji nejc¢astéji béhem prvnich hodin ¢i
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Obr. 4. Echokardiografické vysetreni, 2D zobra-
zeni, subkostdini projekce v krdtké ose srdecni.
Mezikomorovd piepdzka je zvysenym tlakem v pravé
komore pretlacena smérem do levé komory, tvar levé
komory pfipomind pismeno D (tzv. D-shape)

Copyright FNOL

(*levd komora, **pravd komora)

Obr. 5. Sekénindlez - intralumindlini stendza levé
dolni plicni Zily vedoucf k Uplné obliteraci lumen

*levd dolni plicni Zila

Obr. 6. Histologicky prepardt, barveni hematoxy-
linem-eozinem, 400X zvétseno. Prasvit jedné z plic-
nich Zil je témer uzavien intramurdini proliferaci
fibroblast( a vaziva. V detailu lumen a rozsitend
sténa plicni Zily

Copyright FNOL

*lumen plicni Zily
dni po porodu (cca 70 % pripadd), jsou zpravidla
diagnostikovany jesté pred propusténim z po-
rodnice. Vzacné vsak mohou byt novorozenci

s kritickou VSV v okamZiku dimise asymptoma-
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ti¢tf a uniknout veasné diagndéze (11). V doma-
c/m prostiedi se VSV mUze projevit klinicky ne
zcela specifickymi pfiznaky, jako jsou tachypnoe,
dyspnoe, respiracni selhani, centralni cyanoza
a obéhové selhani. Zejména pacienti s nepo-
znanymi duktus dependentnimi VSV jako je
syndrom hypoplastického levého srdce nebo
transpozice velkych tepen jsou ohrozeni ndhlym
srde¢nim dmrtim (12).

V prospektivn{ studii kanadskych autor(
zamérené na novorozence a kojence s VSV, je-
jichz stav vyzadoval akutni kardiochirurgickou
intervenci, byla v podskupiné 56 novorozenct
pfitomna tachypnoe u 41 % pfipadd, respiracni
selhani s nutnosti ventila¢ni podpory u 21,4 %,
znamky srde¢niho selhanf u 27 %, cyandza
U 75% a saturace arteridInf krve kyslikem pod
85% u 43 % novorozencl. V druhé podskupiné
75 kojencl byla pfitomna tachypnoe u 14 %
pfipadl, zndmky srde¢niho selhani u 27 %,
cyandza u 58 % a saturace arteridInf krve kys-
likem pod 85% u 33 % déti. Zadny kojenec
nevyzadoval mechanickou ventila¢ni podpo-
ru (13). Do diferencidlni diagnostické rozvahy
je nutno zahrnout také mozné extrakardialnf
priciny téchto symptomu jako jsou respiratory
distress syndrom, zanéty dolnich cest dycha-
cich, zanét centraIni nervové soustavy, sepse,
metabolickd vada atd.
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Kromé vyse zminénych ptiznakd hraje
vyznamnou roli pfi detekci VSV v novoroze-
neckém a ¢asném kojeneckém véku pecliva
auskultace srdce. Srdecnf Selest Ize zachytit
pfiblizné u jednoho procenta novorozenct
a malych kojencd a mize byt prvnim sympto-
mem VSV nebo se objevit az s progresi srde¢ni
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