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Détska klinika FN a UK Hradec Kralové

Autofi prezentuji pfipad ditéte s vrozenou vyvojovou vadou kosténého hrudniku vedouci k chronické
respiracni insuficienci. Cilem sdéleni je prezentovat raritni onemocnéni véetné RTG dokumentace.

Donosena hol€icka s porodni hmotnosti 3820 g byla pfijata na JIRP pro novorozence FN Hradec
Kralové v unoru 2014. Gravidita nebyla prenatalné sledovana. Po narozeni dominovala deformita
levého hemithoraxu s retrakcemi mezizebfi, pacientka byla dyspnoicka, pfi oxygenoterapii 1 I/min
méla normalni saturace kysliku a hodnoty ABR. Na RTG byla zobrazena VVV Zeber a obratl(: aplazie
IV.-VIIl. Zebra vlevo, hypoplazie |. Zeber oboustranné, malformace obratll Th4 — Th8, hemivertebra
Th8 - Th9 a dextroskolidza.

Ctvrty den Zivota doSlo k ventilanimu zhor$eni (prohloubeni dyspnoe, respiraéni insuficience),
pfitomny echokardiografické znamky perzistujici plicni hypertenze a zkraty pfes fetalni spojky (FoA,
PDA), byla zahajena UPV. V pribéhu 1. mésice Zivota byl pfipad konzultovan s lékafi Kliniky détské
chirurgie FN Motol, kde byla hol€icka hospitalizovana. Dité vyZzadovalo trvale UPV, Botallova ducej
byla operacné ligovana. Na zakladé doplnénych vysetfeni (CT, NMR) byl doporu¢en konzervativni
postup a to vzhledem k absenci zkuSenosti (v€etné literarnich) s feSenim takto rozsahlé vrozené
aplazie zeber. Operace kosténého hrudniku a skoliézy neni indikovana pfed 1. rokem Zivota.

Dité je dosud hospitalizovano na Détské klinice FN Hradec Kralové. V pribéhu 2. mésice byla
extubovana, dale dychala s pomoci distenéni dechové podpory (NCPAP) a pozdéji s podporou
vysokopritokovymi nosnimi kanylami (HFNC) s potfebou FiO, do 0,30. Ventilace s pouzitim
negativniho tlaku vedla k prohloubeni dechovych potizi a dyskomfortu pacientky. Pfes maximalni usili
0 neinvazivni ventilaéni podporu doSlo u pacientky k rozvoji globalni respiraéni insuficience
a od 4. mésice véku mésice vyZaduje UPV. Budouci vyvoj ditéte je nejisty.



