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Pregledni ¢lanek / Review article

NUJNI UKREPI PRI NOVOROJENCKU S SUMOM NA SRCNO
NAPAKO, ODVISNO OD BOTALLOVEGA VODA - PRIKAZ
KLINICNE UPORABE NOVIH SMERNIC
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IZVLECEK

V zacetku leta 2012 so izsle nove slovenske smernice za obravnavo novorojenckov s sumom na sré¢no napako,
odvisno od Botallovega voda (angl. duct dependent congenital heart disease, DDCHD), ki potrebujejo zdra-
vljenje s prostaglandinom E, (PGE,) (1). V prispevku prikazujemo klini¢ni primer novorojencka s sumom na
DDCHD in nase ukrepanje, ki je tudi v skladu z novimi smernicami. Na kratko predstavljamo sréne napake,
pri katerih je potrebno zdravljenje s PGE,. Na koncu razpravljamo tudi o glavnih novostih zdravljenja s PGE,
in nezelenih ucinkih, ki se lahko ob tem pojavijo.

Kljuéne besede: prirojene sréne napake, novorojencek, prostaglandin E1, transpozicija velikih zil.

ABSTRACT
In the beginning of 2012, new Slovenian guidelines for the treatment of newborns with suspected duct depend-
ent congenital heart disease (DDCHD) requiring treatment with prostaglandin E1 (PGE,) were published (1).
In this article, a clinical case of a newborn with DDCHD and measures that were performed according to the
new guidelines are presented. DDCHD that require treatment with PGE, are briefly described. Finally, the
main innovations in PGE, treatment and possible treatment side effects are discussed.
Key words: congenital heart disease, newborn, prostaglandin E,, transposition of the great vessels.

UVOD jene sréne napake, ki zahtevajo operativni poseg ali
kardioloski intervencijski poseg v prvem mesecu
Prirojene sréne napake (angl. congenital heart dise- zivljenja, in predstavljajo priblizno 15 % vseh

ase, CHD) so najpogostejSe prirojene malformacije CHD (4). Velika vecina kriti¢cnih CHD je odvisnih
pri novorojenckih (2). Pojavijo se pri 1 % vseh od Botallovega voda (angl. duct dependent conge-
zivorojenih otrok (3). Kriti¢cne CHD so vse priro- nital heart disease, DDCHD). Ker je Botallov vod
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(lat. ductus arteriosus) takoj po rojstvu $e odprt, so
novorojencki z DDCHD lahko sprva brez znakov in
simptomov. Ob zapori Botallovega voda pa nastopi
nenadno klini¢no poslabsanje z zivljenje ogroza-
joc¢imi posledicami (2). Prav zato je pomembno,
da ¢im prej prepoznamo novorojencke, ki imajo

DDCHD, in jih takoj za¢nemo zdraviti z infuzijo

prostaglandina E, (PGE),) (alprostadil, Prostin VR®)

(1). S PGE, vzdrzujemo odprt Botallov vod in tako

prepre¢imo pojav Soka, hude hipoksemije, acidoze

in kon¢ne organske odpovedi (1, 2). Novorojencka
tako stabiliziramo do nujnega operativnega posega
in hkrati omogo¢imo varen prevoz do terciarnega

centra, kjer poseg opravimo. V zacetku leta 2012

so iz§le nove slovenske smernice za obravnavo

novorojenc¢kov s sumom na DDCHD, ki potrebu-

jejo zdravljenje s prostaglandinom E; (PGE,) (1).

Kljuéne novosti smernic so (1):

*  zaCetni odmerek PGE, je razpolovljen na 50 ng/
kg/min;

* z infuzijo PGE, pri€nemo takoj ob sumu na
DDCHD in ne $ele med premestitvijo (transpor-
tom) v terciarni center;

* pred uvedbo PGE; v nizjem odmerku (50 ng/
kg/min) elektivna intubacija za krajSe prevoze
ni ve¢ potrebna, ¢e je novorojenckovo stanje
stabilno;

* po uvedbi PGE, in pred transportom moramo
novorojencka, ki ni intubiran, vsaj 30 minut
opazovati zaradi moznega pojava nezelenih
ucinkov.

PRIKAZ KLINICNE UPORABE
NOVIH SMERNIC

V Enoto za intenzivno terapijo (EIT) Klini¢nega
oddelka za otrosko kirurgijo in intenzivno tera-
pijo (KOOKIT) smo sprejeli 10 ur starega decka s
sumom na prirojeno cianoti¢no sréno napako.

Decek je bil rojen kot drugi otrok po materini drugi
nosecnosti. Mati je bila med nosecnostjo zaradi
gestacijskega diabetesa na dieti. Porod je bil spon-
tan, vaginalen in v 40. tednu nose¢nosti. Plodovnica

je bila mlecna. Decek je bil rojen s porodno tezo
4150 g, porodno dolzino 53 cm in z obsegom glave
34 cm. Ocena po Apgarjevi je bila 10/10. Takoj po
rojstvu niso opazali posebnosti.

Tri ure po rojstvu je postal cianoticen, zasi¢enost
hemoglobina s kisikom (SpO,), merjena perkutano
in brez dodatka kisika, je bila 82 %. Ob tem je
obcasno stokal, hujSa dihalna stiska pa ni bila pri-
sotna. V ostalem klini¢nem statusu vecjih odstopanj
od normalnih vrednosti niso ugotavljali. Pljuca so
bila obojestransko predihana, sréni Sum ni bil sli-
Sen, periferni utripi pa simetri¢no tipni. Kapilarni
povratek ni bil podaljSan. Sprva se je vrednost SpO,
ob dodatku kisika 7 1/min v kisikov Sotor popravila
na 100 %, po eni uri pa se je ponovno zmanjsala.
Dodatek kisika so povecali na 12 I/min, vendar je
vrednost SpO, dosegla le 90 %. Postavili so sum na
prirojeno sréno napako in se posvetovali z dezurnim
zdravnikom na KOOKIT, ki je priporo¢il uvedbo
PGE), in premestitev v EIT KOOKIT. Decek je takoj
prejel PGE, v kontinuirani infuziji v odmerku 50 ng/
kg/min. Po uvedbi PGE, je bilo njegovo stanje sta-
bilno, Se vedno pa je bil nekoliko tahipnoicen. Vre-
dnost SpO, ob dodatku kisika 2 1/min je bila 90 %,
zmanjSanja vrednosti SpO, ali apnoi¢nih atak niso
belezili. Prav tako ni imel hipotenzije. Za intubacijo
pred transportom se zato niso odlo¢ili, prav tako se
za intubacijo ni odlo¢il niti zdravnik transportne
ekipe EIT KOOKIT. Za nadaljnjo obravnavo in
zdravljenje je bil nato premescen v EIT KOOKIT.
Transport je potekal brez zapletov, decek pa je med-
tem prejemal PGE; 5-odstotno glukozo in dodatek
kisika 2 1/min prek(; dihalnega balona v transportni
inkubator. Vrednost SpO, med transportom se je
gibala med 90 in 92 %.

Po sprejemu smo nadaljevali s kontinuirano infuzijo
PGE,. Z ultrazvo¢no preiskavo smo potrdili priso-
tnost prirojene sréne napake, in sicer transpozicijo
velikih 7il. Se isti dan smo opravili balonsko atri-
oseptostomijo po Rashkindu. Odmerek PGE,; smo
nato postopno znizali na 10 ng/kg/min. Prejemal ga
je do operativnega posega. Pri starosti 18 dni smo
opravili Se anatomsko popravo sréne napake (zame-
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njavo obeh velikih arterij srca, t.i. »arterijski swi-
tchy, ligacijo odprtega Botallovega voda in popravo
defekta v preddvornem pretinu s perikardialno
krpo). Poseg je potekal brez zapletov. Pri starosti
Stirih tednov smo ga odpustili v domaco oskrbo.

RAZPRAVLJANJE

Od Botallovega voda odvisne prirojene sréne
napake, pri katerih je indicirano zdravljenje s
PGE,

Zdravljenje s PGE, je indicirano pri vseh prirojenih
srénih napakah, pri katerih je prezivetje novoro-
jencka odvisno od Botallovega voda (1). Gre za
sréne napake, ki jih lahko razdelimo v tri skupine:
DDCHD z desnostransko obstrukcijo, DDCHD z
levostransko obstrukcijo in DDCHD s paralelno
cirkulacijo (5).

Za DDCHD z desnostransko obstrukcijo je zna-
¢ilno, da je pljucni krvni obtok odvisen od odprtega
Botallovega voda. Mednje priStevamo atrezijo
pljuéne zaklopke, kriticno zozitev (stenozo) pljuéne
zaklopke, atrezijo trikuspidalne zaklopke itd. Za
klini¢no sliko je znacilna centralna cianoza, ki je
lahko edini znak v klini¢ni sliki. Pogosto se pojavi
tahipneja, ob kateri ne opazamo izrazitejSega dihal-
nega napora. Sréni Sum je lahko sliSen ali pa tudi ne
(3,5, 6).

Za DDCHD z levostransko obstrukcijo je znacilno,
da je sistemski obtok odvisen od odprtega Botallo-
vega voda. Mednje priStevamo koarktacijo aorte,
kritiéno zozitev aortne zaklopke, prekinitev (inte-
rupcijo) aortnega loka in hipoplasti¢no levo srce (1,
3). Simptomi in znaki obic¢ajno niso specifi¢ni in se
pojavijo po zapori Botallovega voda. Obicajno starsi
opazajo, da se novorojencek slabse hrani, slabo pri-
dobiva na telesni tezi in je razdrazljiv. Pri pregledu
moramo posebej pozorno otipati femoralne utripe:
znacilni so namre¢ slabo tipni ali celo odsotni femo-
ralni utripi. Pri merjenju krvnega tlaka ugotavljamo
razliko v arterijskem krvnem tlaku na zgornjih in

spodnjih udih. Poleg tega se lahko razvije tudi sréno
popuscéanje s tahikardijo, tahipnejo in hepatomega-
lijo. Tudi pri teh je sréni Sum lahko prisoten ali ne.
Ce napake dlje ¢asa ne prepoznamo, se lahko razvije
kardiogeni Sok. Novorojencek je v tem primeru bled
oziroma siv ter ima slabo periferno prekrvitev in
podaljsan kapilarni povratek (2, 3, 6).

Tretja skupina napak so DDCHD s paralelno cir-
kulacijo, za katere je znacilno, da sta sistemski in
pljucni krvni obtok locena in potekata vzporedno,
namesto zaporedno. Zato je za preskrbo tkiv s
kisikom potrebno mesanje oksigenirane in deo-
ksigenirane krvi preko Botallovega voda, odpr-
tega ovalnega okna ali defekta interatrijskega in
interventrikularnega septuma. Mednje uvr$¢amo
transpozicijo velikih zil, ki smo jo dokazali tudi pri
decku v opisanem primeru, in predstavlja 5 % vseh
CHD. Znacilno je, da obe glavni arteriji izhajata iz
napacnih prekatov: aorta izhaja iz desnega ventri-
kla in vodi deoksigenirano kri po telesu, medtem
ko pljucne arterije izhajajo iz levega ventrikla in
vodijo oksigenirano kri ponovno v pljuca. Klini¢na
slika in diagnosticiranje sta enaka kot pri ostalih
DDCHD. Prav tako je enako tudi zdravljenje. Po
zaCetni stabilizaciji s kontinuirano infuzijo PGE,
moramo z operacijo napako popolnoma popraviti.
Standardna operativna tehnika je t. i. »switch ope-
racija«, ki obsega zaprtje vseh septalnih defektov,
zaprtje odprtega Botallovega voda, prenos ven¢nih
arterij in lo¢itev ter ponovno anastomozo aorte in
plju¢nih arterij. Ce popolne poprave v prvih dneh
ne moremo opraviti in novorojencek nima dovolj
velike komunikacije med atriji, je potrebna balon-
ska atrioseptostomija, ki jo je potreboval tudi decek
v opisanem primeru (7).

Omeniti moramo tudi sréno napako, pri kateri pa
vecina avtorjev uporabe PGE, ne priporoca. Gre za
popolni anomalni plju¢ni venski dotok, za katerega
je znacilno, da se plju¢ne vene ne izlivajo v levi
atrij, temve¢ v sistemske vene. Za klini¢no sliko
sta znacilni cianoza in huda dihalna stiska. Uporaba
kontinuirane infuzije PGE, lahko v tem primeru sta-
nje Se poslabsa, saj poveca pritok krvi v pljuca (8).
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Diagnosticiranje DDCHD

Pri postavitvi diagnoze DDCHD je zlasti pomem-
ben klini¢ni pregled, vkljuéno z meritvijo arterij-
skega krvnega tlaka na vseh $tirih udih ter z meri-
tvijo SpO, na zgornjem in spodnjem delu telesa
(1, 9). Pri DDCHD z desnostransko obstrukcijo in
DDCHD s paralelno cirkulacijo si lahko pomagamo
s hiperoksi¢nim testom in pulzno oksimetrijo ter
na podlagi izvidov ustrezno ugotovimo, ali gre za
sréni vzrok cianoze ali za nesréni (3). Hiperoksicni
test izvedemo z merjenjem parcialnega tlaka kisika
(PaO,) v arterijski krvi na sobnem zraku in po
dodatku 100-odstotnega kisika. Pri omenjenih sr¢-
nih napakah se parcialni tlak kisika v arterijski krvi
ne poveca nad 13,3 kPa ob dajanju 100-odstotnega
kisika. Enostavnejsa in bolj uporabna metoda je pul-
zna oksimetrija. Najprej izmerimo vrednost SpO, na
zraku in nato $e ob dodatku 100-odstotnega kisika.
Ce gre za DDCHD z desnostransko obstrukcijo ali
DDCHD s paralelno cirkulacijo, se vrednost SpO,
po dodatku 100-odstotnega kisika ne popravi (9).
Prav na podlagi pulzne oksimetrije so v sekundar-
nem centru posumili na prirojeno sréno napako, saj
se pri decku kljub poveéevanju koncentracije kisika
v vdihanem zraku vrednost SpO, ni popravljala, ob
tem pa ni imel izrazite dihalne stiske. Tako so ze
v porodnisnici z veliko verjetnostjo izkljucili pogo-
stejSe nesréne razloge za cianozo. Za boljso izvedbo
hiperoksi¢nega testa bi bilo smiselno dodajanje
kisika na nacin, ki bi omogo¢il ve¢jo koncentracijo
kisika v vdihanem zraku, npr. preko obrazne maske
z rezervoarjem za kisik, ali belezenje koncentracije
kisika v kisikovem Sotoru z merilcem (10).

Pri vseh novorojenckih s sumom na DDCHD
moramo opraviti tudi EKG ter rentgensko slikanje
srca in plju¢. Dokon¢no opredelitev sréne napake
opravimo v terciarnem centru. Kljuéna preiskava
pri postavitvi diagnoze je ultrazvok srca, s katerim
potrdimo diagnozo in opredelimo, za katero obliko
DDCHD gre. Vcasih za pridobitev dodatnih infor-
macij opravimo tudi kateterizacijo srca (9). V naSem
primeru smo diagnozo postavili ze z ultrazvokom
srca.

Ukrepanje

Kljuéni ukrep prinovorojencku s sumomna DDCHD
je uvedba infuzije PGE,, dokler z ultrazvokom srca
ne dokazemo, da napaka ni odvisna od odprtega
Botallovega voda (1).

Pri zivljenjsko ogrozenih novorojenckih so na
prvem mestu temeljni postopki ozivljanja in ukrepi
po sistemu ABCD (11, 12). V primeru kardiogenega
Soka ali drugih pridruzenih boleznih, ki povzrocajo
dihalno stisko, sta potrebna ukrepa endotrahealna
intubacija in ro¢no ali mehansko predihavanje (1).
Kisik moramo dovajati previdno, saj lahko pospesi
zapiranje Botallovega voda, hkrati pa zmanjSuje
upornost plju¢nega zilja in zveca pljuéni krvni pre-
tok. Tako so pri DDCHD z desnostransko obstruk-
cijo in pri DDCHD s paralelno cirkulacijo zazelene
vrednosti SpO, 75-85 %, pri DDCHD z levostran-
sko obstrukcijo pa so vrednosti SpO, obicajno nor-
malne (13). Pri novorojencku s CHD s fiziologijo
enoprekatnega srca zelimo uravnoteziti sistemski in
plju¢ni krvni pretok, zato je ciljna vrednost SpO,
Se nizja in znaSa 75-80 % (pri tej vrednosti SpO, je
namre¢ razmerje med pljuénim in sistemskim pre-
tokom 1:1) (14). Pri kardiogenem Soku je pogosto
potrebna tudi inotropna podpora z dopaminom (1).
Nas novorojencek ni razvil hujSe dihalne stiske niti
ni kazal znakov kardiogenega Soka. Dodatni ukrepi,
razen kontinuirane infuzije PGE,, tako niso bili
potrebni. Dodatek kisika bi lahko po opravljenem
hiperoksi¢nem testu s pulzno oksimetrijo in ugotovi-
tvi, da gre najverjetneje za DDCHD z desnostransko
obstrukcijo ali paralelno cirkulacijo, $e zmanjsali ali
celo ukinili.

Zdravljenje s PGE,

PGE, preprecuje zaprtje Botallovega voda oziroma
omogoca ponovno odprtje Botallovega voda in tako
pljucni ali sistemski krvni obtok pri novorojenckih
z DDCHD (15). Razpolovni ¢as PGE, je kratek (42
s), zato je potrebna kontinuirana infuzija (16, 17).
Zacetni odmerek PGE, je 50 ng/kg/min in ga lahko
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ob odsotnosti klinicnega ucinka pove¢amo na 100
ng/kg/min, izjemoma tudi do 400 ng/kg/min. Infu-
zijo pripravimo tako, da eno ampulo Prostina VR®
(500 ng ali 0,5 mg alprostadila oz. PGE,) razred-
¢imo v 50 ml 5-odstotne glukoze ali fizioloske raz-
topine. Hitrost infuzije je 0,005 ml/kg/min oziroma
0,3 ml/kg/h (¢e zacnemo z zacetnim odmerkom 50
ng/kg/min). Zdravilo lahko dajemo v periferno ali
popkovno veno (18). Botallov vod se pri vecini
odpre v 30 minutah do 2 urah po zaéetku infuzije
PGE, (19) Po stabilizaciji novorojenckovega stanja
lahko odmerek PGE, zmanjSujemo do vzdrzeval-
nega odmerka, ki je 20—50 ng/kg/min, lahko pa tudi
Ucinkovitost PGE; spremljamo tako klini¢no kot z
ultrazvokom (1).

Med zdravljenjem s PGE, nenehno spremljamo
zivljenjske funkcije (pulzni oksimeter, frekvenca
dihanja, EKG in krvni tlak), saj se pri ve¢ kot tre-
tjini novorojenckov pojavijo nezeleni u€inki (1, 20).
Najpogostejsi stranki uéinek je apneja. Ce traja ved
kot 20 sekund in ne preneha po taktilni stimulaciji
ali kratkotrajnem predihavanju z obrazno masko
in dihalnim balonom, moramo novorojencka intu-
birati in ro¢no ali mehansko predihavati. Poleg
tega pogosto pride do hipotenzije. Zacetni ukrep je
bolus fizioloske raztopine (10 ml/kg), ki ga lahko
ponovimo najve¢ trikrat. Ce hipotenzija kljub temu
vztraja, uvedemo inotropno podporo z dopami-
nom. Pri DDCHD z desnostransko obstrukcijo in
pri DDCHD s paralelno cirkulacijo moramo biti
pozorni tudi na zasi¢enost hemoglobina s kisikom,
saj se v primeru visokih vrednosti poveca pretok
krvi preko plju¢ in povzro¢i zmanjSanje sistem-
skega krvnega tlaka. Tako lahko ze z zmanjSanjem
dodatka kisika v vdihanem zraku povecamo sistem-
ski krvni pretok in s tem sistemski krvni tlak (1, 19).
Od ostalih nezelenih ucinkov se lahko zaradi infu-
zije PGE, pojavijo Se zviSana telesna temperatura,
kozna vazodilatacija, bradikardija ali tahikardija,
driska, razdrazljivost, konvulzije, hiperglikemija
in hipoglikemija. Mozni so tudi edemi, zastoj srca,
hipokalemija, diseminirana intravaskularna koagu-
lacija in kortikalna proliferacija dolgih kosti. Pri

dolgotrajni infuziji PGE lahko pride do hipertrofije
zelod¢ne sluznice in obstrukcije pilori¢nega kanala.
Poleg tega PGE, zavira agregacijo trombocitov, zato
moramo PGE, previdno uporabljati zlasti pri novo-
rojenckih z motnjami strjevanja krvi (19). Kljub
Stevilnim moznim nezelenim uéinkom pa infuzijo
PGE, prekinemo le v skrajnem primeru, ¢e ostali
ukrepi niso uspesni (1).

V nasem primeru do pojava nezelenih uc¢inkov ob
kontinuirani infuziji PGE, ni priSlo. Dodatni ukrepi,
kot so dajanje bolusov fizioloske raztopine ali intu-
bacija, niso bili potrebni.

Transport novorojencka z DDCHD

Pred uvedbo PGE; v nizjem odmerku (50 ng/kg/
min) elektivne intubacije za krajSe transporte ne
priporo¢amo ve¢, ¢e je novorojenckovo stanje
stabilno. Transport brez intubacije in mehanskega
predihavanja je namrec po izkusnjah drugih centrov
varen in lahko zmanjsa verjetnost zapletov v zvezi
z intubacijo in mehanskim predihavanjem (20-24).
V kategorijo kraj$ih transportov sodijo vsi transporti
iz slovenskih porodni$nic (krajs$i od 2 ur). Novo-
rojencka moramo po uvedbi PGE, vsaj 30 minut
pred transportom skrbno opazovati zaradi moznega
pojava omenjenih nezelenih u¢inkov (1, 20).

Kot narekujejo novo sprejete smernice, so tudi v
opisanem klini¢nem primeru, takoj po postavitvi
suma na DDCHD in posvetu, priceli s kontinuirano
infuzijo PGE, v odmerku 50 ng/kg/min. Ker je od
zaCetka infuzije PGE,; do transporta preteklo ve¢ kot
30 minut, pri decku pa se neZeleni u¢inki PGE; niso
pojavili ga za transport ni bilo potrebno elektivno
intubirati. Potekal je varno in brez zapletov.

ZAKLJUCEK

Pri novorojenckih z DDCHD je klju¢no, da napako
¢im prej prepoznamo in takoj uvedemo infuzijo
PGE,. Z zdravljenjem moramo priceti takoj in ne
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Sele med transportom v terciarni center, saj na ta
nacin zmanj$amo obolevnost in umrljivost novoro-
jen¢kov z DDCHD. Ce je stanje novorojencka ob
uvedbi PGE, v nizkem odmerku (50 ng/kg/min)
stabilno, elektivna intubacija za krajSe premestitve
ni potrebna. Zaradi moznega pojava nezelenih ucin-
kov pa moramo novorojencka po uvedbi PGE, vsaj
30 minut pred transportom skrbno opazovati.
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