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PRIROJENE SRCNE BOLEZNI PRI OTROCIH IN ZDRAVSTVENA
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THE CARE OF CHILDREN WITH CONGENITAL HEART DISEASE
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IZVLECEK
Prirojena sréna napaka je nepravilnost, ki nastane v razvoju srca in velikih zil. Lahko je enostavna ali za-
pletena. Dolocene prirojene sréne napake izzvenijo spontano, druge zahtevajo vrsto posegov skozi celotno
zivljenjsko obdobje. Prirojene sréne napake najpogosteje zdravimo kirursko, v zadnjem Casu pa se vse bolj
uveljavlja katetrsko zdravljenje, ki nadomeséa ali dopolnjuje kirursko zdravljenje. V Sloveniji se vsako leto
rodi 80-100 otrok s prirojeno sréno napako, pri katerih je potrebna operacija.
Na Pediatricni kliniki v Ljubljani se s posebno pozornostjo posvecamo negi otrok s prirojeno sréno napako.
Zdravstvena nega otroka s prirojeno sr¢no napako je zelo kompleksna ter temelji na celovitem in individu-
alnem nacrtu zdravstvene nege.
Kljué¢ne besede: prirojene sréne napake, medicinska sestra, otrok, zdravstvena nega, srce.

ABSTRACT

A congenital heart defect is an irregularity that occurs during the development of the heart and large ves-
sels. It can be simple or complex. Certain congenital heart defects disappear spontaneously, while oth-
ers require a series of interventions throughout the patient’s lifetime. Congenital heart defects are mostly
treated surgically, although, in recent years, surgery is increasingly being replaced by catheter therapy. In
Slovenia, each year between 80 and 100 children are born with congenital heart defects that require surgery.
At the Paediatric Clinic in Ljubljana, special attention is paid to the care of children born with congenital
heart defects. The healthcare of a child with a congenital heart defect is very complex and is based on a
comprehensive and individual healthcare plan.
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UvOD

Prirojena sréna napaka (PSN) je posledica motenj v
razvoju srca in/ali velikih zil. Pojavnost ocenjujejo
na 0,8 %, kar pomeni, da ima priblizno 8 od 1000
Zivorojenih otrok prirojeno sr¢no napako. Zaradi iz-
rednega napredka v medicini se je prezivetje otrok s
prirojenimi srénimi napakami izrazito povecalo, saj
jih kar 85 % prezivi do odraslosti. Ve€ino priroje-
nih srénih napak odkrijejo ze z rutinskimi pregledi
nosecnic, pogosto celo pred 20. tednom nosecnosti.
Te nosecnice takoj usmerijo k pediatru kardiologu,
ki opravi ultrazvo¢ni pregled plodovega srca (fe-
talno ehokardiografijo). Vseh PSN z ultrazvocno
preslikavo plodovega srca sicer ne moremo odkriti,
vecino neodkritih napak pa prepoznamo v najzgo-
dnejSem otrostvu, nekatere manj zapletene celo v
odraslosti.

V prispevku predstavljamo najpogostejSe priroje-
ne sréne napake, sodobne nacine diagnosticiranja,
zdravljenja in vodenja sr¢nih bolezni ter posebno-
sti zdravstvene nege otrok s prirojeno sr¢no napa-
ko. Metoda zdravljenja koncne sréne odpovedi pri
otroku je presaditev srca. Prikazujemo tudi primer
otroka s presajenim srcem, kar zahteva kompleksno
in intenzivno negovalno oskrbo.

NAJPOGOSTEJSE PRIROJENE SRCNE
BOLEZNI

Najpogostejsi prirojeni sr¢ni napaki sta ventrikular-
ni defekt septuma (angl. ventricular septal defect,
VSD) in atrijski defekt septuma (angl. atrial septal
defect, ASD) (1). Sr¢ne napake se pojavljajo posa-
mezno ali v kombinaciji — v tem primeru govorimo
o kompleksnih napakah. Manj kompleksne PSN so
bolj pogoste. Gre za napake na defektih preddvor-
nega ali prekatnega pretina ali nenormalne poveza-
ve med velikimi zilami (odprt Botallov vod). Po-
goste so tudi prirojene napake na vseh Stirih srénih
zaklopkah, ki povzrocajo zozitev (stenozo) ali pu-
S¢anje (insuficienco) sréne zaklopke. Skupine src-

nih anomalij z nenormalno povezavo med srénimi
votlinami in velikimi Zilami so vzrok nenormalne
oskrbe organov s kisikom (kompletna transpozicija
velikih arterij), mozne pa so tudi napake v razvoju
prekatov (hipoplasti¢ni prekati). Neredko pri enem
bolniku vidimo ve¢ prirojenih srénih napak hkrati.
Nekatere napake so lahko cianoticne, kar pomeni,
da neoksigenirana kri iz desne strani srca prehaja v
levo stran ter se mesa s krvjo, ki se je v pljucih Ze
oksigenirala. Med pogostejSe cianoti¢ne sréne na-
pake uvrs¢amo kriti¢no pljucno zozitev in pljucno
atrezijo, Fallotovo tetralogijo, trikuspidalno atrezi-
jo, sindrom hipoplasti¢nega levega srca, dvojni vtok
v prekat ter popolno anomalni pljucni venski priliv
(2, 3).

Hudih napak ni veliko, obstajajo pa tudi nepopra-
vljive okvare. Otroci s sr¢no napako so zelo razlicni
in tudi ravnanje z njimi je razli¢no, tako kot niso
enake hude sréne napake, ki zato zahtevajo razli¢no
zdravljenje.

Bolnike s prirojeno sréno napako v specializiranih
tercialnih centrih, kot je UKC Ljubljana, obravnava
vrsta specialistov — kardiologi pediatri, kardiologi
internisti, kardiokirurgi in intenzivisti (4). Nepo-
gresljiv del ekipe so medicinske sestre z dodatni-
mi specialnimi znanji s podrocja prirojenih srénih
napak, ki sledijo novostim iz stroke in sodobnemu
zdravljenju (5).

KAJ POVZROCI PRIROJENO SRCNO
NAPAKO?

Srce ploda se dokon¢no oblikuje v osmem tednu no-
seénosti. Ce se ni pravilno oblikovalo, se otrok rodi
s prirojeno sréno napako. Vzroka nastanka priroje-
ne sréne napake ne poznamo. Nekatere napake so
lahko posledica materine bolezni med nosecnostjo
(virusne okuzbe), lahko pa se plod poskoduje z raz-
licnimi zdravili in drogami, ki jih mati prejema med
nosecnostjo. Prav tako plodu Skodujeta uzivanje
alkohola in kajenje matere med nose¢nostjo. Sr¢na
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napaka je lahko tudi posledica dedne motnje, ki se
prenasa na potomce (3).

DIAGNOSTICNE PREISKAVE
PRI PRIROJENTH SRCNIH NAPAKAH
IN POSEBNOSTI PRI OTROCIH

Merjenje osnovnih Zivljenjskih funkcij in opa-
zovanje. Spremljamo dihanje, utrudljivost, edeme
in cianozo ter merimo frekvenca dihanja, frekvenco
srca, arterijski krvni tlak in nasicenost krvi s kisi-
kom (saturacijo).

Elektrokardiogram je graficni zapis spreminjanja
elektri¢nega toka v sr¢ni miSici. Elektri¢ni impulzi
nastajajo v prevodnem sistemu srca, draZenje misic-
nih vlaken pa vodi do njihovega kréenja. Tvorjenje
in prevajanje elektri¢nih impulzov povzrocata Sibke
elektri¢ne tokove, ki se Sirijo po vsem telesu in jih
lahko zaznamo z ustrezno napravo, ki je z elektro-
dami povezana z razli¢nimi deli na telesni povrSini.
Zapis imenujemo elektrokardiogram (EKG). Elekt-
rokardiografija je nepogresljiva in neboleca preiska-
va v kardiologiji. Pri ve¢jih otrocih, ki sodelujejo,
izvedba preiskave ne povzroca tezav, veliko tezje
izvedljiva pa je pri majhnih otrocih in dojenckih,
ker ne mirujejo, se bojijo in jokajo. Da bi dobili
kakovostni zapis EKG, moramo biti pogosto zelo
iznajdljivi, da otrokovo pozornost med postopkom
preusmerimo drugam. Pri tem je nepogresljiva stro-
kovna pomo¢ medicinske sestre (5).

Ehokardiografija (ultrazvo¢na preiskava srca) je
neboleca preiskava, ki jo pogosto uporabljamo pri
diagnosticiranju PSN in spremljanju poteka zdra-
vljenja. Med preiskavo otrok lezi na levem boku.
Zgornji del telesa je razgaljen. Zdravnik na ultraz-
vocno sondo nanese gel, ki omogoca boljsi stik in
s tem boljSo vidljivost srca. Z ultrazvocno sondo
krozi po kozi prsnega kosa in na zaslonu opazuje
srce. V¢asih moramo otroku med preiskavo vbri-
zgati kontrastno sredstvo. Pomembno je, da otrok

med preiskavo ¢im bolj miruje, saj le tako lahko na-
tan¢no pregledamo strukture srca, velikih Zil in de-
lovanje srca. Izvedba preiskave pri vecjih otrocih ni
problemati¢na, pri majhnih otrocih pa lahko z nekaj
zornost med izvedbo preiskave preusmeri drugam
(knjiga, lutke, igrace) (3, 5).

Transezofagealna ehokardiografija (TEE) je pre-
iskava, pri kateri zdravnik skozi poziralnik s tanko
ultrazvocno sondo pregleda srce. S sondo se pribli-
7a srcu z druge strani, kar omogoca boljSo pregle-
dnost dolocenih delov srca kot pri obi¢ajnem ultraz-
vo¢nem pregledu. Preiskavo uporabljamo tudi med
srénimi operacijami in v doloCenih primerih pri
kateterizaciji srca. Preiskavo ve¢inoma izvajamo v
sedaciji (2, 5).

Rentgensko slikanje srca in plju¢ je diagnosti¢na
metoda, s katero opravimo slikanje srca in plju¢ v
posebnih projekcijah. Rentgen deluje po nacelu pre-
svetljevanja telesa z rentgensko svetlobo, ki prehaja
skozi tkivo in zadene ob manj prepustna tkiva. Re-
zultat je ¢rno-bela fotografija, s katere je razvidna
lega posameznih sr¢nih votlin in velikih zil (5).

Obremenilno testiranje (cikloergometrija) omo-
goca objektivno oceno gibanja sr¢nega ritma, fre-
kvence srca in krvnega tlaka med naporom. Z mer-
jenjem porabe kisika lahko objektivno ocenimo
otrokovo telesno zmogljivost (3).

Holterjevo monitoriranje je celodnevno snema-
nje EKG. Pogosto z enkratnim snemanjem EKG ne
uspemo posneti obcasnih motenj ritma. Otroku na
prsni ko$ nalepimo pet elektrod. Te so povezane z
majhno napravo, ki jo otrok nosi okrog pasu, manjsi
otroci pa v nahrbtniku. Medtem opravljajo vsako-
dnevne dejavnosti in jih belezijo. Poseben program
na racunalniku omogoca natan¢no analizo in opre-
delitev moten;j srénega ritma, motenj v prevajanju
impulza v sr¢ni miSici in motenj v prekrvitvi sréne
misice (2).
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Ambulantno 24-urno merjenje krvnega tlaka je
neboleCa preiskava, s katero opravljamo meritve
krvnega tlaka v doloCenih ¢asovnih intervalih ne-
prekinjeno 24 ur. Preiskavo uporabljamo predvsem
za opredelitev stanja pri poviSanih vrednostih krv-
nega tlaka in za vrednotenje ucinkovitosti zdravlje-
nja povisanega krvnega tlaka (5).

V pomo¢ pri diagnosticiranju so tudi radioloske
preiskave — predvsem racunalniska tomografija
(CT) in magnetnoresonancna preiskava (MRI). Za
natancen vpogled v hemodinamiko prirojene sréne
napake je pogosto potrebna tudi invazivna sréna
kateterizacija (5).

ZDRAVLJENJE SRCNIH NAPAK

Napako, ki je hemodinamsko pomembna, moramo
pravocasno popraviti, najveckrat s kirurskim pose-
gom. Nekatere PSN lahko zdravimo perkutano — z
invazivnim posegom s pristopom skozi Zile brez
operacije. Tako lahko zapremo dolocene tipe defek-
tov v preddvornem pretinu ter vztrajajoco povezavo
med aorto in pljucno arterijo (Botallov vod), ki sodi
med najpogostejse napake.

Vecino prirojenih srénih napak ze v otrostvu v celoti
odpravimo kirur§ko. Nekatere napake operiramo le
paliativno, kar pomeni, da napake nismo popravili
v celoti. Ti bolniki in tudi bolniki s kompleksnimi
srénimi napakami pogosto potrebujejo ponovne
operacije, v¢asih tudi v odraslosti.

Presaditev srca je metoda zdravljenja koncne sréne
odpovedi, ki omogoca daljse prezivetje in dobro ka-
kovost zivljenja. V zadnjih letih je iz eksperimental-
ne faze presla v zanesljivo zdravljenje koncne sréne
odpovedi tudi pri otrocih. Prvo presaditev srca pri
otroku so opravili Americani, in sicer leta 1984, ko
so resili zivljenje Stiriletnemu decku. V Sloveniji
smo leta 2012 opravili presaditev srca pri otroku,
mlajsem od enega leta.

Danes 6,5-letnega bolnika po presaditvi srca vo-
dimo na kardioloskem oddelku Pediatri¢ne klinike
UKC Ljubljana. Vzrok presaditve srca je bila idio-
patska dilatativna kardiomiopatija; pred presaditvijo
srca je bil ve¢ mesecev na mehanski dihalni podpori
(angl. left ventricular assist device, LVAD; angl.
extracorporeal membrane oxygenation, ECMO).
Uspeh je zagotovo posledica usklajenega delovanja
vseh sodelujocih v procesu zdravljenja.

ZDRAVSTVENA NEGA

Prirojene sréne napake (PSN) se odvisno od te-
zavnosti odrazajo s poveCanim dihalnim delom,
utrujenostjo, razdrazljivostjo, jokom, pomodrelim
odtenkom koze in ustnic ter pocasnejSim ali celo
zavrtim napredovanjem v telesni rasti in razvoju.
Zdravstvena nega posameznika s PSN je usmerjena
predvsem v pomoc pri izvajanju temeljnih zivljenj-
skih dejavnosti, kot so hranjenje in pitje, izloCanje
oz. odvajanje ter dihanje in zagotavljanje varnosti.

Dejavnosti in ukrepi zdravstvene nege so komple-
ksni in upostevajo tako telesno kot tudi duSevno
komponento, zato zahtevajo znanja na Stevilnih
podrocjih, kot so dihala in prebavila, obtocila, pre-
hrana, higiena in epidemiologija ter nujna stanja in
paliativna oskrba.

Hranjenje in pitje

Opredelitev vnosa oz. iznosa hrane in tekocin ter
predpisana dieta z natan¢no doloceno vsebnostjo
hranil je v celoti v domeni zdravnika, izvajalci zdra-
vstvene nege pa morajo beleziti tekocinsko bilanco
in spremljati vnos tekoc€in. Vec¢ina novorojenckov s
PSN se ob hranjenju hitro utrudi, opazamo tudi po-
tenje, zadihanost in zavracanje hrane (6). Za dojenc-
ke s PSN je namre¢ hranjenje velik napor in zanj po-
rabijo veliko energije (7). Veliko energije porabijo
ze za samo delovanje srca in za povecano dihalno
delo, zato jim je za rast in razvoj ter pridobivanje
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telesne teze ostane premalo. Prav tako opazamo, da
se dojencki, ki se dojijo, utrudijo veliko hitreje in za
hranjenje tudi porabijo znatno vec energije kot otro-
ci, ki jih hranimo po steklenicki. Ker otroci pogosto
kljub ustrezni prehrani in energijskim dodatkom
telesne teze ne pridobivajo zadovoljivo, se veckrat
odlo¢imo za enteralno hranjenje. Gre za nacin ume-
tnega hranjenja, pri katerem otroku nujno potrebno
hrano ali hranilne snovi po cevki, vstavljeni skozi
nos (gastricna sonda), dovajamo naravnost v Zelo-
dec ali v ¢revo (8).

Izlo¢anje in odvajanje

Za otroke s PSN je znacilno, da zaradi neustrezne
sréne funkcije v telesu zastajajo tekocine in se iz te-
lesa ne izlocajo preko secil, zato moramo izlocanje
tekocCin spodbuditi z zdravili.

Vloga zdravstvene nege je predvsem spremljanje
koli¢ine izlocenih tekocin, njihovo belezZenje in iz-
raCunavanje dnevne bilance (8). Osebje lahko po
zdravnikovem navodilu poskrbi za vstavitev in me-
njavanje urinskega katetra, merjenje urne diureze,
tehtanje plenick, opazovanje vonja in barve urina
ter hkrati ves Cas nadzoruje izgubljene tekocCine.

Dihanje

Za otroke s PSN sta znacilni vecje Stevilo vdihov
in povecano dihalno delo. Dihanje je oteZeno, ritem
dihanja pa tudi v spanju ni enakomeren. Vidimo
ugrezanje medrebrnih prostorov, otrok pa se izda-
tno utruja. NajpogostejSe nujno stanje pri dojencku
s prirojeno sr¢no napako je cianoticna ataka, ki jo
najveckrat zasledimo ob cianoti¢nih prirojenih sr¢-
nih napakah (npr. pri Fallotovi tetralogiji) (2).

Pri otrocih je ena izmed najvecjih okoljskih nevar-
nosti zagotovo okuzba dihalnih poti. OkuZzba lahko
povzroci zaporo dihal in splosno telesno oslabelost,
ki moc¢no poslabsata prvotno bolezensko stanje.

ZAKLJUCEK

Zdravstvena nega mora slediti novostim v stroki
in sodobnemu zdravljenju prirojenih srénih napak.
Znanje in pridobljene izkusnje medicinske sestre, ki
staji zaupani skrb in zdravstvena nega otroka s sréno
boleznijo, so izjemno pomembne za natanc¢no opa-
zovanje, prepoznavanje odstopanj, ustrezno odzi-
vanje in izvajanje temeljnih Zivljenjskih dejavnosti
v posameznem starostnem obdobju. Utrujenost ob
izvajanju osnovnih Zivljenjskih dejavnosti, poveca-
no dihalno delo, razdrazljivost, jok, pomodrelost in
napredovanje v telesni tezi so temeljni znaki, ki jih
medicinska sestra pri otroku s sréno napako natanc-
no opazuje, meri in belezi. S strokovnim znanjem
prepozna dejavnike, ki bi lahko poslabsali otrokovo
zdravstveno stanje, in ustrezno ukrepa. Za medicin-
sko sestro, ki neguje otroke s srénimi boleznimi, je
zelo pomembna spretnost ucinkovito sodelovanje z
njihovimi starsi, saj potrebujejo veliko podpore in
razumevanja. Za odgovorno opravljanje omenjenih
nalog mora izvrstno poznati anatomijo in delovanje
srca in velikih Zil ter poznati spremembe, ki nasta-
nejo v cirkulaciji ob rojstvu in v naslednjih nekaj
dneh. Razvoj srca se pricne v 15. dnevu nosecnosti,
konca pa se z 49. dnem.

Otrok s prirojeno sréno napako zahteva celovit
pristop zdravstvenega in negovalnega tima. Kom-
pleksnost zdravstvene nege na podrocju otroske
kardiologije se dopolnjuje z znanji ostalih podrocij
pediatri¢ne zdravstvene nege in zdravstvene nege v
kardiologiji.

Razvoju zdravljenja prirojenih srénih napak mora
slediti tudi zdravstvena nega. Medicinska sestra
sodeluje pri posegih ter jih za posameznega bolni-
ka tudi naértuje in usklajuje. Ce je le mogode, naj
otroka pri izvajanju posegov spremljajo starSi, ki
mu nudijo obcutek varnosti in duSevno podporo,
saj kakovostna zdravstvena nega pomeni celostno
obravnavo, ki vkljucuje tudi otrokove starse.
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