Vrozené vyvojoveé vady
dychaciho systému
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Stenodza a atrézie choan

ZUzZeni az ucpani pruchodu z nosni dutiny do faryngu
- membrandzni nebo kostni
- bilaterdlni nebo unilaterdlni

NORMAL CHOANAL ATRESIA
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Pricina

(/
Bone blocking

nasal passage

Oronazalni membrana neprodéravi nebo prodéravi neuplné
Vétsinou se vyskytuje spolecné s dalSimi VVV (CHARGE syndrom)
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Symptomy

Po narozeni se dité dusi — nedokaze dychat pusou

Vtahovani mezizebfi pri nadechu

Cyandza - zhorsuje se béhem kojeni (mUzZe dojit k aspiraci), ale zlepsuje se, kdyz kojenec place (dochazi k prechodnému
otevreni Ust)

Obtize pfi zavadéni katétru nosnimi dirkami

Neustalé ucpavani a vytok z jedné z nosnich direk



CHARGE syndrom

Cetnost vyskytu 1:12 000 aZ 1:10 000
Je nejcCastéjsi pricinou hluchoslepoty

Coloboma — neuzavreni ocniho poharku — vede k rozstépu

Heart deffects — defekt komorového septa nebo Falotova tetralogie

Atresia choanae

Retardation of growth - problémy s vyZivou, srdecni vady nebo nedostatek ristového hormonu
Genital and urinary abnormalities - Nedostatecny vyvoj genitalii asi v dlsledku nedostatku hormon
Ear abnormalities — deformace boltce i usnich klstek, hromadéni hlenu vedouci k infekcim - hluchota

Mohou mit i parézu tvare a 30 % ma i problémy s polykanim T

STENOZA TRUNCUS PULMONALIS

DEFEKT KOMOROVEHO SEPTA

HYPERTROFIE PRAVE KOMORY \
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Vrozené vyvojoveé vady laryngu

Atrézie (stenoza) laryngu — syndrom vrozené obstrukce hornich dychacich cest (congenital High Airway Obstruction
Syndrome, CHAQS)

Pficina: neuplna rekanalizace
PFiznaky: inspiracni stridor, ktery se neméni s polohou, dechova tisen; distalné od atrézie/stendzy jsou dychaci cesty
rozsireny, plice zvétSeny - fetalni ascites nebo hydrops (nahromadéni tekutiny), branice plocha az invertovana.

Rete laryngis - blanita sit na Urovni hlasivek zuzuje dychaci cesty.

Pfricina: neuplna rekanalizace
Pfiznaky: zavisi na rozsahu - inspiracni stridor

Diafragma hrtanu — vazivova blana mezi hlasivkami ¢i pod nimi

Pric¢ina: nadmeérny rlist mezenchymalnich struktur (vazivo, chrupavka)
Pfiznaky: zavisi na sile a velikosti membrany - inspiracni stridor, dysfonie, Stékavy kasel, dusnost

Laryngomalacie (stridor laryngis congenitus) — nejcasté;si pricina stridoru (75 %)

Pricina: opozdény vyvoj chrupavek hrtanu (hlavné epiglottis) - epiglottis je nasdvana do hrtanového vchodu
Pfiznaky: Inspiracni stridor, zhorseni pri pohybu, placi, vyzive, v poloze vleze, zmirfiuje se v poloze na bfise a pfi
vytlaceni mandibuly vpred. VétSinou se spontanné upravi do 2 let.



Vrozené vyvojové vady trachey

Kongenitalni atrézie (stendza) trachey

Pficina: nerovnhomérné oddéleni trachey od jicnu
Pfiznaky: stridor, dusnost, opakované infekce dych. cest,
muUze zpUsobovat obstrukéni emfyzém, casto pridruzena
tracheoezofagealni pistél

Tracheoezofagealni pistél (1: 3000-4500) ¢asto spojené
s atrézii jicnu

Pfricina: neuplné oddéleni trachey od ezofagu — defektni
septum esophagotracheale

Pfiznaky: zavisi na typu - zahlenovani Ust a nosu pénovitou
tekutinou, kasel az duseni pri polykani, pfi refluxu obsahu
zaludku duseni, pneumonie; Casto i polyhydramnion

Casté spojeni s daldimy poruchami — syndrom VACTERL
— Vertebral anomalies

— Anal atresia

— Cardiovascular anomalies

— Tracheoesophageal fistula

— Esophageal atresia

— Renal anomalies

— Limb anomalies

. Atresia
Atresia-

Fistula— Fistula

Mormal Atresia with Atresia with
Anatomy distal Fistula double Fistula
Fistula —
Atresia
Atresia

Fistula

1% 8%

Atresia with Atresia Fistula
proximal Fistula

4%

https://pedsurg.ucsf.edu/conditions-we-treat/esophageal-atresia.aspx



Tracheomalacie

Chybéni nebo zvySena poddajnost chrupavek ¢i nahrazeni
membranou - dochazi ke kolapsu stény pri vydechu
Pficina: Spatnd nebo opozdénd diferenciace mezenchymu
Priznaky: stridor, dusnost az duseni - mlize se projevit jen
pri usilovném vydechu Ci pfi kasli

Trachealni divertikulum - slepa vychlipka z trachey az
trachealni lalok

Trachealni vychlipky — cysty s rGznym obsahem

Zevni utlak dychacich cest

Normal

QO

Inspiration Expiration

Tracheomalacia

O

Inspiration Expiration

www.chuv.ch/en/tracheomalacia-bronchomalacia-information

- anomalie velkych cév (arcus aortae duplex, pravostranny aortalni oblouk, aberantni a. subclavia dx.)

- kongenitalni lymfangiomy hlavy a krku — hygroma colli cysticum

Priznaky: stridor, dusnost rtizného stupné



Vyvoj plic

Vétveni plicniho pupenu v bronchidlni strom (vrista do perikardoperitonedlnich kanald)
Entoderm, ktery dava vzniknout epitelu a zlazkam se spoji s okolnim splanchnickym mezenchymem a vytvori
kompletni sténu bronch( a bronchiold.

Pharynx
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https://www.slideshare.net/OribaDanLangoya/embrology-of-the-respiratory-system



Histogeneze plic
Stadium pseudoglandularni (5. -17. tyden)
evétveni jako exokrinni Zldza 16-25 drovni

eterminalni bronchioly jsou slepé zakonceny, respiracni ¢ast neni vytvorena

ejednovrstvy kubicky az cylindricky epitel (entoderm) Pseudoglandular Socailar
Embryonic Canalicular Alveolar >
Stadium kanalkové (13. —25. tyden) Mouse (ED) ? 19_5 1?5 171_5 (p[l)) 5

I I
evétveni respiracni ¢asti — vyviji se respiracni bronchioly avacky, = Human 3 5 16 24
evaskularizace — kolem 17. tydne se za€nou pfiblizovat kapilary
ekolem 19. tydne se zacinaji diferencovat AT1 z AT2

ezacina produkce surfaktantu (od 20. tydne)

1 || 1 I | 1 1 I 1 '

edychani a preZiti je mozné s Iékarskou pomoci : TR ™
Generations 0 2 4 6 8 10 121416 17 1819 20 21 22 23

Stadium primitivnich alveoltl (sakularni) (24. tyden — porod) Bronchi Bronchioles Terminal Respiratory Alveolar Alveolar
bronchioles bronchioles ducts sac

evyznamny ndarudst poctu vackl a alveoll s diferencovanymi pneumocyty
The Newborn Lung (Third Edition) 2019
evytvorena bariéra krev-vzduch

e tvorba surfaktantu — od 26. tydne dostatecna - je mozné preziti bez |ékarské pomoci

Stadium definitivnich alveolti (alveolarni) (34. tyden - 8. rok)

evétveni respiracni ¢asti — navySovani poctu alveoll (pfi narozeni 50 miliont)



Vrozené vyvojové vady plic

Ageneze plic — jednostranna nebo oboustrannd

PFicina: porucha vyvoje plicniho pupenu

Pri jednostranné posun srdce a mediastina, zbyla plice
nadmeérné rozvinuta, elevace branice, asymetrie hrudniku

Hypoplazie plic - vyrazné zmenseny plicni objem
Pricina: braniéni hernie nebo vrozené onemocnéni srdce,
oligohydramnion

Lobus venae azygos (0,1-0,3 %)— nadpocetny lalok pravé plice
Pficina: Apikalni bronchus roste vice medialné a rostouci plicni
tkan i s pleurou obklopi vena azygos

Plicni sekvestrace (pfidatna plice, vzacna) — plicni tkari mimo
bronchidlni strom (s cévnim zdsobenim z aorty)

- extralobarni (s vlastni pleurou) nebo intralobarni

mUzZe utlacovat struktury mediastina véetné vyvijejici se plice
nebo se projevi jako recidivujici pneumonie

Pleura parietalis
Pleura visceralis

Lobus azygos

V. azygos
Lobus superior

Lobus medialis

Lobus inferior

https://www.jpedsurg.org/article/S0022- https://pulmonarychronicles.com
3468(17)30046-5/fulltext

Aoria

Intralobar Extralobar

https://vk.com/@medic_surgery-legochnaya-sekvestraciya



Bronchomalacie - ¢asto spojena s tracheomalacii

- Chybéni nebo zvysena poddajnost chrupavek o u Mucosal wall
P¥ic¢ina: chybny nebo opoZzdény vyvoj chrupavek \ﬂ‘f\ma'a"vf‘i\
Pfiznaky: chronicky kasel, dusnost, piskoty, recidivujici bronchopneumonie 7 N\ )
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Vrozené plicni cysty
- bronchogenni, alveoldrni nebo kombinace
- solitarni nebo mnohocetné
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Tracheobronchomalacia

https://my.clevelandclinic.org/health/diseases
Cysticka adenomatoidni malformace plic
- Nejcastéjsi forma cystické plice
Nadmérny rlst terminalnich bronchiol(l na ukor tvorby alveoll - cysty jsou
vystlany bronchidlnim epitelem, porucha alveolarni diferenciace |
Typ 1 (2-10 cm), typ 2 (0,5-2 cm), typ 3 (0,5-5 mm) B
Po narozeni (s nadechem) rozvoj cyst a utlak zdravé tkané — cyandza, tachykardie

Kongenitalni lobarni emfyzém - nadmérné rozepnuti jednoho nebo vice lalok{ v
dUsledku zvétseni objemu respirac¢nich oddill (r. bronchiolus, d. alveolares, alveoli)
PriCina: prekazka ve ventilaci nebo nedokonale vyvinuté chrupavky pridusek
Priznaky: tachypnoe, dyspnoe, cyandza, kasel, piskani https://www.chegg.com/flashcards/fetal-thoracic-

anomalies

Cystic adenomatoid malformation



Syndrom respiracni tisné — RDS (respiratory distress syndrom)

20 % Umrti novorozencl

Pricina: nedostatek surfaktantu - nedostatek nebo dysfunkcni pneumocyty Il.

stoupa povrchové napéti mezi kapalinou a plynem - kolaps alveoll pfi vydechu — nekrdza pneumocytu
alveoly obsahuiji tekutinu s hyalinnimi membranami (shluky odloucenych epitelovych bunék)

- Nutnost podani umélého surfaktantu a vyvolani jeho produkce pomoci kortikoidd

- Pfi nedostatecném rozvinuti plic muze z(stat oteviena Botallova ducej

Cysticka fibréza plic Normal CFTR | fucus clarance CFTRmutation } Mucus dearance
_Vyskyt v CR 1:2500, roéné 35-45 déti re— . .
PFi¢ina: autosomalné recesivné dédié¢né onemocnéni, T Na ,'”,'/u’ | "l Nr ;"{’"’:a‘; I o /// - ,,//Na. |
porucha transportu iontd (Cl- kanal) - nadmérné husty hlen i ol (LJ il ﬂl{J - e Ho | IX !U || -
v plicich, nedostate¢na sekrece pankreatu, vysoka I l | "
koncentrace elektrolytt v potu . ‘ § ‘
Pfiznaky: Casté infekce dychacich cest, neustupujici kasel — Peromerst I .p Yol S

hrozi poskozeni plicni tkdné aZ selhani plic a smrt. N g ‘ e

Zasahuje i do funkce ostatnich organt - mensi vzrist,

palickovite prsty, zvetseni jater a sleziny, neplodnost https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/25447947/
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