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Stenodza a atrézie choan

ZUzeni az ucpani pruchodu z nosni dutiny do faryngu

- membrandzni nebo kostni
- bilateralni nebo unilateralni

Pric¢ina

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

Po narozeni se dité dusi — nedokaze dychat pusou
Neustalé ucpavani a vytok z jedné z nosnich direk

Vtahovani hrudniku: "vtahovani" kiize mezi hrudnimi kostmi nebo kolem nich pfi vdechovani
Cyandza - zhorsuje se béhem kojeni (mUzZe dojit k aspiraci), ale zlepsuje se, kdyz kojenec place

Obtize pri zavadéni katétru nosnimi dirkami
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Vyvoj laryngu a trachey

Laryngotrachealni vychlipka

Septum oesophagotracheale

Epigloticky val a parové arytenoidni valy

Obliterace - rekanalizace

Ventriculus laryngis, plica ventricularis, plica vocalis
Descensus laryngis

At 6 weeks

Tracheo- =3 Lingual swelling

esophageal
septum

Foramen cecum——
Epiglottic swelling ':_

Respira-
tory diverticulum




Vrozené vyvojoveé vady laryngu

Atrézie (stenoza) laryngu — syndrom vrozené obstrukce hornich dychacich cest (CHAOS)

Pricina: neuplna rekanalizace
Pfiznaky: inspiracni stridor, ktery se neméni s polohou; distdlné od atrézie/stendzy jsou dychaci cesty rozsireny, plice
zvétSeny — na poklep echogenni, branice plocha az invertovana, fetalni ascites nebo hydrops (nahromadéni tekutiny).

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

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

Diafragma hrtanu — vazivova blana mezi hlasivkami ¢i pod nimi
Pfricina: nadmérny rist mezenchymadlnich struktur (vazivo, chrupavka)
Pfiznaky: zavisi na sile a velikosti membrany - inspiracni stridor, dysfonie, Stékavy kasel

Laryngomalacie (stridor laryngis congenitus)

Pricina: opozdénym vyvojem chrupavek hrtanu (hlavné epiglottis) - epiglottis je nasavana do hrtanového vchodu
Pfiznaky: Inspiracni stidor, zhorSeni pri pohybu, placi, vyzivé, v poloze vleze
15-60 % viceCetné VVV



Vrozené vyvojové vady trachey

Kongenitalni atrézie (stendza) trachey

Pficina: nerovhomérné oddéleni trachey od jicnu
Pfiznaky: stridor, dusnost, opakované infekce dych. cest,
mUze zpUsobovat obstrukéni emfyzém, casto pridruzend
tracheoezofagealni pistél

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

Pricina: neuplné oddéleni trachey od ezofagu — defektni
septum esophagotracheale

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

Tracheomalacie

Chybéni nebo zvySena poddajnost chrupavek ¢i nahrazeni
membranou - dochazi ke kolapsu stény pri vydechu
Pricina: Spatnd nebo opozdéna diferenciace mezenchymu
Priznaky: stridor, dusnost az duseni - m{ize se projevit jen
pfi usilovném vydechu ¢i pfi kasli

Trachealni divertikulum - slepd vychlipka z trachey az
trachealni lalok
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Anatomy

Fistula —

Atresia

1%
Atresia with
proximal Fistula

Fistula—

Atresia with
distal Fistula

Atresia '

Atresia

Atresia--'

8%

Atresia

Fistula

Atresia with
double Fistula

Fistula

Fistula

4%

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



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.
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BRE 1 Bronchus pleura

Parietal . W)
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Pericardioperitoneal
canal

Visceral peritoneum

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



Histogeneze plic

Stadium pseudoglandularni (5. -17. tyden)
evétveni jako exokrinni ZIdza 16-25 drovni

eterminalni bronchioly jsou slepé zakonceny, respiracni ¢ast neni vytvorena

: . e, I
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evaskularizace — kolem 17. tydne se zaCnou pfiblizovat kapilary » . _J,?‘ ) [Mﬂ _ },’f
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Stadium primitivnich alveoll (sakularni) (24. tyden — porod)
Bronchi Bronchioles Terminal

evyznamny narust poctu vackl a alveoll s diferencovanymi pneumocyty O

Respiratory Alveolar Alveolar
bronchioles ducts Sac

evytvorena bariéra krev-vzduch

e tvorba surfaktantu — od 26. tydne je mozné preziti bez Iékarské pomoci

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

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

The Newborn Lung (Third Edition) 2019



Vrozené vyvojové vady plic

Ageneze plic — jednostranna nebo oboustrannd

PFicina: porucha vyvoje plicniho pupenu

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

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

Lobus venae azygos (0,1-0,3 %)— nadpocetny lalok pravé plice
Pricina: Apikalni bronchus roste medialné a pleura prominuje az
do oblasti vena azygos

Plicni sekvestrace (pfidatna plice, vzacnd) — plicni tkari mimo
bronchialni strom (s vlastnim cévnim zasobenim)

- extralobarni (s vlastni pleurou) nebo intralobarni

mUzZe se manifestovat jako levopravy zkrat nebo 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

Intralobar Extralobar

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



Bronchomalacie Q; ;? Missel el
=

- Chybéni nebo zvy$end poddajnost chrupavek cartiage \E?rmal aiuay
Pfi€ina: chybny nebo opozdény vyvoj chrupavek frachea 7 \\} ( 7 \\
Pfiznaky: chronicky kasel, dusnost, piskoty, recidivujici bronchopneumonie i A ai
Inhale Exhale
€ E
Vrozené plicni cysty o
- bronchogenni, alveolarni nebo kombinace N

Pfic¢ina: dilatace bronchd nebo terminalnich bronchioli o
Pfiznaky: zavisi na Cetnosti a velikosti — Utlak zdravé tkané — chronické infekce,

riZikO malignizace ai Urgentni stav https://my.clevelandclinic.org/health/diseases

Cysticka adenomatoidni malformace plic

- Nejcastéjsi forma cystické plice

Nadmeérny rlst termindlnich bronchioll - 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)

Po narozeni rozvoj cyst a utlak zdravé tkané — cyandza, tachykardie

Kongenitalni lobarni emfyzém - nadmérné rozepnuti jednoho nebo vice lalokd
Pric¢ina: prekazka ve ventilaci nebo nedokonale vyvinuté chrupavky pradusek Cystic adenomatoid malformation
Priznaky: tachypnoe, dyspnoe, cyandza, kasel, piskani

https://www.chegg.com/flashcards/fetal-thoracic-
anomalies



Syndrom respiracni tisné — RDS (respiratory distress syndrom)

20 % Umrti novorozencl

Pficina: nedostatek surfaktantu - nedostatek nebo dysfunkcni pneumocyty Il.

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

- Nutnost podani umélého surfaktantu a vyvolani jeho produkce pomoci kortikoidt

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

Carrier Rates: Cystic Fibrosis

Cysticka fibrdza plic

o Ethnic Group Carrier Frequency | Detection Rene Carrier risk after
- Vyskyt v CR 1:2500, rocné 35-45 déti negative test
IV e ré v . v v L4 /7 v ré —_ - - - 1
PFi¢ina: autosomalné recesivné dédi¢né onemocnéni, e il | i T
porucha transportu iontd (Cl kanal) Ashkenazi Jewish 1126 - 1129 97% ~1in 930
Pfiznaky: velmi Casté infekce dychacich cest, neustupuijici
v ;. o .r v ’ . ’ s v Southern European 1129 T70-30% ~1in97to 1 in 140
kasel - opakované infekce zpUsobuji poskozeni plicni tkané B
az selhani plic a smrt. Hispanic 1/46 57% ~1in 105
Zasahuje i do funkce ostatnich organ(i - mensi vzrist, : : :
- L, . L. . African American 1/65 T2% ~1in 232
palickovité prsty, zvétSeni jater a sleziny, neplodnost
Asian ~1/90 (7} ~30% (7) Not available







