Cwiczenie 9

PATOMORFOLOGIA PLODU, NOWORODKA | OKRESU DZIECIECEGO.

Cwiczenie to ma charakter przekrojowy i podsumowujacy wiedze zebrana w czasie poprzednich
zaje¢ z patomorfologii na 111 i 1V roku studiow. Jego celem jest przypomnienie patomorfologii
schorzen charakterystycznych dla wieku rozwojowego oraz dotyczacych ptodu. Osobnym
zagadnieniem zwiazanym z tym tematem, ale nie poruszanym w tym ¢wiczeniu, jest problematyka
patologii poptodu (tozyska, bton ptodowych i sznura pepowinowego).

1. Erythroblastosis foetalis /260/ - erytroblastoza ptodowa, barwienie hematoksylina i eozyna.
Wycinek z watroby wczesniaka, urodzonego w siGdmym miesiacu ciazy i zmartego z powodu
cigzkiego zespotu niewydolnosci oddechowej noworodkéw (ang. Respiratory Distress Syndrome-
RDS).

Jednym z wyktadnikéw niedojrzatosci histologicznej /immaturitas histologica/ watroby jest
zjawisko hematopoezy pozasiedliskowej /erytroblastozy/. Do jej wyktadnikow histologicznych
naleza:

e liczne, rozproszone ogniska krwiotworzenia /hematopoezy pozasiedliskowej, czyli
wystepowania typowych co do sktadu komorkowego ognisk krwiotworczych ale poza tkanka
szpiku czerwonego kostnego/ w obregbie zardwno przestrzeni wrotnych, jak i zrazikow/gronek
watroby

e obecnos¢ wszystkich form przejsciowych komoérek uktadu krwiotworczego z komoérkami w
fazie podziatu wiacznie

e pojedyncze krwinki czerwone jadrzaste w swietle naczyn krwinosnych watroby.




2. Membranae hyalineae pulmonum /52/ - btony szkliste ptuc, barwienie hematoksylina i eozyna

Wycinek z ptuca noworodka, wczesniaka, z masa urodzeniowa 1750g., zmartego w dsmej godzinie
zycia. Od chwili urodzenia pojawity si¢ zaburzenia oddychania z zaciaganiem skrzydetek nosa i
migdzyzebrzy. Obserwowano przy tym przyspieszone oddychanie, o czgstosci 80-70 oddechéw na
minute. Swiszczacemu oddechowi towarzyszyta szybko narastajaca sinica. Na catej powierzchni
przylegania ptuc do $cian klatki piersiowej byty styszalne liczne rzgzenia. W obrazie rtg ptuca
miaty charakterystyczny wyglad matowego szkta (ang. ground-glass picture). Zgon nastapit wsrod
objawow gwattownie narastajacej dusznosci i sinicy.

Uwaga: badaniem histologicznym, u martwo urodzonych p/odéw oraz noworodkow zmarfych w
pierwszych godzinach zycia, zazwyczaj nie mozna ujawnié bfon szklistych w pfucach.

Do wyktadnikow mikroskopowych bton szklistych w ptucach naleza:

e pasmowate kwasochtonne /r6zowo zabarwione/ homogenne masy przylegajace do $cian
oskrzelikow oddechowych, przewoddw pecherzykowych i pecherzykdw ptucnych

e shabo rozwinigte pecherzyki ptucne /przewaga powierzchni podscieliska nad przestrzeniami
powietrznymi/ lub ogniska niedodmy z wylewami krwi.



3. Leptomeningitis purulenta /217/ - ropne zapalenie opon miekkich mézgu, barwienie
hematoksylina i eozyna

Wycinek pobrany z mdzgu dziesiecioletniej dziewczynki zmartej w przebiegu posocznicy

meningokokowej.

Do wyktadnikdéw mikroskopowych naleza:

e obfity wysiek sktadajacy sie gtdwnie z granulocytow obojetnochtonnych zlokalizowany w
przestrzeni podpajeczyndwkowej, obejmujacy rdwnoczesnie opony migkkie

e wysick ropny w przestrzeniach okotonaczyniowych Virchowa-Robina

e zakrzepy w $wietle drobnych naczyn mézgowych.



4. Morbus fibroso-cysticus pancreatis (mucoviscidosis) /254/ - zwyrodnienie widknisto-
torbielowate (mucowiscydoza) trzustki, barwienie hematoksylina i eozyna

Wycinek z trzustki dwuletniego dziecka, zmartego z powodu zapalenia pluc. W klinice stwierdzono
znacznego stopnia niedozywienie, stolce ttuszczowate (jeden z wykfadnikdéw zespofu z/ego
trawienia i wch/aniania, towarzyszgcego zaawansowanemu uszkodzeniu czesci egzokrynnej trzustki
w nastepstwie mukowiscydozy) oraz podwyzszona zawartos¢ Na i Cl w pocie.

W badaniu sekcyjnym stwierdzono miedzy innymi geste masy $luzu w drzewie oskrzelowym,
rozstrzenie oskrzeli oraz zapalenie ptuc. Trzustka miata wzmozona spoistos¢, wybitnie
zredukowany miazsz a na przekrojach obok rozlegtych pasm tkanki tacznej stwierdzono
torbielowate twory.

Do wyktadnikow mikroskopowych mukowiscydozy naleza:

a. poszerzenie $wiatta przewoddw wyprowadzajacych i pecherzykow wydzielniczych, przy
czym $wiatto przewodow wyprowadzajacych wypetniaja kwasochtonne masy

b. pomnozenie elementow fibroblastycznych zarowno wokot przewodow wyprowadzajacych,
jak i pecherzykéw wydzielniczych w miejsce zaniktego miazszu trzustki

c. rozproszony naciek z komorek limfoidalnych w obrebie obszaréw widknienia.



5. Hepar in myelosi /166/ - nacieki biataczkowe (biataczki szpikowej) w watrobie, barwienie
hematoksylina i eozyna.

Wycinek z watroby mtodego mezczyzny zmartego w przebiegu ostrej biataczki szpikowe;j.

Do wyktadnikéw mikroskopowych biataczki szpikowej w watrobie naleza:
e nacieki biataczkowe (gtownie mtode elementy komorkowe szeregu biatokrwinkowego)
obejmujace zaréwno przestrzenie wrotne jak i zraziki/gronka watroby

e zmiany zwyrodnieniowe hepatocytow (wtorne, zwiazane z uposledzonym odzywieniem i
utlenowaniem krwi).



Zagadnienia do opracowania i materialy pomocnicze:

trauma in decursu partu uraz porodowy
traumata perinatalia urazy okotoporodowe
immaturitas wczesniactwo

Okres okotoporodowy, tac. stadium perinatale; obejmuje ostatni trymestr ciazy, porod oraz
pierwsze siedem dni zycia dziecka. Wczesniakiem jest noworodek urodzony przed 37
tygodniem ciazy.
Uszkodzenia okoloporodowe stwierdza si¢ u 2-7% zywych urodzen. Sa one zwiazane
zarbwno z mechanicznym urazem jak i niedotlenieniem (kwasica i hipoglikemia)
wiklajacymi ciaze oraz pordd. Gtéwnymi czynnikiami ulatwiajacym powstanie urazow
okotoporodowych sa niedonoszenie (wczesniactwo) oraz nietypowe ustawienia ptodu
podczas porodu. Mechaniczne uszkodzenie w okresie porodu najczesciej doprowadza do
wystapienia:

e caput succedaneum - przodogtowie
haematoma subperiostale, cephalohaematoma — krwiak srédczaszkowy
haematoma subdurale - krwiak podoponowy
haematoma testis - krwiak jader
torticollis — krecz szyi (jest nastgpstwem rozerwania migsnia
mostkowosutkowoobojczykowego)

e fractura clavicularum - ztamanie obojczyka

e laesio plexus brachialis — uszkodzenie splotu barkowego (typ Duchenne-Erb

/C5C6/ oraz typ Klumpke /C7C8/)

e fractura ossium longorum - ztamania kosci dtugich

e paresis nervi facialis — porazenie nerwu twarzowego

e laesiones hepatis, lienis et glandularum suprarenalium — uszkodzenia watroby

sledziony i nadnerczy

Niedotlenienie w okresie okotoporodowym prowadzi najczesciej do uszkodzenia
osrodkowego ukladu nerwowego (gtdéwnie krwawien wewnatrzczaszkowych) oraz do
krwawien $rodczaszkowych (czyli srédkostnych: niezrosnigte kosci czaszki u noworodka
maja inng budowe anatomiczna niz u dorostych, stad czeste krwawienia srédkostne i
podokostnowe).
Najwrazliwsze na niedotlenienie sa neurony Il i IV warstwy kory mdzgu a ponadto
komorki nerwowe okolicy hipokampa, pnia mdzgu, jader oliwkowych oraz komorki
piramidowe mozdzku.
U donoszonych noworodkdw czestos¢ krwotokdéw wewnatrzczaszkowych i krwiakdw
srédczaszkowych ocenia sie na 1/700. W przypadku noworodkow niedonoszonych czestosé
krwotokdw wewnatrzczaszkowych znacznie wzrasta i tak u noworodkéw z urodzeniowa
masa ciata do 1000g krwotoki wystepuja z czestoscia 1/5, natomiast u noworodkow z
urodzeniowa masa ciata 1001-2500 czestosé tych krwotokdéw wynosi 1/10.
Ponadto u 40% noworodkéw niedonoszonych stwierdza sie¢ martwice rozptywna w
sasiedztwie rogow tylnych i przednich komor bocznych mézgu.

fetopathia diabetica zaburzenia rozwojowe ptodu w przebiegu
cukrzycy u matki
O macrosomia, megasomia foeti ptdd o nadmiernej masie
infectiones perinatales zakazenia okotoporodowe
0 ang. Acquired ImmunoDeficiency fetopatia AIDS

Syndrome embryopathy (congenital



AIDS, fetal AIDS, and fetal HIV

infection)
0 lues congenita et lues neonatorum kita wrodzona i kita noworodkow
O toxoplasmosis toksoplazmoza

e paralysis cerebralis infantilis, ang. cerebral ~ mdzgowe porazenie dziecigce (choroba Little'a)
palsy (morbus Little)

Do zakazen okotoporodowych naleza zakazenia ptodu w okresie zycia wewnatrz-
macicznego oraz powstate w okresie porodu; s to tzw. zakazenia zstgpujace, ang.
transcervical infection and in utero; ascending infection. Druga grupe stanowia zapalenia
rozwijajace si¢ za posrednictwem tozyska; ang. transplacental infection; hematological
infection.
Mdbzgowe porazenie dziecigce jest trwatym uszkodzeniem médzgowia powstatym w okresie
prenatalnym w wyniku wewnatrzmacicznych zakazen, niedotlenienia, uszkodzen
okotoporodowych i zamartwicy. Zmiany w mézgowiu maja réznorodny obraz, nasilenie i
lokalizacje (blizny glejowe, jamy poudarowe), czesto towarzysza im zaniki i wioknienie
migsni szkieletowych odpowiedzialne za przykurcze.

e Respiratory Distress Syndrome (RDS) zespot ostrej niedomogi oddechowej
noworodkdw
e Sudden Infant Death Syndrome (SIDS) zespot nagtej smierci niemowlat
e mors subita neonatorum nagta $mier¢ noworodkow
Respiratory Distress _Syndrome (RDS) - zesp6l ostrej niedomogi _oddechowej
noworodkoéw.

RDS charakteryzuje si¢ szybkim narastaniem niewydolnosci oddechowej od chwili
urodzenia lub po 30 minutach zycia (objawy RDS moga si¢ ujawni¢ réwniez w nieco
pozniejszym okresie tzn. migdzy 3 a 6 godzing zycia). W tym czasie zwigksza si¢ czegstosé
oddechéw do powyzej 50 na minute (wystepuje takze tzw. "stekanie wydechowe™), z
wciaganiem skrzydetek nosa i zaciaganiem mostka oraz miedzyzebrzy przy wdechu a
nastepnie pojawia sie sinica. Oddech jest §wiszczacy, a nad polami przylegania tkanki
ptucnej do $cian klatki piersiowej wystuchuje si¢ liczne rz¢zenia. W badaniu rtg. ptuca maja
charakterystyczny wyglad "matowego szkita" (ang."ground-glass™ picture).

Gdy zabiegi resuscytacyjne umozliwia przetrwanie okresu pierwszych trzech-czterech dni
RDS, wowczas pojawia sie szansa na przezycie noworodka. RDS jest znany rowniez pod
nazwa zespotu bton szklistych (ang. Hyaline Membrane Disease - HMD) ze wzgledu na
najczestszy wyktadnik morfologiczny zmian w ptucach wystepujacy w RDS.

Blony te znajduja si¢ gtdwnie w oskrzelikach oddechowych i przewodach
pecherzykowych, natomiast rzadziej w pecherzykach ptucnych. W sktad homogennych,
rozowo barwiacych si¢ HE pasemkowatych mas (bton szklistych) wchodza fibrynogen i
fibryna oraz detryt komdrek nabtonka pecherzykow ptucnych. W ptucach ponadto stwierdza
si¢ niedodme, wylewy krwi do $wiatta pecherzykow ptucnych, ktdre wykazuj a wyktadniki
niedojrzatosci histologicznej (przewaga tkanki srodmiazszowej nad przestrzeniami
powietrznymi pecherzykow ptucnych).

Makroskopowo ptuca sa lite, bezpowietrzne (tona w wodzie), z widocznymi odciskami
zeber na powierzchni. Na przekroju zraszaja si¢ obficie ciemnowisniowa, nie pienista krwia.
Zasadniczym czynnikiem etiopatogenetycznym w RDS jest niedobdr czynnika obnizajacego
napigcie powierzchniowe pecherzkow ptucnych - surfaktanta. W sktad surfaktanta wchodza
lipidy: lecytyna i sfingomielina, ktore pojawiaja si¢ rowniez w ptynie owodniowym od
momentu rozpoczecia jego produkcji przez pneumocyty typu Il. Fakt ten jest
wykorzystywany do oceny i monitorowania nasilenia produkcji surfaktanta u ptodu, co
rownoczesnie odzwierciedla stopien dojrzatosci ptuc a tym samym stopien ryzyka



wystapienia RDS. Surfaktant jest syntetyzowany przez pneumocyty I, najefektywniej po 35
tygodniu ciazy z czego wynika fakt, ze wczesniactwo jest jedna z najczestszych przyczyn
RDS. W przypadku porodu przed 28 tygodniem ciazy RDS wystepuje u 60% noworodkéw
(w innych przypadkach ryzyko wystapienia RDS wynosi odpowiednio: 32-36 tydz.ciazy-15-
20%, po 37tyg. ciazy-5%).

Na produkcje surfaktanta korzystnie wptywaja m.in.: glikokortykosterydy (gtoéwnie
kortyzon), tyroksyna i prolaktyna. Synteze¢ surfaktanta hamuje insulina (antagonizm w
stosunku do glikokortykoiddw). Powoduje to uposledzenie produkcji surfaktanta u ptodow
matek z cukrzyca a w konsekwencji usposabia w tych przypadkach do czestszego
wystepowania RDS. Z drugiej strony podawanie glikokortykoiddw moze przyspieszy¢ (w
przypadkach stwierdzonej u ptodu uposledzonej produkcji surfaktanta) produkcje
surfaktanta, zmniejszajac zarowno stopien niedojrzatosci ptuc u ptodu, jak i zagrozenie
wystapienia RDS.

Ponadto do czynnikow zwigkszajacych ryzyko wystapienia RDS naleza:

»nadmiar srodkdw znieczulajacych u matki

» uszkodzenia osrodkowego uktadu nerwowego

» ostabienie oddychania jako nastepstwo niedojrzatosci ptuc i/lub migsni szkieletowych
»aspiracja ptynu owodniowego lub skrzepow krwi

» niedotlenienie spowodowane okreceniem sznura pepowinowego wokét szyi

Istnieja rowniez przypadki RDS o dotychczas nie ustalonej etiologii tzw. idiopatycznego
RDS.

Najczestszymi powiktaniami RDS jest krwawienie srodkomorowe mozgu, martwicze
zapalenie jelit (ang. necrotizing enterocolitis). W RDS czg¢sto nie dochodzi do zamkniecia
przewodu tetniczego, co usposabia do obecnosci przetrwatego przewodu Botalla.

Nalezy doda¢, ze dtugotrwate sztuczne oddychanie tlenem samo przez si¢ moze
doprowadzic do podostrego lub przewlektego widknienia ptuc (ang. Broncho-Pulmonary
Dysplasia; BPD). Klinicznie objawia si¢ ono zaburzeniem oddychania utrzymujacym si¢
powyzej okresu 3-6 miesiccy. W tym czasie w plucach dochodzi do widknienia
okotooskrzelowego pojawiajacego sie rowniez w obrebie przegréd miedzypecherzykowych.
Temu wioknieniu towarzyszy rozrost nabtonka pecherzykowego oraz metaplazja
ptaskonabtonkowa nabtonka btony sluzowej oskrzeli.

Sudden Infant Death Syndrome (SIDS) - zespdl nagiej $mierci noworodkow/niemowlat
SIDS jest zespotem chorobowym prowadzacym do nagtego zgonu noworodka/niemowlecia
(ang. infant) ponizej pierwszego roku zycia. Jednoczesnie nalezy pojmowac ten zespét jako
przyczyne zgonu, ktorej nie mozna wyjasni¢ nawet po wszechstronnej analizie obejmujacej
zarobwno szczegotowa oceneg kliniczna, jak i wyjasnienie wszelkich okolicznosci zgonu
(czesto z udziatem prokuratury i policji) oraz kompletne badanie posmiertne. Nalezy
podkresli¢, ze nie wolno podawaé¢ we wstgpnym rozpoznaniu sekcyjnym SIDS jako
przyczyny zgonu na podstawie jedynie braku jakichkolwiek charakterystycznych
makroskopowych zmian patologicznych. Pomimo dyskusyjnosci i kontrowersji dotyczacej
sensu wyroznienia SIDS jako jednostki nozologicznej, SIDS jest zamieszczony w
mig¢dzynarodowej klasyfikacji chorob pod kodem 798.0 i zaszeregowany jako samodzielna
przyczyna zgonu noworodkow i niemowlat. Diagnostyka SIDS jest dziedzina z pogranicza
patomorfologii i medycyny sadowej, gdyz w duzej czesci przypadkéw nagty zgon zdrowego
niemowlecia lub noworodka ma przyczyny kryminalne.

Czestos¢ zgondw z powodu SIDS ocenia sie w granicach od 0.6 do 5 na 1000 zywych
urodzen. 90% zgondw nastepuje w pierwszych szesciu miesigcach; najczesciej w 2-4
miesiacu zycia. Do zgonow tych dochodzi zwykle w czasie snu. Warto doda¢, ze w
miesiacach letnich zmniejsza si¢ czestos¢ zgonow z powodu SIDS. Do wigkszosci zgonow




z powodu SIDS dochodzi w domach, czesciej u dzieci spiacych na brzuchu, twarza do dotu

(ang. in a prone position). Z uwagi na to w przypadku zdrowych noworodkow zaleca si¢

uktadanie ich do snu w pozycji na wznak (ang. in a supine position).

Czynnikami usposabiajacymi do SIDS nalezy niska waga urodzeniowa (masa ciata

krytyczna wynosi ponizej 2500g), wczesniactwo (przed 37 tygodniem ciazy) a takze

wszelkiego rodzaju uposledzenie rozwoju wewnatrzmacicznczgo (w tym u narkomanek

uzywajacych heroing, u alkoholiczek, u kobiet palacych papierosy) , przegrzanie dziecka.

SIDS nie posiada charakterystycznych wyktadnikéw zmian morfologicznych zaréwno

makroskopowych, jak i mikroskopowych i nie wyr6zniono objawow niezbednych

(swoistych) do rozpoznania tego zespotu.

Szczegbtowa analiza danych z wywiadu oraz zmian posmiertnych stwierdzanych w SIDS

pozwolita na wyodrebnienie czesciej wystepujacych zmian autopsyjnych, niekiedy

nazywanych "klasycznymi™ wyktadnikami morfologicznymi SIDS.
Ocena makroskopowa: Zabarwienie powlok skornych stwierdzane podczas sekcji zwtok zmartych
na SIDS jest rozmaite i nie jest charakterystyczne. Sinicy dystalnych czesci ciata towarzyszy
zasinienie btony sluzowej jamy ustnej. W jamie ustnej i nosowej mozna niekiedy stwierdzi¢ $luz,
krew lub pienista tres¢. Wystepuja rowniez wylewy krwi do grasicy i migsnia sercowego oraz
wybroczyny krwawe podsurowicéwkowe (podoptucnowe i podnasierdziowe). Serce wypetnia zwykle
ptynna krew. Pluca sa powiekszone, wishiowoczerwone, ciezkie, o gtadkiej powierzchni przekroju,
zalewajacej sie pienistokrwistym ptynem. W zotadku zwykle znajduje sie czesciowo strawione masy
pokarmowe lub/i $luz, niekiedy podbarwiony na kolor ciemnobrunatny. Uktad chionny poza
charakterystycznym dla pierwszych dwoch lat zycia powiekszeniem nie wykazuje zmian
patologicznych. Czasem sa widoczne $lady po zabiegach resuscytacyjnych najczesciej w tchawicy i
ptucach (rozedma $rédmiazszowa) oraz podbiegniecia krwawe po wktuciach dozylnych.
Badania mikroskopowe w SIDS zazwyczaj ujawniaja wybroczyny krwawe w migsniu sercowym a
takze pod nasierdziem (10-46%). W obrebie krtani stwierdza sie nastepstwa zabiegdw
reanimacyjnych (m.in. ogniskowa martwica wiéknikowata w btonie podsluzowej).*
W tchawicy u ok. 44% przypadkéw wystepuje zapalenie btony $luzowej. W ptucach stwierdza sie
wylewy krwi do pecherzykow ptucnych (66%), obrzek (63%), wybroczyny krwawe podoptucnowe
(38%), nagromadzenie makrofagéw w obrebie pecherzykéw ptucnych (15%).
Ponadto w ptucach mozna zaobserwowac¢ przekrwienie bierne, rozedme srédmiazszowa oraz ogniska
niedodmowe. W watrobie mozna stwierdzi¢ sttuszczenie drobnokropelkowe. W mézgu i grasicy
(69%) wystepuja ogniskowe wylewy krwi.

Najczestsze przyczyny nagtych zgonéw noworodkdw/niemowlat (mors subita neonatorum)

tzw. wyjasnione przyczyny inne anizeli SIDS:

» Myocarditis viralis,

»Vitia congenita cordis: stenosis aortae, fibroelastosis endocardii, vitia arteriae

coronariae sinistrae,

» Cardiomyopathia

» Rhabdomyoma cordis

» Arteriitis coronarialis cordis (morbus Kawasaki)

» Obturatio tractus respiratorii

» Bronchopneumonia

» Bronchiolitis

» Cystis ductus thyreoglossi

» Enterocolitis et diarrhoea

» Mucoviscidosis

» Hypoplasia glandularum suprarenalium

» Trauma capitis: oedema cerebri, haematoma subdurale

» Meningitis

! Dos¢ czesto mozna stwierdzié np. pierwotne zapalenie btony $luzowej krtani, co samo w sobie stanowi przyczyne
zgonu. Wéweczas ten przypadek nie jest zaliczany do SIDS, ale jest kwalifikowany jako nagty zgon
noworodka/niemowlecia spowodowany zapaleniem btony §luzowej krtani.



» Encephalitis

» Malformationes arteriovenosae

» Dehydratatio

» Angina Ludwig

» Intoxicalio CO

» Hyperthermia (in decursu mucoviscidosi).

Najtrudniej wykrywalnymi przyczynami nagtych zgonéw noworodkdw i niemowlat

sugerujacymi SIDS sa:

»botulismus infantilis (u dzieci przyczyna zatrucia jadem kietbasianym jest najczesciej
miod)

» niektdre wrodzone zaburzenia metaboliczne dotyczace oksydacji kwasow ttuszczowych
(ang, Medium chain acyl CoA dehydrogenase deficiency - MCAD deficiency)

» zespot wydtuzonego odcinka QT (ang. the long QT syndrome) bedace zaburzeniem
repolaryzacji kardiomiocytow spowodowanym nieprawidtowa budowsa ich siateczki
srédplazmatycznej o podtozu genetycznym

»tzw. zespot potrzasanego dziecka

dysmorphia nieprawidtows¢ morfologiczna w rozwoju
o defectiones wady
= defectio genetica, wada genetyczna
genopathia
= defectio heretidaria wada dziedziczna
= defectio chromosomalis wada chromosomalna
enzymopathia enzymopatia
0 thesaurysmosis choroba spichrzeniowa
vitium congenitum wada wrodzona
O atresia oesophagi niedroznos¢ przetyku
O atresia recti niedroznos¢ odbytnicy
O atresia ani niedroznos¢ odbytu
0 atresia ductorum biliarium niedroznosc¢ drog zotciowych
O vitium congenitum cordis wada serca wrodzona

Vitia congenita cordis - wady wrodzone serca (wg. “Kwz” w hasle ,wada serca” w Wikipedii.pl):
Wady niesinicze
Wadami niesiniczymi sa takie wrodzone nieprawidtowosci, w ktérych istnieje utrudnienie
przeptywu krwi, bez przeciekow pomigdzy krazeniem matym i duzym.
okoarktacja aorty czyli zwezenie tuku aorty (fac. coarctatio aortae)
= nad wigzadtem tetniczym (postac dziecigca, z zachowaniem droznosci
przewodu tetniczego)
= pod wigzadtem tetniczym (posta¢ dorostych)
ozwezenie aorty (fac stenosis aortae, atresia aortae)
= zwezenie aorty zastawkowe (niedorozwdj ptatkow zastawki
potksiezycowatej aorty, czesto z fibroelastoza wsierdzia)
= zwezenie aorty podzastawkowe
= zwezenie aorty nadzastawkowe
oizolowane zwezenie tetnicy ptucnej (tac. stenosis arteriae pulmonalis) - tj. takie ktore
wystepuje niezaleznie od innych nieprawidtowosci, obserwowanych w np w
tetralogii Fallota
oanomalia Ebsteina (przemieszczenie ptatkdw zastawki trojdzielnej)
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owrodzone zwezenie lewego ujscia zylnego (zastawki dwudzielnej) (tac. stenosis ostii
Venosi congenita)
owrodzona niedomykalnos¢ zastawki dwudzielnej (tac. insufficientia valvae mitralis
congenita)
0zespo6t Lutembachera (syndroma Lutembacher): wrodzone zwgzenie lewego ujscia
zylnego + ubytek w przegrodzie migdzykomorowej
odwuptatkowa zastawka aorty (tac. valva bicuspidalis aortae)
Wady péznosinicze
Wadami pdznosiniczymi sa takie wady, w ktérych poczatkowo wystepuje przeciek lewo-
prawy (z "wysokocisnieniowej" komory lewej do "niskocisnieniowego™ serca prawego), a
nastepnie - wyniku przerostu nadmiernie obciazonego migsnia komory prawej dochodzi do
zmiany gradientu cisnien w jamach serca i odwrdcenia przecieku na prawo-lewy.
oubytek przegrody miedzykomorowej (fac. defectus septi interventricularis, ang.
ventricular septal defect VSD)
oubytek przegrody migdzyprzedsionkowej (tac. defectus septi interatrialis, ang. atrial
septal defect ASD)
oubytek w przegrodzie przedsionkowo-komorowej (tac. defectus septi
atrioventricularis, ang. atrioventricular septal defect AVSD)
oprzetrwaty przewdd tetniczy Botalla (tac. ductus arteriosus persistens, ang. patent
ductus arteriosus PDA)
okanat przedsionkowo-komorowy
Wady wczesnosinicze
Wady wczesnosinicze sa takimi wadami, w ktorych od poczatku zycia pozaptodowego
wystepuje przeciek prawo-lewy (z prawego serca do lewego serca).
otetralogia Fallota (tac. tetralogia Fallot): zwegzenie tetnicy ptucnej + ubytek w
przegrodzie migdzykomorowej + odejscie aorty znad ubytku przegrody
migdzykomorowej "aorta-jezdziec" + przerost migsnia prawej komory
oprzetozenie gtdwnych naczyn (fac. transpositio vasorum)
ozarosniecie zastawki tréjdzielnej (tac. atresia valvae tricuspidalis)
owspolny pien tetniczy
ocatkowicie nieprawidtowe potaczenie zyt ptucnych, inaczej catkowicie
nieprawidtowe przytaczenie zyt ptucnych lub catkowicie nieprawidtowy sptyw zyt
ptucnych (ang. total anomalous pulmonary venous connection TAPVC)
opentalogia Fallota (tzw. skorygowana tetralogia Fallota): zwezenie tetnicy ptucnej +
ubytek w przegrodzie migdzykomorowej + przesunigcie w prawo odejscia aorty
(znad ubytku przegrody miedzykomorowej "aorta-jezdziec") + przerost migsnia
prawej komory + przetrwaty otwér owalny lub ubytek w przegrodzie
miedzyprzedsionkowe;j.
otrylogia Fallota
ochoroba Eisenmengera (fac. morbus Eisenmenger): ubytek w przegrodzie
miedzykomorowej + przesunigcie w prawo odejscia aorty (znad ubytku przegrody
migdzykomorowej "aorta-jezdziec")

mongolismus (trisomia 21, syndroma Down) mongolizm (trisomia 21, Zesp6t Downa)
diabetes mellitus (typus infantilis primus) cukrzyca (dziecieca, typ 1)
mucoviscidosis mukowiscydoza (schorzenie ogdlnoustrojowe)
o morbus fibroso cysticus- pancreatis ~ choroba witdknisto torbielowata trzustki
(mukowiscydoza trzustkowa)
0 meconium ileus niedroznos¢ smotkowa
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Patologia kosci:
e Osteopeniae:

O rachitis
= rachitis renalis
0 Osteogenesis imperfecta
0 Osteopetrosis (osteosclerosis,
morbus Albers Schoenberg)
e Chondrodystrophia
e Exostoses multiplices hereditariae
e Echondromatosis multiplex (morbus Ollier,
Morbus Maffucci)

grupa chordb zwiazana ze zmniejszona
wytrzymatoscia mechaniczna kosci:

krzywica

krzywica nerkowa

samoistna kruchos¢ kosci
marmurkowatos¢ kosci (choroba Albersa
Schoenberga)
chondrodystrofia
dziedziczne mnogie wyrosla kostne
chrzgstniakowatos¢ mnoga (choroba Olliera,
choroba Maffucci)

Kwestia sporna jest wyrdznienie tzw. zrzeszotnienia mtodzienczego/dzieciecego
(osteoporosis iuvenilis). Zasadniczo zrzeszotnienie kosci dotyczy os6b dorostych i polega
na zaniku kosci zwiazanym z ubytkiem osteoidu.

Neoplasmata neonatorum et infantum — nowotwory wieku noworodkowego i dziecieceqo

Nowotwory okresu niemowlecego i dziecigcego stanowia ogotem ok. 2% wszystkich przypadkow
nowotwordw ztosliwych stwierdzanych u ludzi w czasie catego zycia. Pod wzgledem
epidemiologicznym rdznia si¢ one od nowotworow ztosliwych wystepujacych w pozniejszych
okresach zycia. Do specyfiki epidemiologicznej (wzglednych réznic miedzy dzie¢mi i dorostymi)
naleza: czeste wystepowanie ostrych biataczek, czeste wystepowanie nowotworéw zarodkowych
(w tym zwtaszcza: nowotwordw neurogennych — najczesciej o lokalizacji podnamiotowej w
czaszce, guza Wilmsa i watrobiakéw zarodkowych), rzadkie wystepowanie rakdw
niezarodkowych, nieco wigksza czestos¢ wystepowania miesakow.

Najczestszymi nowotworami w wieku rozwojowym sa (w nawiasach podano czegstosé

wystepowania nowotwordw u dzieci):
e leucaemiae:
o0 leucaemia lymphoblastica acuta

o0 leucaemia myeloblastica acuta

e neuroblastoma

e nephroblastoma /tumor Wilms/
e hepatoblastoma

e retionoblastoma

e rhabdomyosarcoma

e sarcoma Ewing

e (Osteosarcoma

e astroblastoma /astrocytoma juvenile/

e medulloblastoma
e ependymoma

biataczki (30%):
ostra biataczka limfoblastyczna
(25%)
ostra biataczka mieloblastyczna
(5%)
nerwiak zarodkowy (7-10%)
nerczak /guz Wilms’a/ (6-8%)
watrobiak zarodkowy (1-2%)
siatkdwczak (1%)
miesak prazkowanokomorkowy (2%)
miesak Ewing’a / guz kosci i pozakostny
z kregu guzow neuroektodermalnych/
(1-2%)
migsak kostny /nowotwor ztosliwy
pochodzenia mezenchymalnego,
wykazujacy zdolnos¢ do tworzenia
tkanki kostnej lub produkcji substancji
osteoidalnej, zlokalizowanej
wewnatrzkomorkowo/ (5%)
gwiazdziak zarodkowy /gwiazdziak
mtodzienczy/ (5%)
rdzeniak (5%)
wyscidtczak (2.5%)
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naczyniak krwionosny
naczyniak limfatyczny
wiokniakowatosé
potworniak

potworniak ztosliwy

haemangioma
lymphangioma
fibromatosis

teratoma

o teratoma malignum

Wrodzone zaburzenia rozwojowe

e malformatio

e hamartoma hamartoma

e choristioma choristioma
Heterotopia (choristoma)- jest to wystepowanie dojrzatej tkanki najczesciej posiadajacej
zdolnosci histoarchitektoniczne w nietypowej dla tej tkanki lokalizacji, np. pojawienie si¢
ogniska normotypowego utkania trzustki w $cianie zotadka
Hamartoma — jest to ogniskowy rozrost dojrzatych tkanek podobnych do wchodzacych w
sktad struktury tkankowej danego narzadu jednakze bez zdolnosci do odtwarzania
histoarchitektoniki tego narzad, np.: pojawienie si¢ ognisk/ogniska dojrzatej chrzastki
szklistej, przemieszanej z tkanka taczna widknista, btona sluzowa oskrzeli w obrebie ptuca
(hamartoma chondromatosum pulmonis). Klinicznie zmiany te czesto sugeruja guz
nowotworowy i moga by¢ zrédtem rozrostu nowotworowego

zaburzenie rozwojowe

e craniorhachischisis
anencephalia

spina bifida

spina bifida occulta
meningocele
myelomeningoceie
agyria (lissencephalia)
pachygyria
microgyria
microcephalia
megalocephalia
porencephalia
hydranencephalia

syringomyelia

hydrocephalus congenitus
cheiloschisis

labium leporinum
palatoschisis

faux lupina

hypertrophia lingue congenita
lingua plicata (scrotalis, sulcata, dissecata)
lingua villosa

lingua areata (geographica)
hypertelorismus

Zagadnienia hematologiczne:
e anaemia posthaemorrhagica acuta

rozszczep czaszki i kregostupa
bezmo6zgowie (brak pokrywy czaszKi i
przodomébzgowia)

rozszczep kregostupa

utajony rozszczep kregostupa
przepuklina oponowa

przepuklina rdzeniowo-oponowa
gtadkomdzgowie

nadmiernie szerokie zakrety kory mézgu
waskie zakrety kory mézgowej
matogtowie (masa mozgu ponizej 9009)
wielkogtowie (masa mézgu powyzej 18009)
dziurowatos¢ mozgu

brak potkul mézgu (w ich miejscu jame
wypetnia ptyn mézgowo-rdzeniowy)
jamistos¢ rdzenia kregowego
wodogtowie wrodzone

rozszczepienie warg

warga zajgcza

rozszczep podniebienia

wilcza paszcza

wrodzony przerost jezyka

jezyk pofatdowany

jezyk ,,owtosiony”

jezyk mapiasty (geograficzny)

szerokie rozstawienie oczu (czesto
obserwowane w zespotach dysmorficznych)

niedokrwistos¢ pokrwotoczna ostra

13



anaemia posthaemorrhagica chronica
anaemia aplastica
anaemia haemolytica
anaemia drepanocytica
anaemia erythroblastica (morbus Cooley)
Anaemia perniciosa (morbus Addison-
Biermer)
anaemia sideropenica
anaemia idiopathica
anaemia haemolytica neonatorum
erythroblastosis fetalis
o0 hydrops fetus universalis
O icterus neonatorum gravis
diathesis haemorrhagica
o thrombocytopathia
= thrombocytopenia
= thrombocytopenia essentialis
0 coagulopathia (enzymopathia)

= haemophilia

» hypofibrinogenaemia

= afibrinogenaemia

= syndroma coagulationis
intravascularis generalisata (DIC,
ang, disseminated intravascular
coagulation)

= syndroma coagulationis
intravascularislocalisata

o capillaropathia

= scorbutus
e scorbutus infantum

Inne zagadnienia:

purpura rheumatica

influenza
varicella
rubeola
morbilli
parotiditis epidemica
mononucleosis
meningitis
o0 leptomeningitis

encephalitis

niedokrwistos¢ pokrwotoczna przewlekta
niedokrwistosc¢ aplastyczna
niedokrwistos¢ hemolityczna
niedokrwistos¢ sierpowatokrwinkowa
niedokrwistos¢ erytroblastyczna
niedokrwistos¢ ztosliwa

niedokrwistos¢ z niedoboru zelaza
niedokrwistosc¢ o nie ustalonej etiologii
niedokrwistos¢ hemolityczna noworodkow
ertyroblastoza ptodowa

uogolniony obrzek ptodu

ciezka zottaczka noworodkow

skaza krwotoczna

ptytkowa skaza krwotoczna

matoptytkowos¢

matoptytkowos¢ samoistna (morbus Werlhof)
skaza krwotoczna zwiazana z uposledzeniem
osoczowyeh czynnikow krzepniecia
hemofilia, krwawiaczka

niedobor fibrynogenu

brak fibrynogenu

zespot rozsianego wykrzepiania
wewnatrznaczyniowego

miejscowy zespot wykrzepiania
srodnaczyniowego

skaza krwotoczna zwiazana z uszkodzeniem
naczyn wtosowatych

gnilec (szkorbut)

gnilec dziecigcy (choroba Moller-Barlow)

plamica reumatyczna (choroba Schonlein-
Henoch)

grypa

ospa wietrzna

rozyczka

odra

nagminne zapalenie slinianek (swinka)
mononukleoza zakazna

zapalenie opon (przyczyny i postacie u dzieci)
zapalenie opon migkkich (przyczyny i postacie
u dzieci)

zapalenie mozgu (przyczyny i postacie u dzieci)
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