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Rodicka RH * 1974 - PSC 2009

RA: nevyznamna, SA: vdana
OA: Graviditas hebd. 31+6
Esencialni hypertenze

Depresivni porucha 15 let

GDM, thyreopatie

Osteogenesis imperfecta typ Il

Il, Atarax, Dopegyt, Betaloc
Mira 95 cm, vaha 39/48 kg




O KARIM

1.LF UK AVFN V PRAZE

Osteogenesis imperfecta (Ol)

* Definice: geneticky syndrom (AD) abnormaini tvorby
kostni matrix se sekundarni osteoporozou,
generalizovana nemoc pojiva s variabilnimi
extraskeletalnimi priznaky

« Abnormality struktury nebo syntézy kolagenu typu |

 Prevalence 1/10 000 - 1/50 000

 Diagnostika: UZ 14. - 18 ty v susp pripadech
genetické vysSetreni neni stand. postup

« Sledovani v osteologické ambulanci - periodickeé rtg



(Q KARIM

1.LF UK AVFN V PRAZE

Osteogenesis imperfecta

* 4typy
 Typ Il smrtelny (smrt do 1 roku)

Osteogenesis Imperfecta

(S~ %

Type lll
Male

Type lll
Female

Typel Type |l Type IV Type IV
Female Female Male Female
Age, 38 yr Age, 63 yr Age, 40 yr Age, 35 yr
Height, 171 cm  Height, 137cm  Height, 90cm  Height, 124 cm
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Typ lll - postupné deformujici forma

L a8 8l

« kosti se snadno lamou, zlomeniny mohou vzniknout
jeste pred narozenim

e vyrazné nizka postava

* oc¢ni béelmo bilé az modré, porucha struktury kolagenu
* rozvolnéné klouby a malo vyvinuté svalstvo

* trojuhelnikovy oblicej, porucha sluchu

« zkriveni patere, tézka deformace kosti, kiehkost zubu

« obtize s dychanim
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Typ Il a anesteziolog

« porucha struktury kolagenu, malo vyvinuté svalstvo
« zkFiveni patere, tézka deformace kosti, krehkost zubu

* obtize s dychanim
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RH a gravidita?

« Zaver ortopeda: ,,Pacientka by mohla dité donosit,
pokud bude v téhotenstvi prevazne lezet. Bude nutny
SC. “

. Deformace DK T———) pohyb na elektrickém voziku

« Absolvovali IVF, pouze hormonalni stimulace

« Spontanni koncepce

 Gynekolog zvazoval ukonceni gravidity, ale to nebylo
akceptovano rodinou
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RH prubéh téhotenstvi

« 9. tyden hospitalizace:
hrozici abortus, zakrvaceni
UZ: placentarni hematom 77x11 mm

« 26. tyden rizikové odd:

tyden observace a vysSetreni

« od 29. tydne observace



O KARIM

1.LF UK AVFN V PRAZE

RH ukonceni téehotenstvi 31+6

« Zhorsovani dyspnoe :> SC

Patologické prutoky

18.11.09 SC v celkové anestezii

CA: TP 250 mg, SCHJ 75 mg, SF 30 ug, Tra 40 mg
vykon bez komplikaci, KZ 500 ml, 1 hod
Veronika, Apgar 6 -9-9, 11859, 38 cm

SATO:2 80% pred operE
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RH 0. den po SC 18.11.

e Konec SCv 9,21 hod

« SIMV na JIPu, postupné pri plném vedomi, plna sila,
vyrazné vadi OTI rourka :> EXTUBACE v 10,20

 Po extubaci spasticka, zahlenéna, hypertenze

* Pres terapii stav nezlepsen, hypoxie, hyperkapnie,
vyCerpanost :> REINTUBACE v 11,40

« Preklad na RES - KARIM
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RH 1. a2.den po SC RES

« Dg pri prijeti na RES:
tezka restrikéne - obstrukéni ventilacni porucha
« prubéh: negativni tekutinova bilance, PSV
19.11. ve 13 hod EXTUBACE
« Respiraéné suficientni, KPK :>
« 20.11. preklad na JIP GPK - stabilni
« 22.11. preklad na standard
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RH 4.-9.den po SC

« 23.-27.11. odd sestinedéli

 Pokoj spolecné s manzelem, ktery o ni pecuje

« 23.11. opét dusnost, rychla uprava
rtg: vyssi stav branice, parenchym vzdusny, vzhledem

k deformité hrudniku obtizna prehlednost vpravo

 24.11. zarudnuti operacni rany, UZ bez zn dehiscence
CRP 210, anémie, atb

« 26.11. zména atb, subj zlepseni, subfebrilie az febrilie
UZ dehiscence rany =) revize 27.11.
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RH 9. -10.den po SC

« 27.11.revize v CA bez komplikaci, 1 hod

 Extubace v 14,35 na JIPu bez komplikaci, ionty v norme
« Ventilacné stabilni, KPK, subjektivné bez obtizi
 Nabeéry 28.11. 7,35: CRP 220; leuko 10,2; Hb 84

- 28.11. 8,35 nahle bezvédomi, apnoe, asystolie
") 45 min KPR, nelspésna

« 28.11.9,15 EXITUS LETALIS

« Zaver pitvy: v.s. Akutni respiracni selhani

(embolie plicni a kardialni pri¢ina nepotvrzena)
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Novorozenec Veronika * 18.11.2009

 Po porodu ventilacni podpora, 4 dny CPAP (RDS)
poporodni hypoglykémie

 Novorozenecka sepse Staphyl. aureus

« 3xrecidiva NEC (nekrotizujici enterokolitida) :>
18.1. operace, resekce term. ilea a lienalniho ohbi tracniku

« 12.2.2010 dimise domu

 Nejsou jasné znamky osteogenesis imperfecta

Dop. nutné sledovani v osteologické ambulanci

ace: otec + babicka
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Zaver - Osteogenesis imperfecta a gravidita?

« Deformity skeletu

« Respiracni insuficience

* Riziko rozpadu operacni rany
* Imobilita

* Minimalni rezervy pri vyskytu komplikaci

* Riziko predéasného porodu

 50% riziko prenosu na potomka
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