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Telemedicinsko spremljanje otrok s cianoti¢no sréno
napako

Povzetek. Prirojene sréne napake so najpogostejse prirojene napake organov in organskih sistemov. Kriti¢ne
prirojene sréne napake, med katere sodijo tudi cianoticne sréne napake, potrebujejo veliko intervencij, natanéno
spremljanje in pogosto prilagajanje zdravljenja, povezane pa so tudi s stevilnimi zapleti. Telemonitoring v sklopu
telemedicinskih storitev znizuje umrljivost pri bolnikih s cianoticnimi srénimi napakami, zmanjsa Stevilo
hospitalizacij, trajanje hospitalizacij in stroske zdravljenja, izboljsa pa kakovost zivljenja. Pri bolnikih s cianoti¢nimi
srénimi napakami je smiselno dnevno spremljati telesno tezo, kalori¢ni vnos, saturacijo, frekvenco dihanja, krvni
tlak in sréno frekvenco. V prispevku prikazujemo dosedanje izkusnje s telemedicino na podro¢ju obravnave otrok
s clanoti¢nimi srénimi napakami v Sloveniji in v tujini ter moznosti §irSe in bolj ucinkovite uporabe sodobnih
digitalnih resitev.

Kljuéne besede: telekardiologija; informacijska tehnologija; prirojene sréne napake; cianoza; otroci.

Telemedicine in Children with Cyanotic Heart
Disease

Abstract. Congenital heart defects are the most common congenital defects of organs and organ systems. Critical
congenital heart disease, including cyanotic heart disease, requires extensive interventions, close monitoring, and
frequent treatment adjustments associated with a variety of complications. Telemonitoring reduces the mortality
from congenital heart disease, the number and duration of hospitalisations and the cost of treatment, and improves
the quality of life. Daily monitoring of body weight, caloric intake, saturation, respiratory rate, blood pressure and
heart rate is crucial in children with cyanotic heart disease. We summarise the experiences with the use of
telemedicine in the field of congenital heart disease in Slovenia and other countries and highlight the possibilities
for wider and more efficient use of digital solutions in the future.
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Uvod

Telemedicina omogoca spremljanje bolnikov na
daljavo in predstavlja povezavo med obicajno
medicino in sodobno tehnologijo.! Zaradi druzbenih
razmer in trenutne epidemioloske situacije je potreba
po telemedicinskih storitvah vedno vecja. Tudi na
podro¢ju  pediatrije in pediatricne kardiologije
obstajajo sistemi spremljanja na daljavo, ki pa so
vecinoma povezani z vstavljenimi napravami, kot so
sténi spodbujevalnik, implantabilni kardioverter
defibrilator, snemalnik srénega ritma ali inzulinska
¢rpalka. Na  podrocju  pediatricne  kardiologije
zaenkrat Se ni sistematicnih oblik telemedicinskega
spremljanja na nacionalni ravni, kljub temu pa
poskusamo uvajati osnovne metode telemedicine vsaj
na podrocju spremljanja bolnikov s kriticnimi srénimi
napakami, kot so cianoti¢ne sréne napake, kar izboljsa
moznosti obravnave in olajsa odlocitve glede
nadaljnjega zdravljenja.

V c¢lanku smo se osredotocili na moznosti uporabe
telemedicine na podroéju prirojenih srénih napak na
podlagi podatkov iz tujine, predstavili pa bomo tudi
nase izkusnje z vodenjem bolnikov na daljavo, ki
temeljijo predvsem na telemonitoringu. Cianoticne
sréne napake predstavljajo velik izziv pri vodenju in
nacrtovanju  zdravljenja, zahtevajo pogoste in
dolgotrajne hospitalizacije in so zato povezane z
visokimi stros$ki zdravljenja ter s slabo kakovostjo
zivljenja. Izpostaviti zelimo glavne prednosti, ki jih
prinasa telemedicina, ter moznosti $irSe in bolj
ucinkovite uporabe v prihodnosti.

Prirojene sréne napake

Prirojene sréne napake (angl. congenital heart disease —
CHD) so najpogostejse prirojene napake organov in
organskih sistemov. Pri polovici bolnikov so napake
hemodinamsko pomembne, kar pomeni, da je
potrebno kirurS§ko ali kardiolosko intervencijsko
zdravljenje v prvem letu zivljenja. Podskupino
predstavljajo bolniki s kriticnimi CHD, pri katerih je
zdravljenje potrebno v prvih 28 dneh zivljenja.?
Prirojene sréne napake so glavni vzrok smrti otrok
med prirojenimi napakami organov in organskih
sistemov.3

Prirojene sréne napake delimo na necianoti¢ne in
cianoti¢ne, ki jih imenujemo tudi kriticne prirojene
sténe napake. Te pa delimo dalje na tri skupine:
napake z obstrukcijo desnega dela srca, napake z
obstrukcijo levega dela srca in mesane napake.’

Etiologija prirojenih srénih napak ni povsem
pojasnjena, vecinoma so multifaktorsko pogojene in
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so najveckrat posledica genetske predispozicije in
okoljskih dejavnikov. Lahko se pojavljajo sporadicno
ali pa so v sklopu genetskih sindromov; 15 do 20 %
prirojenih  srénth  napak  je  povezanih s
kromosomopatijami, najveckrat z anevploidijami
(trisomija 21, 13, 18, Turnerjev sindrom idr.). Med
ostalimi dejavniki tveganja so bolezni matere, zlasti
sladkorna bolezen in fenilketonurija, toksini in virusne
okuzbe med nosecnostjo.’

Incidenca prirojenih srénih napak je 6-8/1000, vendar
priblizno polovica otrok ne potrebuje zdravljenja v
prvem letu zivljenja. V Sloveniji je po zadnjih
raziskavah incidenca hemodinamsko pomembnih
ptirojenih sr¢nih napak 2,27/1000, incidenca kriti¢nih
prirojenih srénih napak pa 1,16/1000. Incidenca bi
bila vsaj za 20 % viSja, ce bi se vse nosecnice s
prenatalno ugotovljeno kriticno  sténo  napako
odlocile za nadaljevanje nosecnosti.?

Cianoti¢ne sréne napake

Cianoticne sréne napake se kazejo s centralno
cianozo, kar pomeni pomodrelost jezika in sluznic
zaradi nezadostne oksigenacije krvi na ravni pljuc ali
primesanja sistemske venske krvi zaradi desno-levega
spoja, ali pa gre za popolno mesanje sistemske in
plju¢ne venske krvi v sklopu kompleksnih prirojenih
sténih napak. Centralno cianozo vidimo pri bolnikih
z vsaj 50 g deoksigeniranega hemoglobina v litru
arterijske krvi.#

Najpogostejsa prirojena sréne napaka s cianozo je
Fallotova tetralogija, ki predstavlja priblizno 10 %
vseh prirojenih sr¢nih napak. Druga najpogostejsa je
transpozicija velikih arterij, ki predstavlja priblizno
5% wvseh prirojenih srénih napak in se kaze s
centralno cianozo ze takoj po rojstvu oziroma v prvih
dneh Zivljenja. Stopnja cianoze je odvisna od
pridruzenih  srénih  napak: defekta v pretinu
preddvorov, defekta v pretinu prekatov in odprtega
Botallovega voda. Pridruzene napake omogocajo
mesanje sistemske in pljucne venske krvi ter s tem
prezivetje otroka. Obravnava novorojencka s
transpozicijo velikih arterij je praviloma urgentna, z
infuzijo prostaglandina E1 zagotovimo prehodnost
Botallovega voda, vcasih je potrebna Se balonska
atrioseptostomija za zadostno mesanje krvi, da se
lahko izvede dokoné¢na kirurska poprava. Ostale
cianoticne sréne napake so: atrezija trikuspidalne
zaklopke, pulmonalna atrezija, kriticna pulmonalna
stenoza, sindrom hipoplasticnega levega srca,
arterijski trunkus in totalni anomalni vtok pljucnih
ven.34
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Klini¢na slika cianoti¢nih srénih napak

V casu fetalne cirkulacije omogoca izmenjavo plinov
posteljica (placenta). Oksigenirana kri tece od placente
po umbilikalni veni v spodnjo veno kavo skozi duktus
venosus mimo jetrnega obtoka. Na nivoju srca gre
vecina oksigenirane krvi preko desno-levih spojev v
sistemsko cirkulacijo. Na ravni preddvorov omogoca
pretok ovalno okence, na ravni velikih arterij pa
Botallov vod. V fetalnem obdobju gre skozi pljucni
obtok le do 15 % pretoka krvi. Deoksigenirana kri se
vra¢a preko umbilikalnih arterij do placente. Po
rojstvu nastanejo spremembe v zilnem uporu, ki
vodijo v spremembe toka krvi skozi plodove
povezave, hkrati pa poteka proces zapiranja
Botallovega voda in ovalnega okenca.?>0

Cianoticne sréne napake so pti plodu brez klini¢nih
manifestacij, ker omogoca oksigenacijo krvi placenta,
sistemski pretok pa se vzdrzuje preko ovalnega
okenca in Botallovega voda. Po rojstvu se pojavijo
simptomi in znaki bolezni ob zapiranju plodovih
povezav oziroma zaradi nezadostnega pretoka skozi
pljuca in s tem nezadostne oksigenacije krvi.3

Simptomi cianoti¢ne sréne napake so: razdrazljivost
ali zmanjSana aktivnost, pomodrevanje, hitrejse
dihanje, izrazito potenje, utrujanje ob hranjenju,
slabse pridobivanje telesne teze. Znaki cianoti¢ne
sténe napake so: centralna cianoza, tahipneja,
povecano dihalno delo, plju¢ni edem, tahikardija,
sténi Sum, hepatomegalija, Sibki pulzi, znaki slabe
perfuzije tkiv, letargija.?

Zdravljenje cianoti¢nih srénih napak

Pri nekaterih cianoticnih srénih napakah je mozna
popolna kirurska poprava, kot je na primer pri
transpoziciji velikih arterij, pri drugih so na voljo le
paliativni posegi, ki so praviloma vecstopenjski. Prva
stopnja je najveckrat klasi¢na ali modificirana Blalock-
Taussig anastomoza, druga stopnja je bidirekcionalna
kavopulmonalna anastomoza (Glenn) in tretja stopnja
totalna kavopulmonalna anastomoza (Fontan).”
Glede na vrsto napake obstaja ve¢ razlicic paliativnih
posegov. Zaradi mesanja sistemske venske krvi s
plju¢no vensko krvjo imajo otroci s cianoti¢no sréno
napako tudi v casu razlicnih stopenj paliacije nizjo
saturacijo, kot je obicajna prti zdravih otrocih. Pri
cianoti¢nih srénih napakah je saturacija okrog 80 %,
kar se spreminja in je odvisno od anatomskih razmer
in od vrste posega.

Spremljanje otrok s cianoti¢no sréno napako

Otroci s cianoti¢no sréno napako potrebujejo zelo
natancno spremljanje pred in po kirurskih posegih, ki
praviloma ne pomenijo dokon¢ne anatomske

poprave. V kardioloski ambulanti se osredotoc¢imo na
anamnesticne  podatke  glede  pomodrevanja,
hranjenja, pridobivanja telesne teze in razvoja otroka.
Pozorni smo na podatke o frekvenci dihanja in padcih
saturacije, kar spremljajo star$i v domacem okolju s
pomodjo pulznega oksimetra. Pri klinicnem pregledu
poskusamo ¢im bolj realno oceniti stanje otroka,
pomagamo si tudi z meritvami (telesna teza, telesna
visina, sr¢na frekvenca, krvni tlak, frekvenca dihanja,
saturacija). Posnamemo elektrokardiogram, kjer
iS¢emo znake obremenitve prekatov, znake ishemije
sténe miSice in morebitne motnje srénega ritma.
Glavni del pregleda predstavlja ehokardiografija, s
pomodje katere poskusamo ¢im  bolj natancno
opredeliti morfoloske in funkcionalne znacilnosti
stca. Zanima nas predvsem dinamika glede na
predhodne preiskave in prehodnost sistemsko-
pulmonalnih  anastomoz. Vcasih opravimo Se
rentgensko slikanje prsnih organov za oceno zastoja v
pljucih. Praviloma opravimo laboratorijske preiskave
za oceno krvne slike, elektrolitskih motenj, ledvicne
funkcije, jetrne funkcije in markerje srénega
popuscanja.

Glede na opravljene preiskave in kliniéno sliko
prilagodimo farmakolosko zdravljenje oziroma se
odlo¢imo za predstavitev na kardiokirurskem
konziliju, ¢e so potrebni dodatni kirur§ki posegi ali
kardiolosko intervencijsko zdravljenje. Pri odloc¢anju
o nadaljnjem zdravljenju so nam zelo v pomoc
podatki, ki jih pridobimo od starsev, kar pa ni vedno
zanesljivo in ustrezno vodeno, zato nam lahko
telemedicina pomembno olajsa delo, hkrati pa pomeni
tudi razbremenitev za starse, saj jim daje obcutek vecje
varnosti, kar vpliva na boljSe sodelovanje pri
zdravljenju, zdravstvenim delavcem pa omogoca
boljsi vpogled v klinicno stanje bolnikov ter hitrejse
ukrepanje ob pomembnih odstopanjih.

Telemedicinsko spremljanje otrok s
cianoticno sréno napako

Telemedicina predstavlja obravnavo pacientov na
daljavo.  Posebno  podroc¢je  telemedicine je
telemonitoring, ki se ukvarja s spremljanjem
fizioloskih parametrov. Bolnik oziroma njegovi starsi
sporoc¢ajo podatke preko naprave zdravstvenemu
osebju, ki prejete podatke analizira in poda navodila.
Tak primer je spremljanje krvnega tlaka, nasicenosti
krvi s kisikom, frekvence dihanja in telesne teze.3?

V sklopu razvoja telemedicine kot prednostne
razvojne naloge medicine je velik poudarek na
oblikovanju platforme, ki bo preko ustreznih
komunikacijskih ~ vmesnikov omogocala prenos
podatkov, shranjevanje podatkov in varno ravnanje z
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osebnimi medicinskimi podatki. Spremljanje bolnikov
na domu poteka preko razliénih komunikacijskih
vmesnikov (sms, setopbox na TV, klasi¢ni telefon,
digitalni dostop do spletnega portala). Izdelani so
algoritmi nacina komunikacije z bolnikom z uporabo
tehnologije, ki jo ima bolnik v domacem okolju in je
univerzalna za vse kroni¢ne bolezni, npr. za arterijsko
hipertenzijo, sladkorno bolezen in sréno popuscanje.
Poseben poudarek je na izdelavi algotitmov
dolgotrajnega vodenja in spremljanja, ki so prijazni za
delo tako zdravstvenemu delavcu kot tudi bolniku.!0

Na podroc¢ju pediatricne kardiologije Ze obstaja nekaj
oblik uporabe telemedicine v klini¢ne namene, zlasti
na podrodju aritmologije, kjer vstavljene naprave, kot
so sréni spodbujevalniki, kardioverterji oziroma
defibrilatorji in podkozni monitorji srénega ritma,
beleZijo sr¢ni ritem, zaznajo odstopanja in opozatjajo
zdravstveno osebje. Zlasti v ZDA se razvija tele-
chokardiografija, kar pomeni, da usposobljeni
zdravstveniki ali zdravniki v regionalnih centrih
posnamejo tipicne ultrazvocne preseke, nato pa se
posnetki ultrazvoka srca prenesejo v vedji kardioloski
center, kjer jih interpretirajo za to usposobljeni
kardiologi. S tem se poveca zanesljivost diagnoz,
kakovost obravnave bolnikov, dostopnost storitev,
hkrati pa se zmanjsajo stroski zdravljenja.!!

V  mednarodnih $tudijah se je izkazalo, da
telemedicina  (zlasti telemonitoring) pomembno
zmanjsa Stevilo hospitalizacij, dolzino hospitalizacij in
umrljivost pri bolnikih s srénim popuscanjem.
Telemonitoring se je izkazal za bolj u¢inkovitega kot
samo telefonsko svetovanje.!?

Raziskave so pokazale, da je pri prirojenih srénih
napakah  udinkovito  dnevno  telemedicinsko
spremljanje telesne teze, krvnega tlaka, srcne
frekvence in saturacije. Pri bolnikih, ki so imeli
moznost telemonitoringa, je bila niZzja umrljivost,
manjSe  Stevilo  hospitalizacij, krajSe  trajanje
hospitalizacij, ob tem so bili niZji stroski zdravljenja in
boljsa  kakovost = zivljenja.!l13  Pri bolnikih s
sindromom hipoplasti¢nega levega srca se je izkazalo,
da se prezivetje podaljsa, ce se telemedicinsko dnevno
spremlja telesno tezo in saturacijo,'* kar pomembno
vpliva tudi na odlocitve glede nadaljnjih paliativnih
posegov.!> Prehranski status pacientov s fiziologijo
univentrikularnega srca se je pomembno izboljsal, ¢e
se je preko telemonitoringa spremljal vnos hrane
(kalori¢ni vnos), ob tem pa so belezili Se telesno tezo
in saturacijo.!¢

Pri bolnikih s cianoti¢no sr¢no napako je smiselno
telemedicinsko  spremljati  telesno  tezo, dnevni
kalori¢ni vnos, saturacijo, frekvenco dihanja, krvni
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tlak in sr¢no frekvenco, pri bolnikih, ki potrebujejo
antikoagulantno zdravljenje, pa Se Cas strjevanja krvi
(angl. international normalised ratio— INR). Starsi dnevno
vnasajo podatke vitalnih funkcij in prehranskega
statusa, ki se s pomocjo sistemov telemedicine
prenesejo do zdravstvenega osebja. Programska
oprema hkrati omogoca graficne prikaze gibanja
posameznih parametrov, npr. trende saturacije in
pridobivanja telesne teze, kar pomembno vpliva na
odlocitve glede nadaljnjega zdravljenja.

Nase izkusnje s telemedicino in
moznosti razvoja v prihodnje

Na podrocju pediatricne kardiologije imamo izkusnje
predvsem s telemonitoringom najbolj rizi¢nih skupin
bolnikov, zametki telemedicine pa se kazejo tudi na
podrocju telekonzultacij in teleizobrazevanj.

Pri otrocih s cianoticnimi srénimi napakami poteka
poenostavljen sistem telemonitoringa na nacin, da
medicinska sestra ali zdravnik preko telefona ali
elektronske poste pridobi podatke o vitalnih funkcijah
bolnika. Podatki se nato vpiSejo v elektronsko
medicinsko dokumentacijo in so osnova za odlocitev
glede potrebe po predcasnem pregledu v ambulanti in
nadaljnjem ukrepanju. Zelimo si, da bi star§i sami
vnasali podatke v elektronski sistem, ki bi omogocal
avtomatski prenos informacij do zdravstvenega
osebja. Ob tem bi nam bile v veliko pomoc¢ tudi dobre
grafi¢ne analize, ki so pri pediatricnih bolnikih $e
posebej pomembne zaradi prepoznavanja trendov
gibanja saturacije ali telesne teze. Nadgradnja
sistemov  spremljanja  vitalnih funkcij bi bila
zdravnikom v pomo¢ pri ukrepanju, hkrati bi
avtomatsko opozarjala na pomembna odstopanja, kot
je to na primer ze uveljavljeno pri vstavljenih
napravah za spremljanje srénega ritma.

Drugo podrodje telemedicine, ki je zelo uporabno na
podroc¢ju  pediatricne  kardiologije, je moznost
telekonzultacij. Primarna telekonzultacija poteka med
bolnikom (oziroma v nasem primeru starsi) in
zdravnikom; tovrstno storitev ze veliko uporabljamo
s pomocjo telefonskih pogovorov, elektronske poste
in videokonferenc. Na tak nacin prihranimo kar nekaj
obiskov v ambulanti, predvsem pa sproti resujemo
tezave in razbremenimo starse. Glede na nase izkusnje
vecina starSev dobro obvlada sodobne informacijske
tehnologije in je zelo naklonjena taki obliki
sodelovanja z zdravstvenim osebjem. Sekundarna
telekonzultacija poteka med primarno in sekundarno
ali terciarno ravnjo zdravstva, v naSem primeru
najveckrat med izbranim pediatrom ali pediatrom v
splo$ni bolnisnici in pediatrom kardiologom. Na tem
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podrocju bi si zeleli ve¢ sodelovanja, predvsem pa
boljso informacijsko podporo, ki bi omogocala lazji
prenos medicinske dokumentacije. Velikokrat se
namrec zatakne pri prenosu slikovnih preiskav, kar po
nepotrebnem vodi v dodatne preiskave, ki
obremenjujejo bolnike in zvisujejo stroske zdravljenja.
Velikokrat  opazamo  tudi negativen odnos
posameznih zdravstvenih delavcev do sodobnih
informacijskih tehnologij in s tem povezan odpor do
novosti v zdravstvu. Terciarna telekonzultacija pa v
nasem primeru najveckrat poteka med slovenskimi
pediatri kardiologi in referenc¢nimi centri v tujini, ki
imajo veliko izkusenj s sodelovanjem na daljavo in
prenosom medicinske dokumentacije. Najveckrat
poteka prenos slikovnih preiskav na streznik v obliki
datotek DICOM. Pred dostopom do podatkov je
potreben postopek avtorizacije (dovoljenje) in
avtentikacije (verodostojnost). S tujimi referen¢nimi
centri redno potekajo tudi videokonference, ki
omogocajo razpravo o najbolj kompleksnih bolnikih
in moznostih zdravljenja v tujini.

Teleizobrazevanje je podrocje, ki si ga zelimo v
prihodnje  razvijati in razdiriti. Prve oblike
teleizobrazevanja so nastale zaradi epidemioloske
situacije in nezmoznosti zbiranja vedjih skupin ljudi. S
prakticnimi izkus$njami smo imeli vedno manj
tehni¢nih tezav, opazali pa smo tudi prednosti
tovrstnega izobrazevanja, kot so ve¢ja udelezba, boljsa
dostopnost do specificnih medicinskih znanj, lazja in
cenej$a izvedba ter pozitiven odziv udeleZzencev.
Potekalo je tako teleizobrazevanje medicinskega
osebja kot bolnikov in njihovih star§ev. S tem smo
ugotavljali tudi pozitiven vpliv na skrajsanje trajanja
hospitalizacij in Stevila hospitalizacij, marsikatero
zagato pri uporabi tehni¢nih pripomockov pa smo
lahko resili ze na daljavo.

Zakljucek

Prirojene sréne napake so najpogostejse prirojene
napake organov in organskih sistemov. Kriticne
prirojene sréne napake, med katere sodijo tudi
cianotiéne  sréne napake, potrebujejo  veliko
intervencij, natan¢no spremljanje in  pogosto
prilagajanje zdravljenja, povezane pa so tudi s
stevilnimi zapleti. Z razvojem telemedicine se ponuja
moznost telemonitoringa za bolnike s cianoti¢nimi
sténimi napakami, ki glede na mednarodne studije
dokazano znizuje umrljivost, zmanjsa Stevilo
hospitalizacij, trajanje hospitalizacij in stroske
zdravljenja ter poveca kakovost zivljenja. Pri bolnikih
s clanoticnimi sré¢nimi napakami je smiselno dnevno
spremljati telesno tezo, kalori¢ni vnos, saturacijo,
frekvenco dihanja, krvni tlak in sr¢no frekvenco. V

casu velike obremenitve zdravstvenega sistema in
neugodne epidemioloske situacije nam telemedicina
mocno olajsa delo, zmanjsa skrbi starSev, predvsem
pa izboljsa nadzor nad rizi¢nimi skupinami bolnikov
na podrocju pediatri¢ne kardiologije. V prihodnje si
zelimo razsiriti  in nadgraditi ~ moznosti
telemonitoringa, telekonzultacij in teleizobrazevanj,
najvedji izziv pa vidimo pri vzpostavitvi ucinkovitega
prenosa podatkov med zdravstvenimi ustanovami v
Sloveniji.
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