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CRPS Rzadkie zespoty bolowe u dzieci leczone interdyscyplinarnie
ilustrowane przypadkami pacjentow w USD.

Kominek, A., Al. Mutari, I., Mycek B.

Oddziat Anestezjologii i Intensywnej Terapii USD w Krakowie

Zespbét wieloobjawowego boélu  miejscowego (CRPS-complex regional pain syndrome)
to przewlekty bol dotyczgcy obwodowych czesci kohczyn. Nie ma jednoznacznych danych
epidemiologicznych, ale publikacje donoszg o czestotlwsci u dzieci okoto 1-1,2 przypadku na 100
tysiecy/rok. Najczesciej wystepuje u dzieci powyzej 12 roku zycia. Rozpoznanie opiera sie na podstawie
Kryteriow Budapesztanskich z 2004 roku. Istnieje wiele odrebnosci objawéw klinicznych u dzieci
w stosunku do pacjentéow dorostych. Zaréwno diagnostyka, rozpoznanie, jak i leczenie wymagajg
wielospecjalistycznego zespotu, m.in.: ortopedy, pediatry, reumatologa, neurologa, rehabilitanta,
psychologa, psychiatry, anestezjologa, specjalisty leczenia bélu. W Uniwersyteckim Szpitalu
Dzieciecym w Krakowie od maja 2023 roku do kwietnia 2024 leczonych byto 4 pacjentow. Jeden
z pacjentéow do dnia dzisiejszego przyjmowany jest regularnie do naszego szpitala celem wykonania
blokady wspotczulnej. Blokada wspdtczulna wraz z innym zastosowanym leczeniem zmniejsza objawy
choroby, przede wszystkim dolegliwosci bolowe, oraz allodynie i hiperalgezje. U tego samego
pacjenta z uwagi na zaawansowany rozwéj choroby - dystonia, z zaburzeniami troficznymi i drzeniami
miesniowymi zastosowany byt wlew ketaminy przez 48 godzin w warunkach Oddziatu Intensywnej
Terapii. CRPS stanowi wyzwanie w rozpoznaniu a leczenie moze byé dtugotrwate i ucigzliwe, jak
pokazuje przypadek jednego z naszych pacjentéow



Ocena przydatnosci ultrasonograficznej elastografii w diagnostyce
zaburzen funkcji wgtroby u dzieci z chorobg Le$niowskiego-Crohna

Medyhska-Przeczek, A., Zawartka, A., Stochel-Gaudyn, A., Wedrychowicz, A.

Choroba Lesniowskiego-Crohna (CD) to zapalna choroba jelit, ktérej czesto$¢ wystepowania
w populacji pediatrycznej wzrasta w ostatnich latach. U okoto 30% pacjentéw z CD obserwujemy
na réznych etapach choroby zaburzenia funkcji wgtroby o réznym nasileniu. Ztotym standardem
diagnostycznym w ocenie zmian zwtdknieniowych wgtroby jest biopsja. Z uwagi na wigzgce sie
z tq procedurg obcigzenia (m.in. konieczno$¢ znieczulenia ogdlnego, ryzyko powiktan takich jak
krwawienie) poszukiwane sg mniej inwazyjne metody diagnostyki i monitorowania zmian zapalnych
i zwtbknieniowych wqgtroby u dzieci z CD.

U 33 pacjentéow z nowo rozpoznang CD (20 chtopcow, 13 dziewczynek w wieku 3-17 lat, Srednio
12,2 lat) wykonano ultrasonograficzng elastografie wgtroby metodg point shear wave
elastography oraz oceniono poziomy parametréw wgtrobowych. W badanej grupie u 4 pacjentow (12%)
obserwowano podwyzszone wartosci transaminaz oraz GGTP, sztywno$¢ tkanek waqgtroby
w wykonanej elastografii byta podwyzszona u dwoéch pacjentéw (7,74 kPa, F1 w skali METAVIR oraz
9,87 kPa, F2 w skali METAVIR), u pozostatych byta prawidtowa. W grupie pacjentéw
z prawidtowymi wartosciami parametréw wqgtrobowych nie stwierdzono podwyzszonej sztywnosci
‘tkanek wqgtroby w elastografii.

Nieinwazyjne metody diagnostyczne, takie jak elastografia USG wqgtroby mogq przyczynic¢ sie
dowczesnejdiagnostykichorébwgtrobyudzieciimtodziezy zCD, atakze by¢ przydatne w monitorowaniu
stanu wgtroby w przebiegu choroby. Konieczne sq dalsze badania, aby oceni¢ wartosci tego narzedzia
diagnostycznego w tej grupie pacjentéw.



Ciezki niedobor wzrostu u pacjentki z zespotem skrajnie krétkiego jelita
zywionej pozajelitowo i somatotropinowq niedoczynnosciqg przysadki -
czy istnieje skuteczne leczenie ?

Goncerz, D.?, Wéjcik, M.'2, Szczudlik, E.'?, Stepniewska, A.?, Pabisek-Miernik, J.3, Ptacho, K.3, Wierdak, A.3, Starzyk, J.B."?

1. Klinika Endokrynologii Dzieci i Mtodziezy, Katedra Pediatrii, Instytut Pediatrii, Uniwersytet Jagiellofski Collegium
Medicum

2. Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Krakowie

3. Oddziat Leczenia Zywieniowego, Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Krakowie

Niedozywienie, w tym takze to spowodowane zaburzeniami  wchtaniania, jest
najczestszqg przyczyng niedoboru wzrostu u dzieci. Z drugiej strony, u dzieci, u ktérych
z uwagi na skrajnie ciezkie postacie zaburzeh wchtaniania, stosuje sie catkowite zywienie pozajelitowe
w postaci niemal ciggtego dozylnego wlewu substancji odzywczych (w tym glukozy) dochodzi
do trwatego, czynnos$ciowego zmniejszenia sekrecji hormonu wzrostu. Pod uwage nalezy réwniez
wzigé negatywny wptyw samej choroby przewlektej na czynnosé osi somatotropinowej. U pacjentki
z zespotem skrajnie krétkiego jelita, odzywianej niemal catkowicie pozajelitowo stwierdzono ciezki
niedobér wzrostu (-5,6 - SDS) z towarzyszgcym opdznieniem wieku kostnego (w wieku 3 lat
i 8 miesiecy wiek kostny wynosit 1rok i 8 miesiecy). Dziewczynka urodzona z Cl, Pl urodzona cesarskim
cieciem w 35 tygodniu cigzy, z masq ciata 2700 g, dtugosciq 48 cm, obwodem gtowy 32 cm, oceniona
w skali APGAR na 10 punktéw. Z powodu wrodzonego wytrzewienia dziecko poddano rozlegtej resekc;ji
jelit, wydtuzaniu jelita metodq STEP, dwukrotnej plikacji jelita, co w konsekwencji doprowadzito
do wystgpienia zespotu krétkiego jelita, dysfunkcji jelit wynikajgcej z zaburzenia pasazu jelitowego
i zalegania tresci jelitowej w znacznie poszerzonych petlach jelitowych oraz utrzymujqce;j sie przewlekle
dysbakteriozy flory jelitowej. Pomimo optymalnego bilansu kalorycznego, uzyskanego za pomocq
zywienia pozajelitowego prowadzonego od urodzenia, niedoboér wzrostu systematycznie powiekszat
sie. W trakcie diagnostyki wykluczono zaburzenia funkgji tarczycy i nadnerczy, kariotyp byt prawidtowy
zenski, badaniem MRI nie uwidoczniono nieprawidtowosci w budowie przysadki. Uwage zwracat
niski poziom IGF -1 41,1 ng/ml (N: 42-276 dla wieku chronologicznego, N: 45-361 dla wieku kostnego).
Maksymalne stezenie hormonu wzrostu uzyskane w testach stymulacyjnych wyniosto 5,57 ng/ml,
co pozwolito na rozpoznanie izolowanej, nieorganicznej somatotropinowej niedoczynnosci przysadki.

W wieku 4 lat i 11 miesiecy pacjentka zostata zakwalifikowana do leczenia ludzkim rekombinowanym
hormonem wzrostu. Réwnoczesnie przeprowadzono zabieg wytworzenia ileostomii brzeznej
z zatozeniem ciggtego drenazu jelita, co poprawito motoryke przewodu pokarmowego, zmniejszyto
zaleganie trescijelitoweji poprawito jego funkcje (poprawa tolerancji troficznego karmienia doustnego).
W pierwszym roku leczenia szybko$¢ wzrastania wyniosta 12,6 cm/rok, a po roku niedobér wzrostu
zmniejszyt sie do wartosci -3,55 - SDS; wiek kostny wyniést 3 lata i 6 miesiecy. Podczas leczenia
u pacjentki nie stwierdzono zadnych negatywnych i niepozgdanych efektéw terapii.

Whioski: Zaburzenia wzrastania v dzieci z zespotem skrajnie krétkiego jelita sq czeste i mogqg
pogtebiac sie pomimo optymalnego leczenia zywieniowego. W takich przypadkach warto rozwazy¢
mozliwo$¢ wystepowania somatotropinowej niedoczynnosé¢ przysadki jako konsekwencji leczenia
Zywieniowego, w tym ciggtego dozylnego wlewu glukozy. Skutecznym leczeniem moze by¢ substytucja
ludzkim rekombinowanym hormonem wzrostu.



Czy charakterystyczny wzér dojrzewania CD45RA/CD45RO opisywany, jako
»~U-shape” w badaniu cytometrii przeptywowowej moze by¢ zwigzany
z wrodzonymi btedami odpornosci?

Btach, J., Bukowska-Strakowa, K.23, Rywczak, I, Mach-Tomalska, M., Szaflarska, A, Kotuta, M.2, Stec, M.?2, Siedlar, M.23
Pituch-Noworolska, A

1. Klinika Immunologii, Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Krakowie
2. Zaktad Immunologii, Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Krakowie

3. Zaktad Immunologii, Uniwersytet Jagiellonski, Krakéw

Wprowadzenie: Immunofenotypowanie limfocytéw T jest wykonywane w ocenie zaburzenh
immunologicznych. Na podstawie ekspresji izoform CD45 rozréznia sie limfocyty T naiwne (CD45RA)
i pamieci (CD45RO0O). W testach cytometrii przeptywowej mozna zaobserwowac rzadki wzér CD45RA/
CD45RO w ksztatcielitery ,,U”. Opisano, ze wzor ten jest zwigzany z polimorfizmem CD45R C77G, jednak
nie ustalono, czy zjawisko to moze wptywa¢ na wyniki kliniczne pacjentéw z podejrzeniem wrodzonych
btedéw odpornosci (IEI).

Metody: Andalize cytometrii przeptywowej przeprowadzono przy uzyciu systemu cytometrii
przeptywowej BD FACSLyric™, stosujgc nastepujgce przeciwciata: CD45RO-APC, CD45RA-PE-Cy7,
CD3-PerCP i CD45-APC-H7. Dane analizowano przy uzyciv oprogramowania BD FACSuite. Pacjenci
pediatryczni byli diagnozowani w kierunku IEI w Klinice Immunologii Uniwersyteckiego Szpitala
Dzieciecego w Krakowie. Pacjenci przeszli kompleksowqg diagnostyke immunologiczng i analizowano
objawy infekcyjne i autoimmunologiczne.

Wyniki: W ciggu 2 lat wykonano 336 badan cytometrycznych CD45RA/CD45RO, z ktérych 4
pacjentéw prezentowato nietypowy wzér ,,u-shape”.

Whioski: Na podstawie naszych obserwacji trudno jest stwierdzi¢, czy wariant ten wykrywany
w badaniu cytometrycznym moze by¢ zwigzany z objawami prezentowanymi przez pacjentow.
Ustalenie, czy polimorfizm CD45 odgrywa znaczgcq role w podatnosci na infekcje, wymaga badan na
wiekszq skale, w tym wiekszej kontroli oséb zdrowych. Wzér ,,u-shape” CD45RA/CD45RO jest rzadko
obserwowany u dzieci, ktére doswiadczyty ciezkich zakazen, w tym posocznicy. Wariant ten moze
sugerowac zaburzenia w dojrzewaniu limfocytéw T. Nasuwa sie pytanie, czy zjawisko to jest wtorne
do infekcji, czy tez utatwia ciezki przebieg tych infekcji. Takie obserwacje utatwiqg podjecie decyzji
o przeprowadzeniu dalszejdiagnostyki, w tym genetycznej, oraz potrzebie dtugoterminowej obserwagiji.



Diagnostyka zaburzen osi hormonalnych po leczeniu neurochirurgicznym
oraz dtugotrwatej sterydoterapii

Tyburska, Z., Wéjcik, M., Starzyk, J.
Klinika Endokrynologii Dzieci i Mtodziezy, Katedra Pediatrii, Instytut Pediatrii UJICM

Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Krakowie

Wstep: U dzieci po zabiegach neurochirurgicznych wystepuje znaczne ryzyko rozwoju powiktan
endokrynologicznych. Ocena funkcji poszczegélnych osi hormonalnych jest niezbedna do rozpoznania
zaburzen i wdrozenia odpowiedniego leczenia.

Cel pracy: Celem pracy jest przedstawienie trudnosci diagnostycznych u pacjentki po leczeniu
gwiazdziaka pilocytowego lewego wzgorza.

Opis przypadku: Dziewczynka w wieku 7 lat i 11 miesiecy zostata przyjeta celem diagnostyki powiktan
endokrynologicznych po zastosowanym leczeniu neurochirurgicznym. Dwa lata wczesniej pacjentka
przebyta zabieg niecatkowitej resekcji guza (gwiazdziak pilocytowy lewego wzgérza), nastepnie byta
reoperowana z powodu progresji guza (subtotalne usuniecie masy guza). Miesiqgc przed przyjeciem
u dziewczynki przeprowadzono zabieg usuniecia krwiaka podtwardéwkowego okolicy potylicznej
prawej, powstatego naskutek urazu. Ze wzgledu na powiktanie pozabiegowe - obrzek mézgu, doleczenia
wtgczono deksametazon poczgtkowo w dawce 3-3-2 mg, nastepnie stopniowo redukowano dawki (do
dawki podtrzymujgcej 1 mg). Wedtug informacji uzyskanych z wywiadu oraz dostepnych pomiaréw
okoto rok wczesniej nastqpito przyspieszenie wzrastania, okoto 5 miesiecy wczesniej dodatkowo
powiekszenie piersi (Th 1ll), kolejno rozwéj owtosienia tonowego (P Ill). W badaniach stwierdzono
zwiekszenie stacjonarnych stezen gonadotropin (FSH 5,9 mUI/ml, LH 3,34 mlU/ml) oraz estradiolu
(64,5 pg/ml) do zakresu typowego dla okresu pokwitania oraz przyspieszony wiek kostny (10 lat dla
wieku chronologicznego 8 lati 10 miesiecy). Wykonany test stymulacyjny z analogiem GnRH, potwierdzit
centralne przedwczesne pokwitanie (FSH O’ - 4,8 mIU/ml, 90’ - 11,7 mIU/ml, 120’ - 12,5 mIU/mloraz LH O’ -
3,32 mlU/ml, 90’ - 13,13 mIU/ml, 120’ - 13,73 mIU/ml). W zwiqzku z podejrzeniem centralnej niewydolnosci
kory nadnerczy zwigzanej z dtugotrwatym stosowaniem glikokortykosteroidéw przeprowadzono test
stymulacyjny z 1 ug syntetycznego ACTH, ktéry potwierdzit centralng niewydolnos¢ kory nadnerczy
(kortyzol O’ - 10,7 ng/ml, 20’ - 14,0 ng/ml, 30’ - 15,6 ng/ml, 60’ - 19,1 ng/ml). W leczeniu zastosowano
substytucje hydrokortyzonem oraz analog gonadoliberyny. Po miesigcu ponownie wykonano test
stymulacyjny z syntetycznym ACTH, uzyskujgc prawidtowe wyrzuty kortyzolu, co potwierdzito
przemijajgcy charakter supresji osi nadnerczowe.

Whioski: Zaburzenia endokrynologiczne po leczeniu neurochirurgicznym mogg dotyczy¢ réznych osi
i mie¢ rézny charakter. W diagnostyce szczegélne znaczenie ma doktadny wywiad, w tym dotyczqgcy
szczegbtow stosowanego leczenia.



Jak towarzyszy¢ rodzinom w sytuaciji kryzysu zwigzanego z diagnozq choro-
by przewlektej i zagrozenia niepetnosprawnosciq?

Nitecka, M.

Poradnia Psychologii Rozwojowej i Klinicznej - Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Krakowie

Diagnoza choroby przewlekteji/lub niepetnosprawnosci dziecka stawia catq rodzine w nowej sytuacji
zyciowej. Jednak rodzina, ktérq spotykamy w trakcie stawiania diagnozy i procesu leczenia, to nie tylko
rodzina mierzqca sie z chorobqg dziecka.

Planujgc wsparcie nalezy uwzgledni¢ wiele réznych wczesniejszych uwarunkowan - przede wszystkim
zasoby rodziny - m.in.: osobiste (status socjoekonomiczny, umiejetnosci radzenia sobie z trudnymi
sytuacjami, skutecznos$¢ dziatania, sytuacje zdrowotng pozostatych cztonkéw rodziny), spoteczne/
rodzinne oraz srodowiskowe. Wazne jest rowniez, na jakim etapie rozwoju dziecka zostaje postawiona
diagnoza choroby przewlektej/niepetnosprawnosci - u noworodka/niemowlecia vs dziecka starszego.

W wystgpieniu chciatabym sie przyjrze¢ przede wszystkim tym czynnikom, ktére majg wptyw
na wspoétprace z rodzicami, a posrednio na proces leczenia i zdrowienia dziecka.

Warto takze podkresli¢, ze waznym elementem w planowaniu kompleksowej opieki przez zespo6t
leczgcy dziecko jest wyrazenie przez rodzicow swiadomej zgody na konsultacje i pomoc psychologiczng
(Kodeks Etyczny Psychologa - art.10.2a).



Kompetencje zdrowotne rodzicow dzieci chorujgcych przewlekle
Pacut, A2, Kowalska-Duplaga, K.3#

1. Miedzykliniczy O$rodek Leczenia Otytosci Dzieciecej, USDK

Szkota Doktorska Nauk Medycznych i Nauk o Zdrowiu UJCM, Krakéw, Polska

Klinika Pediatrii i Gastroenterologii, USDK

> WD

Klinika Pediatrii, Gastroenterologii i 2ywienic|, Wydziat Lekarski UJCM , Krakéw, Polska

Kompetencje zdrowotne (KZ) to ,,umiejetnosci poznawcze i spoteczne, ktére okreslajg motywacje
izdolnos¢ jednostek do uzyskiwania, dostepu, rozumieniaiuzywaniainformacji w sposéb, ktory prowadzi
do promogji i utrzymania dobrego zdrowia”. Rodzicielskie KZ sq istotnym czynnikiem wptywajgcym na
stan zdrowia dziecka, szczegdlnie w przypadku choréb przewlektych. Koniecznos$¢ sprawowania statej
opieki medycznej nad dzieckiem jest dla rodzicéw zrédtem stresu. Odpowiednie KZ mogg wptyngé na
obnizenie poziomu doswiadczanego stresu i leku oraz zwiekszanie zadowolenia z opieki pediatryczne;j.

Celem badania jest ocena poziomu KZ rodzicow dzieci z chorobami przewlektymi przewodu
pokarmowego, analiza zwigzku pomiedzy KZ, a poziomem stresu, leku oraz zadowolenia z opieki
medycznej.

Przeprowadzonosondazdiagnostyczny. Ankietasktadatasiezestandardowychnarzedzibadawczych:
HLS-EU-Q, PSS-10, GAD-7 oraz czesci autorskiej: badajgcej zadowalanie z opieki pediatrycznej. Grupa
badanych liczyta 175 rodzicéw dzieci leczonych w Klinice Pediatrii, Gastroenterologii i Zywienia USDK.
Obliczono wspétczynnik korelacji rang Spermana.

Wsréd badanej proby 54,29 % rodzicéw prezentowato wystarczajgcy poziom KZ. Srednia wieku
wyniosta 42 lata, 83% stanowity matki. Dla poziomu KZ istotne okazato sie wyksztatcenie (p=0,028).
Stwierdzono istotng statystycznie zaleznos¢ pomiedzy KZ a poziomem stresu (r=-0,28; p=0,000), leku
(r=-0,27; p=0,001) i zadowolenia z opieki medycznej (r=0,32; p=0,004%).

Rodzice o nizszym poziomie KZ mogg odczuwaé wyzszy poziom leku i stresu w poréwnaniu z rodzicami
o adekwatnym poziomie KZ. Zadowolenie z udzielonej opieki medycznej moze by¢ inaczej odczuwane
przez rodzicéw, w zaleznosci od ich poziomu KZ. W celu efektywnego korzystania z systemu ochrony
zdrowia nalezy uwzglednic rodzicielskie KZ w codziennej praktyce lekarskiej.



Ocena czynnosci dolnych drég moczowych u dzieci z nadmierng masq ciata
- wyniki wstepne

Piotrowska-Gall, A."23¢, Wéjcik, M.*5, Cygan, A.¢, Szczudlik, E.*>, Stepniewska, A.*>, Dobrowolska-Glazar, B.3¢, Chrzan, R.>¢
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2. Wojewddzki Szpital Zespolony w Kielcach, Klinika Chirurgii Dzieciecej, Urologii i Traumatologii

3. Klinika Urologii Dzieciecej, Uroterapii i Badan Urodynamicznych, Uniwersytet Jagiellonski Collegium Medicum
w Krakowie;

4. Klinika Endokrynologii Dzieci i Mtodziezy, Katedra Pediatrii, Instytut Pediatrii, Collegium Medicum Uniwersytetu
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Dzieciecej,

Wprowadzenie: Celembadaniajest ocenaczestosciwystepowania objawéw dolnych drég moczowych
(DDM) u dzieci z nadwagg i otytoscig.

Pacjencii Metodologia: W ramach prospektywnego badania klinicznego, dzieci znadwagq i otytoscig
poddawane byty ocenie funkgji dolnych drég moczowych oraz przewodu pokarmowego. Do oceny
wykorzystano autorski kwestionariusz obejmujqgcy caty zakres objawoéw, oparty na rekomendacjach
ICCS. W przypadku odpowiedzi niejednoznacznych lub niekompletnych, dokonywano weryfikaciji
telefonicznej z opiekunami. Rekrutacja pacjentéw miata miejsce w trakcie ewaluacji endokrynologicznej
z powodu nadmiernej masy ciata, w okresie od 13 marca do 6 pazdziernika 2023 roku.

Wyniki: Do badania zakwalifikowano tgcznie 101dzieci. Mediana wieku wynosita 13,5 roku (zakres 8-17
lat; SD 2,4), mediana BMl osiggnetawartos¢ 32,5 (zakres 22,6-48,8; SD 5,2), amedianawskaznika z-score
BMI z wynosita 2,2 (zakres 1,2-2,8; SD 0,4). Grupa badawcza sktadata sie z 46 chtopcow i 55 dziewczqt.
Dysfunkcje DDM stwierdzono u 28 (27,7%) pacjentoéw. Dzienne nietrzymanie moczu obserwowano
u 18 oséb (17,8%), moczenie nocne u 5 (4,95%), a pozostate 5 (4,95%) prezentowato inne zaburzenia
DDM, takie jak: nawracajgce ZUM, parcia naglqce, przetrzymywanie, nieprawidtowa czestotliwosc
oddawania moczu lub strumien moczu. W obrebie badanych pacjentéw poréwnano grupe dzieci
z objawami zaburzeh DDM oraz bez objawéw. Stwierdzono statystycznie istotng réznice w wieku
(p=0,04) i procentowej wartosci tkanki ttuszczowej (p=0,01) wsréd dzieci z nadmierng masq ciata, ktére
miaty rowniez zaburzenia DDM.

Whioski: Wstepne wyniki badania wskazujg, ze dzieci z nadmierng masq ciata mogq by¢ narazone
na zwiekszone ryzyko dysfunkcji dolnych drég moczowych. Wskazane sqg dalsze badania wraz
kompleksowq oceng urologiczng.



Organizacja opieki nad osobami wyleczonymi z choréb nowotworowych
w dziecinstwie i wieku mtodzienhczym - doswiadczenia osrodka krakowskiego

Skoczen, S.?, Moryl-Bujakowska, A, Garus, K., Gilarska, D.3, Balwierz, W."2
1. Klinika Onkologii i Hematologii Dzieciecej USD w Krakowie
2. Kilinika Onkologii i Hematologii Dzieciecej Instytut Pediatrii UJ CM

3. Stowarzyszenie na rzecz dzieci z chorobq nowotworowqg KOLIBER, Krakéw

Wprowadzenie: Juz w latach 80. XX wieku pojawiaty sie dane wskazujgce na mozliwosé
wystepowania odlegtych powiktah po zakohczeniu leczenia nowotwordéw rozpoznanych w dziecinstwie
i wieku mtodzienczym. Stopniowo organizowano kompleksowq opieke nad osobami wyleczonymi oraz
opracowywano standardy opieki.

Cel: Poprawa jakosci opieki nad osobami wyleczonymi

Materiat i metoda: Od 1994 r. w Uniwersyteckim Szpitalu Dzieciecym w Krakowie dziata poradnia
odlegtych powiktan terapii nowotworéw. Poczgtkowo wielospecjalistyczng opiekq objeto pacjentow
leczonych z powodu biataczek, nastepnie chtoniaka Hodgkina, guzéw mézgu i innych nowotwordw.
Organizacje opieki opierano na miedzynarodowych wytycznych. Przygotowano zalecenia dla
lekarzy opiekujgcych sie osobami wyleczonymi. Prowadzono liczne projekty badawcze, ktérych
wyniki publikowano. W 2020 r. uzyskano zgode na przygotowanie polskiej wersji zaleceh Children’s
Oncology Group (COG) Long-Term Follow-Up Guidelines for Survivors of Childhood, Adolescent,
and Young Adult Cancers, Version 5.0, and related Health Links. W 2022 r. udostepniono informacje
dla wyleczonych, a w 2023 r. zalecenia dla lekarzy. Od 2023 r. dla pacjentéw bedgcych > 5 Ilat
od zakonczenia leczenia wydawane sq Kompleksowe Podsumowania Terapii i Plany Opieki. W mediach
spotecznosciowych umieszczono informacje o koniecznosci odbierania dokumentacji medycznej
po 20 latach od ostatniej wizyty w osrodku dzieciecym (z powodu obowigzku niszczenia dokumentagji
szpitalnej). Celem zorganizowania optymalnej tranzycji pacjentow, ktérzy ukonczyli 24 lata, nawigzano
wspotprace z osrodkiem internistycznym Szpitala Uniwersyteckiego. Ustalono zasady przekazywania
pacjentéw do opieki sprawowanej przez specjalistow medycyny dla dorostych. Uruchomiono réwniez
wspolny program w ramach projektu Oncofertility, jednak realizacje tego programu moze uniemozliwi¢
wycofanie w 2023 r. jego finansowania przez Ministerstwo Zdrowia.

Whioski:

Zorganizowanie optymalnej opieki nad wyleczonymi wymaga intensywnych i wielokierunkowych
dziatan

Konieczna jest scista wspotpracaz organizacjami pacjentowilzbg Lekarskg, celem propagowania
wiedzy na temat odlegtych powiktan leczenia nowotworéw u dzieci i mtodziezy

Konieczne jest upowszechnianie wiedzy na temat odlegtych powiktan zaréwno wsréd lekarzy
specjalistéow pediatrii i choréb wewnetrznych (w tym lekarzy POZ) oraz innych specjalistéow, jak
réowniez wsréd osdb wyleczonych

Pilnie potrzebne jest zorganizowanie optymalnych programéw finansowania opieki nad
wyleczonymi z choréb nowotworowych, w tym takze mozliwo$¢ wtqczenia opieki nad wyleczonymi
w program opieki koordynowanej POZ.



Pacjent z glejakami nerwow wzrokowych (LGG) i nieoperacyjnym nerwiako-
wtokniakiem splotowatym (PN) w przebiegu NF1, mozliwosci terapeutyczne.

Garus, K/, Skoczen, S.'?, Balwierz, W.}?
1. Klinika Onkologii i Hematologii Dzieciecej USD w Krakowie
2. Klinika Onkologiii Hematologii Dzieciecej Instytut Pediatrii UJ CM

Wprowadzenie: NF1jest jednq z choréb dziedziczonych autosomalnie dominujgco (1 na 2500-3000
oséb swiatowej populacji), ktérej przyczynqg jest mutacja inaktywujgca w genie NF1 na chromosomie
17911.2 kodujgcym neurofibromine. Najczesciej wystepujgcymi nowotworami u dzieci z NF1 sqg glejaki
o niskim stopniu ztosliwosci (LGG) obejmujgce droge wzrokowq i pienh mézgu, a u 50 % pacjentow
stwierdza sie nerwiakowtdkniaki splotowate (PN). Sq to guzy rosngce wolno, naciekajqce sgsiadujgce
struktury, powodujqce znieksztatcenie ciata, przewlekty bél i dysfunkcje narzqdéw. Czesta jest ich
transformacja do nowotworu o duzej ztosliwosci - MPNST.

Celpracy: przedstawienie opisupacjentazneurofibromatozqgpotwierdzongbadaniamigenetycznymi,
zcharakterystycznymidlatejchoroby objawamiklinicznymi. U chorego wystepuje glejak drogiwzrokowej
oraz nieoperacyjny nerwiakowtokniak splotowaty (PN) podudzia i stopy konczyny dolnej lewej. Pacjent
z powodu glejaka od listopada 2020 r. do listopada 2021 r. miat przeprowadzong chemioterapie
z zadowaldjgcg odpowiedzig. W zwiqgzku z nieoperacyjnym NP, uniemozliwiajgcym chodzenie oraz
znacznymi dolegliwosciami bolowymi, chtopiec od czerwca 2023 r. otrzymuje leczenie inhibitorem
MEK - selumetynibem. Obserwowano stopniowe ustepowanie bélu i zmniejszenie sie wymiaréw guza,
coumozliwito pacjentowichodzenie. Chtopiec podlega scistej obserwacji onkologiczneji monitorowaniu
obrazowemu wymiaréw LGG i PN.

Whioski: wyniki terapii selumetynibem sq obiecujqce, ale na odpowiedz oczekujg nastepujgce pytania:
1. Jakijest optymalny czas rozpoczecia i zakonczenia leczenia ?
2. Jakie mogq by¢ dtugotrwate skutki podawania MEK inhibitoréw ?

3. Jaka moze by¢ zastosowana dodatkowa terapia poprawiajgca efekty leczenia inhibitorem (inne
leki, resekcja pozostatosci guza) ?

4, Czy terapia zastosowana z powodu PN ma wptyw na obecnos¢ glejakéw drogi wzrokowe;j ?



Posta¢ mieszana skrajnie ciezkiej kwasicy ketonowej i zespotu
hiperglikemiczno-hiperosmolarnego u 16 letniej pacjentki leczonej
przewlekle z powodu cukrzycy typu 1 - opis przypadku.

Mycek, B., Mazur, M., Stobinski, W.

Oddziat Anestezjologii i Intensywnej Terapii, Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Krakowie

Streszczenie:
Cukrzycowa kwasica ketonowa to rzadkie powiktanie przewlekle leczonej cukrzycy typu 1.

16-letnia pacjentka zostata przyjeta do OIT w stanie skrajnie ciezkim, z powodu kolejnego epizodu
DKA. W wywiadzie dziewczynka leczona psychiatrycznie, ponad to prawdopodobne socjalno-
prawne tto zaniedban terapeutycznych. Przy przyjeciu stwierdzono kliniczne i biochemiczne cechy
ciezkiej kwasicy, skrajnego odwodnienia oraz zaburzenia neurologiczne. Na podstawie catosci obrazu
klinicznego, parametréw laboratoryjnych i przebiegu leczenia rozpoznano mieszang posta¢ kwasicy
ketonowej z zespotem hiperglikemiczno-hiperosmolarnym. Wdrozone intensywne leczenie uzupetnione
diagnostykqg obrazowq, mikrobiologiczng, kardiologiczng, neurologiczng skutkowato poprawg stanu
ogdblnego, wyréwnaniem zaburzehn metabolicznych i pozwolito zapobiec wystgpieniu nieodwracalnych
powiktan.



Postepowanie sonograficzne oraz endoskopowe w procesie diagnostyczno-
leczniczym v 9-latki z krwawieniem z przewodu pokarmowego

Tokarska, K., Godlewska, J., Zielinski, S., Gérecki, W.

Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Krakowie, Oddziat Chirurgii Dzieciecej
Uniwersytet Jagiellonski Collegium Medicum, Klinika Chirurgii Dzieciecej

Krwawienie z dolnego odcinka przewodu pokarmowego u dzieci moze miec réznorodne przyczyny,
w tym: alergie pokarmowe, szczeliny odbytu, nieswoiste zapalenia jelit, polipy.

Celem pracy jest prezentacja postepowania diagnostyczno-terapeutycznego u pacjentki
z krwawieniem z przewodu pokarmowego.

U 9 letniej dziewczynki od 2 miesiecy pojawiata sie Swieza krew w stolcu. Pacjentka byta konsultowana
chirurgicznie w szpitalu rejonowym oraz SOR. Wykonano klasyczne USG jamy brzusznej, wykluczono
wgtobienie i zapalenie wyrostka robaczkowego, zlecono obserwacje i badanie stolca w kierunku
Salmonelli. Pacjentka ponownie zostata skierowana do Oddziatu chirurgii z rozpoznaniem guza brzucha
i podejrzeniem wgtobienia jelitowego. Przy przyjeciu byta w stanie dobrym, w badaniu brzuch byt
miekki, tkliwy w okolicy pepka, z zywq perystaltykq. Okolica odbytu niezmieniona, w per rectum bez cech
niepokojgcych. Dziewczynka bez cech anemizacji; uktad krzepniecia, parametry zapalne, LDH i kwas
moczowy byty w normie. W USG jamy brzusznej uwidoczniono w srédbrzuszu owalng strukture wielkosci
32x25mm, ze zwapnieniami, wzmozonym unaczynieniem. W celu wykluczenia procesu rozrostowego
pacjentka zostata skonsultowana hematologicznie, z zaleceniem licznych badan laboratoryjnych oraz
obrazowych. Pacjentka zostata réwniez zakwalifikowana do laparoskopii zwiadowczej. Diagnostyke
uzupetniono o wlew doodbytniczy solg fizjologiczng pod kontrolg USG. Uwidoczniono strukture
w $wietle jelita, mogqgcq odpowiadac polipowi jelita grubego. Wykonano kolonoskopie. W esicy ponizej
zagiecia $ledzionowego uwidoczniono uszyputowany polip Srednicy ok. 3cm, ktoéry usunieto petlg
z elektrokoagulacjg. Dziewczynka zostata wypisana, odebrata wynik badania histopatologicznego -
polip mtodziehczy.

Ultrasonografia celowana jest przydatnym narzedziem, a jako badanie niebolesne i nieingerujgce
w dobrostan pacjenta pomaga oming¢ bardziej zaawansowane procedury. Staty dostep do badania
sonograficznego w oddziale chirurgii i gromadzenie doswiadczenia umozliwia stosowanie nowych
procedur diagnostycznych.



Poszukiwanie sensu ludzkiej egzystencji, cierpienia, Smierci, mitosci, pracy -
profesor Viktor E. Frankl
Dzierzega, M.

Viktor Emil Frankl — urodzit sie 26 marca 1905 w Wiedniu, zmart 2 wrzesnia 1997 r. w Wiedniu - austriacki lekarz,
wiezieh obozéw koncentracyjnych, miedzy innymi Auschwitz, twérca logoterapii (metody psychoterapeutycznej
ukierunkowanej na rozwazania nad sensem). Byt doktorem filozofii, a takze profesorem neurologii i psychiatrii wydziatu

medycznego Uniwersytetu Wiedenskiego oraz profesorem logoterapii American International University w Kalifornii.
Jego stynne stowa to : ludzie kiedys$ nie mieli za co zyé, ale mieli po co zy¢, teraz majq za co zyé, ale nie majq po co zyé.

Po przeczytaniu ksigzki V. Frankla: ,Cztowiek w poszukiwaniu sensu” zorganizowatam w Ojcowie kurs z logoterapii
(Logoteraia=logos(gr.) sens+terapia-terapiaprzez poszukiwanie sensu)dla pracownikéw stuzby zdrowia. Kurs prowadzita
Pani psycholog Magdalena Stowik z fundacji Archezja i Pani psychoterapeuta w mysl nurtu logoterapii - Malwina Markiewicz
z Akademii Logoterapii. Pomyst kursu wpisuje sie w marzenie profesora Frankla, ktéry w ksigzce ,Lekarz i dusza” zawart
plan nauczania lekarzy réznych profesji medycznych metod poszukiwania sensu ich pracy oraz motywowania chorych do
leczenia poprzez odkrywanie sensu ich cierpienia.

Frankl jest autorem tak zwanego kopernikanskiego przewrotu w psychoterapii: to nie zycia nadaje nam sens, ale zycie
pyta nas jaki my nadamy mu sens.

Logoterapia Viktora Frankla zaktada, ze cel istnienia mozna okresli¢ na trzy sposoby, a mianowicie poprzez: twérczqg prace
lub dziatanie, do$wiadczanie czegos lub kontakt z innym cztowiekiem, to, jak znosimy nieuniknione cierpienie.

Terapia ta jest skuteczna szczegodlnie w przypadku:
+  kryzysu egzystencjalnego

* utraty poczucia sensu istnienia

+ nadwrazliwosci lekowej (nerwica noogenna)

*  poczucia nudy

*  poczucia braku nadziei

«  standéw rezygnacji z zycia

*  depresji



Powiktane pogrypowe zapalenie ptuc jako przyktad wspoétpracy pediatrow
z chirurgami

Konarska-Gabrys, K2, Kostanski, M."?, Kedzior, R.?, Cichocka-Jarosz, E.?
1. Oddziat Pulmonologii, Alergologii i Dermatologii, USDK
2. Kilinika Choréb Dzieci, Katedra Pediatrii, UJ CM

PPZP - powiktane pogrypowe zapalenie ptuc
USDK - Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Krakowie

Wprowadzenie: Grypa moze torowaé droge wtérnym ciezkim zakazeniom dolnego uktadu
oddechowego, najczesciej o etiologii Streptococcus pneumoniae i Staphylococcus aureus. Grupe ryzyka
dla ciezkiego przebiegu PPZP stanowiq dzieci ponizej 5 rz. W sezonie infekcyjnym 2023/2024 wsréd
228 dzieci hospitalizowanych w Oddziale z powodu zapalenia ptuc, obserwowano 21 przypadkéw
powiktanego pozaszpitalnego zapalenia ptuc, w tym trzy  z nich byty konsekwencjq przebytej grypy.

Cel: prezentacja przypadkéw dzieci z PPZP o ciezkim przebiegu.

Opis przypadkow: Wszyscy pacjenci (2H, 1H) mieli podobng charakterystyke kliniczng: wiek 3 lata,
nieobcigzajgcy wczesniejszy wywiad chorobowy, rozwéj ropniaka w przebiegu PPZP, wymagajqgcego
interwencji chirurgicznej z dekortykacjg ptuca i drenazem jamy optucnej. Sredni okres zachorowania
przed przyjeciem do USD wynosit 8 dni, wskazniki stanu zapalnego w chwili przyjecia odpowiednio dla
CRP, PCT, leukocytozy wynosity srednio 133,2 mg/I, 5,32 ng/ml, 13,77 tys/ul. Wszyscy pacjenci uprzednio
byli hospitalizowani w Szpitalach Rejonowych i mieli wdrozong antybiotykoterapie. U 1dziecka uzyskano
dodatnie posiewy krwi oraz ptynu z optucnej. W leczeniu stosowano od 3 do 6 antybiotykéw, w tym co
najmniej jeden z nastepujgcych: wankomycyne, linezolid i meropenem (z indywidualizacjg dawkowania
w oparciu o wyniki badan farmakokinetycznych). U 3 dzieci podano oseltamivir. Okres hospitalizacji
wyniost srednio 24 dni. W kontroli poszpitalnej od 27 do 47 dni po wypisie u wszystkich pacjentow
stwierdzano utrzymujgce sie zmiany radiologiczne, u 2 zmiany ostuchowe.

Podsumowanie: Przebycie przez dziecko zakazenia wirusem grypy, wymaga od pediatry czujnosci
pod kgtem ciezkich dtugotrwatych ptucnych powiktah pogrypowych. Leczenie powiktanych zapaleh
ptuc stanowi przyktad wspotpracy pediatrow i chirurgéow dzieciecych. Podstawq zapobiegania PPZP
sqg szczepienia przeciwko grypie.



Program pilotazowy w zakresie koordynowanej opieki medycznej nad
chorymi z neurofibromatozami (NF) oraz pokrewnymi im rasopatiami (RAS),
szansg na poprawe jakosci zycia pacjentow: wstepne informacje

Garus, K/, Skoczen, S.'?, Balwierz, W.}?
1. Klinika Onkologii i Hematologii Dzieciecej USD w Krakowie
2. Klinika Onkologiii Hematologii Dzieciecej Instytut Pediatrii UJ CM

Wprowadzenie: neurofibromatozy i rasopatie, to ztozone zaburzenia wielouktadowe o réznorodnych
objawach. Sqg jednym z najczesciej wystepujgcych schorzen dziedziczonych autosomalnie dominujgco.
Nalezq do choréb postepujqcych, z dodatkowym ryzykiem wystgpienia powiktan medycznych oraz
rozwoju nowotworéw tagodnych i ztosliwych w kazdym wieku.

Cel pracy: przedstawienie zatozen pilotazowego programu koordynowanej, wielospecjalistycznej
opieki nad pacjentami do 30. roku zycia

Materiat i metoda: w lutym 2024 r. Uniwersytecki Szpital Dzieciecy przystqpit do programu
opieki koordynowanej nad chorymi z neurofibromatozami oraz pokrewnymi im rasopatiami. Szpital
krakowski znalazt sie w grupie 6 osrodkéw w Polsce i jest jedynym takim na potudniu kraju. Zatozeniem
programu jest poprawa efektywnosci diagnostyki i leczenia oraz wykrywanie probleméw zdrowotnych
charakterystycznychdlatejgrupy pacjentow, atakze ocena efektywnosciorganizacyjnejnowego modelu
opieki nad chorymi z NF/RAS. Programem pilotazowym bedg obejmowani swiadczeniobiorcy do 30r.z.,
u ktérych podejrzewa sie NF/RAS na podstawie klinicznych kryteriéw lub u ktérych rozpoznano NF/RAS.
Realizacja programu obejmuje réznego rodzaju porady, w tym kompleksowq konsultacje specjalistycznqg,
dzieki czemu, pacjencibedq objeci opiekqg specjalistéw w dziedzinach takich, jak: neurologia, psychiatria,
chirurgia, neurochirurgia, endokrynologia, ortopedia, otolaryngologia i okulistyka.

Komentarz: Kazda powazna choroba, ktéra ma wiele postaci, jest nieuleczalna i nieprzewidywalna,
wymaga skoordynowanej opieki. Ze wzgledu na zréznicowanq i zalezng od wieku symptomatologie
choréb zaliczanych do neurofibromatoz, konieczne jest usystematyzowanie dziatan w celu
monitorowania przebiegu schorzenia, wczesnego wykrywania powiktan z rownoczesnym unikaniem
nadmiaru wykonywanych badan.



Przezzylna implantacja stymulatoréw u pacjentow z dysfunkcjg wezta
zatokowego po operacji metodq Fontana - opis trzech przypadkoéw z Kliniki
Kardiologii USD w Krakowie

Jastrzebski. M., Pitak, M., Prof. Géreczny S., Ptonka J., Peterschein K.

W rosnqcej grupie pacjentéw z sercem jednokomorowym poddanych leczeniu metodqg Fontana,
bardzo czestym odlegtym nastepstwem rozlegtego zabiegu w obszarze prawego przedsionka
jest dysfunkcja wezta zatokowego. [1,3] Ta choroba wezta zatokowego objawia sie miedzy innymi
bradykardig pogarszajgcg hemodynamike krgzenia Fontana oraz zagraza wystgpieniem nagtych
incydentow sercowych. [2,3] Poza cze$ciowo skutecznym i obarczonym skutkami ubocznymi leczeniem
farmakologicznym, jedyng skuteczng metodq leczenia pozostaje implantacja stymulatora serca. [2,3].
Z uwagi na zmieniong anatomie uktadu krgzenia, stosowang powszechnie metodqg jest implantacja
stymulatora oraz elektrod nasierdziowych poprzez torakotomie oraz naszycie elektrod na miesien
przedsionkow i prawej komory oraz wszczepienie stymulatora pod powtoki brzuszne. [4,5,6] Zabieg
chirurgiczny jest rozlegty, a z powodu poprzednich wielokrotnych operacji w obrebie klatki piersiowej
technicznie trudny i zwigzany niekiedy ze skomplikowanym przebiegiem pooperacyjnym. [1,6]. Ma na
to wptyw takze stan kliniczny pacjenta poddawanego zabiegowi. Alternatywng metodg u wybranych
pacjentow, u ktérych konieczna jest stymulacja wytqgcznie przedsionkéw, jest implantacja stymulatora
sercaorazelektrody przedsionkowejprzeznaczyniowo. [4,6] Takisposdb radykalnie zmniejszarozlegtosé
zabiegu oraz obcigzenie dla pacjenta. [4,5,6]

W Klinice Kardiologicznej USDK w okresie 10/2023- 02/2024 zabieg takim sposobem wykonano
u3pacjentédw. Stymulatorimplantowanowokolicy podobojczykowej, aelektrodestymulujgcqprzedsionek
wprowadzono przez vena cephalica lub vena subclavia do tunelu bocznego Fontana, zakotwiczajgc
jg w scianie bocznej. Zastosowano cienkg elektrode stymulujgcg 7F Medtronic SelectSecure 3830
zmniejszajqc ryzyko powiktan zakrzepowych naczynia zylnego wprowadzang koszulkg sterujgcq. Caty
zestaw do stymulacji byt zgodny z wymogami MRI, co stanowi réwniez réznice w poréwnaniu do elektrod
nasierdziowych. [8] U wszystkich pacjentéw uzyskano znakomite parametry stymulacji przedsionka
z progiem stymulacji ponizej ImV. Pacjenci po kilkudniowej obserwacji zostali wypisani do domu.

W kilkumiesiecznej obserwacji bardzo dobry efekt stymulacji jest trwaty.



Pacjentka A.Z, 14 lat

Diagnoza: HLHS, s/p operacji Fontana z fenestracjg (17.01.2012), zespét utraty biatka, sinica
centralna (sat. 86%), komorowe zaburzenia rytmu serca + dysfunkcja wezta zatokowego, s/p badaniu
EPS (26.09.2023) - przedsionek pobudliwy od strony zylnej w licznych miejscach: nad, w i ponizej
stentu, s/p przezzylnej implantacji rozrusznika AAIR (03.10.2023)

Fot.1 Zdjecie RTG klatki piersiowej, widoczne stenty w tunelu Fontana oraz w lewej gatezi ptucnej. W rzucie ptata gérnego

ptuca lewego widoczny cieh kardiostymulatora z elektrodq umieszczong w prawym przedsionku.

Przebieg pooperacyjny powiktany niewielkim obrzekiem tkanki podskérnej w obrebie
lewej konczyny gornej, ktory ustqpit samoistnie.
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Fot.2 EKG wykonane po implantacji stymulatora AAIR*. Przed kazdym zespotem QRS widoczny prawidtowo

wystymulowany zatamek P (obecne piki stymulatora). Zachowane wtasne przewodzenie przez wezet przedsionkowo -

komorowy. Prawogram, PQ: 100 ms, QRS: 80 ms, QT: 380 ms, HR: 60/min, RVH. Przesuw 50 mm/s, cecha TmV - 10 mm

*Stymulacja AAIR - A - miejsce stymulacji - atrium (przedsionek), A - miejsce odbierania wtasnych pobudzen -
przedsionek, | - inhibited, tzn reakcja stymulatora na wtasne pobudzenie = zahamowanie stymulacji R - rate responsive -

adaptacja czestotliwosci stymulacji do wykonywanego wysitku

Aktualnie w obserwacji klinicznej pacjentka A.Z.: do$¢ dobra tolerancja wysitku, bez omdlen,
zastabnieé¢, obrzekow, stacjonarna funkcja pojedynczej komory (EF ok. 50%), prawidtowa funkcja
stymulatora, w badaniach laboratoryjnych normalizacja poziomu albuminy oraz biatka catkowitego (co
pozwala wnioskowaé o poprawie warunkéw hemodynamicznych po zabiegu implantacji stymulatora).



Pacjent S.G., 12 lat

Diagnoza: HLHS, s/p operacji Fontana z fenestracjg 28.12.2016 r. sat. O2 88-95%, bradykardia
zatokowa z najnizszq czestoscig 25/min, dodatkowo liczne pauzy >2,5 sek + dysfunkcja wezta
zatokowego, s/p przezzylnej implantacji rozrusznika AAIR (18.10.2023)
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Fot.3 EKG wykonane po implantacji stymulatora AAIR. Przed kazdym zespotem QRS widoczny prawidtowo
wystymulowany zatamek P (obecne piki stymulatora). Zachowane wtasne przewodzenie przez wezet przedsionkowo -

komorowy. Prawogram, PQ: 140 ms, QRS: 100 ms, QT: 420 ms, HR: 70/min, RVH. Przesuw 50 mm/s, cechaTmV - 10 mm

Pacjent S. S., 16,5 lat

Diagnoza: HLHS, s/p operacji metodg Fontana z wytworzeniem fenestrac;ji (28.12.2010), komorowe

zaburzeniarytmuserca, s/p badaniu EPS z ablacjq RF ektopii komorowej - nieskuteczna (28.12.2023),
s/p przezzylnej implantacji stymulatora AAIR (12.03.2024)

Fot.4 Zdjecie RTG klatki piersiowej, widoczny cieh protezy zastawkowej Melody w pozycji neoAortalnej, w rzucie ptata
goérnego ptuca lewego widoczny cieh stymulatora z elektrodg umieszczong w prawym przedsionku.
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Fot.5: Zapis EKG po implantacji stymulatora AAIR, brak widocznej aktywnosci stymulatora - wtasna czesto$é¢ pracy
serca pacjenta szybsza od minimalnej zaprogramowanej czestosci stymulatora. Rytm zatokowy, miarowy, prawogram,
PQ: 140 ms, QRS: 140 ms, QT: 380 ms, HR: 76/min, RBBB, drugie pobudzenie o charakterze przedwczesnego pobudzenia

komorowego o morfologii LBBB.

Przeznaczyniowa implantacja uktadu stymulujgcego przedsionek jest mato inwazyjng metodg
leczenia dysfunkcji wezta zatokowego u pacjentéw po operacji metodg Fontana. [4,6] Stanowi wazng
alternatywe dla znacznej czesci sposrod tych pacjentow, u ktérych wystarczajgcea jest stymulacja tylko
przedsionkéw, a mozliwe jest uzyskanie dostepu naczyniowego do pobudliwej elektrycznie $ciany tunelu
bocznego Fontana. Zabieg jest znacznie mniej rozlegty i obarczony nieporéwnywalnie mniejszym
ryzykiem powiktan w poréwnaniu z implantacjq elektrod nasierdziowych. [4,6]

PiSmiennictwo:

1.

2.

Kardiochirurgia dziecieca. Wybrane zagadnienia. Prof. Skalski, prof. Kotcz, prof. Mroczek, str. 605-615, 2021
Arytmie serca u dzieci. Prof. Bieganowska, Dr Miszczak - Knecht, str. 359 - 381, 2020

Elektrokardiologia. A. Kotodzinska, R. Gtéwczyhska, M. Grabowski, str 1-18, 2022

Transvenous approach to pacemaker lead implantation for sinus node dysfunction after extracardiac lateral tunel
Fontan conduit placement. E. O’Leary, MD, M. E. Alexander, MD, F. Fynn Thompson, MD, Douglas Mah, MD, Heart
Rhythm Society, 2016

Pacing in children. Harinder R Singh, A. S Batra, S. Balaji, Annals of pediatric Cardiology 2013 Vol 6

Epicardial atrial pacing after the extracardiac Fontan operation: Feasibility of an entirely transvenous approach. W.
J. Hoyt, MD, J. P. Moore MD, MS, K.M. Shannon. J Cardiovasc Electrophysiol. 2022;33; 128-133

Writing Committee Members; Shah MJ et al. 2021 PACES expert consensus statement on the indications and
management of cardiovascular implantable electronic devices in pediatric patients. Indian Pacing Electrophysiol J.
2021Nov-Dec;21(6):367-393. doi: 10.1016/].ipej.2021.07.005. Epub 2021Jul 29. PMID: 34333141; PMCID: PMC8577100.

Magnetic resonance imaging safety in patients with cardiac implantable electronic devices. Yang E, Suzuki M,
Nazarian S, Halperin HR. Trends Cardiovasc Med. 2022 Oct;32(7):440-447. doi: 10.1016/j.tcm.2021.08.001. Epub

2021 Aug 9. PMID: 34384880.



Przydatnos¢ badania USG w monitorowaniu powiktanego pozaszpitalnego
zapalenia ptuc na przyktadzie 5-letniej pacjentki

Frgczek, N., Cichocka-Jarosz, E."2
1. Oddziat Pulmonologii, Alergologii i Dermatologii, USDK
2. Kilinika Choréb Dzieci, Katedra Pediatrii, UJ CM

PPZP - Powiktane pozaszpitalne zapalenie ptuc
PZP - pozaszpitalne zapalenie ptuc

ZP - zapalenie ptuc

PBUP - przezklatkowe badanie ultrasonograficzne

Wprowadzenie: PPZP stanowiq istotny problem w pediatrii. Chociaz podstawg obrazowania
pozostaje badanie RTG, podkresla sie przydatnos¢ PBUP w monitorowaniu zmian potozonych
podoptucnowo lub w obrebie optucne;.

Cel pracy: Przedstawienie przydatnosci PBUP w monitorowaniu leczenia i ustaleniu rozpoznania
u 5-letniej dziewczynki z PPZP (ropniak i martwicze ZP).

Wywiad: Dziewczynka przekazana ze rejonu z powodu PPZP z obecnosciq ptynu w prawej jamie
optucnowej i z wysokimi wskaznikami zapalnymi. 3-dniowy wywiad chorobowy z gorqczkg, brak innych
obcigzen. W PBUP rozpoznano prawostronny ropniak optucnej (ptyn z wtdknikiem obejmujgcy cate
ptuco, przypodstawnie o grubosci 17 mm). W 1dobie hospitalizacji wykonano torakoskopie, dekortykacje
ptuca i drenaz jamy optucnowej, z kontynuacjg monitorowanej antybiotykoterapii. W sekwencyjnie,
co ok. 3 dni, wykonywanych PBUP stwierdzano utrzymywanie sie duzej konsolidacji, z uposledzonym
przeptywemiznacznymograniczeniemruchomosciprzepony. Po poczgtkowymobnizeniu,obserwowano
stacjonarne utrzymywanie sie miernie podwyzszonych wskaznikéw zapalnych. Po 2 tygodniach
antybiotykoterapii ponownie wystqgpita gorqczka, w okolicy prawego podzebrza bél ograniczajgcy
wentylacje. W usg poza progresjq wczesniejszej konsolidacji, catkowity zanik przeptywow. W rtg klatki
piersiowej obraz sugerujgcy martwicze zapalenie ptuc. Po modyfikacji antybiotykoterapii z oceng
farmakokinetyczng (Linezolid i Meronem), w kolejnych PBUP powolna, nie catkowita regresja zmian,
poprawa przeptywow, poprawa ruchomosci przepony. Wynik korespondujqcy z regresjq zageszczen
migzszowych w rtg.

Whioski: W przebiegu PPZP, rzadko dochodzi do wspétistnienia rownoczasowo dwéch powiktan -
ropniaka i martwiczego PZP. Wymagajq one odrebnej strategii postepowania (interwencja chirurgiczna
w ropniaku vs postawa wyczekujgca z czujnym monitorowaniem i leczeniem zachowawczym
w martwiczym ZP). W takich przypadkach PBUP jako nieinwazyjne, bezpieczne badanie przytézkowe,
stanowi optymalng mozliwo$¢ monitorowania.



Rola Tenascyny-C w prognozowaniu progresiji i rokowania w nowotworach
OUN w populacji pediatryczne;.

Zgoda-Aleksandrowicz, M., Kwiatkowski, S.', Kawecki, Z.', Klasa, L., Jedrocha, M., Milczarek, O., Siedlar, M.3, Skoczen, S.2,
Hajto, B.3

1. Jagiellonian University Medical College, Institute of Paediatrics, Paediatric Neurosurgery Clinic, University Children'’s
Hospital of Cracow

2. Jagiellonian University Medical College, Institute of Paediatrics, Paediatric Oncology and Haematology Clinic,
University Children’s Hospital of Cracow

3. Jagiellonian University Medical College, Institute of Paediatrics, Department of Clinical Immunology, University
Children’s Hospital of Cracow

Badanie ma na celu wykazanie zaleznosci pomiedzy poziomem Tenascyny-C w tkance nowotworowej
i ptynie mbézgowo-rdzeniowym, a ryzykiem progresji nowotworéw OUN w populacji pediatryczne;.
Tenascyna-C jest biatkiem macierzy pozakomorkowej, ktére na etapie rozwoju OUN jest odpowiedzialne
za inicjacje migracji komoérek nerwowych. Nadmierna ekspresja tego biatka w tkance nowotworowej
odpowiada za nabycie ztosliwosci, deregulacje proliferacji i hiperstymulacje czynnikow proliferacii
ptytek. Jednoczesnie udowodniono, iz w populacji dorostych wysoki poziom Tenascyny-C koreluje
z gorszq odpowiedzig na chemioterapie. Celem tej pracy jest analiza poziomu Tenascyny-C w zaleznosci
od typu guza, stopnia jego ztosliwosci i wieku pacjenta oraz ocena korelacji poziomu Tenascyny-C
z wystepowaniem wznowy u pacjentéw w populacji pediatrycznej. Tenascyna-C jest uwazana za jeden
z niekorzystnych czynnikow rokowniczych oraz wskaznik ztej prognozy u dorostych pacjentow
z nowotworami OUN. Jednocze$nie opracowywane sq juz nowatorskie rozwigzania biotechnologiczne
umozliwiajgce leczenie celowane pacjentéw z wykorzystaniem ATN-RNA - dsRNA zawierajgcego
sekwencje homologiczne do mRNA Tenascyny-C, ktére po aplikacji bezposrednio do tkanek, u pacjentow
po subtotalnej resekcji guza wywiera wptyw hamujgcy na proliferacje komérek. Przektada sie to na
przedtuzenie czasu przezycia pacjentow, oraz wydtuzenie czasu przezycia bez wznowy w populacji
dorostych. Mozliwo$¢ zastosowania tego leczenia u dzieci, jak réwniez odpowiedniego planowania
leczenia onkologicznego u pacjentéw pediatrycznych powinny rowniez by¢ poparte badaniem poziomu
Tenascyny-C jako biatka bedgcego nie tylko markerem wznowy ale réwniez celem ewentualnego
innowacyjnego leczenia nowotworéw OUN u dzieci.



Wiedza personelu pielegniarskiego wybranych oddziatéw USDK na temat
terapii i monitorowania bélu ostregu u dzieci - wynik badania ankietowego

Batko, 1.2, Turek, M.!, Skowronek, U, Falecka, M., Wéjcik, P.3
1. Oddziata Anestezjologii i Intensywnej Terapii, Uniwersytecki Szpital Dzieciecy, Krakéw
2. Katedra Anestezjologii i Intensywnej Terapii, Collegium Medicum Uniwersytet Jagiellonski, Krakow

3. Klinika Nasmed, Warszawa

Wprowadzenie:

W pazdzierniku 2022 roku w USDK rozpoczqt prace Zespét Leczenia Bélu (ZLB)[1], w tym samym
czasie zostata wprowadzona do stosowania nowa procedura ,Ocena, monitorowanie i leczenie
przeciwbdélowe” (OP6/LO-A-1).

ZLB intensywnie szkolit personel medyczny USDK z obowiqzujgcych zaleceh postepowania
przeciwbdlowego, wynikajgcych z procedury OP6/LO-A-1 i aktualnych wytycznych Towarzystw
Naukowych [2], jednoczes$nie nadzorujgc proces wdrazania w zycie nowych standardéw medyczno-
organizacyjnych.

Po uzyskaniu zgody Dyrekcji USDK i Komisji Bioetycznej UJ, w maju 2023 roku, przeprowadzono
badanie ankietowe, majqce odzwierciedli¢ dotychczasowe efekty pracy Zespotu Leczenia Bélu-wyniki
przedstawiono ponize;.

Cel:

1. Ocena wiedzy personelu pielegniarskiego na temat terapii i monitorowania bélu v dzieci oraz
znajomosci OP6/LO-A-1.

2. Okreslenie zapotrzebowania na dalsze szkolenia.
Metoda:

Udziat w badaniu byt dobrowolny i anonimowy. Pytania utworzono w oparciu o aktualne wytyczne
usmierzania bolu ostrego u dzieci[2]. Wyniki ankiety przedstawiono w formie procentowej. Kryteria
oceny wiedzy:

</= 60% niedostateczna,
61-75% dostateczna,
76-90% dobra,
=/> 91% bardzo dobra.
Wyniki:
1. Przeanalizowano odpowiedzi 135/194 (69,6%) pielegniarek w oddziatach:
intensywnej terapii(ITA) (60/61-98,4%),

bloku operacyjnego i pooperacyjnym(pielegniarki anestezjologiczne CBO/POP) (29/44-
65,5%),

chirurgicznych (23/57-40,4%),



neurochirurgicznym (16/17-94,1%),
ortopedycznym (7/15-46,7%).

2. 94,1% respondentéw posiadato wiedze o istnieniu procedury OP6/LO-A-1, 96,3% o prowadzonych
szkoleniach z zakresu terapii i monitorowania bolu.

3. W szkoleniach organizowanych przez ZLB (01.10.2022r.-31.03.2023r.) uczestniczyto 65,2%
badanych; z pozostatych - 68% wyrazito che¢ wziecia w nich udziatu.

4, 83%badanych ocenita, ze szkolenia podniosty ich wiedze dotyczqcq terapii bélu, a 86,7% wyrazita
opinie o koniecznosci ich cyklicznego kontynuowania.

5. Dokumentowanie oceny natezenia bélu deklarowato 94,1% badanych-54,8% uzywata do tego
wiecej niz jednej skali bolu.

6. Zgtaszanie dziatan niepozgdanych zastosowanej terapii deklarowato 85,2% respondentow.
7. Wyniki samooceny badanych odnosnie wiedzy na temat monitorowania i terapii bélu:
niedostateczna-3,7%,
dostatecznia-23,7%,
dobra-63,7%,
bardzo dobra-5,2%.
8. Wyniki oceny obiektywnej:
niedostateczna-8,1%
dostatecznia-17,0%
dobra-61,5%
bardzo dobra-13,3%
Whioski:

Intensywne szkolenia w pierwszym pétroczu dziatalnosci ZLB przyczynity sie do wysokiego stopnia
poinformowania personelu pielegniarskiego o obowigzujgcych w USDK standardach postepowania
przeciwbodlowego i o mozliwosciach edukacyjnych w tym temacie.

Badanie wykazato dobry poziom wiedzy personelu pielegniarskiego na temat terapii bélu oraz
potrzebe dalszego kontynuowania szkolen.

Pismiennictwo:

8§18 Zarzqdzenia Nr 1/2022/DSOZ Prezesa Narodowego Funduszu Zdrowia z dnia 3 stycznia 2022 r.
w sprawie okreslenia warunkéw zawierania i realizacji uméw w rodzaju leczenie szpitalne oraz leczenie
szpitalne - $wiadczenia wysokospecjalistyczne,

Cettler M., Zielihska M., Rosada-Kurasinska J., Kubica-Cielihska A., Jarosz K., Bartkowska-
Sniatkowska A. Wytyczne usmierzania bolu ostrego u dzieci A.D.2022 - Stanowisko Sekcji Anestezjologii
i Intensywnej Terapii Dzieciecej Polskiego Towarzystwa Anestezjologiii Intensywnej Terapii. Anaesthesiol
Intensive Ther 2022; 54, 3: 197-218.



Wptyw pandemii COVID-19 na wystepowanie alergii IgE zaleznych
w populacji pediatrycznej.
Woéjcicka, M., Martyniak, A!, Klich, B.2, Sztefko, K.2, Tomasik, P. J.’

I Zaktad Biochemii Klinicznej Instytut Pediatrii, Wydziat Lekarski, Collegium Medicum Uniwersytet Jagiellonski
2 Zaktad Biochemii Klinicznej, Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Krakowie

Alergie zalezne od IgE sg wywotywane przez alergeny wziewne, pokarmowe, jady owadoéw oraz
leki. Pandemia COVID-19 wptyneta na rézne aspekty zycia i zdrowia, dotykajqgc nie tylko dorostych,
ale rowniez dzieci. Celem badania byto okreslenie, czy epidemia COVID-19 miata wptyw na czestosé
wystepowania alergii IgE-zaleznych wsréd pacjentéow pediatrycznych. Do analizy wykorzystano wyniki
pacjentow diagnozowanych w kierunku alergii IgE-zaleznych. Pomiary IgE specyficznych oraz IgE
catkowitego przeprowadzono w Zaktadzie Biochemii Klinicznej Uniwersyteckiego Szpitala Dzieciecego
w Krakowie, korzystajqc z referencyjnej metody ISAC ImmunoCap™. Wyniki badan zostaty podzielone
na okres przed pandemiqg (2018-2019) oraz okres po pandemii (2022-2023). Dodatkowo analizowano
liczbe przeprowadzonych badan IgE catkowite, w zaleznosci od wieku pacjentéw, podzielonych na
grupy wiekowe zgodnie z przedziatami wartosci referencyjnych. W okresie po covidowym widoczny jest
spadek ilosci zlecanych testow IgE catkowite u dzieci do 7 roku zycia. W tym okresie zycia stwierdzono
wzrost liczby przypadkéw uczulenia na wewnetrzpochodne alergeny wziewne, takie jak roztocza kurzu
domowego, co prawdopodobnie wynika z dtuzszego przebywania w zamknietych przestrzeniach
podczas izolacji. Wirus SARS-CoV-2 moze aktywowaé komérki uktadu immunologicznego takie jak
mastocyty wptywajgc na uwalnianie histaminy, co moze powodowa¢ nasilenie reakcji alergicznych.
Spoteczna izolacja spowodowata takze mniej zréznicowanq diete, co mogto zmniejszy¢ ekspozycje
na potencjalne alergeny pokarmowe. Pandemia COVID-19 wptyneta na wystepowanie alergii IgE-
zaleznych w populacji pediatrycznej. Obserwowane zréznicowanie w wystepowaniu alergii przed i po
epidemii COVID-19 mogq wynika¢ z zmian w ekspozycji na alergeny, zaréwno wziewne, jak i pokarmowe,
oraz z wptywu wirusa SARS-CoV-2 na uktad oddechowy.



Zespot ROHHAD - trudnosci diagnostyczne
Ossowska, M., Wedrychowicz, A., Heréd, D., Kapusta, A., Starzyk, J.
Klinika Endokrynologii Dzieci i Mtodziezy Katedry Pediatrii UJCM

Wprowadzenie: Otyto$¢ o szybkim poczqtku z hipowentylacjg, dysfunkcjg podwzgérza oraz
zaburzeniami uktadu autonomicznego (ROHHAD) to rzadko wystepujqgcy zespét o nieznanej etiologii.
Nierozpoznany i nieleczony zagraza utratq zycia w mechanizmie zatrzymania czynnosci uktadu
oddechowego i krgzenia.

Prezentacja przypadku: Chtopiec w wieku 6 lat i 7 miesiecy, z otytosciq (+49%), wzrostem na 50
centylu, hiperprolaktynemiqoraz zaburzeniamizachowania, zostat przyjety do Oddziatu Endokrynologii
DzieciiMtodziezy. W wywiadzie od okoto p61t roku nadmierny apetyt, narastanie masy ciata, zwiekszona
potliwo$é. W badaniach wykonanych w Rejonie poziom prolaktyny wynosit 2239 ulU/ml (N 130-260),
IGF-168,7 ng/ml (N 75-311), stwierdzono podniesione stezenie cholesterolu LDL oraz préb wgtrobowych.
Ponadto u chtopca rozpoznano mutyzm wybiérczy. Pacjent urodzony z ClI, Pll, SN, w 39 Hbd, z m.ur.
3150g, dt. 55cm, SA 10. Podczas hospitalizacji obserwowano hipernatremie, podwyzszone stezenie
kortyzolu, ACTH, zwiekszonq aktywnosc¢ reninowa osocza. Skierowano do leczenia ambulatoryjnego.

W wieku 11 lat i 2 miesiecy, ponownie zostat przyjety do Oddziatu, w trybie pilnym, w stanie ogélnym
srednim, z powodu odmawiania przyjmowania pokarmoéw i ptynéw z postepujgcym ostabieniem oraz
zaburzeh zachowania. Zgtaszat adypsjeinadmierne pocenie. W ocenie auksologicznejzwolnienie tempa
wzrastania (wzrost ponizej 3 centyla), masa ciata byta nalezna do wzrostu. Stwierdzono prawidtowqg
funkcje tarczycy, nadnerczy, hiperprolaktynemie ponadto hipernatremie, dyslipidemie. Po stopniowym
zwiekszaniu ilosci napojéw doustnych uzyskiwano poprawe parametréw biochemicznych. Skierowano
do opieki wielospecjalistycznej.

W wieku 12 lat i 1 miesigca zostat przekazany do Oddziatu ITA przez LPR ze Szpitala Rejonowego
z powodu ostrej niewydolnosci oddechowej w trakcie infekcji drog oddechowych. Dwa tygodnie przed
przyjeciem obserwowano narastajgce obrzeki z polidypsjqg. W przeciggu roku przybrat na masie ciat
25 kg. W zwigzku z narastajgcg niewydolnoscig oddechowq pacjenta zaintubowano. Proby ekstubagii
byty nieskuteczne- pacjent zalezny od respiratora, zakwalifikowany do respiratoroterapii domowe;.
Ponownie oceniono endokrynologicznie, funkcje osi podwgoérzowo-przysadkowej, tarczycy, nadnerczy
bezuchwytnejpatologii,stwierdzonozaburzeniaelektrolitowe podpostacighipernatremii. Konsultowano
genetycznie, badanie genu PAOX i mikromacierze byty ujemne, wykluczono zesp6t Ondyny. Pacjent
ponownie w wieku 13 lat przyjety do Kliniki Endokrynologii celem diagnostyki- stwierdzono otytos¢,
zesp6t metaboliczny, zaburzenia zachowania, hipernatremie, hiperprolaktynemie, somatotropionowg
niedoczynnosc¢ przysadki, niedoczynnos¢ tarczycy. Pacjent nadal wymaga respiratoroterapii w trakcie
snu. Catos¢ obrazu klinicznego przemawia za zespotem ROHHAD.

Whioski: W przypadku stwierdzenia otytosci u dziecka, wspotistniejgcej z zaburzeniami oddychania
oraz zaburzeniami uktadu autonomicznego, nalezy pamieta¢ o zespole ROHHAD. U naszego pacjenta
wczesne postawienie diagnozy byto utrudnione, z uwagi na bardzo pézne pojawienie sie niezbednego
do rozpoznania kryterium - niewydolnosci oddechowej oraz przejsciowq normalizacje masy ciata.



