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POPIS KRATICA
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UVOD

1. UVOD

Prirodene greSke srca razvojne su anomalije srca i velikih krvnih zila nastale tijekom
intrauterinog razvoja, a javljaju se u prosjeku kod 0,8 % zivorodene djece. Nastaju
djelovanjem teratogenih ¢imbenika tijekom trudnoée, dok se fetus razvija u maternici ili zbog
utjecaja genetskih Cimbenika. Kod genetske podloge, djecu s prirodenim greSkama srca
mozemo podijeliti u tri skupine: djecu s monogenskim nasljednim bolestima, djecu s
kromosomskim anomalijama ili djecu kod kojih je prirodena greska srca jedina otkrivena
anomalija. Kod samo 2 — 4 % slucajeva prirodenih greSaka srca dokazano je da su nastali
djelovanjem teratogenih cCimbenika ili kao posljedica bolesti majke. Metabolicke bolesti
majke, kao Sto su Secerna bolest ili nelijeCena hiperfenilalaninemija, takoder mogu imati
nepovoljan u€inak na razvoj sréanih bolesti djeteta. Uzrocnici sr¢anih anomalija kod djece
mogu biti nedostatak folne kiseline te lijekovi koji djeluju kao antagonisti folne kiseline. Kod
djece u kojih je prirodena greska srca jedina anomalija, smatra se da postoji viSe uzrocnika
bolesti, odnosno da nastaju pod utjecajem i okoli$nih 1 genetskih ¢imbenika (1). Zahvaljujuéi
modernim operativnim intervencijama, predoperativnoj skrbi i sve boljem razumijevanju
prirodenih srcanih gresaka, vise od 85 % djece dozivi odraslu dob (2). Kompleksne vrste ove
bolesti koje zahtijevaju bolnicko lijeCenje povecale su se kroz godine donose¢i sa sobom
veliki broj komplikacija i drugih posljedica koje negativno djeluju na kvalitetu Zivota djece te
roditelja. Ostanci u bolnici, komplikacije te neizvjesnost prognoze bolesti ostavljaju veliki

stres na roditelje koji ionako ve¢ nose veliki emocionalni 1 psiholoSki teret na svojim ledima
3).
1.1 Fetalna cirkulacija

Fetalna cirkulacija razlikuje se od cirkulacije odraslih. Kod fetusa se izmjena plinova (kisika 1
ugljikovog dioksida) dogada putem posteljice. Cirkulacija fetusa obiljezena je desno-lijevim
Santom oko neoksigeniranih plu¢a kroz otvoreni ductus Botalli i foramen ovale. Kroz foramen
ovale krv iz desnog atrija odlazi u lijevi atrij. Ductus Botalli povezuje plu¢nu arteriju s aortom
iz koje krv odlazi do posteljice putem dviju umbilikalnih arterija. Oksigenirana krv vraca se
do srca fetusa preko umbilikalnih vena. Nakon Sto novorodence napravi prvih par udisaja,
po¢inju se dogadati promjene koje C¢e obiljeziti novi nacin cirkulacije krvi. Zbog
uspostavljanja pluéne cirkulacije, dolazi do zatvaranja foramena ovale. Ductus Botalli ostaje
otvoren od 24 do 72 sata nakon rodenja i to stanje naziva se prolaznom cirkulacijom. Protok

krvi kroz ductus Botalli sada je obratan nego tijekom fetalnog zivota, stvarajuci lijevo-desni
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Sant krvi. Postupno se zatvara povecanjem oksigenacije i lucenjem prostaglandina, nakon
¢ega novorodence ima cirkulaciju kao i odrasla osoba. Ako tijekom prvih dana zivota dode do
asfiksije s hipoksijom i hiperkapnijom, novorodence se moze vratiti na cirkulaciju kakvu je
imalo tijekom fetalnog zivota, odnosno dolazi do patoloSki ponovnog otvaranja ductusa

Botalli (1).
1.2. Dijagnostika prirodenih greSaka srca

Metode koje se koriste za dijagnosticiranje prirodenih greSaka srca mozemo podijeliti prema
razdoblju u kojem se koriste. Najvaznija dijagnosticka metoda u prenatalnom razdoblju jest

fetalna ehokardiografija.
1.2.1. Ehokardiografija

Ehokardiografija jest dijagnosticka metoda koja se temelji na uporabi ultrazvuka. Nema
dobne ogranicenosti za njezinu primjenu te se zbog toga u novije vrijeme, osim kod
novorodencadi i nedonoscadi, koristi 1 u prenatalnom dobu (1). Pomocu fetalne
ehokardiografije mogu se procjeniti strukture i funkcija kardiovaskularnog sustava ploda,
ishod trudnoce i eventualne intervencije u postnatalnom dobu (4). Fetalna ehokardiografija
(FE) stavlja se na prvo mjesto u dijagnosticiranju prirodenih gresaka srca s osjetljivoséu od 20
do 80 %. Tocnost dijagnosticiranja takoder ovisi o tehnoloSkim moguénostima te stru¢nosti
operatera koji je izvodi (5). Indikacije od strane majke za upotrebu FE kao dijagnosticke
metode jesu: pozitivna obiteljska anamneza, gestacijski dijabetes, lijekovi u trudno¢i,
infekcije u trudno¢i, alkoholizam majke, lupus eritematodes, fenil ketonurija. Indikacije od
strane fetusa jesu: odstupanja u koli¢ini plodove vode, neimunoloski hidrops, aritmije,
kromosomske aberacije 1 usporeni fetalni rast (6). Za izvodenje dijagnosticke pretrage mogu
se koristiti transabdominalna ili transvaginalna sonda. Izmedu 18. 1 25. tjedna trudnoce
moguce je dobiti detaljan prikaz sr€anih struktura, a samim time moguce je i1 otkrivanje
potencijalnih strukturalnih anomalija (7). Prilikom pregleda moraju se prikazati Cetiri sréane
Supljine, izlazni traktovi klijetki te prikaz aorte, plu¢ne arterije 1 gornje Suplje vene (8).
Fetalnom ehokardiografijom mogu se otkriti sljedece prirodene greske srca: sindrom
hipoplasti¢nog lijevog srca (HHLS), koarktacija aorte (COA), aortna valvularna stenoza
(AVS), trikuspidalna artezija (TA), pulmonalna artezija (PA), atrioventrikularni septalni
defekt (AVSD), transpozicija velikih arterija (TGA) 1 Fallotova tetralogija (TF) (9). Rano

otkrivanje prirodenih greSaka srca omogucava bolju pripremu za postnatalno zbrinjavanje
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novorodenceta (10). Cilj ovakvog prijevremenog otkrivanja prirodenih greSaka srca jest

smanjivanje stope mortaliteta i morbiditeta novorodencadi s bolestima srca (11).

U postnatalnom razdoblju dijagnosticki proces zapocinje uzimanjem anamneze i1 dobrim
fizikalnim pregledom, uzimanjem jednostavnih laboratorijskih pretraga,
elektrokardiografijom (EKG) i ultrazvukom srca (UZV). Fizikalnim pregledom moze se
otkriti zaostatak u tjelesnom razvoju, dispneja ili zaduha 1 cijanoza. Dispneja moze biti znak
insuficijencije srca. Cijanoza moze biti periferna, koja nastaje kao uzrok usporene cirkulacije
kroz odredena podrucja koze, kao Sto su usne na kojima se najprije primjeti. Centralna
cirkulacija obiljezena je smanjenom saturacijom arterijske krvi kod djece s desno-lijevim
Santom zbog protoka neoksigenirane krvi u arterijski dio krvotoka. Tijekom obavljanja
fizikalnog pregleda paznja se obraca i na ispunjenost vratnih vena. Palpacijom pulsa moze se
otkriti odsutnost femoralnih pulseva koja oznacava koarktaciju aorte. Auskultacijom srca
utvrduje se frekvencija i ritmi¢nost srcanih akcija, ocjenjuju se srcani tonovi, postojanje
Sumova te toCke najjaceg inteziteta i propagacija, odnosno Sirenje Suma. Nakon dobro
obavljenog prvotnog dijagnostickog pristupa, mozemo zakljuciti treba li u daljnjem procesu
postavljanja dijagnoze obaviti slozene metode pretraga, kao Sto su kateterizacija srca,

angiokardiografija i ostale zahtjevne metode (1).
1.3. Lijecenje prirodenih greSaka srca

Ako se prirodene greske srca otkriju u perinatalnom ili odmah u postnatalnom razdoblju,
njihovo lijecenje zapocCinje u najranijoj dje¢joj dobi. LijeCenje takoder ovisi o tezini bolesti te
mozZe biti konzervativno 1 invazivno. Jednostavne greSke zahtijevaju pracenje i medikamentnu
terapiju. Od lijekova se koriste diuretici, vazodilatatori, digoksin, antiaritmici i prostaglandini.
Slozene greske cesto zahtijevaju hospitalizaciju tijekom koje se djeca podvrgavaju
kateterizaciji ili operaciji srca. Metoda kateterizacije koristi se u posljednjih 20 godina 1
najviSe uspjeha biljeZi u lije€enju atrijskog septalnog defekta (ASD) 1 pulmonalne stenoze
(PA). Kateter se uvodi kroz periferne vene ili arterije do sr¢anih Supljina i koronarnih arterija,
gdje se onda izvodi dilatacija balonom ili se postavljaju proteze, ovisno o vrsti defekta.
Kateterizacija se kod djece obavlja u opcoj anesteziji. Operacija srca potrebna je u
slucajevima tezih oblika prirodenih greSaka. Ovisno o vrsti defekta, potrebno je obaviti jednu
ili viSe operacija tijekom Zivota. Operacija srca sluzi za zatvaranje otvora u srcu, zamjenu
sr€anih zalistaka, proSirivanje arterija ili otvaranje zalistaka te popravljanje sloZenih
nedostataka koji se odnose na poloZaj okolnih krvnih Zila. Kod djece u kojih su prirodene

greske srca toliko kompleksne, mogu¢ nacin lijeenja je 1 transplantacija srca (12).
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1.4. Hemodinamska podjela prirodenih greSaka srca

Razlikujemo tri vrste kriterija za podjelu prirodenih gresaka srca, a to su: klinicki, anatomski 1
hemodinamski. Obzirom na hemodinamske promjene, prirodene greske srca mozemo
podijeliti na: greske bez patoloskog spoja izmedu pluénog 1 sistemnog krvotoka i greske s
patoloskim spojem. Zadnja se skupina dalje grana na srcane greSke s arterijsko-venskim
Santom, na sréane greske s vensko-arterijskim Santom i na sréane greske s dvosmjernim

Santom (1).
1.4.1. Prirodene greske srca bez patoloskog spoja

U skupinu prirodenih greSaka srca bez patoloSkog spoja pripadaju: koarktacija aorte,

valvularna aortna stenoza, pulmonalna stenoza i Ebsteinova anomalija (1).
1.4.1.1. Koarktacija aorte

Koartacija aorte oznacava suzenje lumena aorte u podrucju istmusa aorte, odnosno na mjestu
pripoja arterijskom ductusu Botalli. Dvije su vrste koarktacije aorte: preduktalna i
postduktalna. Kod postduktalne koarktacije simptomi se javljaju u adolescentnom dobu te se
zato naziva jo§ i adultni tip. Obiljezena je arterijskom hipertenzijom u podru¢ju glave i
gornjih ekstremiteta, dok se hipotenzija ocituje na donjim ekstremitetima. Simptomi su:
glavobolja, epistaksa, cerebrovaskularni incident te nagla pojava insuficijencije srca s
edemom pluca. Znak po kojem se najprije posumnja na koarktaciju aorte jest odsutnost pulsa
ili slabo punjen puls femoralne arterije. EKG je u ranijoj dobi normalan, dok se ne razviju
simptomi bolesti. Ehokardiografijom moZe se prikazati hipertrofija lijeve klijetke te mjesta
koarktacije aorte. Ako dijete nema dodatnih anomalija, mozZe se izlije€iti kateterizacijom s
balonskom dilatacijom mjesta koarktacije. Kod velikog broja djece mora se obaviti operativni
postupak tijekom kojeg se vrsi resekcija mjesta suzenja. Razdoblje izmedu trece i Seste godine
Zivota smatra se optimalnim za izvrSenje ovakvog oblika operacije. Preduktalna koarktacija
oznacava se kao infantilni oblik koarktacije jer se klini¢ki ocituje zatajenjem srca u
novorodenackoj dobi, a nelijeCena moze zavrsiti letalno. Ovaj oblik koarktacije javlja se u
kombinaciji s otvorenim arterijskim duktusom. Od simptoma se javlja cijanoza na donjim
ekstremitetima s normalnom pulsacijom femoralnih arterija te znakovi hipertrofije na EKG-u.

Zbog visoke smrtnosti, ovaj oblik koarktacije operira se u ranoj novorodenackoj dobi (1).
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1.4.1.2. Valvularna aortna stenoza

Kod valvularne aortne stenoze imamo dva zaliska koja se ne mogu zatvoriti pa dolazi do
povecanog otpora prolaska krvi u sistoli te na kraju dolazi do hipertrofije lijeve klijetke.
Nema uocljivih simptoma, osim vrtoglavice i sinkope pri naporu. Otkrije se sluc¢ajno prilikom
sistematskog pregleda, gdje se Cuje sistolicki ejekcijski Sum razliitog inteziteta nad aortnim
us¢em. Na EKG-u vidimo znakove hipertrofije lijeve klijetke. Rentgenski nalaz normalan je,
osim u slucajevima teske stenoze, gdje se moze vidjeti hipertrofija lijeve klijetke. Ultrazvuc¢no
se moze procijeniti stupanj i lokacija aortne stenoze, a ovisno o stupnju, pristup je
konzervativni, tj. obavljaju se dilatacije aortne valvule ili kirurSke rekonstrukcije aortne

valvule (1).
1.4.1.3. Pulmonalna stenoza

Postoje dvije vrste stenoze: valvularna i infundibularna pulmonalna stenoza. Kod blage
stenoze nema simptoma, dok se tezi oblik o€ituje dispnejom i perifernom cijanozom pri
fizickom naporu. Otkrije se slucajno prilikom sistematskog pregleda putem auskultacije srca.
Na EKG-u se vide znakovi hipertrofije desne klijetke. Na rentgenskoj snimci takoder se vide
znakovi hipertrofije desne klijetke. Blagi oblik stenoze ne zahtijeva lije¢enje, dok umjereni i
teSki oblik zahtijevaju kateterizaciju s dilatacijom putem balona. KirurSka intervencija

potrebna je kod displazije pulmonalne valvule (1).
1.4.1.4. Ebsteinova anomalija

Kod ovog oblika srcane greske, trikuspidalna valvula pomaknuta je prema vrSku desne
klijetke, Sto ne bi bio sluc¢aj kod normalnog srca. Od simptoma je vidljiva cijanoza koja
takoder ovisi o stupnju bolesti te se auskultacijski detektira Sum trikuspidalne insuficijencije.
Na rentgenskom prikazu vidimo kardiomegaliju s hipertrofijom desne pretklijetke. Lijecenje

ovisi o tezini anomalije te moZe ukljucivati 1 kirurSku intervenciju u teSkim sluc¢ajevima

bolesti (1).
1.4.2. Prirodene greske srca s arterio-venskim Santom

Za ovu vrstu sr¢anih gresaka karakteristi¢no je da je pluéni krvotok ve¢i od sistemnog, §to za
posljedicu ima sréanu insuficijenciju i arterijsku hipertenziju. Kod rijetkih slucajeva ovih

bolesti, sréana insuficijencija moze nastati intrauterino ili odmah po rodenju djeteta (1).
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1.4.2.1. Otvoreni ductus Botalli

Ductus Botalli u perinatalnom razdoblju ima jako bitnu ulogu jer je zasluzan za protok krvi iz
desne klijetke preko pluéne arterije u aortu. Nakon rodenja djeteta, potrebno je od 24 do 72
sata da se on zatvori. Ako se ne zatvori, dolazi do obratne cirkulacije krvi, odnosno krv iz
aorte dolazi u pluénu arteriju. Bolest se otkrije prilikom auskultacije srca. Na rentgenskom
prikazu vidimo hipertrofiju desne pretklijetke i klijetke. Ehokardiografijom mozemo vidjeti
atrijske septalne defekte. Takoder se moze izracunati veliCina Santa. Blagi oblik greske
zahtijeva umetanje proteze putem kateterizacije, dok tezi oblici zahtijevaju kirurSku

intervenciju (1).
1.4.2.2. Atrijski septalni defekti

Najcéesée prirodene greske srca jesu atrijski i ventrikularni septalni defekti. Ovisno o lokaciji
septalnog defekta, ovise i simptomi i hemodinamski poremecaji. Defekt se otkrije slucajno
prilikom sistematskog pregleda auskultacijom. Rentgenski i na EKG-u vidi se hipertrofija
desne klijetke. LijeCenje ovisi o stupnju tezine defekta te moze zahtijevati obavljanje

kateterizacije ili kardiokirurski pristup (1).
1.4.2.3. Atrioventrikularni septalni defekti

Ova vrsta defekta nastaje na mjestu gdje se spajaju atrijski i ventrikulatni septum s
atriventrikularnim zaliscima. Ova vrsta prirodenih greSaka srca naj¢esca je kod djece s Down
sindromom. Klinicka slika ovisi o tezini defekta. Od simptoma mozemo izdvojiti respiratorne
infekcije, zaostatak u rastu te smanjenu fizi€¢ku sposobnost. Kod djece s teZzim oblikom
bolesti, oCituje se rana sréana insuficijencija. Auskultacijski se ¢uje ejekceijski sistolicki Sum.
Na rentgenskom prikazu vidi se kardiomegalija. Od ostalih metoda dijagnostike, koriste se
EKG, ehokardiografija te kateterizacija. Operacija defekta izvodi se u ranim mjesecima

Zivota. Prognoza je dobra (1).
1.4.2.4. Ventrikularni septalni defekti

Ventrikularni septalni defekt ¢ini 25 % svih prirodenih greSaka srca. Moze se javiti
samostalno 1ili u sklopu drugih greSaka, kao $to je tetralogija Fallot. Veli¢ina defekta ovisi o
veli¢ini otvora te razlici tlakova izmedu desne i lijeve klijetke. Ova vrsta greske je, kao i
rendgenu 1 EKG-u mogu postojati znaci biventrikularne hipertrofije srca. Simptomi izostaju

kod blagih oblika i bolest se otkrije slu¢ajno auskultacijski. Simptomi kod umjerene i teske
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bolesti jesu: tahipneja, dispneja, prekomjerno znojenje, teSkoce sa sisanjem 1 zastojna
insuficijencija srca. Lijecenje ovisi o veli¢ini defekta, posljedicama i dobi djeteta.
Insuficijencija se lijeci digitalisom 1 diureticima. Pozornost se pridaje profilaksi antibioticima
prilikom svakog invazivnog postupka. Operacija je indicirana ovisno o veli¢ini defekta.
Prognoza je dobra, a komplikacije, kao Sto su aritmija i pluéna hipertenzija, javljaju se u

malom broju slucajeva (1).
1.4.3. Prirodene greske srca s vensko-arterijskim Santom

Prirodene greske srca s vensko-arterijskim Santom nazivaju se jos$ i cijanoti¢ne greske srca jer
je cijanoza glavni klinicki simptom ove skupine anomalija. Mozemo ih podijeliti u tri
skupine, a to su: prirodene greske srca s normalnim pluénim optokom, sa smanjenim pluénim
optokom 1 s pluénom hipertenzijom. U prvu skupinu spadaju transpozicija velikih arterija,
gdje venska krv direktno ulazi u aortu te zajednicko arterijsko deblo, kod kojeg mijeSana krv
ulazi u aortu. U skupinu sa smanjenim protokom krvi kroz plu¢a spadaju tetralogija Fallot 1
atrezija pluéne arterije. U skupinu sréanih greSaka s pluénom hipertenzijom spadaju pluéne
arteriovenske fistule, gdje se venska krv iz pulmonalne arterije ulijeva direktno u pulmonalne
vene. Kod djece s velikim ventrikularno septalnim defektom moze do¢i do pluéne hipertenzije
koja uzrokuje pojavu cijanoze, a nakon duzeg vremena moze dovesti do inverzije Santa. To
stanje naziva se Eisenmengerov sindrom te, nazalost, nema ucinkovite terapije za njegovo

izljecenje (1).
1.4.3.1. Transpozicija velikih arterija

Kod transpozicije velikih arterija, aorta izlazi iz desne klijetke, a pluéna arterija iz lijeve
klijetke 1 teku paralelno jedna uz drugu. Prezivljenje ovisi o povezanosti kroz duktus Botalli 1
foramen ovale. Simptomi se otkriju vrlo rano u novorodenackoj dobi i1 ukljucuju cijanozu koja
je sve dublja, taphipneju i dispneju. Bolest se javlja u ve¢em broju kod muske djece.
Ehokardiografija je jedina metoda koja mozZe pokazati jasnu sliku anomalije 1 to veé
intrauterino. Kod 1/3 pacijenata nadu se i druge sr¢ane greske, kao Sto su ventrikularni
septalni defekt i pulmonalna stenoza. Konzervativno lijecenje, koje ukljucuje upotrebu
digitalisa 1 diuretika, odgada srcanu insuficijenciju do operativnog zahvata. Operacija
jednostavne transpozicije ima odli¢nu prognozu, kao i anatomska korekcija. Ako se ne uspije
napraviti anatomska korekcija, obavljaju se operacije fizioloske korekcije koje kasnije za

komplikacije imaju aritmije, dekompenzaciju 1 insuficijenciju (1).
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1.4.3.2. Zajednicko arterijsko deblo

Zajednicko arterijsko deblo nastaje zbog izostanka spiralnog pregradivanja aorte i pluéne
arterije. Iz srca, zbog toga, izlazi aorta koja jasi nad defektom interventrikulskog septuma.
Hemodinamika zajednickog arterijskog debla ukljucuje sljede¢e simptome lijevo-desnog
Santa: pojacana vaskularizacija plu¢a te smanjenje saturacije sistemne arterijske krvi kisikom.
Od klini¢kih simptoma imamo: usporeni tjelesni rast, pojacano znojenje, fizicku slabost,
perzistentne respiratorne infekcije te znakove srcane insuficijencije. Ehokardiografski se
mogu vidjeti svi detalji greske 1 jasuca aorta. Operacija se provodi kad dijete dosegne 5
kilograma. Zbog opasnosti od nastanka plu¢ne hipertenzije, idealno vrijeme za operaciju je

prije napunjenih Sest mjeseci zivota (1).
1.4.3.3. Tetralogija Fallot i pulmonalna artrezija

Tetralogija Fallot obuhvaca: pulmonalnu stenozu, ventrikularni septalni defekt,
dekstropozicije aorte i hipertrofiju desne klijetke. Ako uz ove greske postoji i atrijski septalni
defekt, onda se zove i pentalogija Fallot. Zbog valvularne pulmonalne stenoze smanjena je
saturacija sistemne krvi kisikom 1 oksigenacija tkiva. Tezina bolesti najvise ovisi o stupnju
pulmonalne stenoze. Simptom bolesti jest cijanoza koja moze biti prepoznata odmah po
rodenju ili tek kasnije. Cijanoza moZe napredovati i do hipoksicne krize koja moze dovesti do
cerebralnih konvulzija. I u ovome sluc¢aju, ehokardiografija je najbolja dijagnosticka metoda
za prepoznavanje ove sréane greske te otkrivanje dodatnih anomalija. Konzervativna metoda
lijecenja potrebna je za korigiranje hipoksi¢nih kriza do operativnog zahvata. Zbog napretka u
medicini, potpuna korekcija ove srane greske moze se izvesti ve¢ u novorodenackoj i

dojenackoj dobi. Prognoza je dobra s rijetkim komplikacijama u postoperativnom tijeku (1).
1.4.3.4. Sindrom hipoplasti¢nog lijevog srca

Sindrom hipoplasti¢nog lijevog srca bolest je koja obuhvaca sve oblike sréanih greSaka kod
kojih je morfologija lijevog srca toliko naruSena da ne moze normalno funkcionirati.
PreZivljenje kod ove bolesti ovisi o duktusu Botalli jer kroz njega mijeSana krv prolazi iz
desne klijetke u sistemni krvotok. Simptomi su neprimjetni dok se ne pocne zatvarati duktus
Botalli, a onda nastupa cijanoza i1 sr€ana dekompenzacija koja mozZe zavrSiti smréu.
Ehokardiografski se vidi jasan slikovni prikaz anomalije. Otvoreni duktus Botalli odrzava se

davanjem prostaglandina do palijativnog operativnog zahvata koji treba uciniti §to prije (1).
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1.5. Genetski sindromi i prirodene greske srca

Prirodene greske srca Cesto se mogu nacéi u sklopu kromosomskih anomalija ili bolesti.
Kromosomska aberacija jest odstupanje od normalnog broja i strukture kromosoma. Za
posljedicu ima nastanak anomalija ili bolesti, kao §to su to Downov ili Turnerov sindrom.
Postoji nekoliko stotina bolesti kojima su uzrok kromosomske anomalije ili aberacije.
Genopatije mozemo podijeliti u dvije skupine: monogenske, odnosno bolesti uzrokovane
mutacijama jednog gena (hemofilija, cisticna fibroza, Duchenneova misi¢na distrofija ili
ahondroplazija) i poligenske, odnosno bolesti uzrokovane mutacijama velikog broja gena
(bronhalna astma, shizofrenija, esencijalna arterijska hipertenzija, koronarna bolest srca,
hipertrofi¢na stenoza pilorusa, prirodena displazija kuka). Down sindrom najcesSéa je vrsta
kromosomske anomalije ili kromosopatije, a ¢ak 40 % djece s Down sindromom ima neku
vrstu prirodene sréane greske. NajceS¢e greSke kod djece s Down sindromom jesu: atrijski
septalni defekt, ventrikularni septalni defekt i atroventrikularni septalni defekt (1). Patau
sindrom je naj¢es$éa trisomija poslije Down sindroma. Sréane greske koje se mogu javiti u
sklopu ovog sindroma jesu: atrijski septalni defekt, ventrikularni septalni defekt i sindrom
hipoplasti¢nog lijevog srca. Edwardsov sindrom ili trisomija 18 zahva¢a 1 na 3000 djece.
Zivotni vijek je kratak kao i kod trisomije 13, odnosno Patau sindroma. Najéesée sréane
greSke u sklopu ovog sindroma jesu: ventrikularni septalni defekt, koarktacija aorte i1
bikuspidna aortna valvula (13). Wolf-Hirschhornov sindrom ocituje se mikrocefalijom,
prirodenim greSkama srca i1 anomalijama bubrega. Turnerov sindrom pogada Zenski spol.
Simptomi su: amenoreja, sterilnost i izostanak sekundarnih spolnih karakteristika. U sklopu
ovog sindroma javljaju se bikuspidna aortna valvula, koarktacija aorte 1 sindrom
hipoplasticnog lijevog srca (14). Di Georgeov sindrom prepoznaje se po ovim
karakteristiénim znakovima: dismorfija lica, aplazija timusa i paratireoideja te prirodenim
greSkama srca. NajceS¢e su anomalije luka aorte. Prevalencija Noonanovog sindroma iznosi
oko 1 na 1000 do 2500 (15). Ocituje se niskim rastom, poremecajima provodnog sustava srca
1 srcanog ritma te karakteristi¢nim crtama lice. Vecéina osoba s Noonanovim sindromom imaju
teSke oblike prirodenih greSaka srca. Prevalencija Holt-Oramovoga sindroma iznosi 1 na 100
000 Zivorodene djece. Holt-Oramov sindrom jest monogenska bolest koja se ocituje pojavom
skeletnih anomalija gornjih udova i prirodenim greskama srca, kao $to su: atrijski septalni

defekt, ventrikulski septalni defekt 1 atroventrikularni septalni defekt (16).
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1.6. Kvaliteta Zivota djece s prirodenim greSkama srca

Kvaliteta zivota jest percepcija pojedinca povezana s njihovim zivotom i sustavom vrijednosti
u kojem zivi, njihovih ciljeva, oCekivanja i briga, dok kvalitetu Zivota povezanu sa zdravljem
definiramo kao pacijentovu subjektivnu percepciju utjecaja njihove bolesti ili lijeCenja na
njihovo zdravlje. Prema dostupnim podatcima, procjenjuje se da 10 od 1000 novorodene
djece ima neku vrstu prirodene anomalije, s tim da jedna tre¢ina djece zahtijeva kirurSku
intervenciju. Ranim dijagnosticiranjem povecao se broj otkrivene djece s prirodenim sréanim

anomalijama. Zahvaljujuci napretku s kirurske strane, veliki broj djece dosegne odraslu dob

(17).

Iako je napredak u lijecenju doveo do produzenog trajanja zivota djece s prirodenim sré¢anim
greSkama, one i dalje predstavljaju veliki problem za dijete i njegovu obitelj. Sa sobom nose
ne samo zdravstvene, nego i emocionalne, psiholoske i financijske probleme. Zdravlje djeteta
utjece na psiholoski status roditelja te obratno. Suocavajuéi se s ovim problemom, vazno je
otkriti koje posljedice nepovoljno djeluju na kvalitetu zivota djeteta s prirodenim sré¢anim
greSkama. U odrasloj populaciji zahvacenoj ovim bolestima kvaliteta Zivota je dovoljno
istrazena, dok u djec¢joj populaciji to nije slucaj. Manjak takvih istrazivanja predstavlja stalni
izazov, posebno u obliku izrade valjanih instrumenata, uzimajuéi u obzir percepciju Zivota

djeteta 1 adolescenata (18).

Djeca opcenito nemaju mogucénost mijenjanja svoje okoline, za razliku od odraslih koji, na
primjer, mogu dati otkaz na poslu koji ih ¢ini nezadovoljnima ili napustiti brak u kojemu se
ne osjecaju dobro. Djeca su financijski 1 socijalno ovisna o svojoj obitelji 1 okolini u kojoj se
nalaze. Zbog Sirokog spektra ¢imbenika koji utjeCu na kvalitetu Zivota djeteta s prirodenim
greSkama srca, treba pomno odabrati najbitnije stavke, kao Sto su obitelj, vrSnjaci, Skola,
zajednica jer one ostavljaju najdublji trag u razvoju svakog djeteta, pa tako i djeteta s
prirodenom sr¢anom manom. Rezultati ispitivanja kvalitete zivota povezane sa zdravljem
mogu biti razli€iti, ovisno o aspektu koji se istrazuje. Tako su neka istraZivanja dokazala da
djeca s prirodenom bolesti srca imaju bolju kvalitetu Zivota od zdrave djece, dok su ostala
istrazivanja pokazala suprotno. Takoder postoje i1 razlike u kvaliteti Zivota, ovisno o tezini
bolesti. Djeca s tezom klinickom slikom imaju lo$iju kvalitetu Zivota od djece s umjerenom
klini¢kom slikom. Ukljucivanje djece u zajednicu, kao Sto je polazak u vrti¢ ili Skolu,
zahtijeva od djeteta razvijanje vjestina, kao $to su tjelesna aktivnost, socijalizacija, autonomija
1 samopouzdanje. Zbog toga ovo razdoblje nosi sa sobom nove izazove za djecu s prirodenim

greSkama srca te za njihove obitelji (19).
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Mjerenje kvalitete Zivota povezane sa zdravljem moze pomo¢i zdravstvenom osoblju koje
sudjeluje u skrbi djece s prirodenim sréanim greSkama u poboljSanju medusobne
komunikacije. Procjena razine kvalitete zivota omogucuje lijeCnicima definiranje rizi¢nih
skupina te donoSenje novih strategija koje bi bile usmjerene na rjeSavanje zdravstvenih
potreba djece te svih problema koje nose sa sobom. Obzirom na utjecaj prirodenih gresaka
srca na kvalitetu djetetovog zivota, kao i njegove obitelji, potrebna im je stalna potpora i
razumijevanje od strane zdravstvenog osoblja. Brzim napretkom u lijeCenju sréanih gresaka,
djeci je omoguceno da idu na operativne zahvate i u najranijoj dobi te su time povecane
potrebe za sestrinskom skrbi i njegom. Djeca, kao kompleksan i vrlo osjetljiv segment
populacije, zahtijevaju specificne postupke zdravstvenih djelatnika, $to je izuzetno zahtjevno
za cijeli zdravstveni tim. Zbog toga je kvalitetna zdravstvena njega u preoperativhom i
postoperativnom dijelu bitna karika u oporavku djece s prirodenim greskama srca, kao i

njihovog daljnjeg rasta i razvoja (20).
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2. CILJEVI

Ciljevi ovog istrazivanja jesu:

e Primjenom validiranog upitnika istraziti samoprocjenu kvalitete Zivota u skupini djece
s prirodenim greskama srca kroz cetiri dimenzije: tjelesna sposobnost, emocionalno,

socijalno 1 Skolsko funkcioniranje.

e Istraziti Cinitelje koji utjecu na kvalitetu Zivota.
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3. ISPITANICI I METODE

3.1. Ustroj istraZivanja
Provedeno je presjecno istrazivanje (21).
3.2. Ispitanici

Istrazivanje je provedeno tijekom travnja 2021. godine. Kriterij za ukljucivanje u istrazivanje
bio je da su ispitanici djeca u rasponu od 4. do 18. godine zivota s dijagnosticiranom
prirodenom sr¢anom greSkom. Djeca od 4. do 8. godine Zivota ispunjavala su upitnik uz

pomo¢ roditelja, a djeca od 8. do 18. godine Zivota upitnik su ispunjavala samostalno.
3.3. Metode

Za potrebe ovog istrazivanja koriSten je upitnik o sociodemografskim podatcima, koji se
sastojao od pitanja o: dobi, spolu, mjestu stanovanja, vrsti dijagnosticirane prirodene srane
greSke, oblicima dosadaSnjeg lijecenja te vrsti medikamentozne terapije. Osim upitnika o
sociodemografskim podatcima, koriSten je i1 validirani upitnik Pediatric Quality of Life
Inventory™ (PedsQL™) Cardiac Module za djecu od 4. do 18. godina zivota (21). Preuzet je
sa stranice ePROVIDE™ Mapi Trusta, uz dobiveno dopustenje. Upitnik se sastoji od 27
stavki podijeljenih u 4 grupe (tjelesno, emocionalno, socijalno i1 Skolsko funkcioniranje).
Ispitanici su odgovarali na postavljena pitanja prate¢i Likertovu skalu, gdje je 0 znacila kako
odredena stavka nikad ne predstavlja problem, 1 gotovo nikad, 2 ponekad, 3 ¢esto, a 4 gotovo
uvijek. Minimalan broj bodova je 0, a maksimalan broj bodova je 100. Ve¢i broj bodova na
ljestvici upucuje na manji broj problema. Upitnik je napravljen u online verziji pomocu
Google obrasca 1 distribuiran je u Facebook grupi. Roditelji su dali pristanak nakon

informiranja.
3.4. Statisticke metode

Kategorijski podatci predstavljeni su apsolutnim i relativnim frekvencijama. Normalnost
raspodjele numerickih varijabli testirana je Shapiro-Wilkovim testom. Zbog raspodjele
numerickih podataka koja ne slijedi normalnu razdiobu, numeri¢ki podatci opisani su
medijanom 1 granicama interkvartilnog raspona, a za testiranja su koriStene neparametrijske
metode. Razlike numeri¢kih varijabli izmedu dvije nezavisne skupine testirane su Mann

Whitneyevim U testom, a izmedu tri i viSe skupina Kruskal Wallisovim testom (Post hoc
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Conover). Ocjena povezanosti dana je Spearmanovim koeficijentom povezanosti Rho.

Unutarnja pouzdanost skala izrazena je koeficijentom Cronbach Alpha.

Sve P vrijednosti dvostrane su. Razina znacCajnosti postavljena je na Alpha = 0,05. Za
statistiCku analizu koriSten je statisticki program MedCalc® Statistical Software version 20
(MedCalc Software Ltd, Ostend, Belgium; https://www.medcalc.org; 2021) i IBM SPSS
Statistics 23 (IBM Corp.Released 2015. IBM SPSS Statistics for Windows, Version 23.0.
Armonk, NY: IBM Corp.).
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4. REZULTATI

4.1. Osnovna obiljezja ispitanika

Istrazivanje je provedeno na 98 ispitanika, od kojih je 48 ispitanika (49 %) muskog, a 50
ispitanika (51 %) Zenskog spola. Medijan dobi ispitanika iznosi 7 godina (interkvartilnog
raspona od 4 do 12 godina), u rasponu od 7 mjeseci do 18 godina. U gradu Zivi 67 (68,4 %)
ispitanika, na selu njih 18 (18,4 %), dok je iz inozemstva 13 (13,3 %) ispitanika.

Obzirom na dijagnozu, 5 (5,1 %) ispitanika je bez patoloSkog spoja izmedu sistemnog i
plu¢nog optoka (bez pretoka), s lijevo-desnim pretokom ih je 25 (25,5 %), a s desno-lijevim

pretokom je 28 (28,6 %) ispitanika (Tablica 1).

Tablica 1. Osnovna obiljezja ispitanika

Obiljezja Broj (%) ispitanika
Spol
Muski 49 (41,5)
Zenski 69 (58,5)
Mjesto stanovanja
Grad 67 (68,4)
Selo 18 (18,4)
Inozemstvo 13 (13,3)
Dijagnoza
Bez patoloskog spoja izmedu sistemnog i pluénog optoka (bez 5(5.1)
pretoka) )
S lijevo-desnim pretokom 25 (25,5)
S desno-lijevim pretokom 28 (28,6)

Prirodenu sréanu gresku u sklopu sindroma ima 10 (10,2 %) ispitanika, od kojih 2 (1,7 %)
imaju DiGeorge syndrom, a po jedan (1 %) ispitanik Allagille syndrom, Down syndrom,
Kabuki syndrom, Poland syndrom, Goldenhar syndrom, Turnerov syndrom, Holt-Oramov

syndrom, Syndrom heterotaksije.

Obzirom na lijeCenje, najvise ispitanika, njih 90 (91,8 %), podvrgnulo se kirur§kom lijeCenju
(Tablica 2).

Tablica 2. Osnovna obiljezja ispitanika
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Obiljezja Broj (%)
ispitanika
Srcana greska je u sklopu sindroma (npr. Down syndrome) 10 (8,5)
Imaju trenutnu terapiju 44 (44.,9)
O kojoj vrsti sindroma se radi
Allagille syndrom 1(0,8)
DiGeorge syndrom 2 (1,7)
Down syndrom 2 (1,6)
Kabuki syndrom 1(0,8)
Poland syndrom 1(0,8)
Goldenhar syndrom 1(0,8)
Turnerov syndrom 1(0,8)
Holt-Oramov syndrom 1(0,8)
Syndrom heterotaksije 1(0,8)
Vrsta dosadasnjeg lijeCenja prirodene sréane greske
Terapija lijekovima 6 (6,1)
Kirursko lijecenje 90 (91,8)
Nista od navedenog 2(2)

Medijan broja operacija iznosi dvije operacije (interkvartilnog raspona od jedne do tri
operacije), u rasponu od jedne do sedam operacija. Prva operacija obavljena je mjesec dana

od poroda (interkvartilnog raspona od 15 dana starosti do 7,5 mjeseci) (Tablica 3).

Tablica 3. Mjera sredine broja operacija i dobi kod pojedine operacije

Medijan Minimum-maksimum
(interkvartilni raspon)

Broj operacija 2(1-3) 1-7

Dob kod operacije
1. operacije 1 mjesec (15 dana — 7,5 mjeseci) poslije rodenja — 12 godina
2. operacije 8 mjeseci (5 mjeseci — 2 godine) 2 mjeseca — 9 godina
3. operacije 2,5 godine (1,5 godina — 4 godine) 6 mjeseci — 12 godina
4. operacije 3,5 godine (5 mjeseci — 5 godina) 5 mjeseci — 15 godina
5. operacije 4 godine (3 godine — 10 godina) 3 godine — 12 godina
7. operacije 4 godine (n=1)

Najvise ispitanika imalo je samo jednu operaciju, njih 42 (42,9 %). Dvije operacije imalo je
22 Y% ispitanika, a 20 (16,9 %) ispitanika imalo je tri operacije, dok je Cetiri 1 viSe operacija

imao manji broj ispitanika (Slika 1).
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Broj Ispitanika
—_ —_ \®} \o] W w N N
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1 operacija 2 operacije 3 operacije 4 operacije 5 operacija 7 operacija

Slika 1. Raspodjela ispitanika prema broju operacija
4.2. Kvaliteta Zivota djece s prirodenim sréanim greSkama (PQLI)

Kvaliteta Zivota procijenjena je upitnikom koji ima 27 cCestica, a koje tvore Sest domena:
problemi sa srcem, terapija, anksioznost, percipirani fizicki izgled, kognitivno funkcioniranje
i komunikacija. Unutarnja pouzdanost skale kvalitete zivota je 0,858, §to znaci da je upitnik

dobar alat za procjenu kvalitete Zivota na nasem uzorku (Tablica 4).

Prilikom obavljanja aktivnosti, 14 (14,3 %) ispitanika navodi da se gotovo stalno zadise, a 20
(20,4 %) ispitanika gotovo stalno osjeti ubrzan puls, dok ih 21 (21,4 %) navodi da se moraju
gotovo stalno &edée odmoriti nego njihovi prijatelji. Cak 48 (49 %) ispitanika nikad ne osjeti
pritisak ili bol u prsima prilikom obavljanja aktivnosti, a 72 (73,5 %) ispitanika se nikad ne
budi tijekom noc¢i zbog otezanog disanja. Da im usne nikada ne postanu cijanoti¢ne prilikom

obavljanja aktivnosti navodi 51 (52 %) ispitanik (Tablica 4).

Tablica 4. Samoprocjena domene problema sa srcem

Broj (%) ispitanika
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Nikad Sl'<oro Ponek Cesto Gotovo  Ukup

nikad ad stalno no

o o . . . 20 29 12 98
Zadisem se prilikom obavljanja aktivnosti. (20,4) (23,5) (29.6) (12,2) 14(14,3) (100)

Osjetim pritisak ili bol u prsima prilikom 48 18 7 98
obavljanja aktivnosti. 49 (23,5 (184) (7, 2(2) (100)

Brzo se razbolim 32 19 12 o8
' (32,7) 32,7y (194) (12,2) 3@3,1)  (100)

Osjetim ubrzan puls 16 16 20 o8
JEHM UDIZAn puis. (16,3) (26,5) (163) (204) 20(204) (100)

Usne mi postanu cijanoti¢ne prilikom 17 9 98
obavljanja aktivnosti. (52) (194 (17,3) (9,2) 2(2) (100)

Tijekom no¢i se budim zbog otezanog 72 6 98
disanja. (73,5) (20,4) (6,1) 0 0 (100)

Moram se ¢es¢e odmoriti nego moji 24 14 16 98
prijatelji. (24,5) (23,5 (14,3) (16,3) 21(21,4) (100)

U domeni terapije, Cesto ili gotovo stalno se 15 (27,8 %) ispitanika brine kako lijekovi utjecu

na njihovo tijelo, a po 1 (1,9 %) ispitanik navodi da im je ponekad tesko uzimati lijekove za

srce ili da im je ponekad loSe od lijekova koje piju. Nikada ne odbija uzimati lijekove za srce

51 (94,4 %) ispitanik (Tablica 5).

Tablica 5. Samoprocjena domene terapija

Broj (%) ispitanika

Nikad Sl.<0r 0 Poneka Cesto Gotovo Ukupn
nikad d stalno 0
. T 51 54
Odbijam uzimati lijekove za srce. ©44) 1(1.9) 1(1.9) 0 1(1.9) (100)
< T 43 7 55
Tesko mi je uzimati lijekove za srce. (78,2)  (12,7) 3(55) 1(1,8) 1(1,8) (100)
: s 42 9 54
Zaboravim popiti lijekove za srce. (77,8)  (16,7) 2@3,7) 1(1,9) 0 (100)
. . L 49 54
Lose mi je od lijekova koje pijem. (90,7) 23,7 2@3,7) 1(19) 0 (100)
Brinem se kako lijekovi utjeCu na moje 25 8 54
tijelo. (46,3) 7(13) 7(13) (14,8 7 (13) (100)

U domeni percipiranog fizickog izgleda, 7 (7,1 %) ispitanika Cesto ili gotovo stalno smatra da
ne izgleda dobro, 17 (17,3 %) ispitanika ne voli kada drugi vide njihove oziljke, a 12 (12,2 %)
ispitanika navodi da im je Cesto ili gotovo stalno neugodno kada drugi vide njihovo tijelo

(Tablica 6).

Tablica 6. Samoprocjena domene percipiranog fizickog izgleda
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Broj (%) ispitanika

Sk .
Nikad . ore Ponekad Cesto Gotovo Ukupno

nikad stalno
Smatram da ne izgledam dobro. 63 (64,3) (1188 4) 10 (10,2)  5(5,1) 2(2) (19080)
Ne volim kada drugi vide moje 98
oilike. 57(58,2) 9(9,2) 15(153) 7(,1) 10 (10,2) (100)
Neugodno mi je kada drugi vide 11 98
moje tijelo. 64 (65,3) (11.2) 11(11,2)  6(6,1) 6 (6,1) (100)

Domenu anksioznosti odreduju &etiri tvrdnje. Cesto ili gotovo stalno 29 (29,6 %) ispitanika
osjeca strah kada ¢eka vidjeti doktora, a njih 29 (29,6 %) kada trebaju i¢i kod doktora. Kada
trebaju i¢1 u bolnicu Cesto ili gotovo stalno strah osjeca 45 (45,9 %) ispitanika, a njih 30

(30,6 %) osjeca strah kada trebaju obaviti pregled (Tablica 7).

Tablica 7. Samoprocjena domene anksioznosti

Broj (%) ispitanika

Nikad Skoro Poneka Cesto Gotovo Ukupn
nikad d stalno 0
Strah me kada ¢ekam vidjeti 34 17 18 13 98
doktora. (34,7 (17,3) (18,4) (13,3) 16 (16,3) (100)
Strah me kada trebam i¢i kod 31 15 23 12 98
doktora. (31,6) (15,3) (23,5 (12,2) 17 (17,3) (100)
Strah me kada trebam i¢i u 21 10 22 15 98
bolnicu. (21,4) (10,2) (22,4) (15,3) 30 (30,6) (100)
Strah me kada trebam obaviti 31 16 21 10 98
pregled. (31,6) (16,3) (21,4) (10,2) 20 (20,4) (100)

Kognitivne funkcije procjenjujemo pomocu pet tvrdnji. Cak 53 (54,1 %) ispitanika navodi
kako nikada nemaju problema s rjeSavanjem domace zadace, dok 18 (18,4 %) ispitanika ¢esto
ili gotovo stalno ne zna §to uciniti kada ih nesto muci, a 19 (19,4 %) ispitanika ima problema

s rjeSavanjem matematickih zadataka.

Da im se Cesto ili gotovo stalno tesko koncentrirati navodi 28 (28,5 %) ispitanika, a da im je
Cesto ili gotovo stalno teSko zapamtiti ono $to Citaju navodi 20 (20,4 %) ispitanika (Tablica

8).

Tablica 8. Samoprocjena domene kognitivnog funkcioniranja

Broj (%) ispitanika
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Nikad Sl.<oro Ponek Cesto Gotovo Ukup

nikad ad stalno no

Ne znam §to uciniti kada me nesto muci. 36 21 23 10 o8
36,79 (214 (23,5 (10,2) 8(8,2) (100)

Imam problema s rjeSavanjem 52 14 13 11 98
matematickih zadataka. (53,1) (143) (13,3) (11,2 8 (8,2) (100)

Imam problema s rjeSavanjem domace 53 16 17 98
zadace. 54,1) (16,3 (17,3) 88,2 4(4,1) (100)

Tesko mi je koncentrirati se. 29 17 24 16 o8
(29,60) (17,3) (24,5 (16,3 12(12,2)  (100)

Tesko mi je zapamtiti ono §to Citam. 46 17 15 13 o8
(46,90 (17,3 (153) (133 71,1 (100)

U domeni komunikacija, po 15 (15,3 %) ispitanika navodi da im je Cesto ili gotovo stalno

tesko re¢i doktorima i medicinskim sestrama kako se osjecaju ili da im je Cesto ili gotovo

stalno tesko postaviti pitanja doktorima ili medicinskim sestrama. Da im je Cesto ili gotovo

uvijek tesko objasniti drugim ljudima njihove probleme sa srcem navodi 29 (29,6 %)

ispitanika (Tablica 9).

Tablica 9. Samoprocjena domene komunikacija

Broj (%) ispitanika

Nikad iﬁ:g Ponekad  Cesto C;S;ﬁl ‘;0 Urll(:)lp
;Zﬁg;%ﬁ?;iiﬁgﬁgiﬁoise osjecam. 48(49) (119?4) (116?3) 20.2) 6(6,1) (19080)
fﬁf&?ﬁiﬁi"iﬁﬁiﬁmﬂ]a doktorim 49 (s0) (119?4) (115?3) 862 70D (19080)
iﬁﬁ(’pﬁjﬁﬁj EZTESI? .gim budme 32 329) (115?3) (222?4) (113?3) 16 (16,3) (19080)

4.3. Povezanost kvalitete Zivota djece s prirodenim sréanim greSkama s

obiljezjima ispitanika

1.1.

Skala kvalitete zivota transformirana je na rezultat od 0 do 100, gdje veé¢i broj oznacava

manje problema, odnosno bolju kvalitetu Zivota. Najmanje problema ispitanici imaju u

domeni terapije 1 percipiranja fizi€kog izgleda, dok je najviSe problema (najmanja kvaliteta) u

domenama problema sa srcem, anksiozno$¢u i s komunikacijom (Slika 2).
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100,07

80,07

60,07

Kvaliteta Zivota

20,07

0,07

I

o

Zdravstveni
problemi sa
srcem

I
Terapija

fizickog izgleda

Domene kvalitete Zivota

Slika 2. Kvaliteta Zivota po domenama ukupne skale

Percipiranje  Anksioznost  Kognitivno ~Komunikacija
funkcioniranje

Nema znacajnih razlika u kvaliteti Zivota ni po domenama ni u ukupnoj kvaliteti u odnosu na

spol ispitanika, iako je u nekim domenama nesto losija kvaliteta zivota kod ispitanica Zenskog

spola, u odnosu na ispitanike muskog spola (Tablica 10).

Tablica 10. Razlike u pojedinim domenama i1 u ukupnoj kvaliteti Zivota u odnosu na spol

ispitanika

Medijan 95 %
(interkvartilni raspon) Razlika raspon p*
Muskarci Zene pouzdanosti
Zdravstveni problemi sa 73,21 64,29
sreem (60,71 -8571)  (3929-89,29)  -7,1  -143do3,5 0,17
Terapija 85 (80— 100) 95 (80 —100) 0 0do10 0,24
Percipiranje fizickog 95,83 83,33
izgleda (75 — 100) (50—100) 0 -16,7do0 0,08
Anksioznost 62,5 50 -12,5 do
(25-93,75) (17,19 - 87.5) 0 12,5 098
Kognitivno funkcioniranje 82,5 75 5 -15do5 0.16
(65 -90) (38,75 -90) )
Komunikacija 83,33 75 83 -16.7 do 0 0.12
(66,67 —-91,67) (41,67 —85,42) ) »/ 4O ’
o 81,6 80,6
Kvaliteta Zivota (ukupno) (763 — 86.1) (73.0 - 86.5) 1,3 56do23 049
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Nema znacajnih razlika u ocjeni ukupne kvalitete Zivota i kvalitete po domenama u odnosu na

mjesto stanovanja (Tablica 11).

Tablica 11. Razlike u pojedinim domenama 1 u ukupnoj kvaliteti zivota u odnosu na mjesto

stanovanja
Medijan (interkvartilni raspon) -
Grad Selo Inozemstvo
Zdravstveni problemi sa srcem 67,86 75 89,3 0.15
(50-85,7) (56,3-179,5) (57,1 -96,4) ’
Terapija 90 87,5 95 0.94
(80 —100) (80 —100) (80 —100) ’
Percipiranje fizickog izgleda 91,67 87,5 91,67 0.59
(66,7—100) (56,25 —100) (83,3-100) ’
Anksioznost 50 53,13 50 0.77
(18,8 — 100) (28,13 -175) (37,5 -87,5) ’
Kognitivno funkcioniranje 80 80 85 0.74
(40 —90) (50 -95) (55-95) ’
Komunikacija 75 79,2 83,3 0.24
(41,7-91,7) (47,92 -100) (75 -100) ’
Kwvaliteta zivota (ukupno) 80,6 79,2 86,1 0.15
(74,1 —86,1) (66,7 —86,1) (77,8 -91,9) ’

U domeni zdravstveni problemi sa srcem, znacajno je losija kvaliteta, odnosno znacajno vise
problema imaju ispitanici koji trenutno imaju propisanu terapiju u odnosu na one koji nemaju
(razlika 14,3, 95 % raspon pouzdanosti -25 do -7,1, Mann Whitney U test, P = 0,001), dok u
drugim domenama i u ukupnoj skali kvalitete Zivota nema znacajnih razlika prema tome

uzimaju li trenutno propisanu terapiju ili ne (Tablica 12).

Nema znacajne razlike u ocjeni ukupne kvalitete Zivota i1 pojedinih domena u odnosu na to je

li prirodena sr¢ana greska u sklopu sindroma ili nije (Tablica 13).

Nema znacajne razlike u ocjeni ukupne kvalitete Zivota 1 pojedinih domena izmedu skupine
ispitanika koja je bez patoloskog spoja izmedu sistemnog i plu¢nog optoka (bez pretoka) i

ostalih ispitanika (Tablica 14).

Tablica 12. Razlike u pojedinim domenama i u ukupnoj kvaliteti Zivota u odnosu na to imaju

li trenutno propisanu terapiju
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Medijan (interkvartilni raspon)

prema tome imaju li trenutno ) 95 % .
propisanu terapiju Razlika oflé;sdl:l)qrcl)sti P
Ne Da P
Zdravstveni problemi sa 78,6 60,71
-14 -2 -7,1 1
srcem (60,71 — 90,18) (42,9 - 75) 3 >do-7.1 0,00
Terapija 95 (80 —100) 90 (80 —100) 0 -10do 5 0,93
Percipiranje fizickog 95,8 83,33
. -1 14
izgleda (75 — 100) (52.1-100)  ° 6,7do0 0,
Anksioznost 50 53,13
(12,5-287.,5) (39,1 - 98,4) 63 6,3 do 25 0,31
Kognitivno funkcioniranje 80 80
- -1
(55-91,3) (36,3 — 90) > SdoS 038
Komunikacija 83,3 75
(56,3 — 100) @3.6-896) O "167d00 0,28
Kvaliteta zivota (ukupno) 81,82 80,56
2,4 -5,9do 1,7 0,24
(74,4 — 89,8) (74,3 - 84,9) ’ 2 €0 ’

*Mann Whitney U test

Tablica 13. Razlike u pojedinim domenama i u ukupnoj kvaliteti Zivota u odnosu na to je li

prirodena sr¢ana greSka u sklopu sindroma

Medijan (interkvartilni raspon) s

obzirom je li prirodena sréana greska 95 %
u sklopu simptoma Razlika raspon p*
Nije u sklopu U sklopu pouzdanosti
sindroma sindroma
Zdravstveni problemi sa 69,64 75
0 -143do 14,3 0,93
srcem (53,6 - 89,3) (42,9 — 87,5) CleTme B
90 85
Terapij 0 -15do5 0,69
~rapya (80 — 100) (85 — 100) ° :
Percipiranje fizickog 91,67 87,5
. -1 4
1zg]eda (66,7 _ 100) (58,3 _ 100) 0 6,7 do 8,3 0,5
50 71,88
Anksi ’ 31 2
nksioznost (25— 87.5) (0-90.6) 0 31,3do25 0,79
80 57,5
Kognitivno funkcioniranje (513 93.8) (42,5 8;) -15 -30do5 0,09
Komunikacija 75(50-91,7)  87,5(50-100) 8,3 -16,7do25 0,55
80,6 84,2
Kvaliteta zivota (uk ’ ’ 1,01 -52do 6,8 0,74
valiteta zivota (ukupno) (74.1 - 863) (764 — 85.9) , ,2 do 6, 7

*Mann Whitney U test

Tablica 14. Razlike u pojedinim domenama i u ukupnoj kvaliteti Zivota u odnosu na to jesu li

bez patoloskog spoja izmedu sistemnog i pluénog optoka (bez pretoka)
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Medijan (interkvartilni raspon) 95 %
Razlik p*
Ostali Bez pretoka aziika raspon
pouzdanosti
Zdravstveni problemi sa 67,9 71,4
1 -1 2 4
srcem (53,6 — 89.,3) (69,6 — 85,7) 7 0.7do28,6 0,45
Terapija 90 (80 — 100) 100 (75 -92,9) 10 - 0,11
Percipiranje fizickog 91,7 (66,7 —100) 100 (87,5—100) 8.3 0do333 0,22
izgleda
50 62,5
Anksi t ’ 12 -1 2
nksioznos (18.8 - 87.5) (40.6 — 100) ,5 8,8do50 03
Kognitivno funkcioniranje 80(50-90) 85(72,5-97,5) 10 -5do40 0,25
Komunikacija 75(50-91,7) 91,7 (75 -100) 16,7 0do41,7 0,12
Kvaliteta Zivota (ukupno) (74.1 886013 (78.7 9833;) 5,5 -2.8do143 022
*Mann Whitney U test

U domeni zdravstveni problemi sa srcem, znacajno je loSija kvaliteta, odnosno znacajno vise
problema imaju ispitanici koji koji imaju lijevo—desni pretok u odnosu na ostale ispitanike
(razlika 10,7, 95% raspon pouzdanosti od 0 do 21,4, Mann Whitney U test, P = 0,02), dok u
drugim domenama i u ukupnoj skali kvalitete Zivota nema znacajnih razlika prema tome

imaju li lijevo—desni pretok ili ne (Tablica 15).

Tablica 15. Razlike u pojedinim domenama i u ukupnoj kvaliteti Zivota u odnosu na to jesu li

s lijevo—desnim pretokom

Medijan (interkvartilni raspon) 95 %
i Lijevo—desni Razlika raspon p*
Ostali pretok pouzdanosti
Zdravstveni problemi sa 67,9 78,6
10,7 0do21,4 0,02
srcem (48,2 - 83,9) (62,5 — 94,6) : 0o
Terapija 90 (80 — 100) 95 (80— 100) 0 -5do 10 0,76
Percipiranje fizickog 83,3 100
. 0 0do 16,7 0,10
izgleda (62,5 — 100) (79,2 — 100) e
Anksioznost 50(21,9-87,5) 50(21,9-90,6) 0 -18,8do 12,5 0,91
Kognitivno funkcioniranje 75 (52,5 - 90) 85 (40-97,5) 5 -5do 15 0,46
Komunikacija 75 (50-91,7) 83,3 (66,7 —100) 8,3 0do 16,7 0,24
80,7 79,5
Kvaliteta zivota (uk i ’ 0,6 -4,3 5 0
valiteta zivota (ukupno) (745 - 86.1) (745 -90.3) , , 3do 5, ,85

*Mann Whitney U test

Nema znacajne razlike u ocjeni ukupne kvalitete Zivota 1 pojedinih domena izmedu skupine

ispitanika koji su s desno—lijevim pretokom 1 ostalih ispitanika (Tablica 16).
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Tablica 16. Razlike u pojedinim domenama i u ukupnoj kvaliteti Zivota u odnosu na to jesu li

s desno—lijevim pretokom

Medijan (interkvartilni raspon) 95 %
Ostal; Desno-lijevi Razlika raspon p*
stal pretok pouzdanosti
Zdravstveni problemi sa 71,4 69,6
- -14 1
srcem (53,6 — 89,3) (47,3 -78,6) 3,6 ,3do 7, 0.56
Terapija 90 (81,3 —100) 85 (75 - 100) 0 -15do5 0,35
Percipiranje fizickog 87,5 (66,7 — 100) 95,8 (77,1 — 100) 0 0do8,3 0,33
izgleda
50 62,5
Anksi ’ -12 1
nksioznost (234 87.5) (15.6 - 98.4) 0 ,5do 18,8 0,68
Kognitivno funkcioniranje 70 (38,8—-90) 85(71,3-93.,8) 10 0do25 0,08
75 83,3
K ikacij ’ 1 12
omunikacija 41.7-91.7) (604 - 97.9) 8,3 0do16,7 0,
2,4
Kvaliteta Zivota (ukupno) (738 8860’16) (75.5 887 ;) 1,9 24do6,1 0,35
*Mann Whitney U test

Spearmanovim koeficijentom korelacije ocijenili smo povezanost dobi ispitanika i broja

operacija s ukupnom ocjenom kvalitete Zivota i s pojedinim domenama.

Uocavamo da je dob ispitanika u negativnoj znacajnoj vezi s domenom percipiranja fizickog
izgleda, s kognitivnim funkcioniranjem i domenom komunikacija, a u pozitivnoj i znac¢ajnoj
vezi s anksiozno$¢u. Odnosno, stariji ispitanici imaju viSe problema s percipiranjem fizickog
izgleda (Rho = -0,383; P < 0,001), s kognitivnim funkcioniranjem (Rho =-0,301; P =0,003) i
komunikacijom (Rho = -0,202; P = 0,04) u odnosu na mlade ispitanike, dok s anksiozno$¢u

(Rho =-0,318; P =10,001) vise problema imaju mladi ispitanici.

Obzirom na broj dosadasnjih operacija, uo¢avamo da postoji negativna i znacajna povezanost
broja dosadasnjih operacija s domenom problema sa srcem, odnosno $to su ispitanici imali
veci broj operacija, domenu problema sa srcem ocijenili su nizom ocjenom, to jest imaju vise

poteskoca (Rho =-0,311; P =0,003) (Tablica 17).

Tablica 17. Povezanost pojedinih domena i ukupne kvalitete Zivota s dobi ispitanika 1 s

brojem dosada$njih operacija
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Spearmanov koeficijent korelacije Rho

(P vrijednost)

Dob ispitanika

Broj dosadasnjih

Operacija
Problemi sa srcem -0,178 (0,08) -0,311 (0,003)
Terapija 0,080 (0,56) -0,024 (0,87)
Percipiranje fizickog izgleda -0,383 (< 0,001) -0,137 (0,20)
Anksioznost 0,301 (0,003) 0,132 (0,21)
Kognitivno funkcioniranje -0,318 (0,001) -0,091 (0,39)
Komunikacija -0,202 (0,04) -0,141 (0,18)
Kvaliteta zivota (ukupno) -0,194 (0,06) -0,115 (0,28)
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5. RASPRAVA

Prirodene greske srca javljaju se kod 1 % Zivorodene djece (23). Cak 80 — 90 % djece s
prirodenim greskama srca dosegne odraslu dob, zahvaljuju¢i napretku u medicini tijekom
posljednjeg desetlje¢a (24). UnatoC povecanoj zivotnoj dobi, prirodene greske srca ostavljaju
iza sebe psihicke, fizicke i emocionalne probleme, ne samo na djecu, nego i na roditelje/
skrbnike koji se brinu o njima (25). Ispitivanje kvalitete zivota kod djece s prirodenim
greSkama srca vazno je jer pomaze lijeCnicima otkriti koji to ¢imbenici utjeCu na kvalitetu
Zivota, koje su to rizi¢ne skupine, koje intervencije poduzeti te kako poboljsati komunikaciju

(26).

U ovome istrazivanju sudjelovalo je 98 ispitanika, od kojih je 48 ispitanika bilo muskoga
spola, a 50 ispitanika Zenskoga spola. Medijan dobi bio je 7 godina, u rasponu od 4 do 18
godina. Instrument istrazivanja, u ovome slucaju anketa, provedena je putem online obrasca
koji su ispunili ¢lanovi Facebook grupe ,,Djecje sréane greske®, zbog ¢ega mozemo vidjeti
Sirok raspon myjesta stanovanja. Tako je 67 ispitanika bilo iz grada, sa sela je 18 ispitanika, a
njih ¢ak 13 bilo je iz inozemstva. Prirodenu greSku srca ima 10 ispitanika u sklopu sljede¢ih
sindroma: DiGeorge sindrom, Allagille sindrom, Down sindrom, Kabuki sindrom, Poland
sindrom, Goldenhar sindrom, Turnerov sindrom, Holt-Oramov sindrom 1 Sindrom
heterotaksije. Medijan broja operacija koje su ispitanici morali pro¢i tijekom svojeg lijecenja
su 2 operacije, u rasponu od 1 do 7 operacija. Jednu operaciju imalo je najviSe ispitanika, njih
42. Prirodene sréane greske smo zbog razlikovanja grupirali u tri skupine, gdje je vidljivo da
je 28 ispitanika rodeno s prirodenom greskom srca sa desno-lijevim pretokom, 25 ispitanika
ima lijevo-desni pretok, dok je 5 ispitanika bez patoloskog spoja izmedu pluénog i sistemnog

krvotoka.

Ukupna je kvaliteta Zivota djece s prirodenim greSkama srca smanjena. Kod ispitanika
zenskog spola iznosi 80,6 od maksimalnih 100 bodova, a kod ispitanika muskog spola iznosi
81,6 od maksimalnih 100 bodova. Sli¢ne rezultate mozemo vidjeti i kod ostalih autora.
Skupina autora navodi kako je ukupna kvaliteta Zivota kod djece s prirodenim greSkama srca
smanjena u odnosu na zdravu populaciju bez ikakvih kroni¢nih bolesti (27). U poljskom je
istrazivanju takoder ukupna kvaliteta zivota smanjena te nema statisticki znacajne razlike

izmedu zenskog i muskog spola (28).

Kod domene zdravstvenih problema sa srcem, neSto loSiju kvalitetu Zivota imaju ispitanici
koji su trenutno na propisanoj terapiji. Isto tako, ispitanici koji su imali ve¢i broj dosadasnjih
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operacija imaju viSe poteSko¢a u domeni zdravstvenih problema sa srcem. To mozZemo
potkrijepiti s primjerima iz literature, gdje je vidljivo da djeca s tezom klinickom slikom
imaju losiju kvalitetu Zivota u odnosu na djecu s blazom klinickom slikom. U istrazivanju
provedenom u Portugalu, ukupna kvaliteta Zivota bila je bolja kod adolescenata sa sré¢anim
greSkama u usporedbi sa zdravom populacijom, dok je kod djece sa cijanoticnim greskama
srca, kod onih koji su imali vi§e operacija te koji su na terapiji, kvaliteta zivota bila smanjena
(29). U istrazivanju provedenom u Bosni i Hercegovini, kvaliteta Zivota losija je kod djece
koja imaju cijanoti¢ne sr¢ane greske u odnosu na djecu s lijevo-desnim pretokom, kao i onih
koji su bez opstrukcije izmedu pluénog i sistemnog krvotoka (30). Jos jedno istrazivanje u
Portugalu potvrduje da je kvaliteta zivota smanjena kod djece s cijanoti¢nim greskama srca i
kod onih koja su imala operacije srca (31). Zdravstvena ogranicenja zbog slabe tjelesne
aktivnosti, niZzeg maksimalnog unosa kisika 1 ogranic¢enja roditelja ili terapije, imaju izravan

utjecaj na kvalitetu zivota povezanu s dje¢jim zdravljem (29).

Kod starijih ispitanika uoceno je da imaju viSe problema s percepcijom fizickog izgleda,
kognitivnim funkcijama i komunikacijom, dok mladi ispitanici imaju viSe problema s
anksiozno$¢u. Deficiti u neurorazvojnim ishodima, posebno inteligencija, paznja i akademski
uspjeh, mogu biti negativno ocijenjeni kod djece s tezim oblikom prirodenih gresaka srca, kao
1 onih koji su imali viSe operacija tijekom Zivota (32). Nekoliko istrazivanja potkrijepilo je tu
tvrdnju kako postoperativni ishodi imaju utjecaj na neurorazvoj djece s teZim oblicima
prirodenih gresaka srca (33). Takoder, djeca koja su imala viSe operacija izostaju vise iz Skole
nego ostala djeca, Sto utjeCe na njihov akademski uspjeh, ali i osjecaj izolacije 1 potencijalno
nastanak depresije. LoSe funkcioniranje u $koli pokazalo se kao konstantni problem koji prati
djecu s prirodenim greSkama srca. Istrazivanja pokazuju da djeca s prirodenim greskama srca
kao skupina imaju ve¢i rizik za razvoj neuroloskih problema od djece koja nemaju kroni¢ne
bolesti. Rana evaluacija i reevaluacija njithovog neuroloskog stanja moze prevenirati nastanak
tezih poremecaja (34). Kvaliteta Zivota kompleksan je aspekt koji treba pomno proucavati kod
osoba sa zdravstvenim problemima, pa tako i djece s prirodenim greSkama srca. Potrebno je
provoditi viSe istrazivanja kako bismo imali kvalitetne rezultate za usporedbu 1 identificiranje

rizi¢nih ponaSanja koja mogu negativno utjecati te im dodatno otezati ve¢ naruSeno zdravlje.
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6. ZAKLJUCAK

Nakon provedenog istrazivanja dosli smo do sljedeéih zakljucaka:

Ukupna kvaliteta zivota za muski spol iznosi 81,6, a za zenski spol 80,6 od
maksimalnih 100 bodova, stoga mozemo zakljuciti kako je kvaliteta zivota smanjena.
Nema znacajnih razlika u ocjeni ukupne kvalitete zivota u odnosu na mjesto
stanovanja, spol ispitanika, hemodinamske podjele prirodenih gresaka i na ¢injenicu je
li greska jedno od obiljezja nekog sindroma. Jedina je razlika da djeca koja imaju
propisanu terapiju imaju nize ocijenjenu domenu zdravstvenih problema sa srcem u
odnosu na one koji nemaju propisanu terapiju.

Stariji ispitanici imaju viSe problema s percepcijom fizickog izgleda, kognitivnim
funkcijama 1 komunikacijom, dok mladi ispitanici imaju viSe problema s
anksioznos$cu.

Veci broj dosadasnjih operacija povezan je s loSijom ocjenom domene zdravstvenih

problema sa srcem.
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7. SAZETAK

Cilj: istraziti ¢initelje koji utjecu na kvalitetu zivota djece s prirodenim greSkama srca.

Ispitanici i metode: U istrazivanju je sudjelovalo 98 ispitanika oba spola. Raspon godina je
od 8. do 18. godine zivota. Koristen je upitnik o opéim sociodemografskim podatcima, vrsti
dijagnosticirane prirodene sréane greske, oblicima dosadasnjeg lijeCenja te vrstama
medikamentozne terapije. Ispitanici su popunili i1 upitnik Pediatric Quality of Life

Inventory™ (PedsQL™) Cardiac Module za djecu od 4. do 18. godina Zivota (21).

Rezultati: Ukupna je kvaliteta Zivota smanjena i za muski spol iznosi 81,6, a za Zenski spol
80,6 od maksimalnih 100 bodova. Nema znacajnih razlika u ocjeni ukupne kvalitete Zivota u
odnosu na mjesto stanovanja, spol ispitanika, hemodinamske podjele prirodenih greSaka i na
¢injenicu je li greska jedno od obiljezja nekog sindroma. Jedina razlika je da djeca koja imaju
propisanu terapiju imaju nize ocijenjenu domenu zdravstvenih problema sa srcem u odnosu na
one koji nemaju propisanu terapiju. Stariji ispitanici imaju viSe problema s percepcijom
fizickog izgleda, kognitivnim funkcijama i komunikacijom, dok mladi ispitanici imaju vise
problema s anksiozno$¢u. Veci broj dosadasnjih operacija povezan je s loSijom ocjenom

domene zdravstvenih problema sa srcem.

Zakljucak: Prirodene greSke srca ostavljaju iza sebe naruSenu kvalitetu Zivota, pogotovo kod
djece s tezim oblicima bolesti koji nakon viSestrukih operacija ostaju s posljedicama koje

negativno utjecu na njihov psiholoski, emocionalni 1 socijalni aspekt Zivota.

Kljucne rijedi: kvaliteta zivota, djeca, sréane greske, genetski sindromi
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8. SUMMARY

The Quality of Life of Children with Congenital Heart Defects

Objective: to investigate the factors that affect the quality of life of children with congenital

heart defects.

Respondents and methods: The study involved 98 respondents of both sexes. The age range
is from 8 to 18 years of age. A questionnaire on sociodemographic data was used, which
consisted of questions about age, gender, place of residence, the type of congenital heart
defect diagnosed, the forms of treatment to date, and the type of therapy. In addition to the
questionnaire on sociodemographic data, a validated questionnaire Pediatric Quality of Life

Inventory™ (PedsQL™) Cardiac Module for children from 4 to 18 years of age was used.

Results: The overall quality of life is reduced and for men it is 81.6, and for women 80.6 out
of a maximum of 100 points.There are no significant differences in the assessment of overall
quality of life in relation to the place of residence, gender of respondents, type of congenital
defect, and whether the defect is one of the characteristics of a syndrome. The only difference
is that children who have been prescribed therapy have a lower rated domain of heart health
problems compared to those who do not have been prescribed therapy. Older respondents
have more problems with perception of physical appearance, cognitive functions and
communication, while younger respondents have more problems with anxiety. A larger
number of surgeries so far has been associated with a poorer assessment of the domain of

heart health problems.

Conclusion: Congenital heart defects impair life quality, especially in children with more
severe forms of the disease who, after multiple surgeries, are left with consequences that

negatively affect their psychological, emotional and social aspects of life.

Key words: quality of life, children, heart defects, genetic disorders
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