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Cyanoza (patofyziologie)
Pri¢inou cyandzy mohou byt poruchy respira¢niho systému, vrozené srde¢ni vady a réizné pravolevé arteriovendzni
zkraty.

Cyandzu mizeme rozdélit na periferni a centralni.

Definice

{2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Cyandza.

Cyandza je tmavomodré zbarveni sliznic a ktize zplsobené zvySenou koncentraci redukovaného hemoglobinu
nebo methemoglobinu v krvi.

Nejlépe je patrna:

na nehtovém lGzku,

usnich lalG¢cich,

sliznicich,

vsude tam, kde je klze tenka.

Na vznik cyandzy je potfebna pfitomnost > 50 g/l redukovaného Hb nebo > 15 g/l methemoglobinu. Klinicky jsme
schopni rozpoznat cyanézu zpravidla pri poklesu Sa0O, < 80 %.

Formy cyandzy
Zasadné rozliSujeme dvé formy cyandzy: periferni a centralni.

= Centrdlni cyanéza
= | Sa0,
= u anémie: znaci zavazny pokles saturace
= u polyglobulie: se projevuje uz pfi mensim poklesu saturace
= na trupu a koncetindch i na sliznici Ustni dutiny a jazyka
= Je nejCastéji projevem systémové hypoxemie, methemoglobinemie nebo tézké polycytémie.

= Periferni cyanéza

= normalni Sa0,, ale Ta-vO, rozdil (dano T extrakci O, a T deoxygenované krve na vendznim konci
kapildrniho reciste)

= na akralnich ¢astech koncetin a cirkumoralné

= Priciny mohou byt benigni, napr. expozice chladu, mirnd methemoglobinémie

= U novorozenct nékolik hodin po porodu nemusi byt periferni cyanéza ani patologickym priznakem -
hovorime o novorozenecké akrocyandze.

m Mezi zavazné pric¢iny pak patfi septicky nebo kardiogenni Sok.

Ne vzdy je nedostatek kysliku doprovazen cyandézou. Pri nizké hladiné hemoglobinu (anémie) mize nastat
nedostatek O,, aniz by bylo dosaZzeno koncentrace deoxygenovaného (redukovaného) hemoglobinu nutné pro
cyandzu. Naopak pri zvysené koncentraci hemoglobinu v krvi nastupuje cyanéza pomérné snadno, aniz by slo o
nedostatek O,.

Patofyziologie
Faktory jsou urcujici pro vznik cyandzy:

absolutni mnozstvi hemoglobinu v krvi,
stupen saturace hemoglobinu kyslikem,
kvalitativni zmény hemoglobinu,

stav cirkulace.

Mnozstvi hemoglobinu

Jak jiz bylo receno vySe, intenzitu cyanézy vyznamné urcuje absolutni mnozstvi
redukovaného Hb. Proto pfi anémii se cyandza objevi az pfi velmi zdvazné hypoxemii
(nebo se nemusi objevit viibec), naopak pri polyglobulii je cyandza patrna velmi ¢asné
a nemusi se vibec jednat o systémovou hypoxémii.

Vazba kysliku na hemoglobin a zmény struktury hemoglobinu Cyanoticky novorozenec

Stupen saturace hemoglobinu uréuje nékolik faktord, jez zahrnuji:

= parcialni tlak kysliku v alveolech,
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= stav alveolokapilarni membréany,
= schopnost kysliku prestoupit z alveold do krve,
= naslednou vazbu kysliku na Hb.

Pokud kleséd Uroven alveolarni ventilace, klesé parcidlni tlak kysliku v alveolech, nasledné i v arteriaini krvi a
dochazi k desaturaci. Ale i situace s dobrou alveolarni ventilaci a fyziologickou hodnotou parcialniho tlaku kysliku
v alveolech mohou vést k cyandze, pokud je porusen transport pres alveolokapilarni membranu.

Fyziologicky se kyslik vaze reverzibilné na molekulu zeleza Hb a méni tim jeho strukturu. Oxygenovany Hb je jasné
cerveny. Faktory, které ovliviuji vazbu kysliku na Hb, ovliviiuji i jeho barvu. Napfriklad pfi otravé oxidem uhelnatym
= CO, dochazi ke kompetitivni vazbé CO na molekulu Hb. Vazba CO na Hb je 200 x siln&jsi nez kysliku. CO vazany
na hemovou skupinu zvysuje afinitu pro O, ostatnich tff hemovych skupin hemoglobinu, takZe navéazany O, se hlre
uvoliuje. Zvysena afinita k 02 se snizenym perifernim vydejem O, je i pfi vSech stavech, které posouvaiji disociacni
krfivku hemoglobinu doleva.

Vznikly karboxyhemoglobin méni barvu Hb na tfesSrové Cervenou. Pokud se Zelezo Hb oxiduje na ferri formu,
znamou jako methemoglobin, rovnéz neni schopno predavat kyslik. Krev ma potom barvu hnédé purpurovou
(¢okoladovou).

Stav cirkulace

Stav cirkulace hraje vyznamnou roli v intenzité cyandzy:

= cyan6za mize byt ddsledkem anatomickych zkratl = shunti. Zkrat je situace, kdy se neokysli¢end krev misi
s arterialni krvi. Pokud je zkrat vyznamny, dochazi k poklesu pO, a objevuje se cyanéza. V patologické roviné
se jedna zejména o VVV srdce s pravolevym zkratem.

= cyandza mize byt disledkem funk¢nich zkratl v disledku nepoméru mezi ventilaci a perfuzi v plicich. Perfuze
neventilovanych alveold dava vzniknout ,plicnim zkratdm* a vysledkem je opét pokles pO, a cyandza.

= treti pri¢inou vzniku cyandzy z d@vodu obéhové poruchy jsou stavy s periferni hypoperfuzi, kdy pomaly pritok
kapildrou vede k nahromadéni deoxyhemoglobinu (chlad, Sok). Cyandza je patrna zejména na rukou, nohou a
perioralné. Chlad plsobi pomaly tranzit erytrocytl kapilarou, takze tkané odebiraji vét$i mnozstvi kysliku.
Pacienti v septickém nebo kardiogennim Soku jsou cyanotic¢ti v dlsledku prodlouzeni capillary refill time.
Pri¢inou je vaskularni kolaps v sepsi nebo selhdni srdecni pumpy.

Diferenciadlni diagnostika
NejCastéjsi priciny cyandzy:

lokaIni cyandza;
generalizovand cyanéza;
akrocyandza novorozenc(;
respira¢ni dysfunkce;
expozice chladu;

VVV srdce.

= Ve

iciny cyandézy

<

P

Hypoventilace (¢asto v rdmci neurologickych poruch);
alveolokapilarni blok;

plicni P-L zkraty (funkcni);

srde¢ni P-L zkraty (anatomické);

abnormalni hemoglobiny;

polycytémie;

chlad;

sepse;

Sok;

hypoglykémie.

Methemoglobinémie
Methemoglobinémie neni pfilis ¢astd, ale nutno na ni v diferencialni diagnostice cyandzy myslet.

= kongenitalni,
= ziskana.

Kongenitalni methemoglobinémie je zplisobena bud abnormalnim hemoglobinem M nebo deficitem NADH
dependentni methemoglobinreduktazy. Kongenitdlni methemoglobinémie jsou vzacné.

Vice Casta je ziskand varianta, kterd se objevuje pri expozici hemoglobinu oxidujicim latkdm. Malé déti pri expozici
témto latkdm nebo pri gastroenteritidé jsou vice senzitivni pro nezralost enzymatickych systém, které umoznuji
redukci Hb. Symptomatologie zahrnuje bolesti hlavy, zavraté, dyspnoe, zmatenost, kfece az koma.
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Pristup k pacientovi

Pri zjiSténi cyandzy u pacieta zajistime podavani 100% O,, zajistime i.v. linku a podavani tekutin. Zakladni je
monitoring vitalnich funkci.

V prvni fadé musime vyloudit tyto pri¢iny: hypoventilace, plicni patologie (V/Q nepomér, plicni zkraty,
alveolokapilarni blok), VVV srdce s P-L zkratem, abnormdini hemoglobiny, poruchy periferni cirkulace (mj.
hypotermie), sepse, hypoglykémie.

Pri hypoxemii o¢ekdvame stimulaci dychani (tachypnoe, dyspnoe) s vyjimkou nedonosencd, kterfi reaguji naopak
hypoventilaci a apnoe.

Snizené respiracni Usili u ditéte s hypoxemii svédci nejspise pro depresi CNS, neuromuskuldrni poruchu, ale nutno
vzit v ivahu i moznost vycerpani dechového Usili u pacienta s protrahovanym respiraénim distressem.

Pri respira¢nim distressu se sou¢asnym patologickym poslechovym néalezem (vrzoty, piskoty, chropy, chrlipky,
oslabené dychani) myslime v prvni fadé na respiracni pricinu, ale i na pripady kongestivniho srdec¢niho selhani (u
srde¢nich vad s vyraznou plicni kongesci nachazime casto hyperkapnii).

Zhodnoceni respirac¢niho systému

Klinickou hranici hornich a dolnich dychacich cest je spojnice klavikul. Retrakce s inspiracnim stridorem provazi
obstrukce extrathorakalnich dychacich cest.

SmisSeny stridor znamena obstrukci intra- i extrathorakalnich dychacich cest (larynx, trachea).

Wheezing s poslechovym nélezem piskotl/vrzotd provézi obstrukci dolnich = intrathorakalnich dychacich cest.
Nélez vihkych fenomen( na plicich mdze svéd¢it pro zanétlivé postizeni dolnich dychacich cest nebo pro
kongestivni srdecni selhani.

Oslabené az vymizelé dychani provazi velké atelektdzy a patologie pleuralniho prostoru.

Retrakce s gruntingem znamend poruchu compliance plic a ztratu funkéni rezidudini kapacity FRC. Grunting vznika
mechanismem sevreni glotis. Jde o pokus zvysit autoPEEP a tim navysit i FRC. Vysledkem je zabrdnéni kolapsu
plicnich sklipkd béhem exspiria. Alarni souhyb je mechanismem, ktery snizuje odpor dychacich cest a tim snizuje
dechovou préci. Zapojeni m. sternocleidomastoideus, mékkych ¢asti hrudniku i podzebri je snahou o navyseni
dechového objemu v situaci, kdy normalni minutova ventilace jiz nepokryva potreby organismu.

Zhodnoceni kardiovaskularniho systému

Obvykle je pritomna tachykardie jako kompenzacni mechanismus, nebot zvySeni minutového objemu vede ke
zvySeni dodavky kysliku tkanim.

Véimame si projevl pravostranného srde¢niho selhani:
= otoky (zejména periorbitdiné)
= hepatomegalie
= distenze juguldrnich Zil

Levostranné srdecni selhani se projevi plicni kongesci (dyspnoe, tachypnoe, poslechové chrupky), chladnou
periferii, hlre hmatnymi perifernimi pulzacemi, zpomalenym kapilarnim navratem, oligurii.

Cyandza s prevahou na dolni poloviné téla u novorozence svédci pro koarktaci aorty, cyandza s prevahou na horni
poloviné téla u novorozence sveédci pro TGA s otevienou duceji.

Cyandza postihujici napf. jednu koncetinu je zplisobena poruchou distalniho vaskularniho aparatu nebo
autonomniho systému. Vidime ji pfi traumatech postihujicich mimo jiné i cévy nebo u reflexni sympatické dystrofie.

Zhodnoceni ostatnich systému

V radmci CNS hodnotime:

= (roven védomi,
= vylou¢ime trauma hlavy a michy,
= posoudime svalovy tonus a silu.

Z hlediska gastrointestinalniho systému brisni distenze jakéhokoli pdvodu zhorSuje parametry vymény plynda.
Clunkovité bficho mize sv&d¢it pro diafragmatickou hernii (pfi této suspekci je nejvypovédnéjéi prenatalni UZV a
postnatalné RTG hrudniku a bricha). Intermitentni cyandézu m@zeme vidat napf. u pacientl s GER. Apnoické pauzy s
desaturaci a cyandézou jsou typické pro novorozence a kojence s pertussi.

Hodnoceni a diagnostika
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U cyanotického ditéte, ale bez alterace celkového stavu s normalnim pO, se nejcastéji jednd o neurgentni stav. V
Uvahu prichazi polycytémie, mirnd methemoglobinémie, expozice chladu, novorozenecka akrocyandza, kozni
problémy. V rdmci laboratore by postacovalo vySetfeni KO+dif. a methemoglobinu.

Navzdory normélnimu pO, déti s alteraci stavu potrebuji velmi naléhavé komplexni vysetreni. Pfi¢cinou mohou byt
tézkd methemoglobinémie, karboxyhemoglobinémie, septicky nebo kardiogenni Sok. Provddime krevni obraz,
vysetreni krve na abnormalni hemoglobiny, kompletni biochemicka vysSetreni véetné acidobazické rovnovahy. Na
RTG hrudniku mazZzeme nalézt plicni patologie ¢i rozsifeni srde¢niho stinu. Pfi normalnim néalezu nutno vyloudit
neurologické priciny, obstrukci hornich dychacich cest. Srdecni Selest pfi fyzikdlnim vySetrfeni vede k Uvaze o
srde¢nim onemocnéni, proto doplfiujeme EKG a echokardiografii.

V rdmci laboratorniho vysetfeni stanovujeme hemoglobin a hematokrit. Pfi methemoglobinemii se kapka krve na
filtra¢nim papiru zbarvi po nékolika minutach na ¢okoladovéhnédou.

Pfi otravé oxidem uhelnatym pulsni oxymetr ignoruje patologické molekuly Hb a snimé jen oxyHb => falesné
normalni hodnoty Sa0O,. Pfi methemoglobinémii m& metHb stejnou schopnost absorpce pro Cervené i infracervené
svétlo. Vysledkem je faleSna hodnota SaO, 85 %. U karboxyhemoglobinémie i methemoglobinémie budou normalni
hodnoty pO,, nebot pO, odrdzi fyzikdlné rozpustény kyslik a nezavisi tudiz na kvalité hemoglobinu.

U novorozenc( v diferencidlni diagnostice cyandzy pomaha tzv. test podle Moora: po 10 minutové inhalaci 100% O
u respiracni pfi¢iny cyandzy dochdzi k vzestupu pO, > 20 kPa (> 150 torr), pfi kardialni etiologii pO2 zlstane < 14
kPa (< 100 torr). Pri méreni Sa02 preduktdlné (pravé ruka) a postduktalné (dolni koncetiny) rozdil > 10% sveédci
pro vyznamny P - L zkrat pres ducej pri diagndze perzistujici plicni hypertenze novorozencd PPHN.

Cyandza zpUsobena alveolarni hypoventilaci dobre odpovida na suplementaci kyslikem a dochazi k Ustupu cyandzy.

U stavl s poruchou alveolokapilarniho transportu nebo u stavd s vyznamnym V/Q nepomérem je odpovéd na
podavani O, nedostatecna.

Odkazy

7 va s

Souvisejici ¢clanky

= Periferni cyanéza
= Centralni cyandza
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