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Vyskyt a klinicky vyznam vrodenych
chyb srdca

@ 0,6 — 0,7 % Zivo narodenych deti
(SR: cca 300 za rok)
@ Prenatalna a/alebo v€asna diagnostika
@ VCasna alebo neskorsia chirurgicka korekcia

@ Dve tretiny sa doziju dospelého veku (mézu
mat rezidualne abnormality)

@ Niekedy su objavené az v dospelosti* (ASD)
@ Spolu je to v SR asi 10 000 ludi

*foramen ovale nie je uzavrety
6.2.2006 wsdppt U 25 % ludi, ale bez nasledkov




Klasifikacia vrodenych chyb srdca
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% Staré delenie: cyanotické a necyanoticke
» Novsie:
1. Chyby so skratom

Defekt predsienového a komorového septa, otvoreny
ductus Botalli (ASD, VSD, DBA)

2. Chyby so stendzou
aortalna a pulmonalna sten6za, koarktacia aorty

3. Dislokacné chyby
dextrokardia, transpozicia velkych ciev

4. Kombinované — Fallotova tetralogia a i.
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Klasifikacia vrodenych chyb srdca

1. Chyby so skratom
zlava doprava, s moznostou neskorej cyanozy
2. Kombinované — Fallotova tetraldgia a .

Chyby so stenézou
aortalna a pulmonalna stendza, koarktacia aorty

Dislokacné chyby
dextrokardia, transpozicia velkych ciev

Su to vrodené (a spravidla nie) dedicné chyby

Ale v sirsom zmysle slova — niektoré kardiomyopatie
a arytmie (hereditarne)
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Embryologicky vyvoj srdca a
intrauterinny krvny obeh

@ 4. tyzden: pévodna trubica sa deli na 5
segmentov:
= Sinus venosus, spolocna predsien, spolocna
komora, bulbus cordis a truncus arteriosus
@ 5. — 8. tyzden: vznik septa medzi pravou a
[avou polovicou srdca, vznik zakladov AV
chlopni z endokardu — najviac citlivé obodbie

Q...

@ Plucnou cirkulaciou plodu teCie len 5 % krvi

Obidve komory pumpuju krv do jedného obehu, kyslik ide z
velkého obehu
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Embryologicky vyvoj
E=— srdca a intrauterinny

krvny obeh

Wpciid = VrirA

6-7 mm 8-9 mm

12-35 mm 100 mm - narodenie
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Embryologicky vyvoj srdca a
intrauterinny krvny obeh

@ U plodu, kym krv
neprechadza cez
pfuca, teCie cez
foramen ovale a ductus
arteriosus priamo z v.
cava do aorty. Obidve
komory vykonavaju tu
istu ulohu

@ W. Harvey, 1578 - 1657

6.2.2006 kvs3.ppt

Embryologicky vyvoj srdca a
intrauterinny krvny obeh
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Etiologia vrodenych chyb srdca

@ Virdzy v 5. — 8. tyzdni gravidity (rubeola a iné)

@ Chemické noxy: alkohol, imunosupresiva, thalidomid,
antimetabolity a iné

@ DediCné* (vrodené chyby v SirSom zmysle slova — arytmie,
kardiomyopatie, bikuspidalna aortalne chlopne a i.)

@ Ako sucCast chromozomovych aberacii a hereditarnych

ochoreni
> m. Down, sy. Turner, Marfan a i.

@ Je to tedria - objasnené priciny len v 10%

*ale ucast’ génov y celom vyvoji a ¢innosti srdca!
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Etiologia vrodenych chyb srdca

Dedicne
@ Holt-Oram sy. = ASD, poruchy vyvoja hornej
koncCatiny
= Gén pre jeden z transkripCnych faktorov, TBX5
@ Mutacia transkripného faktora NKX2-5
» Heterozygoti: ASD, riziko nahlej smrti (arytmie)
» Homozygotné drozofily = tinman, nemaju srdce
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Defekt predsienového septa

@ NajCastejsia, z>m
@ 2 zakladné typy so skratom zfava doprava

= Ostium secundum

» Ostium primum (+ abnormality AV chlopni)

= abnormalne ustenie plucnych zil (dislokacna chyba

s ASD)

@ Maly rozdiel tlakov, ale velky otvor

@ Vyrazné zvysSenie prietoku malym obehom, po
rokoch plucna hypertenzia

@ Casto je dg. az v dospelosti — dyspnoe,
unavnost, supraventrikularne tachyarytmie

neuzavrety foramen ovale nema hemodynamické nasledky (okrem moznosti
paradoxnej embolizacie)
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Atrial Septal Defect
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Defekt komorového septa

@80 % p.
Membranacea (2)

@ 15 % p. muscularis
(4) m. Roger — maly
otvor, silny Selest

@ pretazenie malého
obehu, postupny rast
plucnej cievnej
rezistencie
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@ 25 % kongenitalnych malformacii srdca

@ Z toho 25 % zomrelo do veku 20 rokov a dve tretiny do
veku 60 rokov

@ Ale vacsina malych defektov sa uzavrie do veku 10
rokov spontanne
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Otvoreny ductus Botalli

@ Uzavretie u donosenych
novorodencov do 24h

@ Casto u nedonosenych a
nezralych novorodencov

@ Pretazenie malého
obehu, atd.

@ Velky skrat méze viest k
zlyhaniu srdca

@ Riziko infekCnej
endokarditidy
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Eisenmengerov syndrom

@ASD, VSD, DBA s plucnou hypertenziou a
skratom sprava dolava

@ Cyanoza a paliCkovité prsty
@ Dyspnoe, unavnost, synkopy, edéemy
@ Chirurgicka lieCba uz nie je mozna
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Fallotova tetralogia

@ Pulmonalna stendza
@ subaortalny VSD
@ nasadajuca aorta

@ hypertrofia prave;
komory

» tazka cyandza a
hypoxia

» zaostavanie v raste,
paliCkovité prsty

> Htk, HP, _Er - szoké - Dvojstupiiova operacia:
vysoka viskozita Kkrvi Blalock a Taussigova
,pentalogia® a neskor

definitivna korekcia
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