Vrodené srdecne vady

Children with Tetralogy of Fallot exhibit bluish
skin during episodes of crying or feeding.

-, -
! t“,f:’ #i
-
'ﬂ'
" LB
‘l':h.,._ ;

Karolina Bacovd, Marcela Doubkovd, Daniela Dubravova,
Anna Durinikova, Miroslav Fedor, Renata Fiserovd, Romana
Dos Santos

Opravy a doplnéni RG - nebyly zapracovany!



Rozdelenie:

Cyanotické: Fallotova tetralogie
transpozice velkych ciev
atrézia trikuspidalnej chlopne
jedna funkénad srdecnd komora
hypoplastické lavé srdce
ACdeOﬁCké - s lavo-pravym skratom: defekt septa sieni
defekt septakomor
otvorend Botallova ducej
- bez skratu: Stfendza plUcnice
koarktace aorty
aortdlna stendza



Prejavy:

« Srdecny selest

« Cyandza

« Zrychlené dychanie, dychavicnost

 Unava

« Neprospievanie — malo jedia, nepriberaju, nerastu
.« Castejsie respiracné infekcie



Vznik:

VAacsinou etiologia nejasnd, multifaktoridlna

o Rizikové faktory u matiek: DM, fenylketonuria, infekcie (Rubella), lieky,
drogy, fajCenie, malnutricia

Cast VVV v spojeni s deleciou 22911 — fenotyp
najcastejsie ako Di George sy

Chromosomové aberace:

o Downov sy 47, +21 (polovica pripadov defekt AV septa)
o Edwardsov sy 47, +18 (najCastejsSie defekt komorového septa)

o Patausy 47, +13 (defekty komorového a sienového septa, otvoreny
ductus arteriosus, dextrokardie)

o Turnerov sy 45, X (koarktace aorty alebo aortdlna stendza=20%)

Monogénne dedicné choroby:

o Noonanovejsy — dve tretiny maju VVV srdce - AD

o Holt-Oram sy (mutdcia génu TBX5 na chromozome 12921) —AD, defekty
komorového a sienového septa

o Marfanov sy (mutdacia génu pre fibrilin 1 (FBN1; 15g21.1) - AD, chlopne



Incidence:

« 4-8 nal1000 zivo narodenych
- defekt komorového septa: 1,7 na 1000
- defekt sienovéeho septa: 1 na 1000
- perzistujuci ductus arteriosus: 0, 5 na 1000
- stendza aorty: 0,5 na 1000
« U surodencov:
- defekt komorového septa: 4,3%
- defekt sienoveho septa: 3,2%
- perzistujuci ductus arteriosus: 3,2%
- stendza aorty: 2,6%



VysSetrenia — ztistalo obecné, ne k tematu

« Prenatdlny screening

o Biochémia: odber krvi— 1. trimester (PAPP-A, f3-hCG) a 2. trimester ( AFP, hCG,
UE3)

odber choriovych klkov (10 - 13. tyzden)
odber plodovej vody (16. - 22. tyzden)
(chromozomdlne aberace)
o Ultrazvuk — najvadcsia vypovednd hodnota: 18. — 21. tyzden
o Geneticky — PCR diagnostika DNA (monogénne choroby)

Pro prenat dg. VCC je mozno pouzit UZ vysetreni, nikoli
BCH scrlll

- Postnatdlne — specializovand péce, genetické

poradesntvi ....
o Fyzikdine vysetrenie — auskultace, angiografia, krvne testy, RTG, EKG, echo,
Holter, Doppler
Pri UZ dg. VCC prenatdlné doporucujeme vyloucit kombinaci s chrom.a beraci
¢i dalsimi pridruzenymi detkovatelnymi vadami ¢i zdravotnimi problémy !

Doporuceni - konzultace s kardiologiem ev. kardiochirurgem, porod smérovat
na pracovisté s int. a kardiol. ¢i kardiochir. péci...
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Terapia:

« NejcastéjSie chirurgickd s korekciou vady

« Uzaver defektu- protézy

« Chlopenni vady- umelé chlopne

« Umelé materidly- riziko komplikacii ( rozbijanie
erytrocytov, trombdzy, bakterialne endokarditidy)



