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* vyvoj srdecniho a cévniho systému

- primitivni obéh krevni

- prehled vyvoje srdce
e fetalni obéh krevni a zmény po porodu
e prehled hlavnich vyvojovych vad srdce

KARDIOVASKULARNI SYSTEM

Blood flow
X Truncus
arteriosus
7 Endocardial foit} g
- je d e rivova n Z ™ g:;: S luréegc ’ s::::]v;mo ;:::I:ive ventricle
. heart tube
e splanchnického mezodermu '- pint
e paraxialniho a lateralniho mezodermu pinbe | o] 21 P
v 7 7 eV vessols Aortic arch
e bunék neuralni listy (neural crest cells) Tonas st
Right Truncus
Bulous \ atrium arteriosus
& \ V:{tl::b | Ventricle Left atrium
= ey \ Atiam Ventricle
ai J Sinus
18 days 3::‘ ossus venosus

23 days 24 days 35 days



Hematopoeza
vznik a vyvoj krve

Vaskulogeneze
je proces tvorby cév de novo z progenitor(i endotelidlnich bunék, nezavisly na existenci jinych cév

casna embryonalni perioda od 3. tydne

Angiogeneze
vznik novych cév z jiz existujicich cév (prenatalné i postnatalné)

Mesenchyme

Mesenchyme &
ﬁ& Angiopoietin -1 [/
VEGF %
Blood K \\\ :
island  \VEGF-A I\ )" A L= / Migration
M BN AN VEGFR-1,-2 Tie-2 J . » Myocardin
A & receptor Angiopoietin-1 TGF-B
ﬁ / 1‘ i
Primary . ” " -
Vasculogenesis capillary Com%Ifetlon ‘ b Differentiation
Angioblasts plexus Angiogenesis ‘ vascular wall *(
(sprouting) <

Pericyte,
smooth muscle



Intraembryanic:
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Ery'lhr(_)tid Nucleated
PR— progenitor erythrocyte
myeloid — =
Primitive proganitat
i ' /
/’»
L —>
Hemangioblast \ )
— Y0
Primitive Platelets
wave
\ Megakaryocyte
‘ /
Angioblast
fgloblas Myeloid Granulocytes
progemtor M B
acrophages
Microglia
Mesoderm R
00
o
/ e
Megakaryocyte
s
Erythrocyte
Myeloid / @ rythrocyt
s(tggucgl; < — . Neutrophil
CFU- Gm\
—»
Definitive Monocyte
wave . Macrophage
Pluripotential i
(ﬁiﬁ—:ﬂeﬂ) Eosmophll
Lymphoid . >
stem cell
(CFU-L) Basophil

N@®—@

T lymphocyte

.0—®)

B lymphocyte Plasma cell




Syntéza hemoglobinu

Chromosome 16
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R

Q

Chromosome 11

Q‘
Fetal Y
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L l@YQ  fetalni hemoglobin a2y2
~ > (Portiand) ma vétsi afinitu pro O, nez
\/
| — > 022 (Gower 2)
Embryonic

Minor
adult
Heme
o2 BVQ ( A) Heme
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Major Hemoglobin
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Zaklady cevniho systéemu

VASKULOGENEZE

« cévni ostruvky (insulae sanguinae)

angioblasty — endotel cév
- MEZODERM — hemangioblasty<:

hematogonie — krvinky

T T

VEGF-R2 VEGF-R1
(FIk1) (FIt1)
l angioblasty l l

N T
\\
\\

mesenchymove hemangioblasty tvorba cévni trubice
bunky



» cévni ostruvky (insulae sanguinae)

- extraembryonalni —od D16 - intraembryonadlni — od D17-18
- Zzloutkovy vacek - laterdlni mezoderm kranialni ¢asti zarodku
- zarodecny stvol Angiogenic

- klkaté chorium cell clusters _

Neural
plate

Cut edge
of amnion

Primitive |§
node

Primitive
streak
Intraembryonic Splanchnic
coelom) : mesoderm

............
e <o 0

Angiogenic cell clusters

Endoderm



» diferenciaci a propojenim intraembryondlnich ostrivkd se zformuiji hlavni cévy

embrya .
-4 P

@5& L ;',:?"ﬂ:--.n;e i

Goor " 1T Ed

& .5_"-_1=._--'-'L . h:‘“-“;a ;?.é'-r.gr;’:.:-‘.
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angioblastic .

Angiocysts cords angioblastic
(Blood islands) plesus Preferential channels

formm arteries and veins

e parové aorty a vény splynou za vzniku primitivniho srdce, aorta dorsalis a vena

cardialis communis
aorta dorsalis

pdrové aorty primitivni srdce / vena cardialis communis

1 e
By

>~ End of 4w




Vlyvoj srdecni trubice

At Connecting
Neural plate stalk

Allantois

* kardiogenni bunky derivované ze
splachnického mezodermu, migruji

TITT ey,

T,

.-1.(‘;"-7-'51.1 LRSS -

ré . . . . v nb‘;‘\
po stranach primitivniho prouzku G Proglr;(t);dal liotehard
kranlaln,e pred orofaryngovou : sl e
membranu
e zde kardiogenni bunky
nejprve zformuji pravou a Ariata)
levou endotelovou trubici, pole First azrﬁc
7 Vé Ve v 7 arc
ty po nasledném priblizeni
Bulbus cordis

splynou v jednoduchy
zaklad srdecni trubice (cor
tubulare simplex)

> Cardinal
veins

Venous

pole Mesenchyme of septum transversum



Vyvoj srdecni trubice

Foregut ] Neur%Lsz
Fctoderm orda
Fericardial coelam
1 Tt T — W
ST
Endaoderm

Epi-myocardium
Endocardial primordium derived from splanchnic mesoderm



Vlyvoj srdecni trubice

diky flexi zarodku se perikardialni __Amnion e Connecting
. , v s . ‘ eural plate
dutina a zaklad srdecni trubice

premisti ventralné pod predni

strevo Prochordal
4 plate

LTI STV
=S A S S A

Notochord

. S . oy Cloacal membrane *
visceralni mezodemem perikardialni

dutiny se ztlustuje a diferencuje v Foregut
epimyokardovy plast, ktery je od
endotelu srdecni trubice oddélen fidkym
mezenchymem (srdecni rosol)

z epimyokardu diferencuji myoblasty a
epikard

Hindgut

o
Heart tube
Neural crest

Buccopharyngeal

: Dorsal
cavity membrane :

Foregut

Dorsal
mesocardium

'Epimyocardium

Endocardial
tube

na konci 4. tydne vyvoje lze srdecni innost
detekovat ultrazvukem (ozvy srdecni) Cloacal membrane




Ohybani srdecni trubice

7 v 7

e kranialni ¢ast trubice se ohne ventralné, kaudalné a doprava ((: 9

7 v 7

e kaudalni ¢ast trubice se posouva dorzokranialné a doleva

kranidlné den 22 den 23 den 24
Aortic roots

A

Truncus
arteriosus

Bulbus
- cordis

Aortic roots

Truncus
arteriosus S

Pericardium

Bulbus ' .2 Atrium
cordis '

5‘/

Ventricle -

Atrium

|

Ventricle “

v Sinus
kaudadlné venosus Sinus

venosus
TW Sadler (2012) Langman’s Medical Embryology, Figure 13.8
Copyright © 2012 Wolters Kluwer Health | Lippincott Williams & Wilkins



e 35. den vyvoje zaujima atrialni oddil kranidlni pozici, kaudalné se rozklada
ventrikularni oddil, ktery vpredu pokracuje v bulbus cordis a truncus arteriosus

Truncoconal
region

Left
atrium

Right
ventricle Left

ventricle

23 days 24 days



- 4-8. TYDEN
- rozdéleni:
1) atrioventrikularniho kanalu
2) primordialni siné (atrum) Outflow
3) primordialni komory (ventriculus)

Qutflow
tract

Atrioventricular
canal

Inflow tract

Left } Atrial
ventricle swellings

Inflow
tract

Atrioventricular

Superior node

vena

cava Atrioventricular

bundle

Outflow Sinoatrial

Sinoatrial d
tract noae

node

Bundle branches

and Purkinje fibers Atrioventricular

node and bundle



Vznik ctyrkomorového srdce

Endocardium Myocardium

« ATRIOVENTRIKULARNiI ROZDELENI ndocardun sl

tissue)

(e Atrium

- endotelialni burikky endokardia prochazi
epitelo-mesechymalni transformaci a daji
vzniknout endokardidlnim navalkiim

(endocardial cushions,
tubera endocardiaca atrioventricularia)

0o ©°
o
o
o

o 0°
oo O o

©%° 0, 90 09

900 -"6& o

U@ ®f e

(o]

00

0°

-+ Endocardial
/Il cushion

Mesenchymal/
cell

- podil bunék neuralni listy (neural crest)

- fuze lateralnich a ventralnich ztlusténi

da vzniknout srdecnim septim a e
trojcipé (vpravo) a mitralni (vlevo)
chlopné
Superior Endocardial Cushion Slager1a
Common AV canal
* Left AV canal
& B D Stages 17-18

Lateral cushion
Inferior Endocardial Cushion Right AV canal



Vznik ctyrkomorového srdce

rd réd

ROZDELENI SiNi

septum primum vyruastd z dorzokranidlni strany a rozdéluje sifi na levou a pravou ¢ast

komunikace pravé a levé Casti foramen primum (nasledné zaceleno)
nasledné vznika apoptdzou bunék primarniho septa foramen secundum

septum primum septum secundum
foramen

secundum

septum secundum - vyr(sta
dorzokranialné az prekryje
foramen secundum

foramen /g
primum |

ve volném okraji septum
secundum se nachazi ovalny
otvor foramen ovale

horni ¢ast septum primum
zanika




ROZDELENIi KOMOR

septum interventriculare roste z
oblasti budouciho srdec¢niho
hrotu kranialné smérem k
endokardidlnim ndvalkiim

foramen interventriculare
= docasny otvor v septu

po jeho uzavreni se v misté
foramen interventriculare
objevuje ztenceni pars
membranacea septi
interventricularis*

terminalis

Septum

Orifice .

of sinus Interatrial ~ Spurium septum primum

venosus septum | i
Valvulae foramen primum
venosae

Left atrium
Left atrioventricular
Atrioventricular canal

canal

Endocardial

Left ventricle cushion of

IhitBFventricular atrioventricular
B canal
septum
Common
cardinal septum secundum
Septum vein Interatrial foramen Il Valvulae foramen secundum

(initial perforations) venosae
Septum
primum
Interatrial

foramen primum

spurium

Interatrial
septum primum

Valvulae
venosae

Fusion of margins

Septum of septum | to
secundum atrioventricular
Endocardial (lower limb) cushion closes
foramen |

cushions X ‘ Primordium of
beginning J L tricuspid valve

Primordium of
mitral valve

Mesenchymal

margin of Wall of
interventricular left ventricle
Sept Septum Superior
eptum s d ) vena cava S |
spurium eptum secundum Crista eptum | remnant .
Superior (upper limb) ) terminalis Margin of interatrial
Interatrial foramen II

Limbus of
foramen
Orifice of  ovale

foramen ovale

Orifices of

Left valvula f y
venosa oralmen Valve of V4 pulmonary veins
Right ovale inferior ‘, Mitral valve
valvula vena cava
ven 7 .
oy ¢ Sgptum Tendinous
Orifice primum
of inferior
vena cava Mitral valve
Orifice of
coronary sinus Primordium
Septum Il of papillary
(lower limb) muscle Interventricular Trabeciilas

Interventricular septum (muscular F carneae of left
septum portion) ventricle



Dorsal

Dextrodorsal
cusp of
aortic valve

truncus

ridge Dorsal valve

Neural crest
contribution

VZNIK SRDECNICH CHLOPNI

< mezenchym derivovany
z neuralnich list g
(neural crest¥*) Sinstovenia

Ventral
valve
swelling

Ventral
cusp of
pulmonary
valve

* neural crest dava vzniknout i autonomni inervaci srdce

VZNIK ARTERIOPULMONARNIHO SEPTA
spiralovité valy jsou tvorené mezenchymem derivovanym z neuradlnich list (neural crest)

A Ventral view throughan embryoat week 5

Pharyngeal 4th

arch arteries
Ascending aorta

Truncus arteriosus
Pulmonary trunk

Bulbus cordis

Aorticopulmonary septum

Ventricle
Pulmonary Aorta
artery

Left pulmonary artery



Primitivni krevni obéh

- spolecny obéh pupecnikovy, Zloutkovy a vlastni embryonalni

Ant. Common cardinal vein
cardinal vein

Dorsal aorta

Aortic arches
(Il and 1II) -
\‘ \\ Post. cardinal vein
Int.. r Chorionic
carotid /
artery.

villus
Aortic sac

Vitelline
vein

Chorion

Umbilical vein
and artery

Vitelline
artery



Vyvoj velkych cév

Dorsal aorta

AORTALNI OBLOUKY
- parove spojky mezi ventralnimi a dorzalnimi aortami arches
probihajici v zabernich obloucich

- celkem 6, vznikaji a vyvijeji se v kraniokaudalnim sméru

1. a2.— zanikaji

) i External
3. — a. carotis communis Internal carotid arteries Right dorsal

a ¢ast a. carotis interna carotid artery aorta  p
Right

vagus nerve =
4. — vlevo arcus aortae, _\\ . 3 /’32335
vpravo a. subclavia \ " B neeve
Common

5. — zanika carotid artery. B/ Arch of

Right al‘f“;'

i subclavian artery e

6. — a. pulmonallsv(’dextra _ eI
a sinistra), vpravo cast oblouku Right nerve
mezi a. pulmonaris dextrae a FEGIEORIE I0rve “Ductus
dorzalni aortou obliteruje, vlevo intersgg:nent ” arteriosus
perzistuje jako ductus arteriosus artery Pulmonary
(Botalova ducej) B artery




,Zkraty“, které umoznuji
fungovani fetalniho obéhu a
pfi narozeni se uzaviraji:

1) ductus venosus
- okysliCena krev z placenty
obchazi jatra

2) foramen ovale

- okysliCena krev pfechazi z
pravé rovnou do leveé siné a
pumpovana aortou do obéhu

3) ductus arteriosus

- spojnice plicnice s aortou,

- neokysli¢ena krev obchazi
plice, které nejsou u plodu
funkéni

@ Ductus
arteriosus

Superior vena cava

Pulmonary

@ Foramen ovale artery

@ Ductus
venosus

Aorta

Inferior vena cava

Portal vein

Umbilical vein

High

Umbilical W HighO;

arteries [ Moderate O,
[ LowO,

B VerylowO,



Fetalni obeh krevni a zmeny po porodu

UZAVRENi FORAMEN OVALE

Fetal Heart

Ductus arteriosus

Foramen ovale
(open)

tight
itrium Left

atrium

& Left
. ventricle
Right
ventricle
7
PRED PORODEM
RIGHT ATRIUM LEFT ATRIUM
HIGHER PRESSURE LOWER PRESSURE

Septum secundum — |

—//
Shunt ‘ j

‘ /
Oval foramen

~€— Septum primum

Newborn Heart

Ductus arteriosus
(closed)

Foramen ovale
(closed)

Right

atrium Left

atrium

Left

ventricle
Right "3
ventricle
B PO PORODU
RIGHT ATRIUM LEFT ATRIUM

LOWER PRESSURE [ HIGHER PRESSURE |

Septum secundum —

~«—— Septum primum



PRED PORODEM PO PORODU

Ligamentum
anenosum

Left pulmonary artery

Pulmonary
capillanes

Gastrointestinal
tract




Vlyvoj srdecniho a cévniho systemu

3. tyden

4. tyden

5. tyden

6. tyden

8. tyden

» Pocatek hematogeneze
a vaskulogeneze

» Embryondlni krevni
obéh

» Prvni detekovatelné
srdeCni ozvy

» Ohnuti srdecni
trubice dokonceno

» Rozdéleni srdce na 4 oddily
» Aortalni oblouky ziskavaji
adultni formu

> Formovani srdecnich
chlopni




Vrozenée vyvojove vady srdce a velkych cév

vysoka cetnost: priblizné 1.0% zivé narozenych déti
. 8% geneticky podminéné (trisomie chr. 18, 21, Turnerutv
syndrom, mutace nékterych genl -DiGeorgelvsyndrom),
e 2% vlivy prostredi
. vétdina —-polyfaktoridlni plvod (klasické teratogeny: thalidomid,
virus zardének, retinoidy, alkohol, diabetes zavisly na inzulinu)

nezalozeni ¢asti kardiovaskularniho systému
anomalni ohnuti srdecni trubice

nezaloZzené nebo neuplné prepazky

perzistence komunikaci typickych pro fetalni obdobi
zUzeni (stendza) & nepruchodnost (atrézie)

detekce UZ mozna v 17.-18. tydnu
nékteré neslucitelné s extrauterinnim zivotem

vyskyt dle Cetnosti: 1) defekt komorového septa, 2) defekt sinového
septa, 3) koarktace aorty, 4) Fallotova tetralogie, 5) transpozice
velkych cév




\rozenée vyvojove vady srdce a velkych cév

1. S LEVOPRAVYM ZKRATEM (nejCastéejsi)

« okysli¢ena krev proudi z levé poloviny srdce do pravé nebo z aorty do plicni
tepny

. zvy$eny plicni pritok, chybé&ni cyanézy (u malych defektl) nebo pozdni
cyandza (u velkych defektl)

. dulezitd v¢asna diagndza a korekce (hypertrofie pravé komory a ireverzibilni
postizeni plicniho recisté)

DEFEKT KOMOROVEHO SEPTA DEFEKT SINOVEHO SEPTA OTEVRENA BOTALOVA DUCEJ

Defect

Ventricular
septal defec

Pulmonary
stenosis

Thickened
right ventricle

morbus Rogeri foramen ovale apertum ductus arteriosus apertus




\rozenée vyvojove vady srdce a velkych cév

2. S PRAVOLEVYM ZKRATEM

- slozité, kombinované malformace, kdy c¢ast zZilni krve prestupuje prfimo do
velkého obéhu

- hypoxie -cyandéza

TRUNCUS ARTERIOSUS PERSISTENS Pulmonary

PfiCina:

aorta a truncus pulmonalis neoddéleny
Truncus
arteriosus

- vzdy spojeno s defektem

komorového septa Vénticitas

septal

- krev do nerozdélenych cév jde defect

z obou komor
(resp. spoleCna komora)

- kompletni miseni krve
- cyanoza celeho téla

Ventricles




Vrozené vyvojoveé vady srdce a velkych cév

2. S PRAVOLEVYM ZKRATEM
slozité, kombinované malformace, kdy ¢ast Zilni krve prestupuje primo do

velkého obéhu

- hypoxie -cyandéza

FALOTOVA TETRALOGIE
morbus coerulus

Pfiina: posun septum artericopulmonale
— nerovnomérné rozdeéleni bulbu

Pulmonary
@/ artery
Aorta

stenéza truncus

pulmonalis dextropozice

aorty
(nad defekt septa)

Aortico-
pulmonary
septum
Pulmona
Aorta@ sy ry defekt
komorového
septa

Aorta

Pulmonary
artery

&

Pulmonary Aorta
artery

hypertrofie pravé
srdecni komory



\rozenée vyvojove vady srdce a velkych cév

2. S PRAVOLEVYM ZKRATEM

- slozité, kombinované malformace, kdy c¢ast zZilni krve prestupuje prfimo do
velkého obéhu

- hypoxie —cyanoéza

Pulmonary Atresia with Intact Ventricular Septum

ATREZIE TRUNCUS PULMONARIS (‘ 7
- hypoplasie pravého srdce

- krev do plicnich tepen jde
pouze skrze ductus arteriosus

Atretic Pulmonary Valve

- otevrené foramen ovale je S | 1

mall Right Ventricle s A N ‘\‘I

jedinou vytokovou cestou z _—
pravé poloviny srdce o U

RA. Right Atrium MPA. Main Pulmonary Atery
RV. Right Ventricle Ao. Aorta

LA. Left Atrium SVC. Superior Vena Cava

LV. Left Ventricle IVC. Inferior Vena Cava

1V, Tricuspid Valve VS. Ventricular Septum

MV. Mitral Valve PDA. Patent Ductus Arteriosis
AoV. Aortic Valve PFQ. Patent Foramen Ovale
PV. Pulmonary Valve



\rozenée vyvojove vady srdce a velkych cév

2. S PRAVOLEVYM ZKRATEM

- slozité, kombinované malformace, kdy c¢ast zZilni krve prestupuje prfimo do
velkého obéhu

- hypoxie —cyanoéza

Tricuspid Atresia

ATREZIE TROJCIPE CHLOPNE

neprichodny atrioventrikularni
otvor vpravo

vzacné samostatné, vétsSinou
kombinovanad s defekty sifového A s
a komorového septa a otevienym
Botalovym ducejem

Sl Right Venitricle ——

krev z pravé siné prechazi rovnou
do levé siné

RA. Right Atrasm MPA, Man Pumanary Atery
RV, Right Verdncle Ao, Aorta

LA, Left Atrum SVC. Supenor Vend Cava
LV. Left Ventricle NC. lnderior Viena Cava

leva komora vypuzuje krev do T TcisgdVbe  ASD. Ml Sttt
malého i velkého obéhu ' :

tment ot Mov, horlic Valve PDAPatent Ductus Artenoss
acd Human Servicm V. Pukmonary Vale




\rozenée vyvojove vady srdce a velkych cév

2. S PRAVOLEVYM ZKRATEM

- slozité, kombinované malformace, kdy c¢ast zZilni krve prestupuje prfimo do
velkého obéhu

- hypoxie —cyanoéza

Transposition of the Great Vessels
(TGV)

TRANSPOZICE VELKYCH CEV

aorta vystupuje z pravé a truncus pulmonalis z
levé komory

- pokud jsou komory oddéleny
bez zkratu — neslucitelné se
zivotem (oddéleni malého a
velkého krevniho obéhu)

- pokud spojena s defektem
interventrikularniho ¢i
interatrialniho septa nebo
otevienym d. arteriosus ‘ ‘
— Fesitelné chirurgicky . rge S5 Spudrwa o e

RV. Right Vertricie INC. fercr Vera Cava V. Mitral Ve

LA Left A MPA Mo Pulcnyey Atiry AV, Aot alve

LV, Left Vertnche Ao, New ASD. At Septal Dedect
POA Patent Ductis Arteross




\rozenée vyvojove vady srdce a velkych cév

3. VADY BEZ ZKRATU
- maly a velky obé&h zUstavaji oddéleny

ATROFIE AORTY STENOZA AORTY / TRUNCUS PULMONALIS
- zUzZeny aortalni oblouk - porucha vyvoje semilunarnich chlopni

- Siroce otevreny ductus arteriosus (nedomykavost)

- hypoplazie levého srdce — hypertrofie levé/pravé komory

- neslucitelné se Zivotem — = zpomaleni vyvoje

Patent ductus arteriosus

Patent Normal aortic valve

oval foramen Pulmonary Open Closed
valve
Stenosis
c valves
; Aortic valve stenosis
Atresia ; o
aortic pen oS

valves

@




3. VADY BEZ ZKRATU
- maly a velky obé&h zUstavaji oddéleny

KOARKTACE AORTY

lumen aorty vyrazneé zuzené

preduktalni

infantilini — nedozivaji se dospélosti
aorta zasobuje jen hlavu a horni
koncCetiny, zbytek téla zasobuje ductus
arteriosus (cyandza dolni poloviny téla)

postduktalni

adultni

vysoky tlak krve v horni a nizky v dolni
casti téla, vytvoren kolateralni obéh
pres aa. intercostalesa aa.
thoracicaeint.

|ze resSit chirurgicky

Postductal

Ductus arteriosus

Narrowed aorta (coarctation)

Preductal



Vrozené vyvojoveé vady srdce a velkych cév

3. VADY BEZ ZKRATU
- maly a velky obé&h zUstavaji oddéleny

Trachea Esophagus

Common

carotid
Left

arteries
. P . subclavian
ZDVOJENY AORTALNI OBLOUK i artery
arcus aortae duplex arch Left
aortic
arch
« zdvojeny aortalni oblouk
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4. POLOHOVE ANOMALIE SRDCE

AKARDIE ECTOPIA CORDIS DEXTROKARDIE

v s N srdce uloZeno na povrchu zarodku - izolovana — doprovazena tézkymi defekty
chybeni (nevyvinuti) srdce - souclast situs inversus (bez symptom)
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