Teratologie kardiovaskularninho
systemu

V obdobi od roku 2000 do roku 2015 se pohybuje
incidence vrozenych vyvojovych vad (vSech) u zive
narozenych déti v rozmezi 3,6 az 4,8 %. Nejvyssi
hodnota byla v roce 2012: 475 na 10 000 zive
narozenych (celkem 6 572), v roce 2015 bylo 5 891

narozenych deéti s vrozenou vadou. Procento
postizenych chlapcu kolisd v uvedeném obdobi mezi
57 a 61 %.




Vrozené vady u narozenych v roce 2015

5. Struktura vrozenych vad u zivé narozenych, v roce 2015
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6. Struktura vrozenych vad u zivé narozenych, v roce
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Virozene vady u narozenych v roce 2015

2.1 Vlyvoj vybranych vrozenych vad u Zivé narozenych déti - absolutné
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Vrozene vady u narozenych v roce 2015

2.1 Vyvoj vybranych vrozenych vad u Zivé narozenych déti - absolutné

2015
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Vrozene vyvojove vady srdce a
velkych cev

s vysoka cetnost: az 2,0% zive narozenych deti

» 8% geneticky podminene (napr. trisomie chr. 18, 21,
Turneruv syndrom, mutace nékterych genu -
DlGeorgeuv syndrom), vetsina - polyfaktorialni puvod
(vlivy prostredi, klasicke teratogeny: thalidomid, virus
zardenek, retinoidy, alkohol, diabetes zavisly na
inzulinu, ...)

 anomalni ohnuti srdecni trubice, nezalozeni nekterych
jejich casti, nezalozene nebo neuplne prepazky,
per2|stence komumkaa typlckych pro fetalni obdobi,
zUzeni (stendza) ¢i nepruchodnost (atrézie)

» detekce UZ mozna v 17.-18. tydnu
o nektereé neslucitelné s extrauterinnim zivotem



\/rozené vyvojove vady srdce a

velkych cev
1. s levopravym zkratem (nejcastejsi) —
okyslicena krev proudi z leve poloviny srdce
do prave nebo z aorty do plicni tepny
» zvySeny plicni prutok, chybé&ni cyandzy (u
malych defektu) nebo pozdni cyandza (u
velkych defektu)

o dulezitd v€asna diagndza a korekce
(hypertrofie prave komory a ireversibilni
postizeni plicniho reciste)

» defekt komoroveho septa, defekt sinoveho

septa (foramen ovale apertum), absence
predsinoveho septa, otevrena Botalova ducej




\/rozene vyvojove vady srdce a
velkych cev

2. s pravolevym zkratem: slozite,
kombinovaneé malformace, kdy cast
zilni krve prestupuje primo do
velkeho obehu

» hypoxie — cyanoza

» Fallotova tetralogie, transpozice
velkych cev, truncus arteriosus
persistens, atrezie trojcipe chlopné
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Fallotova tetralogie: stenoza truncus pulmonalis, defekt
komoroveho septa, dextropozice aorty, hypertrofie prave komory.

Pricina: nerovnomerné rozdeleni conus cordis a truncus
arteriosus (posun septum aortopulmonale dopredu)
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Interventricular
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Persistent Truncus Arteriosus

Jruncus arteriosus persistens:
aorta a truncus pulmonalis neoddeleny, vzdy spojeno s defektem
komoroveho septa, krev do nerozdelenych cev jde z obou komor

= spolecna komora
kKompletni miseni krve - cyanoza celeho tela
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Transposition of Great Vessels

F Transpozice velkych cev:

« pokud neni spojena s defektem
iInterventrikularniho ci
Interatrialnino septa nebo
otevrenym d. arteriosus —
neslucitelna se zivotem (Uplne
oddeleni velkeho a maleho
krevniho obehu)

e cyanoza,

* prognoza nelecenych
(chirurgicky) spatna
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Atrezie truncus

pulmonalis:

hypoplasie praveho srdce,

krev do plicnich tepen jde
oval pouze skrze ductus

il o/ teriosus, oteviené

foramen ovale |e jedinou

vylokovou cestou z prave

poloviny srdce,

ductus arteriosus e vzdy:

otevren a je jedinou cestou

krve do plic

Pulmonary
valves B *

Pulmonary Valvular Atresia




Defekt atrioventrikularniho kanalu

nerozdeleni spolecnenho atrioventrikularniho usti
na levou a pravou polovinu — nedoslo ke srustu
endokardovych polstarku, casto u déeti s
Downovym syndromem (15 — 20%)
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Patent ductus arteriosus

Patent
oval foramen

Stenosis
aortic valves

Atresia
aortic
valves

Steno6za aorty: Atrézie aorty:

hypertrofie levé komory hypoplasie leveho srdce, Siroce
otevreny d. arteriosus, zuzeny
aortalni oblouk — Ccasto neslucitelné

se zivotem




\/rozene vyvojove vady srdce a

velkych cev
3. vady bez zkratu: maly a velky obéh oddéleny

» koarktace aorty (preduktalni, postduktalni),
zdvojeny aortalni oblouk, pravostranny aortalni
oblouk, stenoza truncus pulmonalis
(=>hypertrofie prave komory)

* polohove anomalie srdce
(dextrokardie — *izolovana = obvykle |
doprovazena tezkymi srdecnimi
defekty, *situs viscerum Inversus =
bez srdeénich anomalii; ectopia e
cordis) | by




koarktace aorty
preduktalni (infantilni) —
nedozivaji se dospelosti, aorta
zasobuje jen hlavu a horni

koncetiny, zbytek tela zasobuje
ductus arteriosus (cyanoza dolni
poloviny tela)

common parotid
arteries

patent ductus
arteriosus

pulmonary artery

ligamentum
arteriosum

postduktalni (adultni) — vysoky
tlak krve v horni a nizky v dolni

casti tela, vytvoren kolateralni
obéh pres aa. intercostales a
aa. thoracicae Int., Ize resit
chirurgicky
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@ Double Aortic Arch

» zdvojeny aortalni oblouk — utlacuje tracheu a jicen — obtize pri dychani a polykani

« pravostranny aortalni oblouk — levy 4. oblouk a dorsalni aorta jsou obliterovany,
nahrazeny odpovidajicimi cévami vpravo




\/rozeneé vyvojove vady srdce a
velkych cev — vyskyt dle cetnosti

v s

(Udaj v zavorce — pocet pripadt 2015, nejaktualngjsi podle UZIS,

celkoveé 2% zivé narozenych déti)

» (defekt komoroveho septa)

» (defekt sinoveho septa)

» koarktace aorty (56)

» transpozice velkych cev (37)

» Fallotova tetralogie (25)

o anomalie plicnich zil (11)



VVV LYMEATICKEHO SYSTEMU

Vyvoj lymfatickych cév — analogicky k vyvoji cev krevnich (ale se
zpozdénim, od 6. tydne), jako vakovité vybézky endotelu
kardinalnich ven = napojeni na venozni systém.

6 primarnich lymfatickych vaku: 2 jugularni, 2 iliacké, 1
retroperitonealni a 1 cisterna chyli. Postupny vznik cetnych kanalku
a jejich propojeni a napojeni na hlavni kmeny: ductus thoracicus a
ductus lymphaticus dx. Lymfaticke uzliny — ztlusténi mezenchymu, z
Nejz se vyvine vazivove stroma a pouzdro, postupne osidleni
lymfocyty (prvni vznikaji v krevnich ostruvcich zloutkoveho vacku,
pozdegji v jatrech a slezing, pak v kostni dreni a v brzliku).

Slezina - z mezenchymu dorzalniho mezogastria, postupné osidleni
lymfocyty. Tonsily — analogicky, mezenchym + osidleni lymfocyty.

Thymus — 3. entodermova zaberni brazda (epiteloveé retikulum +
vcestovalé lymfocyty).



VVV LYMFATICKEHO SYSTEMU (jsou vzacné)

Primarni lymfedém (vrozeny) - stav zplsobeny problémy s
vyvojem lymfatickych cév se déli na dédiCny a nedédicny.

« Milroyova nemoc je zpusobena genetickou mutaci, ktera
je prfitomna od nejranéjSich obdobi vyvoje plodu.
Neexistuje Zadna znama léCba nebo prevence. Obvykle
vede k chronickému otoku dolnich koncCetin ale i jinde,
postizen muZe byt i obliCej nebo genital. Milroyova
choroba je dédi¢na a muze byt prenesena z matky nebo
otce na dité. Muze byt i asymetricky (jednostranny).

« Meigeova nemoc (lymfedém praecox). Tento stav €asto

zpusobuje lymfedém kolem puberty nebo béhem
téhotenstvi, i kdyz se muze vyskytnout az do véku 35 let.

* Lymfedém s pozdnim nastupem (lymfedém tarda). K tomu
dochazi zridka a obvykle zaCina po véku 35 let.



VVV LYMFATICKEHO SYSTEMU

» Nadpocetna slezina

« Hypoplasie thymu — napr. DiGeorgetyv syndrom (porucha vyvoje treti a
ctvrte zaberni vychlipky, jejimZ nasledkem je omezeny vyvoj az uplna
absence thymu a pristitnych télisek): poruchy migrace bunék neuralni listy
(normalné migruji mimo jiné do Zabernich oblouku) vedou ke vzniku vyvojovych
poruch v oblasti oblieje, vrozenych vad srdce (Eallotova tetralogie, fruncus
arteriosus persistens), aplasie pristitnych télisek a hypoplasie thymu s
poruchami imunity. Narusen muze byt i vyvoj stitné zlazy.




Dekuji za pozornost!



