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= Tato prezentacia je len na ucely vzdelavania Studentov mediciny v sulade so sekciou 107 zakona o copyrighte z
roku 1976 (Section 107, Copyright Act of 1976:Allowance is made for “fair use” for purposes such as criticism,
comment, news reporting, teaching, scholarship, education, and research.

Fair use is a use permitted by copyright statute that might otherwise be infringing.

All rights and credit go directly to its rightful owners. No copyright infringement is intended.) a autorskym
zakonom 185/2015 Z. z.

= Autorské prava su uznané autorom publikacii a obrazkom pouzitych v texte
m  Zdroje su pod prislusnym obrazkom.

= Fair use" umoznuje pouzitie materialov chranenych autorskymi pravami aj bez ziskania suhlasu autorov v
limitovanom rozsahu a to na ucely komentovania, kritiky, sprav, vyskumu alebo pre pedagogické/akademicke ucely



VRODENE VYVOJOVE VADY (ANOMALIE) SRDCA

®  Definicia — ide o strukturalnu anomaliu spésobenu chybnym formovanim oddielov srdca a/alebo velkych ciev
=  Pritomné pri narodeni
= Asi | % deti (8 —9/1000 za rok 2023)
= Vplyv genetiky vs. enviromentalne faktory (napr. TORCH infekcie, fajcenie, alkohol, etc.)
m  Rozny stupen klinickej signifikancie
m  Klinicky nemé az zivot ohrozujuce stavy
= NajcastejSie srdcove vady
m  Defekt septa komor (35,6 %), defekt predsieni (15,4 %), ductus Botalli apertus (10,2%)

m  Fallotova tetraldgia (4,4 %), transpozicia velkych artérii (TGA; 3,9 %), trikuspidalna atézia (cca | — 2 %)



KLASIFIKACIAVVCH SRDCA

Lavo-pravy skrat Pravo-lavy skrat

Aortalna stend6za Defekt komorového septa Fallotova tetralégia Atrézia trikuspidalnej chlopne
Stenéza a. pulmonalis™ Defekt predsienového Transpozicia velkych Jedina funkcna srdcova komora
septa tepien (ciev)
Koarktacia aorty Ductus arteriosus Botalli Ebsteinova anomalia Interrupcia aortalneho obluku
Anomalne polohy srdca Defekt atrioventrikularneho Hypoplastické lavé srdce Eisenmengerov syndrom™**
(ectopia cordis a dextrokardia) septa
Parcialny anomalny navrat Atrézia a. pulmonalis

pldcnych zil

Lutembacherov syndrom Truncus arteriosus

*obvykle acyanoticka, ale moze pri zavaznej viest’ k cyanoze (ak je defekt atridlneho septa), **obvykle sa nejedna o vrodent anomialiu, ale vzhfadom na mechanizmus skratu je uvedeny v klasifikacii (vid' prislusné
slajdy)



ACYANOTICKE VADY BEZ SKRATU




AORTALNA STENOZA

m  Zuzenie Ustia aortalnej chlopne v désledku anatomickej anomalie alebo zapalového procesu
= Priciny
= Zmeneny pocet cipov chlopne (vrodené) — bikuspidalna (cca 0,5 — 1,4 % populacie), monokuspidalna

m  Ziskané — reumaticka horucka (rozvojové krajiny), systémovy lupus erythematosus, hyperurikémia, infekcie

®  |né — Pagetova choroba, Fabryho choroba
= Epidemioldgia a statistika
= 6/1000 porodov (viac chlapci)

m  Asi 5 % populacie nad 65 rokov (exponencialny narast s vekom, 0,2 — (50 — 59 rokov) vs. 9,8 (80 — 89 rokov))



AORTALNA STENOZA - DELENIE

|. Valvularna stenoza
m  Reumaticka horucka

m  Degenerativny proces chlopne
®  Pritomnost’ bikuspidalnej (zriedkavo monokuspidalnej chlopne)

m  Kalcifikacia trikuspidalnej chlopne (poskodenie asociované s rastiucim vekom, kumulativny proces)

®  Valvularna tromboza



Diastole

Systole

Aortic stenosis etiology: morphology of calcific AS, bicuspid valve, and rheumatic AS (Adapted from C. Otto, Principles of Echocardiography, 2017).

https://recapem.com/wp-content/uploads/2023/07/Aortic-stenosis-etiology.png



AORTALNA STENOZA - DELENIE

2. Subvalvularna stenoza
= Fixovana obstrukcia — napr. diskrétna fibroticka subaortalna membrana

= Dynamicka obstrukcia — napr. hypertroficka kardiomyopatia -> obstrukcia vytokovej casti lavej komory (,,left ventricle
outflow tract obstruction — LVOTO)

3. Supravalvularna stenoza

m  Zriedkavo — systémova elastinova artériopatia -> ,,hourglass® variant -> anularny prstenec na hornom okraji Valsalvovych
sinusov



PATOMECHANIZMUS AORTALNE] STENOZY

|.  Reumaticka horucka (rozvojové krajiny)

= |nfekcie horného dychacieho traktu (Streptococcus pyogenes) -> ? -> typ Il hypersensitivity

= M-protein bakteridlnej steny alebo membrany vykazuje podobnost’ s myokardialnymi antigénmi

= Tvorba protilatok proti kardialnym antigénom -> lyza buniek komplementom alebo interakcia s fagocytmi (destrukcia
proteolytickymi enzymami) -> vznik trhlin na povrchu chlopni -> bakterialne vegetacie

m  MacCallumove plaky na povrchu chlopni — mapovité, zhrubnuté a drsné casti endokardu (hlavne predsiene)

= Aschoffove uzliky — granulomatézne struktury — fibrinoidné zmeny, Ly, Ma (-> mnohojadrové bb.,Anickovove bb.) -> nekroza v centre ->
pritomné vo vsetkych vrstvach srdca (pankarditida)

= T-lymfocyty a fagocyty -> 1IL-1 a TGF-B -> migracia fibroblastov -> premena na osteoblastom podobné bb -> tvorba
kostnej matrix -> depozicia Ca?* (alkalickou fosfatazou)



MacCallumov plak (lava predsien) Aschoffov uzlik (sSipky)

https://pathology.oit.duke.edu/siteParts/images/large/path025-02.jpg
https://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/d/d5/Rheumatic_heart_disease_- 3b_-_very high_mag.jpg



PATOMECHANIZMUS AORTALNE] STENOZY

2. Kalcifikacia aortalnej chlopne (,,calcification aortic valve disease” — CAVD)
®  Mechanicky stres (nepriamo Umerny poctu chlopni) -> poskodenie povrchu chlopni

= T-lymfocyty a fagocyty -> 1IL-1 a TGF-f -> migracia fibroblastov -> premena na osteoblastom podobné bb ->tvorba
kostnej matrix -> depozicia Ca?* (alkalickou fosfatazou)



NASLEDKY AORTALNE] STENOZY - ADAPTACIA

= fafterload -> remodelacia l'avej komory -> koncentricka
hypertrofia -> diastolicka dysfunkcia

Stendza vedie k ftransvalvularneho tlakového gradientu
Dlhodobé zachovanie ejekénej frakcie -> asymptomaticka
Progresivna hypetrofia vedie k maladaptacii

m | koronarnej perfuzie (kvoli TLVEDP a |trvania diastoly - tachykardia)

m | koronarnej prietokovej rezervy

= Tnaroky na dodavku O,

Rozvoj myokardialnej ischémie

Pressure (mm Hg)

Normal Aortic stenosis

100 100

T ———

_

0 : 0

v

llustrating the transvalvular pressure gradient in normal and severe aortic
stenosis. Aortic pressure changes is represented as yellow curve, and left
ventricular pressure as blue curve. The maximum pressure gradient (double-
headed arrow) is increased in aortic stenosis. Ao, aorta; LV, left ventricle.

https://recapem.com/wp-content/uploads/2023/07/aortic-stenosis-pressure-gradient.png



NASLEDKY AORTALNE] STENOZY - MALADAPTACIA

= Nutnost’ neustdleho zvySovania preloadu na udrzanie funkcie srdca

|. Diastolicka dysfunkcia

m  Remodelacia komory -> koncentricka hypertrofia
m  Sekundarna mitralna regurgitacia -> prenos tlakov do predsiene -> dilatacia predsiene -> atrialna fibrilacia

= Pulmonarna hypertenzia typu Il -> TPCWP -> dysfunkcia pravej komory (cor translatum)

2. Systolicka dysfunkcia

= Prolongovana expozicia vysokému tlaku v komore -> fibréza lavej komory } Poruchy

®=  Vznik subendokardialnej ischémie -> | ATP pre kontrakcie myokardu, dysfunkcia ionovych pump kontraktlblllty

PCWP — tlak v zaklineni pltcnice



Stage 0 Stage 1 Stage 2 Stage 3 Stage 4
Stages/Criteria
Pulmonary Vasculature
No Cardiac Damage LV Damage LA or Mitral Damage o Trcainpid Bumage RV Damage
Increased LV Mass Index | | qayed left atrial volume Sysioflo Fumonary Moderate-Severe right
>115 g/m? (Male) >34mLm? fyperisneion ventricular dysfunction
>95 g/m? (Female) 260 mmhg
Echocardiogram — Moderate-Severe mitral Moderate-Severe
° regurgitation tricuspid regurgitation
LV Ejection Fraction ——
<50% Atrial Fibrillation

Cardiac stratification of aortic stenosis based on the extent of cardiac damage. LA, left atrial; LV, left ventricular; RV, right ventricular. PMID: 29020232

https://recapem.com/wp-content/uploads/2023/07/aortic-stenosis-pathophysiology.png




STAGING AORTALNE] STENOZY (AS) —VCASNE STADIA

. . . . Hemodynamika Hemodyn. i

AortalnaV ., <2 m/s,

Bikuspidalna chlopna,

A Riziko AS e il Normalny p’ohyb Ziadne Ziadne
chlopni
Mierna AS —Aort.V, .,
Mierna az stredna 2,0 — 2,9 m/s alebo Moze byt’ véasna
kalcifikacia chlopne, AP <20 mmHg diastolicka dysfunkcia
B Progresivna AS Reumatické zmeny s lavej komory, Ziadne
fuziou komisuralnej Stredna AS —Aort.V Ejekcna frakcia v
fisdry 2,0 — 2,9 m/s alebo norme

AP 20 — 39 mmHg



STAGING AORTALNE] STENOZY — ASYMPTOMATICKA ZAVAZNA AS

&y gt . . o Hemodynamika Hemodyn. .

Diastolicka dysfunkcia
LK,
Mierna hypertrofia
LK
LVEF v norme

Zavazna
Cl Asymptom. kalficikacia/fibroza, ev.
Zavazna AS Kongentinalna stendza s
vyraznym zuzenim
Asymptom. Zavazna
2 Zavazna AS s kalficikacia/fibroza, ev.
diastolickou Kongentinalna stendza s

dysfunkciou LK vyraznym zuzenim

*AVA a AVAi su typické zmeny, ale nevyzaduju sa pre definiciu

Aort.V, .. 24 m/s ev.
AP 240 mmHg
AVA <| cm?
(ev.AVAI 0,6 cm?/m?)*

Velmi zavazna stenoza:
Aort.V, 25— 55 m/s
ev.

AP 260 mmHg

LVEF <50 %

AP - tlakovy gradient medzi l'avou komorou a aortou, AVA(i) — plocha Ustia aortélnej chlopne (index), LVEF — ejekénd frakcia lavej komory

Ziadne,
Zitazové testy
mozu vyvolat’
manifestaciu



STAGING AORTALNE] STENOZY — SYMPTOMATICKA ZAVAZNA AS

P - Anatomia . Hemodyn. .

Aort.V, . 24 m/s ev.
AP 240 mmHg
AVA <| cm?
(ev.AVAI <0,6 cm?/m?) ale ak je
AS/AR méze 1

DI

D2

D3

Zavazna AS s
Tgradientom

Zavazna AS s
lprietokom, ev.
lgradient a |LVEF

Zavazna AS s
lgradientom a LVEF
vV norme, ev.
Paradoxna zavazna
AS s | prietokom

Zavazna
kalficikacia/fibroza ev.

Kongentinalna stenoza

s vyraznym zuzenim

Zavazna
kalficikacia/fibroza s
redukciou otvarania

cipov chlopne

AVA <1 cm? (ev.AVAI £0,6 cm?/m?)
Aort.V, . <4 m/s/
AP <40 mmHg

Dobutamin-stres echo:
AVA <| cm?

Aort.V, . >4 m/s

AVA =1 cm? (ev.AVAI £0,6 cm?/m?)
Aort.V . <4 m/s
AP <40 mmHg

Stroke-volume index <35 ml/m?2 (pri
sBP <140mmHg)

Diast. dysfunkcia LK,
Hypertrofia LK,

Moze byt pulmonarna

hypertenzia

Diast. dysfunkcia LK,
Hypertrofia LK,
LVEF <50 %

thrabka steny LK,
|LK a |vyvrh. objem,
ldiast. plnenie LK,
LVEF =250 %

Namabh. dyspnoe,
Jtolerancia fyz. aktiv.,
Zlyhanie srdca,
Namah.Angina
Namabh. pre-/synkopa

Zlyhanie srdca
Angina
Pre-/synkopa



MANIFESTACIA AORTALNE] STENOZY

®  Dlho asymptomaticka -> dekompenzacia na zaklade
iného ochorenia/stavu

= Akutny M, arytmia — atrialna fibrilacia, systémova
infekcia/sepsa, hypovolémia, krvacanie z GIT,
nekontrolovana hypertenzia, infekéna endokarditida,
pldcna embolia

m  Zlaty standard diagnostiky -> echokardiografia
m  EKG -> hypertrofia lavej komory

= Stanovenie BNP sa neodporuca (echo je presnejsie)

Manifestacia

Namahové dyspnoe

Presynkopa/synkopa

Bolest’ za sternom

Systolicky selest -> propagacia do a. carotis
Pulsus parvus et tardus

Znamky hemolytickej anémie -> |Hb, TEry-LDH

Troponiny T a | -> znamka akdtneho koronarneho
syndromu

AST,ALT -> Sokova pecen pri chabom vydaji srdca



Echokardiogram aortalnej stendzy — za zUzenym Ustim sa prudenie meni z laminarneho na turbulentné (sipka)

https://recapem.com/wp-content/uploads/2023/07/Severe-aortic-stenosis.png



KOARKTACIA AORTY

= Definicia — zUzenie priesvitu aorty, najcastejSie pritomné na aortalnom obluku
= Priciny
= Vrodené
= Turnerov sy. (45, X-),Williams-Beurenov sy. (46, XX/XY,del(7)(pter-q| 1.23-dter), 22q1 1.2 sy (DiGeorgeov sy.)
m  Ziskané
=  Trauma, ateroskleroza, operacie na aorte, vaskulitidy — Takayasuova arteritida, Kawasakiho choroba
= Epidemioldgia a statistika
= 40/100000 zivonarodenych deti/rok (USA, 2020);4 — 5 % VVCH srdca, zriedkava v dospelosti (I z 1000 pripadov koarktacie)

m  Mierne castejSia u muzov (1,5 —2:1)



MECHANIZMY VZNIKU KOARKTACIE AORTY

m  Uzatvaranie ductus arteriosus fyziologicky — obvykle v smere a. pulmonalis -> aorta
= Po narodeni - 1p,0,, |PGE,, | rezistencie plucnej cirkulacie
= |2 - 24 hod.—,funkény uzaver” — konstrikcia hladkosvalovych buniek
= 2 — 3 tyzdne — , definitivny uzaver* -> hypoxia -> fibrézna proliferacia tunica intima -> ligamentum arteriosum (Botalli)
= Nejasné, hypotézy
|.  Postnatalna konstrikcia duktu
2. Migracia duktalneho tkaniva do aorty

3. Alteracia prietoku pocas fetdlneho obdobia umoznujlca rozvoj koarktacie



KLASIFIKACIA KOARKTACIE AORTY

®  Podla pozicie koarktacie voci ductus arteriosus

|.  Preduktalny typ (infantilny)
®  Intrauterinna redukcia prietoku aortou -> hypoplasticka aorta
= Napr. 5 % pacientov s Turnerovym sy.

2. Duktalny typ (infantilny)

L] Malformacia uzaveru

3. Postduktalny typ (adultny)



Left subclavian
artery

Preductal
coarctation
Ductus Descending
arteriosus aorta

Preductal coarctation

Ascending

aorta

Aortic
isthmus

Ductus
arteriosus

Main pulmonary Descending aorta
artery

Upravené podla:

Left subclavian
artery

Postductal
coarctation

Ductus
arteriosus

Descending
aorta

Postductal coarctation

https://media.springernature.com/lw685/springer-static/image/chp%3A10.1007%2F978-3-030-55660-0_20/MediaObjects/331590_| En_20_ Fig9 HTML.png

https://radiologykey.com/wp-content/uploads/2019/09/f020-001-978141603 1 727.jpg



PATOMECHANIZMUS PREJAVOV KOARKTACIE AORTY

= ftlaku krvi pred koarktaciou, |tlaku krvi po koarktacii

Remodelacia lavej komory -> koncentricka hypertrofia

Rozvoj hypertenzie (horna polovica tela)

=  Hypotéza mechanickej obstrukcie

®  Humoralna hypotéza — RAAS a sympatikovy NS
Kardiomegalia a hypertrofia pravej komory

m  Zavazna koarktacia -> otvorenie foramen ovale -> objemové pretazenie -> dilatacia pravej predsiene a komory



Priznak ,,3“ na RTG (zelena ciara), Sipky naznacuju vrubkovanie rebier (rozvoj kolateralnej cirkulacie)

https://www.wikidoc.org/images/c/cd/COA_x-ray_labeled.jpg



MANIFESTACIA KOARKTACIE AORTY

m  Mierna forma
= Novorodenci, dojcata - tazkosti s dychanim, prijmom potravy (pocas dojcenia), chaby apetit, neprospievanie

®  Neskor — priznaky abnormalneho prietoku krvi a remodelacie srdca -> dyspnoe, synkopa, Unava, bolest’ na hrudi, bolesti
hlavy a spontanne krvacanie z nosa, (epistaxis, oba v dosledku hypertenzie), tinnitus (hypertenzia)

®  Chladné dolné koncatiny, intermitentné klaudikacie pocas namahy (,,pink upper part, cyanotic lower part*)
m  Zavazna

= Rychla manifestacia priznakov -> znizeny prietok aortou do zvysku tela



| {' Coarctation
of the aorta

High blood
pressure

before point
of coarctation

Low blood
pressure
beyond
point of
coarctation

A — koarktacia za a. subclavia sin.,
B — koarktacia pred a. subclavia sin.

https://ssl.adam.com/graphics/images/en/18128.jpg Upravené podla viacerych autorov



STENOZA ARTERIA PULMONALIS (VALVULARNA, PVS)

m  Definicia — zUzenie Ustia chlopne a. pulmonalis, sposobujuce narast afterloadu a s tym spojenu remodelaciu pravej
komory (PK)

= Stenoza a. pulmonalis méze nastat’ aj mimo Ustia chlopne — non-valvularna stenoza (cca. 20 % pripadov tejto stenozy)
= PricCiny — nejasné

" Vrodené — Noonanovej syndrom (AD),Williams-Breuer sy., hypoplazia chlopne (?)

m  Ziskané — reumaticka horucka, karcinoid (?)

= PVS moze byt sucast'ou inych VVCH srdca — Fallotova tetralogia, kompletny atrioventrikularny kanal, PK s dvojitym
vytokom, jednokomorové srdce

= Epidemioldgia

= | na 2000 Zivonarodenych deti na svete (2023), M:Z — 1:1



Pulmonary Valve
Stenosis

Sipky znazorfiuji prenos
tlakovych gradientov veducich
k remodelacii komory

Upravené podla: https://pediatricheartspecialists.com/images/answers/Pumonary-Stenosis.jpg



PATOMECHANIZMUS NASLEDKOV PVS

= Stenoza chlopne -> fafterload PK -> remodelacia PK -> koncentricka hypertrofia

= |nicidlne diastolicka dysfunkcia -> EF zachovana -> progres zmien -> systolicka dysfunkcia (pokles objemov PK — fibroéza,

etc.)
®  Propagacia do pravej predsiene -> hypertrofia a dilatacia -> arytmogénny potencial
"  Propagacia do systémovej cirkulacie
= Tnapln jugularnych zil
m  tThydrostaticky tlak v systémovej cirkulacii -> periférne edémy, ascites, hydrotorax, hydroperikard (zriedkavo), dyspepsia
= 1TK v systémovej cirkulacii -> sekundarna remodelacia LK
® |zolovana PVS je principialne acyanoticka vada

m  Potencialny rozvoj cyandzy pri zavaznej PVS -> stagnacia krvi (fextrakcia O, tkanivami) + zlyhanie dopredu PK (znizeny
prietok pulmonarnou cirkulaciou ->| oxygenacia krvi)



V=-416m/s
PG = 69.1mmHg

W:1.75MH2

B

10:43:17 am €1

Generd /V

Store in progress

No R Trig/
Sweep=100mm/s

6.0 4

2D/CD/»

Delete Set

Lock Set

Stendza pulmonarnej chlopne u dospelého pacienta (hore)
Stendza pulmonarnej chlopne pocas fetalneho obdobia
(vlavo) — laminarne prudenie v komore pred chlopnou,
turbulentné v plucnici za stendzou

https://media.springernature.com/lw685/springer-static/image/chp%3A10.1007%2F978-3-030-
42937-9_19-1/MediaObjects/486865_0_ En_19-1_Figl_HTML.png

https://encrypted-tbn0.gstatic.com/images?q=tbn:ANd9GcTRhee43_GAVR3Wec-
TwsXqjNgpo_arhgZLwgg&s



ABNORMALNE POLOHY SRDCA

m  FEctopia cordis

m  Zriedkava anomalia, pri ktorej sa srdce vyvija mimo hrudnej dutiny — | na 8 000 000 Zivonarodenych deti

m  Krk, hrudnik, brusna dutina

®  Progndza zilezi najma od pritomnosti ostatnych vrodenych vyvojovych vad (mnohopocetné vady)

m  Dextrokardia
= Vyvojova vada s orientaciou hrotu napravo — | na 12 000 zZivonarodenych deti
= Moze/nemusi byt’ zmena ulozenia organov (ev. pritomnost/nepritomnost’ inych VVCH)

= Technicka dextrokardia — chybné nasadenie elektréd pri EKG (Favé zvody nad pravd komoru a p.) ©



Dextrokardia so situs inversus (zrkadlové ulozenie
organov oproti fyziologickému stavu)

https://image.tuasaude.com/media/article/js/ib/tratamento-para-ectopia-cordis_31884.jpg
https://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/thumb/d/d7/Situs_inversus_chest_Nevit.jpg/330px-Situs_inversus_chest_Nevit.jpg

Ectopia cordis



ACYANOTICKE VADY S LAVO-PRAVYM SKRATOM




FYZIOLOGICKE ROZDIELY MEDZI FETALNOU A ADULTNOU

CIRKULACIOU — SKRATY (,,SHUNTS")

Ductus arteriosus
m  Oxygenacia krvi

m  placenta -> v. umbilicalis -> ductus venosus (obchadza
pecen) -> v. cava inferior -> prava predsien

Foramen ovale | — i

®  Parametre vo v. umbilicalis (18 — 38 gest. tt.)

= SpO2 62,1 — 70,4 %, pO2 24 — 29 mmHg, pCO2 35 —
46 mmHg, pH 7,35 — 7,40

Placenta | pyctus

= Vzdy pulzatilny charakter prudenia VENosus >

= Skraty na urovni srdca Ventrikula
entrikularny

' / ' septalny defekt

\<P !
*_ Aa. umbilicales

v. umbilicalis

®  Ventrikularny septalny defekt (uzavretie intrauterinne —
dospelost)

= Atrialny septalny defect (hl. foramen ovale, uzavretie
narodenie — 3 roky)

®  Ductus arteriosus patens (uzavretie 12 — 48 hod. po
nar.)

Upravené podla: https://www.registerednursern.com/wp-content/uploads/2020/0 | /fetal-circulation-maternity-nursing.png



VENTRIKULARNY SEPTALNY DEFEKT

®  Definicia — malformacia septa umoznujuca komunikaciu lavej komory a pravej (ev. pravej predsiene) veduca
inicialne k l'avo-pravému skratu (bez cyanozy!)

m  Moze sa vyskytovat' aj s inymi VVCH alebo v ramci nich — koarktacia aorty, aortalna stendza, Fallotova tetralogia,
transpozicia velkych ciev

= Priciny
= Genetika — mutacie v TBX5 géne (formovanie septa komér a koncatin), napr. Holt-Oramov syndréom
= Enviromentalne faktory
» |nfekcie — TORCH, chripka, horucky

= Toxiny, navykové latky a lieky — alkohol, metronidazol, ibuprofén, marihuana, kokain

m  Ochorenia pocas tehotenstva — epilepsia (th. karbamazepin), migrény, systémova hypertenzia, fenylketonuiria

= Incidencia — 2 — 6/1000 Zivonarodenych deti/rok (2024, M:Z — 44 vs. 56 %), 90 % sa spontanne uzatvara

TORCH - toxoplazmoza, ostatné (napr. HIV), rubeola, cytomegalovirus, herpesvirusy



Ventrikularne septum je asymetrické, zakrivené v
dosledku tlakovych gradientov

®  Poruchy fazie pocas intrauterinného vyvoja?
KlasifikaciaVSD
|. Infundibularny

®  Pod chlopnami velkych ciev, nad crista supraventricularis

" 6 %zVSD (az 30 % zVSD v Azii), obvykle spontanne
uzavretie

2. Perimembranodzny

»  Pod crista supraventrikularis v pars membranacea

= 80 % zVSD, obvykle spontanne uzavretie

3.

4.

5.

Defekt atrioventrikularneho kanalu (vtokova cast’
komor)

8 % zVSD, Typicky pri Downovom syndrome

Muskularny

Viaceré defekty, obraz ,,Svajciarskeho syra*

20 % zVSD u deti, neskor obvykle spontanne uzavretie

Gerbodeho

Komunikacia medzi LK a PP (zriedkavy)

Supravalvularny vs. infravalvularny, vs. kombinovany



i Ventricular Septal Defect

RA. Right Atrium SVC. Superior Vena Cava TV. Tricuspid Valve 1. Conoventricular, malaligned

RV. Right Ventricle VC. Inferior Vena Cava MV. Mitral Valve 2. perimembranous
LA. Left Atrium MPA. Main Pulmonary Artery  PV. Pumonary Yalve 3. inlet
LV. Left Ventricle Ao. Aorta AoV. Aortic Valve 4. muscular

https://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/9/9f/Vsd_simple-Ig.jpg
https://ars.els-cdn.com/content/image/1-s2.0-S1016731517300076-gr2.jpg

Normal Supravalvular
(Direct)

Infravalvular Intermediate
(Indirect)

Gerbodeho defekt ventrikularneho septa



PATOMECHANIZMUS VSD A PREJAVY

Inicidlne Pavo-pravy skrat — kvli vyssiemu tlaku v LK (120 mmHg vs cca 20 mmHg v PK)

m  Zavaznost podla velkosti — malé (< 25 % priemeru aortalneho anulu), stredné (25 — 75 %) a velké (>75 %)
®  Prietok krvi do PP -> hyperkineticka cirkulacia vo funkénom obehu pluc -> plticna hypertenzia

®  Propagacia tlaku naspat’ do PK -> hrozi obratenie skratu (chronicka remodelacia PK)

= Eisenmengerov syndrém — ,,cyanotizacia® lavo-pravého skratu (zmena na pravo-lavy)

m  Kedysi Eisenmengerov sy. ako kontraindikacia operacie -> dnes uz mozna korekcia
®  Pansystolicky Selest

®  Diastolicky decrescendo Selest naznacuje +aortalnu regurgitaciu

= CAVE! - profylaxia proti infekénej endokarditide sa uz neodporuca (benefit vs. riziko)
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ATRIALNY SEPTALNY DEFEKT (ASD)

m  Definicia — pritomnost’ komunikacie medzi l'avou a pravou predsienou v dosledku malformacie tvorby
predisenoveho septa

= Priciny
m  Genetika — Downov sy., Turnerov sy., Noonanovej sy., trombocytopenia-absentujica os radialis

m GATA4, NKX2-5,TBX5 (Holt-Oramov sy.) -> zodpovedné za formovanie srdcového septa
= Enviromentalne faktory — fajcenie, fetalny alkoholovy syndrém, valproat, metotrexat, kokain
m  Sucast’ inych VVCH — Ebsteinova anomalia, Lutembacherov sy.
= Epidemioldgia a statistika
= Cca 9 na 1000 zivonarodenych deti/rok (2024) -> narast pripadov vdaka lepsej diagnostike

m 25 % z defektov srdca u deti, M:Z — |:2



FYZIOLOGIAVYVOJA SEPTA

= Vyvoj atrialneho septa

= (Od 4. gest. tt -> vyvoj septum primum -> kaudalny rast -> prekrytie mezenchymalnymi bb. -> apoptoza v dist. Casti -> ostium
primum

. Od 5 gest. tt. -> septum secundum z ventralnej strany napravo od septum primum -> prekrytie ostium primum -> formovanie
chlopne -> ostium secundum (foramen ovale)

= Po narodeni -> vtok okyslicenej krvi do l'avej predsiene -> zaklopenie ,,chlopne* nad foramen ovale -> fibrotizacia a uzaver



KLASIFIKACIA DEFEKTOV SEPTA

m  Podla lokalizacie a vztahu k ostium primum/secundum
|. Defekt ostium secundum (80 %)
2. Defekt ostium primum (15 —20 %)
3. Defekt sinus venosus (5 — 6 %)

4. Defekt koronarnych sinusov (<I %)

= Zasignifikantny sa povazuje defekt, pri ktorom je pomer Q_/Q, >1,5
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https://radiologykey.com/wp-content/uploads/2016/01/B9781416056690000045_f004-001-9781416056690.jpg
https://www.vhlab.umn.edu/atlas/congenital-defects-tutorial/septal-defects/graphics/ASD-201 6.jpg



PATOMECHANIZMUS ASD

= Lavo-pravy skrat

= Objemové pretazenie pravej predsiene -> objemové pretazenie PK -> remodelacia pulmonarnych ciev ->
pulmonarna hypertenzia

®  Neskoré stadia -> remodelacia PK -> propagacia tlaku spatne -> Eisenmengerov syndrom (otocenie smeru skratu
na pravo-lavy, ,,cyanotizacia®)

= Mnohé ASD mozu byt asymptomatické (patologicky stav)

= Pitie energy drinkov moze umocnit’ arytmogénny potencial defektu, ev. viest’ k rozvoju zlyhania srdca pri pritomnosti ASD



JPEG

/\

/
J\‘\'M‘*ﬂmr"—"“’ ..\‘-'_—",\w'd"“'ww\} \’M_“\.' 86 bpm

https://www.onlinejase.com/cms/10.1016/j.echo.2015.05.0 | 5/asset/98a69bf8-2be8-4c5b-9c36-f846f4d93b3b/main.assets/gr27 _Irg.jpg



DUCTUS ARTERIOSUS (BOTALLI) PATENS (APERTUS) - PDA

m  Definicia — vada srdca spojena s existenciou skratu na urovni velkych ciev (obvykle lavo-pravy skrat), ak k
uzavretiu nedojde do 72 hodin

= Priciny
®  Genetika — trizomie +13, +18, +21; Holt-Oramov sy., CHARGE sy., Noonanovej sy.,, TAAD/PDA, 22ql 1.2 (DiGeorgeov sy.),
sy. familiarneho PDA
= Environmentilne — gestacny DM, podavanie Mg?* pocas gravidity, kokain, Ca2*-blokatory

= Neonatdlne — prematurita (vaha pri porode <1000 g), syndrom respiracnej tiesne (IRDS), neonatalna sepsa, vysoka
nadmorska vyska, i.v. velké mnozstva tekutin, sluckové diuretika, aminoglykozidy, cimetidin a heparin

= Epidemioldgia a statistika

= | na 1000 Zivonarodenych deti (2022),5 — 10 % VVCH srdca pri narodeni, M:Z 1:3

CHARGE — kolobom oka (chybanie casti tkaniva, napr. dihovky), defekty srdca, atrézia chodn, restrikcia rastu/vyvoja, urogenitalne abnormality, hluchota; TAAD/PDA — aneuryzma torakalnej aorty s dissekciou +
PDA



A Conical B Window C Tubular

F Fetal

D Complex E Elongated

https://www.ahajournals.org/cms/10.1161/JAHA.122.025784/asset/| eOcd5 | 4-a681-4836-8b66-7533 | defca43/assets/graphic/jah37672-fig-000|.png
https://www.ahajournals.org/cms/10.1 16 1/JAHA.122.025784/asset/92246ca7-5dff-4182-9f62-435f644ef87d/assets/graphic/jah37672-fig-0002.png



PATOMECHANIZMUS PDA

m  Obvykle inicialne lavo-pravy skrat -> bez cyanozy
m  Systémova vaskularna rezistencia (SVR) > pulmonalnu vaskularnu rezistenciu (PVR)
. 14 9 4 . 97 . . 14 . 14 .
= Objemove pretazenie plucnej cirkulacie -> pulmonarna hypertenzia
m  Otocenie skratu (Eisenmengerov sy.)

=  Remodelacia PK -> cor pulmonale chronicum

= Uzavriet|, Ci neuzavriet? -> prostaglandin E, , udrziava ductus otvoreny

= [->P skraty — indometacin alebo ibuprofén (inhibicia syntézy PGE,) -> uzavretie -> prevencia pulmonarnej hypertenzie

»  P->[ skraty (Fallotova tetraldgia, TGA) ev. interrupcia aortalneho obluka -> podavanie PGE, -> zachrariuje Zivot pacienta



VARIANTY PRIETOKU KRVI PRI DUCTUS ARTERIOSUS PATENS
PODLA TYPU PRIDRUZENE] ANOMALIE

Aorta to Pulmonary Artery Pulmonary Artery to Aorta Pulmonary Artery to Aorta Aorta to Pulmonary Artery
(direction of ductal shunt) (direction of ductal shunt) (direction of ductal shunt) (direction of ductal shunt)

Aorta Ductus Aorta

arteriosus

Pulmonary

Pulmonary
artery

artery

Normal cardiac anatomy Normal cardiac anatomy and d-TGA anatomy with d-TGA anatomy without
and physiology persistent pulmonary hypertension pulmonary hypertension pulmonary hypertension
of the newborn

https://evidence.nejm.org/cms/asset/582b9759-33c8-438d-b448-82e66768b388/evidmr2 100060 _fl.jpg
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DEFEKT ATRIOVENTRIKULARNEHO SEPTA

m  Zriedkava anomalia spojena s malformaciou
atrioventrikularneho septa

= Kombinacia ASD +VSD + anomalii mitralnej a
trikuspidalnej chlopne

= |ncidencia — 2,4 — 3,1/10000/rok
m  Spojena casto s genetickymi pricinami

= Downov sy., Noonanovej sy., 22ql 1.2 (DiGeorgeov sy.)
m  Zavazné defekty mozu viest’ k v€asnej cyanotizacii

®  Chaba — 50 % umrie do | roka (zlyhanie srdca, infekcie),
rychly rozvoj pulmonarnej hypertenzie

https://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/e/e3/Avsd.jpg

Atrioventricular Septal Defect
(AVSD)

RA. Right Atrium
RV. Right Ventricle
LA. Left Atrium
LV. Left Ventricle

SVC. Superior Vena Cava CAW. Common Atrioventricular Valve
IVC. Inferior Vena Cava PV. Pulmonary Valve
MPA. Main Pulmonary Artery AoV. Aortic Valve

Ao. Aorta



PARCIALNY ANOMALNY NAVRAT PLUCNYCH ZIL (PAPVR, PAPVC)

m  Zriedkava vada -> cast’ w. pulmonales Usti do pravej
predsiene

= |ncidencia — 2 — 7/10000/rok
= Priciny

®  Genetika — Downov sy., Turnerov sy.,

®  Environmentalne — Diabetes, rubeola, fajcenie, alkohol
" Progndza

®  Obvykle dobra, mnohé pripady asymptomatickeé

m  Zavazné pripady vyzaduju korekciu, neisty vysledok

Partial anomalous pulmonary venous return
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Left atrium A% Left atrium

Left
ventricle
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Atrial septal
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Left ventricle

Right ventricle Right ventricle
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https://www.mayoclinic.org/-/media/kems/gbs/patient-consumer/images/2017/12/04/15/46/mcdc_partial-anomalous-pulmonary-venous-return-8col.jpg



LUTEMBACHEROV SYNDROM

m  Extrémne zriedkava vada - kombinacia
vrodeného/ziskaného ASD a vrodenej/ziskanej
mitralnej stenozy

®  Priciny - ? (faktory veduce k jednotlivym defektom?)

®  |ncidencia — 0,001/1000000/rocne

"  Progndza a manifestacia
" Podla jednotlivych defektov

" Dlho asymptomatickeé

https://casereports.bmj.com/content/bmijcr/15/5/e247984/F| .large.jpg

LUTEMBACHER SYNDROME

ATRIAL SEPTAL DEFECT
with Left to Right shunt

RHEUMATIC
SEVERE MITRAL STENOSIS

LA- LEFT ATRIUM

LV- LEFT VENTRICLE

RV- RIGHT VENTRICLE

RA- RIGHT ATRIUM

Ao- AORTA

SVC- SUPERIOR VENA CAVA

IVC- INFERIOR VENA CAVA

MPA- MAIN PULMONARY ARTERY



CYANOTICKEVADY S PRAVO-LAVYM SKRATOM




FALLOTOVA TETRALOGIA

®  Definicia - vrodena anomalia srdca (konotrunkalny defekt) spojena s existenciou mnohopocetnych chyb a
vyraznym rozvojom cyanozy (centralny typ v dosledku pravo-lavého skratu)

|. Anteriorny a velky defekt ventrikularneho septa

2. Nasadajuca aorta (transpozicia)

3. Zuzenie v oblasti pulmonalnej chlopne a subvalvularnej oblasti

4. Hypertrofia pravej komory (sekundarne kvoli stendze v oblasti chlopne a. pulmonalis)
= Epidemioldgia a statistika

= Incidencia — 5 — 7/10000 Zivonarodenych deti/rok, M:Z — |:1,5 — 7% vsetkych VVCH

m  Prezivanie (nekorigovana) — | rok — 66 %, 3 roky — 40 %, 20 rokov — | | %, 30 rokov — 6 %, 40 rokov — 3 %



Tetralogy of Fallot

Pulmonary artery
/W The aorta lies over
ventricular
Right /\ ’ septal defect
atrium
Left
atrium

Ventricular
Right septal defect

ventricle

Pulmonary stenosis

Narrowing of area
below the valve

Left
ventricle

Right ventricular hypertrophy

https://www.bhf.org.uk/-/media/images/information-support/conditions/tetralogy-of-fallot/tof-heart-side-2_660x885_noexp.jpg!rev=335333fb3ebf46638|8bafadf5ceebf5



FALLOTOVA TETRALOGIA

= Priciny
= Mutdcie v kaskddach NOTCH a WNT
= NOTCHI,FLT4 aTBXI (spojeny s deléciou 22q1 1.2)
m  Mutacie vo faktoroch zapojenych v morfogenéze srdca - NKX2.5, GATA-6, GATA-4, HAND I, HAND?2, ZFPM2, and NF-ATC
= NKX2.5 — detekcia pri familiarnom vyskyte VVCH srdca

®  Trizomie a poruchy chromozémov — Down sy, p-del-22ql 1.2, Alagilleov sy., Kabuki sy., CHARGE sy., Noonanovej sy.,
VACTERL a Goldenharov sy. (nezname mutacie)

VACTERL — postihnutie stavcov, imperforacia anusu/analna atrézia, kadrialne anomalie, tracheoezofagealna fistula, anomalie obliciek, anomalie koncatin, jedna umbilikalna artéria



PATOMECHANIZMUS FALLOTOVE] TETRALOGIE

®  Rozhodujucim faktorom je obstrukcia vytokovej oblasti pravej komory (RVOTO)

= Vyrovnanie tlakov v komorach a redirekcia prudenia krvi do aorty -> |S O, v aortalnej krvi -> cyanéza
= Ak je RVOTO minimalna -> prudenie do plucnej cirkulacie -> defekt moze byt’ acyanoticky
= RVOTO moze byt’ dynamicka
m Tet spells* alebo hypercyanotické epizody (spazmus RVOTO)
m  Plac, kfrmenie pri dojceni zhorsuje cyandzu, tachypnoe, dyspnoe, intenzita Selestu klesa
m  Moze viest’ k arytmiam, az zastave srdca

= Akutne vyzaduju intervenciu, m6zu spontanne vymiznut’ okolo 4 — 5 roku Zivota (drepy a pohyby koncatin zlepsia preload a kompenzuju
epizodu)

m  Pink tets*

= RVOTO nestaci na manifestaciu symptomoyv, typicky je intenzivny Selest

®  Anomalia vetiev plucnych artérii (zvacsenie) -> kompresia bronchov -> obstrukcna respir. Choroba (,,air
trapping’)



https://thoracickey.com/wp-content/uploads/2016/09/chapter-29-Fig.29.5.jpg
https://image.oaes.cc/a251030f- | 7ae-4989-8cbc-3b | df7232f71/4834 fig.2.jpg




FALLOTOVA PENTALOGIA — JE SKUTOCNE LEPSIA PRE PACIENTA?

m  Definicia (historizmus) — vyskyt Fallotovej tetraldgie (lassical Blalock-Taussig Shunt
a pridruzenej vady — ASD alebo PDA

"  Prognoza variruje podla kombinacie defektov Sullavian

Artery
®=  ASD nezmierni cyanozu -> obchadzanie plucnej
cirkulacie

= PDA moze skrz tlakové gradienty presmerovat’ cast’
krvi do plucnej cirkulacie -> zmiernenie cyanozy ->
dlhsie prezivanie

Crouy” Cvuouyng 1ybRp

®  Blalock-Thomas-Taussigovej shunt (docasna stabil.)

= Povodny — anastomoza a. subclavia alebo a. carotis
(preklopenie cievy) a vetvou a. pulmonalis

Main Pulmonary Artery

= Modifikovany — polytetrafluéretylénovy step

https://www.statpearls.com/pictures/getimagecontent/24463

Modified Blalock-Taussi¢-Thomas Shunt

Subclavian
Artery

Cany Cvuouwyndg 1Y

Main Pulmonary Artery



TRANSPOZICIAVELKYCH TEPIEN (TGA)

m  Definicia — zriedkava vrodena vyvojova vada srdca pri ktorej dochadza k nespravhemu priestorovému
usporiadaniu velkych tepien, resp. ciev (TGV - +v. cava inferior & superior, vv. pulmonales)

= Priciny

= Nejasné, susp. multifaktorialna etiologia — gestacny diabetes mellitus, rodenticidy, herbicidy, antiepileptika v tehotenstve
= Epidemioldgia a statistika

®  D(dextro)-TGA — | na 4000 zivonarodenych deti/rok (2024)

= | (levo)/CC (kongenitalne korigovana)- TGA — | na 33000 zivonarodenych deti rok (2024)



KLASIFIKACIA TGA

. D-TGA
m  Chybny odstup velkych ciev
= Aorta z PK, a. pulmondlis z LK -> oddelenie plicnej a systémovej cirkulacie (paralelné obehy namiesto sériového)-> t'azka
cyanoza
2. L/ICC-TGA
®  Chybné priestorové usporiadanie velkych ciev a ich chlopni, ale odstupuju spravne
= Vymena pozicie komér — LK a PK

= Deoxygenovana krv -> PP -> mitralna chlopiia -> LK -> pulmonarna cirkulacia -> wv. pulmonales -> LP -> trikuspidalna chlopria -> PK ->

systémova cirkulacia

m  Acyanoticka vada



D-Transposition of the Great Arteries

D\

Aorta (to body)

Patent ductus

- arteriosus (PDA)
Pulmonary artery

(to lungs)

\

o1 ' Leftatrium

VSN
Q o Leftventricle

Atrial septal defect
(ASD)

Right atrium

Right ventricle

L-Transposition of the Great Arteries
(Congenitally Corrected Transposition)

N

(\ Aorta

o~
= (© /—
Pulmonary N l
artery Left atrium
Right atrium & Tricuspid
valve

Mitral valve —

— Right
ventricle

Left ventricle

https://www.heart.org/-/media/lmages/Health-Topics/Congenital-Heart-Defects/L Transposition-of-the-Great-Arteries.jpg!sc_lang=en
https://www.nationwidechildrens.org/-/media/nch/specialties/fetal-center/illustrations/ | 2_transposition_great_arteries_v2.ashx



PATOMECHANIZMUS VYVOJA TGA

= Nejasny mechanizmus, hypotézy vyvoja vady
|. ,,Extrakardialna® hypotéza

= Konotrunkalne septum rozdelujuce truncus pulmonalis ide priamo (patologicky) a nie sSpiralovito (fyziologicky)
2. ,Infundibularna® hypotéza

m  Chybna resorpcia alebo nedostatocny vyvoj conus subpulmonaris a perzistencia conus subaorticus

= Prepojenie aorty na PK -> a. pulmonalis na LK

= Casto pritomné iné VVCH -> ASD, ev. PDA
= Vyvoj L/ICC-TGA nejasny -> ? nutny dalsi krok (,,chyba koriguje chybu*)



MANIFESTACIE TGA

= D-TGA
m  Vcasna a tazka cyandza centralneho typu (bez shuntov fatalna)
= Dyspnoe, neprospievanie, problémy s dojcenim, slabost’, letargia
= Kolateralna cirkulacia a defekty koriguju priebeh — ASD,VSD, PDA, bronchopulmonalne kolateraly
= Balonikova atrialna septostomia -> zivot zachranujuci ukon pri TGA bez skratov
m |-TGA
" Pomerne dlho asymptomaticka
= Pritomnost’ P->L skratu méze cyanotizovat

" Dlhodobé nasledky plucnej hypertenzie

= Pulmonarna cirkulacia zasobovana LK -> vyssi tlak krvi -> remodelacia ciev



https://ars.els-cdn.com/content/image/ | -s2.0-S1546084320301073-gr2.jpg
https://heart.bmj.com/content/heartjnl/96/14/1154/F| .large.jpg




ATREZIA TRIKUSPIDALNE| CHLOPNE

m  Definicia — Zriedkava vrodena vyvojova vada srdca s malformaciou trikuspidalnej chlopne veducej k jej uzaveru a
hypoplazii pravej komory -> obmedzenie prietoku plucami -> cyanoza

= Priciny - ?

= Patomechanizmus
= Atrézia trikuspidalnej chlopne in utero -> hypoplazia PK
= Pritomnost’ dalSich defektov (ev. kombinacia)

= VSD -> determinant prietoku plticnou cirkulaciou

= Pulmonarna stendza -> redukcia prietoku plucnou cirkulaciou -> cyanéza
= Epidemioldgia a statistika
= |ncidencia — [,2/10000/rok

= Bez chirurgie fatalna do | roka zivota, po korekcii 61 % preziva 20 rokov



Tricuspid Atresia

RA: Right Atrium

RV: Right Ventricle

LA: Left Atrium

LV: Left Ventricle

SVC: Superior Vena Cava

IVC: Inferior Vena Cava

MPA: Main Pulmonary Artery
Ao: Aorta

TV: Tricuspid Valve

MV: Mitral Valve

PV: Pulmonary Valve

AoV: Aortic Valve

ASD: Atrial Septal Defect

VSD: Ventricular Septal Defect
PDA: Patent Ductus Arteriosus

Atretic Tricuspid Valve -

Small Right Ventricle —

absent tricuspid valve

https://www.cdc.gov/heart-defects/media/images/tricuspidatresia2.jpg
https://www.wikidoc.org/images/0/0e/TA_ECHO.png



EBSTEINOVA ANOMALIA

m  Definicia — zriedkava vrodena vyvojova vada spojena s patologickou formaciou trikuspidalnej chlopne a jej
umiestnenim smerom apikalne do pravej komory

®  Priciny - ?, dupl. 5q,anomalie | 1q, mutacie v MYH7, NKX2.5

® |ncidencia - 2 — 7 na 100000/rok (2024)

= Patomechanizmus
m  Chybna delaminacia trikuspidalnej chlopne z inteventrikularneho septa -> ,,apikalizacia* trikuspidalnej chlopne
m  PK rozdelena na dve casti

= Atrializovana“ PK -> casto myopatia, fibroza -> akinéza, arytmie (napr.Wolff-Parkinson-Whiteov syndrom)

m  Funkcna® PK -> vplyv trikuspidalnej regurgitacie -> remodelacia PK (excentricka hypertrofia) -> vyhladenie ventrikularneho septa ->
dysfunkcia lavej komory

= Casti pritomnost’ skratov -> napr. foramen ovale -> P-L skrat -> cyanéza (20 % Gmrti plodu in utero, 45 % perinatélna
mortalita)



Ebstein’'s Anomaly of the Tricuspid Valve

Patent Ductus
Arteriosus (PDA)

Atrial septal
defect

Enlarged
right atrium

Proper location
of valve ring
(annulus)

Displaced, leaking

c . Small right
tricuspid valve S

cavity ventricle

® Oxygen-rich blood AO: Aorta PA: Pulmonary artery
@® Oxygen-poor blood LA: Left atrium LV: Left ventricle
® Mixed blood RA: Right atrium  RV: Right ventricle

https://www.achaheart.org/media/2477/ebsteins-anomaly-tricuspid-valve-illustration-773px.png
https://www.ahajournals.org/cms/10.1 16 |/CIRCULATIONAHA.106.619338/asset/992f27ac-b0af-4d0a-afc8-3b5a0 | eb7252/assets/graphic/ | 9ff5.jpeg



HYPOPLASTICKE [AVE SRDCE

m  Definicia — vrodena vyvojova vada spojena so zavaznou malvoluciou lavej komory a hypoperfuziou systémovej
cirkulacie

= ASD a PDA -> vytvorenie P->L skratu -> cyanéza
= Priciny - ?
m  Genetika — mutacie v NOTCH-kaskade (NOTCHI), trizomia +13, +18

= Vyvinova patofyziolégia — multifaktorialna atrézia mitralnej alebo aortalnej chlopne -> hypoplazia LK, aorta ascendens,
aortalna obluk

®  Nedostatok nutrientov — deficit folatu
m  Epidemiolodgia a statistika

= Incidencia — 1,6 — 3,6/10000/rok; M:Z — 1,5:1, zlozita korekcia (operacie Norwood (dni) -> Glenn (3 — 6 mes) -> Fontan (2 -
5 rokov), neista prognoza



Hypoplastic Left Heart Syndrome
(HLHS)

RA. Right Atrium SVC. Superior Vena Cava TV. Tricuspid Valve
RV. Right Ventricle IVC. Inferior Vena Cava MV. Mitral Valve

LA. Left Atrium MPA. Main Pulmonary Artery PV. Puimonary Valve
LV. Left Ventricle Ao. Aorta AoV. Aortic Valve

PDA. Patent Ductus Arteriosis

https://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/5/56/HIhs-web.jpg
https://media.springernature.com/lw685/springer-static/image/chp%3A10.1007%2F978-3-030-42937-9_109-1/MediaObjects/486865_0 En_109-1_Fig9 HTML.png
https://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/thumb/f/f0/HLHS.jpg/ 1024px-HLHS.jpg



ATREZIA A. PULMONALIS

Definicia — vzacna vrodena vyvojova vada srdca spojena s uplnym uzaverom chlopne a. pulmonalis a jej kmena ->
tazka cyanoticka vada

= Priciny
®  Genetika — p-del-22ql 1.2,VACTERL sy., Alagilleov sy., mutacie g¢nov WFDC8 a WFDC9?
= Enviromentalne faktory - ? fajcenie, ? lieky

= Epidemioldgia a statistika

" |ncidencia — 4 — 5/100000/rok (intaktné septum), 4 — 10/100000/rok (s defektom ventrikularneho septa)



ATREZIA A. PULMONALIS

m  Klasifikacia

|.  Pulmonarna atrézia s intaktnym ventrikularnym septom (PA-IVS)

= Typicka pritomnost’ anomalnej koronarnej cirkulacie — ,,right ventricle dependent coronary circulation (RYDCC)*

= PDA umoznuje prezivanie -> nutnost’ podavania prostaglandinu E,

= Uzaver PDA vedie k desaturacii a rychlej manifestacii priznakov

2. Pulmonarna atrézia s defektom ventrikularneho septa (PA-VDS, ev. Fallotova tetralogia s PA)

m  Zasobovanie plucnej cirkulacie cez MAPCA (velké aortoplumonalne kolateralne artérie) alebo PDA (ev. kombinacia s hemitruncus alebo
dualne zasobenie)

= MAPCA mozu viest’ k hypoplazii plucnej cirkulacie -> plticna hypertenzia

= Dualne zasobenie moze predist’ rozvoju plicnej hypertenzie -> operacia na vytvorenie aortopulmonalneho okna

= Prejavy — cyandza, neprospeivanie, slabost’, problémy pri dojceni, pri PA-VDS tzv. ,,cyanotic spells*



Atretic Pulmonary Valve

Small Tricuspid Valve
Small Right Ventricle

Pulmonary Atresia with Intact Ventricular Septum |

RA: Right Atrium

RV: Right Ventricle

LA: Left Atrium

LV: Left Ventricle

SVC: Superior Vena Cava
IVC: Inferior Vena Cava

MPA: Main Pulmonary Artery
Ao: Aorta

VS: Ventricular Septum

TV: Tricuspid Valve

MV: Mitral Valve

PV: Pulmonary Valve

AoV: Aortic Valve

PDA: Patent Ductus Arteriosis
PFO: Patent Foramen Ovale

Pulmonary Atresia with VSD

Vessel Connecting Aorta
and Pulmonary Artery

Between

i Aortic Valve
Opening
Between
Ventricles
Tricuspid
Valve

AO = Aorta

PA = Pulmonary Artery
Pulmonary Valve is B oxygen-rich Biood LA = Left Atrium
Absent or Closed RA = Right Atrium
Il oxygen-poor Biood LV = Left Ventricle

M Mixed Biood RV = Right Ventricle

https://www.cdc.gov/heart-defects/media/images/PA_ | .jpg

https://choc.org/wp-content/uploads/20 | 5/04/Pulmonary-Atresia-Vertical.jpg



TRUNCUS ARTERIOSUS

m  Definicia — vzacna vrodena vada srdca typicka s nerozdelenym truncus arteriosus a ventrikularnym septalnym defektom
(mozu byt pritomné aj dalsie anomalie napr. odstupy aa. polmonales) -> t'azka cyanoza

= PriCiny

m  Genetika — p-del-22q 1.2, mutacie v NKX2.5, GATA-6, etc.

= Enviromentalne - ? fajcenie, ? niektoré lieky
= Epidemioldgia a statistika

= |ncidencia - 7/100000/rok (2024), | % z vsetkychVVCH (4 % z kritickych VVCH)

m  Bez chirurgie obvykle fatalna, operacna korekcia zavisi od pridruzenych abnormalit
®  Patomechanizmus

m  ZmieSavanie oxygenovanej a deoxygenovanej krvi -> cyanoza

= |nicialne TPVR, |PBF -> neskor |PVR, 1PBF -> kongestivne zlyhanie srdca, plucna hypertenzia, resp. Eisenmengerov sy.



Truncus Arteriosus

RA: Right Atrium

RV: Right Ventricle

LA: Left Atrium

LV: Left Ventricle

SVC: Superior Vena Cava
IVC: Inferior Vena Cava

MPA: Main Pulmonary Artery
Ao: Aorta

TV: Tricuspid Valve

MV: Mitral Valve

https://www.cdc.gov/heart-defects/media/images/TA.jpg



JEDINA FUNKCNA SRDCOVA KOMORA (,,SINGLE VENTRICLE HEART*)

m  Definicia — vrodena vyvojova vada spojena s vyvojom jedinej komory srdca (druha hypoplasticka/nefunkéna) ->
zmiesavanie oxygenovanej a deoxygenovanej krvi -> cyandza

= Priciny
m  Genetika — mutacie v TBX5, GATA4

= Environmentalne — vek rodicov; fenylketonuria, diabetes mellitus, chripka, rubeola, antikonvulziva, ibuprofen, sulfasalazin,
trimetoprim+sulfonamid, retinoidy, marihuana, litium

= Patomechanizmus

= Jedna komora dokaze zasobovat’ obe cirkulacie (? postupne plicna remodelacia)

m  Aj napriek korekcii — 50 % dospeje do kolapsu cirkulacie; nutnost’ transplantacie srdca, proteiny stracajuca enteropatia, etc.
= Epidemioldgia a Statistika

®  Incidencia — 2 — 3/10000/rok



Univentricular
heart

=

/ SimpleMed
Original Image ©
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https://simplemed.co.uk/images/jch-optimize/ng/images_ Cardiovascular_Univentricular___Heart__SimpleMed.webp
https://onlinelibrary.wiley.com/cms/asset/eeb2d307-6056-492f-a50a-ceal 493364 | e/echo 12 133-fig-0005-m.png



INTERRUPCIA AORTALNEHO OBLUKA

m  Definicia — velmi zriedkava anomalia veduca k preruseniu spojenia hrudnej a abdominalnej aorty
" PricCiny — nejasné, 22ql 1.2 sy. (DiGeorgeov sy.— typ B podla Celoria-Pattonovej klasifikacie)
® Incidencia — 2 na 100 000 zivonarodenych deti (2023)
= Patomechanizmus — extrémna apoptoza pocas formovania aorty v ramci intrauterinného vyvoja
m  Klasifikacia — vid’ nasledujuci slajd
m  Kazdy z podtypov moze byt navyse klasifikovany do podtypov
= Normalna a. subclavia

m  Abnormalna a. sublavia

® A subclavia odstupujuca z ductus arteriosus



Celoria-Patton classification of interrupted aortic arch
Interrupted aortic arch

PDA

Figure A

Normal

Diferencialna cyanéza — schéma (hore)
Celoria-Pattonova klasifikacia — (vlavo)
Vysvetlivky — LSA — a. subclavia sin., LCCA — a. carotis
communis sin., |A — a. innominata (neskor truncus
brachiocephalicus)

https://prod-images-

v‘r ﬂtj’g static.radiopaedia.org/images/29125891/8fc8625035b033c34db94f6ff25b65_big gallery.jpeg
Type B Type C @YO] https://www.utmb.edu/pedi_ed/CoreV2/Cardiology/Cyanosis_FigureA.jpg
(COPAATA

Radiopaedia.orq



INTERRUPCIA AORTALNEHO OBLUKA

®  Manifestacia

= Slabost’ diet'at’a, neprospievanie

= Diferencialna cyandza (,,pink upper part, blue lower part®) — Sedé az cyanotické dolné koncatiny, hrudnik, dyspepsia
" Prognodza

= Nutné podavanie PGE, PGE, + urgentna korekcia

= Median prezivania bez korekcie su 4 dni po narodeni

m  Pritomnost’ dalSich defektov moze komplikovat’ situaciu (ventrikularny septalny defekt, atridlny septalny defekt,



EISENMENGEROV SYNDROM

m  Definicia — patologicky stav, nasledok velkych skratov veducich k rozvoju pliucnej hypertenzie -> zmena lavo-
praveho na pravo-lavy skrat (,,cyanotizacia® acyanotickej vady)

= Priciny — nekorigované defekty — ASD,VSD, PDA, Fallotova tetraldgia
= Plicna hypertenzia -> vyrovnanie tlakov v PK a LK -> obratenie skratu
= Patomechanizmus

= Pulmonarna vazokonstrikcia -> remodelacia plucnych ciev (zhrubnutie tunica media) -> trombdza v dosledku zvysenej
rezistencie prietoku

® |ncidencia — 8 % z vsetkych VVCH

= Najma krajiny so zlou dostupnost'ou zdravotnej starostlivosti

m  Chaba progndza — prezivanie 30 — 40 rokov zivota, riesenie transplantacia srdca (a co plucna hypertenzia?)



ASD, VSD or complex Pulmonary resistance Reversal of shunt:

defect increases rises and results in right-to-left »
pulmonary blood flow bi-directional flow Eisenmenger syndrome
via left-to-right shunt

https://pbs.twimg.com/media/F72H6zMXAAAXfbj.jpg



Dopplerovska ultrasonografia — prietok krvi z pravej komory do lavej (diagnostiovany Eisenmengerov sy.)
https://www.researchgate.net/publication/23664 | 706/figure/fig| 9/AS:6682 13281042453@ | 536325869755/e-2d-echocardiography-with-parasternal-long-axis-view-of-a-case-of-doubly-committed-VSD.png



CHLOPNOVE VADY A DEFEKTY




MITRALNA STENOZA

m  Definicia — chlopnova chyba veduca k zUzeniu Ustia mitralnej chlopne a znizeniu prietoku z l'avej predsiene do
lavej komory pocas diastoly

= Priciny
= Vrodené — dysplazia, hypoplazia chlopne, supramitralny prstenec, padakovita chlopna (¢asto dg. az v dospelosti)
m Ziskané
= Rozvojové krajiny — reumaticka horucka

m  Rozvinuté krajiny — infekéna endokarditida, anularna kalcifikacia v okoli chlopne, endomyokardialna fibroelastoza, maligny karcinoidovy
syndrom, systémové zapalové stavy —Whippleho choroba, reumatoidna artritida, glykogenozy — Fabryho choroba

m  Epidemiolodgia a statistika

®  Prevalencia — |/100000/rok (rozvinuté krajiny) vs. 35/100000/rok (rozvojoveé krajiny)(2023)



MITRALNA STENOZA

®  Fyziologické predpoklady
= Dvojcipa chlopna (nachylnejsia na mechanicky stres)
= Ustie chlopne — 4 — 6 cm?
m  Systola — uzavreta vs. diastola otvorena

m  Klasifikacia — vid’ nasledujuci slajd

= Patomechanizmus

m  Reumaticka horucka -> M-protein na povrchu bunkovej steny a cytopl. membrany streptokokov podobné myokardialnym
antigénom -> imunitné poskodenie povrchu chlopni -> T-lymfocyty a fagocyty -> 1IL-1 a TGF-B -> migracia fibroblastov ->
premena na osteoblastom podobné bb -> tvorba kostnej matrix -> depozicia Ca?* (alkalickou fosfatazou)

®  Podobny mechanizmus aj pri pricinach v rozvinutych krajinach -> pomaly progres -> manifestacia az po rokoch
(komplikacie)



KLASIFIKACIA MITRALNE] STENOZY (MS)

Definicia Anatomia chlopne | Hemodynamika Hemodynamické Symptomy
chlopne Zmeny

Riziko MS
B Progresivha MS
C Asymptomaticka

zavazna MS

D Symptomaticka
zavazna MS

Mierne vyklopenie
chlopne (obluk)

Reumatické zmeny, fuzia

komisur, diastolické
vyklopenie (,,doming)
Plocha ustia >1,5 cm?

Ako stupen B
Plocha Ustia <I,5 cm?

Ako stupen C

Normalna rychlost’
prietoku

Trychlost’ prietoku
Plocha Ustia >1,5 cm?
Diastolicky tlakovy
polcas <150 ms

Plocha Ustia <1,5 cm?
Diastolicky tlakovy
polcas =150 ms

Plocha Ustia <1,5 cm?
Diastolicky tlakovy
polcas =150 ms

Ziadne

Mierna az stredna
hypertrofia l'ave;

predsiene
PASP v norme

Zavazna hypertrofia
lavej predsiene
PASP >50 mmHg

Zavazna hypertrofia
lavej predsiene
PASP >50 mmHg

Diastolicky tlakovy polcas — doba poklesu diastolického tlaku naprie¢ mitralnou chloprou na polovicu, PASP — systolicky tlak v a. pulmonalis

Ziadne

Ziadne

Ziadne

ltolerancia fyzickej
namahy, namah.
dyspnoe



PATOMECHANIZMUS ZMIEN PRI MITRALNE] STENOZE

Mitralna stenoza

I Skratenie diastol
ratenic clastoy / Atrialna fibrilacia

Tlakové pretazenie LP Dilatacia LA

v

\ 4

Trombus v LA

\ 4

: ) Bronchopulmonarne
Pulmonarna venozna HT ~ - ,
anastomozy ,
) ) Modra — zmeny v
pasivha < reaktivna \ hemodynamike
, P Hyperplazia intim Yova — § (
Pulmonarna arterialna HT YPETP . / : Ruzova — Strukturne
Hypertrofia tunica media nasledky
Endotelin-|
A 4 7 . 4 .
) ) Patol. remodelacia plucnej
Progresivna pulm.art. HT s re
cirkulacie a tromboza in situ
v /" \

Trikuspidélne; regurgitacia

v

Dilatacia PK

v

Tlakové pretazenie PK




SYMPTOMATOLOGIA MITRALNE] STENOZY

m  Diastolicky Selest -> zuzenie mitralnej chlopne -> zvysenie rychlosti prietoku krvi, mensie plnenie komory
m  Dilatacia lavej predsiene -> arytmie

"  Propagacia tlaku do plucnej cirkulacie

Remodelacia ciev -> plucna hypertenzia -> cor pulmonale

Juxtakapilarne receptory stimuluju rychlejsie dychanie

TK v pllicnej cirkulacii -> Thydrostaticky tlak v cievach -> intersticialny edém pludc -> alveolarny edém plidc -> praskot
P J Y y Y P Y P P Y

= Dyspnoe

®  Hrozi maligna arytmia alebo embolizacia (atrialna fibrilacia) — systémova/paradoxna (ak je pritomny ASD)
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https://recapem.com/wp-content/uploads/2023/07/Mitral-stenosis.png



KALCIFIKACIA MITRALNE] CHLOPNE (SIPKY) —
RTG A PATOLOGICKO-ANATOMICKY NALEZ

https://www.researchgate.net/publication/3390933 1 | /figure/fig|/AS:9125473 141637 1 2@ | 594579642687/Chest-X-ray-displaying-mitral-annulus-calcification-yellow-arrows-MAC-mitral-annulus_Q320.jpg
https://www.heart-valve-surgery.com/Images/mitral-valve-calcification.jpg



MITRALNA INSUFICIENCIA (REGURGITACIA) A PROLAPS MITRALNE]

CHLOPNE

®  Definicia — chlopnova vada (vrodena alebo ziskana), ktora vedie k regurgitacii krvi z l'avej komory do lavej
predsiene pocas systoly

m  Klasifikacia
®  Primarna mitralna regurgitacia (+prolaps mitralnej chlopne)
m  Sekundarna mitralna regurgitacia
=  Epidemioldgia a statistika
®  Prevalencia — cca. 10 % populacie
= Prolaps mitralnej chlopne — 2 3 % populacie (najcastejsia vada mitralnej chlopne)
=  Progndza

®  Dlho asymptomaticka, manifestna — 5-rocné prezivanie — 63 % (prim.) vs 46 % (sek.), |0-rocné — 41 % (prim.) vs. 23 % (sek.) (2018)



PRIMARNA MITRALNA REGURGITACIA

m  Zvana aj degenerativna alebo organicka

= Degenerativna

|.  Prolaps mitralnej chlopne — myxomatozna degeneracia chlopne (ukladanie mukopolysacharidov, remodelacia a syntéza
kolagénu typu VI) — zhrubnutie a vyklenutie chlopne -> ruptura chordae tendinae -> regurgitacia

= Podobny mechanizmus aj Marfanov a Ehlers-Danlosov sy.
2. Kongenitalne — dvojité ustie mitralnej chlopne, padakovita mitralna chlopna

3. Infekéna/reumatoidna — pankarditida -> jazvenie chlopne a zavesného aparatu -> 100 % riziko rozvoja regurgitacie



SEKUNDARNA MITRALNA REGURGITACIA

m  /Zvana ak funkcna alebo ischemicka

m Dilatacia lavej komory kvoli ischemickej/non-ischemickej kardiomyopatii
= Ruptura papilarnych svalov
®  |schemicka regurgitacia
®  |schémia -> alteracia umiestnenia papilarnych svalov -> apikalizacia chlopne (,,seagull“ priznak)
m  Asociovana s kongestivhym zlyhanim srdca (a poklesom EF)
= Asociovana s atrialnou fibrilaciou -> zvacsovanie predsiene a anulus chlopne

m  Hypertroficka kardiomyopatia -> zhrubnutie papilarnych svalov -> elongacia chlopni a posun k vytokovej Casti



Left atrium

Typical heart
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© Mayo Clinic

Mitral valve prolapse
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https:/figures.semanticscholar.org/b4d204640bdc874b95123 186b3b9d929d2b0c5c |/ -Figurel-1.png




CARPENTIEROVA KLASIFIKACIA MITRALNE] REGURGITACIE

Podtyp | Definicia____|_________Popis_________| Prid regurgitacie

Sposobena dilataciou anulus alebo

Centralne
perforaciou cipov chlopne

- Normalny pohyb chlopni

Excentricky, smeruje

Sposobena rupturou papilarnych svalov, od peiedlEn

I - Excesivny pohyb chlopni ruptirov chordy, redundantné chordy

chlopne
lla Obmedzenie pohybu chlopni aj Sposobeny reumatickou horuckou, Centralne alebo
v systole aj v diastole papilarne svaly v norme excentricky
”I A s 5 . ™
Obmedzenie pohybu chlopni v Spo§obeny .d,llataCIOU LK alebc? . Centralne alebo
l1b dysfunkciou papilarnych svalov, papilarne

systole excentricky

svaly abnormalne zmenené



PATOMECHANIZMUS MITRALNE] REGURGITACIE

= Regurgitacia do LP -> objemové pretaZenie LP -> dilatacia LP -> atrialna fibrilacia a tvorba trombov
gurg | P

= tobjem LP -> tpreload pre LK -> objemové pretazenie LK -> excentricka hypertrofia -> | EF lavej komory

" Pri chronickej regurgitacii remodelacia dokaze dlho udrziavat’ stabilnu EF
= Regurgitacia znizuje ucinnost’ kompenzacie EF

= Dilatacia anulus mitralis -> progresivne zhorsovanie a stabilizacia mitralnej regurgitacie

m | EF lavej komory -> akumulacia krvi v LK -> akumulacia krvi v LP -> propagacia do plucnej cirkulacie

= PPdcna hypertenzia, edém pluc, ev. hemoptyza, cor pulmonale (translatum)



MANIFESTACIA A SYMPTOMATOLOGIA MITRALNE] REGURGITACIE

= Nepravidelny pulz (Casto kvoli atridlnej fibrilacii)

m  Pocity busenia srdca

= Dyspnoe, najmi v lahu (zlyhanie LK smerom dozadu)
= Slabost), zhorsena tolerancia fyzickej aktivity

= Opuchy chodidiel, ¢lenkov

m  (Pan)systolicky Selest — na hrote srdca a v lavej axile

= Na zaklade manifestacie
= Akutna -> prudky prejav priznakov, 5-rocné prezivanie asi 70 % pacientov

m  Chronicka -> dlho asymptomaticka 5-rocné prezivanie asi 27 — 50 % pacientov



https://image.oaes.cc/aOc41572-4790-4a08-9e85-a2bcaf66427f/3595 fig. | .jpg



AORTALNA STENOZA

® Vid acyanoticke vady bez skratu

= Slajdy 5- 19



AOTRALNA INSUFICIENCIA (REGURGITACIA)

m  Definicia — chlopnova chyba (vacsinou ziskana, ev. velmi zriedkavo vrodena), ktora umoznuje spatny tok krvi z
aorty do lavej komory pocas diastoly

= Priciny
= Akutna

m  [nfekéna endokarditida, traumaticka/non-traumaticka ruptdra ascendentnej aorty s poklesom aspon jedného cipu, iatrogénne — perkutanna
balonikova valvuloplastika, dysfunkcia prostetickej chlopne, dehiscencia prostetickej chlopne ev. perivaskularny unik krvi

m  Lieky — bromokriptin -> intenzivnejSie kontrakcie srdca -> mechanicky stres -> fibroza chlopne
= Chronicka

m  Reumaticka horucka, infekéna endokarditida, myxomatézna degeneracia chlopne, kongenitalne (bikuspidalna), senilna degeneracia a
kalcifikacia, dissekcia aorty, dilatacia aorty a prstenca chlopne (kvoli sekundarnemus syfilisu, hypertenzii, liekmi indukovana, Whippleho
choroba, osteogenesis imperfecta), Marfanov sy., Ehlers-Danlosov sy., Behcetova choroba

®  Autoimunita — antifosfolipidovy sy., SLE, reumatoidna artritida, Crohnova choroba, etc.

= Turnerov sy!



EPIDEMIOLOGIA A PATOMECHANIZMUS AORTALNE] REGURGITACIE

= Epidemioldgia a statistika

= Muzi— 19,7/100000/rocne, zeny — 10,8/100000/rocne (2024)

®  |0-rocné prezivanie 80 — 95 %, bez korekcie progresia do zlyhania srdca (systolicka dysfunkcia)
= Patomechanizmus

= Nedplné uzavretie chlopni -> spitny tok krvi do LK pocas diastoly -> objemové pretazenie LK

= Akutna -> prudky narast tlaku v LK -> mitralna regurgitacia -> propagacia tlaku do lavej predsiene a plucnej cirkulacie ->
kompenzatérna tachykardia

®  Chronicka -> remodelacia lavej komory -> excentricka hypertrofia
= Frank-Starlingov mechanizmus -> zachovanie LVEF

»  Neskor dilatacia a fibréza -> strata LVEF -> akumulacia krvi v LK a LA -> plicna hypertenzia -> cor pulmonale chronicum (translatum)



PATHOPHYSIOLOGY OF AORTIC REGURGITATION %,
Early Mild Aortic Regurgitation Acute Severe Aortic Regurgitation

Acute Aortic Regurgitation 2
Aortic Regurgitation can lead to LV Volume sudden and.seve.re clinical
deterioration

Overload (&3 LVEDV)...

Aortic valve fails to close,
allowing blood to leak
backward

The LV: ® time to compensate for

...And LV Pressure Overload (as & LVEDV
rapid &J LV volume

leads to Systolic Aortic HTN)

Cardiac Output decreases rapidly

But if only Mild AR: not exposed to
- Cardiogenic Shock

significant Regurgitant Volume and patients
are generally asymptomatic
k4 £ LVEDP and LV
decompensation can lead to
diastolic MR = Pulmonary Edema

Chronic Severe Aortic Regurgitation Decompensated Aortic Regurgitation
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Over time: i LV Volume Overload,
id Myocardial Fibrosis, and &4 LV
Compliance
This will lead to LV Dilation, L3 LVEF
40 and a chronic decompensated state
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170/40
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More likely to see CHF symptoms and
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exertional dyspnea at this stage
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LVEF Preserved in this Stage
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KLASIFIKACIE AORTALNE] REGURGITACIE (AMERICAN SOCIETY OF

ECHOCARDIOGRAPHY, 2017)

I Normalna funkcia chlopni, pritomna dilatacia alebo la — dilatacia a zvacsenie sinotubularnej junkcie a aorty
perforacia

Ib — dilatacia Valsalvovych sinusov a sinutubularne;
junkcie

lc — dilatacia anulus aorticus

|d — perforacia cipov chlopne

Il Nadbytok tkaniva chlopne alebo komisuralna fisira

1 Poruchy hybnosti cipov



KLASIFIKACIA CHRONICKE] AORTALNE] REGURGITACIE

Tp _ [Nazov ______Popis

A Riziko AR Pritomnost’ rizikovych faktorov napr. bikuspidalna chlopna, dilatacia sinusov
B Mierna az stredna AR Mierne zmeny v prietoku krvi, pretrvava anterogradne prudenie
Cl Asymptomaticka zavazna Signifikantna alteracia prietoku krvi
AR LVEF >50 %
LVESD <50 mm
C2 LVEF postupne klesa <50 %

LVESD >50 mm
LVESDi >25 mm/m?

D Symptomaticka zavazna  Holodiastolicka regurgitacia, narast amplitudy
AR



Parameter Caveats Mild Moderate Severe

2D imaging of LV atend Enlarged in other conditions Normal Variable Dilated (chronic)
] RN
(Normal <5.6 cm or 3.2 cm/M?  Normal in acute AR
2D aortic leaflets Inaccurate Variable Variable Possible flail, coaptation
defect, vanable
“Color Doppler:
Jet height/LVOT height % Inaccurate with eccentric jets <25% 25-64% >65%
% jet diameter in LVOT/ Inaccurate with eccentric jets <5% 5-20% (mild to  21-59% (mod to severe);
Area of LVOT moderate) >59% severe
“Vena contracta width (cm)  Accuracy with multiple jets  <0.3 cm 0.3-06cm =0.6 cm
Diastolic flow reversal in Stiff aorta, brief is normal Brief early  Holodiastolicc,  Holodiastolic, increased
descending aorta (NI variable amplitude
height
Slope of the regurgitant jet  Onset velocity - to diastolic/ Slow =2m/fs =3m/fs
LV by 4V#
Pressure half-time of Effected by aorta and LV =500 ms 200-500 ms <200 ms
regurgitant jet compliance
Regurgitant volume Maximum <30 mL 30-44mlL 45-59 mL (mod to
(mL/beat) (mild to severe); 260 mL
moderate) severe
Regurgitant fraction (%) Maximum <30% 30-39% 40-49% (mod to
(mild to severe); =50 mL
moderate) severe
EROA (cm?) Maximum; good with <0.10cm® 0.10-029cm® =0.30 cm?
eccentric jets
CW Doppler spectral density Qualitative; mod to severe Faint Variable Dense

overlap

https://radiologykey.com/wp-  “Aliasing velocity set at 50-60 cmy/s.

content/uploads/2016/09/image | |oft ventricle; AR, aortic regurgitation; LVOT, left ventricular outflow tract; Mod, moderate; EROA, effective regurgitant orifice
00740.jpeg area: CW. continuous wave.



SYMPTOMATOLOGIA A MANIFESTACIA AORTALNE] REGURGITACIE

m  Austin-Flintov selest -> prud pocas regurgitacie vedie k predéasnému zatvoreniu mitralnej chlopne (imituje mitralnu
stendzu) -> diastolicky Selest (,,mid-to-late*) alebo presystolicky (auskult. na hrote srdca)

= Priznaky akcentovanej pulzacie (nie vzdy pritomné)
m  Pulsus bisferiens — dva systolické vrcholy sily pulzovej viny (pristrojovy nalez)
m  Corriganov priznak — silné pulzacie v aa. carotides (expanzia a kolaps cievy pocas pulzovej viny)
= De Mussetov — kyvanie hlavy v rytme pulzacie
= Mullerov priznak — systolické pulzacie uvuly
= Quinckeho priznak — intenzivnejSie pulzacie nechtovych |6zok pocas palpacie
®  Traubeho priznak — ,,zvuk vystrelu z pistole* — auskultacia a. femoralis
= Waterhammerov pulz — rapidne zmiznutie a objavenie sa pulzu (manipulacia s koncatinami)

®  Priznak srdcového zlyhania a pulmonarnej hypertenzie v pokrocilom stadiu
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TRIKUSPIDALNA STENOZA

®  Definicia — chlopnova vada (ziskana, vrodena alebo iatrogénna) veduca k zdzeniu chlopne a znizeniu prietoku krvi
z PP do PK -> kongescia v systémovej cirkulacii

= Priciny
m  Ziskané — reumaticka horucka, karcinoidovy syndrom; SLE, antifosfilipidovy sy., hypereozinofilny sy. s endomyokardialnou

fibrozou; myxdmy a mts — ca. obliciek, ca. ovaria

=  Vrodené — deformity chlopne a zavesného aparatu, mozu byt’ iné VVCH pritomné, Ebsteinova anomalia, Fabryho choroba,
Whippleho choroba

® |atrogénne — implantacia kardiostimulatora-vertera, lieky znizujuce apetit (anorektikd) — fenfluranim, fentermin, metysergid
= Epidemioldgia a statistika

= Menej ako | % pacientov s VVCH srdca, najma mladé zeny



Normal tricuspid valve Tricuspid stenosis

Closed Closed

Tricuspid valve Open Open

https://cardiologymaster.com/storage/ | 52/WhatsApp-Image-2023-10-25-at-15.35.26_30c12b29.webp



PATOMECHANIZMUS A MANIFESTACIA TRIKUSPIDALNE] STENOZY

m  Akumulacia krvi v PP -> manifestacia do systémovej cirkulacie
= Tnapln wv. jugulares -> pulzacie vv. jugulares
= Kussmaulov priznak -> Tnaplne vv. jugulares pri nadychu
m  Hepato- a splenomegalia -> pozitivny hepato-jugularny reflux
= Kongestivna hepatopatia -> bolest’ v hypochondriu -> ev. zlyhanie pecene
m  Thydrostaticky tlak v syst. cirkulacii -> periférne edémy, ascites, hydrothorax a hydroperikard
= Dyspepsia
m  Pokles RVEF -> nedostatocné zasobenie funkcnej plucnej cirkulacie

m  Slabost’ a Unava
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TRIKUSPIDALNA REGURGITACIA

®  Definicia — chlopnova vada (ziskana, resp. vrodena) spojena s retrogradnym tokom krvi z PK do PP
= Priciny
m  Sekundarna — nasledok ochorenia alebo patologického stavu (vzdy ziskané)

m  Lavostranné postihnutie srdca veduce k pulmonarnej hypertenzii, pulmonarna hypertenzia (cor pumonale, embolizmus), atridlna fibrilacia,
pulmonarna stendza (cievy, chlopna), hypertyreoza

®  Primarna

m  Ziskané — infekéna endokarditida (anularny absces), iatrogénne (implantacia kardiostimulatora-vertera), trauma, reumaticka horucka,
myxomatoézna degeneracia chlopne, SLE, endomykoardialna fibroza, liekmi indukovana — fenfluramin, fentermin (anorektika)

= Vrodené — Ebsteinova anomalia, ochorenie spojivového tkaniva — Marfanov sy., Ehlers-Danlosov sy. ,,ukotvenie chlopne* (,,tethering® —
nadmerny pocet chordae tendinae), dysplazia trikuspidalnej chlopne, dilatacia pravej predsiene

m  Epidemiolodgia a statistika

= |ncidencia — 3 — 6 % populacie, viac muzi, cca 70 % preziva 5 rokov



CARPENTIEROVA KLASIFIKACIA TRIKUSPIDALNE] REGURGITACIE

Normalny pohyb chlopni

I Zvysena motilita chlopni

llla Restrikcia motilita chlopni

pocas systoly aj diastoly

b Restrikcia motilita chlopni

pocas diastoly

Anularna dilatacia, perforacia cipu
chlopne

Ruptura papilarnych svalov, redunantne
chordae, chordalna ruptura

Reumaticka horucka

Dysfunkcia papilarnych svalov, dysfunkcia
LK

Centralne
Excentricky od postihnuteho cipu
Centralne alebo excentricky

Centralne alebo excentricky



Tricuspid valve regurgitation Ebstein anomaly
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Upravené podla viacerych autorov
https://www.researchgate.net/publication/364574206/figure/figl /AS:11431281091191626@ | 666342682898/Apical-4-chamber-view-Dilation-of-the-right-ventricle-RV-and-right-atrium-RA.ppm



PATOMECHANIZMUS A MANIFESTACIA TRIKUSPIDALNE]

REGURGITACIE

|. Regurgitacia krvi z PK do PP -> manifestacia do systémovej cirkulacie
= Tnapln wv. jugulares -> pulzacie wv. jugulares
= Kussmaulov priznak -> Tnaplne vv. jugulares pri nadychu
= Hepato- a splenomegalia -> pozitivny hepato-jugularny reflux
= Kongestivna hepatopatia -> bolest’ v hypochondriu -> ev. zlyhanie pecene
®  Thydrostaticky tlak v syst. cirkulacii -> periférne edémy, ascites, hydrothorax a hydroperikard
= Dyspepsia a kachexia
2. Tpreload pre PK -> objemové pretazenie PK -> excentricka hypertrofia PK (systolicka dysfunkcia)
= S3 gallop (extrémna dilatacia)
= Slabost’ a Gnava

® 54 gallop zvyraznujuci sa s inspiriom



PATOMECHANIZMUS A MANIFESTACIA TRIKUSPIDALNE]

REGURGITACIE (TR)

m  Remodelacia pravej komory

m  Mierna az stredne zavazna trikuspidalna regurgitacia
= Normalna PK so zachovanou funkciou
m  Dilatacia PK so zachovanou funkciou
= Normalna PK s redukovanou funkciou

m  Zavazna trikuspidalna regurgitacia

®  Dilatacia PK s redukovanou funkciou

= Atrialna funkéna TR -> spojena s atridlnou fibrilaciou, lepsia prognoza

= Ventrikularna funkéna TR -> spojena s plicnou hypertenziou, horsia prognoza



https://johnsonfrancis.org/professional/wp-content/uploads/2016/1 | /Severe-TR-2.jpg



STENOZA A. PULMONALIS (PULMONALNE] CHLOPNE)

® Vid acyanoticke vady bez skratu

= Slajdy 28 - 31



INSUFICIENCIA (REGURGITACIA) PULMONALNE] CHLOPNE

= Definicia — chlopnova chyba (ziskana, ev. vrodend) sposobujuca regurgitaciu krvi z a. pulmonalis do pravej komory
pocas diastoly

= Priciny

Pldcna hypertenzia
® |atrogénne — nasledok chirurgickej korekcie Fallotovej tetralogie, balonikovita valvuloplastika
= Reumatoidna horucka
= Karcinoidovy syndrom
= |lieky — metysergid, pergolid, fenfluramin
= Epidemioldgia a statistika

®  Prevalencia —asi | | pripadov/10 000 (USA, 2023), uzko spojena s vyskytom plucnej hypertenzie
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PATOMECHANIZMUS A MANIFESTACIA PULMONARNE]

REGURGITACIE

"  Propagacia krvi naspat’ do PK a PP -> zvacsenie oddielov srdca -> riziko arytmii

®  Diastolicky selest (Graham-Steelov selest) — vysoky ton a intenzita + akcentacia druhej ozvy srdca (S2, pulmonarny
komponent)

=  |nicialne je kompenzacia dobra -> remodelacia PK -> excentricka hypertrofia PK -> systolicka dysfunkcia PK

®  Priznaky zo stazy krvi v systémovom obehu

m  Mozu byt pridruzené priznaky ochoreni dychacieho systému alebo poskodenia lavého srdca

= COPD, syndréom spankového apnoe, primarna pulmonarna hypertenzia



https://media.springernature.com/lw685/springer-static/image/art%3A10.1186%2Fs12872-018-0878-1/MediaObjects/12872_2018_878_Figd_HTML.png
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