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Uvod
Srdce
- 4 dutiny, 4 chlopné, 2 septa, AOV - trojcipa
- LK -systémovy tlak, systolicky TK 100-120 mmHg
- RV - plicni tlak, systolicky TK 35-40 mmHg, reg.gr. T1
Objem krve
- déti 9% telesné hmotnosti
- dospéli 7% télesne hmotnosti
- NV 80-85ml/kg (cca 300 ml krve celkem)
- Imés.- 2 roky 75 ml/kg
-2-151et 72 ml/kg



Embryologie

prvni kontrakce zakladni srde¢ni trubice -
konec 3. tydne

kompletni septace srdce — v 8. tydnu

nizsi poddajnost fetalniho myokardu, horsi
diastolické plnéni

I. trimestr 180/min., I1I. trimestr 140/min.
plicni fecisté vyssi odpor — protece jenom
10-20%



Fetalni obeh

Ductus venosus3

Umbilical vein




Fetalni cirkulace

. 2 zasadni komunikace - FOA, PDA !!!

PK dominantni — precerpa 60%
kombinovaneho srdecniho vydeje
PK - PA - PDA - aorta descendens
LK - AO ascendens

AO istmem protece jenom 10%
sa02 v RV 55%, v LV 65% (CNS)

kompenzacni mechanizmy - polyglobulie,
fetalni Hgb



Perinatalni zmény

Nadech - zvySeni pO2 - vazodilatace v plicnim
arterialnim recisti — snizeni plicniho cévniho
odporu - pokles tlaku v RV

funkcni uzaver PDA (10-18 hod. po narozeni)
anatomicky do 3 tydne

PDA u zralych NV po 3. mésici véeku -
patologie

FOA - uzaveér do 6 mesice véku



Hemodynamické zmeny u plodu v

perinatalnim obdobi

stredni tlak
v plicnici  pod 20mmHg
(PAMP)

prutok krve
v plicnici  ml/kg/min

plicni cévni rezistence
mmHg/ml/min/kg




Hypoxemie
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Vysetrovaci metody

Anamneza

Klinické vysetrovaci metody
Elektrokardiografie (EKG)

RTG

Echokardiografie (ECHO)

Srdecni katetrizace

Zatézove vysetreni a plicni funkce
Magneticka rezonance
Radionuklidove metody



Anamneza

* prematurita (PDA)
CAVE léky v tehotenstvi (Ibuprofen)
VVYV v rodiné (syndromy asociované s VSV)

* prvni priznaky - vek !!!

1. znamky srdecniho selhani (dinavnost pri kojeni,
zadychavani, zvySeneé poceni, neprospivani , pri LPz
opakovaneé respiracni infekty)

2. cyanoza — zpocatku jenom pfi placi nebo neklidu

3. fyzicka vykonnost u starsich déti



Vysetfovaci metody

Anamneéza

Klinickeé vysetrovaci metody
Elektrokardiografie (EKG)

RTG

Echokardiografie (ECHO)

Srdecni katetrizace

Zatézoveé vysetreni a plicni funkce
Magneticka rezonance
Radionuklidové metody



KLINICKE VYSETRENI - aspekce
(pohledem)

* barva kuze a sliznic — bledost, cyanoza
(pulzni oxymetr)

* dychani - tachypnoe, dyspnoe,
prodlouzené expirium (Casto prvni projev
plicniho meéstnani)

e tvar hrudniku — vyklenuti prekordia
(dilatace RV), deformity hrudnika, jizvy po
operaci



KLINICKE VYSETRENI - pohmatem

vir (Selest 4/6)

zvedavy uder srdecniho hrotu -
hypertrofie LV

periferni pulzace + pulzace AF
(Corriganuv pulz u PDA)

hepatomegalie (velmi citlivy ukazatel
zvyseného CZT)



KLINICKE VYSETRENI - poslechem

- srdecni ozvy (L., II., rozstép II. ozvy)
- pridatné zvuky (systolicky klik...)
- tepova a dechova frekvence

0-6t 6t-2r 2-6r 6-10r 2>10let
D/min  45-55 40 30 25 20
TF/min 12530 11525 100+20 90+15 85%15

- Selesty



Normalni hodnoty tepove
frekvence

Ve spanku (ABPM) P¥i bdéni (EKG klidové)

0-2 roky 60-120/min. 90-160/min.
3-10 let 50-110/min. 65-135/min.
11 -15let 40-100/min. 60-120/min.



SRDECNI SELESTY

» vztah k srd. ozvam
1. systolicky (ejekcni, regurg.)
2. diastolicky (AI, PI)
3. kontinualni (PDA)
* podle intenzity 6 stupna 1- 6/6
1. obtizné slysitelny
. tichy, ale dobfte slysitelny
. hlasity
. § virem
. velmi hlasity s virem
. slysitelny jiz pri priblizeni
fonendoskopu k hrudniku
« maximum hlasitosti, propagace Selestu

SN Ul = W N



AKCIDENTALNI SELESTY

Az 70% zdravych deti, zejm. batolata a
predskolni vek

intenzita do 2/6-3/6

Systolicke, nikdy ne diastolicke

Nikdy neni hmatny vir, nepropaguje se
Mizi nebo se méni pri zmene polohy



Vysetfovaci metody

Anamnéza

Klinické vysetfovaci metody
Elektrokardiografie (EKG)

RTG

Echokardiografie (ECHO)

Srdecni katetrizace

Zatézové vysetreni a plicni funkce
Magneticka rezonance
Radionuklidové metody



Schematicke znazorneni normalniho EKG

_ QRS \ o
(6) |_Complex | P vlna —depolarizace sini,
PQ interval — pfevod vzruchu ze sini na
R komory,

QRS komplex — depolarizace komor,

ST usek =1zoelektricka linie — Po skonceni
depolarizace je elektricka srde¢ni aktivita
chvili nulova

T vlna —repolarizace komor

—

ST
PR Segment T

PR Interval Q

| QT Interval




Popis EKG krivky

* Charakter srdecniho rytmu — normalni je
sinusovy (vlna P pred QRS)

* Frekvence — posun papirt 50mm/s !
(15 cm zaznam - pocet QRS x 20)
* Delka jednotlivych intervalu — PR, QRS, QTc
hodnoty v s nebo ms (Imm = 0,02s)
 Elektricka osa

* Repolarizace ST-T usek



Metodika meéreni QT intervalu
Bazettova formule




QT interval

QTc - délka intervalu prepoctena na frekvenci
60/min.

Meéreni typicky ve svodu II nebo V5
Lze uplatnit jenom 50-100/min., nadhodnoceni

OTc
Syndrom dlouhého QT intervalu

Sekundarné — myokarditida, hypokalcémie,
antiarytmika IA a III a neéktere leky

Zkraceni QT - Digoxin, hypekalcémie



Vysetfovaci metody

Anamnéza

Klinické vysetfovaci metody
Elektrokardiografie (EKG)

RTG

Echokardiografie (ECHO)

Srdecni katetrizace

Zatézové vysetreni a plicni funkce
Magneticka rezonance
Radionuklidové metody



RTG

Poloha srdce a utrob (jaterni stin, zaludecni
bublina)

Plicni cevni kresba — zmnozena, edém, chuda u
vad s malym pratokem plicema (PA, PS tesna)

Velikost a tvar srdce — CTI (norma do 0,5)

Kardiomegalie — vady s vyznamnym LPz,
srdecni selhani, dilatacni kardiomyopatie

Kontrastni napln jicnu, imprese u zdvojeného
AOA



Transpozice
velkych tepen




it pravostrannych plicnich
Spoleény plicni Zilni
jalni stin. Hypo-




A







Koarktace aorty — ,znameni trojky*



Vysetfovaci metody

Anamnéza

Klinické vysetfovaci metody
Elektrokardiografie (EKG)

RTG

Echokardiografie (ECHO)

Srdecni katetrizace

Zatézové vysetreni a plicni funkce
Magneticka rezonance
Radionuklidové metody



Echokardiografie

2D zobrazeni

Zakladni projekce — 4CH, dlouha osa, kratka osa
Barevny Doppler

M-mode- SF 0,26-0,45, EF 60-80%

Aortdini oblouk a vétveni

Zilni systém - SVC
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IVSd 8.5 mm |
LVIDd 48.6 mm
LVPWd 8.0 mm
IVSs 114 mm
LVIDs 28.7 mm
LVPWs 124 mm
IVSd _M[Z] 0.58 °
LVIDdM[Z] -1.26 °
LVPWdM[Z] 0.51 °
LVIDsM[Z] 203 °
LV % FS (M) 40.96 %

LV EF (M) (Teichholz) 71.64 %




Vysetfovaci metody

Anamnéza

Klinické vysetfovaci metody
Elektrokardiografie (EKG)

RTG

Echokardiografie (ECHO)

Srdecni katetrizace

Zatézové vysetreni a plicni funkce
Magneticka rezonance
Radionuklidové metody



Srdecni katetrizace -

[ ® 4
diagnosticka
* VCC s plicni hypertenzi (tlak v zaklinéni 15 mmHg)
* Periferni stenozy vétvi plicnice
« Koronarni fecisté - koronarografie
* Endomyokardialni biopsie
* Intrakardialni elektrofyziologické studie
* Diagnosticka - pfimo meérene parametry (saturace Hgb,
tlaky, spotfeba O2)
- odvozené (pritoky v I/min., zkraty, cévni
rezistence, vypocet plochy usti)
* CAVE kontrastni latka NEFROTOXICITA, max. 5ml/kg



Intervencni katetrizace

Balonkova atrioseptostomie (TGA)

Balonkova valvuloplastika (AS, PS, MS)
Balonkové angioplastiky a stenty (rekoarktace,
plastiky vétvi plicnice)

Uzavery intrakardialnich zkrata — Amplatzav
okluder pri ASD

Uzavér oteviené tepenni duceje

Extrakce cizich téles z cévniho Fecisté (PZK,
CZK)



Vysetfovaci metody

Anamnéza

Klinické vysetfovaci metody
Elektrokardiografie (EKG)

RTG

Echokardiografie (ECHO)

Srdecni katetrizace

Zatézove vysetreni a plicni funkce
Magneticka rezonance
Radionuklidové metody



Zatezove vysetreni
* Bicyklovy ergometr cca od 125-135 cm (u malych déti
na béhatku), podminka spoluprace!!!

* Indikace - zhodnoceni télesné zdatnosti (po operacich
VCC, sportovci)

- arytmie a synkopy(vyvoj v zatézi a zotaveni)

- pfi podezreni na snizeni koronarni rezervy
(po operaci na kor. aa., AS, stenokardie, palpitace,
zatezova dusnost)

- reakce TK na zatéz (po operacich COA...)

- preventivné (poz. RA nahlé smrti pri zatézi)
- HR max. 220-vek



Vrozenée srdecni vady

40% vsech VVV
Prevalence: 6 - 8/ 1000 zivé narozenych

80% vyzaduje operaci -

Kritické vrozeneé srdecni vady

Prevalence: 2 - 3/1000 zive narozenych



ETIOLOGIE VSV

multifaktorialni

3% chromozomalni aberace (Downuv sy.
50%, Turnerav sy. 20%...)

2% nove mutace
viry (rubeola, sezonni kolisani)
chronické on. matky (DM 3-5%, PKU...)

lecba (hormony, antiepileptika,
cytostatika, NSA)

intoxikace, drogy, alkohol (30% VSV)



PREVALENCE VSV

6-8 /1 000 zivé narozenych
* 41% defekt komoroveho septa
* 9% defekt sinového septa

* 5-6% oteviena tepenna ducej, aortalni
stendza, pulmonalni stenoza,
koarktace aorty

* 5% transpozice velkych cév
* 4% Fallotova tetralogie
* 20% ostatni
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Prenatalni kardiologie

centrum prenatalni kardiologie DKC Motol
rozvoj oboru od 90 let 20.stoleti

soucast druhotrimestralniho screeningu
CR 39-49% viech VSV

85% kritickych VSV

u 24,4% navic extrakardialni vada
(geneticka anomalie/organova vada)
ukonceni gravidity pro patologicky nalez
50% tehotnych (ve srovnani s EU vyssi)



FETALNI ECHOKARDIOGRAFIE

18.-21. tyden gestace

13/02/2008 11:57:19




FETALNI ECHOKARDIOGRAFIE

hypoplastickeé levé srdce

24. tyden gestace




Kritické vrozené srdecni vady

- srdecni selhani
(objemové, tlakové pretizeni)
- cyanoza s hypoxemii (PLz)
- cyanoza + srdecni selhani




Transpozice velkych tepen

5,4% ze vSech VSV

nejcastéjsi kriticka VSV

2-3x casteéji u chlapcu

50% izolovana, 50% s jinou VSV
napadna tachypnoe s hypoxémii
bez selestu !



TRANSPOZICE VELKYCH
TEPEN

aorta transponovana aorta

transponovana
pulmonalni

/) pulmonalni
arterie

normalni srdce transpozice velkych arterii




Lecba TGA

infuze prostaglandinu E (pruchodnost PDA)
PGE, i.v. kontinualné ( Alprostan- Leciva)
nezadouci ucinky: hypoventilace, apnoe,
febrilie, prujem

urgentni balonkova atrioseptostomie (FOA)
poporodni adaptace ditéte

anatomicka korekce v prvnich 14 dnech
vysledky vyborné

10 let po operaci preziva nad 95% déti






Koarktace aorty — klinika

* zuzeni aortalniho istmu vzacnéji hrudni ¢i brisni aorty
* 5,3% VSV, vice chlapci
* nejcastéjsi pridruZzena vada u Turnerova sy.
* bikuspidalni aortalni chlopen
* 2 typy - kriticka novorozenecka
- u starsich déti

(CAVE hypertenze na HK!!!, TK DK? Klinicky gradient
nad 20 torr ---KOARKTACE)



Koarktace aorty  Vyskyt:53%

>50% s jinou VSV

\/T




KOARKTACE AORTY




KOARKTACE AORTY
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KOARKTACE AORTY-
u starsich deti

* Hypertenze na hornich koncetinach,
na nohou TK nizsi

(AF mohou byt hmatné — kolateraly)
 Systolicky selest, casto slysitelny vice
na zadech
* ECHO - pulzace v brisni aorte!
* 85% ma bikuspidalni AOV




Dlouhodobeé komplikace COA

1. Rekoarktace (klinicky gradient nad 20 torr!!!)

2. Aneuryzmata — vyskyt 9%, riziko ruptury, disekce
aorty)

3. BAO -2/3 vSech COA, riziko dilatace AO korene,
chlopenni vada, IE

4. Hypertenze — ateroskleroza, hypertrofie LK
(rizikovy faktor — pozdéjsi vék korekce)

5. Endotelialni dysfunkce — u pozdé
diagnostikovanych COA



Nekriticke VSV

DEFEKT KOMOROVEHO SEPTA
DEFEKT SINOVEHO SEPTA
OTEVRENA TEPENNA DUCE]

FALLOTOVA TETRALOGIE - cyanoticka




HEMODYNAMICKY DUSLEDEK
LEVO - PRAVEHO ZKRATU

I zvySeny plicni prutok !

- tachypnoe, dyspnoe, odpocivani u piti
Zvysene poceni, neprospivani

- Eisenmengeruv syndrom - prestavba
stény plicnich arteriol, zvyseni odporu v
plicich, plicni hypertenze, PLz, cyanoza,
inoperabilni stav




DEFEKT KOMOROVEHO SEPTA

41% VSV




DEFEKT KOMOROVEHO SEPTA

systolicky selest zavisi na tlakovych pomérech
( po poklesu plicni cévni rezistence, v prvnich
2 meésicich ), na velikosti defektu

EKG: normalni nebo hypertrofie LK

RTG: zmnozena kresba plicni, kardiomegalie
(CTI nad 0,5)

Echo
Lécba: konzervativni, chirurgicka



DEFEKT KOMOROVEHO SEPTA
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DEFEKT SINOVEHO SEPTA

9% VSV




DEFEKT SINOVEHO SEPTA
Systolicky selest nad plicnici,
akcentace/rozstép I1. ozvy
EKG: hypertrofie prave komory, IBPRT
RTG: zmnozena kresba plicni
Echo
Lecba: katetrizacni, chirurgicka



DEFEKT SINOVEHO SEPTA




DEFEKT SINOVEHO SEPTA




AMPLATZUV OKLUDER
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AMPLATZUV OKLUDER




L4

OTEVRENA TEPENNA DUCE]

A4




Oteviena tepenni ducej

* Vyskyt: >50% NNPH <800 g
* Lécba: Ibuprofen, Paracetamol i.v. opak.
* operace - ligace



OTEVRENA TEPENNA DUCE]

Kontinualni /systolicky selest pod levym
klickem a na zadech

EKG: hypertrofie levé komory
RTG: zmnozena plicni kresba, kardiomegalie

ECHO
Lecba: katetrizacni uzaver, ligace



OTEVRENA TEPENNA DUCE]




1. PULMONALNI

STENOZA
2.VSD
3. NASEDAJICI
AORTA

4. HYPERTROFIE PK

FALLOTOVA
TETRALOGIE

pulmonalni
arterie

pulmonalni

stendza X

hypertrofie

pravé komory
|

defekt
komorového

4% VSV



FALLOTOVA
TETRALOGIE




FALLOTOVA
TETRALOGIE -
klinika

» cyanodza
» polyglobulie
» hypoxické zachvaty (neklid,drepani )

- definitivni korekce dle vyvoje, do 2
let




Defekt atrioventrikularniho septa




Defekt atrioventrikularniho septa

* po narozeni vyskyt 4% vsech VCC
 prenatalné 16% vsech VCC
* 40% déti s Downovym syndromem



Defekt atrioventrikularniho septa -

ECHO




Organizace pece o déti s VSV

pre/post-natalni diagnostika, porod ve FNM/
transport novorozence do Kardiocentra

operace ihned v novorozeneckém véku,
nasledna péce detskeho kardiologa

operace pozdéji - pece detskeho kardiologa,
operace, nasledna pece détského kardiologa
chirurgicka mortalita kolem 1-2%
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Méreni krevniho tlaku

Pri kazdé preventivni prohlidce od 3 let

Pro potvrzeni hypertenze zmerit TK alespon
pri 2 dalsich navstévach, pokud se nejedna o
zavaznou hypertenzi.

Sitka manzety alespon 40% délky paze mezi
olekranonem a akromionem, pokryt
priblizné 2/3 paze.

Pri potvrzeni hypertenze, zmérit TK na
vsech koncetinach.



HYPERTENZE - diagnostika

METODY MERENI TK

« AUSKULTACNI
« OSCILOMETRICKA
- DOPPLEREM



Hypertenze v détskem veku

Prevalence hypertenze v CR

- 4% déetske populace,
- 45% z toho jsou obezni
- obézni déti maji hypertenzi v 15,4%



HYPERTENZE - diagnostika

ABPM - 24 HODINOVE MONITOROVANI TK

* Vylouceni syndromu bileho
plaste

* Diagnostika hranic¢ni hypertenze

* Sledovani ucinnosti lécby

* Problematicke hodnoceni u
kojencti a mensich deti



Klasifikace hypertenze v détstvi a

dospivani

STK nebo DTK (3x)
(percentily/vySka)

Normalni

<90. percentil

Vysoky normalni tlak

290. - <95. percentil
nebo je vyssi nez 2120/80

1. stupen hypertenze ( + organové
projevy —
hypertrofie LV, albuminurie)

95. - 99. percentil + 5mm Hg

2. stupen hypertenze (+ tézsi
organové zmény, selhavani funkce
organii)

>99. percentil + 5mm Hg

maligni hypertenze




Hypertenze v détskem
veku

Etiopatogeneze

Primarni - esencidlni hypertenze - 95%

Sekundarni hypertenze - 5%
- dominujici ve veku do 10 let



Hypertenze v detskem veku

Primarni hypertenze

genetice faktory (20-40%)

obezita - BMI

socialni podminky

vyziva, zivotni styl

stres, koureni
2222222222222222222222202 22222222



Hypertenze v detskem
veku

Sekundarni hypertenze

e akutné vznikla, prechodna

e chronicka, trvala, perzistujici



SEKUNDARNI HYPERTENZE
RENALNI

75-80% sekundarni hypertenze
* pyelonefritida 25-50%
* glomerulonefritida
 trauma, nadory, vrozené anomalie
* hemolyticko- uremicky syndrom
* operace a transplantace ledvin



SEKUNDARNI HYPERTENZE
RENOVASKULARNI

renalni arterie (stenoza,
fibromuskularni dysplazie,
tromboza, aneuryzma)

renalni zila
umbilikalni arterie
koarktace aorty
vaskulitidy
_neurofibromatoza



SEKUNDARNI HYPERTENZE
RENOVASKULARNI

koarktace AO

l

| renélni perfizni tlak

chronicka, trvala, |

: s s aktivace systéemu
per21stu] 1cl renin - angiotenzin

/]

retence tekutin— hypertenze



SEKUNDARNI HYPERTENZE
ENDOKRINNI

hypertyreoza

hyperparatyreoza

kongenitalni adrenalni hyperplazie
cushinguv syndrom

primarni aldosteronizmus
feochromocytom

neuroblastom, ganglioneurom



SEKUNDARNI HYPERTENZE
VYVOLANA FARMAKOLOGICKY

* kortikosteroidy a ACTH
 antikoncepce

* sympatomimetika

 preruseni lecby antihypertenzivy
 amfetamin, kokain



Hypertenze — diagnostika

krevni obraz

urea, kreatinin, glykémie, Na, K, Ca,
T4, TSH, plasmaticka reninova
aktivita, katecholaminy

moc chem + sed, kultivace, kyselina
vanilmandlova

EKG, ECHO, sonografie ledvin,
doppler renalnich arterii, angiografie

ocni pozadi



NEFARMAKOLOGICKA LECBA
HYPERTENZE

* Redukce télesné hmotnosti
» Zvyseni aerobni zateze

* Restrikce soli ve strave

» Uprava hyperlipidémie

* Dostatek K, Ca, Mg



Farmakologicka lécba hypertenze

Pri neuspéchu rezimovych opatreni za
6 mesici nebo pri stredné tezke a
tezké hypertenzi
- zahajit 1écbu pred rozvojem
organovych zmeén
- zpomaleni rozvoje event. regrese
organovych zmeén



Farmakologicka lecba hypertenze

Leky nejcastéji pouzivané v déti

* ACE inhibitory
* blokatory Ca** kanalu
* f3-blokatory

 event. Sartany
(blok.angiotenzin.receptoru)






