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Stage: Cardiac crescent Linear heart tube Loaping haart Chamber farmation

Mouse embryo day: E7S EE ES E10
Humanembryoday:  Day 15 Day 20 Day 28 Dey 32 4 tyg.

Milastanes: » Cardiac differentiation « Heart tube formatian » Early chamber » Chamber farmatian

* higration ta midline = First heartbaat formatian * Trabaculation
* Anterigr-posteriar and « [gapingtatheright «Cushion farmation
darsal=ventral patterning * Dutflaw tract septatian
* Early conduction-system
farmeation




Aorta: TGA (0.2) DCRV (0.2),

Ductus artariosus: FOA (OB
PTA (01 1AA (D.02) |

Pulmanary artery:FS (0.7 TOF (0.4),

Atrial septum:

ASD (1) M4 {0.04)

Tricugpid valve: A5 and AC (0.B),

Ebstein's {010, . HLHS (0.2
TA @D Left vantricla:
HLHS (023

Atrloventricular cushion: R—
mambranaus VSD (43 AVSD (0.9) NEnficuiar sapiuat V3D (4)

Right vantricle: TCF (0 4) HEHS (0.2}

W nawiasach: cz sto wady na
1000 noworodkow

Nature 2008,451,943

Aortlevalve: BAY (140,

2008r.Polska

szacunkowa
ilo wad serca

VSD 1800
SA+CoA 360
TOF 180
TGA 90
HLHS 90
HRHS 90
TAPVR 45
CAT 457

Bruneau BG. The developmental genetics 0.3,
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WRODZONA WADA SERCA I ANOMALIA W
BUDOWIE SERCA, KTORA POWSTAA PRZED
URODZENIEM

Rud-TokJ, 21 RAB 4-8L/0OB MI"1.1 Poradnia USG ul. Agatowa 10
J95 1232909060911 GA=21wdd 8.3cm [1M19Hz Tls 0.2 09.06.2009 12:5531PM
Cﬂhn’ HEARTJD
cm Har-low
M_ Pwr 97 %
Gh -5
c8 / M7
P2 / E2

Pwr 100 &

Gh -4.2

Fry low

Qual norm

| | WMF low?
_Hemis PRF 3.2kHz

3bsec|




PRzYCzZYNY WWS

wieloczynnikowe
rodowiskowe
genetyczne

niektore wady

dziedziczenie zgodne z prawami Mendla (rzadko:
zespo Marfana, Noonan)

tylko czynniki  rodowiskowe

RYZYKO w kolejnejci  y—je lidziecko miao
WWS

wy sze

Circulation, 2007, 115, 3015



NAJCZ STSZE ZESPOY GENETYCZNE
W KTORYCH S WADY SERCA

T21Z. Downa: AVSD

T 18 Z. Edwardsa: VSD

T 13 Z. Patau: CoA, dekstrokardia, VSD
45 XO Z. Turnera: CoA , HLHS

mikrodelecja 22 (CATCH 22, Z.Di Georga)
wady sto kat tniczego



CATCH 22 =zesp6 DIGEORG'A

Cardiac abnormality
T -cell deficit
Clefting
Hypocalcemia




/ESPOY GENETYCZNE Z
PRAWID OWYM KARIOTYPEM

Z. Noonan
DZIEDZICZENIE: AD, chr.12g24

KLINIKA: hiperteloryzm , kr cone w osy, p etwista
szyja, niski wzrost, mo e by upo ledzenie umys owe

PS, ASDII, kardiomiopatia przerostowa
Z. Marfana — choroba tkanki  cznej

DZIEDZICZENIE: AD

AR, MR

poszerzenie aorty -t tniak

Inborn errors of development, Epstein, Erickson (...), 2008
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van Beynum IM et al. Eur Heart J. 2006;27(8):981-7.
van Beynum IM et al. European Heart Journal, 2009:Dec.



Cz STO WYST POWANIA WWS DzIEC]

4/1000 — 50/1000!""  ywo urodzonych
noworodkow (10/1000 oko o 1%)

+ 20/1000: dwup atkowa AoV, PAPVD , may PDA
ci kie i krytyczne: 6/1000

2490 noworodkdéw i niemowl t/ 2008 rok / Polska

je lici kadwup atkowa AoV 19/1000

je liwszystkie (w cznie z muscVSD) 75/1000
31125 dzieci ze WSZYSTKIMI wws rocznie !

Hoffman JI, Kaplan SJ.
The incidence of congenital heart disease.
Am Coll Cardiol. 2002;39(12):1890-900.



Cz STO WYST POWANIA
WWS | T21

4/1000 — 70/1000!""  ywo urodzonych noworodkow
ci kie i krytyczne: 6/1000

ZESPO DOWNA: 1,25/ 1000

Hoffman JI, Kaplan SJ .
The incidence of congenital heart disease.
Am Coll Cardiol. 2002;39(12):1890-900.



Cz STO WYST POWANIA
WWS | T21

4 xiezescie)
P2 AT

Hoffman JI, Kaplan SJ .
The incidence of congenital heart dis
Am Coll Cardiol. 2002;39(12):1890-900.




WWS 2000 r. USA

DZIECI 623 000

Proste (ASD, VSD)

290 000 PROSTE
368 000
Z 0 one (TOF)
165 000 £0 one
302 500

Bardzo z o one
(pojedyncza komora)
138 000

Bardzo z o one
117 000

Webb G i wsp. JACC, 2001;37,1&’
Williams RG i wsp. JACC,2006;47:701




2005 rok
populacja doros ych z WWS w USA

przekroczy a

1 000 000

b dzie ichwi cejni DZIECI z wws

Webb G i wsp. JACC, 2001;37,1%’
Williams RG i wsp. JACC,2006;47:701




Obie komory serca
pracuj
ROWNOLEGLE
p od

Komory serca pracuj
SEKWENCYJNIE
noworodek



TONY SERCA

S1: zamkni cie zastawek AV

S2: zamkni cie zastawek po ksi  ycowatych aorty |
t tnicy p ucnej

S3: faza szybkiego wype niania komor
Sportowcy
Przeciek lewo — prawy

S4: skurcz przedsionkdw w po nym rozkurczu
Kardiomiopatia przerostowa

Kliki: przy nieprawid owej budowie zastawek






Cl NIENIA

Wiek p odu 20 30

38

Skurczowe
Cl nieniet tnicze 30 42 55
(mmHQ)
rednie ci nienie w prawym przedsionku

rednie Ci

3-4mmH ¢

nienie w lewym przedsionku
2 — 3 mmHg




.




WA NE ROWNANIA

Bernoulliego



Pr dko fali zwrotne) pozwala oszacowa ci nienie

skurczowe w prawej komorze

NIEDOMYKALNO ZASTAWKI TROJDZIELNEJ




RO NICA CI NIE

1x1=1x4=4tzn.ci nienie skurczowe RV 4 mmHg

4x4=16x4=64mmHg




METODY DIAGNOSTYCZNE

EKG
RTG klatki piersiowej: AP + bok
Ring naczyniowy (bok + kontrast w prze yku)
ECHO !l
Cewnikowanie serca | angiografia
Rezonans magnetyczny
Tomografia komputerowa
Tomografia spiralna
Badania izotopowe
Ocena przep ywu na poziomie serca, naczy ,p uc
Ocena funkcji mi nia sercowego



WADY SERCA ZAGRA AJ CE YCIU

Oddzielne kr  enie p ucne i systemowe TGA

Ca kowity nieprawid owy spyw Yy p ucnych
Ze ZW eniem Yy pucnych
Przewodozale ny przep yw systemowy
CoA
Stenoza aortalna (
HLHS ( restrykcyjny otwor owalny )
Przewodozale ny przep yw p ucny
Zaro ni cie/zw enie t. p ucnej




ZMIANY PO PORODZIE 1

0 Yysko - p uca
Zamkni cie kr eniap powinowego — wzrost oporu
systemowego

Pierwszy oddech — spadek oporu p ucnego
Rozszerzenie naczy (tlen, odruch z chemo-receptorow )

Zmiana kierunku przep ywu przez przewodt  tniczy
Znaczny wzrost przep ywu p ucnego
P od: 35ml/kg/min.; noworodek: do 200ml/kg/min.

Nadas’ Pediatric Cardiology, 2006



ZMIANY PO PORODZIE 2
Przewdd t tniczy
Zamkni cie godziny — dni
Prostaglandyna E (prostin)

Niesterdydowe leki przeciwzapalne (ibuprofen,
Indometacyna)

yy
Spadek powrotu ylnego systemowego
Wzrost powrotu  ylnego p ucnego
Czynno ciowe zamkni cie Fo



JAK ROZPOZNA WWS - NOWORODEK
WYWIAD

Historia rodzinna
wady serca
choroby matki
Zespo y genetyczne — wiedza o ich dziedziczeniu
Lekiwcl vy
sole litu
Vit. A (kwas retinolowy) - TR  DZIK'!
kwas walproinowy (depakina)
iInhibitory ACE
ecstasy
Infekcje wirusowe
ro yczka



Donoszony noworodek
Ch opiec

Du vy

Apgar 10

Nag e za amanie stanu
0golnego

Godziny

Dni

PROSTIN



OBJAWY KLINICZNE
NOWORODEK

Szary cie  wokoO ust
m czenie si  przy karmieniu
sinica centralna ( luzowki)




STOSOWANE METODY

pomiar saturacji na
I czce prawe]
no ce
JEDNOCZASOWO

R -96
N -94

R -96
N - 86



OBJAWY - NIEMOWL
m czenie przy karmieniu — zasypia
je wolno — powy ej 30 min.
apatyczne lub niespokojne
s aby przyrost masy cia a
potliwo
Tachypnoe: wady ze zw eniem t. p ucnej

Duszno :wady z upo ledzonym przep ywem
systemowym

kolor skory



SINICA CENTRALNA

obni enie utlenowania krwi z powodu prawo —
lewego przecieku (<90%)

podwy szony hematokryt

Charakterystyczne objawy kliniczne
napady anoksemiczne
paznokcie — szkie ka zegarkowe
pozycja kuczna



BADANIE KLINICZNE

ogl danie
zabarwienie skory i luzowek
okolica przedsercowa

wype nienie vy
obmacywanie
T TNO nat tnicach udowych !

pomiar RR !l
obmacywanie brzucha
OS UCHIWANIE






OBJAWY WWS — DZIECKO STARSZE

akcentacja tonow
sztywne rozdwojenie Il tonu: ASD I
Wiele tonOw serca: zespol Ebsteina
szmer nad sercem
go no :skala Levina
miejsce
jaki: skurczowy? rozkurczowy?



ANALIZA SEGMENTALNA

PO O enie serca

PO O enie trzewi

po czenia ylno — przedsionkowe

po czenia przedsionkowo — komorowe
po czenia komorowo - naczyniowe



JAMA BRZUSZNA
OKRE LENIE PO O ENIA TRZEWI
SITUS P OD




OKRE LENIE SITUS VISCERUS (DZIECKO )










N ORMA
SITUS SOLITUS SERCE PO LEWEJ STRONIE




DEXTROKARDIA




PROJEKCJA KONIUSZKOWA




PROJEKCJA PRZYMOSTKOWA
O DUGA LEWEJ KOMORY







PROJ. PRZYMOSTKOWA , O KROTKA




PROJEKCJA NADMOSTKOWA |,
UK AORTY

Moss and Adams, 2008







Podzia wad serca na podstawie obrazu USG p odu

RV = LV RV > LV LV > RV JEDNA KOMORA
WADY WADY
k t45° kt >45° LEWEGO PRAWEGO zastawki AV — ile
SERCA SERCA
NORMA KARDIOMEGALIA TOF CoA AT przedsionki — ile
WADY Przerwany uk budowa komor
PRZECIEKOW kardiomiopatie CAT y AP&IVS _ 1
aorty jaka
E
VSD zamkni cie Fo DORV HLHS DILV
ASDI zespO Ebsteina rodpiersie ! DIRV
AVSD UPO LEDZONA Nieprawid owy DIV
funkcja RV spyw y pucnych
Fo OBIE .
STRONY zamkni cie DA
Przepuklina
TGA PS /AP przeponowa
lewostronna
UPO LEDZONA
AS

funkcja LV

zamkni cie Fo

SA




INNE PODZIAY WAD SERCA

KLINICZNY
Sinicze
TGA, TOF, AT (...)
Niesinicze
VSD, ASDI, ASDII, VSD
ANATOMICZNY

Wady lewego serca (CoA, AS, HLHS)

Wady prawego serca (AT, zesp6 Ebsteina)

Wady sto kat tniczego (odej cia naczy : TOF, TGA, CAT)
Pojedyncza komora

Nieprawid owy spyw y p ucnych: TAPVD
Zespo y hetrotaksji (zaburzenia lateralizacji)



PRZETRWAY PRZEWOD T TNICzY PDA

Wocze niaki
wymaga zamkni cia je li hemodynamicznie istotny
farmakologiczne: ibuprofen lub indometacyna
chirurgiczne

Dzieci starsze

leczenie interwencyjne
Coll, zapinka Amplatza

operacyjne je lidu vy



® PRZEO ENIE WIELKICH PNI
T TNICZYCH
TGA

®
Wada 1zolowana !l



TGA
WA NE INFORMACJE PRENATALNE




TGA
OCENA OTWORU OWALNEGO




TGA - NOWORODEK







TGA

WA NE:

przep yw Fo
przep yw DA
NIEWIDOCZNE u p odu:

t tnice wie cowe

LECZENIE

okres noworodkowy: 10 dni ycia
WYNIKI: db, miertelno 5-10%






TGA - LECZENIE

je lirestrykcja Fo — zabieg Rashkinda
O leczenie z wyboru:

Larterial switch”






CA KOWITY
NIEPRAWID OWY
SPYW Y

P UCNYCH
TAPVC

www.ctsnet.org/residents/ctsn/graphics/apvcl.jpg




® WADY LEWEGO SERCA




KOARKTACJA AORTY




Wadamo euawni SI po
kilku dniach — tygodniach
NIEWYDOLNO NEREK

NIEWYDOLNO SERCA
WSTRZ S KARDIOGENNY

Niemowl| [ starsze dzieci
Brakt tnanat tnicach udowych
Nadci nieniet tnicze
Szmer
Bole g owy










STENOZA ZASTAWKI AORTALNEJ




SA — OBJAWY KLINICZNE

NOWORODEK krytyczna SA
S abet tno na wszystkicht tnicach
Skora marmurkowata
Tachypnoe
Tachykardia
Wstrz s kardiogenny

NIEMOWL [/ STARSZE DZIECKO
Dr enie skurczowe w do ku jarzmowym
Szmer wyrzutu do aorty
S abe wype nieniet tna



STENOZA AORTALNA AS
POD 25 TYGODNI




AS —

NIEDOMYKALNO (MR) ZASTAWKI MITRALNEJ  (MV),
KROTKI CZAS WYPE NIANIA KOMORY  (ROZKURCZU ),
D UGI WYRZUTU (SKURCZU)




ZESPO NIEDOROZWOJU
LEWEGO SERCA

HLHS



RESTRYKCYJNY FO




HLHS — PRZEPYW W YACH P UCNYCH

.,
12.

Michelfelder E
Circulation 2(6




L ECZENIE

operacja Norwooda
noworodek

operacja dwukierunkowego Glenna
6—-9mc ycia

operacja Fontana
po 2 roku ycia



OPERACJA NORWOOD'A

Zespolenie Blalock — Taussig
zmodyfikowane

Wstawka mi dzy droga odp ywu prawej
komory a pniem p ucnym

Zespolenie Blalock — Taussig
zmodyfikowane

Wstawka gore-tex mi dzy

praw t. podobojczykow a

praw t. pucn llustracje dzi ki uprzejmo ci prof. E. Malca



GLENN




TCPC

FONTAN TOTAL CAVO-PULMONARY CONNECTION

SVC
\\

RPA

\

vC—



OPERACJA FONTANA / TCPC JesT 12W.

OSTATECZN PALIACJ W PRZYPADKACH
WSZYSTKICH WAD SERCA, W KTORYCH PRAWID OWO
PRACUJE TYLKO JEDNA KOMORA

Komor SYSTEMOW mo e by komorao
anatomii lewej lub prawej, zale nie od rodzaju
wady serca

Warunki KONIECZNE do przeprowadzenia tej
operacji
Prawid owy rozwojt tnic p ucnych
Prawid owe ci nienie i opor p ucny (niskie)
Prawid owa funkcja komory systemowej



HLHS uPoODOW — DO WIADCZENIA
W ASNE

40%




DGN.PREN HLHS 2009 - mAJ 2010

“ToP

m|UD

B Death - neonatal

M Death intervention
M Death post Norwood
M Alive post Norwood

52% wszystkich
/6% ywo -urodzonych




Najcz stsze operacje - noworodkKi

IJSA

Incidence Discharge Mortality
Procedure Name # % of all # | Eligible %

Arterial switch operation (ASO) 572 15,70% 26 4,58%
PDA closure, Surgical 438 12,02% 29 6,64%
Shunt, Systemic to pulmonary, Modified Blalock-Taussi g Shunt (MBTS) 417 11,44% 45  11,11%

- .
e e = - - ; . . - RN L . -]

Coarctation repair, End to end, Extended 7,85% 10 3,53%
Delayed sternal closure 6,56% 0 0,0%
Coarctation repair, End to end 4,42% 7 4,38%
Arterial switch operation (ASO) and VSD repair 4,36% 15  9,43%
TAPVC repair 3,49% 17 13,39%
PA banding (PAB) 2,31% 12 14,63%
Coarctation repair, Patch aortoplasty 2,11% 13 16,88%

Shunt, Systemic to pulmonary, Central (From aorta or t 0 main pulmonary artery) 1,98% 10 14,49%




VSD

NAJCZ STSZA WADA
WRODZONA SERCA

Ventricular septal defect

Ubytek przegrody
mi dzykomorowej




UBYTEK PRZEGRODY MI DZYKOMOROWEJ
VSD

134 p ody do 2006

39 (29%)
aberracje
chromosomowe

DZIECI: 5%

A. Kap a ska i wsp. SKN Kardiologii Perinatalne;




KANA PRZEDSIONKOWO — KOMOROWY

AVSD

UBYTEK PRZEDSIONKOWO — KOMOROWY

WSspolna zastawka przedsionkowo — komorowa
Kleft=rozszczep przedniego p atka cz  ci mitralnej

Ubytek przegrody przedsionkowo — komorowej,
mi dzykomorowej oraz dolnejcz ci przegrody
mi dzyprzedsionkowej (ostium primum )



AVSD T 21




WADY PRZECIEKOWE - KLINIKA
Noworodek
Dobry stan ogolny
Szmer nad sercem
Niemowl —2-3mc ycia ( )
OBJAWY

S aby przyrost masy cia a
Potliwo
M czenie si podczas karmienia

Dr enie skurczowe i szmer nad sercem =>4/6 w skali Lev In'a
RTG: powi kszone serce, zwi kszony przep yw p ucny

Dziecko starsze nie operowane: niebezpiecze stwo
nadci nienia p ucnego



/W ENIE ZASTAWKI PUCNEJ , ASD
1.
P OD : PRAWID OWY OBRAZ SERCA




GRADIENT RV —-PA =40 MMHG




/ESPO FALLOTA

VSD

aorta — je dziec
PS

przerost RV



TOF




CzY NALE Y OZNACZA MIKRODELECJE 227

iInne ryzyko
ustalenie post powania oko oporodowego

mo liwo zaburze odporno ci— modyfikacja
szczepie ochronnych

zaburzenia gopodarki wapniowo-fosforowe;
(drgawki)

ro ny fenotyp pacjentow



/ESPO FALLOTA

Noworodek
Dobry stan

Niewielka sinica (sat. 90-93), nasilasi  w pierwszych
dniach ycia — narastazw eniet tnicy p ucnej

Szmer skurczowy wyrzutowy
Dziecko starsze

Sinica — nasila si

NAPADY ANOKSEMICZNE



NAPADY ANOKSEMICZNE
STAN ZAGRO ENIA YCIA

Najcz ciej3 -4 mc ycia, rano, w czasie p aczu
Przyczyna anatomiczna: nasilenie zw  enia
drogi dop ywu prawe] komory

Przyczyny doprowadzaj ce do napadu: p acz,

g od, wyprd nienie, zabiegi medyczne

Nadas Pediatric Cardiology, 2006
Callen, Ultrasonography, 2008



NAPADY ANOKSEMICZNE
STAN ZAGRO ENIA YCIA

Post powanie w domu
U o enie: na boku, kolana przygi te do klatki piersiowej
Otwarte okno
Czas trwania: kilka — kilkana  cie minut
Mog si powtarza : konieczny dok adny wywiad

Post powanie medyczne
Tlen
Morfina podskaornie

Zespolenie aortalno — p ucne lub pe na korekcja
Czasami: przezskorna balonowa plastyka zastawki p ucnej



TOF — ISTOTNE INFORMACJE

MONITOROWANIE u p odu

wewn trzmaciczne nasilenie wady

ZW enie - atrezja
WYNIKI leczenia: zale od rozwoju t tnic
P ucnych

prawid owe dwie komory
Je lizespo DiGeorga

zaburzenia odporno ci

Dobre wyniki leczenia kardiochirurgicznego
miertelno < 3%



ZESPO FALLOTA 10 LAT

Jedna z pierwszych
pacjentek z
diagnostyki
prenatalnej

1998 rok

ok. 180 dziecli / rocznie



WSPOLNY PIE T TNICZY




® WADY PRAWEGO SERCA




® ATREZJA ZASTAWKI
TROJDZIELNEJ




AT

Brak nap ywu do prawe] komory

Jest odp yw z prawej komory

Zawsze VSD

Naczynia ustawione prawid owo lub prze o

enie



ATREZJA ZASTAWKI| P UCNEJ BEZ
UBYTKU PRZEGRODY

MI DZYKOMOROWEJ

® Apalvs




zaro nl ta zastawka
p ucha

zachowany nap yw do
prawe| komory

NIGDY VSD

sinusoidy — po czenia
prawokomorowo -
wie cowe



AP & VS

Brak ODP YWU z prawe] komory
NIGDY VSD

PO CZENIA
prawa komora —t tnice wie cowe



LECZENIE

Interwencyjne

otwarcie PA metod radiofrequency
Operacyjne

Zespolenie BT

Otwarcie drogi odp ywu

Wyniki zale  od:
obecno cipo cze RV -t tnice wie cowe
Wielko ci RV



Nieprawid owa budowa zastawki trojdzielney:
przesuni cie p atka przegrodowego w kierunku
Koniuszka, zmniejszenie wiat a prawe] komory

ZESPO EBSTEINA



CHARAKTERYSTYCZNE OBJAWY

Zmiany czynno ciowe
Niedomykalno  zastawki trojdzielnej
Anatomiczna lub ,funkcjonalna” atrezja t. p ucnej
Niewydolno kr enia p odu
Spektrum: stan bezpo rednio zagra aj cy yciu noworodka
bezobjawowy przebieg do okresu doros ego
Objawy os uchowe
,Wiele” tonow serca
Szmer niedomykalno ci zastawki trojdzielnej
Sinica—je I ASD Il



ZESPOY
HETERO -
TAKSJI




WADY ZAGRA AJ CE YCIU

ca kowity nieprawid owy spyw Yy p ucnych
objawy przetrwa ego nadci nienia p uchego
odej cie lewejt tnicy wie cowejodt tnicy
p ucnej
ALCAPA
CoA Il
wada ewolucyjna



JAKIE WADY NIE WSPO ISTNIEJ V4
NIEPRAWID OWYM KARIOTYPEM ?

TGA
SV
zespo y heterotaksii




WADY SERCA

najcz stsza przyczyna zgonow z powodu wad
wrodzonych
najcz stsza przyczyna hospitalizacji oraz OIOM

WYNIKI LECZENIA: DOBRE !!l



PAMI TAJ !

niemow! jest apatyczne

s abo zjada

kaszle

W RTG — powi kszone serce
? zapalenie p uc

podejrzewasz infekc] ?

PRZED podaniem antybiotyku WYKLUCZ
WAD WRODZON SERCA!






WWW .KARDIOLOGIA .CZD .PL
WWW .USGECHO 4D.PL

fetus@wum.edu.pl

O O NAUKOWE Kardiologii perinatalnej i wad wrodzon




