ManesaDL gant om

ASa smanjenim plulnim

- Tetralogia Fallot

-Tetral ogia Fall ot sa atomez]|
-Atrezija plulne arterije be
-Kritilna 1 zol ovana st eamo z a

- Trikuspidna atrezija

- Ebsteinova anomalija trikuspidnog zalistka
-TGAsaVSDom i stenozom plulne
-DORVsaVSDomist enozom plulne ar
- edna komora sa stenozom pl



ManesaDL gant om

Vd

ASa povelanim ili nor
protokom:

- TGA sa ilibez VSDa

-L- TGA

-DORVY bez stenoze plulne
-totalni anomal ni ul i v p

- Jedna komora ( DILV sa L-TGA)
- sindrom hipoplazije levog srca
- asplenija/polisplenija sindrom



ManesaDL gant om
- Tetralogia Fallot -

Najl egla cijanogena
perioda ( 810% od svih USM)

- VSD

- dekstropozijcija aorte

- stenoza izlaznog trakta desne komore
- hipertrofija desne komore

A anterosuperiorna devijacija infundibularnog
(outlet) septuma

US M



ManesaDL gant om
- Tetralogia Fallot -

AVSD

- nerestriktivni perimembranozni outlet

-1 zjJjednalen pritisak 1 zm
A Aorta

-velika, najlegle bez st
regurgitacijom

-Jage nad | VSom u razl il

ravnopravno krv iz obe komore
-l uk aorte u oko 25% sl u



ManesaDL gant om
- Tetralogia Fallot -

A Stenoza izlaznog trakta desne komore

-najlegle subvalvul ar na
valvularna

-razlir 1t stepen hipopl a
plulne arterije uz razl
plul ni h stenoza

-u slulaju kompletne atr
plula krvlju preko DAPa



ManesaDL gant om
- Tetralogia Fallot -

AKl inilka slika

-vari jabil an stepen c
tek nakon ranog do]

-hi1 perci Jjanogene-5kri z
meseca (gl vot a

-di spneja, | ul anje
-mal J 1 | ast | prsti



ManesaDL gant om
- Tetralogia Fallot -

AKl i nilka slika
- s st ol-46 ulldllunmp leSo ( stenoza PA),

uz osl abljenu 111 nel uj
drugog tona
- EKG: HDK
-RTG: srce kao kl ompa, v
- EHO

- Kateterizacija srca



ManesaDL gant om
- Tetralogia Fallot -

A Komplikacije

-cerebralna tr omboza
dece < 20

- Infarkt mazga ( deca > 2q)
- bakterijski endokarditis
-srl ana 1 nsufiliclij]encli



ManesaDL gant om
- Tetralogia Fallot -

APridrugene mane

- DAP ( do 20%)

- desni luk aorte (2@25%)

- ASD

-sindrom odsutne pl ul
-odsustvo Jedne grane



ManesaDL gant om
- Tetralogia Fallot -

ANovorodjenl e
- prostin

-korekci ja aci dobazni h |
-ret ko MBT gant

AOdoj | e
-l el enj e hiperci | alakatg e n |
pol ogaj, kiseoni k, Morf

metoksamin ili fenilefrin)
-pal i1 jati vni BT gant

-l el enje srlane 1T nsufil ci



ManesaDL gant om
- Tetralogia Fallot -

A Kompletna korekcija

- zatvaranje VSDa

-progirenje 1zl aznog tr a
resekcijom infundibularnog septuma

patch preko RVOT po potrebi

- transanularni patch po potrebi

- korekcija perifernin stenoza PA

AUzrast: prva godina



ManesaDL gant om
- Tetralogia Fallot -

A Postoperativne komplikacije

- rezidualna stenoza / insuficijencija PA
- rezidualni VSD
- kompletan AV blok 13%

- kasne komorske tahikardije/fibrilacije komora
(QRS > 180ms) -B%



ManesaDL gant om
-atrez1 J a plul ne -ar-t er

A Ekstremni oblik T Fallot i oko 20% od svih Fallota

AMembranozna atrezija PA i |
ARazlilit stepen hipoplaziij e
A Ekstremna forma: stablo PA nedostaje, grane u vidu
Akrila gal ebado

A snabdevanje pld akrvlju: DAP ili velike aorto i
pulmonalne kolaterale (MAPCA-e)

AVaskul arizacija i ©pritisak
razli |1 ti: smanjeni, nor mal
A Multiple operacije sa ciliem da se postigne

uni fokali zacija plulnog kr\

dimenzija PA
A Definitivne opcije: RV i PA konduit ili transplantacija



ManesaDL gant om
- atrezija PA bez VSDI a -

A Incidenca 4100.000
AObi |l no membranozna

A Dobro razvijena PA koja dobija krv preko
DAP-a

A Mala DK sa suprasistemskim pritiskom,
kompetentnom TV, sinusoidama | zavisnom
koronarnom cirkulacijom

A Velika DK sa sistemksim pritiskom,
insuficijentnom TV | bez sinusoida odnosno bez

poremel aja koronarne ¢

A Terapija: jednokomorska ili dvokomorska
cirkulacija zavisi od

\Y



ManesaDL gant om
- atrezija trikuspidnog zalistka -

A Incidenca 0,030,18/10003 i vor odj ene
A Dve normalno razvijene pretkomore; AV sklad

ADesni AV zalistak atret
atrezija)

AObavezan ASD sa obliga
A Leva komora dobro razvijena

AVSD najlesle restriktiwv
AVarijabilan VA odnos (
A Varijabilan stepen hipoplazije DK

A varijabilan stepen stenoze i hipoplazije PA
AMogul DAP




ManesaDL gant om
- atrezija trikuspidnog zalistka -

A Patofiziologija
-restri kti vnl \VASH DI |

hipoplazija stabla i grana PA 1z 1 a gena
cljanozal Smanjen protok

- Nerestriktivni VSD | normalna PA blaga
cijanoza, CHFiliph na hi pert er

-Paci Jenti sa VA nesk
povel an protok kr oz



ManesaDL gant om
- atrezija trikuspidnog zalistka -

A Klinika

- Cijanoza

- Hol osi stolni gum dug | e
drugi ton ( SAP)

- RTG: obi |l no umereno uve

redukovanu plul nu vaskHu

- EKG: P pul monal e u D2,
HLK neprimerena uzrastu ( osim kod dece sa
trikuspidnom atrezijom | TGA)



ManesaDL gant om
- atrezija trikuspidnog zalistka -

A Terapija

-korekci ja aci dobazni h i
- Prostin

-Lel enj e CHEF

- MBT gant 1|1 PA band

- GLENN

- FONTAN



ManesaDL gant om
- DORYV sa stenozom PA

AVarijanta T. Fallot ako aoar
IVS-om

A Oko 75% svih pacijenata sa DORYom ima SAP

AKl asi|lni oblik: bilateralni
(odsustvo aortemitralnog fubroznog kontinuiteta)

AOba velika krvna suda iz I
pored drugog u normalnom ili transponovanom odnosu

A VSD: subaortni, subpulmonalni, doubly commited ili
non commited

A Hirurgija kao za T. Fallot ili kreiranje
Intraventrikularnog tunela izmedju LV 1 Ao uz

postavljanje RV-PA homografta ( Rastelli op)



ManesaDL gant om
- Ebsteinova anomalija TV -

A Incidenca 0,0121000 dece

A Anomalija TV sa abnormalnim pripojima
septalnog 1 zadnjeg kuspisa za zidove DK,
veoma uvelanim anterio
tal kom koaptacije kusp
u kavum DK

AMal a desna komora sa po
si stol ne | di jastol ne f
stepenom TR | opstukcijom RVOT velikim
anteriornim kuspisom

A Atrijalizacija dela DK sa ogromnom DPi D -L
gantom ( FOA 111 ASD)

r
|



ManesaDL gant om
- Ebsteinova anomalija TV -

A Klinika
A Varijabilna cijanoza ( stepen RVOTO i D-L
pret komorski gant)

A Ritam u 4 vremena

ASistolni gum TR

A Sklonost ka pretkomorskim i komorskim aritmijama
AEKG: dginovksi P, AV bl ok I

ANovorodjenlad: <cijanoza, hi
kardiomegalija,CHF + prostin, Rashkind, zatvaranje
TV, MBT, FONTAN

AVela deca: bez ili tszmeana ni r
TV i zatvaranje ASD-a



ManesaDL gant om
- transpozicija glavnih aterija srca -

A Oko 5% svih USM

ANajl egla cijanogena sr|
gi vot a

A Normalna intrakardijalna anatomija

A VA neskladi aorta postavljena desno i napred

pol azi iz desne a pluln
pozadi i1z leve komore

AZa pregivljavanje neoph
(ASD)

AOko 50% ima pridrugen V

A Oko 2530% pacijenata sa TGA i VSBm ima
pridrugenu I stenozu pl



ManesaDL gant om
- TGA bez VSDa -

A Klinika

- cljanoza, hipoksemija i tahipneja odmah po
rodjenju

-Single, naglagen drugil

- EKG: nespecifilan ( don

- RTG: blago uveljaoikogsr | a

oblika uz usku vaskularnu peteljku I normalnu X

|| bl ago pojalanu pl ul

Definitivna dijagnoza: ehokardiografska




ManesaDL gant om
- TGA bez VSD-a -

A Terapija

- korekcija acidobaznih i elektrolitnih
poremel aj a

- Kardiotonici | diuretici po potrebi

- PROSTIN obavezno !

- Balon atrioseptostomijai obavezno ( ako nema
nerestriktivhi ASD)

Arterijska switch operacia
Atrijalni switch ( Mustard, Senning)




ManesaDL gant om
- TGA sa VSD-om -

ACi janoza ne mora biti I
ASi stol a6 dum Beve ivice
ASi mptomi i znaci konges
Insuficijencije

A EKG: BVH

ARTG: kardiomegaliija, pl
i zr agena

A Sklonost ka ranom razvojuizr agene pl u
hipertenzije



ManesaDL gant om
- TGA sa VSD-om | SAP-

A Oko 25-30% pacijenata sa TGA i VSDom
AKI inilki lili na T. Fal

A Opstrukcija valvularna ili subvalvularna
(dinamska)

A Terapija:

- BT gant

- Rastelli operacija
- Arterijski switch



ManesaDL gant om
- korigovana (L) transpozicija -

A Situs solitus
A AV nesklad i VA nesklad ( inverzija komora)

A Aorta postavljena levo i napred i prima
oksigenisanu krv iz levo postavljene desne
komore

A Ako nema intrakardijalnih anomalija nema
cljanoze

AUdrugene anomal ilikee: VSLC
anomalija levo postavljene trikuspidne valvule,
stenoza PA, | kompletan AV blok

Al zragena skhomasgkloam po
komplethom AV bloku



ManesaDL gant om
- fruncus arteriosus communis-

A Tetrada like VSD

AZajedni |l ki krvi sud koj
prisutnim VSDom, prima krv iz obe komore |
obezbedjuje I SI st emksu

A Tip |: stablo PA polazi sa zadnjeve strane
trunkusa | daje obe grane PA

A Tip 1l: obe grane PA polaze sa zadnje strane
trunkcusa a stablo PA nedostaje

A Tip 1ll: obe grane PA polaze sa suprotnih
lateralnih zidova trunkusa

A Trunkalnavalvula2 4 kuspi sa, | es
Insuficijentna




ManesaDL gant om
- fruncus arteriosus communis-

A Varijabilna ( blaga cijanoza)

AKratak sistolni gum; si
AMogul dijastolni gum

A EKG: BNH

ARTG: kardiomegalija; od
desni aortni |l uk u do 5
AUdrugenost sa Di George
ARani razvoj izragene pl

A Op: zatvaranje VSDa, RVi PA homograft



Kompleamiomalni ulinitivena (TAPVC)

Kod komplethog anomalnog povezivanja |
(TAPVC) plu}lne vene se ne spajaju sa me
pretkomorom, ve} sa drugim strukturama s

sudovima.



UNESTALOST

- Urolene sr~ane ma@s/(108N1)

- TAPV®1,5% svih USM



VENSKI KANCSDNFLUENS

povezivanje

/N

Suprakardijalni 50%Kardijalni 24% Infrakardijalni
12%







6 ME[OVITI TIP

povezivanje pluinih vena

/N

pojedine plujne vene sa konfluens sve ~etiri pluine
razli~itim krvnim sudovimeazli~itim krvnim sudovime
I/lll delovima srca delovima srca



PATOFIZIOLOGIJA

OPSTRUKTIVNI NEOPSTRUKTIVNI

povi{en plu}ni venski pritisakormalan plu}ni venski pri

edem pluja - normalan enddijastolni pri
povi{en sistolni pritisak u dedEsxnoj komori

komori - Sat0> 90%

Sat{®niska - nema metaboli~ke acidoz

prisutna metaboli~ka acidoza



KLINI"KA SLIKA

OPSTRUKTIVNI

u prvoj nedelji ‘ivota
cljanoza
tahidispnea

bez {uma na srcu
hepatomegalija

NEOPSTRUKTIVNI

- bez cijanoze Iili blaga cijar

te{ko}e sa hranjenjem
~e{}e respiratorne infekcij

od uzrastadthseca simp
znaci sr~ane slabosti



DIJAGNOZA

klini~ka slika

EKG

RTG

ultrazvuk srca

kateterizacija srca | angiokardiografija



TERAPIJA

Hirur{ka korekcija sr~ane mane.

Nema zadovoljavaju}e medikamentozne teraj
procedure koje bi zamenile ili odlo ile hirur{ku



PROGNOZA

> /5% neoperisane dece umire do kraja prve ¢



ManesaDL gant om
- Jedna komora -

ncidenca 0,050,1/1000g i vor odj ene ¢
_eva ( double inlet left )

Desna ( double inlet right)
ANedefinisana ( zajednil
A Desni atrijalni izomerizam ( asplenija sindrom)

A Levi atrijalni izomerizam ( polisplenija sy)

A Dijagnoza: ehokardiografija/kateterizacija

A Terapija: Fontanova cirkulacija

o Io Ix




FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA

A ATREZIJA TRIKUSPIDNOG ZALISTKA

A ZAJEDNI*KO ULIVANJE OBE PRETKOMORE U
JEDNU KOMORU

A ATREZIJA MITRALNOG ZALISTKA

A ATREZIJA PLUINOG ZALISTKA SA INTAKTNOM
ME\UKOMORSKOM PREGRADOM

A ASPLENIJA/POLISPLENIJA SINDROM

A NEBALANSIRANA FORMA KOMPLETNOG AV
KANALA

A SINDROM HIPOPLAZIJE LEVOG SRCA



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA
MORFOLOGIJA

A NORMALNO/NENORMALNO ULIVANJE SISTEMSKIH
I/ILI PLUJNIH VENA

A SITUS SOLITUS / INVERSUS / AMBIGUUS

A ATREZIJA TRIKUSPIDNE / MITRALNE ILI ZAJEDNI*KA
AV VALVULA

A JEDNA LEVA / DESNA / NEDEFINISANA KOMORA

A ODNOS VELIKIH KRVNIH SUDOVA NORMALAN /
TRANSPOZICIJA | MALPOZICIJA

A DUPLO ISHODI[TE OBA VELIKA KRVNA SUDA 1Z
DESNE / LEVE KOMORE

A SUBVALVULARNA / VALVULARNA STENOZA /
ATREZIJA UZ HIPOPLAZIJU AORTE / PLUCNE
ARTERIJE



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA
INCIDENCA

A UMESTALOST SVAKE POJEDINACNE MANE
< 1:10.000

A GODI[NJE SE U SAD RA\A OKO 3000
NOVORO\EN~ADI SA FUNKCIONALNO JEDNOM
KOMOROM

A NA 10.000.000 STANOVNIKA GODI[NJE SE RA\A
100-110 DECE SA OVAKVOM MANOM



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA
IMD

A 2001gi 12 novorodjen~adi sa dijagnozom
funkcionalno jedne komore primljeno u
OIN IMD-a

//12 imalo je dijagnozu sindroma
hipoplazije levog srca

A 2002g i u OIN IMD-a primljeno je 14
novorodjen~adi sa dijagnozom sindroma
hipolazije levog srca



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA
-PRIRODNI TOK-

A GENERALNO VEOMA LO[A PROGNOZA KOD
NEOPERISANIH PACIJENATA

A TRIKUSPIDNA ATREZIJA

I 90% PACIJENATA SA REDUKOVANIM PLU]NIM
PROTOKOM UMIRE DO KRAJA PRVE GODINE
@IVOTA

I 90% PACIJENATA SA POVE]JANIM PLU]INIM
PROTOKOM UMIRE DO 10. GODINE @IVOTA

A SINDROM HIPOPLAZIJE LEVOG SRCA
I 95% UMIRE U PRVOM MESECU @IVOTA



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA

-LEM"ENJE-
A MEDIKAMENTOZNO
i PROSTIN
i KISEONIK

|
I VAZODILATATORI | DIURETICI
[

- KOREKCIJA ACIDOBAZNIH | ELEKTROLITNIH
POREME]AJA

A BALON-ATRIOSEPTOSTOMIJA

A HIRUR[KO



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA
HIRURGIJA

A RANA (INICIJALNA)
A INTERMEDIJARNA

A DEFINITIVNA



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA
RANE ( INICIJALNE) HIRUR[KE INTERVENCIJA

A MODIFIKOVANI BLALOCK i TAUSSIG [ANT
A CENTRALNI [ANT
A BANDING PLU]NE ARTERIJE

A OPERACIJE ZA RE[AVANJE SUBAOTRNE
OPSTRUKCIJE / KOARKTACIJE AORTE

A RE[AVANJE ANOMALNOG ULIVA PLU]NIH VENA



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA
CILJEVI RANOG HIRUR[KOG LEM"ENJA

A OMOGU]ITI NEPOSREDNO PRE@IVLJAVANJE

A PRIPREMITI PACIJENTA ZA DEFINITIVNU
HIRUR[KU INTERVENCIJU



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA
DEFINITIVNO HIRUR[KO LEMENJE

A DEFINITIVNO HIRUR[KO LE”ENJE PACIJENATA SA
FUNKCIONALNO JEDNOM KOMOROM ZASNIVA SE NA
KONCEPTU DA SISTEMSKA VENSKA KRV MO@E DA
PRO\E KROZ PLU]JA DO LEVOG SRCA BEzZ POMO]I
DESNE KOMORE (FONTANOVA CIRKULACIJA)

A ISTORIJAT RAZVOJA OVOG KONCEPTA OD
TEORIJSKE POSTAVKE PREKO LABORATORIJSKIH
EKSPERIMENATA DO KLINI"KE PRIMENE SA POJAVOM
BROJNIH MODIFIKACIJA U NAJVE]OJ MERI
ODRA@AVA ISTORIJAT | DINAMIKU RAZVOJA
MODERNE DE*IJE KARDIOLOGIJE | KARDIOHIRURGIJE



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA

INTERMEDIJARNE | KASNE (DEFINITIVNE)
HIRUR[KE INTERVENCIJE

A GLENN
i KLASI*NA GLENN OPERACIJA
i BIDIREKCIONI GLENN (BDG)
i HEMI - FONTAN

A FONTAN
i ATRIO i PULMONALNA ANASTOMOZA
I TCPC
A LATERALNI TUNEL
A EKSTRAKARDIJALNI KONDUIT






