
Mane sa D-L ġantom

ÅSa smanjenim pluĺnim protokom:

- Tetralogia Fallot

- Tetralogia Fallot sa atrezijom pluĺne arterije I VSD-om

- Atrezija pluĺne arterije bez VSD-a

- Kritiļna izolovana stenoza pluĺne arterije sa ASD-om

- Trikuspidna atrezija

- Ebsteinova anomalija trikuspidnog zalistka

- TGA sa VSD-om i stenozom pluĺne arterije

- DORV sa VSD-om i stenozom pluĺne arterije

-jedna komora sa stenozom pluĺne arterije



Mane sa D-L ġantom

ÅSa poveĺanim ili normalnim pluĺnim 

protokom:

- TGA sa ili bez VSD-a

- L- TGA

- DORV bez stenoze pluĺne arterije

-totalni anomalni uliv pluĺnih vena

- jedna komora ( DILV sa L-TGA)

- sindrom hipoplazije levog srca

- asplenija/polisplenija sindrom



Mane sa D-L ġantom

- Tetralogia Fallot -

- Najļeġĺa cijanogena USM izvan neonatalnog 
perioda ( 8-10% od svih USM)

- VSD

- dekstropozijcija aorte

- stenoza izlaznog trakta desne komore 

- hipertrofija desne komore

Åanterosuperiorna devijacija infundibularnog 
(outlet) septuma



Mane sa D-L ġantom

- Tetralogia Fallot -

ÅVSD

- nerestriktivni perimembranozni outlet

- izjednaļen pritisak izmedju komora

ÅAorta

- velika, najļeġĺe bez stenoze ponekad sa 
regurgitacijom

- jaġe nad IVSom u razliļitom procentu I prima 

ravnopravno krv iz obe komore

- luk aorte u oko 25% sluļajeva desni



Mane sa D-L ġantom

- Tetralogia Fallot -

ÅStenoza izlaznog trakta desne komore

- najļeġĺe subvalvularna (infundibularna) I 
valvularna

- razliļit stepen hipoplazije valvule, stabla i grana 

pluĺne arterije uz razliļit stepen   perifernih 

pluĺnih stenoza

-u sluļaju kompletne atrezije RVOT snabdevanje 

pluĺa krvlju preko DAPa ili putem MAPCA



Mane sa D-L ġantom

- Tetralogia Fallot -

ÅKliniļka slika

- varijabilan stepen centralne cijanoze obiļno 

tek nakon  ranog dojenaļkog  uzrasta

- hipercijanogene krize obiļno nakon 4-5 

meseca ģivota

-dispneja, ļuļanje 

- maljiļasti prsti



Mane sa D-L ġantom

- Tetralogia Fallot -

ÅKliniļka slika

- sistolni ġum 3-4/6 u II-III mrp levo ( stenoza PA), 

uz oslabljenu ili neļujnu drugu komponentu 

drugog tona

- EKG: HDK

- RTG: srce kao klompa, vaskularna ġara redukovana

- EHO

- Kateterizacija srca  



Mane sa D-L ġantom

- Tetralogia Fallot -

ÅKomplikacije

- cerebralna tromboza ( najļeġĺe venska kod 

dece < 2g)

- infarkt mozga ( deca > 2g)

- bakterijski endokarditis

- srļana insuficijencija



Mane sa D-L ġantom

- Tetralogia Fallot -

ÅPridruģene mane

- DAP ( do 20%)

- desni luk aorte (20-25%)

- ASD

- sindrom odsutne pluĺne valvule

-odsustvo jedne grane pluĺne arterije



Mane sa D-L ġantom

- Tetralogia Fallot -

ÅNovorodjenļe

- prostin

- korekcija acidobaznih I elektrolitnih poremeĺaja

- retko MBT ġant

ÅOdojļe

- leļenje hipercijanogenih kriza (koleno-lakatni 

poloģaj, kiseonik, Morfin, Propranolol, 

metoksamin ili fenilefrin)

- palijativni BT ġant

- leļenje srļane insuficijencije



Mane sa D-L ġantom

- Tetralogia Fallot -

ÅKompletna korekcija

- zatvaranje VSDa

- proġirenje izlaznog trakta desne komore 

resekcijom infundibularnog septuma 

- patch preko RVOT po potrebi

- transanularni patch po potrebi 

- korekcija perifernih stenoza PA 

ÅUzrast: prva godina ģivota!



Mane sa D-L ġantom

- Tetralogia Fallot -

ÅPostoperativne komplikacije

- rezidualna stenoza / insuficijencija PA

- rezidualni VSD

- kompletan AV blok 1-3%

- kasne komorske tahikardije/fibrilacije komora 

(QRS > 180ms)  1-3%



Mane sa D-L ġantom

-atrezija pluĺne arterije sa VSD-om -

ÅEkstremni oblik T Fallot ïoko 20% od svih Fallot-a

ÅMembranozna atrezija PA  ili miġiĺna atrezija RVOT

ÅRazliļit stepen hipoplazije stabla i grana PA

ÅEkstremna forma: stablo PA nedostaje, grane u vidu 
ñkrila galebaò

Åsnabdevanje pluĺa krvlju: DAP ili velike aorto ï
pulmonalne kolaterale (MAPCA-e)

ÅVaskularizacija i pritisak i  u razliļitim delovima pluĺa 
razliļiti: smanjeni, normalni ili poviġeni

ÅMultiple operacije sa ciljem da se postigne  
unifokalizacija pluĺnog krvotoka i zadovoljavajuĺa 
dimenzija PA

ÅDefinitivne opcije: RV ïPA konduit ili transplantacija



Mane sa D-L ġantom

- atrezija PA bez VSD ïa -

ÅIncidenca 4/100.000

ÅObiļno membranozna

ÅDobro razvijena PA koja dobija krv preko 
DAP-a

ÅMala  DK sa suprasistemskim pritiskom,  
kompetentnom TV, sinusoidama i zavisnom 
koronarnom cirkulacijom

ÅVelika DK sa  sistemksim pritiskom, 
insuficijentnom TV i bez sinusoida odnosno bez 
poremeĺaja koronarne cirkulacije

ÅTerapija: jednokomorska ili dvokomorska 
cirkulacija zavisi od veliļine DK ( Z skor TV)  



Mane sa D-L ġantom

- atrezija trikuspidnog zalistka -

ÅIncidenca 0,03-0,18/1000 ģivorodjene dece

ÅDve normalno razvijene pretkomore; AV sklad

ÅDesni AV zalistak atretiļan ( obiļno miġiĺna 
atrezija)

ÅObavezan  ASD sa obligatnim DL ġantom

ÅLeva komora dobro razvijena

ÅVSD najļesĺe restriktivan

ÅVarijabilan VA odnos ( obiļno VA sklad)

ÅVarijabilan stepen hipoplazije DK

Åvarijabilan stepen stenoze i hipoplazije PA

ÅMoguĺ DAP



Mane sa D-L ġantom

- atrezija trikuspidnog zalistka -

ÅPatofiziologija

- restriktivni VSD i izraģena stenoza i 
hipoplazija stabla i grana PA =  izraģena 
cijanozai smanjen protok kroz pluĺa

- Nerestriktivni VSD i normalna PA = blaga 
cijanoza, CHF ili pluĺna hipertenzija

- Pacijenti sa VA neskladom (TGA) najļeġĺe 
poveĺan protok kroz pluĺa sa CHF



Mane sa D-L ġantom

- atrezija trikuspidnog zalistka -

ÅKlinika

- Cijanoza

- Holosistolni ġum duģ leve ivice sternuma uz single 
drugi ton ( SAP)

- RTG: obiļno umereno uveĺana srļana senka uz 
redukovanu pluĺnu vaskularnu ġaru

- EKG: P pulmonale u D2, patoloġki levogram, 
HLK neprimerena uzrastu ( osim kod dece sa 
trikuspidnom atrezijom i TGA)

-



Mane sa D-L ġantom

- atrezija trikuspidnog zalistka -

ÅTerapija

- korekcija acidobaznih i elektrolitinih   poremeĺaja

- Prostin

- Leļenje CHF

- MBT ġant ili PA band

- GLENN

- FONTAN



Mane sa D-L ġantom

- DORV sa stenozom PA -

ÅVarijanta T. Fallot ako aorta viġe od 50% jaġe nad 
IVS-om

ÅOko 75% svih pacijenata sa DORV-om ima SAP

ÅKlasiļni oblik: bilateralni subarterijski infundibulum  
(odsustvo aorto-mitralnog fubroznog kontinuiteta)

ÅOba velika krvna  suda iz DK postavljena obiļno jedan 
pored drugog u normalnom ili transponovanom odnosu

ÅVSD: subaortni, subpulmonalni, doubly commited ili 
non commited

ÅHirurgija kao za T. Fallot ili kreiranje 
intraventrikularnog tunela izmedju LV i Ao uz 

postavljanje RV-PA homografta ( Rastelli op)



Mane sa D-L ġantom

- Ebsteinova anomalija TV -

ÅIncidenca 0,012/1000 dece

ÅAnomalija TV sa abnormalnim pripojima 
septalnog i zadnjeg kuspisa za zidove DK, 
veoma uveĺanim anteriornim kuspisom i 
taļkom koaptacije kuspisa spuġtenom duboko 
u kavum DK

ÅMala desna komora sa poremeĺajem njene 
sistolne i dijastolne funkcije, razliļitim 
stepenom TR i opstukcijom RVOT velikim 
anteriornim kuspisom

ÅAtrijalizacija dela DK sa ogromnom DP i D -L 
ġantom ( FOA ili ASD) 



Mane sa D-L ġantom

- Ebsteinova anomalija TV -

ÅKlinika

ÅVarijabilna  cijanoza ( stepen RVOTO i D-L 
pretkomorski ġant)

ÅRitam u 4 vremena

ÅSistolni ġum TR

ÅSklonost ka pretkomorskim i komorskim aritmijama

ÅEKG: dģinovksi P, AV blok I, WPW  

ÅNovorodjenļad: cijanoza, hiposkija, 
kardiomegalija,CHF ᵼprostin, Rashkind, zatvaranje 
TV, MBT, FONTAN

ÅVeĺa deca: bez ili sa minimalnim tegobama ᵼzamena 
TV i zatvaranje ASD-a  



Mane sa D-L ġantom

- transpozicija glavnih aterija srca -

ÅOko 5% svih USM

ÅNajļeġĺa cijanogena srļana mana u prvom mesecu 
ģivota

ÅNormalna intrakardijalna anatomija

ÅVA nesklad ïaorta postavljena desno i napred 
polazi iz desne a pluĺna arterija, postavljena levo i 
pozadi iz leve komore

ÅZa preģivljavanje neophodni otvoren DAP i FOA 
(ASD)

ÅOko 50% ima pridruģen VSD

ÅOko 25-30% pacijenata sa TGA i VSD-om ima 
pridruģenu i stenozu pluĺne arterije    



Mane sa D-L ġantom

- TGA bez VSD-a -

ÅKlinika

- cijanoza, hipoksemija i  tahipneja odmah po 
rodjenju

- Single, naglaġen drugi ton bez ġuma

- EKG: nespecifiļan ( dominacija DK)

- RTG: blago uveĺana srļana senka jajolikog 
oblika uz usku vaskularnu peteljku i normalnu 
ili blago pojaļanu pluĺnu vaskularnu ġaru

- Definitivna dijagnoza: ehokardiografska 



Mane sa D-L ġantom

- TGA bez VSD-a -

ÅTerapija

- korekcija acidobaznih i elektrolitnih 

poremeĺaja

- Kardiotonici i diuretici po potrebi

- PROSTIN obavezno !!!

- Balon atrioseptostomija ïobavezno ( ako nema 

nerestriktivni ASD)

- Arterijska switch operacia

- Atrijalni switch ( Mustard, Senning)



Mane sa D-L ġantom

- TGA sa VSD-om -

ÅCijanoza ne mora biti izraģena!

ÅSistolni ġum 3-4/6 duģ leve ivice sternuma

ÅSimptomi i znaci kongestivne srļane 

insuficijencije

ÅEKG: BVH

ÅRTG: kardiomegalija, pluĺna vaskularna ġara 

izraģena  

ÅSklonost ka ranom razvoju izraģene pluĺne 

hipertenzije



Mane sa D-L ġantom

- TGA sa VSD-om  i SAP -

ÅOko 25-30% pacijenata sa TGA i VSD-om

ÅKliniļki liļi na T. Fallot

ÅOpstrukcija valvularna ili subvalvularna 

(dinamska)

ÅTerapija:

- BT ġant

- Rastelli operacija

- Arterijski switch



Mane sa D-L ġantom

- korigovana (L) transpozicija -

ÅSitus solitus

ÅAV nesklad i VA nesklad  ( inverzija komora)

ÅAorta postavljena levo i napred i prima 
oksigenisanu krv iz levo postavljene desne 
komore

ÅAko nema intrakardijalnih anomalija nema 
cijanoze

ÅUdruģene anomalije: VSD, Ebstein-like 
anomalija levo postavljene trikuspidne valvule, 
stenoza PA, i kompletan AV blok

ÅIzraģena sklonost ka post-hirurġkom 
kompletnom AV bloku 



Mane sa D-L ġantom

- truncus arteriosus communis -

ÅTetrada ïlike VSD

ÅZajedniļki krvi sud koji jaġi nad obavezno 
prisutnim VSDom, prima krv iz obe komore i 
obezbedjuje i sistemksu i pluĺnu cirkulaciju

ÅTip I: stablo PA polazi sa zadnje-leve strane 
trunkusa i daje obe grane PA

ÅTip II: obe grane PA polaze sa zadnje strane 
trunkcusa a stablo PA nedostaje

ÅTip III: obe grane PA polaze sa suprotnih 
lateralnih zidova trunkusa

ÅTrunkalna valvula 2 ï4 kuspisa, ļesto 
insuficijentna 



Mane sa D-L ġantom

- truncus arteriosus communis -

ÅVarijabilna ( blaga cijanoza)

ÅKratak sistolni ġum; single naglaġen drugi ton

ÅMoguĺ dijastolni ġum 

ÅEKG: BNH

ÅRTG: kardiomegalija; odseļena periferija, 
desni aortni luk u do 50% sluļajeva

ÅUdruģenost sa DiGeorge sy

ÅRani razvoj izraģene pluĺne hipertenzije

ÅOp: zatvaranje VSDa, RV ïPA homograft



Kompletnianomalni uliv pluĺnih vena (TAPVC) 

Kod kompletnog anomalnog povezivanja plu}nih vena 
(TAPVC) plu}ne vene se ne spajaju sa morfolo{ki levom 
pretkomorom, ve} sa drugim strukturama srca i krvnim 
sudovima.



U^ESTALOST

­Uro|ene sr~ane mane (USM) ®8/1000

­TAPVC ®1,5% svih USM



VENSKI KANAL -KONFLUENS

povezivanje

Suprakardijalni 50%Kardijalni 24% Infrakardijalni

12%





6ME[OVITI TIP

povezivanje plu}nih vena

pojedine plu}ne vene sa 
razli~itim krvnim sudovima 
i/ili delovima srca

konfluens sve ~etiri plu}ne vene sa 
razli~itim krvnim sudovima i/ili 
delovima srca



PATOFIZIOLOGIJA

OPSTRUKTIVNI

­povi{en plu}ni venski pritisak-
edem plu}a
­povi{en sistolni pritisak u desnoj 

komori
­SatO2®niska
­prisutna metaboli~ka acidoza 

NEOPSTRUKTIVNI

­normalan plu}ni venski pritisak
­normalan enddijastolni pritisak u 

desnoj komori
­Sat O2 > 90%
­nema metaboli~ke acidoze



KLINI^KA SLIKA

OPSTRUKTIVNI

­u prvoj nedelji `ivota
­cijanoza
­tahidispnea
­bez {uma na srcu 
­hepatomegalija

NEOPSTRUKTIVNI

­bez cijanoze ili blaga cijanoza
­te{ko}e sa hranjenjem
­~e{}e respiratorne infekcije
­od uzrasta od 2-3 meseca simptomi i 

znaci sr~ane slabosti



DIJAGNOZA

­klini~ka slika
­EKG
­RTG
­ultrazvuk srca
­kateterizacija srca i angiokardiografija



TERAPIJA

Hirur{ka korekcija sr~ane mane.

Nema zadovoljavaju}e medikamentozne terapije ili palijativne 
procedure koje bi zamenile ili odlo`ile hirur{ku intervenciju.



PROGNOZA

> 75% neoperisane dece umire do kraja prve godine `ivota



Mane sa D-L ġantom

- jedna komora -

ÅIncidenca 0,05-0,1/1000 ģivorodjene dece

ÅLeva ( double inlet left )

ÅDesna ( double inlet right)

ÅNedefinisana ( zajedniļka AV valvula)

ÅDesni atrijalni izomerizam ( asplenija sindrom)

ÅLevi atrijalni izomerizam ( polisplenija sy)

ÅDijagnoza: ehokardiografija/kateterizacija

ÅTerapija: Fontanova cirkulacija



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA

ÅATREZIJA TRIKUSPIDNOG ZALISTKA

ÅZAJEDNI^KO ULIVANJE OBE PRETKOMORE U 

JEDNU KOMORU

ÅATREZIJA MITRALNOG ZALISTKA

ÅATREZIJA PLU]NOG ZALISTKA SA INTAKTNOM 

ME\UKOMORSKOM PREGRADOM

ÅASPLENIJA/POLISPLENIJA SINDROM

ÅNEBALANSIRANA FORMA KOMPLETNOG AV 

KANALA

ÅSINDROM HIPOPLAZIJE LEVOG SRCA



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA
MORFOLOGIJA

Å NORMALNO/NENORMALNO ULIVANJE SISTEMSKIH 
I/ILI  PLU]NIH VENA

Å SITUS SOLITUS / INVERSUS / AMBIGUUS

Å ATREZIJA TRIKUSPIDNE / MITRALNE ILI ZAJEDNI^KA 
AV VALVULA

Å JEDNA LEVA / DESNA / NEDEFINISANA KOMORA

ÅODNOS VELIKIH KRVNIH SUDOVA NORMALAN / 
TRANSPOZICIJA / MALPOZICIJA

Å DUPLO ISHODI[TE OBA VELIKA KRVNA SUDA IZ 
DESNE / LEVE KOMORE 

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



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA

INCIDENCA 

ÅU^ESTALOST SVAKE POJEDINACNE MANE            

< 1:10.000

ÅGODI[NJE SE U SAD RA\A OKO 3000 

NOVORO\EN^ADI SA FUNKCIONALNO JEDNOM 

KOMOROM

ÅNA 10.000.000 STANOVNIKA GODI[NJE SE RA\A 

100-110 DECE SA OVAKVOM MANOM



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA

IMD

Å2001g ï12 novorodjen~adi sa dijagnozom 
funkcionalno jedne komore primljeno u 
OIN IMD-a

7/12 imalo je dijagnozu sindroma 
hipoplazije levog srca

Å2002g ïu OIN IMD-a primljeno je 14
novorodjen~adi sa dijagnozom sindroma 
hipolazije levog srca  



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA

-PRIRODNI TOK-

ÅGENERALNO VEOMA LO[A PROGNOZA KOD 

NEOPERISANIH PACIJENATA

ÅTRIKUSPIDNA ATREZIJA

ï90% PACIJENATA SA REDUKOVANIM PLU]NIM 

PROTOKOM UMIRE DO KRAJA PRVE GODINE

@IVOTA

ï90% PACIJENATA SA POVE]ANIM PLU]NIM 

PROTOKOM UMIRE DO 10. GODINE @IVOTA

ÅSINDROM HIPOPLAZIJE LEVOG SRCA

ï95% UMIRE U PRVOM MESECU @IVOTA



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA

-LE^ENJE-

ÅMEDIKAMENTOZNO

ïPROSTIN

ïKISEONIK

ïVAZODILATATORI I DIURETICI

ïKOREKCIJA ACIDOBAZNIH I ELEKTROLITNIH 

POREME]AJA

ÅBALON-ATRIOSEPTOSTOMIJA

ÅHIRUR[KO



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA
HIRURGIJA

ÅRANA (INICIJALNA)

Å INTERMEDIJARNA

ÅDEFINITIVNA



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA
RANE ( INICIJALNE) HIRUR[KE INTERVENCIJA

ÅMODIFIKOVANI BLALOCK ïTAUSSIG [ANT

ÅCENTRALNI [ANT

ÅBANDING PLU]NE ARTERIJE

ÅOPERACIJE ZA RE[AVANJE SUBAOTRNE 
OPSTRUKCIJE / KOARKTACIJE AORTE

ÅRE[AVANJE ANOMALNOG ULIVA PLU]NIH VENA 



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA

CILJEVI RANOG HIRUR[KOG LE^ENJA

ÅOMOGU]ITI NEPOSREDNO PRE@IVLJAVANJE

ÅPRIPREMITI PACIJENTA ZA DEFINITIVNU 

HIRUR[KU INTERVENCIJU



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA
DEFINITIVNO HIRUR[KO LE^ENJE

Å 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]A DO LEVOG SRCA BEZ POMO]I
DESNE KOMORE (FONTANOVA CIRKULACIJA)

Å 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 I DINAMIKU RAZVOJA
MODERNE DE^IJE KARDIOLOGIJE I KARDIOHIRURGIJE



FUNKCIONALNO JEDNA KOMORA
INTERMEDIJARNE I KASNE (DEFINITIVNE) 

HIRUR[KE INTERVENCIJE

ÅGLENN

ïKLASI^NA GLENN OPERACIJA

ïBIDIREKCIONI GLENN (BDG)

ïHEMI - FONTAN 

ÅFONTAN

ïATRIO ïPULMONALNA ANASTOMOZA 

ïTCPC

ÅLATERALNI TUNEL

ÅEKSTRAKARDIJALNI KONDUIT




