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Parametry

Mnozstevni jednotka ks



Klinicka historie

21 mésicni chlapecek byl pfijat s anamnézou vycerpani a ndmahové dusnosti v pfedchozich 2 az 3 mésicich. Béhem této doby doslo

k nékolika zachvatdim akutni dusnosti, z nichZ kazdy trval az dvé minuty. VySetreni odhalilo centraini cyandzu, mirné pali¢kovité prsty

a drsny systolicky bruit maximalné na levém okraji sterna. Srdecni katetrizace vedla k diagndze Fallotovy tetralogie a téZkého plicniho
edému. Byla provedena chirurgicka korekce (Willis-Pottsova anastomdza mezi aortou a pocatkem levé plicni tepny). U ditéte se 12 hodin po
operaci rozvinula akutni dusnost a konsolidace levého laloku a navzdory 1é¢bé zemfelo.

Patologie

Na tento model srdce ditéte je nahlizeno zepredu. Pfedni sténa pravé komory byla vyfiznuta pro odhaleni vyrazné hypertrofie pravé komory
a zUzeny vytokovy trakt plicnice. Plicni chlopriovy prstenec je také maly, s dvojcipou stendzou. Ve vytokovém traktu pod plicni chlopni je
skvrna endokardidlni fibrézy. Pocatek aorty prekryva defekt vysokého komorového septa. Sonda mohla byt zavedena do aorty

z hypertrofované pravé komory. Dalsi sondu bylo mozné zavést ze zizeného kmene plicnice do rozsifené tenkosténné levé plicni tepny

a pres chirurgickou anastomézu do sestupné aorty. Vysetreni zadni strany vzorku odhali otevfenou pravou sif a levou komoru. Pfi pohledu
z pravé strany srdce je v misté foramen ovale (velka Sipka) velky defekt septa sini (ASD), o priméru 8 mm. Dalsi maly ASD (mald Sipka)

o priméru 3 mm je pritomen za hornim okrajem velkého ASD. VSimnéte si, Ze sténa levé komory je o néco tenci nez sténa pravé komory.

Dalsi informace

Ctyfi vlastnosti Fallotovy tetralogie jsou: 1. Defekt komorového septa (VSD); 2. Aorta, které se rozprostira nad VSD, pfi¢em? ta je spojena

s obéma komorami (prekryvajici aorta) namisto pouze s levou komorou; 3. Plicni stenéza nebo obstrukce pretokového traktu pravé komory;
4. Hypertrofie pravé komory. Tento stav obvykle v raném véku zplisobuje cyandzu. Jeji zdvaznost zavisi na stupni obstrukce plicniho vytoku,
ktery urcuje, zda jde o levopravy nebo pravolevy zkrat (shunt). U nékterych pacientd je prdtok krve v plicich zvysen v dlsledku pfitomnosti
patrného ductus arteriosus. Pacienti s timto onemocnénim se mohou bez Ié¢by dozit dospélosti a nékolik z nich mlze dosahnout stfedniho
véku. Chirurgickd korekce je vSak nyni mozna a je zadouci, protoze porucha je nakonec fatélni. Nékdy mohou byt pritomny dalsi srdecni
abnormality (napr. defekt septa sini, ktery byl zjistén v tomto pripadé).

Ve vétsiné pripadl Fallotovy tetralogie neni pricina znama, i kdyZ u nékterych pacientd hraji roli genetické faktory. Tento stav je napfiklad
Castéjsi u pacientl s Downovym syndromem (Trizomie 21; ve spojeni s defekty AV kandlu) nebo DiGeorge syndromem (delece 22q11).



