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Defekt septa sini

Patofyziologie

AZ 25 % srdci ma oteviené foramen ovale (1). Nicméné zkratu z levé
do pravé sin€ je zabranéno klopou chlopné a pravolevy zkrat se objevi
pouze pii zvySeni tlaku v pravé sini. Defekt siriového septa typu ostium
secundum je vysledkem insuficience cipu piekryvajiciho foramen ovale
(2). Dalsim typem defektu septa sini je defekt ,,sinus venosus*, ktery
lezi nad fossa ovalis. Je obvykle spojen s ¢asteénym anomdlnim plic-
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1. Foramen ovale. Sonda pronika mezi klopou chlopné a okrajem
fossa ovalis. Po vytazeni sondy cip defekt uzavre.

SP - septum primum (klopa chlopné), HO - horni okraj, TCh - trikuspidalni
chlopen

2. Defekt septa sini druhého typu. Jednoduchy okrouhly defekt za-
ujima misto foramen ovale. Koronarni sinus lezi dole a trikuspidalni
chlopern je oddélena od defektu nékolika centimetry svalové tkané.

KS - koronarni sinus, D - defekt v misté fossa ovalis, PS - prava sif, TCh - tri-

kuspidalni chlopen
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nim Zilnim ndvratem do horni duté Zily nebo do pravé sin€ (3). Zridka

defekt posteroinferiorni ¢ésti siné zpisobi, Ze se dolni dutd zila vléva
primo do levé sin€. Defekt siriového septa typu ostium primum se obje-

sdruzen s defektem komorového septa a roz§tépem atrioventrikuldrnich
chlopni (5).

3. Defekt typu sinus venosus. Defekt je ulozen vysoko ve sténé
horni duté Zily a prava plicni zila vyistuje do pravé siné pies defekt.

D - defekt typ sinus venosus, PZ - prava plicni zila, HDZ - horni duté Zila,
TCh - trikuspidalni chlopen, FO - fossa ovalis
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4. Prava sin a komora v srdci s defektem septa sini typu ostium pri-
mum. Sinové septum je na bazi nedostatecné, ale prstence mitralni
i trikuspidalni chlopné jsou oddélené.

R - rozstép predniho cipu mitralni chlopné, PS - prava sin, D - defekt sifového
septa typu ostium primum, P - oddéleny prstenec trikuspidalni chlopné se za-
chovalou komisurou, V - vstup do infundibula plicnice, PK - prava komora
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5. Leva sin a komora po operaci defektu seta sini typu ostium pri-
mum. Rozstép cipu mitralni chlopné.

LK - leva komora, R - rozstép mitralni chlopné, OP - ostium primum, LS - leva
sin, PR - pooperaéni reziduum
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6. Auskultacni nalezy defektu septa sini jsou charakterizovany rela-
tivné fixovanym rozstépem druhé srdecni ozvy béhem inspirace i ex-
spirace, ejekcnim systolickym Selestem nad levym mezizebfim vli-
vem zvySeného pritoku. Aortalni a pulmonalni komponenty druhé
ozvy jsou stejnomérné odlozeny béhem inspirace vlivem fixniho
rozstépu. Pri velkém zkratu miize byt trikuspidalni pritokovy Selest
slySet podél levého kraje dolniho sterna.

S, - 1. ozva, A, - aortalni komponenta 2. ozvy, P, - plicni komponenta druhé
ozvy, ESM - ejekéni systolicky Selest, MDM - mezodiastolicky Selest

U vétsiny pacientu s defektem septa sinf je plicni vaskuldrni rezistence

normdlni nebo niZ$i nez systémova vaskularni rezistence, takZe umozni
levopravy zkrat s v&tSim plicnim neZ systémovym pratokem. Je-li zkrat
na siflové drovni, levd komora je uSetfena objemového pfetiZeni, avSak
levy siilovy, pravy siflovy a pravokomorovy objem se vlivem objemové

zatéze zveétSuji. Zvysi-li se plicni vaskuldrni rezistence, objevi se pra-
volevy zkrat, hypoxie a cyandza (Eisenmengertv syndrom).

Klinicky obraz

Subjektivni priznaky

Zatimco vétSina déti s defektem septa sini je asymptomatickd, pacienti
nad 40 let si st€Zuji ¢asto na ndmahovou dusnost, palpitace a inavu. V kte-
rémkoliv véku miZe byt vada poprvé odhalena rutinnim skiagramem.

Objektivni ptiznaky

Charakteristickym znakem defektu septa sini je fixovany Siroky rozstép
druhé ozvy, prakticky vzdy spojeny s ejekénim systolickym Selestem
nad pulmondlni poslechovou oblasti (6). Nezdvisle na vySce plicniho
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7. Skiagram sekundarniho defektu. Plicni pletora, §roké plicnice,
maly aortalni knoflik.

P - pletora, AK - maly aortalni knoflik, KP - Siroky kmen plicnice

8. Skiagram sekundarniho defektu. ZvétSeni srdecniho stinu.

Z - zvétseni srdce

tepenného tlaku nebo sméru zkratu je uzavér plicni chlopné stejné sil-
ny, nebo silnéjsi nez aortdlni ozva. Pfi velkém levopravém zkratu na si-
fové drovni mazeme slySet pridatny mezodiastolicky Selest podél levého
okraje sterna, ktery se zvysuje inspiraci. Je vysledkem zvySeného pri-
toku normdlnim trikuspiddlnim dstim. Pansystolicky Selest z mitrdlni
regurgitace upozoriiuje na defekt typu ostium primum, avSak levostran-
nd deviace osy na elektrokardiogramu je diagnosticky presvedCivejsi.
Mezosystolicky klik a pozdni systolicky Selest provédzeji mitrdlni pro-
laps, ktery se nékdy objevuje u defektu sifiového septa II. typu (ostium
secundum).

U sifiového defektu s Eisenmengerovym syndromem byva pfitomna
centrdlni cyan6za. Auskultaéni znaky jsou podobné sekunddrnimu typu
silového defektu s velkym levopravym zkratem aZ na to, Ze je Casto
slySet plicni ejekéni ozvu, uzavér plicni chlopné je velmi hlasity a tri-
kuspiddlni pratokovy Selest nenf slySet.
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Defekt septa sini

9. Skiagram atrialniho defektu septa sini s plicni hypertenzi, velkym
srdecnim stinem a znac¢né dilatovanym kmenem plicnice a vyraznou
pletorou.

P - zietelna pletora, KP - zna¢né dilatovany kmen plicnice
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10. Skiagram u defektu septa sini komplikovaného Eisenmengero-
vou reakci. Vyrazné dilatovany kmen plicnice.

R - roz&iteni centralni plicni tepny, KP - enormni kmen plicnice

Kvalita arteridlniho pulzu je u defektu septa sini obvykle normaélni, pokud
neni piitomna piidatnd trikuspiddlni regurgitace. Pfitomen muze byt
hyperdynamicky impulz hrotu u levého okraje sterna vlivem zvyseného
systolického objemu pravé komory, av§ak u starSich pacienti muze
chybét.

Vysetieni

Radiologie

Centrdlni i periferni plicni cévy jsou vlivem levopravého zkratu dilato-
vané pro vetsi prutok plicemi (plicni pletora) (7). Aortdlni knoflik je
obvykle maly. U vétsiny dospélych vidime zvétseni srde¢niho stinu jako
vysledek dilatace pravé komory a siné (8). Pfi vyrazné plicni hypertenzi

11. Skiagram ukazujici vodorovné cévy nad pravym hilem poukazuiji-
ci na anomalni plicni zilu.

PZ - anomalni plicni Zila

12. Sklagram defektu septa sini typ ostium primum s mltralnl regur-
gitaci: mirné rozsireny srdecni stin, prominujici kmen plicnice - dila-
tace cév v horni z6né

KP - prominujici kmen plicnice, D - dilatace cév v horni zoné
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13. Elektrokardiogram pacienta s defektem septa sini typu ostium
secundum ukazuje sinusovy rytmus, deviaci osy doprava, komplexy
rsR’ od V4R do V4 vlivem nekompletni blokady pravého raménka.

Kardiol Rev 2006; 8(3)
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14. Elektrokardiogram pacienta s defektem septa sini typu ostium
primum ukazuje deviaci osy doleva a blokadu pravého raménka.

15. Subkostalni 2D-pohled u ditéte s defektem septa sini typu
ostium secundum. Je trvaly vypadek echosignalu ve stredni oblasti
sinového septa (defekt v misté fossa ovalis). Pravé srdecni oddily
jsou zvétSené a plicni zily prominuji.

PZ - prava zila, PS - prava sif, PK - prava komora, D - defekt, LS - leva sin,
LK - leva komora

jsou vSechny tyto zmény zfetelnéjsi (9). Objevi-li se Eisenmengerova
reakce, centralni plicni tepny se velmi rozsii{ a distdlni tepny maji kali-
br zmenseny (10). MiZeme najit kalcifikace v plicni tepné. Pfitomnost
¢astecné anomalni plicni drenaZe miZe byt prokazana anomdlnimi Zi-
lami leZicimi v abnormdlni anatomické pozici (11). I kdyZ skiagram
u defektu typu ostium primum nemusi byt rozeznatelny od ostium secun-
dum, cévni dilatace v horni z6né€ a zvétSeni levé siné mohou byt zfetelné

vlivem mitrdlni regurgitace (12).

Elektrokardiogram

Typicky EKG u defektu II. typu ukazuje normalni osu QRS s netiplnym
nebo tUplnym blokem pravého raménka (13).

Pri vysoké plicni hypertenzi mize byt zfetelnd hypertrofie pravé komo-
ry. Deviace osy doleva na EKG upozoriiuje na typ ostium primum (14).

Echokardiografie

Témér vSechny piipady defektu septa sini u déti jsou rozpoznatelné
echokardiografii a dopplerovskym vySetfenim. Pro zndzornéni je nej-
lepsi subkostalni 4dutinovy pohled. Ostium secundum leZ{ uvniti fossa
ovalis a je nahofe a dole vdzdno atridlni septdlni tkdni. Atrioventriku-
larn{ septum je neposkozené, oddéleno od tchytu mitrdlnich a trikuspi-
délnich cipt chlopni (15). Naopak u defektu typu ostium primum se
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16. Subkostalni 2D-pohled u ditéte s defektem septa sini typu
ostium primum. Defekt saha doprava doli k atrioventrikularnim
chlopnim a normalni ,schodek“ mezi uponovymi body trikuspidalni
a mitralni chlopné chybi. Barevna dopplerovska echokardiografie
ukazuje levopravy zkrat.

PS - prava si, PK - prava komora, D - defekt, LS - leva sif, LK - leva komora

17. (a) Parasternalni pohled v kratké ose ukazuje rozstép predniho
listu mitralni chlopné, ktery je normalné pfitomen u defektu typu
ostium primum. (b) Barevna dopplerovska echokardiografie zna-
zornila pfidruzenou mitralni regurgitaci.

PK - prava komora, LK - leva komora, MCH - mitralni chlopen
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Defekt septa sini

18. Transezofagealni obraz ukazuje defekt septa sini typu sinus ve-
nosus pfimo na vrcholu siiové prepazky v misté vstupu horni duté
zily. Protoze tato oblast nemiize byt bézné znazornéna transtora-
kalné (s vyjimkou déti), mohou byt takové defekty zobrazeny pouze
transezofagealni technikou.

LS - leva sif, D - defekt, HDZ - horni duta %ila

19. Apikalni 4dutinovy 2D-pohled barevnou dopplerovskou echokar-
diografii na defekt typu ostium secundum. Krev miize téct z dilato-
vanych plicnich zZil pfes defekt pfimo do pravé siné.

PS - prava sin, PK - prava komora, LK - leva komora, LS - leva sin

cipy obou chlopni upinaji na hfeben komorového septa ve stejné vysi
a normdlné je pfidruZen roz$t€¢p piedniho mitrdlntho cipu (16,17).
Umisténi defektu sinus venosus pfimo na vrcholu sitfiové prepazky pfi
vstupu do horni duté Zily je u starSich déti a dospélych obtiZné zndzor-
nitelné pfi transtorakdlnim zobrazeni, ale je pohotové dosazitelné
transezofagedlni echokardiografif (18).

Dopplerovské vySetieni se uziva k potvrzeni zkratu a ke kvantifikaci jeho
objemu. Barevné dopplerovské vysetfeni mize ukézat pratok z rozsite-
nych plicnich Zil pfes defekt do trikuspiddlni chlopné€. Kvantitativni od-
had velikosti zkratu obdrzime barevnou nebo pulzni dopplerovskou echo-
kardiografii pfi zjisténi pratoku mitraln{ a trikuspidalni chlopni (20).
Obrys zdznamu prtitoku urcitou cévou spektrdlnim dopplerovskym vy-
Setfenim vykresli ,,velocity-time integral® ¢ili ,,stroke distance®. Jeho
soucinem s plochou pfi¢ného fezu cévou dostaneme volumetricky pri-
tok. Tato technika muzZe byt uzita v aorté ke zméfeni systémového pra-
toku Qs a v kmeni plicni tepny ke zméfeni pritoku Qp. Tak miiZe byt
uréen pomér plicni/systémovy pritok (Qp/Qs). Metodu lze pouzit
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20. Apikalni 4dutinovy 2D-pohled na defekt typu ostium secundum
barevnou dopplerovskou echokardiografii. Pfitomnost zkratu zdaraz-
fuje vétsi intenzita barevného signalu, zpiisobena vyssi rychlosti to-
ku v pravych srdecnich oddilech.

PS - prava sin, PK - prava komora, LK - leva komora, LS - leva sin
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21. Zaznam M-modu u pacienta s defektem septa sini ukazuje zvét-
Senou pravou komoru a obraceny/reverzni (,paradoxni“) pohyb pre-
pazky znacici objemové pretizeni pravé komory.

u vsech sifiovych a komorovych septdlnich defektd s vyjimkou vy-
znamné pridruzené aortdlni nebo pulmondlni regurgitace.

Pfi vyznamném levopravém zkratu zpUsobuje objemovd zatéZz hyperdy-
namickou kontrakci pravé komory, kterd vede k obracenému/reverznimu
neboli ,,A* paradoxnimu pohybu mezikomorového septa na zdznamu M-
-modem (21). Nicméné v piipadech vysoké plicni cévni rezistence do-
chdzi k reverzi zkratu a popsané dopplerovského zndmky jsou oslabeny
nebo chybi. V takovych pifpadech je znehodnocena téZ injekce mikro-
bublinového kontrastu, nebof ukdze pravolevou slozku zkratu (22).

Nuklearni techniky

Mohou znéazornit pritomnost, lokalizaci a velikost levopravého zkratu.
V klinické praxi se vSak nepouZzivaji.

Zobrazeni magnetickou rezonanci (MRI)

Mize byt pouzita k pfesnému ohraniceni lokalizace a anatomického
tvaru defektu septa sini (23,24). Mtze byt provedeno zjisténi Qp/Qs,
které je rychlé a velmi presné (25).

Srdecni katetrizace a angiografie

Urcuje velikost zkratu a jeho smér. Mohou byt zméfeny hodnoty plicniho
tepenné¢ho tlaku a plicni vaskularni rezistence.
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22. Subkostalni 2D-pohled ukazuje bublinkovy kontrast u pacienta

s defektem typu ostium secundum. Kontrastni latka byla vstfiknuta
do pazni zily a mrak mikrobublinek vidime v pravych srdec¢nich oddi-
lech. Vidime téz efekt vymyti ,,negativniho kontrastu® ze zkratovani
nekontrastni krve defektem zleva doprava. Maly zkrat zprava doleva
je znazornén nékolika bublinkami v levych oddilech.

LS - leva sin, PS - prava sif, PK - prava komora, LK - leva komora

23. Obraz MR-spin echa v transaxialni roviné ukazuje defekt septa sini.

D - defekt, PK - prava komora, LK - leva komora

24. MRI defektu septa sini. Levy panel spin echa v transaxialni ro-
viné ukazuje defekt (D). Pravy panel ukazuje v téze roviné rychlostni
mapu, ktera jasné zobrazuje tok defektem.

D - defekt, TS - tok z LS do PS, TP - vytokovy trakt PK, TL - vytokovy trakt LK
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25. Nezavislym zmérenim toku v aorté a plicni tepné muze byt vypo-
¢itan pomeér plicniho/systémového pritoku.

26. Angiogram levé komory v predozadni projekci u defektu typu
ostium primum ukazuje deformitu ,husiho krku“.

HK - ,husi krk", A - aorta, An - anulus mitralni chlopné, LK - leva komora

Lze prokdzat pridatné anomdlni plicni vendzni drendZe. U ostium primum
odhalf angiografie levé komory charakteristické abnormality ve vyto-
kovém traktu levé komory. Jde o deformitu zvanou ,,goose-neck* (husi
krk) vlivem abnormadlni pozice mitrdlni chlopné (26).

Zaklady léceni

Katétrovy nebo chirurgicky uzavér defektd je obvykle pouzit u mla-
dych pacient s vétsim defektem. Stdle nemame informace, zda uzavér
defektu v détstvi zméni normdlni pfirozeny prub&h nemoci (sifiovych
arytmif a srde¢niho selhdni), které vznikaji v 5. a 6. dekadé zivota. Uza-
vér defektu poprvé objeveného v dospélosti ptirozeny prtbéh (kromé
prevence paradoxnich embolizaci) téméf jisté nezméni. Jedinou dcin-
nou metodou 1écby u pacienti s Eisenmengerovym syndromem je
transplantace srdce a plic.
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Pristé: Defekt septa komor
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