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Defekt septa komor

Incidence ¢ini 2 piipady na 1000 porodi Zivych novorozenct a pred-
stavuje asi 20-30 % vSech kongenitdlnich malformaci srdce. Preva-
lence defektt u Skolnich déti ¢ini okolo 1/1000 a u dospélych 0,5/1000.
U dospélych miize byt soucdsti komplexni srde¢ni malformace, jakou
je Fallotova tetralogie, o které vSak pojedndme oddélené.

Patofyziologie

Defekt septa komor se miZze objevit v membranéznim septu (1) nebo
v kterékoliv Casti svalové prepazky. Defekt mize byt jediny (2) nebo

1. Volna sténa pravé komory byla odstranéna. Vidime skuliné po-
dobny defekt v misté membrandzniho septa.

TCh - trikuspidalni chlopen, PS - prava sifi, D — membranozni defekt,
IS - infundibularni septum, PK - prava komora

D - zadni muskularni defekt, PS - prava sin, Pl - pulmonalni infundibulum,
TCh - trikuspidalni chlopen

vicecetny (3). Obvykle umoziiuje komunikaci mezi obéma komorami,

s Xz

vzéacnéji — je-li defekt v atrioventrikuldrni ¢dsti membranézniho septa
— je komunikace mezi levou komorou a pravou sini (Gerbodeiiv defekt).

niho septa (4). Velikost defektu je rtiznd, a podle toho se méni hemo-
dynamické ndsledky. Zejména membrandzni defekty mohou vést k aor-
tdlni regurgitaci vlivem prolapsu aortdlniho cipu (5). Mnoho defektt
komorového septa, které jsou pfitomny jiZz pfi narozeni, se uzaviraji

3. Mnohotné muskularni defekty v trabekularnim septu.

PS - prava sifi, SS - sttedni papilarni sval, D - muskularni defekty v tra-
bekularnim septu

4. Srdce bylo oteveno jako v ptipadé (1). Vidime velky muskularni
defekt obklopujici membrané6zni septum.

PS - prava sifi, D - membrandzni defekt, S - infundibularni septum je ne-
dostate¢né, Pl - primarni infundibulum, PK - prava komora, TCh - tri-
kuspidalni chlopen

Kardiol Rev 2006; 8(4)

211



Defekt septa komor

5. Infundibularni septalni defekt s prolabujicim aortalnim cipem.

TCh - trikuspidalni chlopen, ACh - prolabujici aortalni chloper, P - plic-
nice, IS - infundibularni septum, D - infundibularni defekt septa
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6. Pulmonalni cévni nemoc u defektu septa komor

PA - elasticka plicni arterie, L - |éze oznadujici plicni hypertenzi
spontanné. Pozdéji v Zivoté se, pokud byl levo-pravy zkrat trvaly, mu-
Ze vyvinout onemocnéni plicnich cév (6). Je-li plicni cévni rezistence
nizs§i nez systémova cévni rezistence, sniZuje se zdvaznost levo-pravé-
ho zkratu. Pfi stejné plicni a systémové cévni rezistenci dochdzi k re-
verzi zkratu zprava doleva, nazyvané Eisenmengerovy komplex.

Infek¢ni endokarditida je zdvaznou komplikaci, i kdyZ vada neni hemo-
dynamicky vyznamnd.

Klinicky obraz

Subjektivni priznaky

Pacient s malym levo-pravym zkratem a normdlnim tepennym tlakem
v plicnici (Rogerova nemoc) je obvykle asymptomaticky a vada se zjis-
ti pfi rutinnim vysSetieni. Dit€ nebo mlady dospély s velkym levo-pra-
vym zkratem a zvySenim plicniho tepenného tlaku si miZe stéZovat na
duSnost a tinavnost. Vznikne-li nemoc plicnich cév (Eisenmengerova

a) levo-pravy zkrat

S, PSM A, P, MDM

b) Eisenmengeriiv syndrom

S; ESM S, (jednotna druha ozva

sestava ze soucasné
komponenty A, a P,)

7. Auskultacni nalezy u defektu septa komor. Pri levo-pravém zkratu
(a) nalézame pansystolicky Selest, Siroky rozstép 2. ozvy, pratokovy
Selest na hrotu. Pfi Eisenmengerové syndromu (b) je 2. ozva jed-
notna (fuze A, a P,) vlivem stejné dlouhych ejekénich ¢asti pravé

a levé komory. Pansystolicky Selest nebyva slyset. Miize byt pfito-
men kratky ejekcni systolicky Selest spojeny s plicni hypertenzi.

S, - prvni ozva, A, - aortalni komponenta druhé ozvy, P, - plicni kompo-
nenta 2. ozvy, PSM - pansystolicky $elest, ESM - ejekéni systolicky Selest,
MDM - mezodiastolicky pratokovy Selest
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8. Skiagram ukazujici normalni srdecni velikost s lehkym roz§|reim
centralnich plicnich tepen u malého komorového defektu.

PT - mirné rozsitené plicni tepny

reakce), miZe byt asymptomaticky nebo mit dusnost a tinavnost, nebo
dokonce cyandzu.

Objektivni priznaky

Pacient s Rogerovou nemoci ma pouze pansystolicky Selest doprovaze-
ny obvykle virem u levého okraje sterna. Druha ozva muze byt abnor-
madlné Siroce rozs$tépend v exspiraci, ale normdlni v inspiraci.

Pacient s velkym levo-pravym zkratem a plicni hypertenzi ma hyperdy-
namicky uder hrotu vlivem zvétseného tepového objemu levé komory.
Pti auskultaci slySime vedle pansystolického Selestu akcentovanou dru-
hou ozvu, aviak s fyziologickym rozitépem. Casty je piidatny mezo-
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9. Skiagram ukazﬁje-zvét§ené srdce s dilataci levé siné, rozsireny
plicni kmen a plicni pletoru u defektu septa komor s plicni hy-
pertenzi.

LS - leva sifi, OP - zvétseny obloucek plicnice

10. Skiagram u Eisenmengerova syndromu ukazuje irné zvétseni
srdce a znacnou dilataci centralnich plicnich tepen.

CT - 8iroké centralni tepny, K - velky pulmonalni kmen

diastolicky Selest nad hrotovou oblasti jako vysledek zvySeného pri-
toku normdlni mitrdlni chlopni.

Pacienti s Eisenmengerovou reakci mohou byt cyanotiéti s palickovi-
tymi prsty. Juguldrni Ziln{ pulz mize vykazovat pfevahu vlny ,,a“, za-
timco tepenny pulz je obvykle normdlni. Pfi auskultaci je druhd ozva
charakteristicky jednotnd (nerozstépend), ackoliv sestavd z obou kom-
ponent, které fizovaly. Je vSak akcentovand vlivem hlasité plicni kom-
ponenty. Nezjistime Zzadny chlopiiovy Selest, i kdyZ mizeme slySet
pulmondlni ejekeni klik a kratky ejekent systolicky Selest (7).
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11. EKG 10letého pacienta s defektem septa komor. Pomér plic-
ni/systémovy pritok byl 2 : 1 a plicni vaskularni rezistence normalni.
Vidime mirnou hypertrofii levé komory s vysokymi voltazemi kmitt

R v levych prekordialnich svodech V,~V,, NB: 1 mV = 0,5 cm.
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12. EKG 21letého pacienta s Eisenmengerovym syndromem. Vidime
deviaci osy doprava s dominantnim kmitem R ve V,, invertovanymi
vinami T v prekordialnich svodech zprava a hluboké kmity S ve
V;-V,, NB: 1 mV = 0,5 cm.

13. Parasternalni 2D-pohled v dlouhé ose u ditéte s velkym de-
fektem septa komor v apikalni ¢asti muskularniho septa.

D - defekt, PK - prava komora, LK -

leva komora, Ao - aorta, LS - leva sin

Vysetreni

Radiologie

Maly defekt septa komor nezpisobuje zvétSeni srdce, ale centralni plic-
ni arterie jsou obvykle lehce na skiagramu rozsiteny (8). Pfi velkém de-
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14. Parasternalni 2D-pohled v kratké ose ukazuje maly defekt
v muskularni trabekularni casti septa. Pfitomnost defektu odhaluje
pouze svétly plamen na barevném dopplerovském vySetreni.

P - ,plamen®, IVS - intraventrikularni septum, LK - leva komora

15. (a) Parasternalni pohled v dlouhé ose ukazuje muskularni outlet
defekt. Otvor je dosti velky, aby byl vidén v 2D-obraze, ale pfitom-
nost zkratu potvrzuje barevné dopplerovské vysetreni. (b) Kontinu-
alni dopplerovské vysetreni ukazuje vysokou rychlost (4,5 m/s) jetu
svédciciho pro restriktivni defekt s vysokym tlakovym gradientem
(80 mm Hg) mezi levou a pravou komorou.

- L
inlet-defekt

»

16. a) ZvétSeny pohled na atrioventrikularni septum u 10letého chlap-
ce s perimembranoznim inlet-defektem septa komor. Vidime rozsah

puvodni léze. Téméf kompletné byla uzaviena riistem tkané pfi bazi

trikuspidalni chlopné vytvarejici aneuryzmaticky vak nad otvorem.

b) Barevné dopplerovské vysetreni ukazuje maly zbytkovy zkrat.

PS - prava sin, J - jet v rezidualnim defektu, PK - prava komora, Ao - aorta,
LS - leva sin
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17. Zvétseny pohled na vytokovy trakt levé komory (LVOT) v para-
sternalni dlouhé ose ukazuje maly perimembranozni outlet-defekt
komorového septa. Pfitomnost zkratu dokazuje barevné dopplerov-
ské vySetreni. Restriktivni povaha zkratu je potvrzena kontinualnim
dopplerovskym vysetienim.

LVOT - vytokovy trakt levé komory, IVS - intraventrikularni septum, PK - prava
komora, J - jet, Ao - aorta, C - predni mitralni cip
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18. Veliky nerestriktivni defekt komorového septa: a) systolicky ra-
mecek ukazuje levo-pravy zkrat pres defekt. Neni patrny zadny ba-

revny signal, rychlost zkratu je nizka. b) diastolicky ramecek ukazuje

krevni tok mitralni chlopni do obou komor. Hemodynamicka funkce
srdce se podoba jednokomorovému srdci.

LK - leva komora, IVS - intraventrikularni septum, PK - prava komora, Ao -

aorta, LS - leva sin

19. Parasternalni 2D-pohled v kratké ose ukazuje tézkou hypertrofii
pravé komory sdruzenou s plicni hypertenzi vlivem velkého defektu
septa komor.

MB - ,moderator band", PK - prava komora, ploché IVS - intraventrikularni
septum, LK - leva komora
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20. MR spin echo znazoriuje defekt komorového septa v trans-
axialni roviné.

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

21. MR spin echo ukazuje defekt komorového septa v Sikmé roviné.
Vidime septum en face s jasnym ohranicenim defektu v subaortalni
pozici.

D - defekt, S - septum

fektu dochazi k rozsifeni srdce. Zvyseny pulmondln{ pritok a tlak ve-
dou dilataci levé siné, zvétSeni kmene plicnice a zfetelné plicni pletore
(9). Vznikla-li nemoc plicnich cév (Eisenmengeriv syndrom), jsou

kmen plicnice a centrdlni plicni tepny rozsifeny, zatimco cévy na peri-
ferii jsou ziZeny (10).

Elektrokardiografie

Pfi malém levo-pravém zkratu EKG ztstdva normélni. U dospélych se
stfedné velkym levo-pravym zkratem muzZeme nalézt zvySeni voltazi
(vysoké kmity R ve V5 a hluboké kmity S ve V1) poukazujicich na
zvétSeni levé komory (11). Je-li defekt komplikovan Eisenmengerovou
reakcf, ukazuje EKG hypertrofii pravé komory (12) a mize byt téz zjis-
titelnd ptidatnd hypertrofie levé komory.
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22. MRI komorového septalniho defektu v horizontalni roviné v dlou-
hé ose. Horni ramecek ukazuje obraz gradient echa, septum vidime
jako neuplné. Stredni ramecek je rychlostni mapou ukazujici inten-
zivni tok z levé do pravé komory béhem systoly. Dolni ramecek uka-
zuje maly reverzni tok v diastole.

D - defekt

23. Levy ventrikulogram (bocni poloha) ukazuje membranozni defekt
komorového septa.

TCh - trikuspidalni chlopen, PK - prava komora, D - defekt, LK - leva komora

Echokardiografie

Vétsi defekt muze byt zndzornén piimo, je-li zkoumano celé komoro-
vé septum parasterndlné v dlouhé a kratké ose v apikalnim a subkostal-
nim pohledu (13). Vétsina defektl je vSak pftili§ mald, neZ aby mohla
byt takto zndzornéna. O takovych defektech se fikd, Ze jsou ,,pIné re-
striktivni®, tj. Ze existuje stdle velka tlakova diference mezi pravou a le-
vou komorou. Vyslednd vysokd rychlost jeru je vSak lehce zndzorni-
telnd barevnym dopplerovskym vysetfenim. Tak je moZno prokdzat pri-
tomnost defektu, ackoliv aktudlni otvor neni viditelny (14).

Pokud mize byt ultrazvukovy paprsek vyrovndn s barevnym jetem (coz
neni v piipadé trabekuldrnich muskuldrnich defekti vzdy snadné),
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24, Levy ventrikulogram v antero-posteriorni projekci ukazuje infun-
dibularni septalni defekt se zkratem pfimo do kmene plicnice. Prava
komora neni plnéna.

PKT - prava koronarni tepna, PK - prava komora se neplni, Ao - aorta,
KP - kmen plicnice, LK - leva komora

25. Levy ventrikulogram s projekci pfepazky ukazujici mnohotné de-
fekty v trabekularnim septu.

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

muze kontinudlni dopplerovské vysetieni zméfit tlakové gradienty mezi
levou a pravou komorou. V nepfitomnosti obstrukce vytokového traktu
levé komory miZe byt tlak v levé komofe uréen uzitim manzetového
tlakoméru, a tak mize byt vypocltena absolutni hodnota tlaku v pravé
komote (15). Alternativné miZeme zjistit hodnotu tlaku v pravé ko-
mofe z rychlosti trikuspiddlnich nebo pulmondlnich regurgitacnich
Jjetii.

Vétsina perimembrandznich a mnoho trabekuldrnich defektd se spon-
tdnné uzavfe béhem prvni dekddy Zivota. Perimembrandzni inlet-de-
fekty se zaviraji pfipojenim tkdné septdlniho cipu trikuspiddlni chlop-
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né pres otvor (16). Mohou byt komplikovany prolapsem pravého koro-
ndrniho aortdlniho cipu a vést k aortdlni regurgitaci (17). Perimembra-
nézni outlet a dvojité subarteridlni defekty tento mechanizmus nemo-
hou vyuzit.

Stupeti zkratu miZe byt kvantitativné uréen podle vzhledu barevného
Jjetu, a semikvantitativné podle rozméra levé komory. Dopplerovské vy-
Setfeni mize byt uzito k vypoctu poméru Qp/Qs, jak bylo popsano
u defektu septa sini.

Veliky defekt komorového septa nebo mnohotné malé defekty — tzv.
Swiss cheese lesion — vedou k volné komunikaci mezi obéma komo-
rami a jsou nazyvdny ,nonrestriktivni*. Rychlosti jetu jsou nizké
a zkraty Casto bidirekciondlni (18). Mohou byt pfitomny piidatné hy-
pertrofie pravé komory a plicni hypertenze (19).

Zobrazeni magnetickou rezonanci

MRI, podobné jako transezofagedlni echokardiografie, vymezuje ana-
tomickou lokalizaci a velikost defektu a ddle abnormality atrioventriku-
larnich chlopni a velikost komor (20, 21).

Rychlostni mapa muze kvantifikovat levo-pravy zkrat defektem (22).

Srdeéni katetrizace a angiografie

Srde¢ni katetrizace odhali levo-pravy nebo bidirekciondlni zkrat
a umozni zméfeni tlaki. Vypocteny mohou byt jak plicni vaskuldrni re-
zistence, tak pomér plicniho/systémového pratoku. Angiogram levé ko-
mory ukdZe polohu defektu nebo mnohotné defekty (23-25).

Zaklady léceni

Defekty komorové piepdzky se mohou uzaviit samovolné. Defekty
s velkym levo-pravym zkratem vyZaduji katetriza¢ni nebo chirurgicky
uzavér pro prevenci vzniku nemoci plicnich cév. Kardiopulmondlni
transplantace je jedinym feSenim Eisenmengerova syndromu. Antibio-
tickd profylaxe infekéni endokarditidy se doporucuje.

Pristé: Perzistujici tepenna ducej
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