


2 Niebieskoczerwone lub niebieskoszare
zabarwienie skory i bfon sluzowych.

= Najczescie] spowodowana nadmiernym
odtlenowaniem Hb.

2 Sinica prawdziwa:
= Zmiana postaci lub struktury Hb.

2 Sinica rzekoma:
= Pochodzenie nie — Hb.



Patofizjologia.



= M: 13,517 g/dl
5 K: 1217 g/dI.

2 Fizjologicznie st Hb odtlenowane] w naczyniach wtosowatych
= 2,6 g/dl.

2 Sinica: Hb odtlenowana > 5 g/dl.
2 Sinica:
= Niedostateczne wysycenie tlenem (hipoksemia) krwi tetnicze;.

= Nadmierne odtlenowanie krwi zylnej (rownoznaczne ze
zwiekszonym poborem tlenu przez tkanki).

= Naktadanie sie obu mechanizmow.




R
SINGA:
= Nigdy nie wystapi przy stezeniu Hb < 5 g/dl.
= Powstaje szczegolnie fatwo przy zwiekszonym stezeniu Hb we
krwi (policytemia).
2 Poszukiwanie sinicy (miejsca dobrze ukrwione, pokryte cienkg
skorg | zawierajgce mato melaniny):
= Wargi
= Nos
= Uszy
= Policzki
= { 0zysko paznokci rak i nog.
o Zbttaczka, choroba Addisona, hemochromatoza, osoby rasy
Inne| niz biata:
= Btona Sluzowa jezyka, jamy ustne;.
= { 0zysko paznokci.




= Sinica centralna:

= Hipoksemia (wzrost st. Hb odtlenowanej we krwi
tetnicze)).

2 Sinica obwodowa:

= Hipoksja (nadmierne odtlenowanie na poziomie
tkanek).

2 Sinica mieszana (centralno — obwodowa):
= Hipoksemia + Hipoksja.



= Choroby ptucne:
= Zaburzenia wentylacji i/lub dyfuzji gazow.
= Zaburzenia stosunku wentylacji do perfuzji.
= /mniejszenie obszaru czynnego migzszu ptucnego.
= Przecieki tetniczo — zylne w krazeniu matym.
= Choroby serca i naczyn krwionosnych:
= Niewydolnos¢ miesnia sercowego.
= Przecieki krwi z serca prawego do lewego.
= Przetrwaty przewod tetniczy (PDA).

2 Obnizenie ciSnienia czasteczkowego tlenu w powietrzu
oddechowym.

= Obecnosc chorobowo zmienionej struktury hemoglobiny
(methemoglobina, sulthemoglobina)



simcaAprawiziwa centraina
]
ochomzenia pricneyo:
||

= Zaburzenia wentylagji:
= Zatkanie drog oddechowych.
= Zmniejszona elastycznosc tkanki ptucne;.
= Nacieczenia zapalne lub niezapalne tkanki ptucne.
= Zmiany kostno — miesniowe klatki piersiowe].
= Otytosc.
= Zaburzenia czynnosci osrodka oddechowego.
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Zahurzeniawentylacir:

= Spadek cisnienia
czasteczkowego O: w
pecherzykach ptucnych.

= Wzrost stezenia CO: w
pecherzykach ptucnych.

2 Hipoksemia |
hiperkapnia (we krwi).



simcaprawizawacentraing
)
ochionzena pricneyo:
N

= Zaburzenia dyfuzji na poziomie pecherzykow ptucnych:
= Gruzlica prosowkowa.
= Sarkoidoza.
= Twardzina.
= Uogolnione nacieki rakowe naczyn chtonnych ptuc.
= Proteinoza pecherzykow.
= Przewlekte zatrucie berylem.

= \Wytaczenie pewnych obszarow naczyniowych z krazenia
ptucnego.



Alveolar Capillaries

Pulmonary arteriole =

Capillary network
on surface of alveolus

Alveolar-capillary
contact surface
area 1s estimated
at from 50 to 400
square meters.,

Pulmonary venule -

Phtomicro

ol

raph of alveolar capillaries

>



Zahurzenia ayiuzr:

> Blok pecherzykowo — wtosniczkowy.

2 Cisnienie parcjalne O21 CO. w pecherzykach -
prawidtowe.

= Gorsza dyfuzja Oz przez zmieniong bariere
pecherzykowo — wtosniczkowa => hipoksemia.

= Brak hiperkapni < przepuszczalnosc

pecherzykow dla CO: jest znacznie wieksza niz
dla O



LeSTIot Sercowo — pHicny ='Serce
pHicne [cor puimonaie’s:

= Niezaleznie od umiejscowienia pierwotnego
procesu chorobowego = zespot wzmozonego
ciSnienia w tetnicach ptucnych = wtorne
przecigzenie prawego serca.



Superior Pulmonary
Fena Cava Astery
Pulmonary
Feins
Left

Muscla
(Myocardinm)

Inferior
Fena Cava Right
Fentricle



Serce phicne — ohjawy kKliniczne:

2 Sinica centralna (nasila sie przy niewielkim wysitku lub kaszlu).

= Napady bolow wiencowych, utrata przytomnosci (przy wysitku
fizycznym lub kaszlu).

2 Duza sktonnosc do czestoskurczu.

= Niskie cisnienie tetnicze.

= Powiekszenie prawe] komory serca.

o Zaakcentowanie drugiego tonu nad pniem ptucnym.

= Wystajacy tuk pnia ptucnego.

2 Poliglobulia.

> Wzrost st. HCOs- - wyraz wyrownanej kwasicy oddechowe;.



Dilatation
(stretching)

Hypertrophy
(overgrowth of celis)






PrzetoKkiteIniczo—zyine wphicach:

= Przecieki tetniczo — zylne w krgzeniu matym,
duzym lub w samym sercu = sinica < przeciek
krwi odtlenowanej > 25% objetosci wyrzutowe;
prawej komory.

= Radiologiczne okragte cienie tetnicze w ptucach.

= Potwierdzenie: angiografia i badania
gazometryczne.



ImepracAnysimcy
jochomnizema pHicneyo:

= Liczne zatory naczyn ptucnych.

2 Pierwotne choroby naczyn ptucnych (arteritis).
= Pierwotne nadcisnienie ptucne.

= Odma optucnowa.

= Zawat ptuc.

= Przeszkoda w odptywie krwi zylnej ptuc do
lewego przedsionka | lewe] komory (wady serca,
niewydolnosc lewego serca).




2 Charakter ostry:
= Obrzek ptuc.
= Zotorowosc¢ ptucna.
= Rozlegte zap. migzszu ptucnego.
= Odma optucnowa.

= Charakter przewlekty:
= Przewlekte zmiany zapalne w oskrzelach.
= Zwtoknienie tkanki Srodmigzszowe.
= Rozedma.
= Pierwotne nadcisnienie w tetnicach ptucnych.



= Niewydolnosc migsnia sercowego.
2 Przecieki krwi z serca prawego do lewego.
> Przetrwaty przewod tetniczy (PDA).



PrZecieKitetnczo—yine W'Sercir:

2 Przeciek krwi odtlenowanej do utlenowane).
= Wrodzone wady serca.

2 Odosobnione ubytki w przegrodzie miedzy
przedsionkowej lub miedzykomorowej:
= \Warunek: wieksze cisnienie w sercu prawym.
" Inaczej: przeciek z lewa na prawo.

= Przewlekte przecigzenie prawego serca i krgzenia
matego —> wtorne nadcisnienie ptucne = odwrocenie

kierunku przeptywu —> sinica centralna (zespot
Eisenmengera).



Sinica prawdziwa centraina uwarunkowana
ohecnoscia methemoglobiny
sulfhemoglobiny:

2 Methemoglobina i sulfhemoglobina:

= Zawartosc zelaza trojwartosciowego.

= Prawidfowo ich stezenie nie przekracza 1,5%
ogolnego stezenia Hb.

= Nie majq zdolnosci przenoszenia tlenu do tkanek.



> Nabyta:
= Fenacetyna.
= Sulfonamidy.
= Nitroprusydek sodu.
= Nitrogliceryna.
= Azotan srebra u oparzonych.

= Zatrucie azotynami, chloranami, pochodnymi aniliny,
nitrobenzenu.

2 Wrodzona:

= Defekt enzymatyczny (niedobor lub brak reduktazy
methemoglobinowej).

= Nieprawidtowa struktura czesci biatkowe] Hb (hemoglobina M).



2 Objawy kliniczne:
= Sinica: odcien szaropopielaty lub brunatnoniebieski.
= Wystepuje juz przy stezeniu Met-Hb mniejszym niz
5g/gl.
= Policytemia
2 Odotrutki:
= Vit C, btekit metylenowy (zwigzki redukujace).






= Nieodwracalna oksydacja Hb zwigzkam
utleniajgcymi:
= Fenacetyna.
= Sulfonamidy.
= Zaparcia.
= Niewielka ilos¢ Sulf-Hb zmienia w sposob
widoczny zabarwienie krwi na kolor zielonkawy.



= Nadmierna odtlenowanie krwi przez tkanki:
= Zwolnienie przeptywu Krwi.
= Zmniejszone ukrwienie tkanek.
= \Wspotdziatanie obu ww. czynnikow.

= Moze byC miejscowa lub uogolniona.

= Prawidtowe utlenowanie krwi w tetnicach
obwodowych.



> Zmniejszenie objetosci minutowej serca.

= Zwolnienie przeptywu krwi przez naczynia wiosowate:

= Zmniejszony naptyw krwi tetniczej (zarostowa miazdzyca tetnic
konczyn dolnych, zmiany zapalne naczyn — ch. Buergera,
angiopatia cukrzycowa, zatory tetnicze — zbledniecie z
rownoczesnym zasinieniem, skurcz naczyn).

= Utrudniony odptyw zylny (niewydolnosc¢ zylna, zmiany zapalne |
zakrzepica zylna).

= Zaburzona regulacja nerwowa (akrocyanosis).
= Zaburzona regulacja hormonalna (carcinoid).
= Zmiany reologiczne krwi (poliglobulia, krioglobulinemia).



= Hemochromatoza.

2 Sole ztota lub srebra - srebrzyca (argyroza).
= Ochronoza (alkaptonuria).

> Melanoza.



= Nadmierna odkfadanie sie melaniny w warstwie
podstawnej naskorka i hemosyderyny w kK. tk. taczne]
skory wlasciwe).

2 Odcien skory — niebieskoszary.

= Wrodzona:

= Defekt przemiany zelazowej (nadmierne wchifaniania Fe z
przewodu pokarmowego).

= Egzogenna:

= Czeste przetaczania krwi (niedokrwistos¢ hemolityczna, zanik
szpiku)
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= Nadmierne odkfadanie sie hemosyderyny w
watrobie | trzustce -

= Marskosc.
= Cukrzyca.

= Uszkodzenia gruczotow wydzielania
wewnetrznego.

= Zwiekszone stezenie ferrytyny | Fe w surowicy.



Heart degeneration

(arrhythmias,
cardiomyopathy)

Hepatomegaly
Elevated Liver Enzymes

Bronze skin Cinhosis

Diabetes mellitus

Testicular atrophy
(decrease FSH/LH
secretion)

i

Arthritis can



e R R R

g/ Al:

= Diugotrwate przyjmowanie preparatow srebra lub ztota.
= Kontakt zawodowy.

2 Odktadanie sie w skorze soli

= Dziatanie promieni UV — wytracanie sie metalicznego Au lub
Ag.

o Charakterystyczne zabarwienie na odstonietych
czesciach ciafa.

= Ag — odcien szaroniebieski.
2 Au - odcien zywoniebieski.



= Wrodzony defekt przemiany fenyloalaniny.
= Niedobor homegentyzynazy.

= Nadmierna gromadzenie kwasu homogentyzynowego:
= \W chrzastkach kosci i uszu.
= \/ sciegnach.

2 Zabarwienie ciemnobrunatne.

= Nadmiar kw. homogentyzynowego w moczu: Swiezo
oddany mocz — prawidtowy; dziatanie powietrza -
utlenianie kwasu homogentyzynowego = mocz
ciemnobrunatny.



NKAptonuna 2 Krytera
roznoznama Kliimiczneuyo:

2 Sinobrunatne zabarwienie matzowin usznych.

> Sklerotyzacja gornych i dolnych powierzchni trzonow
kregowych.

= Warstwowe zwapnienia krazkow miedzykregowych.

2 Zwapnienia przyczepow sciegien.

= Znaczne zmiany zwyrodnieniowe w stawach Kk.
gornych i dolnych a takze w kregostupie.

= Ciemnienie prawidtowo zabarwionego moczu przy
dtuzszym kontakcie z powietrzem atm.






RoZnicowanie Simicy:

Znika pod wptywem e —— Nie Znik?. pod
ucisku palca wplywem ucisku palca

! !

> Objaw
Lewisa

Utrzymywanie sig Zanikanie sinicy po
sinicy po potarciu potarciu platka
ptatka usznego usznego

1 1
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Wrotnzone waiy Serca.



Wromnzone waty'serca.

= Wady wrodzone serca sg zaburzeniami
anatomicznej struktury lub/i potozenia serca w
klatce piersiowej, powstajgcymi w okresie
ptodowym.

= Do kregu tych anomalii zalicza sie takze
przetrwate potaczenia ptodowe, ktore nie ulegty
inwolucji w toku przemian adaptacyjnych uktadu
krazenia.



= Zaburzenia rozwojowe uktadu sercowo- naczyniowego
moga wystepowac w postaci wad pojedynczych (wady
izolowane), jak i ztozonych.

2 Istotne znaczenie dla losow dziecka ma rozpoznanie
wrodzonych wad serca, ktore bezposrednio lub krotko
po urodzeniu wiodg do istotnych lub krytycznych
zaburzen hemo-dynamicznych.

= Ustalenie btednego rozpoznania stanowi zagrozenie
Zycia dziecka, uniemozliwiajac podjecie skutecznego
leczenia.



2 Okoto 3% noworodkow zywo urodzonych = wady
wrodzone, z czego 30% stanowig wady serca.

= W przecietnej populacji z czestoscig okoto 0,6- 1%, tzn,
e okoto 6-10 noworodkow na 1000 zywo urodzonych
ma wrodzong wade serca.

2 Szacuje sie , ze u ptodow odsetek ten jest istotnie
wyzszy (stwierdzenie u wielu ptodow, ktore obumarty
wewnatrzmacicznie, anomalii w uktadzie krazenia).

= W Polsce rodzi sie rocznie okoto 3500-4000 z
wrodzonymi wadami serca.

= Z tej grupy ponad 15% umiera w ciggu pierwszego roku
Zycia.
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Epidemiolonia:

= Ubytek przegrody miedzykomorowej (VSD) 30%
2 Przetrwaly przewdd tetniczy Botalla (PDA) 9%

= Ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej (ASD) 7,5%
= Zwezenie pnia ptucnego zastawkowe 7,2%
o Zwezenie ciesni aorty 6,2%
2 Tetralogia Fallota 6,2%
o Zwezenie aorty zastawkowe 5,2%

2 Przetozenie wielkich pni tetniczych 4,8%



PrAyCTny WAt WrotZonycheerca.

= 8% - defekt chromosomu lub pojedynczego genu
> 2% teratogeny

= rozyczka- 35%

= cukrzyca- 3-5%

= fenyloketonuria-25-50%

= SLE- 20-40%

= alkohol- 25-30%

= hydantoina- 2-3%

= |it- 10-20%

= kwas retinowy
2 90% przyczyny wieloczynnikowe

= Wiecej pacjentow z wws ma dzieci, co powoduje zwiekszajaca sie
liczbe wws (wws sg dziedziczne, defekt pojedynczego genu moze
spowodowac wws).
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CAnnikiryZyKatronzenial
dziecka zwatla wrodzona serca:

= Nieprawidiowy wynik potozniczego badania
ultrasonograficznego: matowodzie, wielowodzie,
nieprawidtowy obraz serca ptodu

2 Aberracje chromosomalne

2 Czynniki ryzyka ze strony matki:
= Poronienia samoistne w wywiadzie.
= Choroby metaboliczne- cukrzyca, fenyloketonuria.
= Choroby tkanki taczne.
= Wiek powyzej 39 lat.
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roratnictwo genetyczne:

2 Ryzyko wws u rodzenstwa: 2-5%

= Ryzyko wws u potomstwa:
= ojciec Z wws- 2-9%
* matka z wws- 7-16%



DIAgNOoSIYKa:

= Mozliwosc diagnozowania wad strukturalnych serca i duzych
naczyn oraz zaburzen prawidtowej funkcji serca ptodu opiera
sie w chwili obecnej na diagnostyce echokardiograficznej.

= Serce ptodu mozna uwidoczni¢ technikg ultradzwiekowg juz w
pierwszym trymestrze cigzy sondg dopochwowa, najczesciej
jednak serce ptodu badane jest przy uzyciu sondy
przezbrzusznej poczawszy od 16-18 tygodnia, przy czym
najlepszy obraz struktur serca uzyskuje sie miedzy 20-27
tygodniem cigzy.

2 Ocena ukfadu krazenia ptodu powinna by¢ dokonana przez
potoznika, ultrasonografiste lub kardiologa.



= Wysoki opor naczyniowy ptuc, a niski opor krazenia
uktadowego potaczonego z tozyskiem.

= Komora lewa zaopatruje krgzenie wiencowe, mozgowe |
konczyn gornych, a tylko niewielka objetos¢ wyrzutowa
(0k.15%) doptywa do aorty zstepujace;.

2 Z objetosci wyrzutowej komory prawej tylko 10% doptywa do
obydwu tetnic ptucnych (zaopatrzenie odzywcze dla
rozwijajgcych sie ptuc).

= Przewazajaca objetos¢ wyrzutowa komory prawej (90%)
przeptywa przez przewod tetniczy do aorty zstepujacej- stad
tez ta komora petni role komory uktadowe;.






= Pierwszy krzyk dziecka.

2 Rozprezenie pecherzykow ptucnych.

= Wzrost cisnienia parcjalnego tlenu.

2 Rozkurcz tetniczek miesniowych tt.ptucnych.

= Zmniejszenie oporu ptucnego w naczyniach ptucnych.
o Zapoczatkowanie przeptywu ptucnego.

= Wzrost oporu naczyniowego w krazeniu obwodowym poprzez odciecie

krazenia tozyskowego.
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= Naptyw krwi utlenowanej w ptucach do lewego przedsionka
—> docisniecie zastawki otworu owalnego do przegrody |
czynnosciowe oddzielenie obydwu przedsionkow.

= Podwyzszony opor obwodowy —> postepujacy wzrost
cisnienia W komorze lewej = powstanie roznicy cisnienia
miedzy aortg i t. ptucng + odwrocenie przeptywu w
przewodzie tetniczym z P- L na L- P.

2 Drozny poczatkowo p. Botalla = zwiekszenie naptywu
ptucnego —> wieksza objetos¢ wysoko utlenowanej krwi w
kragzeniu uktadowym. Istotny wzrost stezenia tlenu we krwi
uktadowe] > zamykanie sie przewodu tetniczego —> skurcz
btony miesniowej | stopniowe zmniejszenie przeptywu az do
jego ustania.

= Nieczynny przeptywowo przewod —> procesy wykrzepiania |
zmiany proliferacyjno — wiokniejace = wiezadto tetnicze.







Diiexntzenrony
miefzykomorowe) (WSh):

= Po raz pierwszy opisany przez Rogeraw 1879r.

= Klasyfikacja Kirklina:

= Ubytek typu | jest zlokalizowany pomiedzy grzebieniem
nadkomorowym a zastawka tetnicy ptucne;.

= Typu Il -w obszarze przegrody btoniaste] pod grzebieniem
nadkomorowym.

= Typu |l - w drodze naptywu prawej komory, pod ptatkiem
przegrodowym zastawki trojdzielne;.

= Ubytek typu IV w obszarze przegrody miesniowe],
najczescie] w okolicy koniuszka serca.



Grzebien
nadkomorowy
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2 20 do 40% matych ubytkow ulega samoistnemu zamknieciu w
ciggu pierwszych 4 lat zycia (najczesciej zamykajq sie ubytki
zlokalizowane w miesniowej czesci przegrody).

= Ubytki dajgce przeciek ptucny co najmniej dwa razy wiekszy
od systemowego mogg powodowac powstanie postepujacych
| nieodwracalnych zmian w naczyniach ptucnych.

= Jesli opory ptucne przewyzsza opory systemowe, odwraca sie
przeciek i powstaje sinica centralna (zespot Eisenmengera).



Ohjawy Kiiniczne:

2 Gtosny szmer pansystoliczny wystuchuje sie w
czwarte] | trzeciej przestrzeni miedzyzebrowej po
lewe] stronie mostka.

= Drugi ton serca wystuchiwany nad tetnicg
ptucna, poczatkowo rozdwojony, staje sie
pojedynczy, gdy cisnienie ptucne osiggnie
cisnienie systemowe.
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Przetrwanyprzewoniermczy
Botalla [PDAJ:

= Zwykle samoistne zamkniecie przewodu tetniczego (w
ciggu 1 -2 tygodni po urodzeniu)
= Acetylocholina.
= Bradykinina.
= Endogenne aminy katecholowe.
> Hamowanie zamkniecia przewodu tetniczego:

= Prostaglandyny PGE1, PGE2.

= Hamujg jego zamkniecie szczegolnie aktywnie u
wczesniakow | noworodkow.
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= Postac izolowana 1 na 2000 urodzen,

= Dwukrotnie czesciej u dziewczat (znamiennie czescie)
u dziecl, ktorych matki w czasie pierwszego trymestru
cigzy miaty kontakt z rozyczka).

= Nastepstwa hemodynamiczne zalezg od objetosci
przecieku krwi | wielkoSci oporu naczyn ptucnych.

2 Klinika:
= \Wysokie i chybkie tetno.

= Szmer ciggty skurczowo-rozkurczowy, zwany
maszynowym, najgtosniejszy w | i Il lewym miedzyzebrzu.







smbhnieKprzeuronies
mietzyprzedsionkowe) tASDI:

= Ubytek w srodkowej czesci przegrody (typus fossae ovalis).
= Ubytek potozony nisko przy ujsciu zyty gtownej dolnej (typus
venae cavae inferioris).
2 Ubytek zatoki zylnej (typus sinus venosus):
= Potozony wysoko przy ujsciu zyty gtownej gornej.
= / towarzyszacym nieprawidtowym ujsciem zyty ptucnej do prawego
przedsionka.
2 Ubytek zatoki wiencowej (typus sinus coronarius).
= \W miejscu ujscia zatoki wiencowej jest ubytek w przegrodzie
miedzyprzedsionkowe;.

= Zwykle wystepuje dodatkowa zyta gtdwna gorna lewa, uchodzaca
bezposrednio do lewego przedsionka.



Wezet
zatokowo-
-przedsion-

kowy

Dot
owalny

Wezet przedsionkowo-,
~-komorowy

SN NAANNANNNRNY

Zastawka
z.gtowne}
dolnej
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Tetralogiakaliona:

o Zwezenie ujscia pnia ptucnego (zwykle podzastawkowe.
= Ubytek przegrody miedzykomorowe;.
> Aorta ,jezdziec’.

2 Przerost prawe] komory (nastepstwo zwezenia pnia
ptucnego).

o + ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej = pentalogia
Fallota.



Ohjawy Kiiniczne:

2 Sinica centralna.

= Dusznosc wysitkowa.

2 Sktonnosc¢ do napadow anoksemicznych (z utratg
Swiadomosci i drgawkami).

> Pateczkowate palce, paznokcie w ksztatcie szkietka
zegarkowego.

2 Poliglobulia.

2 Opdznienie rozwoju fizycznego.

2 Objaw ,kucania” (wzrost oporu systemowego i poprawa
przeptywu ptucnego).

= Szmer skurczowy zwezenia pnia ptucnego.






Przetozenie wielkich
pni tetniczych:




JE.

IeKU



