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izvleček
Izhodišča: Zdravniki v splošni praksi ter zdrav-
niki specialisti se pri svojem vsakdanjem delu 
vse pogosteje srečujejo z odraslimi osebami, ki 
imajo prirojene srčne napake. Zaradi pomanjka-
nja izkušenj in znanja na tem področju kardiolo-
gije prihaja do zmot in napak pri njihovi obrav-
navi in zdravljenju. Z našim prispevkom želimo 
opozoriti na najpogostejše zmote pri obravnavi 
teh bolnikov.

Zaključki: V preglednem prispevku smo izpo-
stavili najpogostejše probleme pri obravnavi od-
raslih bolnikov s prirojenimi srčnimi napakami. 
Težavno je zlasti razlikovanje med posameznimi 
tipi defektov preddvornega pretina, pa tudi razli-
kovanje med defektom preddvornega pretina in 
odprtim ovalnim oknom. Opozarjamo na naj-
pogostejše napake pri obravnavi bolnikov s ci-
anozo, še posebej bolnikov z Eisenmengerjevim 
sindromom.

Uvod
Prirojene srčne napake so najpogostejše 

prirojene napake. Njihova incidenca je 1/145 
živorojenih otrok.1 V preteklosti je večina 
bolnikov s prirojenimi srčnimi napakami 
umrla že v otroštvu. Napredek v kardiologi-
ji in srčni kirurgiji pa je omogočil, da 96 % 
otrok v razvitem svetu preživi v odraslo ob-
dobje.1 Zato obstaja velika verjetnost, da se 
zdravnik pri svojem delu ne glede na speci-

alnost sreča s to posebno skupino bolnikov. 
Način spremljanja in zdravljenja odraslih 
bolnikov s prirojeno srčno napako je odvi-
sen predvsem od vrste napake. Od zdravni-
kov nekardiologov ne pričakujemo podrob-
nega poznavanja zapletenih srčnih napak, 
ki so redke. Glede na dobro preživetje pa 
bi bilo smiselno, da dobro poznajo najpo-
gostejše in hkrati najenostavnejše prirojene 
srčne napake.

abstract
Background: General practitioners and medi-
cal specialists are seeing adults with congenital 
heart disease in their everyday practice more 
frequently than ever. The lack of experience and 
knowledge in this field of cardiology often leads 
to mistakes in the treatment of these patients. 
The purpose of this article is to point out the 
commonest problems and mistakes in dealing 
with this group of patients.

Conclusions: In the following article we pointed 
out the commonest problems and mistakes in 
dealing with adults with congenital heart dis-
ease, such as differing various types of atrial sep-
tal defects and differing atrial septal defect from 
patent foramen ovale. We also pointed out the 
commonest mistakes in dealing with patients 
with cyanotic heart disease, especially those with 
Eisenmenger syndrome.



Zdrav Vestn | Najpogostejše zmote pri obravnavi odraslih bolnikov s prirojenimi srčnimi napakami 313

PRegLeDNi čLaNeK/ReView

Slika 1: Razvoj 
preddvornega 
pretina. Primarni 
septum raste iz strehe 
preddvornega pretina 
proti endokardijskima 
blazinicama (eB) in v 
spodnjem delu oblikuje 
prvo okno (foramen 
primum) (a). Ko primarni 
pretin raste proti eB, 
postopoma zapira 
prvo okno (foramen 
primum) (B). Med tem 
v njegovem zgornjem 
delu nastane drugo okno 
(foramen secundum) 
(C). Obenem desno od 
primarnega pretina raste 
sekundarni septum (D), ki 
v spodnjem delu oblikuje 
ovalno okno (foramen 
ovale) (e). Rast pretinov 
označujejo modre 
puščice. Stopenjski 
razvoj preddvornega 
pretina omogoča stalen 
pretok krvi iz desnega 
v levi preddvor (rdeče 
prekinjene puščice).

tent foramen ovale, PFO) ter nepoznavanje 
Eisenmengerjevega sindroma z ostalimi ci-
anotičnimi srčnimi napakami. Še vedno se 
srečamo tudi z zastarelim načinom obravna-
ve bolnikov s cianotičnimi srčnimi napaka-
mi.

S prispevkom želimo opozoriti na najpo-
gostejše napake pri diagnosticiranju in zdra-
vljenju tovrstnih bolnikov, ki jih najpogo-
steje srečujemo v kardiološki ambulanti za 
prirojene srčne napake. Ena najpogostejših 
napak je slabo razlikovanje med posamezni-
mi oblikami defektov preddvornega preti-
na (angl. atrial septal defect, ASD). Pogosto 
je tudi nepoznavanje razlike med pravim 
ASD in odprtim ovalnim oknom (angl. pa-
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Slika 2: Razdelitev 
defektov preddvornega 
pretina glede na položaj 
v preddvornem pretinu 
(pogled iz desnega 
preddvora). (1 = aSD 
drugega tipa, 2 = aSD 
prvega tipa, 3a = zgornji 
aSD tipa sinus venosus, 
3b = spodnji aSD tipa 
sinus venosus, 4 = aSD 
tipa sinus coronarius, 
ZVK = zgornja votla vena, 
SVK = spodnja votla 
vena)

Slika 3: Bolniki s 
posameznimi tipi aSD, 
ki so bili obravnavani v 
kardiološki ambulanti za 
prirojene srčne napake 
UKC Ljubljana med 
letoma 1998 in 2010. Pri 
bolnikih s hemodinamsko 
nepomembnimi aSD, 
ki jih s transtorakalno 
ehokardiografijo ni 
bilo moč opredeliti, 
transezofagealne 
ehokardiografije nismo 
opravili, ker s tem ne 
bi vplivali na potek 
zdravljenja.

srčnih napak.2 Da bi razumeli nastanek 
ASD, je potrebno poznavanje embrionalne-
ga razvoja preddvornega pretina3 (Slika 1).

V ambulanti za prirojene srčne napake 
na Kliničnem oddelku za kardiologijo Uni-
verzitetnega kliničnega centra (UKC) Lju-
bljana smo med letoma 1998 in 2010 obrav-
navali 1183 bolnikov. ASD smo ugotovili pri 
296 bolnikih (25 %). Glede na položaj ASD v 
preddvornem pretinu ločimo štiri tipe ASD: 
ASD prvega tipa (ASD I), ASD drugega tipa 
(ASD II), ASD tipa sinus venosus in ASD 
tipa sinus coronarius (Slika 2). Strukturo 
naših bolnikov glede na posamezni tip ASD 
prikazuejmo na Sliki 3.

ASD II se nahaja v osrednjem delu predd-
vornega pretina v področju ovalne vdolbine 
in je najpogostejša oblika ASD. Predstavlja 
75 % vseh ASD1 (Slika 4). ASD I se nahaja v 
spodnjem delu preddvornega pretina v bliži-
ni atrioventrikularnih zaklopk in predstavlja 
približno 15–20 % vseh ASD1 (Slika 5). Pogo-
sto je pridružen razkol ali razcep mitralne 
zaklopke. ASD tipa sinus venosus se nahaja v 
zadnjem delu preddvornega pretina v bližini 
ustja zgornje ali spodnje votle vene in obse-
ga 10 % vseh ASD1 (Slika 6). Pogosto mu je 
pridružen nenormalni vtok desnih pljučnih 
ven v desni preddvor. ASD tipa sinus coro-
narius se nahaja v področju ustja koronar-
nega sinusa in je izjemno redek. Različni tipi 
ASD so posledica motnje v embrionalnem 
razvoju različnih struktur srca, ki sodelujejo 
pri nastanku preddvornega pretina.3,4

Velikost ASD je različna. ASD I je v 
primerjavi z ASD II običajno velik defekt, 
predvsem pa ga lažje ehokardiografsko pre-
poznamo. Manjši ASD so običajno hemodi-
namično povsem nepomembni. Potrebno 
je le občasno klinično in ehokardiografsko 
spremljanje tovrstnih bolnikov, saj se veli-
kost defektov s starostjo navadno poveču-
je.5,6

Odprto ovalno okno
Za razumevanje nastanka odprtega 

ovalnega okna (angl. patent foramen ovale, 
PFO) je prav tako potrebno dobro pozna-
vanje embrionalnega razvoja preddvornega 
pretina3,4 (Slika 1). V sekundarnem septu-
mu zarodka je odprtina, ovalno okno (lat. 

defekti preddvornega pretina
ASD je odprtina v preddvornem pretinu, 

ki ustvarja nenormalno povezavo med levim 
in desnim preddvorom. ASD je ena najpo-
gostejših prirojenih srčnih napak in pri od-
raslih predstavlja vsaj 30 % vseh prirojenih 
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Slika 4: Transtorakalni 
apikalni presek štirih 
votlin pri bolniku z 
velikim aSD drugega 
tipa (puščica). Defekt se 
nahaja v osrednjem delu 
preddvornega pretina. 
Desni srčni votlini sta 
močno povečani (Ra = 
desni preddvor, RV = 
desni prekat, La = levi 
preddvor).

okno najprej funkcijsko zapre (povezava še 
obstaja, vendar skoznjo kri zaradi obrnjene 
tlačne razlike ne teče več), nato pa se zapre 
še anatomsko (zaraste) in popolnoma loči 
oba preddvora. Pri 25–27 % ljudi ovalnega 
okna ne preraste tkivo, temveč je zgolj funk-
cijsko zaprto in deluje kot ”vrata”, ki se odpi-
rajo le v levo.7,8 Pri fizioloških in patoloških 
stanjih, pri katerih tlak v desnem preddvoru 
preseže tlak v levem, se ta zaklopka odpre 
in vzpostavi se povezava, skozi katero lahko 
kri steče iz desnega v levi preddvor. Govori-

foramen ovale), ki leži v osrednjem delu 
preddvornega pretina in omogoča posredno 
povezavo med obema preddvoroma. Ovalno 
okno zapira zaklopka, ki je del primarnega 
septuma. V plodovem krvnem obtoku teče 
del krvi iz desnega preddvora skozi ovalno 
okno v levi preddvor in na ta način zaobide 
pljučni krvni obtok (del krvi teče iz pljučne 
arterije preko Botallovega voda v aorto). Ob 
rojstvu kri steče skozi pljučni krvni obtok in 
tlak v desnih srčnih votlinah pade pod vre-
dnost tlaka v levih votlinah. Zato se ovalno 

Tabela 1: Pogosti vzroki za cianozo pri odraslih s prirojeno srčno napako.

enostavne napake z eisenmengerjevo 
fiziologijo

kompleksne napake brez eisenmengerjeve 
fiziologije

VSD transpozicija velikih arterij*

aSD (redko tipa secundum) truncus arteriosus*

odprt Botallov vod tetralogija Fallot/pulmonalna stenoza z VSD*

aortopulmonalno okno tetralogija Fallot s pulmonalno atrezijo*

enojni prekat*

atrezija trikuspidalne zaklopke

ebsteinova anomalija z aSD

aV kanal* 

*Možna je hkrati prisotna pljučna arterijska hipertenzija. (VSD=defekt prekatnega pretina, ASD=defekt 
preddvornega pretina, AV = atrioventrikularni)
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Slika 5: Transtorakalni 
apikalni presek štirih 
votlin pri bolniku 
z aSD prvega tipa 
(puščica). Defekt se 
nahaja v spodnjem delu 
preddvornega pretina v 
bližini atrioventrikularnih 
zaklopk.  Desni srčni 
votlini sta močno 
povečani (Ra = desni 
preddvor, RV = desni 
prekat, La = levi 
preddvor, LV = levi 
prekat).

ni obtok (motnje v razvoju pljučnega žilja, 
napredujoča pljučna arterijska hipertenzi-
ja).1 Gre torej za številne različne mehaniz-
me nastanka cianoze, eden od njih pa prive-
de do Eisenmengerjevega sindroma.

O Eisenmengerjevem sindromu govori-
mo, kadar pri prirojeni srčni napaki s pri-
marno levo-desnim spojem in povečanim 
pretokom skozi pljučni krvni obtok pride 
do obstruktivne pljučne žilne bolezni, po-
večanega pljučnega žilnega upora in pljučne 
arterijske hipertenzije. Ko tlak v pljučnem 
krvnem obtoku in s tem v desnih srčnih vo-
tlinah naraste nad vrednosti tlaka v sistem-
skem krvnem obtoku, pride do obrata spoja 
v desno-levi in pojavi se cianoza. Pri različ-
nih prirojenih srčnih napakah se spremem-
be na pljučnem žilju razvijajo z različno hi-
trostjo in stopnjo.

Cianoza torej nikakor ni sinonim za Ei-
senmengerjev sindrom. Pri zelo velikem 
ASD se npr. lahko pojavi cianoza zaradi me-
šanja oksigenirane in neoksigenirane krvi v 
preddvorih brez nepopravljive pljučne arte-
rijske hipertenzije in obrata spoja. Podobno 
se lahko pojavi cianoza pri Ebsteinovi ano-
maliji (trikuspidalna zaklopka je pomaknje-
na globoko v desni prekat in pomembno 
pušča) in hkrati prisotnem ASD.

mo o prehodnem desno-levem spoju (angl. 
shunt). PFO, ki ga ne smemo enačiti z ASD, 
saj ne gre za prirojeno srčno napako, temveč 
le za razvojno različico, pri kateri nimamo 
stalne povezave med preddvoroma. Pri ASD 
zaradi napake pri razvoju preddvornega 
pretina nastane nenormalna odprtina (de-
fekt), ki omogoča stalno povezavo in stalen 
pretok krvi med preddvoroma.3,9

PFO in ASD je možno razlikovati s po-
močjo transezofagealne ehokardiografske 
preiskave (TEE) (Slika 7).8,10 V klinični 
praksi je odkritje PFO nepomembna najd-
ba. Ocenjujejo, da pri 1 od 1000 ljudi s PFO 
pride do kriptogene embolične možganske 
kapi zaradi paradoksne embolije skozi oval-
no okno.7,11 V tem primeru se pri izbranih 
bolnikih lahko odločimo za perkutano zapi-
ranje PFO.

Cianotične srčne napake
Cianoza je modrikasto obarvanje kože in 

sluznic zaradi povečane koncentracije redu-
ciranega (deoksigeniranega) hemoglobina 
v krvi. Pri bolnikih s prirojenimi srčnimi 
napakami je cianoza lahko posledica bodi-
si mešanja oksigenirane in neoksigenirane 
krvi (desno-levi spoj, enojni prekat) bodisi 
nezadostnega pretoka krvi skozi pljučni krv-
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Slika 6.: 
Transezofagealna 
ehokardiografija pri 
kotu 0º pri bolniku z 
aSD tipa sinus venosus 
(puščica). Defekt se 
nahaja v zadnjem delu 
interatrijskega septuma 
ob ustju zgornje votle 
vene. Desni srčni votlini 
sta povečani (Ra = desni 
preddvor, La = levi 
preddvor).

tnje vida, tinitus, omotica, parestezije, mial-
gije in utrujenost.

Vedeti moramo, da visoka vrednost he-
matokrita ne povzroča vedno simptomov 
hiperviskoznega sindroma. Tudi bolniki z 
vrednostjo hematokrita, ki je večja od 0,7, 
so lahko povsem brez simptomov. Podatek 
o prisotnosti simptomov je pomemben za 
odločitev o venepunkciji. Z venepunkcijo 
zdravimo le bolnike s hematokritom, večjim 
od 0,65, ki imajo vsaj zmerne simptome hi-
perviskoznega sindroma.12,13,16-18 Ob tem 
pa moramo kot vzrok visoke vrednosti he-
matokrita vedno izključiti dehidriranost in 
pomanjkanje železa. Pri bolnikih, pri katerih 
se odločimo za venepunkcijo, se pri vredno-
tenju uspešnosti posega vedno orientiramo 
po olajšanju bolnikovih simptomov in ne po 
vrednosti hematokrita. Venepunkcijo izva-
jamo tako, da odvzamemo 400–500 ml bol-
nikove krvi, ob tem pa izgubljeno tekočino 
nadomestimo z infuzijo 750–1000 ml fizio-
loške raztopine.1,2,14-16,18-20 Med posegom 
spremljamo bolnikov krvni tlak in srčno 
frekvenco, saj lahko pride do hipotenzije.

Pogoste venepunkcije povzročijo doda-
tno pomanjkanje železa. Mikrocitni eritro-
citi so bolj togi in se slabo deformirajo v 
mikrocirkulaciji. Simptomi hiperviskoznega 
sindroma se še poslabšajo, zato se poveča 

Cianozo ima 164 od 1184 bolnikov 
(13,8 %), ki jih vodimo v kardiološki am-
bulanti za prirojene srčne napake v UKC 
Ljubljana. Na Sliki 8 prikazujemo število 
bolnikov glede na osnovno srčno napako. 
Eisenmengerjev sindrom ima 33 od 164 cia-
notičnih bolnikov (20,1 %), ki se vodijo v isti 
ambulanti.

Vidimo torej, da cianozo srečamo pri 
različnih prirojenih srčnih napakah, ki niso 
vedno napake z Eisenmnegerjevim odzivom 
(Tabela 1). Različen mehanizem nastanka ci-
anoze pa je vzrok, da imajo prirojene srčne 
napake s cianozo zelo različno klinično sliko, 
način zdravljenja in napoved izida bolezni.

Kronična cianoza pri bolnikih s priroje-
nimi srčnimi napakami vodi v razvoj različ-
nih kompenzatornih mehanizmov. Zaradi 
tkivne hiposkije se poveča izločanje eritro-
poetina, ki spodbuja eritropoezo v kostnem 
mozgu. Sledi povečanje kocentracije eritro-
citov (sekundarna eritrocitoza), koncentra-
cije hemoglobina in povišanje vrednosti he-
matokrita v arterijski krvi.1,12,13 Na ta način 
skuša organizem povečati prenos kisika po 
telesu. Zaradi večje koncentracije eritroci-
tov se poveča viskoznost krvi, zato je oviran 
dostop kisika do tkiv, poveča se tveganje za 
trombozo.12-15 Lahko se razvije hipervisko-
zni sindrom. Zanj so značilni glavobol, mo-
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Slika 7: Transezofagealni 
ehokardiogram pri 
kotu 94º s prikazom 
področja ovalnega okna 
(puščica). Srčni votlini sta 
normalno veliki.

Slika 8: Cianotični 
bolniki glede na vrsto 
prirojene srčne napake, 
ki so bili med letoma 
1998 in 2010 pregledani 
v kardiološki ambulanti 
za prirojene srčne 
napake UKC Ljubljana. 
Bolniki s kompleksnimi 
cianotičnimi napakami 
so prikazani v enotni 
skupini zaradi 
preglednosti, saj gre za 
kombinacije različnih 
napak pri majhnem 
številu bolnikov. Bolniki 
z eisenmengerjevim 
sindromom so prikazani 
enotno, saj so načela 
zdravljenja pri vseh 
podobna ne glede na 
osnovno napako.

tega. Opredelili smo tudi indikacije za ve-
nepunkcije pri bolnikih s sekundarno eri-
trocitozo. Te so izjemno redke. Kljub temu 
opažamo, da ponekod v Sloveniji še vedno 
izvajajo neindicirane venepunkcije pri teh 
bolnikih, kar vodi v poslabšanje njihovega 
zdravstvenega stanja.

Nenazadnje menimo, da je poznavanje 
najpogostejših prirojenih srčnih napak nuj-
no, saj se z njimi zaradi odličnega preživetja 
v odraslo obdobje srečujemo vsi zdravniki 
ne glede na specialnost.

tudi tveganje za trombozo. V tem primeru 
je potrebno nadomeščati železo z majhnimi 
odmerki peroralnih preparatov.13-15,19,21

Zaključki
S prispevkom smo želeli opozoriti na ne-

katere najpogostejše napake pri obravnavi 
bolnikov s prirojenimi srčnimi napakami 
na primarni in sekundarni ravni. Z natanč-
nejšo razlago razlik med različnimi tipi ASD 
ter med ASD in PFO smo želeli opozoriti 
na tipične značilnosti posameznih defektov 
interatrijskega septuma. Opozorili smo na 
dejstvo, da nimajo vsi bolniki s cianotično 
srčno napako nepopravljivega Eisenmen-
gerjevega sindroma in nepopravljive pljučne 
arterijske hipertenzije. Poudarili smo razli-
ke pri obravnavi teh bolnikov, ki izhajajo iz 
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