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			Πρόλογος

			Αγαπητοί φοιτητές,

			Αγαπητοί αναγνώστες,

			Είμαστε στην ευχάριστη θέση να σας παρουσιάσουμε την «Εισαγωγή στην Παιδοκαρδιολογία», ένα συνοπτικό σύγγραμμα που παρουσιάζει τις βασικές αρχές της Εμβρυϊκής και Παιδιατρικής Καρδιολογίας. Ανταποκριθήκαμε στην πρόσκληση της Δράσης «Κάλλιπος», ενώνοντας την εμπειρία μας ως σύνολο των ακαδημαϊκών διδασκάλων του γνωστικού αντικειμένου της Παιδοκαρδιολογίας στη χώρα μας και στοχεύοντας στη συγγραφή ενός συνοπτικού συγγράμματος, με τα πλεονεκτήματα και τις προδιαγραφές ενός σύγχρονου ηλεκτρονικού βιβλίου ελεύθερης πρόσβασης: της ευκολίας πρόσβασης στο περιεχόμενο παντού, της ενσωμάτωσης πολυμεσικού υλικού (υπερηχογραφημάτων, ψηφιακών ηχογραφήσεων καρδιακών ήχων και φυσημάτων κτλ.), της ελεύθερης και χωρίς περιορισμούς πρόσβασης για κάθε αναγνώστη. 

			Η επιλογή της ύλης έγινε με γνώμονα την ελάχιστη αλλά ουσιαστική γνώση που πρέπει να διαθέτει κάθε φοιτητής Ιατρικής (και μελλοντικός σύγχρονος ιατρός) σχετικά με τις καρδιοπάθειες της παιδικής ηλικίας. Φροντίσαμε να είναι όσο δυνατόν απλούστερη η δομή και η παρουσίαση των θεματικών ενοτήτων, με την ελπίδα να αποτελέσει μια έγκυρη πηγή πληροφόρησης όχι μόνο για τον φοιτητή αλλά και για κάθε αναγνώστη. Ελπίζουμε επίσης να συμβάλει στη σωστή ενημέρωση των οικογενειών των καρδιοπαθών παιδιών αλλά και των ζευγαριών με πρόσφατη διάγνωση εμβρυϊκής καρδιοπάθειας. 

			Θέλουμε να ευχαριστήσουμε όλους τους συντελεστές αυτής της έκδοσης, που με ενθουσιασμό και υπομονή αφιέρωσαν αμέτρητο χρόνο για την υλοποίηση της παρούσας έκδοσης. 

			Ευχαριστούμε ιδιαίτερα τους συντελεστές με ενεργό συμμετοχή στη συγγραφή επιλεγμένων ενοτήτων: τον Ευάγγελο Καρανάσιο, τη Μαρία Μπιτσώρη, τον Ιωάννη Παπαγιάννη και την Ελευθερία Παπαδοπούλου, εξαίρετους κλινικούς ιατρούς με πλούσια συγγραφική δράση καθώς και τους καθηγητές Σπυρίδωνα Ράμμο, Klaus George Schmidt και Sven Dittrich. Ήταν ιδιαίτερα τιμητική η συμμετοχή τους, ως των πλέον ειδικών σε επιλεγμένα θέματα Παιδιατρικής και Παιδοκαρδιολογίας. Τους ευχαριστούμε θερμότατα.

			Ευχαριστούμε τον κριτικό αναγνώστη, καθηγητή κ. Βαρλάμη, από τους πρώτους διδασκάλους και  ευγενείς λειτουργούς της Παιδιατρικής Καρδιολογίας στη χώρα μας. Η καθοδήγηση και οι υποδείξεις του υπήρξαν καθοριστικές στο δύσκολο εγχείρημα της ενοποίησης των επιμέρους θεματικών ενοτήτων από πλήθος συγγραφέων σε ένα ενιαίο σύγγραμμα με όσο το δυνατό μεγαλύτερη ομοιογένεια έκφρασης και νοηματική συνέχεια.

			Ευχαριστούμε την Ιωάννα Καρέλλη για την άψογη γλωσσική επιμέλεια και τις επισημάνσεις της. 

			Ως σύγχρονο ηλεκτρονικό βιβλίο με υψηλές απαιτήσεις ενσωμάτωσης πολυμεσικού υλικού, η υλοποίησή του δεν θα είχε επιτευχθεί, αν δεν είχαμε την τύχη της επιλογής πολύτιμων συνεργατών στη γραφιστική και τεχνική υποστήριξη. Ευχαριστούμε θερμά την Άννα Βασιλειάδη και τον Παναγιώτη Μεταλληνό για τη μεθοδική εργασία τους.

			Θα θέλαμε να ευχαριστήσουμε τις εκδόσεις Δοκιμάκη για την άδεια πρόσβασης σε επιλεγμένο πολυμεσικό υλικό καθώς και κάθε συγγραφέα και παραγωγό πολυμεσικού υλικού ελεύθερης πρόσβασης, του οποίου το υλικό χρησιμοποιήσαμε, όπου κρίθηκε απαραίτητο στην παρούσα έκδοση, με αναφορά πάντα στις πηγές προέλευσης.

			Θερμές ευχαριστίες στο Σύνδεσμο Ελληνικών Ακαδημαϊκών Βιβλιοθηκών και στη Δράση «Κάλλιππος» για τη διαρκή υποστήριξη σε όλη τη διάρκεια συγγραφής του συγγράμματος. 

			Τέλος, ευχαριστούμε εσάς, τους φοιτητές μας που επιλέξατε να μελετήσετε το αγαπημένο μας γνωστικό αντικείμενο αλλά και κάθε άλλο αναγνώστη, με την ελπίδα να είναι η ικανοποίησή σας από τη μελέτη του παρόντος συγγράμματος αντίστοιχη των προσδοκιών όλων μας.

			Καλή ανάγνωση.

			Οι συγγραφείς

		

	
		
			Εισαγωγή

			Το σημαντικότερο ερώτημα που απασχολεί κάθε συγγραφέα πριν τη συγγραφή ενός συγγράμματος είναι ο προσδιορισμός του πιθανού αναγνωστικού του κοινού: ποια είναι ακριβώς η ανάγκη, το γνωστικό κενό που καλείται το σύγγραμμα να καλύψει; Ο συγγραφέας οφείλει να έχει ως κίνητρο συγγραφής την κάλυψη των αναγκών των αναγνωστών για μάθηση, ψυχαγωγία ή πνευματική καλλιέργεια. Ιδιαίτερα τη σύγχρονη εποχή, με την ελεύθερη πρόσβαση σε κάθε είδους πληροφορία, υπάρχει χώρος για ένα ακόμη σύγγραμμα; Με τα ερωτήματα αυτά ξεκινήσαμε ως συγγραφική ομάδα καταλήγοντας στο συμπέρασμα ότι το εγχείρημα συγγραφής ενός εισαγωγικού βιβλίου στην Παιδιατρική Καρδιολογία καλύπτει ένα μαθησιακό κενό στο πρόγραμμα σπουδών των Ιατρικών Σχολών της χώρας μας. Παράλληλα, πιθανόν καλύπτει τις ανάγκες ενός ευρύτερου αναγνωστικού κοινού, που περιλαμβάνει επαγγελματίες υγείας (παιδίατρους, γυναικολόγους, καρδιολόγους, γενετιστές) αλλά και μέλη οικογενειών με προβλήματα υγείας σχετιζόμενα με την Παιδιατρική Καρδιολογία. Τι είναι όμως η Παιδιατρική Καρδιολογία και ποιο γνωστικό κενό καλείται να καλύψει η «Εισαγωγή στην Παιδοκαρδιολογία»;

			Η Παιδιατρική Καρδιολογία έχει ως αντικείμενο τις καρδιολογικές παθήσεις των παιδιών από τη σύλληψη (προγεννητική ή εμβρυϊκή καρδιολογία) ως την εφηβεία. Οι καρδιολογικές παθήσεις στα παιδιά δεν είναι σπάνιες ή ασήμαντες: ένα στα εκατό παιδιά θα γεννηθεί με καρδιοπάθεια, και ένα στα τέσσερα από τα πάσχοντα νεογνά θα καταλήξει μέσα σε λίγες μέρες, αν δεν διαγνωστεί έγκαιρα. Συχνά, οι καρδιοπάθειες στα παιδιά συνυπάρχουν με δυσπλασίες από άλλα συστήματα ή γενετικά σύνδρομα. Η δυνατότητα προγεννητικής διάγνωσης των καρδιοπαθειών ήδη από την εμβρυϊκή ζωή αλλάζει δραματικά την άσκηση της σύγχρονης Παιδοκαρδιολογίας. Παράλληλα, οι καρδιοπάθειες στα παιδιά έχουν συγκεκριμένες ιδιαιτερότητες και διαφορές από τις καρδιοπάθειες των ενηλίκων, καθιστώντας αναγκαία την ανάπτυξη της Παιδοκαρδιολογίας ως διακριτού και διαφορετικού γνωστικού αντικειμένου από την Καρδιολογία ενηλίκων:  η Καρδιολογία δίνει έμφαση στις νόσους φθοράς του καρδιαγγειακού συστήματος (στεφανιαία νόσο, υπέρταση κτλ.)· τα παιδιά αντίθετα, δεν εμφανίζουν νόσους φθοράς, αλλά πάσχουν είτε από εκ γενετής κατασκευαστικές ανωμαλίες του καρδιαγγειακού συστήματος είτε από ειδικές για την ηλικία τους επίκτητες καρδιοπάθειες (όπως νόσος Kawasaki). H διαφορική διάγνωση των συμπτωμάτων και κλινικών σημείων ύποπτων για καρδιοπάθεια στα παιδιά περιλαμβάνει κλινικές οντότητες που απαντώνται κυρίως στην παιδική ηλικία. Η ασφάλεια και αποτελεσματικότητα καλά μελετημένων θεραπευτικών παρεμβάσεων στους ενηλίκους δεν είναι πάντα το ίδιο καλά τεκμηριωμένη στα παιδιά, ενώ διαγνωστικές τεχνικές που κάνουν χρήση ιονίζουσας ακτινοβολίας (ακτινοσκόπηση) ή απαιτούν συνεργασία (μαγνητική τομογραφία) έχουν ιδιαίτερους περιορισμούς στην εφαρμογή τους στην παιδική ηλικία. Έτσι, το γνωστικό αντικείμενο της Παιδιατρικής Καρδιολογίας διδάσκεται και ασκείται κλινικά στα πλαίσια του ευρύτερου γνωστικού αντικειμένου της Παιδιατρικής.  

			H «Εισαγωγή στην Παιδοκαρδιολογία» φιλοδοξεί να παρουσιάσει βασικές γνώσεις Παιδιατρικής Καρδιολογίας σχετιζόμενες με τη διάγνωση, πρόγνωση και θεραπεία των συγγενών και επίκτητων καρδιοπαθειών της παιδικής ηλικίας. Ιδιαίτερη  έμφαση δίνεται στην απόκτηση βασικών κλινικών δεξιοτήτων (επάρκεια στην καρδιακή ακρόαση, στην αξιολόγηση του παιδικού ηλεκτροκαρδιογραφήματος, σωστή αναγνώριση και παραπομπή παιδιών με υποψία καρδιοπάθειας) από τους φοιτητές, που ως μελλοντικοί ιατροί  μπορούν να συμβάλουν στην έγκαιρη διάγνωση και στο σωστό χειρισμό των καρδιοπαθών παιδιών αλλά και στην ορθή προγεννητική διάγνωση και συμβουλευτική. Στόχος του συγγράμματος είναι η παροχή βασικών εισαγωγικών γνώσεων Παιδιατρικής Καρδιολογίας τόσο για τους φοιτητές που παρακολουθούν το ειδικό γνωστικό αντικείμενο στο πρόγραμμα των προπτυχιακών σπουδών όσο και ως συμπλήρωμα στο προπτυχιακό μάθημα Παιδιατρικής αλλά και Καρδιολογίας. Παράλληλα, το περιεχόμενό του είναι συμπληρωματικό ως πηγή πληροφόρησης στο γνωστικό αντικείμενο της Μαιευτικής και της Γενετικής αλλά και της Αθλητιατρικής και Φυσικής Αγωγής.

			Τέλος, στο ερώτημα ποια είναι η θέση ενός περιληπτικού συγγράμματος Παιδοκαρδιολογίας την εποχή της ελεύθερης πρόσβασης σε πλήθος σχετιζόμενων πληροφοριών στο διαδίκτυο, η απάντηση είναι απλή: δεν θέλουμε να θυσιάσουμε τη γενικότερη γνώση στο βωμό της λεπτομέρειας. Ευελπιστούμε να εφοδιάσουμε τους αναγνώστες μας με έγκυρες, επιλεγμένες και κλινικά χρήσιμες πληροφορίες με βάση τη μακρόχρονη κλινική άσκηση και διδασκαλία της Παιδοκαρδιολογίας. Με βάση τις γνώσεις αυτές, οι φοιτητές μας θα μπορούν να ανατρέξουν στις πιο πρόσφατες έγκυρες πηγές πληροφόρησης για επιλεγμένες παθήσεις και ειδικά ερωτήματα, γνώσεις τις οποίες το εισαγωγικό μας σύγγραμμα δεν επιθυμεί ούτε και μπορεί να προσφέρει. Την εποχή μας που είναι πλέον αδύνατη η παρουσίαση στους φοιτητές του συνόλου των εξελίξεων στα επιμέρους γνωστικά αντικείμενα της Ιατρικής, η επιμελής επιλογή των σημαντικών πληροφοριών και η παρουσίασή τους με σύγχρονα μέσα είναι απαίτηση των φοιτητών μας και υποχρέωσή μας ως διδασκόντων. Ευελπιστούμε η «Εισαγωγή στην Παιδοκαρδιολογία» να καλύψει με επάρκεια τις αναγκαίες βασικές γνώσεις Παιδοκαρδιολογίας στα προγράμματα σπουδών των Ιατρικών Σχολών της χώρας μας.
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			1. Ιστορία, επιδημιολογία και γενετική βάση συγγενών καρδιοπαθειών (ΣΚ)

			Ιστορία, επιδημιολογία και γενετική βάση (ΣΚ). Όπως κάθε πάθηση έχει τη δική της φυσική πορεία (φυσική ιστορία νόσου), έτσι και η μελέτη της κάθε πάθησης από τον άνθρωπο έχει τη δική της ενδιαφέρουσα ιστορία (ιστορία ιατρικής σχετική με τη νόσο). Είναι απόλυτα φυσικό, οι παθήσεις του καρδιαγγειακού συστήματος που υπάρχουν ήδη από τη γέννηση (ΣΚ) να αποτέλεσαν από νωρίς αντικείμενο ερευνητικού ενδιαφέροντος τόσο των παιδιάτρων όσο και άλλων ιατρικών ειδικοτήτων (καρδιολογίας, καρδιοχειρουργικής, ακτινολογίας κτλ.). 

			Η ιστορία της παιδοκαρδιολογίας είναι συνυφασμένη με την προσπάθεια βελτίωσης της ποιότητας ζωής και της οριστικής θεραπείας των παιδιών με συγγενείς καρδιοπάθειες. 

			Άλλωστε, οι παθήσεις αυτές δεν είναι σπάνιες, αφού ένα στα εκατό παιδιά θα πάσχει από ΣΚ, άρα η γνώση της επιδημιολογίας των ΣΚ, ιδιαίτερα των συχνότερων, αλλά και των σοβαρότερων μορφών τους, είναι σημαντική για τον μελλοντικό παιδίατρο. (Εικόνα 1.1)

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 1.1 Σε αντίθεση με την Καρδιολογία Ενηλίκων, με αντικείμενο κυρίως νόσους φθοράς (στεφανιαία νόσος, υπέρταση κτλ), η Παιδοκαρδιολογία μελετάει κυρίως τις εκ γενετής δυσπλασίες του καρδιαγγειακού συστήματος (συγγενείς καρδιοπάθειες)  

			Παράλληλα, η συχνή συνύπαρξή τους με χρωμοσωμικές/γονιδιακές ανωμαλίες ή με δυσπλασίες από άλλα λειτουργικά συστήματα, καθιστά σημαντική την κατανόηση της γενετικής βάσης των ΣΚ, ιδιαίτερα σε περιπτώσεις προγεννητικής διάγνωσης και ανάγκης αντίστοιχης συμβουλευτικής. 

			Ιδιαίτερα όμως σημαντικό είναι, πριν προχωρήσουμε στην παρουσίαση της ενδιαφέρουσας ιστορίας της επιδημιολογίας και της γενετικής βάσης των ΣΚ, να ορίσουμε όσο το δυνατόν ακριβέστερα το αντικείμενο που θα παρουσιάσουμε. Τι ακριβώς είναι οι ΣΚ και πώς ορίζονται;

			Με τον όρο συγγενείς καρδιοπάθειες εννοούμε τις ανατομικές ανωμαλίες του καρδιαγγειακού συστήματος που είναι ήδη παρούσες κατά τη στιγμή της γέννησης. Ο όρος συγγενείς ως εκ τούτου είναι συνώνυμος του όρου εκ γενετής, προσδιορίζοντας την έναρξη της αντίστοιχης πάθησης (καρδιοπάθειας) με την έναρξη της ζωής. 

			Υπάρχουν όμως και πριν από τη γέννηση. Οι ΣΚ είναι αποτέλεσμα ατελούς ανάπτυξης και σχηματισμού του καρδιαγγειακού συστήματος στην εμβρυϊκή ζωή. Υπάρχουν ήδη, ως ανώμαλη διαμόρφωση του καρδιαγγειακού συστήματος, από την εμβρυϊκή ηλικία και παραμένουν ως το τέλος της ζωής του ανθρώπου ανεξάρτητα από τον χρόνο που θα διαγνωστούν. 

			Δεν διαγιγνώσκονται πάντα στη γέννηση. Παρά την πρόοδο των σύγχρονων τεχνικών απεικόνισης και τη δυνατότητα διάγνωσης της παρουσίας τους ήδη από την εμβρυϊκή ζωή, ακόμα και σήμερα, μπορεί να ξεφύγουν από τη διάγνωση όχι μόνο στην εμβρυϊκή ζωή, αλλά και στη νεογνική ηλικία και είτε να διαγνωστούν αργότερα στην ενήλικη ζωή (οι ηπιότερες μορφές) είτε να οδηγήσουν στο θάνατο του νεογνού λίγες μόνο ημέρες μετά τον τοκετό (οι πολύ σοβαρές μορφές).

			1.1. Ιστορική εξέλιξη Παιδοκαρδιολογίας

			Η Παιδοκαρδιολογία, σύγχρονη επιστήμη που μελετάει τις καρδιαγγειακές παθήσεις της παιδικής ηλικίας, ακολούθησε στην εξέλιξή της τα βήματα της επιστημονικής προσέγγισης της ιατρικής, όπως τα τελευταία τέθηκαν για πρώτη φορά από τον Ιπποκράτη στην Κλασική Αρχαιότητα. Με βάση την αντικειμενική εξέταση (επισκόπηση, ψηλάφηση, επίκρουση, ακρόαση), έγινε αντιληπτό ότι συγκεκριμένοι ασθενείς εμφάνιζαν ήδη από την παιδική τους ηλικία είτε σοβαρή κεντρικού τύπου κυάνωση είτε έντονα καρδιακά φυσήματα. Οι ασθενείς αυτοί συχνά είχαν μικρό προσδόκιμο επιβίωσης. Παράλληλα, η ανατομική (νεκροτομική) μελέτη επίτρεψε την αναγνώριση συγκεκριμένων δυσπλασιών του καρδιαγγειακού συστήματος, οι οποίες υπήρχαν από τη γέννηση (εκ γενετής ΣΚ). Οι ανατομικές αυτές μελέτες άρχισαν ήδη από το 17ο, αλλά εντάθηκαν ιδιαίτερα τον 19ο αιώνα. Το 1888 περιγράφηκε η ανατομία της μεσοκοιλιακής επικοινωνίας σε συνδυασμό με στένωση του χώρου εξόδου της πνευμονικής, που ακόμα και σήμερα φέρει την ονομασία του Γάλλου ανατόμου που την περίγραψε (Τετραλογία Fallot). Η καρδιολογία, όμως, των συγγενών καρδιοπαθειών πρακτικά γεννήθηκε, όταν έγινε η υπόθεση της συσχέτισης των κλινικών ευρημάτων (κυάνωση, φύσημα) με τα νεκροτομικά ευρήματα (π.χ. ανατομία Τετραλογίας Fallot).

			Παρά τη διαπίστωση της συσχέτισης ανατομικών-κλινικών ευρημάτων, οι δυσκολίες της διάγνωσης της υποκείμενης ανατομίας κατά τη διάρκεια της ζωής των πασχόντων (απουσία απεικονιστικών τεχνικών) σε συνδυασμό με την έλλειψη θεραπευτικών μέσων περιόριζαν την εξέλιξη της Παιδιατρικής Καρδιολογίας σημαντικά: ευτυχώς, η διάγνωση της συγκεκριμένης πάθησης δεν έχει μεγάλη σημασία […] δεν υπάρχει θεραπεία και τίποτα δεν μπορεί να γίνει, για να αλλάξουν οι καρδιακές δυσμορφίες, αναφέρει χαρακτηριστικά η επιστημονική βιβλιογραφία στις αρχές του 20ού αιώνα. Η εξέλιξη της Παιδοκαρδιολογίας έγινε εφικτή μόνο χάρη στην εξέλιξη στις διαγνωστικές αλλά και καρδιοχειρουργικές-επεμβατικές τεχνικές που ακολούθησαν σύντομα. 

			Οι διαγνωστικές τεχνικές, που συνέβαλαν στην εξέλιξη της Καρδιολογίας γενικότερα και της Παιδοκαρδιολογίας ιδιαίτερα, περίλαβαν αρχικά την ακτινολογική απεικόνιση (ακτινογραφία θώρακα, ακτινοσκόπηση, επεμβατικό καθετηριασμό με χρήση σκιαγραφικών ουσιών), την ηλεκτροκαρδιογραφική καταγραφή και την αντικειμενική καταγραφή των παθολογικών ήχων (φωνοκαρδιογράφημα). Η ανάπτυξη όμως της υπερηχογραφίας στα τέλη του 20ού αιώνα (από το 1980 και έπειτα) έδωσε τη μεγαλύτερη ώθηση στην Παιδοκαρδιολογία , επιτρέποντας την άμεση διάγνωση στην πλειοψηφία των συγγενών καρδιοπαθειών, περιορίζοντας το ρόλο της επεμβατικής διαγνωστικής (καθετηριασμού) σε θεραπευτικούς χειρισμούς  και αιμοδυναμικές μετρήσεις. Η ανάπτυξη της τομογραφικής απεικόνισης (μαγνητικής και αξονικής τομογραφίας) πρόσφερε, τέλος, τη δυνατότητα άριστης τρισδιάστατης απεικόνισης των καρδιαγγειακών δομών, ιδιαίτερα στις περιπτώσεις δύσκολης υπερηχογραφικής απεικόνισης (ΣΚ ενηλίκων). Τέλος, η δυνατότητα προγεννητικής υπερηχογραφικής διάγνωσης προσφέρει τη δυνατότητα προγραμματισμού τοκετού και ετοιμότητας παρέμβασης για τα πάσχοντα νεογνά και επηρεάζει σημαντικά την πρόγνωση και επιδημιολογία των ΣΚ. 

			Σύγχρονα με τις διαγνωστικές εξελίξεις, μεγάλη πρόοδο εμφάνισε και η θεραπευτική των ΣΚ. Πρωτοπόροι της Παιδιατρικής Καρδιολογίας υπήρξαν ιατροί διαφόρων ειδικοτήτων με κοινό χαρακτηριστικό την επιθυμία να προσφέρουν θεραπεία, έστω και παροδική, στα έως τότε θεωρούμενα καταδικασμένα – από άποψη πρόγνωσης – καρδιοπαθή παιδιά. Στον αλτρουισμό, στην επίπονη εργασία αλλά και στο άριστο πνεύμα συνεργασίας των πρωτοπόρων της Παιδοκαρδιολογίας οφείλουμε τη σημερινή πολύ καλή πρόγνωση των πασχόντων από ΣΚ. 

			Μεταξύ των πολλών πρωτοπόρων που έθεσαν τα θεμέλια της σύγχρονης Παιδοκαρδιολογίας θα πρέπει να αναφερθεί ο ρόλος της M.E. Abbott (1869-1940) που περίγραψε μεθοδικά την ανατομία και παθοφυσιολογία των ΣΚ (1927) και έκδωσε το πρώτο σχετικό σύγγραμμα1 [Atlas of Congenital Cardiac Disease, (1936)] και της H.B Taussig που σε συνεργασία με τον καρδιοχειρουργό A. Blalock πραγματοποίησαν την πρώτη παρηγορητική χειρουργική επέμβαση σε κυανωτική καρδιοπάθεια (αναστόμωση μεταξύ υποκλειδίου αρτηρίας και πνευμονικής αρτηρίας- Blalock-Taussig Shunt).  

			Οι αρχικές καρδιοχειρουργικές επεμβάσεις αφορούσαν κυρίως τα εξωκαρδιακά αγγεία (αναστομώσεις-απολινώσεις), καθώς η οποιαδήποτε επέμβαση στην ίδια τη μυοκαρδιακή αντλία ήταν τεχνικά αδύνατη. Επαναστατική εξέλιξη στην Καρδιοχειρουργική αποτέλεσε η ανάπτυξη τεχνικής παράκαμψης της κυκλοφορίας με χρήση εξωσωματικής κυκλοφορίας, η οποία σε συνδυασμό με τεχνικές καρδιοπληγίας, επίτρεψε για πρώτη φορά την πλήρη αποκατάσταση ενδοκαρδιακών ανωμαλιών (σύγκλειση επικοινωνιών κτλ.). Η πρώτη εφαρμογή εξωσωματικής κυκλοφορίας στην καρδιοχειρουργική αφορούσε πράγματι προσπάθεια χειρουργικής αποκατάστασης ΣΚ. Η εξέλιξη της καρδιοχειρουργικής αποκατάστασης έκτοτε υπήρξε ραγδαία, με δυνατότητα χειρουργικής παρέμβασης πρακτικά σε κάθε μορφή ΣΚ ήδη από την πρώτη ημέρα ζωής. 

			Σύγχρονα και παράλληλα με την εξέλιξη των καρδιοχειρουργικών τεχνικών, αναπτύχθηκαν και εξελίχθηκαν τεχνικές θεραπευτικού επεμβατικού καθετηριασμού με δυνατότητες σύγκλεισης ενδοκαρδιακών και εξωκαρδιακών επικοινωνιών, διαστολής στενωτικών βαλβίδων και αγγείων, διάνοιξης του μεσοκολπικού διαφράγματος, ηλεκτροφυσιολογικής μελέτης και κατάλυσης αρρυθμιογόνων εστιών, που σε συνδυασμό με τις καρδιοχειρουργικές επεμβάσεις προσέφεραν σαφέστατη βελτίωση της ποιότητας ζωής και προσδόκιμου επιβίωσης των παιδιών με ΣΚ.

			Συμπερασματικά, η Παιδιατρική Καρδιολογία είναι ένα σύγχρονο επιστημονικό πεδίο, που βασίστηκε στην εργασία πρωτοπόρων επιστημόνων στις αρχές του 20ού αιώνα, αναπτύχθηκε σύγχρονα με τις διαγνωστικές και χειρουργικές εξελίξεις στην Καρδιολογία και Καρδιοχειρουργική και συμβάλλει στην αλλαγή της αντίληψής μας για τις ΣΚ: από συνώνυμο της ανεγχείρητης πάθησης με κακή έκβαση, στη μετατροπή τους σε κοινές παθήσεις που με την κατάλληλη θεραπευτική παρέμβαση και παρακολούθηση έχουν πλέον ένα πολύ καλό ως άριστο προσδόκιμο επιβίωσης και ποιότητα ζωής.

			1.2. Επιδημιολογία ΣΚ στην εμβρυϊκή και παιδική ηλικία

			1.2.1. Επιπολασμός ΣΚ και μέθοδοι ανίχνευσης

			Ο επιπολασμός (prevalence) των ΣΚ ορίζεται ως το σύνολο των περιπτώσεων ΣΚ στον ολικό αριθμό ατόμων ενός συγκεκριμένου πληθυσμού (άτομα με ΣΚ/ ολικός πληθυσμός). Ο επιπολασμός των ΣΚ σε όλες τις ηλικιακές ομάδες εξαρτάται από τη μέθοδο ανίχνευσης της παρουσίας τους, εάν δηλαδή η ανίχνευση (διάγνωση) βασίζεται σε αποκλειστικά κλινικά κριτήρια, δηλαδή συμπτωμάτων ή κλινικών σημείων (συμπτωματικές μορφές) ή, όπως συνήθως συμβαίνει, στην τυχαία ανίχνευση στα πλαίσια απεικονιστικού ελέγχου (ασυμπτωματικές μορφές). Είναι αναμενόμενο ο επιπολασμός των συμπτωματικών μορφών ΣΚ να είναι μικρότερος από τον επιπολασμό των ασυμπτωματικών μορφών, ενώ η ευαισθησία της διαγνωστικής μεθόδου που χρησιμοποιείται για την ανίχνευση ασυμπτωματικών μορφών να επηρεάζει περαιτέρω την πιθανότητα ανίχνευσης: με την πρόοδο των τεχνικών υπερηχοκαρδιογραφικής απεικόνισης νεότερες μελέτες καταγράφουν αύξηση των ηπιότατων μορφών ΣΚ που δεν ήταν τεχνικά δυνατό να απεικονιστούν με παλαιότερα υπερηχογραφικά συστήματα, όπως μικρότατες μεσοκοιλιακές επικοινωνίες, ελάχιστων διαστάσεων, αρτηριακούς πόρους κτλ.. Η εμπειρία επίσης του ιατρού ή άλλου προσωπικού που επιτελεί την ιατρική απεικόνιση επηρεάζει επίσης την πιθανότητα ανίχνευσης των ΣΚ.

			1.2.2. Επιπολασμός ΣΚ στις διάφορες ηλικιακές ομάδες

			Ο επιπολασμός των ΣΚ σε κάθε ηλικιακή ομάδα εξαρτάται αφενός από τη μέθοδο ανίχνευσης (κλινική ή απεικονιστική), αλλά κυρίως, από την πιθανότητα επιβίωσης των πασχόντων ατόμων μιας ηλικιακής ομάδας ως την επόμενη ηλικιακή ομάδα

			Οι ΣΚ υπάρχουν ήδη από τη στιγμή της ολοκλήρωσης του σχηματισμού του καρδιαγγειακού συστήματος το πρώτο τρίμηνο της εγκυμοσύνης. Ο επιπολασμός τους στην εμβρυϊκή ηλικία εξαρτάται από τη δυνατότητα ανίχνευσής τους στον προγεννητικό έλεγχο. Παράλληλα, καθώς τα πάσχοντα με ΣΚ έμβρυα συχνά έχουν χρωμοσωμικές ανωμαλίες ή δυσπλασίες άλλων λειτουργικών συστημάτων, ένα ποσοστό δεν θα επιβιώσει ως τον τοκετό λόγω αυτόματης αποβολής (συχνή σε καρυοτυπικές ανωμαλίες του εμβρύου) ή ενδομήτριου θανάτου. Έτσι, η συχνότητα των ΣΚ, που θεωρητικά, με βάση την ιδεώδη διαγνωστική απεικόνιση, μπορεί να ανευρεθεί στην εμβρυϊκή ζωή, είναι σημαντικά υψηλότερη από εκείνη της βρεφικής ηλικίας. Εάν εδώ συνυπολογιστεί η πιθανότητα της ανθρώπινης παρέμβασης στην παραπάνω φυσική πορεία με τη μορφή της διακοπής της κύησης, η πιθανότητα ανεύρεσης ΣΚ στην εμβρυϊκή ζωή αυξάνεται περαιτέρω.  

			Στη νεογνική ηλικία, ο επιπολασμός εξαρτάται, όπως αναφέρθηκε, από την πιθανότητα επιβίωσης των προσβεβλημένων με ΣΚ εμβρύων αλλά και από τη μέθοδο ανίχνευσης. Εάν η ανίχνευση εξαρτάται από την εμφάνιση συμπτωμάτων (κυάνωση, οξέωση κτλ.) ή κλινικών ευρημάτων (μέτρηση διαδερμικού κορεσμού, ψηλάφηση μηριαίων αρτηριών, καρδιακή ακρόαση για ανίχνευση φυσημάτων), τότε η φυσική πορεία της κάθε ΣΚ καθορίζει και το χρόνο εκδήλωσης των συμπτωμάτων και της ακόλουθης διάγνωσης. Σοβαρές μορφές ΣΚ, στις οποίες η επιβίωση εξαρτάται από την παρουσία βατού αρτηριακού (βοτάλειου) πόρου (ποροεξαρτώμενες ή βοταλειοεξαρτώμενες), για να εξασφαλίζεται η αιμάτωση της πνευμονικής κυκλοφορίας (από τη συστηματική) σε κυανωτικές καρδιοπάθειες ή της συστηματικής (από την πνευμονική) σε σοβαρές αποφράξεις της συστηματικής κυκλοφορίας, γίνονται αντιληπτές άμεσα στη νεογνική περίοδο. Η πιθανότητα όμως θανάτου από αδιάγνωστη ΣΚ καρδιοπάθεια στη νεογνική ηλικία παραμένει ως τις μέρες μας, με αποτέλεσμα ο πραγματικός επιπολασμός στη νεογνική ηλικία να μπορεί να εκτιμηθεί μόνο με τη συνδυασμένη αναζήτηση των περιπτώσεων ΣΚ που, σύμφωνα με νεκροτομικές αναφορές, είτε διαγνώσθηκαν έγκαιρα είτε κατέληξαν αδιάγνωστες. 

			Στην παιδική ηλικία, αναμένεται να καταγράφονται οι περιπτώσεις νεογνών με ΣΚ που επιβίωσαν έπειτα από χειρουργικές επεμβάσεις της νεογνικής και βρεφικής ηλικίας (παρηγορητικές-ανακουφιστικές ή οριστικής αποκατάστασης), οι περιπτώσεις που έχουν γνωστή ΣΚ, η οποία δεν χρειάστηκε επέμβαση έως την παιδική ηλικία αλλά συχνά θα αποκατασταθεί χειρουργικά στην ηλικία αυτή, καθώς και σπανιότερα, νέες περιπτώσεις καθυστερημένης διάγνωσης. Οι τελευταίες συνήθως αφορούν ΣΚ που δεν είναι απειλητικές για τη ζωή του ατόμου στην άμεση περιγεννητική περίοδο (ηπιότερες βαλβιδικές στενώσεις, αιμοδυναμικά μη σημαντικές ενδοκαρδιακές επικοινωνίες κτλ.).

			Στην ενήλικη ζωή τέλος, θα συνεχίσουν να καταγράφονται οι περιπτώσεις παιδιών που ενηλικιώθηκαν με διαγνωσμένη ΣΚ, και που είτε έχουν πλήρως ή ατελώς αποκατασταθεί χειρουργικά (ή και με επεμβατικό καθετηριασμό) είτε δεν χρειάστηκαν αποκατάσταση. Σπανιότερα θα διαγνωσθούν στην ενήλικη ζωή ηπιότερες μορφές ΣΚ και ακόμα σπανιότερα μεμονωμένες περιπτώσεις σοβαρών ΣΚ σε προχωρημένα στάδια της φυσικής ιστορίας της πάθησης, που δεν επιτρέπουν πλέον τη χειρουργική παρέμβαση [π.χ. περιπτώσεις ανάπτυξης πνευμονικής υπέρτασης (Eisenmenger syndrome)]. 

			Ενήλικοι με ΣΚ [Grown Up Congenital Heart Disease (GUCH)], χάρη στις εξελίξεις της καρδιοχειρουργικής αποκατάστασης των ΣΚ στη νεογνική και παιδική ηλικία, αποτελούν έναν διαρκώς αυξανόμενο πληθυσμό με ιδιαίτερες ανάγκες υγείας, ο οποίος απαιτεί συνδυασμένη και εξειδικευμένη ιατρική φροντίδα.  

			1.2.3. Επιπολασμός ΣΚ συγκριτικά με άλλες παιδιατρικές παθήσεις

			Οι περισσότερες μελέτες καταγραφής του επιπολασμού των ΣΚ επικεντρώνονται στη βρεφική ηλικία, καθώς οι περισσότερες από τις σοβαρές μορφές ΣΚ εκδηλώνονται στην ηλικία αυτή και καταγράφονται στο ιατρικό ιστορικό των ασθενών. Οι μελέτες αυτές προέρχονται από κέντρα στα οποία υπάρχουν και εφαρμόζονται πρακτικές σωστής ανίχνευσης ασυμπτωματικών μορφών (π.χ. σύσταση για μέτρηση διαδερμικού κορεσμού των νεογνών πριν από την έξοδο από μαιευτήριο), ενώ πληροφορίες έχουμε και από επιδημιολογικές πληθυσμιακές μελέτες καταγραφής δυσπλασιών από διάφορα λειτουργικά συστήματα, στις οποίες επίσης καταγράφονται και οι ΣΚ ως ανωμαλίες διάπλασης του καρδιαγγειακού συστήματος. Μεμονωμένες μελέτες καταγράφουν την πιθανότητα ανίχνευσης ΣΚ και σε μεγαλύτερες ηλικίες παρακολουθώντας έναν συγκεκριμένο πληθυσμό νεογνών διαχρονικά.  

			Με βάση τις μελέτες αυτές ο επιπολασμός των ΣΚ ανέρχεται σε 5-8 περιπτώσεις ανά 1.000 ζώντα νεογνά (Πίνακας 1.1). Λαμβάνοντας υπόψη ότι ηπιότερες μορφές ΣΚ μπορεί να μην διαγνωστούν, μπορούμε να υποθέσουμε ότι η πιθανότητα ΣΚ σε ένα νεογνό μπορεί να φτάνει στο 1:100. Από αυτές, το ¼ αντιπροσωπεύει σοβαρές μορφές ΣΚ, που χρήζουν χειρουργικής αντιμετώπισης στη νεογνική ή βρεφική ηλικία.

			
				
					
					
					
				
				
					
							
							Μελέτη

						
							
							Πληθυσμός νεογνών

						
							
							Επιπολασμός ΣΚ ανά 1.000 γεννήσεις

						
					

					
							
							Hoffman 

						
							
							19,000

						
							
							8,5

						
					

					
							
							Mitchell

						
							
							56,700

						
							
							7,6

						
					

					
							
							Fyler

						
							
							1,500,000

						
							
							2

						
					

					
							
							Ferenz 

						
							
							900,000

						
							
							4,8

						
					

				
			

			Πίνακας 1.1 Επιπολασμός ΣΚ

			Να τονιστεί ότι για σπανιότερες παθήσεις στη νεογνική ηλικία, όχι πάντα άμεσα θανατηφόρες αλλά με σοβαρή νοσηρότητα αν δεν ανιχνευτούν έγκαιρα, είναι νομοθετικά επιβεβλημένος ο προληπτικός ανιχνευτικός έλεγχος (screening) για όλα τα νεογνά. Το γεγονός αυτό επιβάλλει την επαγρύπνηση και την ανάγκη ολοκληρωμένης κλινικής εξέτασης, σωστής λήψης ιστορικού και συχνών επανεξετάσεων στη νεογνική ηλικία προκειμένου για την έγκαιρη ανίχνευση σοβαρών μορφών ΣΚ, που μπορεί να απειλήσουν άμεσα τη ζωή του νεογνού. Οι παθήσεις που ελέγχονται στη χώρα μας, οι κύριες επιπλοκές και ο επιπολασμός τους, συγκριτικά με τον επιπολασμό των σοβαρών μορφών ΣΚ, είναι ως εξής:

			
					Υποθυρεοειδισμός	νοητική υστέρηση	1:4.200

					Φαινυλοκετονουρία	νοητική υστέρηση 	1:24.000

					Ανεπάρκεια G6PD	αιμόλυση		1:33

					ΣΚ (σοβαρή μορφή)	νεογνικός θάνατος	1:400

			

			1.2.4. Επιπολασμός συγκεκριμένων μορφών ΣΚ 

			Ο επιπολασμός των ΣΚ λοιπόν, και μεμονωμένων μορφών τους εξαρτάται από τη μέθοδο ανίχνευσης (κλινική, υπερηχογραφική κτλ.), αλλά και από την ηλικία επιτέλεσης του ελέγχου (εμβρυϊκή, νεογνική, παιδική ή ενήλικη ζωή). Έτσι, σύμφωνα με μία από τις πρώτες μελέτες επιπολασμού ΣΚ, κατά την περίοδο έναρξης της εκτενούς χρήσης της υπερηχογραφικής διαγνωστικής (Baltimore−Washington Infant Study, 1981-89), ως συχνότερες μορφές ΣΚ (διαγνώσεις ανά 10.000 γεννήσεις ζώντων νεογνών) αναφέρονται οι εξής: 

			
					Μεσοκοιλιακή επικοινωνία (15) (συχνότερη η περιμεμβρανώδης),

					Ατρησία πνευμονικής (5,8),

					Στένωση πνευμονικής (3,8),

					Ατρησία τριγλώχινος (3,6),

					Κολποκοιλιακό κανάλι [ιδίως με τρισωμία 21 (3,3)],

					Μετάθεση μεγάλων αγγείων (2,6),

					Τετραλογία Fallot (2,6),

					Μεσοκολπική επικοινωνία (2,3),

					Σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας (1,8),

					Ισθμική στένωση (1,4),

					Σύνδρομα ισομέρειας (1,4),

					Αρτηριακός πόρος (0,8),

					Στένωση αορτικής βαλβίδας (0,8),

					Αρτηριακός κορμός (0,7),

					Διπλοέξοδος δεξιά κοιλία (0,5) και

					Ανωμαλία Ebstein (0,5).

			

			Με την πρόοδο των τεχνικών υπερηχογραφικής απεικόνισης, την ευρεία τους χρήση και τη σημαντική επίδραση που έχει η προγεννητική διάγνωση των ΣΚ στην πιθανότητα διακοπής κύησης στις περιπτώσεις των σοβαρότερων μορφών, ο σύγχρονος νεογνολόγος και ο παιδίατρος θα κληθούν να αντιμετωπίσουν σπανιότερα πλέον τις σοβαρότερες, ενώ η διάγνωση ηπιότερων μορφών, οι οποίες συχνά δεν χρήζουν καν αντιμετώπισης, θα αποτελεί συχνότερο σημείο προβληματισμού. 

			Από τις συχνότερες διαγνώσεις στα σύγχρονα παιδοκαρδιολογικά τμήματα σε επίπεδο γενικού πληθυσμού και σε μεγαλύτερα παιδιά (πρωτοβάθμιου ελέγχου στα πλαίσια ελέγχου για παρουσία φυσήματος, συμμετοχής σε σχολικές δραστηριότητες) ανήκουν πλέον η δίπτυχη αορτική βαλβίδα, η μικρή δευτερογενής μεσοκολπική επικοινωνία, οι μικρές μυϊκού τύπου μεσοκοιλιακές επικοινωνίες και ήπιες μορφές βαλβιδικών στενώσεων (αορτικής, πνευμονικής), όπως και η στένωση ισθμού αορτής. 

			Οι παθήσεις που καλείται να αντιμετωπίσει ο παιδοκαρδιολόγος στη νεογνική ηλικία περιλαμβάνουν συχνότατα ήπιες μορφές μεταβατικής περιγεννητικής κυκλοφορίας (στενώσεις κλάδων πνευμονικών αγγείων, βατός αρτηριακός πόρος, μεσοκολπική επικοινωνία ή μικρές μυϊκού τύπου μεσοκοιλιακές επικοινωνίες) αλλά και απειλητικές για τη ζωή ΣΚ που διαφεύγουν εύκολα από την προγεννητική διαγνωστική, ιδιαίτερα όσων αφορούν τα μεγάλα αγγεία (μετάθεση μεγάλων αγγείων, τετραλογία Fallot, ατρησία πνευμονικής κτλ.). 

			Οι διαφορές μεταξύ των αρχικών επιδημιολογικών μελετών και των σύγχρονων αντανακλούν όχι τόσο την αλλαγή στη συχνότητα μεμονωμένων ΣΚ, αλλά τη χρήση νέων εύχρηστων διαγνωστικών τεχνικών, τη βελτίωση της επιβίωσης των νεογνών με ΣΚ χάρη στις εξελίξεις της Καρδιοχειρουργικής, καθώς και τη μείωση των τοκετών πασχόντων νεογνών με ΣΚ λόγω διακοπών κύησης. 

			1.3. Προγεννητική διάγνωση και επιδημιολογία ΣΚ

			Όπως αναφέρθηκε, η επιδημιολογία των ΣΚ (συνολικός και ανά πάθηση επιπολασμός) εξαρτάται αφενός από την πιθανότητα επιβίωσης των ασθενών μιας ηλικιακής ομάδας ως την επόμενη, ηλικιακή ομάδα, αφετέρου από την πιθανότητα διάγνωσης και των υποκλινικών μορφών κάθε πάθησης. Η πρόοδος της παιδοκαρδιοχειρουργικής αποκατάστασης των ΣΚ έχει αυξήσει θεαματικά την πιθανότητα επιβίωσης και των σοβαρότατων μορφών νεογνικών ΣΚ, με αποτέλεσμα πρακτικά καμία μορφή ΣΚ να μην θεωρείται ασυμβίβαστη με τη ζωή. Μετά τον τοκετό, κάθε διαγνωσθείσα ΣΚ αναμένεται να έχει βελτιωμένη πρόγνωση χάρη στις σύγχρονες θεραπευτικές παρεμβάσεις σε σχέση με τη φυσική πορεία της νόσου και ένας σταδιακά αυξανόμενος πληθυσμός μεγαλύτερων παιδιών και ενηλίκων με ιστορικό ΣΚ αναμένεται στο μέλλον. 

			Η επίδραση όμως της προγεννητικής διάγνωσης των εμβρυϊκών ΣΚ στην επιδημιολογία των ΣΚ είναι περισσότερο περίπλοκη και χαρακτηρίζεται από δύο αντίθετες μεταξύ τους επιδράσεις: η προγεννητική διάγνωση συμβάλλει τόσο στην αύξηση όσο και στη μείωση της πιθανότητας επιβίωσης των πασχόντων εμβρύων, με τη συνολική επίδραση να αντιπροσωπεύει τη διαφορά των επιμέρους αντίθετων επιδράσεων. Η θετική επίδραση στην πιθανότητα επιβίωσης είναι αποτέλεσμα, όχι τόσο της δυνατότητας προγεννητικής χειρουργικής αποκατάστασης των εμβρυϊκών ΣΚ, που βρίσκεται σε ερευνητικό ακόμα στάδιο, όσο της γνώσης της παρουσίας της ΣΚ και της αντίστοιχης προετοιμασίας για άμεση αντιμετώπιση του νεογνού μετά τον τοκετό (τοκετός πλησίον καρδιοχειρουργικού κέντρου, άμεση προσφορά χειρουργικής αποκατάστασης, αποφυγή επιπλοκών καθυστερημένης διάγνωσης όπως υποξία, οξέωση και βλάβης ζωτικών οργάνων). Η αρνητική επίδραση στην πιθανότητα επιβίωσης είναι αποτέλεσμα της πιθανής απόφασης διακοπής της κύησης πασχόντων εμβρύων από την οικογένεια, ιδιαίτερα σε περιπτώσεις σοβαρότατων μορφών ΣΚ που συνοδεύονται από δυσπλασίες και άλλων συστημάτων ή γενετικά σύνδρομα. 

			Με βάση ένα απλό μαθηματικό μοντέλο που θα παρουσιαστεί αναλυτικά στο κεφάλαιο της Εμβρυϊκής Καρδιολογίας και, έχοντας δεδομένη την παρούσα ευαισθησία της προγεννητικής διάγνωσης, αναμένεται μείωση των γεννήσεων ΣΚ της τάξης του 15%, ως αποτέλεσμα της προγεννητικής διάγνωσης, η οποία σε περιπτώσεις διάγνωσης σε μικρότερη ηλικία κύησης (με αύξηση πιθανότητας θετικής απόφασης για διακοπή κύησης κατά 40%) αντιστοιχεί σε μείωση της τάξης του 21%.

			1.4. Κληρονομικότητα ΣΚ

			Είναι οι ΣΚ κληρονομικές παθήσεις; Η απάντηση είναι ότι θεωρούνται πολυπαραγοντικές παθήσεις, με άγνωστη αιτιολογία (πιθανότατα αλληλεπίδρασης γενετικών-περιβαλλοντικών παραγόντων) σε ποσοστό ως 85%. Παράλληλα όμως, σε ένα μικρό ποσοστό (10%), η παρουσία ΣΚ σχετίζεται με την παρουσία χρωμοσωμικών ανωμαλιών ή μονογονιδιακών νοσημάτων στο πάσχον άτομο (τρισωμία 21, Di George syndrome κτλ.). Τέλος, γνωστοί τερατογόνοι παράγοντες (φάρμακα, ιώσεις κτλ.), κατά τη διάρκεια της κύησης, σχετίζονται με ένα επίσης μικρό ποσοστό των ΣΚ. 

			Για την αναζήτηση της πιθανής επίδρασης της κληρονομικότητας σε κάθε μορφή ΣΚ, ιδιαίτερη σημασία έχει το είδος (ευαισθησία) και η έκταση του ελέγχου στους συγγενείς πρώτου ή άλλου βαθμού. Και αυτό, γιατί σε κάθε συμπτωματική μορφή ΣK – με κλινικά σημεία ή συμπτώματα – αντιστοιχούν πολλαπλάσιες ασυμπτωματικές περιπτώσεις, των οποίων η ύπαρξη μπορεί να γίνει αντιληπτή μόνο απεικονιστικά (υπερηχοκαρδιογράφημα). Ως παράδειγμα, μπορεί να αναφερθεί η διάγνωση σοβαρής αορτικής στένωσης σε ένα παιδί, του οποίου, ας υποθέσουμε, η μητέρα έχει δίπτυχη αορτική βαλβίδα χωρίς στένωση ή ανεπάρκεια και ως εκ τούτου η πάθηση κλινικά είναι μη ανιχνεύσιμη. Η αναζήτηση πιθανής κληρονομικότητας πρέπει να περιλάβει όχι μόνο τη μεμονωμένη αλλά και άλλες συναφείς αιμοδυναμικά παθήσεις. Επιπλέον, η κληρονομικότητα αποφράξεων της συστηματικής κυκλοφορίας με άλλα μέλη της οικογένειας να έχουν βαλβιδική στένωση αορτικής βαλβίδας, άλλα στενώσεις ισθμού αορτής και άλλα σοβαρότατες μορφές της ίδιας αιμοδυναμικής κατηγορίας (σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας) αποτελεί επίσης παράδειγμα. 

			Η επίδραση της κληρονομικότητας στην πιθανότητα ένα παιδί (ή ένα έμβρυο) να εμφανίσει ΣΚ, εφόσον πάσχουν πρώτου βαθμού συγγενείς είναι σημαντική, καθώς η πιθανότητα αυτή υπερβαίνει τον βασικό (baseline) κίνδυνο του γενικού πληθυσμού για παρουσία ΣΚ (που εκτιμάται έως 1%). Πολλές μελέτες έχουν δείξει αυξημένη πιθανότητα κληρονομικότητας ΣΚ (στα παιδιά), εάν ο πάσχων συγγενής πρώτου βαθμού είναι η μητέρα (πιθανότητα >3%), συγκριτικά με πάσχοντα πατέρα ή αδερφό (1-3%). 

			Τέλος, συγκεκριμένες μορφές ΣΚ έχουν αυξημένη πιθανότητα κληρονομικότητας σε σχέση με άλλες. Ιδιαίτερα αυξημένη είναι η πιθανότητα ΣΚ σε παιδιά μητέρων πασχουσών από στένωση αορτικής βαλβίδας, κολποκοιλιακό κανάλι ή τετραλογία Fallot (>10%). Μικρότερη πιθανότητα ΣΚ (2-3%) υπάρχει σε παιδιά με αδέρφια πάσχοντα από μεσοκοιλιακή, μεσοκολπική επικοινωνία, αρτηριακό πόρο ή τετραλογία Fallot. 

			Στους ακόλουθους πίνακες αναφέρεται η πιθανότητα παρουσίας ΣΚ σε παιδί, ανάλογα με την πιθανότητα παρουσίας ΣΚ στους γονείς του (μητέρα/ πατέρα) (Πίνακας 1.2) και στα αδέρφια του. (Πίνακας 1.3) 

			
				
					
					
				
				
					
							
							ΣΚ γονέα

						
							
							Πιθανότητα ΣΚ παιδιού % σε 

							ΣΚ μητέρας / ΣΚ πατέρα

						
					

					
							
							Στένωση αορτικής βαλβίδας 

						
							
							18 / 3

						
					

					
							
							Κολποκοιλιακό κανάλι 

						
							
							14/1

						
					

					
							
							Τετραλογία Fallot 

						
							
							10/ 1,5

						
					

					
							
							Μεσοκοιλιακή επικοινωνία 

						
							
							6/2

						
					

					
							
							Στένωση πνευμονικής βαλβίδας 

						
							
							4/2

						
					

					
							
							Ισθμική στένωση, βοτάλειος πόρος

						
							
							4/2

						
					

				
			

			Πίνακας 1.2 Πιθανότητα παρουσίας συγγενούς καρδιοπάθειας σε τέκνα πασχόντων με ΣΚ 

			
				
					
					
				
				
					
							
							ΣΚ  αδερφού-ης 

						
							
							Πιθανότητα ΣΚ παιδιού %

						
					

					
							
							Μεσοκοιλιακή επικοινωνία, βοτάλειος πόρος

						
							
							3

						
					

					
							
							Τετραλογία Fallot,  μεσοκολπική επικοινωνία 

						
							
							2,5

						
					

					
							
							Στένωση αορτικής, πνευμονικής βαλβίδας, Ισθμική στένωση αορτής  

						
							
							2

						
					

					
							
							Κολποκοιλιακό κανάλι, σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας  

						
							
							2

						
					

					
							
							Μετάθεση μεγάλων αγγείων  

						
							
							1,5

						
					

					
							
							Ατρησία τριγλώχινος ή πνευμονικής, Αρτηριακός κορμός, Ebstein ανωμαλία 

						
							
							1

						
					

				
			

			Πίνακας 1.3 Πιθανότητα παρουσίας συγγενούς καρδιοπάθειας σε αδέρφια πασχόντων με ΣΚ 

			1.5. Γενετικά σύνδρομα και συγγενείς καρδιοπάθειες 

			Η συσχέτιση των ΣΚ με γενετικά σύνδρομα σχετιζόμενα με χρωμοσωμικές/γονιδιακές ανωμαλίες ή με συνύπαρξη συγκεκριμένων δυσμορφιών [συσχετίσεις (associations)] είναι ιδιαίτερα ισχυρή. Τουλάχιστον το 10% των ΣΚ σε νεογνά και ακόμα μεγαλύτερο ποσοστό (έως 30%) σε έμβρυα συσχετίζονται με χρωμοσωμικές/γονιδιακές ανωμαλίες. Η αυξημένη πιθανότητα ανεύρεσης χρωμοσωμικών ανωμαλιών στην εμβρυϊκή ζωή συγκριτικά με την νεογνική ηλικία οφείλεται στην αυξημένη πιθανότητα ενδομήτριου θανάτου εμβρύων με χρωμοσωμικές ανωμαλίες στην ενδομήτριο ζωή.

			Η συσχέτιση είναι τόσο ισχυρή, ώστε η διάγνωση ΣΚ στην εμβρυϊκή ζωή αποτελεί ένδειξη σύστασης καρυοτυπικού ελέγχου του εμβρύου για αποκλεισμό συνύπαρξης χρωμοσωμικής ανωμαλίας, ιδιαίτερα σε περιπτώσεις που η συγγενής καρδιοπάθεια στο έμβρυο συνυπάρχει με ανωμαλίες διάπλασης και από άλλα λειτουργικά συστήματα. Μάλιστα, συγκεκριμένες μορφές ΣΚ σχετίζονται ισχυρότερα με συγκεκριμένες χρωμοσωμικές ανωμαλίες, όπως η παρουσία κολποκοιλιακού καναλιού με τρισωμία 21, η παρουσία ισθμικής στένωσης αορτής με σύνδρομο Turner κτλ.

			Καθώς συγκεκριμένες γονιδιακές μεταλλάξεις ελέγχονται μόνο με ειδικές τεχνικές (π.χ. FISH), είναι ιδιαίτερα σημαντικό να ζητείται και ο ειδικότερος έλεγχος για σύνδρομα που σχετίζονται με συγκεκριμένες μορφές ΣΚ. Τυπικό παράδειγμα αποτελεί η παρουσία ανωμαλιών από τα μεγάλα αγγεία (π.χ. αρτηριακός κορμός) και η συσχέτιση με σύνδρομο Di George, η παρουσία υπερβαλβιδικής αορτικής στένωσης και στενώσεων κλάδων πνευμονικής αρτηρίας με το σύνδρομο Williams, η παρουσία δυσπλαστικής πνευμονικής βαλβίδος με υπερτροφία αριστερής κοιλίας με το σύνδρομο Noonan, κτλ.. Ιδιαίτερα σημαντική επομένως, είναι η αξιολόγηση των παιδιών με ΣΚ από κλινικό γενετιστή ιδιαίτερα, αν εμφανίζουν ιδιαίτερα φαινοτυπικά χαρακτηριστικά που παραπέμπουν σε γενετικό σύνδρομο, διαταραχές ρυθμού ανάπτυξης, μαθησιακά προβλήματα και προβλήματα συμπεριφοράς.

			Στους πίνακες που ακολουθούν παρουσιάζεται η πιθανότητα παρουσίας ΣΚ σε χρωμοσωμικά σύνδρομα (Πίνακας 1.4), μονογονιδιακά σύνδρομα (Πίνακας 1.5) και συσχετίσεις πολλαπλών δυσμορφιών (Πίνακας 1.6), όπως και η συχνότερη μορφή ΣΚ σε κάθε περίπτωση. 
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			Πίνακας 1.4 Χρωμοσωμικά σύνδρομα και ΣΚ
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			Πίνακας 1.5 Μονογονιδιακά σύνδρομα και ΣΚ 
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			Πίνακας 1.6 Συγγενείς καρδιοπάθειες και συσχέτιση με σύνδρομα πολλαπλών δυσμορφιών (associations)

			Tέλος, ιδιαίτερο ενδιαφέρον παρουσιάζουν οι περιπτώσεις διαταραχών της συμμετρίας (laterality) των σπλαχνικών δομών (σύνδρομα ισομέρειας), όπως η φυσιολογική ασύμμετρη διάταξη των κοιλιακών σπλάχνων (π.χ. στομάχι αριστερά, σπλην αριστερά, ήπαρ δεξιά, κάτω κοίλη φλέβα δεξιά, κατιούσα αορτή αριστερά κτλ.) αλλά και των ενδοθωρακικών οργάνων (π.χ. αριστερή θέση καρδιάς στο θώρακα, διακριτός αριστερός και δεξιός κόλπος και κοιλίες), καθώς σχεδόν πάντα συνοδεύονται από σοβαρές μορφές ΣΚ. 

			1.6. Συχνά γενετικά σύνδρομα σε ΣΚ

			Σε κάθε παιδί που εμφανίζει συγγενή καρδιοπάθεια είναι σημαντικό να εκτιμήσουμε εάν πρόκειται για μεμονωμένη ανωμαλία πιθανά πολυπαραγοντικής αιτιολογίας ή για ανωμαλία που εντάσσεται στα πλαίσια γενετικού συνδρόμου. Η γενετική εκτίμηση περιλαμβάνει λήψη ατομικού και οικογενειακού ιστορικού, καθώς και λεπτομερή κατά συστήματα εξέταση.  

			«Κόκκινες σημαίες» για παρουσία γενετικού νοσήματος αποτελούν: 

			
					το ιστορικό πολλαπλών αποβολών, 

					η ισχιακή προβολή, 

					η προχωρημένη ηλικία μητέρας, 

					η ενδομήτρια υπολειπόμενη ανάπτυξη, 

					η επιτάχυνση ή καθυστέρηση αύξησης μετά τη γέννηση, 

					οι δυσαναλογίες κορμού και άκρων, πολλαπλές ελάσσονες συγγενείς ανωμαλίες, 

					η μικροκεφαλία και 

					η νοητική υστέρηση. 

			

			 Τα γενετικά σύνδρομα που σχετίζονται με ΣΚ μπορεί να είναι χρωμοσωμικά σύνδρομα, μικροελλειμματικά σύνδρομα ή γενετικά νοσήματα κληρονομούμενα με μενδέλειο κληρονομικότητα.

			Χρωμοσωμικές ανωμαλίες εμφανίζονται στο 8-13% των νεογνών με ΣΚ, ενώ στο σύνολο των παιδιών με χρωμοσωμικές ατυπίες τουλάχιστον το 1/3 εμφανίζει ΣΚ. Η διάγνωση των χρωμοσωμικών διαταραχών στηρίζεται στον συμβατικό καρυότυπο, καθώς και στον μοριακό καρυότυπο (array CGH) για ανίχνευση μικροελλειμμάτων ή μικροδιπλασιασμών του DNA. 

			1.6.1. Τρισωμία 21 ή σύνδρομο Down (47,ΧY,+21)

			Αποτελεί σύνδρομο πολλαπλών συγγενών ανωμαλιών. Συνήθως οφείλεται σε ελεύθερη τρισωμία 21, που αποτελεί τη συχνότερη ανευπλοειδία αυτοσωμικών χρωμοσωμάτων, με συχνότητα 1:660 νεογνά. 

			Εκδηλώσεις του συνδρόμου Down είναι η νοητική στέρηση, η υποτονία και ο χαρακτηριστικός φαινότυπος που περιλαμβάνει στρογγυλό επίπεδο πρόσωπο με καθίζηση της βάσης της μύτης, επίκανθο με άνωθεν φερόμενες βλεφαρικές σχισμές, τριγωνικά, μικρά, χαμηλά προσφυόμενα ώτα, προέχουσα γλώσσα και επίπεδο ινίο (Εικόνα 1.2). Επίσης, μονήρη χειρομαντική γραμμή και μεγάλο εύρος μεταξύ πρώτου και δεύτερου δακτύλου άκρου ποδός. Παρουσιάζεται σε αυξημένη συχνότητα υποθυρεοειδισμός και συγγενείς ανωμαλίες γαστρεντερικού, όπως ατρησία δωδεκαδακτύλου και νόσος Hirschsprung.

			Συσχέτιση με ΣΚ. Τουλάχιστον στο 40% των ατόμων με τρισωμία 21 συνυπάρχει ΣΚ, με συνηθέστερους τύπους κατά σειρά συχνότητας: περιμεμβρανώδης μεσοκοιλιακή επικοινωνία, κολποκοιλιακό κανάλι (Εικόνα 1.3, Video 1.1), ανοιχτός αρτηριακός πόρος, μεσοκολπική επικοινωνία και τετραλογία Fallot. 
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			Εικόνα 1.2 Βρέφος με φαινότυπο τρισωμίας 21 
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			Εικόνα 1.3 Κολποκοιλιακό κανάλι (έλλειμμα καρδιακών προσκεφαλαίων), με ευρεία μεσοκολπική (άνω βέλος) και μεσοκοιλιακή (κάτω βέλος) επικοινωνία, με κοινή κολποκοιλιακή βαλβίδα (βραχέα βέλη ). Υποξιφοειδική λήψη

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			Video 1.1 Κολποκοιλιακό κανάλι (έλλειμμα καρδιακών προσκεφαλαίων), με ευρεία μεσοκολπική (άνω βέλος) και μεσοκοιλιακή (κάτω βέλος) επικοινωνία, με κοινή κολποκοιλιακή βαλβίδα (βραχέα βέλη ). Υποξιφοειδική λήψη

			1.6.2. Σύνδρομο Turner (45,XO) 

			Πρόκειται για μονοσωμία του Χ χρωμοσώματος, τις περισσότερες φορές πλήρη ή μερική, όπως στο ισοχρωμόσωμα Χ ή στο δακτυλιοειδές Χ, ενώ δεν αποκλείεται η περίπτωση μωσαϊκού με ηπιότερο φαινότυπο. Εμφανίζεται με συχνότητα 1 στα 2500 θήλεα.

			Εκδηλώσεις του συνδρόμου είναι το κοντό ανάστημα (μέσο τελικό αναμενόμενο ύψος χωρίς αυξητική ορμόνη ~140 εκ.), ο πτερυγοειδής αυχένας (Εικόνα 1.4) και το λεμφοίδημα χεριών/ ποδιών που υποχωρεί μετά τη βρεφική ηλικία. Χαρακτηρίζεται από δυσγενεσία των γονάδων (πρωτοπαθής υπεργοναδοτροπικός υπογοναδισμός), με απουσία έμμηνης ρύσης και στειρότητα.
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			Εικόνα 1.4 Αυχενικό πτερύγιο σε σύνδρομο Turner 

			Τα οιστρογόνα χορηγούνται για την ανάπτυξη των δευτερευόντων χαρακτηριστικών του φύλου και αποτρέπουν την οστεοπόρωση. Γυναίκες με σύνδρομο Turner γίνονται μητέρες, συνήθως, με δότες ωαρίων μέσω εξωσωματικής γονιμοποίησης.

			Συσχέτιση με ΣΚ. Τα συνηθέστερα καρδιακά ελλείμματα που παρουσιάζει είναι η δίπτυχη αορτική βαλβίδα (30%) και η ισθμική στένωση αορτής (10%) (Εικόνα 1.5) 
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			Εικόνα 1.5 Ισθμική στένωση αορτής (βέλος) με μεταστενωτική διάταση κατιούσας αορτής (βραχέα βέλη). Υπερξιφοειδική λήψη

			1.6.3. Σύνδρομο Di George ή Velo-Cardio-Facial syndrome

			Αποτελεί το συχνότερο μικροελλειμματικό σύνδρομο, με συχνότητα 1:2000 γεννήσεις. Το έλλειμμα εδράζεται στο χρωμόσωμα 22 (περιοχή q11.2) και παρουσιάζει μεγάλη ποικιλομορφία στην κλινική εικόνα. 

			Εκδηλώσεις. Ο φαινότυπος περιλαμβάνει συνήθως χαμηλό βάρος γέννησης, υπολειπόμενη ανάπτυξη, συγγενή καρδιοπάθεια (στο 40% περιπτώσεων, ανωμαλίες αρτηριακού κώνου), υπερωιοσχιστία, υπασβεστιαιμία και υποτροπιάζουσες λοιμώξεις. Ο φαινότυπος δεν παρουσιάζει ιδιαίτερα χαρακτηριστικά, πρόκειται βέβαια για συμμετρικά μικροσκοπικά παιδιά με λεπτά χαρακτηριστικά, ένρινη ομιλία συνήθως και αναπτυξιακή καθυστέρηση.

			Συσχέτιση με ΣΚ. Στο 40% των περιπτώσεων παρουσιάζονται ανωμαλίες διάπλασης του αρτηριακού κώνου (δεξιό αορτικό τόξο, αρτηριακός κορμός, τετραλογία Fallot). (Εικόνα 1.6, Video 1.2) 

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 1.6 Τετραλογία Fallot σε βρέφος. Η αορτή (Ao) βρίσκεται πάνω από (εφιππεύει) το μεσοκοιλιακό διάφραγμα (IVS) με παρεμβολή ευρείας μεσοκοιλιακής επικοινωνίας (βέλος) και δέχεται αιματική ροή τόσο από τη δεξιά (RV) όσο και από την αριστερή (LV) κοιλία. Υποξιφοειδική λήψη

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			Video 1.2 Τετραλογία Fallot σε βρέφος. Η αορτή (Ao) βρίσκεται πάνω από (εφιππεύει) το μεσοκοιλιακό διάφραγμα (IVS) με παρεμβολή ευρείας μεσοκοιλιακής επικοινωνίας (βέλος) και δέχεται αιματική ροή τόσο από τη δεξιά (RV) όσο και από την αριστερή (LV) κοιλία. Υποξιφοειδική λήψη

			1.6.4. Σύνδρομο Williams

			Με αυτόν τον όρο περιγράφεται το μικροελλειμματικό γενετικό σύνδρομο στο χρωμόσωμα 7 (έλλειμμα στην περιοχή q11.23). Συγκεκριμένα, πρόκειται για διαταραχή του γονιδίου που κωδικοποιεί την ελαστίνη. 

			Εκδηλώσεις. Παρουσιάζει χαρακτηριστικό προσωπείο (elfinfacies) με οιδηματώδη άνω βλέφαρα, καθίζηση βάσης ρινός, μεγάλο στόμα με χοντρό κάτω χείλος, σε συνδυασμό με αναπτυξιακή καθυστέρηση. Επίσης, μπορεί να παρουσιαστεί υπέρταση και υπερασβεστιαιμία.

			Συσχέτιση με ΣΚ. Χαρακτηριστική υπερβαλβιδική στένωση αορτής (Εικόνα 1.7, Video 1.3) και στενώσεις κλάδων πνευμονικής αρτηρίας. 
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			Εικόνα 1.7 Υπερβαλβιδική στένωση αορτής σε παιδί με σύνδρομο Williams. Εμφανής η υπερβαλβιδική στένωση (δεξιά βέλη) συγκριτικά με τη διάμετρο της αορτικής βαλβίδας (αριστερά βέλη) και η πάχυνση του έσω χιτώνα της αορτής (αστερίσκοι. Παραστερνική λήψη επιμήκους άξονα

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			Video 1.3 Υπερβαλβιδική στένωση αορτής σε παιδί με σύνδρομο Williams. Εμφανής η υπερβαλβιδική στένωση (δεξιά βέλη) συγκριτικά με τη διάμετρο της αορτικής βαλβίδας (αριστερά βέλη) και η πάχυνση του έσω χιτώνα της αορτής (αστερίσκοι. Παραστερνική λήψη επιμήκους άξονα

			1.6.5. Σύνδρομο Noonan

			Γενετικό σύνδρομο με γονιδιακή ετερογένεια και συχνότερη μετάλλαξη την PTPN11 (στο 60% περιπτώσεων), που κληρονομείται κατά τον αυτοσωματικό επικρατητικό χαρακτήρα. 

			Εκδηλώσεις. Χαρακτηρίζεται από κοντό ανάστημα και προσωπείο με υπερτελωρισμό, επίκανθο, κάτωθεν φερόμενες βλεφαρικές σχισμές, βλεφαρόπτωση, χαμηλή πρόσφυση ώτων, βραχύ πτερυγοειδή αυχένα καθώς και ανωμαλίες θωρακικού κλωβού. 

			Συσχέτιση με ΣΚ. Στο 75% των περιπτώσεων συνυπάρχει συγγενής καρδιοπάθεια, όπως βαλβιδική στένωση πνευμονικής (50%) και υπερτροφική μυοκαρδιοπάθεια (20-30%).

			1.6.6. Σύνδρομο Marfan

			Διαταραχή του συνδετικού ιστού που κληρονομείται κατά τον αυτοσωματικό επικρατητικό χαρακτήρα. Οι μεταλλάξεις αφορούν στο γονίδιο FBN1, που εδράζεται στο χρωμόσωμα 15 και κωδικοποιεί τη γλυκοπρωτεΐνη φιμπριλλίνη. 

			Εκδηλώσεις. Η διάγνωση βασίζεται σε κλινικά κριτήρια και οι ανωμαλίες περιλαμβάνουν το σκελετό, τους οφθαλμούς (εκτοπία φακών), το καρδιαγγειακό και το αναπνευστικό σύστημα. 

			Σκελετικές ανωμαλίες ενδεικτικές του συνδρόμου είναι η αραχνοδακτυλία (μακριά και λεπτά δάκτυλα), ο εισέχων θωρακικός κλωβός (Pectus excavatum) που χρήζει χειρουργικής αποκατάστασης, ο ελαττωμένος λόγος ανώτερου προς κατώτερο τμήμα κορμού, ο λόγος ανοίγματος χεριών προς ύψος (> 1,05) και η σοβαρή σκολίωση (>20 βαθμούς). (Εικόνα 1.8)
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			Εικόνα 1.8. Φαινοτυπικά χαρακτηριστικά συνδρόμου Marfan.

			Συσχέτιση με ΣΚ. Η διάταση της αορτής ή το αορτικό ανεύρυσμα (Εικόνα 1.9) αποτελούν το σοβαρότερο πρόβλημα. Συμπτώματα όπως καταβολή, εύκολη κόπωση, αίσθημα παλμών ή πόνος που αντανακλά στην πλάτη θα πρέπει να αξιολογούνται σε σχέση με το καρδιαγγειακό σύστημα. Απειλητική για τη ζωή κατάσταση που χρήζει επείγουσας χειρουργικής αποκατάστασης είναι το διαχωριστικό ανεύρυσμα αορτής, που εκδηλώνεται με ισχυρό θωρακικό άλγος με αντανάκλαση στην πλάτη και οφείλεται σε διαχωρισμό των τοιχωμάτων της αορτής.
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			Εικόνα 1.9. Aκτινολογική εικόνα ανευρύσματος θωρακικής αορτής (βέλος στο αριστερό ανώτερο καρδιακό χείλος)
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			2. Εμβρυολογική βάση και ταξινόμηση συγγενών καρδιοπαθειών

			Οι συγγενείς καρδιοπάθειες (ΣΚ), ως ανωμαλίες του σχηματισμού του καρδιαγγειακού συστήματος, υπάρχουν ήδη από την εμβρυϊκή ζωή, αντιπροσωπεύοντας ανωμαλίες της φυσιολογικής εμβρυογένεσης. Μπορεί να είναι μεμονωμένες ή να συνυπάρχουν με ανωμαλίες άλλων συστημάτων. Η γνώση της φυσιολογικής εμβρυογένεσης επιτρέπει την κατανόηση του είδους των ανατομικών ανωμαλιών που προκύπτουν ανάλογα με το στάδιο που επήλθε η αναστολή της φυσιολογικής εξέλιξης. Οι ΣΚ δεν είναι τυχαίες και ακατανόητες δυσμορφίες, αλλά αντιπροσωπεύουν συγκεκριμένες αποκλίσεις της φυσιολογικής εμβρυογένεσης του καρδιαγγειακού συστήματος. Ανάλογα με την εντόπιση και το είδος της ανατομικής ανωμαλίας επηρεάζεται αντίστοιχα και η αιμοδυναμική, ενώ παράλληλα καθορίζεται η κλινική εικόνα του παιδιού μετά τον τοκετό. Η ταξινόμηση των ΣΚ μπορεί να γίνει σύμφωνα με τις κυρίαρχες κλινικές εκδηλώσεις, που με τη σειρά τους εξαρτώνται από την υποκείμενη ανατομία, η οποία τελικά σχετίζεται με το στάδιο της ανώμαλης εμβρυογένεσης του καρδιαγγειακού συστήματος. 

			2.1.Φυσιολογική εμβρυογένεση καρδιαγγειακού συστήματος

			Η ανάπτυξη του εμβρύου χαρακτηρίζεται από διαδοχικά στάδια που θυμίζουν τα στάδια της εξέλιξης της ίδιας της ζωής ως την εμφάνιση του ανθρώπου: το ανθρώπινο έμβρυο στην αρχή της εξέλιξής του θυμίζει το έμβρυο κάθε σπονδυλωτού οργανισμού, έχοντας βραγχιακά τόξα και ένα αρχέγονο κυκλοφορικό σύστημα. 

			Το κυκλοφορικό σύστημα του εμβρύου, καθώς σχηματίζεται ανάμεσα στην 3η και 10η εβδομάδα μετά τη σύλληψη, εξελίσσεται διαδοχικά από αρχέγονες μορφές, που θυμίζουν το κυκλοφορικό σύστημα ενός ψαριού (με έναν κοινό κόλπο και μια κοινή κοιλία), (Εικόνα 2.1) στην τελική μορφή του κυκλοφορικού συστήματος των θηλαστικών (με δύο κόλπους και δύο κοιλίες). Aπό μια απόλυτα συμμετρική ανατομία με έναν κοινό κόλπο, μια κοινή κοιλία και δύο απόλυτα συμμετρικά αορτικά τόξα προκύπτει μια θαυμάσια λειτουργικά ασυμμετρία, με την καρδιά να έχει υποστεί μια σύνθετη στροφική κίνηση προς το πρόσθιο αριστερό ημιθωράκιο, με τους δύο κόλπους πίσω προς την σπονδυλική στήλη και τις δύο κοιλίες προς τα εμπρός, σε μια σχέση εναγκαλισμού της δεξιάς κοιλίας γύρω από την κυλινδρική αριστερή κοιλία, και την έκφυση δύο διακριτών αγγείων, της αορτής και της πνευμονικής αρτηρίας από τις σύστοιχες κοιλίες. Αναλυτικά, τα κύρια στάδια στην εμβρυογένεση του κυκλοφορικού συστήματος είναι τα εξής:
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			Εικόνα 2.1 Η εμβρυολογική εξέλιξη του καρδιαγγειακού συστήματος θυμίζει τα στάδια της εξέλιξης των οργανισμών, από απλές μορφές με έναν κόλπο και μία κοιλία (καρδιά ψαριού, εικόνα) στις σύνθετες μορφές (δίχωρη καρδιά θηλαστικών). 

			3η εβδομάδα. Με επίκεντρο την καρδιακή προσεκβολή (cardiogenicregion), (Εικόνα 2.2) σχηματίζονται δύο συμμετρικοί ενδοκαρδιακοί σωλήνες (endocardial tubes) από σπλαχνοπλευρικό μεσόδερμα. 
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			Εικόνα 2.2 Ο σχηματισμός της καρδιακής προσεκβολής (cardiogenic area) και των αρχέγονων αγγειακών δομών (primitive blood vessels) από σπλαχνοπλευρικό μεσόδερμα την 18η ημέρα. 

			Οι δύο ενδοκαρδιακοί σωλήνες συνδέονται συμμετρικά με προσαγωγό (φλέβες) και απαγωγό (αρτηρίες) αγγειακό δίκτυο, ενώ η πλάγια και κεφαλική κάμψη του εμβρύου οδηγεί στην επαφή των δύο σωλήνων στο θώρακα. Στο τέλος της τρίτης εβδομάδας οι δύο ενδοκαρδιακοί σωλήνες ενώνονται σε έναν ενιαίο αρχέγονο καρδιακό σωλήνα (primitive heart tube), (Εικόνα 2.3) ενώ εγκάρσιες εντομές (sulci) αρχίζουν να σχηματίζονται και να ορίζουν μεταξύ τους τμήματα με μελλοντικά διαφορετική λειτουργία. Ακολουθώντας τη φλεβική είσοδο και την αρτηριακή έξοδο διαγράφονται τα ακόλουθα εκκολπώματα μεταξύ των εντομών: (Εικόνα 2.4)

			
					Φλεβώδης κόλπος και αρχέγονος κόλπος (sinus venosus, primitive atria),

					Aρχέγονη κοιλία (primitive ventricle),

					Καρδιακός βολβός και αορτικός σάκος (bulbus cordis, aortic sac) και

					Ραχιαία αορτή (Dorsal aorta). (Πίνακας 2.1)[image: ]


			

			Εικόνα 2.3 Σχηματισμός 2 συμμετρικών ενδοκαρδιακών σωλήνων (αριστερά) που ενώνονται σε έναν ενιαίο αρχέγονο καρδιακό σωλήνα (δεξιά).
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			Εικόνα 2.4 Σχηματισμός εντομών και εκκολπωμάτων στον αρχέγονο καρδιακό σωλήνα: αρχέγονος κόλπος (primitive atrium), αρχέγονη κοιλία (primitive ventricle), καρδιακός βολβός (bulbus cordis) και αρτηριακός κορμός (truncus arteriosus). 
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			Πίνακας 2.1 Εμβρυολογική προέλευση καρδιαγγειακών δομών 

			4η εβδομάδα. Στον αρχικό ενδοκαρδιακό σωλήνα από ενδοθήλιο, ακολουθεί η ενσωμάτωση μεσοδέρματος και ο σχηματισμός καρδιακής γέλης, μυοκαρδίου, επικαρδίου, ενώ ο αρχέγονος καρδιακός σωλήνας αρχίζει ρυθμικές συσπάσεις. Τα δύο συμμετρικά αορτικά τόξα στη ράχη του εμβρύου ενώνονται σε ένα μονήρες αγγείο (θωρακική αορτή), διαμορφώνεται η διακριτή εκβολή των συστηματικών φλεβών στον δεξιό και των πνευμονικών φλεβών στον αριστερό κόλπο, ενώ ο καρδιακός σωλήνας κάνει μια σύμπλοκη αναδίπλωση και περιστροφή (folding-looping), με την οποία οι κόλποι θα βρεθούν πίσω και άνω, ενώ ο καρδιακός βολβός (η μελλοντική δεξιά κοιλία) θα βρεθεί εμπρός, κάτω και δεξιά. (Εικόνα 2.5) 
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			Εικόνα 2.5 Σχηματισμός εντομών και εκκολπωμάτων στον αρχέγονο καρδιακό σωλήνα: αρχέγονος κόλπος (primitive atrium), αρχέγονη κοιλία (primitive ventricle), καρδιακός βολβός (bulbus cordis) και αρτηριακός κορμός (truncus arteriosus). 

			5η-8η εβδομάδα. Ακολουθεί ο διαχωρισμός του ενιαίου καρδιακού σωλήνα σε δεξιές και αριστερές κοιλότητες με ενδοκοιλοτικές προσεκβολές:

			
					μεσοκολπικού διαφράγματος (διαχωρισμός κόλπων),

					μεσοκοιλιακού διαφράγματος (διαχωρισμός κοιλιών),

					Σχηματισμός καρδιακών προσκεφαλαίων (διαχωρισμός κολποκοιλιακών βαλβίδων) και

					Σχηματισμός κωνο-κορμικών (trunco-conal) προσεκβολών (διαχωρισμός μεγάλων αγγείων- χώρου εξόδου κοιλιών).

			

			Ο σχηματισμός των επιμέρους διαφραγμάτων είναι ιδιαίτερα σύνθετος, καθώς σχηματίζεται από προσεκβολές που συγκλείουν μεταξύ τους και γίνεται αναλυτικά ως εξής:

			Μεσοκολπικό διάφραγμα. Αρχικά, σχηματίζεται το πρωτογενές διάφραγμα (septum primum) και στο κατώτερο τμήμα του, προς το επίπεδο των κολποκοιλιακών βαλβίδων, παραμένει ένα έλλειμμα, το πρωτογενές έλλειμμα (ostium primum). Με τη σύνδεση του πρωτογενούς διαφράγματος με τα καρδιακά προσκεφάλαια (τις προσεκβολές που θα σχηματίσουν τους δακτύλιους των κολποκοιλιακών βαλβίδων) κλείνει το πρωτογενές έλλειμμα, ενώ δημιουργείται ταυτόχρονα στο μέσο του πρωτογενούς διαφράγματος μια νέα επικοινωνία:το δευτερογενές έλλειμμα (ostium secundum). Παράλληλα, ένα νέο διάφραγμα σχηματίζεται δεξιά του πρωτογενούς διαφράγματος: το δευτερογενές διάφραγμα (septum secundum), το οποίο εκτείνεται προς τα πίσω και κάτω, επικαλύπτοντας το δευτερογενές έλλειμμα, αλλά δεν εκτείνεται πλήρως, καθώς αφήνει ένα άνοιγμα κοντά στο έδαφος του δεξιού κόλπου· πρόκειται για το ωοειδές τρήμα (foramen ovale). (Εικόνα 2.6)
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			Εικόνα 2.6 Σχηματισμός του μεσοκολπικού διαφράγματος, από δύο επάλληλα διαφράγματα, το πρωτογενές και το δευτερογενές, με τον μεταξύ τους βαλβιδικό μηχανισμό (ωοειδές τρήμα) που επιτρέπει την δεξιοαριστερή διαφυγή της πλούσιας σε οξυγόνο αιματικής ροής από την πλακουντιακή κυκλοφορία (και δεξιό κόλπο) προς τον αριστερό κόλπο (και στη συνέχεια προς την αριστερή κοιλία-αορτή και εγκέφαλο του εμβρύου). 

			Το ωοειδές τρήμα. Το οξυγονωμένο αίμα από τον μητρικό πλακούντα φτάνει μέσω της κάτω κοίλης φλέβας στον δεξιό κόλπο. Εκεί, ο βαλβιδικός μηχανισμός μεταξύ των δύο εφαπτόμενων διαφραγμάτων, πρωτογενούς και δευτερογενούς, επιτρέπει τη ροή του αίματος από τον δεξιό στον αριστερό κόλπο (δεξιοαριστερή διαφυγή) διαμέσου του ωοειδούς τρήματος και του δευτερογενούς ελλείμματος και  την αιμάτωση των αριστερών κοιλοτήτων (και εγκεφάλου εμβρύου) με υψηλής περιεκτικότητας σε οξυγόνο αίμα.

			Σχηματισμός ενδοκαρδιακών προσκεφαλαίων (endocardial cushions).Η κοινή σύνδεση κόλπων-κοιλιών – ή αλλιώς κολποκοιλιακό κανάλι (atriovenricular canal) – η οποία αρχικά εκβάλλει αποκλειστικά στην αριστερή κοιλία, αντιστοιχίζεται συμμετρικά στη συνέχεια και στις δύο κοιλίες, ενώ θα χωριστεί σε δύο με την ανάπτυξη ενδοκαρδιακών προσεκβολών (endocardial cushions) σε δεξιά και αριστερή κολποκοιλιακή σύνδεση. Η τελική ανατομική διαμόρφωση της μιτροειδούς και τριγλώχινας βαλβίδας ολοκληρώνεται αργότερα (τον 3ο μήνα).

			Σχηματισμός μεσοκοιλιακού διαφράγματος. Η αρχική βολβο-κοιλιακή προσεκβολή θα οδηγήσει στον σχηματισμό του μυϊκού μεσοκοιλιακού διαφράγματος, το οποίο κοντά στις κολποκοιλιακές βαλβίδες εμφανίζει ομαλή υφή (διάφραγμα εισόδου-inlet septum) και προς την καρδιακή κορυφή εμφανίζει έντονη δοκίδωση (trabeculated septum). Οι χώροι εξόδου των δύο κοιλιών, χωρίζονται από σπιροειδείς προσεκβολές του καρδιακού κώνου και αρτηριακού κορμού που ενώνονται στη μέση γραμμή (μεσοκοιλιακό διάφραγμα χώρου εξόδου). Τα επιμέρους διαφράγματα που συνθέτουν το μεσοκοιλιακό διάφραγμα (μυϊκό, χώρου εξόδου) ενώνονται μεταξύ τους τελικά κοντά στη συμβολή των καρδιακών προσκεφαλαίων, με τον τελικό σχηματισμό του λεπτού, μεμβρανώδους διαφράγματος. (Εικόνα 2.7)
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			Εικόνα 2.7  Σχηματισμός του μεσοκοιλιακού διαφράγματος που χωρίζει την αριστερή κοιλία (left ventricle) από τη δεξιά κοιλία (right ventricle). Το κατώτερο τμήμα του είναι παχύτερο (μυϊκό), το ανώτερο-κοντά στην αορτική βαλβίδα και την πρόσφυση των κολποκοιλιακών βαλβίδων σημαντικά λεπτότερο (μεμβρανώδες).

			Διαχωρισμός των μεγάλων αγγείων. Από τον ενιαίο αρτηριακό κορμό (truncus arteriosus), αφού διαχωριστεί με σπιροειδείς προσεκβολές, που ενώνονται στη μέση γραμμή, προκύπτουν τα δύο μεγάλα αγγεία, που η μεταξύ τους σχέση χαρακτηρίζεται από ατελή περιέλξη-περιστροφή μεταξύ τους, αντίστοιχη της σπιροειδούς πορείας του διαφράγματος που τα διαχώρισε από τον κοινό αρτηριακό κορμό. 

			Σχηματισμός αορτικού τόξου, μεγάλων αγγείων. Αρχικά, από το συμμετρικό ζεύγος ραχιαίων αορτικών τόξων, μεταξύ 4ης-5ης εβδομάδας σχηματίζονται τέσσερα επιπλέον ζεύγη αορτικών (βραγχιακών) τόξων, τα οποία συνδέουν τον αορτικό σάκο με τη ραχιαία αορτή. (Εικόνα 2.8) 

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 2.8 Σχηματισμός συμμετρικών ζευγών αορτικών (βραγχιακών) τόξων τα οποία συνδέουν τον αρτηριακό κορμό με τη ραχιαία αορτή.

			Στη συνέχεια, η αρχική συμμετρία υποχωρεί,καθώς προκύπτει ένα αριστερό αορτικό τόξο, με έκφυση τριών αγγείων από το εγκάρσιο αορτικό τόξο (βραγχιοκεφαλική αρτηρία που διχάζεται σε αριστερή υποκλείδια και αριστερή κοινή καρωτίδα, δεξιά κοινή καρωτίδα και αριστερή υποκλείδια), μία πνευμονική αρτηρία με δύο κλάδους και μία αριστερή σύνδεση της πνευμονικής αρτηρίας με την κατιούσα αορτή (αρτηριακός ή βοτάλειος πόρος). (Εικόνα 2.9) 
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			Εικόνα 2.9 Διαχωρισμός του ενιαίου αρτηριακού κορμού σε δύο αγγεία: την πνευμονική αρτηρία (αριστερά) και την ανιούσα αορτή (δεξιά και κεντρικότερα).

			Ο αρτηριακός (βοτάλειος) πόρος συνδέει την πνευμονική αρτηρία με την αορτή να επιτρέπει τη ροή αίματος από την πνευμονική αρτηρία στην αορτή (παρακάμπτοντας την πνευμονική κυκλοφορία) και καθιστώντας έτσι τη δεξιά κοιλία ως την κυρίαρχη αντλία για την καρδιακή παροχή του εμβρύου. (Εικόνα 2.10)
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			Εικόνα 2.10 Ο αρτηριακός (βοτάλειος) πόρος συνδέει την πνευμονική αρτηρία με την κατιούσα αορτή (δεξιοαριστερή διαφυγή) καθιστώντας έτσι τη δεξιά κοιλία την κυρίαρχη αντλία για την καρδιακή παροχή του εμβρύου.

			2.2. Ανώμαλη εμβρυογένεση-ΣΚ

			Οι ανωμαλίες της διάπλασης του καρδιαγγειακού συστήματος αναπτύσσονται νωρίς και συνήθως αφορούν τη μη σωστή ολοκλήρωση ή την εκτροπή από τη φυσιολογική διαμόρφωση της εμβρυϊκής καρδιάς από έναν ενιαίο σωλήνα συνδεόμενο με δύο αορτικά τόξα στον σταδιακό σχηματισμό δύο διακριτών αντλιών με αντίστοιχο κόλπο, κολποκοιλιακή βαλβίδα, κοιλία, αρτηριακή βαλβίδα και αρτηρία, για την πνευμονική και συστηματική κυκλοφορία, αντίστοιχα. Ο διαχωρισμός των κόλπων γίνεται με τον σχηματισμό του μεσοκολπικού διαφράγματος, των κοιλιών με τον σχηματισμό του μεσοκοιλιακού διαφράγματος και τέλος ο διαχωρισμός του ενιαίου αρτηριακού κορμού σε αορτή και πνευμονική αρτηρία με τον σχηματισμό σπιροειδούς διαφράγματος στον αυλό του αρτηριακού κορμού.  

			2.2.1. Ανωμαλίες διαχωρισμού κόλπων-κοιλιών-αρτηριών

			Ατέλειες στον σχηματισμό των διαφραγμάτων δημιουργούν ενδοκαρδιακές επικοινωνίες: καθώς το μεσοκολπικό διάφραγμα σχηματίζεται από το πρωτογενές και δευτερογενές διάφραγμα, διακρίνουμε πρωτογενείς μεσοκολπικές επικοινωνίες, χαμηλά κοντά στις κολποκοιλιακές βαλβίδες και δευτερογενείς μεσοκολπικές επικοινωνίες, στο μέσον του μεσοκολπικού διαφράγματος. Σπανιότερες μορφές είναι τα ελλείμματα των φλεβωδών κόλπων, μεσοκολπικές επικοινωνίες που βρίσκονται κοντά στην εκβολή της άνω ή της κάτω κοίλης φλέβας. ΕΙΚΟΝΑ 2.11 
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			Εικόνα 2.11  Οι μεσοκολπικές επικοινωνίες ανάλογα με την εντόπισή τους διακρίνονται σε δευτερογενείς (3), πρωτογενείς (2), ελλείμματα στεφανιαίου κόλπου (4) και σε ελλείμματα φλεβωδών κόλπων (1).  (σε κάτοψη από το τοίχωμα  του δεξιού κόλπου προς το μεσοκολπικό διάφραγμα). 

			Οι μεσοκοιλιακές επικοινωνίες διακρίνονται κυρίως σε ελλείμματα του μεμβρανώδους τμήματος (περιμεμβρανώδεις) του μεσοκοιλιακού διαφράγματος και του μυϊκού τμήματος (μυϊκού τύπου). Σε συνδυασμένη αποτυχία σχηματισμού μεσοκολπικού και μεσοκοιλιακού διαφράγματος (συχνά με κοινή κολποκοιλιακή βαλβίδα) έχουμε το κολποκοιλιακό κανάλι (ή έλλειμμα καρδιακών προσκεφαλαίων). (Εικόνα 2.12) 
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			Εικόνα 2.12  Οι μεσοκοιλιακές επικοινωνίες ανάλογα με την εντόπισή τους διακρίνονται σε περιμεμβρανώδεις, μυϊκού τύπου (διάφορες εντοπίσεις) και επικοινωνίες του διαφράγματος χώρου εισόδου  (σε κάτοψη από το τοίχωμα  της δεξιάς κοιλίας  προς το μεσοκοιλιακό διάφραγμα).

			Τέλος, η αποτυχία σχηματισμού και σωστού χωρισμού του κοινού αρτηριακού κορμού οδηγεί είτε στην παραμονή του ως κοινού αγγείου (αρτηριακός κορμός), είτε στην ασύμμετρη διαίρεσή του σε ένα μικρό αγγείο (πνευμονική) και ένα μεγαλύτερο (αορτή) που συνοδεύεται από πρόσθια παρεκτόπιση του μεσοκοιλιακού διαφράγματος του χώρου εξόδου και υποκείμενη μεσοκοιλιακή επικοινωνία (τετραλογία Fallot) (Εικόνα 2.13) είτε – εάν η σπιροειδής διαίρεση δεν γίνει σωστά – σε λανθασμένη σύνδεση της αορτής μπροστά με την δεξιά κοιλία και της πνευμονικής πίσω με την αριστερή κοιλία (μετάθεση μεγάλων αγγείων). (Εικόνα 2.14)
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			Εικόνα 2.13 Τετραλογία Fallot, με αστοχία στην συμμετρική και αρμονική σύνδεση των μεγάλων αγγείων στις αντίστοιχες κοιλίες: εφίππευση της μεγαλύτερης αορτής πάνω σε ευρύ μεσοκοιλιακό έλλειμμα και στένωση του χώρου εξόδου της δεξιάς κοιλίας με στένωση της πνευμονικής βαλβίδας και συχνά υποπλασία της πνευμονικής αρτηρίας. 
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			Εικόνα 2.14 Μετάθεση μεγάλων αγγείων (d-TGA): Αναντίστοιχες συνδέσεις μεγάλων αγγείων με κοιλίες, με αντίστοιχες συνδέσεις κόλπων με κοιλίες. 

			2.2.2. Ανωμαλίες σχηματισμού βαλβίδων

			Ατέλειες στον σχηματισμό των βαλβίδων οδηγούν σε στενώσεις ή ατρησία των βαλβίδων (ατρησία τριγλώχινος, πνευμονικής, μιτροειδούς και αορτικής στα πλαίσια συνδρόμου υποπλαστικής αριστερής κοιλίας). Σε τέτοιες περιπτώσεις, οι δομές που δεν αιματώνονται περιφερικά μπορεί να είναι υποπλαστικές, ενώ οι φυσιολογικές ενδοκαρδιακές και εξωκαρδιακές συνδέσεις (ωοειδές τρήμα και βοτάλειος πόρος) ή παθολογικές μεσοκοιλιακές επικοινωνίες εξασφαλίζουν την αιμάτωση του εμβρύου ακόμα και σε απουσία πρακτικά της μίας από τις δύο κυκλοφορίες. 

			2.2.3. Ανωμαλίες περιστροφής-αναντίστοιχες συνδέσεις

			Ατέλειες προσανατολισμού-looping. Η φυσιολογική στροφική κίνηση των καρδιαγγειακών δομών και σπλάχνων που οδηγεί στην αναμενόμενη θέση (situs solitus) της καρδιάς, πνευμόνων και σπλάχνων, μπορεί να είναι είτε ανεστραμμένη συνολικά (situs inversus totalis) είτε να υπάρχει διπλασιασμός των αριστερών δομών (πολυσπληνία) ή των δεξιών (ασπληνία)· πρόκειται για τα σύνδρομα ισομέρειας, για την αριστερή και δεξιά ισομέρεια αντίστοιχα. Γενικά, σε κάθε περίπτωση που η κορυφή της καρδιάς και ο στόμαχος είναι στην ίδια πλευρά η πιθανότητα ΣΚ είναι μικρή, αντίθετα, εάν η καρδιά και ο στόμαχος είναι σε αντίπλευρη θέση η πιθανότητα ΣΚ και συνδρόμου ισομέρειας είναι σημαντικότατη. (Εικόνα 2.15) 
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			Εικόνα 2.15  Σε κάθε περίπτωση που η κορυφή της καρδιάς (apex) και το στομάχι (stomach) βρίσκονται σε διαφορετικό ημιμόριο του σώματος, η περίπτωση συνδρόμου ισομέρειας (πολυ- ή ασπληνίας) είναι ιδιαίτερα αυξημένη.

			2.3. Ανατομική ταξινόμηση συγγενών καρδιοπαθειών 

			Η σημαντικότερη ταξινόμηση των ΣΚ είναι φυσικά η ανατομική ταξινόμηση, κατά την οποία η ομαδοποίηση των ΣΚ σε επιμέρους ομάδες βασίζεται στην επικρατούσα ανατομική ανωμαλία που παρατηρείται σε κάθε περίπτωση. Η ανατομική ταξινόμηση προσφέρει το πλεονέκτημα της ακριβούς περιγραφής της ανατομίας η οποία με τη σειρά της καθορίζει και το είδος της χειρουργικής αποκατάστασης. 

			Η ταξινόμηση αυτή, για να είναι επιδημιολογικά χρήσιμη, πρέπει να καθορίζει με ακρίβεια τη βαρύτητα της κύριας ανατομικής ανωμαλίας (ήπια, μέτρια, σοβαρή), αλλά και το σύνολο των συνοδών καρδιαγγειακών ανωμαλιών. Πράγματι, η φαινομενικά απλή ταξινόμηση των ΣΚ σε στενωτικές-αποφρακτικές ανωμαλίες, επικοινωνίες ή ανώμαλες συνδέσεις, παραγνωρίζει το γεγονός ότι κάθε άτομο με ΣΚ έχει πράγματι μια «μοναδική» ανατομία, που καθορίζεται από μια συγκεκριμένη βαρύτητα της κύριας βλάβης, μια «δική» του διαχρονική εξέλιξη της βλάβης και έναν «δικό» του συνδυασμό συνοδών βλαβών. Τελικά, κάθε άτομο με ΣΚ έχει μια μοναδικά δική του ανατομία, ανάλογα με την ακρίβεια που περιγράφουμε την παθολογική ανατομία σε κάθε περίπτωση. Η εξαιρετική ποικιλομορφία της ανατομίας καθιστά επιβεβλημένη την προσεκτική-εξατομικευμένη αξιολόγηση κάθε περίπτωσης για την ιδεώδη καρδιοχειρουργική αποκατάσταση και εισάγει σημαντική μεταβλητότητα σε κάθε μελέτη αξιολόγησης των θεραπευτικών παρεμβάσεων στις ΣΚ, καθώς η βαρύτητα των παθήσεων που εντάσσονται στις επιμέρους ομάδες συχνά διαφέρει μεταξύ των μελετών. 

			2.3.1. Στενωτικές-αποφρακτικές βλάβες

			Στενωτικές βλάβες αφορούν στις βαλβίδες, στις αγγειακές δομές ή στους συνδυασμούς τους. Όπως αναφέρθηκε πριν, η βαρύτητα στενωτικών βλαβών που εντάσσονται στην ίδια ομάδα μπορεί να ποικίλλει σημαντικά, από ασυμπτωματικές-υποκλινικές μορφές  έως σοβαρότατες μορφές που απειλούν άμεσα τη ζωή του νεογνού (critical). Η βαλβιδική στένωση της αορτικής βαλβίδας, για παράδειγμα, συχνότερα είναι ανιχνεύσιμη μόνο υπερηχογραφικά (δίπτυχη αορτική βαλβίδα χωρίς στένωση-χωρίς φύσημα), κατά την κλινική εξέταση (παρουσία συστολικού κλικ και φυσήματος εξώθησης σε συνύπαρξη στένωσης), σπανιότερα συμπτωματική (σοβαρή στένωση με συγκοπτικά ή στηθαγχικά επεισόδια κτλ.) και ακόμα σπανιότερα εξαιρετικά σοβαρή (critical), με κλινικές εκδηλώσεις καρδιακής ανεπάρκειας στη νεογνική ηλικία. 

			Ανάλογα με την ανατομική τους εντόπιση διακρίνονται σε:

			
					Στενώσεις συστηματικής ή πνευμονικής κυκλοφορίας και

					στενώσεις κολποκοιλιακών βαλβίδων, αρτηριακών βαλβίδων, αγγείων.

			

			Στη συνέχεια, ακολουθεί μια σύντομη παρουσίαση των συχνότερων μεμονωμένων στενωτικών- αποφρακτικών ανωμαλιών, ξεκινώντας από τις στενώσεις της πνευμονικής και καταλήγοντας στις στενώσεις της συστηματικής κυκλοφορίας.

			Α. Στενώσεις συστηματικής κυκλοφορίας 

			
					Στένωση μιτροειδούς.Εξαιρετικά σπάνια ως συγγενής καρδιοπάθεια, σε αντίθεση με τη συχνή ανεύρεση στένωσης μιτροειδούς στην ενήλικη ζωή, συχνά ως μακροχρόνια επιπλοκή ρευματικής καρδίτιδας. Ως συγγενής καρδιοπάθεια, η στένωση μιτροειδούς οφείλεται σε ανωμαλίες του συστήματος υποστήριξης των γλωχίνων (θηλοειδών μυών), με πρόσφυση των επιμήκων γλωχίνων σε μονήρη θηλοειδή μυ, με βραχείες τενόντιες χορδές, μια μορφολογία στην οποία η μιτροειδής βαλβίδα αντί για τη συνήθη της μορφή (μίτρα=το στέμμα των καθολικών επισκόπων) έχει περισσότερο τη μορφή αλεξίπτωτου (parachute mitral valve). Η στένωση μιτροειδούς με αυτή τη μορφή συνυπάρχει συχνά σε συνδυασμό με στένωση αορτικής βαλβίδας, υποπλασία αορτικού τόξου και στένωση ισθμού αορτής, μια ιδιαίτερα σοβαρή ΣΚ με πολλαπλές στενώσεις της συστηματικής κυκλοφορίας (Shonecomplex).


					Στένωση αορτικής βαλβίδας. Συχνή μορφή ΣΚ, ιδιαίτερα οι ασυμπτωματικές, υποκλινικές της μορφές. Η δίπτυχη αορτική βαλβίδα αντιπροσωπεύει τη συχνότερη μορφή συγγενούς δυσπλασίας της αορτικής βαλβίδας, η οποία συχνά συνοδεύεται από στένωση ή και ανεπάρκεια της βαλβίδας αλλά και από διάταση (ανεύρυσμα) της ανιούσης αορτής. Πρακτικά, πρόκειται για σύμφυση μεταξύ των δύο από τις τρεις γλωχίνες της αορτικής βαλβίδος, με αποτέλεσμα την ατελή διάνοιξη (στένωση) ή σύγκλεισή (ανεπάρκεια) τους ή συνδυασμό στένωσης και ανεπάρκειας. (Video 2.1) Η δίπτυχη αορτική βαλβίδα θεωρείται η συχνότερη μορφή συγγενούς καρδιοπάθειας στον άνθρωπο και ανάλογα με τον τρόπο ανίχνευσης (κλινικά-υπερηχογραφικά) αναφέρεται να υπάρχει σε 1-3% του γενικού πληθυσμού. Η δίπτυχη αορτική βαλβίδα, συχνά σε συνδυασμό με ισθμική στένωση αορτής, απαντάται συχνά και σε γενετικά σύνδρομα, όπως στο σύνδρομο Turner. 




			

			Video 2.1. Δίπτυχη αορτική βαλβίδα, στο κέντρο της εικόνας. Λήψη βραχύ άξονα μεγάλων αγγείων (short axis view).

			
					Ατρησία αορτικής βαλβίδας.Σοβαρότατη κατάσταση που οδηγεί σε καρδιακή ανεπάρκεια και σε θάνατο στη νεογνική ηλικία, αν δεν αντιμετωπιστεί άμεσα. Συχνά, εμφανίζεται σε συνδυασμό με το σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας.


					Υπο-υπερβαλβιδική στένωση αορτής.Εκτός από τις περιπτώσεις που η στένωση εντοπίζεται στο επίπεδο της αορτικής βαλβίδος, σπανιότερα η στένωση μπορεί να εντοπίζεται πάνω από τη βαλβίδα, στην ανιούσα δηλαδή αορτή (υπερβαλβιδική στένωση), κάτω από τη βαλβίδα εντός της αριστερής κοιλίας (υποβαλβιδική στένωση) ή άμεσα.Η υποβαλβιδική στένωση μπορεί να οφείλεται στην ύπαρξη διακριτής ινομυώδους μεμβράνης ή σε ασύμμετρη υπερτροφία μεσοκοιλιακού διαφράγματος και στην περίπτωση αυτή θεωρείται μορφή της υπερτροφικής αποφρακτικής μυοκαρδιοπάθειας. (Εικόνα 2.16) Η υπερβαλβιδική αορτική στένωση συχνά οφείλεται σε πάχυνση-ανωμαλία του ελαστικού χιτώνα της ανιούσης αορτής και είναι ιδιαίτερα συχνή (σχεδόν ειδικό εύρημα) στο σύνδρομο Williams Beuren, με υποπλασία συχνά και άλλων τμημάτων του αορτικού τόξου αλλά και στενώσεις κλάδων πνευμονικών αρτηριών. (Εικόνα 1.7), (Video 1.3).
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			Εικόνα 2.16 Υποβαλβιδική αορτική στένωση σε ασύμμετρη πάχυνση του μεσοκοιλιακού διαφράγματος (IVS- κίτρινη γραμμή, συγκριτικά με φυσιολογικό πάχος πλάγιου τοιχώματος αριστερής κοιλίας-κόκκινη γραμμή). Αο:Aορτική βαλβίδα, LA: αριστερός κόλπος, LV: αριστερή κοιλία. Κορυφαία απεικόνιση 5 κοιλοτήτων. 

			
					Στένωση ισθμού αορτής.Ο ισθμός της αορτής είναι εξ ορισμού το στενότερο τμήμα του αορτικού τόξου, κάτωθεν του οποίου στην εμβρυϊκή ζωή υπάρχει η αναστόμωση του βοτάλειου πόρου με την κατιούσα αορτή. Σε παθολογική όμως στένωση του ισθμού της αορτής, μετά τη σύγκλειση του βοτάλειου πόρου υπάρχει σοβαρή μείωση της αιμάτωσης του κάτω τμήματος του σώματος, που γίνεται κλινικά αντιληπτή με τη μείωση του σφυγμικού κύματος και της αρτηριακής πίεσης στα κάτω άκρα συγκριτικά με τα άνω άκρα, καθώς τα αγγεία των άνω άκρων- υποκλείδιες αρτηρίες εκφύονται πριν το στενωτικό τμήμα του ισθμού της αορτής. (Εικόνα 2.17) Η στένωση του ισθμού της αορτής, εάν δεν είναι σοβαρότατη, εκδηλουμένη στη νεογνική ηλικία, μπορεί να μη διαγνωστεί ως την ενήλικη ζωή. Συχνή είναι η παρουσία της σε σύνδρομο Turner. 
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			Εικόνα 2.17 Ισθμική στένωση αορτής σε βρέφος. Συγκρίνετε το μέγεθος της ανιούσας αορτής (Αο) με το υποπλαστικό εγκάρσιο αορτικό τόξο που καταλήγει σε περαιτέρω στένωση στο ύψος του ισθμού της αορτής (ανάμεσα στα δύο βέλη). Η κατιούσα αορτή είναι διατεταμένη (AOD). Υπερξιφοειδική λήψη από σφαγιτιδικό βόθρο. 

			
					Διακοπτόμενο αορτικό τόξο.Σοβαρότατη μορφή συγγενούς καρδιοπάθειας, στην οποία υπάρχει απουσία σύνδεσης ή αιματικής ροής μεταξύ τμημάτων του εγκάρσιου αορτικού τόξου (συχνότερα μεταξύ της αριστερής κοινής καρωτίδας και αριστερής υποκλείδιας αρτηρίας). Η αιμάτωση του τμήματος πριν από τη διακοπή γίνεται από την αριστερή κοιλία και εκείνου μετά τη διακοπή από τον βοτάλειο πόρο, όσο παραμένει ανοικτός. Συχνά, συνοδεύει ως εύρημα άλλες σοβαρές ΣΚ. 


					Σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας. Η συνύπαρξη σοβαρών στενώσεων στην παροχέτευση της αιματικής ροής της συστηματικής κυκλοφορίας σε συνδυασμό με την ανεπαρκή ανάπτυξη της συστηματικής αντλίας (αριστερής κοιλίας) ορίζεται ως σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας. Πρακτικά αποτελεί τη σοβαρότερη μορφή απόφραξης της συστηματικής κυκλοφορίας, η οποία οφείλεται σε μειωμένη παροχή αιματικής ροής, συχνά λόγω σοβαρής στένωσης αορτικής βαλβίδας ή σε μειωμένη πλήρωση της αριστερής κοιλίας-στενωτικό ωοειδές τρήμα, με τελική κατάληξη την ατελή ανάπτυξη τόσο των αγγειακών δομών (αορτικής βαλβίδας, αορτικού τόξου), αλλά και της ίδιας της αντλίας (ανάπτυξη υπερτροφίας-ινοελάστωσης και πρακτικά αχρήστευσης της αριστερής κοιλίας ως συστηματικής αντλίας). (Εικόνα 2.18) Αποτελεί μία από τις σοβαρότατες μορφές ΣΚ, της οποίας η χειρουργική αποκατάσταση απαιτεί πολλαπλές επεμβάσεις (εγχειρήσεις τύπου Norwood) για την εξασφάλιση τελικής κυκλοφορίας με συστηματική αντλία τη δεξιά κοιλία, και την πνευμονική κυκλοφορία να εξασφαλίζεται με απευθείας αναστόμωση των συστηματικών φλεβών με τις πνευμονικές αρτηρίες (χωρίς αντλία).
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			Εικόνα 2.18  Σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας (Hypoplastic Left Heart Syndrome-HLHS). Διακρίνεται η σοβαρή υποπλασία της κοιλότητας της αριστερής κοιλίας (κύκλος κάτω δεξιά) και η υποπλαστική αορτή. Η επιβίωση μετά τον τοκετό εξασφαλίζεται από τη βατότητα του ωοειδούς τρήματος (κύκλος κάτω δεξιά) και του αρτηριακού πόρου (ανώτερος κύκλος).

			Β. Στενώσεις πνευμονικής κυκλοφορίας 

			
					Στένωση πνευμονικής βαλβίδας. 
Η στένωση της πνευμονικής βαλβίδας, όπως και της αορτικής βαλβίδας, κυμαίνεται από ασυμπτωματικές-υποκλινικές μορφές έως συμπτωματικές μορφές στη νεογνική ηλικία, με κυρίαρχο εύρημα τη σοβαρή κυάνωση. Όπως στη βαλβιδική στένωση της αορτικής βαλβίδας, έτσι και η βαλβιδική στένωση της πνευμονικής βαλβίδας μπορεί να συνοδεύεται συχνά από διάταση της πνευμονικής αρτηρίας. (Video 2.2) Μια ειδική μορφή βαλβιδικής στένωσης πνευμονικής, με χαρακτηριστική παρουσία παχυμένων-δυσπλαστικών γλωχίνων χαρακτηρίζει το σύνδρομο Noonan, το οποίο συχνά χαρακτηρίζεται και από υπερτροφική μυοκαρδιοπάθεια. 

			

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			Video 2.2.   Βαλβιδική στένωση πνευμονικής, έγχρωμο Doppler. Διακρίνεται η αυξημένη ταχύτητα ροής (πολύχρωμο μωσαικό χρωμάτων) μέσα στον διατεταμένο αυλό της πνευμονικής αρτηρίας στο αριστερό τμήμα της εικόνας. Λήψη βραχύ άξονα μεγάλων αγγείων (short axis view).

			Στένωση κλάδων πνευμονικών αρτηριών.
Οι στενώσεις των κλάδων των πνευμονικών αρτηριών είναι συχνές ως εύρημα στη νεογνική ηλικία και ως αιτία παροδικών υψίσυχνων φυσημάτων με επέκταση στις μασχάλες, στην ίδια ηλικιακή περίοδο. Εμμένουσες όμως στενώσεις των κλάδων των πνευμονικών αγγείων μπορεί να συνυπάρχουν ως συνοδό εύρημα σύμπλοκων συγγενών καρδιοπαθειών, όπως της Τετραλογίας Fallot, αλλά και σε γενετικά σύνδρομα (ιδίως στα σύνδρομα Williams και Αllagile).

			
					Ατρησία τριγλώχινοςΗ δεξιά κολποκοιλιακή βαλβίδα παραμένει ατρητική, χωρίς δυνατότητα αιματικής ροής από τον δεξιό κόλπο στη δεξιά κοιλία. Ανάλογα με την παρουσία μεσοκολπικής και/ή μεσοκοιλιακής επικοινωνίας και τη σύνδεση των μεγάλων αγγείων με τις αντίστοιχες κοιλίες, η κλινική εικόνα κυμαίνεται από σοβαρή κυάνωση (συνήθως) μετά τον τοκετό έως το συνδυασμό κυάνωσης και καρδιακής ανεπάρκειας. (Εικόνα 2.19) Η ατρησία της τριγλώχινος συχνά συνυπάρχει και με στενώσεις στην πνευμονική βαλβίδα και στα αγγεία. Αντιμετωπίζεται χειρουργικά με αναστόμωση των συστηματικών φλεβών με την πνευμονική αρτηρία (χωρίς παρεμβολή της δεξιάς κοιλίας). Οι επεμβάσεις αυτές χαρακτηρίζονται ως Glenn (αναστομώσεις άνω κοίλης φλέβας με πνευμονική) ή Fontan [αναστόμωση άνω-κάτω κοίλης φλέβας με πνευμονικές αρτηρίες (total cavopulmonary anastomosis)].]. 
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			Εικόνα 2.19  Ατρησία τριγλώχινας. Στη θέση της τριγλώχινας βαλβίδας υπάρχει συμπαγής μεμβράνη που διακόπτει τη σύνδεση δεξιού κόλπου –δεξιάς κοιλίας. Η παρουσία βατού ωοειδούς τρήματος εξασφαλίζει την παροχή στις αριστερές κοιλότητες  και η παρουσία μεσοκοιλιακής επικοινωνίας (στο σχήμα ευρύτατης επικοινωνίας) την αιμάτωση των μεγάλων αγγείων. 

			
					Ατρησία πνευμονικής βαλβίδας(με ακέραιο μεσοκοιλιακό διάφραγμα)Σοβαρότατη μορφή ΣΚ, με κυάνωση στη νεογνική ηλικία και νεογνικό θάνατο αν δεν διαγνωστεί και αντιμετωπιστεί άμεσα. Η ατρησία πνευμονικής βαλβίδας, εφόσον δεν υπάρχει μεσοκοιλιακή επικοινωνία, (ακέραιο μεσοκοιλιακό διάφραγμα) οδηγεί σε σοβαρότατη υπερτροφία-εξάλειψη δεξιάς κοιλίας και σοβαρή υποπλασία των πνευμονικών αγγείων. Η σοβαρή υποπλασία των πνευμονικών αγγείων και η συχνή παρουσία αναστομώσεων των στεφανιαίων αγγείων με την κοιλότητα της υποπλαστικής δεξιάς κοιλίας επηρεάζει τη δυνατότητα τελικής χειρουργικής αποκατάστασης. 


			

			2.3.2. Επικοινωνίες

			Οι επικοινωνίες (shunts) μεταξύ των δύο κυκλοφοριών (συστηματικής-πνευμονικής) συνήθως εντοπίζονται στα διαφράγματα που χωρίζουν τους κόλπους (μεσοκολπικές), τις κοιλίες (μεσοκοιλιακές) ή αφορούν σε δυνατότητες επικοινωνίας μεταξύ των μεγάλων αγγείων (αορτοπνευμονική επικοινωνία).Οι επικοινωνίες έχουν ως συνέπεια διαφυγή αίματος από το σύστημα υψηλών πιέσεων (συστηματική κυκλοφορία) στο σύστημα χαμηλών πιέσεων (πνευμονική κυκλοφορία). Η διαφυγή αίματος χαρακτηρίζεται ως αριστεροδεξιά (left to right shunt). Σε περιπτώσεις εξίσωσης των πιέσεων των δύο συστημάτων (λόγω ευμεγέθων επικοινωνιών ή παρουσίας πνευμονικής υπέρτασης) η διαφυγή αίματος είναι αμφίπλευρη (bidirectional shunt),ενώ σε υψηλότερες πνευμονικές πιέσεις από συστηματικές είναι κύρια δεξιοαριστερή (right to left shunt). Η ανάπτυξη πνευμονικής υπέρτασης λόγω μακροχρόνιας αριστεροδεξιάς διαφυγής, με αποτέλεσμα την αναστροφή της ροής του αίματος τελικά και συνακόλουθα την ανάπτυξη κυάνωσης αναφέρεται ως σύνδρομο Eisenmenger (συχνή επιπλοκή καρδιοπαθειών με αριστεροδεξιά διαφυγή, πριν από την ανάπτυξη των σύγχρονων τεχνικών καρδιοχειρουργικής αποκατάστασης).

			Οι σημαντικότερες ΣΚ που χαρακτηρίζονται από την παρουσία παθολογικών επικοινωνιών είναι οι ακόλουθες:

			
					Μεσοκολπική επικοινωνίαΤο μεσοκολπικό διάφραγμα σχηματίζεται από την ομαλή ενσωμάτωση του πρωτογενούς (primum septum), του δευτερογενούς διαφράγματος (septum secundum) και δομών του φλεβώδους κόλπου (sinus venosus).Στην εμβρυϊκή ζωή υπάρχει ως φυσιολογική επικοινωνία το ωοειδές τρήμα [persistent foramen ovale (PFO)] μεταξύ των κόλπων, στο μέσο του μεσοκολπικού διαφράγματος, η οποία συγκλείεται μετά τον τοκετό με τη στενή επαφή του πρωτογενούς και δευτερογενούς διαφράγματος. Στην εικόνα 2.11 και στον πίνακα 2.2 παρουσιάζονται οι συχνότερες μορφές μεσοκολπικής επικοινωνίας, ανάλογα με την ανατομική τους εντόπιση. 


			

			
				
					
					
				
				
					
							
							Μεσοκολπική επικοινωνία

							Atrial Septal Defect (ASD)

						
							
							Εντόπιση

						
					

					
							
							Δευτερογενής 

							μεσοκολπική επικοινωνία

							(ASD secundum)

						
							
							Το έλλειμμα εντοπίζεται στο μέσο του μεσοκολπικού διαφράγματος.

							Το μέγεθος κυμαίνεται από ελάχιστο (παραμονή βατού ωοειδούς τρήματος) έως σημαντικό (ευμεγέθης β΄γενής μεσοκολπική επικοινωνία).

						
					

					
							
							Πρωτογενής μεσοκολπική επικοινωνία

							(ASD primum)

						
							
							Το έλλειμμα εντοπίζεται στο κατώτερο τμήμα του μεσοκολπικού διαφράγματος, άνωθεν της έκφυσης των κολποκοιλιακών βαλβίδων.  Συχνά συνυπάρχει δυσπλασία της μιτροειδούς βαλβίδος (σχισμή- cleft). Η ανωμαλία αυτή εντάσσεται στην ομάδα των ελλειμμάτων των καρδιακών προσκεφαλαίων.

						
					

					
							
							Μεσοκολπική επικοινωνία φλεβώδους κόλπου 

							(Sinus venosus defect)

						
							
							To έλλειμμα εντοπίζεται στην εκβολή της άνω – ή κάτω κοίλης φλέβας με τον δεξιό κόλπο. Λόγω έκκεντρης θέσης η διάγνωση είναι συχνά δυσχερής ενώ συχνά συνυπάρχει με ανώμαλη έκφυση (πρόσφυση) πνευμονικών φλεβών (έκφυση στο δεξιό αντί για αριστερό κόλπο). 

						
					

				
			

			Πίνακας 2.2 Είδη μεσοκολπικής επικοινωνίας 

			
					Μεσοκοιλιακή επικοινωνίαΤο μεσοκοιλιακό διάφραγμα σχηματίζεται με την ομαλή ενσωμάτωση επιμέρους διαφραγμάτων: 1) του μυϊκού [που διακρίνεται με τη σειρά του σε διάφραγμα εισόδου (inlet septum) κοντά στο επίπεδο των κολποκοιλιακών βαλβίδων, σε δοκιδώδες διάφραγμα (trabeculated septum)στο μεγαλύτερο τμήμα του υπόλοιπου διαφράγματος ως την καρδιακή κορυφή και σε διάφραγμα χώρου εξόδου (outlet septum), που διαχωρίζει το χώρο εξόδου της δεξιάς κοιλίας (infundibulum) από την αριστερή κοιλία] 2) του μεμβρανώδους (κάτω από την αορτική βαλβίδα και στο ανώτερο τμήμα του μυϊκού μεσοκοιλιακού διαφράγματος). Στην εικόνα 2.12 και στον Πίνακα 2.3 παρουσιάζονται τα είδη των μεσοκοιλιακών επικοινωνιών ανάλογα με την ανατομική τους εντόπιση. 
	Μεσοκοιλιακή επικοινωνία 
(Ventricular Septal Defect- VSD)
	Εντόπιση

	Μυϊκού τύπου – δοκιδώδους διαφράγματος
(muscular VSD)
	Συχνότερη μορφή μεσοκοιλιακής επικοινωνίας, συχνά μικρών διαστάσεων με αυξημένη πιθανότητα αυτόματης σύγκλεισης 

	Μεμβρανώδης –περιμεμβρανώδης\
(Perimembranous VSD)
	Συχνή μορφή μεσοκοιλιακής επικοινωνίας με επέκταση και στο μεμβρανώδες διάφραγμα –αλλά και στα εγγύς διαφράγματα (περι-μεμβρανώδης). Πιθανότητα αυτόματης σύγκλεισης με σχηματισμό ανευρύσματος από γειτονικούς ιστούς πρόσφυσης τριγλώχινας. Συχνά ευμεγέθη ελλείμματα

	Μυϊκού τύπου- διαφράγματος εισόδου
(inlet VSD)
	Ελλείμματα με εντόπιση άμεσα κάτω από τις κολποκοιλιακές βαλβίδες, χωρίς τάση αυτόματης σύγκλεισης. Εντάσσονται στα ελλείμματα καρδιακών προσκεφαλαίων. 

	Μυϊκού τύπου- διαφράγματος εξόδου (τύπου κακής ευθυγράμμισης)
(outlet VSD, malaligment VSD)
	Ευμεγέθη ελλείμματα μεταξύ του διαφράγματος εξόδου και του υπόλοιπου μυϊκού διαφράγματος, ως αποτέλεσμα αποτυχίας σωστής ευθυγράμμισης και σύνδεσης μεταξύ τους. Οι σοβαρότερες μορφές συγγενούς καρδιοπάθειας (όπως τετραλογία Fallot) χαρακτηρίζονται από τέτοιου τύπου μεσοκοιλιακή επικοινωνία. 




			

			Πίνακας 2.3 Είδη μεσοκοιλιακής επικοινωνίας

			
					Κολποκοιλιακό κανάλι (έλλειμμα καρδιακών προσκεφαλαίων)Τα καρδιακά προσκεφάλαια (endocardial cushions) αποτελούν προσεκβολές στο επίπεδο της κολποκοιλιακής αύλακας, που τελικά χωρίζουν την αρχικά ενιαία κολποκοιλιακή βαλβίδα σε δύο διακριτές βαλβίδες, στη δεξιά κολποκοιλιακή βαλβίδα (με τρείς γλωχίνες-τριγλώχινα) και την αριστερή κολποκοιλιακή βαλβίδα (με δύο γλωχίνες-μιτροειδής). Το κεντρικό τμήμα της καρδιάς, ο αναφερόμενος και ως «σταυρός» της καρδίας (crux of the heart), αποτελείται ουσιαστικά από την κεντρική επαφή των δακτυλίων των δύο κολποκοιλιακών βαλβίδων σε εγκάρσιο επίπεδο και την επαφή πάνω στο σημείο αυτό επαφής τόσο του πρωτογενούς μεσοκολπικού διαφράγματος (από επάνω) όσο και του πρωτογενούς μεσοκολπικού διαφράγματος (από κάτω). (Εικόνα 2.20) Ανωμαλίες στην ομαλή ένωση των τμημάτων αυτών χαρακτηρίζονται γενικά ως έλλειμμα καρδιακών προσκεφαλαίων ή κολποκοιλιακό κανάλι (Atrio Ventricular Septal Defect-AVSD ή AV-canal). (Εικόνα 1.3), (Video 1.1). Στη σοβαρότερη, πλήρη μορφή της, η ΣΚ αυτή περιλαμβάνει: 1) πρωτογενές μεσοκολπικό έλλειμμα, 2) πρωτογενές μεσοκοιλιακό έλλειμμα και 3) παρουσία μιας κοινής κολποκοιλιακής βαλβίδας, της οποίας η διαστολική διάνοιξη γίνεται πάνω από το μεσοκοιλιακό έλλειμμα και προς τις δύο κοιλίες. (Εικόνα 2.21) Ατελείς μορφές της ίδιας ανατομικής ανωμαλίας αποτελούν το μεμονωμένο πρωτογενές μεσοκολπικό έλλειμμα και το μεμονωμένο πρωτογενές μεσοκοιλιακό έλλειμμα (και τα δύο συχνά συνοδεύονται από δυσπλασία της μιτροειδούς βαλβίδας, η οποία εμφανίζει ευμεγέθη σχισμή στην πρόσθια γλωχίνα της). 
Το κολποκοιλιακό κανάλι συνυπάρχει συχνά με χρωμοσωμικές ανωμαλίες, ιδιαίτερα στην τρισωμία 21, σε σύνδρομα ισομέρειας (πολυσπληνίας, ασπληνίας), ενώ συχνά συνυπάρχει με άλλες μείζονες ΣΚ (όπως τετραλογία Fallot). 
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			Εικόνα 2.20 Άποψη κεντρικού τμήματος καρδιάς (σταυρού-crux) με την επαφή των δακτυλίων των κολποκοιλιακών βαλβίδων στο άνω τμήμα της εικόνας (μιτροειδούς-αριστερά, τριγλώχινας-δεξιά), με τον δακτύλιο της αορτικής βαλβίδας (κεντρικά). Σε προσθιότερη θέση (κάτω τμήμα εικόνας) προβάλλει ο δακτύλιος της πνευμονικής βαλβίδας.
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			Εικόνα 2.21 Κολποκοιλιακό κανάλι (έλλειμμα καρδιακών προσκεφαλαίων-atrioventricular septal defect-AVSD). Συνδυασμός μεσοκολπικής και μεσοκοιλιακής επικοινωνίας (χώρου εισόδου) με παρουσία κοινής κολποκοιλιακής βαλβίδας. 

			
					Μονήρης κοιλία Ως μονήρης κοιλία περιγράφεται κάθε ΣΚ στην οποία πρακτικά υπάρχει μόνο μια λειτουργική κοιλία, και η οποία εξασφαλίζει τόσο τη συστηματική όσο και την πνευμονική κυκλοφορία. Στην πράξη, υπάρχει πάντα μια υποπλαστική κοιλία που συνδέεται με μεσοκοιλιακή επικοινωνία με την κυρίαρχη κοιλία, όμως δεν έχει καμία λειτουργική σημασία. Υπάρχουν διάφορες μορφές ανάλογα με τη μορφή της κολποκοιλιακής βαλβίδας (ή βαλβίδων) και τον τρόπο σύνδεσης των μεγάλων αγγείων, πρακτικά όμως θεωρείται ως ανατομική ανωμαλία του τύπου της πλήρους ενδοκαρδιακής ανάμειξης αίματος των δύο κυκλοφοριών. 


					Αρτηριακός κορμόςΟ κοινός αρτηριακός κορμός διαχωρίζεται με σπειροειδές ενδαυλικό διάφραγμα στα δύο μεγάλα αγγεία, την αορτή και την πνευμονική αρτηρία. Σε αστοχία σχηματισμού του διαφράγματος, υπάρχει πρακτικά ένα αγγείο (αρτηριακός κορμός) με πλήρη ανάμειξη της αιματικής ροής των δύο κυκλοφοριών. Ο κοινός αρτηριακός κορμός συνυπάρχει πάντα με ευρεία μεσοκοιλιακή επικοινωνία, ενώ η κλινική εικόνα (κυάνωση ή καρδιακή ανεπάρκεια) εξαρτάται από τον τρόπο έκφυσης και την ανάπτυξη των πνευμονικών αρτηριών που εκφύονται από τον κοινό αρτηριακό κορμό. Η ΣΚ αυτή υπάρχει συχνά σε σύνδρομο Di George.


					Αρτηριακός πόροςO αρτηριακός (ή βοτάλειος) πόρος είναι μια φυσιολογική σύνδεση μεταξύ πνευμονικής αρτηρίας και κατιούσας αορτής στην εμβρυϊκή ζωή. (Εικόνα 2.10) Αποτυχία σύγκλεισής του μετά τον τοκετό αποτελεί μια συχνή μορφή ΣΚ, στην οποία υπάρχει εξωκαρδιακή αριστεροδεξιά διαφυγή (από την αορτή στην πνευμονική αρτηρία). Η παρουσία βατού βοτάλειου πόρου είναι σημαντική για την επιβίωση μετά τον τοκετό νεογνών με σοβαρές αποφρακτικές καρδιοπάθειες της δεξιάς ή αριστερής κοιλίας, ή κυανωτικές καρδιοπάθειες, όπως μετάθεση μεγάλων αγγείων, και η βατότητά του εξασφαλίζεται φαρμακευτικά στις καταστάσεις αυτές με την ενδοφλέβια χορήγηση προσταγλανδινών. Σε κάθε άλλη όμως περίπτωση, η παρουσία του αρτηριακού και η αριστεροδεξιά διαφυγή αιματικής ροής δεν είναι επιθυμητή. Ανοικτός αρτηριακός πόρος είναι ιδιαίτερα συχνό εύρημα σε πρόωρα νεογνά (Video 2.3), με ανταπόκριση συχνά στη φαρμακευτική σύγκλειση με τη χορήγηση αναστολέων προσταγλανδινών [μη στεροειδή αντιφλεγμονώδη φάρμακα, όπως ασπιρίνη, ιβουπροφαίνη κτλ.(NSAIDS)]. Αντίθετα, ο βατός αρτηριακός πόρος σε τελειόμηνα νεογνά δεν ανταποκρίνεται σε φαρμακευτική σύγκλειση, καθιστώντας αναγκαία την επεμβατική σύγκλειση (με καθετηριασμό) σε περιπτώσεις αιμοδυναμικά σημαντικής επικοινωνίας.




			

			Video 2.3.   Ανοικτός αρτηριακός πόρος σε νεογνό, έγχρωμο Doppler. Διακρίνεται η παλίνδρομη ροή (κόκκινο μωσαικό), στο κατώτερο αριστερό τμήμα της πνευμονικής αρτηρίας (μπλέ ροή χαμηλών ταχυτήτων). Τροποποιημένη λήψη βραχύ άξονα μεγάλων αγγείων.

			2.3.3. Ανωμαλίες σύνδεσης τμημάτων 

			Η διαδοχική σύνδεση των προσαγωγών φλεβών με τον αντίστοιχο κόλπο, την αντίστοιχη κοιλία και το αντίστοιχο μεγάλο αγγείο για κάθε σύστημα κυκλοφορίας (συστηματική, πνευμονική κυκλοφορία) επιτυγχάνεται χάρη στη σωστή ευθυγράμμιση των αντίστοιχων διαφραγμάτων και τη σωστή αντιστοίχιση των διαδοχικών τμημάτων μεταξύ τους κατά τη διαδικασία περιστροφής του αρχέγονου καρδιακού σωλήνα (looping).

			Οι διαδοχικές συνδέσεις είτε είναι οι αναμενόμενες, αντίστοιχες (concordant)είτε οι μη αναμενόμενες, αναντίστοιχες (discordant). Στην ανατομική ταξινόμηση των ΣΚ, ιδιαίτερα σημαντική είναι η περιγραφή της σύνδεσης κάθε τμήματος (segmental approach) με το επόμενό του με αντίστοιχη ή αναντίστοιχη σύνδεση. Έτσι, η περιγραφή των συνδέσεων συστηματικών φλεβών με τους κόλπους ως αντίστοιχες (concordant veno-atrial connections) σημαίνει αναμενόμενη σύνδεση των συστηματικών φλεβών με τον δεξιό και των πνευμονικών φλεβών με τον αριστερό κόλπο. Αντίθετα, η περιγραφή των κολποκοιλιακών συνδέσεων ως αναντίστοιχες (discordant atrio-ventricular connection) συνεπάγεται τη σύνδεση του δεξιού κόλπου με την αριστερή κοιλία και του αριστερού κόλπου με τη δεξιά κοιλία. 

			Ιδιαίτερη σημασία έχει για την κατανόηση των σύμπλοκων ΣΚ με ανώμαλη θέση της καρδιάς (και σπλάχνων) η διάκριση της ανατομικής θέσης μιας δομής από τη μορφολογία και τις συνδέσεις της. Έτσι, για παράδειγμα, η έννοια της αριστερής κοιλίας μπορεί να γίνει αντιληπτή στερεοταξικά ως η αριστερότερα ευρισκόμενη κοιλία από τις δύο ή μορφολογικά (η κοιλία που έχει μια μιτροειδή βαλβίδα, λεία τοιχώματα και στην οποία η μιτροειδής και η αορτική βαλβίδα βρίσκονται σε άμεση σχεδόν επαφή) ή η κοιλία που συνδέεται με έναν αριστερό κόλπο και την αορτή. Για την αποφυγή της σύγχυσης υπάρχουν διάφορα συστήματα ορολογίας και προσδιορισμού τόσο της θέσης όσο και της ανατομικής μορφολογίας κάθε καρδιακού τμήματος στην περιγραφή της ανατομίας σύμπλοκων καρδιακών ανωμαλιών. Σημαντικότερες είναι οι μορφολογικές περιγραφές των ΣΚ κατά Andersen και κατά Van Praagh. 

			Οι περιγραφές της ανατομίας αρχίζουν πάντα από την περιγραφή της σπλαχνικής συμμετρίας (ή ασυμμετρίας), με τη συνήθη κατάσταση σχέσεων σπλάχνων να περιγράφεται ως situs solitus, την αντίστροφη κατοπτρική θέση σπλάχνων ως situs inversus και την ενδιάμεση θέση σπλάχνων ως situs ambiguous (σύνδρομα ισομέρειας: δεξιάς ισομέρειας ή ασπληνίας και αριστερής ισομέρειας ή πολυσπληνίας). Στη συνέχεια, αναφέρονται η ύπαρξη αντίστοιχων (ή αναντίστοιχων) φλεβο-κολπικών, κολπο-κοιλιακών και κοιλιο-αρτηριακών συνδέσεων, καθώς και η περιγραφή της διάταξης των κοιλιών μεταξύ τους (d-Looping, η δεξιά κοιλία βρίσκεται δεξιά και έμπροσθεν της αριστερής, l-Looping, η δεξιά κοιλία βρίσκεται αριστερά και έμπροσθεν της αριστερής), και της διάταξης των μεγάλων αγγείων μεταξύ τους, για παράδειγμα, σε διπλανές θέσεις (side by side). Η σημαντικότερη όμως πληροφορία για την κατανόηση της αιμοδυναμικής και χειρουργικής αποκατάστασης σύμπλοκων ΣΚ είναι η κατανόηση της πορείας της αιματικής ροής και κατά πόσο αυτή καταλήγει από τις συστηματικές φλέβες στην πνευμονική κυκλοφορία και από τις πνευμονικές φλέβες στη συστηματική κυκλοφορία ή αν υπάρχει ανάμειξη μεταξύ των κυκλοφοριών, απόφραξη ή αναντίστοιχες συνδέσεις.  

			Παρά το γεγονός ότι οι περισσότερες περιπτώσεις αναντίστοιχων συνδέσεων μεταξύ των καρδιακών τμημάτων συνυπάρχουν με άλλες σοβαρές ανατομικές ανωμαλίες του καρδιαγγειακού συστήματος, οι κύριες ανωμαλίες σύνδεσης είναι οι ακόλουθες:

			
					Ανώμαλη εκβολή πνευμονικών φλεβώνΗ ανώμαλη εκβολή πνευμονικών φλεβών αντιπροσωπεύει αναντίστοιχη φλεβο-κολπική σύνδεση των πνευμονικών φλεβών: αντί να συνδεθούν με τον αριστερό κόλπο εκβάλλουν (όλες ή μερικές) στον δεξιό κόλπο. Το αποτέλεσμα είναι οξυγονωμένο αίμα των πνευμονικών φλεβών να κατευθύνεται εξ ολοκλήρου ή τμηματικά στον δεξιό κόλπο και εκ νέου στην πνευμονική κυκλοφορία. Πρόκειται για μια πρακτικά αριστεροδεξιά διαφυγή, που εάν είναι μερική (μερική ανώμαλη εκβολή) μπορεί να μην έχει ουσιαστικές κλινικές επιπτώσεις, αλλά σε ολική ανώμαλη εκβολή στον δεξιό κόλπο, ιδίως εάν δεν υπάρχει δυνατότητα επικοινωνίας των δύο κόλπων ή εάν η ανώμαλη εκβολή των πνευμονικών φλεβών συνδέεται και με στένωσή τους, η κλινική εικόνα είναι βαρύτατη με κυάνωση και θάνατο στη νεογνική ηλικία. 


					Διορθωμένη μετάθεση μεγάλων αγγείων (L-TGA)Στην περίπτωση αυτή, υπάρχουν αναντίστοιχες κολπο-κοιλιακές συνδέσεις, ακολουθούμενες από επίσης αναντίστοιχες κοιλιο-αρτηριακές συνδέσεις. Ουσιαστικά, ο μορφολογικά και λειτουργικά δεξιός κόλπος συνδέεται με μορφολογικά αριστερή κοιλία, η οποία έχει το ρόλο της συστηματικής κοιλίας, που συνδέεται με τη σειρά της με την πνευμονική αρτηρία. Ο μορφολογικά και λειτουργικά αριστερός κόλπος συνδέεται με μορφολογικά δεξιά κοιλία (λειτουργικά συστηματική αντλία) και αυτή με τη σειρά της με την αορτή. Πρακτικά, υπάρχει μετάθεση μεγάλων αγγείων, καθώς η αορτή εκφύεται από μορφολογικά δεξιά κοιλία και η πνευμονική από μορφολογικά αριστερή κοιλία. Στην πράξη όμως, η αιμοδυναμική είναι απόλυτα φυσιολογική χάρη στην ταυτόχρονη αναντίστοιχη σύνδεση και των κόλπων: το μη οξυγονωμένο αίμα θα φθάσει στους πνεύμονες περνώντας από τον δεξιό κόλπο και την πνευμονική αρτηρία, με παρεμβολή όμως μιας κοιλίας, η οποία, ενώ βρίσκεται δεξιά, έχει μορφολογία αριστερής κοιλίας. Το οξυγονωμένο αίμα θα φθάσει κανονικά στην αορτή, διερχόμενο κανονικά από τον αριστερό κόλπο, αλλά και από μία κοιλία, η οποία μορφολογικά είναι δεξιά κοιλία, αλλά βρίσκεται αριστερά. Η μετάθεση των μεγάλων αγγείων σε σχέση με τις κοιλίες ονομάζεται διορθωμένη, καθώς δεν έχει αιμοδυναμική επίπτωση λόγω της αντίστροφης σύνδεσης των κόλπων. Αναφέρεται και ως l-μετάθεση (L-transposition) των μεγάλων αγγείων, προσδιορίζοντας ότι η δεξιά κοιλία βρίσκεται αριστερά σε σχέση με την δεξιά. Η πάθηση μπορεί να γίνει αντιληπτή εύκολα ως αντιστροφη θέση των κοιλιών. Σπάνια είναι μεμονωμένη, συχνά συνοδεύεται και από στένωση πνευμονικής ή μεσοκοιλιακή επικοινωνία, ενώ η παρουσία ως συστηματικής αντλίας της δεξιάς κοιλίας επηρεάζει την μακροχρόνια πρόγνωση δυσμενώς. 


					Μετάθεση μεγάλων αγγείων (D-TGA). Η «κλασική» μετάθεση των μεγάλων αγγείων, που εκδηλώνεται με σοβαρή κυάνωση άμεσα μετά τον τοκετό, απειλητική για τη ζωή του νεογνού, είναι η περίπτωση της αναντίστοιχης σύνδεσης κοιλιών με μεγάλα αγγεία, αλλά παρουσία αντίστοιχων όμως κολποκοιλιακών συνδέσεων (σε αντίθεση με τη διορθωμένη μετάθεση που έχει αναντίστοιχες κολποκοιλιακές συνδέσεις). Στην περίπτωση αυτή, το μη οξυγονωμένο αίμα του δεξιού κόλπου καταλήγει στη δεξιά κοιλία και στη συνέχεια στην αορτή, ενώ το οξυγονωμένο αίμα μέσω του αριστερού κόλπου, αριστερής κοιλίας και πνευμονικής αρτηρίας καταλήγει ξανά στους πνεύμονες. Πρακτικά, υπάρχουν δύο κυκλοφορίες χωρίς καμία μεταξύ τους επικοινωνία και ο θάνατος εντός ωρών είναι δεδομένος, αν δεν παραμείνουν βατές (ή εξασφαλισθεί η βατότητά τους με θεραπευτικές παρεμβάσεις) οι προγεννητικές ενδοκαρδιακές και εξωκαρδιακές επικοινωνίες μεταξύ των δύο κυκλοφοριών (ωοειδές τρήμα και βοτάλειος πόρος, αντίστοιχα) (Eικόνα 2.14).


			

			2.3.4. Συνδυασμοί ανατομικών ανωμαλιών

			Η ιδεώδης κατάσταση της μεμονωμένης παρουσίας μίας και συγκεκριμένης ανατομικής βλάβης (π.χ. μεμονωμένης βαλβιδικής στένωσης αορτής, μεμονωμένης μεσοκολπικής επικοινωνίας ή μεμονωμένης ανώμαλης σύνδεσης καρδιακών τμημάτων) δεν είναι ο κανόνας στις ΣΚ. Συχνά, συνυπάρχουν βλάβες του ίδιου είδους σε πολλαπλά επίπεδα, αλλά εξίσου συχνά συνυπάρχουν και διαφορετικού τύπου ανατομικές ανωμαλίες (π.χ. στενωτικές βλάβες, με επικοινωνίες και/ή αναντίστοιχες συνδέσεις), καθιστώντας αναγκαία τη χρήση κοινής ορολογίας και συστημάτων ανατομικής ταξινόμησης των ΣΚ που αναφέρθηκαν προηγουμένως. Ιδιαίτερη σημασία όμως, σε κάθε περίπτωση, έχει η κατανόηση της τελικής αιμοδυναμικής και της προεξάρχουσας ανωμαλίας στην κλινική εικόνα (στένωση, απόφραξη ή επικοινωνία;). Η ίδια ΣΚ, καθώς εμφανίζει διαχρονικά εξέλιξη στη βαρύτητα των επιμέρους ανατομικών ανωμαλιών που την απαρτίζουν, εμφανίζει αντίστοιχα και διαφορετική κυρίαρχη συμπτωματολογία. Μερικές συνήθεις μορφές ΣΚ που συνδυάζουν αποφρακτικές βλάβες και επικοινωνίες παρουσιάζονται στη συνέχεια, οι οποίες συχνά έχουν αντίστοιχη αιμοδυναμική και κλινικές εκδηλώσεις.

			
					Τετραλογία Fallot. Η τετραλογία Fallot αντιπροσωπεύει ιστορικά την καλύτερα περιγεγραμμένη ΣΚ. Η μακροχρόνια επιβίωση των ασθενών στην πλειοψηφία των περιπτώσεων σε συνδυασμό με την ανάπτυξη σοβαρής κυάνωσης και των επιπλοκών της δικαιολογούν την αναγνώρισή της ως «πρότυπου» των ΣΚ. Η τετραλογία (τετράδα) των κύριων ανατομικών ανωμαλιών αποτελείται από την παρουσία:


			

			
					στένωσης πνευμονικής,

					μεσοκοιλιακής επικοινωνίας,

					εφίππευση αορτής πάνω από τη μεσοκοιλιακή επικοινωνία (και μεσοκοιλιακό διάφραγμα) και

					υπερτροφία δεξιάς κοιλίας.Το σύνολο των ανατομικών αυτών ανωμαλιών έχει ως αρχική βλάβη την ανώμαλη-άστοχη σύνδεση του μεσοκοιλιακού διαφράγματος του χώρου εξόδου της δεξιάς κοιλίας (outlet septum) με το υπόλοιπο μεσοκοιλιακό διάφραγμα. Καθώς εμφανίζει το πρώτο μια πρόσθια (προς το στέρνο) παρεκτόπιση, η σύνδεσή του με το υποκείμενο διάφραγμα είναι αποτυχημένη, με αποτέλεσμα (1) την παρουσία μεταξύ των δύο τμημάτων του μεσοκοιλιακού διαφράγματος μιας ευμεγέθους μεσοκοιλιακής επικοινωνίας, (2) της εφίππευσης της αορτής (πρόσθιας παρεκτόπισής της πάνω από το έλλειμμα), (3) της συνακόλουθης στένωσης του χώρου εξόδου της δεξιάς κοιλίας και της συνύπαρξης στενώσεων τόσο στο επίπεδο της πνευμονικής βαλβίδας όσο και της πνευμονικής αρτηρίας, στενώσεων που μακροχρόνια οδηγούν (4) σε αντιρροπιστική υπερτροφία της δεξιάς κοιλίας (4). (Εικόνες 1.6, 2.13), (Video 1.2).
	Διπλοέξοδος δεξιά κοιλίαΠρακτικά, η αιμοδυναμική είναι αντίστοιχη της Τετραλογίας Fallot στην πλειοψηφία των περιπτώσεων, η αορτή στην περίπτωση αυτή εφιππεύει τόσο εκσεσημασμένα, ώστε εκφύεται κυρίαρχα από τη δεξιά κοιλία, όπως και η πνευμονική αρτηρία. Περιλαμβάνει και περιπτώσεις με αντίστροφη έκφυση των μεγάλων αγγείων (εφίππευση της πνευμονικής αρτηρίας). 

	Ατρησία πνευμονικής με μεσοκοιλιακή επικοινωνίαΣε αντίθεση με την ατρησία πνευμονικής με συμπαγές (ή άθικτο) μεσοκοιλιακό διάφραγμα, η παρουσία μεσοκοιλιακής επικοινωνίας επιτρέπει την ενδοκαρδιακή ανάμειξη των δύο κυκλοφοριών. Η αιμάτωση της πνευμονικής κυκλοφορίας φυσικά, εξαρτάται από την παρουσία βατού βοτάλειου πόρου ή αορτοπνευμονικών αναστομώσεων που εξασφαλίζουν την αιμάτωση των πνευμόνων από την αορτή. Πρακτικά, θεωρείται ως η σοβαρότερη μορφή της τετραλογίας Fallot (πλήρης απουσία σύνδεσης δεξιάς κοιλίας και πνευμονικής κυκλοφορίας). 




			

			2.4. Φυσιολογική ταξινόμηση ΣΚ

			Η κλασική ταξινόμηση των ΣΚ είναι η διάκρισή τους σε κυανωτικές και ακυανωτικές, με βάση την παρουσία ή όχι κυάνωσης. Μια άλλη ταξινόμηση, βασιζόμενη στην ανατομία, είναι η διάκριση σε αποφρακτικές παθήσεις, σε παθήσεις ανάμειξης αίματος μεταξύ των δύο κυκλοφοριών (shunt), σε άστοχες (αναντίστοιχες) συνδέσεις τμημάτων μεταξύ τους ή σε συνδυασμούς αυτών. Οι δύο αυτές ταξινομήσεις δίνουν, αν συνδυασθούν μεταξύ τους, πολλούς συνδυασμούς: κυανωτικές παθήσεις με ή χωρίς απόφραξη, ακυανωτικές παθήσεις με ανάμειξη αίματος κτλ.. 

			2.4.1. Κυανωτικές και ακυανωτικές ΣΚ

			Οι ΣΚ ιστορικά είχαν ταυτιστεί με την εικόνα των παιδιών με κεντρική κυάνωση, πολυκυθαιμία και παρουσία έντονων καρδιακών φυσημάτων που δεν άφηναν καμία αμφιβολία για την καρδιογενή προέλευση της κεντρικής κυάνωσης. Η τετραλογία Fallot υπήρξε το «πρότυπο» των ΣΚ, η «μπλε πάθηση» (maladie bleau) που ταυτίζεται με την κεντρική καρδιογενή κυάνωση.

			Η κυάνωση της τετραλογίας Fallot και όλων των κυανωτικών συγγενών καρδιοπαθειών είναι «κεντρική» κυάνωση. Σε αντίθεση με την περιφερική κυάνωση, που η μείωση του ποσοστού οξυαιμοσφαιρίνης οφείλεται στην αυξημένη αποδέσμευση του οξυγόνου στην περιφέρεια (π.χ. λόγω αγγειοσύσπασης, χαμηλής καρδιακής παροχής κτλ.), η κεντρική κυάνωση χαρακτηρίζεται από χαμηλό κορεσμό της αιμοσφαιρίνης στη συστηματική κυκλοφορία ήδη από το επίπεδο της αορτής. Κυάνωση θεωρούμε ότι υπάρχει σε παρουσία τουλάχιστον 5 gr αναχθείσας αιμοσφαιρίνης/ ml.  

			Η διάγνωση της κυάνωσης δεν πρέπει να βασίζεται στην οπτική μας εντύπωση για το χρώμα των ασθενών, αλλά σε αντικειμενική μέτρηση του ποσοστού της οξυαιμοσφαιρίνης με τη χρήση παλμικής οξυμετρίας. Η συνύπαρξη ή όχι αναιμίας, το χρώμα του δέρματος των ασθενών επηρεάζει σημαντικά την ικανότητα οπτικής αντίληψης κυάνωσης. Σε συνύπαρξη αναιμίας, η κυάνωση γίνεται αντιληπτή μόνο σε σοβαρού βαθμού μείωσης του κορεσμού, σε πολυκυθαιμία, ακόμα και ήπια κυάνωση γίνεται εύκολα αντιληπτή. 

			Στις κυανωτικές καρδιοπάθειες, η ποσότητα του αίματος που φτάνει στους πνεύμονες για να οξυγονωθεί είναι ανεπαρκής, με αποτέλεσμα κεντρικού τύπου κυάνωση.  Κυανωτικές είναι οι καρδιοπάθειες που η μεταφορά του αίματος από τις δεξιές κοιλότητες στους πνεύμονες παρακωλύεται (ατρησία τριγλώχινος, πνευμονικής, σοβαρή μορφή Tετραλογίας Fallot), υπάρχουν αναντίστοιχες συνδέσεις (μετάθεση μεγάλων αγγείων), ενδοκαρδιακές επικοινωνίες με δεξιοαριστερή διαφυγή ή τέλος, συνδυασμοί των παραπάνω.

			Ακυανωτικές είναι οι καρδιοπάθειες με ανάμειξη του αίματος ενδοκαρδιαρδιακά ή εξωκαρδιακά, με την προϋπόθεση ότι επικρατεί η αριστεροδεξιά διαφυγή (μεσοκολπική, μεσοκοιλιακή επικοινωνία, βοτάλειος πόρος), οι ηπιότερες μορφές βαλβιδικών στενώσεων (δεξιών ή αριστερών βαλβίδων), καθώς και οι στενώσεις των εξωκαρδιακών αγγείων (ισθμική στένωση αορτής). 

			Καθώς οι ΣΚ με την ανάπτυξη του νεογνού και βρέφους ως την ενήλικη ζωή αλλάζουν αιμοδυναμική ανάλογα με την προέχουσα ανατομική βλάβη σε κάθε ηλικία, η ίδια ανατομικά πάθηση μπορεί να συμπεριφέρεται ως ακυανωτική αρχικά (π.χ. τετραλογία Fallot με επικράτηση αρχικά της αριστεροδεξιάς διαφυγής στη μεσοκοιλιακή επικοινωνία) και στη συνέχεια ως κυανωτική (επιδείνωση και επικράτηση της σοβαρής στένωσης πνευμονικής στην τετραλογία Fallot αργότερα). Το ίδιο συμβαίνει τυπικά σε ανάπτυξη πνευμονικής υπέρτασης σε παθήσεις με αριστεροδεξιά διαφυγή, που αρχικά είναι ακυανωτικές έως την αντιστροφή της ροής στο επίπεδο της ενδοκαρδιακής (ή εξωκαρδιακής) επικοινωνίας (Eisenmenger syndrome). Συμπερασματικά, η ανατομική περιγραφή της ανωμαλίας είναι σημαντική, όπως και η κλινική της ταξινόμηση σε κυανωτική ή ακυανωτική τη συγκεκριμένη χρονική περίοδο που εξετάζουμε το παιδί. 

			Μια άλλη ταξινόμηση των ΣΚ, με βάση την ανατομία, είναι η ανατομική κατάταξή τους σε αποφρακτικές (στενώσεις-ατρησίες), βλάβες ανάμειξης (shunt lesions-μεσοκολπική, μεσοκοιλιακή, αρτηριακός πόρος, μονήρης κοιλία, κολποκοιλιακό κανάλι), βλάβες σύνδεσης (μετάθεση μεγάλων αγγείων, ανώμαλη εκβολή πνευμονικών φλεβών) και συνδυασμούς τους (τετραλογία Fallot: ανάμειξη &στένωση).

			2.4.2. Ακυανωτικές ΣΚ

			Στενώσεις βαλβίδων ή αγγείων (όχι εξαιρετικά σοβαρές):

			
					στένωση πνευμονικής,

					στένωση αορτικής και

					στένωση ισθμού αορτής.

			

			Επικοινωνίες (με χαμηλές πιέσεις στην πνευμονική κυκλοφορία):

			
					μεσοκολπική,

					μεσοκοιλιακή,

					κολποκοιλιακό κανάλι και

					αρτηριακός πόρος.

			

			2.4.3. Κυανωτικές ΣΚ

			Αποφράξεις- σοβαρές στενώσεις πνευμονικής κυκλοφορίας:

			
					ατρησία τριγλώχινος,

					ατρησία πνευμονικής (με ή χωρίς μεσοκοιλιακό έλλειμμα) και

					τετραλογία Fallot (με σοβαρή στένωση πνευμονικής).

			

			Επικοινωνίες με πλήρη ανάμειξη αιματικής ροής:

			
					μονήρης κοιλία.

			

			Αναντίστοιχες συνδέσεις καρδιακών τμημάτων:

			
					ολική ανώμαλη εκβολή πνευμονικών φλεβών και

					μετάθεση μεγάλων αγγείων.

			

			2.4.4. Ταξινόμηση με βάση την παρουσία καρδιακής ανεπάρκειας ή όχι

			Η ταξινόμηση αυτή βασίζεται στην επίδραση της ΣΚ στην αιμοδυναμική και στην πιθανή πρόκληση καρδιακής ανεπάρκειας. Η καρδιακή ανεπάρκεια μπορεί να προκύψει είτε ως συνέπεια επικοινωνιών με σημαντική αριστεροδεξιά διαφυγή, στις οποίες η πνευμονική παροχή λόγω διαφυγής είναι δυσανάλογα αυξημένη σχετικά με συστηματική παροχή, καταστάσεις που συνδέονται με αυξημένη πνευμονική αιμάτωση, ως συνέπεια σοβαρής απόφραξης στη ροή είτε λόγω ανεπάρκειας στη λειτουργικότητα της αντίστοιχης αντλίας (κοιλίας), καταστάσεις που συνοδεύονται από ιστική υποξία και οξέωση λόγω μειωμένης καρδιακής παροχής.   
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			Κεφάλαιο 3 

			Γερμανάκης Ι.

		

	
		
			3. Εμβρυϊκή Καρδιολογία 

			Οι εξελίξεις στην ιατρική απεικόνιση επιτρέπουν την αξιολόγηση της ανατομίας και φυσιολογίας του ανθρώπου ήδη από την εμβρυϊκή ζωή. Η απεικόνιση της ανατομίας και φυσιολογίας του καρδιαγγειακού συστήματος του εμβρύου με τη χρήση της υπερηχογραφίας επίτρεψε την κατανόηση τόσο της προγεννητικής ανατομίας και φυσιολογίας όσο και την προγεννητική διάγνωση των ΣΚ. Η Εμβρυϊκή Καρδιολογία έτσι, αποτελεί ένα από τα νεότερα επιστημονικά πεδία της Ιατρικής, που απαιτεί γνώση των ιδιαιτεροτήτων της εμβρυϊκής κυκλοφορίας, των τεχνικών δυσκολιών της προγεννητικής απεικόνισης, των ενδείξεων πραγματοποίησης εξειδικευμένης απεικόνισης του καρδιαγγειακού συστήματος του εμβρύου στη διάρκεια της κύησης, της συσχέτισης των ανιχνευόμενων εμβρυϊκών καρδιοπαθειών με γενετικά σύνδρομα. Ιδίως όμως, απαιτεί την άριστη συνεργασία μεταξύ συναφών ειδικοτήτων για την παροχή των πληροφοριών που σχετίζονται με την υγεία του εμβρύου στην μελλοντική οικογένεια με κατανόηση, ειλικρίνεια και σεβασμό.  

			Καθώς οι δυνατότητες θεραπευτικών παρεμβάσεων σε καρδιολογικά προβλήματα του εμβρύου είναι στην εποχή μας περιορισμένες – με εξαίρεση τη θεραπεία εμβρυϊκών αρρυθμιών – η προγεννητική διάγνωση των ΣΚ προσφέρει τη δυνατότητα άμεσης υποστήριξης του πάσχοντος νεογνού μετά τον τοκετό, της ψυχολογικής προετοιμασίας και ενημέρωσης της οικογένειας για τις θεραπευτικές δυνατότητες αλλά και του αποκλεισμού συνύπαρξης γενετικών συνδρόμων ή άλλων δυσπλασιών που συχνά συνοδεύουν τις εμβρυϊκές καρδιοπάθειες.  

			3.1. Φυσιολογία εμβρυϊκής κυκλοφορίας 

			Το καρδιαγγειακό σύστημα παρά το γεγονός ότι περιγράφεται ως ενιαίο – φυσιολογικά και ανατομικά – διακρίνεται σε δύο συστήματα που εξασφαλίζουν τη συστηματική και την πνευμονική κυκλοφορία. Η ιδιαίτερη ανατομία και φυσιολογία της εμβρυϊκής κυκλοφορίας είναι η ύπαρξη, η σύνδεση και η υποστήριξη της πλακουντιακής κυκλοφορίας, η οποία επιβάλλει σημαντικές ανατομικές και λειτουργικές προσαρμογές στη συστηματική και πνευμονική κυκλοφορία. Η κατανόηση των διαφορών αυτών και των δραματικών αλλαγών που συμβαίνουν άμεσα μετά τον τοκετό για τη μετάβαση από την ενδομήτριο στην εξωμήτριο κυκλοφορία είναι ουσιώδης για την κατανόηση του χρόνου εκδήλωσης των ΣΚ και των σωτήριων θεραπευτικών παρεμβάσεων που θα πρέπει να γίνουν άμεσα, όπως θα δούμε σε άλλο κεφάλαιο. 

			3.1.1. Φυσιολογία κυκλοφορίας μετά τον τοκετό

			Η συστηματική και πνευμονική κυκλοφορία αποτελούν δύο συστήματα συνδεδεμένα σε σειρά. Κάθε σύστημα με τη σειρά του αποτελείται από μία αντλία (κοιλία) συνδεδεμένη με αγγεία που μεταφέρουν προς αυτήν (φλεβική κυκλοφορία) και στη συνέχεια από αυτήν προς την περιφέρεια (αρτηριακή κυκλοφορία).  (Εικόνα 3.1)
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			Εικόνα 3.1 Μετά τον τοκετό, η πνευμονική και η συστηματική κυκλοφορία αποτελούν δύο συστήματα συνδεδεμένα σε σειρά. Στην εμβρυϊκή κυκλοφορία τα δύο συστήματα συνδέονται και παράλληλα μεταξύ τους, στο επίπεδο των κόλπων (ωοειδές τρήμα) και των μεγάλων αγγείων (αρτηριακός πόρος).

			Έτσι, ακολουθώντας την αιματική ροή (φλέβες-αντλία-αρτηρίες), η πνευμονική κυκλοφορία αποτελείται από τις συστηματικές φλέβες, οι οποίες καταλήγουν στην άνω και κάτω κοίλη φλέβα, στον δεξιό κόλπο, στη δεξιά κοιλία, στην πνευμονική αρτηρία και στους κλάδους της ως τα τριχοειδή αγγεία των πνευμόνων. Η συστηματική κυκλοφορία αποτελείται από τις πνευμονικές φλέβες, τον αριστερό κόλπο και την κοιλία, την αορτή και τους κλάδους της ως τα τριχοειδή αγγεία των οργάνων του σώματος. Οι δύο κυκλοφορίες συνδέονται μεταξύ τους στο επίπεδο των τριχοειδών αγγείων των πνευμόνων και των τριχοειδών αγγείων των υπόλοιπων οργάνων του σώματος. 

			Οι δύο κυκλοφορίες είναι ανατομικά συνδεδεμένες σε σειρά: ακολουθώντας την πορεία ενός ερυθρού αιμοσφαιρίου, θα διαπιστώσουμε ότι διέρχεται διαδοχικά από κάθε τμήμα της πνευμονικής και στη συνέχεια της συστηματικής κυκλοφορίας, κινούμενο διαρκώς και σε σειρά από κάθε τμήμα του κλειστού αυτού συστήματος. 

			Οι δύο αντλίες (κοιλίες), παρά το γεγονός ότι ανατομικά βρίσκονται δίπλα η μία στην άλλη (μοιραζόμενες μόνο ένα κοινό μεσοκοιλιακό διάφραγμα), αφενός δεν έχουν καμία μεταξύ τους σύνδεση – τέτοια σύνδεση δεν υπάρχει ούτε και στο επίπεδο των κόλπων – αφετέρου υποστηρίζουν δύο διαφορετικά σε απαιτήσεις έργου συστήματα με την αριστερή κοιλία να καλείται να προωθήσει την αιματική ροή σε ένα εκτεταμένο σύστημα ιδιαίτερα υψηλών αντιστάσεων και αυξημένων συνακόλουθα πιέσεων και τη δεξιά κοιλία να προωθεί την αιματική ροή σε σύστημα χαμηλότερων αντιστάσεων και πιέσεων. Η καρδιακή παροχή όμως, διατηρείται σταθερή και ίση στα δύο συστήματα κυκλοφορίας, όπως επιβάλλει η σε σειρά σύνδεσή τους. Δηλαδή, όσος όγκος αίματος ανά λεπτό περνάει από τη δεξιά κοιλία, τις συστηματικές φλέβες και την πνευμονική αρτηρία, ο ίδιος όγκος αίματος ανά λεπτό περνάει και από την αριστερή κοιλία στις πνευμονικές φλέβες και στην αορτή. Η καρδιακή παροχή καθορίζεται από το λόγο της διαφοράς πίεσης (dP) στα άκρα του κάθε συστήματος (P αρτηρία-P φλέβα) και της αντίστασης (R στην αιματική κυκλοφορία που προβάλλει το κάθε σύστημα (Q=dP/R). Καθώς η καρδιακή παροχή είναι ίση στα δύο συστήματα, ο λόγος dP/R στα δύο συστήματα είναι ίσος, αλλά οι τιμές των πιέσεων και αντιστάσεων είναι υψηλότερες στη συστηματική κυκλοφορία.

			Αποτέλεσμα των διαφορετικών πιέσεων (μεταφορτίο) έναντι των οποίων οι δύο κοιλίες καλούνται να παρέχουν την ίδια καρδιακή παροχή είναι οι διαφορές στη μυοκαρδιακή μάζα μεταξύ αριστερής και δεξιάς κοιλίας, με την αριστερή κοιλία να εμφανίζει σημαντική πάχυνση των τοιχωμάτων της σε σχέση με τη δεξιά. Παράλληλα, καθώς οι συστολικές πιέσεις της αριστερής κοιλίας υπερβαίνουν σημαντικά τις αντίστοιχες συστολικές πιέσεις της δεξιάς κοιλίας, το μεσοκοιλιακό διάφραγμα είναι πάντα κυρτό προς τα έξω (εάν απεικονιστεί σε εγκάρσια τομή σε σχέση με επιμήκη άξονα αριστερής κοιλίας) και προβάλλει εντός της κοιλότητας της δεξιάς κοιλίας. (Εικόνα 3.2), (Video 3.1) 
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			Εικόνα 3.2 Προβολή του μεσοκοιλιακού διαφράγματος (κίτρινη γραμμή) με το κυρτό προς τα έξω (προς την δεξιά κοιλία) στην παιδική-ενήλικο ζωή. Η αριστερή κοιλία ως συστηματική αντλία εμφανίζει υψηλότερες πιέσεις από την δεξιά κοιλία, έχει παχύτερα τοιχώματα και κυκλικό περίγραμμα κατά τον βραχύ άξονα (παραστερνική απεικόνιση, βραχύς άξονας αριστερής κοιλίας).

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			Video 3.1.   Στην παιδική-ενήλικο ζωή η αριστερή κοιλία διατηρεί κυκλικό περίγραμμα τόσο στη συστολή όσο και στη διαστολή σε τομές κατά τον βραχύ άξονα (παραστερνική απεικόνιση, βραχύς άξονας αριστερής κοιλίας).

			Η δεξιά κοιλία αποτελεί μια λεπτοτοιχωματική κοιλία-αντλία, η οποία περιβάλλει δεξιά και εμπρός την παχυτοιχωματική και κυλινδρική (σε εγκάρσια τομή) αριστερή κοιλία. Η διαστολική πλήρωση και των δύο κοιλιών από τους κόλπους είναι διφασική, με την παθητική-πρώιμη και την ενεργητική (συστολή κόλπων)-όψιμη πλήρωση των δύο κοιλιών. Με εξαίρεση τη νεογνική ηλικία και την όψιμη ενήλικη ζωή, η πλήρωση των κοιλιών βασίζεται κύρια στην πρώιμη και λιγότερο στην όψιμη (κολπική) πλήρωση. (Εικόνα 3.3) Η ενδοτικότητα του μυοκαρδίου των κοιλιών καθορίζει κυρίως την επικράτηση της πρώιμης έναντι της όψιμης πλήρωσης. 
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			Εικόνα 3.3 Η διαστολική πλήρωση των κοιλιών στην παιδική-ενήλικο ζωή βασίζεται κύρια στην πρώιμη (παθητική) πλήρωση και λιγότερο στην όψιμη (ενεργό κολπική συστολή) πλήρωση.

			3.1.2. Φυσιολογία εμβρυϊκής κυκλοφορίας 

			Στην εμβρυϊκή κυκλοφορία, η πνευμονική κυκλοφορία ανατομικά είναι παρούσα αλλά μη λειτουργική, αφού η οξυγόνωση του εμβρυϊκού αίματος γίνεται από τον πλακούντα. Έτσι, η εμβρυϊκή περιλαμβάνει την πνευμονική και τη συστηματική κυκλοφορία, ενώ η συστηματική κυκλοφορία με τη σειρά της υποστηρίζει τόσο την αιμάτωση των οργάνων του εμβρύου όσο και την πλακουντιακή κυκλοφορία. Οι ιδιαίτερες απαιτήσεις της εμβρυϊκής κυκλοφορίας καθορίζουν και τις ιδιαιτερότητές της.

			Οι δύο κυκλοφορίες είναι ανατομικά συνδεδεμένες, έχοντας παράλληλη σύνδεση με παρουσία ενδοκαρδιακών και εξωκαρδιακών επικοινωνιών μεταξύ πνευμονικής και συστηματικής κυκλοφορίας: το ωοειδές τρήμα και τον αρτηριακό (βοτάλειο) πόρο αντίστοιχα. (Εικόνα 3.4). Ακολουθώντας την πορεία ενός ερυθρού αιμοσφαιρίου, θα διαπιστώσουμε ότι δυνητικά μπορεί να κινηθεί σε διάφορους συνδυασμούς χάρη στην παρουσία των επικοινωνιών αυτών. 
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			Εικόνα 3.4 Η εμβρυϊκή κυκλοφορία χαρακτηρίζεται και από παράλληλες συνδέσεις των δύο συστημάτων κυκλοφορίας στο επίπεδο του ωοειδούς τρήματος και του αρτηριακού πόρου.

			Θεωρώντας ότι το ερυθρό αιμοσφαίριο ξεκινά την πορεία του από τον πλακούντα προς το έμβρυο – μεταφέροντας αιμοσφαιρίνη συνδεδεμένη με οξυγόνο – αφού διέλθει από την ομφαλική φλέβα, θα καταλήξει εντός του εμβρυϊκού σώματος στον φλεβώδη πόρο (Ductus Venosus), μια στενή αναστόμωση μεταξύ ομφαλικής και κάτω κοίλης φλέβας, παρακάμπτοντας το εμβρυϊκό ήπαρ. (Εικόνα 3.5) Η επιτάχυνση της ροής που προσδίδεται από τον στενό φλεβώδη πόρο θα συμβάλει στην είσοδο του αιμοσφαιρίου με αυξημένη ταχύτητα εντός του δεξιού κόλπου. 
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			Εικόνα 3.5 Παράκαμψη του οξυγονωμένου αίματος του πλακούντα μέσω του φλεβώδους πόρου (ductus venosus), ο οποίος συνδέει την ομφαλική φλέβα (umbilical vein) με την κάτω κοίλη φλέβα. Η πλούσια σε οξυγόνο καρδιακή παροχή θα καταλήξει τελικά στο δεξιό κόλπο του εμβρύου. 

			Υπάρχει η πιθανότητα να κινηθεί στη συνέχεια προς την δεξιά κοιλία, όπως στην μετά τον τοκετού κυκλοφορία, αλλά η πλειοψηφία των ερυθρών αιμοσφαιρίων που καταφθάνουν στον δεξιό κόλπο μέσω του φλεβώδους πόρου-κάτω κοίλης και περιέχουν αυξημένη συγκέντρωση οξυγόνου, θα κινηθεί προς το άνοιγμα του μεσοκολπικού διαφράγματος (ωοειδές τρήμα), το οποίο επιτρέπει την ελεύθερη κίνηση αιματικής ροής από τον δεξιό στον αριστερό κόλπο [δεξιοαριστερή διαφυγή (right to left shunt)]. (Εικόνα 3.6) Το ερυθρό αιμοσφαίριο στη συνέχεια, θα ακολουθήσει τη συνήθη ροή προς την αριστερή κοιλία και την ανιούσα αορτή καθώς και προς τους κλάδους της που αιματώνουν τον εμβρυϊκό εγκέφαλο. Η δεξιοαριστερή διαφυγή λοιπόν, στο επίπεδο του ωοειδούς τρήματος εξασφαλίζει την επιλεκτική μεταφορά του οξυγονωμένου κλάσματος της εμβρυϊκής κυκλοφορίας προς το ευγενέστερο όργανο με υψηλές ανάγκες σε οξυγόνο, τον εγκέφαλο. Ένα μικρό μόνο κλάσμα της αιματικής ροής της αορτής θα κατευθυνθεί από το στενότερο τμήμα της (ισθμό αορτής) προς την κατιούσα αορτή. 
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			Εικόνα 3.6 Το πλούσιο σε οξυγόνο αίμα που φθάνει στον δεξιό κόλπο από την ομφαλική φλέβα (μέσω του φλεβώδη πόρου) θα κατευθυνθεί στη συνέχεια προς τον αριστερό κόλπο μέσω του ωοειδούς τρήματος (foramen ovale) και στη συνέχεια στην ανιούσα αορτή εξασφαλίζοντας υψηλή συγκέντρωση οξυγόνου στον εμβρυϊκό εγκέφαλο. 

			Το ερυθρό αιμοσφαίριο, αφού παραδώσει το οξυγόνο στον εγκέφαλο και έχοντας πλέον αναχθείσα αιμοσφαιρίνη, κατευθύνεται προς την άνω κοίλη φλέβα και πίσω στον δεξιό κόλπο. Η κατεύθυνση ροής θα είναι η αναμενόμενη προς τη δεξιά κοιλία και την πνευμονική αρτηρία. Στο διχασμό της πνευμονικής αρτηρίας, το ερυθρό αιμοσφαίριο είτε θα κατευθυνθεί προς τον δεξιό ή αριστερό εμβρυϊκό πνεύμονα και θα διέλθει χωρίς να προσλάβει φυσικά οξυγόνο προς τις πνευμονικές φλέβες και τον αριστερό κόλπο είτε – πιθανότατα – θα ακολουθήσει την κοινή πορεία της πλειοψηφίας της αιματικής ροής της πνευμονικής αρτηρίας προς την κατιούσα αορτή, διερχόμενο διαμέσου του ευμεγέθους εμβρυϊκού αρτηριακού (βοτάλειου) πόρου. Η ροή του βοταλείου είναι δεξιοαριστερή (right to left shunt) επίσης. (Εικόνα 3.7)
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			Εικόνα 3.7 Η δεξιά κοιλία στο έμβρυο είναι η κυρίαρχη αντλία καθώς η αιμάτωση του κάτω τμήματος του σώματος του εμβρύου (και της πλακουντιακής κυκλοφορίας) υποστηρίζεται από τη δεξιά κοιλία μέσω του αρτηριακού πόρου (ductus arteriosus ή βοτάλειου πόρου). Μικρό μόνο τμήμα της παροχής της δεξιάς κοιλίας κατευθύνεται στον εμβρυϊκό πνεύμονα. 

			Στην κατιούσα λοιπόν αορτή, αναμειγνύονται τα πλούσια σε οξυγόνο, λιγοστά όμως, αιμοσφαίρια του αορτικού τόξου, με τα φτωχά σε οξυγόνο, αφθονότατα όμως, αιμοσφαίρια της πνευμονικής αρτηρίας και κατευθύνονται προς τα υπόλοιπα σπλαχνικά όργανα του εμβρύου και την πλακουντιακή κυκλοφορία. Έτσι, γίνεται κατανοητό ότι το έμβρυο διαθέτει το βέλτιστα οξυγονωμένο τμήμα της κυκλοφορίας επιλεκτικά προς τον εγκέφαλό του και το ανεπαρκέστερα οξυγονωμένο τμήμα της κυκλοφορίας προς τα σπλαχνικά του όργανα (έντερο, νεφρούς κτλ.) και το υπόλοιπο σώμα. Στην κατιούσα αορτή το ερυθρό αιμοσφαίριο έχει τις ακόλουθες επιλογές:

			
					να κινηθεί προς τα σπλαχνικά όργανα ή προς τα κάτω άκρα. Από εκεί, αφού παραδώσει το διαθέσιμο οξυγόνο, να κινηθεί προς την κάτω κοίλη φλέβα και να εισέλθει (ή μέσω των ηπατικών επίσης φλεβών) στον δεξιό κόλπο. Το τμήμα αυτό της ροής της κάτω κοίλης φλέβας κατευθύνεται κύρια προς τη δεξιά κοιλία και πνευμονική αρτηρία, τον αρτηριακό πόρο και την κατιούσα αορτή, σε αντίθεση με το οξυγονωμένο τμήμα της ροής της κάτω κοίλης (από τον φλεβώδη πόρο) που κατευθύνεται προς τον αριστερό κόλπο, όπως αναφέρθηκε. 

					να κινηθεί προς την πλακουντιακή κυκλοφορία, μέσω των δύο ομφαλικών αρτηριών (διέρχονται εκατέρωθεν της ουροδόχου κύστεως και συγκλείνουν προς τον ομφάλιο λώρο). Φτάνοντας στον πλακούντα, θα προσλάβει οξυγόνο και θα κατευθυνθεί εκ νέου προς την ομφαλική φλέβα, όπως αναφέρθηκε. 

			

			Συνοψίζοντας, το οξυγονωμένο στον πλακούντα εμβρυϊκό αίμα (σε συγκεντρώσεις οξυγόνου όμως σαφέστατα χαμηλότερες του αρτηριακού αίματος της μητέρας) κατευθύνεται μέσω του φλεβώδους πόρου επιλεκτικά προς τον αριστερό κόλπο (μέσω του ωοειδούς τρήματος) και προς τον εγκέφαλο. Το φλεβικό αίμα της κυκλοφορίας του εμβρύου μέσω της άνω και κάτω κοίλης φλεβός κατευθύνεται στον δεξιό κόλπο-δεξιά κοιλία, πνευμονική αρτηρία και παρακάμπτοντας το μεγαλύτερο τμήμα του τους πνεύμονες κατευθύνεται μέσω του αρτηριακού πόρου προς την κατιούσα αορτή και τις ομφαλικές αρτηρίες, για να οξυγονωθεί εκ νέου στον πλακούντα. 

			Η περίπλοκη αυτή (σε σειρά αλλά και παράλληλη) σύνδεση των δύο κυκλοφοριών του εμβρύου (συστηματική-πνευμονική) επιβάλλει την αντίστοιχη ανατομική και λειτουργική προσαρμογή των κοιλιών. Οι δύο αντλίες (κοιλίες) δεν έχουν καμία μεταξύ τους σύνδεση αλλά η ενδοκαρδιακή σύνδεση βρίσκεται στο επίπεδο των κόλπων (ωοειδές τρήμα). Παράλληλα, υποστηρίζουν δύο διαφορετικά σε απαιτήσεις έργου συστήματα και μάλιστα με αντίστροφη σχέση αιμοδυναμικής επιβάρυνσης σε σχέση με την μετά τον τοκετό κυκλοφορία. Αναλυτικότερα, η αριστερή κοιλία καλείται να προωθήσει την αιματική ροή σε ένα περιορισμένο σύστημα, εκείνο της αιμάτωσης του άνω ημιμορίου του σώματος και του εγκεφάλου και μόνο ένα κλάσμα της παροχής της κατιούσης αορτής. Η δεξιά κοιλία αντίθετα, καλείται να υποστηρίξει την περιορισμένη αιμάτωση των πνευμόνων αλλά και την κυρίαρχη αιματική ροή διαμέσου του βοτάλειου πόρου προς την κατιούσα αορτή, δηλαδή το μεγαλύτερο τμήμα της εμβρυϊκής κυκλοφορίας προς το κατώτερο ήμισυ του εμβρυϊκού σώματος και την πλακουντιακή κυκλοφορία επίσης. Η δεξιά κοιλία έχει ουσιαστικά το ρόλο της συστηματικής αντλίας στο έμβρυο. Καθώς η καρδιακή παροχή της δεξιάς και αριστερής κοιλίας καταλήγουν μέσω της παράλληλης σύνδεσης τόσο στο σώμα, στους πνεύμονες του εμβρύου και στον πλακούντα, συνήθως στην εμβρυϊκή κυκλοφορία γίνεται αναφορά για συνδυασμένη καρδιακή παροχή (combined cardiac output) που αντιστοιχεί στη συνολική καρδιακή παροχή και από τις δύο κοιλίες. Η δεξιά κοιλία προωθεί 1,4 περίπου φορές περισσότερη αιματική ροή από την αριστερή κοιλία στην εμβρυϊκή ζωή. Η κατανομή της καρδιακής παροχής μεταξύ των διάφορων κυκλοφοριών επηρεάζεται από την ανατομική βατότητα του ωοειδούς τρήματος, του αρτηριακού πόρου, αλλά και την παρουσία ή όχι στένωσης στον ισθμό της αορτής, όπως και από τις επιμέρους αντιστάσεις της πνευμονικής, πλακουντιακής και συστηματικής κυκλοφορίας. Παράλληλα, με την εξέλιξη της εγκυμοσύνης, η πτώση των πλακουντιακών και πνευμονικών αντιστάσεων οδηγεί σε αύξηση της πλακουντιακής και πνευμονικής κυκλοφορίας (ως ποσοστό της συνδυασμένης καρδιακής παροχής). 

			Αποτέλεσμα των διαφορετικών πιέσεων (μεταφορτίο) έναντι των οποίων οι δύο κοιλίες καλούνται να ανταπεξέλθουν, είναι οι διαφορές στη μυοκαρδιακή μάζα μεταξύ αριστερής και δεξιάς κοιλίας, με τη δεξιά κοιλία να εμφανίζει σημαντική πάχυνση των τοιχωμάτων της σε σχέση με την αριστερή, αντίστροφα με ό,τι συμβαίνει στη μετά τον τοκετό κυκλοφορία. (Εικόνα 3.8) 

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 3.8 Στην εμβρυϊκή ζωή η δεξιά κοιλία εμφανίζει παχύτερα τοιχώματα (μπλέ γραμμή) συγκριτικά με το πάχος τοιχωμάτων της αριστερής κοιλίας ( κόκκινη γραμμή). Απεικόνιση 4 κοιλοτήτων, εμβρυϊκό υπερηχοκαρδιογράφημα στο μέσο της κύησης. RV,LV: δεξιά, αριστερή κοιλία αντίστοιχα; RA, LA: δεξιός, αριστερός κόλπος αντίστοιχα

			Παράλληλα, το μεσοκοιλιακό διάφραγμα είναι επίπεδο, μη έχοντας πλήρη και μόνιμη κύρτωση προς την δεξιά κοιλία. (Video 3.2) Η δεξιά κοιλία αποτελεί μια παχυτοιχωματική κοιλία-αντλία. Η διαστολική πλήρωση και των δύο κοιλιών από τους κόλπους είναι επίσης διφασική, ιδίως στο δεύτερο ήμισυ της κύησης. Σε αντίθεση με τη μετά τον τοκετό κυκλοφορία, η πλήρωση των κοιλιών βασίζεται περισσότερο στην όψιμη πλήρωση και λιγότερο στην πρώιμη, γεγονός που καθορίζεται από τη μειωμένη ενδοτικότητα του εμβρυϊκού μυοκαρδίου.

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			Video 3.2. Στην εμβρυϊκή ζωή η αριστερή κοιλία δεν διατηρεί μόνιμα το κυκλικό της περίγραμμα καθώς το μεσοκοιλιακό διάφραγμα προβάλλει προς τα έσω – επιπεδώνεται – εξαιτίας των αυξημένων πιέσεων της εμβρυϊκής δεξιάς κοιλίας  (εμβρυϊκό υπερηχοκαρδιογράφημα, βραχύς άξονας κοιλιών).

			3.1.3. Σύνοψη διαφορών εμβρυϊκής και μετά τον τοκετό κυκλοφορίας

			Ο πίνακας 3.1 παρουσιάζει τις διαφορές εμβρυϊκής και μετά τον τοκετό κυκλοφορίας:

			
				
					
					
				
				
					
							
							Εμβρυϊκή κυκλοφορία 

						
							
							Μετά τον τοκετό κυκλοφορία

						
					

					
							
							Παράλληλη σύνδεση 

							συστηματικής-πνευμονικής κυκλοφορίας 

						
							
							Σύνδεση σε σειρά

						
					

					
							
							Παρουσία βοτάλειου πόρου, ωοειδούς τρήματος, φλεβώδους πόρου

						
							
							Σύγκλειση των επικοινωνιών

						
					

					
							
							Δεξιοαριστερή διαφυγή στο ωοειδές τρήμα, βοτάλειο

						
							
							Επί παραμονής ωοειδούς τρήματος-βοτάλειου πόρου, αριστεροδεξιά διαφυγή

						
					

					
							
							Κυρίαρχη αντλία η δεξιά κοιλία 

						
							
							Κυρίαρχη αντλία η αριστερή κοιλία

						
					

					
							
							Οξυγόνωση από πλακούντα 

						
							
							Οξυγόνωση από πνεύμονες

						
					

					
							
							Η αιμάτωση των πνευμόνων ένα κλάσμα μόνο (20-30%) της συνδυασμένης καρδιακής παροχής 

						
							
							Αιμάτωση των πνευμόνων ίση με την αιμάτωση σώματος (σε σειρά σύνδεση)

						
					

					
							
							Επιλεκτική οξυγόνωση εγκεφάλου 

						
							
							Όλα τα όργανα αιματώνονται με τον ίδιο κορεσμό

						
					

					
							
							Υποξαιμική κυκλοφορία (max PO2<30)

						
							
							Μη υποξαιμική κυκλοφορία (max//PO2 90-100)

						
					

				
			

			Πίνακας 3.1 Διαφορές εμβρυϊκής και νεογνικής κυκλοφορίας

			3.2. Ενδείξεις προγεννητικού καρδιολογικού ελέγχου

			Οι εξελίξεις στην υπερηχογραφία προσφέρουν τη δυνατότητα απεικόνισης της ανατομίας του καρδιαγγειακού συστήματος ήδη από το πρώτο τρίμηνο της κύησης, και τη δυνατότητα προγεννητικής διάγνωσης των περισσότερων μορφών ΣΚ. Ανάλογα με την ευαισθησία της υπερηχογραφικής απεικόνισης ο έλεγχος μπορεί γενικά να διακριθεί σε συνήθη έλεγχο ρουτίνας (απεικόνιση καρδιάς στα πλαίσια του συνήθους ελέγχου της ανατομίας του εμβρύου) και σε εξειδικευμένη και λεπτομερέστατη απεικόνιση του καρδιαγγειακού συστήματος (εμβρυϊκό υπερηχοκαρδιογράφημα). 

			Πότε πρέπει να γίνεται αναλυτικός έλεγχος; Αναλυτικός έλεγχος της καρδιαγγειακής ανατομίας του εμβρύου πρέπει να γίνεται σε κυήσεις, στις οποίες υπάρχει αυξημένος κίνδυνος παρουσίας στο έμβρυο. Οι περιπτώσεις αυτές αποτελούν τις ενδείξεις επιτέλεσης εμβρυϊκού υπερηχοκαρδιογραφήματος. 

			Να τονιστεί όμως ότι η μειοψηφία των εμβρυϊκών ΣΚ έχει τελικά κάποια γνωστή ως σήμερα ένδειξη επιτέλεσης εμβρυϊκού υπερηχοκαρδιογραφήματος. Μόνο το 10% των εμβρύων με ΣΚ έχουν ένδειξη εμβρυϊκού υπερηχοκαρδιογραφήματος, το υπόλοιπο 90% αφορά κυήσεις χωρίς ένδειξη ειδικότερου ελέγχου. Το γεγονός αυτό τονίζει τη σημασία της λεπτομερούς απεικόνισης του καρδιαγγειακού συστήματος στο συνήθη έλεγχο ρουτίνας και τη σημασία της βελτίωσης ανίχνευσης των ΣΚ στον αρχικό αυτό έλεγχο, ώστε να βελτιωθεί η συνολική πιθανότητα ανίχνευσής τους σε επίπεδο γενικού πληθυσμού. 

			Οι ενδείξεις αυτές διακρίνονται ανάλογα με την προέλευσή τους σε: 

			
					μητρικές, 

					οικογενειακές και

					εμβρυϊκές. 

			

			Κάθε ένδειξη με τη σειρά της αποτελείται από επιμέρους ενδείξεις.

			Επιλογή των ενδείξεων. Για να είναι ο έλεγχος αποτελεσματικός, πρέπει η πιθανότητα θετικών ευρημάτων σε κάθε συγκεκριμένη ένδειξη να υπερβαίνει την πιθανότητα ανεύρεσης εμβρυϊκής στον γενικό πληθυσμό. Ο επιπολασμός των ΣΚ στα ζώντα νεογνά κυμαίνεται μεταξύ 6-12 ανά 1000 γεννήσεις (περίπου 1%), ενώ στην εμβρυϊκή ζωή είναι πιθανότατα υψηλότερος δεδομένων των αυτόματων αποβολών ή διακοπών κύησης σε παρουσία ΣΚ. Έτσι, η τάξη της σύστασης (Class of Recommendation) για επιτέλεση εμβρυϊκού υπερηχοκαρδιογραφήματος καθορίζεται ουσιαστικά από την πιθανότητα θετικών ευρημάτων ως εξής: (Πίνακας 3.2)

			
				
					
					
					
				
				
					
							
							Τάξη Σύστασης (Class of Recommendation – COR)

						
							
							Σύσταση για επιτέλεση εμβρυϊκού υπερηχοκαρδιογραφήματος

						
							
							Πιθανότητα θετικών ευρημάτων

						
					

					
							
							Ι

						
							
							Θα πρέπει να γίνεται 

							(should be performed, recommended)

						
							
							> 3%

						
					

					
							
							IIa

						
							
							Είναι δικαιολογημένο 

							(reasonable, can be useful, probably recommended)

						
							
							>2%-3%

						
					

					
							
							IIb

						
							
							Ίσως δικαιολογημένο

							(might be considered,-reasonable)

						
							
							1-2%

						
					

					
							
							III (no benefit / harm) 

						
							
							Δεν συνιστάται (ανώφελο/βλαβερό)

							(not recommended/potentially harmful)

						
							
							<1%

						
					

				
			

			Πίνακας 3.2 Τάξη σύστασης και πιθανότητα θετικών ευρημάτων 

			Tεκμηρίωση ενδείξεων. Ανάλογα με την πληρότητα της επιστημονικής τεκμηρίωσης της συσχέτισης κάθε κατάστασης (ένδειξης) με την πιθανότητα παρουσίας ΣΚ στην εμβρυϊκή ζωή, κάθε ένδειξη κατατάσσεται σε ένα από τα ακόλουθα τρία επίπεδα τεκμηρίωσης (Level of Evidence).(Πίνακας 3.3) 

			
				
					
					
					
				
				
					
							
							Επίπεδο Τεκμηρίωσης 

							 (Level of Evidence- LOE)

						
							
							Είδος επιστημονικής τεκμηρίωσης 

						
							
							Πληθυσμοί που μελετήθησαν 

						
					

					
							
							A

						
							
							Πολλές τυχαιοποιημένες κλινικές μελέτες, μετα-αναλύσεις

						
							
							Αρκετοί 

						
					

					
							
							B

						
							
							Μια τυχαιοποιημένη μελέτη ή 

							μη τυχαιοποιημένες μελέτες

						
							
							Περιορισμένοι

						
					

					
							
							C

						
							
							Παρουσιάσεις περιπτώσεων, γνώμη ειδικών, συνήθης πρακτική 

						
							
							Πολύ περιορισμένοι

						
					

				
			

			Πίνακας 3.3 Επίπεδο τεκμηρίωσης συστάσεων 

			Για κάθε ένδειξη υπάρχει επομένως – με βάση την παρούσα βιβλιογραφία (Αμερικανική Καρδιολογική Εταιρεία, Circulation 2014) – ένας συνδυασμός Τάξης-Τεκμηρίωσης (COR-LOE), ο οποίος πρακτικά αντιστοιχεί στον συνδυασμό Τι – Γιατί (τι ακριβώς συστήνω σχετικά με το εμβρυϊκό υπερηχοκαρδιογράφημα σε σχέση με την πιθανότητα θετικών ευρημάτων και γιατί το συστήνω, δηλαδή πού βασίζω επιστημονικά την πεποίθησή μου αυτή). 

			Το σύνολο των σύγχρονων ενδείξεων επιτέλεσης αναλυτικού προγεννητικού καρδιολογικού ελέγχου παρουσιάζεται αναλυτικά στους Πίνακες 3.4-3.6.

			Δυνητικοί περιορισμοί υιοθέτησης ενδείξεων. Η γενικευμένη εφαρμογή των οδηγιών ελέγχου πρέπει να λαμβάνει υπόψη τη διαθεσιμότητα των οικονομικών, τεχνικών και ανθρώπινων πόρων για την επιτέλεση του ελέγχου, όπως και σε κάθε πρόγραμμα ελέγχου. Κάθε σύστημα υγείας πρέπει να αξιολογεί τους διαθέσιμους πόρους και τη δυνατότητά του να καλύπτει ιεραρχικά όλες τις τάξεις ενδείξεων (καλύπτοντας κατά προτεραιότητα τις ενδείξεις τάξεως Ι, ιδιαίτερα εκείνες με σημαντικά αυξημένη πιθανότητα συσχέτισης με εμβρύου και υψηλό βαθμό επιστημονικής τεκμηρίωσης και στη συνέχεια και τις υπόλοιπες τάξεις ενδείξεων). Παράλληλα, κάθε πρόγραμμα ανιχνευτικού ελέγχου πρέπει να στοχεύει στην ανίχνευση παθήσεων που δεν είναι σπάνιες, υπάρχει δυνατότητα θεραπείας και η έγκαιρη διάγνωση προσφέρει πλεονεκτήματα ποιότητας ζωής ή επιβίωσης σε σχέση με την αποτυχία έγκαιρης διάγνωσης. 

			Κατευθυντήριες οδηγίες. Καθώς η Εμβρυϊκή Καρδιολογία αποτελεί πεδίο δημιουργικής συνεργασίας και αλληλεπίδρασης συναφών ιατρικών ειδικοτήτων (Παιδιατρικής, Καρδιολογίας, Μαιευτικής, Ακτινολογίας, Περιγεννητικής Ιατρικής, Γενετικής κτλ.), επιμέρους επιστημονικές εταιρείες παραθέτουν κατευθυντήριες οδηγίες (practice guidelines) καλής πρακτικής αναφορικά με τις ενδείξεις και τον τρόπο επιτέλεσης του καρδιολογικού ελέγχου του εμβρύου. Εκτενώς παρουσιάζονται στη συνέχεια, οι πρόσφατες οδηγίες της Αμερικανικής Καρδιολογικής Εταιρείας (AHA 2014). Ο ενδιαφερόμενος αναγνώστης μπορεί να ανατρέξει και στις πρόσφατες οδηγίες του Αμερικανικού Ινστιτούτου Υπερήχων στην Ιατρική (AIUM 2013) σε συνεργασία με το Αμερικανικό Κολέγιο Μαιευτικής Γυναικολογίας (ACOG), την εταιρεία Εμβρυο-Μητρικής Ιατρικής (SMFM) και την Αμερικανική Εταιρεία Υπερηχοκαρδιογραφίας (ASE), με υιοθέτηση και από το Αμερικανικό Κολέγιο Ακτινολογίας (ACR), σε προηγούμενες δημοσιεύσεις της Διεθνούς Εταιρείας Υπερήχων στη Μαιευτική-Γυναικολογία (ISUOG 2006), της Αμερικανικής Εταιρείας Υπερηχογραφίας (ΑSE 2004), και της Ευρωπαϊκής Εταιρείας Παιδιατρικής Καρδιολογίας (AEPC 2004). 

			Οι ενδείξεις με την υψηλότερη πιθανότητα θετικών ευρημάτων (παρουσία στο έμβρυο) είναι οι ενδείξεις που προέρχονται από το ίδιο το έμβρυο (εμβρυϊκές ενδείξεις) και από αυτές ξεχωρίζουν η παρουσία χρωμοσωμικών ανωμαλιών (ως 90%), η υπόνοια καρδιαγγειακής ανωμαλίας του εμβρύου στον υπερηχογραφικό έλεγχο ρουτίνας (>40%), η παρουσία ανωμαλιών διάπλασης άλλων συστημάτων (20-45%), η παρουσία μόνιμης βραδυκαρδίας [κολποκοιλιακός αποκλεισμός (50-55%)]. Από τις οικογενειακές ενδείξεις, ξεχωρίζουν η παρουσία στην οικογένεια γενετικών νοσημάτων-συνδρόμων με ισχυρή συσχέτιση με ΣΚ (ως 50%) και η παρουσία πρώτου βαθμού συγγενών (ιδίως μητέρας) με ΣΚ (ως 7%). Τέλος, από τις μητρικές ενδείξεις, η ατελώς ρυθμιζόμενη φαινυλοκετονουρία (14%), ο ινσουλινοεξαρτώμενος νεανικός σακχαρώδης διαβήτης, ιδίως με ατελή ρύθμιση (5%), και η λήψη τερατογόνων φαρμάκων (ιδίως ρετινοϊκού οξέος) σχετίζονται με αυξημένη πιθανότητα εμβρυϊκής ΣΚ. Η παρουσία ΣΕΛ-Sjogren συνδρόμου με SSA-SSB αντισώματα και προσβολή προηγούμενης κύησης σχετίζεται με εμβρυϊκό κολποκοιλιακό αποκλεισμό (10-20%), ενώ η λήψη ασπιρίνης (NSAIDs) στο τρίτο τρίμηνο της κύησης σχετίζεται με αυξημένη πιθανότητα (ως 50%) πρώιμης ενδομήτριας σύγκλεισης του βοτάλειου πόρου. 

			3.2.1. Μητρικές ενδείξεις

			Η πιθανότητα εμβρυϊκής καρδιοπάθειας είναι αυξημένη σε συγκεκριμένες καταστάσεις της μητέρας, οι οποίες αναφέρονται ως μητρικές ενδείξεις καρδιολογικού ελέγχου του εμβρύου (ή ενδείξεις εμβρυϊκού υπερηχοκαρδιογραφήματος). (Πίνακας 3.4)

			Μπορεί να ταξινομηθούν στις ακόλουθες κατηγορίες: 

			
					μεταβολικά νοσήματα μητέρας (Σακχαρώδης Διαβήτης, Φαινυλοκετονουρία),

					ρευματικά νοσήματα μητέρας [Συστηματικός Ερυθηματώδης Λύκος (ΣΕΛ-Sjorgen)],

					λήψη φαρμάκων από μητέρα [Τερατογόνα, Μη Στεροειδή Αντιφλεγμονώδη (NSAIDS)],

					λοιμώξεις μητέρας (ερυθρά, ιοί σχετιζόμενοι με εμβρυϊκή μυο-περικαρδίτιδα) και

					εξωσωματική γονιμοποίηση. 

			

			Ανάλογα με την τάξη σύστασης (Class of recommendation) διακρίνονται σε: 

			Τάξη Ι (θα πρέπει να γίνονται):

			
					Νεανικός Σακχαρώδης Διαβήτης (Προϋπάρχων, πρώτου τριμήνου),

					Φαινυλοκετονουρία (Υψηλά επίπεδα φαινυλαλανίνης),

					ΣΕΛ-Sjogren με θετικά SSA/SSB αντισώματα (με προσβολή προηγούμενης κύησης),

					Φάρμακα (ρετινοϊκό οξύ, NSAIDS λήψη τρίτου τριμήνου) και

					Ιώσεις (ερυθρά, καρδιοτρόποι ιοί). 

			

			Τάξη ΙIa (δικαιολογημένες):

			
					ΣΕΛ-Sjogren με θετικά SSA/SSB αντισώματα (χωρίς προσβολή προηγούμενης κύησης),

					Φάρμακα (ΑCE αναστολείς - AMEA) και

					Εξωσωματική Γονιμοποίηση.

			

			Τάξη IIb (ίσως δικαιολογημένες):

			
					Σακχαρώδης Διαβήτης με HbAc>6% (Προϋπάρχων ή κύησης-υπερηχ/φημα στο τρίτο τρίμηνο),

					Φάρμακα (Αντιεπιληπτικά, Λίθιο, Paroxetine,Βιταμίνη Α, ΝSAIDS λήψη πρώτου τριμήνου) και

					ΣΕΛ-Sjogren με θετικά SSA/SSB αντισώματα (υπερηχ/φημα και στο τρίτο τρίμηνο).

			

			Τάξη III (μη συνιστώμενες):

			
					Σακχαρώδης διαβήτης κύησης (με HBA1C<6%),

					Φάρμακα (SSRIs πλην paroxetine, Ανταγωνιστές Βιτ. Κ) και

					Ιώσεις-ορομετατροπή (πλην ερυθράς και ιών σχετιζόμενων με εμβρυϊκή μυο-περικαρδίτιδα).

			

			Ανάλογα με την πιθανότητα ανεύρεσης ΣΚ στο έμβρυο, η φαινυλοκετονουρία, η λήψη ρετινοϊκού οξέος, η λήψη ασπιρίνης ή άλλων NSAIDS στο τρίτο τρίμηνο της κύησης (σύγκλειση βοτάλειου), η προηγούμενη κύηση με προσβεβλημένο νεογνό από ΣΕΛ ή κολποκοιλιακό αποκλεισμό και παρουσία θετικών SSA/SSB αντισωμάτων, καθώς και ο (προϋπάρχων ή πρώτου τριμήνου) Ινσουλινοεξαρτώμενος (νεανικός) Σακχαρώδης Διαβήτης αποτελούν τις ενδείξεις επιτέλεσης προγεννητικού υπερηχογραφήματος με αυξημένη πιθανότητα θετικών ευρημάτων. 

			Εκτός από παράγοντες (ενδείξεις) που σχετίζονται με γνωστή επίδραση στον σχηματισμό του καρδιαγγειακού συστήματος (συσχέτιση με ΣΚ), άλλοι παράγοντες (ενδείξεις) σχετίζονται με άλλες δυνητικές επιδράσεις στο έμβρυο:

			
					Σακχαρώδης διαβήτης (HBA1C>6%): ανάπτυξη μυοκαρδιακής υπερτροφίας στο τρίτο τρίμηνο,

					ΣΕΛ-Sjogren (SSA, SSB θετικό): πλήρης κολποκοιλιακός αποκλεισμός ή μυοκαρδιοπάθεια,

					Ασπιρίνη (NSAIDS, λήψη τρίτου τριμήνου): σύγκλειση του βοτάλειου και

					Ιώσεις (εμβρυϊκή μυο-περικαρδίτιδα).	Μητρικές Ενδείξεις 
	Απολ./Σχετ.
Κίνδυνος
	Χρόνος
(εβδομάδα)
	Σχόλια
	Τάξη / Τεκμηρίωση
(COR/LOE) 

	Α. Νεανικός Σακχαρώδης Διαβήτης (προϋπάρχων ή 1ου τριμήνου)
	3-5 / 5
	18-22η 
	Αυξημένος κίνδυνος συγκεκριμένων μορφών εμβρυϊκής καρδιοπάθειας
	Ι/Α

	Εάν HbA1c>6%
		επανέλεγχος 3ο τρίμηνο
	Υπερτροφία κοιλιών στο 3ο τρίμηνο 
	IIb

	Β. Σακχαρώδης Διαβήτης Κύησης
	<1 /1
	18-22η
		ΙΙΙ/ Β

	Εάν HbA1c>6%
		3ο τρίμηνο
	Υπερτροφία κοιλιών στο 3ο τρίμηνο
	IIb

	Γ. Φαινυλοκετονουρία
	12-14/10-15
	18-22η
	σε επίπεδα φαινυλαλανίνης προ σύλληψης > 10mg/dL
	I/A

	Δ. Σ.Ε.Λ ή Sjogrens 
+ SSA/SSB αντισώματα
	1-5 / 
	16η / ανά 1-2 εβδομάδες 
ως 28η
	Κίνδυνος πλήρους κολποκοιλιακού αποκλεισμού
(Κ.Κ.Α)
	IIa/Bb

			Επαναληπτικές στο 3ο τρίμηνο
	Πιθανότητα ανάπτυξης μυοκαρδιοπάθειας 
	IIb

	Ιστορικό προηγούμενης κύησης με νεογνικό ΣΕΛ ή Κ.Κ.Α
	11-19
	16η  / ανά 1 εβδομάδα τουλάχιστον  ως 28η
		I/B

	Ε. Φάρμακα 
 Ε1. Τερατογόνα
	1-2/1,1-1,8
	18-22η 
	Έκθεση 1ου τριμήνου
	ΙΙb (για περισσότερα)

	Ρετινοικό οξύ 
	8-20
	18-22η 
		Ι/Β

	ΑCE- αναστολείς
	2,9
	18-22η 
		ΙΙa/B

	Αντιεπιληπτικά
	1,8
	18-22η 
		ΙΙb/A

	SSRIs -Paroxetine
	1-2/1,2-1,72
	18-22η 
		ΙΙb/A

	SSRIs –πλην Paroxetine
				III/A

	Λίθιο
	<2
	18-22η 
		IIb/B

	Βιταμίνη Α 
	1,8
	18-22η 
	Λήψη >10.000 IU/d
	IIb/B

	Ανταγωνιστές Βιτ. Κ 
			Λεπτομερής ανατομ. μελέτη
	ΙΙΙ/Β

	Ε Φάρμακα
Ε2. NSAIDS 
1ου τριμήνου
	1-2/1,8
	18-22η 
	Έκθεση 1ου τριμήνου
	ΙΙb /B

	3ου τριμήνου
	5-50%
	ως καθημερινά 
	Μελέτη σύγκλεισης βοτάλειου 
	I/A

	ΣΤ.Ενδομήτρια λοίμωξη
				
	Ερυθρά
	1-2/1,8
	18-22η 
	Ερυθρά
	I/C

	Parvo-, Adenovirus, Coxsackie, CMV
		18-22η 
	Εμβρυϊκή μυο-περικαρδίτιδα
	I/C

	Άλλοι ιοί-ορομετατροπή
				I/C

	Ζ. IVF / IVF ICSI
	1,1-3,3
	18-22η 
		IIa/A




			

			Πίνακας 3.4 Μητρικές ενδείξεις επιτέλεσης εμβρυϊκού υπερηχοκαρδιογραφήματος 

			3.2.2. Οικογενειακές ενδείξεις

			Η πιθανότητα εμβρυϊκής καρδιοπάθειας είναι επίσης αυξημένη σε οικογένειες με ιστορικό συγκεκριμένων παθήσεων, οι οποίες πρέπει να αναζητούνται ενεργά (με λήψη οικογενειακού ιστορικού) και αποτελούν τις οικογενειακές ενδείξεις καρδιολογικού ελέγχου του εμβρύου (ή ενδείξεις εμβρυϊκού υπερηχοκαρδιογραφήματος). (Πίνακας 3.5)

			Μπορεί να ταξινομηθούν στις ακόλουθες κατηγορίες: 

			
					ΣΚ σε πρώτου βαθμού συγγενή, 

					ΣΚ σε δεύτερου βαθμού συγγενή και

					Γενετικό νόσημα ή σύνδρομο με γνωστή συσχέτιση με πρώτου ή δεύτερου βαθμού συγγενή. 

			

			Ανάλογα με την τάξη σύστασης (Class of recommendation) διακρίνονται σε: 

			Τάξη Ι (θα πρέπει να γίνονται):

			
					ΣΚ σε συγγενή πρώτου βαθμού και 

					Γενετικό νόσημα ή σύνδρομο με γνωστή συσχέτιση με πρώτου ή δεύτερου βαθμού συγγενή. 

			

			Τάξη IIb (ίσως δικαιολογημένες):

			
					ΣΚ σε δεύτερου βαθμού συγγενή. 

			

			Τάξη III (μη συνιστώμενες):

			
					ΣΚ σε τρίτου βαθμού συγγενή. 

			

			Ανάλογα με την πιθανότητα ανεύρεσης ΣΚ στο έμβρυο, η παρουσία στην οικογένεια (συγγενής πρώτου ή δεύτερου βαθμού) ατόμων με γενετικό νόσημα-σύνδρομο με συσχέτιση με ΣΚ, και στη συνέχεια η παρουσία ΣΚ (ιδίως στένωσης αορτικής βαλβίδας ή κολποκοιλιακού καναλιού) στη μητέρα και σπανιότερα στον πατέρα ή στα αδέρφια, αποτελούν τις ενδείξεις επιτέλεσης προγεννητικού υπερηχογραφήματος με αυξημένη πιθανότητα θετικών ευρημάτων. 

			
				
					
					
					
					
					
				
				
					
							
							Οικογενειακές Ενδείξεις 

						
							
							Απολ./Σχετ

							Κίνδυνος

						
							
							Χρόνος

							(εβδομάδα)

						
							
							Σχόλια

						
							
							Τάξη / Τεκμηρίωση

							(COR/LOE) 

						
					

					
							
							Α. Συγγενής Καρδιοπάθεια

							Συγγενής 1ου Βαθμού 

						
							
							2-7 / 4-5

						
							
							18-22η 

						
							
							Υψηλότερος κίνδυνος εάν πάσχει η μητέρα 

						
							
							Ι/B

						
					

					
							
							Μητέρα

						
							
							3-7/5

						
							
							18-22η 

						
							
							Ιδίως σε στένωση αορτικής ή κολποκοιλιακό κανάλι (10-20%) 

						
							
							Ι/B

						
					

					
							
							Πατέρας

						
							
							2-3

						
							
							18-22η

						
							
							
							Ι/B

						
					

					
							
							Αδέρφια

						
							
							3/4

						
							
							18-22η

						
							
							Σε μονοζ. δίδυμα 20-35% σύγχρονη παρουσία ΣΚ.

						
							
							Ι/B

						
					

					
							
							Β. Συγγενής Καρδιοπάθεια

							Συγγενής 2ου βαθμού

						
							
							<2/1,39

						
							
							18-22η

						
							
							Ιδίως σε αποφρακτικές παθήσεις συστηματικής κυκλοφορίας

						
							
							IIb/B

						
					

					
							
							Γ. Συγγενής Καρδιοπάθεια

							Συγγενής 3ου βαθμού

						
							
							1/1,18

						
							
							18-22η

						
							
							
							III/B

						
					

					
							
							Δ.Γενετικό νόσημα-σύνδρομο 

							(με συσχέτιση με ΣΚ)

							Συγγενής 1ου ή 2ου  βαθμού

						
							
							Ως  50

						
							
							18-22η

						
							
							Μειωμένη όμως αξία σε παθήσεις με έναρξη εκδηλώσεων μετά τον τοκετό (Marfan, Ehler-Dahnlos, υπερτροφική μυοκαρδιοπάθεια)

						
							
							I/C

						
					

				
			

			Πίνακας 3.5 Οικογενειακές ενδείξεις επιτέλεσης εμβρυϊκού υπερηχοκαρδιογραφήματος

			3.2.3. Εμβρυϊκές ενδείξεις

			Η πιθανότητα εμβρυϊκής καρδιοπάθειας είναι τέλος αυξημένη σε καταστάσεις σχετιζόμενες με το ίδιο το έμβρυο και αποτελούν τις εμβρυϊκές ενδείξεις καρδιολογικού ελέγχου του εμβρύου (ή ενδείξεις εμβρυϊκού υπερηχοκαρδιογραφήματος). (Πίνακας 3.6)

			Μπορεί να ταξινομηθούν στις ακόλουθες κατηγορίες: 

			
					υποψία εμβρυϊκής ΣΚ στο υπερηχογράφημα ρουτίνας (ανατομικός έλεγχος),

					παρουσία δυσπλασιών από άλλα λειτουργικά συστήματα,

					παρουσία χρωμοσωμικών ανωμαλιών, 

					παρουσία εμβρυϊκών αρρυθμιών (ιδίως βραδυκαρδίας),

					αυξημένη αυχενική διαφάνεια,

					μονοχοριονικά δίδυμα και

					εμβρυϊκός ύδρωπας.

			

			Ανάλογα με την τάξη σύστασης (Class of recommendation), πρακτικά όλες σχεδόν οι εμβρυϊκές ενδείξεις ανήκουν στην Τάξη Ι (θα πρέπει να γίνονται).

			Μια άλλη ιδιαιτερότητα αφορά το χρόνο επιτέλεσης του εμβρυϊκού υπερηχογραφήματος, που γίνεται είτε άμεσα (σύγχρονα με την πιθανή ύπαρξη ΣΚ, αρρυθμίας ή άλλων ανατομικών ανωμαλιών ή ύδρωπα στο ανατομικό υπερηχογράφημα), ή και νωρίτερα (πρώιμο εμβρυϊκό υπερηχοκαρδιογράφημα-early fetal echocardiogram), μεταξύ 12ης και 14ης εβδομάδας, όπως σε περιπτώσεις αυξημένης αυχενικής διαφάνειας, χρωμοσωμικών ανωμαλιών και μονοχοριονικής διδύμου κύησης. Στην τελευταία περίπτωση πρώιμης αξιολόγησης, υπάρχει η ένδειξη επανελέγχου στη συνήθη ηλικία αξιολόγησης (18η-22η εβδομάδα). 

			Ανάλογα με την πιθανότητα ανεύρεσης ΣΚ στο έμβρυο, η παρουσία στο έμβρυο χρωμοσωμικών ανωμαλιών, υποψίας ή άλλων διαμαρτιών διάπλασης στο ανατομικό υπερηχογράφημα ρουτίνας, η παρουσία ύδρωπα ή αυξημένης αυχενικής διαφάνειας, η μόνιμη βραδυκαρδία (κολποκοιλιακός αποκλεισμός) και το σύνδρομο εμβρυο-εμβρυϊκής μετάγγισης (TTTS σε μονοχοριονική δίδυμο κύηση αποτελούν τις ενδείξεις επιτέλεσης προγεννητικού υπερηχογραφήματος με αυξημένη πιθανότητα θετικών ευρημάτων. 

			
				
					
					
					
					
					
				
				
					
							
							Εμβρυϊκές Ενδείξεις 

						
							
							Απολ./Σχετ.

							Κίνδυνος

						
							
							Χρόνος

							(εβδομάδα)

						
							
							Σχόλια

						
							
							Τάξη / Τεκμηρίωση

							(COR/LOE) 

						
					

					
							
							Α. Υποψία ΣΚ στο ανατομικό υπερηχογράφημα 

						
							
							>40

						
							
							άμεσα 

						
							
							Επανάληψη ελέγχου σε επιβεβαίωση ΣΚ ή πιθανότητα εξελικτικής βλάβης 

						
							
							Ι/B

						
					

					
							
							Β. Εμβρυϊκή αρρυθμία

						
							
							
							άμεσα 

						
							
							Ιδίως σε μόνιμη βραδυκαρδία 

						
							
							Ι/C

						
					

					
							
							Ταχυκαρδία

						
							
							1

						
							
							άμεσα 

						
							
							Αξιολόγηση μηχανισμού ταχυκαρδίας και θεραπείας 

						
							
							Ι/C

						
					

					
							
							Βραδυκαρδία /κολποκοιλιακός αποκλεισμός

						
							
							50-55

						
							
							άμεσα

						
							
							Αξιολόγηση μηχανισμού και καρδιακής λειτουργίας 

						
							
							Ι/C

						
					

					
							
							Αρρυθμία (συχνή)

						
							
							0,3

						
							
							άμεσα

						
							
							Ιδίως σε αποφρακτικές παθήσεις συστηματικής κυκλοφορίας

						
							
							Ι/C

						
					

					
							
							Αρρυθμία (εμμένουσα 

							>1-2 εβδομάδες)

						
							
							20-45

						
							
							άμεσα 

						
							
							Σε 1-2 εβδομάδες. Επιθυμητό εβδομαδιαίο monitoring ρυθμού (εξέλιξη σε ταχυκαρδία;) 

						
							
							IIa/C

						
					

					
							
							Γ. Δυσπλασία άλλων οργανικών συστημάτων στο ανατομικό υπερηχογράφημα

						
							
							20-45

						
							
							άμεσα

						
							
							Πιθανότητα ΣΚ ανάλογα με την δυσπλασία

						
							
							I/B

						
					

					
							
							Δ. Εμβρυϊκός ύδρωπας

						
							
							15-25

						
							
							άμεσα

						
							
							Μπορεί να περιλάβει και έλεγχο περιπτώσεων με μεμονωμένο περικαρδιακό, πλευριτικό υγρό ή ασκίτη

						
							
							I/Β

						
					

					
							
							Ε. Χρωμοσωμική ανωμαλία εμβρύου

						
							
							ως  90

						
							
							12-14η και/ή

							18-22η

						
							
							Πιθανότητα και είδος ΣΚ ανάλογα με χρωμοσωμική ανωμαλία

						
							
							I/C

						
					

					
							
							ΣΤ. Αυχενική διαφάνεια (mm)

						
							
							
							
							
					

					
							
							3.0-3.4

						
							
							3

						
							
							18-22η 

						
							
							
							IIa/A

						
					

					
							
							3.0-3.4 + ανωμ. ροή φλ.πόρου

						
							
							
							18-22η

						
							
							
							I/A

						
					

					
							
							>3.5

						
							
							6/24

						
							
							12-14η και/ή

							18-22η

						
							
							
							Ι/A

						
					

					
							
							>6

						
							
							24

						
							
							12-14η και/ή

							18-22η

						
							
							
							Ι/B

						
					

					
							
							>8.5

						
							
							>60

						
							
							12-14η και/ή

							18-22η

						
							
							
							Ι/B

						
					

					
							
							Ζ. Μονοχοριονική δίδυμος Κύηση

						
							
							2-10/9,18

						
							
							12-14η και

							18-22η

						
							
							Πιθανότητα ΣΚ αυξάνει ως 11% σε TTTS. Επανέλεχχος ανάλογα εξέλιξης

						
							
							I/A

						
					

					
							
							Η. Ανωμαλίες πλακούντα, ομφάλιου λώρου, ενδοκοιλιακής φλεβικής οδού

						
							
							3,9/ >2

						
							
							18-22η

						
							
							Πιθανά μη ασφαλής εκτίμηση

						
							
							IIb/C

						
					

				
			

			Πίνακας 3.6 Εμβρυικές ενδείξεις επιτέλεσης εμβρυϊκού υπερηχοκαρδιογραφήματος

			3.3. Τεχνικές απεικόνισης 

			Η ανατομική απεικόνιση της καρδιάς μετά τον τοκετό μπορεί να γίνει με τη χρήση της υπερηχοκαρδιογραφίας, της μαγνητικής τομογραφίας καρδιάς και της αξονικής τομογραφίας.  Ο επεμβατικός καρδιακός καθετηριασμός με την έγχυση σκιαγραφικών ουσιών εντός των καρδιακών κοιλοτήτων-αγγείων, αποτελεί ιστορικά την παλαιότερη μέθοδο απεικόνισης που παραμένει ως σήμερα αναντικατάστατη αναφορικά με τη δυνατότητα άμεσων αιμοδυναμικών μετρήσεων αλλά και ως θεραπευτική μέθοδος (δυνατότητα τοποθέτησης συσκευών, διαστολών με μπαλόνι κτλ.). Παρά το γεγονός ότι δεν είναι τεχνική απεικόνισης, το ηλεκτροκαρδιογράφημα (ΗΚΓ) με την ευρύτερη έννοια μπορεί να θεωρηθεί «απεικόνιση» της ηλεκτρικής διέγερσης της καρδιάς σε δύο κάθετα μεταξύ τους επίπεδα (απαγωγές άκρων και προκάρδιες απαγωγές) και αποτελεί βασική συμπληρωματική εξέταση στην καθημερινή καρδιολογική πράξη. 

			Στην Εμβρυϊκή Καρδιολογία οι περιορισμοί του μικρού μεγέθους και της κίνησης αποκλείουν την απεικόνιση με τη χρήση μαγνητικής τομογραφίας ενώ περιορισμοί έκθεσης σε ιονίζουσα ακτινοβολία στην εμβρυϊκή ζωή απαγορεύουν τη χρήση της αξονικής τομογραφίας. Καρδιακός καθετηριασμός γίνεται μόνο ερευνητικά σε μεμονωμένα κέντρα αποκλειστικά ως θεραπευτική προσπάθεια. Τέλος, ηλεκτροκαρδιογράφημα, με τη συμβατική επικόλληση ηλεκτροδίων δεν είναι φυσικά τεχνικά εφικτό να γίνει στο έμβρυο, ώστε η υπερηχογραφία μένει ως η μόνη εξέταση επιλογής. 

			Η υπερηχογραφία (υπερηχογράφημα) συγκεντρώνει τα πλεονεκτήματα της απεικόνισης χωρίς τη χρήση ιονίζουσας ακτινοβολίας, την απεικόνιση σε πραγματικό χρόνο, το σχετικά μειωμένο κόστος και την εύκολη μετακίνηση του εξοπλισμού σε κάθε χώρο. Με τη χρήση ειδικών τεχνικών υπερηχογραφίας (M-Mode, Doppler) είναι δυνατή η εκτίμηση του συγχρονισμού των κολπικών-κοιλιακών συστολών και η βασική μελέτη του είδους των εμβρυϊκών αρρυθμιών (μελέτη αντίστοιχη του ηλεκτροκαρδιογραφήματος). Ο περιορισμός της διαθωρακικής υπερηχογραφικής απεικόνισης της καρδιάς που υπάρχει μετά τον τοκετό (λόγω παρεμβολής αέρα στους πνεύμονες εφικτή η απεικόνιση μόνο από συγκεκριμένες θέσεις «παράθυρα» στο θωρακικό τοίχωμα) δεν υπάρχει στην εμβρυϊκή ζωή: καθώς οι πνεύμονες είναι πλήρεις υγρού (καλή μετάδοση υπερήχων), ενώ οι πλευρές δεν είναι οστεοποιημένες (ο χόνδρος επιτρέπει τη μετάδοση των υπερήχων), υπάρχει η δυνατότητα , απεικόνισης της καρδιάς πρακτικά από κάθε θέση του θώρακα, χωρίς να περιορίζεται από την παρεμβολή των πνευμόνων. Το μικρό όμως μέγεθος της εμβρυϊκής καρδιάς, ιδίως στο πρώτο τρίμηνο της κύησης, δυσχεραίνει την ευκρινή και λεπτομερή απεικόνιση της ανατομίας, καθώς η ελάχιστη διακριτική ικανότητα (εξαρτάται από τη συχνότητα-μήκος κύματος εκπομπής των υπερήχων από την ηχοβόλο κεφαλή) είναι περιορισμένη. 

			Δυνητικά μειονεκτήματα της υπερηχογραφίας αποτελούν ο θεωρητικός κίνδυνος έκθεσης στους υπερήχους (θερμικές και μηχανικές επιδράσεις σε έκθεση σε ακουστική ισχύ ανώτερη του συνήθους της διαγνωστικής απεικόνισης) που επιβάλλει τον ελάχιστο χρόνο στην απεικόνιση του εμβρύου, ιδιαίτερα το πρώτο τρίμηνο και την ελάχιστη χρήση Doppler (ιδίως παλμικού). 

			Τεχνικοί περιορισμοί υπερηχογραφικής απεικόνισης. Άλλα μειονεκτήματα σχετίζονται με τη διαγνωστική ακρίβεια της απεικόνισης, η οποία εξαρτάται από τη δυνατότητα διείσδυσης των υπερήχων (αυξημένη ηχοανάκλαση-μειωμένη απεικόνιση σε παχυσαρκία μητέρας, ολιγο-/πολυυδράμνιο, πολύδυμη κύηση). Παράλληλα, το μικρό μέγεθος της εμβρυϊκής καρδιάς – ιδίως στο πρώτο τρίμηνο της κύησης – δυσχεραίνει την ευκρινή και λεπτομερή απεικόνιση της ανατομίας, καθώς η ελάχιστη διακριτική ικανότητα (που εξαρτάται από τη συχνότητα-μήκος κύματος εκπομπής των υπερήχων από την ηχοβόλο κεφαλή) είναι περιορισμένη (ελάχιστη διακριτική ικανότητα 0,5-1mm με τη χρήση υψίσυχνων ηχοβόλων κεφαλών). Έτσι, ο ιδεώδης χρόνος απεικόνισης της καρδιαγγειακής ανατομίας στο έμβρυο εξαρτάται από το μέγεθος των καρδιαγγειακών δομών και είναι στο μέσο της κύησης (18η-26η εβδομάδα), χωρίς όμως να αποκλείεται η απεικόνιση νωρίτερα [πρώιμο (early) υπερηχοκαρδιογράφημα μεταξύ 12ης-14ης εβδομάδας] ή αργότερα (πρακτικά ως τον τοκετό). Οι περιορισμοί στην ευκρίνεια της πρώιμης απεικόνισης (μελέτη βασιζόμενη κυρίως στο έγχρωμο Doppler) επιβάλλουν την επανάληψη κάθε πρώιμης εξέτασης και αργότερα στο μέσο της κύησης για λεπτομερή απεικόνιση της ανατομίας. 

			Η υπερηχογραφική απεικόνιση, ανάλογα με την τεχνική που χρησιμοποιείται (οι οποίες ιστορικά αναπτύχθηκαν διαδοχικά), διακρίνεται στις ακόλουθες κατηγορίες που θα αναλυθούν σε επόμενο κεφάλαιο:

			
					μονοδιάστατη απεικόνιση κίνησης (Motion Mode:M-Mode),

					δισδιάστατη απεικόνιση (2-Dimensional imaging:2D),

					μελέτη ταχυτήτων με χρήση Doppler, 

					τρισδιάστατη μελέτη (3-Dimensional imaging:3D) και

					τετραδιάστατη μελέτη (3D κινούμενες εικόνες:4D).

			

			Η υπερηχογραφική απεικόνιση, ανάλογα με την ευαισθησία της μελέτης που χρησιμοποιείται (οι οποίες ιστορικά αναπτύχθηκαν διαδοχικά), διακρίνεται στις ακόλουθες κατηγορίες που θα αναλυθούν επίσης στη συνέχεια:

			
					βασική μελέτη, 

					εκτενή μελέτη και

					εμβρυϊκό υπερηχοκαρδιογράφημα.

			

			3.3.1. Απεικόνιση με βάση τη διαγνωστική ευαισθησία: βασική μελέτη

			Βασική είναι η μελέτη που περιλαμβάνεται στο συνήθη έλεγχο της ανατομίας του εμβρύου, που επιτελείται από εξειδικευμένο ακτινολόγο ή γυναικολόγο. Η απεικόνιση περιλαμβάνει μια εγκάρσια τομή στο επίπεδο των κόλπων-κοιλιών (τεσσάρων κοιλοτήτων), (Εικόνα 3.8), (Video 3.3) στην οποία ελέγχεται η θέση της καρδιάς στο θώρακα, ο καρδιακός άξονας, η σχέση και η συμμετρία των κόλπων και των κοιλιών. Η απεικόνιση αυτή μπορεί να ανιχνεύσει περίπου το 50% των εμβρυϊκών ΣΚ, στις οποίες υπάρχουν ανωμαλίες διάπλασης στο επίπεδο των κόλπων-κοιλιών και των μεταξύ τους βαλβίδων και διαφραγμάτων (όπως κολποκοιλιακό κανάλι, σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας, ατρησία τριγλώχινος κτλ.). Αποτυγχάνει όμως, να ανιχνεύσει ΣΚ με ανώμαλη διάπλαση ή σχέση των μεγάλων αγγείων (μετάθεση μεγάλων αγγείων, αρτηριακός κορμός, τετραλογία Fallot, αγγειακός δακτύλιος κτλ.). 

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 3.8 Στην εμβρυϊκή ζωή η δεξιά κοιλία εμφανίζει παχύτερα τοιχώματα (μπλέ γραμμή) συγκριτικά με το πάχος τοιχωμάτων της αριστερής κοιλίας ( κόκκινη γραμμή). Απεικόνιση 4 κοιλοτήτων, εμβρυϊκό υπερηχοκαρδιογράφημα στο μέσο της κύησης. RV,LV: δεξιά, αριστερή κοιλία αντίστοιχα; RA, LA: δεξιός, αριστερός κόλπος αντίστοιχα

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			Video 3.3.   Βασική απεικόνιση τεσσάρων κοιλοτήτων, πρέπει να περιλαμβάνεται στον αναλυτικό υπερηχογραφικό έλεγχο της ανατομίας του εμβρύου σε κάθε κύηση.

			3.3.2. Απεικόνιση με βάση τη διαγνωστική ευαισθησία: εκτενής μελέτη

			Η εκτενής μελέτη είναι επίσης τμήμα της αξιολόγησης της ανατομίας, όπως περιγράφηκε πριν, με μόνη διαφορά την απεικόνιση της εξόδου των μεγάλων αγγείων από τις αντίστοιχες κοιλίες, και της παρακολούθησης της πορείας και της συμμετρίας των μεγάλων αγγείων ως το μεσοθωράκιο (στο επίπεδο της τραχείας) με τη χρήση διαδοχικών εγκάρσιων τομών του εμβρυϊκού θώρακα (Video 3.4). Η προσθήκη των τομών αυτών σε κάθε έλεγχο ρουτίνας είναι πλέον συνιστώμενη (επιβεβλημένη) με βάση τις πρόσφατες κατευθυντήριες οδηγίες (International Society of Ultrasound in Obstetrics and Gynecology 2013) καθώς, όπως αναφέρθηκε, αυξάνει την ικανότητα ανίχνευσης των ΣΚ ως 90% πλέον. 

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			Video 3.4.   Eκτενής εμβρυϊκή υπερηχοκαρδιογραφική απεικόνιση με διαδοχικές εγκάρσιες τομές από το διάφραγμα ως το ανώτερο μεσοθωράκιο, που αναδεικνύει τη συμμετρία αλλά και την ορθότητα των συνδέσεων των καρδιακών κοιλοτήτων μεταξύ τους αλλά και με τα μεγάλα αγγεία.

			3.3.3. Απεικόνιση με βάση τη διαγνωστική ευαισθησία: εμβρυϊκό υπερηχοκαρδιογράφημα

			Το εμβρυϊκό υπερηχοκαρδιογράφημα είναι η πληρέστερη δυνατή μελέτη της ανατομίας, ροών και μυοκαρδιακής λειτουργικότητας που γίνεται από εξειδικευμένους στην Εμβρυϊκή Καρδιολογία ιατρούς (συνήθως παιδοκαρδιολόγους αλλά και γυναικολόγους-ακτινολόγους με εξειδίκευση στην εμβρυομητρική ιατρική). Το εμβρυϊκό υπερηχοκαρδιογράφημα είναι διαγνωστική εξέταση (σε αντίθεση με τη βασική ή εκτενή μελέτη που σκοπός τους είναι η ανίχνευση της παρουσίας ΣΚ). Δεν επιτελείται ως εξέταση ρουτίνας, εκτός εάν υπάρχουν συγκεκριμένες ενδείξεις αυξημένης πιθανότητας παρουσίας εμβρυϊκής ΣΚ. 

			3.4. Εμβρυϊκές ΣΚ 

			3.4.1. Εμβρυϊκές ΣΚ και επιβίωση εμβρύου

			Σε αντίθεση με τη γρήγορη κλινική αποδιοργάνωση και την πιθανή κατάληξη από σοβαρή κυάνωση ή οξέωση των σοβαρών μορφών ΣΚ άμεσα μετά τον τοκετό, στην ενδομήτρια ζωή οι καταστάσεις αυτές σπάνια θα οδηγήσουν σε αυτόματο ενδομήτριο θάνατο. Ακόμα και στις περιπτώσεις που πρακτικά απουσιάζει η μία από τις δύο αντλίες (δεξιά ή αριστερή κοιλία), η παρουσία αναστομώσεων στο επίπεδο των κόλπων (ωοειδές τρήμα) και των μεγάλων αγγείων (βοτάλειος) εξασφαλίζει τη διατήρηση της καρδιακής παροχής από τη μία και μοναδική κοιλία. Η οξυγόνωση του εμβρυϊκού αίματος γίνεται σε κάθε περίπτωση από τον πλακούντα. Έτσι, οι βαρύτατες μορφές εμβρυϊκών ΣΚ δεν θα απειλήσουν τη ζωή του εμβρύου, αλλά θα εκδηλωθούν κλινικά μετά τον τοκετό, όταν απαιτείται πλέον η επαρκής σύνδεση των δεξιών κοιλοτήτων με τους πνεύμονες και κλείσουν οι ενδομήτριες συνδέσεις μεταξύ των κόλπων και των μεγάλων αγγείων, καθιστώντας απαραίτητη την επάρκεια και των δύο συστημάτων κυκλοφορίας (πνευμονική, συστηματική). 

			Η πιθανότητα ενδομήτριου θανάτου εμβρύων με ΣΚ υπάρχει όμως είτε λόγω των συνοδών ανατομικών ανωμαλιών που συχνά συνοδεύουν τις ΣΚ (π.χ. ανωμαλίες εγκεφάλου, νεφρών κτλ.), της παρουσίας υποκείμενου γενετικού συνδρόμου, είτε σπανιότερα από αμιγώς καρδιαγγειακά αίτια: εμβρυϊκή αρρυθμία που συνοδεύει την ανατομική καρδιαγγειακή ανωμαλία (π.χ. πλήρης κολποκοιλιακός αποκλεισμός με σοβαρή βραδυκαρδία και ανάπτυξη εμβρυϊκού ύδρωπα σε περιπτώσεις συνδρόμων ισομέρειας-ασπληνίας/πολυσπληνίας) ή σοβαρή ανεπάρκεια της μόνης κολποκοιλιακής βαλβίδας με ανάπτυξη εμβρυϊκής καρδιακής ανεπάρκειας. 

			3.4.2. Εξελικτική πορεία εμβρυϊκών ΣΚ

			Το παιδί αλλά και το έμβρυο χαρακτηρίζονται από ταχεία σωματική ανάπτυξη, σε αντίθεση με τον ενήλικο του οποίου το σωματικό μέγεθος παραμένει σταθερό. Τη σωματική ανάπτυξη ακολουθούν τα συστήματα και τα όργανα είτε με αύξηση λόγω πολλαπλασιασμού των κυττάρων, ιδίως στην εμβρυογένεση, είτε με αύξηση του μεγέθους των κυττάρων είτε με συνδυασμό των δύο αυτών μηχανισμών. Έτσι, και το καρδιαγγειακό σύστημα ακολουθεί την ανάπτυξη του σώματος αρμονικά σε φυσιολογικές συνθήκες. Σε κάθε περίπτωση ατελούς ανάπτυξης ορισμένων καρδιαγγειακών δομών (π.χ. στένωση βαλβίδων), ο συνδυασμός των αντιρροπιστικών μηχανισμών υπερτροφίας-διάτασης των υποκείμενων καρδιαγγειακών δομών και η μειωμένη άρδευση (αιμάτωση) των υπερκείμενων αγγειακών δομών οδηγεί σε ανώμαλη διάπλαση και ανώμαλη ανάπτυξη υποκείμενων και υπερκείμενων καρδιαγγειακών δομών. Αυτό παρατηρείται τόσο μετά τον τοκετό όσο και πριν, στην ενδομήτρια ζωή. 

			Φαινομενικά ήπιες μορφές βαλβιδικών στενώσεων (αορτικής, πνευμονικής) στην αρχή της εγκυμοσύνης, μπορεί να εξελιχθούν σε σοβαρότερες μορφές στο τέλος της κύησης, με συνοδό υποπλασία των αντίστοιχων αγγείων και παθολογική υπετροφία-ινοελάστωση της αντίστοιχης κοιλίας. Η ακυανωτική μορφή της τετραλογίας Fallot που παρουσιάζεται στη νεογνική περίοδο εξελίσσεται λόγω της ανάπτυξης υποβαλβιδικής στένωσης της πνευμονικής (υπερτροφία και απόφραξη του χώρου εξόδου της δεξιάς κοιλίας) σε κυανωτική μορφή αργότερα στην βρεφική ηλικία. Προγεννητικά, μπορεί η διάγνωση της συγκεκριμένης μορφής τετραλογίας Fallot να παρουσιαστεί ως υπαορτική-μεσοκοιλιακή επικοινωνία με ήπια μόνο συνοδό στένωση της πνευμονικής. 

			Η εξελικτική πορεία των εμβρυϊκών ΣΚ επιβάλλει αφενός την ανάγκη τακτικών επανελέγχων στη διάρκεια της κύησης, αφετέρου την επιφύλαξη που πρέπει να συνοδεύει στη συμβουλευτική των ζευγαριών με πάσχοντα έμβρυα αναφορικά με την ακριβή πρόγνωση και τις δυνατότητες χειρουργικής αποκατάστασης εμβρυϊκά διαγνωσθέντων ΣΚ: η πιθανότητα εξέλιξης σε σοβαρότερες μορφές ως τον τοκετό, εξέλιξη που δυνητικά επηρεάζει και τις θεραπευτικές επιλογές, πρέπει να παρουσιάζεται με σαφήνεια στους μελλοντικούς γονείς.

			3.5. Εμβρυϊκές αρρυθμίες 

			3.5.1. Συχνές μορφές εμβρυϊκών αρρυθμιών

			Το έμβρυο συγκριτικά με το νεογνό και τον ενήλικο έχει αυξημένη καρδιακή συχνότητα, η οποία αντιστοιχεί πάντα σε φλεβοκομβικό ρυθμό (φυσιολογική φλεβοκομβική ταχυκαρδία). Η καρδιακή συχνότητα είναι πάντα μεγαλύτερη των 100 σφύξεων / λεπτό και φθάνει ως τις 180-200 σφύξεις/λεπτό. Επίσης, υπάρχει διακύμανση της καρδιακής συχνότητας, διακύμανση που οφείλεται στη φυσιολογική κατάσταση του εμβρύου (αύξηση σε αυξημένη κινητικότητα) ή ενδεικτική «δυσφορίας» του εμβρύου (π.χ. συμπίεση ομφάλιου λώρου, συσπάσεις μυομητρίου κτλ.). Οι φυσιολογικές αυτές διακυμάνσεις της καρδιακής συχνότητας είναι αναμενόμενες και ενδεικτικές μιας φυσιολογικής προσαρμογής της καρδιακής λειτουργίας. 

			Εκτός όμως από την αναμενόμενη διακύμανση της φυσιολογικής καρδιακής συχνότητας, συχνά και ιδιαίτερα στο τρίτο τρίμηνο της κύησης, γίνονται αντιληπτές αιφνίδιες διακυμάνσεις της καρδιακής συχνότητας, εμβρυϊκές αρρυθμίες. Συχνότερα, πρόκειται για μεμονωμένες έκτακτες (πρώιμες) συστολές, συχνά κολπικές και σπανιότερα κοιλιακές, οι οποίες γίνονται αντιληπτές από τη μείωση του όγκου παλμού που τις συνοδεύει και την (αναπληρωματική) παύλα από την οποία ακολουθούνται. (Video 3.5) Ακόμα και όταν οι έκτακτες συστολές είναι συχνές, εφόσον η μυοκαρδιακή λειτουργικότητα παραμένει φυσιολογική, η καρδιακή παροχή δεν επηρεάζεται και η εκτακτοσυστολική αρρυθμία δεν επηρεάζει τη φυσιολογική κατάσταση του εμβρύου. Κάθε εκτακτοσυστολική εμβρυϊκή αρρυθμία όμως, χρήζει παρακολούθησης για την έγκαιρη ανίχνευση πιθανής μετάπτωσής της σε βραδυκαρδία [σε περιπτώσεις διδυμίας με έκτακτες συστολές που δεν οδηγούν σε καρδιακή συστολή ή συμβάλλουν στην ανάπτυξη παροξυσμικής υπερκοιλιακής ταχυκαρδίας (πιθανότητα περίπου 1%)].

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			 Video 3.5.   Εμβρυική εκτακτοσυστολική αρρυθμία. Εμφανής η έλλειψη ρυθμικότητας στην συστολή των κοιλιών όσο και στην διάνοιξη των κολποκοιλιακών βαλβίδων .

			3.5.2. Εμβρυϊκή ταχυκαρδία

			Η ανάπτυξη παθολογικής ταχυκαρδίας (>200 σφύξεις / λεπτό), ανεξάρτητα από τον υποκείμενο μηχανισμό (υπερκοιλιακή ή κοιλιακή ταχυκαρδία), έχει ως αποτέλεσμα τη μείωση της καρδιακής παροχής, την ανάπτυξη καρδιακής ανεπάρκειας του εμβρύου (που εκδηλώνεται με γενικευμένα οιδήματα- ύδρωπας) και τον ενδομήτριο θάνατο, εάν η ταχυκαρδία παραταθεί για μεγάλο διάστημα. (Video 3.6) Συχνότερα, το έμβρυο πάσχει από υπερκοιλιακή ταχυκαρδία (επανεισόδου κολποκοιλιακή ταχυκαρδία ή κολπικό πτερυγισμό) και σπανιότερα από κοιλιακή ταχυκαρδία. Η ανάταξη της εμβρυϊκής ταχυκαρδίας γίνεται συνηθέστερα με τη χορήγηση αντιαρρυθμικών φαρμάκων στη μητέρα, που διέρχονται μέσω της πλακουντιακής κυκλοφορίας στο έμβρυο. Σπανιότερα γίνεται χορήγηση αντιαρρυθμικών άμεσα στο έμβρυο με παρακέντηση των αγγείων του ομφάλιου λώρου. Σε κάθε περίπτωση, η χορήγηση των αντιαρρυθμικών πρέπει να γίνεται υπό στενή καρδιολογική παρακολούθηση της μητέρας, προκειμένου για την αποφυγή παρενεργειών στην κατά τα άλλα υγιή μητέρα, και αρκετά νωρίς, πριν από την ανάπτυξη εμβρυϊκού ύδρωπα. Η ανάπτυξη του τελευταίου ελαττώνει την απορρόφηση των αντιαρυθμικών φαρμάκων και συνοδεύεται με υψηλή πιιθανότητα θεραπευτικής αστοχίας.

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			Video 3.6.   Εμβρυική παροξυσμική ταχυκαρδία (απεικόνιση τεσσάρων κοιλοτήτων αριστερά) με συχνότητα>200 σφύξεις/λεπτό. Tο είδος της αρρυθμίας μπορεί να αξιολογηθεί μόνο με τη χρήση ειδικών υπερηχογραφικών τεχνικών (δεξιά-M.Mode) που απεικονίζουν τη σχέση κολπικών-κοιλιακών συστολών, καθώς δεν είναι εφικτή η επιτέλεση ηλεκτροκαρδιογραφήματος στο έμβρυο. 

			3.5.3. Εμβρυική βραδυκαρδία

			Η εμβρυϊκή βραδυκαρδία μπορεί να οφείλεται σε μη αγόμενες έκτακτες κολπικές συστολές, όταν συμβαίνουν σε μορφή διδυμίας. Η σοβαρότερη όμως μορφή μόνιμης εμβρυϊκής βραδυκαρδίας, και μάλιστα σε ιδιαίτερα χαμηλές για το έμβρυο συχνότητες (< 80 σφύξεις/ λεπτό), οφείλεται σε πλήρη κολποκοιλιακό αποκλεισμό. Στην περίπτωση αυτή, η διέγερση των κόλπων από τον φλεβόκομβο δεν φθάνει ως τις κοιλίες, καθώς υπάρχει αποκλεισμός της μετάδοσης του ηλεκτρικού ερεθίσματος στο επίπεδο του κολποκοιλιακού κόμβου. Οι κοιλίες στην περίπτωση αυτή, διεγείρονται από δικό τους βηματοδότη (κάτωθεν του κολποκοιλιακού κόμβου), ο οποίος λειτουργεί σε πολύ χαμηλότερη συχνότητα, και ανεξάρτητα από τη βηματοδότηση των κόλπων. Πρακτικά, οι κόλποι και οι κοιλίες διεγείρονται από ανεξάρτητα κέντρα, χωρίς καμία επικοινωνία μεταξύ τους, με τη δραματικά χαμηλότερη συχνότητα συστολής των κοιλιών από τη συχνότητα συστολής των κόλπων. Το τελικό αποτέλεσμα, όπως και στην ταχυκαρδία, είναι η πτώση της καρδιακής παροχής και η ανάπτυξη εμβρυϊκού ύδρωπα, με τον ενδομήτριο τελικά θάνατο του εμβρύου.

			Ο πλήρης κολποκοιλιακός αποκλεισμός στο έμβρυο είτε συνοδεύει ανατομικές καρδιαγγειακές ανωμαλίες και ιδιαίτερα σύνδρομα ισομέρειας είτε αποτελεί αποτέλεσμα ανοσολογικής αιτιολογίας καταστροφής του κολποκοιλιακού κόμβου σε κολλαγόνωση της μητέρας [συστηματικός ερυθηματώδης λύκος-ΣΕΛ ή σύνδρομο Sjogren, με θετικά SSA-SSB (αντι-Ro, -La) αντισώματα]. Μερικές φορές, ο κολποκοιλιακός αποκλεισμός του εμβρύου αποτελεί και την πρώτη εκδήλωση της άγνωστης ως τότε μητρικής κολλαγόνωσης. Η πιθανότητα προσβολής του εμβρύου αυξάνεται σημαντικά, αν υπάρχει ιστορικό προηγηθείσας προσβεβλημένης κύησης με πλήρη κολποκοιλιακό αποκλεισμό ή νεογνικό ΣΕΛ. Θεραπευτικά οι κυήσεις υψηλού κινδύνου για εμβρυϊκό ΚΚΑ παρακολουθούνται συχνά για την ανίχνευση ανάπτυξης της συγκεκριμένης επιπλοκής, ενώ έχει δοκιμαστεί η χορήγηση κορτικοστεροειδών στη μητέρα με αντικρουόμενα όμως αποτελέσματα. 

			3.5.4. Διάγνωση-πρόγνωση εμβρυϊκών αρρυθμιών

			Όπως αναφέρθηκε, δεν είναι τεχνικά εφικτή η επικόλληση ηλεκτροδίων στο έμβρυο και η καταγραφή ηλεκτροκαρδιογραφήματος. Πρακτικά, η διάγνωση του είδους της εμβρυϊκής αρρυθμίας βασίζεται στο «μηχανικό» ηλεκτροκαρδιογράφημα, στην παρακολούθηση της σχέσης δηλαδή της κολπικής με την κοιλιακή συστολή με τη χρήση υπερηχοκαρδιογραφίας. Η διαγνωστική αυτή πληροφορία είναι ιδιαίτερα σημαντική για τη διάγνωση του είδους της ταχυκαρδίας-βραδυκαρδίας και την αντίστοιχη θεραπευτική παρέμβαση. Σε κάθε περίπτωση εμβρυϊκής αρρυθμίας, η αξιολόγηση της φυσιολογικής κατάστασης του εμβρύου και η πιθανή επίδραση της αρρυθμίας στην καρδιακή παροχή του εμβρύου είναι εξίσου σημαντική με τη διάγνωση του είδους της αρρυθμίας. 

			Η πρόγνωση των εμβρυϊκών ταχυ-αρρυθμιών, εφόσον αναταχθούν έγκαιρα, πριν από την ανάπτυξη εμβρυϊκού ύδρωπα, είναι γενικά καλή. Σε υποτροπή τους στη νεογνική-βρεφική ηλικία είναι πλέον ευχερής τόσο η άμεση ανάταξή τους όσο και η προφυλακτική χορήγηση αντιαρρυθμικών φαρμάκων. Η πρόγνωση του πλήρους κολποκοιλιακού αποκλεισμού, εφόσον συνοδεύει σύνδρομα ισομέρειας είναι ιδιαίτερα επιφυλακτική, ενώ, όταν συνοδεύει μητρική κολλαγόνωση και εφόσον η καρδιακή συχνότητα επαρκεί για την αποφυγή ανάπτυξης εμβρυϊκού ίδρωπα, μπορεί να γίνει ανεκτή ως τον τοκετό (μετά τον οποίο η δυνατότητα επίτευξης υψηλότερης καρδιακής συχνότητας με τη χρήση βηματοδότη είναι εφικτή σε επιλεγμένες περιπτώσεις). 

			3.6. Εμβρυϊκή Καρδιολογία: θεραπευτικές παρεμβάσεις 

			Σε αντίθεση με τη θεραπευτική των καρδιακών παθήσεων μετά τον τοκετό, η Προγεννητική Καρδιολογία αντιμετωπίζει σοβαρότατους περιορισμούς αναφορικά με τις δυνατότητες θεραπευτικής παρέμβασης, μεταξύ των οποίων:

			
					απουσία άμεσης πρόσβασης στο έμβρυο (εντός του αμνιακού σάκου), 

					περιορισμοί έκθεσης σε ιονίζουσα ακτινοβολία ή σε δυνητικά τοξικά φάρμακα εμβρύου,

					περιορισμοί μεγέθους εμβρύου και

					ανάγκη διατήρησης άθικτων των μεμβρανών και του αμνιακού υγρού.

			

			Έτσι, η δυνατότητα χορήγησης ενδοφλέβια φαρμάκων, η δυνατότητα καρδιοανάταξης, η δυνατότητα φλεβικής προσπέλασης και ακόλουθα επεμβατικού καθετηριασμού (διαγνωστικού και θεραπευτικού), όπως και η δυνατότητα καρδιοχειρουργικών επεμβάσεων στο έμβρυο πρακτικά δεν είναι εφικτή. 

			Η χορήγηση φαρμάκων μπορεί να γίνει μέσω της μητέρας (και της μεταφοράς τους στο έμβρυο μέσω της πλακουντιακής κυκλοφορίας) ή – σπανιότερα – με παρακέντηση των ομφαλικών αγγείων (ομφαλικής φλέβας). Η δυνατότητα καθετηριασμού και θεραπευτικής βαλβιδοπλαστικής (διαστολής) στενωτικών βαλβίδων στην εμβρυϊκή ζωή, είναι εφικτή με τροποποίηση των τεχνικών που χρησιμοποιούνται στην Παιδιατρική Καρδιολογία, αλλά προς το παρόν έχουν περιορισμένη εφαρμογή σε ερευνητικά κέντρα. Η χορήγηση φαρμάκων και οι ελπίδες που δημιουργεί η ανάπτυξη τεχνικών επεμβατικού καθετηριασμού στην εμβρυϊκή ζωή αναπτύσσονται στη συνέχεια.

			3.6.1. Χορήγηση καρδιολογικών φαρμάκων στο έμβρυο

			Όπως αναφέρθηκε, η χορήγηση των φαρμάκων για καρδιολογικές παθήσεις του εμβρύου, αφορά κυρίως τη χορήγηση αντιαρρυθμικών φαρμάκων στη μητέρα και μέσω της πλακουντιακής κυκλοφορίας στο έμβρυο (και σπανιότερα απευθείας στο έμβρυο). Μεταξύ των φαρμάκων αυτών η χρήση διγοξίνης αλλά και άλλων αντιαρρυθμικών φαρμάκων (όπως προπαφαινόνης, φλεκαινίδης, αμιοδαρόνης κτλ.) – μόνων ή σε συνδυασμούς – έχει περιγραφεί με καλά αποτελέσματα σε περιπτώσεις εμμένουσας εμβρυϊκής αρρυθμίας, ιδίως σε απουσία εμβρυϊκού ύδρωπα. Η χορήγηση στεροειδών έχει επίσης μελετηθεί σε μια προσπάθεια αναστολής βλάβης του κολποκοιλιακού κόμβου από τα κυκλοφορούντα μητρικά αντισώματα (SSA-SSB) σε περιπτώσεις νόσου κολλαγόνου της μητέρας.

			3.6.2. Επεμβατικός καθετηριασμός στο έμβρυο

			 Η εξελικτική πορεία των ΣΚ, όπως περιγράφηκε, αποτελεί έναν σημαντικό περιορισμό στη δυνατότητα ακριβούς εκτίμησης της τελικής αιμοδυναμικής και ανατομίας σε περιπτώσεις προγεννητικής διάγνωσης σοβαρών ΣΚ, καθώς αναμένεται ατελής ανάπτυξη των δομών που δεν έχουν επαρκή αιματική ροή, ενώ οι αντιρροπιστικοί μηχανισμοί της υπερτροφίας-διάτασης των καρδιακών κοιλοτήτων μπορεί να οδηγήσουν πρακτικά στην εξάλειψη μιας κοιλίας ή στην ανάπτυξη ινοελάστωσης (πρακτικά στην αχρήστευσή της ως αντλίας) ως τον τοκετό. Καθώς η δυσμενής αυτή εξέλιξη θεωρείται αποτέλεσμα μιας αρχικής ανατομικής βλάβης (π.χ. μεμονωμένης βαλβιδικής στένωσης) δημιουργείται η ελπίδα ότι με την έγκαιρη ανίχνευση και θεραπευτική αντιμετώπιση της βλάβης θα ανασταλεί η δυσμενής επίδραση στην ανάπτυξη των αγγείων ενώ θα εξασφαλισθεί η λειτουργικότητα της αντίστοιχης κοιλίας. Έτσι, οι προσπάθειες (ερευνητικές) επεμβατικού καθετηριασμού στην εμβρυϊκή ζωή επικεντρώνονται στην αντιμετώπιση σοβαρών μορφών στένωσης της αορτικής και πνευμονικής βαλβίδας, αξιολογώντας τελικά την επίδρασή τους σχετικά με την ανάπτυξη των μεγάλων αγγείων αλλά και την εξασφάλιση κυκλοφορίας με λειτουργικές και τις δύο κοιλίες μετά τον τοκετό. Με τη βελτίωση των τεχνικών και την καλύτερη επιλογή των εμβρύων που δυνητικά θα βοηθηθούν από τον επεμβατικό καθετηριασμό, προσδοκούμε στο άμεσο μέλλον οι ερευνητικές – προς το παρόν – τεχνικές αυτές να τύχουν ευρύτερης αποδοχής και εφαρμογής. Δεν θα πρέπει να ξεχνάμε εξάλλου ότι η πρόοδος της Καρδιοχειρουργικής είναι τόσο ραγδαία, που ως πρόσφατα θεωρούμενες ανεγχείρητες ΣΚ στα νεογνά (σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας, μετάθεση μεγάλων αγγείων) αντιμετωπίζονται πλέον ως περιστατικά ρουτίνας στην παιδιατρική καρδιοχειρουργική πράξη. Αντίστοιχες εξελίξεις θα αλλάξουν δραματικά την αντίληψή μας για τις εμβρυϊκές καρδιοπάθειες. 

			3.7. Προγεννητική διάγνωση και επιδημιολογία ΣΚ 

			Όπως αναφέρθηκε στο πρώτο κεφάλαιο, η επίδραση της προγεννητικής διάγνωσης των εμβρυϊκών ΣΚ στην επιδημιολογία των ΣΚ είναι περίπλοκη και χαρακτηρίζεται από δύο αντίθετες μεταξύ τους επιδράσεις: η προγεννητική διάγνωση συμβάλλει τόσο στην αύξηση όσο και στη μείωση της πιθανότητας επιβίωσης των πασχόντων εμβρύων, με τη συνολική επίδραση να αντιπροσωπεύει τη διαφορά των επιμέρους αντίθετων επιδράσεων. Η θετική επίδραση στην πιθανότητα επιβίωσης είναι αποτέλεσμα της γνώσης της παρουσίας της και της αντίστοιχης προετοιμασίας για άμεση αντιμετώπιση του νεογνού μετά τον τοκετό. Η αρνητική επίδραση στην πιθανότητα επιβίωσης είναι αποτέλεσμα της πιθανής απόφασης διακοπής της κύησης πασχόντων εμβρύων από την οικογένεια, ιδιαίτερα σε περιπτώσεις σοβαρότατων μορφών που συνοδεύονται από δυσπλασίες και άλλων συστημάτων ή από γενετικά σύνδρομα. Στη συνέχεια, παρουσιάζονται οι συνιστώσες που καθορίζουν την πιθανότητα επιτυχίας της προγεννητικής διάγνωσης των (λιγότερο μελετημένων) παραγόντων που καθορίζουν την απόφαση της οικογένειας μετά την προγεννητική διάγνωση και την αναμενόμενη μελλοντική επιδημιολογία των ΣΚ με βάση ένα απλό μαθηματικό μοντέλο. 

			3.7.1. Πιθανότητα προγεννητικής διάγνωσης

			 Η πιθανότητα διάγνωσης της εμβρυϊκής καρδιοπάθειας επηρεάζει είτε θετικά (σε συνέχιση της κύησης) είτε αρνητικά (σε διακοπή της κύησης) την πιθανότητα επιβίωσης. Η πιθανότητα διάγνωσης (p diagnosis) εξαρτάται από την πιθανότητα να γίνει απεικονιστικός έλεγχος του εμβρύου (p evaluation) και την πιθανότητα, εφόσον πραγματοποιηθεί ο έλεγχος, να διαγνωστεί η συγκεκριμένη πάθηση [ευαισθησία διαγνωστικής μεθόδου (p detection)]. Εάν οι πιθανότητες αξιολόγησης και διάγνωσης είναι ανεξάρτητες μεταξύ τους, η πιθανότητα διάγνωσης προκύπτει ως γινόμενο των πιθανοτήτων αξιολόγησης και διάγνωσης: p.diagnosis = p.evaluation * p. detection. Εάν για παράδειγμα η πιθανότητα να γίνει προγεννητική απεικόνιση είναι 100% (γενικευμένος έλεγχος κάθε εγκύου, p.evaluation =1), τότε η πιθανότητα διάγνωσης είναι ίση με τη διαγνωστική ευαισθησία της προγεννητικής απεικόνισης (p.diagnosis = p.detection). Εάν η πιθανότητα απεικόνισης είναι μικρότερη (π.χ. 40%), τότε η πιθανότητα διάγνωσης είναι το αντίστοιχο κλάσμα της διαγνωστικής ευαισθησίας (p.diagnosis= 0.4* p. detection). 

			Α. Η πιθανότητα ελέγχου της καρδιακής ανατομίας του εμβρύου εξαρτάται από την πρακτική προγεννητικού ελέγχου σε μια χώρα αλλά και την εφαρμογή του συνιστώμενου ελέγχου από κάθε μεμονωμένη οικογένεια. Στις περισσότερες ανεπτυγμένες χώρες η πραγματοποίηση ελέγχου της ανατομίας του εμβρύου προγεννητικά συνιστάται σε κάθε περίπτωση. Η επιθυμία χρήσης όμως των υπηρεσιών υγείας αλλά και η δυνατότητα πρόσβασης στις υπηρεσίες προγεννητικής διάγνωσης ποικίλλει ανάλογα με τις φιλοσοφικές-θρησκευτικές απόψεις κάθε οικογένειας αλλά και τις οικονομικές δυνατότητες υποστήριξης του προγράμματος προγεννητικής διάγνωσης από το κράτος, τις ασφαλιστικές εταιρείες και τους ίδιους τους χρήστες. Θεωρητικά, στην ιδεώδη περίπτωση σύστασης γενικευμένου ελέγχου και υιοθέτησης της σύστασης από τον πληθυσμό χωρίς περιορισμούς (ιδιαίτερα οικονομικούς), η πιθανότητα διάγνωσης συγκεκριμένων μορφών ΣΚ εξαρτάται από τη λεπτομερή απεικόνιση όλων των καρδιαγγειακών δομών του εμβρύου. 

			Β. Η πιθανότητα ανίχνευσης μιας συγκεκριμένης ΣΚ προγεννητικά, εξαρτάται από τη διαγνωστική ευαισθησία της απεικόνισης. Η συνήθης πρακτική ανατομικής απεικόνισης της καρδιάς είναι η απεικόνιση κατά τη διάρκεια του ανατομικού υπερηχογραφήματος (στο μέσο της κύησης) και της καρδιάς, συνήθως μέσω μιας λήψης που περιλαμβάνει την απεικόνιση των κόλπων και των κοιλιών (απεικόνιση τεσσάρων κοιλοτήτων) και, εάν είναι εφικτό, της σύνδεσης των μεγάλων αγγείων με τις κοιλίες (απεικόνιση τριών αγγείων). Σε περιπτώσεις αυξημένου κινδύνου παρουσίας εμβρυϊκής καρδιοπάθειας είτε από το ιστορικό (μητέρας, εμβρύου, οικογένειας) είτε από ύποπτη απεικόνιση του καρδιαγγειακού συστήματος στον έλεγχο ρουτίνας, ακολουθεί αναλυτικό εμβρυϊκό υπερηχοκαρδιογράφημα, η αναλυτικότερη δυνατή απεικόνιση από εξειδικευμένους ιατρούς. Στη συνήθη απεικόνιση ρουτίνας, η ευαισθησία διάγνωσης των ΣΚ δεν υπερβαίνει το 50% και είναι ακόμα χαμηλότερη σε ΣΚ με φυσιολογική απεικόνιση τεσσάρων κοιλοτήτων (αποτυχία διάγνωσης ιδιαίτερα ΣΚ με ανωμαλίες μεγάλων αγγείων ή συστηματικών συνδέσεων) ενώ στο εμβρυϊκό υπερηχοκαρδιογράφημα, σε ιδανικές συνθήκες απεικόνισης, υπερβαίνει το 90%. Δυστυχώς, καθώς η πλειονότητα (90%) των εμβρυϊκών ΣΚ αφορούν κυήσεις που δεν έχουν ένδειξη αναλυτικής απεικόνισης, η πιθανότητα ανίχνευσης εξαρτάται σχεδόν αποκλειστικά από τη διαγνωστική ακρίβεια του συνήθους ελέγχου ρουτίνας, δηλαδή κυμαίνεται γύρω στο 50-60% (p detection=0.5-0.6) με τάσεις βελτίωσης διαχρονικά. 

			3.7.2. Προγεννητική διάγνωση και βελτίωση πρόγνωσης 

			Η πιθανότητα βελτίωσης της πρόγνωσης των ΣΚ ως αποτελέσματος της προγεννητικής διάγνωσης εξαρτάται από:

			
					την πιθανότητα διάγνωσης της εμβρυϊκής ΣΚ,

					την πιθανότητα θεραπευτικής παρέμβασης προγεννητικά και

					το όφελος από την άμεση αντιμετώπιση της ΣΚ μετά τον τοκετό. 

			

			 Η πιθανότητα διάγνωσης της εμβρυϊκής ΣΚ επηρεάζει την πρόγνωση, εφόσον η υποκείμενη ΣΚ συνοδεύεται από νοσηρότητα ή θνησιμότητα, εάν δεν διαγνωστεί άμεσα (π.χ. περιπτώσεις σοβαρών αποφρακτικών ή κυανωτικών ΣΚ, όπως σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας, μετάθεσης μεγάλων αγγείων κτλ.). Στις περιπτώσεις αυτές, η έγκαιρη θεραπευτική παρέμβαση μετά τον τοκετό και η αποφυγή της κλινικής αποδιοργάνωσης του νεογνού (σύγχρονα με την σύγκλειση των εμβρυϊκών επικοινωνιών του αρτηριακού πόρου και του ωοειδούς τρήματος), έχει αποδεδειγμένα συμβάλει στη βελτίωση της πρόγνωσης των σοβαρών ΣΚ. Το όφελος εντοπίζεται πάντα σε καλύτερη προεγχειρητική γενική κατάσταση, συχνά σε καλύτερη νευροαναπτυξιακή εξέλιξη και σπάνια σε βελτίωση του προσδόκιμου επιβίωσης.

			Σε περιπτώσεις ΣΚ που δεν απειλούν άμεσα τη ζωή του νεογνού, αν δεν διαγνωσθούν έγκαιρα, η προγεννητική διάγνωση δεν προσφέρει θεωρητικά κάποιο πλεονέκτημα σε σχέση με τη μακροχρόνια πρόγνωση των ασθενών. Θεωρητικά, το σύνολο των ηπιότερων ΣΚ θα διαγνωσθούν μετά τον τοκετό (με ένδειξη ελέγχου την παρουσία φυσήματος ή ύποπτων για καρδιοπάθεια κλινικών σημείων) και η σχετική καθυστέρηση της διάγνωσης δεν έχει ιδιαίτερη επίπτωση στη μακροχρόνια πρόγνωση. 

			Η βελτίωση της πρόγνωσης, ως συνέπεια της δυνατότητας προγεννητικής θεραπευτικής παρέμβασης, προς το παρόν έχει αξιολογηθεί σε μεμονωμένες περιπτώσεις βαλβιδοπλαστικής σοβαρής στένωσης αρτηριακών βαλβίδων, σε μια προσπάθεια αναστολής της ανάπτυξης δυσλειτουργίας της σύστοιχης κοιλίας (υπερτροφίας-ινοελάστωσης) και της εξασφάλισης της παρουσίας δύο λειτουργικών κοιλιών κατά τον τοκετό. 

			3.7.3. Προγεννητική διάγνωση και διακοπή κύησης 

			Η προγεννητική διάγνωση των ΣΚ δεν στοχεύει, ούτε επιτρέπεται να στοχεύει στην ευγονική. Η ευγονική, η προσπάθεια «βελτίωσης» γενετικά του ανθρώπινου πληθυσμού, έχει ιστορικά συσχετισθεί με τις μελανότερες στιγμές του ανθρώπινου πολιτισμού και με εγκληματικές πράξεις κατά της ανθρωπότητας και ιδιαίτερα κατά των ευπαθών ομάδων του πληθυσμού. Η προστασία της ανθρώπινης ζωής αποτελεί ύψιστο καθήκον για τον ιατρό από τα πρώτα βήματα της Ιατρικής και αφορά και την προστασία της αγέννητης ζωής: Ὁμοίως δὲ οὐδὲ γυναικὶ πεσσὸν φθόριον δώσω2. Παράλληλα όμως, στις περισσότερες σύγχρονες κοινωνίες, αναγνωρίζεται το δικαίωμα της οικογένειας στον οικογενειακό προγραμματισμό και στη διακοπή της κύησης στα πρώτα της στάδια, εάν αυτή δεν είναι επιθυμητή [διακοπή της κύησης (termination of pregnancy / TOP)]. Η διακοπή της κύησης από ιατρικής άποψης γενικά γίνεται αποδεκτή ως «ένδειξη» μόνο σε περιπτώσεις που η ζωή της εγκύου διατρέχει κίνδυνο από τη συνέχιση της κύησης. Κατ’ επέκταση, η παρουσία σοβαρότατων διαμαρτιών της διάπλασης του εμβρύου, που σχετίζονται με σοβαρότατη αναπηρία και επιφυλακτική πρόγνωση επιβίωσης του νεογνού γίνονται επίσης άτυπα αποδεκτές ως ιατρικές «ενδείξεις» διακοπής της κύησης. Καμία όμως μορφή ΣΚ πλέον, χάρη στις εξελίξεις της καρδιοχειρουργικής αποκατάστασης, δεν θεωρείται «θανατηφόρος» πάθηση και η παρουσία της ΣΚ στο έμβρυο δεν αποτελεί σε καμία περίπτωση ιατρική «ένδειξη» διακοπής της κύησης. Παρά το γεγονός ότι η προγεννητική συμβουλευτική παρουσιάζει τη βαρύτητα και την πρόγνωση των παθήσεων που διαγιγνώσκονται στο έμβρυο και μόνο, συχνά αρκετές οικογένειες θα αποφασίσουν τη διακοπή της κύησης μετά τη διάγνωση σοβαρών παθήσεων στο έμβρυο, συμπεριλαμβανόμενης και της διάγνωσης σοβαρών μορφών ΣΚ. Έτσι, πρακτικά η προγεννητική διάγνωση ΣΚ καταλήγει, ακόμα και αν δεν στοχεύει σε αυτό, στη μείωση της αναμενόμενης συχνότητας των σοβαρών μορφών ΣΚ. 

			Η πιθανότητα αρνητικής επίδρασης (μείωσης) των ΣΚ ως αποτελέσματος της προγεννητικής διάγνωσης και συνακόλουθης απόφασης για διακοπή κύησης εξαρτάται από:

			
					την πιθανότητα διάγνωσης της εμβρυϊκής ΣΚ και 

					την πιθανότητα απόφασης διακοπής κύησης, έπειτα από τη διάγνωση.

			

			Η πιθανότητα απόφασης διακοπής κύησης με τη σειρά της εξαρτάται μεταξύ άλλων από: 

			
					τη σοβαρότητα της διάγνωσης,

					την παρουσία συγγενών δυσπλασιών και από άλλα λειτουργικά συστήματα,

					την παρουσία γενετικών ανωμαλιών (χρωμοσωμικών ή γονιδιακών),

					την ηλικία κύησης που γίνεται η διάγνωση,

					τη σωστή ενημέρωση της οικογένειας από έγκυρες πηγές ενημέρωσης και 

					την κοινωνική κατάσταση, τις θρησκευτικές και φιλοσοφικές πεποιθήσεις της οικογένειας.

			

			Συγκρίνοντας διαφορετικούς πληθυσμούς, οι θρησκευτικές-φιλοσοφικές πεποιθήσεις πιθανότατα επηρεάζουν σημαντικά την τελική απόφαση της οικογένειας, καθώς η διακοπή της κύησης δεν γίνεται αποδεκτή σε συγκεκριμένους πληθυσμούς. Η διάγνωση σε μικρότερη ηλικία κύησης, η παρουσία σύμπλοκων και πολλαπλών συγγενών διαμαρτιών και η παρουσία χρωμοσωμικών ανωμαλιών ή γενετικών συνδρόμων αυξάνουν την πιθανότητα θετικής απόφασης διακοπής της κύησης. Παράλληλα, η πιθανότητα διακοπής κύησης αυξάνεται σε περιπτώσεις ΣΚ που απαιτούν πολλαπλές χειρουργικές επεμβάσεις, ιδιαίτερα σε περιπτώσεις που δεν μπορεί να επιτευχθεί υποστήριξη της κυκλοφορίας από δύο κοιλίες (όπως σε σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας). 

			3.7.4. Εκτιμώμενη επιδημιολογία με βάση την προγεννητική διάγνωση

			Έτσι, η πιθανότητα διακοπής κύησης (p.termination), έπειτα από προγεννητική διάγνωση ΣΚ, εξαρτάται από την πιθανότητα διάγνωσης (p.diagnosis = p.evaluation * p. detection) και την πιθανότητα θετικής απόφασης για διακοπή κύησης έπειτα από τη διάγνωση (p.decision) κατά τη σχέση p.termination= p.evaluation* p.detection*p.decision. Η πιθανότητα επιτέλεσης προγεννητικού ελέγχου είναι ανεξάρτητη από την υποκείμενη εμβρυϊκή ΣΚ αλλά η πιθανότητα ανίχνευσης και η πιθανότητα απόφασης για διακοπή της κύησης εξαρτώνται από την υποκείμενη ΣΚ. 

			Η συνολική πιθανότητα συνέχισης της κύησης είναι p.livebirth=1-p.termination. Με βάση μεγάλες πληθυσμιακές μελέτες, η πιθανότητα ανίχνευσης ΣΚ γενικά αναφέρεται να ανέρχεται στο 35% , εύρος 6-59% (p.detection), ενώ σε διακοπή κύησης έπειτα από διάγνωση αναφέρεται στο 43%, εύρος 20-59% (p.decision). Υποθέτοντας ότι θα ελεγχθεί το σύνολο του πληθυσμού (p evaluation=1), τότε η πιθανότητα διακοπής κύησης και η εκτιμώμενη μείωση του επιπολασμού ΣΚ είναι p.termination=0,35*0,43=0,15. Αναμένεται μείωση των γεννήσεων της τάξης του 15%, ως αποτέλεσμα της προγεννητικής διάγνωσης, η οποία σε περιπτώσεις διάγνωσης σε μικρότερη ηλικία κύησης (με αύξηση πιθανότητας θετικής απόφασης για διακοπή κύησης κατά 40%) αντιστοιχεί σε μείωση της τάξης του 21%. 

			Η επίδραση της προγεννητικής διάγνωσης στην αναμενόμενη συχνότητα ΣΚ διαφέρει στις επιμέρους μορφές ΣΚ, ανάλογα με την ευκολία ή όχι προγεννητικής ανίχνευσης και τη σοβαρότητά τους (που επηρεάζει την πιθανότητα θετικής απόφασης διακοπής της κύησης). Η μεγαλύτερη αναμενόμενη μείωση περιπτώσεων αναμένεται στην περίπτωση του συνδρόμου υποπλαστικής αριστερής κοιλίας (40% μείωση, λόγω εύκολης ανίχνευσης και σοβαρότητας της πάθησης) και στη συνέχεια των περιπτώσεων κολποκοιλιακού καναλιού, ατρησίας τριγλώχινος και μονήρους κοιλίας (25% μείωση λόγω εύκολης ανίχνευσης και σχετικής σοβαρότητας πάθησης). Στις λοιπές παθήσεις, η εκτιμώμενη μείωση είναι της τάξης του 10% είτε λόγω εύκολης χειρουργικής επιδιόρθωσης είτε λόγω δυσχερούς ανίχνευσης (μετάθεση μεγάλων αγγείων). Με τη σταδιακή όμως βελτίωση της ανίχνευσης των ΣΚ που καταγράφεται διαχρονικά κατά τον συνήθη έλεγχο ρουτίνας (πρόσφατα αγγίζει το 45%), εάν το σύνολο των ΣΚ διαγνωστεί προγεννητικά, τότε η αναμενόμενη μείωση τους θα φτάνει το 43%, δηλαδή την πιθανότητα θετικής απόφασης σε θετική προγεννητική διάγνωση. 

			3.8. Συμβουλευτική 

			Η προγεννητική διάγνωση των ΣΚ στο έμβρυο (αλλά και στο παιδί και στον έφηβο) δεν είναι ταυτόσημη με τη συμβουλευτική. Η συμβουλευτική προϋποθέτει φυσικά την ορθή διάγνωση αλλά δεν εξαντλείται στην απλή παρουσίαση των ανατομικών ευρημάτων που συνιστούν την καρδιαγγειακή ανωμαλία του εμβρύου. Ενώ η ανατομική διάγνωση (εμβρυϊκό υπερηχοκαρδιογράφημα) μπορεί να τεθεί με ακρίβεια από κάθε ιατρό με εξειδίκευση στην προγεννητική υπερηχοκαρδιογραφία (εμβρυϊκό υπερηχοκαρδιογράφημα), η συμβουλευτική πρέπει να γίνεται αποκλειστικά και μόνο από ιατρούς με μακρόχρονη εμπειρία στη θεραπεία και πρόγνωση των ΣΚ παιδιών και ενηλίκων. Παράλληλα, η συσχέτιση της εμβρυϊκής καρδιοπάθειας με άλλες ανατομικές ανωμαλίες ή γενετικά σύνδρομα επιβάλλει την περαιτέρω συμβουλευτική της οικογένειας και από κλινικό γενετιστή. Η ψυχολογική υποστήριξη της οικογένειας – ιδίως της κυοφορούσας μέλλουσας μητέρας – πρέπει να είναι διαθέσιμη, όπως και η προσφορά δυνατότητας επικοινωνίας με συλλόγους αλληλοϋποστήριξης (π.χ. συλλόγους γονέων καρδιοπαθών παιδιών) ή κατάλληλες διαδικτυακές πηγές πληροφόρησης. 

			Η συμβουλευτική πρέπει να χαρακτηρίζεται από:

			
					εχεμύθεια, σεβασμό, 

					κατανόηση και υποστήριξη οικογένειας, 

					αποφυγή ενεργών συστάσεων (η οικογένεια αποφασίζει, ο ιατρός παραθέτει τα δεδομένα),

					απλή παρουσίαση (με γραφήματα) της φυσιολογικής ανατομίας και της ανατομίας του πάσχοντος εμβρύου,

					παρουσίαση θεραπευτικών δυνατοτήτων στο υπάρχον σύστημα υγείας,

					παρουσίαση της πιθανής συσχέτισης με γενετικά σύνδρομα και της ένδειξης καρυοτυπικού ελέγχου του εμβρύου (σύμφωνα πάντα με την επιθυμία οικογένειας),

					καταγραφή των κύριων σημείων της συζήτησης προς αποφυγή παρανοήσεων, 

					προσφορά δυνατότητας εκ νέου συζήτησης σε σύντομο διάστημα (η οικογένεια είναι αδύνατο να αφομοιώσει πλήθος πληροφοριών σοκαρισμένη από το δυσάρεστο εύρημα της καρδιοπάθειας του εμβρύου),

					απευθείας επικοινωνία με τον θεράποντα ιατρό-γυναικολόγο για πλάνο παρακολούθησης,

					προσφορά δυνατότητας γενετικής συμβουλευτικής, γνωριμίας με καρδιοχειρουργικό κέντρο, ψυχολογικής υποστήριξης, γνωριμίας με ομάδες αυτοβοήθειας και

					απόλυτο σεβασμό σε οποιαδήποτε απόφαση της οικογένειας σχετικά με τη συνέχιση ή όχι της κύησης, με προϋπόθεση την ασφαλή επιβεβαίωση της διάγνωσης και την αναλυτική συμβουλευτική και κατανόηση από την οικογένεια των δυνατοτήτων θεραπευτικής παρέμβασης. 

			

			

			
				
					2	 Παρομοίως, δεν θα εμπιστευτώ σε έγκυο μέσο που προκαλεί έκτρωση.
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			Κεφάλαιο 4 

			Γερμανάκης Ι.

		

	
		
			4. Σοβαρές νεογνικές συγγενείς καρδιοπάθειες

			Σοβαρές (critical) συγγενείς καρδιοπάθειες ονομάζουμε τις σοβαρότερες μορφές των ΣΚ που εκδηλώνουν απειλητική για τη ζωή συμπτωματολογία (κυάνωση, οξέωση ή συνδυασμό τους) στη νεογνική ηλικία και μάλιστα ήδη από τις πρώτες ώρες-ημέρες ζωής. 

			Απαιτούν άμεση διάγνωση και θεραπευτική παρέμβαση για την εξασφάλιση της επιβίωσης, η οποία συχνά συνδυάζει τη χορήγηση φαρμάκων (προσταγλανδινών για τη βατότητα του βοτάλειου πόρου), επεμβατικού καθετηριασμού (διάνοιξη μεσοκολπικού διαφράγματος με χρήση μπαλονιού-Rashkind, διαστολή στενωτικών βαλβίδων ή αγγείων) και πρώιμης καρδιοχειρουργικής παρέμβασης (μερικής αποκατάστασης, όπως τοποθέτηση αορτοπνευμονικών τεχνιτών αναστομώσεων ή ολικής αποκατάστασης, όπως σε πλήρη διόρθωση της d-μετάθεσης μεγάλων αγγείων στη νεογνική ηλικία-επέμβαση Jatene). 

			Στη συνέχεια, θα παρουσιαστεί η σχέση του χρόνου εκδήλωσης των σοβαρών νεογνικών ΣΚ με τις δραματικές αλλαγές προσαρμογής από την εμβρυϊκή στην εξωμήτρια κυκλοφορία, οι κλινικές εκδηλώσεις και η διαφορική διάγνωση των παθήσεων αυτών, οι διαγνωστικές εξετάσεις και οι απαραίτητες επείγουσες θεραπευτικές παρεμβάσεις που πρέπει να γίνουν άμεσα. Τέλος, παρουσιάζεται η προσέγγιση νεογνού με καρδιακό φύσημα, ένα συνηθέστατο κλινικό ερώτημα στην παιδιατρική πράξη. 

			4.1. Φυσιολογία περιγεννητικής κυκλοφορίας και χρόνος εκδήλωσης σοβαρών νεογνικών συγγενών καρδιοπαθειών 

			Η μετάβαση από την ενδομήτρια στην εξωμήτρια κυκλοφορία συνοδεύεται από σημαντικές αλλαγές στις απαιτήσεις έργου για τις δύο κοιλίες και τη μετάβαση από την παράλληλη σύνδεση των δύο κυκλοφοριών (συστηματικής- πνευμονικής) στη σύνδεσή τους σε σειρά, χωρίς παρουσία μεταξύ τους συνδέσεων.

			4.1.1. Μετάβαση από εμβρυϊκή σε νεογνική κυκλοφορία

			Όπως αναφέρθηκε σε προηγούμενο κεφάλαιο, η εμβρυϊκή κυκλοφορία χαρακτηρίζεται από την παράκαμψη της πνευμονικής και την παρουσία αναστομώσεων μεταξύ των δύο κυκλοφοριών (συστηματικής-πνευμονικής), με παρουσία δεξιοαριστεράς διαφυγής στις επικοινωνίες αυτές (ωοειδές τρήμα, βοτάλειος πόρος): το οξυγονωμένο από τον πλακούντα εμβρυϊκό αίμα κατευθύνεται μέσω του φλεβώδους πόρου στον δεξιό κόλπο και μέσω του ωειδούς τρήματος στον αριστερό κόλπο, ώστε να εξασφαλίζεται πλούσια σε οξυγόνο αιμάτωση του εγκεφάλου. Το φλεβικό αίμα της συστηματικής κυκλοφορίας του εμβρύου μέσω της άνω και κάτω κοίλης φλεβός κατευθύνεται στον δεξιό κόλπο-δεξιά κοιλία, πνευμονική αρτηρία και παρακάμπτοντας τους πνεύμονες μέσω του βοτάλειου πόρου κατευθύνεται προς την κατιούσα αορτή και τις ομφαλικές αρτηρίες, για να οξυγονωθεί εκ νέου στον πλακούντα. (Εικόνα 3.4) 

			Άμεσα μετά τον τοκετό συμβαίνουν σημαντικές αλλαγές: με την απομάκρυνση του πλακούντα από τη συστηματική κυκλοφορία, αυξάνεται άμεσα η συστηματική αρτηριακή πίεση ενώ με τον αερισμό των πνευμόνων και την πλήρη πλέον αιμάτωσή τους, αυξημένος όγκος αίματος επιστρέφει μέσω των πνευμονικών φλεβών στον αριστερό κόλπο. Η αύξηση των πιέσεων στον αριστερό κόλπο οδηγεί στην αντιστροφή της ροής στο ωοειδές τρήμα (αριστεροδεξιά διαφυγή πλέον) και στην ακόλουθη επαφή του πρωτογενούς με το δευτερογενές μεσοκολπικό διάφραγμα (που σχηματίζουν τον βαλβιδικό μηχανισμό του ωοειδούς τρήματος), με αποτέλεσμα τη σύγκλειση του ωοειδούς τρήματος. Η λειτουργία των πνευμόνων εξασφαλίζει πλέον υψηλότερα επίπεδα οξυγόνωσης, και η αυξημένη μερική τάση του οξυγόνου στο αρτηριακό αίμα (με τη μείωση της συγκέντρωσης των κυκλοφορούντων προσταγλανδινών) οδηγεί σε σύγκλειση του βοτάλειου πόρου. Η δεξιά κοιλία παύει να έχει το ρόλο συστηματικής αντλίας, καθώς αποσυνδέεται από την κατιούσα αορτή και συνδέεται με το χαμηλών πιέσεων σύστημα της πνευμονικής κυκλοφορίας. Οι αλλαγές που συμβαίνουν μετά τον τοκετό (Εικόνα 4.1) συνοψίζονται ως εξής:

			
					αποσύνδεση πλακουντιακής κυκλοφορίας,

					πλήρης αιματική παροχή πνευμονικής κυκλοφορίας,

					πτώση πιέσεων πνευμονικής κυκλοφορίας,

					αύξηση πιέσεων συστηματικής κυκλοφορίας,

					αύξηση μερικής τάσης οξυγόνου στη συστηματική κυκλοφορία,

					σύνδεση σε σειρά των δύο κυκλοφοριών,

					σύγκλειση ωοειδούς τρήματος και

					σύγκλειση βοτάλειου πόρου. 
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			Εικόνα ٤.١ Μετάβαση από την εμβρυϊκή κυκλοφορία (υποστηριζόμενη οξυγόνωση από πλακούντα), με τη σύγκλειση του ωοειδούς τρήματος και του αρτηριακού πόρου (πάνω) στην αυτόνομη κυκλοφορία (υποστηριζόμενη οξυγόνωση από πνεύμονες) (κάτω).

			4.1.2. Χρόνος εκδήλωσης σοβαρών νεογνικών ΣΚ

			Όπως αναφέρθηκε σε προηγούμενα κεφάλαια, η παρουσία παράλληλων συνδέσεων μεταξύ των δύο κυκλοφοριών στο επίπεδο των κόλπων (ωοειδές τρήμα) και των μεγάλων αγγείων (βοτάλειος πόρος), επιτρέπει την ενδομήτρια επιβίωση ως τον τοκετό ακόμα και των σοβαρότατων μορφών ΣΚ με πλήρη απόφραξη αιματικής ροής μίας εκ των δύο κυκλοφοριών (π.χ. ατρησία αορτής με ή χωρίς υποπλασία αριστερής κοιλίας, ατρησία πνευμονικής με ή χωρίς υποπλασία δεξιάς κοιλίας, ατρησία τριγλώχινος κτλ.) ή ασύμβατες με την εξωμήτρια ζωή συνδέσεις (π.χ. μετάθεση μεγάλων αγγείων). 

			Μετά τον τοκετό η σύγκλειση του βοτάλειου πόρου και του ωοειδούς τρήματος επιβάλλει πλέον σε κάθε χωριστή κυκλοφορία να «ανταπεξέλθει» μόνη της στις απαιτήσεις της εξωμήτριας κυκλοφορίας, χωρίς καμία δυνατότητα «υποστήριξης» του έργου της από το άλλο σύστημα κυκλοφορίας. Ανάλογα με την «εξάρτηση» της κάθε καρδιοπάθειας από την παρουσία των επικοινωνιών μεταξύ των κυκλοφοριών για την επιβίωση, ο χρόνος σύγκλεισης των επικοινωνιών αυτών καθορίζει και εκείνον της κλινικής εκδήλωσης. Πρακτικά, με τη σύγκλειση του ωοειδούς τρήματος και του βοτάλειου πόρου, που πραγματοποιείται συνήθως εντός ωρών ή ημερών μετά τον τοκετό, εκδηλώνονται κλινικά και οι βαρύτατες νεογνικές ΣΚ που εξαρτώνται από τη βατότητα των επικοινωνιών αυτών. Έτσι, πλήρεις αποφράξεις της πνευμονικής ή συστηματικής κυκλοφορίας καθώς και η μετάθεση των μεγάλων αγγείων θα εκδηλωθούν άμεσα με τη σύγκλειση του αρτηριακού πόρου (ποροεξαρτώμενες ΣΚ, ductus dependend CHD). Δυστυχώς, ένα ποσοστό των σοβαρότατων νεογνικών ΣΚ θα καταλήξει χωρίς διάγνωση (νεκροτομικό εύρημα), καθώς τα κλινικά συμπτώματα της σοβαρής κυάνωσης, οξέωσης και υπότασης μπορεί να αποδοθούν σε άλλες πιθανότερες διαγνώσεις. Σε μελέτη σε περισσότερα από 4.000 βρέφη με ΣΚ στις ΗΠΑ (1981-89), από το σύνολο των ΣΚ που διαγνώστηκαν το πρώτο έτος ζωής, σε ποσοστό 10% η διάγνωση έγινε νεκροτομικά ενώ το 80% των νεκροτομικών διαγνώσεων ΣΚ κατέληξαν εντός της πρώτης εβδομάδας. 

			Σοβαρές μορφές ΣΚ που δεν εξαρτώνται από την παρουσία βατού βοτάλειου πόρου για την επιβίωση του νεογνού αλλά εκδηλώνουν σοβαρές επίσης εκδηλώσεις στη νεογνική ηλικία με τη σύγκλειση των εμβρυϊκών επικοινωνιών (κυάνωση, καρδιακή ανεπάρκεια ή συνδυασμό αυτών) εκδηλώνονται επίσης την ίδια περίοδο (νεογνική ηλικία). Στις καταστάσεις αυτές εντάσσονται σοβαρές μορφές της Τετραλογίας Fallot (extreme TOF), ατρησία τριγλώχινος με στένωση πνευμονικής κτλ.. Αναφέρεται ότι μόνο δύο στα δέκα νεογνά με ΣΚ θα διαγνωστούν με την έξοδό τους από το μαιευτήριο, το 1/3 συνολικά θα διαγνωστεί ως την έκτη εβδομάδα και τα 2/3 συνολικά ως τον τρίτο μήνα. 

			Τέλος, επίσης σοβαρές μορφές ΣΚ, που χαρακτηρίζονται κυρίως από ανεμπόδιστη ενδοκαρδιακή ή εξωκαρδιακή επικοινωνία μεταξύ των δύο κυκλοφοριών (όπως ευρύτατες μεσοκοιλιακές επικοινωνίες, κολποκοιλιακό κανάλι, αρτηριακός κορμός) εκδηλώνονται κλινικά αργότερα με συμπτώματα καρδιακής ανεπάρκειας, εβδομάδες ή μήνες μετά τον τοκετό, σύγχρονα με την πτώση των πνευμονικών αντιστάσεων και τη συνακόλουθη αύξηση της αριστεροδεξιάς διαφυγής μέσω των επικοινωνιών.

			4.2. Κλινικές εκδηλώσεις σοβαρών νεογνικών συγγενών καρδιοπαθειών

			Οι κλινικές εκδηλώσεις αλλά και ο χρόνος εκδήλωσης των σοβαρών νεογνικών ΣΚ εξαρτώνται από την επικρατούσα ανατομική βλάβη που χαρακτηρίζει τη ΣΚ αλλά και από την παρουσία συνοδών ανατομικών ανωμαλιών. Οι συνοδές ανατομικές ανωμαλίες εάν είναι της ίδιας κατηγορίας με την κύρια βλάβη (π.χ. πρόσθετες αποφρακτικές βλάβες σε επικρατούσα στένωση ή πρόσθετες επικοινωνίες σε επικρατούσα επικοινωνία), συμβάλλουν σε βαρύτερη και νωρίτερη κλινική έκφραση της πάθησης. Εάν είναι όμως άλλης κατηγορίας, μπορεί να οδηγήσουν σε ηπιότερη και καθυστερημένη κλινική έκφραση μιας σοβαρής, κατά τα άλλα, υποκείμενης κυρίαρχης ανωμαλίας. Για παράδειγμα, η παρουσία επικοινωνιών-βοτάλειου πόρου ή μεσοκοιλιακής επικοινωνίας συμβάλλει στην καθυστερημένη κλινική εκδήλωση και συνακόλουθα επιβίωση των νεογνών με σοβαρότατες αποφρακτικές παθήσεις (π.χ. ατρησία πνευμονικής, μετάθεσης μεγάλων αγγείων, σοβαρής ισθμικής στένωσης). 

			Οι σοβαρότατες μορφές ΣΚ (critical congenital heart disease), οι οποίες εξαρτώνται από την παρουσία βατού αρτηριακού πόρου (ποροεξαρτώμενες) και βατού ωοειδούς τρήματος, και απειλούν άμεσα τη ζωή του νεογνού, αν δεν διαγνωστούν, εκδηλώνονται είτε ως βαρύτατη κεντρική κυάνωση είτε ως σοβαρότατη καρδιακή ανεπάρκεια. 

			4.2.1. Κυάνωση 

			Σε κάθε περίπτωση σοβαρής απόφραξης της πνευμονικής κυκλοφορίας (ατρησία τριγλώχινος, ατρησία πνευμονικής), (Εικόνα ٤.2) αναντίστοιχων συνδέσεων των καρδιακών τμημάτων (μετάθεση μεγάλων αγγείων), (Εικόνα ٤.3) και εφόσον δεν υπάρχουν ενδοκαρδιακές ή εξωκαρδιακές επικοινωνίες (ή υπάρχουν αλλά δεν εξασφαλίζουν επαρκή ανάμειξη μεταξύ των δύο κυκλοφοριών), τότε με την σύγκλειση του αρτηριακού πόρου και του ωοειδούς τρήματος η πνευμονική κυκλοφορία αδυνατεί να προωθήσει επαρκή αιματική παροχή στους πνεύμονες, για να εξασφαλιστεί η επαρκής οξυγόνωση της συστηματικής κυκλοφορίας. Αποτέλεσμα είναι η ανάπτυξη κεντρικής κυάνωσης (χαμηλού κορεσμού του αρτηριακού αίματος), η οποία δεν ανταποκρίνεται (ή ανταποκρίνεται ελάχιστα) στη χορήγηση οξυγόνου. Το νεογνό εμφανίζει σοβαρή κυάνωση, η οποία γίνεται αντιληπτή οπτικά (κλινικά) μόνο όταν είναι ιδιαίτερα σοβαρή (π.χ. σε νεογνό χωρίς αναιμία <85%) αλλά πάντα αντιληπτή με αντικειμενική μέτρηση (οξυμετρία). 
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			Εικόνα 4.2 Κεντρικού τύπου κυάνωση σε σοβαρή απόφραξη αιματικής παροχής προς τους πνεύμονες.
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			Εικόνα 4.3 Λάθος συνδέσεις αγγείων.

			Διαφορική διάγνωση. Σοβαρή κυάνωση στη νεογνική ηλικία μπορεί να προκύψει συχνότερα από παθολογία των πνευμόνων: κάθε κατάσταση που επηρεάζει την ικανότητα της κυψελιδικής μεμβράνης στην ικανότητα διάχυσης και ανταλλαγής αερίων (σύνδρομο αναπνευστικής δυσπραγίας πρόωρων νεογνών, ARDS τελειόμηνων νεογνών, πνευμονία κτλ.), επαρκούς αερισμού (κεντρική υποξία, κατασταλτικά φάρμακα, υποπλασία πνεύμονα, διαφραγματοκήλη, συγγενείς ανωμαλίες των πνευμόνων) ή συνδυασμοί τους θα οδηγήσει επίσης σε αναπνευστική ανεπάρκεια, υποξία και κεντρική κυάνωση. Στις περισσότερες περιπτώσεις νεογνικών πνευμονοπαθειών, η ακτινογραφία θώρακος αποτελεί πολύτιμο βοήθημα για τη διάγνωση της αιτιολογίας της κεντρικής κυάνωσης. Η παρουσία εμμένουσας πνευμονικής υπέρτασης (persistent pulmonary hypertension, PPH), δηλαδή της μη ομαλής πτώσης των πνευμονικών πιέσεων μετά τον τοκετό, αποτελεί αίτιο κεντρικής κυάνωσης, η οποία δεν εμφανίζει ιδιαίτερα ακτινολογικά ευρήματα και απαιτεί περαιτέρω διαγνωστική έρευνα (υπερηχοκαρδιογράφημα) για την ασφαλή της διάκριση από κυανωτικές καρδιοπάθειες. Σε περιπτώσεις που η διάκριση της αιτιολογίας της κεντρικής κυάνωσης δεν είναι σαφής από την κλινική εικόνα, τα αέρια του αίματος και την ακτινολογική εικόνα, η ανταπόκριση στη χορήγηση οξυγόνου (τεστ υπεροξίας) προσφέρει περαιτέρω διαγνωστική βοήθεια ενώ η υπερηχοκαρδιογραφική αξιολόγηση είναι επιβεβλημένη σε κάθε περίπτωση διαγνωστικής αμφιβολίας ή κυάνωσης που επιμένει. 

			Τεστ υπεροξίας. Ο ατμοσφαιρικός αέρας έχει συγκέντρωση οξυγόνου (FIO2) 21%. Η χορήγηση υψηλότερων συγκεντρώσεων οξυγόνου είναι εφικτή με τον εμπλουτισμό του αναπνεόμενου αέρα με οξυγόνο (τοποθέτηση κεφαλής νεογνού σε χώρο με παροχή οξυγόνου-HOOD). Ανάλογα με τη ροή του παρεχόμενου οξυγόνου, το μέγεθος του HOOD και τη στεγανότητα εφαρμογής του μπορεί να επιτευχθούν πολύ υψηλές συγκεντρώσεις οξυγόνου (FIO2>60-70%). Μετρώντας είτε τον διαδερμικό κορεσμό (Sat) του νεογνού είτε τη μερική τάση οξυγόνου (PiO2) και τον κορεσμό στα αρτηριακά αέρια αίματος μετά τη χορήγηση υψηλών (ως 100%) συγκεντρώσεων οξυγόνου μπορούμε να καθορίσουμε το βαθμό της ανταπόκρισης (βελτίωσης του κορεσμού): η σημαντική βελτίωση του κορεσμού συνηγορεί υπέρ πνευμονοπάθειας, η απουσία (ή η ελάχιστη βελτίωση) ανταπόκρισης συνηγορεί υπέρ κυανωτικής καρδιοπάθειας. Προσοχή! Καθώς η υπεροξία οδηγεί σε σύγκλειση του βοτάλειου πόρου, η πραγματοποίηση του τεστ υπεροξίας πρέπει να γίνεται με ετοιμότητα άμεσης έναρξης χορήγησης προσταγλανδίνων (για διατήρηση βατότητας βοτάλειου πόρου) σε περίπτωση αρνητικής ανταπόκρισης: η μη ανταπόκριση στο τεστ υπεροξίας ενισχύει την πιθανότητα κυανωτικής καρδιοπάθειας ως αίτιο της κυάνωσης, όμως το ίδιο το τεστ (ιδίως η παρατεταμένη χορήγηση οξυγόνου) είναι πιθανό να οδηγήσει σε επιτάχυνση της σύγκλεισης του βοτάλειου πόρου με καταστροφικές επιπτώσεις. Η διαθεσιμότητα και η ακρίβεια της υπερηχοκαρδιογραφικής διάγνωσης καθιστά περιττή την επιτέλεση του τεστ υπεροξίας σε σύγχρονα τριτοβάθμια νοσοκομεία, η επιτέλεσή του όμως σε περιπτώσεις μη διαθεσιμότητας υπερηχοκαρδιογραφικής διαγνωστικής είναι ακόμα χρήσιμη, με την προϋπόθεση ωστόσο της άμεσης έναρξης χορήγησης προσταγλανδίνων και διακομιδής του νεογνού που δεν ανταποκρίνεται στο τεστ υπεροξίας, σε τριτοβάθμιο κέντρο με δυνατότητα οριστικής διάγνωσης ή αποκλεισμού της παρουσίας κυανωτικής καρδιοπάθειας. 

			4.2.2. Μειωμένη καρδιακή παροχή-οξέωση

			Η μειωμένη καρδιακή παροχή – ακόμα και σε περιπτώσεις απουσίας κεντρικής κυάνωσης – οδηγεί σε ιστική υποξία και ανάπτυξη μεταβολικής οξέωσης. Όλες οι ΣΚ με σοβαρό περιορισμό της συστηματικής καρδιακής παροχής έχουν ως αποτέλεσμα την ταχεία ανάπτυξη ιστικής υποξίας και οξέωσης. Σε αυτές εντάσσονται ΣΚ με σοβαρή στένωση ή πλήρη απόφραξη (ή συνδυασμό στενώσεων) στη συστηματική κυκλοφορία (σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας, σοβαρή στένωση αορτικής βαλβίδας ή ισθμού αορτής) που οδηγούν σε σοβαρή μείωση καρδιακής παροχής-οξέωση. (Εικόνα ٤.4)
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			Εικόνα 4.4 Μειωμένη καρδιακή παροχή (shock) και πνευμονική συμφόρηση σε σοβαρή απόφραξη συστηματικής κυκλοφορίας.

			Η μειωμένη καρδιακή παροχή γίνεται κλινικά αντιληπτή ως ταχυκαρδία, υπόταση, απουσία ψηλαφητών σφύξεων, περιφερική κυάνωση, ψυχρά άκρα, αύξηση του χρόνου τριχοειδικής επαναπλήρωσης, ολιγουρία ή ανουρία, επηρεασμένη γενική κατάσταση του νεογνού και εργαστηριακά ως οξέωση (από μέτρηση αερίων αρτηριακού αίματος). 

			Διαφορική διάγνωση. Η παρουσία υπότασης και οξέωσης δεν είναι χαρακτηριστική μόνο των σοβαρών νεογνικών ΣΚ. Κάθε απειλητική για τη ζωή κατάσταση του νεογνού μπορεί να καταλήξει τελικά σε υπόταση και οξέωση, λόγω υποογκαιμίας, καρδιακής ανεπάρκειας, απώλειας περιφερικού αγγειακού τόνου ή συνδυασμού αυτών. Η κλινική εικόνα του βαρέως πάσχοντος νεογνού με υποξία και οξέωση μπορεί να οφείλεται σε πολύ συνηθέστερες καταστάσεις, όπως περιγεννητική ασφυξία, σοβαρή περιγεννητική λοίμωξη, μεταβολικά νοσήματα, χειρουργικές παθήσεις, πνευμοθώρακα κτλ.. Δεν είναι σπάνιο η υποψία της παρουσίας σοβαρής ΣΚ να τίθεται καθυστερημένα και κάποτε να αποτελεί νεκροτομικό εύρημα σε νεογνά που καταλήγουν με ανεξήγητη υπόταση και οξέωση. Ως εκ τούτου, συνιστάται σε κάθε νεογνό με σοβαρή οξέωση-υπόταση, ιδιαίτερα αν άλλες πιθανότερες διαγνώσεις δεν τεκμηριώνονται ή το νεογνό δεν βελτιώνεται με την αντίστοιχη θεραπεία, να αποκλείεται έγκαιρα και η πιθανότητα σοβαρής νεογνικής ΣΚ. 

			4.3. Διάγνωση σοβαρών νεογνικών συγγενών καρδιοπαθειών 

			H υποψία σοβαρής νεογνικής ΣΚ πρέπει να τίθεται σε κάθε περίπτωση νεογνού που σύντομα μετά τον τοκετό εμφανίζει σοβαρή κεντρική κυάνωση ή υπόταση-οξέωση. Σε περιπτώσεις που η διάγνωση δεν μπορεί να τεθεί με ασφάλεια (π.χ. έλλειψη παιδοκαρδιολόγου ή δυνατότητας υπερηχοκαρδιογραφικής μελέτης), η υποψία και μόνο παρουσίας σοβαρής ΣΚ επιβάλλει την άμεση θεραπευτική αντιμετώπιση (χορήγηση προσταγλανδινών) κατά την αναμονή της τελικής διάγνωσης (π.χ. διακομιδή νεογνού σε τριτοβάθμιο κέντρο). Η θεραπευτική παρέμβαση σε υποψία νεογνικής καρδιοπάθειας πρέπει να ξεκινάει άμεσα χωρίς καθυστέρηση, καθώς η κλινική αποδιοργάνωση και η θανατηφόρα κατάληξη ακολουθούν ταχύτατα στις περιπτώσεις αυτές. 

			Η τελική και οριστική διάγνωση γίνεται με τη χρήση υπερηχοκαρδιογραφήματος από έμπειρο παιδοκαρδιολόγο. Καθώς όμως η διαθεσιμότητα έμπειρου προσωπικού για την τελική διάγνωση δεν είναι δεδομένη στα περισσότερα μαιευτήρια ούτε και όλο το 24ωρο ακόμα και σε τριτοβάθμια κέντρα, θα αναφερθούν στη συνέχεια συνήθη διαγνωστικά μέσα (κλινικά και παρακλινικά) που συμβάλλουν στην τεκμηρίωση (ενίσχυση πιθανότητας) παρουσίας ΣΚ σε σοβαρά πάσχοντα νεονγά. 

			4.3.1. Ιστορικό

			Το ιστορικό στη νεογνική περίοδο, καθώς έχει μεσολαβήσει ελάχιστο διάστημα από τον τοκετό, αναφέρεται τόσο στο μαιευτικό ιστορικό (δηλαδή την εμβρυϊκή περίοδο) όσο και στο ιστορικό του τοκετού, που μπορεί να συνηγορεί είτε υπέρ αυξημένης πιθανότητας παρουσίας καρδιοπάθειας στο νεογνό είτε υπέρ εναλλακτικών διαγνώσεων. 

			Αυξημένη πιθανότητα ΣΚ: όπως αναφέρθηκε σε προηγούμενο κεφάλαιο, οι ενδείξεις επιτέλεσης εμβρυϊκού υπερηχοκαρδιογραφήματος πρακτικά αντιπροσωπεύουν και τις περιπτώσεις εκείνες που η πιθανότητα παρουσίας ΣΚ στο έμβρυο είναι στατιστικά σημαντικά αυξημένη σε σχέση με την πιθανότητα του γενικού πληθυσμού (που υπολογίζεται γύρω στο 1%). Σε κάθε νεογνό με σοβαρή κυάνωση, οξέωση-υπόταση αλλά και σε κάθε νεογνό χωρίς απειλητικά συμπτώματα (αλλά ύποπτα, όπως ταχύπνοια, φύσημα, ασθενώς ψηλαφητές μηριαίες αρτηρίες), θα πρέπει να ρωτάμε εκ νέου την οικογένεια για παράγοντες σχετιζόμενους με εμβρυϊκή-νεογνική καρδιοπάθεια: οι παράγοντες αυτοί σχετίζονται, όπως αναφέρθηκε είτε με την οικογένεια (ιστορικό ΣΚ σε συγγενείς πρώτου βαθμού, γενετικών συνδρόμων που σχετίζονται με καρδιοπάθεια κτλ.), είτε με την μητέρα (λήψη τερατογόνων φαρμάκων, ιώσεις, κολλαγόνωση, εξωσωματική γονιμοποίηση), είτε με το έμβρυο-νεογνό (καρυοτυπικές-χρωμοσωμικές ανωμαλίες, δυσπλασίες από άλλα συστήματα, αυξημένη αυχενική διαφάνεια, σοβαρή βραδυκαρδία κτλ.). Αξίζει όμως να τονιστεί ότι οι παράγοντες αυτοί κινδύνου υπάρχουν στη μειοψηφία των πασχόντων νεογνών (μόνο στο 10-20%) ενώ η πλειοψηφία των καρδιοπαθών νεογνών (και εμβρύων) δεν εμφανίζουν κανένα παράγοντα κινδύνου. Επίσης, πρέπει να τονιστεί ότι το ιστορικό επιτέλεσης αναλυτικού ανατομικού υπερηχογραφικού ελέγχου (ρουτίνας) του εμβρύου δεν αποκλείει την πιθανότητα εμβρυϊκής-νεογνικής καρδιοπάθειας (ευαισθησία ως 50%) και ιδιαίτερα εκείνων των μορφών που αφορούν τα μεγάλα αγγεία και τις συνδέσεις τους με το καρδιαγγειακό σύστημα. Το ιστορικό επομένως προγεννητικής διάγνωσης παρουσίας καρδιοπάθειας καθώς και παρουσίας παραγόντων κινδύνου για καρδιοπάθεια αξιολογείται με ιδιαίτερη προσοχή, αν είναι θετικό. Το αρνητικό ιστορικό παραγόντων κινδύνου και προγεννητικής διάγνωσης ΣΚ όμως, δεν αποκλείει με ασφάλεια την ύπαρξή της στο πάσχον νεογνό. 

			Αυξημένη πιθανότητα εναλλακτικών διαγνώσεων: η διαφορική διάγνωση της νεογνικής κυάνωσης-οξέωσης-υποξίας περιλαμβάνει πλήθος εναλλακτικών παθήσεων (λοιμώξεων, νοσημάτων αναπνευστικού, κλτ). Στοχευμένες ερωτήσεις σχετικά με την πιθανότητα παρουσίας των κυριότερων από αυτές (π.χ. ιστορικό ενδομήτριας λοίμωξης, καθυστέρησης ενδομήτριας ανάπτυξης, περιγεννητικών συμβαμάτων κτλ.) κατευθύνουν προς εναλλακτικές διαγνώσεις 

			4.3.2. Κλινική εξέταση

			Η κλινική εξέταση μπορεί να ενισχύσει την πιθανότητα ύπαρξης ΣΚ, λαμβάνοντας όμως υπόψη ότι τα κλινικά ευρήματα της κυάνωσης, υπότασης-οξέωσης δεν είναι ειδικά για καρδιολογικές παθήσεις μόνο. Η παρουσία φυσήματος στην καρδιακή ακρόαση αυξάνει την πιθανότητα παρουσίας ΣΚ, συχνά όμως φυσήματα συμβατά με περιγεννητική φυσιολογία απαντώνται και σε φυσιολογικά νεογνά ενώ – όχι σπάνια – οι σοβαρότατες ΣΚ δεν συνοδεύονται από αντιληπτό φύσημα. Η ψηλάφηση των μηριαίων αρτηριών δεν πρέπει να παραλείπεται, καθώς εξασθένηση (ή πλήρης εξάλειψη) των σφύξεων στα κάτω άκρα συγκριτικά με τα άνω είναι ενδεικτική ισθμικής στένωσης της αορτής. Αντίστοιχα, η μέτρηση του διαδερμικού κορεσμού στα κάτω άκρα, 24ώρες τουλάχιστον μετά τον τοκετό, συνιστάται να πραγματοποιείται ως έλεγχος ρουτίνας σε κάθε νεογνό, ανεξάρτητα αν έχει ή όχι κλινική εικόνα συμβατή με καρδιοπάθεια, καθώς μπορεί να ανιχνεύσει το σύνολο των νεογνών με μικρότερου βαθμού (παθολογική όμως) κυάνωση, η οποία δεν γίνεται αντιληπτή επισκοπικά. 

			4.3.3. Ακτινογραφία θώρακα

			Η ακτινογραφία θώρακα είναι χρήσιμη κυρίως για την επιβεβαίωση εναλλακτικών διαγνώσεων συμβατών με πνευμονικά αίτια κυάνωσης, όπως παρουσίας πνευμοθώρακα, υποπλασίας πνευμόνων, σύνδρομο αναπνευστικής δυσχέρειας, διαφραγματοκήλης κτλ.. Ιστορικά και πριν από την ανάπτυξη της υπερηχοκαρδιογραφίας, η ακτινογραφία και το ηλεκτροκαρδιογράφημα αποτελούσαν τις μόνες διαθέσιμες παρακλινικές μέθοδους (πριν τον επεμβατικό καθετηριασμό) για τη διάγνωση των νεογνικών ΣΚ. Έτσι, συγκεκριμένες μορφές ΣΚ σχετίζονται περισσότερο με χαρακτηριστικά ακτινολογικά χαρακτηριστικά, συνήθως όμως, οι τυπικές αυτές ακτινολογικές εικόνες αφορούν μεγαλύτερης ηλικίας παιδιά. Η παρουσία όμως εκσεσημασμένης καρδιομεγαλίας (με καρδιοθωρακικό δείκτη>0.6), η παρουσία ανώμαλου σχήματος του καρδιακού περιγράμματος (π.χ. έλλειψη προβολής τόξου πνευμονικής αρτηρίας, στενός αγγειακός μίσχος, ή διευρυσμένο άνω μεσοθωράκιο, καρδιαγγειακή σκιά με ωοειδή μορφή ή με ανύψωση της κορυφής) ή η παρουσία ανώμαλης θέσης της καρδιάς στο θώρακα (π.χ. δεξιοκαρδία) είτε συγκριτικά με σπλαχνικές δομές (αντίθετη θέση κορυφής καρδιάς και γαστρικής φυσαλίδας) (Εικόνα 2.16) αποτελούν όλα ενδείξεις υποκείμενης καρδιαγγειακής ανωμαλίας. Ο συνδυασμός της αξιολόγησης του μεγέθους της καρδιαγγειακής σκιάς (καρδιομεγαλίας) με την αξιολόγηση της πνευμονικής αιμάτωσης (αυξημένη ή μειωμένη) καθώς και την παρουσία ή όχι κεντρικής κυάνωσης περιορίζει τη διαφορική διάγνωση σε συγκεκριμένες ομάδες ΣΚ. Οφείλει όμως να τονιστεί ότι η ακτινολογική εικόνα είναι ενδεικτική και όχι διαγνωστική σε κάθε περίπτωση. 

			4.3.4. Ηλεκτροκαρδιογράφημα

			Το νεογνικό ηλεκτροκαρδιογράφημα διαφέρει σημαντικά από το ηλεκτροκαρδιογράφημα του μεγαλύτερου παιδιού και του ενήλικου, ιδιαίτερα τις πρώτες ημέρες της ζωής. Η καταγραφή ηλεκτροκαρδιογραφήματος είναι επιβεβλημένη σε κάθε νεογνό με σοβαρή βραδυκαρδία (για διάκριση της φλεβοκομβικής βραδυκαρδίας από παθολογικές βραδυαρρυθμίες, όπως π.χ. πλήρης κολποκοιλιακός αποκλεισμός) ή με αρρυθμία (διάκριση του είδους της αρρυθμίας), σε σοβαρές ηλεκτρολυτικές διαταραχές (ιδιαίτερα καλίου και ασβεστίου), σε υποψία νεογνικής μυοκαρδίτιδος ή μυοκαρδιακής ισχαιμίας οποιασδήποτε αιτιολογίας (περιλαμβανόμενης και της περιγεννητικής ασφυξίας). Στις περιπτώσεις υποψίας ΣΚ το ηλεκτροκαρδιογράφημα είναι χρήσιμο επιβεβαιώνοντας τον υποκείμενο ρυθμό (φλεβοκομβικό) και τον τρόπο διέγερσης των κόλπων και του μεσοκοιλιακού διαφράγματος (χρήσιμο σε περιπτώσεις δεξιοκαρδίας ή συνδρόμων ισομέρειας) αλλά και αναδεικνύοντας συγκεκριμένα παθολογικά ευρήματα: παθολογικό άξονα QRS ηλεκτρικής διέγερσης (ανώτερο), (Εικόνα 4.5) που συνοδεύει συγκεκριμένες ΣΚ (π.χ. κολποκοιλιακό κανάλι), υψηλά επάρματα p ενδεικτικά διάτασης κόλπων (π.χ. ατρησία τριγλώχινος) κτλ.. Συνολικά όμως, η διαγνωστική του αξία είναι περιορισμένη και αποτελεί απαραίτητη αλλά συμπληρωματική και όχι διαγνωστική εξέταση στην πλειοψηφία των περιπτώσεων. 
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			Εικόνα 4.5 Παθολογικός άξονας επαρμάτων QRS σε βρέφος με κολποκοιλιακό κανάλι: Καθώς τα επάρματα QRS στην απαγωγή I είναι αρνητικά, ο άξονας της ηλεκτρικής διέγερσης κατευθύνεται αντίθετα (προς τα δεξιά). Το ίδιο ισχύει και για τα αρνητικά επάρματα στην απαγωγή Avf (κατεύθυνση ηλεκτρικής διέγερσης προς τα άνω). Ο άξονας της ηλεκτρικής διέγερσης κατευθύνεται δεξιά και άνω (ανώτερος), τυπικό παθολογικό ΗΚΓμα σε κολποκοιλιακό κανάλι. 

			4.3.5. Υπερηχοκαρδιογράφημα

			Το υπερηχοκαρδιογράφημα αποτελεί την οριστική διαγνωστική εξέταση στην πλειοψηφία των περιπτώσεων νεογνικών ΣΚ. Σπανιότατα η τελική διάγνωση θα απαιτήσει επεμβατικό καθετηριασμό, ιδίως σε περιπτώσεις διαγνωστικών αμφιβολιών. Ο επεμβατικός καθετηριασμός, από διαγνωστική μέθοδο επιλογής στο παρελθόν επιτελείται πλέον μόνο σε περιπτώσεις που υπάρχει ένδειξη θεραπευτικής παρέμβασης (π.χ. διαστολή μεσοκολπικού διαφράγματος, διαστολή στενώσεων κτλ.) ή ένδειξη αιμοδυναμικών μετρήσεων απαραίτητων για το σχεδιασμό της καρδιοχειρουργικής αποκατάστασης. Σπανιότατα για τη μελέτη σύμπλοκης ανατομίας (ιδίως εξωκαρδιακών αγγείων) θα χρειαστεί επιτέλεση αξονικής ή μαγνητικής τομογραφίας για λήψη πρόσθετων ανατομικών πληροφοριών. Το υπερηχοκαρδιογράφημα προσφέρει συνήθως το σύνολο των ανατομικών πληροφοριών που επιτρέπουν την άμεση χειρουργική παρέμβαση, καθιστώντας περιττό το διαγνωστικό καθετηριασμό. Προϋπόθεση όμως, είναι η επιτέλεση του υπερηχοκαρδιογραφήματος από έμπειρο ιατρό (παιδοκαρδιολόγο) με μακρόχρονη εκπαίδευση και εμπειρία στην αξιολόγηση νεογνών με σοβαρές συγγενείς καρδιοπάθειες, όπως και η διαθεσιμότητα εξοπλισμού με προδιαγραφές εξέτασης μικρών νεογνών (υψίσυχνες ηχοβόλες κεφαλές με υψηλή διακριτική ικανότητα). 

			4.4. Θεραπεία σοβαρών νεογνικών συγγενών καρδιοπαθειών 

			Όπως αναφέρθηκε, η έγκαιρη διάγνωση και η άμεση θεραπευτική παρέμβαση εξασφαλίζει την επιβίωση των νεογνών με σοβαρές ΣΚ. Καθώς οι παθήσεις αυτές εκδηλώνονται άμεσα με τη σύγκλειση των ενδομήτριων ενδοκαρδιακών (ωοειδές τρήμα) και εξωκαρδιακών (βοτάλειος πόρος) επικοινωνιών, η άμεση θεραπευτική προσέγγιση αποσκοπεί στη διατήρηση των επικοινωνιών αυτών με στόχο τη σταθεροποίηση του νεογνού (αποφυγή υποξίας-οξέωσης) μέχρι τη χειρουργική του αποκατάσταση. 

			Η διατήρηση των ενδομήτριων επικοινωνιών επιτρέπει την εξασφάλιση της αιματικής ροής στο πάσχον σύστημα κυκλοφορίας από το μη πάσχον σύστημα: σε σοβαρή απόφραξη της πνευμονικής κυκλοφορίας η βατότητα του βοταλείου εξασφαλίζει την αιμάτωσή της από την αορτή (αριστεροδεξιά διαφυγή), ενώ σε απόφραξη της συστηματικής κυκλοφορίας η βατότητα του βοτάλειου πόρου εξασφαλίζει πρόσθετη αιμάτωση στην αορτή από την πνευμονική αρτηρία (δεξιοαριστερή διαφυγή). Η βατότητα του ωοειδούς τρήματος εξασφαλίζει την ανάμειξη της αιματικής ροής στο επίπεδο των κόλπων, ιδιαίτερα σημαντική σε πλήρη απόφραξη της εισόδου στη δεξιά κοιλία (ατρησία τριγλώχινος) ή στην αριστερή κοιλία (ατρησία μιτροειδούς-σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας) αλλά και σε κάθε άλλη περίπτωση βαρύτατης συγγενούς κυανωτικής ή αποφρακτικής ΣΚ. 

			4.4.1. Φαρμακευτική θεραπεία

			Η ενδοφλέβια χορήγηση προσταγλανδινών PGE1 εξασφαλίζει τη βατότητα του αρτηριακού πόρου, που συγκλείεται φυσιολογικά τις πρώτες ώρες μετά τον τοκετό λόγω της πτώσης των επιπέδων των κυκλοφορούντων προσταγλανδινών αλλά και της αυξημένης μερικής τάσης οξυγόνου. 

			Η έναρξη χορήγησης προσταγλανδινών πρέπει να γίνεται άμεσα με την υποψία και μόνο σοβαρής νεογνικής ΣΚ χωρίς καθυστέρηση και χρονοτριβή ενώ αναμένεται η οριστική υπερηχοκαρδιογραφική διάγνωση. Ιδιαίτερα σε κέντρα που δεν διαθέτουν δυνατότητα υπερηχογραφικής διάγνωσης, η διακομιδή των νεογνών με υποψία σοβαρούς ΣΚ γίνεται πάντα με χορήγηση PGE1, η οποία μπορεί να διακοπεί, εάν η διάγνωση δεν τεκμηριωθεί στο τριτοβάθμιο κέντρο παραπομπής. 

			Σε περιπτώσεις προγεννητικής διάγνωσης σοβαρών (ποροεξαρτώμενων) ΣΚ, με αναστροφή της αιματικής ροής προγεννητικά είτε στον βοτάλειο (ενδεικτική σοβαρής απόφραξης πνευμονικής κυκλοφορίας) (Εικόνα 4.6) είτε στο αορτικό τόξο (ενδεικτική σοβαρής απόφραξης συστηματικής κυκλοφορίας) (Εικόνα 4.7) , (Εικόνα 4.8), η έναρξη χορήγησης PGE1 μπορεί να ξεκινήσει άμεσα μετά τον τοκετό, καθώς αναμένεται με υψηλή πιθανότητα η κλινική αποδιοργάνωση του πάσχοντος νεογνού.
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			Εικόνα 4.6 Χορήγηση PGE1 για διατήρηση βατού αρτηριακού πόρου και διαφραγματοτομή Raskind για διάνοιξη μεσοκολπικού διαφράγματος σε σοβαρή νεογνική κυανωτική καρδιοπάθεια.
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			Εικόνα 4.7 Χορήγηση PGE1 για διατήρηση βατού αρτηριακού πόρου και διαφραγματοτομή Raskind για διάνοιξη μεσοκολπικού διαφράγματος σε σοβαρή νεογνική συγγενή καρδιοπάθεια με απόφραξη συστηματικής παροχής.
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			Εικόνα 4.8 Υπό σύγκλειση βοτάλειος κατά τη διάγνωση σοβαρής ισθμικής νεογνικής ισθμικής στένωσης αορτής, με υπόταση και οξέωση (άνω). Με τη χορήγηση προσταγλανδίνων επιτυγχάνεται η διάνοιξή του και η κλινική σταθεροποίηση του νεογνού (κ). 

			4.4.2. Επεμβατική θεραπεία με καθετηριασμό

			Η ανάπτυξη τεχνικών επεμβατικού καθετηριασμού επιτρέπει τη διαστολή (διάνοιξη) του υπό σύγκλειση ωοειδούς τρήματος με χρήση ειδικών καθετήρων. Η τεχνική αυτή (διαφραγματοτομή) αναφέρεται με το όνομα του ιατρού που την περίγραψε (Rashkind) και συνίσταται στην προώθηση άκρου καθετήρα διαμέσου της κάτω κοίλης φλέβας στον αριστερό κόλπο (μέσω του ωοειδούς τρήματος), στη διαστολή μπαλονιού που φέρει στο άκρο του και τέλος στην απότομη έλξη του καθετήρα με στόχο τη διάτρηση του λεπτού πρωτογενούς μεσοκολπικού διαφράγματος, που καλύπτει το ωοειδές τρήμα και τη δημιουργία ευρείας μεσοκολπικής επικοινωνίας, που επιτρέπει την πλήρη ανάμειξη της αιματικής ροής των δύο κόλπων. (Βίντεο 4.1). Η παρακολούθηση της σωστής θέσης του καθετήρα γίνεται είτε ακτινοσκοπικά είτε με υπερηχοκαρδιογραφική παρακολούθηση. Η κολπική διαφραγματοτομή σε συνδυασμό με τη χορήγηση προσταγλανδίνων επιτρέπει τη σταθεροποίηση της κλινικής κατάστασης των πασχόντων νεογνών και το βέλτιστο σχεδιασμό του χρόνου και του τρόπου της καρδιοχειρουργικής αποκατάστασης. 

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			VIDEO 4.1 Διαφραγματοτομή κατά Rashkind –γραφική παράσταση.

			4.4.3. Χειρουργική θεραπεία

			Η οριστική χειρουργική αποκατάσταση των σοβαρών ΣΚ γίνεται εφικτή ήδη από τη νεογνική περίοδο χάρη στις προόδους των καρδιοχειρουργικών τεχνικών αλλά και των εξελίξεων που σχετίζονται με τη δυνατότητα υποστήριξης της κυκλοφορίας και οξυγόνωσης κατά τη διάρκεια της καρδιοχειρουργικής επέμβασης (εξωσωματική κυκλοφορία) και στα νεογνά. 

			Οι χειρουργικές τεχνικές, ανάλογα με το εάν οδηγούν σε μερική ή ολική αποκατάσταση διακρίνονται σε δύο κατηγορίες:

			
					Μερικής αποκατάστασης, παρηγορητικέςΣτις επεμβάσεις αυτές α) βελτιώνεται η αιμοδυναμική (και η κλινική κατάσταση) των ασθενών με δημιουργία αναστομώσεων μεταξύ συστηματικής - πνευμονικής κυκλοφορίας (προσφορά αιματικής παροχής στους πνεύμονες σε κυανωτικές καρδιοπάθειες, π.χ. Blalock Taussing shunts- αναστόμωση μεταξύ αορτής και πνευμονικής) β) αποτρέπεται η ανάπτυξη επιπλοκών έως την οριστική επέμβαση (π.χ. η περίδεση της πνευμονικής αρτηρίας και η δημιουργία τεχνητής στένωσης μειώνει την αιμάτωση των πνευμόνων σε καρδιοπάθειες με αριστεροδεξιά διαφυγή και αποτρέπει την ανάπτυξη πνευμονικής υπέρτασης, γ) αποτελούν στάδια πολύπλοκων διαδοχικών επεμβάσεων που οδηγούν σε «οριστική» αποκατάσταση [ακόμα και αν η τελική αποκατάσταση δεν οδηγεί σε δύο λειτουργικές κυκλοφορίες αλλά σε μια λειτουργική-συστηματική κυκλοφορία (επεμβάσεις τύπου Fontan)].


					Ολικής αποκατάστασηςΣτις επεμβάσεις αυτές προσφέρεται η τελική, οριστική χειρουργική αποκατάσταση με μία και μόνο επέμβαση εντός της νεογνικής περιόδου. Καθώς η πλειοψηφία των βαρύτατων νεογνικών ΣΚ απαιτούν διαδοχικές επεμβάσεις για την τελική τους διόρθωση. ακόμα και αν πρόκειται για εξασφάλιση κυκλοφορίας μόνο με μία αντλία, η δυνατότητα πλήρους αποκατάστασης με μία και μόνο επέμβαση στη νεογνική ηλικία είναι με τα διαθέσιμα χειρουργικά μέσα η εξαίρεση και όχι ο κανόνας ακόμα και στα καλύτερα καρδιοχειρουργικά κέντρα. Παραδείγματα παθήσεων με δυνατότητα οριστικής αποκατάστασης στη νεογνική ηλικία είναι η μεμονωμένη d-μετάθεση μεγάλων αγγείων (με διατομή και επανατοποθέτηση των μεγάλων αγγείων και στεφανιαίων αγγείων στις αντίστοιχες κοιλίες) και η χειρουργική αποκατάσταση ισθμικής στένωσης αορτής).


			

			Οι τεχνικές χειρουργικής αποκατάστασης των ΣΚ θα αναπτυχθούν αναλυτικότερα σε επόμενο κεφάλαιο. 

			4.5. Νεογνό με καρδιακό φύσημα 

			Η ανίχνευση καρδιακού φυσήματος στην κλινική εκτίμηση του νεογνού δημιουργεί μια εύλογη αναστάτωση στην οικογένεια και συχνά αμηχανία στον παιδίατρο για την κλινική σημασία του ευρήματος και τον καλύτερο τρόπο χειρισμού του νεογνού. (Audio 4.1) Η ταύτιση της παρουσίας φυσήματος σε ένα νεογνό με τη βεβαιότητα της παρουσίας καρδιοπάθειας είναι αναμενόμενη για τους γονείς, ο παιδίατρος όμως πρέπει να ιεραρχεί σωστά το κάθε εύρημα της κλινικής του εξέτασης, περιλαμβανομένου και του φυσήματος. Στη συνέχεια παρουσιάζονται τεχνικά χαρακτηριστικά σχετιζόμενα με την καρδιακή ακρόαση στα νεογνά, η επιδημιολογία του ευρήματος στη νεογνική ηλικία, η πιθανότητα παρουσίας ΣΚ σε νεογνά με φύσημα καθώς και η προσέγγιση νεογνών με φύσημα. 

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			Audio 4.1   Η κλινική ανίχνευση καρδιακού φυσήματος σε νεογνό επιβάλλει πλήρη κλινική εκτίμηση (μέτρηση διαδερμικού κορεσμού, ψηλάφηση μηριαίων αρτηριών) και επί εμμονής του ευρήματος παραπομπή για υπερηχοκαρδιογράφημα. Στην παρούσα ηχογράφηση υψίσυχνο συστολικό φύσημα μικρής μεσοκοιλιακής επικοινωνίας σε νεογνό.

			4.5.1. Καρδιακή ακρόαση στο νεογνό

			Η καρδιακή ακρόαση στη νεογνική ηλικία εμφανίζει ιδιαιτερότητες, οι οποίες επηρεάζουν την πιθανότητα και το είδος των ακροαστικών ευρημάτων που μπορεί να γίνουν αντιληπτά. Οι ιδιαιτερότητες αφορούν αφενός το ίδιο το νεογνό ως ασθενή και αφετέρου την τεχνική της ακρόασης. 

			Το νεογνό εμφανίζει ιδιαίτερα αυξημένη καρδιακή συχνότητα, με συνακόλουθη μείωση της διάρκειας του καρδιακού κύκλου (140-160 σφύξεις/λεπτό). Γι’ αυτό το λόγο, η αντίληψη της παρουσίας πρόσθετων ακροαστικών ευρημάτων στο σύντομο καρδιακό κύκλο είναι δυσχερής. Παράλληλα, ιδιαίτερα αυξημένη είναι και η αναπνευστική του συχνότητα (έως 40-50 αναπνοές/λεπτό), με τους αναπνευστικούς ήχους να επικαλύπτουν συχνά τους καρδιακούς ήχους.

			 Αναφορικά με την τεχνική της νεογνικής καρδιακής ακρόασης, θα πρέπει να ληφθεί υπόψη η επίδραση του μέσου μετάδοσης των ήχων (στηθοσκοπίου) στην απόδοση της καρδιακής ακρόασης. Αναλυτικότερα, και όπως θα αναφερθεί στο κεφάλαιο της καρδιακής ακρόασης, η χρήση του διαφράγματος ή του κώδωνα του στηθοσκοπίου, καθώς και η διάμετρός τους επηρεάζει τη μετάδοση συγκεκριμένων συχνοτήτων. Τα νεογνικά στηθοσκόπια έχουν εξαιρετικά μικρή διάμετρο διαφράγματος (και κώδωνα) με συνέπεια να «μεταδίδουν» μόνο τους υψίσυχνους ήχους-φυσήματα, φιλτράροντας (αποκλείοντας) τους βύθιους ήχους (όπως πρόσθετους καρδιακούς τόνους ή βύθια-χαμηλής συχνότητας φυσήματα). Δεν είναι έτσι καθόλου τυχαία η ευκολότατη ανίχνευση υψίσυχνων φυσημάτων, που συχνά αφορούν είτε παροδικά ευρήματα περιγεννητικής κυκλοφορίας είτε αιμοδυναμικά ασήμαντες καταστάσεις (π.χ. μικρών διαστάσεων μεσοκοιλιακών επικοινωνιών, μικρών βοτάλειων πόρων, περιφερικών στενώσεων πνευμονικής κτλ.). 

			Τέλος, η καρδιακή ακρόαση στη νεογνική ηλικία συχνά δυσχεραίνεται (ή καθίσταται παντελώς αδύνατη) σε περιπτώσεις που επιτελείται στο θορυβώδες περιβάλλον της μονάδας εντατικής θεραπείας νεογνών, ιδιαίτερα αν αφορά διασωληνωμένα νεογνά (όπου ο θόρυβος του μηχανικού αερισμού αποκλείει την ασφαλή ακρόαση). 

			4.5.2. Είναι συχνό εύρημα;

			Η παρουσία καρδιακού φυσήματος σε ένα νεογνό δεν είναι σπάνιο εύρημα. Από επιλεγμένες μελέτες προκύπτει ότι περίπου ένα στα εκατό νεογνά (0.6%-1.37%) θα εμφανίσει αντιληπτό καρδιακό φύσημα.

			4.5.3. Υπάρχουν «αθώα» φυσήματα στα νεογνά;

			Ο όρος «αθώο» φύσημα είναι ιδιαίτερα διαδεδομένος στους γονείς, καθώς συχνά ο ιατρός στη διαπίστωση ενός φυσήματος και πεπεισμένος ότι το φύσημα δεν σχετίζεται με σοβαρή υποκείμενη παθολογία, αναφέρει το εύρημα στους γονείς ως «ένα αθώο φυσηματάκι!». Δυστυχώς, ούτε οι γονείς αντιλαμβάνονται τι ακριβώς είναι το εύρημα αλλά ούτε και ο ιατρός επιτρέπεται να αποφανθεί για την «αθωότητα» του ευρήματος, αν δεν υπάρχει αντικειμενική διαγνωστική εξέταση (υπερηχοκαρδιογράφημα). Η προσαρμογή στην εξωμήτρια κυκλοφορία του καρδιαγγειακού συστήματος δημιουργεί συχνά προϋποθέσεις παροδικής αντίληψης φυσημάτων, που σχετίζονται είτε με την ακρόαση ενός βοτάλειου πόρου που μειώνεται σε μέγεθος, ώσπου να κλείσει πλήρως (συχνή αντίληψη της συστολικής μόνο φάσης του συνεχούς κατά τα άλλα φυσήματος) (Βίντεο 4.2) είτε με την ανίχνευση της στροβιλώδους ροής στους κλάδους της πνευμονικής αρτηρίας (περιφερικές στενώσεις πνευμονικών αρτηριών), η οποία αιφνίδια δέχεται πολλαπλάσια αιματική παροχή συγκριτικά με την παροχή που δεχόταν στην ενδομήτριο ζωή. (Βίντεο 4.3). Τα φυσήματα που συνοδεύουν την περιγεννητική φυσιολογία είναι συχνά συστολικά (σπάνια συνεχή-σε ευμεγέθη βοτάλειο πόρο) και, καθώς αφορούν εξωκαρδιακές επικοινωνίες ή στενώσεις, ακούγονται εντονότερα στη βάση της καρδιάς (στο ανώτερο στέρνο), συχνά στην υποκλείδια χώρα και στις μασχάλες. Καθώς τα φυσήματα αυτά είναι παροδικά, συχνά οι γονείς αναφέρουν ότι το παιδί τους είχε «ένα φύσημα που έκλεισε!», χωρίς να υπάρχει δυνατότητα ασφαλούς γνώσης, αν το παροδικό φύσημα αφορούσε έναν υπό σύγκλειση βοτάλειο πόρο, περιφερικές στενώσεις πνευμονικής ή μια μεσοκοιλιακή επικοινωνία που πράγματι «έκλεισε» αυτόματα. 

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			VIDEO 4.2  Μικρός αρτηριακός πόρος (Ductus, κορυφή βέλους) σε νεογνό 1 ημέρας. MPA:στέλεχος πνευμονικής αρτηρίας, ΑΟD:κατιούσα αορτή. Έγχρωμο Doppler υπερηχοκαρδιογράφημα, αριστερή πλάγια παραστερνική λήψη.

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			VIDEO 4.3  Περιφερικές στενώσεις κλάδων πνευμονικής αρτηρίας (δεξιό και αριστερό βέλος), συχνή αιτία φυσήματος σε νεογνά με τυπική επέκταση στις μασχάλες. Αο: ανιούσα αορτή, PA: πνευμονική αρτηρία. Έγχρωμο Doppler, αριστερή παραστερνική λήψη. 

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			VIDEO 4.4  Μικρού σχετικά μεγέθους μυϊκού τύπου μεσοκοιλιακή επικοινωνία (δύο συνολικά) σε νεογνό. LV: αριστερή κοιλία, RV: δεξιά κοιλία, ΙVS: μεσοκοιλιακό διάφραγμα (το πολύχρωμο μωσαικό πάνω στο μεσοκοιλιακό διάφραγμα αντιπροσωπεύει τη θέση της μεσοκοιλιακής επικοινωνίας). Έγχρωμο Doppler, παραστερνικό παράθυρο, λήψη κατά το βραχύ άξονα αριστερής κοιλίας.

			4.5.4. Κάθε νεογνό με φύσημα έχει καρδιοπάθεια;

			Όπως αναφέρθηκε, ένα σημαντικό ποσοστό νεογνών με φύσημα δεν έχει καρδιοπάθεια αλλά το φύσημα αντιπροσωπεύει φυσιολογικές μεταβολές σχετιζόμενες με την περιγεννητική φυσιολογία. Η πιθανότητα ένα νεογνό να έχει ΣΚ (ανεξάρτητα της παρουσίας ή όχι φυσήματος) είναι ως 1%. Σε παρουσία φυσήματος, η πιθανότητα ΣΚ φθάνει στο 36% (23-51%). Δηλαδή, περίπου ένα στα τρία νεογνά με φύσημα θα έχει κάποια μορφή ΣΚ. Συχνά όμως, πρόκειται για ήπιες μορφές ΣΚ με γενικά καλή πρόγνωση,όπως μικρή μεσοκοιλιακή επικοινωνία, ήπια στένωση πνευμονικής βαλβίδας σε συνδυασμό με ή χωρίς μεσοκολπική επικοινωνία κτλ.. (Βίντεο 4.4). Σπανιότερα το φύσημα συνοδεύει σοβαρή και απειλητική για τη ζωή καρδιοπάθεια, όπως Τετραλογία Fallot, σοβαρή ισθμική στένωση αορτής, σοβαρή βαλβιδική στένωση πνευμονικής ή αορτικής βαλβίδας κτλ.. 

			4.5.5. Kάθε νεογνό με καρδιοπάθεια έχει και φύσημα;

			Προϋπόθεση για τη δημιουργία ενός φυσήματος είναι η ύπαρξη στροβιλώδους αιματικής ροής, δηλαδή αιματική ροή αυξημένων ταχυτήτων που δημιουργείται από τη δίοδο του αίματος μέσα από μία στενωτική περιοχή (είτε ανεπάρκεια είτε στένωση βαλβίδας ή επικοινωνία μεταξύ των δύο κυκλοφοριών). Η πλειοψηφία των ΣΚ, ως εκ τούτου, θα συνοδεύονται από αντιληπτό φύσημα. Όμως, ο κανόνας αυτός έχει συχνά εξαιρέσεις, ιδιαίτερα στη νεογνική ηλικία. Παρά την παρουσία σοβαρής ΣΚ δεν αναμένεται να γίνεται αντιληπτό φύσημα στις ακόλουθες καταστάσεις:

			
					Παρουσία εμμένουσας πνευμονικής υπέρτασης. Στην περίπτωση αυτή, παρά την πιθανή παρουσία ευμεγέθων επικοινωνιών μεταξύ των δύο κυκλοφοριών, η μικρή διαφορά πιέσεων δεν δημιουργεί προυποθέσεις γένεσης αντιληπτού φυσήματος, που θα γίνει αντιληπτό αργότερα, με την πτώση των πνευμονικών αντιστάσεων (τυπική η ανίχνευση μεσοκοιλιακών επικοινωνιών ημέρες ή εβδομάδες μόνο μετά τον τοκετό). 

					Παρουσία ευμεγέθους επικοινωνίας με εξίσωση πιέσεων. Τυπικό παράδειγμα η παρουσία ευρύτατης μεσοκοιλιακής ή μεσοκολπικής επικοινωνίας (π.χ. κολποκοιλιακό κανάλι, μονήρης κοιλία), όπου η εξίσωση πιέσεων μεταξύ των δύο συστημάτων αποκλείει την πιθανότητα δημιουργίας φυσήματος στο επίπεδο της επικοινωνίας. Η αυξημένη όμως αριστεροδεξιά διαφυγή θα δημιουργήσει συχνά αργότερα (με την πτώση των πνευμονικών αντιστάσεων) φύσημα λειτουργικής στένωσης πνευμονικής ή τριγλώχινας (αυξημένης ταχύτητας ροής δια μέσου φυσιολογικής βαλβίδας). 

					Παρουσία καρδιακής ανεπάρκειας. Κάθε σοβαρή μορφή ΣΚ μπορεί να καταλήξει σε αδυναμία της σύστοιχης αντλίας να προωθήσει την αιματική ροή (και να δημιουργήσει ως εκ τούτου αντιληπτό φύσημα).

					Σοβαρότατη απόφραξη ή ατρησία βαλβίδας ή αγγείου. Στην περίπτωση αυτή, η ελάχιστη αιματική ροή που διέρχεται μέσα από τη στένωση, παρά το γεγονός ότι είναι αυξημένων ταχυτήτων δεν δημιουργεί αντιληπτό φύσημα. Τυπικό παράδειγμα η σοβαρότατη αορτική ή ισθμική στένωση, η σοβαρότατη στένωση πνευμονικής αρτηρίας κτλ.. 

					Σοβαρές καρδιοπάθειες με αναντίστοιχες συνδέσεις. Σε περιπτώσεις σοβαρών ΣΚ με αναντίστοιχες συνδέσεις (όπως η μεμονωμένη d μετάθεση μεγάλων αγγείων), δεν υπάρχουν προϋποθέσεις στροβιλώδους ροής και δημιουργίας αντιληπτού φυσήματος, παρά τη βαρύτατη κλινική εικόνα (π.χ. σοβαρότατη κυάνωση χωρίς αντιληπτό φύσημα). 

			

			4.5.6. Προσέγγιση νεογνού με φύσημα

			Σε κάθε περίπτωση αντίληψης νεογνικού φυσήματος θα πρέπει να θυμηθούμε ότι η ευαισθησία του ευρήματος για διάγνωση νεογνικής ΣΚ είναι μικρότερη του 50% (καθώς σοβαρές ΣΚ μπορεί να μην συνοδεύονται από φύσημα καθιστώντας αυξημένη την πιθανότητα ψευδώς αρνητικών ευρημάτων) αλλά η ειδικότητα φθάνει το 90% (σπάνια ψευδώς θετικά ευρήματα, η παρουσία φυσήματος συχνότατα είναι ενδεικτική ΣΚ στη νεογνική ηλικία). 

			Στην Παιδιατρική και στην Καρδιολογία Ενηλίκων οι ενδείξεις παραπομπής (περαιτέρω ελέγχου) ενός φυσήματος είναι οι ακόλουθες3:

			
				
					
					
				
				
					
							
							Εύρημα

						
							
							Τάξη ένδειξης 

						
					

					
							
							Διαστολικό ή συνεχές φύσημα

						
							
							Ι

						
					

					
							
							Ολοσυστολικό ή όψιμο συστολικό φύσημα

						
							
							Ι

						
					

					
							
							Έντασης 3/6 ή δυνατότερο μεσοσυστολικό φύσημα

						
							
							Ι

						
					

					
							
							Παθολογικά ευρήματα στην ψηλάφηση και ακρόαση καρδιάς 

						
							
							ΙΙα.

						
					

					
							
							Παθολογικό ΗΚΓ ή ακτινογραφία
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							Ήπιας έντασης (1-2/6) μεσοσυστολικό φύσημα χαρακτηριζόμενo ως λειτουργικό από ένα έμπειρο ιατρό

						
							
							ΙΙΙ

						
					

					
							
							Η αναζήτηση σιωπηλής ανεπάρκειας αορτικής ή μιτροειδούς

						
							
							ΙΙΙ

						
					

				
			

			Στη νεογνική όμως καρδιακή ακρόαση, κάθε αντιληπτό φύσημα έχει ένδειξη περαιτέρω ελέγχου, καθώς υπάρχει αυξημένη πιθανότητα ανεύρεσης υποκείμενης καρδιαγγειακής ανωμαλίας. Για την αξιολόγηση του επείγοντος της παραπομπής (με βάση την πιθανότητα ανεύρεσης ΣΚ και μάλιστα σοβαρής) η καρδιακή ακρόαση του φυσήματος δεν αρκεί. Απαιτείται πλήρης λήψη του περιγεννητικού ιστορικού (και η γνώση των καταστάσεων που συνδέονται με αυξημένο κίνδυνο εμβρυϊκής-νεογνικής συγγενούς καρδιοπάθειας), πλήρης κλινική εξέταση (με ψηλάφηση μηριαίων αρτηριών, μέτρηση διαδερμικού κορεσμού στα κάτω άκρα έπειτα από το πρώτο 24ωρο ζωής, αξιολόγηση της παρουσίας ταχύπνοιας, ηπατομεγαλίας ή σημείων καρδιακής ανεπάρκειας) κτλ.. Νεογνά που – εκτός από φύσημα – εμφανίζουν οποιαδήποτε άλλη πρόσθετη συμτπωματολογία συμβατή με ΣΚ, έχουν άμεση ένδειξη επείγουσας διαγνωστικής (και σε σοβαρή κυάνωση ή υπόταση-οξέωση και άμεσης έναρξης χορήγησης προσταγλανδίνων). Νεογνά σε άριστη γενική κατάσταση και μόνο παρουσία φυσήματος έχουν ένδειξη καθημερινής κλινικής αξιολόγησης έως τον τελικό έλεγχο με υπερηχοκαρδιογράφημα, για την έγκαιρη ανίχνευση πιθανής ταχείας κλινικής αποδιοργάνωσης που συνοδεύει συχνά σοβαρές νεογνικές ΣΚ. 

			

			
				
					3	 Τάξη ένδειξης Ι, ΙΙα παραπομπή, τάξη ένδειξης ΙΙΙ όχι παραπομπή.

				

			

		

	
		
			Βιβλιογραφικές αναφορές

			Γερμανάκης, I., et al. «Κλινικές εκδηλώσεις σοβαρών συγγενών καρδιοπαθειών στη νεογνική περίοδο» Παιδιατρική Β. Ελλάδος, 13 (1), (2001): 50-54.

			Karatza ,Ageliki A., et al. “Accuracy of cardiac auscultation in asymptomatic neonates with heart murmurs: comparison between pediatric trainees and neonatologists.” Pediatric cardiology 32.4 (2011): 473-477. 

			Kuehl, Karen S., Christopher A. Loffredo, and Charlotte Ferencz. “Failure to diagnose congenital heart disease in infancy.” Pediatrics 103.4 (1999): 743-747.

			Mahle, William T., et al. “Role of Pulse Oximetry in Examining Newborns for Congenital Heart Disease: A Scientific Statement From the American Heart Association and American Academy of Pediatrics.” Circulation 120.5 (2009): 447-458.

			Shenvi, Asha, Jyoti Kapur, and Shree Vishna Rasiah. “Management of asymptomatic cardiac murmurs in term neonates.” Pediatric cardiology 34.6 (2013): 1438-1446. 

			Wren, Christopher, Sam Richmond, and Liam Donaldson. “Presentation of congenital heart disease in infancy: implications for routine examination.” Archives of Disease in Childhood-Fetal and Neonatal Edition 80.1 (1999): F49-F53.

		

	
		
			Κεφάλαιο 5 

			Βλάχος Α., Γερμανάκης Ι.

		

	
		
			5. Ακυανωτικές συγγενείς καρδιοπάθειες

			Ιστορικά, οι ΣΚ διακρίνονται σε κυανωτικές και ακυανωτικές με βάση την παρουσία ή όχι κεντρικού τύπου κυάνωσης. Η ανίχνευση της κυάνωσης δεν πρέπει να βασίζεται στην οπτική μας εκτίμηση αλλά σε αντικειμενική μέτρηση του βαθμού της οξυγόνωσης του αρτηριακού αίματος (συνήθως του διαδερμικού κορεσμού της αιμοσφαιρίνης). Η οπτική μας αντίληψη για την παρουσία ή όχι κυάνωσης είναι απατηλή, καθώς ήπιου βαθμού κυάνωση δεν γίνεται εύκολα αντιληπτή, ιδίως σε συνύπαρξη αναιμίας. 

			Οφείλει να τονιστεί όμως ότι αυτό που καθορίζει την παρουσία ή όχι κυάνωσης δεν είναι η ταξινόμηση της συγκεκριμένης ΣΚ σε κυανωτική ή ακυανωτική, με βάση τη βιβλιογραφία, αλλά η αιμοδυναμική του συγκεκριμένου ασθενούς τη συγκεκριμένη χρονική στιγμή και ιδιαίτερα η ικανότητά του να προωθήσει ικανή αιματική ροή στην πνευμονική κυκλοφορία. Έτσι, ΣΚ που περιγράφονται και ταξινομούνται ιστορικά ως κυανωτικές (όπως η Τετραλογία Fallot, η ατρησία τριγλώχινας κτλ.) μπορούν να εμφανιστούν σε συγκεκριμένες περιπτώσεις και για συγκεκριμένα διαστήματα στη ζωή των ασθενών και ως ακυανωτικές. Αντίστροφα, ακυανωτικές καρδιοπάθειες (π.χ. επικοινωνίες) μπορεί να παρουσιαστούν με κυάνωση (π.χ. πλήρης ανάμειξη αιματικής ροής) ή να εξελιχθούν σε κυανωτικές (ανάπτυξη πνευμονικής υπέρτασης-σύνδρομο Eisenmenger). Για λόγους ταξινόμησης όμως στο παρόν σύγγραμμα, οι ΣΚ θα παρουσιαστούν με βάση τη συνηθέστερη εικόνα τους κατά την παιδική ηλικία.

			ΣΚ χωρίς κυάνωση είναι όλες οι περιπτώσεις στις οποίες διατηρείται ικανοποιητική καρδιακή παροχή στην πνευμονική κυκλοφορία χωρίς να υπάρχουν φυσικά ανώμαλες συνδέσεις των καρδιακών τμημάτων και των αγγείων. 

			Στις ακυανωτικές ΣΚ ανήκουν: 

			
					η πλειοψηφία των επικοινωνιών (shunt lesions) με αριστεροδεξιά διαφυγή, 

					οι περισσότερες βαλβιδοπάθειες (ήπιας ή μέτριας βαρύτητας) καθώς και 

					σοβαρότερες μορφές στενώσεων συστηματικής κυκλοφορίας. Οι τελευταίες μπορεί να εκδηλωθούν με σοβαρή υπόταση ή οξέωση και περιφερικού τύπου κυάνωση λόγω χαμηλής καρδιακής παροχής (ή και κεντρική κυάνωση εάν η απόφραξη της συστηματικής παροχής αντιρροπείται από την πνευμονική κυκλοφορία-ποροεξαρτώμενη αιμάτωση). 

			

			5.1.Επικοινωνίες 

			Ως επικοινωνίες (shunt lesions) χαρακτηρίζουμε τις ΣΚ, στις οποίες η μόνη ή η επικρατούσα ανατομική ανωμαλία που καθορίζει και την αιμοδυναμική (και κλινικά συμπτώματα) είναι η παρουσία επικοινωνίας μεταξύ της συστηματικής και της πνευμονικής κυκλοφορίας. Η επικοινωνία (ή επικοινωνίες) μπορεί να εντοπίζεται μεταξύ των κόλπων (μεσοκολπική), των κοιλιών (μεσοκοιλιακή) ή των μεγάλων αγγείων (αρτηριακός πόρος). Η επικοινωνία μπορεί να είναι ευρύτατη (π.χ. κολποκοιλιακό κανάλι, με σύγχρονη παρουσία μεσοκολπικής και μεσοκοιλιακής επικοινωνίας) ή ελάχιστων διαστάσεων. Η αιμοδυναμική που καθορίζει τις κλινικές εκδηλώσεις είναι περίπου κοινή σε όλες τις επικοινωνίες και θα παρουσιαστεί στη συνέχεια, πριν την αναλυτική παρουσίαση των συνηθέστερων ΣΚ αυτού του είδους. 

			5.1.1. Αιμοδυναμική και κλινικές εκδηλώσεις 

			Α. Αιμοδυναμική. 

			Η ύπαρξη μιας ενδο- ή εξω-καρδιακής επικοινωνίας δίνει τη δυνατότητα μέρους της αιματικής ροής να παρεκκλίνει από την αναμενόμενη πορεία της και να διέρχεται μέσα από την επικοινωνία προς την αντίπλευρη κυκλοφορία. Αυτό που καθορίζει την κατεύθυνση και το μέγεθος της παράκαμψης της αιματικής ροής είναι αφενός το μέγεθος της επικοινωνίας και αφετέρου η διαφορά πίεσης μεταξύ των δύο κυκλοφοριών στο ύψος της επικοινωνίας. 

			Καθώς η συστηματική κυκλοφορία χαρακτηρίζεται από υψηλότερες πιέσεις σε σχέση με την πνευμονική, η κατεύθυνση της αιματικής ροής στην επικοινωνία είναι από τη συστηματική προς την πνευμονική κυκλοφορία (αριστεροδεξιά διαφυγή- left to right shunt). Εάν η επικοινωνία είναι μικρού-μετρίου μεγέθους με διατήρηση της διαφοράς πιέσεων μεταξύ των δύο κυκλοφοριών, η ποσότητα της αιματικής ροής μέσω της επικοινωνίας ή διαφορετικά ο όγκος της διαφυγής καθορίζεται από το μέγεθος της επικοινωνίας. Η αριστεροδεξιά διαφυγή οδηγεί σε μείωση της συστηματικής καρδιακής παροχής και στην αύξηση της πνευμονικής καρδιακής παροχής. Ποσότητα οξυγονωμένου αίματος από τις αριστερές κοιλότητες (ή την αορτή) διαφεύγει προς τις δεξιές κοιλότητες (ή προς την πνευμονική) επανακυκλοφορώντας προς τους πνεύμονες, χωρίς να προσφέρει στην οξυγόνωση του οργανισμού και αυξάνοντας την πνευμονική αιμάτωση. Ο λόγος της πνευμονικής προς την συστηματική καρδιακή παροχή (Qp/Qs) είναι μεγαλύτερος της μονάδας και αυξημένος ανάλογα με την ποσότητα της διαφυγής (Qp-Qs). 

			Μικρές επικοινωνίες χαρακτηρίζονται ως περιοριστικές, καθώς περιορίζουν δραστικά τη μεταξύ των κυκλοφοριών διαφυγή. Μεγάλες επικοινωνίες τείνουν να εμποδίζουν ελάχιστα ή καθόλου την αιματική ροή μέσω της επικοινωνίας (μη περιοριστικές). Στην περίπτωση αυτή, η διαφορά πιέσεων μεταξύ των δύο κυκλοφοριών ελλατώνεται ή υπάρχει εξίσωση πιέσεων (πνευμονική υπέρταση). Η αύξηση των πιέσεων στην πνευμονική κυκλοφορία με τη σειρά της οδηγεί σε μείωση της αριστεροδεξιάς διαφυγής ενώ σε μακροχρόνια έκθεση της πνευμονικής κυκλοφορίας σε αυξημένη καρδιακή παροχή υψηλών πιέσεων οδηγεί σε ανάπτυξη πνευμονικής υπέρτασης, αναστροφή της κατεύθυνσης ροής πλέον στην επικοινωνία (δεξιοαριστερή διαφυγή-right to left shunt) και στη μετατροπή της αρχικά ακυανωτικής ΣΚ σε κυανωτική πλέον (σύνδρομο Eisenmenger). 

			Β. Κλινικές εκδηλώσεις.

			Οι κοινές κλινικές εκδηλώσεις των επικοινωνιών καθορίζονται από την έκταση της αριστεροδεξιάς διαφυγής. Όταν η διαφυγή είναι περιορισμένη οι παθήσεις αυτές είναι ασυμπτωματικές, σε εκτεταμένη όμως αριστεροδεξιά διαφυγή η πτώση της συστηματικής παροχής και η συνακόλουθη επανακυκλοφορία του αίματος στην πνευμονική κυκλοφορία συνοδεύονται από συμπτώματα και σημεία καρδιακής ανεπάρκειας: ταχυκαρδία, εύκολη κόπωση, ταχύπνοια, ηπατομεγαλία, μειωμένη πρόσληψη βάρους και συχνές λοιμώξεις αναπνευστικού. Ανάλογα με το είδος της επικοινωνίας υπάρχουν ειδικότερα κλινικά ευρήματα (χαρακτήρας και εντόπιση φυσήματος, διχασμός 2ου καρδιακού τόνου κτλ.), όπως θα αναφερθεί στη συνέχεια. 

			5.1.2. Μεσοκολπική επικοινωνία 

			Η μεσοκολπική επικοινωνία (ASD) αποτελεί μία από τις συχνότερες ΣΚ με συχνότητα που αγγίζει το 15% των συγκεκριμένων παθήσεων. Μπορεί να υπάρχει ως μεμονωμένη πάθηση ή σε συνδυασμό με άλλες ανωμαλίες. Η αναλογία σε σχέση με το φύλο είναι 2:1 με πιο συχνή παρουσία στα θήλεα άτομα.

			Ταξινόμηση

			Υπάρχουν διαφορετικοί τύποι ASD, η παρουσία των οποίων καθίσταται σαφέστερη, αν ανασκοπηθεί η εμβρυολογική προέλευσή τους, όπως αυτή περιγράφεται στα αντίστοιχα κεφάλαια. Τα ASD διακρίνονται σε:

			
					Δευτερογενή επικοινωνία (Ostium secundum defect),

					Πρωτογενή επικοινωνία (Ostium primum defect),

					Έλλειμμα φλεβώδους κόλπου (Sinus venosus defect) και

					Έλλειμμα στεφανιαίου κόλπου (Coronary sinus type).

			

			όπως φαίνεται στην (Εικόνα 2.11)

			Παθοφυσιολογία

			Το ASD οδηγεί σε αριστεροδεξιά διαφυγή στο επίπεδο των κόλπων ενώ η διαφυγή συμβαίνει κύρια κατά τη φάση της διαστολής, με αποτέλεσμα τη φόρτιση όγκου της δεξιάς κοιλίας. Προοδευτικά, υπάρχει διάταση των δεξιών καρδιακών κοιλοτήτων και αύξηση της ροής στην πνευμονική κυκλοφορία. Το ποσοστό της αυξημένης ροής στην πνευμονική κυκλοφορία, που εκφράζεται με το λόγο Qp:Qs, εξαρτάται τόσο από το μέγεθος του ελλείμματος όσο και από την ενδοτικότητα των κοιλιών. Με την πάροδο της ηλικίας η ενδοτικότητα της αριστερής κοιλίας μειώνεται γεγονός που οδηγεί σε αύξηση του λόγου Qp:Qs μέσω του ελλείμματος. Η αιμοδυναμική στη μεσοκολπική επικοινωνία παρουσιάζεται στο (Γράφημα d4).

			Φυσική εξέταση

			Το ASD δεν έχει θορυβώδη κλινικά ευρήματα. Συνήθως, αναγνωρίζεται ήπιο συστολικό φύσημα τύπου εξώθησης στην εστία της πνευμονικής λόγω αυξημένης πνευμονικής ροής. Σημαντικό εύρημα, όταν υπάρχει, είναι η παρουσία σταθερού ή παράδοξου διχασμού του δεύτερου καρδιακού τόνου. (Ακρόαση h9 & h10) Σε μεγάλη αριστεροδεξιά διαφυγή παρατηρείται πρώιμο ή μέσο διαστολικό κύλισμα στο αριστερό στερνικό όριο λόγω αυξημένης επιστροφής στον ΑΡ κόλπο.

			Ακτινογραφία θώρακα

			Η ακτινογραφία θώρακα δεν απαιτείται για τη διάγνωση. Σε περίπτωση που διενεργήθηκε ακτινογραφία θώρακος για άλλον λόγο, παρατηρείται προπέτεια του κώνου της πνευμονικής στο αριστερό καρδιακό χείλος και ήπια αύξηση της αγγείωσης των πνευμονικών πεδίων. (Εικόνα 5.1) Η ακτινογραφία θώρακα είναι συχνά φαινομενικά φυσιολογική. 
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			Εικόνα 5.1. Ακτινογραφία τηλεκαρδίας παιδιού 5 ετών με μεγάλη δευτερογενή μεσοκολπική επικοινωνία. Χαρακτηριστική είναι η προβολή του τόξου της πνευμονικής αρτηρίας (αριστερή άνω καρδιακή παρυφή), η αύξηση του καρδιοθωρακικού δείκτη και η επίταση της βρογχαγγειακής σκιάς. 

			Ηλεκτροκαρδιογράφημα (ΗΚΓ)

			Σημειώνεται ότι το ΗΚΓ είναι στις περισσότερες περιπτώσεις φυσιολογικό. Κάποιες φορές το ΗΚΓ αντανακλά τη φόρτιση των δεξιών καρδιακών κοιλοτήτων με εικόνα RSr’, υπερτροφία της δεξιάς κοιλίας και του δεξιού κόλπου. (Εικόνα 5.2)
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			Εικόνα 5.2. Ηλεκτροκαρδιογράφημα παιδιού 5 ετών με μεγάλη δευτερογενή μεσοκολπική επικοινωνία. Υψηλά (οξύαιχμα) επάρματα p waves (πνευμονικά) συμβατά με διάταση δεξιού κόλπου και εικόνα rsR σε δεξιές προκάρδιες απαγωγές (ατελής δεξιός σκελικός αποκλεισμός). 

			Υπερηχοκαρδιογραφία 

			Η υπερηχοκαρδιογραφία είναι διαγνωστική για τον τύπο και τις διαστάσεις του ελλείμματος. Για την εκτίμηση της αιμοδυναμικής επιβάρυνσης του ASD, εκτιμάται η εικόνα φόρτισης όγκου της δεξιάς κοιλίας (RVVO). (Εικόνα 5.3 & Video 5.1) Η υπερηχοκαρδιογραφία δίνει πληροφορίες για την εκτιμώμενη συστολική πίεση της δεξιάς κοιλίας, την παρουσία συνοδού ανώμαλης εκβολής πνευμονικών φλεβών ή άλλων συνοδών καρδιοπαθειών. Η εκτίμηση της ύπαρξης επαρκών ορίων γύρω από το έλλειμμα για την τοποθέτηση μικροσυσκευής με καρδιακό καθετηριασμό μπορεί να γίνει υπερηχογραφικά στην παιδική ηλικία, αφού συνήθως έχουμε εξαιρετικά ακουστικά παράθυρα. Σε ενηλίκους, μπορεί να απαιτηθεί διοισοφάγεια υπερηχοκαρδιογραφία (ΤΕΕ) για την εκτίμηση των παραπάνω πληροφοριών.
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			Εικόνα 5.3. Υπερηχοκαρδιογράφημα παιδιού 5 ετών με μεγάλη δευτερογενή μεσοκολπική επικοινωνία (ΑSD), μεταξύ αριστερού (LA) και δεξιού (RA) κόλπου με διάταση δεξιού κόλπου και δεξιάς κοιλίας (RV). 

			Εικόνες άνω: κορυφαία απεικόνιση 4 κοιλοτήτων, Εικόνες κάτω: απεικόνιση βραχύ άξονα έκφυσης μεγάλων αγγείων. Εικόνες αριστερά: δισδιάστατες χωρίς έγχρωμο Doppler, Εικόνες δεξιά: δισδιάστατες με έγχρωμο Doppler και απεικόνιση αιματικής ροής (κόκκινο χρώμα) διαμέσου της μεσοκολπικής επικοινωνίας. 

			Καρδιακός καθετηριασμός

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			Video 5.1. Υπερηχοκαρδιογράφημα παιδιού πέντε ετών με μεγάλη δευτερογενή μεσοκολπική επικοινωνία (ΑSD), μεταξύ αριστερού (LA) και δεξιού (RA) κόλπου με διάταση δεξιού κόλπου και δεξιάς κοιλίας (RV). 

			Εικόνες άνω: κορυφαία απεικόνιση τεσσάρων κοιλοτήτων, Εικόνες κάτω: απεικόνιση βραχύ άξονα έκφυσης μεγάλων αγγείων. Εικόνες αριστερά: δισδιάστατες χωρίς έγχρωμο Doppler, Εικόνες δεξιά: δισδιάστατες με έγχρωμο Doppler και απεικόνιση αιματικής ροής (κόκκινο χρώμα) διαμέσου της μεσοκολπικής επικοινωνίας.

			Ο καρδιακός καθετηριασμός μπορεί να εκτιμήσει το ποσοστό του Qp:Qs και αποτέλεσε σημείο αναφοράς για τη σύγκλειση του ελλείμματος, όταν ο λόγος ήταν μεγαλύτερος του 1,5:1 στις περισσότερες αναφορές. Επίσης, είναι η μέθοδος εκλογής, για να μετρηθεί η πίεση της πνευμονικής και οι πνευμονικές αντιστάσεις. Σήμερα, η ένδειξη της αιμοδυναμικής επιβάρυνσης τίθεται με μη επεμβατικές μεθόδους και ο καρδιακός καθετηριασμός χρησιμοποιείται κύρια θεραπευτικά για την τοποθέτηση μικροσυσκευής και τη σύγκλειση του ελλείμματος. (Εικόνα 13.5) Η μέτρηση και η μελέτη αντιδραστικότητας των πνευμονικών αντιστάσεων γίνεται και σήμερα σε επιλεγμένες περιπτώσεις με τη βοήθεια του καρδιακού καθετηριασμού. 
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			Εικόνα ١٣.٥. Συσκευή σύγκλεισης μεσοκοιλιακής επικοινωνίας τύπου Amplatzer. Η συσκευή από ανοξείδωτο σύρμα, με διπλό δίσκο για τη στεγανή σύγκλειση της επικοινωνίας είναι προσκολλημένη στο άκρο ειδικού καθετήρα προώθησής της. Θα απελευθερωθεί ενδοκαρδιακά μόλις ελεγχθεί η σωστή τοποθέτησή της κατά τη διάρκεια του καθετηριασμού.

			Κλινική πορεία-αντιμετώπιση 

			Οι ασθενείς παραμένουν συνήθως ασυμπτωματικοί ενώ σημεία καρδιακής ανεπάρκειας μπορεί να εμφανιστούν συνήθως κατά τη δεύτερη με τρίτη δεκαετία της ζωής. Η επιπλοκή της πνευμονικής υπέρτασης και του συνδρόμου Eisenmenger είναι η πιο σοβαρή επιπλοκή που συνοδεύεται από σημαντική θνητότητα και νοσηρότητα. Έχει υπολογιστεί ότι πνευμονική υπέρταση εγκαθίσταται σε 10% περίπου των ασθενών και έχει περιγραφεί σε ακραίες περιπτώσεις και σε πολύ μικρή ηλικία (δέκα ετών). Οι περισσότεροι συμφωνούν πως η αιμοδυναμική επιβάρυνση από μόνη της ίσως δεν είναι ο μόνος παράγοντας ανάπτυξης πνευμονικής υπέρτασης αλλά πρέπει να συνυπάρχει και κάποιας μορφής προδιάθεση στα συγκεκριμένα άτομα. Επειδή η διόρθωση πρέπει να γίνει πριν από την εγκατάσταση πνευμονικής υπέρτασης συνιστάται η σύγκλειση στις περιπτώσεις που ενδείκνυται μέχρι την ηλικία των επτά ετών. Σε περίπτωση που διαγνωστεί ASD σε νεογνό συνιστάται αναμονή μέχρι την ηλικία τουλάχιστον των τριών ετών για ασυμπτωματικούς ασθενείς, πριν αποφασιστεί η σύγκλειση, καθώς μπορεί η τελευταία να επέλθει αυτόματα. Η σύγκλειση μπορεί να γίνει χειρουργικά ή με τοποθέτηση μικροσυσκευής κατά τον καρδιακό καθετηριασμό. Πολλές φορές, παρατηρείται με την πάροδο της ηλικίας δυσλειτουργία του φλεβόκομβου και κολπικές αρρυθμίες, οι οποίες φαίνεται πως δεν έχουν να κάνουν με τη μέθοδο αντιμετώπισης αλλά με τον χρόνο διόρθωσης και συγκεκριμένα πριν τη σημαντική διάταση των δεξιών καρδιακών κοιλοτήτων. Η παράδοξη εμβολή είναι δυνατή σε ύπαρξη μεσοκολπικής επικοινωνίας. Η ύπαρξη και μόνο ωστόσο, του ASD δεν είναι από μόνη της το αίτιο της παράδοξης εμβολής και η σύγκλειση για τον λόγο αυτό ενδείκνυται σε συγκεκριμένες περιπτώσεις σύμφωνα με τις διεθνείς οδηγίες. Η λοιμώδης ενδοκαρδίτιδα είναι πολύ σπάνια σε μεμονωμένο ASD και δεν συνιστάται προφύλαξη. Η χειρουργική αντιμετώπιση λαμβάνει χώρα συνήθως στην προσχολική ηλικία. 

			5.1.3. Μεσοκοιλιακή επικοινωνία 

			Η μεσοκοιλιακή επικοινωνία (VSD) είναι η πιο συχνή ΣΚ, αφού παρατηρείται περίπου στο 50% των ασθενών με ΣΚ. Μπορεί να υπάρχει μεμονωμένα (20% των ΣΚ) ή σε συνδυασμό με άλλες καρδιακές ανωμαλίες. Το παρόν κεφάλαιο αφορά τη μεμονωμένη μεσοκοιλιακή επικοινωνία. 

			Ανατομική εντόπιση

			 Επειδή στη βιβλιογραφία υπάρχουν πολλοί διαφορετικοί όροι για συγκεκριμένα ελλείμματα, έχει σημασία να γνωρίζουμε την ακριβή εντόπιση στο κοιλιακό διάφραγμα. Τα VSD μπορεί να εντοπίζονται στο χώρο εισροής (inlet ή canal type), στο χώρο του μυϊκού διαφράγματος, στο χώρο εκροής ή υπαρτηριακά. Ιδιαίτερη αναφορά γίνεται στα μεμβρανώδη ή περιμεμβρανώδη ελλείμματα, όπως και σε αυτά που συνοδεύονται από μη ευθυγράμμιση του διαφράγματος. (Εικόνα 2.12)

			Παθοφυσιολογία 

			Ανεξάρτητα από την ανατομική εντόπιση, υπάρχει αριστεροδεξιά διαφυγή στο επίπεδο των κοιλιών. (Γράφημα d8). Ο βαθμός της διαφυγής (shunt) εξαρτάται από το μέγεθος του ελλείμματος (περιοριστικό ή μη περιοριστικό) και από το επίπεδο των πνευμονικών αντιστάσεων (κύρια σε μη περιοριστικό έλλειμμα). Επειδή κατά τον χρόνο της συστολής η διαφυγή από την ΑΡ κοιλία βρίσκει και τη ΔΕ κοιλία να συστέλλεται, υπάρχει μετατόπιση της ποσότητας αίματος διαφυγής (shunt) στην πνευμονική κυκλοφορία, με αποτέλεσμα την αιμοδυναμική επιβάρυνσή της. Η αύξηση της πνευμονικής φλεβικής επιστροφής οδηγεί σε φόρτιση όγκου τις αριστερές καρδιακές κοιλότητες. 

			Κλινική εικόνα 

			Τα μικρά ελλείμματα συνοδεύονται από έντονο, τραχύ συστολικό φύσημα χωρίς εικόνα αιμοδυναμικής επιβάρυνσης. Το καρδιακό φύσημα είναι ολοσυστολικό, εύκολα ακουστό και μπορεί κάποτε να συνοδεύεται από ροίζο. (Ακρόαση h3 & h4). Η εντόπισή του είναι αριστερά παραστερνικά. Σε περίπτωση μεγαλύτερου ελλείμματος, υπάρχει αιμοδυναμική επιβάρυνση που εκδηλώνεται με την εικόνα καρδιακής ανεπάρκειας. Πρόκειται για μορφή καρδιακής ανεπάρκειας που παρατηρείται στα βρέφη και συνοδεύεται από υπερδυναμική κυκλοφορία με φυσιολογική ή αυξημένη συστολική λειτουργία. Στην κλινική εξέταση ανευρίσκεται ταχύπνοια, ταχυκαρδία, αδυναμία πρόσληψης βάρους και δυσκολία σίτισης. Υπάρχει ηπατομεγαλία που μεταβάλλεται με την αλλαγή στην αιμοδυναμική επιβάρυνση (έχει χαρακτηριστεί ισοδύναμο πνευμονικού οιδήματος στα παιδιά). Μπορεί να ακουστεί μεσοδιαστολικό κύλισμα λόγω αυξημένης πνευμονικής φλεβικής επιστροφής. Επίσης, υπάρχει διαστολικό φύσημα σε συνοδή ανεπάρκεια αορτικής βαλβίδας. 

			Σε αιμοδυναμικά σημαντικά VSD η καρδιακή ώση είναι έντονη, ο δεύτερος καρδιακός τόνος μπορεί να είναι διχασμένος ενώ προσοχή απαιτείται σε περίπτωση μονήρους και δυνατού S2, αφού αποτελεί ένδειξη πνευμονικής υπέρτασης. 

			Πρέπει να σημειωθεί ότι η κλινική εικόνα μπορεί να αλλάξει κατά τις πρώτες εβδομάδες της ζωής, καθώς οι πνευμονικές αντιστάσεις μειώνονται σταδιακά. Τόσο το καρδιακό φύσημα όσο και η αιμοδυναμική επιβάρυνση μπορούν να μεταβληθούν με τη μείωση των πνευμονικών αντιστάσεων, αφού αυτή συνοδεύεται από αύξηση της πνευμονικής αιματικής ροής. 

			ΗΚΓ

			Το ΗΚΓ μπορεί να είναι φυσιολογικό σε μικρά VSD. Σε μεγαλύτερες επικοινωνίες γίνεται εμφανής η διάταση της αριστερής κοιλίας και του αριστερού κόλπου. Ιδιαίτερη προσοχή απαιτείται, όταν παρατηρείται εικόνα δεξιάς υπερτροφίας, καθώς αυτή υποδεικνύει την παρουσία πνευμονικής υπέρτασης. 

			Ακτινογραφία θώρακα 

			Στην ακτινογραφία θώρακος μπορεί να υπάρχει καρδιομεγαλία εμφανής με αύξηση του καρδιοθωρακικού δείκτη ή να συνυπάρχει προπέτεια της πνευμονικής αρτηρίας με αυξημένη αγγείωση των πνευμόνων.

			Υπερηχοκαρδιογραφία 

			Στα παιδιά η υπερηχοκαρδιογραφία είναι μέθοδος εκλογής για τον καθορισμό της εντόπισης και του τύπου του ελλείμματος. (Video 4.4) Το μέγεθος μπορεί να καθοριστεί με αρκετή ακρίβεια, όπως και τυχόν συνοδές αλλοιώσεις. Με την υπερηχοκαρδιογραφία αξιολογείται η αιμοδυναμική επιβάρυνση του ελλείμματος (με τη μέτρηση του μεγέθους της αριστερής κοιλίας και του αριστερού κόλπου), ενώ γίνεται επίσης εκτίμηση της πνευμονικής πίεσης από την διακοιλιακή κλίση πίεσης. 

			Καρδιακός καθετηριασμός 

			Ο καρδιακός καθετηριασμός είναι χρήσιμος διαγνωστικά για τον καθορισμό του Qp:Qs και της πνευμονικής πίεσης, όταν αυτό απαιτείται. Η εκτίμηση των πνευμονικών αντιστάσεων (PVR) είναι σημαντική, όταν πρέπει να παρθούν δύσκολες διαγνωστικές αποφάσεις. Όταν αυτές είναι <8 mm Hg/lit/min/m2 συνιστάται σύγκλειση της επικοινωνίας στις ενδεικνυόμενες περιπτώσεις. Τιμή μεγαλύτερη των 12 mm Hg/lit/min/m2 αποκλείει την σύγκλειση ενώ τιμή 8-12 mm Hg/lit/min/m2 συνοδεύεται συνήθως και από δοκιμασία αντιδραστικότητας σε χορήγηση Ο2, πριν παρθούν οριστικές αποφάσεις αντιμετώπισης. 

			Αντιμετώπιση 

			Τα μεμβρανώδη και μυικά ελλείμματα μπορούν να υποστούν αυτόματη σύγκλειση, οπότε, αν δεν υπάρχει σημαντική αιμοδυναμική επιβάρυνση ή αυτή ελέγχεται επαρκώς με φαρμακευτική αγωγή, μπορούμε να αναμένουμε έχοντας τον ασθενή υπό παρακολούθηση. Η αντιμετώπιση είναι συνήθως χειρουργική ενώ σε επιλεγμένες περιπτώσεις μπορεί να τοποθετηθεί και μικροσυσκευή με επεμβατικό καθετηριασμό. Η αντιμετώπιση εξατομικεύεται ανάλογα την περίπτωση, ωστόσο ισχύουν οι ακόλουθες γενικές αρχές. Σε βρέφη μικρότερα των έξι μηνών (πιο νωρίς αν συνυπάρχει τρισωμία 21), αν η καρδιακή ανεπάρκεια δεν αντιμετωπίζεται επαρκώς με φαρμακευτική αγωγή ή υπάρχει πνευμονική υπέρταση, συνιστάται σύγκλειση. Στην ηλικία του ενός έτους σύγκλειση συνιστάται, αν μετρείται Qp:Qs >2:1 ή αν υπάρχει πνευμονική υπέρταση. Αργότερα, αν υπάρχει διάταση της αριστερής κοιλίας με φυσιολογική πνευμονική πίεση στα περισσότερα κέντρα, συνιστάται σύγκλειση. Μπορούμε ωστόσο να έχουμε τον ασθενή σε στενή παρακολούθηση και να παρέμβουμε με την πρώτη αλλαγή που αφορά εμφάνιση καρδιακής ανεπάρκειας ή αύξηση της εκτιμώμενης πνευμονικής πίεσης. Η επίδραση της ροής δια του ελλείμματος (συνήθως μεμβρανώδους) στις γλωχίνες της αορτής μπορεί να είναι τέτοια που οδηγεί σε πρόπτωση γλωχίνας και σε αορτική ανεπάρκεια. Η κατάσταση αυτή από μόνη της οδηγεί σε σύγκλειση, πριν επέλθουν μόνιμες αλλοιώσεις στη λειτουργία της βαλβίδας. Μικρά ελλείμματα που δεν συνοδεύονται από αιμοδυναμική επιβάρυνση είναι συμβατά με φυσιολογική δραστηριότητα και δεν επηρεάζουν την επιβίωση.

			5.1.4. Ανοικτός Βοτάλειος Πόρος 

			Ο αρτηριακός πόρος αποτελεί μέρος της εμβρυϊκής κυκλοφορίας και χρησιμεύει στην παράκαμψη των πνευμόνων και στην παροχή αίματος από τη δεξιά κοιλία στη συστηματική κυκλοφορία. (Εικόνα 3.7) Μετά τη γέννηση, η απομάκρυνση των προσταγλανδινών, που προέρχονται από τον πλακούντα και την κυκλοφορία καθώς και η αύξηση της μερικής τάσης του Ο2 οδηγούν σε σύγκλειση του αρτηριακού πόρου αρχικά λειτουργικά και κατόπιν ανατομικά με τη δημιουργία συνδέσμου. Σε κάποιες περιπτώσεις υπάρχει παραμονή ανοιχτού αρτηριακού πόρου μετά τη γέννηση, γεγονός που παρατηρείται συχνότερα σε πρόωρα νεογνά με χαμηλό βάρος γέννησης καθώς και σε παιδιά που ζουν σε υψόμετρο.

			Παθοφυσιολογία 

			Κατά την παραμονή ανοικτού αρτηριακού πόρου (PDA) υπάρχει διαφυγή αίματος (shunt) από την αριστερή προς τη δεξιά κυκλοφορία. (Γράφημα d11). Ο βαθμός διαφυγής εξαρτάται από το μέγεθος του PDA (περιοριστικός PDA) και από το ύψος των πνευμονικών αντιστάσεων (σε μη περιοριστικό PDA). Η αριστεροδεξιά διαφυγή οδηγεί σε αυξημένη πνευμονική ροή και πνευμονική φλεβική επιστροφή. Προοδευτικά, υπάρχει διάταση αριστερού κόλπου και της αριστερής κοιλίας και εικόνα φόρτισης όγκου της αριστερής κοιλίας. 

			Κλινική Πορεία

			Σε πρόωρα νεογνά η αριστεροδεξιά διαφυγή, αν είναι μεγάλη, δεν γίνεται καλά ανεκτή και παρατηρείται εικόνα πνευμονικής συμφόρησης με συνεπακόλουθη επιβάρυνση της αναπνευστικής κατάστασης του νεογνού ή αύξηση των παραμέτρων του αναπνευστήρα. Η υποκλοπή αίματος από την συστηματική κυκλοφορία (λόγω της διαφυγής) έχει συνδεθεί με την εικόνα νεφρικής ανεπάρκειας και την παρουσία νεκρωτικής εντεροκολίτιδας (NEC).

			Σε τελειόμηνα νεογνά, η εικόνα εξαρτάται από το μέγεθος της αριστεροδεξιάς διαφυγής. Σε σημαντική διαφυγή υπάρχει εικόνα πνευμονικής συμφόρησης, η οποία εκδηλώνεται με ταχύπνοια, ταχυκαρδία, καρδιομεγαλία, ηπατομεγαλία, δυσκολίες σίτισης και μη πρόσληψη βάρους. Η εικόνα της καρδιακής ανεπάρκειας μπορεί να επιδεινωθεί από συχνές αναπνευστικές λοιμώξεις. Η επιβάρυνση της πνευμονικής κυκλοφορίας μπορεί να οδηγήσει σε πνευμονική υπέρταση και σύνδρομο Eisenmenger με παρουσία κυάνωσης στις περιπτώσεις που ο ανοικτός αρτηριακός πόρος δεν αντιμετωπιστεί έγκαιρα. Σε μικρότερου μεγέθους αρτηριακό πόρο οι μακροχρόνιες επιπλοκές μπορεί να είναι η λοιμώδης ενδοκαρδίτιδα καθώς και η δημιουργία ανευρύσματος με κίνδυνο ρήξης στην περιοχή του αρτηριακού πόρου. Σε εξαιρετικά μικρό PDA οι επιπλοκές είναι σπάνιες. 

			Φυσική εξέταση 

			Ο μικρός PDA μπορεί να είναι κλινικά σιωπηλός και να βρεθεί σε τυχαίο έλεγχο. Σε μεγαλύτερο μέγεθος παρατηρείται συστολικό ή και συνεχές φύσημα (Ακρόαση h13) στο αριστερό άνω στερνικό όριο στην εστία της πνευμονικής και λίγο υψηλότερα. Το καρδιακό φύσημα γίνεται ακουστό πολλές φορές και στην περιοχή της ωμοπλάτης. Κατά την ψηλάφηση του σφυγμού παρατηρούνται δυνατές και έντονες σφύξεις στην περιφέρεια, που οφείλονται στην αύξηση της πίεσης παλμού-διαφορικής πίεσης, αφού υπάρχει δυναμική καρδιακή ώση. Σε περιπτώσεις μεγάλου PDA, που συνοδεύεται από αιμοδυναμική επιβάρυνση, συνυπάρχει εικόνα καρδιακής ανεπάρκειας με παρουσία ταχύπνοιας, ταχυκαρδίας, ηπατομεγαλίας, δυσκολίας σίτισης (σε βρέφη) και μη πρόσληψης επαρκούς βάρους.

			Ακτινογραφία θώρακα

			Η ακτινογραφία θώρακα καταδεικνύει καρδιομεγαλία, προπέτεια της πνευμονικής αρτηρίας και αυξημένη αγγείωση των πνευμονικών πεδίων. Σε περιπτώσεις μικρού PDA είναι φυσιολογική. 

			ΗΚΓ

			Το ΗΚΓ μπορεί να είναι φυσιολογικό. Συχνά ευρήματα σε αιμοδυναμικά σημαντικό PDA αποτελούν η διάταση του αριστερού κόλπου, η υπερτροφία της αριστερής κοιλίας και η φλεβοκομβική ταχυκαρδία. Ιδιαίτερη προσοχή απαιτείται, όταν ανευρίσκεται υπερτροφία δεξιάς κοιλίας, καθώς αυτό υποδεικνύει την παρουσία πνευμονικής υπέρτασης. 

			Υπερηχοκαρδιογραφία 

			Η υπερηχοκαρδιογραφία είναι διαγνωστική και εκτιμά το μέγεθος του PDA, την πίεση της δεξιάς κοιλίας και κατ’ επέκταση της πνευμονικής αρτηρίας καθώς και την κατεύθυνση ροής στο επίπεδο του PDA. Με την υπερηχοκαρδιογραφία εκτιμάται η διάταση του ΑΡ κόλπου και της ΑΡ κοιλίας. Διάφοροι υπερηχοκαρδιογραφικοί δείκτες έχουν περιγραφεί για την εκτίμηση της αιμοδυναμικής επιβάρυνσης του PDA. Με τον τρόπο αυτό, είναι δυνατή η παρακολούθηση της πορείας του PDA, έπειτα η χορήγηση φαρμακευτικής αγωγής και τέλος η λήψη εμπεριστατωμένων κλινικών αποφάσεων. (Video 4.2)

			Καρδιακός καθετηριασμός 

			Ο καθετηριασμός μπορεί να μετρήσει την πίεση της πνευμονικής αρτηρίας, να εκτιμήσει το μέγεθος της διαφυγής (Qp:Qs) και να μελετήσει την αντιδραστικότητα του πνευμονικού αγγειακού δικτύου με χορήγηση Ο2 σε ενδεδειγμένες περιπτώσεις. Σήμερα, με την πρόοδο των τεχνικών του επεμβατικού καθετηριασμού επιτυγχάνεται η παρεμβατική σύγκλειση του PDA σε βρέφη όλο και μικρότερης ηλικίας και βάρους. (Εικόνα 13.5)

			Αντιμετώπιση 

			Σε αιμοδυναμικά σημαντικό PDA μπορεί να χορηγηθεί ινδομεθακίνη ή ιβουπροφένη σε πρόωρα νεογνά, όταν δεν υπάρχει αντένδειξη. Σε περίπτωση που αποφασιστεί η σύγκλειση του αρτηριακού πόρου, η τελευταία μπορεί να γίνει με χειρουργική απολίνωση (με πλάγια θωρακοτομή) ή απολίνωση με τη βοήθεια video καθοδήγησης. Σε μεγαλύτερα βρέφη μπορούμε να κάνουμε παρέμβαση με καθετηριασμό και τοποθέτηση μικροσυσκευής ή ελάσματος με επιτυχία. Η σύγκλειση μικρού PDA χωρίς αιμοδυναμικά προβλήματα παραμένει σε διχογνωμία. Με την πρόοδο των τεχνικών καθετηριασμού και την ελάττωση των επιπλοκών στα περισσότερα κέντρα συνιστάται σύγκλειση για την αποφυγή μακροχρόνιων επιπλοκών, όπως ενδοκαρδίτιδα ή ανεύρυσμα στην περιοχή του PDA.

			5.1.5. Κολποκοιλιακό έλλειμμα 

			Με τον όρο «κολποκοιλιακό έλλειμμα» (κολποκοιλιακό κανάλι) καλείται μια ομάδα παθήσεων που χαρακτηρίζεται από ανατομικές ανωμαλίες του κολποκοιλιακού διαφράγματος και των κολποκοιλιακών βαλβίδων. Η ανατομική διαταραχή μπορεί να αφορά το μεσοκολπικό και μεσοκοιλιακό διάφραγμα (πλήρης μορφή) ή μόνο το μεσοκολπικό (μερική μορφή).

			Η συχνότητα της πάθησης υπολογίζεται στο 4-5% των ΣΚ ενώ συνολικά ο επιπολασμός υπολογίζεται στο 0,3-0,4/1000 ζώσες γεννήσεις. Υπάρχει συσχέτιση της παρουσίας κολποκοιλιακού ελλείμματος με την τρισωμία 21 (σύνδρομο Down) (Εικόνα 1.2) και έχει υπολογιστεί πως ο κίνδυνος τρισωμίας 21 ανέρχεται στο 40-50%, όταν γίνεται προγεννητική διάγνωση κολποκοιλιακού ελλείμματος σε κάποια κύηση. Το κολποκοιλιακό έλλειμμα υπάρχει και ως μεμονωμένη πάθηση, χωρίς συνοδό παρουσία κάποιου συνδρόμου, και σε αυτές τις περιπτώσεις έχει συσχετιστεί με διαβήτη της μητέρας ή παχυσαρκία. 

			Ανατομικές μορφές - ταξινόμηση

			Όπως στις περισσότερες ΣΚ, πολλοί όροι έχουν χρησιμοποιηθεί για να περιγράψουν τις διάφορες ανατομικές μορφές της πάθησης. Με τον όρο «πλήρες κολποκοιλιακό έλλειμμα» εννοούμε ότι υπάρχει μεσοκολπικό έλλειμμα τύπου primum σε συνέχεια με μεσοκοιλιακό έλλειμμα σε οπίσθια θέση (χώρος εισόδου των κοιλιών). Στη μορφή αυτή συνυπάρχει κοινή κολποκοιλιακή βαλβίδα. (Εικόνα 2.21) Με τον όρο «μερικό κολποκοιλιακό έλλειμμα» περιγράφεται η παρουσία μεσοκολπικού ελλείμματος τύπου primum με κοινό δακτύλιο των κολποκοιλιακών βαλβίδων, οι οποίες ωστόσο έχουν δύο ξεχωριστά στόμια. Συνυπάρχει cleft (σχισμή) της πρόσθιας γλωχίνας της μιτροειδούς βαλβίδας. Στην περίπτωση που συνυπάρχει μεσοκοιλιακό έλλειμμα που καλύπτεται από την παρουσία πολλαπλών χορδών, γεγονός που οδηγεί σε μη αιμοδυναμικά σημαντική επικοινωνία, το κανάλι χαρακτηρίζεται μεταβατικό. Με τον όρο «ενδιάμεσο κανάλι» αναφέρουμε την περίπτωση πλήρους καναλιού, όπου η κοινή κολποκοιλιακή βαλβίδα χωρίζεται με την παρουσία ιστού σε δύο ξεχωριστά στόμια, οπότε δεν απαιτείται χειρουργικός διαχωρισμός των βαλβίδων κατά τη διόρθωση. Συχνή είναι και η ταξινόμηση, κατά Rastelli, ανάλογα με την ανατομία των γλωχίνων της κοινής κολποκοιλιακής βαλβίδας ενώ λειτουργικά το κανάλι μπορεί να ευνοεί την κατεύθυνση της ροής περισσότερο στην αριστερή ή δεξιά κοιλία, με αποτέλεσμα διαφορετικού μεγέθους κοιλίες (μη ισορροπημένο κανάλι).

			Κλινική εικόνα - Διάγνωση - Αντιμετώπιση

			Πλήρες (complete) κολποκοιλιακό έλλειμμα

			Η εικόνα στη νεογνική ηλικία σε περίπτωση πλήρους κολποκοιλιακού ελλείμματος είναι αυτή της καρδιακής ανεπάρκειας. Συγκεκριμένα, υπάρχει ταχύπνοια, ταχυκαρδία, ηπατομεγαλία, δυσκολία σίτισης και μη πρόσληψη βάρους. Η εικόνα γίνεται πιο εμφανής μετά τις πρώτες μέρες της ζωής με την προοδευτική μείωση των πνευμονικών αντιστάσεων και τη συνοδό αύξηση της πνευμονικής αιματικής ροής. Η καρδιακή ώση είναι υπερδυναμική. Υπάρχει συστολικό φύσημα καλύτερα ακουστό στο κατώτερο αριστερό στερνικό όριο και προς την κορυφή της καρδιάς. Το πνευμονικό συστατικό του δεύτερου καρδιακού τόνου είναι συνήθως εντονότερο. 

			Το ΗΚΓ είναι χαρακτηριστικό με ανώτερο άξονα του QRS (-150° ως -90°) ενώ συνηθισμένα ευρήματα είναι η υπερτροφία της αριστερής και της δεξιάς κοιλίας. (Εικόνα 4.6) Η ακτινογραφία θώρακος δείχνει καρδιομεγαλία και εικόνα αγγειακής συμφόρησης των πνευμονικών πεδίων. 

			Η υπερηχοκαρδιογραφία είναι πολύ σημαντική εξέταση καθώς – εκτός από τη διάγνωση – εντοπίζει εκείνες τις ανατομικές ιδιαιτερότητες κάθε περίπτωσης που είναι σημαντικές για τη σωστή χειρουργική διόρθωση καθώς και για την πρόγνωση του ασθενούς. (Εικόνα 1.3) (Video 1.1) Με τη σημερινή πρόοδο της υπερηχοκαρδιογραφίας, ο διαγνωστικός καρδιακός καθετηριασμός δεν είναι απαραίτητος και η πραγματοποίησή του κρίνεται κατά περίπτωση. 

			Η συμβολή του καρδιακού καθετηριασμού αφορά στη μέτρηση των πνευμονικών αντιστάσεων, όταν η διόρθωση του ασθενούς προγραμματίζεται σε ηλικία από έξι μηνών και άνω. Επίσης, πρέπει να σημειωθεί ότι ασθενείς με τρισωμία 21 είναι πιο επιρρεπείς στην ανάπτυξη πνευμονικής υπέρτασης σε μικρότερη ηλικία.

			Η ανάπτυξη της νεογνικής καρδιοχειρουργικής οδήγησε σε εξαιρετικά αποτελέσματα σε ηλικία διόρθωσης δύο ως τριών μηνών με πληροφορίες που λαμβάνονται υπερηχοκαρδιογραφικά. 

			Μερικό (partial) κολποκοιλιακό έλλειμμα

			Τα νεογνά συνήθως είναι ασυμπτωματικά. Στη σπάνια περίπτωση εμφάνισης καρδιακής ανεπάρκειας, απαιτείται προσεκτική εκτίμηση για ύπαρξη σημαντικής μιτροειδικής ανεπάρκειας, υπαορτικής στένωσης, στένωσης του ισθμού της αορτής ή υποπλασία της αριστερής κοιλίας (μη ισορροπημένο κανάλι). Η καρδιακή ώση μπορεί να είναι υπερδυναμική. Ο δεύτερος καρδιακός τόνος εμφανίζει σταθερό διχασμό. Υπάρχει ήπιο συστολικό φύσημα τύπου εξώθησης στο ανώτερο αριστερό στερνικό όριο, καθώς η ροή κατά μήκος της πνευμονικής βαλβίδας είναι αυξημένη. Μπορεί να συνυπάρχει φύσημα μιτροειδικής ανεπάρκειας ακουστό στην κορυφή της καρδιάς ή και στο κατώτερο αριστερό στερνικό όριο (η μιτροειδική διαφυγή κατευθύνεται και προς τον δεξιό κόλπο). 

			Το ΗΚΓ εκτός από τον ανώτερο άξονα εμφανίζει ατελή δεξιό αποκλεισμό. 

			Η ακτινογραφία θώρακος μπορεί να δείξει καρδιομεγαλία και αγγειακή πληθώρα των πνευμονικών πεδίων ανάλογα με το βαθμό της αριστεροδεξιάς διαφυγής και της μιτροειδικής ανεπάρκειας.

			Η υπερηχοκαρδιογραφία είναι εξαιρετικά σημαντική για τη διάγνωση και το σχεδιασμό της αντιμετώπισης του ασθενούς. Ο καρδιακός καθετηριασμός δεν αποτελεί απαραίτητο διαγνωστικό μέσο, είναι ωστόσο χρήσιμος κατά περίπτωση, ειδικά σε σημαντική μιτροειδική ανεπάρκεια. 

			Η χειρουργική διόρθωση γίνεται συνήθως σε ηλικία έξι ως δώδεκα μηνών, μπορεί όμως να προγραμματιστεί για μεγαλύτερη ηλικία σε αιμοδυναμικά σταθερούς ασθενείς χωρίς σημαντική μιτροειδική ανεπάρκεια. Σημαντική πρόοδο αποτελεί η βελτίωση των χειρουργικών τεχνικών επιδιόρθωσης της μιτροειδούς βαλβίδας. Έτσι, αποφεύγεται η αντικατάστασή της, που συνεπάγεται αρκετά προβλήματα στην παιδική ηλικία. 

			5.2. Βαλβιδικές -αγγειακές στενώσεις (αποφρακτικές συγγενείς καρδιοπάθειες)

			Ως βαλβιδικές-αγγειακές στενώσεις (obstructive lesions) χαρακτηρίζουμε τις ΣΚ, στις οποίες η μόνη ή η επικρατούσα ανατομική ανωμαλία που καθορίζει και την αιμοδυναμική (και κλινικά συμπτώματα) είναι η παρουσία βαλβιδικής (ενίοτε και υποβαλβιδικής ή υπερβαλβιδικής) στένωσης ή στένωσης στο επίπεδο των μεγάλων αγγείων (περιφερικές στενώσεις πνευμονικών αρτηριών, ισθμική στένωση αορτής). Η απόφραξη της αιματικής ροής μπορεί να κυμαίνεται σε βαρύτητα και να εντοπίζεται σε ένα ή περισσότερα σημεία του ίδιου ή και των δύο συστημάτων κυκλοφορίας.

			5.2.1. Αιμοδυναμική-κοινές κλινικές εκδηλώσεις

			Α. Αιμοδυναμική

			Η βαρύτητα της απόφραξης της αιματικής ροής καθορίζει τη σοβαρότητα της πάθησης σε συνδυασμό με την παρουσία ή όχι και άλλων σημείων απόφραξης αλλά και άλλων συνοδών ανατομικών ανωμαλιών (π.χ. επικοινωνιών). (Γράφημα d7). Μεμονωμένη απόφραξη στο επίπεδο των βαλβίδων εξόδου (αορτικής-πνευμονικής) οδηγεί σε αντιρροπιστική υπερτροφία την υποκείμενη κοιλία, ώστε να ανταπεξέλθει στην αναγκαία αύξηση της συστολικής πίεσης για την εξασφάλιση της απαιτούμενης αιματικής ροής μέσω της στενωτικής βαλβίδας. Η καρδιακή παροχή εξασφαλίζεται σε βάρος της αύξησης του πάχους του μυοκαρδίου και της συνακόλουθης ανάγκης αυξημένης αιμάτωσής του (υπερτροφία-πιθανή ανάπτυξη ισχαιμίας-ίνωσης). Παράλληλα, το πεπαχυσμένο μυοκάρδιο μπορεί να εξασφαλίζει τη διατήρηση της συστολικής λειτουργίας της καρδιακής αντλίας, χαρακτηρίζεται όμως από μειωμένη ενδοτικότητα (διαστολική δυσλειτουργία). Σε συνθήκες αυξημένων απαιτήσεων καρδιακής παροχής (π.χ. άσκηση) ή σε σοβαρότερη απόφραξη, η καρδιακή παροχή δεν επαρκεί για τις ανάγκες του ατόμου. Η μειωμένη αιμάτωση των περιφερικών ιστών περιλαμβάνει και τη μειωμένη αιμάτωση του ίδιου του μυοκαρδίου (περαιτέρω μείωση της μυοκαρδιακής αιμάτωσης). Ιδιαίτερα στην ευαίσθητη περίοδο της εμβρυϊκής ζωής, η μειωμένη παροχή σε συνδυασμό με την αντιρροπιστική υπερτροφία του μυοκαρδίου μπορεί να εξελιχθεί σε υποπλασία ή απλασία των περιφερικών αγγειακών δομών και σε σοβαρή υπερτροφία με δυσλειτουργία (ινοελάστωση) του μυοκαρδίου (σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας). 

			Β. Κλινικές εκδηλώσεις

			Η βαρύτητα της απόφραξης καθορίζει την ανάπτυξη αντιρροπιστικής υπερτροφίας του μυοκαρδίου αλλά και το βαθμό της μείωσης της καρδιακής παροχής, που με τη σειρά τους καθορίζουν την ανάπτυξη ή όχι αντίστοιχης συμπτωματολογίας. 

			Ήπιες στενώσεις δεν συνοδεύονται από συμπτώματα (ασυμπτωματικές μορφές) και γίνονται αντιληπτές είτε λόγω παρουσίας παθολογικών ακροαστικών ευρημάτων στην καρδιακή ακρόαση (κλαγγή διανοίξεως-κλικ, συστολικό φύσημα) ή άλλων αντικειμενικών ευρημάτων (εξασθένιση έντασης σφύξεων μηριαίων αρτηριών στην ψηλάφηση) ή στα πλαίσια υπερηχοκαρδιογραφικής μελέτης που πραγματοποιείται για άλλον λόγο. 

			Σοβαρότερες αποφράξεις, ανάλογα με την εντόπισή τους (συστηματική ή πνευμονική κυκλοφορία) οδηγούν σε μείωση της περιφερικής αιμάτωσης, με συνακόλουθη ανάπτυξη συμπτωμάτων από τη μειωμένη συστηματική καρδιακή παροχή (απώλεια συνείδησης, συγκοπτικά επεισόδια, μειωμένη αντοχή στην κόπωση, ακροκυάνωση, κεντροποίηση κυκλοφορίας) ή πνευμονική παροχή (μειωμένη αντοχή κόπωσης ή και κυάνωση στην άσκηση), τη μειωμένη αιμάτωση του μυοκαρδίου (στηθαγχικές ενοχλήσεις, προκάρδιο άλγος), ή την παθητική συμφόρηση των πνευμόνων (πνευμονικό οίδημα, δύσπνοια). 

			Σοβαρότατες αποφράξεις (ή συνδυασμός τους) εκδηλώνονται άμεσα στη νεογνική ηλικία με υπόταση, οξέωση και είναι απειλητικές για τη ζωή του νεογνού. 

			5.2.2. Στένωση αορτικής βαλβίδας 

			Στένωση στο χώρο εκροής της αριστερής κοιλίας μπορεί να συμβεί σε πολλά επίπεδα. Η βαλβιδική αορτική στένωση, αποτελεί το πιο συχνό επίπεδο στένωσης (Γράφημα d7) ενώ η στένωση σπανιότερα αφορά τα άλλα δύο επίπεδα: το υπαορτικό (υποβαλβιδικό) (Εικόνα 2.16) και το υπερβαλβιδικό (Εικόνα 1.7 &Video 1.3). Στο κεφάλαιο αυτό, θα γίνει αναφορά στη βαλβιδική αορτική στένωση. Η στένωση στο χώρο εκροής της αριστερής κοιλίας (LVOT) έχει υπολογιστεί στο 6% των ΣΚ και στο 0,38/1.000 ζώσες γεννήσεις στο γενικό πληθυσμό. (Video 2.1) Η πιο συχνή παθολογοανατομική ανωμαλία είναι η δίπτυχη αορτική βαλβίδα που μπορεί να οδηγήσει τόσο σε συγγενή αορτική στένωση όσο και σε επίκτητη (είναι το ανατομικό υπόστρωμα σε στένωση που προκύπτει με την πάροδο της ηλικίας). Λιγότερο συχνά ανευρίσκονται άλλες δυσπλασίες της αορτικής βαλβίδας, όπως η μονογλώχινη βαλβίδα και η υποπλασία του αορτικού δακτυλίου. Η μορφολογία σύμφυσης της δίπτυχης βαλβίδας έχει προγνωστική σημασία, αφού η συνένωση της δεξιάς και μη-στεφανιαίας γλωχίνας σχετίζεται με αυξημένη πιθανότητα βαλβιδικής δυσλειτουργίας (στένωση ή ανεπάρκεια) ενώ η σύμφυση δεξιάς και αριστερής γλωχίνας σχετίζεται με ηπιότερη βαλβιδική παθολογία αλλά με αυξημένη παρουσία στένωσης του ισθμού της αορτής. 

			Κλινική εικόνα - Διάγνωση - Αντιμετώπιση

			Τα μεγαλύτερα παιδιά είναι συνήθως ασυμπτωματικά, όταν σε εξέταση ρουτίνας – σχολική ή προαθλητική – ακούγεται καρδιακό φύσημα που οδηγεί σε περαιτέρω εκτίμηση. Κάποιες φορές τα παιδιά αναφέρουν εύκολη κόπωση και σε ήπια στένωση ενώ στηθάγχη και συγκοπή παρατηρούνται σε 5% των παιδιών με σημαντική στένωση. Στην ψηλάφηση μπορεί να εκτιμηθεί υπερδυναμική καρδιακή ώση (σε σημαντική στένωση) ενώ ψηλαφητικά εκτιμάται υπερστερνικόςροίζος. Υπάρχει κλαγγή διάνοιξης που ακούγεται καλύτερα στο αριστερό κατώτερο στερνικό όριο ή στην κορυφή. (Ακρόαση h5). Το καρδιακό φύσημα είναι συστολικό τύπου εξώθησης στο άνω δεξιό στερνικό όριο και η έντασή του συμβαδίζει με τη σοβαρότητα της στένωσης. (Ακρόαση h6). Με την αύξηση της κλίσης πίεσης η φυσική εξέταση μεταβάλλεται και η κλαγγή διάνοιξης μπορεί να εξαφανιστεί ενώ αυξάνεται η ένταση του αορτικού συστατικού του δεύτερου καρδιακού τόνου. Η ψηλάφηση έντονου ροίζου είναι πιο πιθανή. Σε παρουσία μεικτής βαλβιδικής βλάβης (στένωση και ανεπάρκεια), το συστολικό φύσημα ακολουθείται από πρώιμο διαστολικό φύσημα. (Ακρόαση h7).

			Το ΗΚΓ δεν είναι αξιόπιστος δείκτης της σοβαρότητας της στένωσης και σε ήπια στένωση είναι συνήθως φυσιολογικό. Σε σημαντική στένωση (κλίση πίεσης μεγαλύτερη των 80 mmHg) παρατηρούνται υπερτροφία αριστερής κοιλίας, αλλοιώσεις του κύματος T και μειωμένα δεξιά πρόσθια δυναμικά. 

			Η ακτινογραφία θώρακος μπορεί να αναδείξει διάταση της ανιούσας αορτής. 

			Η υπερηχοκαρδιογραφία είναι θεμελιώδους σημασίας, καθώς μπορεί να θέσει τη διάγνωση, να εκτιμήσει τη μορφολογία της βαλβίδας και το μέγεθος του δακτυλίου, να αναδείξει διάταση της ανιούσας αορτής και την υπερτροφία της αριστερής κοιλίας. Επειδή η συστολική λειτουργία της καρδιάς διατηρείται συνήθως φυσιολογική στα παιδιά, η εκτίμηση της βαρύτητας της στένωσης γίνεται με την καταγραφή της κλίσης πίεσης τόσο της μέγιστης όσο και της μέσης με τη μέθοδο του Doppler. Πρέπει να σημειωθεί ωστόσο ότι οι αποφάσεις για παρέμβαση έχουν βασιστεί στην κλίση πίεσης που μετρείται στον καρδιακό καθετηριασμό και δεν υπάρχει αξιόπιστη συσχέτιση των μετρήσεων της υπερηχοκαρδιογραφίας με τον καρδιακό καθετηριασμό. Έτσι, έχουν θεσπιστεί υπερηχοκαρδιογραφικές μετρήσεις ικανές να παραπέμψουν τον ασθενή για καθετηριασμό. 

			Η αντιμετώπιση της βαλβιδικής αορτικής στένωσης στην παιδική ηλικία είναι κύρια παρεμβατική (βαλβιδοπλαστική με μπαλονάκι), αφού οι γλωχίνες είναι ελαστικές και επιτυγχάνεται ικανοποιητική μείωση της κλίσης πίεσης. (Εικόνα 13.2) Η χειρουργική αντιμετώπιση γίνεται, όταν συνυπάρχει σημαντική αορτική ανεπάρκεια είτε λόγω της αρχικής πάθησης είτε ως απότοκος βαλβιδοπλαστικής με μπαλονάκι. Οι οδηγίες για τη βέλτιστη αντιμετώπιση στα παιδιά στηρίζονται στην κλίση πίεσης του καρδιακού καθετηριασμού. Με κλίση πίεσης μικρότερη των 25 mmHg συνιστάται ετήσια παρακολούθηση. Με κλίση πίεσης μεγαλύτερη των 50 mmHg αυξάνεται ο κίνδυνος για σημαντικές και δυνητικά θανατηφόρες αρρυθμίες, οπότε πραγματοποιείται βαλβιδοπλαστική με μπαλονάκι. Η απόφαση είναι πιο δύσκολη σε κλίση πίεσης 25-50 mmHg, όπου υπάρχει μέτριος κίνδυνος σοβαρών επιπλοκών από την πάθηση. 
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			Εικόνα 13.2 Διαστολή σοβαρής αορτικής βαλβιδικής στένωσης σε νεογνό την 1η ημέρα ζωής. Έγχυση σκιαγραφικού στην ανιούσα αορτή (ascending aorta) αναδεικνύει τη διατεταμένη αριστερή στεφανιαία αρτηρία (left coronary artery) και την προβολή των γλωχίνων της στενωτικής αορτικής βαλβίδας (bulged aortic valve) στην αορτική ρίζα (Αριστερά). Η ακόλουθη δίοδος καθετήρα με μπαλόνι διαμέσου της αορτικής βαλβίδας και η διαστολή του, με σχηματισμό εντομής στο μέσο του μπαλονιού από την εξωτερική συμπίεση των στενωτικών γλωχίνων (notch in ballon catheter (Δεξιά). (Αρχείο Prof. S. Dittrich).

			Η τελική απόφαση σχετίζεται με το επίπεδο και τη φύση της συνήθους δραστηριότητας του ατόμου, την ύπαρξη συμπτωμάτων και το ρυθμό αύξησης του επιπέδου της στένωσης κατά την τακτική παρακολούθηση. Η μέχρι τώρα εμπειρία έχει δείξει ότι η βαλβιδοπλαστική με μπαλονάκι είναι αποτελεσματική στις περισσότερες περιπτώσεις με την επιπλοκή της αορτικής ανεπάρκειας μετά βαλβιδοπλαστική να παρατηρείται συχνότερα σε μεγαλύτερα παιδιά (μεγαλύτερα των έντεκα ετών). Ο χρόνος ως την πιθανή μελλοντική ένδειξη αντικατάστασης της αορτικής βαλβίδας είναι τόσο μεγαλύτερος όσο μικρότερη κλίση πίεσης επιτευχθεί μετά την παρέμβαση με μπαλονάκι και όσο λιγότερη αορτική ανεπάρκεια υπάρχει ως επιπλοκή. Οι ασθενείς με αορτική στένωση πρέπει να αποφεύγουν τα έντονα και ανταγωνιστικά αθλήματα. Φαίνεται πως ο κίνδυνος από τη συμμετοχή σε αθλήματα μειώνεται σε ασθενείς μετά από επιτυχή βαλβιδοπλαστική. Οι πρόσφατες οδηγίες προφύλαξης για ενδοκαρδίτιδα συνιστούν χορήγηση αντιβίωσης μόνο σε προηγούμενο ιστορικό ενδοκαρδίτιδας και σε προσθετική βαλβίδα. Το σκεπτικό των οδηγιών ήταν ότι προφύλαξη δίνεται στους ασθενείς όχι μόνο με αυξημένο κίνδυνο ενδοκαρδίτιδας αλλά με το μεγαλύτερο κίνδυνο επιπλοκών στην πάθησή τους σε περίπτωση ενδοκαρδίτιδας. 

			Ειδικές περιπτώσεις

			Επείγουσα (critical) αορτική στένωση - νεογνική αορτική στένωση

			Επείγουσα ονομάζεται η αορτική στένωση που εμφανίζεται στα νεογνά και είναι τόσο σοβαρή, ώστε η παροχή στη συστηματική κυκλοφορία επιτυγχάνεται μόνο με την παρουσία ανοικτού αρτηριακού πόρου. Όταν κλείσει ο αρτηριακός πόρος, δεν υπάρχει τρόπος επαρκούς παροχής, γεγονός που οδηγεί σε κυκλοφορική καταπληξία χωρίς άμεση παρέμβαση. Η προγεννητική αναγνώριση τέτοιας εξέλιξης είναι σημαντική για τη μεταφορά της εγκύου πλησίον ειδικού κέντρου αναφοράς για ταχεία και προγραμματισμένη αντιμετώπιση. Τα νεογνά με σοβαρή αλλά όχι επείγουσα αορτική στένωση προσέρχονται με εικόνα καρδιακής ανεπάρκειας. Η κατάσταση είναι εξαιρετικά σοβαρή και χρήζει αντιμετώπισης από ειδικό κέντρο αναφοράς.

			5.2.3. Στένωση πνευμονικής βαλβίδας 

			Η στένωση της πνευμονικής βαλβίδας θεωρείται μια σχετικά συχνή ΣΚ με συχνότητα 0,6-0,8/1000 ζώσες γεννήσεις. Από τις στενώσεις του χώρου εξόδου της δεξιάς κοιλίας, η στένωση στο επίπεδο της πνευμονικής βαλβίδας είναι η συχνότερη. Οι γλωχίνες της βαλβίδας εμφανίζουν σύμφυση ή δεν διαχωρίζονται, οπότε η βαλβίδα έχει θολωτή διάνοιξη με ροή μέσω ενός κεντρικού ή έκκεντρου μικρού στομίου. Σε σοβαρή στένωση αναπτύσσεται υπερτροφία του χώρου εξόδου στο επίπεδο της πνευμονικής χοάνης (infundibulum) που επιτείνει την στένωση. Η επείγουσα (critical) μορφή πνευμονικής στένωσης συνοδεύεται από αδυναμία προώθησης της αιματικής ροής δια της βαλβίδας και η επιβίωση στηρίζεται στην παρουσία ανοικτού αρτηριακού πόρου. Η δυσπλαστική πνευμονική βαλβίδα με ανώμαλες, πεπαχυσμένες γλωχίνες είναι πιο σπάνια μορφή και σχετίζεται με σύνδρομο Noonan. Στένωση μπορεί να παρατηρηθεί και σε άλλα επίπεδα όπως υποβαλβιδικά, υπερβαλβιδικά και περιφερικά (στους κλάδους της πνευμονικής), όπως σε σύνδρομο Allagile, ερυθρά μητέρας και σύνδρομο Williams.

			Κλινική εικόνα - Διάγνωση - Αντιμετώπιση

			Η προγεννητική διάγνωση είναι δύσκολη σε ήπια προς μέτρια στένωση ενώ μπορεί να τεθεί σε σημαντική στένωση είτε βαλβιδική είτε του χώρου εξόδου της δεξιάς κοιλίας. Μετά τη γέννηση, η βαλβιδική πνευμονική στένωση είναι συνήθως ασυμπτωματική και διαγιγνώσκεται σε τυχαία ακρόαση από την παρουσία καρδιακού φυσήματος. Το καρδιακό φύσημα ακούγεται καλύτερα στο αριστερό άνω στερνικό όριο και είναι τύπου εξώθησης. (Ακρόαση h8). Συνήθως, υπάρχει ακουστό κλικ μετά τον πρώτο καρδιακό τόνο και όσο κοντά σε αυτόν ακούγεται το κλικ τόσο πιο σοβαρή είναι η στένωση. Ο δεύτερος καρδιακός τόνος είναι διχασμένος, εύρημα συμβατό με την καθυστέρηση αδειάσματος της δεξιάς κοιλίας. Σε σοβαρές περιπτώσεις, γίνεται αντιληπτός ψηλαφητός ροίζος.

			 Το ΗΚΓ εμφανίζει δεξιά στροφή του άξονα και υπερτροφία της δεξιάς κοιλίας σε αναλογία με την σοβαρότητα της στένωσης.

			 Η ακτινογραφία θώρακος μπορεί να καταδείξει καρδιομεγαλία και διάταση της πνευμονικής, στις περισσότερες περιπτώσεις, ωστόσο, είναι φυσιολογική.

			 Η υπερηχοκαρδιογραφία είναι θεμελιώδους σημασίας για τη διάγνωση και την εκτίμηση της βαρύτητας. (Video 2.2) Εκτός από τις ανατομικές πληροφορίες, η εκτίμηση με Doppler παρέχει αξιόπιστο υπολογισμό της κλίσης πίεσης, αφού υπάρχει εξαιρετική συσχέτιση με τη μέτρηση του καρδιακού καθετηριασμού στην πνευμονική βαλβίδα (η υπερηχοκαρδιογραφία υπερεκτιμά ελαφρώς τις τιμές του καθετηριασμού). Αρκετά στοιχεία έχουν συλλεχθεί για τη φυσική ιστορία της πάθησης από αντίστοιχες μελέτες, οπότε η ένδειξη για παρέμβαση με μπαλονάκι στηρίζεται στα αποτελέσματα των παραπάνω μελετών. Συνοπτικά, η κλίση πίεσης μικρότερη των 40 mmHg αντιστοιχεί σε ήπια στένωση, οπότε δεν συνιστάται παρέμβαση παρά μόνο τακτική παρακολούθηση. Κλίση πίεσης μεγαλύτερη των 60 mmHg αντιστοιχεί σε σοβαρή στένωση που συνοδεύεται από παθολογοανατομικές αλλοιώσεις και συμπτωματικούς ασθενείς. Σε αυτές τις περιπτώσεις, γίνεται παρέμβαση-διάνοιξη με μπαλονάκι. Σε μέτρια στένωση με κλίση πίεσης 40-60 mmHg παρατηρείται μείωση της καρδιακής παροχής και αύξηση της τελοδιαστολικής πίεσης της δεξιάς κοιλίας κύρια με την άσκηση που προοδευτικά επιδεινώνεται μετά τη δεύτερη δεκαετία της ζωής. Με τη βελτίωση που επήλθε στις τεχνικές της παρέμβασης, με μπαλονάκι συνιστάται διάνοιξη σε ασθενείς που παραμένουν πλησίον του ανώτερου ορίου της στένωσης, ώστε να αποφευχθούν οι μακροχρόνιες συνέπειες. Μέχρι την παρέμβαση γίνεται τακτική παρακολούθηση και καταγραφή της κλίσης πίεσης σε πιο συχνή βάση σε σχέση με την ήπια στένωση. Ειδική περίπτωση αποτελεί η επείγουσα πνευμονική στένωση των νεογνών, όπου χορηγείται προσταγλανδίνη Ε, ώστε να διατηρηθεί ανοικτός ο αρτηριακός πόρος, να επέλθει αιμοδυναμική σταθερότητα, οπότε και το νεογνό οδηγείται σε ειδικό κέντρο για διάνοιξη με μπαλονάκι. Οι πρόσφατες οδηγίες δεν συνιστούν σε περίπτωση βαλβιδικής πνευμονικής στένωσης προφύλαξη για ενδοκαρδίτιδα.

			5.2.4. Ισθμική στένωση αορτής 

			Η στένωση του ισθμού της αορτής (COA) μπορεί να εμφανιστεί ως μεμονωμένη πάθηση ή σε συνδυασμό με άλλες ΣΚ. Υπάρχουν στοιχεία ότι υπάρχει γενετική προδιάθεση για την ανάπτυξη COA, όπως η παρουσία της σε μέλη της ίδιας οικογένειας και η σύνδεσή της με το σύνδρομο Turner (X,O). Η στένωση μπορεί να είναι διακριτή ή μέρος επιμήκους υποπλασίας του αορτικού τόξου. Συνήθως, συνυπάρχει δίπτυχη αορτική βαλβίδα. Πιο σπάνια, υπάρχουν πολλαπλές βλάβες στην αριστερή κυκλοφορία, οπότε και αποτελεί μέρος συνδρόμου Shone’s. 

			Κλινική εικόνα 

			Η κλινική εικόνα θα μπορούσε να διακριθεί στη νεογνική, η οποία εμφανίζεται είτε ως κρίσιμη (critical) COA με τη σύγκλειση του αρτηριακού πόρου είτε λίγο αργότερα τη δεύτερη εβδομάδα της ζωής. Αργότερα, εμφανίζεται με τη μορφή υπέρτασης ή επιπλοκών υπέρτασης.

			Όταν η στένωση είναι εξαιρετικά σημαντική (σχεδόν ατρησία), ο μόνος τρόπος παροχής αίματος στο μέρος του σώματος που αντιστοιχεί από το ύψος του διαφράγματος και κάτω είναι δια του αρτηριακού πόρου με δεξιοαριστερή διαφυγή. Με τη σύγκλειση του αρτηριακού πόρου, το νεογνό εμφανίζει εικόνα κυκλοφορικής καταπληξίας και οξέωσης και απαιτείται παρέμβαση διάνοιξης του αρτηριακού πόρου με προσταγλανδίνες και μεταφορά σε ειδικό κέντρο για αντιμετώπιση. Σε περίπτωση που η στένωση είναι σημαντική αλλά όχι κρίσιμη, με τη σύγκλειση του αρτηριακού πόρου υπάρχει σημαντική φόρτιση πίεσης στην αριστερή κυκλοφορία, που οδηγεί σε καρδιακή κάμψη και ανεπάρκεια. Η περίοδος εμφάνισης είναι συνήθως κατά τις πρώτες εβδομάδες και γενικά πριν από τους τρεις πρώτους μήνες της ζωής. 

			Σε μεγαλύτερα παιδιά με COA υπάρχει συνήθως εικόνα υπέρτασης σε τυχαίο έλεγχο καθώς και διαφοράς πίεσης των άκρων. Εάν η εικόνα διαλάθει της προσοχής η COA μπορεί να εκδηλωθεί με επιπλοκές, όπως έμφραγμα, αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο, ενδοκαρδίτιδα, ανεύρυσμα αορτής και ρήξη, κεφαλαλγίες, επίσταξη, διαλείπουσα χωλότητα και αίσθημα κρύων κάτω άκρων.

			Κατά τη φυσική εξέταση, πρέπει να τονιστεί ότι υποψία της διάγνωσης πρέπει να τίθεται, όταν το νεογνό προσέρχεται με εικόνα καταπληξίας και οξέωσης. 

			Στη φυσική εξέταση συνήθως, ανευρίσκεται υπέρταση με διαφορά πίεσης άνω και κάτω άκρων. Υπάρχει απουσία ή δυσκολία ψηλάφησης των μηριαίων σφύξεων καθώς και κερκιδομηριαία καθυστέρηση στην ψηλάφηση του σφυγμού. Κατά την ακρόαση, μπορεί να ακουστεί συστολικό φύσημα στο ανώτερο αριστερό στερνικό όριο, όπως και στην περιοχή ανάμεσα στις ωμοπλάτες. Σε παραμελημένες περιπτώσεις μπορεί να ακουστεί φύσημα από την παρουσία παράπλευρης κυκλοφορίας. Κάποιες φορές ακούγεται κλικ εξώθησης από παρουσία διγλώχινας βαλβίδας. Σημειώνεται ότι κατά την ακρόαση είναι πιθανό να μην ακούγεται απολύτως κανένα καρδιακό φύσημα.

			Ακτινογραφία θώρακα 

			Η ακτινογραφία θώρακα μπορεί να αναδείξει καρδιομεγαλία και εικόνα πνευμονικής συμφόρησης σε νεογνά. Σε μεγαλύτερα παιδιά μπορεί να είναι εμφανείς αλλοιώσεις στις πλευρές από την ανάπτυξη παράπλευρης κυκλοφορίας. Οι αγγειακές αλλοιώσεις στην αορτή περιλαμβάνουν διάταση της ανιούσας αορτής σε συνοδό δίπτυχη αορτική βαλβίδας. Επίσης, εξαιτίας της ανάπτυξης μεταστενωτικής διάτασης μπορεί να εμφανιστεί εικόνα με σχήμα του αριθμού τρία στο αριστερό χείλος της καρδιάς. 

			ΗΚΓ

			Στα νεογνά είναι δυνατό να υπάρχει υπερτροφία δεξιάς κοιλίας (συστηματική κοιλία κατά την εμβρυϊκή ζωή). Αργότερα, συνήθως υπάρχει υπερτροφία αριστερής κοιλίας. Το ΗΚΓ μπορεί να είναι και απολύτως φυσιολογικό.

			Υπερηχοκαρδιογράφημα 

			Η υπερηχοκαρδιογραφία είναι διαγνωστική και δίνει πληροφορίες τόσο για την COA όσο και για τυχόν συνοδές αλλοιώσεις. (Εικόνα 1.5) Καταγράφεται η παρουσία ανοικτού αρτηριακού πόρου καθώς και η κατεύθυνση ροής δια του PDA. Σημειώνεται ότι οριστική διάγνωση για COA δεν πρέπει να τίθεται πριν από τη σύγκλειση του αρτηριακού πόρου σε ήπιες περιπτώσεις. Με την υπερηχογραφική μελέτη εκτιμάται επίσης η λειτουργία, το μέγεθος και πιθανή υπερτροφία της αριστερής κοιλίας. Σε μεγαλύτερα παιδιά και ενηλίκους, το καρδιακό MRI δίνει περαιτέρω πληροφορίες για τη διαμόρφωση του αορτικού τόξου και χρησιμεύει ως εξαιρετικό εργαλείο για την παρακολούθηση ασθενών μετά τη διόρθωση. 

			Αντιμετώπιση-κλινική πορεία 

			Η COA πρέπει να αντιμετωπίζεται άμεσα με τη διάγνωση, ώστε να αποφευχθούν επιπλοκές της υπέρτασης. Χωρίς αντιμετώπιση υπάρχει σημαντική ελάττωση του προσδόκιμου επιβίωσης στα 35-40 έτη λόγω των ως άνω επιπλοκών. Στα περισσότερα κέντρα, η μέθοδος εκλογής για αντιμετώπιση νεογνικής COA είναι η χειρουργική με αφαίρεση της περιοχής στένωσης και αναστόμωση των άκρων. Σε περίπτωση δυσλειτουργίας της αριστερής κοιλίας συνιστάται αναμονή μέχρι αυτή να ανανήψει και κατόπιν χειρουργική διόρθωση. Στη φάση της αναμονής πέραν της φαρμακευτικής αγωγής μπορεί να γίνει και χρήση διάνοιξης με καρδιακό καθετηριασμό, ώστε η ανάνηψη της αριστερής κοιλίας να επιτευχθεί με καλύτερο τρόπο. 

			Σε μεγαλύτερα παιδιά και ενηλίκους ο καρδιακός καθετηριασμός και η διάνοιξη του τύπου αγγειοπλαστικής με μπαλονάκι και τοποθέτησης ενδοαγγειακού νάρθηκα (stent) είναι δόκιμος τρόπος αντιμετώπισης και συνιστάται στα περισσότερα κέντρα. Η χειρουργική αντιμετώπιση προτιμάται, όταν υπάρχει επιμήκης υποπλασία του αορτικού τόξου. 

			Σε περιπτώσεις επαναστένωσης, μέθοδος εκλογής θεωρείται ο καρδιακός καθετηριασμός και η αγγειοπλαστική με μπαλονάκι ή και η τοποθέτηση stent. Ο καρδιακός καθετηριασμός φαίνεται πως έχει καλύτερες πιθανότητες επιτυχίας, όταν γίνεται επί ουλώδους ιστού στην περιοχή της επαναστένωσης παρά σε φυσικό αορτικό ιστό. 

			Η διόρθωση πρέπει να γίνεται πριν από την εγκατάσταση μακροχρόνιας υπέρτασης. Στις περιπτώσεις αυτές, μπορεί να παραμείνει αρτηριακή υπέρταση και μετά τη διόρθωση της στένωσης, οπότε και απαιτείται αντιυπερτασική αγωγή. Στην παρακολούθηση των ασθενών με COA, εντάσσεται ο έλεγχος με υπερηχοκαρδιογραφία και μαγνητική τομογραφία για την παρουσία επαναστένωσης ή ανευρύσματος και έγκαιρη διόρθωση. Η υπέρταση πρέπει να αντιμετωπίζεται ακόμα και όταν καταγράφεται κατά την κόπωση. Επίσης, θα πρέπει να παρακολουθείται ο ασθενής σε περίπτωση δίπτυχης αορτικής βαλβίδας για την παρουσία ανευρύσματος της ανιούσας αορτής καθώς και άλλων ευρημάτων σε περίπτωση Shone’s. 

			Σε περίπτωση επιτυχούς διόρθωσης και απουσίας σημαντικής υπέρτασης, κατά τη δοκιμασία κόπωσης, επιτρέπεται η συμμετοχή σε αθλήματα ενώ η κύηση γίνεται καλά ανεκτή. Συνιστάται ωστόσο, τακτική (ετήσια) παρακολούθηση.

			5.3. Σοβαρές στενώσεις συστηματικής κυκλοφορίας 

			5.3.1. Σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας

			Με τον παραπάνω όρο ορίζουμε την κατάσταση, κατά την οποία σχηματίζεται μια πολύ μικρή αριστερή κοιλία που δεν μπορεί να υποστηρίξει ροή προς τη συστηματική κυκλοφορία. Η κατάσταση χωρίς παρέμβαση είναι ασύμβατη με τη ζωή, ωστόσο εξακολουθεί να έχει υψηλή θνητότητα με πενταετή επιβίωση στο 65% ακόμη και με τη σύγχρονη αντιμετώπιση. Η κατάσταση δεν είναι συχνή και έχει υπολογιστεί ότι αντιστοιχεί στο 2-3% των ΣΚ με επιπολασμό δύο ως τριών περιπτώσεων ανά 10.000 ζώσες γεννήσεις. 

			Στο σύνδρομο της υποπλαστικής αριστερής κοιλίας η μιτροειδής βαλβίδα, η αριστερή κοιλία, η αορτική βαλβίδα και το αορτικό τόξο μέχρι το επίπεδο σύνδεσης με τον αρτηριακό πόρο είναι υποπλαστικά. (Εικόνα 2.18) Υπάρχει ωστόσο, διακύμανση στο μέγεθος των αριστερών δομών της καρδιάς. Στο ένα άκρο έχουμε μιτροειδική και αορτική ατρησία με έναν υποτυπώδη σχηματισμό αριστερής κοιλίας ενώ στο άλλο άκρο έχουμε ήπια υποπλαστικές βαλβίδες με οριακό μέγεθος αριστερής κοιλίας. Η υποπλασία της αριστερής κοιλίας καθώς και διαδοχικές στενώσεις που αναπτύσσονται κατά μήκος των αριστερών δομών οδηγούν σε μη επαρκή υποστήριξη της συστηματικής κυκλοφορίας χωρίς την παρουσία ανοικτού αρτηριακού πόρου. 

			Κλινική εικόνα - Διάγνωση - Αντιμετώπιση

			Προγεννητικά

			Με την ανάπτυξη της τεχνολογίας είναι δυνατή η προγεννητική διάγνωση σε ηλικία κύησης 18-24 εβδομάδων με την επιφύλαξη περιπτώσεων με οριακά υποπλαστική αριστερή κοιλία. Η διάγνωση μπορεί να τεθεί σε ποσοστό 50-60% σε ειδικά κέντρα. Έχει γίνει προσπάθεια προγεννητικής παρέμβασης με καθετηριασμό σε αυστηρά επιλεγμένες περιπτώσεις. Συγκεκριμένα, όταν το ανατομικό υπόστρωμα είναι της μορφής της σημαντικής (επείγουσας) αορτικής στένωσης με ικανοποιητικό όγκο αριστερής κοιλίας μπορεί να γίνει βαλβιδοπλαστική με μπαλονάκι για ενδομήτρια διάνοιξη της αορτικής βαλβίδας. Η παρέμβαση είναι φυσικό να έχει κινδύνους για το κύημα αλλά ακόμα και για τη μητέρα σε κάποιες περιπτώσεις. 

			Νεογνική ηλικία

			Η κλινική εικόνα εξαρτάται από την παρουσία περιοριστικής μεσοκολπικής επικοινωνίας (μεσοκολπική επικοινωνία που εμποδίζει την απρόσκοπτη ροή από τον αριστερό στον δεξιό κόλπο λόγω μεγέθους). Σε μη περιοριστική μεσοκολπική ροή (πλειονότητα των περιπτώσεων), υπάρχει μια σχετικά καλή κλινική εικόνα για μικρό διάστημα μετά τη γέννηση λόγω της αιμάτωσης της συστηματικής κυκλοφορίας από τον ανοικτό αρτηριακό πόρο και των αυξημένων πνευμονικών αντιστάσεων που εμποδίζουν την υπερκυκλοφορία αίματος στους πνεύμονες. Δεν είναι απίθανο νεογνά να πάρουν εξιτήριο λόγω της καλής κλινικής εικόνας (με μόλις υποσημαινόμενη κυάνωση και ηπιότατη ταχύπνοια). Με τη φυσιολογική εξέλιξη της νεογνικής κυκλοφορίας (σύγκλειση του αρτηριακού πόρου και αύξηση της πνευμονικής αιματικής ροής), η κατάσταση επιδεινώνεται δραματικά με εικόνα μειωμένης συστηματικής αιμάτωσης που οδηγεί σε κυκλοφορική καταπληξία. Οι ασθενείς με περιοριστική μεσοκολπική επικοινωνία έχουν εικόνα σημαντικής κυάνωσης και αναπνευστικής δυσχέρειας αμέσως μετά τη γέννηση. 

			Αντιμετώπιση

			Η αντιμετώπιση είναι εξαιρετικά δύσκολη, απαιτεί ειδικά κέντρα, πολλαπλές επεμβάσεις και παρεμβάσεις. Οι γονείς που θα επιλέξουν να συνεχίσουν μια κύηση με προγεννητική διάγνωση συνδρόμου υποπλαστικής αριστερής κοιλίας ή που θα επιζητήσουν αντιμετώπιση και όχι απλά ανακουφιστικά μέτρα μετά τη γέννηση θα πρέπει να γνωρίζουν επαρκώς όλα τα δεδομένα, ώστε να κάνουν την επιλογή τους. 

			Η αντιμετώπιση αμέσως μετά την γέννηση συνίσταται στη χορήγηση προσταγλανδίνης Ε1 για διατήρηση ανοικτού αρτηριακού πόρου (Εικόνα 4.9) και στη διατομή του μεσοκολπικού διαφράγματος με καρδιακό καθετηριασμό, όταν η ροή είναι περιοριστική. (Εικόνα 13.1), (Video 4.10) 
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			Εικόνα 13.1 Διαφραγματοτομή κατά Rashkind σε νεογνό την 1η ημέρα ζωής. Γράφημα τεχνικής (αριστερά) και αγγειογραφική εικόνα (δεξιά) (Αρχείο Prof. S. Dittrich).

			Κατόπιν, η αντιμετώπιση συνίσταται σε τρία βήματα επεμβάσεων. Στο πρώτο βήμα [επεμβάσεις Norwood (Εικόνα 13.7), Sano ή υβριδική αντιμετώπιση (Εικόνα 13.4)], στόχος είναι η εγκαθίδρυση απρόσκοπτης ροής στη συστηματική κυκλοφορία και ελεγχόμενης στους πνεύμονες, ώστε να υπάρχει ισορροπία επαρκούς οξυγόνωσης χωρίς επιβάρυνση της πνευμονικής κυκλοφορίας. 
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			Εικόνα 13.7. Εγχείρηση τύπου Norwood 1 , πρωτο στάδιο αποκατάστασης συνδρόμου υποπλαστικής αριστερής κοιλίας. Δημιουργία νεοαορτής με χρήση της πνευμονικής αρτηρίας και της υποπλαστικής ανιούσης αορτής, και εξασφάλιση αιμάτωσης των πνευμόνων με αρτηριοπνευμονική αναστόμωση τύπου BT shunt. Θα ακολουθήσουν δύο επεμβάσεις απευθείας αναστόμωσης άνω-κάτω κοίλης με πνευμονική αρτηρία για τον πλήρη διαχωρισμό των δύο κυκλοφοριών (συστηματική με υποστήριξη από δεξιά κοιλία ως συστηματική αντλία, πνευμονική χωρίς υποστήριξη από αντλία). 
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			Εικόνα 13.4 Σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας, αντιμετώπιση με υβριδική (μεικτή χειρουργική τεχνική με τεχνική καθετηριασμού). Αριστερά: διάγραμμα τεχνικής αριστερά με τοποθέτηση stent στον βοτάλειο (και εγκάρσιο αορτικό τόξο στην περίπτωση αυτή), καθώς και περίδεση της αριστερής πνευμονικής αρτηρίας. Δεξιά: αντίστοιχες αγγειογραφικές εικόνες (Αρχείο Prof. S. Dittrich).

			Στο δεύτερο βήμα, που γίνεται σε ηλικία τριών ως έξι μηνών συνήθως (επέμβαση Glenn), γίνεται συνένωση της άνω κοίλης φλέβας και της δεξιάς πνευμονικής κυκλοφορίας, ώστε να έχουμε παθητική ροή (χωρίς παρέμβαση κοιλίας) της φλεβικής επιστροφής του άνω μέρους του σώματος στην πνευμονική κυκλοφορία για οξυγόνωση. Στο τρίτο βήμα (επέμβαση τύπου Fontan), που πραγματοποιείται από ενάμιση ως πέντε ετών γίνεται συνένωση της κάτω κοίλης στην πνευμονική κυκλοφορία, ώστε και η φλεβική επιστροφή από το κάτω μέρος του σώματος (κάτω του διαφράγματος) να εισέρχεται παθητικά στην πνευμονική κυκλοφορία για οξυγόνωση. (Εικόνα 13.8) Με βάση πρόσφατες μελέτες, γίνεται προσπάθεια καταγραφής όχι μόνο της θνητότητας αλλά και άλλων παραμέτρων των ασθενών που ολοκλήρωσαν τα τρία βήματα αντιμετώπισης. Από τα πρώτα στοιχεία, προκύπτουν τα ακόλουθα: 1) Οι ασθενείς έχουν σημαντική μείωση στην αερόβια ικανότητα άσκησης, όπως καταγράφεται με τη δοκιμασία κόπωσης, 2) υπάρχει υπολειπόμενο νευροαναπτυξιακό επίπεδο των ασθενών, όπως μετρήθηκε με διάφορες μεθόδους και η οποία φαίνεται ανεξάρτητη από τις επεμβάσεις που πραγματοποιήθηκαν, 3) υπάρχει αυξημένος κίνδυνος θρομβωτικών επιπλοκών και 4) η ποιότητα ζωής δεν έχει καταγραφεί επαρκώς αλλά τα πρώτα στοιχεία δείχνουν πως οι συγγενείς των ασθενών αντιλαμβάνονται μία ελάττωση σε αυτή των ασθενών ενώ οι ίδιοι οι ασθενείς αντιλαμβάνονται και περιγράφουν την ποιότητα ζωής τους σε καλύτερο επίπεδο. 
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			Εικόνα 13.8. Εγχείρηση τύπου Fontan. απευθείας αναστόμωσης άνω-κάτω κοίλης με πνευμονική αρτηρία για τον πλήρη διαχωρισμό των δύο κυκλοφοριών: συστηματική κυκλοφορία με υποστήριξη από αντλία (μονήρη κοιλία ή κυρίαρχη κοιλία σε υποπλασία μίας εκ των δύο κοιλιών) πνευμονική κυκλοφορία χωρίς υποστήριξη από αντλία.

			Όλες αυτές οι παράμετροι βρίσκονται σε διαρκή έρευνα και καταγραφή, για να βελτιωθεί η αντιμετώπιση αλλά και για να παρέχουμε αξιόπιστα στοιχεία στους γονείς στην προσπάθεια για μια αντικειμενική πληροφόρηση, ώστε να πάρουν δύσκολες αποφάσεις.

		

	
		
			Βιβλιογραφικές αναφορές

			Allen, Hugh D., et al.Moss & Adams’ Heart Disease in Infants, Children, and Adolescents: Including the Fetus and Young Adult. 6th ed. Lippincott Williams & Wilkins, 2013: 603-679, 820-845, 970-1011.

			Elhoury, Motea E., et al. “Combined Semilunar Valve Stenoses in Neonates: Management Approaches and Literature Review.” Pediatric cardiology 35.8 (2014): 1469-1473. doi: 10.1007/s0024

			Geva, Tal, Jose D. Martins, and Rachel M. Wald. “Atrial septal defects.” The Lancet 383.9932 (2014): 1921-1932. doi: 10.1016/S0140-6736(13)62145-5. Epub 2014 Apr 8

			Lam, Jennifer Y., et al. “Treatment options for the pediatric patent ductus arteriosus: systematic review and meta-analysis.” Chest Journal (2015). doi: 10.1378/chest.14-2997. [Epub ahead of print]

			Pádua, Laryssa Maria Siqueira, et al. “Stent placement versus surgery for coarctation of the thoracic aorta.” The Cochrane Library (2012). doi: 10.1002/14651858.CD008204.pub2. Review

			Park, Myung K. The pediatric cardiology handbook: mobile medicine series. 4th ed. Elsevier Health Sciences, 2014. 93-106, 108-115. ISBN: 978-1-4160-6443-5. 

			Phan, Kevin, et al. “Transcatheter Aortic Valve Implantation (TAVI) in Patients With Bicuspid Aortic Valve Stenosis–Systematic Review and Meta-Analysis.” Heart, Lung and Circulation (2015): 649-59. doi: 10.1016/j.hlc.2014.12.163. Epub 2015 Jan 28. Review

			Saurav, Alok, et al. “Comparison of percutaneous device closure versus surgical closure of peri‐membranous ventricular septal defects: A systematic review and meta‐analysis.” Catheterization and Cardiovascular Interventions (2015). doi: 10.1002/ccd.26097 [Epub ahead of print]

			Sistino, J. J., and H. S. Bonilha. “Improvements in survival and neurodevelopmental outcomes in surgical treatment of hypoplastic left heart syndrome: a meta-analytic review.” The Journal of extra-corporeal technology 44.4 (2012): 216-223.

		

	
		
			Κεφάλαιο 6 

			Γιαννόπουλος Α., Γερμανάκης Ι.

		

	
		
			6. Κυανωτικές συγγενείς καρδιοπάθειες

			Όπως αναφέρθηκε προηγουμένως (Κεφάλαιο 2), η ιστορική ταξινόμηση των ΣΚ γινόταν αρχικά με βάση τον κλινικό τους φαινότυπο και ειδικότερα την παρουσία κεντρικού τύπου κυάνωσης: ανεξάρτητα από την υποκείμενη ανατομία, οι ΣΚ που εμφανίζουν κεντρική κυάνωση, η οποία δεν ανταποκρίνεται στη χορήγηση οξυγόνου, χαρακτηρίζονται ως κυανωτικές. 

			Η οπτική αντίληψη της κυάνωσης όμως, είναι επισφαλής: φαινομενικά ακυανωτικές ΣΚ καταλήγουν να ταξινομηθούν στις κυανωτικές, αν γίνει αντικειμενική μέτρηση του κορεσμού του αρτηριακού αίματος σε οξυγόνο (συχνά με την απλή χρήση της διαδερμικής οξυμετρίας). (Εικόνα 6.1)
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			Εικόνα 6.1. Η διάγνωση της κεντρικής κυάνωσης πρέπει να βασίζεται σε αντικειμενικές μετρήσεις (μεταξύ άλλων και στην παλμική οξυμετρία) και όχι στην υποκειμενική εκτίμηση του χρώματος του δέρματος του ασθενή. Η αποτυχία ανταπόκρισης της κυάνωσης στη χορήγηση οξυγόνου (τεστ υπεροξίας) αυξάνει την πιθανότητα η κεντρική κυάνωση να οφείλεται σε κυανωτική συγγενή καρδιοπάθεια. 

			 Χάρη στην έγκαιρη διάγνωση και την πρώιμη χειρουργική αποκατάσταση των κυανωτικών ΣΚ ο σύγχρονος ιατρός (και φοιτητής Ιατρικής) σπάνια θα συναντήσει τις τυπικές περιγραφές των παλαιότερων συγγραμμάτων σχετικά με τις κυανωτικές ΣΚ. Η τυπική περιγραφή κυανωτικού ασθενή με οπτικά εμφανή κεντρική κυάνωση, συνοδό πολυκυτταραιμία, πληκτροδακτυλία και φαινόμενα υπεργλοιότητας (ζάλη, μειωμένη αντοχή κόπωσης, εγκεφαλικά επεισόδια) είναι σπάνια (αλλά όχι και απίθανη) στις μέρες μας. Ο ασθενής με κυανωτική ΣΚ πιθανότερα είναι ένα νεογνό ή ένα μικρό βρέφος με άλλοτε άλλου βαθμού κυάνωση συχνά μη αντιληπτή οπτικά (λόγω συνύπαρξης και αναιμίας στις μικρές ηλικίες) που είναι σε αναμονή της οριστικής χειρουργικής του αποκατάστασης, κάποτε έχοντας ήδη υποβληθεί σε αρχική παρηγορητική καρδιοχειρουργική επέμβαση ή επεμβατικό καθετηριασμό. Σπάνια θα είναι μεγαλύτερης ηλικίας παιδιά με εμφανή κεντρική κυάνωση και πολυκυτταραιμία που δεν έχουν υποβληθεί σε καρδιοχειρουργική αποκατάσταση, είτε λόγω δυσμενούς ανατομίας (π.χ. σοβαρή υποπλασία πνευμονικών αρτηριών) είτε λόγω οικονομικών-κοινωνικών συνθηκών (μειωμένη πρόσβαση/διαθεσιμότητα καρδιοχειρουργικών υπηρεσιών σε πολλές χώρες του κόσμου). Ακόμα σπανιότερα, ο κυανωτικός ασθενής θα είναι ενήλικος με αδιάγνωστη (ή μη χειρουργηθείσα) ακυανωτική ΣΚ με χρόνια αριστεροδεξιά διαφυγή που ανάπτυξε πνευμονική υπέρταση και αντιστροφή της ροής στην επικοινωνία του (δεξιοαριστερή διαφυγή πλέον) και κυάνωση (σύνδρομο Eisenmenger).. 

			Στη συνέχεια, παρουσιάζονται οι συχνότερες μορφές ΣΚ με κυάνωση ανάλογα με την επικρατούσα ανατομία: της απόφραξης της ροής προς τους πνεύμονες, την παρουσία αναντίστοιχων συνδέσεων των καρδιακών τμημάτων μεταξύ τους ή του συνδυασμού απόφραξης ροής προς τους πνεύμονες με επικοινωνία μεταξύ των δύο κυκλοφοριών. Στην πράξη όμως, πρέπει να κατανοήσουμε ότι κάθε παιδί με ΣΚ μπορεί να εμφανίζει εξατομικευμένη και ιδιαίτερη ανατομία που πρέπει να αξιολογηθεί σωστά για τον σωστό σχεδιασμό της βέλτιστης θεραπευτικής προσέγγισης. 

			Η επιβίωση στην ενδομήτρια ζωή είναι εφικτή χάρη στην παράκαμψη της πνευμονικής κυκλοφορίας μέσω του ωοειδούς τρήματος και της παλίνδρομης αιματικής ροής στα πνευμονικά αγγεία μέσω του αρτηριακού πόρου. Μετά τον τοκετό, η σύγκλειση του ωοειδούς τρήματος και του αρτηριακού πόρου συνακόλουθα οδηγεί σε αποτυχία αιμάτωσης των πνευμόνων, βαρύτατη υποξία και θάνατο του νεογνού, εκτός αν υπάρχουν πρόσθετες συνδέσεις μεταξύ των κυκλοφοριών (π.χ. μεσοκολπική, μεσοκοιλιακή επικοινωνία, αορτοπνευμονικές αναστομώσεις) ή αν χορηγηθεί άμεσα προσταγλανδίνη για τη διατήρηση της βατότητας του αρτηριακού πόρου σε συνδυασμό με επιτέλεση διατομής του μεσοκολπικού διαφράγματος με επεμβατικό καθετηριασμό. (Εικόνα 13.1) (Video 4.2) Μετά τη σταθεροποίηση του νεογνού, θα ακολουθήσει είτε παρηγορητική αρχική καρδιοχειρουργική επέμβαση (συνήθως παροχής πρόσθετης αιμάτωσης των πνευμονικών αρτηριών από την αορτή) (Εικόνα 13.6) είτε η οριστική καρδιοχειρουργική αποκατάσταση ανάλογα με την υποκείμενη διάγνωση και εξατομικευμένη ανατομία του ασθενούς. 
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			Εικόνα 13.6. Αναστόμωση αορτής με πνευμονική αρτηρία (Blalock Taussig Shunt-BT shunt), με απευθείας αναστόμωση δεξιάς υποκλειδίου-δεξιάς πνευμονικής (αριστερά) ή με χρήση τεχνητού σωληνίσκου (δεξιά). 

			6.1. Κυανωτικές καρδιοπάθειες με απόφραξη πνευμονικής κυκλοφορίας 

			Στην κατηγορία αυτή εντάσσονται μορφές ΣΚ στις οποίες η ανατομία χαρακτηρίζεται από σοβαρό κώλυμα στη ροή του αίματος από τις δεξιές καρδιακές κοιλότητες προς τους πνεύμονες, με συνακόλουθη κεντρική κυάνωση. 

			6.1.1. Ατρησία πνευμονικής αρτηρίας (με ακέραιο μεσοκοιλιακό διάφραγμα)

			Είναι βαριά κυανωτική ΣΚ και αντιστοιχεί συνολικά στο 1-3% των νεογνών με ΣΚ και στο 25% των κυανωτικών νεογνών. Μαζί με τη μετάθεση των μεγάλων αρτηριών αποτελούν τις πιο συχνές κυανωτικές καρδιοπάθειες της νεογνικής ηλικίας.

			Χαρακτηριστικά και παθοφυσιολογία. Η πάθηση αυτή χαρακτηρίζεται από πλήρη διακοπή της ροής του αίματος από τη δεξιά κοιλία προς την πνευμονική αρτηρία (ατρησία πνευμονικής) με ακέραιο το μεσοκοιλιακό διάφραγμα. Συνήθως, η δεξιά κοιλία είναι υποπλαστική και με ινοελάστωση. Λιγότερο συχνά, η δεξιά κοιλία έχει φυσιολογικό ή αυξημένο μέγεθος με λεπτά τοιχώματα και βέβαια ανεπάρκεια της δυσπλαστικής τριγλώχινας βαλβίδας. Και στις δύο περιπτώσεις, η ροή του αίματος στο πνευμονικό αγγειακό δίκτυο επιτυγχάνεται μέσω διατεταμένου ωοειδούς τρήματος ή μεσοκολπικής επικοινωνίας και ανοικτού αρτηριακού (βοτάλειου) πόρου, δηλαδή το αίμα από τον δεξιό κόλπο περνά στον αριστερό, συνεχίζει προς την αριστερή κοιλία-αορτή και μπαίνει στην πνευμονική κυκλοφορία μέσω του ανοικτού αρτηριακού πόρου. Άρα, στην ατρησία της πνευμονικής θεωρείται δεδομένο ότι θα συνυπάρχει μεσοκολπική επικοινωνία και ανοικτός αρτηριακός πόρος. (Εικόνα 6.2)
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			Εικόνα 6.2. Ατρησία πνευμονικής αρτηρίας με ακέραιο μεσοκοιλιακό διάφραγμα. Η ατρητική πνευμονική βαλβίδα οδηγεί σε υπερτροφία της δεξιάς κοιλίας και σε υποπλασία της πνευμονικής αρτηρίας (αριστερά). Πλήρης ανάμιξη της συστηματικής και πνευμονικής φλεβικής επιστροφής στο επίπεδο του αριστερού κόλπου, δεξιοαριστερή διαφυγή στο ωοειδές τρήμα και παλλίνδρομη αιμάτωση πνευμονικής αρτηρίας μέσω του βατού βοτάλειου πόρου (δεξιά). 

			Κλινικά ευρήματα. Η κλινική εικόνα χαρακτηρίζεται από την παρουσία κυάνωσης, δύσπνοιας και ευρήματα δεξιάς καρδιακής ανεπάρκειας νωρίς μετά τη γέννηση. Μην περιμένετε ακουστό φύσημα, αν και σε ορισμένες περιπτώσεις ακούγεται ένα ολοσυστολικό φύσημα από την ανεπάρκεια της τριγλώχινας βαλβίδας στο αριστερό κάτω χείλος του στέρνου, όπως επίσης και το συνεχές φύσημα του ανοικτού αρτηριακού πόρου στη βάση της καρδιάς.

			Εργαστηριακά ευρήματα. Το ηλεκτροκαρδιογράφημα έχει ευρήματα υπερτροφίας του δεξιού κόλπου, δηλαδή υψηλά επάρματα P και επικράτηση των δυναμικών της αριστερής κοιλίας. Στην ακτινογραφία θώρακα διαπιστώνεται ελαττωμένη πνευμονική αιμάτωση με ή χωρίς μεγαλοκαρδία. Το υπερηχοκαρδιογράφημα θα διαπιστώσει την ατρησία της πνευμονικής αρτηρίας, θα υπολογίσει το μέγεθος της δεξιάς κοιλίας (διατεταμένης ή υποπλαστικής) και θα ελέγξει την ανατομία και το βαθμό ανεπάρκειας της τριγλώχινας βαλβίδας ενώ με τη Doppler μελέτη θα καταγραφεί η ροή του αίματος στην πνευμονική μέσω του ανοικτού αρτηριακού πόρου. Ο καρδιακός καθετηριασμός, εάν γίνει, θα επιβεβαιώσει τη διάγνωση, θα μετρηθούν οι κορεσμοί του αίματος λόγω της δεξιοαριστερής διαφυγής αίματος στο επίπεδο των κόλπων και θα μετρηθούν οι πιέσεις των καρδιακών κοιλοτήτων. Με τη δεξιά και αριστερή κοιλιογραφία-αορτογραφία θα απεικονιστούν το μέγεθος της δεξιάς κοιλίας και οι πνευμονικές αρτηρίες μέσω του αρτηριακού πόρου αντίστοιχα.

			Θεραπεία και πρόγνωση. Στα νεογνά με ατρησία πνευμονικής, χωρίς μεσοκοιλιακή επικοινωνία, χορηγείται άμεσα προσταγλανδίνη με σκοπό τη διατήρηση ανοικτού του αρτηριακού πόρου άρα και βελτίωση του αρτηριακού κορεσμού σε O2. Ακολουθεί καρδιοχειρουργική επέμβαση, το είδος της οποίας εξαρτάται από το μέγεθος της δεξιάς κοιλίας. Εάν η δεξιά κοιλία είναι μικρή ή πολύ μικρή, διενεργείται αρχικά αορτοπνευμονική αναστόμωση και αργότερα ανάλογα με το μέγεθος της δεξιάς κοιλίας και των πνευμονικών αρτηριών θα επιλεγεί το είδος της ολικής καρδιοχειρουργικής επέμβασης. Σε ικανοποιητικού μεγέθους δεξιά κοιλία και πνευμονικές αρτηρίες επιχειρείται μόνο η διάτρηση της πνευμονικής βαλβίδας. (Εικόνα 13.3) Η πάθηση θεωρείται σοβαρή συγγενής κυανωτική καρδιοπάθεια και χωρίς έγκαιρη αντιμετώπιση είναι θανατηφόρα.
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			Εικόνα 13.3 Ατρησία πνευμονικής βαλβίδας με ακέραιο μεσοκοιλιακό διάφραγμα. Διάτρηση με ειδικό καθετήρα (high frequency wire perforation) (αριστερά και δεξιά άνω) και διαστολή στη συνέχεια με μαπλόνι (ballon valvuloplasty) (δεξιά κάτω) ατρητικής πνευμονικής βαλβίδας, σε νεογνό ηλικίας 3 ημερών (Αρχείο Prof. S. Dittrich).

			6.1.2. Ατρησία τριγλώχινος 

			Είναι βαριά κυανωτική ΣΚ και αντιστοιχεί συνολικά στο 1-2.5% των ΣΚ. Συχνά συνυπάρχει με στένωση ή ατρησία της πνευμονικής αρτηρίας, μεσοκοιλιακή επικοινωνία και περίπου στο 25% των περιπτώσεων με μετάθεση των μεγάλων αρτηριών.

			Χαρακτηριστικά και παθοφυσιολογία. Η πάθηση αυτή χαρακτηρίζεται από: α) απουσία σύνδεσης μεταξύ του μορφολογικά δεξιού κόλπου με τη μορφολογικά δεξιά κοιλία, β) υποπλασία αυτής της δεξιάς κοιλίας, γ) οπωσδήποτε ύπαρξη μεσοκολπικής επικοινωνίας και δ) καλή μορφολογικά αριστερή κοιλία με μια καλή μορφολογικά μιτροειδή βαλβίδα. (Εικόνα 2.19) Το αίμα δηλαδή, κατευθύνεται από τον δεξιό στον αριστερό κόλπο-αριστερή κοιλία και – ανάλογα με τις συνυπάρχουσες ανωμαλίες – η πνευμονική κυκλοφορία θα τροφοδοτηθεί είτε από την αριστερή κοιλία μέσω μεσοκοιλιακής επικοινωνίας είτε μέσω ανοικτού αρτηριακού πόρου. Συνήθως, εάν συνυπάρχει μεσοκοιλιακή επικοινωνία, λειτουργεί με υποπνευμονική στένωση, όπως στην τετραλογία Fallot που παρεμποδίζει τη μεγάλη αύξηση ροής αίματος στην πνευμονική κυκλοφορία.

			Κλινικά ευρήματα. Η κλινική εικόνα χαρακτηρίζεται από κυάνωση και καρδιακή ανεπάρκεια νωρίς στη νεογνική ή στη βρεφική ηλικία. Παθογνωμονικό εύρημα είναι η κυάνωση με έντονη ώση της αριστερής κοιλίας. Συνήθως, ακούγεται τραχύ ολοσυστολικό φύσημα στο αριστερό κάτω χείλος του στέρνου από τη μεσοκοιλιακή επικοινωνία και μονήρης δεύτερος καρδιακός τόνος.

			Εργαστηριακά ευρήματα. Το ηλεκτροκαρδιογράφημα είναι χαρακτηριστικό με ευρήματα υπερτροφίας και διάτασης του δεξιού κόλπου (υψηλά, οξυκόρυφα επάρματα P) και της αριστερής κοιλίας με παθολογικό αριστερό άξονα. Στην ακτινογραφία θώρακα η καρδιακή σιλουέτα έχει χαρακτηριστικό σχήμα «δίκην μήλου» από τη διάταση του δεξιού κόλπου ενώ η πνευμονική αιμάτωση είναι ελαττωμένη. Ο υπερηχοκαρδιογραφικός έλεγχος διαπιστώνει την ατρησία της τριγλώχινας βαλβίδας, εκτιμά το μέγεθος της μεσοκολπικής επικοινωνίας και βέβαια ελέγχει το μεσοκοιλιακό διάφραγμα και τη θέση των μεγάλων αγγείων στις περιπτώσεις συνύπαρξης και άλλων ανωμαλιών. Στον καρδιακό καθετηριασμό θα μετρηθούν ο αρτηριακός κορεσμός σε οξυγόνο και οι πιέσεις στις καρδιακές κοιλότητες και τα αγγεία ενώ με τις εγχύσεις σκιερής ουσίας στην αγγειοκαρδιογραφία θα επιβεβαιωθεί η διάγνωση με όλες τις πιθανές συνυπάρχουσες ανωμαλίες. 

			Θεραπεία και πρόγνωση. Στα νεογνά-μικρά βρέφη με ατρησία τριγλώχινας βαλβίδας χωρίς μεγάλη μεσοκοιλιακή επικοινωνία, με πνευμονική στένωση και μικρές πνευμονικές αρτηρίες, γίνεται άμεσα ανακουφιστική επέμβαση αορτοπνευμονικής αναστόμωσης, ώστε να αυξηθεί η ροή στην πνευμονική κυκλοφορία και ο κορεσμός σε O2 του αρτηριακού αίματος. Στη συνέχεια, θα ακολουθήσουν τουλάχιστον άλλες δύο καρδιοχειρουργικές επεμβάσεις με σκοπό τη σύνδεση των κοίλων φλεβών με τις πνευμονικές αρτηρίες καταργώντας ουσιαστικά τη δεξιά κυκλοφορία της καρδιάς (επέμβαση τύπου αμφίδρομης Glenn-εγχείρηση Fontan). (Εικόνα 13.8) Στις περιπτώσεις ατρησίας τριγλώχινας με μεσοκοιλιακή και καλές πνευμονικές αρτηρίες, δεν χρειάζεται πριν την ολική αντιμετώπιση να προηγηθεί αορτοπνευμονική αναστόμωση. Η πάθηση θεωρείται σοβαρή συγγενής κυανωτική καρδιοπάθεια και η πενταετής επιβίωση, ανάλογα με τη συνύπαρξη άλλων ανωμαλιών, ανέρχεται στο 50-60% των περιπτώσεων περίπου.

			6.2. Κυανωτικές καρδιοπάθειες με αναντίστοιχες συνδέσεις

			Εκτός από τη σοβαρή απόφραξη αιματικής ροής προς τους πνεύμονες, σοβαρότατη κεντρική κυάνωση μπορεί να προκληθεί, αν οι συνδέσεις των καρδιακών τμημάτων μεταξύ τους είναι λανθασμένες (αναντίστοιχες), με αποτέλεσμα η συστηματική φλεβική επιστροφή να κατευθύνεται εκ νέου προς τη συστηματική κυκλοφορία (και όχι στην πνευμονική) και η πνευμονική φλεβική επιστροφή εκ νέου προς τους πνεύμονες (και όχι στη συστηματική κυκλοφορία). Αυτή ακριβώς είναι η κυκλοφορία στην περίπτωση αναντίστοιχης σύνδεσης των μεγάλων αγγείων με τις κοιλίες (μετάθεση μεγάλων αγγείων). Η αναντίστοιχη σύνδεση των πνευμονικών φλεβών με τον δεξιό κόλπο, ανεξάρτητα από τον τρόπο σύνδεσης με αυτόν, καταλήγει τελικά σε πλήρη ανάμειξη της συστηματικής φλεβικής επαναφοράς με την πνευμονική φλεβική επαναφορά (ανώμαλη έκφυση πνευμονικών φλεβών) και σε σοβαρή επίσης κυάνωση. 

			6.2.1. Πλήρης Μετάθεση των Μεγάλων Αγγείων (d-TGA) 

			Ανευρίσκεται στο 5% του συνόλου των ΣΚ και παρατηρείται συχνότερα στα αγόρια από τα κορίτσια (Α/Κ=2/1). Συχνά, συνυπάρχει με ανοικτό αρτηριακό πόρο, μεσοκολπική ή μεσοκοιλιακή επικοινωνία, στένωση του ισθμού της αορτής και στένωση της πνευμονικής. Ο όρος «απλή πλήρης μετάθεση των μεγάλων αρτηριών» αναφέρεται στις περιπτώσεις χωρίς συνοδό καρδιακή ανωμαλία, εκτός του ανοικτού αρτηριακού πόρου και της μικρής συνήθως μεσοκολπικής επικοινωνίας, ώστε η πάθηση να είναι συμβατή με τη ζωή. Η απλή πλήρης μετάθεση των μεγάλων αρτηριών ανευρίσκεται στο 80% των ασθενών με πλήρη μετάθεση.

			Χαρακτηριστικά και παθοφυσιολογία. Το χαρακτηριστικό ανατομικό γνώρισμα της πλήρους μετάθεσης των μεγάλων αρτηριών είναι η έκφυση της αορτής από τη δεξιά κοιλία και της πνευμονικής από την αριστερή κοιλία. Το φλεβικό αίμα δηλαδή της άνω και κάτω κοίλης φλέβας έρχεται στον δεξιό κόλπο- δεξιά κοιλία και εξωθείται στην αορτή ενώ το αρτηριακό αίμα των πνευμονικών φλεβών έρχεται στον αριστερό κόλπο-αριστερή κοιλία και εξωθείται στην πνευμονική αρτηρία. Έτσι, υπάρχουν δυο ξεχωριστές κυκλοφορίες που λειτουργούν παράλληλα και όχι «σε σειρά», όπως στη μετά τη γέννηση φυσιολογική κυκλοφορία του αίματος. (Εικόνα 2.14) Η παράλληλη λειτουργία των δύο κυκλοφοριών είναι ασύμβατη με τη ζωή, εκτός εάν υπάρχει κάποια μεταξύ τους επικοινωνία που να επιτρέπει τη μείξη του φλεβικού με το αρτηριακό αίμα. Στην απλή (χωρίς άλλη ανωμαλία) πλήρη μετάθεση των μεγάλων αρτηριών η μείξη του αίματος (φλεβικού-αρτηριακού) γίνεται μέσω του ανοικτού ωοειδούς τρήματος ή της μεσοκολπικής επικοινωνίας και – βεβαίως – μέσω ανοικτού αρτηριακού πόρου, τα οποία οφείλουμε να κρατήσουμε ανοικτά μέχρι το νεογνό-βρέφος να υποβληθεί σε χειρουργική διόρθωση. Οι συνέπειες της μετάθεσης των μεγάλων αρτηριών που εξαρτώνται από το βαθμό μείξης φλεβικού-αρτηριακού αίματος είναι η σοβαρή υποξαιμία, η μεταβολική οξέωση και η καρδιακή ανεπάρκεια. 

			Κλινικά ευρήματα. Η απλή πλήρης μετάθεση των μεγάλων αρτηριών εκδηλώνεται νωρίς μετά τη γέννηση με ταχύπνοια και κυάνωση. Σημαντικό καρδιακό φύσημα δεν ακούγεται εκτός εάν δεν είναι η απλή μετάθεση και συνυπάρχουν μεσοκοιλιακή επικοινωνία και στένωση της πνευμονικής. Ο δεύτερος καρδιακός τόνος είναι έντονος και μονήρης, διότι το αορτικό στοιχείο έχει αυξημένη ένταση από την πρόσθια θέση της αορτικής ρίζας ενώ το πνευμονικό στοιχείο είναι εξασθενημένο από την οπίσθια θέση του στελέχους της πνευμονικής.

			Εργαστηριακά ευρήματα. Το ηλεκτροκαρδιογράφημα δείχνει υπερτροφία της δεξιάς κοιλίας και δεξιά απόκλιση του άξονα. Η ακτινογραφία θώρακα δείχνει ελαφρά μεγαλοκαρδία με σχήμα καρδιάς «εν είδει πλαγιαστού αυγού» και μικρή αύξηση της πνευμονικής αιμάτωσης. Το υπερηχοκαρδιογράφημα είναι διαγνωστικό της πάθησης και των πιθανών συνοδών ανωμαλιών. Καθετηριασμός καρδιάς γίνεται μόνο στα πλαίσια κολπικής διαφραγματοστομίας με μπαλόνι (επέμβαση Rashkind), δηλαδή οδηγούμε τον ειδικό καθετήρα μέσω ανοικτού ωοειδούς τρήματος από τον δεξιό στον αριστερό κόλπο, ανοίγουμε το μπαλόνι του καθετήρα με σκιαστικό και οδηγώντας ξανά τον καθετήρα με το σκιαστικό στον δεξιό κόλπο επιτυγχάνουμε διάνοιξη μεγάλης μεσοκολπικής επικοινωνίας για καλύτερη μείξη του αίματος σε επίπεδο κόλπων. (Εικόνα 13.1) (Video 4.1)

			Θεραπεία και πρόγνωση. Το πρώτο βήμα στη θεραπευτική αντιμετώπιση των νεογνών με μετάθεση είναι η αύξηση του κορεσμού του αρτηριακού αίματος σε οξυγόνο. Αυτό επιτυγχάνεται με την ενδοφλέβια χορήγηση προσταγλανδίνης Ε1 που θα κρατήσει ανοικτό τον αρτηριακό πόρο και με τη διενέργεια κολπικής διαφραγματοστομίας κατά Rashkind (εάν δεν υπάρχει σημαντική μεσοκολπική επικοινωνία). Θα ακολουθήσει χειρουργική διόρθωση που σκοπό έχει την αποκατάσταση της πνευμονικής και συστηματικής κυκλοφορίας σε φυσιολογική. Αυτό επιτυγχάνεται με κολπική ή αρτηριακή αναστροφή. Στην κολπική αναστροφή (atrial switch), που είναι επέμβαση στους κόλπους της καρδιάς, οδηγείται το φλεβικό αίμα στον αριστερό κόλπο- αριστερή κοιλία-πνευμονική αρτηρία και αντίστοιχα το αρτηριακό αίμα στον δεξιό κόλπο-δεξιά κοιλία-αορτή, έχει όμως σχεδόν εγκαταλειφθεί. Στην αρτηριακή αναστροφή (arterial switch), που γίνεται τα τελευταία χρόνια, μεταφέρουμε τα αγγεία μετά από διατομή τους υπερβαλβιδικά και τα τοποθετούμε φυσιολογικά στις αντίστοιχες κοιλίες της καρδιάς, αφού βέβαια γίνει εκτομή και μεταφορά και των στεφανιαίων αρτηριών. (Εικόνα 13.10) Η χειρουργική θνητότητα της αρτηριακής αναστροφής σε εξειδικευμένα κέντρα είναι πολύ μικρή ενώ η πορεία και η πρόγνωση δείχνει εξαιρετική. Χωρίς επεμβατική θεραπεία το 50% των ασθενών καταλήγει τον πρώτο μήνα και το 90% το πρώτο έτος της ζωής.
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			Εικόνα 13.10. Εγχείρηση Jatene για οριστική αποκατάσταση μετάθεσης μεγάλων αγγείων (d TGA) στη νεογνική ηλικία. Τεχνικά απαιτητική επέμβαση, κατέστη δυνατή μόνο χάρη στις προόδους της εξωσωματικής υποστήριξης της κυκλοφορίας, καθώς απαιτεί μεταφορά των αγγείων στην αρχική τους θέση (νεοαορτή και νεοπνευμονική) αλλά και εκτομή και επανεμφύτευση των στεφανιαίων αγγείων στη νεοαορτή. 

			6.2.2. Ολική ανώμαλη εκβολή πνευμονικών φλεβών 

			Είναι σοβαρή κυανωτική ΣΚ και αντιστοιχεί συνολικά στο 1% όλων των ΣΚ. Δεν υπάρχει άμεση επικοινωνία του αριστερού κόλπου με τις πνευμονικές φλέβες, οι οποίες μέσω ανώμαλων συνδέσεων εκβάλλουν τελικά στον δεξιό κόλπο.

			Χαρακτηριστικά και παθοφυσιολογία. Υπάρχει οπωσδήποτε μεσοκολπική επικοινωνία και οι αριστερές καρδιακές κοιλότητες παίρνουν αίμα διαμέσου της μεσοκολπικής επικοινωνίας με δεξιοαριστερή διαφυγή. Η πάθηση διακρίνεται σε δύο τύπους: υπερδιαφραγματικό και υποδιαφραγματικό. Στον υπερδιαφραγματικό τύπο, οι πνευμονικές φλέβες καταλήγουν πίσω από τον αριστερό κόλπο σε έναν κοινό φλεβικό θάλαμο που μέσω ενός φλεβικού στελέχους (κάθετη φλέβα) το αίμα εκβάλλει συνήθως στην αριστερή ανώνυμη φλέβα που καταλήγει στην άνω κοίλη φλέβα, άρα στον δεξιό κόλπο. Σπανιότερα, ο κοινός θάλαμος συνδέεται απευθείας με τον δεξιό ή τον στεφανιαίο κόλπο. Στον υποδιαφραγματικό τύπο, από τον κοινό φλεβικό θάλαμο μέσω του φλεβικού στελέχους το αίμα καταλήγει στο σύστημα της πυλαίας φλέβας.  Στον τύπο αυτό, συνυπάρχει απόφραξη στην πνευμονική φλεβική επιστροφή οφειλόμενη σε συμπίεση του φλεβικού στελέχους κατά την πορεία του μέσα από το διάφραγμα.

			Κλινικά ευρήματα. Στον υπερδιαφραγματικό τύπο, που είναι ο συχνότερος, χωρίς απόφραξη στην πευμονική φλεβική επιστροφή, εκδηλώνεται στο 80-90% των περιπτώσεων ήπια κυάνωση και σταδιακά καρδιακή ανεπάρκεια στη βρεφική ηλικία. Σημαντικό καρδιακό φύσημα δεν ακούγεται παρά μόνο σταθερός διχασμός του δευτέρου καρδιακού τόνου με αύξηση της έντασης του πνευμονικού στοιχείου. Στον υποδιαφραγματικό τύπο, λόγω και της απόφραξης στην πνευμονική φλεβική επιστροφή συνήθως από τις πρώτες ημέρες μετά τη γέννηση υπάρχει κυάνωση με έντονη δύσπνοια, εικόνα πνευμονικού οιδήματος και σημεία δεξιάς καρδιακής ανεπάρκειας. Σημαντικό καρδιακό φύσημα δεν ακούγεται παρά μόνο έντονος και μονήρης δεύτερος καρδιακός τόνος.

			Εργαστηριακά ευρήματα. Το ηλεκτροκαρδιογράφημα και στους δύο τύπους, έχει ευρήματα υπερτροφίας και διάτασης των δεξιών καρδιακών κοιλοτήτων με δεξιά επικράτηση.  Η ακτινογραφία θώρακα στον υπερδιαφραγματικό τύπο δείχνει μεγαλοκαρδία με αυξημένη πνευμονική αιμάτωση ενώ στον υποδιαφραγματικό τύπο έχουμε καλή καρδιακή σιλουέτα με αυξημένη όμως πνευμονική αιμάτωση-πνευμονική συμφόρηση. Το υπερηχοκαρδιογράφημα θα θέσει τη διάγνωση και θα μας δώσει πληροφορίες για την ανατομία της πάθησης. Στον καρδιακό καθετηριασμό, θα επιβεβαιωθεί η διάγνωση με αύξηση του κορεσμού σε O2 του αίματος στην άνω κοίλη φλέβα στον υπερδιαφραγματικό τύπο και στην κάτω κοίλη φλέβα στον υποδιαφραγματικό τύπο ενώ με τις εγχύσεις σκιερής ουσίας στην αγγειοκαρδιογραφία θα καθοριστεί ακριβώς η ανατομία της πάθησης και θα δοθούν χρήσιμες πληροφορίες για την καρδιοχειρουργική αντιμετώπιση.

			Θεραπεία και πρόγνωση. Με τη διάγνωση της πάθησης ακολουθεί άμεσα χειρουργική αντιμετώπιση. Η καρδιοχειρουργική αντιμετώπιση συνίσταται στη σύγκλειση της μεσοκολπικής επικοινωνίας και στην απευθείας ένωση (αναστόμωση) του κοινού θαλάμου εκβολής των πνευμονικών φλεβών με τον αριστερό κόλπο. Η πρόγνωση είναι γενικά καλή, αν η διάγνωση και η χειρουργική αντιμετώπιση γίνουν έγκαιρα, ειδικά στις περιπτώσεις αποφρακτικού (υποδιαφραγματικού) τύπου της ανωμαλίας. Μακροχρόνια παρακολούθηση όμως, πρέπει να υπάρχει, για να διαγνωστούν οι περιπτώσεις πιθανής στένωσης των πνευμονικών φλεβών στο σημείο που έχουν συνδεθεί με τον αριστερό  κόλπο ή εμφάνισης αρρυθμιών.

			6.3. Κυανωτικές καρδιοπάθειες με συνδυασμό απόφραξης και επικοινωνιών

			Η ανατομία χαρακτηρίζεται από συνδυασμό απόφραξης της αιματικής ροής προς τους πνεύμονες με πρόσθετη ενδοκαρδιακή επικοινωνία στο επίπεδο των κοιλιών (μεσοκοιλιακή επικοινωνία). Η κλινική εικόνα εξαρτάται από τον συνδυασμό της βαρύτητας της απόφραξης της πνευμονικής κυκλοφορίας και από το μέγεθος της μεσοκοιλιακής επικοινωνίας. Καθώς συχνά η μεσοκοιλιακή επικοινωνία είναι ευμεγέθης, επιτρέποντας την εξίσωση των πιέσεων ανάμεσα στις δύο κοιλίες και την ανεμπόδιστη ροή αίματος μεταξύ αυτών, καθοριστικός παράγοντας της κλινικής εικόνας είναι η βαρύτητα της στένωσης της πνευμονικής κυκλοφορίας. Αν η στένωση είναι ήπια, τότε η κλινική εικόνα είναι εκείνη της ακυανωτικής ΣΚ με αριστεροδεξιά διαφυγή στο επίπεδο της μεσοκοιλιακής επικοινωνίας (με κλινική εικόνα εύκολης κόπωσης και μειωμένης ανάπτυξης στη βρεφική ηλικία), αν είναι μετρίου βαθμού, τότε η κλινική εικόνα είναι της ήπιας κυάνωσης με απουσία σημείων καρδιακής ανεπάρκειας και αν είναι σοβαρού βαθμού, τότε επικρατεί η τυπική εικόνα της κυανωτικής ΣΚ. 

			6.3.1. Τετραλογία Fallot

			Είναι η πιο συχνή συγγενής κυανωτική καρδιοπάθεια. Αντιστοιχεί στο 6-7% του συνόλου των ΣΚ και είναι συχνότερη στα αγόρια από τα κορίτσια (Α/Κ=3/2). Η εμφάνισή της σχετίζεται με χρωμοσωμικές ανωμαλίες και έκθεση της μητέρας σε τερατογόνες ουσίες στην αρχή της κύησης. Ενίοτε, παρουσιάζει οικογενειακή συνάθροιση ή ανευρίσκεται σε σύνδρομα οφειλόμενα σε μονογονιδιακές διαταραχές (π.χ. σύνδρομο θρομβοκυττοπενίας με απουσία κερκίδας).

			Χαρακτηριστικά και παθοφυσιολογία. Η πάθηση χαρακτηρίζεται από: α) μεγάλη μεσοκοιλιακή επικοινωνία κάτω από την αορτική βαλβίδα, β) στένωση του χώρου εξόδου της δεξιάς κοιλίας και της πνευμονικής, γ) εφίππευση της αορτής στο μεσοκοιλιακό διάφραγμα και δ) υπερτροφία της δεξιάς κοιλίας. (Εικόνες 1.6 & 2.13) (Video 1.2) Συχνά, συνοδεύεται από δεξιό αορτικό τόξο (25% των περιπτώσεων) και μεσοκολπική επικοινωνία (15% των περιπτώσεων), οπότε και ονομάζεται πενταλογία του Fallot. H συνύπαρξη της ευρείας μεσοκοιλιακής επικοινωνίας με τη στένωση της πνευμονικής (παθοφυσιολογία Fallot) έχει ως αποτέλεσμα την ελάττωση της ροής του αίματος προς την πνευμονική (στένωση της πνευμονικής) και δεξιοαριστερή διαφυγή (μεσοκοιλιακή επικοινωνία), άρα υποξία και κυάνωση.

			Κλινικά ευρήματα. Η κλινική εικόνα (υποξαιμία-κυάνωση) εξαρτάται από τη βαρύτητα της στένωσης της πνευμονικής. Όταν υπάρχει σοβαρού βαθμού στένωση ή σχεδόν ατρησία της πνευμονικής, η πάθηση εκδηλώνεται στη νεογνική ηλικία με έντονη κυάνωση, δυσκολία στη σίτιση και κυανωτικές (υποξικές κρίσεις). Οι περισσότεροι όμως ασθενείς με τετραλογία Fallot εμφανίζουν μεταξύ τρίτου και έκτου μήνα της ζωής ελαφριά κλινικά δυσδιάκριτη κυάνωση (ακυανωτική ή ροζ Fallot), συνήθως στο κλάμα. Με την πάροδο του χρόνου, η κυάνωση γίνεται πιο έκδηλη και εμφανίζονται εύκολη κόπωση, πληκτροδακτυλία και πολυερυθραιμία. Τα παιδιά αυτά επιλέγουν αυτόματα τη θέση οκλαδόν για να ανακουφιστούν, καθώς η συγκεκριμένη στάση αυξάνει τις συστηματικές αντιστάσεις (πίεση μηριαίων), με αποτέλεσμα την ελάττωση της δεξιοαριστερής διαφυγής άρα και της κυάνωσης. 

			Οι κυανωτικές-υποξικές κρίσεις εμφανίζονται συνήθως σε μικρά βρέφη και χαρακτηρίζονται από αιφνίδια επιδείνωση της κυάνωσης και νωθρότητα βραχείας διάρκειας (από λίγα δευτερόλεπτα έως ένα με δύο λεπτά). Αν η κρίση παραταθεί σημαντικά, μπορεί να προκαλέσει απώλεια συνείδησης, σπασμούς, εγκεφαλική βλάβη και θάνατο. Συνηθέστεροι εκλυτικοί παράγοντες είναι η σίτιση και το κλάμα. Η κυανωτική-υποξική κρίση οφείλεται σε «σπασμό» του χώρου εξόδου της δεξιάς κοιλίας και της πνευμονικής, άρα αδυναμία του αίματος να οδηγηθεί στους πνεύμονες για οξυγόνωση, με αποτέλεσμα την επιδείνωση της δεξιοαριστερής διαφυγής από τη μεσοκοιλιακή επικοινωνία, δηλαδή φλεβικό, μη οξυγονωμένο αίμα στη συστηματική κυκλοφορία.

			Στην ακρόαση της καρδιάς έχουμε: α) συστολικό φύσημα αριστερά παραστερνικά οφειλόμενο στη στένωση της πνευμονικής και όχι στη μεσοκοιλιακή επικοινωνία (εξίσωση πιέσεων σε επίπεδο κοιλιών) και β) μονήρη δεύτερο καρδιακό τόνο αποτελούμενο μόνο από το αορτικό στοιχείο. 

			Οι κυριότερες επιπλοκές της τετραλογίας Fallot είναι το εγκεφαλικό απόστημα, η εγκεφαλική θρόμβωση, η υποξαιμία-πολυερυθραιμία και η βακτηριακή ενδοκαρδίτιδα.

			Εργαστηριακά ευρήματα. Το ηλεκτροκαρδιογράφημα χαρακτηρίζεται από υπερτροφία της δεξιάς κοιλίας και ατελή ή πλήρη αποκλεισμό του δεξιού σκέλους. Η ακτινογραφία θώρακα είναι χαρακτηριστική. Η προκαλούμενη από την υπερτροφική δεξιά κοιλία μετατόπιση της κορυφής της καρδιάς προς τα άνω σε συνδυασμό με την υποπλαστική πνευμονική αρτηρία κάνουν την καρδιά να μοιάζει με ξυλοπέδιλο (Coeur en sabot) ή παπάκι. Η πνευμονική αιμάτωση είναι ελαττωμένη ενώ συχνά απεικονίζεται και δεξιό αορτικό τόξο. Αιματολογικά, σημαντικό ποσοστό ασθενών έχει έντονη σιδηροπενία και υποχρωμία. Στον υπερηχοκαρδιογραφικό έλεγχο υπολογίζουμε το βαθμό στένωσης της πνευμονικής, το μέγεθος των δυο πνευμονικών αρτηριών, τη δεξιοαριστερή διαφυγή και τη συνύπαρξη άλλων πιθανών ανωμαλιών. Ο καθετηριασμός καρδιάς απεικονίζει ακριβώς το βαθμό σοβαρότητας του κάθε παιδιού με τετραλογία Fallot, ελέγχει το πνευμονικό αγγειακό δίκτυο, την έκφυση και την πορεία των στεφανιαίων αρτηριών και πληροφορεί για το χρόνο επέμβασης και το είδος της χειρουργικής διόρθωσης.

			Θεραπεία και πρόγνωση. Η διόρθωση της τετραλογίας Fallot είναι χειρουργική. Αρχικά, η συντηρητική θεραπεία περιλαμβάνει την αντιμετώπιση της συνυπάρχουσας σιδηροπενίας που προδιαθέτει σε εγκεφαλικά επεισόδια και κυανωτικές κρίσεις. Οι κυανωτικές κρίσεις αντιμετωπίζονται με την τοποθέτηση του μικρού βρέφους σε γονατοστηθική θέση (θέση οκλαδόν που επιλέγουν αυτόματα τα μεγαλύτερα παιδιά) και τη χορήγηση μορφίνης, οξυγόνου και αναστολέων β-αδρενεργικών υποδοχέων. Σε εξειδικευμένα κέντρα, η ολική χειρουργική διόρθωση ανοικτής καρδιάς γίνεται πριν την ηλικία του ενός έτους. Αντένδειξη για τη συγκεκριμένη επέμβαση αποτελούν η τετραλογία Fallot με ατρησία πνευμονικής σε νεογνά και βρέφη, όπως και η υποπλασία των πνευμονικών αρτηριών, δηλαδή οι βαριές μορφές τετραλογίας Fallot σε μικρά βρέφη με κυανωτικές κρίσεις. Στις περιπτώσεις αυτές, δεν μπορούμε να περιμένουμε την ολική χειρουργική διόρθωση ανοικτής καρδίας ενώ γίνεται αρχική ανακουφιστική επέμβαση αύξησης της ροής του αίματος στην πνευμονική κυκλοφορία με συνηθέστερη την τροποποιημένη επέμβαση Blalock-Taussing (αναστόμωση αορτής-πνευμονικής). (Εικόνα 13.6) Αργότερα, γίνεται λύση της αναστόμωσης και ολική χειρουργική διόρθωση, το είδος της οποίας εξαρτάται από την υποκείμενη ανατομία της κάθε περίπτωσης. 

			6.3.3. Μονήρης κοιλία 

			Είναι βαριά ΣΚ και αντιστοιχεί συνολικά στο 3% του συνόλου των ΣΚ. Χαρακτηρίζεται από την ύπαρξη δύο κόλπων (κολποκοιλιακή σύνδεση διπλής εισόδου) από τους οποίους όμως το αίμα εισέρχεται σε μία κοιλία (κοιλότητα).

			Χαρακτηριστικά και παθοφυσιολογία. Υπάρχουν διάφοροι τύποι μονήρους κοιλίας. Συνήθως, στον πιο συχνό τύπο μονήρους κοιλίας υπάρχουν δύο κόλποι με δύο κολποκοιλιακές βαλβίδες που συνδέονται με μία κοιλία που έχει ανατομία αριστερής κοιλίας. Η μονήρης αυτή κοιλία μέσω μεσοκοιλιακής επικοινωνίας συνδέεται με μια μικρή κοιλότητα τύπου δεξιάς κοιλίας. Τα δύο μεγάλα αγγεία είναι τύπου αριστερής μετάθεσης μεγάλων αρτηριών, όπως στη διορθωμένη μετάθεση, με την πνευμονική αρτηρία να εξέρχεται από την κύρια αριστερή κοιλία και την αορτή από τη μικρή κοιλότητα τύπου δεξιάς κοιλίας. (Εικόνα 6.3) Η παθοφυσιολογία αυτής της βαριάς ΣΚ εξαρτάται από την παρουσία ή απουσία στένωσης (υποβαλβιδικής συνήθως) της πνευμονικής αρτηρίας.
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			Εικόνα 6.3. Μονήρης κοιλία (Διπλοείσοδος αριστερή κοιλία-DoubleInletLeftVentricle). Πρακτικά οι δύο κόλποι εκβάλλουν σε μία κοιλία, συνήθως μορφολογίας αριστερής κοιλίας. Η στοιχειώδης (rundimentary) υποπλαστική δεξιά κοιλία ανευρίσκεται σε απόσταση από τις κολποκοιλιακές βαλβίδες, ως προσεκβολή –εκκόλπωμα της μονήρους κοιλίας, από την οποία όμως εκφύεται ένα από τα δύο μεγάλα αγγεία (συνήθως η αορτή). (αριστερά). Πλήρης ανάμιξη συστηματικής φλεβικής και πνευμονικής φλεβικής επιστροφής στο επίπεδο της αριστερής κοιλίας, με ανάπτυξη κεντρικού τύπου κυάνωσης (δεξιά). 

			Κλινικά ευρήματα. Στη μονήρη κοιλία χωρίς στένωση πνευμονικής εμφανίζεται σοβαρή καρδιακή ανεπάρκεια νωρίς μετά τη γέννηση και βέβαια πνευμονική υπέρταση από το αίμα της μονήρους (αριστερής) κοιλίας που κατευθύνεται χωρίς εμπόδιο απευθείας στην πνευμονική κυκλοφορία. Στην περίπτωση αυτή, έχουμε όλα τα κλινικά ευρήματα μιας μεγάλης μεσοκοιλιακής επικοινωνίας. Στη μονήρη κοιλία με στένωση πνευμονικής προστατεύεται το πνευμονικό αγγειακό δίκτυο από τις αυξημένες πιέσεις της μονήρους (αριστερής) κοιλίας, καθώς εμποδίζεται από τη στένωση και έτσι το αναμεμειγμένο φλεβικό και αρτηριακό αίμα των δύο κόλπων που εισέρχεται στη μονήρη κοιλία περνά από τη μεσοκοιλιακή επικοινωνία στην αορτή, με αποτέλεσμα το κύριο κλινικό εύρημα να είναι κυρίως η κυάνωση, δηλαδή να έχουμε κλινικά ευρήματα παρόμοια με εκείνα της τετραλογίας Fallot.

			Εργαστηριακά ευρήματα. Τόσο το ηλεκτροκαρδιογράφημα όσο και η ακτινογραφία θώρακα έχουν ευρήματα συμβατά με τον τύπο της μονήρους κοιλίας, όπως άλλωστε και τα κλινικά μας ευρήματα, δηλαδή στον τύπο χωρίς στένωση πνευμονικής αυξημένη πνευμονική αιμάτωση και αιμοδυναμική επιβάρυνση από σοβαρή καρδιακή ανεπάρκεια ενώ στον τύπο με στένωση πνευμονικής ελαττωμένη πνευμονική αιμάτωση και ευρήματα συμβατά τετραλογίας Fallot. Το υπερηχοκαρδιογράφημα θα θέσει τη διάγνωση και θα καθορίσει τον ανατομικό τύπο της πάθησης. Ο καρδιακός καθετηριασμός θα επιβεβαιώσει τη διάγνωση και θα εκτιμήσει ακριβώς τις πνευμονικές πιέσεις και αντιστάσεις ενώ με τις εγχύσεις σκιερής ουσίας στην αγγειοκαρδιογραφία ελέγχεται ακριβώς η κατάσταση των πνευμονικών αρτηριών για την απόφαση του είδους της χειρουργικής αντιμετώπισης.

			Θεραπεία και πρόγνωση. Η καρδιοχειρουργική αντιμετώπιση της μονήρους κοιλίας εξαρτάται από την παθοφυσιολογία της πάθησης. Στις περιπτώσεις χωρίς στένωση της πνευμονικής, αρχικά γίνεται περίδεση της πνευμονικής, για να μην δημιουργηθεί πνευμονική υπέρταση και λίγους μήνες αργότερα διενεργείται αναστόμωση τύπου αμφίδρομης Glenn (αναστόμωσης άνω κοίλης φλέβας με πνευμονική αρτηρία). Στις περιπτώσεις στένωσης πνευμονικής, αρχικά γίνεται αορτοπνευμονική αναστόμωση ανάλογα με το είδος και το μέγεθος των πνευμονικών αρτηριών και λίγους μήνες αργότερα ακολουθεί η αναστόμωση τύπου αμφίδρομης Glenn. Η οριστική καρδιοχειρουργική αντιμετώπιση της μονήρους (αριστερής) κοιλίας γίνεται σε ηλικία περίπου τριών έως τεσσάρων ετών καταργώντας ουσιαστικά τη δεξιά κυκλοφορία της καρδιάς με την εγχείρηση Fontan, όπως στις περιπτώσεις ατρησίας τριγλώχινας βαλβίδας. (Εικόνα 13.8) Η πρόγνωση αυτής της σοβαρής ΣΚ εξαρτάται και από τον τύπο της μονήρους κοιλίας. Χωρίς χειρουργική αντιμετώπιση στις περιπτώσεις χωρίς στένωση πνευμονικής μόνο το 50% θα φθάσει μέχρι την εφηβική ηλικία. Στις περιπτώσεις με στένωση πνευμονικής που κρατούν ικανοποιητικό κορεσμό σε O2 (85-90%), η επιβίωση μπορεί να φθάσει μέχρι την ηλικία των 40-60 ετών. Τα αποτελέσματα των πρόσφατων καρδιοχειρουργικών επεμβάσεων, που συνεχώς βελτιώνονται, είναι ενθαρρυντικά τόσο για την επιβίωση όσο και για την ποιότητα ζωής.
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			7. Επίκτητες και κληρονομικές καρδιοπάθειες παιδικής ηλικίας 

			7.1. Ρευματικός πυρετός 

			Ο ρευματικός πυρετός οφείλεται σε ανοσολογικού τύπου αντίδραση μετά από λοίμωξη από β-αιμολυτικό στρεπτόκοκκο της ομάδας Α [Group A Streptococcus (GAS)]. Η πιθανότητα εμφάνισης ρευματικού πυρετού σε μη θεραπευθείσα λοίμωξη από GAS είναι περίπου 3%. Η νόσος συνήθως προσβάλλει παιδιά ηλικίας πέντε έως δεκαπέντε χρόνων ενώ σπάνια εκδηλώνεται σε παιδιά ηλικίας μικρότερης των δύο χρόνων.

			7.1.1. Κλινικές εκδηλώσεις

			Οι κλινικές εκδηλώσεις του ρευματικού πυρετού (από το καρδιαγγειακό, τις αρθρώσεις και το δέρμα) παρατηρούνται δύο έως έξι εβδομάδες μετά τη λοίμωξη από GAS [κυρίως φαρυγγίτιδα (Εικόνα 7.1)], εκτός από τις εκδηλώσεις του ΚΝΣ, οι οποίες εκδηλώνονται αργότερα. 
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			Εικόνα 7.1 Στρεπτοκοκκική φαρυγγίτιδα. Εάν δεν θεραπευθεί έγκαιρα, η πιθανότητα εμφάνισης ρευματικού πυρετού μετά από 2 έως 6 εβδομάδες φθάνει το 3%. 

			Αρθρίτιδα. Είναι η συχνότερη εκδήλωση (40-75% των ασθενών). Προσβάλλει αρχικά μεγάλες αρθρώσεις (γόνατα, αγκώνες) και είναι μεταναστευτική. Έχει γρήγορη ανταπόκριση στη χορήγηση ασπιρίνης (σε 48-72 ώρες), γι’ αυτό, όταν δεν υποχωρούν τα συμπτώματα μέσα σε τρεις μέρες από την έναρξή της, θα πρέπει να τεθεί η υπόνοια άλλης αιτιολογίας. Η αρθρίτιδα υποχωρεί σε τρεις έως τέσσερις εβδομάδες συνήθως, χωρίς υπολειμματικές βλάβες, ακόμη και αν δεν θεραπευτεί. (Εικόνα 7.2)
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			Εικόνα 7.2 Η μεταναστευτική αρθρίτιδα των μεγάλων αρθρώσεων αποτελεί διαγνωστικό κριτήριο του ρευματικού πυρετού. 

			Καρδίτιδα. Η καρδιακή συμμετοχή παρατηρείται στο 30-70% των ασθενών και αποτελεί την κύρια αιτία νοσηρότητας και θνητότητας της νόσου. Συνήθως εμφανίζεται την πρώτη και δεύτερη εβδομάδα της νόσου και πρόκειται για ενδοκαρδίτιδα, μυοκαρδίτιδα, περικαρδίτιδα ή ακόμη και πανκαρδίτιδα. Ορισμένοι ασθενείς εμφανίζουν επίσης διαταραχές αγωγιμότητας του μυοκαρδίου, που είναι ορατές στο ηλεκτροκαρδιογράφημα. Συχνότερη εκδήλωση είναι η ενδοκαρδίτιδα με προσβολή του ιστού των βαλβίδων και παρουσία ανεπάρκειας. Η μιτροειδής βαλβίδα προσβάλλεται μόνη ή σε συνδυασμό με άλλες βαλβίδες σε 95% των περιπτώσεων καρδίτιδας (Εικόνα 7.3). Ακολουθεί η αορτική βαλβίδα ενώ η πνευμονική και η τριγλώχινα προσβάλλονται σε μικρότερα ποσοστά. Η περικαρδίτιδα συνυπάρχει πάντα με ανεπάρκεια μιτροειδούς ή αορτής. Η βαρύτητα της καρδίτιδας διαφέρει από ασθενή σε ασθενή. Συχνά, είναι τόσο ήπια που η διάγνωσή της γίνεται από το υπερηχοκαρδιογράφημα. Σπάνια μπορεί να εκδηλωθεί σαν οξεία πανκαρδίτιδα με απειλητική για τη ζωή συμφορητική καρδιακή ανεπάρκεια. Η πρόγνωση της ρευματικής καρδίτιδας εξαρτάται από τη βαρύτητα της καρδιακής συμμετοχής, την ηλικία (παιδιά μικρότερα των πέντε χρόνων έχουν χειρότερη πρόγνωση) και τις υποτροπές της νόσου.
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			Εικόνα 7.3 Η ανεπάρκεια της μιτροειδούς είναι η συχνότερη επίκτητη βαλβιδοπάθεια έπειτα από προσβολή από ρευματικό πυρετό.

			Γυροειδές ή δισκοειδές ερύθημα (marginatum). Είναι πιο σπάνιο (εμφανίζεται στο 5% των ασθενών). Πρόκειται για ερυθρές βλατίδες στον κορμό και στα εγγύς τμήματα των άκρων, που εξελίσσονται σε μη κνησμώδες ερύθημα με οφιοειδές περίγραμμα και αποχρωματισμό στο κέντρο. Το εξάνθημα είναι παροδικό, εμφανίζεται με τοπική εφαρμογή θερμότητας και δεν επεκτείνεται στο πρόσωπο.

			Χορεία Sydenham. Αποτελεί εκδήλωση της φλεγμονής των βασικών γαγγλίων του κεντρικού νευρικού συστήματος και συμβαίνει στο 10-30% των ασθενών. Η χορεία εκδηλώνεται αργότερα (μετά από δύο έως τέσσερις μήνες ή ακόμη και δώδεκα μήνες μετά την έναρξη της νόσου). Οι ασθενείς παρουσιάζουν νευρολογικές εκδηλώσεις (σπασμωδικές επαναλαμβανόμενες ακούσιες κινήσεις των μυών του προσώπου και των άκρων) και ψυχιατρικές διαταραχές (συναισθηματική αστάθεια και διαταραχές συμπεριφοράς). Τα συμπτώματα υποχωρούν σε δύο με τρεις εβδομάδες αλλά μπορεί να επιμένουν ή να επανεμφανιστούν μετά από δύο-τρία χρόνια.

			Ρευματικά οζίδια. Είναι ανώδυνες, σκληρές, κινητές υποδόριες βλάβες, διαμέτρου έως ένα εκατοστό. Βρίσκονται στις εκτατικές επιφάνειες των αγκώνων, γονάτων, δακτύλων, αστραγάλων, στο κρανίο (ινιακή χώρα) και στη σπονδυλική στήλη. Εμφανίζονται συχνότερα σε ασθενείς με χρόνια ή υποτροπιάζουσα ρευματική καρδίτιδα.

			7.1.2. Διάγνωση 

			Επειδή δεν υπάρχει κάποια παθογνωμονική εξέταση για τη νόσο, η διάγνωση βασίζεται σε κλινικά και εργαστηριακά ευρήματα με βάση τα αναθεωρημένα κριτήρια του Jones (Πίνακας 7.1). Η παρουσία δύο μείζονων κριτηρίων ή ενός μείζονος με δύο ελάσσονα κριτήρια, σε συνδυασμό με τεκμηριωμένη προηγηθείσα στρεπτοκοκκική λοίμωξη, επιβεβαιώνει τη διάγνωση. Η πρώτη εξέταση που πρέπει να γίνεται είναι η καλλιέργεια φαρυγγικού επιχρίσματος ενώ η αύξηση του τίτλου των αντιστρεπτοκοκκικών αντισωμάτων (τίτλος αντιστρεπτολυσίνης Ο ή ASTO και αντι-δεοξυριβονουκλεάσης Β) παρατηρείται στο 80% των ασθενών. Επιπλέον, θα πρέπει να γίνεται σε όλους τους ασθενείς ηλεκτροκαρδιογράφημα για αναζήτηση πιθανού κολποκοιλιακού αποκλεισμού ή αρρυθμιών καθώς και υπερηχοκαρδιογράφημα για αναζήτηση της καρδιακής συμμετοχής.
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			Πίνακας 7.1 Αναθεωρημένα κριτήρια Jones.

			7.1.3. Θεραπεία

			Η αντιμετώπιση του ρευματικού πυρετού περιλαμβάνει αντιμικροβιακή αγωγή για τη στρεπτοκοκκική λοίμωξη, αντιφλεγμονώδη θεραπεία με σαλικυλικά για την αντιμετώπιση της αρθρίτιδας, κλινοστατισμό και επιπρόσθετη θεραπεία για την καρδιακή ανεπάρκεια και τη χορεία (εάν συνυπάρχουν).

			Α. Θεραπεία της στρεπτοκοκκικής λοίμωξης

			Στόχος της θεραπείας είναι η εκρίζωση του στρεπτοκόκκου που πυροδοτεί τη φλεγμονώδη διεργασία. Αρχικά, θα πρέπει να γίνει δεκαήμερη αντιβιοτική θεραπεία από το στόμα (per os) με πενικιλλίνη V: 40 mg/kg σε τρεις δόσεις ή αμοξικιλίνη: 50 mg/kg σε μία δόση. Εναλλακτικά, μπορεί να χορηγηθεί ενδομυϊκά (IM) εφάπαξ βενζαθινική πενικιλλίνη G (Penadur):600.000 U για ασθενείς έως 27 kg ή 1.200.000 U για ασθενείς >27 kg.

			Σε αλλεργία στην πενικιλλίνη μπορεί να χορηγηθούν άλλα αντιβιοτικά per os για δέκα μέρες: κεφαλοσπορίνες δεύτερης γενιάς (σεφακλόρη, ακετυλοκεφουροξίμη, κεφπροζίλη), μακρολίδες (ερυθρομυκίνη, κλαριθρομυκίνη), ή κλινδαμυκίνη.

			Β. Θεραπεία της αρθρίτιδας.

			Η αρθρίτιδα του ρευματικού πυρετού είναι συνήθως αυτοπεριοριοζόμενη και σπάνια διαρκεί πάνω από 1 εβδομάδα σε κάθε άρθρωση. Είναι χαρακτηριστική η απάντησή της στα σαλικυλικά. Χορηγείται ασπιρίνη σε δόση 50-70 mg/Kg/24hr για δύο εβδομάδες και κατόπιν γίνεται σταδιακή διακοπή. Συνιστάται έλεγχος των επιπέδων σαλικυλικών μετά από 3 μέρες (επιθυμητά επίπεδα 20-30 mg/dL ). Ως παυσίπονο χορηγείται η ακεταμινοφαίνη και όχι τα μη στεροειδή αντιφλεγμονώδη.

			Γ. Θεραπεία της καρδίτιδας

			Τα άτομα με καρδίτιδα χρειάζονται μεγαλύτερη περίοδο κλινοστατισμού. Οι ήπιες περιπτώσεις ανεπάρκειας της μιτροειδούς ή της αορτής συνήθως υποχωρούν πλήρως. Οι πιο σοβαρές περιπτώσεις χρειάζονται νοσηλεία στο νοσοκομείο και παρακολούθηση του καρδιακού ρυθμού (monitoring). Η θεραπεία εξαρτάται από τις συνυπάρχουσες κλινικές εκδηλώσεις: σε ασθενείς με μεταναστευτική αρθρίτιδα και καρδίτιδα χωρίς μεγαλοκαρδία ή συμφορητική καρδιακή ανεπάρκεια χορηγείται ασπιρίνη 80-100 mg/kg/ημερησίως για τέσσερις εβδομάδες. Σε ασθενείς με συμφορητική καρδιακή ανεπάρκεια και σοβαρή βαλβιδική ανεπάρκεια χορηγούνται ινότροπα, διουρητικά φάρμακα που ελαττώνουν το μεταφορτίο (αναστολείς του μετατρεπτικού ενζύμου της αγγειοτενσίνης ή ανταγωνιστές των υποδοχέων της αγγειοτενσίνης) ή ακόμη και υψηλές δόσεις στεροειδών ενδοφλέβια. Σε περίπτωση υποτροπής της νόσου σπάνια χορηγείται θεραπεία (εκτός εάν οι εκδηλώσεις είναι πολύ βαριές). 

			Δ. Θεραπεία της χορείας

			Τα φάρμακα χορηγούνται από νευρολόγο και περιλαμβάνουν την αλοπεριδόλη, τη φαινοβαρβιτάλη και το βαλπροϊκό οξύ. 

			7.1.4. Πρόληψη ρευματικού πυρετού 

			Η πρόληψη του ρευματικού πυρετού και των υποτροπών του επιτυγχάνεται με τον έλεγχο των λοιμώξεων από β-αιμολυτικό στρεπτόκοκκο της ομάδας Α. Η πρωτογενής πρόληψη στοχεύει στη σωστή διάγνωση και θεραπευτική αντιμετώπιση των στρεπτοκοκκικών λοιμώξεων. Η δευτερογενής πρόληψη στοχεύει στην πρόληψη των υποτροπών μέσω της συνεχούς και μακροχρόνιας χορήγησης αντιμικροβιακής αγωγής, διότι τα άτομα που νόσησαν από ρευματικό πυρετό έχουν αυξημένο κίνδυνο υποτροπής μετά από λοίμωξη από GAS.

			Α. Πρωτογενής πρόληψη

			Οι λοιμώξεις του φάρυγγα από GAS είναι η βασική αιτία του ρευματικού πυρετού. Η χορήγηση της κατάλληλης αντιβιοτικής αγωγής προλαμβάνει τη νόσο στις περισσότερες περιπτώσεις· αντίθετα, όλοι οι ασθενείς που δεν έλαβαν αντιβιοτική αγωγή εκδήλωσαν ρευματικό πυρετό. Δυστυχώς, τουλάχιστον το ένα τρίτο των επεισοδίων ρευματικού πυρετού προκαλείται από ασυμπτωματικές στρεπτοκοκκικές λοιμώξεις. 

			Η διάγνωση της φαρυγγίτιδας από GAS με βάση μόνο το ιστορικό και την κλινική εικόνα είναι δύσκολη, γι’ αυτό απαιτείται εργαστηριακή επιβεβαίωση με καλλιέργεια φαρυγγικού ή τεστ ταχείας ανίχνευσης αντιγόνου. Ωστόσο, οι ανωτέρω εξετάσεις αδυνατούν να διαχωρίσουν τα άτομα με οξεία λοίμωξη από GAS από τους φορείς GAS που παρουσιάζουν ιογενή φαρυγγίτιδα. Παρόλα αυτά, αποφεύγεται η άσκοπη χορήγηση αντιβιοτικών σε άτομα με αρνητική καλλιέργεια ή αρνητικό τεστ ταχείας ανίχνευσης αντιγόνου. Το ποσοστό ασυμπτωματικών φορέων του GAS είναι υψηλό σε παιδιά σχολικής ηλικίας και ανέρχεται στο 15% κατά τους χειμερινούς μήνες και τους πρώτους μήνες της άνοιξης. Ο τίτλος των αντιστρεπτοκοκκικών αντισωμάτων εκφράζει παλιά αντισωματική ανταπόκριση ή φορεία GAS, επομένως δεν μπορεί να χρησιμοποιηθεί στην αρχική διάγνωση. Η αύξηση όμως του τίτλου σε επόμενες μετρήσεις βοηθάει στην επιβεβαίωση της παρουσίας πρόσφατης λοίμωξης και είναι ιδιαίτερα χρήσιμη σε ένα άτομο ύποπτο για ρευματικό πυρετό.

			Η πρωτογενής πρόληψη του ρευματικού πυρετού απαιτεί τη χορήγηση κατάλληλης θεραπείας για τη στρεπτοκοκκική λοίμωξη. Δυστυχώς, κανένα θεραπευτικό σχήμα δεν εξαλείφει το στρεπτόκοκκο από το φάρυγγα στο 100% των ασθενών. Η συνιστώμενη αντιβιοτική αγωγή είναι η πενικιλλίνη V per os για δέκα μέρες ή η βενζαθινική πενικιλλίνη G εφάπαξ ενδομυϊκά, με εξαίρεση τις περιπτώσεις αλλεργίας στην πενικιλλίνη.

			Αποτυχία στη θεραπεία μπορεί να παρατηρηθεί συχνότερα μετά τη χορήγηση πενικιλλίνης per os και στους χρόνιους φορείς (ασυμπτωματικά άτομα με θετική καλλιέργεια φαρυγγικού και αρνητικό τεστ ταχείας ανίχνευσης αντιγόνου). Επανάληψη της θεραπείας σπάνια απαιτείται σε ασυμπτωματικούς φορείς και συνιστάται μόνο σε αυτούς που εμφάνισαν προηγούμενο επεισόδιο ρευματικού πυρετού και στα μέλη της οικογένειάς τους. Αντιθέτως, άτομα που εμφανίζουν συμπτώματα μετά τη θεραπεία και είναι φορείς GAS θα πρέπει να κάνουν και δεύτερο κύκλο αντιβιοτικής θεραπείας με το ίδιο (per os ή ενδομυικά) ή με άλλο αντιβιοτικό: κεφαλοσπορίνες δεύτερης γενιάς, κλινδαμυκίνη, αμοξυκιλλίνη-κλαβουλανικό ή πενικιλίνη σε συνδυασμό με ριφαμπικίνη.

			Οι χρόνιοι φορείς GAS δεν χρειάζονται θεραπεία. Ο κίνδυνος εκδήλωσης ρευματικού πυρετού είναι πολύ μικρός σε αυτούς, αλλά μπορεί διασπείρουν τον GAS στα άτομα που ζουν και εργάζονται κοντά τους. 

			Β. Δευτερογενής πρόληψη 

			Η δευτερογενής πρόληψη στοχεύει στην πρόληψη των υποτροπών της νόσου, διότι κάθε νέα προσβολή ρευματικού πυρετού μπορεί να προκαλέσει επιδείνωση της ήδη υπάρχουσας ρευματικής καρδίτιδας ή – πιο σπάνια – μπορεί να προκαλέσει ρευματική καρδίτιδα σε άτομα χωρίς καρδιακή συμμετοχή. 

			Η κλασική θεραπεία περιλαμβάνει τη χορήγηση βενζαθινικής πενικιλλίνης G εφάπαξ IM (600.000 U για παιδιά < 27 kg και 1.200.000 U για παιδιά > 27 kg) κάθε τρεις με τέσσερις εβδομάδες. Θα πρέπει να προηγείται δεκαήμερη αγωγή με πενικιλλίνη V per os ή άλλα αντιβιοτικά για εκρίζωση του στρεπτοκόκκου, ακόμη και σε άτομα με αρνητική καλλιέργεια φαρυγγικού.

			Η διάρκεια της δευτερογενούς προφύλαξης εξαρτάται από πολλούς παράγοντες, όπως τον αριθμό των υποτροπών, το χρονικό διάστημα από την τελευταία υποτροπή (ο κίνδυνος μειώνεται όσο αυξάνεται το χρονικό διάστημα), την ηλικία του ασθενή, το κοινωνικο-οικονομικό επίπεδο και κυρίως από την ύπαρξη ή όχι καρδιακής συμμετοχής.

			Ασθενείς με ρευματική καρδίτιδα: σε ασθενείς με βαλβιδική πάθηση, η διάρκεια της θεραπείας είναι δέκα χρόνια μετά το τελευταίο επεισόδιο ρευματικού πυρετού ή μέχρι το 40ο έτος ζωής (όποιο είναι περισσότερο). Η προφύλαξη θα πρέπει να συνεχιστεί ακόμη και μετά από χειρουργική επέμβαση (βαλβιδοπλαστική ή αντικατάσταση βαλβίδας). Σε ασθενείς που υποχώρησε η βαλβιδική πάθηση χορηγείται προφύλαξη για δέκα χρόνια ή μέχρι το 21ο έτος ζωής (όποιο είναι περισσότερο).

			Ασθενείς χωρίς ρευματική καρδίτιδα: Στους ασθενείς που νόσησαν από ρευματικό πυρετό αλλά δεν εμφάνισαν καρδίτιδα η προφύλαξη χορηγείται για πέντε χρόνια μετά το τελευταίο επεισόδιο ρευματικού πυρετού ή μέχρι το 21ο έτος ζωής (όποιο είναι περισσότερο).

			7.2. Ενδοκαρδίτιδα

			Η λοιμώδης ενδοκαρδίτιδα είναι φλεγμονή του ενδοκαρδίου και των βαλβίδων από διάφορους λοιμώδεις παράγοντες. Η νόσος είναι σχετικά σπάνια στην παιδική ηλικία αλλά εμφανίζει μεγάλη θνητότητα. Tα περισσότερα κρούσματα παρατηρούνται στη βρεφική ηλικία και σε νεαρούς ενηλίκους ηλικίας 17-20 χρόνων. Η ενδοκαρδίτιδα εκδηλώνεται σε άτομα με προδιαθεσικούς παράγοντες (ΣΚ με επικοινωνίες ή προσθετικά υλικά, πάσχοντες από ρευματικό πυρετό, άτομα με ενδοφλέβιους καθετήρες) (Εικόνα 7.4) Ωστόσο, τα τελευταία χρόνια έχουν αυξηθεί πολύ και οι περιπτώσεις χωρίς υποκείμενη καρδιακή νόσο (ενδονοσοκομειακές λοιμώξεις). 
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			Εικόνα 7.4 Η μακροχρόνια παρουσία ξένων υλικών μέσα στα αγγεία (κεντρικών φλεβικών καθετήρων, εικόνα άνω) ή στις καρδιακές κοιλότητες (υλικά επεμβατικής ή χειρουργικής σύγκλεισης επικοινωνιών, τεχνητές βαλβίδες κτλ) αυξάνει την πιθανότητα εμφάνισης μικροβιακής ενδοκαρδίτιδας. 

			7.2.1. Αιτιολογία

			Τα κύρια παθογόνα στην οξεία ενδοκαρδίτιδα είναι βακτήρια: χρυσίζων σταφυλόκοκκος, α- και β-αιμολυτικός στρεπτόκοκκος, εντερόκοκκοι, στρεπτόκοκκος της πνευμονίας, gram αρνητικοί βάκιλλοι (ψευδομονάδα, HACEK, ναϊσσέρια), ρικέτσιες, χλαμύδια και μύκητες ενώ σε ποσοστό 5-10% δεν διαπιστώνεται ο αιτιολογικός παράγοντας. 

			Ορισμένες κατηγορίες ασθενών είναι πιο ευαίσθητες σε κάποιους μικροοργανισμούς. Στη νεογνική ηλικία και σε ανοσοκατεσταλμένους ασθενείς η ενδοκαρδίτιδα συνήθως οφείλεται σε gram αρνητικούς βάκιλλους και μύκητες. Η υποξεία βακτηριακή ενδοκαρδίτιδα προκαλείται κυρίως από α-αιμολυτικό στρεπτόκοκκο, εντερόκοκκους και από σταφυλόκοκκους πηκτάση αρνητικούς.

			7.2.2. Παθογένεια

			Η βλάβη του ενδοθηλίου στην καρδιά οδηγεί στη δημιουργία μιας μη βακτηριακής θρομβωτικής εκβλάστησης (εναπόθεση αιμοπεταλίων και ινικής). Στη συνέχεια, μέσω της βακτηριαιμίας ή μυκηταιμίας ακολουθεί η προσκόλληση των λοιμογόνων παραγόντων στην εκβλάστηση, η οποία σταδιακά αυξάνει σε μέγεθος (Εικόνα 7.5).
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			Εικόνα 7.5 Ενδοκαρδίτιδα –μακροσκοπική εμφάνιση εκβλαστήσεων.

			7.2.3. Κλινικές εκδηλώσεις

			Η υποξεία βακτηριακή ενδοκαρδίτιδα εκδηλώνεται μετά από αρκετές εβδομάδες ή και μήνες με ασαφή συμπτώματα (χαμηλή πυρετική κίνηση, κεφαλαλγία, ανορεξία, κακουχία, μυαλγίες, αρθραλγίες). Αντιθέτως, η οξεία λοιμώδης ενδοκαρδίτιδα εκδηλώνεται με υψηλό πυρετό ενώ συνυπάρχουν και άλλα μη ειδικά συμπτώματα (κακουχία, μυαλγίες, αρθραλγίες, κεφαλαλγία, νυκτερινή εφίδρωση, απώλεια βάρους), σπληνομεγαλία, πετέχειες, νευρολογικά συμπτώματα. 

			Στην αντικειμενική εξέταση από το καρδιαγγειακό σύστημα παρατηρείται νέο ή διαφοροποιημένο καρδιακό φύσημα, θωρακικά άλγη και σε ορισμένες περιπτώσεις συμπτώματα καρδιακής ανεπάρκειας. Πιο κλασικά σημεία, που εμφανίζονται σπάνια στα παιδιά, είναι τα οζίδια Osler (μικρές επώδυνες εξέρυθρες αλλοιώσεις στις ράγες των δακτύλων άνω και κάτω άκρων στις παλάμες και στα πέλματα), οι κηλίδες Roth (αιμορραγικές εστίες στον αμφιβληστροειδή με ωχρό κέντρο), γραμμοειδείς αιμορραγίες κάτω από τα νύχια, πετέχειες επιπεφυκότων, βλάβες Janeway (ανώδυνες ερυθηματώδεις ή αιμορραγικές βλάβες στις παλάμες και στα πέλματα). 

			7.2.4. Διάγνωση

			Η διάγνωση της ενδοκαρδίτιδας γίνεται με τα τροποποιημένα παθολογοανατομικά και κλινικά κριτήρια του Duke (μείζονα και ελάσσονα) (Li 2000). Οι κύριες εξετάσεις που θέτουν τη βάση για τη διάγνωση είναι η θετική καλλιέργεια αίματος και η τεκμηρίωση της καρδιακής συμμετοχής. Άλλα ευρήματα είναι ο πυρετός> 38° C, η αύξηση των δεικτών φλεγμονής (ΤΚΕ και CRP), η λευκοκυττάρωση, η αναιμία, η μικροσκοπική αιματουρία και η ανίχνευση του ρευματοειδούς παράγοντα στο 50% των ασθενών. 

			Το υπερηχοκαρδιογράφημα αποτελεί μία πολύ σημαντική εξέταση για τη διάγνωση με ευαισθησία 80%, στο οποίο διαπιστώνεται η παρουσία εκβλαστήσεων (Εικόνα 7.6). Ωστόσο, το αρνητικό υπερηχοκαρδιογράφημα δεν αποκλείει τη νόσο, δεδομένου ότι οι εκβλαστήσεις μπορεί να μην είναι ορατές στα αρχικά στάδια της νόσου. 
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			Εικόνα 7.6 Ενδοκαρδίτιδα με παρουσία εκβλάστησης στην τριγλώχινα βαλβίδα (TV) (βέλος δεξιά).

			Η διάγνωση της ενδοκαρδίτιδας γίνεται με τα τροποποιημένα παθολογοανατομικά και κλινικά κριτήρια του Duke (μείζονα και ελάσσονα). Η βέβαιη διάγνωση της ενδοκαρδίτιδας, εάν δεν έχει γίνει ιστολογική εξέταση της εκβλάστησης, απαιτεί δύο μείζονα κλινικά κριτήρια (θετικές αιμοκαλλιέργειες και τεκμηριωμένη καρδιακή συμμετοχή) ή ένα μείζον και τρία ελάσσονα κριτήρια, ή πέντε ελάσσονα κριτήρια. Η ενδοκαρδίτιδα θεωρείται ως πιθανή, όταν υπάρχουν ένα μείζον και ένα έλασσον ή τρία ελάσσονα κριτήρια.

			7.2.5. Θεραπεία

			Η θεραπεία της ενδοκαρδίτιδας γίνεται με βακτηριοκτόνα αντιβιοτικά σε υψηλές δόσεις ενδοφλεβίως (IV). Η αρχική εμπειρική θεραπεία περιλαμβάνει διπλή αγωγή με βανκομυκίνη και αμινογλυκοσίδη (γενταμυκίνη). Μετά το αποτέλεσμα της αιμοκαλλιέργειας μπορεί να τροποποιηθεί η θεραπεία με βάση τον υπεύθυνο παράγοντα. Η διάρκεια της θεραπείας πρέπει να είναι μακρά (δύο εβδομάδες για τις αμινογλυκοσίδες και τουλάχιστον τέσσερις εβδομάδες για άλλα αντιβιοτικά).

			Εάν συνυπάρχουν συμπτώματα καρδιακής ανεπάρκειας λόγω προσβολής βαλβίδας, χορηγούνται επιπλέον διουρητικά φάρμακα που ελαττώνουν το μεταφορτίο (αναστολείς μετατρεπτικού ενζύμου) και σε ορισμένες περιπτώσεις δακτυλίτιδα σε χαμηλές δόσεις. 

			Στις περιπτώσεις που δεν παρατηρείται βελτίωση με τη φαρμακευτική θεραπεία, οι εκβλαστήσεις είναι πολύ μεγάλες και κινητές (κίνδυνος εμβολής) καθώς επίσης σε παρουσία καρδιακής ανεπάρκειας συνιστάται χειρουργική αντιμετώπιση (αφαίρεση των εκβλαστήσεων και επιδιόρθωση των προσβεβλημένων βαλβίδων).

			7.3. Χημειοπροφύλαξη ενδοκαρδίτιδας

			Ιστορική αναδρομή. Η ανάπτυξη σε καλλιέργειες αίματος (και εκβλαστήσεων) μικροβίων του στοματικού βλεννογόνου (streptococcus viridians) σε ασθενείς με ενδοκαρδίτιδα οδήγησε στη μακρόχρονη πρακτική της χημειοπροφύλαξης ενδοκαρδίτιδας: δηλαδή στη χορήγηση αντιβιοτικών κατά τη διάρκεια προγραμματισμένων επεμβατικών πράξεων με αναμενόμενη λύση των φυσιολογικών φραγμών (δέρματος, βλεννογόνων) και συνακόλουθη είσοδο μικροβίων στην κυκλοφορία με την ελπίδα μείωσης της πιθανότητας ανάπτυξης ενδοκαρδίτιδας μετά από τις συγκεκριμένες επεμβατικές πράξεις. Διάφορα σχήματα χημειοπροφύλαξης (αναφορικά με το είδος/δοσολογία των χορηγούμενων αντιβιοτικών και χρόνο χορήγησής τους) σε διάφορες καρδιαγγειακές παθήσεις (συγγενείς ή επίκτητες) έχουν εφαρμοστεί διαχρονικά, σύμφωνα με τις εκάστοτε κατευθυντήριες οδηγίες, από τις αντίστοιχες επιστημονικές εταιρείες. 

			Η σύγχρονη τάση αναθεώρησης των οδηγιών με τον πρόσφατα σαφή περιορισμό των ενδείξεων βασίζεται στην απουσία μεγάλων πολυκεντρικών μελετών που θα τεκμηρίωναν την αποτελεσματικότητα της χημειοπροφύλαξης, στην ανησυχία για την ανάπτυξη ανθεκτικών μικροβίων στην κοινότητα αλλά και σε ιατρο-δικαστικές εμπλοκές (κατηγορίες σε οδοντιάτρους για αμέλεια χορήγησης χημειοπροφύλαξης, οι οποίοι αντίκρουαν τις κατηγορίες με σαφείς αναφορές απουσίας επιστημονικής τεκμηρίωσης της πρακτικής). Αρχής γενομένης από τη Μεγάλη Βρετανία (NICE), τον δραστικό περιορισμό των ενδείξεων χημειοπροφύλαξης ακολούθησαν επιστημονικές εταιρείες από τις ΗΠΑ και στη συνέχεια από την Ευρώπη. Οι αρχικές μελέτες επιδημιολογικής παρακολούθησης κρουσμάτων ενδοκαρδίτιδας με την εφαρμογή των νέων οδηγιών δεν δείχνουν τάση αύξησης των περιπτώσεων ενδοκαρδίτιδας.  

			Ο προβληματισμός στην υιοθέτηση των σύγχρονων οδηγιών και στην περίπτωση των μικρότερης ηλικίας παιδιατρικών ασθενών με βαλβιδοπάθειες-ΣΚ οφείλεται κυρίως στη δυσμενέστατη πρόγνωση της ενδοκαρδίτιδας στην παιδική ηλικία, στην οποία η καταστροφή μιας βαλβίδας και η αντικατάστασή της με μηχανική βαλβίδα απαιτεί επανειλημμένες επεμβάσεις διαχρονικά (καθώς το παιδί μεγαλώνει χρειάζεται επανεπεμβάσεις αντικατάστασης των βαλβίδων καθώς και μακρόχρονη χορήγηση αντιπηκτικής αγωγής).  

			7.3.1. Αναθεωρημένες οδηγίες χημειοπροφύλαξης ενδοκαρδίτιδας

			Οι συστάσεις για την πρόληψη της βακτηριακής ενδοκαρδίτιδας αναθεωρήθηκαν το 2007 από την Αμερικανική Καρδιολογική Εταιρία και έχουν τροποποιηθεί σημαντικά σε σχέση με τις προηγούμενες. Η χημειοπροφύλαξη χορηγείται πλέον μόνο σε ασθενείς υψηλού κινδύνου για εμφάνιση λοιμώδους ενδοκαρδίτιδας (Πίνακας 7.2). Οι λόγοι που οδήγησαν στην τροποποίηση των οδηγιών είναι οι εξής: η παροδική βακτηριαιμία που προκαλείται καθημερινά είναι πολύ πιο συχνή από ότι κατά τη διάρκεια ορισμένων επεμβάσεων, η χημειοπροφύλαξη δεν προφυλάσσει στο 100% των περιπτώσεων ενώ υπάρχει κίνδυνος για ανεπιθύμητες ενέργειες από τη χρήση της.

			Οι ασθενείς που περιλαμβάνονται σε αυτές τις κατηγορίες παίρνουν χημειοπροφύλαξη πριν από οδοντιατρικές επεμβάσεις (εξαγωγή δοντιών ή βαθύς καθαρισμός), σε όλες τις επεμβάσεις στο αναπνευστικό (αμυγδαλεκτομή, αδενοειδεκτομή, βιοψία πνεύμονα και όχι σε απλή βρογχοσκόπηση) και σε επεμβάσεις στο μυοσκελετικό σύστημα. 

			Δεν συστήνεται πλέον χημειοπροφύλαξη για επεμβάσεις στο γαστρεντερικό και στο γεννητικό σύστημα, για τατουάζ στο δέρμα και σε ασθενείς που πάσχουν από ρευματική καρδίτιδα, εκτός αν έχουν τοποθετηθεί προσθετικές βαλβίδες ή άλλα υλικά. 

			Μεγάλη έμφαση δίνεται πλέον στην καλή στοματική υγιεινή, ώστε να μειώνεται η πιθανότητα παροδικής μικροβιαιμίας κατά τη διάρκεια του καθημερινού καθαρισμού των δοντιών (με οδοντόβουρτσα ή οδοντικό νήμα).

			Το αντιβιοτικό που χορηγείται είναι η αμοξυκιλλίνη per os σε δόση 50 mg/kg σε βάρος σώματος < 40 kg ή 2 gr εφάπαξ σε βάρος σώματος > 40 kg. Η λήψη γίνεται τριάντα έως εξήντα λεπτά πριν από την επέμβαση. Σε περίπτωση αλλεργίας μπορεί να χορηγηθούν άλλα αντιβιοτικά (κεφαλοσπορίνες, κλινδαμυκίνη, αζιθρομυκίνη ή κλαριθρομυκίνη).
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			Πίνακας 7.2 Υψηλού κινδύνου ασθενείς με σύσταση χορήγησης χημειοπροφύλαξης ενδοκαρδίτιδας.

			7.4. Νόσος Κawasaki

			Με τη βελτίωση των συνθηκών υγιεινής στις ανεπτυγμένες χώρες, η συχνότερη αιτία επίκτητης καρδιοπάθειας που ήταν η ρευματική καρδίτιδα, ως επιπλοκή του ρευματικού πυρετού, σπανίζει πλέον, δίδοντας τη θέση της στη νόσο Kawasaki ως συχνότερη αιτία επίκτητης καρδιοπάθειας στα παιδιά. 

			7.4.1. Ορισμός-διάγνωση

			Η νόσος Kawasaki [Kawasaki Disease (KD)], η οποία περιγράφηκε για πρώτη φορά από τον Dr. Tomisaku Kawasaki το 1967, είναι μία αγγειίτιδα αγνώστου αιτιολογίας της βρεφικής και παιδικής ηλικίας (έξι μηνών έως πέντε ετών). Σπανίως, μπορεί να παρατηρηθεί και σε ενηλίκους. 

			Σύμφωνα με τις κατευθυντήριες οδηγίες του Tomisaku Kawasaki η διάγνωση της νόσου τίθεται, όταν υπάρχει πυρετός τουλάχιστον πέντε ημερών συνδυαζόμενος με τέσσερα από τα πέντε παρακάτω συμπτώματα:

			
					Αμφοτερόπλευρη μη πυώδη επιπεφυκίτιδα σε ποσοστό μεγαλύτερο του 90% των περιστατικών. Χαρακτηρίζεται από διάταση των αγγείων του επιπεφυκότα λόγω αγγειίτιδας και φωτοφοβία.

					Φλεγμονή των βλεννογόνων της στοματικής κοιλότητας, όπως χειλίτιδα με φλεγμαίνοντα κόκκινα και ρωγμώδη χείλη, φαρυγγίτιδα ή γλωσσίτιδα (γλώσσα κόκκινη σαν φράουλα-μοροειδής γλώσσα).

					Μεταβολές στα άκρα, όπως ερύθημα των παλαμών και πελμάτων, οίδημα άκρων χεριών και ποδών (οξεία φάση) και στη συνέχεια απολέπιση αυτών (υποξεία φάση), που αρχίζει από το περιονύχιο.

					Πολύμορφο ερύθημα κορμού και άκρων (κηλιδοβλατιδώδες, ιλαροειδές ή κνιδωτικό).

					Τραχηλική λεμφαδενίτιδα (τουλάχιστον ένας λεμφαδένας με διάμετρο > 1,5 cm). (Χαρακτηριστικές κλινικές εικόνες διαθέσιμες στο http://circ.ahajournals.org/content/103/2/335.figures-only)

			

			Τα κάτωθι εργαστηριακά ευρήματα ενισχύουν τη διάγνωση την νόσου, όταν υπάρχουν χωρίς να είναι ειδικά κριτήρια διάγνωσης:

			
					Αύξηση της CRP (C- reactive protein) ≥ 30 mg/L ή της Ταχύτητας καθιζήσεως των ερυθρών αιμοσφαιρίων (ΤΚΕ) ≥ 40 mm/1h 

					Λευκοκυττάρωση (≥ 15.000/κ.κ.χ.) και πολυμορφοπυρήνωση, ευρήματα συμβατά με μία γενικευμένη φλεγμονή. 

					Ο αριθμός των αιμοπεταλίων αυξάνεται συνήθως τη δεύτερη εβδομάδα της νόσου ξεπερνώντας 1.000.000/κ.κ.χ. (800.000-2.000.000/κ.κ.χ.)

					Αναιμία (50%).

					Πυουρία. 

					Ήπια προς μέτρια αύξηση των τρανσαμινασών λόγω ενδοηπατικής συμφόρησης.

					Επίσης, χαρακτηριστική είναι η διατάραξη του μεταβολικού προφίλ με αύξηση των τριγλυκεριδίων και της LDL (Low Density Lipoprotein) και ελάττωση της HDL (High Density Lipoprotein). Η επαναφορά στο φυσιολογικό απαιτεί μήνες ή και χρόνια σε παιδιά που δεν έλαβαν θεραπεία.

			

			7.4.2. Επιδημιολογία

			 Είναι η συχνότερη αγγειίτιδα στην παιδική ηλικία με μεγαλύτερη συχνότητα στην Ασία ή σε παιδιά ασιατικής φυλής. Η συχνότητα στην Ιαπωνία σε παιδιά μικρότερα των πέντε ετών είναι 100/100.000 ανά έτος ενώ στις ΗΠΑ 17-27/100.000 ανά έτος.

			7.4.3. Καρδιαγγειακές επιπλοκές

			Αν και η νόσος είναι αυτοϊάσιμη, η έγκαιρη διάγνωση και θεραπεία της είναι σημαντική λόγω της εμφάνισης καρδιαγγειακών επιπλοκών. Ένας στους πέντε ασθενείς (χωρίς θεραπεία) αναπτύσσει ανευρύσματα στις στεφανιαίες αρτηρίες, τα οποία μπορούν να οδηγήσουν σε ισχαιμία του μυοκαρδίου (ελαττωμένη αιμάτωση), έμφραγμα (νέκρωση τμήματος του μυοκαρδίου) και αιφνίδιο θάνατο.

			7.4.4. Άτυπο ή ατελές Kawasaki

			Σημαντικό πρόβλημα στην έγκαιρη διάγνωση της νόσου αποτελούν αρκετοί ασθενείς, οι οποίοι δεν πληρούν όλα τα διαγνωστικά κριτήρια, δηλαδή έχουν λιγότερα των τεσσάρων, εμφανίζοντας τη λεγόμενη άτυπη ή ατελή νόσο Kawasaki. Η συχνότητα της κυμαίνεται στο 10% του συνόλου των ασθενών. 

			Στο άτυπο Kawasaki:

			
					Η τραχηλική λεμφαδενίτιδα απουσιάζει στο 90% των ασθενών, έναντι 40-50% απουσίας στο τυπικό.

					Το δερματικό εξάνθημα απουσιάζει στο 50% των ασθενών, έναντι 7-10% απουσίας στο τυπικό.

					Οι αλλαγές στα άκρα απουσιάζουν στο 40% των ασθενών με άτυπο KD, έναντι 10% απουσίας στο τυπικό.

					Η φλεγμονή των βλεννογόνων της στοματικής κοιλότητας είναι παρούσα στο 90% των ασθενών είτε έχουν άτυπο ή τυπικό KD.

			

			Με σκοπό να μην διαφύγουν οι ανωτέρω περιπτώσεις ασθενών με άτυπη νόσο Kawasaki η American Heart Association (AHA) και η American Academy of Pediatrics (AAP) συνιστούν όπως:

			
					ασθενείς ηλικίας μικρότερης των έξι μηνών με ανεξήγητο πυρετό > των επτά ημερών ακόμη χωρίς κανένα κλινικό σύμπτωμα ή

					ασθενείς οποιασδήποτε ηλικίας με ανεξήγητο πυρετό > πέντε ημερών και τρία διαγνωστικά κριτήρια του συνδρόμου, 

			

			να προβούν σε εργαστηριακές εξετάσεις ελέγχοντας τα ανωτέρω αναφερθέντα ευρήματα και σε υπερηχοκαρδιογράφημα καρδίας. Όταν υπάρχουν παθολογικά ευρήματα στις εργαστηριακές εξετάσεις, αυξημένη ηχογένεια, αρχόμενη διάταση ή ανευρύσματα στις στεφανιαίες αρτηρίες στο υπερηχοκαρδιογράφημα να θεωρείται και να θεραπεύεται ως νόσος Kawasaki.

			7.4.5. Παθοφυσιολογία

			Σύμφωνα με ιστοπαθολογικές μελέτες, είναι παρούσα μία γενικευμένη αγγειίτιδα με ινώδη νέκρωση. Παρατηρείται διείσδυση φλεγμονωδών κυττάρων (ουδετερόφιλα, λεμφοκύτταρα, μακροφάγα και πλασμοτοκύτταρα) στο τοίχωμα των μεσαίου μεγέθους αρτηριών, τα οποία προκαλούν διάσπαση και ρήξη του μέσου χιτώνα και του ενδοθηλίου των αγγείων. 

			Αυτό έχει ως αποτέλεσμα τη δημιουργία ανευρυσμάτων στις στεφανιαίες καθώς και στις περιφερικές αρτηρίες (βραχιόνιος) λόγω αντικατάστασης του μέσου μυϊκού χιτώνα από ινοβλάστες και ρήξης του έσω χιτώνα. Τα ανευρύσματα μπορεί να είναι σφαιρικά ή ατρακτοειδή ως προς το σχήμα.

			Αναφορικά με την εσωτερική διάμετρο κυμαίνονται από απλή διάταση, μικρά (διάμετρο < 5 mm), μεσαία (5-8 mm) ή γιγαντιαία (εσωτερική διάμετρο > 8 mm, ή z score  ≥ ±10). 

			Εκτός των ανευρυσμάτων, στην οξεία φάση την νόσου μπορεί να προκληθεί μυοκαρδίτιδα, ανεπάρκεια κυρίως της μιτροειδούς βαλβίδας και περικαρδίτιδα.

			7.4.6. Θεραπεία

			Σύμφωνα με τις ενδεικνυόμενες οδηγίες της AHA και AAP η θεραπεία στην οξεία φάση την νόσου είναι η χορήγηση τις πρώτες επτά έως δέκα ημέρες:

			1. IVIG (γ-σφαιρίνη) σε δόση 2 g/kg μέσα σε χρονικό διάστημα οκτώ έως δώδεκα ωρών.

			2. Ασπιρίνη σε δόση αντιφλεγμονώδους δράσης, δηλαδή 80-100 mg/kg ημερησίως, διηρημένη σε τέσσερις δόσεις. Η δόση της ασπιρίνης ελαττώνεται σε 3-5 mg/kg, δηλαδή σε αντιαιμοπεταλιακή δόση, 48-72 ώρες μετά την υποχώρηση του πυρετού.

			Ο μηχανισμός δράσης της γ-σφαιρίνης παραμένει άγνωστος. Ο συνδυασμός όμως των ανωτέρω προκαλεί πτώση του πυρετού, πτώση των δεικτών φλεγμονής και σημαντική ελάττωση του ποσοστού εμφάνισης των ανευρυσμάτων των στεφανιαίων αρτηριών.

			Σε 10-15% των ασθενών ο πυρετός συνεχίζεται μετά τη χορήγηση γ-σφαιρίνης και ασπιρίνης, σημείο ενδεικτικό της παραμονής της αγγειίτιδας και αυξημένου κινδύνου εμφάνισης ανευρυσμάτων. Στις ανθεκτικές περιπτώσεις αυτές συνιστάται χορήγησης δεύτερης δόσης γ-σφαιρίνης (2 g/kg). Σε περίπτωση επιμονής του πυρετού χορηγούνται ώσεις μεθυλοπρεδνιζολόνης (30 mg/kg/δόση την ημέρα για μία έως τρεις μέρες). Επίσης, μπορεί να χορηγηθεί infliximab (μονοκλωνικό αντίσωμα έναντι του tumor necrosis factor) σε δόση 5 mg/kg.

			7.4.7. Ανευρύσματα στεφανιαίων αγγείων-εξέλιξη

			Σύμφωνα με ιστοπαθολογικές μελέτες, είναι παρούσα μία γενικευμένη αγγειίτιδα με ινώδη νέκρωση. Παρατηρείται διείσδυση φλεγμονωδών κυττάρων (ουδετερόφιλα, λεμφοκύτταρα, μακροφάγα και πλασμοτοκύτταρα) στο τοίχωμα των μεσαίου μεγέθους αρτηριών, τα οποία προκαλούν διάσπαση και ρήξη του μέσου χιτώνα και του ενδοθηλίου των αγγείων. 

			Τα ανευρύσματα μπορούν να ανιχνευθούν με τη βοήθεια του διαθωρακικού υπερηχοκαρδιογραφήματος καρδίας (cardiac echo), που θεωρείται η μέθοδος εκλογής, κυρίως μετά την έβδομη μέρα από την έναρξη του πυρετού. Στις εικόνες (Εικόνες 7.7, 7.8 & 7.9) είναι εμφανής η παρουσία ανευρυσμάτων στις στεφανιαίες αρτηρίες στο διαθωρακικό υπερηχοκαρδιογράφημα.
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			Εικόνα ٧.7 Μέτριο ανεύρυσμα στην αριστερή στεφανιαία αρτηρία σε αγόρι ٤ ετών την ١٢η ημέρα την νόσου.
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			Εικόνα ٧.8 Γιγαντιαίο ανεύρυσμα (διαμέτρου ١٠ mm) στην δεξιά στεφανιαία αρτηρία καθώς και συλλογή περικαρδιακού υγρού σε αγόρι ٥ ετών.
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			Εικόνα ٧.9 Αγόρι ٥ μηνών με γιγαντιαίο ανεύρυσμα στην δεξιά στεφανιαία αρτηρία, εσωτερικής διαμέτρου ١٣.٣ mm με σχηματισμό θρόμβου εντός αυτού, ο οποίος ٤ ημέρες μετά προκάλεσε οξύ έμφραγμα μυοκαρδίου.

			Περίπου τα μισά από τα ανευρύσματα υποστρέφουν τα επόμενα δύο έτη από την έναρξη της νόσου. Συγκεκριμένα, το 50% των περιπτώσεων με εσωτερική διάμετρο ≥ 6mm αναπτύσσουν στένωση στα επόμενα δεκαπέντε έτη. Ένα τρίτο των γιγαντιαίων ανευρυσμάτων (≥ 8 mm) οδηγούνται σε στένωση στην αρχή ή στο τέλος του ανευρύσματος. Αυτό μπορεί να προκαλέσει έμφραγμα του μυοκαρδίου, νέκρωση δηλαδή του τμήματος του μυοκαρδίου, το οποίο αιματώνεται από την αντίστοιχη αρτηρία που βρίσκεται το ανεύρυσμα. Επίσης, μπορεί να προκληθεί αρρυθμία λόγω ισχαιμίας ή αιφνίδιος θάνατος.

			Για να προληφθεί η θρόμβωση εντός των ανευρυσμάτων και πρόκληση καρδιακού εμφράγματος, συνιστάται:

			
					χορήγηση ασπιρίνης σε χαμηλή, αντιαιμοπεταλιακή δόση, 3-5 mg/kg/Η στα μικρά-μέτρια ανευρύσματα, μέχρι την υποστροφή τους και

					στα μεγάλα-γιγαντιαία ανευρύσματα προστίθεται στην ασπιρίνη και αντιπηκτικά (warfarin), ώστε το INR να κυμαίνεται μεταξύ 2,0-3,0. 

			

			Σε ασθενείς με έμφραγμα του μυοκαρδίου συνιστάται άμεση θεραπεία επαναιμάτωσης και επαναγγείωσης, η οποία βέβαια εξαρτάται από την ηλικία του ασθενούς. Σε αρκετά μεγάλα παιδιά μπορεί να επιχειρηθεί στεφανιαία αγγειογραφία και διάνοιξη της στένωσης με μπαλόνι ή αρτηριοστεφανιαία παράκαμψη (by pass) ενώ σε μικρότερα παιδιά συνιστάται θρομβολυτική θεραπεία με χορήγηση tissue-type plasminogen σε δόση 0,5 mg/kg/h για έξι ώρες.

			Σε όλα τα παιδιά με ανευρύσματα ή έμφραγμα μυοκαρδίου συνιστάται τακτική καρδιολογική εκτίμηση και δραστηριότητα βάσει της δοκιμασίας κόπωσης σε παιδιά μεγαλύτερα των οκτώ ετών.

			Περίληψη:

			Η νόσος Kawasaki είναι η συχνότερη αγγειίτιδα, αγνώστου αιτιολογίας, της παιδικής ηλικίας. Η διάγνωση της τίθεται, όταν υπάρχει πυρετός τουλάχιστον πέντε ημερών και τέσσερα από τα πέντε κλινικά συμπτώματα (αμφοτερόπλευρη επιπεφυκίτιδα, γλωσσίτιδα-χειλίτιδα, πολύμορφο εξάνθημα κορμού, τραχηλική λεμφαδενίτιδα και οίδημα άκρων χεριών και πελμάτων). Η νόσος, αν και αυτοϊάσιμη, προκαλεί ανευρύσματα στις στεφανιαίες αρτηρίες σε ποσοστό 25% και γι’ αυτό η έγκαιρη διάγνωση και θεραπεία της τις δέκα πρώτες μέρες (γ-σφαιρίνη και ασπιρίνη) είναι σημαντική, αφού η θεραπεία ελαττώνει τη συχνότητα εμφάνισης των ανευρυσμάτων στο 5%.

			7.5. Mυοκαρδίτιδα 

			H φλεγμονή του μυοκαρδίου ορίζεται ως μυοκαρδίτιδα. Συχνά, συνυπάρχει με φλεγμονή του περικαρδίου (μυο-περικαρδίτιδα), στα πλαίσια ιογενών συνδρομών ή άλλων νοσημάτων, στα οποία η μυο-περικαρδίτιδα αποτελεί συνοδό εκδήλωση.

			7.5.1. Επιδημιολογία –Αίτια 

			Ο επιπολασμός της μυοκαρδίτιδας στην παιδική ηλικία πιθανά υποεκτιμάται, καθώς συχνά συνοδεύει (ως υποκλινική μορφή) ιογενείς κυρίως λοιμώξεις, στις οποίες κυριαρχούν στην κλινική εικόνα τα συμπτώματα της ιογενούς συνδρομής (π.χ. εμετοί, διάρροιες, εξάνθημα, αναπνευστική δυσχέρεια κτλ.). Οι σοβαρότερες μορφές που συνοδεύονται με καρδιακή ανεπάρκεια συνήθως (όχι πάντα) γίνονται αντιληπτές στα πλαίσια διερεύνησης της σοβαρής κλινικής εικόνας που εμφανίζει ο ασθενής.

			7.5.2. Κλινικές εκδηλώσεις

			Ανάλογα με τη βαρύτητα της προσβολής του μυοκαρδίου, ο ασθενής μπορεί να εμφανίσει συμπτώματα οξείας καρδιακής ανεπάρκειας (ταχύπνοια, υπόταση, μειωμένη αντοχή, ηπατομεγαλία, ολιγουρία, ψυχρά άκρα), προκάρδιο άλγος (ιδίως σε μυο-περικαρδίτιδα με συνοδό ήχο περικαρδιακής τριβής), αρρυθμιογένεση, ή να είναι ασυμπτωματικός με προέχοντα συμπτώματα της συνοδού ιογενούς συνδρομής.

			7.5.3. Διάγνωση 

			Η μυοκαρδιακή βλάβη-νέκρωση ελέγχεται με τη μέτρηση αυξημένων ενζύμων μυοκαρδιακής βλάβης (τροπονίνη), με διαταραχές στο ΗΚΓ (αρρυθμίες, διαταραχές επαναπόλωσης, κολποκοιλιακός αποκλεισμός κτλ.) και ακτινολογικά (καρδιομεγαλία με αύξηση καρδιοθωρακικού δείκτη). 

			Απεικονιστικά το υπερηχοκαρδιογράφημα προσφέρει τη δυνατότητα άμεσης – παρά την κλίνη του ασθενούς – αξιολόγηση της συστολικής και διαστολικής λειτουργίας της καρδιάς (μείωση της κλασματικής βράχυνσης-FS-και πτώση του κλάσματος εξώθησης-EF), την αξιολόγηση παρουσίας περικαρδιακού υγρού, την εκτίμηση της παρουσίας υποκινησιών ή οιδήματος των τοιχωμάτων της αριστερής κοιλίας (ενδεικτικά εντοπισμένης μυοκαρδιακής βλάβης). 

			Καθώς στην παιδική ηλικία η πιθανότητα στεφανιαίας νόσου είναι εξαιρετικά απίθανη εκτός από περιπτώσεις ανώμαλης έκφυσης στεφανιαίων αγγείων ή ως επιπλοκή της νόσου Kawasaki, πρακτικά σχεδόν κάθε παιδί με ανιχνεύσιμη τροπονίνη, παθολογικό ΗΚΓ και υπερηχοκαρδιογραφική ένδειξη πτώσης της μυοκαρδιακής λειτουργικότητας, ιδίως αν συμβαίνει στα πλαίσια πρόσφατης ιογενούς συνδρομής, πιθανότατα πάσχει από οξεία μυοκαρδίτιδα. Σε αμφίβολες περιπτώσεις (π.χ. έφηβους, άτυπα συμπτώματα) η επιτέλεση μαγνητικής τομογραφίας (με διαφορετική εντόπιση του οιδήματος στη μυοκαρδίτιδα και στην ισχαιμία του μυοκαρδίου) αλλά και η επιτέλεση στεφανιογραφίας βοηθάει περαιτέρω στη διαφορική διάγνωση των δύο καταστάσεων. 

			Η πιθανότητα υποκλινικής προσβολής και απώτερης ανάπτυξης επιπλοκών (διατατικής μυοκαρδιοπάθειας) είναι υπαρκτή. Δεν είναι σπάνιο σε περιπτώσεις αγνώστου αιτιολογίας διατατικής μυοκαρδιοπάθειας η μυοκαρδιακή βιοψία να αναδεικνύει γονιδίωμα ιών συμβατών με πρόσφατη ή παρελθούσα ιογενή μυοκαρδίτιδα. (Εικόνα 7.10)

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 7.10 Μυοκαρδιακή βιοψία σε μυοκαρδίτιδα. Διακρίνονται η φλεγμονώδης διήθηση του μυοκαρδίου (λεμφοκύτταρα με σκουρόχρωμους κυκλικούς πυρήνες)

			7.5.4. Θεραπεία 

			Η θεραπεία είναι συντηρητική με αγωγή της υποκείμενης καρδιακής ανεπάρκειας (διουρητικά, αγγειοδιασταλτικά, αναστολείς μετατρεπτικού ενζύμου, μιλρινόνη και δοβουταμίνη) και ανάπαυση μέχρι την αποκατάσταση των μυοκαρδιακών ενζύμων και της λειτουργικότητας της αριστερής κοιλίας. Σε μεμονωμένες περιπτώσεις με σαφή συσχέτιση με συγκεκριμένους αιτιολογικούς παράγοντες (ιοί, μικρόβια) μπορεί να χρησιμοποιηθεί ειδική αγωγή. Η χορήγηση ανοσοτροποποιητικών φαρμάκων (π.χ. υπεράνοσος γ-σφαιρίνη) έχει δοκιμαστεί με αντικρουόμενα αποτελέσματα, με τη σκέψη της προφύλαξης της ανοσολογικού τύπου βλάβης του μυοκαρδίου που ακολουθεί την πρωτοπαθή βλάβη από την απευθείας δράση των ιών.

			7.5.5. Πρόγνωση 

			Η πρόγνωση των περισσότερων περιπτώσεων μυοκαρδίτιδας στην παιδική ηλικία, ακόμα και εκείνων που συνοδεύονται από σοβαρή και αιφνίδια ανάπτυξη καρδιακής ανεπάρκειας είναι γενικά καλή, με την προϋπόθεση της άριστης αιμοδυναμικής υποστήριξης και παρακολούθησης (σε μονάδα εντατικής θεραπείας) των πασχόντων παιδιών. Σπάνιες περιπτώσεις με οξεία καρδιακή ανεπάρκεια χωρίς ανταπόκριση στην θεραπευτική αγωγή μπορεί να χρειαστούν μηχανική υποστήριξη της κυκλοφορίας (ECMO) σε εξειδικευμένες καρδιοχειρουργικές μονάδες παίδων. Μετά την ανάρρωση από οξεία μυοκαρδίτιδα δίνεται η σύσταση μη συμμετοχής σε ανταγωνιστική άθληση για ένα εξάμηνο. Μεμονωμένες μόνο περιπτώσεις θα εξελιχθούν σε διατατική μυοκαρδιοπάθεια. 

			7.6. Μυοκαρδιοπάθειες παιδικής ηλικίας 

			Οι μυοκαρδιοπάθειες (ΜΚΘ) είναι μία ετερογενής ομάδα διαταραχών του καρδιακού μυός που προκαλούν σημαντική νοσηρότητα και θνησιμότητα στην παιδική ηλικία (40% των παιδιών θα καταλήξουν ή θα κάνουν μεταμόσχευση καρδιάς μέσα σε πέντε χρόνια από τη διάγνωση).  Η αιτιολογία τους είναι ποικίλη και διακρίνονται σε πρωτοπαθείς (γενετικές, μη γενετικές και επίκτητες) και δευτεροπαθείς (προσβολή του μυοκαρδίου στα πλαίσια συστηματικού νοσήματος). Σε μία καταγραφή των περιστατικών που έγινε στις ΗΠΑ διαπιστώθηκαν οικογενή, νευρομυϊκά, συνδρομικά ή μεταβολικά αίτια στο 30% των περιπτώσεων ενώ οι υπόλοιπες περιπτώσεις χαρακτηρίστηκαν ως ιδιοπαθείς. 

			Οι τέσσερις κύριες πρωτοπαθείς μυοκαρδιοπάθειες είναι η διατατική, η υπερτροφική, η περιοριστική μυοκαρδιοπάθεια και η αρρυθμιογόνος δυσπλασία της δεξιάς κοιλίας. Πρόσφατα, αναγνωρίστηκε και μία ακόμη μυοκαρδιοπάθεια, το μη συμπαγές μυοκάρδιο  της αριστερής κοιλίας (left ventricular noncompaction). Κάθε τύπος μυοκαρδιοπάθειας χαρακτηρίζεται από διαφορετική κλινική εικόνα, αντιμετώπιση και πρόγνωση.

			7.6.1. Υπερτροφική μυοκαρδιοπάθεια 

			Στην παιδική ηλικία η αιτιολογία της είναι ποικίλη και μπορεί να σχετίζεται με κληρονομικά μεταβολικά νοσήματα (γλυκογονιάσεις, βλεννοπολυσακχαριδώσεις, μιτοχονδριακές μυοκαρδιοπάθειες), διάφορα γενετικά σύνδρομα (Noonan, Leopard, αταξία Friedreich, Beckwith-Wiedemann), ή νοσήματα που διηθούν το μυοκάρδιο (αμυλοείδωση, αιμοχρωμάτωση, σαρκοείδωση).

			Πρόσφατα, η Ευρωπαϊκή Καρδιολογική Εταιρία διαχώρισε τα αίτια της υπερτροφικής μυοκαρδιοπάθειας σε δύο μεγάλες κατηγορίες: οικογενείς/γενετικές (κληρονομικά μεταβολικά νοσήματα, διάφορα σύνδρομα, νευρομυϊκές διαταραχές, οφειλόμενη σε διάφορες γενετικές ανωμαλίες) και μη οικογενείς/μη γενετικές, που είναι σπάνιες στην παιδική ηλικία.

			Παθoγένεια

			Στην υπερτροφική μυοκαρδιοπάθεια μπορεί να παρατηρείται υπερτροφία ολόκληρης της αριστερής κοιλίας (συγκεντρική υπερτροφία) ή ασύμμετρη υπερτροφία (κυρίως του μεσοκοιλιακού διαφράγματος). Η τελευταία χαρακτηρίζεται ως υπερτροφική μυοκαρδιοπάθεια αποφρακτικού τύπου και οφείλεται στη δυναμικού τύπου απόφραξη του χώρου εξόδου της αριστερής κοιλίας λόγω της κίνησης προς τα εμπρός της πρόσθιας γλωχίνας της μιτροειδούς κατά τη συστολή, η οποία ακουμπά στο παχύ μεσοκοιλιακό διάφραγμα [σημείο SAM (Systolic Anterior Motion)]. Παράλληλα, παρατηρείται σοβαρή διαταραχή της διαστολικής λειτουργίας, με αποτέλεσμα την παρεμπόδιση της πλήρωσης της αριστερής κοιλίας και τη διάταση του αριστερού κόλπου.

			Κλινικές εκδηλώσεις 

			Η υπερτροφική ΜΚΘ που σχετίζεται με κληρονομικά μεταβολικά νοσήματα ή διάφορα σύνδρομα συνήθως εκδηλώνεται στη βρεφική ή στην πρώτη παιδική ηλικία ενώ αυτή που σχετίζεται με νευρομυϊκά νοσήματα συνήθως εκδηλώνεται στην εφηβεία. 

			Στα αρχικά στάδια της νόσου η κλινική εικόνα είναι ύπουλη, διότι ο ασθενής μπορεί να είναι ασυμπτωματικός. Ωστόσο, κατά την κλινική εξέταση μπορεί να διαπιστωθεί φύσημα που δεν προϋπήρχε (τραχύ συστολικό φύσημα στο αριστερό χείλος του στέρνου ή στην κορυφή που αυξάνει σε όρθια θέση) και να υπάρχει παθολογικό ηλεκτροκαρδιογράφημα. Τα πιθανά συμπτώματα περιλαμβάνουν εύκολη κόπωση, δύσπνοια, προκάρδια άλγη, αίσθημα παλμών, προλιποθυμικά ή λιποθυμικά επεισόδια ιδίως κατά την άσκηση ή αμέσως μετά την άσκηση.  Σε ορισμένες περιπτώσεις, η πρώτη εκδήλωση μπορεί να είναι ο αιφνίδιος θάνατος 

			Στα βρέφη η νόσος συχνά εκδηλώνεται με συμπτώματα συμφορητικής καρδιακής ανεπάρκειας (δύσπνοια, μειωμένη σίτιση, εφίδρωση κατά τη σίτιση, μειωμένη πρόσληψη βάρους) ή γίνεται η διάγνωση μετά από παραπομπή λόγω φυσήματος. 

			Εργαστηριακές εξετάσεις

			Το ηλεκτροκαρδιογράφημα είναι παθολογικό στο 90-95% των περιπτώσεων αλλά τα ευρήματα είναι μη ειδικά. Παρατηρούνται υψηλά δυναμικά (ενδεικτικά υπερτροφίας της αριστερής κοιλίας), διαταραχές του T και ST, ανεστραμμένα επάρματα T, βαθιά επάρματα Q ή και αρρυθμίες (υπερκοιλιακές ή κοιλιακές) (Εικόνα 7.11).
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			Εικόνα 7.11 ΗΚΓ παιδιού που πάσχει από υπερτροφική ΜΚΘ. Παρατηρούνται υψηλά δυναμικά QRS (βαθιά S στις απαγωγές V1,V2 και υψηλά R στις V5,V6), διαταραχές του T και ST και ανεστραμμένα επάρματα T (βέλη).

			Στο υπερηχοκαρδιογράφημα διαπιστώνεται υπερτροφία του μεσοκοιλιακού διαφράγματος, μικρή κοιλότητα της αριστερής κοιλίας και η πιθανή παρουσία απόφραξης στο χώρο εξόδου της αριστερής κοιλίας (σημείο SAM, κλίση πίεσης >30 mmHg) (Εικόνες 7.12 & 7.13).
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			Εικόνα 7.12  Υπερηχογράφημα καρδιάς-διαθωρακική λήψη 4 κοιλοτήτων: Υπερτροφική μυοκαρδιοπάθεια: Παρατηρείται πολύ αυξημένο πάχος του μεσοκοιλιακού διαφράγματος (IVS). LV:αριστερή κοιλία, RV: δεξιά κοιλία, LA: αριστερός κόλπος,  RA: δεξιός κόλπος.
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			Εικόνα 7.13 Υπερηχογράφημα καρδιάς-υποξιφοειδική προβολή 4 κοιλοτήτων. Υπερτροφική μυοκαρδιοπάθεια: αυξημένο πάχος μεσοκοιλιακού διαφράγματος (IVS), μικρή κοιλότητα της αριστερής κοιλίας. LV:αριστερή κοιλία, RV: δεξιά κοιλία, LA: αριστερός κόλπος, RA: δεξιός κόλπος.

			Διάγνωση

			Η διάγνωση υπερτροφικής μυοκαρδιοπάθειας στην παιδική ηλικία γίνεται από το υπερηχογράφημα καρδιάς με τη διαπίστωση αυξημένου πάχους των τοιχωμάτων της αριστερής κοιλίας πάνω από δύο σταθερές αποκλίσεις από τον προβλεπόμενο μέσο όρο (z-score>2) (2014 ESC Guidelines).

			Παρόλο που η αιτιολογική διάγνωση είναι δύσκολη λόγω των πολλών νοσημάτων που σχετίζονται με τη νόσο, η διαπίστωση της αιτιολογίας είναι πολύ σημαντική τόσο για την αντιμετώπιση όσο και για την πρόγνωση (Moak 2012). 

			Στις οικογένειες ατόμων με υπερτροφική μυοκαρδιοπάθεια κληρονομικού τύπου ο έλεγχος των παιδιών θα πρέπει να ξεκινάει μετά την ηλικία των δέκα χρόνων, όταν τα παιδιά είναι ασυμπτωματικά. Συγκεκριμένα, περιλαμβάνει κλινική εξέταση, ΗΚΓ και υπερηχοκαρδιογράφημα κάθε ένα με δύο χρόνια μέχρι την ηλικία των είκοσι χρόνων και στη συνέχεια κάθε δύο με πέντε χρόνια. Αν όμως συνυπάρχει επιβαρυμένο κληρονομικό ιστορικό με έναρξη της νόσου από μικρή παιδική ηλικία ή τα παιδιά εμφανίζουν ύποπτα συμπτώματα, ο καρδιολογικός έλεγχος ή ακόμη και ο γονιδιακός μπορεί να γίνει πριν από την ηλικία των δέκα χρόνων. 

			Θεραπεία

			Η φαρμακευτική θεραπεία στοχεύει στη βελτίωση των συμπτωμάτων και στην πρόληψη των επιπλοκών (αρρυθμιών και αιφνίδιου καρδιακού θανάτου). Τα φάρμακα πρώτης επιλογής στον αποφρακτικό τύπο είναι οι β-αποκλειστές, (προπρανολόλη, ατενολόλη, σοταλόλη), η δισοπυραμίδη και οι ανταγωνιστές ασβεστίου (βεραπαμίλη) (Moak 2012). Αυτά μειώνουν την καρδιακή συχνότητα και αυξάνουν το χρόνο διαστολικής πλήρωσης της αριστερής κοιλίας. Σε ασθενείς που εμφανίζουν υπερκοιλιακές ή κοιλιακές αρρυθμίες φάρμακο εκλογής θεωρείται η αμιοδαρόνη.

			Σε σοβαρή απόφραξη συστήνεται μυεκτομή (χειρουργική αφαίρεση τμήματος του μεσοκοιλιακού διαφράγματος) (Moak 2012). Σε ενήλικους ασθενείς μπορεί να γίνει εναλλακτικά μη χειρουργική μυεκτομή (alcohol ablation), κατά την οποία μέσω καρδιακού καθετηριασμού, γίνεται έγχυση αλκοολούχου διαλύματος σε μικρό κλάδο της στεφανιαίας αρτηρίας που αρδεύει τμήμα του μεσοκοιλιακού διαφράγματος. 

			Σε ασθενείς με αυξημένη πιθανότητα αιφνίδιου θανάτου (προηγηθέν επεισόδιο εμμένουσας κοιλιακής ταχυκαρδίας ή κοιλιακής μαρμαρυγής, κληρονομικό ιστορικό αιφνίδιου θανάτου, μεγάλη υπερτροφία μεσοκοιλιακού διαφράγματος) συνιστάται τοποθέτηση απινιδωτή (www.escardio.org/guidelines-surveys/esc-guidelines/Pages/hypertrophic-cardiomyopathy.aspx).

			Η τοποθέτηση απινιδωτή σε παιδιά συνιστάται, όταν υπάρχουν περισσότεροι από δύο κύριοι παράγοντες κινδύνου για αιφνίδιο θάνατο (μεγάλη υπερτροφία τοιχωμάτων της αριστερής κοιλίας > 30 mm/z-score> 6, συγκοπικά επεισόδια, επεισόδια μη εμμένουσας κοιλιακής ταχυκαρδίας, κληρονομικό ιστορικό αιφνίδιου καρδιακού θανάτου). 

			Σε όλους τους πάσχοντες απαγορεύεται η συμμετοχή σε ανταγωνιστικά αθλήματα λόγω του υψηλού κινδύνου για αιφνίδιο θάνατο.

			7.6.2. Διατατική μυοκαρδιοπάθεια 

			Η διατατική ΜΚΘ είναι η πιο συχνή ΜΚΘ στην παιδική ηλικία (50%-60% των περιπτώσεων). Προσβάλλει κυρίως το μυοκάρδιο της αριστερής κοιλίας και χαρακτηρίζεται από διάταση της αριστερής κοιλίας και μειωμένη συσταλτικότητα.

			Αιτιολογία 

			Στην πλειονότητα των περιπτώσεων (60%) δεν διαπιστώνεται η αιτιολογία της και χαρακτηρίζεται ως ιδιοπαθής. Ωστόσο, μπορεί να οφείλεται σε κληρονομικά αίτια (20-35%) και κληρονομείται με όλους τους τύπους κληρονομικότητας (κυρίως με τον αυτοσωματικό επικρατούντα χαρακτήρα αλλά και με τον αυτοσωματικό υπολειπόμενο ή φυλοσύνδετο χαρακτήρα και μέσω του μιτοχονδριακού DNA). Στις υπόλοιπες περιπτώσεις οφείλεται σε λοιμώδη αίτια ή είναι δευτεροπαθής (Πίνακας 7.3).
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							Ιδιοπαθής (60%)

							Κληρονομική (20-35%)

							Ανεπάρκεια καρνιτίνης

							Μιτοχονδριακά νοσήματα

							Νευρομυϊκά νοσήματα (Duchenne ή Becker, μυοτονική δυστροφία) 

						
					

					
							
							Λοιμώδη αίτια

						
							
							Ιοί (coxsackie, echo, Parvo, αδενοϊοί, ερπητοϊοί, HIV)

							Μικρόβια

							Μύκητες

							Ρικέτσιες

							Παράσιτα

						
					

					
							
							Φάρμακα-ουσίες

						
							
							Ανθρακυκλίνες, κυκλοφωσφαμίδη, συμπαθομιμητικά, κοκαίνη, αμφεταμίνες, δοξορουμπικίνη

							Χρόνια κατανάλωση αλκοόλ

						
					

					
							
							Τοξίνες

						
							
							Κοβάλτιο, μόλυβδος
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							Υπερθυροειδισμός, υποθυροειδισμός
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							Σακχαρώδης διαβήτης 

							Φαιοχρωμοκύττωμα
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							Συστηματικός ερυθηματώδης λύκος, σκληρόδερμα 
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							Αρρυθμίες, 

							διαταραχές αγωγιμότητας

						
							
							Ταχυαρρυθμίες (μακράς διάρκειας υπερκοιλιακή ταχυκαρδία ή κολπική μαρμαρυγή)

							Συγγενής πλήρης κολποκοιλιακός αποκλεισμός 

						
					

					
							
							Ισχαιμία μυοκαρδίου

						
							
							Ανώμαλη έκφυση αριστερής στεφανιαίας αρτηρίας από την πνευμονική αρτηρία

							Νόσος Kawasaki, Στεφανιαία νόσος, Αθηροσκλήρωση

						
					

				
			

			Πίνακας 7.3 Αίτια διατατικής μυοκαρδιοπάθειας 

			Παθοφυσιολογία

			Ανεξάρτητα από την αιτιολογία της διατατικής μυοκαρδιοπάθειας η μειωμένη συσταλτικότητα του μυοκαρδίου ενεργοποιεί αντισταθμιστικούς μηχανισμούς για τη διατήρηση ικανοποιητικής καρδιακής παροχής, οι οποίοι οδηγούν σε διάταση των κοιλιών. Συνοδά ευρήματα είναι ο σχηματισμός θρόμβων κυρίως στα κορυφαία τμήματα των κοιλιών, οι οποίοι μπορεί να προκαλέσουν εμβολή στην πνευμονική ή συστηματική κυκλοφορία.

			Κλινικές εκδηλώσεις 

			Οι κλινικές εκδηλώσεις περιλαμβάνουν σημεία συμφορητικής καρδιακής ανεπάρκειας ιδίως στη βρεφική ηλικία (ταχυκαρδία, ταχύπνοια, μειωμένη σίτιση, εφίδρωση κατά τη σίτιση, υγροί ρόγχοι στις βάσεις των πνευμόνων, ηπατομεγαλία). Σε μεγαλύτερα παιδιά παρατηρείται δύσπνοια και εύκολη κόπωση κατά την άσκηση, θωρακικά άλγη ή λιποθυμικά επεισόδια. Στην ακρόαση της καρδιάς συχνά υπάρχει φύσημα ανεπάρκειας της μιτροειδούς (συστολικό φύσημα στην κορυφή με επέκταση στην αριστερή μασχάλη) και παρουσία τρίτου τόνου με ή χωρίς καλπαστικό ρυθμό.

			Διάγνωση

			Η διάγνωση βασίζεται στο ιστορικό (εύκολη κόπωση στην άσκηση, μειωμένη πρόσληψη βάρους, θωρακικά άλγη, λιποθυμικά επεισόδια), στην κλινική εξέταση και στις εργαστηριακές εξετάσεις. 

			Στο ΗΚΓ παρατηρούνται στοιχεία υπερτροφίας της αριστερής κοιλίας (υψηλά δυναμικά QRS στις αριστερές προκάρδιες απαγωγές), διαταραχές του T και ST, ανεστραμμένα επάρματα T. Η παρουσία βαθιών επαρμάτων Q στις απαγωγές I και aVL θα πρέπει να θέτει την υπόνοια ανώμαλης έκφυσης της αριστερής στεφανιαίας αρτηρίας από την πνευμονική. Συχνά, υπάρχει φλεβοκομβική ταχυκαρδία αλλά μπορεί να παρατηρούνται και άλλες ταχυαρρυθμίες.

			Το υπερηχοκαρδιογράφημα είναι η εξέταση εκλογής για την επιβεβαίωση της διάγνωσης. Διαπιστώνεται διάταση των κοιλιών με λέπτυνση των τοιχωμάτων της και μειωμένο κλάσμα εξώθησης (Εικόνα 7.14). Επίσης, μπορεί να ανευρεθούν ενδοκοιλοτικοί θρόμβοι ή συνοδός περικαρδιακή συλλογή. Η διερεύνηση για κληρονομικά αίτια περιλαμβάνει γονιδιακό έλεγχο του πάσχοντα αλλά και των μελών της οικογένειας. 
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			Εικόνα 7.14 Διατατική μυοκαρδιοπάθεια: διάταση της αριστερής κοιλίας (LV) και μετατόπιση του μεσοκοιλιακού διαφράγματος προς τη δεξιά κοιλία (RV).

			Ο καρδιολογικός έλεγχος πρέπει να επαναλαμβάνεται σε όλους τους συγγενείς πρώτου βαθμού κάθε χρόνο, αν βρεθεί το υπεύθυνο γονίδιο ή κάθε τρία έως πέντε χρόνια, αν ο γονιδιακός έλεγχος είναι αρνητικός.

			Θεραπεία 

			Η θεραπεία στοχεύει στην αντιμετώπιση της συμφορητικής καρδιακής ανεπάρκειας. Χορηγούνται διγοξίνη, διουρητικά φάρμακα (φουροσεμίδη), β-blockers (καρβεδιλόλη) και αναστολείς του μετατρεπτικού ενζύμου της αγγειοτενσίνης (καπτοπρίλη, εναλαπρίλη). Σε βαριά πάσχοντες ασθενείς μπορεί να χρειαστεί διασωλήνωση, μηχανική υποστήριξη της αναπνοής και χορήγηση ταχέως δρώντων ινότροπων φαρμάκων (ντοπαμίνη, ντομπουταμίνη).

			Επίσης, μπορεί να χορηγηθούν αντιπηκτικά φάρμακα (βαρφαρίνη) ενώ σε παρουσία θρόμβων προηγείται η χορήγηση ηπαρίνης χαμηλού μοριακού βάρους και στη συνέχεια αντικαθίσταται από βαρφαρίνη. Άλλα επιπρόσθετα θεραπευτικά μέτρα είναι η χορήγηση αντιαρρυθμικών φαρμάκων (αμιοδαρόνη) για την αντιμετώπιση αρρυθμιών και η χορήγηση καρνιτίνης (όταν υπάρχει έλλειψή της). Στις περιπτώσεις που η νόσος εμφανίζει προοδευτική επιδείνωση παρά τη χορήγηση των φαρμάκων χρειάζεται να γίνει μεταμόσχευση καρδιάς. 

			7.7. Παιδί και κάπνισμα (ή έγκαιρη πρόληψη καρδιοπαθειών ενήλικου ζωής) 

			Σε αντίθεση με την Καρδιολογία Ενηλίκων που εξετάζει κυρίως νόσους φθοράς του καρδιαγγειακού συστήματος (στεφανιαία νόσο, υπέρταση κτλ.), στην Παιδιατρική Καρδιολογία οι επίκτητες νόσοι του καρδιαγγειακού συστήματος είναι αποτέλεσμα λοιμωδών (μυο-περικαρδίτιδα) ή τοξικών (χημειοθεραπεία) επιδράσεων. Η ισχαιμική μυοκαρδιοπάθεια είναι σπανιότατη ως συνέπεια της νόσου Kawasaki ή ανωμαλιών έκφυσης των στεφανιαίων αγγείων.. 

			Θα ήταν όμως σοβαρή παράλειψη στη σωστή άσκηση της Παιδιατρικής Καρδιολογίας και της Παιδιατρικής γενικότερα να μην δίνεται έμφαση και στην έγκαιρη πρόληψη των καρδιαγγειακών νοσημάτων της ενήλικης ζωής με την ενεργό σύσταση (και προσωπικό μας παράδειγμα περισσότερο) στα παιδιά και στις οικογένειές τους για υιοθέτηση υγιεινής στάσης ζωής ήδη από την παιδική ηλικία. 

			Η υπέρταση, η παχυσαρκία αλλά και βλαβερές συνήθειες για το καρδιαγγειακό σύστημα και την υγεία μας γενικότερα έχουν τις βάσεις τους ήδη στην παιδική ηλικία. Οι συμπεριφορές που θα υιοθετήσει το παιδί αναφορικά με το διαιτολόγιο και τις γενικότερες συνήθειές του (κατανάλωση αλκοόλ, κάπνισμα κτλ.) συχνά παραμένουν ως την ενήλικη ζωή. Η σωστή ενημέρωση και πρόληψη πρέπει επομένως να ξεκινάει ήδη από την παιδική ηλικία).

			Εκτός από την πιθανότητα μίμησης και υιοθέτηση προτύπων ανθυγιεινής διαβίωσης από την παιδική ηλικία, ιδιαίτερα το κάπνισμα απειλεί την υγεία του παιδιού, το οποίο ως ενεργός (στην εφηβεία) ή παθητικός καπνιστής (σε κάθε ηλικία) δέχεται τις τοξικές επιδράσεις του καπνού.

			Η επίδραση αυτή του παθητικού καπνίσματος ξεκινάει ήδη από την εμβρυική ζωή.  Με βάση τη σύγχρονη γνώση, υπάρχει ισχυρή ένδειξη συσχέτισης του καπνίσματος στην εγκυμοσύνη με γέννηση λιποβαρών νεογνών, τοκετού θνησιγενών νεογνών, αιφνίδιου καρδιακού θανάτου βρεφών (SIDS), παιδικής παχυσαρκίας, καρδιαγγειακών, πνευμονολογικών και νευροαναπτυξιακών προβλημάτων στην παιδική ηλικία, που συνοψίζονται ως Σύνδρομο έκθεσης εμβρύου σε κάπνισμα (Fetal Tobacco Syndrome). 

			Το ενεργητικό κάπνισμα στην παιδική ηλικία αποδεδειγμένα σχετίζεται με πρώιμη ανάπτυξη αρτηριοσκλήρυνσης, σύμφωνα με μεγάλες επιδημιολογικές μελέτες.

			Το παθητικό κάπνισμα παραμένει η κύρια πηγή έκθεσης και τοξικής επίδρασης στον καπνό στην παιδική ηλικία. Δυστυχώς, παρά την υιοθέτηση πολιτικών ενεργού αποφυγής έκθεσης των παιδιών στο παθητικό κάπνισμα, η επιτυχία τους δυστυχώς δεν τεκμηριώνεται πάντα (Cochrane Database Syst Rev. 2014).

			Συνοψίζοντας, σε κάθε τακτική παιδιατρική ή παιδοκαρδιολογική εκτίμηση ο θεράπων ιατρός πρέπει να υπενθυμίζει την ιδιαίτερη σημασία της πρόληψης των καρδιαγγειακών νοσημάτων και την υιοθέτηση προτύπων υγιεινής διαβίωσης και αποφυγής του καπνίσματος στα παιδιά και στις οικογένειές τους. 

		

	
		
			Βιβλιογραφικές αναφορές

			Ρευματικός πυρετός

			Ayoub, Ella M. and Alsaeid Khaled. “Acute Rheumatic fever and post-streptococcal reactive arthritis” Textbook of Pediatric Rheumatology. Ed. Cassidy J.T. and Petty R.E. 5th ed. Elsevier, (2005): 614-629. ISBN: 1-4160-0246-4

			Bates Kathrine, Banerjee Anirban, and Gleason Marie. “Acquired Heart Disease” Pediatric Practice Cardiology. Eds. Gleason, Marie, Robert Shaddy, and Jack Rychik. McGraw Hill Professional, (2012): 265-288. ISBN: 978-0-07-176320-2

			Current Diagnosis and treatment Pediatrics. Eds. Hay, William W., et al. 20th ed. 2011.  

			Dajani, Adnan S., et al. “Guidelines for the diagnosis of rheumatic fever: Jones Criteria, updated 1992: special writing group of the Committee on rheumatic fever, endocarditis, and Kawasaki disease of the Council on cardiovascular disease in the young of the. American Heart Association.” Circulation 87.1 (1993): 302-307. 

			Gerber, Michael A., et al. “Prevention of Rheumatic Fever and Diagnosis and Treatment of Acute Streptococcal Pharyngitis. A Scientific Statement From the American Heart Association Rheumatic Fever, Endocarditis, and Kawasaki Disease Committee of the Council on Cardiovascular Disease in the Young, the Interdisciplinary Council on Functional Genomics and Translational Biology, and the Interdisciplinary Council on Quality of Care and Outcomes Research: Endorsed by the American Academy of Pediatrics.” Circulation 119.11 (2009): 1541-1551.

			Παπαδοπούλου-Λεγμπέλου, Κυριακή και Παπαδοπούλου-Αλατάκη Έφη. Ρευματικός πυρετός: Θεραπευτικός οδηγός στην Παιδιατρική Πράξη. Ροτόντα, Θεσσαλονίκη, 2012: 121-124. ISBN: 978-960-6894-40-4

			Vaughn, Victor C., R. J. McKay, and R. E. Behrman. Nelson textbook of pediatrics. WB Saunders.19th ed., 2011. ISBN: 978-1-4377-0755-7

			Eνδοκαρδίτιδα-Χημειοπροφύλαξη

			Baddour, Larry M., et al. “Infective endocarditis diagnosis, antimicrobial therapy, and management of complications: a statement for healthcare professionals from the committee on rheumatic fever, endocarditis, and Kawasaki disease, council on cardiovascular disease in the young, and the councils on clinical cardiology, stroke, and cardiovascular surgery and anesthesia, American Heart Association: endorsed by the Infectious Diseases Society of America.” Circulation 111.23 (2005): e394-e434.

			Day, Michael D., et al. “Characteristics of children hospitalized with infective endocarditis.” Circulation 119.6 (2009): 865-870.

			Ferrieri, Patricia, et al. “Unique features of infective endocarditis in childhood.” Circulation 105.17 (2002): 2115-2126.

			Habib, Gilbert, et al. “Guidelines on the prevention, diagnosis, and treatment of infective endocarditis (new version 2009).” European heart journal 30.19 (2009): 2369-2413.

			Harrison, James L., Bernard D. Prendergast, and Gilbert Habib. “The European Society of Cardiology 2009 guidelines on the prevention, diagnosis, and treatment of infective endocarditis.” Polskie Archiwum Medycyny Wewnętrznej 119.12 (2009): 773-776. 

			Li, Jennifer S., et al. “Proposed modifications to the Duke criteria for the diagnosis of infective endocarditis.” Clinical infectious diseases 30.4 (2000): 633-638.

			Taubert Kathryn A. and Gewitz Michael. “Infective endocarditis” Moss and Adam’s heart disease in infants, children, and adolescents: including the fetus and young adult. Ed. Hugh D. Allen. Vol. 1. Lippincott Williams & Wilkins, 2008. 1299-1312. ISBN: 978-0-7817-8684-3.

			Wilson, Walter, et al. “Prevention of Infective Endocarditis Guidelines From the American Heart Association: A Guideline From the American Heart Association Rheumatic Fever, Endocarditis, and Kawasaki Disease Committee, Council on Cardiovascular Disease in the Young, and the Council on Clinical Cardiology, Council on Cardiovascular Surgery and Anesthesia, and the Quality of Care and Outcomes Research Interdisciplinary Working Group.” Circulation 116.15 (2007): 1736-1754.

			Υπερτροφική μυοκαρδιοπάθεια

			Elliott, Perry, et al. “Classification of the cardiomyopathies: a position statement from the European Society Of Cardiology Working Group on Myocardial and Pericardial Diseases.” European heart journal (2007): 270-76. doi:10.1093/eurheartj/ehm342

			Elliott, Perry M., et al. “2014 ESC Guidelines on diagnosis and management of hypertrophic cardiomyopathy: the Task Force for the Diagnosis and Management of Hypertrophic Cardiomyopathy of the European Society of Cardiology (ESC).” European heart journal 35.39 (2014): 2733-79. doi: 10.1093/eurheartj/ehu284

			Gersh, Bernard J., et al. “2011 ACCF/AHA guideline for the diagnosis and treatment of hypertrophic cardiomyopathy: a report of the American College of Cardiology Foundation/American Heart Association Task Force on practice guidelines developed in collaboration with the American Association for Thoracic Surgery, American Society of echocardiography, American Society of nuclear Cardiology, Heart Failure Society of America, Heart Rhythm Society, Society for Cardiovascular Angiography and Interventions, and Society of Thoracic Surgeons.” Journal of the American College of Cardiology 58.25 (2011): e212-e260.  doi: 10.1016/j.jtcvs.2011.10.020 

			Houston, Brian A., and Gerin R. Stevens. “Hypertrophic Cardiomyopathy: A Review.” Clinical Medicine Insights. Cardiology 8.Suppl 1 (2014): 53-65. doi: 10.4137/CMC.S15717 

			Maron, Barry J. “American College of Cardiology/European Society of Cardiology. Clinican expert consensus document on hypertrophic cardiomyopathy.” Eur. Heart J. 24 (2003): 1965-1991.

			Maron, Barry J., and Martin S. Maron. “Hypertrophic cardiomyopathy.” The Lancet 381.9862 (2013): 242-255. doi: 10.1016/S0140-6736(12)60397-3

			Moak, Jeffrey P., and Juan Pablo Kaski. “Hypertrophic cardiomyopathy in children.” Heart (2012): 1044e-1054. doi:10.1136/heartjnl-2011-300531

			Rapezzi, Claudio, et al. “Diagnostic work-up in cardiomyopathies: bridging the gap between clinical phenotypes and final diagnosis. A position statement from the ESC Working Group on Myocardial and Pericardial Diseases.” European heart journal 34.19 (2013): 1448-1458. doi: 10.1093/eurheartj/ehs397

			Sisakian, Hamayak. “Cardiomyopathies: Evolution of pathogenesis concepts and potential for new therapies.” World journal of cardiology 6.6 (2014): 478-494.

			Tariq, Muhammad, and Stephanie M. Ware. “Importance of genetic evaluation and testing in pediatric cardiomyopathy.” World journal of cardiology 6.11 (2014): 1156-1165.

			Yingchoncharoen, Teerapat, and WH Wilson Tang. “Recent advances in hypertrophic cardiomyopathy.” F1000prime reports 6 (2014). doi:10.12703/P6-12

			Vakrou, Styliani, and M. Roselle Abraham. “Hypertrophic cardiomyopathy: a heart in need of an energy bar?.” Frontiers in physiology 5 (2014). doi: 10.3389/fphys.2014.00309

			Zhang, Li, et al. “Hypertrophic cardiomyopathy: Can the noninvasive diagnostic testing identify high risk patients?” World journal of cardiology 6.8 (2014): 764-770. 

			Διατατική μυοκαρδιοπάθεια

			Ackerman, Michael J., et al. “HRS/EHRA expert consensus statement on the state of genetic testing for the channelopathies and cardiomyopathies this document was developed as a partnership between the Heart Rhythm Society (HRS) and the European Heart Rhythm Association (EHRA).” Europace 13.8 (2011): 1077-1109. doi: 10.1093/europace/eur245

			Arbustini, Eloisa, et al. “The MOGE(S) classification for a phenotype–genotype nomenclature of cardiomyopathy: endorsed by the World Heart Federation.” Journal of the American College of Cardiology 62.22 (2013): 2046-2072. PMID: 24263073. doi: 10.1016/j.jacc.2013.08.1644 

			Charron, Philippe, et al. “European Society of Cardiology Working Group on Myocardial and Pericardial Diseases.” Genetic counselling and testing in cardiomyopathies: a position statement of the European Society of Cardiology Working Group on Myocardial and Pericardial Diseases. Eur Heart J 31.22 (2010): 2715-26. doi: 10.1093/eurheartj/ehq271

			Davies, Melanie J. “The cardiomyopathies: an overview.” Heart 83.4 (2000): 469-474.

			Elliott, Perry, et al. “Classification of the cardiomyopathies: a position statement from the European Society Of Cardiology Working Group on Myocardial and Pericardial Diseases.” European heart journal (2007): 270-76. doi:10.1093/eurheartj/ehm342.

			Hershberger, Ray E., et al. “Genetic evaluation of cardiomyopathy—a Heart Failure Society of America practice guideline.” Journal of cardiac failure 15.2 (2009): 83-97. doi: 10.1016/j.cardfail.2009.01.006

			Lakdawala, Neal K., Jeffery R. Winterfield, and Birgit H. Funke. “Dilated cardiomyopathy.” Circulation: Arrhythmia and Electrophysiology (2012): 228-237. doi:10.1161/CIRCEP.111.962050

			Lin, Kimberly, et al., “Heart Failure, Cardiomyopathy and Pulmonary Hypertension” Pediatric Practice Cardiology. Eds. Gleason, Marie, Robert Shaddy, and Jack Rychik,  McGraw-Hill Professional, 2012. 249-264. ISBN: 978-0-07-176320-2

			Lipshultz, Steven E., et al. “The incidence of pediatric cardiomyopathy in two regions of the United States.” New England Journal of Medicine 348.17 (2003): 1647-1655.

			Maron, Barry J., et al. “Contemporary definitions and classification of the cardiomyopathies an American heart association scientific statement from the council on clinical cardiology, heart failure and transplantation committee; quality of care and outcomes research and functional genomics and translational biology interdisciplinary working groups; and council on epidemiology and prevention.” Circulation 113.14 (2006): 1807-1816.

			Mestroni, Luisa, et al. “Familial dilated cardiomyopathy: evidence for genetic and phenotypic heterogeneity.” Journal of the American College of Cardiology 34.1 (1999): 181-190.

			Sisakian, Hamayak. “Cardiomyopathies: Evolution of pathogenesis concepts and potential for new therapies.” World journal of cardiology 6.6 (2014): 478-494.

			Tariq, Muhammad, and Stephanie M. Ware. “Importance of genetic evaluation and testing in pediatric cardiomyopathy.” World journal of cardiology 6.11 (2014): 1156-1165.

			Νόσος Kawasaki

			Burns, Jane C., et al. “Sequelae of Kawasaki disease in adolescents and young adults.” Journal of the American College of Cardiology 28.1 (1996): 253-257.

			Capannari, Thomas E., et al. “Sensitivity, specificity and predictive value of two-dimensional echocardiography in detecting coronary artery aneurysms in patients with Kawasaki disease.” Journal of the American College of Cardiology 7.2 (1986): 355-360.

			Fujiwara, Hisayoshi, and Yoshihiro Hamashima. “Pathology of the heart in Kawasaki disease.” Pediatrics 61.1 (1978): 100-107.

			Kato, Hirohisa, et al. “Long-term consequences of Kawasaki disease A 10-to 21-years follow-up study of 594 patients.” Circulation 94.6 (1996): 1379-1385.

			Naoe, Shiro, et al. “Kawasaki disease with particular emphasis on arterial lesions.” Pathology International 41.11 (1991): 785-797.

			Newburger, Jane W., et al. “Diagnosis, treatment, and long-term management of Kawasaki disease a statement for health professionals from the Committee on Rheumatic Fever, Endocarditis and Kawasaki Disease, Council on Cardiovascular Disease in the Young, American Heart Association.” Circulation 110.17 (2004): 2747-2771.

			Suda, Kenji, et al. “Long-Term prognosis of patients with Kawasaki disease complicated by giant coronary aneurysms a single-institution experience.” Circulation 123.17 (2011): 1836-1842.

			Sugahara, Yoko, et al. “Warfarin therapy for giant aneurysm prevents myocardial infarction in Kawasaki disease.” Pediatric cardiology 29.2 (2008): 398-401.

			Tsuda, Eisuke, et al. “Incidence of stenotic lesions predicted by acute phase changes in coronary arterial diameter during Kawasaki disease.” Pediatric cardiology 26.1 (2005): 73-79.

			Παιδί και κάπνισμα

			Baxi, Ruchi, et al. “Family and carer smoking control programmes for reducing children’s exposure to environmental tobacco smoke.” The Cochrane Library (2014). doi: 10.1002/14651858.CD001746.pub3 

			Brown, Nicola, et al. “Interventions to Reduce Harm from Smoking with Families in Infancy and Early Childhood: A Systematic Review.” International journal of environmental research and public health 12.3 (2015): 3091-3119. doi: 10.3390/ijerph120303091

			Gruer, Laurence, Carole L. Hart, and  Graham C.M. Watt. “After 50 years and 200 papers, what can the Midspan cohort studies tell us about our mortality?.” Public Health (2015). pii: S0033-3506(15)00260-7. doi: 10.1016/j.puhe.2015.06.017 [Epub ahead of print].

			Horak Jr, Fritz, et al. “[The Fetal Tobacco Syndrome-A statement of the Austrian Societies for General-and Family Medicine (ÖGAM), Gynecology and Obstetrics (ÖGGG), Hygiene, Microbiology and Preventive Medicine (ÖGHMP), Pediatrics and Adolescence Medicine (ÖGKJ) as well as Pneumology (OGP)].” Wiener klinische Wochenschrift 124.5-6 (2012): 129-145. doi: 10.1007/s00508-011-0106-9  [Epub 2011 Dec 22]. 

			Juonala, Markus, Jorma SA Viikari, and Olli T. Raitakari. “Main findings from the prospective cardiovascular risk in young Finns study.” Current opinion in lipidology 24.1 (2013): 57-64. doi: 0.1097/MOL.0b013e32835a7ed4.

			Εικόνες παρουσίασης από διαδίκτυο

			
					http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/4/4a/Pos_strep.JPG 

					http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/e/eb/Kneeffusion.JPG 

					http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/0/02/Mitral_Regurgitation_scheme1.png 

					http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/3/38/Triple-Lumen.jpg 

					http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/7/73/Haemophilus_parainfluenzae_Endocarditis_PHIL_851_lores.jpg 

					http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/8/8f/Endocarditis_ultrasound.gif

					http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/5/54/Viral_myocarditis_(2).JPG 

			

		

	
		
			Κεφάλαιο 8 

			Γιαννόπουλος Α., Βλάχος Α., Παπαδοπούλου-Λεγμπέλου Κ., Μπιτσώρη Μ., Γερμανάκης Ι.

		

	
		
			8. Παιδοκαρδιολογία και Παιδιατρική 

			Η σχέση της Παιδιατρικής Καρδιολογίας και της Παιδιατρικής είναι ιδιαίτερα στενή, καθώς η πρώτη αποτελεί ιδιαίτερο γνωστικό αντικείμενο της δεύτερης. Όπως κάθε παιδί ανήκει σε μία οικογένεια, έτσι και η Παιδιατρική Καρδιολογία είναι ένα «παιδί» της επιστήμης της Παιδιατρικής, όπως οι υπόλοιπες εξειδικεύσεις του γενικότερου αυτού γνωστικού αντικειμένου. Η κατανόηση των καρδιολογικών παθήσεων των παιδιών βασίζεται στην αρχική κατανόηση της φυσιολογίας και παθολογίας του παιδιατρικού ασθενή και στη συνέχεια των ιδιαιτεροτήτων των καρδιαγγειακών παθήσεων της παιδικής ηλικίας. 

			Όπως ο παιδοκαρδιολόγος πρέπει να έχει πολύ καλή γνώση της Παιδιατρικής, ο παιδίατρος πρέπει να γνωρίζει τουλάχιστον τις βασικές αρχές της Παιδιατρικής Καρδιολογίας για την ασφαλή άσκηση της Παιδιατρικής. Ο παιδίατρος πρέπει να είναι σε θέση να επιτελεί βασική κλινική εξέταση του καρδιαγγειακού συστήματος των παιδιών και να αναγνωρίζει ποια από τα αναφερόμενα συμπτώματα του παιδιού πιθανά χρειάζονται περαιτέρω διερεύνηση από παιδοκαρδιολόγο. Ιδιαίτερα, να διακρίνει ποιο παιδί με απώλεια συνείδησης, θωρακικό άλγος ή αίσθημα παλμών θα χρειαστεί περαιτέρω παραπομπή. Να μετράει σωστά την αρτηριακή πίεση των παιδιών και να αναγνωρίζει το παιδί με υπέρταση. Παράλληλα οφείλει να γνωρίζει ποιες καρδιοπάθειες έχουν περιορισμούς στην άθληση και τι ακριβώς περιλαμβάνει η πιστοποίηση των παιδιών για τη συμμετοχή τους σε αθλητικές δραστηριότητες. Ακολουθεί η παρουσίαση επιλεγμένων θεμάτων Παιδοκαρδιολογίας που καλείται καθημερινά να χειριστεί ο γενικός παιδίατρος. 

			8.1.Απώλεια αισθήσεων 

			Τα συγκοπικά (ή συγκοπτικά) επεισόδια στην παιδική και εφηβική ηλικία, με την επίπτωσή τους να παρουσιάζει αιχμή κατά την ηλικία των 15 ετών, είναι δύο φορές συχνότερα στα κορίτσια σε σχέση με τα αγόρια. Η επίπτωσή τους στον γενικό παιδιατρικό και εφηβικό πληθυσμό εκτιμάται στο 0,05% έως 0,3%, αν ληφθούν υπόψη τα επεισόδια, τα οποία καταλήγουν στα εξωτερικά ιατρεία των νοσοκομείων. Στην πραγματικότητα όμως, η συχνότητά τους είναι πολύ μεγαλύτερη, αν συνυπολογιστούν τα επεισόδια εκείνα, τα οποία δεν φθάνουν μέχρι του σημείου να ζητήσουν ιατρική βοήθεια

			Ως συγκοπή ορίζεται η αιφνίδια και βραχείας διάρκειας απώλεια της συνείδησης και του μυϊκού τόνου που οφείλεται σε ανεπαρκή παροχή αίματος στον εγκέφαλο, της οποίας συνήθως προηγούνται πρόδρομα συμπτώματα πολύ σύντομης διάρκειας και της οποίας έπεται αυτόματη, ταχεία και πλήρης αποκατάσταση. Ο εγκέφαλος χρειάζεται συνεχή και σταθερή παροχή αίματος, ώστε να παίρνει το απαραίτητο οξυγόνο και γλυκόζη για το μεταβολισμό του. Τα αίτια επομένως συγκοπικού επεισοδίου αναφέρονται στον Πίνακα 8.1.
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			Πίνακας 8.1 Αιτιολογία συγκοπικών επεισοδίων 

			Το συχνότερο αίτιο συγκοπής στα παιδιά και τους εφήβους και μάλιστα με μεγάλη διαφορά από τα υπόλοιπα, είναι η παρασυμπαθητικοτονία, γνωστή και ως κοινή λιποθυμία, που ανήκουν:

			
					η νευροκαρδιογενής συγκοπή,

					η νευροεξαρτώμενη συγκοπή και 

					η κακοήθης παρασυμπαθητικοτονία.

			

			Συγκίνηση-φόβος-άγχος-πόνος-ένταση, προκαλούν σε κάποια άτομα υπέρμετρη διέγερση του παρασυμπαθητικού σε τέτοιο βαθμό που οδηγεί σε καρδιοανασταλτική απάντηση (βραδυκαρδία) ή και αγγειοκατασταλτική απάντηση (πτώση πίεσης) με αποτέλεσμα συγκοπικό επεισόδιο. Εδώ ανήκουν επίσης η περιστασιακή συγκοπή (μετά από ούρηση αφόδευση, βήχα, φτάρνισμα) η υπερευαισθησία του καρωτιδικού βολβού (συγκοπή σφικτού κολάρου) και η γνωστή μας ορθοστατική υπόταση ή συγκοπή.

			Προδιαθεσικοί παράγοντες για την παρασυμπαθητικοτονία είναι η αφυδάτωση, η ζέστη, ο συνωστισμός, το άγχος, η αδιαθεσία και η αναιμία. Τα επεισόδια είναι δυνατόν να συμβούν και χωρίς να υπάρχει ανιχνεύσιμος εκλυτικός παράγοντας ή και με τον ασθενή σε καθιστή θέση. Επεισόδια απώλειας της συνείδησης που επέρχονται σε κατακεκλιμένη θέση και χωρίς να έχει προηγηθεί κάποιο συναισθηματικό ερέθισμα είναι απίθανο να οφείλονται σε παρασυμπαθητικοτονία.

			Συνήθως, διακρίνονται τρία στάδια: α) προσυγκοπική φάση. Η έναρξη είναι απότομη. Ο ασθενής ενδέχεται να αισθανθεί αδυναμία, ζάλη, διαταραχές της όρασης, κεφαλαλγία, σιελόρροια και ναυτία, που μπορεί να καταλήξει και σε έμετο. Επίσης, παρατηρούνται ωχρότητα, εφίδρωση, υπεραερισμός, αναστεναγμοί, χασμουρητά, βραδυκαρδία και υπόταση. Η διάρκεια της περιόδου αυτής είναι σύντομη, συνήθως από δέκα μέχρι είκοσι δευτερόλεπτα, β) συγκοπή. Ο ασθενής κείτεται αναίσθητος, χαλαρός, ωχρός, με τις κόρες σε διαστολή. Το δέρμα είναι κρύο και κάθιδρο ενώ ο σφυγμός είναι βραδύς και ασθενικός. Σπάνια ενδέχεται να παρατηρηθούν απώλεια ούρων και τονικές-κλονικές κινήσεις των άκρων. Διαρκεί το πολύ λίγα λεπτά και γ) μετασυγκοπική φάση. Ο ασθενής νιώθει αδύναμος, ζαλισμένος, με τάση για εμετό και ελαφριά κεφαλαλγία. Η πλήρης επαναφορά είναι γρήγορη, συνήθως μέσα σε μισή ώρα.

			Η διαφορική διάγνωση της παρασυμπαθητικοτονίας από τις άλλες αιτίες συγκοπικού επεισοδίου πρέπει να γίνεται κυρίως για τους σπασμούς και την καρδιογενή συγκοπή, οι οποίες ενδέχεται να είναι απειλητικές ακόμη και για τη ζωή του παιδιού. Η υπογλυκαιμία και η αναιμία είναι σχετικά εύκολα προσπελάσιμες και με απλές εργαστηριακές εξετάσεις ενώ η ψυχογενής συγκοπή παρατηρείται συνήθως σε εφήβους πάντα παρουσία άλλων προσώπων, δεν συνδυάζεται με ωχρότητα ή βραδυκαρδία, τα επεισόδια είναι πολύ συχνά και η διάρκεια της συγκοπής αρκετά μεγάλη. Το παιδί πέφτει πάντα με κάποια χάρη και θεατρικότητα και υπάρχει πρόνοια αποφυγής τραυματισμού.

			Η διάκριση συγκοπικού επεισοδίου από τους σπασμούς δεν είναι πάντα εύκολη. Στοιχεία που συνηγορούν υπέρ των επεισοδίων σπασμών είναι η παρουσία αφρών στο στόμα, το δάγκωμα της γλώσσας, η στροφή της κεφαλής, η απώλεια κοπράνων, η διάρκεια άνω των πέντε λεπτών, η παρατεταμένη και άτυπη μετασυγκοπική φάση που συνοδεύεται από απώλεια του προσανατολισμού, σοβαρή κεφαλαλγία και απώλεια της μνήμης, και η ύπαρξη εστιακών νευρολογικών ευρημάτων. ( Πίνακας 8.2)

			Συγκοπικό επεισόδιο καρδιακής αιτιολογίας επέρχεται όταν η καρδιά, για ποικίλους λόγους, αδυνατεί να καλύψει τις απαιτήσεις του οργανισμού σε Ο2, ειδικά κατά τη σωματική άσκηση. Όλες οι καρδιακές παθήσεις είναι δυνατό κάτω από ορισμένες συνθήκες να προκαλέσουν συγκοπικό επεισόδιο, συχνότερα όμως αυτό μπορεί να παρατηρηθεί σε διαταραχές του ρυθμού, αποφρακτικές παθήσεις του χώρου εξόδου της αριστερής κοιλίας, στεφανιαία νόσο, διατατική μυοκαρδιοπάθεια-μυοκαρδίτιδα και πνευμονική υπέρταση.

			Στοιχεία τα οποία θα στρέψουν την προσοχή μας προς το κυκλοφορικό σύστημα είναι η ύπαρξη γνωστού καρδιακού προβλήματος του ασθενούς, ο αιφνίδιος και ανεξήγητος θάνατος νεαρού συγγενικού προσώπου (<40 ετών), η ύπαρξη οργανικού φυσήματος στην ακρόαση της καρδιάς, η αίσθηση προκάρδιων παλμών πριν από το επεισόδιο, η πολύ μικρή διάρκεια (<5 δευτερολέπτων) ή και η πλήρης απουσία της πρόδρομης φάσης και φυσικά η επέλευση του επεισοδίου κατά την άσκηση ή αμέσως μετά. 
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			Πίνακας 8.2 Απώλεια συνείδησης: διάκριση σπασμών από καρδιογενή συγκοπή.

			Η διαγνωστική προσπέλαση των συγκοπικών επεισοδίων θα γίνει αναμφίβολα με ένα καλό ιστορικό και κλινική εξέταση. Από τις εργαστηριακές εξετάσεις, συνιστάται να γίνεται ΗΚΓ σε όλους τους ασθενείς προς αποκλεισμό ορισμένων καταστάσεων ή παθήσεων, όπως η υπερτροφία των κοιλιών, ο κολποκοιλιακός αποκλεισμός, το σύνδρομο μακρού QT, το σύνδρομο Wolff-Parkinson-White ή το σύνδρομο Brugada. Επίσης, το ΗΚΓ μπορεί να βοηθήσει στη διάγνωση της υπερτροφικής μυοκαρδιοπάθειας και της αρρυθμιογόνου δυσπλασίας της δεξιάς κοιλίας. Όταν από το ιστορικό ή από τα ευρήματα της κλινικής εξέτασης και του ΗΚΓ προκύπτουν στοιχεία για πιθανή καρδιακή προέλευση των επεισοδίων, τότε ο ασθενής πρέπει να παραπέμπεται σε καρδιολόγο για περαιτέρω έλεγχο. Γενική αίματος και βιοχημικός έλεγχος γίνονται, όταν υπάρχει υποψία για αναιμία ή υπογλυκαιμία. Επίσης, εγκεφαλογράφημα γίνεται μετά από εκτίμηση από νευρολόγο, όταν υπάρχει ένδειξη για νευρολογική προέλευση του επεισοδίου.

			Η αντιμετώπιση του συγκοπικού επεισοδίου είναι αιτιολογική. Για υποψία επεισοδίου σπασμών ή καρδιακής συγκοπής, τα παιδιά θα παραπεμφθούν στους αντίστοιχους ειδικούς. Για την παρασυμπαθητικοτονία όμως, που αποτελεί την πιο συχνή αιτία συγκοπικού επεισοδίου, ο παιδίατρος μπορεί να προτείνει τα εξής προληπτικά μέτρα:

			
					αποφυγή αφυδάτωσης, ειδικά τους καλοκαιρινούς μήνες, με λήψη τουλάχιστον έξι με οκτώ ποτήρια νερό τη μέρα (τα ούρα πρέπει να είναι ανοιχτόχρωμα και η συχνότητα ούρησης τουλάχιστον δύο φορές το πρωί και δύο το απόγευμα). Να αποφεύγονται οι χυμοί ειδικά οι εμφιαλωμένοι, διότι προκαλούν οσμωτική διούρηση.

					αποφυγή λήψης καφέ,

					χρήση πρόσθετου αλατιού στο φαγητό,

					αποφυγή χώρων με συνωστισμό και ζέστη,

					αποφυγή απότομης έγερσης (να προηγούνται κινήσεις των ποδιών πριν από την έγερση, μικρής διάρκειας παραμονής σε καθιστή θέση στην άκρη του κρεβατιού) και

					αποφυγή παρατεταμένης ορθοστασίας, ειδικά σε ζεστούς χώρους με συνωστισμό και, όταν αυτό είναι αναπόφευκτο, να γίνονται συνεχείς κινήσεις των ποδιών επιτόπου.

			

			Όταν, παρόλα αυτά, εκδηλωθούν τα πρόδρομα συμπτώματα, ο ασθενής πρέπει να αντιδράσει ψύχραιμα και έγκαιρα κάνοντας ένα από τα παρακάτω: να ξαπλώσει, αν αυτό είναι δυνατό, να καθίσει οκλαδόν, να συσπάει τους κοιλιακούς μύες ή να βάλει το ένα πόδι πάνω σε μία καρέκλα ή σε ένα σκαλοπάτι. Οι περισσότεροι ασθενείς έχουν καλή ανταπόκριση με την εφαρμογή των παραπάνω μέτρων, αν και το ποσοστό υποτροπών παραμένει υψηλό (περίπου 32%), χωρίς να υπάρχει κάποιος αξιόπιστος προβλεπτικός δείκτης.

			Συμπερασματικά, τα συγκοπικά επεισόδια στην παιδική και εφηβική ηλικία οφείλονται συνήθως σε καλοήθεις καταστάσεις, εκ των οποίων συχνότερη είναι η παρασυμπαθητικοτονία. Το καλό ιστορικό και η καλή εξέταση τις περισσότερες φορές είναι αρκετά για τη διάγνωση ενώ η πρόληψη και η αντιμετώπισή τους επιτυγχάνεται με απλά μέτρα και σπανίως απαιτείται φαρμακευτική ή άλλη αγωγή. Βεβαίως, δεν είναι ίδιας βαρύτητας το συγκοπικό επεισόδιο στην εκκλησία ή σε παρατεταμένη ορθοστασία και καταστάσεις που προκαλούν έντονο φόβο ή πόνο (π.χ. αιμοληψία, θέα αίματος) από το συγκοπικό επεισόδιο σε ώρα άθλησης ή επεισόδιο σπασμών.

			8.2. Παιδί με πόνο στο στήθος 

			Ο πόνος στο στήθος είναι σχετικά συχνό σύμπτωμα (λίγο λιγότερο του 1%) των παιδιών που εξετάζονται εξωτερικά από έναν παιδίατρο. Δημιουργεί φόβο και ανησυχία σε γονείς και παιδιά ενώ ο παιδίατρος πρέπει γρήγορα να αποκλείσει τον οργανικής αιτιολογίας πόνο στο στήθος που χρειάζεται αντιμετώπιση. (Εικόνα 8.1) 

			Στην παιδική ηλικία θεωρείται πολύ σπάνιο να εμφανιστεί πόνος στο στήθος οργανικής αιτιολογίας ως το μοναδικό σύμπτωμα χωρίς άλλα ευρήματα. Ακόμη και στην περίπτωση αυτή, η καλή λήψη ιστορικού με αξιολόγηση συμπτωμάτων και η προσεκτική κλινική εξέταση είναι τις περισσότερες φορές αρκετά για τη σωστή διάγνωση.

			Συνήθως, έχουμε δύο κατηγορίες παιδιών. Εκείνα με οξεία, απότομη έναρξη του πόνου που συνήθως θα παρουσιαστούν στα επείγοντα ενός νοσοκομείου και εκείνα με χρόνιο-υποτροπιάζοντα πόνο που προγραμματισμένα θα εξεταστούν από παιδίατρο ή καρδιολόγο.
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			Εικόνα 8.1 Αιτιολογία θωρακικού άλγους.

			Αιτίες οξείας έναρξης πόνου στο στήθος (οργανικής αιτιολογίας). 

			Α. Καρδιακά αίτια

			
					περικαρδίτιδα,

					τραύμα-αιμοπερικάρδιο, 

					αρρυθμίες και

					συγγενείς ανωμαλίες στεφανιαίων

			

			Β. Μη καρδιακά αίτια

			Β1. Από τους πνεύμονες 

			
					αυτόματος πνευμοθώρακας,

					πνευμονία-πλευριτική συλλογή και

					πλευροδυνία.

			

			Β2. Από το γαστρεντερικό

			
					οξεία οισοφαγίτιδα και

					ξένο σώμα.

			

			Οι πολύ σπάνιες συγγενείς ανωμαλίες των στεφανιαίων αρτηριών που δεν παρουσιάζουν παθολογικά ευρήματα από την κλινική εξέταση θα χρειαστούν πολύ καλή αξιολόγηση του ιστορικού και των συμπτωμάτων του παιδιού (χαρακτήρας του πόνου, επέκταση, διάρκεια, σχέση με άσκηση, κλπ.), ώστε πολύ μικρός αριθμός παιδιών να παραπεμφθεί για καρδιολογική εξέταση.

			Όλες οι υπόλοιπες περιπτώσεις με καλή κλινική εξέταση καρδιάς και πνευμόνων σε συνδυασμό με την κλινική εικόνα του παιδιού, το ιστορικό και πιθανόν απλές εργαστηριακές εξετάσεις (α/α θώρακα, ΗΚΓ) εύκολα θα διαγνωστούν. 

			Αιτίες σε χρόνιο–υποτροπιάζοντα πόνο στο στήθος (οργανικής αιτιολογίας)

			Α. Καρδιακά αίτια 

			
					ισχαιμία μυοκαρδίου (π.χ. μυοκαρδίτιδα – μυοκαρδιοπάθεια),

					πνευμονική υπέρταση,

					ανωμαλίες στεφανιαίων-ν. Kawasaki,

					περικαρδίτιδα (κυρίως ιδιοπαθής, αυτοάνοση, μετά εγχείρηση καρδιάς),

					αρρυθμίες και

					πρόπτωση μιτροειδούς βαλβίδας.

			

			Β. Μη καρδιακά αίτια

			
					οστεοχονδρίτιδα,

					οισοφαγίτιδα,

					άσθμα μετά από άσκηση και

					αιμοσφαιρινοπάθεια από δρεπανοκύτταρα.

			

			Χρόνιος υποτροπιάζων πόνος στο στήθος καρδιακής αιτιολογίας αφορά συνήθως παιδιά που παρακολουθούνται από παιδοκαρδιολόγο. Κυρίως πρόκειται για περιπτώσεις με περικαρδίτιδα, μυοκαρδιοπάθεια, χειρουργηθείσα καρδιοπάθεια, δυσρυθμίες, ακόμη και πρόπτωση μιτροειδούς βαλβίδας, που εμφανίζει το 4% περίπου των παιδιών και που δημιουργεί πόνο στο στήθος σε ποσοστό περίπου 30%. Οι υπόλοιπες περιπτώσεις από διάφορες αιτίες που προκαλούν πόνο στη θωρακική κοιλότητα (π.χ. οισοφάγος, πνεύμονες, δρεπανοκύτταρα, κλπ.), εύκολα και γρήγορα θα διαφοροδιαγνωστούν από τον καρδιακής αιτιολογίας πόνο με καλό ιστορικό και προσεκτική κλινική εξέταση. 

			Συμπερασματικά: Ο πόνος στο στήθος σε παιδί είναι συνήθως καλοήθης, αθώος, ιδιοπαθής και δεν χρειάζεται καμία θεραπευτική αντιμετώπιση. Οι ελάχιστες περιπτώσεις οργανικής αιτιολογίας και ειδικά καρδιακής αρχής, που ανησυχούν γονείς και γιατρούς, μπορούν εύκολα και με ακρίβεια να διαγνωστούν με ένα καλό ιστορικό, σωστή αξιολόγηση των συμπτωμάτων και προσεκτική κλινική εξέταση.

			8.3. Υπέρταση και η σχέση της με το μεταβολικό σύνδρομο στα παιδιά

			Η υπέρταση για πολύ καιρό θεωρούνταν αποκλειστικά νόσος των ενηλίκων που συναντάται σπάνια στα παιδιά και είναι κατά κανόνα δευτεροπαθής. Έτσι, λεπτομέρειες για τον ορισμό και το χειρισμό της απουσίαζαν από τα βιβλία της Παιδιατρικής. Μετά τα μέσα του προηγούμενου αιώνα η αντίληψη αυτή άλλαξε, καθώς παρατηρήθηκαν αυξανόμενα ποσοστά υπέρτασης στην παιδική ηλικία, που ακολουθούσαν τα αυξανόμενα ποσοστά παχυσαρκίας και μάλιστα χωρίς συγκεκριμένο υπόβαθρο, δηλαδή παρατηρήθηκε αύξηση της ιδιοπαθούς υπέρτασης και στην παιδική ηλικία. Έτσι, διαμορφώθηκαν σταδιακά σαφείς κατευθυντήριες οδηγίες για τον ορισμό, τη διερεύνηση και την αντιμετώπισή της. 

			8.3.1. Υπέρταση- Ορισμοί

			Οι φυσιολογικές τιμές αρτηριακής πίεσης (ΑΠ) στα παιδιά ορίζονται με βάση το φύλο, την ηλικία και το ύψος. Δηλαδή, για να αξιολογήσουμε μια τιμή ΑΠ σε παιδί, χρειάζεται να γνωρίζουμε την ηλικία και την εκατοστιαία θέση (ΕΘ) του ύψους του και να ανατρέξουμε στους σχετικούς πίνακες που υπάρχουν για αγόρια και κορίτσια ξεχωριστά (www.pediatrichypertension.org). 

			Φυσιολογική ΑΠ: Συστολική αρτηριακή πίεση (ΣΑΠ) και διαστολική αρτηριακή πίεση (ΔΑΠ) < 90ή ΕΘ για το φύλο, την ηλικία και το ύψος.

			Προϋπέρταση: ΣΑΠ ή/και ΔΑΠ > 90ή αλλά < 95η εκατοστιαία θέση (ΕΘ) για φύλο, ηλικία, ύψος

			Υπέρταση: ΣΑΠ ή/και ΔΑΠ > 95η ΕΘ για φύλο, ηλικία, ύψος σε 3 μετρήσεις (διαφορετικές ημέρες).

			«Υπέρταση άσπρης μπλούζας» («white coat hypertension»): Μετρήσεις > 95η ΕΘ στο ιατρείο, φυσιολογικές στο σπίτι.

			«Κρυφή» υπέρταση (masked hypertension): Φυσιολογικές μετρήσεις στο ιατρείο, > 95η ΕΘ στο σπίτι .

			8.3.2 Μετρήσεις αρτηριακής πίεσης

			Κάθε παιδί μεγαλύτερο των τριών ετών χρειάζεται μέτρηση ΑΠ τουλάχιστον μία φορά το χρόνο στις παιδιατρικές εξετάσεις ρουτίνας, ενώ το ίδιο ισχύει και για μικρότερα των τριών ετών παιδιά, αν υπάρχει ιστορικό επιβαρυμένης περιγεννητικής περιόδου, χρόνιο νόσημα ή χρόνια φαρμακευτική αγωγή.

			Η μέτρηση ΑΠ στα μικρότερα παιδιά είναι ιδιαίτερα απαιτητική λόγω δυσκολίας στη συνεργασία. Είναι ιδιαίτερα σημαντικό το παιδί να είναι ήρεμο και να χρησιμοποιηθεί η κατάλληλη περιχειρίδα. Μεγέθη που πληρούν τον κανόνα μεγέθους αεροθαλάμου 80% της περιμέτρου βραχίονα σε μήκος και 40% της απόστασης ακρώμιου-ωλέκρανου υπάρχουν για κάθε ηλικία.

			Οι μετρήσεις είναι καλύτερα να γίνονται με το στηθοσκόπιο και ιδανικά με υδραργυρικό μανόμετρο. Οι μετρήσεις με αυτόματες συσκευές χρειάζονται και τακτικό έλεγχο της ακρίβειας του πιεσόμετρου.

			24ωρη περιπατητική μέτρηση ΑΠ (24-h ambulatory blood pressure measurement-ABPM): Πρόκειται για μέθοδο 24ωρης καταγραφής της ΑΠ που γίνεται με μικρή φορητή συσκευή, η οποία συνδέεται με περιχειρίδα προσαρμοσμένη στον ασθενή και καταγράφει μετρήσεις ΑΠ σε τακτά χρονικά διαστήματα στη διάρκεια του 24ώρου. Εκτός από τη μέση τιμή για ΣΑΠ και ΔΑΠ που μας δίνει, εκτιμά επίσης την ύπαρξη της φυσιολογικής διαφοράς ΑΠ μεταξύ ημέρας και νύκτας (που μπορεί να είναι πρώιμο σημείο υπέρτασης) καθώς και το ποσοστό τιμών που είναι >95η ΕΘ, που είναι πολύ σημαντικά για σωστή διάγνωση και διαφοροδιάγνωση από «υπέρταση άσπρης μπλούζας». (https://www.health.qld.gov.au/qhpolicy/docs/gdl/qh-gdl-403.pdf)

			8.3.3 Ταξινόμηση-Αίτια 

			Συνηθέστερα η υπέρταση στα παιδιά ταξινομείται σε ιδιοπαθή και δευτεροπαθή. Τελευταία, προτείνεται ταξινόμηση ανάλογα με τη βαρύτητα της υπέρτασης σε Κατηγορία 1 (σοβαρή) και Κατηγορία 2 (ήπια) που αντανακλά σε μεγάλο βαθμό την ταξινόμηση σε ιδιοπαθή και πρωτοπαθή:

			Κατηγορία 1 (σοβαρή υπέρταση): αφορά τα μικρότερα παιδιά, χαρακτηρίζεται από μεγάλη αύξηση της ΑΠ και είναι συνήθως δευτεροπαθής. Λόγω κινδύνου οξέων επιπλοκών χρειάζεται επείγουσα διερεύνηση και άμεση αιτιολογική αντιμετώπιση.

			Κατηγορία 2 (ήπια υπέρταση): αφορά τα μεγαλύτερα παιδιά, χαρακτηρίζεται από ήπια αύξηση ΑΠ και είναι συνήθως ιδιοπαθής. Χρειάζεται κυρίως παρακολούθηση και στοχευμένη διερεύνηση με έμφαση στην πρόληψη χρόνιων επιπλοκών.

			Τα κυριότερα αίτια υπέρτασης ανάλογα με την ηλικία στα παιδιά δίνονται με σειρά συχνότητας στην Εικόνα 8.2 
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			Εικόνα 8.2 Συνήθη αίτια υπέρτασης στα παιδία, ανά ηλικία.

			Α. Δευτεροπαθής υπέρταση

			Η δευτεροπαθής υπέρταση στα παιδιά οφείλεται κατά κύριο λόγο σε νεφρικά αίτια (60-70%) και ακολούθως σε καρδιακά, ενδοκρινικά και κληρονομικά αίτια. Σε σημαντική συχνότητα μπορεί τα αίτια να είναι ιατρογενή ή να οφείλεται η υπέρταση σε χρήση φαρμάκων ή ουσιών.

			Νεφρικά αίτια: συγγενείς ανωμαλίες ουροποιητικού/ουρολοιμώξεις που μπορεί να συνοδεύονται από παρεγχυματικές νεφρικές βλάβες ή επίκτητα νεφρικά νοσήματα (π.χ. σπειραματονεφρίτιδες) που επηρεάζουν τη νεφρική λειτουργία ή το αγγειακό ενδοθήλιο (σακχαρώδης διαβήτης, συστηματικός ερυθηματώδης λύκος). Ιδιαίτερης σημασίας είναι η νεφραγγειακή νόσος που στα παιδιά οφείλεται σε ινομυωματώδη δυσπλασία.

			Καρδιακά αίτια: η ισθμική στένωση αορτής είναι το κυριότερο καρδιακό αίτιο υπέρτασης στα παιδιά. Είναι σχετικά σπάνια με αυξημένη συχνότητα σε κορίτσια με σύνδρομο Turner και σηματοδοτείται από την ύπαρξη χαρακτηριστικού φυσήματος και τη σημαντική αντίστροφη διαφορά πιέσεων και σφύξεων μεταξύ άνω και κάτω άκρων.

			Ενδοκρινικά αίτια: χαρακτηριστικά ενδοκρινικά αίτια υπέρτασης στα παιδιά είναι ο υπερθυρεοειδισμός, το σύνδρομο και η νόσος Cushing, ο υπεραλδοστερονισμός και οι όγκοι επινεφριδίων (φαιοχρωμοκύττωμα, νευροβλάστωμα).

			Κληρονομικά αίτια: εδώ εντάσσονται μονογονιδιακά νοσήματα που δημιουργούν διαταραχή στην επαναρρόφηση νατρίου από τα νεφρικά σωληνάρια ή διαταραχή στην παραγωγή στεροειδών από τα επινεφρίδια (ψευδοϋποαλδοστερονισμός, σύνδρομο Gordon, συγγενής υπερπλασία επινεφριδίων).

			Ιατρογενής υπέρταση: συχνά, η υπέρταση στα παιδιά μπορεί να οφείλεται σε ιατρικές πράξεις, όπως η υπερφόρτωση με ενδοφλέβια υγρά ή η μετεγχειρητική υπέρταση που οφείλεται σε διέγερση του συμπαθητικού, ή φάρμακα, όπως τα στεροειδή και μη στεροειδή αντιφλεγμονώδη, τα αντισυλληπτικά, η ερυθροποιητίνη και η κυκλοσπορίνη.

			Β. Ιδιοπαθής υπέρταση και μεταβολικό σύνδρομο 

			Αν και η αληθής επίπτωση δεν είναι γνωστή με ακρίβεια στον γενικό πληθυσμό, πρόσφατες μελέτες διαπιστώνουν κατακόρυφη αύξηση που συμβαδίζει με την επιδημία παχυσαρκίας στο Δυτικό κόσμο. Σε μελέτη 7.000 εφήβων 11-18 ετών διαπιστώθηκε υπέρταση στο 3,5% και προϋπέρταση στο 15%. Οι αριθμοί είναι ακόμη μεγαλύτεροι μεταξύ υπέρβαρων παιδιών και εφήβων. Η ιδιοπαθής υπέρταση στα παιδιά οφείλεται σε αλληλεπίδραση γενετικών και περιβαλλοντικών παραγόντων. Αν και έχει διαπιστωθεί και σε ομάδες του παιδιατρικού πληθυσμού ανεξάρτητα από την παρουσία παχυσαρκίας (π.χ έφηβους αθλητές) φαίνεται να επηρεάζει κυρίως παιδιά και εφήβους με παχυσαρκία.

			Το μεταβολικό σύνδρομο που περιγράφει τη συνύπαρξη παχυσαρκίας, δυσλιπιδαιμίας, υπέρτασης και διαταραχής στο μεταβολισμό της γλυκόζης περιγράφηκε ως νοσολογική οντότητα στους ενηλίκους για πρώτη φορά το 1988. Η συνύπαρξη των παραγόντων αυτών στο ίδιο άτομο πολλαπλασιάζει εκθετικά των κίνδυνο καρδιαγγειακών νοσημάτων. Τα τελευταία 15 χρόνια παρατηρείται αυξανόμενη συχνότητα πλήρως εκφρασμένου μεταβολικού συνδρόμου στα παιδιά με συχνότητες που κυμαίνονται από 5-15% στο γενικό πληθυσμό των εφήβων ανάλογα με τα κριτήρια που χρησιμοποιήθηκαν. Το μεταβολικό σύνδρομο στα παιδιά σχετίζεται με το ατομικό και οικογενειακό ιστορικό. Το βάρος γέννησης, η διατροφή στην πρώιμη βρεφική ηλικία, ο ρυθμός αύξησης, η ηλικία ενήβωσης, η παχυσαρκία, ο διαβήτης τύπου 2 και καρδιαγγειακά συμβάματα σε μέλη της οικογένειας νεαρότερα των 55 ετών είναι παράγοντες κινδύνου που σχετίζονται με πρώιμη εμφάνιση μεταβολικού συνδρόμου και πρέπει να αναζητούνται σε κάθε παιδί ενώ κάθε παιδί με αυξημένο δείκτη μάζας σώματος είναι σωστό να ελέγχεται για χαρακτηριστικά του μεταβολικού συνδρόμου. Το πρώτο επίπεδο ελέγχου (σε υπόνοια μεταβολικού συνδρόμου) περιλαμβάνει εκτός από τη μέτρηση της ΑΠ, προσδιορισμό γλυκόζης, λιπιδίων, τρανσαμινασών, ουρικού οξέος, ινσουλίνης νηστείας, CRP και αλβουμίνης τυχαίου δείγματος ούρων ενώ το δεύτερο επίπεδο ελέγχου περιλαμβάνει δοκιμασία ανοχής γλυκόζης, υπερηχογράφημα καρδιάς και ήπατος, έλεγχο πηκτικότητας, προσδιορισμό ομοκυστεΐνης και προσδιορισμό αλβουμίνης σε 24ωρη συλλογή ούρων. (http://www.med.umich.edu/pfans/docs/tip-2012/pedmedsyndrome-0612.pdf) 

			8.3.4 Κλινική εικόνα

			Η υπέρταση είναι συνήθως ασυμπτωματική. Μη ειδικά συμπτώματα όπως κεφαλαλγία, ευερεθιστότητα ανεπαρκής αύξηση μπορεί να παρατηρηθούν σε κάποια παιδιά. Το αυξημένο σωματικό βάρος μπορεί να παραπέμπει σε ιδιοπαθή υπέρταση ενώ πολύ σημαντικό για τη διάγνωση είναι και το κληρονομικό ιστορικό.

			Κατηγορία 1: Σε σοβαρή υπέρταση που συνήθως είναι δευτεροπαθής, μπορεί να παρατηρηθούν κατά τη διάγνωση συμπτώματα/σημεία από τα όργανα-στόχους, όπως κεφαλαλγία, σπασμοί ή εστιακή νευρολογική συμπτωματολογία από το κεντρικό νευρικό σύστημα (ΚΝΣ), διαταραχές όρασης, σημεία καρδιακής κάμψης ή οξεία νεφρική ανεπάρκεια. 

			Κατηγορία 2: Μικρή αύξηση της ΑΠ συνήθως είναι ασυμπτωματική ενώ τα ευρήματα από τα όργανα-στόχους, όπως αλλοιώσεις μικροαγγειοπάθειας στο ΚΝΣ, αμφιβληστροειδοπάθεια, μικρολευκωματινουρία, υπερτροφία αριστερής κοιλίας και περιφερική αγγειοπάθεια γίνονται εμφανή μετά από αρκετό χρονικό διάστημα. 

			8.3.5 Διαγνωστική προσέγγιση

			Η διαγνωστική προσέγγιση του παιδιού με υπέρταση περιλαμβάνει πρωτίστως την επιβεβαίωση των ευρημάτων και τη σωστή ταξινόμηση, δηλαδή τεκμηρίωση ότι πρόκειται για υπέρταση και αξιολόγηση της βαρύτητάς της. Αυτό θα καθορίσει το επίπεδο, την έκταση του διαγνωστικού ελέγχου και την αντιμετώπιση. Επίσης, ιδιαίτερη σημασία έχουν το ατομικό και οικογενειακό ιστορικό και η αντικειμενική εξέταση.

			Ιστορικό

			Ατομικό ιστορικό: ιδιαίτερη σημασία έχουν η περιγεννητική περίοδος, τυχόν γνωστές παθήσεις/ανωμαλίες του ουροποιητικού ή του ενδοκρινικού συστήματος, οι διαιτητικές συνήθειες και η συνήθης δραστηριότητα και η λήψη χρόνιας φαρμακευτικής αγωγής.

			Οικογενειακό ιστορικό: ιδιαίτερη σημασία έχουν καρδιολογικά, νεφρολογικά και ενδοκρινικά νοσήματα, παχυσαρκία, διαβήτης, δυσλιπιδαιμία, υπέρταση και αγγειακά επεισόδια σε νεαρή ηλικία καθώς και οι διαιτητικές συνήθειες της οικογένειας.

			Αντικειμενική εξέταση

			Ιδιαίτερη σημασία έχει η ανάπτυξη του παιδιού, το σωματικό του βάρος, ο δείκτης μάζας σώματος, η περίμετρος μέσης, η παρουσία φυσημάτων, η παρουσία οιδήματος καθώς και δυσμορφίες ή δερματικές βλάβες που παραπέμπουν σε νοσήματα που σχετίζονται με υπέρταση (π.χ. ενδοκρινικά νοσήματα, νευροϊνωμάτωση).

			Εργαστηριακός έλεγχος

			Ο βασικός έλεγχος παιδιού με τεκμηριωμένη υπέρταση περιλαμβάνει γενική αίματος, γλυκόζη, λιπίδια, πλήρες ιοντόγραμμα, νεφρική λειτουργία, γενική, μικροσκοπική και βιοχημική εξέταση ούρων, ρενίνη και αλδοστερόνη, βυθοσκόπηση, ακτινογραφία θώρακα, ηλεκτροκαρδιογράφημα και υπερηχογράφημα καρδιάς. Ο εξειδικευμένος έλεγχος ανάλογα με το αίτιο που κυρίως κατευθύνεται η διαγνωστική σκέψη, μπορεί να περιλαμβάνει συλλογή ούρων 24ώρου, Doppler νεφρικών αγγείων, στατικό και δυναμικό σπινθηρογράφημα νεφρών, μαγνητική τομογραφία εγκεφάλου, μαγνητική ή κλασσική αγγειογραφία νεφρικών αγγείων, θυρεοειδική λειτουργία, προσδιορισμό κατεχολαμινών στα ούρα και πλήρη έλεγχο λειτουργίας επινεφριδίων. 

			Η διαγνωστική προσέγγιση παιδιού με υπέρταση συνοψίζεται στην Εικόνα 8.3. 
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			Εικόνα 8.3 Αλγόριθμος αντιμετώπισης παιδιού με υπέρταση.

			8.3.6. Αντιμετώπιση

			Η αντιμετώπιση της υπέρτασης στα παιδιά μπορεί να περιορίζεται μόνο σε τροποποίηση των καθημερινών συνηθειών και παρακολούθηση, αν είναι ήπια και δεν συνοδεύεται από βλάβες στα όργανα-στόχους ή να χρειάζεται και φαρμακευτική αγωγή, αν είναι σοβαρή ή/και συνοδεύεται από βλάβες στα όργανα-στόχους. Η τροποποίηση των καθημερινών συνηθειών περιλαμβάνει διατροφή και ένταξη σε καθημερινό πρόγραμμα άσκησης. Προϋποθέσεις για την επιτυχία της είναι οι ρεαλιστικοί στόχοι, η σταδιακή προσαρμογή, η συμμετοχή διατροφολόγων και ειδικών της άσκησης με εμπειρία στις ανάγκες των παιδιών και – κυρίως – συμμετοχή της οικογένειας.

			Η φαρμακολογική θεραπεία έχει στόχο να ελέγξει τυχόν υπερτασική κρίση με παράγοντες που είναι αυξημένης ταχύτητας και δραστικότητας και κυρίως να ελέγξει αποτελεσματικά την υπέρταση σε μακροχρόνιο επίπεδο. Φαρμακευτικοί παράγοντες πρώτης γραμμής είναι οι αναστολείς του μετατρεπτικού ενζύμου αγγειοτενσίνης Ι σε αγγειοτενσίνη ΙΙ (ΑΜΕΑ΄-ACE inhibitors) και οι αναστολείς διαύλων ασβεστίου (ΑΔΑ-CCB) ενώ φάρμακα δεύτερης γραμμής ανάλογα με την αιτιολογία της υπέρτασης τα διουρητικά και οι β-αδρενεργικοί αναστολείς. 

			Συμπεράσματα

			Η υπέρταση είναι πρόβλημα με σημαντική και αυξανόμενη συχνότητα στα παιδιά. Η σημαντική αύξηση της ιδιοπαθούς υπέρτασης καθιστά τη μέτρηση της ΑΠ απαραίτητο μέρος της κλινικής εξέτασης ενός παιδιού. Η σωστή μέτρηση και η σωστή αξιολόγηση των μετρήσεων είναι τα απαραίτητα βασικά βήματα για την αποτελεσματική αντιμετώπιση της υπέρτασης στα παιδιά.

			8.4 Υπερλιπιδαιμία

			Οι υπερλιπιδαιμίες είναι μια ομάδα μεταβολικών διαταραχών που έχουν κοινό γνώρισμα τη συσσώρευση ποικίλων λιπιδίων στο πλάσμα και σχετίζονται με γενετικούς, διαιτητικούς και άλλους επίκτητους παράγοντες. 

			Παθοφυσιολογία. Η χοληστερόλη και τα τριγλυκερίδια, επειδή είναι μη διαλυτά, κυκλοφορούν στο πλάσμα συνδεδεμένα με πρωτεΐνες-μεταφορείς, τις λιποπρωτεΐνες. Η χοληστερόλη δεν είναι τοξική ουσία αλλά βασικό δομικό συστατικό του οργανισμού, αφού συμμετέχει στο σχηματισμό των κυτταρικών μεμβρανών, στα έλυτρα μυελίνης και αποτελεί πρόδρομο συστατικό των χολικών αλάτων και των ορμονών του φύλου. Η αυξημένη τιμή της χοληστερόλης και των λιπιδίων στην κυκλοφορία οδηγεί σε εναπόθεσή τους στους ιστούς με βλαβερές συνέπειες με την πάροδο του χρόνου. Στη βιβλιογραφία έχουν συλλεχθεί σημαντικές πληροφορίες για τη συσχέτιση της τιμής των λιπιδίων του ορού στα παιδιά και την ανάπτυξη πρώιμης αθηροσκλήρωσης. Οι πρώτες μεγάλες μελέτες στηρίχτηκαν σε νεκροτομικά ευρήματα, όπου παρατηρήθηκε εναπόθεση λιπιδίων από τη δεύτερη δεκαετία της ζωής ενώ σταθμό αποτέλεσε η μελέτη Bogalusa, όπου η έκταση των εναποθέσεων σχετίστηκε με το επίπεδο των LDL και VLDL λιποπρωτεϊνών του ορού. Στη συνέχεια, παρόμοια συμπεράσματα εξήχθησαν και από άλλες μεγάλες μελέτες, οπότε αναπτύχθηκε το σκεπτικό της έγκαιρης πρόληψης για τη μείωση των καρδιαγγειακών παθήσεων. 

			Επιβεβαίωση. Με βάση ότι η LDL δεν μπορεί να μετρηθεί αξιόπιστα, έχουν αναπτυχθεί διάφοροι τρόποι υπολογισμού της από τις άλλες λιποπρωτεΐνες. Ένας ευρέως αποδεκτός τρόπος είναι να μετρείται η ολική χοληστερόλη (TC), η HDL και τα τριγλυκερίδια (TRG) και να υπολογίζεται ως εξής:

			LDL= TC - (HDL + TRG/5) τύπος που ισχύει για τιμές TRG< 400 mg/dl.

			Αιτιολογία. Η υπερλιπιδαιμία στα παιδιά αφορά σε μονογονικές καταστάσεις (διαταραχή ενός γονιδίου), όπως η οικογενής υπερχοληστερολαιμία (FH), σε επίκτητες παθήσεις (δευτεροπαθής) και σε πολυγονικές διαταραχές. 

			Aνιχνευτικός έλεγχος. Υπάρχουν δύο σχολές σκέψης για τον μαζικό έλεγχο παιδιών προς διαπίστωση υπερλιπιδιαμίας. Η μία ευνοεί τον επιλεκτικό έλεγχο παιδιών με θετικό οικογενειακό ιστορικό καρδιαγγειακών παθήσεων. Η άλλη ευνοεί το συνολικό μαζικό έλεγχο παιδιών υποστηρίζοντας πως αν χρησιμοποιήσουμε το οικογενειακό ιστορικό δεν θα καταγραφεί ένας σημαντικός αριθμός παιδιών με δυσλιπιδαιμία. Εφόσον η διαπίστωση της υπερλιπιδαιμίας στα παιδιά μπορεί να οδηγήσει σε αποτελεσματική πρόληψη και μείωση των καρδιαγγειακών παθήσεων στην ενήλικη ζωή, πρόσφατα έχει υποστηριχθεί ο συνολικός μαζικός έλεγχος υπερλιπιδιαμίας τουλάχιστον σε δύο φάσεις: μία σε ηλικία 9-11 ετών (προεφηβικά) και μία μεταξύ 17-21 για έλεγχο των λιπιδίων μετά την επίδραση της εφηβείας. Σε περίπτωση οικογενειακού ή ατομικού ιστορικού καρδιαγγειακών ή άλλως συστηματικών παθήσεων (σχετιζόμενων με υπερλιπιδιμία και αθηροσκλήρωση) ο έλεγχος πραγματοποιείται νωρίτερα και μετά την ηλικία των δύο ετών. 

			Για τα παιδιά με αυξημένο καρδιαγγειακό κίνδυνο λόγω ιστορικού το προφίλ λιπιδίων μετά από δωδεκάωρη νηστεία είναι η εξέταση εκλογής. Στα υπόλοιπα παιδιά, μπορεί να μετρηθεί η τιμή της μη-HDL χοληστερόλης (ολική - HDL) χωρίς να προηγηθεί νηστεία ως μέθοδος μαζικού ελέγχου. Αν η τιμή της μη-HDL χοληστερόλης (χωρίς νηστεία) είναι παθολογική και ιδίως >145 mg/dl συνιστάται πλήρης έλεγχος. Ενδεικτικά, αναφέρουμε τις τιμές της ολικής χοληστερόλης, της LDL χοληστερόλης και της μη-HDL χοληστερόλης με τον τρόπο «αποδεκτή / οριακή / παθολογική» που στα παιδιά είναι ως ακολούθως: ολική χοληστερόλη <170 /170-199/ >200, LDL χοληστερόλη <110/110-129 / > 130 (πρόσφατα γίνεται συζήτηση να θεσπιστεί το >135), μη-HDL χοληστερόλη <120 /120-144/ >145 mg/dl. Η απευθείας μέτρηση της LDL που έχει αρχίσει να πραγματοποιείται σε κάποια κέντρα πρόσφατα δεν συνιστάται ακόμη παρά μόνο σε ασθενείς με TRG>400 όπου δεν είναι δυνατός ο αξιόπιστος υπολογισμός της. 

			Αντιμετώπιση

			Η αντιμετώπιση της υπερλιπιδαιμίας στα παιδιά συνιστάται να γίνεται σε ειδικά κέντρα. Μετά τη λήψη ενός ενδελεχούς ιστορικού, (ατομικού και οικογενειακού) αποφασίζουμε για τον περαιτέρω εργαστηριακό έλεγχο. Στόχος είναι η ανεύρεση πρωτίστως των παιδιών με οικογενή υπερχοληστερολαιμία, μία ομάδα που έχει σαφή κίνδυνο ανάπτυξης πρώιμης καρδιαγγειακής νοσηρότητας. Η ομάδα αυτή απαρτίζεται συνήθως από παιδιά με λεπτό σωματότυπο, προσεκτική διατροφή, πολλές φορές αθλητικά, στα οποία η ανεύρεση σημαντικής υπερλιπιδαιμίας αντιμετωπίζεται αρχικά από τους γονείς με σκεπτικισμό, αφού οι περισσότεροι συνδέουν την υπερλιπιδαιμία με τη διατροφή και την άσκηση (εκτός αν παρακολουθούνται και οι ίδιοι). Δεν είναι σπάνιο η διάγνωση οικογενούς υπερχοληστερολαιμίας να τίθεται και για έναν από τους γονείς, αφού έχει βρεθεί αυξημένη χοληστερόλη σε κάποιο από τα παιδιά τους. 

			Η χορήγηση στατινών έχει αλλάξει την αντιμετώπιση της οικογενούς υπερχοληστερολαιμίας. Τα μέχρι τώρα στοιχεία δείχνουν ικανοποιητική ασφάλεια και αποτελεσματικότητα της χορήγησης στατινών στα παιδιά. Πρέπει να σημειωθεί ότι η μακροχρόνια αποτελεσματικότητα και ασφάλεια φαρμακευτικών παρεμβάσεων στην παιδική ηλικία απαιτεί πολύ μεγάλο χρονικό διάστημα να αποδειχθεί. Οι πρόσφατες οδηγίες συνιστούν έναρξη στατινών μετά την ηλικία των δέκα ετών και υπό την καθοδήγηση και παρακολούθηση ειδικού κέντρου. Η φαρμακευτική αγωγή δύναται να χορηγηθεί σε ηλικία οκτώ ετών σε εξαιρετικές περιπτώσεις υψηλού κινδύνου ετερόζυγης οικογενούς υπερχοληστερολαιμίας (η ομόζυγη μορφή αποτελεί σπάνια αλλά εξαιρετικά δυσχερή μορφή τόσο στην εκτίμηση όσο και στην αντιμετώπιση). Να σημειωθεί ότι η δίαιτα και άλλα φάρμακα, όπως οι ρητίνες δέσμευσης χολικών αλάτων δεν προσφέρουν σημαντική μείωση της χοληστερόλης. Σε δύσκολες περιπτώσεις έχουν χρησιμοποιηθεί διάφορες τεχνικές, όπως χειρουργικές παρεμβάσεις στην απορρόφηση της χοληστερόλης και λιποκάθαρση (LDL λιπαφαίρεση). Υπάρχουν και άλλες μορφές δυσλιπιδαιμίας, που ανευρίσκονται στην παιδική ηλικία αλλά η πλήρης αναφορά σε αυτές δεν μπορεί να καλυφθεί στο παρόν κεφάλαιο. Υπογραμμίζεται η σημαντική συνεισφορά των ειδικών κέντρων στη διάγνωση και αντιμετώπιση της υπερλιπιδιαμίας στον παιδιατρικό πληθυσμό.

			8.5 Συμμετοχή στην άθληση παιδιών με συγγενείς ή επίκτητες καρδιοπάθειες 

			Ακόμη και στις περισσότερες συγγενείς ή επίκτητες καρδιακές παθήσεις επιτρέπεται τουλάχιστον η ήπια αθλητική δραστηριότητα ψυχαγωγικού χαρακτήρα. Οι περιορισμοί αφορούν τη συμμετοχή των παιδιών σε ανταγωνιστικά αθλήματα. Στα άτομα αυτά δίνονται οι κατάλληλες οδηγίες για αποφυγή ορισμένων ανταγωνιστικών αθλημάτων ανάλογα με τη βαρύτητα της πάθησης, σύμφωνα με διεθνείς συστάσεις. Σε κάθε περίπτωση όμως, ο έλεγχος πρέπει να επαναλαμβάνεται κάθε χρόνο, διότι μπορεί να αλλάξει η αιμοδυναμική κατάσταση του αρρώστου.

			8.5.1 Συμμετοχή χωρίς περιορισμούς 

			Ελεύθερη συμμετοχή σε αθλητικές δραστηριότητες συνιστάται σε όλες τις ΣΚ με μικρή αιμοδυναμική επιβάρυνση (π.χ. μικρή μεσοκολπική και μεσοκοιλιακή επικοινωνία, μικρός αρτηριακός πόρος), σε μη σύμπλοκες καρδιοπάθειες έξι μήνες μετά τη χειρουργική διόρθωση και στις ήπιες βαλβιδοπάθειες (ήπια στένωση της πνευμονικής, ήπια στένωση αορτής και ήπια στένωση του ισθμού της αορτής).

			8.5.2 Συμμετοχή με περιορισμούς 

			Στις υπόλοιπες ΣΚ, ακόμη και μετά τη χειρουργική διόρθωση, η συμμετοχή σε αθλητικές δραστηριότητες εξατομικεύεται ανάλογα με τη λειτουργικότητα των κοιλιών, τις πιθανές υπολειπόμενες ανωμαλίες, την παρουσία ή όχι σημαντικών αρρυθμιών στο Holter ρυθμού και την παρουσία πνευμονικής υπέρτασης.

			Επίκτητες καρδιοπάθειες που απαιτείται περιορισμός αθλητικών δραστηριοτήτων: 

			-Σ. Marfan. Πρέπει να αποφεύγονται αθλήματα με κίνδυνο σωματικής πρόσκρουσης (ποδόσφαιρο, μπάσκετ, πάλη) ακόμη και σε άτομα χωρίς διάταση της ρίζας της αορτής. Οι ασθενείς χωρίς οικογενειακό ιστορικό αιφνίδιου θανάτου και με απουσία ανεπάρκειας μιτροειδούς και διάτασης της ρίζας της αορτής μπορεί να συμμετέχουν σε ανταγωνιστικά αθλήματα ήπιας και μέτριας έντασης. Αντιθέτως άτομα με διάταση της ρίζας της αορτής συμμετέχουν μόνο σε χαμηλής έντασης ανταγωνιστικά αθλήματα (κατηγορίας ΙΑ: μπιλιάρδο, μπόουλινγκ, κρίκετ, γκολφ, σκοποβολή).

			-Πρόπτωση μιτροειδούς. Άτομα που παρουσιάζουν πρόπτωση μιτροειδούς δεν μπορούν να συμμετέχουν σε ανταγωνιστικά αθλήματα, εάν εμφανίζουν σοβαρή ανεπάρκεια μιτροειδούς, σοβαρές αρρυθμίες ή συγκοπικά επεισόδια καθώς επίσης οικογενειακό ιστορικό αιφνίδιου θανάτου που σχετίζεται με την πάθηση. Σε απουσία των ανωτέρω καταστάσεων επιτρέπεται η συμμετοχή σε όλα τα ανταγωνιστικά αθλήματα.

			-Μυοκαρδίτιδα. Συνιστάται αποχή από αθλητικές δραστηριότητες για έξι μήνες και επάνοδος στην άθληση μετά από έλεγχο της καρδιακής λειτουργίας και απουσία σοβαρών αρρυθμιών στο Holter ρυθμού.

			-Περικαρδίτιδα. Στην οξεία φάση συνιστάται αποχή από αθλητικές δραστηριότητες. Πριν την επάνοδο σε αθλητικές δραστηριότητες θα πρέπει να γίνει εργαστηριακός έλεγχος (για έλεγχο υποχώρησης των δεικτών φλεγμονής) και Holter ρυθμού (για έλεγχο απουσίας σοβαρών αρρυθμιών). Εάν υπάρχει εξέλιξη σε χρόνια συμφυτική περικαρδίτιδα, απαγορεύεται η συμμετοχή σε όλα τα ανταγωνιστικά αθλήματα.

			-Νόσος Kawasaki: 

			α) Χωρίς προσβολή των στεφανιαίων επιτρέπεται η συμμετοχή σε αθλητικές δραστηριότητες μετά από έξι με οκτώ εβδομάδες. 

			β) Σε ασθενείς με ανευρύσματα η συμμετοχή στην άθληση σταδιοποιείται ανάλογα με το μέγεθος των ανευρυσμάτων, την κατάσταση του μυοκαρδίου και τη δοκιμασία κόπωσης.

			.

			8.5.3 Απαλλαγή από αθλητικές δραστηριότητες

			Υπάρχουν λίγες ΣΚ που έχουν αυξημένο κίνδυνο αιφνίδιου θανάτου κατά την άσκηση. Οι πιο συχνές είναι η υπερτροφική μυοκαρδιοπάθεια, οι συγγενείς ανωμαλίες των στεφανιαίων, το σύνδρομο Marfan και η μυοκαρδίτιδα (στην οξεία φάση). Άλλες παθήσεις είναι η αρρυθμιογόνος δυσπλασία της δεξιάς κοιλίας, η διατατική μυοκαρδιοπάθεια, η σοβαρή στένωση της αορτής, το σύνδρομο μακρού QT και ορισμένες σύμπλοκες καρδιοπάθειες (ιδίως σε αυτές που συνυπάρχει πνευμονική υπέρταση).

			8.5.4. Αρρυθμίες και άθληση

			Οι αρρυθμίες κατά τη διάρκεια της άσκησης αποτελούν σημαντική αιτία νοσηρότητας και θνητότητας σε παιδιά με υποκείμενες καρδιακές παθήσεις. Πιο επικίνδυνες αρρυθμίες θεωρούνται αυτές που προκαλούν πολύ χαμηλή ή πολύ υψηλή καρδιακή συχνότητα, με αποτέλεσμα να επηρεάζουν σημαντικά τον όγκο παλμού, τη ροή του αίματος στα στεφανιαία αγγεία και τον εγκέφαλο καθώς επίσης την αρτηριακή πίεση. Επίμονες αρρυθμίες (π.χ. χρόνια υπερκοιλιακή ταχυκαρδία) μπορεί να επιδεινώσουν την καρδιακή λειτουργία προκαλώντας προκαλώντας μυοκαρδιοπάθεια συνέπεια της ταχυκαρδίας.

			Αθλητές που εμφανίζουν συμπτώματα που σχετίζονται με καρδιακές αρρυθμίες (αίσθημα παλμών, συγκοπικά επεισόδια) πριν από τη συμμετοχή τους σε ανταγωνιστικά αθλήματα πρέπει να υποβάλλονται σε πλήρη έλεγχο (ΗΚΓ, ηχοκαρδιογράφημα, Holter ρυθμού και δοκιμασία κόπωσης). Άτομα που παίρνουν ορισμένα αντιαρρυθμικά φάρμακα, όπως b-blockers ή άτομα με βηματοδότη απαγορεύεται να συμμετέχουν σε ανταγωνιστικά αθλήματα. 

			-Σύνδρομο Wolff-Parkinson-White (WPW) 

			Η παρουσία συνδρόμου WPW στο ΗΚΓ επιβάλλει πλήρη καρδιολογικό έλεγχο (Holter ρυθμού, υπερηχοκαρδιογράφημα και τεστ κόπωσης) πριν από τη συμμετοχή σε αθλητικές δραστηριότητες, προκειμένου να αποκλειστεί υποκείμενη καρδιακή νόσος. Άτομα με WPW που εμφανίζουν συγκοπικά επεισόδια ή επεισόδια ταχυκαρδίας μεγάλης διάρκειας πρέπει να κάνουν επί πλέον ηλεκτροφυσιολογική μελέτη. Σε παρουσία δεματίου με μικρή ανερέθιστη περίοδο (γρήγορο δεμάτιο) συνιστάται κατάλυση με ρεύμα ραδιοσυχνοτήτων (radio frequency ablation).

			-Παρουσία έκτακτων κοιλιακών συστολών ή επεισοδίων κοιλιακής ταχυκαρδίας σε άτομα με υποκείμενη καρδιακή νόσο.

			Άτομα με υποκείμενη καρδιακή νόσο που εμφανίζουν τις ανωτέρω διαταραχές ρυθμού ανήκουν σε ομάδα υψηλού κινδύνου για αιφνίδιο θάνατο, γι’ αυτό επιτρέπεται να συμμετέχουν μόνο σε χαμηλής έντασης ανταγωνιστικά αθλήματα (μπιλιάρδο, μπόουλινγκ, κρίκετ, γκολφ, σκοποβολή).

			-Σύνδρομο μακρού QT

			Όλα τα άτομα με σύνδρομο μακρού QT βρίσκονται σε αυξημένο κίνδυνο για αιφνίδιο καρδιακό θάνατο κατά την άσκηση, γι’ αυτό και δεν επιτρέπεται η συμμετοχή τους σε ανταγωνιστικά αθλήματα.

			8.5.5 Υπέρταση και άθληση

			Σε ήπια αύξηση της αρτηριακής πίεσης με απουσία υποκείμενης νόσου ή υπερτροφίας της αριστερής κοιλίας δεν γίνεται περιορισμός της άθλησης. Αντίθετα, άτομα με σοβαρή υπέρταση (σταδίου 2), αποκλείονται από υψηλής έντασης ανταγωνιστικά αθλήματα (π.χ. άρση βαρών, πάλη, κωπηλασία, δέκαθλο, τρίαθλο). 

			Σε άτομα που συνυπάρχει υπέρταση με παθήσεις του καρδιαγγειακού, οι οδηγίες περιορισμού της άθλησης είναι ανάλογες με το είδος και τη βαρύτητα της υποκείμενης πάθησης.

			8.6. Πιστοποιητικά υγείας για συμμετοχή σε αθλητικές δραστηριότητες. 

			Η σωματική άσκηση αποτελεί σημαντική συνιστώσα κάθε εκπαιδευτικού προγράμματος, ήδη από την Κλασική Αρχαιότητα. Ιδεώδης μορφή άθλησης για τα παιδιά είναι η συμμετοχή τους σε δραστηριότητες συμβατές με τη σωματική και συναισθηματική τους ανάπτυξη, με τη μορφή ελεύθερου παιχνιδιού, όπου επιβραβεύεται η προσπάθεια και η συμμετοχή. Δυστυχώς, ο σύγχρονος τρόπος ζωής έχει στερήσει σημαντικά τη δυνατότητα ελεύθερης ψυχαγωγικής άθλησης (recreational-leisure activities) σε επίπεδο γειτονιάς και ως μόνη εναλλακτική λύση προβάλλει η συμμετοχή στη σχολική γυμναστική ή σε οργανωμένες αθλητικές δραστηριότητες. Ολοένα μεγαλύτερος αριθμός όλο και μικρότερης ηλικίας παιδιών συμμετέχουν σε αθλητικές δραστηριότητες, ατομικές ή ομαδικές, οι οποίες αποκλίνουν από τη φιλοσοφία του ψυχαγωγικού παιγνιδιού απαιτώντας συστηματική προπόνηση και ανταγωνιστικό πνεύμα με στόχο την άριστη αθλητική επίδοση (competitive sports). Έτσι, ο προ-αγωνιστικός έλεγχος και η πιστοποίηση της υγείας των παιδιών για τη συμμετοχή τους σε σχολικές και εξωσχολικές αθλητικές δραστηριότητες είναι μία σημαντική ευθύνη του σύγχρονου παιδίατρου. Μονολότι ο έλεγχος πρέπει να περιλαμβάνει την αξιολόγηση όλων των συστημάτων (6), η αξιολόγηση του καρδιαγγειακού συστήματος είναι ιδιαίτερα σημαντική, για την ασφαλή ανίχνευση καταστάσεων αυξημένου κινδύνου αιφνίδιου θανάτου κατά την άσκηση. 

			8.6.1. Το θεσμικό πλαίσιο στη χώρα μας

			Ατομικό Δελτίο Υγείας μαθητών (Α.Δ.Υ.)

			Η ιατρική εξέταση των παιδιών σχολικής ηλικίας στη χώρα μας είναι νομοθετικά επιβεβλημένη. Η συμπλήρωση του Α.Δ.Υ., στοχεύοντας στην προστασία της ζωής των μαθητών, αποτελεί απόλυτη προϋπόθεση για τη συμμετοχή στις σχολικές αθλητικές δραστηριότητες, με ποινή μάλιστα αποκλεισμού και αδικαιολόγητης απουσίας από το μάθημα της φυσικής αγωγής σε μη έγκαιρη συμπλήρωσή του κατά την εγγραφή: α) στο Νηπιαγωγείο, β) στις Α΄, Γ΄ και Ε΄ τάξεις του Δημοτικού, γ) στην Α΄ τάξη του Γυμνασίου και δ) στην Α΄ τάξη του Λυκείου. Τα δελτία συμπληρώνονται στην αρχή κάθε σχολικής χρονιάς από «[…] ιατρούς των οικείων Κέντρων Υγείας ή Περιφερικών Γενικών Νοσοκομείων, ή των Ασφαλιστικών φορέων των γονέων, ή από ιδιώτες παιδιάτρους [...] και ιατρούς που παρακολουθούν την κατάσταση της υγείας των μαθητών». 

			Μαθητική-Αθλητική Ταυτότητα

			Για τη συμμετοχή σε σχολικούς αγώνες συμπληρώνεται η Μαθητική-Αθλητική Ταυτότητα, στην οποία αναγράφονται μόνο τα στοιχεία του μαθητή και το άθλημα συμμετοχής ενώ ο ιατρός (δεν προσδιορίζεται ειδικότητα) υπογράφει κάτω από προτυποποιημένη ιατρική γνωμοδότηση: «O παραπάνω αθλητής-μαθητής μπορεί να συμμετέχει σε σχολικούς αγώνες χωρίς κίνδυνο για την υγεία του».

			Οργανωμένη εξωσχολική άθληση

			Κάθε οργανωμένος αθλητικός σύλλογος ή ομοσπονδία χορηγεί και διαφορετικό έντυπο ιατρικής γνωμοδότησης, στο οποίο συνήθως ζητείται ενυπόγραφη πιστοποίηση από τον ιατρό ότι ο αθλητής μπορεί να αθλείται χωρίς κίνδυνο ή σπανιότερα ότι είναι απλώς υγιής. 

			8.6.2. Η διεθνής πρακτική 

			Ο προ-αγωνιστικός έλεγχος των νέων αθλητών και οι αντίστοιχες διεθνείς κατευθυντήριες οδηγίες βασίζονται στη σαφή διάκριση των αθλητικών δραστηριοτήτων σε δύο διακριτές ομάδες:

			
					Aνταγωνιστική άθληση (competitive): συμμετοχή σε οργανωμένη ομάδα ή σε ατομικό άθλημα με συστηματική προπόνηση και τακτικό ανταγωνισμό απέναντι σε άλλους, με έμφαση στη βέλτιστη και άριστη επίδοση. Συχνά, οι αθλητές φθάνουν στα όρια των σωματικών τους αντοχών.

					Μη συστηματική άθληση (informal, recreational): απουσία συστηματικής προπόνησης, μάλλον ψυχαγωγικού χαρακτήρα ενασχόληση, απουσία κινήτρου άριστων επιδόσεων .

			

			H διάκριση αυτή είναι σημαντική, καθώς ο κίνδυνος αιφνίδιου καρδιακού θανάτου αυξάνει ανάλογα με την ένταση άθλησης, ιδίως σε απότομη και μεγάλης έντασης φυσική δραστηριότητα σε απουσία προηγούμενης τακτικής άθλησης. Οι αιμοδυναμικές αλλαγές που συνοδεύουν την έντονη (vigorous) άσκηση, μπορεί να αποβούν μοιραίες σε παρουσία αδιάγνωστης υποκείμενης καρδιοπάθειας. Συχνότερο αίτιο αιφνίδιου καρδιακού θανάτου σε νέους αθλητές (από 12 ως 40 ετών) αποτελεί η παρουσία γενετικών καρδιαγγειακών νοσημάτων (genetic cardiovascular diseases, GCVD), όπως υπερτροφική μυοκαρδιοπάθεια, αρρυθμιογόνος δεξιά κοιλία, ανωμαλίες έκφυσης στεφανιαίων αγγείων, κληρονομικά σύνδρομα αρρυθμιογένεσης κτλ.. Επομένως, η συμμετοχή σε ανταγωνιστικά αθλήματα είτε απαγορεύεται πλήρως ή επιτρέπεται με περιορισμούς σε παρουσία υποκείμενης σοβαρής καρδιαγγειακής νόσου. Αντίθετα, η ήπια άθληση επιτρέπεται ακόμα και σε ασθενείς με GCVD που μπορούν να συμμετάσχουν με ασφάλεια στην πλειονότητα των μη συστηματικών μορφών άθλησης ήπιας έντασης. Τέλος, η φυσική δραστηριότητα στα πλαίσια της γειτονιάς ή του δημοτικού σχολείου θεωρείται γενικά χαμηλού κινδύνου και ως τέτοια πρέπει να επιτρέπεται ως τμήμα των καθημερινών δραστηριοτήτων ακόμα και σε ασθενείς με GCVD. 

			Διεθνείς κατευθυντήριες οδηγίες ελέγχου καρδιαγγειακής υγείας νέων αθλητών

			Κοινά χαρακτηριστικά των διεθνών οδηγιών, είναι ότι αφορούν αποκλειστικά αθλητές που συμμετέχουν σε ανταγωνιστικά αθλήματα (συμπεριλαμβάνονται και οι σχολικοί αγώνες). Τα προτεινόμενα συστήματα μαζικού ελέγχου (screening) βασίζονται στη χρήση προτυποποιημένου ατομικού και οικογενειακού ιστορικού και στη λεπτομερή κλινική εξέταση του καρδιαγγειακού συστήματος. Ενώ υπάρχει διχογνωμία σχετικά με τη χρησιμότητα (cost-effectiveness) της μαζικής χρήσης ΗΚΓ, ο υπερηχοκαρδιογραφικός έλεγχος των αθλητών χωρίς να υπάρχουν ενδείξεις από το ιστορικό και την κλινική εξέταση δεν συνιστάται. Παράλληλα, τονίζεται ότι ενώ η μη συμμόρφωση των ιατρών με τις οδηγίες δεν στοιχειοθετεί ιατρική αμέλεια, η εφαρμογή τους αποτελεί στοιχείο καλής ιατρικής πρακτικής που πρέπει να λαμβάνεται θετικά υπόψη σε εκδίκαση σχετικών υποθέσεων. 

			1. Αμερικανικές κατευθυντήριες οδηγίες (ΑΗΑ, 2007)

			Οι κατευθυντήριες οδηγίες της Αμερικάνικης Καρδιολογικής Εταιρείας (ΑΗΑ) αφορούν τον έλεγχο νέων μεγαλύτερων των δώδεκα ετών αλλά ίσως έχουν ισχύ (may also apply) και για νεότερες ηλικίες καθώς και για μεμονωμένες αξιολογήσεις σε ιατρείο. Στις Η.Π.Α. δεν υπάρχει νομικό-θεσμικό πλαίσιο που ορίζει τις υποχρεώσεις των σωματείων σχετικά με τον έλεγχο των αθλητών, το κόστος του προ-αγωνιστικού ελέγχου δεν καλύπτεται από ασφαλιστικά ταμεία ενώ 35% των ελέγχων γίνονται από μη ιατρικό προσωπικό (π.χ. χειροπρακτικοί). Οι οδηγίες αξιολογούνται ως δυνητικά αποτελεσματικές στην πρόληψη του αιφνίδιου θανάτου ενώ τονίζεται με έμφαση ότι δεν είναι δυνατό να επιτευχθεί μηδαμινός κίνδυνος (zero risk) σε ανταγωνιστικά αθλήματα. Με βάση την υπολογιζόμενη πιθανότητα αιφνίδιου θανάτου (ένα περιστατικό ανά 200.000 αθλητές), η επιτέλεση ΗΚΓ δεν συνιστάται, καθώς το κόστος θα ανέρχονταν σε 330.000 δολάρια για κάθε ανιχνευόμενο αθλητή με καρδιοπάθεια με συνολικό ετήσιο κόστος για το συνολικό πληθυσμό δύο δισεκατομμύρια δολάρια, που θεωρείται απαγορευτικό. Ο συνιστώμενος έλεγχος περιλαμβάνει δώδεκα σημεία: οκτώ από το ιστορικό (ατομικό και οικογενειακό) και τέσσερα από την κλινική εξέταση. Υποχρεωτική θεωρείται η επιβεβαίωση από τους γονείς της ορθότητας των απαντήσεων του ιστορικού σε παιδιά-αθλητές ενώ οι αθλητές θεωρούνται συνυπεύθυνοι αναφορικά με την ακρίβεια των απαντήσεων. 

			2. Ευρωπαϊκές κατευθυντήριες οδηγίες (ESC, 2005)

			Κύρια διαφορά των οδηγιών της Ευρωπαϊκής Καρδιολογικής Εταιρείας (ESC) είναι η σύσταση για γενικευμένη χρήση του ΗΚΓ δώδεκα απαγωγών στον έλεγχο όλων ανεξαιρέτως των αθλητών. Κυρίαρχη θέση στη διαμόρφωση των ευρωπαϊκών οδηγιών είχε η μακροχρόνια εμπειρία της Ιταλίας, στην οποία έχει επιβληθεί νομοθετικά από το 1982 ο προ-αγωνιστικός έλεγχος των αθλητών σε ανταγωνιστικά αθλήματα με την προσθήκη ΗΚΓ. Ο μαζικός έλεγχος των έξι εκατομμυρίων αθλητών (10% του πληθυσμού) ετησίως είναι εφικτός χάρη στην επαρκή στελέχωση με εξειδικευμένους ιατρούς, που μετά από τετραετή ειδίκευση στην Αθλητιατρική είναι αποκλειστικά υπεύθυνοι για τον έλεγχο των αθλητών. Η αποτελεσματικότητα του συστήματος ανίχνευσης αποδείχθηκε με τη μείωση κατά 90% των περιπτώσεων αιφνίδιου καρδιακού θανάτου σε αθλητές 12-35 ετών, κυρίως χάρη στην ανίχνευση των περιπτώσεων υπερτροφικής μυοκαρδιοπάθειας με τη βοήθεια του ΗΚΓ.

			Εκτός από τη χρήση του ΗΚΓ, οι ευρωπαϊκές οδηγίες περιλαμβάνουν αναλυτικότερο ατομικό και οικογενειακό ιστορικό, καθώς και επιμελέστερη κλινική αξιολόγηση. Ο αρχικός έλεγχος γίνεται με την είσοδο του αθλητή σε οργανωμένα ανταγωνιστικά αθλήματα  σε ηλικία 12-14 ετών και ο επανέλεγχος τουλάχιστον ανά διετία.

			3. Άλλα συστήματα ελέγχου καρδιαγγειακής υγείας παιδιών σχολικής ηλικίας

			Μονολότι λιγότερο γνωστό, από το 1973 στην Ιαπωνία έχει θεσμοθετηθεί πρόγραμμα μαζικού ελέγχου καρδιαγγειακής υγείας σε όλα τα παιδιά κατά την είσοδό τους στο δημοτικό σχολείο (επτά ετών) και στο γυμνάσιο (δεκατριών ετών). Ο έλεγχος περιλαμβάνει πληροφορίες από το ιστορικό (συμπεριλαμβανομένου του ιστορικού νόσησης από σύνδρομο Kawasaki ή ρευματικό πυρετό), επιτέλεση απλοποιημένου ΗΚΓ (τεσσάρων απαγωγών), και φωνοκαρδιογραφήματος (σε δύο θέσεις στο προκάρδιο). Με βάση το σύστημα αυτό 10% των παιδιών παραπέμπεται περαιτέρω για εξειδικευμένο υπερηχοκαρδιογράφημα ενώ η συχνότερη ΣΚ που ανιχνεύεται είναι η μεσοκολπική επικοινωνία (0,02%). Πιλοτική εφαρμογή προγράμματος καρδιολογικού ελέγχου παιδιών σχολικής ηλικίας με τη χρήση προτυποποιημένου ιστορικού, ΗΚΓ και ψηφιακού φωνοκαρδιογραφήματος με την έγκριση του Παιδαγωγικού Ινστιτούτου και του Υπουργείου Παιδείας έχει ήδη τεθεί σε εφαρμογή στην Περιφέρεια Κρήτης. Στηρίζεται μεταξύ άλλων στην από απόσταση αξιολόγηση των ηχογραφημένων ήχων καρδιακής λειτουργίας από έμπειρο παιδοκαρδιολόγο, με ικανότητα ανίχνευσης 96% αιμοδυναμικά σημαντικών καρδιοπαθειών και 93-95% των λειτουργικών φυσημάτων.

			8.6.3. Πρακτική εφαρμογή οδηγιών μαζικού σχολικού ελέγχου σε επίπεδο πληθυσμού 

			Καθοριστικοί παράγοντες για την επιτυχία κάθε συστήματος μαζικού προληπτικού ελέγχου είναι η δυνατότητα χρηματοδότησης, ο σαφής καθορισμός των ανιχνευτικών μεθόδων που θα χρησιμοποιηθούν, η διαθεσιμότητα για το σκοπό αυτό εξειδικευμένων ιατρών τόσο για τον πρωτοβάθμιο όσο και για τον δευτεροβάθμιο έλεγχο (που προκύπτει από τις παραπομπές) καθώς και η οργάνωση συστήματος κεντρικής καταγραφής και αξιολόγησης της αποτελεσματικότητας του συστήματος. Καθώς κάθε σχολική τάξη στην Ελλάδα ισοδυναμεί αριθμητικά κατά προσέγγιση με τον ετήσιο αριθμό γεννήσεων (101.823 κατά την απογραφή 2001), η υποχρεωτική αξιολόγηση έξι σχολικών τάξεων οδηγεί στην ανάγκη ελέγχου 600.000 τουλάχιστον παιδιών στην αρχή κάθε σχολικού έτους. Με βάση τη διαθεσιμότητα 3.000 παιδιάτρων περίπου στη χώρα μας (2.700 το 2000) αντιστοιχούν 200 αξιολογήσεις ανά παιδίατρο. Παράλληλα, με δεδομένη την παραπομπή τουλάχιστον 10% των παιδιών (26), προκύπτει η περαιτέρω ανάγκη δευτεροβάθμιου ελέγχου 60.000 παιδιών ετησίως. Την ευθύνη (και οικονομική επιβάρυνση) του ελέγχου έχουν ως τώρα οι γονείς ενώ σε περιπτώσεις ανασφάλιστων, αλλοδαπών και απόρων προβλέπεται ο δωρεάν έλεγχος από τα δημόσια νοσοκομεία. Ενδεικτικά, εάν 10% του γενικού πληθυσμού ανήκουν στην τελευταία κατηγορία, προκύπτει η ανάγκη αξιολόγησης 60.000 παιδιών από το δημόσιο σύστημα υγείας στην αρχή κάθε έτους. Η ανάγκη οικονομικής στήριξης και στελέχωσης του συστήματος ελέγχου είναι εμφανής ενώ προκύπτουν και άλλα ουσιαστικά ερωτήματα που πρέπει να απαντηθούν. 

			Α) Ποιος είναι υπεύθυνος για τον αρχικό έλεγχο του καρδιαγγειακού συστήματος των μαθητών; Η πιστοποίηση υγείας των μαθητών στο σύνολό της θα πρέπει να είναι αποκλειστικό έργο του οικογενειακού παιδιάτρου, καθώς η συμπλήρωσή των Α.Δ.Υ. αποτελεί μοναδική ευκαιρία τακτικής συνολικής αξιολόγησης της υγείας και ανάπτυξης του παιδιού. Ο έγκαιρος προγραμματισμός του ελέγχου (π.χ. χορήγηση Α.Δ.Υ. κατά τη διάρκεια των προηγούμενων θερινών διακοπών) μπορεί να συμβάλει στην επιμελή αξιολόγηση του μεγάλου αριθμού των μαθητών. Μονολότι σε γεωγραφικές περιοχές με έλλειψη εξειδικευμένου παιδιάτρου ή στα πλαίσια ελέγχου από δημόσιες υπηρεσίες υγείας η συμβολή και εξειδικευμένων γενικών ιατρών μπορεί να είναι ιδιαίτερα σημαντική και απόλυτα επιβεβλημένη, καμία άλλη ιατρική ειδικότητα δεν θα πρέπει να συμμετέχει στην αρχική πιστοποίηση της υγείας των παιδιών. 

			Β) Ποια είναι η απαιτούμενη ελάχιστη απαιτούμενη εκπαίδευση; H επαρκής εκπαίδευση στην αναγνώριση των συνήθων καταστάσεων αιφνίδιου θανάτου σε αθλητές, καθώς και στη βελτίωση των κλινικών ικανοτήτων στην παιδιατρική καρδιακή ακρόαση και σημειολογία είναι απαραίτητη προϋπόθεση επιτυχίας του συστήματος. Δυστυχώς, οι φθίνουσες διεθνώς κλινικές ικανότητες των νέων ιατρών οδηγούν τόσο στην αποτυχία ανίχνευσης σημαντικών παθολογικών καταστάσεων όσο και σε δαπανηρές εξετάσεις  χωρίς ένδειξη. Αναφέρεται ότι ο γενικός παιδίατρος έχει ευαισθησία 80% και ειδικότητα 65% στην αναγνώριση παθολογικών καρδιακών φυσημάτων ενώ οι ειδικευόμενοι και οι φοιτητές Ιατρικής ακόμα χαμηλότερη κλινική ακρίβεια. Η ασφαλής εκπαίδευση μπορεί να εξασφαλιστεί μόνο με την επαρκή κλινική παρακολούθηση (κατά τη διάρκεια της ειδίκευσης στην Παιδιατρική) οργανωμένων παιδοκαρδιολογικών ιατρείων ή και με την παρακολούθηση εκπαιδευτικών σεμιναρίων με τη χρήση πολυμέσων.

			Γ) Πώς γίνεται ο δευτεροβάθμιος καρδιολογικός έλεγχος; Διεθνώς, ο εξειδικευμένος καρδιολογικός έλεγχος των παιδιών πραγματοποιείται αποκλειστικά από εξειδικευμένους παιδίατρους στο γνωστικό αντικείμενο της Παιδοκαρδιολογίας και πιστοποιημένη επάρκεια σε σχετικές διαγνωστικές τεχνικές. Στη χώρα μας, που η Παιδοκαρδιολογία δεν είναι αναγνωρισμένη εξειδίκευση της Παιδιατρικής, ο περαιτέρω έλεγχος επιτελείται συνήθως από καρδιολόγους ενηλίκων. Η ανάγκη πιστοποίησης της Παιδοκαρδιολογίας ως γνωστικού αντικειμένου της Παιδιατρικής ώστε να συμβάλλει ενεργά στη διαμόρφωση ορθών πολιτικών υγείας που αφορούν την καρδιαγγειακή υγεία των παιδιών είναι επιτακτική. 

			Δ) Ποιος καθορίζει το βαθμό συμμετοχής του μαθητή στη σχολική γυμναστική;

			Η ενεργός συμμετοχή του θεράποντα παιδιάτρου ή του παιδοκαρδιολόγου και πιθανόν των κηδεμόνων στη σχολική επιτροπή που αποφασίζει για την απαλλαγή μαθητών από το μάθημα της γυμναστικής κρίνεται επιβεβλημένη, ώστε να συμβάλει στην αποφυγή του ολοκληρωτικού αποκλεισμού και περιθωριοποίησης των πασχόντων με καρδιαγγειακά προβλήματα παιδιών.

			8.6.4 Η έλλειψη θεσμικού πλαισίου ανταγωνιστικής άθλησης

			Δυστυχώς, σε αντίθεση με τη θεσμοθετημένη αξιολόγηση για τη συμμετοχή στις συνήθεις (χαμηλού κινδύνου) σχολικές δραστηριότητες και τις αισιόδοξες προοπτικές περαιτέρω βελτίωσής της, η (υψηλότερου κινδύνου) συμμετοχή τόσο σε σχολικά όσο και σε εξωσχολικά ανταγωνιστικά αθλήματα δεν καλύπτεται από ενιαίο θεσμικό πλαίσιο με βάση τις διεθνείς οδηγίες. Η έλλειψη αυτή οδηγεί στον αυτοσχεδιασμό των σωματείων, που αποσκοπώντας κυρίως στη νομική τους προστασία περιορίζονται σε αναζήτηση ενυπόγραφων βεβαιώσεων «μηδενικού κινδύνου», χωρίς να προσδιορίζονται ούτε το είδος και η έκταση του απαιτούμενου ελέγχου ούτε η ειδικότητα του υπευθύνου ιατρού. Εξάλλου, ούτε θεωρητικά ούτε στην πράξη είναι δυνατή η διαβεβαίωση για μηδενικό κίνδυνο. Η αξιολόγηση των νέων αθλητών πρέπει και σε αυτή την περίπτωση να βασίζεται στις διεθνείς οδηγίες, η πιθανότητα παράνομης λήψης φαρμακευτικών ουσιών και οι σχετιζόμενοι με αυτήν κίνδυνοι πρέπει να λαμβάνονται υπόψη ενώ η ανάγκη επιτέλεσης και ΗΚΓ στον αρχικό έλεγχο φαίνεται επιβεβλημένη, ιδίως σε μεγαλύτερης ηλικίας παιδιά (>12 ετών). Και στην περίπτωση αυτή, ο γενικός παιδίατρος οφείλει να έχει πρωταρχικό και κομβικό ρόλο στο σύστημα προ-αγωνιστικού ελέγχου ενώ η κλινική του ικανότητα στην καρδιακή ακρόαση και στη διάγνωση του παιδικού ΗΚΓ καθορίζουν και την επιτυχία του συστήματος ελέγχου.

			Συμπεράσματα. Ο θεσμοθετημένος έλεγχος παιδιών σχολικής ηλικίας στη χώρα μας είναι ιδιαίτερα σημαντικό μέτρο προστασίας της ζωής και της υγείας των παιδιών με σημαντικά όμως περιθώρια βελτίωσης. Παράλληλα, διαπιστώνεται έλλειψη ενιαίας πολιτικής σχετικά με τον έλεγχο παιδιών που συμμετέχουν σε ανταγωνιστικά αθλήματα. Υπάρχει ανάγκη διαμόρφωσης κατευθυντήριων οδηγιών με βάση την ελληνική πραγματικότητα, που να εξασφαλίζουν την ασφαλέστερη συμμετοχή όλων των παιδιών και εφήβων στις αθλητικές δραστηριότητες, με τον παιδίατρο να αποτελεί τον ακρογωνιαίο λίθο του κάθε συστήματος ελέγχου.
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			9. Η καρδιακή ακρόαση στην Παιδιατρική Καρδιολογία 

			Από την εποχή του Ιπποκράτη, η λεπτομερής φυσική εξέταση και η σωστή λήψη του ιστορικού αποτελούν κύρια χαρακτηριστικά της σωστής άσκησης της ιατρικής «τέχνης». Μετά τη λήψη του ιστορικού, η φυσική (κλινική) εξέταση αποτελεί την αρχική και θεμελιώδη ιατρική πράξη, κατά την οποία ο ιατρός με τη χρήση των αισθήσεών του (όραση, ακοή, ψηλάφηση) πρέπει να εντοπίσει ποιο ή ποια λειτουργικά συστήματα πάσχουν. 

			Δυστυχώς, οι σύγχρονες τεχνολογικές εξελίξεις, ιδίως στον τομέα της ιατρικής απεικόνισης, έχουν οδηγήσει στη λανθασμένη αντίληψη ότι η κλινική εξέταση πιθανώς είναι μία απαρχαιωμένη προσέγγιση, που στερεί πολύτιμο χρόνο από τον πολυάσχολο σύγχρονο ιατρό. Και όμως, ακόμα και η πιο εξελιγμένη απεικονιστική μέθοδος θα χρειαστεί να αξιολογηθεί τελικά από ιατρό, ο οποίος δικαιολογημένα απαιτεί να γνωρίζει ποιο ακριβώς είναι το κλινικό ερώτημα και η πιθανή κλινική διάγνωση. 

			Η κλινική εξέταση του καρδιαγγειακού συστήματος συνίσταται στην επισκόπηση, ψηλάφηση, επίκρουση και ακρόαση. Καθώς η ψηλάφηση και η επίκρουση έχουν μειωμένη εφαρμογή, δεν πρέπει όμως να παραλείπονται, ο ιατρός βασίζεται κυρίως στην επισκόπηση και στην ακρόαση. Η κύρια όμως, και σημαντικά δυσκολότερη «τέχνη», είναι η καρδιακή ακρόαση: Ο έμπειρος ιατρός διακρίνει τους ήχους της φυσιολογικής καρδιακής λειτουργίας από τους παθολογικούς ήχους και μπορεί όχι μόνο να θέσει την σωστή ένδειξη περαιτέρω απεικονιστικού ελέγχου του ασθενούς, αλλά και να κατευθύνει τη στοχευμένη πλέον απεικόνιση σε συγκεκριμένες διαγνωστικές πιθανότητες. 

			Δυστυχώς, η κλασική ιατρική εκπαίδευση στην καρδιακή ακρόαση συχνά υστερεί για πολλούς λόγους: απαιτεί διαδοχική ακρόαση του ασθενούς, ο εκπαιδευτής δεν γνωρίζει τι ακριβώς ακούει ο εκπαιδευόμενος και εάν πράγματι εντοπίζει το ίδιο ακροαστικό εύρημα ή επικεντρώνεται σε κάτι άλλο. Ειδικότερα, η παιδιατρική καρδιακή ακρόαση έχει την περαιτέρω δυσκολία της μειωμένης συνεργασίας των παιδιών, της αδυναμίας να κρατήσουν την αναπνοή τους, της γρήγορης καρδιακής λειτουργίας και της δυσφορίας που νιώθουν εκείνα και οι γονείς τους μετά από διαδοχικές κλινικές εξετάσεις για εκπαιδευτικούς λόγους. Κυρίως όμως, οι ευκαιρίες που είχε ο γενικός παιδίατρος και ο γενικός ιατρός, για να έρθουν σε επαφή με καρδιοπαθή παιδιά κατά τη διάρκεια της εκπαίδευσής τους, σταδιακά μειώνονται με την ανάπτυξη εξειδικεύσεων και στην Παιδιατρική. Έτσι, η εκπαίδευση συχνά περιορίζεται στην ανάγνωση συγγραμμάτων που περιγράφουν ακροαστικά ευρήματα. Η επιβεβαίωση της φθίνουσας κλινικής ικανότητας στην καρδιακή ακρόαση έχει καταγραφεί αναλυτικά τόσο διεθνώς όσο και στη χώρα μας. Διεθνώς, ο γενικός παιδίατρος έχει ευαισθησία 80% και ειδικότητα 65% στην αναγνώριση παθολογικών καρδιακών φυσημάτων, οι ειδικευόμενοι και οι φοιτητές Ιατρικής ακόμα χαμηλότερη (50%). Σε αντίστοιχες μελέτες στη χώρα μας, δεν καταγράφονται διαφορές στις κλινικές ικανότητες μεταξύ φοιτητών, ειδικευομένων και ειδικών παιδιάτρων και γενικών ιατρών, ενδεικτικό της έλλειψης επαρκούς εκπαίδευσης. Από τα δέκα παιδιά με παθολογικό φύσημα (καρδιοπαθή) ο ιατρός τους θα παραπέμψει σωστά μόνο τα οκτώ, παράλληλα με την παραπομπή τριών ως τεσσάρων από τα δέκα παιδιά με αθώα λειτουργικά φυσήματα. 

			Η σημασία της παιδιατρικής καρδιακής ακρόασης. Στη χώρα μας, οι παιδίατροι και οι γενικοί ιατροί είναι επιφορτισμένοι με τη συμπλήρωση των πιστοποιητικών υγείας για τη συμμετοχή των μαθητών σε αθλοπαιδιές (Ατομικό Δελτίο Υγείας). Η υποχρεωτική αξιολόγηση έξι σχολικών τάξεων οδηγεί στην ανάγκη πρωτοβάθμιου καρδιολογικού ελέγχου 600.000 τουλάχιστον παιδιών στην αρχή κάθε σχολικού έτους. Ο ιατρός με μόνο εφόδιο το στηθοσκόπιό του και τη σωστή λήψη του ιστορικού οφείλει να διακρίνει την πλειοψηφία των παιδιών με λειτουργικά φυσήματα από τη μειοψηφία που εμφανίζει παθολογική ακρόαση και χρήζει παραπομπής. 

			Χρήση πολυμέσων και καρδιακή ακρόαση. Η δυνατότητα ψηφιακής ηχογράφησης και αναπαραγωγής των καρδιακών ήχων με τη χρήση ψηφιακών στηθοσκοπίων επιτρέπουν την επαναληπτική και τμηματική αναπαραγωγή της ηχογράφησης και την ταυτόχρονη συνακρόαση από τον εκπαιδευτή και από τους εκπαιδευόμενους, μοναδικά πλεονεκτήματα συγκριτικά με την κλασική κλινική εκπαίδευση. Η αξιολόγηση της αποτελεσματικότητας της συγκεκριμένης εκπαιδευτικής διαδικασίας έχει δείξει σημαντική βελτίωση των κλινικών ικανοτήτων των συμμετεχόντων και αποτελεί σημαντική συμπληρωματική μέθοδο της κλασικής εκπαίδευσης στην καρδιακή ακρόαση. 

			9.1. Το στηθοσκόπιο 

			Η κλινική ακρόαση από την εποχή του Ιπποκράτη ως τις αρχές του προηγούμενου αιώνα γινόταν με την άμεση επίθεση του αυτιού του ιατρού στον θώρακα του ασθενούς (άμεση ακρόαση). Λόγοι σεμνοτυφίας κυρίως, επέβαλαν την κατασκευή του στηθοσκοπίου, ενός αγωγού μετάδοσης ήχων προκειμένου για τη μείωση της δυσφορίας των ασθενών. Η κατασκευή του πρώτου στηθοσκοπίου αποδίδεται στον René-Theophile Hyacinthe Laennec (1816), έναν νέο ιατρό που, τυλίγοντας ένα φύλλο χαρτί σε μορφή κυλινδρικού σωλήνα και παρεμβάλλοντάς-το μεταξύ του θώρακα του ασθενή και του αυτιού του, αντιλήφθηκε την εξαιρετική μετάδοση των ήχων μέσω του πρώτου «στηθοσκοπίου». Η έμμεση κλινική ακρόαση ήταν γεγονός. 

			Οι όροι στηθοσκόπιο και στηθοσκόπηση επικράτησε έκτοτε, για να περιγραφεί η έμμεση ακρόαση, αν και εννοιολογικά ο πρώτος όρος είναι αδόκιμος, καθώς το επίθημα –σκοπιο αναφέρεται στην οπτική και όχι στην ακουστική εντόπιση (ενίσχυση). Σε αντίθεση με το μικροσκόπιο, τηλεσκόπιο, θωρακοσκόπιο κτλ., το στηθοσκόπιο δεν αποτελεί μέσο μετάδοσης εικόνας, αλλά ήχου. 

			Τα στηθοσκόπια από απλοί μονοί σωλήνες σταδιακά εξελίχθηκαν στα σύγχρονα διαυλικά στηθοσκόπια με κώδωνα και διάφραγμα. Η ποιότητά τους καθορίζεται από την ικανότητά τους να μεταδίδουν χωρίς απώλειες όλο το φάσμα των ακουστών συχνοτήτων, που παράγεται στην επιφάνεια επαφής του διαφράγματος ή του κώδωνα. 

			Κοινές αρχές στη λειτουργία όλων των κλασικών στηθοσκοπίων είναι:

			
					Οι αντιληπτοί από τον άνθρωπο ήχοι αφορούν μικρό εύρος συχνοτήτων (20-20.000 Hz).

					Η χρήση του διαφράγματος είναι κατάλληλη για τη μετάδοση υψηλής συχνότητας ήχων.

					Η απαλή μόνο επαφή του κώδωνα στο δέρμα επιτρέπει την μετάδοση χαμηλής συχνότητας ήχων (μπάσων), ενώ η έντονη πίεσή του σε αυτό οδηγεί στην απώλεια των μπάσων συχνοτήτων (συμπεριφορά ως διάφραγμα). 

					Όσο μικρότερη είναι η διάμετρος της επιφάνειας επαφής, κώδωνα ή διαφράγματος, τόσο καλύτερη η αντίληψη των υψίσυχνων ήχων και παράλληλα χειρότερη η αντίληψη των βύθιων ήχων. Έτσι, τα παιδιατρικά –μικρής διαμέτρου– στηθοσκόπια είναι πιο «υψίσυχνα» από εκείνα των ενηλίκων, ενώ τα νεογνικά έχουν ακόμα μεγαλύτερη απώλεια των χαμηλής συχνότητας ήχων με αντίληψη μόνο των υψίσυχνων ήχων. 

					 Κατά κανόνα, όσο μεγαλύτερο το μήκος του συνδετικού σωλήνα τόσο μεγαλύτερη η απώλεια έντασης του ήχου. 

					Πλεονέκτημα των μικρής διαμέτρου κώδωνα-διαφράγματος είναι η ακριβέστερη εντόπιση του σημείου μέγιστης έντασης του ήχου και η αποφυγή κριγμών στην ακρόαση του παιδικού θώρακα. 

					Η σωστή εφαρμογή της ελαίας και η ευθυγράμμιση του τελικού τμήματος του αυλού του στηθοσκοπίου με τον έξω ακουστικό πόρο εξασφαλίζει την μέγιστη ένταση μετάδοσης. 

			

			Τα σύγχρονα «ηλεκτρονικά» στηθοσκόπια βασίζονται στην ενίσχυση της έντασης του ήχου, η οποία παράγεται από την επιφάνεια επαφής στηθοσκοπίου-σώματος ασθενούς, με αποτέλεσμα την ευκρινέστερη αντίληψη των ηχητικών φαινομένων. Επιπλέον, επιτρέπουν την ψηφιακή καταγραφή και αναπαραγωγή των ακροαστικών ευρημάτων. Όμως, η ενίσχυση της έντασης δεν συνεπάγεται και καλύτερη ποιότητα ήχου, καθώς πρέπει όλο το φάσμα των συχνοτήτων να ενισχυθεί αναλογικά, κάτι που δεν επιτυγχάνεται πάντα. 

			9.2. Οι καρδιακοί ήχοι

			Η κατανόηση της δημιουργίας των ήχων της καρδιάς αποτελεί τη βάση της αποτελεσματικής καρδιακής ακρόασης. Συγκεκριμένα, η προέλευση όλων των βιολογικών ήχων βασίζεται στην κίνηση: όπως η κίνηση του αέρα στο έντερο δημιουργεί εντερικούς ήχους, ενώ στους βρόγχους το αναπνευστικό ψιθύρισμα, αντίστοιχα, η μηχανική κίνηση των καρδιακών βαλβίδων και η ροή του αίματος δημιουργούν τους καρδιακούς ήχους. Καθώς οι καρδιακοί ήχοι μεταδίδονται μέσω του θωρακικού τοιχώματος στο στηθοσκόπιο, το αρχικό ηχητικό σήμα υπόκειται σε μείωση της έντασης και επιλεκτική απορρόφηση συχνοτήτων, οδηγώντας στο γνώριμο άκουσμα της φυσιολογικής καρδιακής λειτουργίας. 

			Παθολογική εξασθένηση και μείωση της διαγνωστικής ακρίβειας της καρδιακής ακρόασης θα έχουμε σε κάθε περίπτωση παρεμβολής πρόσθετων ηχοανακλαστικών επιφανειών μεταξύ καρδιάς και δέρματος, όπως:

			
					λίπος (παχυσαρκία),

					αέρας (π.χ. εμφυσηματικός πνεύμονας, πνευμοθώρακας) ή

					υγρό (π.χ. περικαρδιακή συλλογή).

			

			Αντίστροφα, η καρδιακή ακρόαση των παιδιών και λεπτόσωμων ατόμων χαρακτηρίζεται από την ευκρινέστερη ανίχνευση ήχων φυσιολογικής λειτουργίας που σπάνια ανιχνεύονται σε ενηλίκους (π.χ. λειτουργικά φυσήματα). 

			9.2.1. Χαρακτηριστικά ήχων (και καρδιακών ήχων)

			Κάθε ήχος χαρακτηρίζεται και πρέπει να περιγραφεί με βάση:

			Α. Την ένταση, δηλαδή την ευκολία με την οποία γίνεται αντιληπτός. Η συνήθης μέτρηση της έντασης του ήχου (decibel) δεν έχει εφαρμογή στην υποκειμενική αντίληψη των καρδιακών ήχων με τη χρήση κλασικού στηθοσκοπίου. Οι καρδιακοί ήχοι που χαρακτηρίζονται ως φυσήματα ταξινομούνται σε εξαβάθμια κλίμακα: 

			
					1/6 μόλις αντιληπτός, 

					2/6 χαμηλής έντασης, 

					3/6 σαφώς αντιληπτός, 

					4/6 έντονος που συνοδεύεται με απτικό αίσθημα τριγμού στην ψηλάφηση (ροίζος), 

					5/6 ιδιαίτερα έντονος, 

					6/6 αντιληπτός ακόμα και με οριακή επαφή του στηθοσκοπίου. 

			

			Η κλίμακα αυτή είναι σαφώς υποκειμενική, αλλά γενικά η παρουσία ροίζου ταξινομεί το θόρυβο (φύσημα) ως μεγάλης έντασης. 

			Η ένταση κάθε ηχητικού φαινομένου, εξαρτάται, εκτός από τους παράγοντες που σχετίζονται με τη μετάδοση του ήχου, κυρίως από την αρχική μηχανική ενέργεια κατά την ταλάντωση ιστών ή το στροβιλισμό του αίματος. Όσο μεγαλύτερη η διαφορά πίεσης μεταξύ δύο κοιλοτήτων (π.χ. μεγάλου αγγείου-καρδιακής κοιλότητας ή κοιλιών-κόλπων) τόσο περισσότερο ορμητική θα είναι η σύγκλειση της διαχωριστικής τους επιφάνειας (βαλβίδας). Έτσι, σε υπέρταση, αρτηριακή ή πνευμονική, η μεγάλη διαφορά πίεσης κατά τη σύγκλειση της αορτικής ή πνευμονικής βαλβίδας οδηγεί στην βίαιη σύγκλεισή τους και στη δημιουργία έντονου ήχου (καρδιακού τόνου). Η παρουσία μεγάλης διαφοράς πιέσεων μεταξύ αριστερής και δεξιάς κοιλίας σε ύπαρξη επικοινωνίας μεταξύ τους οδηγεί σε έντονο φύσημα. Κυμαινόμενης έντασης είναι οι ήχοι σε περιπτώσεις κυμαινόμενης διαφοράς πίεσης (κυμαινόμενη ένταση ήχου σύγκλεισης των κολποκοιλιακών βαλβίδων σε ασυνέργεια κολπικής-κοιλιακής συστολής σε πλήρη κολποκοιλιακό αποκλεισμό). 

			Θα πρέπει όμως να τονιστεί ότι σοβαρότατες βαλβιδικές στενώσεις μπορεί να μην οδηγήσουν σε δημιουργία ήχου ικανής έντασης, εάν υπάρχει αδυναμία παραγωγής κινητικής ενέργειας από την καρδιακή αντλία (π.χ. καρδιακή ανεπάρκεια), ενώ μεγάλες ενδοκαρδιακές επικοινωνίες μπορεί να μη συνοδεύονται καν από αντιληπτό ήχο, εάν υπάρχει εξίσωση πιέσεων δεξιών και αριστερών κοιλοτήτων και απουσία ροής (π.χ. σε αύξηση πιέσεων δεξιάς κοιλίας-πνευμονική υπέρταση). 

			Β. Τη βασική του συχνότητα, η οποία τον χαρακτηρίζει ως χαμηλής (μπάσο, βύθιο), μέσης ή υψηλής συχνότητας (πρίμο-υψίσυχνο) ήχο. Η συχνότητα αυτή καθορίζεται γενικά από τη συχνότητα ταλάντωσης ή παλμικής κίνησης της επιφάνειας ή αιματικής ροής αντίστοιχα που παράγει τον ήχο: όσο ταχύτερη η ταλάντωση τόσο μικρότερο το μήκος κύματος και τόσο πιο υψίσυχνος ο ήχος. Μεγάλες επιφάνειες ταλαντώνονται με χαμηλότερη συχνότητα συγκριτικά με μικρές επιφάνειες και παράγουν περισσότερο βύθιους ήχους. Συγκρίνοντας τη μεγάλη επιφάνεια των κολποκοιλιακών (κ.κ.) βαλβίδων με τη μικρή επιφάνεια των αρτηριακών (αορτικής-πνευμονικής), αναμένουμε ότι ο ήχος σύγκλεισης των κολποκοιλιακών βαλβίδων (πρώτος τόνος) είναι περισσότερο βύθιος σε σχέση με τον ήχο σύγκλεισης των αρτηριακών βαλβίδων (δεύτερος τόνος). Αντίστοιχα, υψηλής ταχύτητας στροβιλώδης αιματική ροή δημιουργεί στροβιλισμούς που γίνονται αντιληπτοί ως υψίσυχνοι ήχοι (φυσήματα) σε σχέση με χαμηλής ταχύτητας στροβιλισμούς.

			Γ. Τη χρονική διάρκεια. Η χρονική διάρκεια (σε sec ή msec) είναι δύσκολο να περιγραφεί στην κλινική ακρόαση. Γενικά, τα βραχείας διάρκειας ηχητικά φαινόμενα στην καρδιακή ακρόαση περιγράφονται ως τόνος (tone) και κλαγγή (click), ενώ εκείνα που έχουν κάποια αντιληπτή διάρκεια ως φυσήματα (murmur). 

			Δ. Το χρονισμό στον καρδιακό κύκλο, δηλαδή τη χρονική ταξινόμηση του ηχητικού φαινομένου σε σχέση με τις δύο κύριες χρονικές φάσεις του καρδιακού κύκλου: τη συστολή και τη διαστολή. Έτσι, οι καρδιακοί ήχοι περιγράφονται ως αμιγώς συστολικοί, διαστολικοί ή συνεχείς. Ο σωστός χρονισμός έχει κεφαλαιώδη κλινική σημασία.

			Ε. Τη διακύμανση της έντασης στο χρόνο, για τους ήχους με διάρκεια (φυσήματα). Όμως, η διάκριση θα είναι δύσκολη για τον μη έμπειρο ακροατή, ενώ η αξιολόγηση σχεδόν αδύνατη σε ταχυκαρδία (που χαρακτηρίζει την παιδιατρική καρδιακή ακρόαση). Ένας ήχος με αύξουσα ένταση χαρακτηρίζεται crescendo, με φθίνουσα decrescendo, και με διαδοχικά αύξουσα και φθίνουσα ένταση crescendo-decresendo. Ένας ήχος σταθερής έντασης στον χρόνο χαρακτηρίζεται ταινιοειδής.

			ΣΤ. Την τοπική εντόπιση στο θώρακα, η οποία περιλαμβάνει τη σαφή περιγραφή: α) Της θέσης μέγιστης έντασης δηλαδή του σημείου, όπου ο ήχος γίνεται αντιληπτός στη μέγιστή του ένταση (punctum maximum ή p.m.), στοιχείο εξαιρετικά σημαντικό στην κλινική διάγνωση και β) της επέκτασής του, με την περιγραφή των περιοχών, όπου ο ήχος γίνεται (ασθενέστερα) αντιληπτός. Όσο εντονότερο είναι το ηχητικό φαινόμενο τόσο πιθανότερο να γίνεται αντιληπτό σε μεγάλη έκταση, ενώ οι εστίες επέκτασης σχετίζονται και με την προέλευσή του (π.χ. επέκταση στις μασχάλες σε στενώσεις πνευμονικών αρτηριών, στη σφαγή σε βαλβιδική στένωση αορτής, στη ράχη σε στένωση πνευμονικής βαλβίδας κτλ.). 

			Οι κλασικές θέσεις καρδιακής ακρόασης είναι :

			
					 κορυφαία αντίστοιχα με το σημείο ψηλάφησης της καρδιακής ώσης (συνήθως στη μεσοκλειδική γραμμή κάτω από τη θηλή (εστία ακρόασης μιτροειδούς),

					αριστερή κατώτερη παραστερνική θέση (τέταρτο μεσοπλεύριο διάστημα αριστερά-εστία ακρόασης τριγλώχινος),

					αριστερή ανώτερη (δεύτερο μεσοπλεύριο διάστημα αριστερά-εστία ακρόασης πνευμονικής) και

					δεξιά ανώτερη παραστερνική θέση (δεύτερο μεσοπλεύριο διάστημα δεξιά-εστία ακρόασης αορτικής).

			

			Ιδιαίτερα στην παιδιατρική καρδιακή ακρόαση, δεν πρέπει να παραλείπεται η λεπτομερής ακρόαση όλης της προκάρδιας χώρας καθώς και των υποκλείδιων περιοχών, του σφαγιτιδικού βόθρου, της μεσοωμοπλατιαίας χώρας και των μασχαλών. 

			 Η λεπτομερής περιγραφή των καρδιακών ήχων πρέπει τελικά να απαντά στο κλινικό ερώτημα: αυτό που ακούσαμε και περιγράψαμε περισσότερο ή λιγότερο αναλυτικά, είναι πράγματι η συνήθης και αναμενόμενη ακρόαση μιας φυσιολογικής παιδικής καρδιάς ή μία μη αναμενόμενη (παθολογική) καρδιακή ακρόαση που χρήζει περαιτέρω διερεύνησης και παραπομπής; 

			H γνώση της μηχανικής των φυσιολογικών και παθολογικών καρδιακών ήχων είναι σημαντική για την κατανόηση των κλινικών ακροαστικών ευρημάτων και παρουσιάζεται στη συνέχεια. 

			9.3. Μηχανική λειτουργία της καρδιάς

			Για την κατανόηση της δημιουργίας των φυσιολογικών και παθολογικών καρδιακών ήχων είναι χρήσιμη η υπενθύμιση του τρόπου μηχανικής λειτουργίας της καρδιάς. Η εξασφάλιση της μονόδρομης, προς τα εμπρός κίνησης του αίματος οφείλεται στη στεγανή σύγκλειση των καρδιακών βαλβίδων. 

			Τόσο οι ενδοκαρδιακές κολποκοιλιακές (μιτροειδής, τριγλώχινα) όσο και οι αρτηριακές μηνοειδείς (αορτική, πνευμονική) είναι βαλβίδες μίας κατεύθυνσης. Παρά τις όποιες ανατομικές διαφορές τους, κάθε κολποκοιλιακή βαλβίδα χαρακτηρίζεται από την αντιθετική της τοποθέτηση σε σχέση με την αντίστοιχη αρτηριακή, ώστε το επίπεδο διάνοιξης της μίας να είναι το επίπεδο σύγκλεισης της άλλης. (Εικόνες 9.1 & 9.2)
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			Εικόνα 9.1
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			Εικόνα 9.2

			Η πραγματικά θαυμαστή αυτή διάταξη έχει συνέπεια με την καρδιακή συστολή την σχεδόν ταυτόχρονη σύγκλειση της σύστοιχης βαλβίδας εισόδου (κολποκοιλιακής) και τη διάνοιξη της βαλβίδας εξόδου (αρτηριακής), εξασφαλίζοντας την προώθηση της ροής στα αγγεία. Αντίστροφα, στην καρδιακή διαστολή, η επανέκπτυξη των κοιλιών στο αρχικό τους μέγεθος με τη μείωση των ενδοκοιλοτικών πιέσεων χαρακτηρίζεται ακριβώς από την αντίθετη κίνηση των βαλβίδων (διάνοιξη κολποκοιλιακών βαλβίδων και σύγκλειση αρτηριακών). (d1, d2, d3)

			9.3.1. Καρδιακή συστολή 

			Καθώς αυξάνεται η ενδοκοιλοτική πίεση στην αντίστοιχη κοιλία, προηγείται η σύγκλειση των κολποκοιλιακών βαλβίδων (όταν η ενδοκοιλιακή πίεση υπερβεί εκείνη των κόλπων) και ελάχιστα μετά ακολουθεί η διάνοιξη των αρτηριακών βαλβίδων (λόγω υψηλότερης πίεσης των αρτηριών από τους κόλπους, μεσολαβεί σύντομο διάστημα, ώστε να αναπτυχθεί ικανή ενδοκοιλιακή πίεση για να διανοίξει τις αρτηριακές βαλβίδες). (d1, d2, d3) Ο χρόνος μεταξύ σύγκλεισης των κολποκοιλιακών και διάνοιξης των αρτηριακών βαλβίδων χαρακτηρίζεται ως ισοογκωτική συστολή, καθώς η συστολή δεν συνοδεύεται από μείωση του ενδοκοιλιακού όγκου, αλλά μόνο από αύξηση των πιέσεων. (Εικόνα 9.3)

			Η συστολή χαρακτηρίζεται από: 

			
					σύγκλειση των κολποκοιλιακών βαλβίδων, 

					διάνοιξη των αρτηριακών βαλβίδων και

					ενεργητική εξώθηση του αίματος στην αντίστοιχη κυκλοφορία (πνευμονική, συστηματική). [image: ]


			

			Εικόνα 9.3

			9.3.2. Καρδιακή διαστολή 

			Η καρδιακή διαστολή αντιπροσωπεύει την έκπτυξη της συσταλθείσας κάθε κοιλίας στον αρχικό της όγκο. Εκπτυσσόμενη, δημιουργεί συνθήκες μικρότερης ενδοκοιλοτικής πίεσης σε σχέση με τις προηγούμενες (κόλποι) και ακόλουθες (αρτηρίες) δομές. Τώρα, ο αντίθετος προσανατολισμός κολποκοιλιακών-αρτηριακών βαλβίδων είναι υπεύθυνος για τη σύγκλειση των αρτηριακών και τη διάνοιξη των κολποκοιλιακών βαλβίδων. (Εικόνα 9.4) (d1, d2, d3)

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 9.4

			Η σύγκλειση των αρτηριακών βαλβίδων προηγείται, καθώς η υψηλότερη διαστολική πίεση των αρτηριών υπερβαίνει νωρίτερα τη φθίνουσα ενδοκοιλιακή πίεση. Καθώς η ενδοκοιλιακή πίεση μειώνεται περαιτέρω φθάνοντας σε επίπεδα χαμηλότερα της πίεσης των κόλπων, ακολουθεί και η παθητική διάνοιξη των κολποκοιλιακών βαλβίδων. Ο χρόνος μεταξύ της σύγκλεισης των αρτηριακών και διάνοιξης των κολποκοιλιακών βαλβίδων χαρακτηρίζεται ως ισοογκωτική χάλαση. 

			Μετά τη διάνοιξη των κολποκοιλιακών βαλβίδων αρχίζει η πλήρωση των κοιλιών με αίμα που έχει συλλεχθεί στους κόλπους. Η διαστολική πλήρωση των κοιλιών έχει δύο διακριτές φάσεις: την αρχική πλήρωση, όπου το αίμα ρέει με ταχύτητα από τους κόλπους στις κοιλίες με κινητήρια δύναμη τη διαφορά πίεσης των κοιλοτήτων και μόνο (πρώιμη-παθητική πλήρωση) και την τελική φάση (όψιμη-ενεργητική πλήρωση) με κινητήρια δύναμη την ενεργητική τώρα συστολή των κόλπων και την προώθηση περαιτέρω ποσότητας αίματος που είχε παραμείνει στους κόλπους.

			Έτσι, τα διαδοχικά φαινόμενα που χαρακτηρίζουν τη διαστολή είναι: 

			
					σύγκλειση αρτηριακών βαλβίδων,

					διάνοιξη κολποκοιλιακών βαλβίδων,

					παθητική πλήρωση κοιλιών και

					ενεργητική πλήρωση κοιλιών (κολπική συστολή).

			

			9.3.3. Μηχανική λειτουργία της καρδιάς-καρδιακοί ήχοι

			Η κατανόηση του μηχανισμού και του χρονισμού σύγκλεισης και διάνοιξης των καρδιακών βαλβίδων αποτελεί το θεμέλιο της κατανόησης των φυσιολογικών καρδιακών ήχων και του σωστού χρονισμού των παθολογικών ήχων και των πρόσθετων ακουστικών ευρημάτων. Οι μόνοι ήχοι που φυσιολογικά μπορούν να γίνουν αντιληπτοί είναι οι ήχοι σύγκλεισης των βαλβίδων, καθώς η διάνοιξη των βαλβίδων και η ομαλή, μη στροβιλώδης αιματική ροή διαμέσου φυσιολογικών βαλβίδων δεν συνοδεύεται από αντιληπτά ακροαστικά ευρήματα. Ακολουθεί λεπτομερής περιγραφή των αναμενόμενων (φυσιολογικών) καρδιακών ήχων. 

			Σύμφωνα με τη χρονική αλληλουχία των φάσεων της συστολής και της διαστολής, τα συνοδά φυσιολογικά ακουστικά ευρήματα είναι τα ακόλουθα (Πίνακας 9.1): 
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			Πίνακας 9.1

			Δηλαδή, μόνο η σύγκλειση των κολποκοιλιακών και αρτηριακών βαλβίδων δημιουργεί ηχητικά φαινόμενα τέτοιας έντασης που γίνονται αντιληπτά με το στηθοσκόπιο. 

			Ο πρώτος καρδιακός τόνος, είναι αποτέλεσμα σχεδόν ταυτόχρονης σύγκλεισης των δύο κολποκοιλιακών βαλβίδων (μιτροειδούς-τριγλώχινας). Γίνεται αντιληπτός ως μονήρης ήχος, λόγω ελάχιστης πρακτικά χρονικής διαφοράς στη σύγκλειση των δύο βαλβίδων που δεν γίνεται αντιληπτή ακροαστικά. Καθώς οι κολποκοιλιακές βαλβίδες είναι μεγάλης διαμέτρου και βρίσκονται κεντρικότερα στο θώρακα από τις αρτηριακές, ο ήχος που μεταδίδεται στο θωρακικό τοίχωμα είναι βραχείας διάρκειας (τόνος) και χαμηλής συχνότητας (μπάσος-βύθιος). Ακούγεται δυνατότερα στην κορυφή της καρδιάς (θέση ακρόασης μιτροειδούς) και στο τέταρτο μεσοπλεύριο διάστημα αριστερά παραστερνικά (θέση ακρόασης τριγλώχινας). 

			Και στη διαστολή, μόνο η σύγκλειση των αρτηριακών βαλβίδων δημιουργεί συνήθως ακουστό ήχο, τον δεύτερο καρδιακό τόνο. Καθώς οι αρτηριακές βαλβίδες είναι πλησιέστερα στο πρόσθιο θωρακικό τοίχωμα και μικρότερες σε διάμετρο, δημιουργούν υψίσυχνους ήχους σύγκλεισης βραχείας διάρκειας (δεύτερος τόνος). Η σύγκλειση της αορτικής βαλβίδας προηγείται της σύγκλεισης της πνευμονικής βαλβίδας. Η καθυστέρηση της σύγκλεισης της πνευμονικής βαλβίδας είναι περισσότερο εκσεσημασμένη στην εισπνοή, καθώς αυξημένη ποσότητα αίματος διέρχεται από τη δεξιά κοιλία οδηγώντας σε παράταση του χρόνου εξώθησης και καθυστέρηση σύγκλεισης της πνευμονικής βαλβίδας. Στην εκπνοή η καθυστέρηση σύγκλεισης είναι μικρότερη και δεν γίνεται αντιληπτή. Έτσι, ο δεύτερος καρδιακός τόνος, σε αντίθεση με τον πρώτο τόνο, εμφανίζει φυσιολογικό αναπνευστικό διχασμό, γίνεται δηλαδή αντιληπτός ως διχασμένος τόνος στην εισπνοή και μονήρης στην εκπνοή. Ο δεύτερος τόνος γίνεται περισσότερο αντιληπτός στη βάση της καρδιάς, στο δεύτερο μεσοπλεύριο διάστημα αριστερά παραστερνικά. (h2) (Εικόνα 9.5)

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 9.5

			9.3.4. Η σωστή χρονική ταξινόμηση των καρδιακών ήχων

			Πριν την περιγραφή των παθολογικών ήχων, ιδιαίτερα σημαντική είναι η εξοικείωση του ιατρού στη σωστή χρονική εντόπιση των φάσεων της καρδιακής λειτουργίας, που αποτελεί τη βάση της ταξινόμησης των παθολογικών ήχων σε συστολικούς και διαστολικούς ή συνεχείς. Η λάθος χρονική αντιστοίχιση, σύνηθες φαινόμενο οδηγεί σε λανθασμένα διαγνωστικά συμπεράσματα. 

			Η συστολική περίοδος αρχίζει με τον πρώτο καρδιακό τόνο και λήγει με τον δεύτερο καρδιακό τόνο. Η διαστολική περίοδος αρχίζει μετά τον δεύτερο καρδιακό τόνο και φτάνει ως τον πρώτο καρδιακό τόνο. Η σωστή διάκριση των καρδιακών τόνων μεταξύ τους είναι ουσιαστική, καθώς αποτελούν τα μόνα διακριτά ακουστικά σημεία χρονισμού συστολής και διαστολής. 

			Η διαστολική περίοδος είναι εκτενέστερη της συστολικής στους ενηλίκους και στους εφήβους, καθώς και σε περιόδους φυσιολογικής βραδυκαρδίας στα παιδιά. Έτσι, η χρονική απόσταση πρώτου και δεύτερου καρδιακού τόνου, που ορίζει την συστολική περίοδο, είναι συντομότερη εκείνης του δεύτερου και του πρώτου τόνου, που ορίζει την διαστολή. Με βάση την παρατήρηση αυτή, και παρακολουθώντας τις σταδιακές αλλαγές στην ποιότητα των τόνων κατά την διαδοχική ακρόαση του θώρακα από την κορυφή προς την βάση, μπορούμε να διακρίνουμε τους μεταξύ καρδιακούς τόνους καθώς και τη μεταξύ τους συστολική και διαστολική περίοδο.

			Σε ταχυκαρδία υπάρχει βράχυνση της διαστολικής περιόδου με αποτέλεσμα ίση διάρκεια συστολής και διαστολής. Στην περίπτωση αυτή, η διάκριση συστολής-διαστολής μπορεί να γίνει μόνο με τη σύγχρονη ψηλάφηση του σφυγμικού κύματος (βραχιόνιος αρτηρία στα βρέφη). Τα ηχητικά φαινόμενα σύγχρονα με το σφυγμικό κύμα είναι συστολικά, τα υπόλοιπα διαστολικά.

			9.4. Παθολογικοί καρδιακοί ήχοι

			Η παρουσία παθολογικών καρδιακών ήχων αποτελεί ένδειξη παρουσίας υποκείμενης ανατομικής ή λειτουργικής ανωμαλίας του καρδιαγγειακού συστήματος. Οι παθολογικοί ήχοι διακρίνονται, όπως θα παρουσιαστεί αναλυτικά στη συνέχεια σε: 

			
					 ανωμαλίες αναμενόμενων ήχων και 

					παρουσία πρόσθετων-παθολογικών ήχων.

			

			9.4.1. Ανωμαλίες αναμενόμενων ήχων

			Στην περίπτωση αυτή, δεν υπάρχουν πρόσθετα ηχητικά φαινόμενα, αλλά αποκλίσεις στην ένταση ή στο χρονισμό των φυσιολογικών καρδιακών τόνων. Περιλαμβάνουν:

			Α. Μεταβολή έντασης των καρδιακών τόνων: η μεταβολή της έντασης μπορεί να αφορά και τους δύο καρδιακούς τόνους (συμμετρική μεταβολή έντασης) ή μόνο τον ένα (ασύμμετρη μείωση ή αύξηση έντασης). Καθώς με το στηθοσκόπιο δεν μπορούμε να έχουμε μια αντικειμενική κλίμακα μέτρησης της έντασης των τόνων, η συμμετρική μεταβολή της έντασής τους γίνεται αντιληπτή ως δυσχερής ή ευκρινής ακρόαση, ενώ η ασύμμετρη μεταβολή έντασης ως διαφορική εξασθένιση ενός τόνου (π.χ. η εντονότερη ακρόαση του δεύτερου τόνου σε σχέση με τον πρώτο, ακόμα και στην κορυφή της καρδιάς). Η διάγνωση των αποκλίσεων της έντασης των καρδιακών τόνων είναι δύσκολη και μόνο σε σοβαρές αποκλίσεις γίνεται αντιληπτή. Η παθοφυσιολογία των διαταραχών της έντασης των καρδιακών τόνων έχει ήδη αναφερθεί. 

			Συχνά στην παιδιατρική ακρόαση:

			α. Συμμετρική αύξηση έντασης καρδιακών τόνων: Λόγω των μικρών διαστάσεων του παιδικού θώρακα, η μετάδοση των καρδιακών τόνων στο στηθοσκόπιο είναι άμεση, δημιουργώντας την εντύπωση έντονων καρδιακών τόνων συγκριτικά με την καρδιακή ακρόαση ενηλίκων. 

			β. Συμμετρική μείωση έντασης καρδιακών τόνων: Όπως αναφέρθηκε, σε εμφυσηματικό θώρακα, σε παρουσία περικαρδιακού υγρού, σε παχυσαρκία. Διαγνωστική παγίδα: μείωση υπάρχει σε δεξιοκαρδία, εάν επιτελούμε συνήθη ακρόαση στο αριστερό ημιθωράκιο. 

			γ. Ασύμμετρη επίταση έντασης καρδιακού τόνου: Η παρουσία έντονου δεύτερου καρδιακού τόνου, ιδιαίτερα στην εστία ακρόασης της πνευμονικής, είναι ένδειξη πνευμονικής υπέρτασης! Προσοχή στην ανεύρεσή του σε παιδιά με αποφρακτικές άπνοιες (αδενοειδείς εκβλαστήσεις), με σοβαρό άσθμα ή κυστική ίνωση, πνευμονική ίνωση από χημειοθεραπεία ή τέλος σε αριστερή καρδιακή ανεπάρκεια. 

			δ. Κυμαινόμενη ένταση καρδιακών τόνων: σπάνια γίνεται αντιληπτή η κυμαινόμενη ένταση του πρώτου καρδιακού τόνου σε δύο περιπτώσεις: σε ρυθμική καρδιακή λειτουργία, εάν υπάρχει πλήρης ασυνέργεια κολπικής και κοιλιακής συστολής (κολποκοιλιακός αποκλεισμός) και σε άρρυθμη καρδιακή λειτουργία, όπου η πρώιμη συστολή και η αμέσως επόμενη φυσιολογική συστολή έχουν διαφορετική από τη συνήθη ένταση καρδιακών τόνων (λόγω ποικίλης πλήρωσης και θέσης των κολποκοιλιακών βαλβίδων κατά τις έκτακτες συστολές). 

			Β. Ανώμαλος διχασμός καρδιακών τόνων. Όπως αναφέρθηκε, ο φυσιολογικός διχασμός των καρδιακών τόνων οφείλεται στην ασύγχρονη σύγκλειση των αρτηριακών βαλβίδων και γίνεται αντιληπτός μόνο στην εισπνοή, με την καθυστέρηση σύγκλεισης της πνευμονικής βαλβίδας (αναπνευστικός διχασμός S2) (h2). Κάθε άλλο είδος διχασμού, εκτός από αυτό, είναι παθολογικό και μπορεί να οφείλεται σε ανισότιμη κατανομή του ενδαγγειακού όγκου στις δύο κυκλοφορίες (π.χ. σε παρουσία επικοινωνιών), σε καθυστέρηση της ηλεκτρικής διέγερσης των κοιλιών (αποκλεισμός σκέλους) ή σε καθυστερημένη/πρόωρη σύγκλειση αρτηριακών βαλβίδων (σε στένωσή τους ή σε παρουσία αυξημένων πιέσεων περιφερικότερα). 

			Συχνά στην παιδιατρική ακρόαση: 

			α. Ευρύς και σταθερός διχασμός του δεύτερου τόνου: H παρουσία αντιληπτού διχασμού του δεύτερου τόνου τόσο στην εισπνοή όσο και στην εκπνοή, χαρακτηρίζει τη σταθερή καθυστέρηση σύγκλεισης της πνευμονικής βαλβίδας σε σχέση με την αορτική. Αν δεν οφείλεται σε καθυστέρηση διέγερσης δεξιάς κοιλίας (λόγω δεξιού σκελικού αποκλεισμού, που είναι εμφανής στο ΗΚΓ), τότε συχνότατα οφείλεται σε αυξημένο όγκο που διέρχεται από την δεξιά κοιλία, προερχόμενος από αριστεροδεξιά διαφυγή στο επίπεδο των κόλπων (d4), αποτελώντας ειδικό εύρημα (συχνά μάλιστα και το μόνο εύρημα, καθώς το φύσημα περιγράφεται ως λειτουργικό) σε αιμοδυναμικά σημαντική μεσοκολπική επικοινωνία (h9, h10). Η αποτυχία αναγνώρισης του σταθερού διχασμού του δεύτερου τόνου έχει ως αποτέλεσμα την καθυστερημένη (κάποτε αργά στην ενήλικη ζωή) διάγνωση της μεσοκολπικής επικοινωνίας. 

			β. Διχασμός του πρώτου τόνου: Μπορεί να αποτελέσει διαγνωστική παγίδα, αφού είναι εξαιρετικά σπάνιος ιδιαίτερα στην παιδιατρική καρδιακή ακρόαση. Σε αντίληψη φαινομενικά διπλού πρώτου τόνου, γίνεται συνήθως σύγχυση ενός πρόσθετου ήχου χρονικά κοντά στον πρώτο καρδιακό τόνο. Όπου ο πρώτος τόνος ακούγεται ως διπλός ήχος, το πιθανότερο είναι να συνυπάρχει φυσιολογικός μονήρης πρώτος τόνος, που είτε ακολουθείται από πρώιμη συστολική κλαγγή (click) (h5, h6) ή -σπανιότερα- προηγείται του πρώτου τόνου [έντονος τέταρτος (όψιμος διαστολικός) καρδιακός τόνος]. Τα ακουστικά αυτά φαινόμενα θα αναλυθούν στη συνέχεια.

			Γ. Άρρυθμη καρδιακή λειτουργία: Ο πρώτος καρδιακός τόνος (S1) ακολουθείται κανονικά από τον δεύτερο τόνο (S2) αλλά οι καρδιακοί κύκλοι (S1-S2) απέχουν άνισα μεταξύ τους διαστήματα. Σε άρρυθμη καρδιακή λειτουργία, σημαντική είναι η διάκριση, εάν η έκτακτη συστολή (eS1-eS2) εμφανίζεται νωρίτερα (πρώιμη) ή αργότερα (διαφυγής) από την αναμενόμενη συστολή. Επίσης, πρέπει να αναζητείται η πιθανή παρουσία επαναληπτικότητας ή συγκεκριμένου μοτίβου στην εμφάνιση των εκτάκτων συστολών (π.χ. διδυμία: S1-S2 / eS1-eS2 κ.ο.κ., τριδυμία: S1-S2 / S1-S2/ eS1-eS2 κ.ο.κ.).

			Σε κάθε περίπτωση αρρυθμίας, υπάρχει κυμαινόμενη ένταση των καρδιακών τόνων, όπως αναφέρθηκε, ενώ η σύγχρονη ψηλάφηση των περιφερικών σφύξεων με την καρδιακή ακρόαση μας δίνει πληροφορίες για τον πραγματικό όγκο παλμού που ωθείται κατά την έκτακτη συστολή (μικρότερος ή και απουσία ψηλάφησης σφυγμικού κύματος). 

			Συχνά στην παιδιατρική ακρόαση: 

			α. Φλεβοκομβική ταχυκαρδία: Ο παιδίατρος είναι γενικά εξοικειωμένος με τη φυσιολογική φλεβοκομβική ταχυκαρδία της παιδικής ηλικίας. Η γνώση ότι ένα βρέφος σε εγρήγορση μπορεί να έχει ως 180 σφύξεις/min και ένα παιδί συχνά 120-130 σφύξεις λόγω άγχους κατά την εξέταση, ιδιαίτερα αν συνυπάρχει πυρετός, είναι σημαντική για την αποφυγή άσκοπων εξετάσεων. Η φυσιολογική φλεβοκομβική ταχυκαρδία θα εμφανίζει όμως διακύμανση της συχνότητας με την πάροδο του χρόνου. Εμμένουσα ρυθμική ταχυκαρδία, ιδιαίτερα συχνότητας >180 σφύξεις/min, χωρίς διακύμανση στο χρόνο, χρήζει επιτέλεσης ΗΚΓ.

			β. Αναπνευστική αρρυθμία: κατά τη διάρκεια της εισπνοής υπάρχει φυσιολογικά επιτάχυνση της καρδιακής λειτουργίας και κατά την εκπνοή επιβράδυνσή της ως αποτέλεσμα αυτορρύθμισης της καρδιακής συχνότητας, για να διατηρηθεί σταθερή η καρδιακή παροχή ως αντιρρόπηση των μεταβολών της ενδοκοιλιακής πλήρωσης της αριστερής κοιλίας κατά την εισπνοή και την εκπνοή. Καθώς τα παιδιά μικρής ηλικίας έχουν αυξημένη αναπνευστική συχνότητα, η περιοδική αυτή αλλαγή της καρδιακής συχνότητας γίνεται αντιληπτή ως αρρυθμία. Εάν το παιδί συνεργάζεται, παροδική παύση της αναπνοής έπειτα από εντολή, οδηγεί σε εξαφάνιση της αρρυθμίας καθιστώντας περιττό τον ηλεκτροκαρδιογραφικό έλεγχο. 

			Δ. Έντονος και τέταρτος καρδιακός τόνος: Με προσεκτική ακρόαση είναι δυνατόν να γίνει αντιληπτός ο ή τέταρτος καρδιακός τόνος, ως βύθιος διαστολικός ήχος, καλύτερα αντιληπτός με τον κώδωνα του στηθοσκοπίου στην κορυφή της καρδιάς. Παρά τις αναφορές ως συχνό εύρημα στα κλασικά συγγράμματα καρδιολογίας, η ανίχνευσή του είναι εξαιρετικά σπάνια με τη χρήση κλασικών παιδιατρικών στηθοσκοπίων. 

			Συχνά στην παιδιατρική ακρόαση: 

			α. Καλπαστικός ρυθμός: H παρουσία πρόσθετου διαστολικού καρδιακού τόνου είναι εύκολα αντιληπτή σε παθολογικές καταστάσεις μειωμένης ενδοτικότητας της αριστερής κοιλίας και αύξησης των ενδοκοιλοτικών πιέσεων, όπως σε περιπτώσεις συμφορητικής καρδιακής ανεπάρκειας (στα πλαίσια μυοκαρδίτιδας, κτλ.). Η συνύπαρξη ταχυκαρδίας οδηγεί στο ακροαστικό φαινόμενο του καλπαστικού ρυθμού, της παρουσίας, δηλαδή τριών συνεχόμενων καρδιακών τόνων σε κάθε καρδιακό κύκλο (πρώτου, δεύτερου, διαστολικού τόνου), θυμίζοντας τον καλπασμό αλόγου (gallop). Σε παρουσία καλπαστικού ρυθμού, η αναζήτηση άλλων κλινικών σημείων συμφορητικής καρδιακής ανεπάρκειας είναι επιβεβλημένη (οιδήματα, υπόταση, ηπατομεγαλία, τρίζοντες στις βάσεις πνευμόνων). 

			9.4.2. Πρόσθετοι παθολογικοί ήχοι

			Έπειτα από την αξιολόγηση της ρυθμικότητας της καρδιακής λειτουργίας και της ποιότητας των καρδιακών τόνων (ένταση, διχασμός κτλ.), ακολουθεί η περιγραφή της παρουσίας των πρόσθετων ήχων. Τα ερωτήματα που πρέπει να απαντηθούν εδώ είναι διαδοχικά (και κατά σειρά δυσκολίας) τα ακόλουθα:

			
					Υπάρχει πρόσθετος ήχος;

					Είναι ένας ή συνυπάρχουν δύο διακριτά ακουστικά φαινόμενα;

					Ποια είναι η θέση μέγιστης έντασης και η επέκτασή του;

					Πρόκειται για τόνο (βραχείας διάρκειας) ή φύσημα (κάποιας διάρκειας);

					Είναι συστολικός, διαστολικός ή συνεχής;

					Ποια είναι η χρονική του επέκταση στην αντίστοιχη συστολική ή διαστολική περίοδο (ολοσυστολικός, πρώιμος, μεσο-, τελο-, συστολικός/διαστολικός);

					Ποια είναι η συχνότητά του (υψίσυχνος, μέσης συχνότητας, χαμηλής συχνότητας);

					Υπάρχει διακύμανση της έντασής του στο χρόνο; Εάν όχι, είναι ταινιοειδές φύσημα, εάν ναι, πρόκειται για crescendo, decrescendo, crescendo-decresendo διακύμανση;

					Ποια είναι η πιθανή διάγνωση;

			

			Η απάντηση σε όλα τα ανωτέρω ερωτήματα εξασφαλίζει τη μεθοδική προσέγγιση σε κάθε περίπτωση ανίχνευσης πρόσθετων ήχων. Αναλυτικότερα, η αξιολόγηση κάθε ερωτήματος ακολουθεί:

			9.4.3. Υπάρχει πρόσθετος ήχος;

			Προϋπόθεση σωστής ανίχνευσης των πρόσθετων παθολογικών ήχων είναι:

			 1) η μεθοδική ακρόαση όλων των εστιών ακρόασης. Ιδιαίτερη έμφαση στην παιδιατρική καρδιολογική ακρόαση πρέπει να δοθεί στη σημασία της ακρόασης όλης της προκάρδιας αλλά μεσοωμοπλάτιας χώρας, των μασχαλών και σφαγής λόγω της έκτοπης θέσης ακρόασης πολλών παθολογικών ήχων (εξαιρετική ποικιλία ΣΚ σε σχέση με τις κλασικές βαλβιδοπάθειες ενηλίκων). 

			2) η ακρόαση σε διάφορες φάσεις αναπνοής. Τα ηχητικά φαινόμενα που προέρχονται από τις δεξιές καρδιακές κοιλότητες γενικά ενισχύονται κατά την εισπνοή (πλήρωση δεξιών κοιλοτήτων) και εκείνα των αριστερών κοιλοτήτων ενισχύονται κατά την εκπνοή. Προϋπόθεση είναι η συνεργασία του παιδιού, που είναι εφικτή μετά την ηλικία των 4-5 ετών. 

			3) η ακρόαση σε διάφορες θέσεις σώματος (δυναμική ακρόαση). Η συνήθης πρακτική είναι η ακρόαση του κατακεκλιμένου παιδιού σε ύπτια θέση. Η αλλαγή της θέσης όμως, συνοδεύεται είτε από εξαφάνιση (λειτουργικά φυσήματα) είτε από επίταση παθολογικών ηχητικών ευρημάτων, ιδιαίτερα σε παρουσία υπαορτικής στένωσης (υπερτροφική αποφρακτική μυοκαρδιοπάθεια) ή πρόπτωσης μιτροειδούς. 

			Συχνά στην παιδιατρική ακρόαση: 

			α. Το ακροαστικό εύρημα ενός συνεχούς φυσήματος, με μέγιστη ένταση στην υποκλείδια χώρα, που μπορεί να εξαφανιστεί με πλάγια στροφή της κεφαλής, πίεση του τραχήλου σύστοιχα, ή στην ύπτια θέση, και αλλάζει σε ένταση με την αναπνοή, είναι τυπικό του φλεβικού βόμβου, ήχου χωρίς ένδειξη περαιτέρω ελέγχου, προερχόμενου από την αργή ροή του αίματος στο φλεβικό δίκτυο του άνω ημιθωρακίου,. 

			β. Η παρουσία διαλειπόντως συστολικών ήχων (κλικ ή φυσήματος) που γίνονται αντιληπτά στην όρθια στάση ή στην καθιστή θέση είναι ενδεικτικά είτε δυναμικής απόφραξης της αριστερής κοιλίας (όπως στην υπερτροφική μυοκαρδιοπάθεια) είτε πρόπτωσης μιτροειδούς βαλβίδας (h11, h12). Και οι δύο καταστάσεις είναι σπάνιες σε μικρά παιδιά, γίνονται όμως συχνές στην εφηβεία. Έτσι, η ακρόαση κάθε παιδιού πρέπει πάντα να είναι δυναμική σε διάφορες θέσεις, ιδιαίτερα αν πρόκειται για άτομο με φαινότυπο Marfan ή αν υπάρχει οικογενειακό ιστορικό υπερτροφικής μυοκαρδιοπάθειας. 

			γ. καρδιακός ή αναπνευστικός ήχος; Ιδιαίτερα συχνό πρόβλημα στην παιδική ηλικία, ιδίως σε βρέφη είναι η διάκριση των ήχων αναπνοής από τους καρδιακούς ήχους. Όχι σπάνια, τα ταχυπνοϊκά βρέφη δημιουργούν αναπνευστικούς ήχους αξιοθαύμαστα σύγχρονους με την καρδιακή λειτουργία, για βραχέα διαστήματα. Η στιγμιαία σύγκλειση της μύτης του βρέφους – ή καλύτερα – η προσεκτική αναμονή διαφοροποιεί την προέλευση του ήχου.

			9.4.4. Ένας ή περισσότεροι ήχοι;

			Συχνά, ανωμαλίες διάπλασης της καρδιάς συνοδεύονται από περισσότερους του ενός παθολογικούς καρδιακούς ήχους, που συχνά δεν αξιολογούνται στο σύνολό τους.

			Συχνά στην παιδιατρική ακρόαση: 

			α. Η στένωση αρτηριακής βαλβίδας, συνοδεύεται από κλαγγή διανοίξεως, συστολικό φύσημα και μείωση έντασης δεύτερου τόνου. Συχνά περιγράφεται σωστά μόνο το φύσημα.

			β. Συνδυασμένη στένωση και ανεπάρκεια αρτηριακής βαλβίδας συνοδεύονται από δύο διακριτά φυσήματα, συστολικό και διαστολικό, που λόγω χρονικής τους εγγύτητας συχνά περιγράφονται ως συνεχή (h7).

			9.4.5. Συστολικός, διαστολικός ή συνεχής πρόσθετος ήχος-φύσημα;

			Ο σωστός χρονισμός των παθολογικών καρδιακών ήχων είναι κεφαλαιώδους σημασίας και ο αρχικός μας κλινικός στόχος. Η αρχική κλινική διαφορική διάγνωση βασίζεται στον χρονισμό των ήχων, στη γνώση της φυσιολογικής μηχανικής λειτουργίας της καρδιάς και στην κατανόηση ότι η παρουσία παθολογικού ήχου σημαίνει ότι κάτι δεν λειτουργεί σωστά στη χρονική φάση του καρδιακού κύκλου που ο ήχος γίνεται αντιληπτός. Περαιτέρω περιορισμός των πιθανών κλινικών διαγνώσεων θα γίνει κυρίως με βάση την εστία μέγιστης έντασης του ήχου, καθώς και – δευτερευόντως – με τη βοήθεια της σωστής περιγραφής των υπόλοιπων ποιοτικών χαρακτηριστικών του ήχου.

			9.4.6. Συστολικοί ήχοι - φυσήματα

			Παθολογικά συστολικά φυσήματα, μεταξύ άλλων θα έχουμε, όταν για κάποιο λόγο κάτι ΔΕΝ συμβαίνει σωστά (αναμενόμενα) στη ΣΥΣΤΟΛΗ. Αφού θυμηθούμε ότι στη συστολή φυσιολογικά κλείνουν οι κολποκοιλιακές και ανοίγουν (στη συνέχεια) οι αρτηριακές βαλβίδες και ότι φύσημα υπάρχει, όταν ΚΑΤΙ ΔΕΝ λειτουργεί σωστά, τότε μνημοτεχνικά τα αίτια των συστολικών φυσημάτων είναι τα ακόλουθα (Εικόνα 9.6): 

			Α. ΔΕΝ ΚΛΕΙΝΟΥΝ ΟΙ ΚΟΛΠΟΚΟΙΛΙΑΚΕΣ (ανεπάρκεια) ΒΑΛΒΙΔΕΣ.

			Β. ΔΕΝ ΑΝΟΙΓΟΥΝ ΟΙ ΑΡΤΗΡΙΑΚΕΣ (στένωση) ΒΑΛΒΙΔΕΣ.

			Γ. ΠΑΘΟΛΟΓΙΚΕΣ ΕΠΙΚΟΙΝΩΝΙΕΣ.

			Δ. ΣΤΕΝΩΣΕΙΣ ΕΞΩΚΑΡΔΙΑΚΩΝ ΑΓΓΕΙΩΝ. 

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 9.6

			Αναλυτικότερα και σύμφωνα με τις μηχανικές φάσεις της συστολής, οι αντίστοιχες παθολογικές καταστάσεις είναι οι ακόλουθες:

			Α. ΑΝΕΠΑΡΚΕΙΑ ΚΟΛΠΟΚΟΙΛΙΑΚΩΝ ΒΑΛΒΙΔΩΝ 

			Εάν οι κολποκοιλιακές βαλβίδες δεν κλείνουν σωστά, τότε επιτρέπουν την παλινδρόμηση της αιματικής ροής προς τους αντίστοιχους κόλπους (τριγλώχινα-δεξιό κόλπο, μιτροειδής-αριστερό κόλπο) (d5). Καθώς η σύγκλεισή τους είναι το πρώτο χρονικά μηχανικό γεγονός της συστολής, το αντίστοιχο συστολικό φύσημα θα ξεκινάει πολύ νωρίς, ταυτόχρονα σχεδόν με τον πρώτο καρδιακό τόνο, και θα καταλαμβάνει όλη τη συστολική περίοδο (ολοσυστολικό). Έτσι, συστολικό φύσημα πρώιμης έναρξης εμφανίζεται σε ανεπάρκεια μιτροειδούς και τριγλώχινας. Εάν η ανεπάρκεια στη σύγκλεισή τους δεν παρουσιάζεται άμεσα με την έναρξη της συστολής, αλλά καθυστερημένα (τυπική περίπτωση η πρόπτωση μιτροειδούς, όπου η ανεπάρκεια εμφανίζεται αργότερα στην συστολή, όταν οι εύκαμπτες γλωχίνες της μιτροειδούς υποχωρούν προς τα πίσω -πρόπτωση), τότε το συστολικό φύσημα θα έχει έναρξη αρκετά μετά τον πρώτο καρδιακό τόνο (μεσο-τελοσυστολικό) και βραχύτερη διάρκεια (d6, h12).

			Η σύγκλειση των κολποκοιλιακών βαλβίδων παράγει φυσιολογικά μόνο τον πρώτο καρδιακό τόνο. Πρόσθετος ήχος σε διαταραχή του μηχανισμού σύγκλεισής τους παράγεται μόνο στην περίπτωση πρόπτωσης των γλωχίνων της μιτροειδούς. Ο πρόσθετος αυτός σύντομος ήχος (κλαγγή-click) δημιουργείται από την απότομη οπίσθια έκταση των γλωχίνων και της στηρικτικής τους κατασκευής (τενόντιων χορδών) κατά την πρόπτωσή τους στον αριστερό κόλπο. Καθώς η πρόπτωση έπεται χρονικά της αρχικής σύγκλεισης των κ.κ. βαλβίδων, το αντίστοιχο click γίνεται αντιληπτό στο μέσο της συστολής (μεσοσυστολικό click), σε διακριτή χρονικά απόσταση από τον πρώτο τόνο, και μπορεί να ακολουθεί της κλαγγής μεσο-τελοσυστολικό φύσημα, εάν η πρόπτωση συνοδεύεται και από ατελή σύγκλειση των γλωχίνων (h12). 

			Συχνά στην παιδιατρική ακρόαση:

			α. Η πρόπτωση μιτροειδούς πρέπει να αναζητείται πάντα με την επιτέλεση δυναμικής ακρόασης σε όρθια και καθιστή θέση καθώς πρόκειται για δυναμικό φαινόμενο που εξαρτάται και από την ενδοκοιλοτική πλήρωση της αριστερής κοιλίας. 

			β. Υπερηχογραφική διαφυγή τριγλώχινος εμφανίζει σχεδόν το σύνολο των υγιών παιδιών (όπως και της πνευμονικής), ενώ μικρή διαφυγή μιτροειδούς δεν είναι σπάνια, χωρίς να συνοδεύονται από αντίστοιχο παθολογικό φύσημα. Σε συνύπαρξη λειτουργικού φυσήματος υπάρχει ο κίνδυνος λανθασμένης συσχέτισης και επιτέλεσης άσκοπων επαναληπτικών υπερηχοκαρδιογραφημάτων και ανησυχίας της οικογένειας. 

			γ. Η επίκτητη ανεπάρκεια μιτροειδούς με τυπικό συστολικό φύσημα είναι τυπικό εύρημα και διαγνωστικό κριτήριο του ρευματικού πυρετού. 

			δ. Συνήθης αιτία συγγενούς ανεπάρκειας της μιτροειδούς βαλβίδας είναι η παρουσία σχισμής στην πρόσθια γλωχίνα της, η ηπιότερη εκδήλωση του ελλείμματος των καρδιακών προσκεφαλαίων ή κολποκοιλιακού καναλιού. Η κατάσταση αυτή, συχνότατη σε παιδιά με τρισωμία 21, στην πλήρη της κλινική έκφραση χαρακτηρίζεται από ευρύτατη μεσοκολπική και μεσοκοιλιακή επικοινωνία και κοινή κολποκοιλιακή βαλβίδα που πάλλεται ελεύθερα μέσα στο ευρύ έλλειμμα (συχνά χωρίς χαρακτηριστικό φύσημα!).

			ε. Σπάνια αιτία συγγενούς ανεπάρκειας της τριγλώχινας βαλβίδας είναι η ατελής διάπλασή της στα πλαίσια ανωμαλίας Ebstein, όπου τμήμα του βαλβιδικού μηχανισμού της είναι παρεκτοπισμένο προς την κορυφή της καρδιάς, με συνέπεια τη διάταση του δεξιού κόλπου και την ανεπαρκή σύγκλειση των γλωχίνων της. Σοβαρές μορφές συνοδεύονται και από κυάνωση. 

			Β. ΣΤΕΝΩΣΗ ΑΡΤΗΡΙΑΚΩΝ ΒΑΛΒΙΔΩΝ 

			Φυσιολογικά, ο ήχος διάνοιξης της αορτικής και πνευμονικής βαλβίδας δεν γίνεται αντιληπτός. Η συνηθέστερη αιτία στένωσης των αρτηριακών βαλβίδων στην παιδική ηλικία είναι η εκ γενετής ανώμαλη κατασκευή τους και όχι η επίκτητη στένωση συνέπεια εκφύλισης ή ρευματικού πυρετού, όπως στους ενηλίκους. Οι βαλβίδες αυτές έχουν συμφύσεις μεταξύ των γλωχίνων τους, μπορεί να είναι δίπτυχες, να εμφανίζουν ασυμμετρία των γλωχίνων ή να έχουν μόνο ένα κεντρικό άνοιγμα. Κατά τη συστολή, εκπτύσσονται απότομα και ατελώς μέσα στον αυλό του αγγείου, με ατελή έκπτυξη που θυμίζει θόλο εκκλησίας (doming) (d7). Η αιφνίδια λήξη της ατελούς έκπτυξης των συγκολλημένων γλωχίνων οδηγεί στη δημιουργία βραχέως υψίσυχνου ήχου (click), που ακολουθεί σύντομα μετά τον πρώτο τόνο (πρωτοσυστολικό click-κλαγγή διανοίξεως) (h5). Η παρουσία πρωτοσυστολικού κλικ προσδιορίζει με ασφάλεια την αρτηριακή στένωση ως βαλβιδική (απουσία κλαγγής σε υποβαλβιδική και υπερβαλβιδική στένωση) (h6). 

			Συχνά στην παιδιατρική ακρόαση: 

			α. Όπως αναφέρθηκε, η χρονική γειτνίαση του πρωτοσυστολικού click με τον πρώτο τόνο, γίνεται αντιληπτή ως διχασμός του πρώτου τόνου και διαφεύγει της προσοχής. Η συχνότερη σχετιζόμενη ανατομική ανωμαλία είναι η παρουσία δίπτυχης αορτικής βαλβίδας, που κάποτε χαρακτηρίζεται μόνο από το συστολικό click, όταν ο βαθμός στένωσης είναι μικρού βαθμού, για να δημιουργήσει χαρακτηριστικό φύσημα. Και η βαλβιδική στένωση της πνευμονικής συνοδεύεται από συστολικό click, συνήθως όμως παραλείπεται η περιγραφή του, καθώς το συστολικό φύσημα (ευκολότερα αντιληπτό από της αορτικής) εντυπωσιάζει περισσότερο. 

			Φυσιολογικά η ενεργητική εξώθηση αίματος δεν παράγει αντιληπτούς ήχους, καθώς η ομαλή ροή αίματος (laminar flow) χαρακτηρίζεται από χαμηλών ταχυτήτων παράλληλη κίνηση των στρωμάτων της στήλης αίματος που διέρχεται μέσω των αρτηριακών βαλβίδων. Σε δύο περιπτώσεις έχουμε παθολογικά φυσήματα εξώθησης:

			1. Σε στένωση των αρτηριακών βαλβίδων, όταν σταθερός όγκος αίματος διέρχεται στον ίδιο χρόνο από ένα στενότερο στόμιο, η ταχύτητα της αιματικής ροής αυξάνεται και η ροή γίνεται στροβιλώδης (turbulent). Η στροβιλώδης ροή γίνεται αντιληπτή ως συστολικό φύσημα. Το συστολικό φύσημα στένωσης των αρτηριακών βαλβίδων αρχίζει αργότερα συγκριτικά με το συστολικό φύσημα ανεπάρκειας των κολποκοιλιακών βαλβίδων. Συχνά, προηγείται της έναρξης του φυσήματος συστολικό click κατά τη διάνοιξη της στενωτικής βαλβίδας. Η χρονική διάρκεια του φυσήματος στη συστολή είναι ανάλογη της βαρύτητας της στένωσης. Όσο σοβαρότερη η στένωση τόσο εντονότερο το φύσημα και τόσο περισσότερο διαρκεί καθιστώντας κάποτε δυσχερή την ακρόαση του δεύτερου τόνου λόγω επέκτασής του ως αυτόν (d7, h6, h8). 

			2. Σε αυξημένο όγκο αίματος που διέρχεται μέσω μιας φυσιολογικής αρτηριακής βαλβίδας. Σε σοβαρή αναιμία, υπερθυρεοειδισμό και εγκυμοσύνη συχνά γίνονται αντιληπτά συστολικά φυσήματα εξώθησης, χαμηλής έντασης και χρονικής διάρκειας. Η παρουσία αριστεροδεξιάς διαφυγής σε επίπεδο κόλπων (μεσοκολπική επικοινωνία) οδηγεί σε αυξημένη ροή αίματος στις δεξιές καρδιακές κοιλότητες και στη δημιουργία φυσήματος λόγω αυξημένης ροής στην πνευμονική βαλβίδα, η οποία κατά τα άλλα είναι απόλυτα φυσιολογική. 

			Συχνά στην παιδιατρική ακρόαση:

			α. Το φύσημα της μεσοκολπικής επικοινωνίας δεν οφείλεται στην επικοινωνία (καθώς το μεγάλο μεσοκολπικό έλλειμμα επιτρέπει ανεμπόδιστα την ροή αίματος ανάμεσα στους κόλπους) αλλά στην αυξημένη αιματική ροή δια μέσου της πνευμονικής βαλβίδας (d4). Καθώς είναι χαμηλής έντασης (λόγω σχετικά χαμηλών ταχυτήτων ροής), συγχέεται συχνά με τα λειτουργικά φυσήματα της παιδικής ηλικίας. Όπως όμως ήδη αναφέρθηκε, η παρουσία ευρύ διχασμού του δεύτερου καρδιακού τόνου, λόγω καθυστέρησης σύγκλεισης της πνευμονικής βαλβίδας, είναι όχι το εντυπωσιακότερο αλλά εξαιρετικά ειδικό ακροαστικό εύρημα της μεσοκολπικής επικοινωνίας (h9, h10).

			β. Πολύ σοβαρές στενώσεις (αορτικής, πνευμονικής) σε νεογνά δεν δημιουργούν φύσημα, καθώς η ελάχιστη ποσότητα αίματος που περνάει δεν δημιουργεί ακουστικό φαινόμενο. Προσοχή: η απουσία φυσήματος σε νεογνό με επηρεασμένη γενική κατάσταση, υπόταση ή βαριά κυάνωση δεν αποκλείει σε καμία περίπτωση την παρουσία σοβαρής καρδιοπάθειας 

			Γ. ΠΑΘΟΛΟΓΙΚΕΣ ΕΠΙΚΟΙΝΩΝΙΕΣ (ενδοκαρδιακές)

			Η ανεπαρκής ολοκλήρωση του σχηματισμού του τοιχώματος που χωρίζει τις αριστερές (συστηματικές) από τις δεξιές (πνευμονικές) καρδιακές κοιλότητες κατά την εμβρυϊκή ηλικία οδηγεί σε παθολογική ενδοκαρδιακή επικοινωνία. Η επικοινωνία εντοπίζεται είτε πριν τις κολποκοιλιακές βαλβίδες κολποκοιλιακών βαλβίδων (μεσοκολπική επικοινωνία) είτε μετά από αυτές (μεσοκοιλιακή επικοινωνία). Το φύσημα της μεσοκολπικής επικοινωνίας αναφέρθηκε ήδη ως συστολικό φύσημα εξώθησης στην εστία της πνευμονικής βαλβίδας. 

			Η παρουσία μεσοκοιλιακής επικοινωνίας φέρει σε άμεση επικοινωνία την αριστερή με την δεξιά κοιλία. Καθώς οι συστολικές πιέσεις που αναπτύσσονται στην αριστερή κοιλία είναι σημαντικά υψηλότερες από εκείνες της δεξιάς κοιλίας, η διαφορά των πιέσεων δημιουργεί στροβιλώδη ροή από την αριστερή στη δεξιά κοιλία και χαρακτηριστικό συστολικό φύσημα (d8, h3, h4). 

			Συχνά στην παιδιατρική ακρόαση: 

			α. Η χρονική διάρκεια του φυσήματος της μεσοκοιλιακής επικοινωνίας είναι συντομότερη σε μικρές επικοινωνίες, καθώς αυτές μπορεί να κλείσουν τελείως κατά τη συστολική βράχυνση του μυοκαρδίου. Προσοχή: μεγάλες επικοινωνίες, με εξίσωση πιέσεων των δεξιών και αριστερών κοιλοτήτων, δεν δημιουργούν φυσήματa. Τυπική είναι η περίπτωση παιδιών με τρισωμία 21 με κολποκοιλιακό κανάλι (ευρύτατη μεσοκολπική και μεσοκοιλιακή επικοινωνία) που διαφεύγουν της διάγνωσης, δυστυχώς κάποτε ως την ανάπτυξη μη αντιστρεπτής πνευμονικής υπέρτασης 

			Δ. ΣΤΕΝΩΣΕΙΣ ΕΞΩΚΑΡΔΙΑΚΩΝ ΑΓΓΕΙΩΝ

			Κατά αντίστοιχο μηχανισμό με εκείνο της δημιουργίας στροβιλώδους ροής δια μέσου στενωτικών αρτηριακών βαλβίδων, η παρουσία στενώσεων των μεγάλων θωρακικών αγγείων (κύριων κλάδων πνευμονικής αρτηρίας, ισθμική στένωση αορτής) οδηγεί στη δημιουργία συστολικών φυσημάτων που γίνονται αντιληπτά με την προσεκτική ακρόαση όλου του θώρακα.

			Συχνά στην παιδιατρική ακρόαση: 

			α. Από τα συχνότερα αίτια συστολικού φυσήματος σε νεογνά είναι η παρουσία στενώσεων των κλάδων της πνευμονικής αρτηρίας. Με προσεκτική ακρόαση, η εξωκαρδιακή τους εντόπιση είναι δυνατό να γίνει αντιληπτή με τυπική μέγιστη ένταση του υψίσυχνου φυσήματος στις μασχάλες.

			β. Η παρουσία ισθμικής στένωσης της αορτής συνοδεύεται από συστολικό φύσημα, με εξωκαρδιακή εντόπιση (αριστερά υποκλείδια χώρα, σφαγιτιδικός βόθρος, μεσοωμοπλατιαία χώρα και αριστερή μασχάλη). Η ασφαλής κλινική διάγνωση βασίζεται στην ψηλάφηση των μηριαίων αρτηριών (εξασθένιση έως πλήρη εξάλειψη σφύξεων) και την καταγραφή διαφοράς αρτηριακής πίεσης μεταξύ άνω και κάτω άκρων (Πίνακας 9.2). 
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			Πίνακας 9.2 Σύνοψη παθολογικών συστολικών ήχων

			9.4.7. Διαστολικοί ήχοι – Φυσήματα 

			Παθολογικά διαστολικά φυσήματα, μεταξύ άλλων θα έχουμε, όταν για κάποιο λόγο:

			1. ΔΕΝ ΚΛΕΙΝΟΥΝ οι ΑΡΤΗΡΙΑΚΕΣ (ανεπάρκεια) ΒΑΛΒΙΔΕΣ

			2. ΔΕΝ ΑΝΟΙΓΟΥΝ οι ΚΟΛΠΟΚΟΙΛΙΑΚΕΣ (στένωση) ΒΑΛΒΙΔΕΣ

			Α. ΑΝΕΠΑΡΚΕΙΑ ΑΡΤΗΡΙΑΚΩΝ ΒΑΛΒΙΔΩΝ (Εικόνα 9.7)

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 9.7

			 Η ατελής σύγκλειση των αρτηριακών βαλβίδων (ανεπάρκεια αορτικής, πνευμονικής) οδηγεί σε παλινδρόμηση αίματος από την αορτή και την πνευμονική αρτηρία στην αριστερή και δεξιά κοιλία, αντίστοιχα. Το συνοδό διαστολικό φύσημα αρχίζει άμεσα με την (ανεπαρκή) σύγκλειση της αρτηριακής βαλβίδας (δεύτερος τόνος) και εκτείνεται χρονικά λιγότερο ή περισσότερο στη διαστολή (πρωτοδιαστολικό) με φθίνουσα ένταση (decrescendo) (d9). Η ανεπάρκεια των αρτηριακών βαλβίδων σπάνια είναι μεμονωμένη, συνήθως συνυπάρχει στένωση και ανεπάρκεια εκ γενετής δυσπλαστικής βαλβίδας (π.χ. δίπτυχης αορτικής), με αποτέλεσμα το διαστολικό φύσημα της ανεπάρκειας συχνά να διαφεύγει της προσοχής. (h7) Η συνύπαρξη συστολικού και διαστολικού φυσήματος, σε μεικτή βλάβη αρτηριακής βαλβίδας δεν πρέπει να συγχέεται με την παρουσία συνεχούς συστολοδιαστολικού φυσήματος. (h13)

			Συχνά στην παιδιατρική ακρόαση: 

			α. Τα πρωτοδιαστολικά φυσήματα ανεπάρκειας αρτηριακών βαλβίδων είναι σπάνια σε υγιή παιδιά. Σε παρουσία συγγενούς δυσπλασίας των αρτηριακών βαλβίδων συνήθως επικρατεί το συστολικό φύσημα εξώθησης. 

			β. Επίκτητη ανεπάρκεια αρτηριακών βαλβίδων αναπτύσσεται συχνά έπειτα από ιατρικούς χειρισμούς στενωτικών βαλβίδων (π.χ. διάταση με μπαλόνι ή εγχειρητική διατομή στενωτικής πνευμονικής βαλβίδας π.χ. σε Τετραλογία Fallot με δημιουργία μετεγχειρητικής ανεπάρκειας). Εάν από το ιστορικό προκύπτει βαλβιδοπλαστική ή υπάρχει χειρουργική τομή στο στέρνο, τότε αναζητείστε με προσοχή πρωτοδιαστολικά φυσήματα.

			Β. ΣΤΕΝΩΣΗ ΚΟΛΠΟΚΟΙΛΙΑΚΩΝ ΒΑΛΒΙΔΩΝ

			Η διάνοιξη των κ.κ. βαλβίδων (μιτροειδούς, τριγλώχινας) ακολουθεί χρονικά στη διαστολή τη σύγκλειση των αρτηριακών βαλβίδων. Κατά συνέπεια, τα φυσήματα που οφείλονται στην ατελή τους διάνοιξη (στένωση) εμφανίζονται αργότερα στη διαστολική περίοδο (μεσο-τελοδιαστολικά). Καθώς η διαφορά πίεσης κόλπων-κοιλιών σε στένωση των κ.κ. βαλβίδων είναι χαμηλή, αντίστοιχα χαμηλής έντασης είναι και τα συνοδά διαστολικά φυσήματα (σε αντίθεση με τα φυσήματα στένωσης των αρτηριακών βαλβίδων που μπορεί να έχουν μεγάλη ένταση λόγω μεγάλων διαφορών πίεσης). Έτσι, γίνονται αντιληπτά συνήθως μόνο στην εστία ακρόασης της αντίστοιχης βαλβίδας, με τη χρήση του κώδωνα του στηθοσκοπίου. Καθώς σε παρουσία φλεβοκομβικού ρυθμού η διαστολική πλήρωση των κοιλιών γίνεται σε δύο φάσεις (πρώιμη-παθητική και όψιμη-κολπική συστολή), το συνοδό διαστολικό φύσημα μπορεί να έχει (όχι όμως πάντα) μια επίταση της έντασής του προσυστολικά (d10). 

			Συχνά στην παιδιατρική ακρόαση: 

			α. Τα μεσοδιαστολικά φυσήματα βαλβιδικής στένωσης των κολποκοιλιακών βαλβίδων είναι εξαιρετικά σπάνια στα παιδιά. Η στένωση της μιτροειδούς βαλβίδας απαντάται σχεδόν αποκλειστικά σε ενηλίκους ως συνέπεια ρευματικής καρδίτιδας. Η πρόσφυση των γλωχίνων της μιτροειδούς σε έναν μόνο θηλοειδή μύ [θυμίζοντας αλεξίπτωτο (parachute mitral valve)] είναι η σπάνια αιτία συγγενούς στένωσης, που μπορεί να συνοδεύεται από πολλαπλές στενώσεις σε όλο το μήκος της αριστερής κοιλίας, αορτικής βαλβίδας και τόξου (Shone complex). 

			β. Ενώ η ανατομική βαλβιδική στένωση των κ.κ. βαλβίδων στην παιδική ηλικία είναι σπάνια, η λειτουργική τους στένωση (αυξημένη ροή αίματος δια μέσου ανατομικά φυσιολογικής βαλβίδας) δεν είναι σπάνια. Παρατηρείται σε ΣΚ με αυξημένη αιματική ροή είτε στις δεξιές κοιλότητες (λειτουργική στένωση τριγλώχινας σε μεσοκολπική επικοινωνία) είτε στις αριστερές κοιλότητες (λειτουργική στένωση μιτροειδούς σε παρουσία ευμεγέθους μεσοκοιλιακής επικοινωνίας, βοτάλειου πόρου). Έτσι, ο εντοπισμός και του διαστολικού φυσήματος σε επικοινωνίες (με κυρίαρχο συστολικό φύσημα) είναι εξαιρετικά χρήσιμο κλινικό εύρημα θέτοντας τη διάγνωση αιμοδυναμικά σημαντικής επικοινωνίας. 

			Γ. ΠΑΘΗΤΙΚΗ –ΕΝΕΡΓΗΤΙΚΗ ΠΛΗΡΩΣΗ ΤΩΝ ΚΟΙΛΙΩΝ

			Οι χρονικές αυτές φάσεις της διαστολής δημιουργούν τον τρίτο και τέταρτο τόνο που, όπως αναφέρθηκε, ενώ θεωρούνται φυσιολογικά φαινόμενα σε νέους ενηλίκους, στην πράξη ανευρίσκονται σπάνια με τη χρήση των κοινών παιδιατρικών στηθοσκοπίων. Η έντονη παρουσία τους οδηγεί σε καλπαστικό ρυθμό, παθολογικό ακροαστικό φαινόμενο που η αιτιολογία του χρήζει άμεσα διερεύνησης, καθώς είναι χαρακτηριστικό συνήθως καρδιακής κάμψης.

			Συχνά στην παιδιατρική ακρόαση: 

			α. Προσοχή στη διάκριση καλπαστικού ρυθμού, που οφείλεται σε πρόσθετο διαστολικό ήχο από την παρουσία μεσοσυστολικού κλικ (συστολικός ήχος!) σε πρόπτωση μιτροειδούς (h12) ή την παρουσία περικαρδιακής τριβής (συστολικοί & διαστολικοί υψίσυχνοι ήχοι). Ο σωστός χρονισμός είναι κεφαλαιώδους κλινικής σημασίας! (Πίνακας 9.3)
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			Πίνακας 9.3

			9.4.8. Συνεχή φυσήματα

			Για τη δημιουργία ενός συνεχούς ήχου απαιτείται η παρουσία σταθερής διαφοράς πίεσης μεταξύ δύο αγγειακών δομών που συνδέονται μεταξύ τους. Τυπικά, συνεχής διαφορά πίεσης υπάρχει μεταξύ της αορτής και της πνευμονικής αρτηρίας, καθώς τόσο η συστολική όσο και η διαστολική πίεση είναι υψηλότερες στην αορτή σχετικά με την πνευμονική αρτηρία. Η παραμονή ανοικτού αρτηριακού (βοτάλειου πόρου), που συνδέει φυσιολογικά τα δύο αγγεία στην ενδομήτριο ζωή, οδηγεί στη δημιουργία συνεχούς συστολοδιαστολικού φυσήματος (φύσημα ατμομηχανής) (d11, h13). 

			Συχνά στην παιδιατρική ακρόαση: 

			α. Το τυπικά περιγραφόμενο ως συνεχές φύσημα του βοτάλειου πόρου, στα νεογνά κάθε άλλο παρά συνεχές είναι στην πλειοψηφία των περιπτώσεων. Καθώς τα νεογνά έχουν φυσιολογικά αυξημένες πνευμονικές αντιστάσεις, το φύσημα είναι συνήθως υψίσυχνο, συστολικό και ακούγεται ιδιαίτερα δύσκολα, εάν υπάρχει εμμένουσα πνευμονική υπέρταση ή εάν το νεογνό είναι διασωληνωμένο. Αποτυχία αποσωλήνωσης διασωληνωμένου πρόωρου νεογνού πρέπει να θέτει την ένδειξη αποκλεισμού αιμοδυναμικά σημαντικού βοτάλειου πόρου, άσχετα από την παρουσία φυσήματος. Το τυπικό συνεχές φύσημα ακούγεται καλύτερα μετά τη νεογνική περίοδο. 

			β. Το συνεχές φύσημα του βοτάλειου πόρου δεν πρέπει να συγχέεται με το συνεχή θόρυβο της φλεβικής ροής (φλεβικός βόμβος) στα μεγάλα αγγεία του τραχήλου, ο οποίος γίνεται αντιληπτός ιδίως στην καθιστή θέση, αλλάζει ένταση ή εξαφανίζεται ανάλογα με τη στροφική κίνηση της κεφαλής ή την εισπευστική φάση.

			γ. Η προσεκτική ακρόαση όλου του σώματος μπορεί να θέσει τη διάγνωση εξωκαρδιακών αρτηριοφλεβικών αναστομώσεων με την ανίχνευση συνεχών φυσημάτων (ακόμα και στο κεφάλι, σε παρουσία ενδοεγκεφαλικών αρτηριοφλεβωδών αναστομώσεων!).

			Σύνοψη Παθολογικών Ήχων με βάση τον Χρονισμό τους

			Παθολογικά συστολικά φυσήματα,

			
					Δεν κλείνουν (ανεπάρκεια)οι κολποκοιλιακές βαλβίδες.

					Δεν ανοίγουν (στένωση) οι αρτηριακές βαλβίδες.

					Παρουσία παθολογικών επικοινωνιών. 

					Παρουσία στενώσεων εξωκαρδιακών αγγείων. 

			

			Παθολογικά διαστολικά φυσήματα, 

			
					Δεν κλείνουν (ανεπάρκεια) σωστά οι αρτηριακές βαλβίδες.

					Δεν ανοίγουν (στένωση)οι κολποκοιλιακές βαλβίδες.

			

			Παθολογικά Συνεχή φυσήματα 

			
					Συνδέσεις εξωκαρδιακών αρτηριών.

			

			9.4.9. Ένταση παθολογικού ήχου

			Η ένταση περιγράφει την ευκολία με την οποία ο ήχος γίνεται αντιληπτός. Τα φυσήματα ταξινομούνται γενικά σε εξαβάθμια κλίμακα (1/6 μόλις αντιληπτός, 2/6 χαμηλής έντασης, 3/6 σαφώς αντιληπτός, 4/6 έντονος που συνοδεύεται με απτικό αίσθημα τριγμού στην ψηλάφηση (ροίζος), 5/6 ιδιαίτερα έντονος, 6/6 αντιληπτός ακόμα και με οριακή επαφή του στηθοσκοπίου). Η κλίμακα αυτή είναι σαφώς υποκειμενική, αλλά γενικά, η παρουσία ροίζου ταξινομεί το θόρυβο (φύσημα) ως μεγάλης έντασης. Γενικά, η ένταση του φυσήματος είναι ανάλογη της κινητικής ενέργειας της στροβιλώδους αιματικής ροής και αυτή με τη σειρά της εξαρτάται από τον όγκο που διέρχεται στη μονάδα του χρόνου και από το άνοιγμα της στενωτικής επιφάνειας. Μεγαλύτερος όγκος δημιουργεί φύσημα, ακόμα και όταν διέρχεται δια μέσου φυσιολογικής βαλβίδας (π.χ. αναιμία, λειτουργική στένωση), ενώ μια μικρή επικοινωνία (μεσοκοιλιακή) μπορεί να δημιουργεί εντονότερο φύσημα από μια μεγάλη, στην οποία το φύσημα μπορεί να απουσιάζει, όταν το μέγεθός της είναι τέτοιο που επιτρέπει εξίσωση πιέσεων. Τέλος, ακόμα και σε παρουσία σοβαρότατης καρδιαγγειακής δυσπλασίας, εάν η καρδιακή παροχή δεν είναι ικανή να δημιουργήσει στροβιλισμό αιματικής ροής, τότε δεν υπάρχει φύσημα (τυπική διαγνωστική παγίδα σε νεογνά με καρδιακή ανεπάρκεια λόγω βαρύτατης καρδιοπάθειας). Έτσι, ενώ η ένταση του φυσήματος και η βαρύτητα της υποκείμενης καρδιοπάθειας συσχετίζονται, η σχέση αυτή δεν είναι πάντα σταθερή.

			9.4.10. Συχνότητα παθολογικού ήχου

			Ανάλογα με τη βασική συχνότητα οι παθολογικοί ήχοι διακρίνονται σε χαμηλής (μπάσοι-βύθιοι), μέσης και υψηλής συχνότητας (πρίμοι-υψίσυχνοι). Η συχνότητα καθορίζεται από την ταχύτητα ταλάντωσης ή παλμικής κίνησης: όσο ταχύτερη η ταλάντωση τόσο πιο υψίσυχνος ο ήχος. Η ίδια ανατομική ανωμαλία μπορεί να οδηγήσει στην παραγωγή φυσημάτων διαφόρων συχνοτήτων ανάλογα με το μέγεθός της και τη διαφορά πιέσεων εκατέρωθεν της στένωσης ή της επικοινωνίας. Υψίσυχνα φυσήματα γίνονται καλύτερα αντιληπτά με το διάφραγμα του στηθοσκοπίου, χαμηλής συχνότητας με τον κώδωνα.

			Ακολουθούν μερικά παραδείγματα φυσημάτων διαφόρων συχνοτήτων:

			Υψίσυχνο φύσημα 

			
					μικρή μεσοκοιλιακή επικοινωνία,

					περιφερικές στενώσεις πνευμονικής,

					ανεπάρκεια αορτικής, πνευμονικής και

					ανεπάρκεια μιτροειδούς, τριγλώχινας.

			

			Μέσης συχνότητας

			
					βαλβιδική στένωση αορτικής, πνευμονικής,

					μέσου μεγέθους μεσοκοιλιακή επικοινωνία και

					στένωση ισθμού αορτής.

			

			Χαμηλής συχνότητας

			
					στένωση κολποκοιλιακών βαλβίδων.

			

			9.4.11. Χρονική μεταβολή έντασης φυσημάτων 

			Η περιγραφή της χρονικής διακύμανσης της έντασης είναι δύσκολη, διαγνωστικά όμως ιδιαίτερα χρήσιμη. Τα φυσήματα ταξινομούνται ως:

			
					σταδιακά αυξανόμενης έντασης: crescendo,

					σταδιακά μειούμενης έντασης: decrescendo,

					σταδιακά αυξανόμενης & μειούμενης έντασης: crescendo-decresendo,

					σταθερής έντασης στον χρόνο: ταινιοειδές.

			

			Οι μεταβολές της έντασης του φυσήματος είναι αντίστοιχες των μεταβολών των σχέσεων των πιέσεων εκατέρωθεν της βαλβιδικής στένωσης, ανεπάρκειας ή παθολογικής επικοινωνίας. Συγκεκριμένα:

			Α. Crescendo-Decrescendo: στένωση αρτηριακής βαλβίδας (πνευμονικής-αορτικής)

			Η εξώθηση του αίματος μέσα από μια στενωτική αρτηριακή βαλβίδα χαρακτηρίζεται από σταδιακά αυξανόμενη ταχύτητα ροής, που αφού φθάσει μια μέγιστη ταχύτητα (ανάλογη με το βαθμό στένωσης), μειώνεται στη συνέχεια ως την παύση της ροής, σύγχρονα με τη σύγκλειση της βαλβίδας στο τέλος της συστολής. Κατ’ αυτόν τον τρόπο, το φύσημα έχει μια σταδιακή αύξηση έντασης ως ένα μέγιστο και μετά μια σταδιακή μείωση έντασης (d7, h6, h8). 

			Η αιτιολογική συσχέτιση των crescendo-decrescendo φυσημάτων (ακουστικό φαινόμενο) με την εξώθηση του αίματος μέσω στενωτικής βαλβίδας (παθοφυσιολογικός μηχανισμός) έχει οδηγήσει στην περιγραφή τους ως φυσήματα εξώθησης. Εννοιολογικά, μια τέτοια περιγραφή δεν είναι σωστή, καθώς δεν πρέπει να υπάρχει σύγχυση της περιγραφής του τι ακριβώς ακούμε με το τι νομίζουμε ότι είναι η υποκείμενη πάθηση που το προκαλεί, όπως δεν είναι επιθυμητό να θέτουμε την ακτινολογική διάγνωση της πνευμονίας στην ακτινογραφία θώρακος, αλλά μόνο την περιγραφή της πύκνωσης (ή ακτινοσκιερότητας). Δεν πρέπει να λησμονούμε ότι η διάγνωση είναι πάντα υποθετική και μόνο το εύρημα αντικειμενικό. (Εικόνα ٩.8)

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 9.8

			Β. Decresendo: ανεπάρκεια αρτηριακής βαλβίδας (πνευμονικής-αορτικής). 

			Η παλινδρόμηση του αίματος μέσα από μια ανεπαρκή αρτηριακή βαλβίδα, χαρακτηρίζεται από σταδιακά μειούμενες ταχύτητες, με το παραγόμενο φύσημα να έχει σταδιακά φθίνουσα ένταση (d9, h7).  (Εικόνα ٩.٩)
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			Εικόνα 9.9

			Γ. Tαινιοειδές: ανεπάρκεια κολποκοιλιακής βαλβίδας (μιτροειδής-τριγλώχινα). Καθώς η διαφορά πίεσης κοιλίας-κόλπου είναι σταθερά υψηλή, η κολποκοιλιακή βαλβιδική ανεπάρκεια χαρακτηρίζεται φύσημα με σχεδόν σταθερή ένταση στο χρόνο. 

			Το φύσημα αυτό περιγράφεται (αδόκιμα) και ως φύσημα παλινδρόμησης (d5, h12). Όμως, και το decrescendo φύσημα ανεπάρκειας των αρτηριακών βαλβίδων είναι παλινδρόμησης από άποψη παθογένεσης. Ταινιοειδές φύσημα σταθερής έντασης παρουσιάζει συνήθως και το φύσημα της μεσοκοιλιακής επικοινωνίας (d8, h3, h4). (Εικόνα 9.10)
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			Εικόνα 9.10

			9.4.12. Εστία ακρόασης φυσημάτων-πρόσθετων ήχων

			Οι συνήθεις θέσεις καρδιακής ακρόασης των καρδιακών βαλβίδων δεν ταυτίζονται απόλυτα με την ανατομική θέση των βαλβίδων στο θώρακα. Η χωροταξική θέση της καρδιάς στο θώρακα είναι τέτοια που ο ήχος κάθε βαλβίδας μεταδίδεται καλύτερα σε επιλεγμένες θέσεις του θωρακικού τοιχώματος, στις εστίες ακρόασης, ανάλογα με την φορά ροής του αίματος. Έτσι, ενώ η στροβιλώδης ροή στένωσης της αορτικής βαλβίδας μεταδίδεται κατά μήκος της ανιούσης αορτής και γίνεται αντιληπτή στο ανώτερο δεξιό παραστερνικό χείλος ως και τον σφαγιτιδικό βόθρο, η ανεπάρκεια της ίδιας βαλβίδας οδηγεί σε παλίνδρομο στροβιλισμό στην κοιλότητα της αριστερής κοιλίας, με το διαστολικό φύσημα να γίνεται αντιληπτό στο κατώτερο αριστερό παραστερνικό χείλος ως την κορυφή της καρδιάς. 

			Η στερνική εντομή (σημείο ένωσης λαβής και σώματος στέρνου) γίνεται εύκολα αντιληπτή ψηλαφητικά, αντιστοιχεί στην πρόσφυση της δεύτερης πλευράς στο στέρνο και αποτελεί οδηγό σημείο εύρεσης των λοιπών μεσοπλεύριων διαστημάτων. Η θέση της μέγιστης έντασης του φυσήματος (p.m.) καθορίζεται με προσεκτική παρακολούθηση των αλλαγών της έντασης του ήχου, με τη μετακίνηση του στηθοσκοπίου στο θώρακα και εντοπίζεται εύκολα, εάν συνυπάρχει ψηλαφητικά ροίζος . 

			Ακολουθεί η περιγραφή των κλασικών εστιών καρδιακής ακρόασης και πρόσθετων θέσεων της παιδιατρικής ακρόασης.

			1.κορυφή καρδιάς

			ανεπάρκεια μιτροειδούς,

			στένωση μιτροειδούς,

			κλικ πρόπτωσης μιτροειδούς,

			κλικ αορτικής και

			τρίτος, τέταρτος καρδιακός τόνος.

			2.χαμηλά- αριστερά παραστερνικά (τέταρτο μεσοπλεύριο διάστημα παραστερνικά)

			ανεπάρκεια τριγλώχινας και

			λειτουργικό φύσημα.

			3.ενδιάμεσα-αριστερά παραστερνικά (τρίτο μεσοπλεύριο διάστημα παραστερνικά)

			ανεπάρκεια αορτικής, πνευμονικής,

			μεσοκοιλιακή επικοινωνία και

			λειτουργικό φύσημα.

			4.υψηλά αριστερά παραστερνικά (δεύτερο μεσοπλεύριο διάστημα παραστερνικά)

			στένωση πνευμονικής και

			λειτουργικό φύσημα.

			5.υψηλά-δεξιά παραστερνικά (δεύτερο μεσοπλεύριο διάστημα)	

			στένωση αορτικής.

			6.σφαγιτιδικός βόθρος

			στένωση αορτικής και

			ισθμική στένωση,

			φλεβικός βόμβος.

			7.υποκλείδια χώρα (αριστερά)

			βοτάλειος πόρος, ισθμική στένωση.

			8.μασχαλιαία χώρα

			περιφερικές στενώσεις πνευμονικής.

			9.4.13. Τοπική επέκταση παθολογικών ήχων 

			Ιδιαίτερα χρήσιμoς στην καρδιακή ακρόαση είναι ο καθορισμός της επέκτασης του φυσήματος, που καθορίζεται από την πορεία της παθολογικής αιματικής ροής. Φυσήματα από βαλβιδοπάθειες της δεξιάς κοιλίας μεταφέρονται κατά μήκος της δεξιάς κοιλίας-πνευμονικής αρτηρίας και κλάδων της (κατά μήκος του αριστερού χείλους του στέρνου και στις μασχάλες), ενώ φυσήματα από παθήσεις της αριστερής κοιλίας-βαλβίδων μεταφέρονται κατά άξονα που περνάει από την κορυφή της καρδιάς, το δεξιό άνω χείλος στέρνου (εστία ακρόασης αορτικής) και επεκτείνεται ως το σφαγιτιδικό βόθρο. (Εικόνα 9.11 και 9.12)
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			Εικόνα 9.11
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			Εικόνα 9.12

			Συχνά στην παιδιατρική ακρόαση: 

			α. Εντοπισμένο φύσημα σε ένα μόνο σημείο στο θώρακα υπάρχει σε παρουσία μικρής μεσοκοιλιακής επικοινωνίας. Εάν δεν τοποθετηθεί το διάφραγμα ακριβώς πάνω από το σημείο της στροβιλώδους ροής, το φύσημα δεν γίνεται αντιληπτό. Μεγαλύτερες επικοινωνίες γίνονται αντιληπτές και σε άλλες θέσεις.

			β. Η στένωση πνευμονικής βαλβίδας, μεταδίδεται και στη ράχη και στις μασχάλες, η στένωση της αορτικής βαλβίδας στον σφαγιτιδικό βόθρο. 

			γ. Φυσήματα ανεπάρκειας μιτροειδούς μεταδίδονται και στην αριστερή μασχάλη.

			9.4.14. Σύνοψη μεθοδολογίας περιγραφής καρδιακών ήχων-φυσημάτων 

			Ανακεφαλαιώνοντας, σε κάθε ανίχνευση πρόσθετου, μη αναμενόμενου ήχου στην καρδιακή ακρόαση, πρέπει να περιγράψουμε αρχικά, εάν πρόκειται για τόνο ή φύσημα. Στη συνέχεια, ο συνδυασμός της χρονικής του εντόπισης στον καρδιακό κύκλο και του σημείου μέγιστης έντασης στο θώρακα περιορίζει σημαντικά τις πιθανές διαγνώσεις. Με την ακριβή περιγραφή και των υπόλοιπων ποιοτικών χαρακτηριστικών του ήχου, μπορούμε να προσεγγίσουμε με μεγάλη ακρίβεια την τελική διάγνωση. 

			Στην καθημερινή παιδιατρική πράξη, οι ικανότητες αυτές καθορίζουν και την κλινική αποτελεσματικότητα του ιατρού στο χειρισμό παιδιών με φυσήματα, καθώς μεγάλη σημασία έχει η διάκριση των λειτουργικών φυσημάτων από τα παθολογικά φυσήματα που χρήζουν περαιτέρω παραπομπής. Ακολουθεί αναλυτική παρουσίαση των χαρακτηριστικών των λειτουργικών φυσημάτων.

			9.5. Λειτουργικά φυσήματα 

			Με τον όρο λειτουργικό (functional), μουσικό (musical) ή αθώο (innocent) φύσημα (murmur), αναφερόμαστε στην παρουσία συστολικού ήχου κάποιας διάρκειας (φυσήματος), ο οποίος έχει συγκεκριμένα ποιοτικά χαρακτηριστικά, με βάση τα οποία, η εκτιμώμενη κλινικά πιθανότητα υποκείμενης ανατομικής ανωμαλίας του καρδιαγγειακού συστήματος είναι εξαιρετικά μικρή. Πρακτικά, πρόκειται για την περιγραφή όχι του χαρακτήρα του φυσήματος, αλλά της πεποίθησης του ιατρού για την υποκείμενη αιτιολογία, όπως ισχύει κατά την περιγραφή των φυσημάτων εξώθησης και παλινδρόμησης. Περισσότερο δόκιμη θα ήταν η περιγραφή ως «μουσικό» φύσημα που θα περίγραφε τα ποιοτικά χαρακτηριστικά και όχι την αιτιολογία του. 

			Η διάκρισή του από τα υπόλοιπα φυσήματα είναι κεφαλαιώδους σημασίας. Ακόμα και αν αποτύχουμε να περιγράψουμε με σαφήνεια τα χαρακτηριστικά ενός φυσήματος σε ένα παιδί, το σημαντικότερο ερώτημα είναι εάν υπάρχει ή όχι ένδειξη παραπομπής του παιδιού με το συγκεκριμένο φύσημα. Εάν είμαστε βέβαιοι ότι το φύσημα είναι «μουσικό-λειτουργικό», τότε δεν υπάρχει ένδειξη παραπομπής. Από μόνη της όμως, η ανακοίνωση στους γονείς της ύπαρξης στο παιδί τους ενός φυσήματος, ακόμα και «αθώου», δημιουργεί εξαιρετική αναστάτωση και σημείο τριβής με τον παιδίατρο. Αξίζει να διαθέσει ο παιδίατρος και ο γενικός ιατρός λίγο χρόνο για να εξηγήσει ότι ακούει έναν φυσιολογικό πρόσθετο ήχο που δεν χρήζει περαιτέρω διερεύνησης. 

			Το λειτουργικό φύσημα που συναντάται συχνότερα στην παιδιατρική καρδιακή ακρόαση, (Still’s murmur) έχει τα ακόλουθα χαρακτηριστικά: (h1) (Εικόνα 9.13)

			
					Εντόπιση: αριστερά παραστερνικά, στο κατώτερο στέρνο (τρίτο-τέταρτο μεσοπλεύριο διάστημα),

					Χρονισμός: συστολικό, βραχείας διάρκειας πρωτο-μεσοσυστολικό,

					Ένταση: ήπιας έντασης 1/6 ως 2/6,

					Χροιά: μουσικό, εύηχο, σαν βραχεία δόνηση χαμηλής-μέσης συχνότητας,

					Διακύμανση έντασης του σε περιόδους εμπύρετου, αναιμίας, ταχυκαρδίας.[image: ]


			

			Εικόνα 9.13

			 Η εντόπιση και ο χαρακτήρας των λειτουργικών φυσημάτων σε μεγαλύτερα παιδιά και εφήβους μπορεί να διαφέρει, με βέλτιστη θέση ακρόασης υψηλότερα, αριστερά, παραστερνικά και λιγότερο σαφή μουσικό χαρακτήρα. Καθώς η διάκριση ενός λειτουργικού φυσήματος από ένα παθολογικό συστολικό φύσημα χαμηλής έντασης δεν είναι πάντα εύκολη, η παρουσία πρόσθετων παθολογικών ήχων (click, μεταβολών έντασης δεύτερου τόνου κτλ.), η σαφής αλλαγή του χαρακτήρα του κατά τη δυναμική ακρόαση (h11), καθώς και η παρουσία συμπτωμάτων συμβατών με καρδιαγγειακή νόσο είναι ιδιαίτερα σημαντικά στοιχεία, που αυξάνουν την πιθανότητα ο ήχος που ακούμε να μην είναι λειτουργικό φύσημα. 

			9.6. Πλήρης καρδιολογική κλινική εξέταση και ιστορικό

			Η επιμελής και μεθοδική καρδιακή ακρόαση τόσο στα παιδιά όσο και στους ενηλίκους είναι εξαιρετικά σημαντική αλλά όχι και το μόνο τμήμα της φυσικής εξέτασης του καρδιαγγειακού συστήματος. Τα ευρήματά της θα πρέπει να αξιολογηθούν σε σχέση με τα λοιπά ευρήματα της πλήρους φυσικής εξέτασης όλων των συστημάτων (και όχι μόνο του καρδιαγγειακού), ώστε να ακολουθήσει η τελική διαφοροδιαγνωστική σκέψη με βάση τις πληροφορίες του ατομικού και οικογενειακού ιστορικού. Εάν τα δεδομένα δεν είναι πλήρη (αντικειμενική εξέταση και ιστορικό), τότε η κριτική μας σκέψη βασίζεται σε ανεπαρκείς πληροφορίες και τα συμπεράσματά μας θα είναι επισφαλή. Η πλήρης κλινική εξέταση του καρδιαγγειακού συστήματος και η λήψη του αντίστοιχου ιστορικού είναι τμήμα κάθε παιδιατρικής εκτίμησης για οποιοδήποτε λόγο. Ιδιαίτερη όμως προσοχή πρέπει να δίδεται στις περιπτώσεις χορήγησης πιστοποιητικών σε παιδιά που αθλούνται και στην αξιολόγηση νεογνών πριν την έξοδό τους από το μαιευτήριο.

			9.6.1. Αξιολόγηση παιδιών που αθλούνται 

			Η φυσική εξέταση πρέπει πάντα να περιλαμβάνει εκτός από την καρδιακή ακρόαση:

			
					μέτρηση αρτηριακής πίεσης (με σωστή περιχειρίδα για μέγεθος παιδιού),

					ψηλάφηση μηριαίων αρτηριών (για αποκλεισμό ισθμικής στένωσης αορτής),

					αξιολόγηση πιθανότητας παρουσίας συνδρόμου Marfan (φαινότυπος),

					η καρδιακή ακρόαση πρέπει να γίνεται σε διάφορες θέσεις (δυναμική καρδιακή ακρόαση),

					 ανίχνευση φυσήματος και διάκριση μεταξύ λειτουργικού και παθολογικού φυσήματος,

					περιγραφή παρουσίας αρρυθμίας ή πρόσθετων παθολογικών καρδιακών ήχων.

			

			Το ιστορικό θα πρέπει να είναι αξιόπιστο και να επιβεβαιώνεται (κατά προτίμηση ενυπόγραφα) η ακρίβειά του από τους γονείς. Η χρήση τυποποιημένου έγγραφου έντυπου με τις σημαντικότερες ερωτήσεις πρέπει να αποτελεί μέρος της εξέτασης, όπως στο υπόδειγμα που ακολουθεί.

			ΑΤΟΜΙΚΟ ΙΣΤΟΡΙΚΟ 

			
					Θωρακικό άλγος-δυσφορία στην κόπωση, 	Έχει ποτέ παραπονεθεί το παιδί σας για πόνο ή δυσφορία στο θώρακα κατά τη διάρκεια σωματικής άσκησης ή σύντομα μετά από αυτήν;



					Ανεξήγητη συγκοπή-παρολίγον συγκοπή,	Έχει ποτέ λιποθυμήσει το παιδί σας, χάσει τις αισθήσεις του ή εμφανίσει επεισόδιο σπασμών;



					Εύκολη κόπωση / δύσπνοια κατά την άσκηση,	Κουράζεται ευκολότερα το παιδί σας κατά την άσκηση, συγκριτικά με τα άλλα παιδιά ή έχει παραπονεθεί για δύσπνοια και αδυναμία να πάρει αέρα κατά την άσκηση;



					Ιστορικό άρρυθμης καρδιακής λειτουργίας ή παλμών, 	Έχει ποτέ το παιδί σας παραπονεθεί για «χτυπήματα» ή άρρυθμη λειτουργία της καρδιάς του; Έχει ελεγχθεί ποτέ για αρρυθμία;



					Προηγούμενη διαπίστωση φυσήματος,	Γνωρίζετε εάν έχει διαπιστωθεί η παρουσία καρδιακού φυσήματος από τον παιδίατρο ή κάποιον γιατρό στο παιδί σας;
	Έχει ελεγχθεί από καρδιολόγο το παιδί σας για φύσημα ως τώρα;



					Ιστορικό υπέρτασης,	Έχει το παιδί σας γνωστή υπέρταση;



			

			 ΟΙΚΟΓΕΝΕΙΑΚΟ ΙΣΤΟΡΙΚΟ 

			
					Πρώιμο καρδιακό επεισόδιο ή θάνατος (αιφνίδιος) σε ηλικία μικρότερη των 55 ετών (άνδρες) και 65 ετών (γυναίκες),	 Υπάρχει στην οικογένειά σας (γονείς, παππούδες, αδέρφια) ιστορικό καρδιακού επεισοδίου ή καρδιακού (αιφνίδιου) θανάτου σε άτομα μικρότερα των ηλικιών αυτών;



					Γνώση ύπαρξης ειδικότερων καρδιαγγειακών προβλημάτων σε μέλη της οικογένειας, όπως υπερτροφική ή διατατική μυοκαρδιοπάθεια, σύνδρομο LQT ή Brugada, Marfan ή κλινικά σημαντικές αρρυθμίες ή στεφανιαία νόσο.	 Πάσχει μέλος της οικογένειάς σας από κάποιο από τα παραπάνω νοσήματα;



			

			Πρόσθετες παρακλινικές εξετάσεις μετά τη λήψη ενός αναλυτικού ιστορικού και φυσικής εξέτασης του καρδιαγγειακού συστήματος δεν χρειάζονται, εφόσον δεν υπάρχουν ενδείξεις περαιτέρω ελέγχου. Στην Ευρώπη συνίσταται η επιτέλεση ηλεκτροκαρδιογραφήματος δώδεκα απαγωγών σε κάθε νέο αθλητή (άνω των 12 ετών) που συμμετέχει σε ανταγωνιστική άθληση (όχι ήπια άθληση στα πλαίσια του σχολείου). Ιδιαίτερη προσοχή χρειάζεται όμως, σε περιπτώσεις επιτέλεσης ηλεκτροκαρδιογραφήματος στα παιδιά, να ληφθούν υπόψη οι σημαντικές διαφορές του από το ηλεκτροκαρδιογράφημα των ενηλίκων, γεγονός που επιβάλει πρόσθετη εκπαίδευση για τη σωστή του αξιολόγηση.

			9.6.2. Κλινική εκτίμηση καρδιαγγειακού συστήματος νεογνών

			Σε προηγούμενο κεφάλαιο, έγινε λόγος για τη δύσκολη κλινική αξιολόγηση των νεογνών και τα συχνά αποπροσανατολιστικά αποτελέσματα της καρδιακής ακρόασης. Αρκετά συχνά γίνονται αντιληπτά ήπια φυσήματα λόγω των φυσιολογικών προσαρμογών της εμβρυϊκής στην εξωμήτρια κυκλοφορία (π.χ. ανοικτός βοτάλειος, στενώσεις κλάδων πνευμονικής αρτηρίας). 

			Αντίθετα, ιδιαίτερα σημαντική είναι η κατανόηση ότι οι σοβαρότερες καρδιοπάθειες στα νεογνά που απειλούν άμεσα την ζωή τους με τη σύγκλειση των εμβρυϊκών ενδοκαρδιακών (ωοειδές τρήμα) και εξωκαρδιακών συνδέσεων (βοτάλειος πόρος) συνήθως δεν συνοδεύονται από καρδιακό φύσημα αλλά με ανεξήγητη κλινική αποδιοργάνωση, οξέωση, υπόταση και shock. Παράλληλα, καθώς κυάνωση με διαδερμικό κορεσμό της τάξης 85%-90% που χαρακτηρίζει πολλές σοβαρές ΣΚ σε νεογνά, δεν γίνεται εύκολα αντιληπτή με απλή επισκόπηση, πάσχοντα νεογνά συχνά εξέρχονται αδιάγνωστα από το μαιευτήριο. Σε κάθε νεογνό δεν πρέπει να παραλείπεται η ψηλάφηση των μηριαίων αρτηριών και η μέτρηση του διαδερμικού κορεσμού, ενώ σε κάθε περίπτωση ανεξήγητης κλινικής αποδιοργάνωσης τα πρώτα 24ωρα της ζωής η παρουσία ΣΚ πρέπει να αποκλείεται άμεσα από εξειδικευμένο παιδοκαρδιολόγο. Η χορήγηση ειδικής φαρμακευτικής υποστήριξης (διατήρηση βοτάλειου πόρου με χορήγηση προσταγλανδίνων) πρέπει να ξεκινάει όμως άμεσα, ακόμα και με την υποψία παρουσίας σοβαρής νεογνικής καρδιοπάθειας. 
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			10. Παιδιατρικό Ηλεκτροκαρδιογράφημα 

			Το ηλεκτροκαρδιογράφημα (ΗΚΓ) είναι η διαχρονικά περισσότερο καταξιωμένη, οικονομική και εύχρηστη μέθοδος αξιολόγησης του καρδιαγγειακού συστήματος. Όπως η έμπειρη ακρόαση του καρδιαγγειακού συστήματος, το ΗΚΓ προσφέρει άφθονες διαγνωστικές πληροφορίες με την προϋπόθεση της έμπειρης αξιολόγησής του από τον θεράποντα ιατρό. 

			Δυστυχώς, φθίνουσα είναι τόσο η κλινική ικανότητα της καρδιακής ακρόασης όσο και η ικανότητα ορθής αξιολόγησης του ΗΚΓ, καθώς έχουν δώσει τη θέση τους στις σύγχρονες απεικονιστικές μεθόδους. Η καταγραφή του ΗΚΓ έχει ακόμα θέση στην αξιολόγηση αρρυθμιών και/ή ισχαιμικών αλλοιώσεων σε ενηλίκους ενώ οι ΣΚ ελέγχονται άριστα με το υπερηχοκαρδιογράφημα και τη μαγνητική ή αξονική τομογραφία. Ειδικότερα στην παιδική ηλικία, που χαρακτηρίζεται από απουσία στεφανιαίας νόσου και ισχαιμικής καρδιοπάθειας, ποια είναι άραγε η θέση του ΗΚΓ;

			Η απάντηση είναι ότι μόνο όταν γνωρίζουμε κάτι είμαστε σε θέση να αξιολογήσουμε τη χρησιμότητά του. Η απλή επισκόπηση της καταγραφής του παιδικού ΗΚΓ στον άπειρο ιατρό δίνει μόνο την πληροφορία της ρυθμικής ή όχι ηλεκτρικής δραστηριότητας. Η κατανόηση ότι τόσο το ύψος των επαρμάτων όσο και η διάρκεια των διαστημάτων του ΗΚΓ εξαρτάται από την παρουσία ή όχι υπερτροφίας και διατάσεων των καρδιακών κοιλοτήτων, ηλεκτρολυτικών διαταραχών ή γενετικών συνδρόμων που προδιαθέτουν σε δυνητικά θανατηφόρες αρρυθμίες καθιστά εξαιρετικά γοητευτική τη γνώση του παιδικού ΗΚΓ. Έτσι, εκτός από συμπληρωματικό ρόλο στην αξιολόγηση των ΣΚ το ΗΚΓ κατέχει μοναδική θέση στην ανίχνευση κληρονομικών καταστάσεων με αυξημένο κίνδυνο αιφνίδιου θανάτου (LQT, Brugada), εξαιρετική σχέση κόστους-οφέλους στον έλεγχο ασυμπτωματικών πληθυσμών (π.χ. αθλητών για παρουσία υπερτροφικής μυοκαρδιοπάθειας) ενώ η παρουσία ανωμαλιών στο νεογνικό ΗΚΓ αποτελεί άμεση ένδειξη περαιτέρω καρδιολογικού ελέγχου κάθε σοβαρά πάσχοντος νεογνού (ακόμα και σε απουσία καρδιακού φυσήματος). 

			Το κεφάλαιο αυτό αποσκοπεί στην παρουσίαση των βασικών αρχών του ΗΚΓ με έμφαση στις καταστάσεις που καλείται να αντιμετωπίσει ο γενικός παιδίατρος και γενικότερα κάθε ιατρός της πρωτοβάθμιας περίθαλψης. Μετά την παρουσίαση της φυσιολογίας της ηλεκτρικής διέγερσης του μυοκαρδίου, παρουσιάζονται οι εξελικτικές αλλαγές του ΗΚΓ κατά τη διάρκεια της παιδικής ηλικίας και οι διαφορές του από το ΗΚΓ του ενήλικου. Tο κεφάλαιο αυτό αποσκοπεί στη σύντομη παρουσίαση των θεωρητικών αρχών του παιδικού ΗΚΓ και της μεθοδικής αξιολόγησής του.

			10.1. Αρχές ηλεκτροκαρδιογραφήματος 

			Το ηλεκτροκαρδιογράφημα καταγράφει την ηλεκτρική διέγερση του μυοκαρδίου. Μολονότι αναπτύχθηκε στις αρχές του 20ού αιώνα από τον Einthoven (Εικόνα 10.1) παραμένει καταλυτική η σημασία του ως μεθόδου στην εκτίμηση του καρδιαγγειακού συστήματος. 
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			Εικόνα 10.1 Η πρώτη καταγραφή των ηλεκτρικών δυναμικών από την καρδιά από τον Einthoven. 

			Η ηλεκτρική αυτή διέγερση καταγράφεται κατά την πορεία της καθώς ξεκινάει από το φλεβόκομβο, συνεχίζεται στους κόλπους, στον κολποκοιλιακό κόμβο, στο δεμάτιο του His, στα δύο σκέλη του δεματίου, στις ίνες του Purkinje και ολοκληρώνεται με τη διέγερση του κοιλιακού μυοκαρδίου. (Εικόνα 10.2)
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			Εικόνα 10.2 Το σύστημα μετάδοσης της ηλεκτρικής διέγερσης στην καρδιά, από τον φλεβόκομβο (1) , στον κολποκοιλιακό κόμβο (2) και μέσω του δεξιού και αριστερού σκέλους His στην διέγερση του μυοκαρδίου των κοιλιών. 

			Οι απαγωγές του καρδιογραφήματος καταγράφουν την προβολή της ηλεκτρικής διέγερσης, όπως αυτή φαίνεται από τη θέση που η συγκεκριμένη απαγωγή «βλέπει» την ηλεκτρική δραστηριότητα. Η ηλεκτρική δραστηριότητα ακολουθεί γενικά την κατεύθυνση από άνω δεξιά προς τα κάτω και αριστερά και από τη ράχη (πίσω) προς το θώρακα (μπροστά) ταυτόχρονα (ανάλογη με τη θέση της καρδιάς στο θώρακα). 

			Οι απαγωγές καταγράφουν την ηλεκτρική διέγερση σε δύο κάθετα μεταξύ τους επίπεδα. (Εικόνα 10.3) Οι απαγωγές των άκρων Ι,ΙΙ και ΙΙΙ και οι ενισχυμένες των άκρων aVR, aVL και aVF σε επίπεδο αντίστοιχο με της ακτινογραφίας θώρακα (Εικόνα 10.4) ενώ οι προκάρδιες V1-V6 απαγωγές (Εικόνα 10.5) σε εγκάρσιο επίπεδο αντίστοιχο με εκείνο της αξονικής τομογραφίας. 
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			Εικόνα 10.3. Οι απαγωγές του ΗΚΓματος καταγράφουν την ηλεκτρική διέγερση σε δύο κάθετα μεταξύ τους επίπεδα.
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			Εικονα 10.4 Καταγραφή ΗΚΓματος: θέση απαγωγών άκρων.
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			Εικόνα 10.5 Καταγραφή ΗΚΓματος:θέση προκάρδιων απαγωγών.

			10.1.1. Τεχνικά σωστή καταγραφή ΗΚΓ

			Απαραίτητη προϋπόθεση σωστής καταγραφής του καρδιογραφήματος είναι η σωστή τοποθέτηση των ηλεκτροδίων, όπως φαίνεται στις Εικόνες 10.4 & 10.5. Στα παιδιά, χρήσιμη είναι η τοποθέτηση συμμετρικών απαγωγών προς τα δεξιά του θώρακα που χαρακτηρίζονται rV2 και rV3 (λόγω της επικρατούσας δεξιάς κοιλίας στην παιδική ηλικία). 

			Σφάλματα κατά την καταγραφή: το δυναμικό που καταγράφουν οι απαγωγές επηρεάζεται (μειώνεται) σε απουσία καλής επαφής των ηλεκτροδίων στο θώρακα, σε παρεμβολή λιπώδους ιστού (παχυσαρκία ), αέρα (εμφυσηματικός θώρακας) ή σε λάθος ρύθμιση της ευαισθησίας του καρδιογράφου. 

			Σωστή καταγραφή: πάντα πρέπει να ελέγχεται στην αρχή της καταγραφής η σωστή ευαισθησία καταγραφής, δηλαδή εάν τα 10 mm σε ύψος (10 τετραγωνάκια) αντιστοιχούν σε 1 mV. Η ταχύτητα καταγραφής είναι 25 mm/sec συνήθως κατά την οποία η απόσταση των δύο κάθετων γραμμών σε ένα τετράγωνο αντιστοιχεί σε 0,04 sec και η απόσταση δύο εντονότερων κάθετων γραμμών (σε τετράγωνα που αφορίζονται από έντονες γραμμές και περιέχουν 5*5 μικρά τετράγωνα είναι 0,2 sec. (Εικόνα 10.6) Για την ακριβέστερη μέτρηση των διαστημάτων μπορεί να αυξηθεί η ταχύτητα καταγραφής σε 50 mm/sec. 
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			Εικόνα 10.6. Σωστή μέτρηση ύψους επαρμάτων και διάρκειας διαστημάτων στο ΗΚΓμα. 

			10.1.2. Ύψος επαρμάτων ΗΚΓ 

			Από τι εξαρτάται η μορφολογία των καταγραφόμενων δυναμικών;

			Η διάρκεια ενός διαστήματος στο καρδιογράφημα εξαρτάται από τη διάρκεια του καταγραφόμενου ηλεκτρικού φαινομένου. Το ύψος ενός επάρματος καθορίζεται από δύο όμως συνιστώσες: το απόλυτο μέγεθος του ηλεκτρικού φαινομένου (ένταση) αλλά κυρίως τη γωνία με την οποία η απαγωγή «βλέπει» το φαινόμενο αυτό. (Εικόνα 10.7) Όπως ένας κύκλος που τον βλέπουμε διαδοχικά από γωνία 0 ως 90 μοίρες μοιάζει σταδιακά με έλλειψη και στο τέλος με γραμμή, έτσι αν μία απαγωγή «βλέπει» από 0 έως 90 μοίρες την ηλεκτρική διέγερση, καταγράφει διαδοχικά από το μέγιστο έως μηδενικό δυναμικό. Αντίστοιχα, αν μία απαγωγή «βλέπει» το ερέθισμα να κατευθύνεται προς αυτή, καταγράφει θετικό έπαρμα ενώ αν το ερέθισμα απομακρύνεται, καταγράφει αρνητικό έπαρμα.
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			Εικόνα 10.7 Το ύψος ενός επάρματος (εκπόλωσης ή επαναπόλωσης) σε μία συγκεκριμένη απαγωγή καθορίζεται από το μέγεθος του ηλεκτρικού φαινομένου αλλά και από τη γωνία με την οποία η απαγωγή «βλέπει» την ηλεκτρική διέγερση (κάθετη προβολή του διανύσματος της ηλεκτρικής διέγερσης στον άξονα που συνδέει την αρχή του διανύσματος με την θέση καταγραφής).

			10.2. Φυσιολογικά επάρματα και διαστήματα ΗΚΓ

			Στη συνέχεια, παρουσιάζονται τα χαρακτηριστικά επάρματα (και ο προσδιορισμός από αυτά του άξονα ηλεκτρικής διέγερσης) καθώς και διαστήματα του ΗΚΓ, που πρέπει να αξιολογούνται αναλυτικά σε κάθε περίπτωση καταγραφής ΗΚΓ, ανεξάρτητα από την ένδειξη επιτέλεσής του. 

			10.2.1. Άξονας ηλεκτρικής διέγερσης

			Η πιο απλή μέθοδος προσδιορισμού του άξονα της διέγερσης είναι η χρησιμοποίηση δύο κάθετων μεταξύ τους απαγωγών, της Ι και της aVF. Εάν η απαγωγή Ι (που βλέπει από αριστερά ) καταγράφει θετικό άθροισμα δυναμικού (από τα θετικά R επάρματα αφαιρούμε τα αρνητικά S), τότε ο άξονας είναι στο αριστερό ημικύκλιο (−90 έως 90 μοίρες). 

			Εάν είναι αρνητικό, τότε ο άξονας είναι στο δεξιό ημικύκλιο (μεγαλύτερος από 90 μοίρες). Εάν η απαγωγή αVF (που βλέπει από κάτω ) καταγράφει θετικά δυναμικά, ο άξονας είναι κατώτερος (0 έως 180 μοίρες) και αν καταγράφει αρνητικά, ο άξονας είναι ανώτερος (180 έως 0 μοίρες). Στο τεταρτημόριο που τέμνονται τα δύο ημικύκλια βρίσκεται ο άξονας της διέγερσης. Αναζητούμε στη συνέχεια ποια απαγωγή έχει το ίδιο ύψος σε θετικά και αρνητικά επάρματα, η οποία βλέπει κάθετα στις 90 μοίρες τον άξονα της καρδιάς και προσδιορίζουμε έμμεσα την ακριβή θέση του άξονα. (Εικόνες 10.8 & 10.9)
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			Εικόνα 10.8 Το τεταρτημόριο του άξονα ηλεκτρικής διέγερσης καθορίζεται με βάση την πολικότητα των καταγραφόμενων επαρμάτων στις απαγωγές Ι και aVF. O φυσιολογικός άξονας είναι από 0-90 μοίρες, ο δεξιός από 90 ως 180. Κάθε άλλος άξονας (απροσδιόριστος, αριστερός) είναι παθολογικός. 
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			Εικόνα 10.9 Προσδιορισμός καρδιακού άξονα με βάση τις απαγωγές Ι και AVF.Θετικό έπαρμα QRS στην Ι και AVF άξονας QRS φυσιολογικός. Αρνητικό έπαρμα QRS στην Ι και θετικό στην AVF άξονας δεξιός. Θετικό έπαρμα QRS στην Ι και αρνητικό στην AVF άξονας αριστερός. Αρνητικό έπαρμα QRS στην Ι και AVF άξονας QRS απροσδιόριστος. Στην περίπτωση αυτή, εάν στην AVL υπάρχει qR ο άξονας είναι υπεραριστερός, ενώ εάν υπάρχει rS ο άξονας είναι υπερδεξιός.

			O άξονας ηλεκτρικής διέγερσης στα παιδιά 

			Σε γενικές γραμμές:

			Νεογνά-μικρά βρέφη, ο άξονας QRS = δεξιός.

			Παιδική ηλικία άξονας QRS σπάνια δεξιός, συνήθως, κατά φύση, σπάνια ελαφρά αριστερός. 

			Άξονας RS έντονα αριστερός, που δηλαδή πλησιάζει -90˚ και πάντα σε περιπτώσεις που ο άξονας QRS μένει απροσδιόριστος (-90˚ ± 180˚), είναι πάντα παθολογικός. Νεογνό-βρέφος-παιδί με τέτοιο άξονα έχει οπωσδήποτε πρόβλημα από το καρδιαγγειακό.

			Να θυμάστε ότι όλα τα νεογέννητα και μικρά βρέφη έχουν φυσιολογικά δεξιό άξονα. Καθώς μεγαλώνουν – συνήθως στην προσχολική και σχολική ηλικία – ο άξονας QRS εισέρχεται πλέον στο φυσιολογικό τεταρτημόριο.

			10.2.2. Φυσιολογικά διαστήματα στο ΗΚΓ

			Το ΗΚΓ καταγράφει με την αλληλουχία που μεταδίδεται η ηλεκτρική διέγερση τα ακόλουθα διαστήματα: (Εικόνα 10.10)

			
					P	αντιστοιχεί στην εκπόλωση των κόλπων,

					PR	αντιστοιχεί στην καθυστέρηση στον κολποκοιλιακό κόμβο,

					QRS	αντιστοιχεί στη διέγερση των κοιλιών ως εξής, 

					q	η εκπόλωση του μεσοκοιλιακού διαφράγματος,

					R 	η εκπόλωση της προέχουσας κοιλίας,

					QT	η εκπόλωση και επαναπόλωση της κοιλίας και

					Τ 	η επαναπόλωση της κοιλίας

			

			Τα διαστήματα αυτά συγκρίνονται με τις φυσιολογικές τιμές για την ηλικία του παιδιού και μόνο τότε μπορούν να αξιολογηθούν σωστά . Οι τιμές που δίδονται στα εγχειρίδια για ενηλίκους και οι διαγνώσεις των αυτόματων προγραμμάτων διάγνωσης σε σύγχρονους καρδιογράφους είναι αναξιόπιστες σε παιδιά και οδηγούν σε λάθος συμπεράσματα. Οι φυσιολογικές τιμές για τα παιδιά είναι διαθέσιμες στη βιβλιογραφία. Ένα παράδειγμα είναι ότι ένα διάστημα QRS της τάξης των 100 msec σε ένα παιδί μπορεί να είναι παθολογικό (π.χ. ενδεικτικό αποκλεισμού σκέλους ή άλλης κατάστασης) ενώ έναν ενήλικο είναι φυσιολογικό. Το ίδιο ισχύει και για το PR διάστημα που εξαρτάται από την καρδιακή συχνότητα και ηλικία (ανήκει στα κριτήρια διάγνωσης ρευματικού πυρετού).

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 10.10 Τα κύρια διαστήματα του ΗΚΓματος.

			10.2.3. Φυσιολογικά επάρματα στο ΗΚΓ

			Σε κάθε έπαρμα (Εικόνα 10.10) προσδιορίζουμε δύο σημαντικά χαρακτηριστικά: α) τον άξονα της ηλεκτρικής διέγερσης και β) το ύψος του δυναμικού με βάση τη σύγκριση με τις φυσιολογικές τιμές για την ηλικία του παιδιού.

			Αναλυτικά ,το έπαρμα P, η εκπόλωση των κόλπων ξεκινά από άνω δεξιά και κατευθύνεται κάτω και αριστερά, με το αρχικό τμήμα του επάρματος να καταγράφει κυρίως τη διέγερση του δεξιού κόλπου και το τελικό τμήμα τη διέγερση του αριστερού κόλπου. Έτσι, θα είναι θετικό στην Ι και aVF και με μέγιστο ύψος στην απαγωγή ΙΙ, ενώ είναι αρνητικό στην aVR. 

			Το έπαρμα R ή S είναι το υψηλότερο ή βαθύτερο αντίστοιχα έπαρμα του συμπλέγματος QRS που εκφράζει την εκπόλωση των κοιλιών. Το πρώτο έπαρμα του συμπλέγματος, το Q είναι η εκπόλωση του μεσοκοιλιακού διαφράγματος, η οποία φυσιολογικά γίνεται από τα αριστερά προς τα δεξιά, με αποτέλεσμα οι απαγωγές της αριστερής κοιλίας V5 και V6 να καταγράφουν το δυναμικό να απομακρύνεται από αυτές (αρνητικό q ) ενώ στις δεξιές απαγωγές V1 και V2 καταγράφεται σαν θετικό r ή ενσωματώνεται στο αρχικό θετικό R. Ακολουθεί η διέγερση των κοιλιών και λόγω της επικράτησης της αριστερής κοιλίας η συνισταμένη διέγερση κατευθύνεται αριστερά (θετικό R στις V5 και V6 και αρνητικό S στις V1,2 ). Τελευταία, ακολουθεί η εκπόλωση τμήματος της δεξιάς κοιλίας που είναι υπεύθυνη για την εμφάνιση του επάρματος S στις V5 και V6 και του τελικού R στην V1 (όχι πάντα εμφανές).

			 Η αξιολόγηση των επαρμάτων R και S γίνεται πάντα με βάση την ακόλουθη σειρά: προσδιορισμός άξονα QRS (φυσιολογικός ή παθολογικός για ηλικία), προσδιορισμός εύρους QRS (φυσιολογικό ή διευρυσμένο π.χ. σε αποκλεισμό σκέλους) και τέλος το ύψος των R και S και του λόγου R/S με βάση τους πίνακες για την ηλικία του παιδιού (για την αξιολόγηση διαταραχών σε υπερτροφία του μυοκαρδίου).

			Το έπαρμα Τ ακολουθεί το QRS. Ο άξονας του T γενικά δεν πρέπει να αποκλίνει περισσότερο από 90 μοίρες από εκείνο του QRS φυσιολογικά. Απόκλιση μεγαλύτερη υπάρχει σε πολλές παθολογικές καταστάσεις υπερτροφίας μυοκαρδίου, διαταραχών αγωγής ή ισχαιμίας και πάντα αξιολογείται. Ο άξονας των T φυσιολογικά κατευθύνεται προς την απαγωγή ΙΙ, όπως και ο άξονας QRS. 

			10.3. Διαφορές παιδιατρικού ηλεκτροκαρδιογραφήματος

			Το παιδικό ΗΚΓμα αξιολογείται, όπως και του ενήλικα αναφορικά με τις αρχές σωστής καταγραφής και της μέτρησης των επαρμάτων και διαστημάτων του.

			Διαφέρει όμως στο τι από τα καταγραφόμενα διαστήματα και επάρματα είναι ή όχι φυσιολογικό, συνέπεια του μικρότερου μεγέθους της παιδικής καρδιάς και της επικράτησης της δεξιάς κοιλίας στα πρώτα χρόνια της ζωής αλλά και του μικρότερου παιδικού θώρακα με αποτέλεσμα την καταγραφή υψηλότερων δυναμικών, ειδικά σε παιδιά σχολικής ηλικίας. Επίσης, τα παιδιά έχουν αυξημένη καρδιακή συχνότητα και συνολικά βραχύτερα διαστήματα από εκείνα του ενήλικα στο καρδιογράφημα.

			Κατά την ενδομήτρια ζωή, η δεξιά κοιλία είναι η κύρια αντλία του σώματος και μεσολαβούν αρκετές εβδομάδες μετά τη γέννηση μέχρι να υπερτραφεί η αριστερή κοιλία και να αναλάβει την κυρίαρχη λειτουργία της. Οι αλλαγές αυτές εμφανίζονται στο καρδιογράφημα με σταδιακή μετατόπιση του άξονα QRS από δεξιά προς τα αριστερά, τη σταδιακή μείωση του ύψους των επαρμάτων R στις δεξιές απαγωγές V1 και V2 και την αντίστοιχη αύξηση του ύψους των επαρμάτων R στις αριστερές απαγωγές V5 και V6. Aργότερα, στην προσχολική ηλικία υπάρχουν υψηλά δυναμικά R και S στις απαγωγές V3-V5, εικόνα που σε ενήλικα χαρακτηρίζεται ως αμφικοιλιακή υπερτροφία. Αρνητικά Τ είναι συνηθισμένα στις απαγωγές V1-3 σε παιδιά και δεν αξιολογούνται. 

			10.3.1. Νεογνικό ηλεκτροκαρδιογράφημα

			Ιδιαίτερη σημασία έχει η αξιολόγηση του ΗΚΓ στα νεογνά , αφού αποτελεί αξιόλογο βοήθημα – ειδικά σε περιπτώσεις υποψίας παρουσίας ΣΚ. Το δυσκολότερο όμως σημείο είναι η διάκριση μεταξύ της φυσιολογικής ή παθολογικής (π.χ. σε μετάθεση μεγάλων αγγείων, βαριά στένωση πνευμονικής κτλ.) υπερτροφίας της δεξιάς κοιλίας. 

			Έτσι, ύποπτο για δεξιά υπερτροφία είναι το νεογνικό καρδιογράφημα με :

			
					θετικά επάρματα Τ μετά την τρίτη ημέρα ζωής, 

					αμιγές έπαρμα R στην V1 μεγαλύτερο από 10 mm, 

					έπαρμα R στην V1 μεγαλύτερο από 20 mm και

					ιδιαίτερη σημασία έχουν η παρουσία παθολογικού άξονα (φυσιολογικά από 0 έως 180 μοίρες) ή η παρουσία υπερβολικά υψηλών ή ευρέων επαρμάτων P.

			

			Η αναλυτική του όμως αξιολόγηση πρέπει να γίνει με τη βοήθεια των πινάκων.

			10.4. Μεθοδολογία συστηματικής αξιολόγησης ηλεκτροκαρδιογραφήματος 

			Καθένας έχει το δικό του τρόπο να αντιλαμβάνεται και να περιγράφει οτιδήποτε καλείται να αξιολογήσει. Όμως, η συνεπής χρήση μιας συγκεκριμένης μεθοδολογίας σε κάθε αξιολόγηση, όπως και στη μελέτη του καρδιογραφήματος άσχετα με τη σειρά που επιλέγει κανείς να ακολουθήσει, μας εξασφαλίζει την αξιολόγηση κάθε επιμέρους μεταβλητής. Προτεινόμενη μεθοδική αξιολόγηση του ΗΚΓ, βήμα προς βήμα παρουσιάζεται στη συνέχεια: 

			1. ΡΥΘΜΟΣ 

			ρυθμικό ή άρρυθμο καρδιογράφημα (R-R διαστήματα ίσα ή άνισα);

			2. ΦΛΕΒΟΚΟΜΒΙΚΟΣ ΡΥΘΜΟΣ 

			προηγείται το P του QRS (με άξονα 0-90 μοίρες);

			3. AΞΙΟΛΟΓΗΣΗ ΤΩΝ ΔΙΑΣΤΗΜΑΤΩΝ 

			P   PR  QRS  QΤ   QTc 

			 καταγράφουμε τα διαστήματα και αν είναι φυσιολογικά για ηλικία 

			4. AΞΙΟΛΟΓΗΣΗ ΤΩΝ ΕΠΑΡΜΑΤΩΝ 

			P Q   R   S   Τ 

			καταγράφουμε το ύψος των επαρμάτων και το συγκρίνουμε με τις φυσιολογικές τιμές 

			5. ΑΞΙΟΛΟΓΗΣΗ ΤΟΥ ΑΞΟΝΑ ΔΙΕΓΕΡΣΗΣ 

			P    QRS    T 

			και τη σχέση του άξονα QRS με τον άξονα T 

			6. ΑΡΡΥΘΜΙΑ

			Περιγραφή είδους της αρρυθμίας

			7. ΣΥΝΟΠΤΙΚΗ ΤΕΛΙΚΗ ΠΕΡΙΓΡΑΦΗ 

			φυσιολογικό ή παθολογικό (αναλυτική περιγραφή των παθολογικών ευρημάτων και της συνακόλουθης διάγνωσης). 

			10.5. Το ηλεκτροκαρδιογράφημα σε παθολογικές καταστάσεις 

			Αφού περιγράψαμε τα φυσιολογικά επάρματα και διαστήματα και τον τρόπο συστηματικής αξιολόγησης, αν αυτά βρίσκονται εντός των φυσιολογικών ορίων για τη συγκεκριμένη ηλικία του παιδιού, η αξιολόγηση του φυσιολογικού ΗΚΓ είναι εύκολη και πλήρης. 

			Τι συμβαίνει όμως, όταν τα επάρματα ή διαστήματα του ΗΚΓ αποκλίνουν από τις αναμενόμενες φυσιολογικές τιμές; Υπάρχει πάντα χρήσιμη διαγνωστική πληροφορία που μας προσανατολίζει προς συγκεκριμένες παθολογικές καταστάσεις του καρδιαγγειακού συστήματος, αρκεί να γνωρίζουμε τις αναμενόμενες αλλαγές που θα εμφανίσει το ΗΚΓ σε συνήθεις παθολογικές καταστάσεις (όπως υπερτροφία, διάταση κοιλοτήτων, διαταραχές αγωγιμότητας, επίδραση ηλεκτρολυτικών διαταραχών, μυοκαρδιακής βλάβης-ισχαιμίας κτλ.). Τα συνηθέστερα ηλεκτροκαρδιογραφικά ευρήματα σε παθολογικές καταστάσεις παρουσιάζονται στη συνέχεια. 

			10.5.1. Υπερτροφία-διάταση κοιλοτήτων

			Το ΗΚΓ είναι ευαίσθητο στην ανάδειξη υπερτροφίας του μυοκαρδίου ή διάτασης των καρδιακών κοιλοτήτων. Τα δυναμικά είναι αυξημένα στις απαγωγές που καταγράφουν την ηλεκτρική διέγερση που προέρχεται από την υπερτροφική ή διατεταμένη περιοχή του μυοκαρδίου, με θετικό έπαρμα στις απαγωγές που «βλέπουν» το ερέθισμα να έρχεται προς αυτές και αρνητικό στις απαγωγές που καταγράφουν το ερέθισμα να απομακρύνεται. Παράλληλα, υπάρχει συνολική απόκλιση του άξονα της ηλεκτρικής διέγερσης προς την κατεύθυνση της διάτασης ή της υπερτροφίας. 

			Ανάλογα με το βαθμό υπερτροφίας του μυοκαρδίου, υπάρχει στα αρχικά στάδια μόνο αύξηση των επαρμάτων R και βαθειά S στις αντίστοιχες απαγωγές ενώ σε σοβαρότερη υπερτροφία υπάρχουν και διαταραχές επαναπόλωσης (με αρνητικά Τ, στις απαγωγές με τα υψηλά R, δηλαδή παθολογική αποκλιση του άξονα των QRS και των T). (Εικόνα 10.11) 

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 10.11 Αλλαγές στο ΗΚΓμα σε υπερτροφία αριστερής κοιλίας.

			Η διάταση των κόλπων εκφράζεται είτε με υψηλά οξυκόρυφα επάρματα P (πνευμονικά P) σε διάταση του δεξιού κόλπου είτε με διευρυσμένα δικόρυφα επάρματα P (μιτροειδικά P) σε διάταση του αριστερού κόλπου. 

			10.5.2. Διαταραχές ηλεκτρικής αγωγιμότητας

			Η καθυστέρηση στη μετάδοση της ηλεκτρικής διέγερσης εκφράζεται με τη χρονική παράταση του διαστήματος που αντιστοιχεί στο σημείο της επιβράδυνσης.

			Έτσι διαταραχή (επιβράδυνση) σε:			έχει ως αποτέλεσμα:

			
					κολποκοιλιακό κόμβο 				παράταση του PR διαστήματος

					δεμάτια His (μυοκάρδιο κοιλιών)		παράταση του QRS διαστήματος

			

			Α. Κολποκοιλιακός αποκλεισμός (ΚΚΑ)

			Η καθυστέρηση αγωγής του ερεθίσματος στο επίπεδο του κολποκοιλιακού κόμβου μπορεί να εκδηλωθεί ως:

			1ου βαθμού ΚΚΑ: μετάδοση όλων των ερεθισμάτων από τον κόλπο στις κοιλίες με παράταση του διαστήματος PR πέραν του φυσιολογικού για ηλικία και συχνότητα (πάντα σύγκριση με πίνακα φυσιολογικών τιμών). Παράταση του διαστήματος υπάρχει και σε φυσιολογικές καταστάσεις αλλά και σε ρευματικό πυρετό, παρουσία μεσοκολπικού ελλείμματος ή σε χορήγηση δακτυλίτιδας ή υπερκαλιαιμία. (Εικόνα 10.12)

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 10.12 1ου βαθμού κ-Κ αποκλεισμός με παρατεταμένο PR διάστημα = 0,30sec (7,5γραμμές, κάθε γραμμή 0,04sec).

			2ου βαθμού ΚΚΑ: Μετάδοση με διαλείποντα ερεθίσματα από τον κόλπο στις κοιλίες, δηλαδή δεν ακολουθεί πάντα του επάρματος P ένα έπαρμα QRS. Διακρίνεται σε

			Mobitz I (φαινόμενο Wenkebach): προοδευτική παράταση του PR έως την πλήρη διακοπή της μετάδοσης. Μπορεί να αποτελεί και φυσιολογικό φαινόμενο.(1ο ΗΚΓμα) (Εικόνα 10.13)
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			Εικόνα 10.13 Mobitz Ι (φαινόμενο Wenckebach): Η σταδιακή αύξηση του PR διαστήματος μέχρι

			Mobitz II: διαλείπουσα πλήρης διακοπή της μετάδοσης ορισμένων ερεθισμάτων (είτε άγεται φυσιολογικά με φυσιολογικό PR διάστημα είτε δεν άγεται καθόλου). Διακρίνεται σε 2:1, 3:1 κτλ. αποκλεισμό ανάλογα εάν μπλοκάρεται κάθε δεύτερη, τρίτη κτλ. κολπική διέγερση. Είναι σοβαρότερη μορφή αποκλεισμού και μπορεί να εξελιχθεί σε πλήρη αποκλεισμό (δεύτερο, τρίτο ΗΚΓμα). (Εικόνα 10.14)
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			Εικόνα 10.14 2ου βαθμού κ-Κ αποκλεισμός Mobitz ΙΙ. Φαίνονται τα σημεία που δεν υπάρχει QRS. Αρχικά 3 Ρ και 1 QRS (3:1), ακολούθως 2Ρ και 1 QRS (2:1).

			3ου βαθμού ΚΚΑ (πλήρης): πλήρης διακοπή κολποκοιλιακής μετάδοσης με αποτέλεσμα την παντελή ανυπαρξία συσχέτισης των επαρμάτων P (που απέχουν μεταξύ τους σταθερές αποστάσεις PP ) και των επαρμάτων QRS (που απέχουν επίσης μεταξύ τους σταθερές αποστάσεις RR). Η καρδιακή συχνότητα δεν καθορίζεται πλέον από το φλεβόκομβο αλλά είναι ρυθμός διαφυγής (ενεργοποίηση κατώτερων βηματοδοτικών κέντρων στον ΚΚ κόμβο που έχουν χαμηλότερη συχνότητα). Απαντάται μετεγχειρητικά (σε ΣΚ) ή εκ γενετής σε δομικά φυσιολογικό μυοκάρδιο (συγγενής ΚΚΑ ιδίως σε παρουσία νόσου κολλαγόνου της μητέρας). (Εικόνα 10.15)
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			Εικόνα 10.15 3ου βαθμού κολποκοιλιακός αποκλεισμός.

			Β. Σκελικός αποκλεισμός

			Σε περιπτώσεις αποκλεισμού της ηλεκτρικής διέγερσης σε ένα από τα δύο δεμάτια του HIS, το μυοκάρδιο διεγείρεται καθυστερημένα και ανώμαλα με αποτέλεσμα την παράταση του διαστήματος QRS (για την ηλικία του ασθενή) και την αλλοίωση της μορφολογίας του καθώς επίσης και συνακόλουθες αλλαγές του αντίστοιχου ST διαστήματος. Σε παρουσία διευρυσμένου QRS, συνέπεια αποκλεισμού δεν αξιολογούνται πλέον σωστά ως κριτήριο υπερτροφίας το ύψος των επαρμάτων R και δεν πρέπει να τίθεται η διάγνωση της υπερτροφίας σε αυτή την κατάσταση (ψευδώς θετικά αυξημένα επάρματα). (Εικόνα 10.16)
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			Εικόνα 10.16 Δεξιός (RBBB) και αριστερός (LBBB) πλήρης σκελικός αποκλεισμός. Μνημοτεχνικά όπου εικόνα «Μ» στο σύμπλεγμα QRS εκεί και ο αποκλεισμός (στις αριστερές απαγωγές τότε αριστερός, στις δεξιές τότε δεξιός).

			Δεξιός σκελικός αποκλεισμός: H απουσία διέγερσης μέσω του δεξιού σκέλους έχει ως αποτέλεσμα να προηγείται η διέγερση μέσω του αριστερού σκέλους και να διεγείρεται πρώτα το μυοκάρδιο αριστερά και τελευταίο το μυοκάρδιο δεξιά. Έτσι, η συνισταμένη ηλεκτρική διέγερση έχει κατεύθυνση προς τα δεξιά με αποτέλεσμα να καταγράφεται ένα ευρύ δικόρυφο έπαρμα RsR στην V1 και ένα ευρύ τελικό S στη V6. H κατάσταση αυτή είναι συνήθης στα παιδιά και όταν δεν υπάρχει παράταση του QRS αλλά μόνο η παθολογική μορφολογία αναφέρεται ως ατελές block δεξιού σκέλους (ίσως αδόκιμα δημιουργώντας σύγχυση).(Εικόνα 10.17) Σε πλήρες block μπορεί να υπάρχει υποκείμενη καρδιοπάθεια με διάταση της δεξιάς κοιλίας (π.χ. μεσοκολπικό έλλειμμα).
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			Εικόνα 10.17 Ατελής δεξιός σκελικός αποκλεισμός: μορφολογία rSr στο σύμπλεγμα QRS se απαγωγή V1, σε αγόρι 10 ετών. Καθώς το εύρος του QRS είναι εντός των φυσιολογικών ορίων, το εύρημα χαρακτηρίζεται ως «ατελής» αποκλεισμός, πρακτικά αποτελεί παραλλαγή φυσιολογικού παιδιατρικού ΗΚΓματος.

			Αριστερός σκελικός αποκλεισμός: H απουσία διέγερσης μέσω του αριστερού σκέλους έχει ως αποτέλεσμα να προηγείται η διέγερση μέσω του δεξιού σκέλους και να διεγείρεται πρώτα το μυοκάρδιο δεξιά και τελευταίο το μυοκάρδιο αριστερά. Έτσι, η συνισταμένη ηλεκτρική διέγερση έχει κατεύθυνση προς τα αριστερά με αποτέλεσμα να καταγράφεται ένα ευρύ δικόρυφο έπαρμα RsR στην V6 και ένα ευρύ και βαθύ S στη V1 (προσοχή στη διάκρισή του από q ισχαιμίας μυοκαρδίου). H κατάσταση αυτή είναι παθολογική πάντα και εξαιρετικά σπάνια σε παιδιά. 

			Αριστερός ημισκελικός αποκλεισμός: To αριστερό δεμάτιο του HIS διαιρείται σε δύο τμήματα , ένα πρόσθιο και ένα οπίσθιο. Μεμονωμένη διακοπή της αγωγής σε ένα από τα δύο σκέλη οδηγεί σε φυσιολογικού εύρους QRS με παθολογικό άξονα (παθολογικά ανώτερο σε πρόσθιο ημιαποκλεισμό: χαρακτηριστικά παρατηρείται σε έλλειμμα καρδιακών προσκεφαλαίων ή ατρησία τριγλώχινας και δεξιό σε οπίσθιο ημιαποκλεισμό).

			Μνημοτεχνικά : Όπου είναι το QRS με μορφολογία κεφαλαίου γράμματος Μ, εκεί είναι και το block του σκέλους (M στη V1 = δεξιός αποκλεισμός , M στη V6= αριστερός αποκλεισμός). (Εικόνα 10.16)

			Διαφοροδιάγνωση του σκελικού αποκλεισμού: Διευρυσμένο QRS παρατηρείται και σε σύνδρομο προδιέγερσης (βλ. στη συνέχεια). Εκεί όμως υπάρχει βραχύ διάστημα PR με ευρύ QRS (που οφείλονται αμφότερα στην παρουσία του κύματος δ της προδιέγερσης ) ενώ στον αποκλεισμό σκέλους το διάστημα PR είναι φυσιολογικό. 

			10.5.3. Σύνδρομα προδιέγερσης 

			Ως προ-διέγερση χαρακτηρίζουμε την πρόωρη διέγερση των κοιλιών διαμέσου μιας επιπλέον οδού διέγερσης πλην του κολποκοιλιακού κόμβου. Το χαρακτηριστικότερο παράδειγμα αποτελεί το σύνδρομο Wolf Parkinson White (WPW). Παρόμοια με το σκελικό αποκλεισμό, τα κριτήρια υπερτροφίας σε παρουσία συνδρόμου WPW δεν ισχύουν.

			Σύνδρομο Wolf Parkisson White

			Η φυσιολογική διέγερση από το φλεβόκομβο και η μετάδοση του ερεθίσματος στις κοιλίες γίνεται μέσω του κολποκοιλιακού κόμβου, όπου υπάρχει φυσιολογική καθυστέρηση στην αγωγή για να υπάρχει επαρκής χρόνος πλήρωσης των κοιλιών από την κολπική συστολή. Η καθυστέρηση αυτή είναι το διάστημα PR στο καρδιογράφημα. 

			Στα σύνδρομα προδιέγερσης υπάρχει η δυνατότητα παράλληλης διέγερσης των κοιλιών από παράπλευρα δεμάτια που παρακάμπτουν τον κολποκοιλιακό κόμβο. Έτσι, το καρδιογράφημα καταγράφει τη γρηγορότερη (μέσω δεματίου διέγερση των κοιλιών με βραχύ διάστημα PR και τη διέγερση από το δεμάτιο σαν κύμα δέλτα που προκαλεί την παράταση του QRS. Η διεύρυνση του QRS οφείλεται στη βράχυνση του διαστήματος PR και ανάλογα με τη συμμετοχή ή όχι του δεματίου στη διέγερση των κοιλιών η εμφάνιση της εικόνας προδιέγερσης στο ΗΚΓ μπορεί να είναι διαλείπουσα. (Εικόνα 10.18)
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			Εικόνα 10.18. Διαλείπουσα εμφάνιση προδιέγερσης (πρώτα και τελευταία συμπλέγματα QRS) σε παιδί με σύνδρομο προδιέγερσης. 

			Το δεμάτιο αυτό μεταδίδει ταχύτερα την ηλεκτρική διέγερση. Υπάρχει κίνδυνος να δημιουργηθεί με αφορμή μια έκτακτη συστολή βραχυκύκλωμα μεταξύ κολποκοιλιακού κόμβου και δεματίου με μετάδοση της ηλεκτρικής διέγερσης ορθόδρομα μέσω του κόμβου και αντίδρομα μέσω του δεματίου. (Εικόνα 10.19) Το κύκλωμα αυτό πυροδοτεί τη σχεδόν ταυτόχρονη διέγερση κόλπων και κοιλιών και την εμφάνιση παροξυσμικής κολποκοιλιακής (υπερκοιλιακής) ταχυκαρδίας.
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			Εικόνα 10.19 Φυσιολογική μετάδοση ηλεκτρικής διέγερσης με προέλευση το φλεβόκομβο (SA node) και μετάδοση στους κόλπους και στις κοιλίες μέσω του κολποκοιλιακού κόμβου (atroventricular node) (αριστερά). Αντίδρομη διέγερση των κόλπων και δημιουργία κυκλώματος συνεχούς διέγερσης κόλπων-κοιλιών (και πρόκλησης ταχυκαρδίας) σε παρουσία κολποκοιλιακού δεματίου (accessory pathway) με δυνατότητα αντίδρομης διέγερσης των κόλπων (δεξιά.).

			Η ταχυκαρδία που προκύπτει έχει στενό QRS συνήθως, γιατί η διέγερση των κοιλιών γίνεται μέσω του κόμβου ενώ το δεμάτιο άγει αντίδρομα την ηλεκτρική διέγερση. Χαρακτηριστικό της ταχυκαρδίας αυτής είναι η απουσία των επαρμάτων P, η απότομη έναρξη και διακοπή της και η σταθερή της συχνότητα. Διακόπτεται θεραπευτικά με χειρισμούς που αυξάνουν την καθυστέρηση στον κόμβο (φυσικά μέτρα ή φάρμακα).

			ΠΡΟΣΟΧΗ! Oι κατώτερες φυσιολογικές τιμές για ηλικία του διαστήματος PR είναι:

			<3 ετών:       0,08 sec ( 2 μικρά τετράγωνα , σε ταχύτητα 25 mm/sec)

			3-16 ετών:    0,10 sec ( 2,5 μικρά τετράγωνα)

			> 16 ετών:    0,12 sec ( 3 μικρά τετράγωνα)

			10.6. Διαταραχές επαναπόλωσης 

			Μολονότι στο ΗΚΓ ενηλίκων έχει ιδιαίτερη σημασία η αξιολόγηση του καρδιογραφήματος αναφορικά με την παρουσία ανασπάσεων, κατασπάσεων ST ή αρνητικών Τ, ενδεικτικών μυοκαρδιακής ισχαιμίας, στο παιδιατρικό ΗΚΓ δεν εμφανίζονται συχνά ανωμαλίες επαναπόλωσης λόγω της σπανιότητας της ισχαιμικής νόσου στην παιδική ηλικία. Συχνότερα αίτια διαταραχών επαναπόλωσης αποτελούν στην παιδική ηλικία ηλεκτρολυτικές διαταραχές, παρουσία μυο-περικαρδίτιδας, ή σπανιότερα γενετικά σύνδρομα σχετιζόμενα με προδιάθεση αρρυθμιογένεσης (καναλοπάθειες).

			10.6.1. Ισχαιμία

			Η συνηθέστερη αιτία στεφανιαίας νόσου στα παιδιά είναι το σύνδρομο Κawasaki ενώ σπάνια μπορεί να υπάρξουν ανατομικές ανωμαλίες των στεφανιαίων αγγείων που προδιαθέτουν σε ισχαιμία. Τα ΗΚΓκά ευρήματα της μυοκαρδιακής ισχαιμίας περιγράφονται άριστα σε κλασικά βιβλία Καρδιολογίας και συνοπτικά είναι ανάσπαση του ST στην οξεία φάση με αναστροφή των επαρμάτων Τ και εμφάνιση βαθιών επαρμάτων q αργότερα στις απαγωγές που καταγράφουν την ισχαιμική βλάβη. 

			10.6.2. Υπερτροφία με διαταραχές επαναπόλωσης 

			Σε σοβαρή υπερτροφία υπάρχει κατάσπαση του ST με αρνητικοποίηση των T (strain) (Εικόνα 10.20)
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			Εικόνα 10.20. Υψηλά δυναμικά R με κατάσπαση ST σε παιδί 8 ετών με υπερτροφική μυοκαρδιοπάθεια.

			10.6.3. Χορήγηση δακτυλίτιδας 

			Κυπελλοειδής κατάσπαση του ST με βράχυνση του διαστήματος QTc.

			10.6.4. Περικαρδίτιδα

			Ανάσπαση του ST (σε πολλές απαγωγές, χωρίς εικόνα κατόπτρου, με το κοίλο τμήμα προς τα άνω: δηλαδή από ανάσπαση εμφράγματος) αρχικά ενώ αργότερα αρνητικοποίηση των Τ. Σε μεγάλη περικαρδιακή συλλογή μείωση του ύψους των δυναμικών των επαρμάτων QRS.

			10.6.5. Μυοκαρδίτιδα

			Δεν έχει ειδικά διαγνωστικά χαρακτηριστικά, η διαχρονική καταγραφή αλλαγών στο καρδιογράφημα είναι χαρακτηριστική και μπορεί να περιλάβει αρρυθμίες, πρώτου βαθμού ΚΚ αποκλεισμό, παράταση QTc, χαμηλά δυναμικά των QRS ή επαρμάτων T.

			10.6.6. Ηλεκτρολυτικές διαταραχές

			Το ΗΚΓ δείχνει την ηλεκτροφυσιολογική επίδραση των ηλεκτρολυτών σε ιστικό επίπεδο και επομένως συμβάλλει ουσιαστικά στην αξιολόγηση του βαθμού της καταγραφόμενης διαταραχής των ηλεκτρολυτών του ορού.

			
					Υποασβεστιαιμία       παράταση του QT

					Yπερασβεστιαιμία      βράχυνση του QT

					Υποκαλιαιμία	σε Κ<2,5 mEq/L επιπέδωση των Τ με εμφάνιση κύματος U (σαν δικόρυφο Τ με φαινομενική παράταση QT)

					Υπερκαλιαιμία     Κ>6mEq/L     υψηλά οξυκόρυφα Τ

			

			Κ>7.5 mEq/L     Παράταση του PR και διεύρυνση του QRS

			Κ>9 mEq/L        Εξαφάνιση των P, κοιλιακή μαρμαρυγή

			10.6.7. Καναλοπάθειες 

			Οι σπάνιες αλλά εξαιρετικά επικίνδυνες αυτές παθήσεις εμφανίζουν σαφή κληρονομικότητα σχετιζόμενη με μεταλλάξεις των διαύλων (καναλιών) που είναι υπεύθυνοι για τη μετάδοση και αποκατάσταση του ηλεκτρικού δυναμικού στη μεμβράνη των μυοκαρδιακών κυττάρων (κανάλια Να και Κ). Αναφέρονται ως «καναλοπάθειες» και καθώς μπορεί να εκδηλωθούν και στην παιδική-βρεφική ηλικία με σοβαρή αρρυθμία ή και αιφνίδιο θάνατο αποτελούν σημαντικό στόχο ανίχνευσης σε κάθε επιμελή αξιολόγηση ΗΚΓ (ανεξάρτητα από τον σκοπό για τον οποίο έγινε) αλλά και ιδιαίτερη ένδειξη επιτέλεσης ΗΚΓ σε παιδιά με ιστορικό αιφνίδιας απώλειας συνείδησης, σπασμών, αισθήματος ταχυκαρδίας ή αρρυθμίας και οικογενειακού ιστορικού αιφνίδιου θανάτου σε νέα ηλικία. Τα σημαντικότερα από τα σύνδρομα αυτά, όπως καταγράφονται στο ΗΚΓ, παρουσιάζονται στη συνέχεια. 

			Σύνδρομο παρατεταμένου QT ( LQT syndrome )

			To σύνδρομο αυτό συνίσταται σε αιφνίδιο θάνατο σε οικογένειες που εμφανίζουν στο ΗΚΓα παράταση του διαστήματος QTc. Επειδή η διάρκεια του QT διαστήματος επηρεάζεται από την καρδιακή συχνότητα, αξιολογούμε το διορθωμένο διάστημα QTc που ορίζεται με βάση τον τύπο του Bazett= QT /τετραγωνική ρίζα του προηγούμενου RR διαστήματος. (Εικόνα 10.21) Φυσιολογικά είναι μικρότερο του 0,44 sec. 
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			Εικόνα 10.21. Τρόπος υπολογισμού QTc. Αφού μετρήσουμε το διάστημα QT και το RR (η απόσταση μεταξύ κάθετων γραμμών με ταχύτητα καταγραφής 25mm/sec είναι 0,04 sec) διαιρούμε το QT με την τετραγωνική ρίζα του προηγούμενου RR. Φυσιολογικά μικρότερο από 440. Στην εικόνα μικρή παράταση QTc σε μέλος οικογένειας με θετικό γονιδιακό έλεγχο για μεταλλάξεις LQT συνδρόμου.

			Σύνδρομο Brugada

			Το κληρονομικό αυτό σύνδρομο σχετίζεται επίσης με αιφνίδιο θάνατο και εμφανίζει χαρακτηριστική ανάσπαση ST στις δεξιές προκάρδιες απαγωγές

			10.7. To ηλεκτροκαρδιογράφημα στις συγγενείς καρδιοπάθειες

			Η πρόοδος της υπερηχοκαρδιογραφίας επιτρέπει την ασφαλή διάγνωση της πλειονότητας των ΣΚ και οδήγησε συχνά στην παράλειψη της αξιολόγησης του ΗΚΓ. Το ΗΚΓ σε συνδυασμό με την αξιολόγηση της ακτινογραφίας θώρακος αποτελεί παρόλα αυτά αξιόλογη και σημαντικά φθηνότερη μέθοδο ελέγχου του γενικού πληθυσμού καθώς και τη μόνη δυνατότητα σε τμήματα νεογνών που στερούνται παιδοκαρδιολογικής κάλυψης. Η παρουσία παθολογικού ΗΚΓ σε νεογνό με σοβαρή κυάνωση ή οξέωση αυξάνει την πιθανότητα παρουσίας υποκείμενης ΣΚ, σε καμία όμως περίπτωση η παρουσία φυσιολογικού ΗΚΓ δεν αποκλείει την πιθανότητα ΣΚ: η έναρξη χορήγησης προσταγλανδίνων για τη βατότητα του αρτηριακού πόρου και η επείγουσα κλήση του παιδοκαρδιολόγου δεν πρέπει να βασίζονται στην εκτίμηση του ΗΚΓ αλλά στη συνολική κλινική εικόνα του νεογνού. Εκτός από τις νεογνικές ΣΚ, κάθε περίπτωση εμμένουσας βραδυκαρδίας νεογνού πρέπει να ελέγχεται και με ΗΚΓ που θα θέσει τη διάγνωση του συγγενούς πλήρους ΚΚ αποκλεισμού. 

			Οι ΣΚ ανάλογα με το αν οδηγούν σε διόγκωση ή σε υπερτροφία των κόλπων ή των κοιλιών, παρουσιάζουν ανάλογα ΗΚΓκά ευρήματα. Eλαφρού βαθμού ανωμαλίες δεν επηρεάζουν το ΗΚΓμα συνήθως. Ακολουθούν μερικά τυπικά παραδείγματα:

			
					Μεσοκολπικό έλλειμμα δευτερογενές: υπερτροφία δεξιάς κοιλίας και κόλπου, πιθανά παράταση PR.Μεσοκολπικό έλλειμμα πρωτογενές: καρδιακά προσκεφάλαια, σύνηθες σε τρισωμία 21. Παθολογικός ανώτερος άξονας, υπερτροφία δεξιάς κοιλίας και κόλπου, πιθανά παράταση PR.


					Μεσοκοιλιακή επικοινωνία: διάταση αριστερού κόλπου, κοιλίας, υπερτροφία δεξιάς κοιλίας 

					Αρτηριακός πόρος: διάταση αριστερού κόλπου, κοιλίας.

					Τετραλογία Fallot: Yπερτροφία δεξιάς κοιλίας. 

					Ατρησία τριγλώχινος: διάταση του δεξιού κόλπου, υπερτροφία αριστερής κοιλίας, παθολογικός ανώτερος άξονας.

					Αναστροφή σπλάχνων-δεξιοκαρδία-αμφίβολη θέση σπλάχνων. Φυσιολογικά ο φλεβόκομβος βρίσκεται δεξιά. Σε αναστροφή σπλάχνων κανονικά ο φλεβόκομβος ακολουθεί την αναστροφή των κόλπων και τότε το μεγαλύτερο Ρ βρίσκεται στην απαγωγή ΙΙΙ (+90 έως +180) αντί για τη ΙΙ. Το ήπαρ και ο δεξιός κόλπος γενικά βρίσκονται μαζί. Η κατεύθυνση του επάρματος P καθορίζει πού βρίσκεται ο δεξιός κόλπος. 


			

			Για τη θέση των κοιλιών ιδιαίτερη σημασία έχει το έπαρμα q που δείχνει τη διέγερση του μεσοκοιλιακού διαφράγματος (πάντα από την αριστερή κοιλία προς τα δεξιά). Έτσι, σε αναστροφή των κοιλιών (διορθωμένη μετάθεση μεγάλων αγγείων, LTGA) υπάρχει έπαρμα q στις δεξιές απαγωγές και απουσιάζει από τις αριστερές.

			Σε δεξιοκαρδία με εικόνα κατόπτρου (mirror image dextrocardia) ο φλεβόκομβος βρίσκεται αριστερά (Ρ θετικό στην ΙΙΙ) και εάν δεν τοποθετηθούν οι προκάρδιες απαγωγές συμμετρικά στο δεξιό ημιθωράκιο, απλώς καταγράφουν την ίδια μορφολογία QRS με σταδιακά μειούμενα δυναμικά (καθώς οι απαγωγές αριστερά είναι απομακρυσμένες από την καρδιά).
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			11. Αρρυθμίες παιδικής ηλικίας 

			Σε αντίθεση με τους ενηλίκους, η διαπίστωση αρρυθμιογένεσης στα παιδιά σπάνια οφείλεται σε υποκείμενη καρδιοπάθεια. Η ιδιαίτερα συχνή και επίφοβη στεφανιαία νόσος ως αίτιο αρρυθμιογένεσης στα παιδιά πρακτικά δεν υπάρχει (με μόνη εξαίρεση την περίπτωση επιπλοκών από ν. Kawasaki ή τις συγγενείς ανωμαλίες έκφυσης των στεφανιαίων αγγείων). Η πλειοψηφία των περιπτώσεων αρρυθμιογένεσης στα παιδιά έχει καλή πρόγνωση και οι ενδείξεις θεραπευτικής παρέμβασης είναι η εξαίρεση. 

			Παρά τη γενικά καλή πρόγνωση της πλειοψηφίας των αρρυθμιών στα παιδιά, ο ιατρός πρέπει να διακρίνει τις σπάνιες περιπτώσεις αρρυθμιογένεσης που χρήζουν θεραπευτικής παρέμβασης αλλά και εκείνες που οφείλονται σε κληρονομικές παθήσεις και είτε επηρεάζουν την ηλεκτρική αγωγιμότητα του μυοκαρδίου (καναλοπάθειες) είτε σχετίζονται με κληρονομικές ή επίκτητες καρδιομυοπάθειες και αυξημένο κίνδυνο αιφνίδιου θανάτου από αρρυθμιογένεση. 

			Στη συνέχεια παρουσιάζονται οι συχνότερες καλοήθεις και οι σπανιότερες σοβαρές αρρυθμίες της παιδικής ηλικίας 

			11.1. Φλεβοκομβικός ρυθμός, φλεβοκομβική αρρυθμία, φυσιολογικές παραλλαγές 

			Ο φυσιολογικός ρυθμός στα παιδιά έχει μεγάλες διακυμάνσεις και η καρδιακή συχνότητα ποικίλλει ανάλογα με την ηλικία, από 60 έως 190 σφύξεις/λεπτό περίπου. Στη βιβλιογραφία είναι διαθέσιμοι πίνακες με το φυσιολογικό εύρος συχνοτήτων ανά ηλικία του παιδιού. Αδρός κανόνας είναι ότι η ανώτερη φλεβοκομβική συχνότητα με βάση την ηλικία είναι: συχνότητα=220−ηλικία (σε έτη) σφύξεις/λεπτό. 

			Τα περισσότερα παιδιά έχουν έντονη φλεβοκομβική αρρυθμία, η οποία συχνά προβληματίζει τον παιδίατρο, είναι όμως απολύτως φυσιολογική. Η διακύμανση της καρδιακής συχνότητας μπορεί να είναι από 25-100%. (Εικόνα 11.1)
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			Εικόνα 11.1 Φλεβοκομβική αρρυθμία. Παρατηρείται μεγάλη διακύμανση των διαστημάτων RR, μέχρι και σχεδόν 100%.

			Άλλοι φυσιολογικοί ρυθμοί στα παιδιά είναι ο περιπλανώμενος βηματοδότης (παρουσία τουλάχιστον δύο διαφορετικών μορφολογιών κύματος Ρ με φυσιολογική διακύμανση της καρδιακής συχνότητας, εμφάνιση φαινομένου Wenckebach (Εικόνα 11.2) και φλεβοκομβική βραδυκαρδία κατά τον ύπνο.
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			Εικόνα 11.2 Φαινόμενο Wenckebach: Σταδιακή παράταση του διαστήματος PR, μέχρι την εμφάνιση κολποκοιλιακού αποκλεισμού.

			11.1.1. Φλεβοκομβική ταχυκαρδία

			Φλεβοκομβικός ρυθμός (κύμα Ρ) με καρδιακή όμως συχνότητα μεγαλύτερη του φυσιολογικού για την ηλικία του παιδιού. Τις περισσότερες φορές είναι φυσιολογική κατάσταση που οφείλεται σε φόβο, άγχος, πυρετό κτλ.. 

			Σπάνια μπορεί να οφείλεται σε παθολογικές καταστάσεις, όπως μυοκαρδίτιδα, μυοκαρδιοπάθεια, περικαρδίτιδα, παθήσεις του θυρεοειδή, οι οποίες όμως θα γίνουν αντιληπτές από ένα καλό ιστορικό και σωστή κλινική εξέταση.

			11.1.2. Φλεβοκομβική βραδυκαρδία 

			Φλεβοκομβικός ρυθμός (κύμα Ρ) με καρδιακή συχνότητα μικρότερη του φυσιολογικού για την ηλικία του παιδιού. Είναι συχνό φυσιολογικό εύρημα σε αθλητές και έντονα δραστήρια-υπερκινητικά παιδιά.

			Στις παθολογικές καταστάσεις ανήκει η σοβαρή φλεβοκομβική βραδυκαρδία από σύνδρομο νοσούντος φλεβόκομβου αλλά και η φλεβοκομβική βραδυκαρδία σε παθήσεις του θυρεοειδούς, σοβαρές διαταραχές της μεταβολικής ομοιόστασης και αυξημένη ενδοκρανιακή πίεση, καταστάσεις που θα γίνουν αντιληπτές από ένα καλό ιστορικό και κλινικοεργαστηριακή εξέταση.

			Σε γενικές γραμμές, σοβαρή φλεβοκομβική βραδυκαρδία έχουμε, όταν υπάρχουν λιγότερες από 60- 80 σφύξεις/λεπτό στα νεογνά και λιγότερες από 50 σφύξεις/λεπτό στα μεγαλύτερα παιδιά. 

			11.1.3. Αναπνευστική αρρυθμία 

			Φυσιολογικό εύρημα της παιδικής ηλικίας, στο ΗΚΓ υπάρχει παντού Ρ, QRS, T ίδια μεταξύ τους αλλά όχι ρυθμικά (καταγράψετε μια μακριά ΙΙ απαγωγή) και η αργή καρδιακή συχνότητα δεν είναι πάνω από το διπλάσιο της γρήγορης. (Εικόνα 11.3)
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			Εικόνα 11.3 Αναπνευστική αρρυθμία με επιτάχυνση της καρδιακής συχνότητας στην εισπνοή (αριστερά) και επιβράδυνση στην εκπνοή (δεξιά). 

			11.2. Συχνές αρρυθμίες που δεν χρήζουν αντιμετώπισης 

			Σε αντίθεση με τους ενηλίκους, η ανεύρεση έκτακτων συστολών στην παιδική ηλικία δεν είναι σπάνια. Περίπου σε ένα από τα τέσσερα παιδιά σχολικής ηλικίας θα καταγραφούν έκτακτες υπερκοιλιακές σε 24ωρη καταγραφή ΗΚΓ. Αντίστοιχα, ένα στα δέκα παιδιά της ίδιας ηλικίας θα παρουσιάσει έκτακτες κοιλιακές συστολές. Ιδιαίτερα συχνή είναι η εμφάνιση πρώτου και δεύτερου βαθμού (Wenckenbach) κολποκοιλιακού αποκλεισμού, ιδιαίτερα τις νυκτερινές ώρες ή σε καταστάσεις παρασυμπαθητικοτονίας. 

			11.2.1. Πρώιμες υπερκοιλιακές συστολές

			Υπάρχουν πρώιμες συστολές QRS χωρίς να προηγείται κύμα Ρ ή να προηγείται κύμα Ρ διαφορετικής μορφολογίας από αυτής του φλεβοκόμβου. (Εικόνα 11.4) 
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			Εικόνα 11.4 Πρώιμη έκτακτη κολπική συστολή (3ο σύμπλεγμα) σε ΗΚΓμα αγοριού 6 ετών. Παρατηρείστε το πρώιμο ανάστροφο έπαρμα P (μπλε χρώμα) στο τέλος του επάρματος T του δεύτερου συμπλέγματος. Το διάστημα PR (μπλε γραμμή) της έκτακτης κολπικής συστολής είναι βραχύτερο από εκείνο των φυσιολογικών (κόκκινες γραμμές), το εύρος της ακόλουθης κοιλιακής εκπόλωσης QRS είναι φυσιολογικό και ακολουθεί αναπληρωματική παύλα ως την επόμενη κανονική διέγερση (4ο σύμπλεγμα). 

			Ιδιαίτερη προσοχή χρειάζεται στην αναγνώριση των άτυπων έκτακτων κολπικών συστολών που μπορεί να μιμηθούν κοιλιακές συστολές [άγονται στις κοιλίες με διευρυσμένο QRS (Εικόνα 11.5)] ή σοβαρή παθολογική βραδυκαρδία [δεν άγονται στις κοιλίες (Εικόνα 11.6)]. Όσο πρωιμότερα συμβαίνει η έκτακτη κολπική συστολή τόσο πιθανότερο το σύστημα μετάδοσης της ηλεκτρικής διέγερσης στις κοιλίες να μην έχει ολοκληρώσει την επαναπόλωσή του, με αποτέλεσμα η έκτακτη κολπική συστολή να μεταφέρεται από το ένα μόνο δεμάτιο His (με διευρυσμένο QRS) ή να μην μεταφέρεται καθόλου στις κοιλίες (αποκλεισμένη έκτακτη κολπική συστολή). Έτσι, σε κάθε αρρυθμία με διευρυσμένο QRS ή σε κάθε παθολογική βραδυαρρυθμία ελέγχουμε προσεκτικά για την παρουσία πρώιμων επαρμάτων P που συχνά «κρύβονται» στην προηγούμενη επαναπόλωση (έπαρμα Τ) αλλοιώνοντας τη μορφολογία της στο ΗΚΓ συγκριτικά με τις υπόλοιπες επαναπολώσεις.
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			Εικόνα 11.5 Πρώιμη έκτακτη κολπική συστολή (δεύτερο έπαρμα P –μπλέ χρώματος) αγόμενη με αλλοδρομία (ευρύ QRS). H παρουσία διευρυσμένου QRS μόνο δεν αρκεί για τον χαρακτηρισμό μιας έκτακτης συστολής ως κοιλιακής. Χρειάζεται πάντα να ελέγξουμε αν προηγείται του διευρυσμένου QRS πρώιμο έπαρμα P. 
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			Εικόνα 11.6 Πρώιμη έκτακτη κολπική συστολή (4ο έπαρμα P-μπλέ χρώμα), μη αγόμενη (χωρίς να ακολουθείται από QRS). HΚΓμα βρέφους 6 ημερών με αντιληπτή ακροαστικά αρρυθμία. Εάν οι μη αγόμενες έκτακτες συστολές συμβαίνουν συχνά (πχ διδυμία) τότε οδηγούν σε σημαντική βραδυκαρδία. Η προσεκτική μελέτη του ΗΚΓματος σε κάθε περίπτωση βραδυκαρδίας είναι επιβεβλημένη για τη διάκριση από άλλα σοβαρά αίτια βραδυκαρδίας (ιδίως τον πλήρη κολποκοιλιακό αποκλεισμό).

			11.2.2. Πρώιμες κοιλιακές συστολές

			Υπάρχουν πρώιμα επάρματα QRS τελείως διαφορετικής μορφολογίας από εκείνη των φυσιολογικών επαρμάτων, στα οποία δεν προηγούνται πρώιμα επάρματα P. Διακρίνονται σε μεμονωμένες μονόμορφες έκτακτες κοιλιακές συστολές (Eικόνα 11.7) και πολύμορφες (εάν εμφανίζουν διαφορετικής μορφολογίας επάρματα QRS), επαναλαμβανόμενες με συγκεκριμένο μοτίβο, όπως διδυμία (μια φυσιολογική-μια πρώιμη έκτακτη), (Εικόνα 11.8) τριδυμία (δύο φυσιολογικές-μια έκτακτη), ζεύγη εκτάκτων συστολών (δύο σε σειρά), τριπλέτες (τρεις σε σειρά), ριπές κοιλιακής ταχυκαρδίας (περισσότερες σε σειρά).
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			Εικόνα 11.7 Πρώιμη έκτακτη κοιλιακή συστολή (5ο σύμπλεγμα) , με διευρυσμένο QRS χωρίς να προηγείται έπαρμα P. 

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 11.8 Διδυμία με εναλλαγή μιας έκτακτης κοιλιακής συστολής (διευρυσμένο QRS-κόκκινη γραμμή) με μια κανονική φλεβοκομβική συστολή (στενό QRS-μπλε γραμμή). 

			Η ταξινόμηση των PVC’s γίνεται κατά Lown με την τοποθέτηση Holter 24h ΗΚΓ. (Πίνακας 11.1) 
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			Πίνακας 11.1 Ταξινόμηση εκτάκτων κοιλιακών συστολών κατά Lown.

			11.2.3. Προσέγγιση παιδιού με αρρυθμία 

			Οι περισσότερες των αρρυθμιών της παιδικής ηλικίας είναι τυχαίο εύρημα παιδιατρικής εξέτασης σε ένα ασυμπτωματικό και υγιές κατά τα άλλα παιδί. 

			Η ολοκλήρωση του ελέγχου παιδιού με αρρυθμία περιλαμβάνει:

			
					υπερηχοκαρδιογράφημα για έλεγχο της ανατομίας,

					Holter 24h ΗΚΓ για ταξινόμηση της αρρυθμίας και

					δοκιμασία κόπωσης, για να διαπιστωθεί η ανταπόκριση της αρρυθμίας στην κόπωση.

			

			Αρρυθμία που είναι «τυχαίο εύρημα» σε ανατομικά φυσιολογική καρδιά με PAC’s ή/και PVC’s έως Lown 4α που εξαφανίζεται στην κόπωση και είναι καλοήθης, επιτρέπει στο παιδί να ασχοληθεί με τον αθλητισμό και η πρόγνωση – συνήθως – είναι άριστη. 

			11.2.4. Βραδυαρρυθμίες , Κολποκοιλιακός αποκλεισμός

			Στην ενότητα των αρρυθμιών που δεν χρήζουν αντιμετώπισης περιλαμβάνονται και οι διάφορες μορφές του κολποκοιλιακού αποκλεισμού. Η σοβαρότερη μορφή της κατάστασης αυτής όμως (τρίτου βαθμού) συχνότατα χρήζει θεραπευτικής αντιμετώπισης (βηματοδότησης). Ανάλογα με τη δυνατότητα αγωγής όλων, μερικών ή κανενός κολπικού ερεθίσματος στις κοιλίες ο κολποκοιλιακός αποκλεισμός διακρίνεται σε πρώτου, δεύτερου και τρίτου βαθμού αντίστοιχα. 

			1ου βαθμού κ-Κ αποκλεισμός.

			Εκδηλώνεται με παρατεταμένο PR διάστημα, που εκφράζει τη χρονική καθυστέρηση της αγωγής του ερεθίσματος στον κολποκοιλιακό κόμβο. Υπάρχει αγωγή όλων των κολπικών ερεθισμάτων στις κοιλίες. (Εικόνα 11.9) Θα πρέπει να σημειωθεί ότι οι φυσιολογικές τιμές του PR διαστήματος είναι μικρότερες στην παιδική ηλικία (Νεογνά=0,11 sec, Παιδιά=0,14 sec, Έφηβοι=0,16 sec) ενώ το PR διάστημα βραχύνεται σε ταχυκαρδία και παρατείνεται σε βραδυκαρδία. Το PR διάστημα μετρείται από την αρχή του Ρ έως την αρχή του QRS. 
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			Εικόνα 11.9 Κολποκοιλιακός αποκλεισμός 1ου βαθμού. Παράταση του PR (>200 msec) σε ασθενή με χειρουργηθείσα συγγενή καρδιοπάθεια.

			2ου βαθμού κ-Κ αποκλεισμός. 

			Παροδική διακοπή της κολποκοιλιακής αγωγής. Διακρίνεται σε:

			
					Tύπου Mobitz Ι (φαινόμενο Wenckebach): η σταδιακή αύξηση του PR διαστήματος μέχρι που το έπαρμα Ρ δεν συνοδεύεται από QRS. (Εικόνα 11.10) Οφείλεται σε βλάβη στο επίπεδο του κολποκοιλιακού κόμβου.

					Τύπου Mobitz ΙΙ: χαρακτηρίζεται από σταθερό διάστημα PR με αιφνίδιο αποκλεισμό της κολποκοιλιακής αγωγής ενός επάρματος P και στη συνέχεια επάνοδο της 1:1 αγωγής. Στη μορφή αυτή, καταγράφεται η παρουσία επαρμάτων Ρ που δεν ακολουθούνται από QRS συχνά σε συγκεκριμένο μοτίβο (π.χ. 2:1, δηλαδή δύο επάρματα Ρ ακολουθούνται από ένα έπαρμα QRS (Εικόνα 11.11) ή 3:1, δηλαδή τρία επάρματα Ρ από ένα QRS). 

					[image: ]


			

			Εικόνα 11.10 Φαινόμενο Wenckebach: Σταδιακή παράταση του διαστήματος PR, μέχρι την εμφάνιση κολποκοιλιακού αποκλεισμού.

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 11.11 Δευτέρου βαθμού τύπου 2 κολποκοιλιακός αποκλεισμός (2:1) σε παιδί 7 ετών (καταγραφή 24ωρου ΗΚΓματος). Κάθε δεύτερη κολπική διέγερση μόνο άγεται στις κοιλίες (συνεχής γραμμή). Η πρώτη κολπική διέγερση αποτυγχάνει να μεταδοθεί (διακεκομμένη γραμμή).

			3ου βαθμού κ-Κ αποκλεισμός (Πλήρης κ-Κ αποκλεισμός. 

			Πλήρης απουσία ηλεκτρικής επικοινωνίας κόλπων-κοιλιών. Σχεδόν πάντα συνοδεύεται από ακουστή βραδυκαρδία και εκδηλώνεται με κύματα Ρ και QRS τελείως ανεξάρτητα μεταξύ τους, με μεγαλύτερη συχνότητα των κολπικών σε σχέση με τις κοιλιακές διεγέρσεις. (Εικόνα 11.12)
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			Εικόνα 11.12. Κολποκοιλιακός αποκλεισμός 3ου βαθμού. Πλήρης έλειψη αντιστοιχίας κυμάτων P και QRS. Τα στενά QRSυποδηλώνουν ότι η θέση του αποκλεισμού είναι εντός του κολποκοιλιακού κόμβου.

			Τα αίτια του ΚΚΑ στα παιδιά είναι:

			α) Συγγενής ΚΚΑ που σχετίζεται συνήθως με αυτοάνοσο νόσημα της μητέρας (π.χ. ερυθηματώδης λύκος), ή με ΣΚ (π.χ. συγγενώς διορθωμένη μετάθεση μεγάλων αγγείων, σύνδρομα ετεροταξίας). Εμφανίζεται σπάνια (1:15.000-1:20.000 γεννήσεις).

			β) Μεταλοιμώδης ΚΚΑ (ενδοκαρδίτιδα, μυοκαρδίτιδα, νόσος Lyme, ρευματικός πυρετός), οπότε συνήθως είναι παροδικός.

			γ) Μετεγχειρητικός ΚΚΑ (μετά από εγχειρήσεις ΣΚ, αντικατάσταση βαλβίδων κλπ), οπότε μπορεί να είναι παροδικός ή μόνιμος.

			δ) Μετεπεμβατικός ΚΚΑ (π.χ. μετά από κατάλυση αρρυθμιών, καρδιακό καθετηριασμό ή διαδερμική τοποθέτηση βαλβίδων ή συσκευών σύγκλεισης μεσοκολπικής ή μεσοκοιλιακής επικοινωνίας), οπότε και πάλι μπορεί να είναι παροδικός ή μόνιμος.

			Η θεραπεία του ΚΚΑ βασίζεται στα αίτια, τα συμπτώματα και τα ΗΚΓκά ευρήματα. Συμπτωματικοί ασθενείς με εύκολη κόπωση ή συγκοπτικά επεισόδια βηματοδοτούνται ανεξαρτήτως καρδιακής συχνότητας. Ασθενείς με μέση καρδιακή συχνότητα <45 (ενηλίκους και έφηβοι) ή <55 (παιδιά και βρέφη), με παύσεις >3 δευτερόλεπτα, δύο έως τρεις φορές μεγαλύτερες από τη βασική καρδιακή συχνότητα, ευρέα QRS, κοιλιακές αρρυθμίες, ή διάταση και δυσλειτουργία των κοιλιών, επίσης πρέπει να βηματοδοτούνται. Η βηματοδότηση στα βρέφη και στα μικρότερα παιδιά γίνεται επικαρδιακά ενώ στους μεγαλύτερους ασθενείς διαφλέβια. Η θέση βηματοδότησης μπορεί να επηρεάσει τη λειτουργικότητα της αριστερής κοιλίας.

			11.3. Σοβαρές αρρυθμίες με ένδειξη αντιμετώπισης 

			Η ένδειξη επείγουσας ή όχι αντιμετώπισης καθορίζεται τόσο από το είδος της αρρυθμίας όσο και από τη σωστή αξιολόγηση της κλινικής κατάστασης του παιδιού (υπόταση, ολιγουρία, μείωση επιπέδου συνείδησης κτλ.). 

			Οι παθολογικές ταχυκαρδίες ανάλογα με το σημείο προέλευσης διακρίνονται σε:

			Κολπικές 

			
					έκτοπη κολπική ταχυκαρδία,

					κολπικός πτερυγισμός και

					κολπική μαρμαρυγή.

			

			Κομβικές

			
					κομβική ταχυκαρδία επανεισόδου,

					έκτοπη κομβική ταχυκαρδία και

					κολποκοιλιακή ταχυκαρδία επανεισόδου οφειλόμενη σε παραπληρωματικό δεμάτιο.

			

			Κοιλιακές 

			
					κοιλιακή ταχυκαρδία και

					κοιλιακή μαρμαρυγή.

			

			Οι παθολογικές βραδυκαρδίες ανάλογα με το σημείο προέλευσης είναι:

			Κολπικές

			
					νόσος φλεβοκόμβου και

					κολπική σιγή.

			

			Κομβικές

			
					κολποκοιλιακός αποκλεισμός.

			

			Κοιλιακές

			
					ιδιοκοιλιακός ρυθμός.

			

			Α. Ταχυκαρδίες

			11.3.1. Έκτοπη κολπική ταχυκαρδία

			Αποτελεί μια σχετικά σπάνια αρρυθμία στα φυσιολογικά παιδιά, με συχνότητα περίπου 10% επί του συνόλου των υπερκοιλιακών ταχυκαρδιών. Ο συχνότερος μηχανισμός είναι η ύπαρξη μιας εστίας με ανώμαλη αυτοματικότητα. Η εστία είναι συνήθως μικροσκοπική και δεν ανιχνεύεται στο υπερηχοκαρδιογράφημα. Οι συχνότερες θέσεις εντοπισμού των έκτοπων εστιών είναι τα ωτία των κόλπων, οι πνευμονικές φλέβες και η περιοχή της τελικής ακρολοφίας (crista terminalis) στο δεξιό κόλπο αλλά μπορούν να εκτοπιστούν σχεδόν σε οποιοδήποτε σημείο των κόλπων. 

			ΗΚΓ. Η μορφολογία των επαρμάτων P ποικίλλει ανάλογα με την εντόπιση της περιοχής προέλευσης της ταχυκαρδίας αλλά συνήθως η πολικότητα του κύματος Ρ είναι αρνητική στις απαγωγές του καρδιογραφήματος που εντοπίζονται πλησιέστερα στην εστία. (Εικόνα 11.13) Για παράδειγμα, αν η εστία είναι στον αριστερό κόλπο, οι απαγωγές Ι και AVL συνήθως καταγράφουν αρνητικό έπαρμα Ρ. Συχνά, είναι δύσκολο να γίνει διάκριση μεταξύ φλεβοκομβικής και έκτοπης κολπικής ταχυκαρδίας (ΕΚΤ), ιδίως όταν η εστία βρίσκεται στο δεξιό κόλπο. Η ύπαρξη συνεχούς ταχυκαρδίας, η παράταση του διαστήματος PR και η εμφάνιση παροδικού κολποκοιλιακού αποκλεισμού δεύτερου βαθμού με συνέχιση της ταχυκαρδίας είναι χαρακτηριστικά που ενισχύουν τη διάγνωση της ΕΚΤ. Όταν η ταχυκαρδία είναι συνεχής, μπορεί να οδηγήσει σε έκπτωση της λειτουργικότητας της αριστερής κοιλίας (ταχυ-μυοκαρδιοπάθεια), που αν δεν διαγνωστεί σωστά και έγκαιρα, είναι επικίνδυνη για τη ζωή. Αντίθετα, η έγκαιρη και αποτελεσματική αντιμετώπιση οδηγεί συνήθως σε πλήρη αποκατάσταση της λειτουργικότητας της αριστερής κοιλίας. 
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			Εικόνα 11.13 Έκτοπη κολπική ταχυκαρδία: Συνεχής ταχυκαρδία με παθολογική μορφολογία κυμάτων Ρ (αρνητικά στις κατώτερες και αριστερές προκάρδιες απαγωγές).

			Η θεραπεία της ΕΚΤ είναι ανάλογη με την ηλικία εμφάνισης, τη διάρκεια και τη βαρύτητα των συμπτωμάτων. Όταν εμφανίζεται στα βρέφη και παιδιά κάτω των τριών ετών, η πιθανότητα αυτόματης ίασης είναι υψηλή (>70%) και η θεραπεία γίνεται σχεδόν πάντα φαρμακευτικά. Τα φάρμακα που χρησιμοποιούνται είναι συνήθως β-αποκλειστές (π.χ. προπρανολόλη), αναστολείς των διαύλων του Νατρίου (φλεκαϊνίδη, προπαφενόνη) και αναστολείς των διαύλων του Καλίου (σοταλόλη, αμιοδαρόνη). Στα μεγαλύτερα παιδιά, η θεραπεία μπορεί να αρχίσει με φάρμακα αλλά αν δεν υπάρξει αυτόματη ίαση ή αν τα συμπτώματα είναι σοβαρά (π.χ. καρδιακή ανεπάρκεια), η θεραπεία εκλογής είναι η κατάλυση της αρρυθμιογόνου εστίας με ρεύμα ραδιοσυχνότητας. (Εικόνα 11.14) Η πρόγνωση μετά την κατάλυση είναι άριστη, με ποσοστό επιτυχίας >90% αλλά μερικές φορές υπάρχει υποτροπή της ταχυκαρδίας και απαιτείται επαναληπτική επέμβαση.
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			Εικόνα 11.14 Τοποθέτηση του καθετήρα κατάλυσης δια μέσου μακρού θηκαριού με τεχνική “trans-septal” στο ωτίο του αριστερού κόλπου.

			11.3.2. Κολπικός πτερυγισμός 

			Ο κολπικός πτερυγισμός γενικά είναι σπάνιος στα παιδιά. Εμφανίζεται συνήθως στα νεογνά, οπότε είναι παροδικός και συνήθως δεν απαιτεί μακροχρόνια θεραπεία και σε μεγαλύτερα παιδιά μετά από εγχειρήσεις ΣΚ. Στις περιπτώσεις αυτές απαιτείται συνήθως φαρμακευτική ή επεμβατική θεραπεία, επειδή η αρρυθμία είναι συνήθως επίμονη και μπορεί να οδηγήσει σε καρδιακή ανεπάρκεια, θρομβοεμβολικά επεισόδια ή ακόμη και στο θάνατο. 

			Ο μηχανισμός του κολπικού πτερυγισμού είναι ένα κύκλωμα επανεισόδου είτε γύρω από μια χειρουργική ουλή είτε ανάμεσα σε φυσιολογικά ανατομικά στοιχεία της καρδιάς. (Εικόνα 11.15) 

			Η φαρμακευτική αγωγή περιλαμβάνει φάρμακα, όπως σοταλόλη ή αμιοδαρόνη. Η κατάλυση με ρεύμα ραδιοσυχνότητας (Εικόνα 11.16) είναι μια αρκετά αποτελεσματική επιλογή με ποσοστά μακροπρόθεσμης επιτυχίας 60-80% αλλά με συχνές υποτροπές. Αρκετοί ασθενείς ανταποκρίνονται σε επανεγχείρηση που περιλαμβάνει διόρθωση των αιμοδυναμικών προβλημάτων και τροποποίηση των αρρυθμιολογικών κυκλωμάτων. Η άμεση θεραπεία σε περιπτώσεις εμμένοντος κολπικού πτερυγισμού είναι η συγχρονισμένη ηλεκτρική ανάταξη.
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			Εικόνα 11.15 Κολπικός πτερυγισμός. Χαρακτηριστική μορφολογία «πριονωτών κυμάτων Ρ».
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			Εικόνα 11.16 Κατάλυση κολπικού πτερυγισμού με τη βοήθεια τρισδιάστατης απεικόνισης και χαρτογράφησης. Η ταχυκαρδία διακόπτεται κατά τη διάρκεια γραμμικής βλάβης από την τριγλώχινα βαλβίδα στην κάτω κοίλη φλέβα. Ακολουθεί μακρά παύση λόγω νόσου του φλεβοκόμβου.

			11.3.3. Κολπική μαρμαρυγή

			Η κολπική μαρμαρυγή είναι σπάνια στα παιδιά. Ο ρυθμός είναι τελείως ακανόνιστος και δεν υπάρχουν ορατά φυσιολογικά κύματα Ρ. 

			Η αιτιολογία είναι συνήθως μηχανισμός επανεισόδου αλλά μπορεί να υπάρχει πυροδότηση από έκτοπες εστίες εντός των πνευμονικών φλεβών. Μπορεί να εμφανιστεί σε μεγαλύτερους ασθενείς μετά από χειρουργική διόρθωση ΣΚ. 

			Η θεραπεία είναι συνήθως φαρμακευτική αλλά σε μεγαλύτερους ασθενείς μπορεί να γίνει κατάλυση πέριξ των πνευμονικών φλεβών με ικανοποιητικά αποτελέσματα. Η άμεση θεραπεία είναι η συγχρονισμένη ηλεκτρική ανάταξη αλλά σε περίπτωση διάρκειας του επεισοδίου μεγαλύτερης των 24 ωρών θα πρέπει να χορηγείται αντιπηκτική αγωγή για τουλάχιστον τρεις εβδομάδες πριν την ανάταξη ή να γίνεται διοισοφάγειο υπερηχογράφημα για αποκλεισμό ενδοκαρδιακών θρόμβων.

			11.3.4. Κομβική ταχυκαρδία επανεισόδου 

			
Είναι η δεύτερη σε συχνότητα υπερκοιλιακή ταχυκαρδία στα παιδιά (περίπου 30% επί του συνόλου των υπερκοιλιακών ταχυκαρδιών) και η συχνότητά της αυξάνεται με την ηλικία. (Εικόνα 11.16)

			Οφείλεται σε μηχανισμό επανεισόδου μεταξύ της ταχείας και βραδείας οδού, που αποτελούν προεκτάσεις του κολποκοιλιακού κόμβου. Εμφανίζεται με παροξυσμικά επεισόδια ταχυκαρδίας που διαρκούν λίγα λεπτά έως και αρκετές ώρες. (Εικόνα 11.17) Αν και δεν είναι συνήθως επικίνδυνα για τη ζωή, τα επεισόδια μπορεί να επηρεάσουν σημαντικά την ποιότητα ζωής, να οδηγήσουν σε περιορισμό της αθλητικής δραστηριότητας και να προκαλέσουν ψυχολογικά προβλήματα. 
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			Εικόνα 11.17 Κομβική ταχυκαρδία επανεισόδου. Λόγω της ταυτόχρονης εκπόλωσης κόλπων και κοιλιών, δεν απεικονίζονται κύματα Ρ (καλύπτονται από τα κύματα QRS).

			Σε μικρότερες ηλικίες, η θεραπεία μπορεί να γίνει αρχικά με φάρμακα, όπως β-αποκλειστές, αλλά σε μεγαλύτερα παιδιά η θεραπεία εκλογής είναι η κατάλυση της βραδείας οδού που οδηγεί στον κολποκοιλιακό κόμβο με ρεύμα ραδιοσυχνότητας ή με κρυοπηξία. Η αποτελεσματικότητα είναι μεγαλύτερη του 97%, με μικρό κίνδυνο για βλάβη του κολποκοιλιακού κόμβου (μικρότερο του 1%). Με την κρυοπηξία δεν έχει αναφερθεί μόνιμος κολποκοιλιακός αποκλεισμός αλλά υπάρχει κάπως υψηλότερος κίνδυνος υποτροπής. 

			11.3.5. Έκτοπη κομβική ταχυκαρδία

			Αποτελεί σπάνια αρρυθμία. Εμφανίζεται συνήθως στην άμεση μετεγχειρητική περίοδο, οπότε είναι παροδική (μία έως επτά ημέρες) αλλά μπορεί να οδηγήσει σε επικίνδυνα συμπτώματα, γι αυτό και επιβάλλεται η άμεση αντιμετώπισή της. 

			Η θεραπεία περιλαμβάνει: συστηματική υποθερμία (35-36° C), διόρθωση ηλεκτρολυτικών διαταραχών, μείωση των ινοτρόπων φαρμάκων και χορήγηση αντιαρρυθμικών (συνήθως αμιοδαρόνης ενδοφλεβίως) σε συνδυασμό με προσωρινή βηματοδότηση. Η αποκατάσταση είναι συνήθως πλήρης.

			Μια πιο σπάνια μορφή μπορεί να εμφανιστεί σε νεογνά ή μεγαλύτερα παιδιά και να οδηγήσει σε συμπτώματα παρόμοια με την ΕΚΤ. Απαιτείται συνήθως φαρμακευτική αγωγή αλλά σε μεγαλύτερα παιδιά μπορεί να γίνει κατάλυση, ιδίως με κρυοπηξία. Επειδή η εστία είναι στον κυρίως κολποκοιλιακό κόμβο, υπάρχει κίνδυνος κολποκοιλιακού αποκλεισμού. Πάντως, η επιτυχία κατάλυσης είναι σχετικά υψηλή και λόγω της μη ικανοποιητικής απάντησης στη φαρμακευτική αγωγή, συχνά αποτελεί τη θεραπεία εκλογής.

			11.3.6. Κολποκοιλιακή ταχυκαρδία επανεισόδου 

			Είναι η συχνότερη αιτία υπερκοιλιακής ταχυκαρδίας στα παιδιά (50-60% επί του συνόλου των υπερκοιλιακών ταχυκαρδιών). 

			Το αίτιό της είναι η ύπαρξη ενός παραπληρωματικού δεματίου (ΠΔ) που συνδέει το μυοκάρδιο των κόλπων και των κοιλιών. Αυτό μπορεί να εντοπίζεται σε οποιοδήποτε σημείο του δακτυλίου των κολποκοιλιακών βαλβίδων. (Εικόνα 10.19) Συχνότερα είναι τα αριστερή και τα οπισθιοδιαφραγματικά ΠΔ. Ο μηχανισμός της ταχυκαρδίας είναι η επανείσοδος του ηλεκτρικού ερεθίσματος που ακολουθεί συνήθως την οδό: κολπικό μυοκάρδιο-κολποκοιλιακός κόμβος-κοιλιακό μυοκάρδιο-ΠΔ-επιστροφή στον κόλπο. Αυτή η ταχυκαρδία ονομάζεται και ορθοδρομική ταχυκαρδία επανεισόδου. (Εικόνα 11.18) Το αντίστροφο κύκλωμα παρατηρείται σπανιότερα (αντιδρομική ταχυκαρδία). Σε σημαντικό ποσοστό, οι ασθενείς με ΠΔ παρουσιάζουν την κλασσική εικόνα του συνδρόμου Wolff-Parkinson-White (βραχύ PR, κύμα δ, διαταραχές επαναπόλωσης, επεισόδια παροξυσμικής ταχυκαρδίας). (Εικόνα 10.18) 

			Η θεραπεία είναι ανάλογη με την ηλικία και τα συμπτώματα. Στα βρέφη, η αντιμετώπιση είναι σχεδόν πάντα φαρμακευτική λόγω της υψηλής συχνότητας αυτόματης υποστροφής των συμπτωμάτων και της επικινδυνότητας της επεμβατικής αντιμετώπισης. Στα μεγαλύτερα παιδιά (>4 ετών), η θεραπεία εκλογής είναι η κατάλυση με ραδιοσυχνότητα, με ποσοστά επιτυχίας >95%, υποτροπής 5-10% και με κίνδυνο επιπλοκών 1-2%. Η αποτελεσματικότητα της επεμβατικής θεραπείας έχει περιορίσει σημαντικά το ρόλο των αντιαρρυθμικών φαρμάκων, που μπορούν όμως να χρησιμοποιηθούν παροδικά σε μικρότερα παιδιά ή εφόσον οι γονείς δεν επιθυμούν την επεμβατική θεραπεία. 
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			Εικόνα 11.18 Κολποκοιλιακή ταχυκαρδία επανεισόδου. Τα κύματα QRS είναι στενά λόγω εκπόλωσης μέσω του κολποκοιλιακού κόμβου (γαλάζιες γραμμές). Ακολουθούν ανάδρομα κύματα Ρ, λόγω εκπόλωσης των κόλπων μέσω του παραπληρωματικού δεματίου (κόκκινες γραμμές).

			Η άμεση θεραπεία ενός επεισοδίου υπερκοιλιακής ταχυκαρδίας, ακόμα και όταν οφείλεται σε κομβική ταχυκαρδία, είναι η χρήση βαγοτονικών χειρισμών και σε περίπτωση αποτυχίας αυτών, η ταχεία ενδοφλέβια χορήγηση αδενοσίνης σε δόση 0,1-0,3 mg/kg.

			Πάντα αρχίζουμε με διέγερση του παρασυμπαθητικού τοποθετώντας ένα γλωσσοπίεστρο βαθιά στο στόμα (αντιδρά σαν να θέλει εμετό) με ταυτόχρονο κλείσιμο τη μύτης (πρόκληση σύντομης άπνοιας). Μπορούμε να το επαναλάβουμε δύο-τρεις φορές. Εάν αυτό αποτύχει, προχωρούμε στο αντανακλαστικό κατάδυσης (Diving reflex). Τοποθετούμε παγάκια σε γάζες ή πετσέτα περιμένοντας για λίγο μέχρι να παγώσει η επιφάνειά τους. Τις παγωμένες γάζες ή πετσέτα τοποθετούμε αμέσως στο πρόσωπο του παιδιού. Μπορούμε να το επαναλάβουμε δύο-τρεις φορές. Η διέγερση του παρασυμπαθητικού με τους δύο αυτούς τρόπους θα ανατάξει ένα μεγάλο ποσοστό ΠΥΤ. Με δεδομένο ότι πρόκειται για μια απλή ιατρική πράξη, δεν πρέπει να παραλείπεται από κανέναν παιδίατρο ή γενικό γιατρό στο ιατρείο του ή ακόμη και στο σπίτι του μικρού ασθενούς. Οι χειρισμοί πίεσης του βολβού των οφθαλμών και η μάλαξη των καρωτίδων έχουν καταργηθεί, διότι μπορεί να προκαλέσουν αποκόλληση του αμφιβληστροειδούς

			Σημαντικό είναι να ελεγχθούν υπερηχογραφικά οι ασθενείς με σύνδρομο προδιέγερσης ή υπερκοιλιακή ταχυκαρδία, γιατί σε ένα σημαντικό ποσοστό συνυπάρχει ΣΚ, όπως η ανωμαλία Ebstein ή συγγενώς διορθωμένη μετάθεση μεγάλων αγγείων.

			Η κατηγορία των ασυμπτωματικών ασθενών με σύνδρομο Wolff-Parkinson-White απαιτεί προσεκτικό έλεγχο, διότι ορισμένοι – παρότι ασυμπτωματικοί – διατρέχουν τον κίνδυνο καρδιακής ανακοπής. Αυτή μπορεί να προκληθεί από την εμφάνιση κολπικής μαρμαρυγής με ταχεία κοιλιακή ανταπόκριση (Εικόνα 11.19), που μπορεί να οδηγήσει σε κοιλιακή μαρμαρυγή. Ο έλεγχος των ασυμπτωματικών ασθενών με σύνδρομο Wolff-Parkinson-White περιλαμβάνει 24ωρο ΗΚΓ (Holter), δοκιμασία κοπώσεως και σε μόνιμη προδιέγερση ηλεκτροφυσιολογική μελέτη. Σε περίπτωση ταχείας αγωγής πραγματοποιείται προληπτική κατάλυση, ακόμη και σε ασυμπτωματικούς ασθενείς.
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			Εικόνα 11.19 Κολπική μαρμαρυγή με ταχεία αγωγή στις κοιλίες μέσω παραπληρωματικού δεματίου. Τα ευρέα QRS θυμίζουν κοιλιακή ταχυκαρδία αλλά η υψηλή μεταβλητότητα της καρδιακής συχνότητας (απόλυτη αρρυθμία) θα πρέπει να θέσει την υποψία προδιεγερμένης κολπικής μαρμαρυγής.

			Εκτός από τις τυπικές μορφές υπερκοιλιακής ταχυκαρδίας επανεισόδου που συνήθως είναι παροξυσμικές, υπάρχει και μια μορφή χρόνια και σχεδόν ακατάπαυστη. Οφείλεται σε ένα δεμάτιο που έχει συνήθως μόνο ανάδρομη αγωγή, η οποία είναι επιβραδυνόμενη και οδηγεί σε συνεχή επανείσοδο μέσω του κολποκοιλιακού κόμβου. (Εικόνα 11.20) Η ταχυκαρδία αυτή μπορεί να αρχίσει από την ενδομήτρια ζωή και να οδηγήσει σε ταχυ-μυοκαρδιοπάθεια λόγω της ακατάπαυστης φύσης της, όπως και η ΕΚΤ. Η αντιμετώπιση σε μικρή ηλικία είναι φαρμακευτική αλλά με μέτρια αποτελέσματα. Αντίθετα, η επεμβατική θεραπεία έχει υψηλά ποσοστά επιτυχίας και οδηγεί συνήθως σε πλήρη ίαση με επάνοδο της καρδιακής λειτουργίας στο φυσιολογικό μέσα σε λίγες εβδομάδες.
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			Εικόνα 11.20 Ταχυκαρδία τύπου PJRT (permanent junctional reciprocating tachycardia), οφειλόμενη σε παραπληρωματικό δεμάτιο με βραδεία, ανάδρομη μόνο αγωγή που οδηγεί σε συνεχείς ριπές ή και ακατάπαυστη ταχυκαρδία. Τα κύματα Ρ είναι αρνητικά στις κατώτερες απαγωγές (κόκκινες γραμμές) και με μακρύ διάστημα RP. Τα φυσιολογικά φλεβοκομβικά κύματα P απεικονίζονται με μπλε γραμμές.

			11.3.7. Κοιλιακή ταχυκαρδία 

			Η εμφάνιση κοιλιακής ταχυκαρδίας σε νεαρά άτομα απαιτεί προσεκτικό έλεγχο, γιατί, αν και συνήθως η καρδιά είναι φυσιολογική, μπορεί να υποκρύπτεται μια σοβαρή καρδιακή νόσος σε μακροσκοπικό, σε μικροσκοπικό ή σε μοριακό/γενετικό επίπεδο. (Εικόνα 11.21)

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 11.21 Κοιλιακή ταχυκαρδία από το χώρο εξόδου της δεξιάς κοιλίας. Η μορφολογία είναι αριστερού σκελικού αποκλεισμού με φυσιολογικό (κατώτερο) άξονα.

			Τα κυριότερα αίτια κοιλιακής ταχυκαρδίας στα παιδιά και σε νεαρά άτομα είναι:

			
					ιδιοπαθής ΚΤ από τον χώρο εξόδου της δεξιάς κοιλίας,

					δεσμιδική ΚΤ (από την αριστερή κοιλία),

					μετεγχειρητική ΚΤ, μετά από διόρθωση τετραλογίας Fallot ή άλλων ΣΚ,

					μυοκαρδιοπάθειες (διατατική, υπερτροφική, αρρυθμιογόνος δυσπλασία δεξιάς κοιλίας),

					σύνδρομο Brugada,

					κατεχολαμινοεξαρτώμενη πολύμορφη κοιλιακή ταχυκαρδία, 

					ιδιοπαθής κοιλιακή μαρμαρυγή,

					μυοκαρδιακοί όγκοι,

					ανευρύσματα της αριστερής κοιλίας και

					άλλες σπανιότερες αιτίες.

			

			Αντιμετώπιση. Ανάλογα με την αιτία και την κλινική εικόνα η αντιμετώπιση των κοιλιακών αρρυθμιών ποικίλλει: απλή παρακολούθηση, φαρμακευτική αγωγή, περιορισμός των αθλητικών δραστηριοτήτων, κατάλυση με ρεύμα ραδιοσυχνότητας, εμφύτευση απινιδωτή ή χειρουργική αντιμετώπιση.

			Επείγουσα θεραπεία. Η αιμοδυναμική κατάσταση του παιδιού έχει ιδιαίτερη σημασία στην επιλογή της επείγουσας αντιμετώπισης. Επί σταθερής αιμοδυναμικής κατάστασης φάρμακο επιλογής για ανάταξη της κοιλιακής ταχυκαρδίας – σύμφωνα με τα πρωτόκολλα καρδιοαναπνευστικής αναζωογόνησης – είναι η αμιοδαρόνη (παλαιότερα συνιστώμενο φάρμακο αποτελούσε η λιδοκαΐνη). Σε περίπτωση αποτυχίας του φαρμάκου ή σε παιδί αιμοδυναμικά ασταθές (κυκλοφορικό collapsus) με ταχυαρρυθμία που δεν γνωρίζουμε το είδος της, προχωρούμε αμέσως σε συγχρονισμένη καρδιοανάταξη (απινίδωση) χορηγώντας 1 W/sec/kg και σε περίπτωση αποτυχίας διπλάσια δόση 2 W/sec/kg. Συνήθως, 10-50 W/sec για όλες τις ηλικίες είναι αρκετά για να σταματήσουν την ταχυκαρδία. Παράλληλα, διορθώνουμε οξέωση και συνυπάρχουσες ηλεκτρολυτικές διαταραχές.

			Παρά το γεγονός ότι ειδικές μορφές παροξυσμικής υπερκοιλιακής ταχυκαρδίας μπορεί να εμφανιστούν με διευρυσμένο διάστημα QRS, ισχύει ο κανόνας της επείγουσας θεραπείας κάθε μορφής παθολογικής ταχυκαρδίας με διευρυσμένο QRS ως κοιλιακή ταχυκαρδία. 

			Λόγω του περιορισμένου χώρου και της σπανιότητας των κοιλιακών αρρυθμιών, θα αναφερθούμε ειδικά μόνο στο σύνδρομο μακρού QT που πρέπει να γνωρίζουν όλοι οι ασχολούμενοι με τα παιδιά, διότι η έγκαιρη διάγνωση και θεραπεία του μπορεί να είναι σωτήρια για τη ζωή των ασθενών.

			11.3.8. Σύνδρομο παρατεταμένου QT

			Το σύνδρομο μακρού QT αποτελεί μια κληρονομική πάθηση, οφειλόμενη σε μεταλλάξεις γονιδίων που κωδικοποιούν την έκφραση πρωτεϊνών σχετιζόμενων με διαύλους ιόντων, κυρίως του καλίου και του νατρίου. Κληρονομείται συνήθως με τον επικρατούντα σωματικό χαρακτήρα. Παρουσιάζεται με συχνότητα περίπου 1:2.500 γεννήσεις. Μπορεί να εμφανιστεί από την ενδομήτρια ζωή μέχρι σε προχωρημένη ηλικία. 

			Ο τρόπος εμφάνισης είναι συνήθως με συγκοπτικά επεισόδια, αν και αρκετές φορές μπορεί η πρώτη εκδήλωση να είναι αιφνίδιος θάνατος, συνήθως σε νεαρή ηλικία. Οι πρώτες ανακαλύψεις σχετικά με τα γενετικά αίτια της νόσου έγιναν το 1995 με την ανακάλυψη των τριών κύριων τύπων και έκτοτε έχει γίνει πληθώρα ανακαλύψεων και δημοσιεύσεων, με αποτέλεσμα να υπάρχουν σήμερα περίπου δεκαπέντε τύποι της νόσου. Οι τρεις κύριοι τύποι, που καλύπτουν περισσότερο από 85% των περιπτώσεων, οφείλονται σε μεταλλάξεις σχετιζόμενες με διαύλους του καλίου και του νατρίου.

			Τα συμπτώματα μπορεί να εκδηλωθούν είτε κατά την άσκηση (κυρίως κολύμβηση), όπως στον τύπο 1, μετά από συγκίνηση ή έντονο ακουστικό ερέθισμα (τύπος 2) ή – τέλος – κατά την ανάπαυση ή τον ύπνο (τύπος 3). Το ΗΚΓμα είναι συνήθως διαγνωστικό (Εικόνα 11.22), αν και πολλές φορές δεν υπάρχει σαφής παράταση του QT και μπορεί να χρειαστεί έλεγχος με δοκιμασία κόπωσης ή με χορήγηση αδρεναλίνης. 
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			Εικόνα 11.22 Σύνδρομο μακρού QT. Τα κύματα QRS ακολουθούνται από μακρά ισοηλεκτρική γραμμή και καθυστερημένο κύμα Τ.

			Το διάστημα QT μετρείται συνήθως στις απαγωγές ΙΙ και V5 και διoρθώνεται με βάση την καρδιακή συχνότητα. Ο συχνότερα χρησιμοποιούμενος τύπος είναι του Bazzett: QT/√RR, όπου QT το διάστημα QT σε msec και RR το προηγούμενο διάστημα RR σε sec. (Εικόνα 10.21) Το φυσιολογικό διορθωμένο διάστημα QT είναι μεταξύ 360-450 msec για τα αγόρια και 370-460 msec για τα κορίτσια. (Εικόνα 11.22)

			Ο γενετικός έλεγχος, που μπορεί να πραγματοποιηθεί πλέον σε πολλά εργαστήρια ανά τον κόσμο, βοηθάει τόσο στην καλύτερη καθοδήγηση της θεραπείας όσο και στην ανακάλυψη φορέων της νόσου ανάμεσα στους συγγενείς του πάσχοντος, συχνά πριν εκδηλωθούν οποιαδήποτε συμπτώματα. Η αρρυθμία που ευθύνεται για τα αιφνίδια συμβάματα είναι ένας χαρακτηριστικός τύπος πολύμορφης κοιλιακής ταχυκαρδίας που ονομάζεται torsades de pointes. (Εικόνα 11.23) 
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			Εικόνα 11.23 Τοrsade de Pointes.

			Η θεραπεία βασίζεται αρκετά τον τύπο και κυρίως στα συμπτώματα.

			Στους περισσότερους ασθενείς, συνιστάται χορήγηση β-αναστολέων. Στον τύπο 1 συνιστάται περιορισμός της άσκησης και διακοπή των ανταγωνιστικών αθλημάτων. Στον τύπο 2, σημαντική συμβολή έχει ο περιορισμός των έντονων ακουστικών και συγκινησιακών ερεθισμάτων. Σε όλους τους ασθενείς, είναι καλό να αποφευχθεί η λήψη φαρμάκων που παρατείνουν το διάστημα QT (qtdrugs.org). Αρκετοί ασθενείς με τύπο 3 μπορεί να βοηθηθούν από τη λήψη αναστολέων των διαύλων του Νατρίου (όπως μεξιλετίνη). Σε ασθενείς με παραλίγο αιφνίδιο θάνατο ή συγκοπή – παρά τη χορήγηση επαρκών δόσεων β-αναστολέων – προτείνεται η εμφύτευση απινιδωτή. (Εικόνα 11.24) Σε ασθενείς με σοβαρά συμπτώματα μπορεί να βοηθήσει και η εκτομή του αριστερού συμπαθητικού γαγγλίου.
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			Εικόνα 11.24 Εμφυτευμένος αυτόματος απινιδωτής. Τα ηλεκτρικά καλώδια τοποθετήθηκαν διαφλέβια από την υποκλείδιο φλέβα στο δεξιό κόλπο και τη δεξιά κοιλία και η συσκευή στον υποδόριο χώρο.

			Β. Βραδυκαρδίες

			Οι δύο κύριες παθολογικές καταστάσεις που εμφανίζονται με βραδυκαρδία και απαιτούν χρόνια αντιμετώπιση είναι η νόσος του φλεβοκόμβου και ο χρόνιος κολποκοιλιακός αποκλεισμός (που αναφέρθηκε προηγουμένως).

			11.3.9. Νόσος φλεβοκόμβου

			H νόσος φλεβοκόμβου εκδηλώνεται συνήθως με φλεβοκομβική βραδυκαρδία, με παύσεις ή με εναλλαγές φλεβοκομβικής βραδυκαρδίας και επεισοδίων κολπικής ταχυκαρδίας (πτερυγισμού/μαρμαρυγής).

			Οφείλεται συνήθως σε βλάβη του φλεβοκόμβου κατά τη διάρκεια χειρουργικής επέμβασης, όπως διόρθωση μεσοκολπικής επικοινωνίας, μετάθεσης μεγάλων αγγείων (μετά από κολπική διόρθωση τύπου Senning, Mustard), εγχείρηση Fontan για μονήρεις κοιλίες κλπ.. Μπορεί σπάνια να οφείλεται σε γενετική ανωμαλία στα πλαίσια μιας ΣΚ, όπως στο σύνδρομο Holt-Oram, όπου συνυπάρχει με μεσοκολπική επικοινωνία και ανωμαλίες των άνω άκρων. Σπανιότερα, μπορεί να οφείλεται σε μια γενετική ανωμαλία των διαύλων του νατρίου ή άλλων διαύλων που σχετίζονται με την παραγωγή του ηλεκτρικού ερεθίσματος.

			Η θεραπεία είναι ανάλογη με τα συμπτώματα. Όταν δεν υπάρχουν συμπτώματα, απλή παρακολούθηση με τη βοήθεια 24ωρου ΗΚΓ και δοκιμασίας κόπωσης είναι αρκετή. Αν υπάρχουν συμπτώματα, όπως εύκολη κόπωση, συγκοπτικά επεισόδια ή σοβαρή βραδυκαρδία (ημερήσια καρδιακή συχνότητα <40 σφύξεις/λεπτό, φλεβοκομβικές παύσεις >3 δευτερόλεπτα, ανάγκη λήψης φαρμάκων που επιδεινώνουν την προϋπάρχουσα βραδυκαρδία) συνιστάται η εμφύτευση βηματοδότη.
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			12. Διαγνωστικές τεχνικές 

			Η εξέλιξη της Παιδιατρικής Καρδιολογίας και της Καρδιοχειρουργικής των ΣΚ βασίστηκε μεταξύ άλλων στη δυνατότητα ακριβούς απεικόνισης της καρδιαγγειακής ανατομίας και αιμοδυναμικής των ΣΚ. 

			Η ανατομική απεικόνιση της καρδιάς μετά τον τοκετό μπορεί να γίνει με τη χρήση της υπερηχοκαρδιογραφίας, της μαγνητικής τομογραφίας καρδιάς και της αξονικής τομογραφίας. Ο επεμβατικός καρδιακός καθετηριασμός με την έγχυση σκιαγραφικών ουσιών εντός των καρδιακών κοιλοτήτων-αγγείων αποτελεί ιστορικά την παλαιότερη μέθοδο απεικόνισης που παραμένει ως σήμερα αναντικατάστατη αναφορικά με τη δυνατότητα άμεσων αιμοδυναμικών μετρήσεων αλλά και θεραπείας (δυνατότητα τοποθέτησης συσκευών, διαστολών με μπαλόνι κτλ.). Παρά το γεγονός ότι δεν είναι τεχνική απεικόνισης, το ΗΚΓμα – με την ευρύτερη έννοια – μπορεί να θεωρηθεί «απεικόνιση» της ηλεκτρικής διέγερσης της καρδιάς σε δύο κάθετα μεταξύ τους επίπεδα (απαγωγές άκρων και προκάρδιες απαγωγές) και αποτελεί βασική συμπληρωματική εξέταση στην καθημερινή καρδιολογική πράξη. 

			Στην Εμβρυϊκή Καρδιολογία, οι περιορισμοί του μικρού μεγέθους και της κίνησης αποκλείουν την απεικόνιση με τη χρήση μαγνητικής τομογραφίας ενώ περιορισμοί έκθεσης σε ιονίζουσα ακτινοβολία στην εμβρυϊκή ζωή απαγορεύουν τη χρήση της αξονικής τομογραφίας. Στην προγεννητική διάγνωση των ΣΚ το υπερηχοκαρδιογράφημα είναι η κύρια διαγνωστική μελέτη. 

			12.1. Ακτινογραφία θώρακα και ηλεκτροκαρδιογράφημα 

			Η ακτινογραφία θώρακα και το ΗΚΓ αποτελούν φθηνές και προσιτές εξετάσεις αρχικής αξιολόγησης, διαθέσιμες στην πρωτοβάθμια περίθαλψη των ασθενών και χρήσιμες σε πλήθος κλινικών ενδείξεων. 

			Ο ρόλος τους στην παρακολούθηση των ασθενών με ΣΚ είναι πλέον περιορισμένος λόγω της διαθεσιμότητας της υπερηχοκαρδιογραφίας. Επίσης, ο ρόλος τους (ιδιαίτερα της ακτινογραφίας θώρακα) στην αρχική αξιολόγηση ασθενών με καρδιακό φύσημα είναι αμφιλεγόμενος. 

			Η θέση τους όμως είναι ιδιαίτερα σημαντική στη διαφορική διάγνωση συμπτωματικών ασθενών στους οποίους η καρδιογενής αιτιολογία των συμπτωμάτων δεν είναι απόλυτα σαφής από το ιστορικό και την κλινική εξέταση. Ασθενείς με θωρακικό άλγος μπορεί να έχουν μυοσκελετικά ή πνευμονολογικά αίτια των συμπτωμάτων τους στα οποία η ακτινογραφία θώρακα προσφέρει διαγνωστική βοήθεια. Η παρουσία συνοδών ανωμαλιών από το μυοσκελετικό ή γαστρεντερικό σύστημα σε ασθενείς με ΣΚ διαγιγνώσκεται εύκολα με απλή ακτινογραφία θώρακα ή ειδικότερες ακτινολογικές εξετάσεις (π.χ. βαριούχο γεύμα για ανίχνευση συμπίεσης οισοφάγου από αγγειακό δακτύλιο). 

			Το ΗΚΓ είναι ενδεδειγμένη και υποχρεωτική εξέταση για κάθε νέο αθλητή που συμμετέχει σε υψηλής έντασης ανταγωνιστική άθληση. Παράλληλα, είναι επιβεβλημένο σε κάθε ασθενή με απώλεια συνείδησης, ιδίως όταν το επεισόδιο δεν θυμίζει τυπικό λιποθυμικό επεισόδιο: ασθενείς με καναλοπάθειες (σύνδρομο παρατεταμένου QT, Brugada κτλ.) μπορεί να θεωρούνται επιληπτικοί μέχρι την επιτέλεση ενός ΗΚΓ. Το ΗΚΓ είναι διαγνωστική εξέταση πρώτης γραμμής σε κάθε ασθενή με αίσθημα παλμών ή αρρυθμία. Τέλος, η παρουσία παθολογικού ΗΚΓ αυξάνει την πιθανότητα παρουσίας σοβαρής ΣΚ σε νεογνά με σοβαρή κυάνωση ή υποξία-οξέωση. 

			Συμπερασματικά, ο ρόλος της ακτινογραφίας θώρακος και σε μικρότερο βαθμό του ΗΚΓ είναι περιορισμένος στην παρακολούθηση των ΣΚ. Είναι όμως ανεκτίμητος στην αρχική προσέγγιση ασθενών με συμπτώματα και σημεία ύποπτα καρδιαγγειακής νόσου και στη διάγνωση και παρακολούθηση των αρρυθμιών. 

			12.2. Υπερηχογραφία (υπερηχοκαρδιογράφημα) 

			Η υπερηχογραφία (υπερηχογράφημα) συγκεντρώνει τα πλεονεκτήματα της απεικόνισης χωρίς χρήση ιονίζουσας ακτινοβολίας, την απεικόνιση σε πραγματικό χρόνο, το σχετικά μειωμένο κόστος και την εύκολη μετακίνηση του εξοπλισμού σε κάθε χώρο. 

			Δυνητικά μειονεκτήματα της υπερηχογραφίας αποτελούν ο θεωρητικός κίνδυνος έκθεσης στους υπερήχους (θερμικές και μηχανικές επιδράσεις σε έκθεση σε ακουστική ισχύ ανώτερη του συνήθους της διαγνωστικής απεικόνισης) που επιβάλλει τον ελάχιστο χρόνο έκθεσης, ιδιαίτερα στην απεικόνιση του εμβρύου. 

			Τεχνικοί περιορισμοί υπερηχογραφικής απεικόνισης αποτελούν η παρουσία φυσικών συνθηκών που περιορίζουν ή αποκλείουν τη μετάδοση του υπερηχητικού κύματος από την ηχοβόλο κεφαλή ως τις δομές που πρέπει να μελετηθούν. Τέτοιες συνθήκες είναι η παρεμβολή αέρα, οστών, λίπους και γενικότερα η παρουσία ηχοανακλαστικών δομών μεταξύ ηχοβόλου κεφαλής και ανατομικών δομών που επιθυμούμε να απεικονίσουμε. 

			Η υπερηχογραφική απεικόνιση ανάλογα με την τεχνική που χρησιμοποιείται (οι οποίες ιστορικά αναπτύχθηκαν διαδοχικά) διακρίνεται στις ακόλουθες κατηγορίες που θα αναλυθούν στη συνέχεια:

			
					μονοδιάστατη απεικόνιση κίνησης (Motion Mode: M-Mode),

					δισδιάστατη απεικόνιση (2-Dimensional imaging: 2D),

					μελέτη ταχυτήτων με χρήση Doppler, 

					τρισδιάστατη μελέτη (3-Dimensional imaging: 3D) και

					τετραδιάστατη μελέτη (3D κινούμενες εικόνες : 4D).

			

			12.2.1. Μονοδιάστατη μελέτη

			Η υπερηχογραφική απεικόνιση βασίζεται στην ανάκλαση του υπερηχητικού κύματος [συχνότητα άνω της μέγιστης δυνητικά αντιληπτής από τον άνθρωπο (>20 ΚHz), της τάξης συνήθως λίγων MHz] από ηχοανακλαστικές επιφάνειες. Με βάση την ταχύτητα αγωγής του ήχου στους ιστούς, ο υπολογιστής καθορίζει το βάθος της ηχοανακλαστικής επιφάνειας και το προβάλλει ως σημείο (A-Mode) σε οθόνη με παράθεση κλίμακας βάθους. Εάν η ηχοβόλος κεφαλή στέλνει συνέχεια μια δέσμη μόνο υπερήχων και καταγράφει συνεχώς το βάθος των ηχοανακλαστικών επιφανειών, τότε κινούμενες δομές θα απεικονιστούν ως κινούμενες γραμμές, όπου ο οριζόντιος άξονας αντιπροσωπεύει το χρόνο και ο κάθετος το βάθος. Η απεικόνιση αυτή αποτελεί την ιστορικά παλαιότερη μορφή υπερηχοκαρδιογραφίας (motion Mode, M-Mode) και παραμένει ως σήμερα σε χρήση, χάρη στην υψηλή χρονική διακριτική ικανότητά της. Χρησιμοποιείται κυρίως για τη μέτρηση της συσταλτικότητας της αριστερής κοιλίας (κλασματική βράχυνση αριστερής κοιλίας, Fractional Shortening-FS). (Εικόνα 12.1)
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			Εικόνα 12.1 Υπερηχοκαρδιογράφημα M-Mode (Motion-Mode). Μονοδιάστατη καταγραφή της κίνησης των καρδιαγγειακών δομών (y axis) στο χρόνο (x axis). Στο παράδειγμα, μελέτη της συσταλτικότητας της αριστερής κοιλίας με τον υπολογισμό της κλασματικής βράχυνσης (Fractional Shortening, FS): FS= LVEDD-LVESD/LVEDD (όπου LVEDD=τελοδιαστολική διάμετρος αριστερής κοιλίας-κόκκινη γραμμή- και LVEDS=τελοσυστολική διάμετρος αριστερής κοιλίας –μπλε γραμμή). 

			12.2.2. Δισδιάστατη μελέτη 

			Η δισδιάστατη μελέτη (2Dimensional imaging-2D) αποτελεί βελτίωση της παλαιότερης απεικόνισης Μ-Mode. Χάρη στο σχεδιασμό ηχοβόλων κεφαλών με ικανότητα σύγχρονης παραγωγής πολλαπλών ηχητικών δεσμών προς διάφορες κατευθύνσεις, υπάρχει η δυνατότητα «σάρωσης» μιας μεγαλύτερης έκτασης υποκείμενων καρδιαγγειακών δομών που ανασυνθέτονται στην οθόνη ως στατικές εικόνες. (Εικόνα 12.2) Η λήψη διαδοχικών στατικών εικόνων με μεγάλη συχνότητα δημιουργεί την εντύπωση κινούμενης εικόνας (video) και απεικόνισης των κινούμενων καρδιαγγειακών δομών σε πραγματικό χρόνο. (Video 12.1) Όσο μικρότερο είναι το προς απεικόνιση πεδίο και όσο ικανότερο το σύστημα να παράγει ταχύτατα διαδοχικές εικόνες τόσο βελτιώνεται η διαγνωστική πληροφορία. Η δισδιάστατη μελέτη απεικονίζει τις υποκείμενες δομές σε αποχρώσεις του γκρι, με τις φωτεινότερες (λευκές) δομές να αντιστοιχούν σε ηχοανακλαστικές επιφάνειες και τις σκοτεινές (μαύρες) να αντιστοιχούν σε κοιλότητες με υπόηχο υγρό (αίμα) ή σε απώλεια ηχητικού σήματος κάτω από ηχοανακλαστικές επιφάνειες. Η γνώση της φυσικής των υπερήχων είναι σημαντική για την αποφυγή αξιολόγησης πλασματικών εικόνων ως αληθείς διαγνώσεις (ultrasound artifacts). 
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			Εικόνα 12.2 Δισδιάστατο υπερηχοκαρδιογράφημα. Η εικόνα προέρχεται από ταυτόχρονη εκπομπή και λήψη πολλών υπερηχογραφικών γραμμών M-Mode από την ηχοβόλο κεφαλή. Λήψη από την κορυφή της καρδιάς τεσσάρων κοιλοτήτων (LA:αριστερός κόλπος, RA: δεξιός κόλπος, LV: αριστερή κοιλία, RV: δεξιά κοιλία). 

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			VIDEO 12.1 Δισδιάστατο υπερηχοκαρδιογράφημα. Κάθε εικόνα προέρχεται από ταυτόχρονη εκπομπή και λήψη πολλών υπερηχογραφικών γραμμών και η γρήγορη προβολή διαδοχικών εικόνων δημιουργεί την αντίληψη κίνησης.

			12.2.3. Doppler μελέτη 

			Το φαινόμενο Doppler αντιστοιχεί στην αλλαγή της αντίληψης της συχνότητας ενός κύματος (ηχητικού, υπερηχητικού, φωτεινού κτλ.) ανάλογα με την κίνηση προς την πηγή καταγραφής (αύξηση συχνότητας) ή την απομάκρυνση από την πηγή καταγραφής (μείωση συχνότητας). Στην υπερηχοκαρδιογραφία βρίσκει εφαρμογή, όταν η υπερηχητική δέσμη προπίπτει σε κινούμενη στήλη ερυθρών αιμοσφαιρίων ή μυοκαρδιακών ιστών, επιτρέποντας τη μελέτη της αιματικής ροής ή της μυοκαρδιακής παραμόρφωσης. Η διαφορά των συχνοτήτων της ηχητικής δέσμης (προπίπτουσας-ανακλώμενης) σχετίζεται με την ταχύτητα κίνησης και ο υπολογιστής μετατρέπει τις καταγραφόμενες αυτές διαφορές συχνοτήτων σε εκτιμώμενες ταχύτητες ροής. Υπάρχουν διάφορες τεχνικές Doppler απεικόνισης, οι κυριότερες των οποίων παρουσιάζονται στη συνέχεια: 

			
					Παλμικό Doppler (pulsed wave –PW-Doppler): μετράει την ταχύτητα ροής σε συγκεκριμένο σημείο της αιματικής ροής. Σε παρουσία στενώσεων βαλβίδων, αγγείων ή παθολογικών επικοινωνιών η ταχύτητα ροής είναι αυξημένη. (Εικόνα 12.3)

					Συνεχές Doppler (continuous wave –CW-Doppler): μετράει την ταχύτητα ροής σε όλο το μήκος της αιματικής ροής, ικανό για μέτρηση ιδιαίτερα αυξημένων ταχυτήτων. 

					Έγχρωμο Doppler (color –Color-Doppler): αντιστοιχεί την ταχύτητα ροής σε κάθε σημείο της επιφάνειας μελέτης (pixel) με συγκεκριμένη χρωματική ένδειξη με βάση την κατεύθυνση αλλά και την ταχύτητα της αιματικής ροής. Η πληροφορία αυτή (έγχρωμη εικόνα) επιπροβάλλεται στην υποκείμενη δισδιάστατη εικόνα. (Video 12.2) Επιτρέπει την εύκολη ανίχνευση περιοχών παθολογικών ροών και την ανατομική τους συσχέτιση ταχύτατα. 

					Ιστικό Doppler (Tissue Doppler): παραλλαγή του παλμικού ή έγχρωμου Doppler για μελέτη χαμηλών ταχυτήτων ροών (μυοκαρδιακών τμημάτων). 

			

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 12.3 Παλμικό Doppler (Pulse-Wave) Υπερηχογράφημα. Η δέσμη των υπερήχων αντανακλάται από την κινούμενη δέσμη ερυθρών αιμοσφαιρίων και ανάλογα με την κατεύθυνσή της και την ταχύτητα ροής καταγράφεται στο διάγραμμα ταχυτήτων (y-axis) χρόνου (x-axis). Η ταχύτητα ροής αυξάνεται, όταν η αιματική ροή διέρχεται μέσω στενωτικών βαλβίδων ή αγγείων. 

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			VIDEO 12.2 Έγχρωμο υπερηχοκαρδιογράφημα (color Doppler). Eπιπροβολή στη δισδιάστατη εικόνα πληροφοριών ταχύτητας αιματικής ροής, κωδικοποιημένες ανάλογα με την κατεύθυνση της ροής (μπλε: κίνηση από τον ηχοβολέα, κόκκινο: κίνηση προς τον ηχοβολέα). Επιτρέπει την εύκολη οπτική ανίχνευση παθολογικών επικοινωνιών καθώς και της ανεπάρκειας ή στένωσης (πολύχρωμο χρωματικό μωσαικό) των βαλβίδων.

			12.2.4. Εξελιγμένες τεχνικές απεικόνισης 

			Χάρη στις εξελίξεις της υπολογιστικής κυρίως ισχύος των σύγχρονων συστημάτων υπερηχοκαρδιογραφίας αλλά και του σχεδιασμού των ηχοβόλων κεφαλών, η σάρωση σε ένα επίπεδο τομής (2D) έχει εξελιχθεί σε σάρωση σε πολλαπλά επίπεδα τομής (πρακτικά σάρωση όγκου καρδιαγγειακών δομών), που αναφέρεται ως τρισδιάστατη απεικόνιση (3D). 

			Η στατική απεικόνιση 3D παρουσιάζει μια τρισδιάστατη εικόνα της καρδιάς και των μεγάλων αγγείων και είναι πολύτιμη στην απεικόνιση σύμπλοκων ΣΚ, ιδίως όταν αφορούν τα μεγάλα αγγεία. (Video 12.3) Η διαδοχική λήψη 3D στατικών εικόνων με αυξημένη συχνότητα δειγματοληψίας επιτρέπει την απεικόνιση ενός κινούμενου όγκου μελέτης και αναφέρεται ως 4D απεικόνιση. Περιορισμοί της τρισδιάστατης-τετραδιάστατης απεικόνισης είναι η μειωμένη διακριτική ικανότητα (διαγνωστική ευκρίνεια) καθώς θυσιάζεται στην απαίτηση για λήψη μέγιστου όγκου πληροφοριών πολλαπλών τομών σε σύντομο χρόνο. 

			Άλλες σύγχρονες τεχνικές απεικόνισης επιτρέπουν τη μελέτη της μυοκαρδιακής παραμόρφωσης (strain), οι οποίες ερευνητικά πιθανόν βοηθήσουν στην κατανόηση της αλληλουχίας των γεγονότων που οδηγούν στην ανάπτυξη μυοκαρδιακής υπερτροφίας-ινοελάστωσης σε σοβαρές μορφές ΣΚ. 

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			VIDEO 12.3 Τρισδιάστατο εμβρυϊκό υπερηχοκαρδιογράφημα, με ανασύσταση δισδιάστατων εικόνων σε διαδοχικά επίπεδα:  Δυνατότητα τρισδιάστατης αντίληψης της σύμπλοκης ανατομίας των μεγάλων αγγείων στην περίπτωση αυτή προγεννητικής διάγνωσης αγγειακού δακτυλίου. Οι ασπρόμαυρες δισδιάστατες εικόνες των παρακείμενων στα αγγεία δομών έχουν αφαιρεθεί από την απεικόνιση.

			12.3. Μαγνητική τομογραφία

			Η μαγνητική τομογραφία καρδιάς αποτελεί ένα μοναδικό εργαλείο στη μελέτη των ΣΚ. Η εξαιρετική απεικόνιση που παρέχει προσφέρει ανατομικές λεπτομέρειες, ακόμη και σε ασθενείς με δυσχερή ακουστικά παράθυρα. Μέχρι τώρα, η υπερηχογραφική εικόνα είχε την ιδιαιτερότητα της σύνθεσης μιας τρισδιάστατης δομής από πολλαπλές δισδιάστατες εικόνες. Η εμπειρία και γνώση του ειδικού ήταν βασική στο να παρέχει στους καρδιολόγους και καρδιοχειρουργούς τις ανατομικές λεπτομέρειες. Με την ανάπτυξη της μαγνητικής τομογραφίας, η παρουσίαση της ανατομίας δυσνόητων ΣΚ βελτιώθηκε. Υπάρχουν εξαιρετικές εικόνες-κατανοητές στη βασική δομή τους, ακόμη και από κάποιον που δεν έχει εντρυφήσει σε τέτοιου είδους παθήσεις. Οι καρδιοχειρουργοί λαμβάνουν λεπτομερειακές πληροφορίες απαραίτητες στο σχεδιασμό της διόρθωσης. 

			Με την ανάπτυξη των μηχανημάτων και της απαιτούμενης υπολογιστικής δύναμης, η μαγνητική τομογραφία συμπληρώνει την υπερηχοκαρδιογραφία και αρκετές φορές υποκαθιστά τον καρδιακό καθετηριασμό, ξεπερνώντας συγκεκριμένους περιορισμούς των παραπάνω μεθόδων. Οι υπόλοιποι τομείς που η μαγνητική τομογραφία προσφέρει μοναδικές πληροφορίες – εκτός από την ανατομική διερεύνηση – είναι η μελέτη της λειτουργίας απαιτητικών ανατομικών δομών – όπως η δεξιά κοιλία – που δεν δύνανται να περιγραφούν με ένα μαθηματικό μοντέλο που θα επέτρεπε την εξαγωγή συμπερασμάτων από δισδιάστατες μετρήσεις. Με τη μαγνητική τομογραφία καρδιάς, μπορούν επίσης να γίνουν μετρήσεις της αιματικής ροής, ιστικός χαρακτηρισμός, μελέτη της αιμάτωσης και της ζωτικότητας (viability) του μυοκαρδίου και να εκτυπωθούν τρισδιάστατα μοντέλα της καρδιάς. 

			12.3.1. Τεχνική

			Η πρόκληση της καρδιακής μαγνητικής απεικόνισης βασίζεται στην κίνησή της, όπως και στη συμπληρωματική κίνηση της περιοχής που οφείλεται στις αναπνευστικές κινήσεις. Έτσι, για την παραγωγή εικόνας απαιτείται συγχρονισμός με τον καρδιακό και αναπνευστικό ρυθμό. Για την καρδιακή κίνηση, η τεχνική που χρησιμοποιείται είναι ο συγχρονισμός της λήψης εικόνων με βάση τον καρδιακό ρυθμό που καταγράφεται με ΗΚΓ ή με περιφερικό οξύμετρο. Εκτός του ΗΚΓ γίνεται προσπάθεια ανάπτυξης τεχνικών αυτοσυγχρονισμού με βάση την καρδιακή κίνηση, όπως και ανάπτυξη της μαγνητικής τομογραφίας αληθούς χρόνου (real time imaging). Η αναπνευστική κίνηση μπορεί να ξεπεραστεί είτε με την κατακράτηση της αναπνοής για μικρά χρονικά διαστήματα από τον ασθενή είτε με συγχρονισμό της λήψης εικόνων με την αναπνευστική κίνηση. 

			Η εξέταση βασίζεται σε ακολουθίες σήματος πού έχουν αναπτυχθεί ειδικά για την καρδιά. Η πρόκληση ωστόσο στις ΣΚ είναι πως είναι τέτοια η ανατομία και η θέση των δομών στο χώρο, που απαιτείται ο εξεταστής να γνωρίζει σε βάθος τις συγκεκριμένες παθήσεις, ώστε να αναδείξει σωστά τις πληροφορίες και να απαντήσει στις ερωτήσεις που έχουν τεθεί. Η περιγραφή όλων των τεχνικών που εφαρμόζονται σε κάθε πάθηση δεν είναι δυνατό να περιληφθούν σε ένα κεφάλαιο. Η προσέγγιση ωστόσο – σε γενικές γραμμές – περιλαμβάνει τοn λεπτομερή σχεδιασμό της μελέτης και των ακολουθιών πριν την έναρξη της εξέτασης. Η παρουσία του ειδικού είναι απαιτούμενη, καθώς από τις πληροφορίες που λαμβάνονται μπορεί να απαιτηθεί τροποποίηση και επανασχεδιασμός της εξέτασης κατά τη διάρκεια της πραγματοποίησής της. 

			12.3.2. Συνήθεις ενδείξεις 

			Παρότι η μαγνητική τομογραφία καρδιάς μπορεί να χρησιμοποιηθεί σε ένα μεγάλο φάσμα ΣΚ, υπάρχουν κάποιες καταστάσεις, όπου απαιτείται πιο συχνά: 

			
					σε ενηλίκους ασθενείς (λόγω και δυσχερών ακουστικών παραθύρων) με επικοινωνίες, όπως sinus venosus defect, για καθορισμό της επικοινωνίας και καταγραφή της αναλογίας ροής μεταξύ πνευμονικής και συστηματικής κυκλοφορίας γνωστό και ως Qp:Qs (Video 12.4),

					σε ανωμαλίες των πνευμονικών φλεβών που η μαγνητική τομογραφία μπορεί να καταγράψει εξαιρετικές ανατομικές λεπτομέρειες, 

					στη στένωση του ισθμού της αορτής, ιδίως για μακρόχρονη παρακολούθηση μετά από χειρουργική διόρθωση ανάπτυξης επιπλοκών, όπως επαναστένωσης ή ανευρύσματος στην περιοχή της διόρθωσης, 

					στην τετραλογία του Fallot μετεγχειρητικά, όπου εκτιμάται η περιοχή της διόρθωσης, το μέγεθος και η λειτουργία της δεξιάς κοιλίας. Σημειώνεται ότι σημαντικές αποφάσεις, όπως η τοποθέτηση πνευμονικής βαλβίδας μετά την αρχική διόρθωση στηρίζονται σε μεγάλο βαθμό σε μετρήσεις που λαμβάνονται με την μαγνητική τομογραφία καρδιάς,

					στην τετραλογία του Fallot με πνευμονική ατρησία για την καταγραφή της πορείας των παράπλευρων αγγείων και τη διαπίστωση της αιμάτωσης των πνευμονικών πεδίων, 

					σε ανωμαλία τύπου Ebstein, όπου λαμβάνονται πληροφορίες για το μέγεθος και τη λειτουργία της δεξιάς κοιλίας, όπως και για το βαθμό της ανεπάρκειας της τριγλώχινας,

					σε μετεγχειρητική διόρθωση (τύπου arterial switch) μετάθεσης των μεγάλων αγγείων για εκτίμηση του μεγέθους του ανευρύσματος της νεο-αορτής και την κινητικότητα και αιμάτωση της αριστερής κοιλίας (μετά τη μετακίνηση των στεφανιαίων αγγείων που λαμβάνουν χώρα κατά την αρχική διόρθωση), 

					σε μετάθεση μεγάλων αγγείων που έχει διορθωθεί με εγχείρηση Mustrard ή Senning, όπου προσδίδει μοναδικές πληροφορίες ανατομίας και λειτουργίας, 

					σε συγγενείς ανωμαλίες έκφυσης των στεφανιαίων 1,

					σε περιπτώσεις που θέλουμε ακριβή μέτρηση ανευρύσματος μεγάλων αγγείων, όπως στην ανιούσα αορτή και 

					σε σύμπλοκες ΣΚ τόσο πριν όσο και μετά τη διόρθωση, όπως συγγενώς διορθωμένη μετάθεση των μεγάλων αγγείων, διάφορες ΣΚ τύπου μονήρους κοιλίας και άλλες καταστάσεις με δύσκολες ανατομικές λεπτομέρειες.

			

			Πρόσφατα, με την τεχνολογία της τρισδιάστατης εκτύπωσης έχει καταστεί δυνατή η δημιουργία μοντέλου της συγκεκριμένης πάθησης ενός συγκεκριμένου ασθενούς για τον σχεδιασμό τόσο παρεμβατικών όσο και χειρουργικών τεχνικών ενώ βρίσκεται υπό έρευνα και η ανάπτυξη καρδιακών συσκευών που παρασκευάζονται με τις προδιαγραφές της πάθησης συγκεκριμένου ασθενούς. 

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			VIDEO 12.4 Μαγνητική Τομογραφία Καρδιάς: Mεσοκολπική επικοινωνία.

			12.4. Αξονική τομογραφία 

			Η αξονική τομογραφία καρδιάς έχει γνωρίσει ταχύτατη ανάπτυξη το τελευταίο διάστημα, αφού οδηγείται και από εφαρμογές που βρίσκει στην Καρδιολογία Ενηλίκων. Η αξονική τομογραφία μπορεί να δώσει εξαιρετικές ανατομικές λεπτομέρειες και αποτελεί εναλλακτική λύση του καρδιακού καθετηριασμού σε κάποιες περιπτώσεις. 

			Πλεονεκτήματα της αξονικής τομογραφίας καρδιάς είναι η εξαιρετική ανάλυση, η γρήγορη λήψη εικόνων, η μικρότερη ανάγκη για καταστολή μικρών ασθενών και οι πληροφορίες που μπορεί να δώσει αναφορικά με τα πνευμονικά πεδία. 

			Στα μειονεκτήματα καταγράφεται η χρήση υψηλής δόσης ιονίζουσας ακτινοβολίας – ειδικά σε μικρές ηλικίες – η μικρότερη σχετικά ανάλυση όσον αφορά αντίθεση μαλακών ιστών και η αυξημένη πιθανότητα αλλεργικής αντίδρασης στο σκιαγραφικό. Έτσι, πρακτικά χρησιμοποιείται σε πολύ επιλεγμένες περιπτώσεις ΣΚ, όταν η καρδιακή μαγνητική τομογραφία αντενδείκνυται, όπως σε περιπτώσεις βηματοδότη ή σε περιπτώσεις που υπάρχουν πολλά artifacts από παρουσία μεταλλικών συσκευών.

			12.5. Επεμβατικός καθετηριασμός

			Καθετηριασμός καρδιάς και αγγειογραφία. Ο καρδιακός καθετηριασμός περιλαμβάνει την εισαγωγή καθετήρων από περιφερικές αρτηρίες ή φλέβες (συνήθως μηριαία αρτηρία και φλέβα) στις διάφορες καρδιακές κοιλότητες και τα αντίστοιχα μεγάλα αγγεία. Στον καθετηριασμό μετρώνται η πίεση και ο κορεσμός του αίματος σε Ο2 στις καρδιακές κοιλότητες και στα αγγεία ενώ γίνεται και έγχυση σκιερής ουσίας για την πλήρη εκτίμηση της ανατομίας των καρδιακών ανωμαλιών και της λειτουργικότητας του μυοκαρδίου. Η μεγάλη πρόοδος στην υπερηχοκαρδιογραφία και τη μαγνητική τομογραφία έχουν μειώσει σημαντικά τον αριθμό των παιδιών που χρειάζονται καθετηριασμό καρδιάς για διάγνωση της πάθησής τους. Ο καθετηριασμός καρδιάς θα γίνει διαγνωστικά μόνο σε σύμπλοκες ΣΚ που δεν αρκούν οι πληροφορίες που λαμβάνονται από τις μη αιματηρές μεθόδους ή ως θεραπευτική παρέμβαση, δηλαδή ως θεραπευτικός καρδιακός καθετηριασμός.
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			13. Θεραπεία και πρόγνωση συγγενών καρδιοπαθειών 

			Όπως αναφέρθηκε στην Εισαγωγή (Κεφάλαιο 1.1), η μετεξέλιξη της Παιδοκαρδιολογίας από την απλή ανατομική περιγραφή ανεγχείρητων εκ γενετής δυσπλασιών του καρδιαγγειακού συστήματος στη σύγχρονη εξειδίκευση της παιδιατρικής επιστήμης που μπορεί να διαγνώσει έγκαιρα και να θεραπεύσει με επιτυχία την πλειοψηφία των ΣΚ βασίζεται σε πρόσφατες διαγνωστικές αλλά και θεραπευτικές εξελίξεις: τη δυνατότητα αναίμακτης διάγνωσης (ακόμα και προγεννητικά) και τη δυνατότητα άμεσης θεραπευτικής παρέμβασης, λίγες ώρες μετά τον τοκετό αν χρειαστεί, για τη σταθεροποίηση και οριστική θεραπεία των πασχόντων παιδιών, με χρήση συντηρητικών αλλά και επεμβατικών τεχνικών. 

			13.1. Συντηρητική θεραπεία 

			Η έγκαιρη διάγνωση και η άμεση θεραπευτική παρέμβαση εξασφαλίζει την επιβίωση των νεογνών με σοβαρές ΣΚ. Καθώς οι παθήσεις αυτές εκδηλώνονται άμεσα με τη σύγκλειση των ενδομήτριων ενδοκαρδιακών (ωοειδές τρήμα) και εξωκαρδιακών (βοτάλειος πόρος) επικοινωνιών, η άμεση θεραπευτική προσέγγιση αποσκοπεί στη διατήρηση των επικοινωνιών αυτών με στόχο τη σταθεροποίηση του νεογνού (αποφυγή υποξίας-οξέωσης) μέχρι τη χειρουργική του αποκατάσταση. 

			Η διατήρηση των ενδομήτριων επικοινωνιών επιτρέπει την εξασφάλιση της αιματικής ροής στο πάσχον σύστημα κυκλοφορία από το μη πάσχον μέσω των επικοινωνιών αυτών: σε σοβαρή απόφραξη της πνευμονικής κυκλοφορίας η βατότητα του βοτάλειου εξασφαλίζει την αιμάτωσή της από την αορτή (αριστεροδεξιά διαφυγή) ενώ σε απόφραξη της συστηματικής κυκλοφορίας η βατότητα του βοτάλειου πόρου εξασφαλίζει πρόσθετη αιμάτωση στην αορτή από την πνευμονική αρτηρία (δεξιοαριστερή διαφυγή). Η βατότητα του ωοειδούς τρήματος εξασφαλίζει την ανάμειξη της αιματικής ροής στο επίπεδο των κόλπων, ιδιαίτερα σημαντική σε πλήρη απόφραξη της εισόδου στη δεξιά (ατρησία τριγλώχινος) ή στην αριστερή κοιλία (ατρησία μιτροειδούς-σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας) αλλά και σε κάθε άλλη περίπτωση βαρύτατης συγγενούς κυανωτικής ή αποφρακτικής ΣΚ. 

			13.1.1. Φαρμακευτική θεραπεία σοβαρών (ποροεξαρτώμενων) ΣΚ

			Η ενδοφλέβια χορήγηση προσταγλανδινών PGE1 εξασφαλίζει τη βατότητα του αρτηριακού πόρου, που συγκλείεται φυσιολογικά τις πρώτες ώρες μετά τον τοκετό λόγω της πτώσης των επιπέδων των κυκλοφορούντων προσταγλανδινών αλλά και της αυξημένης μερικής τάσης οξυγόνου. 

			Η έναρξη χορήγησης προσταγλανδινών πρέπει να γίνεται άμεσα με την υποψία και μόνο σοβαρής νεογνικής ΣΚ χωρίς καμία καθυστέρηση, και χωρίς χρονοτριβή αναμένοντας την οριστική υπερηχοκαρδιογραφική διάγνωση. Ιδιαίτερα σε κέντρα που δεν διαθέτουν δυνατότητα υπερηχογραφικής διάγνωσης, η διακομιδή των νεογνών με υποψία σοβαρής ΣΚ γίνεται πάντα με χορήγηση PGE1, η οποία μπορεί να διακοπεί, εάν η διάγνωση δεν τεκμηριωθεί στο τριτοβάθμιο κέντρο παραπομπής. 

			Σε περιπτώσεις προγεννητικής διάγνωσης σοβαρών (ποροεξαρτώμενων) ΣΚ, με αναστροφή της αιματικής ροής προγεννητικά είτε στο βοτάλειο (ενδεικτική σοβαρής απόφραξης πνευμονικής κυκλοφορίας) είτε στο αορτικό τόξο (ενδεικτική σοβαρής απόφραξης συστηματικής κυκλοφορίας), η έναρξη χορήγησης PGE1 μπορεί να ξεκινήσει άμεσα μετά τον τοκετό, καθώς αναμένεται με υψηλή πιθανότητα η κλινική αποδιοργάνωση του πάσχοντος νεογνού. 

			13.2. Επεμβατική θεραπεία-καθετηριασμός 

			Η δυνατότητα καθετηριασμού της καρδιάς και των μεγάλων αγγείων προσέφερε τη δυνατότητα αιμοδυναμικών μετρήσεων, προσδιορισμού του βαθμού της αριστεροδεξιάς διαφυγής σε ενδο- ή εξωκαρδιακές επικοινωνίες, τον έλεγχο της αναστρεψιμότητας πνευμονικής υπέρτασης. Παράλληλα όμως, επέτρεψε την ανάπτυξη ειδικών τεχνικών που επιτρέπουν την προώθηση μικροσυσκευών σύγκλεισης των επικοινωνιών, μπαλονιών διαστολής στενωτικών βλαβών (με ή χωρίς stent) καθώς και καθετήρων με δυνατότητα κατάλυσης δεματίων υπεύθυνων για αρρυθμίες. 

			Οι ενδείξεις χρήσης των τεχνικών αυτών στις επιμέρους ΣΚ αλλάζουν ολοένα ανάλογα με την τεχνική επάρκεια και τις τεχνικές εξελίξεις που προκύπτουν διαρκώς. Ακολουθεί μια σύντομη σύνοψη των τεχνικών ανάλογα με την επείγουσα ή όχι ένδειξη επιτέλεσής τους. 

			13.2.1. Επεμβατικός θεραπευτικός καθετηριασμός σε νεογνά με συγγενή καρδιοπάθεια

			 Η ανάπτυξη τεχνικών επεμβατικού καθετηριασμού επιτρέπει τη διαστολή (διάνοιξη) του υπό σύγκλειση ωοειδούς τρήματος, με χρήση ειδικών καθετήρων. Η τεχνική αυτή (διαφραγματοτομή) αναφέρεται με το όνομα του ιατρού που την περιέγραψε (Rashkind) και επιτρέπει τη σταθεροποίηση της κλινικής κατάστασης των πασχόντων νεογνών και το βέλτιστο σχεδιασμό του χρόνου και τρόπου της καρδιοχειρουργικής αποκατάστασης. Παράλληλα, ο επεμβατικός καθετηριασμός δίνει τη δυνατότητα διαστολής στενωτικών βαλβίδων ή αγγείων με χρήση ειδικών καθετήρων με ενσωματωμένο μπαλόνι που διατείνεται από τον χειριστή, ή σύγκλεισης επικοινωνιών με ειδικές συσκευές. 

			Ακολουθεί σύντομη παρουσίαση των σημαντικότερων επεμβατικών τεχνικών με καθετηριασμό που βρίσκουν εφαρμογή στις νεογνικές ΣΚ ανάλογα με την υποκείμενη διάγνωση.

			Μετάθεση μεγάλων αγγείων (d-TGA)

			Η διαφραγματοτομή με χρήση μπαλονιού κατά Rashkind είναι η παλαιότερη από το 1963 επεμβατική παρέμβαση, η οποία πραγματοποιείται μέχρι σήμερα με την ίδια τεχνική βελτιώνοντας άμεσα τον κορεσμό σε νεογνά με μετάθεση μεγάλων αγγείων, μικρό (περιοριστικό) μεσοκολπικό έλλειμμα και σοβαρή κυάνωση. Συνίσταται στην προώθηση άκρου καθετήρα διαμέσου της κάτω κοίλης φλέβας στον αριστερό κόλπο (μέσω του ωοειδούς τρήματος), στη διαστολή μπαλονιού που φέρει στο άκρο του και τέλος στην απότομη έλξη του καθετήρα με στόχο τη διάτρηση του λεπτού πρωτογενούς μεσοκολπικού διαφράγματος που καλύπτει το ωοειδές τρήμα και τη δημιουργία ευρείας μεσοκολπικής επικοινωνίας που επιτρέπει την πλήρη ανάμειξη της αιματικής ροής των δύο κόλπων. (Εικόνα 13.1 & Video 4.1) Η παρακολούθηση της σωστής θέσης του καθετήρα γίνεται είτε ακτινοσκοπικά είτε με υπερηχοκαρδιογραφική παρακολούθηση ενώ η προώθηση του καθετήρα μπορεί να γίνει είτε μέσω της κάτω κοίλης φλέβας (μέσω της μηριαίας φλέβας) είτε μέσω της ομφαλικής φλέβας. Η σταθεροποίηση της κλινικής εικόνας του νεογνού επιτρέπει στη συνέχεια τη διακομιδή του νεογνού σε καρδιοχειρουργικό κέντρο και τον προγραμματισμό της χειρουργικής αποκατάστασης.
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			Εικόνα 13.1 Διαφραγματοτομή κατά Rashkind σε νεογνό την 1η ημέρα ζωής. Γράφημα τεχνικής (αριστερά) και αγγειογραφική εικόνα (δεξιά) (Αρχείο Prof. S. Dittrich).

			
				
					
						
							
						
					

				

			

			VIDEO 4.1 Διαφραγματοτομή κατά Rashkind –γραφική παράσταση.

			Σοβαρή βαλβιδική στένωση αορτικής ή πνευμονικής βαλβίδας (AoS, PS)

			Σοβαρού βαθμού (critical) στενώσεις της αορτικής και της πνευμονικής βαλβίδας αντιμετωπίζονται άμεσα με τη διαστολή τους με ειδικούς καθετήρες με διατάσιμο μπαλόνι. (Εικόνα 13.2) Η επιλογή του μεγέθους του μπαλονιού (και του καθετήρα) καθορίζεται από τη διάμετρο του δακτυλίου της στενωτικής βαλβίδας. Για τη διαστολή στενωτικών πνευμονικών βαλβίδων χρησιμοποιούνται συνήθως μπαλόνια μεγαλύτερης (κατά 10%) διαμέτρου συγκριτικά με τη διάμετρο του βαλβιδικού δακτυλίου. Αντίθετα, για τη διαστολή στενωτικών αορτικών βαλβίδων χρησιμοποιούνται μπαλόνια μικρότερης του δακτυλίου διαμέτρου. Συχνή επιπλοκή των επεμβάσεων αυτών είναι η δημιουργία ανεπάρκειας των βαλβίδων έπειτα από τη διαστολή τους, συνήθως όχι σημαντική όμως. 

			Η θεραπευτική αυτή προσέγγιση είναι η ενδεδειγμένη και συνιστώμενη θεραπεία για τη βαλβιδική στένωση της πνευμονικής, καθώς έχει μικρό μόνο κίνδυνο επεμβατικών επιπλοκών ενώ ταυτόχρονα συνοδεύεται από άριστα αποτελέσματα που διαρκούν διαχρονικά. 

			Στην περίπτωση της βαλβιδικής στένωσης της αορτικής βαλβίδας, η επέμβαση έχει υψηλότερο κίνδυνο (τραυματισμός στεφανιαίων, καρδιακή κάμψη σε οξεία αορτική ανεπάρκεια, τραυματισμός μιτροειδούς κτλ.) ενώ τα ευεργετικά της αποτελέσματα δεν διατηρούνται συχνά μακροχρόνια. Η πλειοψηφία των ασθενών που θα αντιμετωπιστεί με βαλβιδοπλαστική θα χρειαστεί αργότερα στη ζωή χειρουργική αποκατάσταση στην αορτική βαλβίδα. Γενικά, τα αποτελέσματα της αντιμετώπισης της αορτικής βαλβιδικής στένωσης με καθετηριασμό ή χειρουργικά είναι συγκρίσιμα, με αποτέλεσμα η επιλογή της μεθόδου προσέγγισης να εξετάζεται κατά περίπτωση από κάθε καρδιοχειρουργικό κέντρο. 

			Ατρησία πνευμονικής βαλβίδας (PAtr-IVS)

			Στην πάθηση αυτή η αιμάτωση των πνευμόνων (και ο κορεσμός του νεογνού) εξασφαλίζεται αποκλειστικά από τη βατότητα του αρτηριακού πόρου ή/και από την παρουσία πολλαπλών αορτοπνευμονικών αναστομώσεων. Η ατρητική πνευμονική βαλβίδα μπορεί να διατρηθεί με τη χρήση ειδικού καθετήρα και στη συνέχεια να διαταθεί με μπαλόνι (με ή χωρίς χρήση πλέγματος μόνιμης διαστολής-stent). (Εικόνα 13.3) Η παρέμβαση αυτή ενδείκνυται για την περίπτωση ατρησίας της πνευμονικής βαλβίδας με ακέραιο μεσοκοιλιακό διάφραγμα. Στην πάθηση αυτή συχνά συνυπάρχει υποπλασία και δυσλειτουργία της δεξιάς κοιλίας, η οποία μετά την επιτυχή διάνοιξη της πνευμονικής βαλβίδας παρουσιάζει αύξηση των διαστάσεών της και βελτίωση της λειτουργικότητάς της. 

			      

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 13.3 Ατρησία πνευμονικής βαλβίδας με ακέραιο μεσοκοιλιακό διάφραγμα. Διάτρηση με ειδικό καθετήρα (high frequency wire perforation) (αριστερά και δεξιά άνω) και διαστολή στη συνέχεια με μαπλόνι (ballon valvuloplasty) (δεξιά κάτω) ατρητικής πνευμονικής βαλβίδας, σε νεογνό ηλικίας 3 ημερών (Αρχείο Prof. S. Dittrich).

			Σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας (HLHS)

			Στη σοβαρότερη μορφή του συνδρόμου υποπλαστικής αριστερής κοιλίας υπάρχει ατρησία της μιτροειδούς και αορτικής βαλβίδας, με παλίνδρομη αιμάτωση της ανιούσας αορτής (και στεφανιαίων αγγείων) από τη δεξιά κοιλία, μέσω του βατού αορτικού πόρου. Τα πάσχοντα νεογνά μπορούν να αντιμετωπιστούν είτε χειρουργικά (με το πρώτο στάδιο της επέμβασης Norwood) είτε με συνδυασμό χειρουργικής παρέμβασης-καθετηριασμού (υβριδική τεχνική): στην περίπτωση αυτή, ο αρτηριακός πόρος διατηρείται βατός με την εμφύτευση ενός stent ενώ η σύγχρονη χειρουργική περίδεση της πνευμονικής αρτηρίας εξασφαλίζει μια σταθερή αιμοδυναμική κατάσταση ως την πραγματοποίηση του τελικού χειρουργείου αργότερα. (Εικόνα 13.4) 

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 13.4 Σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας, αντιμετώπιση με υβριδική (μεικτή χειρουργική τεχνική με τεχνική καθετηριασμού). Αριστερά: διάγραμμα τεχνικής αριστερά με τοποθέτηση stent στον βοτάλειο (και εγκάρσιο αορτικό τόξο στην περίπτωση αυτή), καθώς και περίδεση της αριστερής πνευμονικής αρτηρίας. Δεξιά: αντίστοιχες αγγειογραφικές εικόνες (Αρχείο Prof. S. Dittrich).

			13.2.2. Εκλεκτικός θεραπευτικός καθετηριασμός στις συγγενείς καρδιοπάθειες

			Με εξαίρεση τις επείγουσες καταστάσεις στη νεογνική ηλικία, όπου ο θεραπευτικός καθετηριασμός προσφέρει άμεση σταθεροποίηση του νεογνού, σε μεγαλύτερες ηλικίες συνήθως η ένδειξη παρέμβασης δεν είναι επείγουσα: ο θεράπων ιατρός μπορεί να ανασκοπήσει τα αποτελέσματα της ιατρικής απεικόνισης, να εκτιμήσει την ένδειξη της παρέμβασης αξιολογώντας πιθανά κλινικά ευρήματα και συμπτώματα, συζητώντας με την οικογένεια και προγραμματίζοντας τον ιδεώδη χρόνο παρέμβασης. 

			Οι τεχνικές αυτές χρησιμοποιούνται κυρίως στις ακόλουθες ενδείξεις:

			Α. σύγκλειση επικοινωνιών, ενδοκαρδιακών (κυρίως μεσοκολπικών αλλά και μεσοκοιλιακών επικοινωνιών) αλλά και εξωκαρδιακών (κυρίως αρτηριακός πόρος, αορτοπνευμονικές αναστομώσεις) με ειδικές συσκευές διαφόρων τύπων. Οι συσκευές αυτές αποτελούνται συχνά από δίσκους που εφαρμόζονται εκατέρωθεν της επικοινωνίας και συμπλησιάζουν συγκλείνοντας στεγανά την επικοινωνία. (Εικόνα 13.5) 
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			Εικόνα ١٣.٥. Συσκευή σύγκλεισης μεσοκοιλιακής επικοινωνίας τύπου Amplatzer. Η συσκευή από ανοξείδωτο σύρμα, με διπλό δίσκο για τη στεγανή σύγκλειση της επικοινωνίας είναι προσκολλημένη στο άκρο ειδικού καθετήρα προώθησής της. Θα απελευθερωθεί ενδοκαρδιακά μόλις ελεγχθεί η σωστή τοποθέτησή της κατά τη διάρκεια του καθετηριασμού.

			Β. Διαστολή με μπαλόνι στενωτικών βαλβίδων ή αγγείων. Μέθοδος εκλογής για την αντιμετώπιση της πλειοψηφίας των περιπτώσεων βαλβιδικής στένωσης πνευμονικής βαλβίδας αλλά και ευρεία εφαρμογή σε βαλβιδική στένωση αορτικής βαλβίδας και ισθμικής στένωσης αορτής. Σε περιφερικές στενώσεις αγγείων με αυξημένη πιθανότητα επαναστένωσης είναι συχνή η εφαρμογή διατάσιμου πλέγματος (stent) που παραμένει ενδαυλικά διατείνοντας το αγγείο μετά την εφαρμογή της διαστολής με μπαλόνι. 

			13.3. Χειρουργική θεραπεία 

			Η οριστική χειρουργική αποκατάσταση των σοβαρών ΣΚ γίνεται εφικτή ήδη από τη νεογνική περίοδο, χάρη στις προόδους των καρδιοχειρουργικών τεχνικών αλλά και των εξελίξεων που σχετίζονται με τη δυνατότητα υποστήριξης της κυκλοφορίας και οξυγόνωσης κατά τη διάρκεια της καρδιοχειρουργικής επέμβασης (εξωσωματική κυκλοφορία) και στα νεογνά, όπως αναφέρθηκε στο Κεφάλαιο 1.1.. 

			Οι χειρουργικές τεχνικές, ανάλογα με το εάν οδηγούν σε μερική ή ολική αποκατάσταση διακρίνονται σε δύο κατηγορίες:

			13.3.1. Μερικής αποκατάστασης, παρηγορητικές

			Οι επεμβάσεις αυτές συμβάλλουν με διάφορους τρόπους στη βελτίωση της κλινικής κατάστασης των ασθενών, στην αποτροπή επιπλοκών ως την οριστική επέμβαση ή – τέλος – αποτελούν ενδιάμεσα στάδια αποκατάστασης της τελικής ανατομίας. 

			α) Βελτίωση κλινικής κατάστασης: Επιτυγχάνεται με τη δημιουργία αναστομώσεων μεταξύ συστηματικής-πνευμονικής κυκλοφορίας (προσφορά αιματικής παροχής στους πνεύμονες σε κυανωτικές καρδιοπάθειες, π.χ. Blalock Taussing shunts-αναστόμωση μεταξύ αορτής και πνευμονικής). (Εικόνα 13.6)
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			Εικόνα 13.6. Αναστόμωση αορτής με πνευμονική αρτηρία (Blalock Taussig Shunt-BT shunt), με απευθείας αναστόμωση δεξιάς υποκλειδίου-δεξιάς πνευμονικής (αριστερά) ή με χρήση τεχνητού σωληνίσκου (δεξιά). 

			β) Αποτροπή επιπλοκών ως την οριστική επέμβαση (π.χ. η περίδεση της πνευμονικής αρτηρίας και η δημιουργία τεχνητής στένωσης μειώνει την αιμάτωση των πνευμόνων σε καρδιοπάθειες με αριστεροδεξιά διαφυγή και αποτρέπει την ανάπτυξη πνευμονικής υπέρτασης, 

			γ) αποτελούν στάδια πολύπλοκων διαδοχικών επεμβάσεων που οδηγούν σε «οριστική» αποκατάσταση ακόμα και αν η τελική αποκατάσταση δεν οδηγεί σε δύο λειτουργικές κυκλοφορίες αλλά σε μια λειτουργική-συστηματική κυκλοφορία (επεμβάσεις τύπου Fontan). Χαρακτηριστικό παράδειγμα οι διαδοχικές επεμβάσεις αποκατάστασης του συνδρόμου υποπλαστικής αριστερής κοιλίας (Norwood procedure), (Eικόνα 13.7) με δημιουργία αρχικά μιας νεοαορτής με σύνδεση της υποπλαστικής ανιούσας αορτής με την πνευμονική αρτηρία και σύνδεση στη συνέχεια της άνω κοίλης φλέβας με την πνευμονική αρτηρία (επέμβαση Glenn) και σε τελικό χρόνο της σύνδεσης άνω και κάτω κοίλης φλέβας με την πνευμονική αρτηρία χωρίς παρεμβολή αντλίας: η συστηματική κυκλοφορία υποστηρίζεται από τη δεξιά κοιλία (επέμβαση Fontan). Αντίστοιχα, η αποκατάσταση σοβαρών αποφρακτικών παθήσεων της δεξιάς κοιλίας, όπως ατρησία τριγλώχινας ή μονήρης κοιλία, βασίζεται επίσης στην άμεση αναστόμωση των συστηματικών φλεβών με την πνευμονική αρτηρία χωρίς παρεμβολή αντλίας (επέμβαση Fontan). (Eικόνα 13.8) 

			
				
					[image: ]
				

			

			Εικόνα 13.7. Εγχείρηση τύπου Norwood 1 , πρωτο στάδιο αποκατάστασης συνδρόμου υποπλαστικής αριστερής κοιλίας. Δημιουργία νεοαορτής με χρήση της πνευμονικής αρτηρίας και της υποπλαστικής ανιούσης αορτής, και εξασφάλιση αιμάτωσης των πνευμόνων με αρτηριοπνευμονική αναστόμωση τύπου BT shunt. Θα ακολουθήσουν δύο επεμβάσεις απευθείας αναστόμωσης άνω-κάτω κοίλης με πνευμονική αρτηρία για τον πλήρη διαχωρισμό των δύο κυκλοφοριών (συστηματική με υποστήριξη από δεξιά κοιλία ως συστηματική αντλία, πνευμονική χωρίς υποστήριξη από αντλία). 
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			Εικόνα 13.8. Εγχείρηση τύπου Fontan. απευθείας αναστόμωσης άνω-κάτω κοίλης με πνευμονική αρτηρία για τον πλήρη διαχωρισμό των δύο κυκλοφοριών: συστηματική κυκλοφορία με υποστήριξη από αντλία (μονήρη κοιλία ή κυρίαρχη κοιλία σε υποπλασία μίας εκ των δύο κοιλιών) πνευμονική κυκλοφορία χωρίς υποστήριξη από αντλία.

			13.3.2. Ολικής αποκατάστασης

			Οι επεμβάσεις ολικής αποκατάστασης κατέστησαν εφικτές μόνο με την εφαρμογή της εξωσωματικής κυκλοφορίας και της καρδιοπληγίας, που επιτρέπουν την παράκαμψη της συστηματικής κυκλοφορίας και της υποστήριξής της (συμπεριλαμβανομένης της οξυγόνωσης) με μηχανικά μέσα. Η σύγχρονη χορήγηση καρδιοπληγίας αναστέλλει τις αυτόματες συστολές του μυοκαρδίου και ο χειρουργός είναι πλέον σε θέση να επέμβει με ασφάλεια στις ενδοκαρδιακές δομές, με μόνο πλέον περιορισμό την υποκείμενη ανατομία και τις τεχνικές του ικανότητες. (Eικόνα 13.9) Στις επεμβάσεις αυτές προσφέρεται η τελική και οριστική χειρουργική αποκατάσταση με μία και μόνο επέμβαση, συχνά εντός της νεογνικής περιόδου (μετάθεση μεγάλων αγγείων-επέμβαση Jatene, (Eικόνα 13.10) ισθμική στένωση αορτής) ή αργότερα (κολποκοιλιακό κανάλι, τετραλογία Fallot κτλ.). Ιδεώδης φυσικά είναι η δυνατότητα οριστικής αποκατάστασης της ανατομίας το συντομότερο δυνατόν μετά τον τοκετό, για την αποφυγή δευτεροπαθών ανατομικών αλλαγών της ανατομίας (π.χ. υποπλασία κοιλοτήτων και αγγείων που δεν αρδεύονται, σοβαρή ανάπτυξη δευτεροπαθούς υπερτροφίας κοιλιών που συνδέονται με στενωτικά αγγεία κτλ.). Η απόφαση όμως για το χρόνο αλλά και τη δυνατότητα οριστικής αποκατάστασης εξαρτάται από την υποκείμενη ανατομία, την τεχνική επάρκεια του καρδιοχειρουργικού κέντρου σε επεμβάσεις στη νεογνική ηλικία αλλά και την παρουσία συνοδών προβλημάτων υγείας του παιδιού κατά το χρόνο της προγραμματισμένης επέμβασης. 
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			Εικόνα 13.9. Η χρήση της εξωσωματικής κυκλοφορίας έφερε πραγματική επανάσταση στην καρδιοχειρουργική των συγγενών καρδιοπαθειών, επιτρέποντας την οριστική αποκατάσταση σύμπλοκων ανωμαλιών ήδη από τη νεογνική ηλικία. 
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			Εικόνα 13.10. Εγχείρηση Jatene για οριστική αποκατάσταση μετάθεσης μεγάλων αγγείων (d TGA) στη νεογνική ηλικία. Τεχνικά απαιτητική επέμβαση, κατέστη δυνατή μόνο χάρη στις προόδους της εξωσωματικής υποστήριξης της κυκλοφορίας, καθώς απαιτεί μεταφορά των αγγείων στην αρχική τους θέση (νεοαορτή και νεοπνευμονική) αλλά και εκτομή και επανεμφύτευση των στεφανιαίων αγγείων στη νεοαορτή. 

			13.4. Συγγενείς καρδιοπάθειες εφήβων και ενηλίκων και πρόγνωση συγγενών καρδιοπαθειών

			13.4.1. Συγγενείς καρδιοπάθειες εφήβων και ενηλίκων

			Η πρόοδος στη διάγνωση και θεραπευτική αντιμετώπιση των ΣΚ οδηγεί σε έναν διαρκώς αυξανόμενο αριθμό ενηλίκων με πλήρη ή μερική αποκατάσταση της υποκείμενης ΣΚ κατά την παιδική ηλικία. Παράλληλα, όπως αναφέρθηκε σε προηγούμενο κεφάλαιο, η ανάπτυξη της προγεννητικής διάγνωσης και οι συνακόλουθες διακοπές κύησης οδηγούν σε αλλαγή της μελλοντικής επιδημιολογίας των ΣΚ. 

			Οι μορφές ΣΚ που επιβιώνουν ως την ενήλικη ζωή και η ηλικία των ασθενών που ο καρδιολόγος ενηλίκων θα συναντήσει, εξαρτώνται από το χρόνο εφαρμογής των αντίστοιχων χειρουργικών επεμβάσεων. Η πρώτη ανακουφιστική αναστόμωση (BT shunt) χρονολογείται από το 1944, συνακόλουθα ο μεγαλύτερος σε ηλικία ασθενής με ιστορικό τέτοιας επέμβασης σήμερα (2015) δεν μπορεί να υπερβαίνει τα 71 έτη. Αντίστοιχα, ο μεγαλύτερος ασθενής που υπεβλήθη σε εγχείρηση εξωσωματικής δεν υπερβαίνει τα 52 έτη, ο μεγαλύτερος ασθενής με εγχείρηση Fontan φθάνει τα 44 έτη, με χειρουργηθείσα μετάθεση μεγάλων αγγείων με επέμβαση αντιστροφής σύνδεσης κόλπων (Senning) τα 55 έτη και με οριστική διόρθωση Jatene μετάθεσης μεγάλων αγγείων τα 40 έτη και τέλος με χειρουργηθέν σύνδρομο υποπλαστικής αριστερής κοιλίας με τα τρία στάδια της επέμβασης Norwood τα 34 έτη. Παράλληλα, αδιάγνωστες μορφές ΣΚ στην παιδική ηλικία μπορεί να διαγνωστούν τυχαία ή – εφόσον γίνουν συμπτωματικές – στην ενήλικη ζωή. Μεταξύ αυτών μεσοκολπικές επικοινωνίες και ισθμική στένωση της αορτής επικρατούν. 

			Είναι έτσι αντιληπτό ότι ένας διαρκώς αυξανόμενος αριθμός ασθενών με ειδικές ανάγκες καρδιολογικής παρακολούθησης υπάρχει και το κάθε ανεπτυγμένο σύστημα υγείας πρέπει να φροντίζει για την ειδική εκπαίδευση των ιατρών και συναφών παραϊατρικών ειδικοτήτων για την φροντίδα και περίθαλψη των ενηλίκων ασθενών με ΣΚ (Grown Up Congenital Heart Disease, GUCH). 

			Οι ανάγκες των ενήλικων ασθενών με ΣΚ δεν περιορίζονται στην καρδιολογική φροντίδα. Η συνύπαρξη καρδιοπαθειών με γενετικά σύνδρομα, η παρουσία συχνά άλλων διαμαρτιών διάπλασης άλλων λειτουργικών συστημάτων, η υπολειπόμενη πάθηση που χρήζει αντιμετώπισης, η ψυχολογική επιβάρυνση που πιθανά έχουν σε συνδυασμό με αυξημένη πιθανότητα μειωμένης ασφαλιστικής κάλυψης (σε συστήματα υγείας που βασίζονται στην ιδιωτική ασφάλιση κυρίως) καθιστούν αναγκαία την δημιουργία υποδομών με συνεργασία πολλών ειδικοτήτων για την υποστήριξη των ενηλίκων με ΣΚ. 

			13.4.2. Πρόγνωση συγγενών καρδιοπαθειών

			Η πρόγνωση των ΣΚ αφορά τόσο τον προσδόκιμο χρόνο επιβίωσης όσο και την ποιότητα του χρόνου επιβίωσης. Ο προσδόκιμος χρόνος επιβίωσης είναι σχετικά εύκολο να καταγραφεί, δεν ισχύει όμως το ίδιο και για την ποιότητα επιβίωσης, υποκειμενικό χαρακτηριστικό που πρέπει να αξιολογηθεί με διάφορα ποιοτικά τεστ υποκειμενικής αυτοαξιολόγησης, συγκριτικά πάντα με τις απαντήσεις στα ίδια τεστ του πληθυσμού προέλευσης του ασθενούς. Δυστυχώς, το έλλειμμα παρακολούθησης των ασθενών που παρατηρείται κατά τη μετάβασή τους από την παιδική ηλικία στην ενήλικη ζωή, έχει ως αποτέλεσμα τη σχετική έλλειψη πληροφοριών για την ποιότητα και τον χρόνο επιβίωσης, επανεγχείρησης κτλ. των ασθενών με ΣΚ. Με βάση τα πρόσφατα (2014) στοιχεία του κέντρου καταγραφής νοσημάτων CDC (ΗΠΑ) ισχύουν τα ακόλουθα:

			
					Η επιβίωση των βρεφών με ΣΚ εξαρτάται από τη βαρύτητα της πάθησης, το χρόνο της διάγνωσης και το είδος της θεραπείας που προσφέρθηκε.

					Περίπου 97% των βρεφών με μη απειλητική για τη ζωή (non critical CHD) αναμένεται να επιβιώσουν ως το πρώτο έτος ζωής. 

					Περίπου 95% των βρεφών με μη απειλητική για τη ζωή (non critical CHD) αναμένεται να επιβιώσουν ως το 18ο έτος ζωής.

					Περίπου 75% των βρεφών με απειλητική για τη ζωή (critical CHD) αναμένεται να επιβιώσουν ως το πρώτο έτος ζωής. 

					Περίπου 69% των βρεφών με μη απειλητική για τη ζωή (non critical CHD) αναμένεται να επιβιώσουν ως το 18ο έτος ζωής.

					Η περίθαλψη των νεογνών με σοβαρή ΣΚ βελτιώνεται διαχρονικά. Μεταξύ των ετών 1979 και 1993 μόνο το 67% των βρεφών με απειλητική για τη ζωή ΣΚ επιβίωσε ως το πρώτο έτος ζωής. Το ποσοστό αυτό ανήλθε σε 83% μεταξύ των ετών 1994 και 2005. 

			

			13.5. Εμβολιασμοί-ανοσοποίηση παιδιών με συγγενή καρδιοπάθεια

			Το γεγονός ότι η Παιδιατρική Καρδιολογία είναι εξειδικευμένο αντικείμενο της Παιδιατρικής και όχι της Καρδιολογίας (στην πλειοψηφία των ανεπτυγμένων χωρών) τονίζει τη σημασία της συνολικής εκτίμησης του καρδιοπαθούς παιδιού στα πλαίσια της γενικότερης παιδιατρικής φροντίδας και συμβουλευτικής. Τα καρδιοπαθή παιδιά χρειάζονται, όπως κάθε παιδί, συνολική παιδιατρική φροντίδα και όχι μόνο εξειδικευμένη υποστήριξη σχετιζόμενη με τη ΣΚ. Ο παιδοκαρδιολόγος οφείλει να γνωρίζει και να έχει γνώμη για τα συνοδά παιδιατρικά προβλήματα του παιδιού που παρακολουθεί και να καθοδηγεί την οικογένεια και τον οικογενειακό παιδίατρο στη συνολική σωστή παρακολούθηση του παιδιού. Οι εμβολιασμοί αποτελούν απαραίτητο τμήμα της γενικότερης παιδιατρικής φροντίδας. Θα αναφερθούν σύντομα οι ειδικές ανάγκες ανοσοποίησης των καρδιοπαθών παιδιών, καθώς το πρόγραμμα εμβολιασμού των καρδιοπαθών παιδιών γενικά δεν διαφέρει από το συνιστώμενο πρόγραμμα εμβολιασμού κάθε παιδιού.

			13.5.1. Ενεργητική ανοσοποίηση

			Ο βασικός εμβολιασμός (ενεργητική ανοσοποίηση) των παιδιών που πάσχουν από ΣΚ δεν διαφέρει από των υπολοίπων παιδιών και η μόνη αντένδειξη είναι η μεταμόσχευση καρδιάς. Ωστόσο, ο εμβολιασμός παιδιών που πάσχουν από ορισμένες σοβαρές ΣΚ διαταράσσεται λόγω μακροχρόνιας νοσηλείας, χειρουργικών επεμβάσεων, μεταγγίσεων ή χορήγησης ανοσοσφαιρινών. Επίσης, οι χειρουργικές επεμβάσεις με χρήση εξωσωματικής κυκλοφορίας πολλές φορές οδηγούν σε μεταβολή του ανοσοποιητικού συστήματος (Subramanian 1969).

			Η μετάγγιση διαφόρων παραγώγων του αίματος έχει ανοσοτροποποιητικά αποτελέσματα για περισσότερο από τέσσερις εβδομάδες (Fischer 1980, Kaplan 1984). Έτσι, η χορήγηση ορισμένων εμβολίων με ζώντες εξασθενημένους ιούς θα πρέπει να αναβάλλεται, να γίνεται επανεμβολιασμός ή να ελέγχονται τα επίπεδα αντισωμάτων (American Academy of Pediatrics 2000a).

			Εκτός από το βασικό εμβολιασμό, τα παιδιά με ΣΚ αποτελούν «ομάδα υψηλού κινδύνου» και χρειάζονται επιπρόσθετα να εμβολιαστούν με τα εμβόλια της γρίπης και του πνευμονιόκοκκου (Smith 2001). 

			Αντιγριππικό εμβόλιο

			Το αντιγριππικό εμβόλιο γίνεται σε βρέφη ηλικίας πάνω από έξι μηνών μία φορά το χρόνο κατά τους μήνες Οκτώβριο ως Νοέμβριο αλλά η εμβολιαστική περίοδος παρατείνεται ως τον Απρίλιο για τα άτομα που καθυστέρησαν τον εμβολιασμό για οποιονδήποτε λόγο.

			Η δοσολογία του εμβολίου κατά τον πρώτο χρόνο εμβολιασμού για παιδιά ηλικίας έξι μηνών έως οκτώ χρόνων είναι δύο δόσεις με μεσοδιάστημα τουλάχιστον τεσσάρων εβδομάδων. Παιδιά ηλικίας άνω των εννέα χρόνων χρειάζεται να κάνουν μία δόση εμβολίου ετησίως. (http://www.cdc.gov/mmwr/pdf/wk/mm6332.pdf)

			Πνευμονιοκοκκικό εμβόλιο

			Υπάρχουν δύο είδη πνευμονιοκοκκικού εμβολίου: το συζευγμένο πνευμονιοκοκκικό εμβόλιο (PCV13), το οποίο συνιστάται για το βασικό εμβολιασμό όλων των παιδιών και το πολυσακχαριδικό 23δύναμο εμβόλιο (PPSV23), το οποίο συνιστάται σε άτομα με αυξημένο κίνδυνο νόσησης από πνευμονιοκοκκικές λοιμώξεις. 

			Το 23δύναμο εμβόλιο PPSV23 πρέπει να γίνεται επιπρόσθετα από το συζευγμένο PCV13 τουλάχιστον δύο μήνες από την τελευταία δόση σε παιδιά με σοβαρές ΣΚ ηλικίας μεγαλύτερης των δύο χρόνων (Πρόγραμμα εμβολιασμών παιδιών και εφήβων 2015).

			13.5.2. Παθητική ανοσοποίηση

			Ο ιός του αναπνευστικού συγκυτίου (RSV) είναι το κύριο αίτιο βρογχιολίτιδας σε παιδιά ηλικίας μικρότερα των δύο χρόνων. Η λοίμωξη είναι ιδιαίτερα σοβαρή σε παιδιά υψηλού κινδύνου (πρόωρα νεογνά, παιδιά με βρογχοπνευμονική δυσπλασία, παιδιά που πάσχουν από αιμοδυναμικά σημαντικές ΣΚ) (Walmsley 2011). Μία μεγάλη αναδρομική μελέτη έδειξε ότι ο αριθμός νοσηλειών από RSV ήταν τριπλάσιος σε παιδιά με ΣΚ κατά τον πρώτο χρόνο της ζωής σε σύγκριση με τελειόμηνα παιδιά χωρίς υποκείμενο νόσημα (Boyce 2000).

			Η παθητική ανοσοποίηση με το μονοκλωνικό αντίσωμα palivizumab έχει καθιερωθεί εδώ και αρκετά χρόνια για τους ασθενείς υψηλού κινδύνου. Σε αυτούς περιλαμβάνονται και βρέφη ηλικίας μικρότερης των δύο χρόνων με αιμοδυναμικά σημαντικές ΣΚ (American Academy of Pediatrics 2003, Cabalka 2004). Η ανοσοπροφύλαξη γίνεται ενδομυϊκά σε δόση 15 mg/kg μία φορά το μήνα (συνολικά 5 δόσεις) κατά τους χειμερινούς μήνες (από Νοέμβριο έως Απρίλιο).

			Η χορήγηση των αντισωμάτων μειώνει τη βαρύτητα της νόσου και την ανάγκη νοσηλείας των παιδιών με αιμοδυναμικά σημαντικές ΣΚ σε ποσοστό 50% έναντι των παιδιών που δεν χορηγήθηκε η ανοσοπροφύλαξη (Feltes 2003) και αναδεικνύει την αποτελεσματικότητα της θεραπείας (Alexander 2012, Butt 2014).
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