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Vrozené srdecni

vady v dospélosti

Jana Rubackova Popelova

Poselstvi pro praxi

B Vrozend srde¢ni vada (VSV) je morfologicka anomadlie srdce a/nebo velkych cév, pfitomna pfi narozeni.
Klinicky se vsak muze projevit kdykoliv v prlibéhu zZivota, nebo nemusi byt za Zivota objevena vibec.
Mezi VSV v klasickém pojeti nejsou fazeny kardiomyopatie ani arytmie bez strukturélni poruchy, i kdyz
jsou pfitomny pfi narozeni a maji geneticky podklad.

B Prevalence VSV se uddava v soucasnosti asi 9 na 1000 zivé narozenych déti, tedy asi 1 % vsech zivé naro-
zenych déti."~*7-% Pfezivani déti s VSV do dospélosti se zvysilo s rozvojem détské kardiochirurgie a inten-
zivni péée z cca 67 % na soucasnych 85-95 %.7 Pfibyva i zijicich dospélych pacientt s VSV, kterych je
v soucasnosti v absolutnim po¢tu 2-3x vice nez déti s VSV.”) Odhaduje se, Ze na jeden milion obyvatel
pfipada asi 2800-4090 dospélych s VSV.*:7-)

B Uplné vyléceni VSV operaci nebo intervenci v détstvi Ize o¢ekavat pouze u mensiny pacientd (uzavér
oteviené tepenné duceje, defektu septa sini, nékterych defektli komorového septa). Vétsina pacien-
th s ostatnimi komplexnéjsimi VSV ma rezidudlni nélezy, které je nutno sledovat a pfipadné dale Iécit.
VSV, které nebyly feseny v détstvi, mohou s postupujicim vékem nabyt na vyznamnosti nebo mohou byt
diagnostikovéany az v dospélosti. Chirurgicka lé¢ba VSV v dospélosti vyzaduje centralizaci a zkuseny tym.(%
Velmi dulezitd je |é¢ba arytmii, at jiz katetrizacni cestou, nebo v rdmci komplexniho kardiochirurgického
vykonu s odstranénim hemodynamické pfic¢iny arytmie.

B Populace dospélych s VSV rychle narlstd, proto musi mit kazdy kardiolog zékladni znalosti o VSV, véetné
reziduélnich nalezd v dospélosti.” "' Moznost konzultace slozitéjsich nalezd a vzacnych VSV, konzulta-
ce moznosti téhotenstvi pacientek s VSV, zhodnoceni vyznamnosti rezidualnich nalezd véetné indikace
a provedeni chirurgické 1é¢by je zajisténa specializovanymi centry.”-*19 L é¢ba dospélych s VSV ve speciali-
zovanych centrech snizuje jejich mortalitu.'% '

B Historie kardiochirurgickych a intervenénich vykon( u VSV ve svété a v Ceské republice je shrnuta
v tabulce 45.1.

B Guidelines pro péci o dospélé s VSV byly vytvoreny Evropskou kardiologickou spole¢nosti (ESC) v roce
20107 a inovované guidelines ESC byly publikovany v roce 2020.” Posledni guidelines pro VSV ame-
rickych kardiologickych spole¢nosti (AHA/ACC) vysly v roce 2018.9% Existuji i starsi guidelines Kanadské
kardiologické spole¢nosti’® a Ceské kardiologické spole¢nosti. Podrobné informace o VSV v dospélosti
a v détstvi Ize nalézt v monografiich a v kapitolach u¢ebnic kardiologie."”-?* Posledni podrobna ¢eska
monografie vénovana dospélym s VSV vysla v roce 2018.2%
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Chlopenni vady

Tab. 45.1 Pfehled prvnich operaci a intervenci u jednotlivych VSV 2329

Druh VSV a operace Rok prvni Operatér Rok prvni | Operatér
operace operace
ve svété u nas
oteviena tepenna ducej — podvaz 1938 R. E. Gross 1946 E. Poldk
1947 J.Bedrna
koarktace aorty — resekce 1944 C. Crafoord 1948 V. Rapant
1949 V. Kafka
Fallotova tetralogie
— subklaviopulmonalni spojka 1944 A. Blalock 1949 V. Rapant
1954 B. W. Lillehei
— radikalni korekce 1955 J. WL Kirklin 1961 J. Navratil
defekt sifového septa
— operace na zavieném srdci 1948 G. Murray 1957 J. Prochazka
1952 T. Sondergaard
1952 C. P Bailey
— operace na otevieném srdci 1952 R. E. Gross 1956 J. Navratil
— operace v mimotélnim obéhu 1953 J.H. Gibbon 1958 J. Navratil
defekt komorového septa
— operace na otevieném srdci se
zkiizenou cirkulact 1954 C.W. Lillehei
— uzavér v mimotéinim obéhu 1955 J. W, Kirklin 1958 J. Navratil
transpozice velkych tepen
— atridIni switch 1959 A. Senning 1974 J.Uhlif
1964 W. Mustard 1979 B. Hu¢in — prvni Gspésna
—anatomickad korekce
(arteridInf switch) 1975 A. Jatene 1987 B. Hucin
trikuspidalni atrézie
- spojkova operace 1944 A. Blalock
— kavopulmonalnianastomdza 1958 W. Glenn 1962 M. Brodsky
— univentrikuldrni cirkulace, bypass 1984 B. Hucin
z pravé siné do plicnice 1968 F. Fontan
— Uplné kavopulmondlni spojenti 1988 M. R. deleval 1991 P. Horvath

Katetrizacni intervence Rok prvni Operatér Rok prvni | Operatér

operace operace

ve svété u nas
balonkova atrioseptostomie 1966 W. J. Rashkind 1967 M. Samének
balonkova valvuloplastika
pulmonalni stendzy 1982 J.S.Kan 1986 P Tax
balonkové valvuloplastika stendzy
aorty 1984 Z. Lababidi 1987 P Tax
balonkova dilatace koarktace aorty | 1983 J.E. Lock 1986 P Tax
katetrizacni uzavér oteviené tepenné
duceje 1966 W. Porstmann 1993 P Tax
katetrizacni uzavér defektu septa sini | 1974 T.D.King 1998 P Tax

1997 J. Masura 2000 J.Vojacek (u dospélého)
katetrizacni uzavér defektu septa
komor 1987 J.E. Lock 2002 P Tax

2002 M. Rubacek, J. Januska
(perimembrandzni defekt
u dospélych)

katetriza¢ni implantace pulmonalni J. Januska (u dospélého)
bioprotézy (Melody) 2000 P. Bonhoeffer 2012 P. Tax (u déti)

1022




Defekt septa sini (ASD) je nejcastéjsi vrozenou srde¢ni
vadou (VSV) v dospélosti a zaroveri nejcastéji nepozna-
nou VSV v détském véku.

Pacienti s ASD nemaji dlouho velké obtiZe, pozdéji
se ASD miZe projevit nimahovou dusnosti a palpita-
cemi, méné casto paradoxni embolizaci.

Echokardiograficky je patrna dilatace pravé komo-
ry, nékdy i zkratovy tok pres siriové septum, k ovéfeni
diagnézy je tieba u dospélych doplnit jicnovou echo-
kardiografii (TEE).

45.1.1 Definice a klasifikace

Defekt septa sini znamena morfologicky otvor v sitio-

vém septu (nikoliv prichodny tunel mezi piekryvajici-

mi se fasami jako u otevieného foramen ovale). Podle

lokalizace komunikace rozeznavame nasledujici typy

defektii:

e Defekt siniového septa typu secundum: 70 % vSech
komunikaci na turovni sini, v misté fossa ovalis,
s moZnou extenzi ke sténdm levé siné ( ,

) , ).

e Defekt sinového septa typu sinus venosus superi-
or: 9%, vmisté vusténi horni duté Zily (HDZ), ktera
na defekt naseda, téméf vzdy je spojen s parcidlnim
anomalnim navratem pravostrannych plicnich Zil
do HDZ nebo do pravé siné (kap. 45.18 Anomalni
navrat plicnich zil ( , , ,

).

e Defekt sinového septa typu sinus venosus infe-
rior: 1%, v misté visténi dolni duté zily, miize byt
sdruZen s parcidlnim anomalnim navratem plic-

2410512012 18:02:47
omolce  CX7-2HTEE

PHILIPS TIS0.1 MI0.4

Defekt septa sini typu Il v TEE
AOQ - aorta, DDZ - usti dolni duté zily do pravé sing,
defekt septa sini je oznacen kiizky, ma predozadni
primér 22 mm, zasahuje blizko zadni stény levé siné,
LS — levé sin, PS — prava sin

ASD se 1é¢i katetrizacnim nebo chirurgickym uza-
vérem (lze i z minitorakotomie nebo torakoskopicky
roboticky). Uzavér je indikovany, pokud ASD vede k di-
lataci pravé komory a pokud plicni cévni rezistence ne-
pfesahuje 5 Wj.7: 14

Pfi podezieni na plicni hypertenzi (PH) je nutno
pted operaci doplnit pravostrannou katetrizaci.

Kromeé uzavéru defektu je tfeba (zvlasté u starsich
pacienttl) oSetfitipfidruzené vady a arytmie (trikuspi-
dalni plastika, mitralni plastika, MAZE aj.).

nich Zil (kap. 45.18 Anomalni navrat plicnich Zil
( , , , ).

e Defekt koronarniho sinu (nezastieseny koro-
narni sinus): velmi vzicnd pfima komunikace
mezi korondrnim sinem a levou sini, byva sdru-
zen s perzistujici levostrannou horni dutou zilou
(LHDZ) (kap. 45.19). Pravolevy zkrat vznika tim, Ze
LHDZ tisti bud do koronarniho sinu, ktery komuni-
kuje s levou sini, nebo vzacné tusti LHDZ pfimo do
levé siné s chybénim celé stény koronarniho sinu
( , ).

e Defekt sifiového septa typu primum: 20 % vSech
komunikaci na drovni sini, v dolni ¢asti sifiového
septa, tento defekt patfi mezi atrioventrikularni
septalni defekty (kap. 45.2).

® Spolecna sin: chybéni vétsiny sinového septa
a okolnich zahybt stén, oddélujicich siné.

Soucasné se miZe vyskytovat i vice typl defektt.

EE test
5] 2:44:

Defekt septa sini typu Il v TEE
AO - aorta, ASD - defekt septa sini typu secundum
oznacen Sipkou, zelenymi kfizky je oznacen maly
predni rim k aorté,
LS — levé sin, PS — prava sin
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02/0272010 18:54:15 TIS1.2 MIO.T

omolce TeHIAdult
0:16:56 [Ty

+51.
®

PHILIPS

Defekt septa sini typu sinus venosus
superior, TEE nad urovni aortalni chlopné, defekt
je v horni ¢asti septa oznacen kfizky
AO - aorta, LS — leva sin, PS — prava sin

07/0172008 09:42:05 Tis1.4 MID.7T

omolce TeH/Adult

PHILIPS

FR 12Hz

14em

TEE, longitudinadlIni projekce, dva mensi de-
fekty typu sinus venosus inferior v dolni &asti siiového
septa s levopravym zkratem oznaceny bilou Sipkou,
v misté vusténi dolni duté Zily (DDZ) do pravé siné (PS)
LS - leva sin

Velky defekt
septa sini typu Il, TEE

1024

01/02/2010 21:10:09
omeles TEH/Adult
0:18

PHILIPS TIS1.4

FR 21Hz
1dem

613
50
POt
Gen

Defekt typu sinus venosus superior
s levopravym zkratem v barevném dopplerovském
mapovani. TEE v longitudindlni projekci, defekt se
nachazi v horni Casti septa, je oznacen Zlutou Sip-
kou, na néj naseda horni duta zila (HDZ)
AP — plicnice, LS - leva siny, PS — prava sin

B88-JAN-98
082:53: 57PN
YS516E ¥ 40

+ DISTAHCE =

+B CalL xB _CQ
TEE, longitudinalni projekce, mensi de-
fekt typu sinus venosus inferior (12 mm) oznacen
krizky. (Stejna pacientka jako na J)
DDZ - dolni duté Zila, LS — levd sffy, PS — prava si

Defekt septa
sini typu Il s levopravym
zkratem, TEE, ¢tyfdutinova
projekce
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TEEIongltudlnaInl prOJekce defekt typu TEE, po podani kontrastni latky do levé
sinus venosus inferior s mensim levopravym zkra-  hornikoncetiny je naplnén levostrannou horni dutou
tem v barevném dopplerovském mapovani (stejnd  Zilou korondrni sinus (oznacen cervenou Sipkou), ze

pacientka jako na

DDZ - dolni duté Zila, LS -

kterého se defektem koronarniho sinu pIni kontrastni
levé siy, PS — prava sin latkou i leva sin, vznika tak pravolevy i levopravy zkrat
—leva sin, PS — prava sin

TTE, ¢tyidutinova apikalni projekce, v barevném dopplerovském
mapovani patrny levopravy zkrat defektem typu sinus venosus superior

TEE, longitunalni projekce, v barevném mapovani je patrny
levopravy zkrat v horni ¢asti sifhového septa v misté nasedani horni duté Zily
na defekt ( )

Dva mensi defekty sinus venosus inferior s levopravym zkratem
(stejny pacient jako na

TEE, defekt koronarniho sinu, levostranna horni duta Zila;
po podani kontrastni latky do levé horni koncetiny je patrny pravolevy zkrat
(stejny pacient jako na

1025


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_004.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_005.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_003.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_006.mp4

M mode, paradoxni pohyb septa pfi ob-
jemovém pretizeni pravé komory u defektu septa
sini typu Il s levopravym zkratem

45.1.2 Patofyziologie

Zkrat na trovni sini byva levopravy kvili vyssi compli-
ance pravé komory. Dochazi k objemovému pretiZeni
pravé komory, zvysenému plicnimu priitoku a hyper-
kinetické plicni hypertenzi. Plicni cévni rezistence byva
v détstvi a mladi vétsinou normdlni, ve vyssim véku
muze byt mirné zvysena. V dilatované plicnici mohou
vznikat tromby in situ, s moznou distalni embolizaci,
pfipadné miize dojit i k paradoxni embolizaci do systé-
mového fec¢isté. Leva komora je méné plnénd, utlacena
dilatovanou pravou komorou. Pfi dilataci trikuspidal-

45.1.3 Epidemiologie

V détstvi pfedstavuje defekt septa sini asi 10 % vSech
vrozenych srde¢nich vad (VSV), v dospélosti je to nejcas-
téjs$i vrozena srde¢ni vada (kromé bikuspidalni chlopné

45.1.4 Diagnostika

Poslechovy nalez systolického Selestu nad plicnici s fix-
nim rozstépem 2. ozvy je nenapadny. Echokardiogra-
ficky je patrna dilatovana a objemové pfetiZend prava

komora s paradoxnim pohybem septa ( )
zkratovy tok miiZe byt vidét i transtorakalné (TTE)
( ), ale suverénni dia-

gnostickou metodou je jicnova echokardiografie (TEE),
ptipadné s 3DE zobrazenim (

45.1.5 Léchba

Morfologicky vhodné defekty typu secundum lze uza-
viit katetrizacni cestou, pomoci okluderu (

), defekty nevhodné nebo rizikové ke katetri-
zanimu uzdvéru jsou uzavirany chirurgicky, ¢astoz mi-
nitorakotomie nebo torakoskopicky roboticky. Defekty
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TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce
s levopravym zkratem na drovni sini (Sipka) pfi
defektu septa sini typu secundum
PK - prava komora, LK - levd komora, LS - leva sin,
PS — prava sin

niho anulu dochazi k trikuspidalni regurgitaci, sou-
¢asna mitralni regurgitace mutze byt nékdy pfitomna
pfi prolapsu mitralni chlopné.

K bidirek¢nimu zkratu s pravolevou slozkou mize
dojit ptivzestupu tlaku v pravé sini. Pficinou miZe byt
plicni hypertenze (vétsinou z kombinovanych pticin)
nebo soucasna stenéza plicnice. Pravolevy zkrat mize
byt i pii komunikaci LHDZ s levou sini. Eisenmenge-
rv syndrom s tézkou ireverzibilni plicni hypertenzi je
u ASD vzicny.

aorty). Tvoii 20-30 % vSech VSV v dospélosti. Pro malé
obtiZe a nevyrazny poslechovy ndlez ziistava casto v dét-
stvi nepoznan a byva diagnostikovan az v dospélosti.

), ktera
urcinejen velikost a tvar defektu, ale i vhodnost kate-
triza¢niho uzavéru.

Pfi podezieni na anomalni navrat plicnich zil je
vhodnéjsi doplnit CT angiografii nebo magnetickou
rezonanci ( ). Pii podezfeni na
zavaznéjsi plicni hypertenzi je indikovana pravostran-
na katetrizace.

typu sinus venosus, koronarniho sinu nebo primum lze
fesit pouze chirurgickym uzavérem. Pfi soucasné vy-
znamné trikuspidalni nebo mitralni regurgitacije vhod-
né doplnit plastiku chlopné, pii flutteru nebo fibrilaci
sini pravostranny nebo oboustranny MAZE.



CT angiografie, defekt typu sinus ve- CT angiografie s 3D rekonstrukci u pa-
nosus superior je oznacen hvézdickou, anomalni  cientky s defektem typu sinus venosus superior
prava horni plicni zila ustici do horni duté Zily je  a s parcidlnim anomalnim navratem dvou pravo-
oznacena Sipkou strannych plicnich Zil z horniho a stftedniho laloku
PS — prava sin, LS - leva sin do horni duté Zily, prava dolni plicni Zila dsti nor-

malné do levé siné

TTE, levo- - TEE s 3DE
pravy zkrat na Urovni sini zobrazenim defektu septa
( ) sini typu Il, pohled z levé
siné

Indikace k intervenci u pacient( s defektem sifiového septa podle guidelines z roku 2020

Pacienti s vyznamnym levopravym zkratem (se znamkami objemového pfetizeni pravé komory)
a PVR < 3 WU* by méli podstoupit uzaver defektu sinového septa bez ohledu na pfiznaky.

Katetrizacni uzavér defektu septa sini typu secundum pomoci okluderu je metodou volby,
pokud je technicky mozny. Neni-li u starsiho pacienta katetriza¢ni uzavér technicky mozny, C
posuzuje se riziko chirurgického uzavéru ASD oproti jeho benefitu.

U pacientl s podezifenim na paradoxni embolizaci by se mél zvazit uzavér vsech defektl

sifového septa bez ohledu na jejich velikost (po vylouceni jinych pric¢in embolizace). la ¢

U pacientl s PVR 3-5 WU by mél byt zvazen uzavér ASD pfi vyznamném levopravém zkratu
(Qp:Qs>1,5:1).
U pacientU s plicni hypertenzi's PVR > 5 WU se jiz nedoporucuje vazodilata¢ni testovani, ale

specifickéd vazodilatacni lé¢ba s naslednou rekatetrizaci. Pokud po 1é¢bé klesne PVR pod 5 WU b C
a zUstane vyznamny levopravy zkrat s Qp: Qs > 1,5 : 1, Ize zvaZit fenestrovany uzavér.

lla C

Uzavér defektu septa sinf je kontraindikovan u pacientd s Eisenmengerovym syndromem

a u pacientl s PVR > 5 WU pretrvavajici po plicni vazodilata¢ni 1é¢bé nebo pfi desaturaci 11l C

pri zatézi pod 90 %.
Trida — t¥ida doporucent; Uroveri — Groven diikazd
ASD - atrial septal defect (defekt septa sini); PAH — pulmonary arterial hypertension (plicni arteridlni hypertenze); PAP — pulmonary artery
pressure (tlak v a. pulmonalis); PVR — pulmonary vascular resistance (plicni cévni odpor); Qp:Qs — pulmonary to systemic flow ratio (pomeér
plicniho a systémového pritoku); SVR — systemic vascular resistance (systémovy cévni odpor); WU — Wood units (Woodovy jednotky)

* Podle guidelines pro plicni hypertenzi z roku 2016 je bezpecny uzévér do hodnot PVR 2,3 WU. Mezi 2,3 a 4,6 WU je nutné individudlni
rozhodnuti v tercidrnim centru a pfi PVR nad 4,6 WU je uzavér kontraindikovan.®®
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Amplatzerav okluder uzavirajici defekt
septa sini Il (3DE TEE)

® K uzavéru jsou indikoviny hemodynamicky vy-
znamné defekty i bez symptomt, je-li plicni cévni
rezistence (PVR) niz8i nez 5 WU7- 14 ( ).

e Inkompletni defekt atrioventrikularniho septa -
defekt septa sini typu primum - je vét§inou spojen
s mitralni regurgitaci pii vrozené abnormalni mit-
ralni chlopnis , roz§tépem” pfedniho cipu mitralni
chlopné.

45.2.1 Definice a klasifikace

Jedna se o spektrum anomalii pti abnormalnim vyvoji
atrioventrikularniho septa (,,AV kanal®) a atrioventri-
kularnich chlopni (,kandlovy“ defekt, porucha vyvoje
endokardidlnich navalk®i). Komunikace mezi sinémi je
v dolni ¢asti septa (defekt septa sini typu primum), sou-
¢asné jsou pritomny morfologické abnormality atrio-
ventrikularnich (AV) chlopni, nejéastéjsi je ,rozstép®
predniho cipu mitralni chlopné, vznikly poruchou fize
horniho a dolniho pfemostujiciho cipu v embryonal-
nim vyvoji AV tusti. Pfevodni systém ma abnormalni
pribéh, Histv svazek a levé raménko jsou dislokovany
smérem dozadu.
e Inkompletni atrioventrikularni septalni defekt
( ): komunikace je pouze na trovni sini
v dolni ¢asti sifiového septa (defekt typu primum),
chybi atrioventrikuldrni septum, mitralni a triku-
spidalni chlopné jsou oddélené, mitralni chlopen
jeabnormalni, s, roz§tépem* pfedniho cipu, nékdy
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3DETEE
E Amplatzerav okluder
uzavirajici defekt septa
sini ll

Katetriza¢ni uzavér ma malé riziko perforace stény
siné nebo aorty nebo embolizace okluderu, zavaz-
né komplikace se vyskytuji v rozmezi 0,3-1 %.25 20
Mortalita pfi chirurgickém uzavéru je nizk4, men-
$inez 1 % u pacientti bez zavaznych komorbidit.

Dlouhodoba prognéza po uzavéru defektu septa sini
jedobra, pokud nemél pacient pfed uzavérem vyznam-
néjsi plicni hypertenzi nebo srde¢ni selhani. Uzavér
ASD zlepsi funkéni kapacitu, normalizuje velikost obou
komor, ma protektivni efekt na adjustovanou morta-
litu, ale neovlivni vyskyt arytmii, zvlasté po 50. roce
Zivota.®”

® Pouzavéru defektu v détstvi byva mitralni regurgi-
tace nejcastéjsim rezidudlnim nalezem v dospélos-
ti, a to i po provedené plastice v détstvi.

e Kompletni AVSD vede bez operace k vzniku plicni
hypertenze a Eisenmengerova syndromu. Vysky-
tuje se Casto u pacientli s Downovym syndromem.

s abnormalnimi tipony zavésného aparatu do vroze-
né uzkého vytokového traktu levé komory (LVOT),
kde miiZe vznikat obstrukce.

e Kompletni atrioventrikularni septalni defekt
( ): chybi dol-
ni ¢ast siflového septa a vtokova ¢ast komorového
septa (nerestriktivni vtokovy komorovy defekt), je
pfitomna komunikace mezi obéma sinémiiobéma
komorami, atrioventrikularni chloper byva spolec-
na, vétsinou péticipa.

e Piechodna forma atrioventrikularniho septalni-
ho defektu: ( ) komunikace mezi sinémi
defektem typu primum, restriktivni defekt komo-
rového septa pfi ¢astecném spontannim uzavéru
komorové slozky defektu, oddélené mitralni a tri-
kuspidalni tsti, ,rozstép“ predniho cipu mitralni
chlopné.


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_009.mp4
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Prechodna forma atrioventrikularni-
ho septélniho defektu, TEE, ¢tyfdutinova projekce.

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce.  V dolni ¢asti sifového septa je mezi pravou sini (PS)
Kompletni atrioventrikuldrni septdlni defekt je alevou sini(LS) velkd komunikace typu ostium pri-
oznacen krizky, predstavuje komunikaci meziobé-  mum (oznacena Sipkou), plvodni komorova slozka
ma sinémi i komorami se spolecnou atrioventriku-  defektu (oznac¢ena hvézdic¢kou) je ¢astecné spon-
larni chlopni (AVch) tanné uzaviena zavésnym aparatem trikuspidalni
LK - leva komora, LS - leva sin, PK - prava komora,  chlopné.
PS — prava sin

TTE ¢tyrdutinova apikalni projekce. Inkompletni atrioventrikuldrni
septalni defekt (AVSD) s velkou komunikaci mezi sinémi v dolni ¢asti sifnového
septa (defekt septa sini typu primum) s vyznamnym levopravym zkratem,
patrnym v barevném dopplerovském mapovani. Chybi atrioventrikularni
septum, mitrdlni i trikuspidalni chlopen odstupuji na stejné urovni. Je patrna
dilatace pravé komory a mirna mitraIni regurgitace pfi sou¢asném rozstépu
predniho cipu mitralni chlopné.

Kompletni atrioventrikularni septalni defekt, TTE, ¢tyfdutinova
apikalni projekce. Je patrna velkd komunikace v dolni ¢asti sinového septa,
spolecna atrioventrikularni chlopen a velka komunikace na drovni komor
ve vtokové ¢asti mezikomorového septa. Dilatace pravé komory.

Kompletni AVSD. TTE, modifikovana parasternalni projekce
E E na dlouhou osu LK. Spolec¢na sin, velky vtokovy defekt komorového septa,
: spolecna AV chlopen, jejiz trikuspidalni ¢ast se upina do mezikomorového
‘Ii_.! septa, mitralni ¢ast do levé komory.
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45.2.2 Patofyziologie

Zavaznostvady je dana vyznamnosti zkratu a velikosti
mitrdlni regurgitace. U inkompletniho AVSD se he-
modynamika podoba defektu sifiového septa typu II,
avsak soucasna mitralni regurgitace zvétsuje velikost
levopravého zkratu a mtze prispivat k postkapilarni
plicni hypertenzi. U kompletniho AVSD s velkou ko-
morovou slozkou je riziko ¢asného vzniku plicni cévni
obstrukéni choroby s plicni hypertenzi (kap. 45.16).
Nepomér mezi kratsi vtokovou a delsi vytokovou ¢asti

45.2.3 Epidemiologie

Defekty atrioventrikularniho septa predstavuji asi 4 %
vSech VSV vdétstviiv dospélosti. Downtv syndrom ma
asi 75 % pacienti s kompletnim AVSD. Naopak vét§ina

LVOT

Schéma delsi vytokové ¢asti (A) a krat-
3i vtokové ¢&asti (B) u inkompletniho AVSD, davaji-
ci vznik Uzkému vytokovému traktu levé komory
(LVOT) (,goose-neck”), s moznosti obstrukce
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levé komory (LVOT) vede k elongaci a zizeni vytoko-
vého traktu levé komory (,,goose-neck, )
s rizikem vzniku subvalvarni stendzy aorty (SAS)
(kap. 45.5.3), ke kterému pfispivaji i abnormalni
upony mitralni chlopné napfi¢ LVOT ( ,

). SAS miiZe progredovat i po uzavéru de-
fektu. Existuje i moznost zkratu mezi levou komorou
a pravou sini, vzacné i mezi pravou komorou a levou
sini ( , ).

pacient (90 %) s inkompletnim AVSD nemd Downilv
syndrom.?” Inkompletni AVSD miiZe zlstat nepoznan
do dospélosti.

06042011 18:62:02
CKT-2tITEE

PHILIPS TIS0.1 MI0.4

omolce
[ H

13em

B

TEE — abnormalni upony mitraIni chlop-
né (oznacené Sipkou) u inkompletniho AVSD napfic
uzkym vytokovym traktem levé komory (LVOT), pfi-
spivaji k subvalvarni aortalni sten6ze
LK - leva komora, LS - leva sin

Obstrukce vytokového traktu levé komory u AVSD je dana jak
vrozené Uzkym vytokovym traktem levé komory (LVOT), tak abnormalnimi
Upony mitralni chlopné napfi¢ LVOT do septa, TEE


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_013.mp4
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TEE, zkrat mezi pravou komorou a le-
vou sini v systole
LK - leva komora, LS — leva sif, PK — prava komora

45.2.4 Diagnostika

Poslechovy ndlez kromé fixniho roz§tépu 2. ozvy
miva i systolicky Selest na hrotu pfi mitralni insufi-
cienci. Suverénni je echokardiografickd diagnostika
( ' , , ,
, ), v€etneé jicnové echokardio-
grafie (TEE) a trojrozmérného zobrazeni (3DE), které
upiesni nejen velikost sitiové slozky defektu, ale pii-
tomnost komorové slozky defektu ¢i jinych zkratt,
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TTE na kratkou osu levé komory na Urov-
ni mitralni chlopné, je patrny rozstép predniho cipu
v segmentu A2 (oznacen krizky)

Inkompletni
.[W] AvsDvTEE

17-DEC-81

éT.P.DPERfﬁVSD 12:25: 35PN

-
. -, V5108 #107

PT
-. 330MH: 168mm
: . CARDIAC

- HR= S52bpm
« 8R CALIPER

TEE, zkrat mezi levou sini a pravou ko-
morou Vv diastole
LK - leva komora, LS — leva sif, PK - prava komora

abnormalit mitralni chlopné, nejcastéji ,,rozstépu®
pfedniho cipu ( , , ,
), abnormdalnich tipont mitralni chlopné,
piitomnost subaortilni stendzy a jinych abnormalit.
Katetrizaci dopliiujeme pii podezieni na plicni hy-
pertenzi, zvlasté u kompletnich AVSD, pfineinvazivnim
odhadu systolického tlaku v plicnici nad 40 mmHg.?
Srde¢ni magneticka rezonanace (CMR) se uplatni pfi

20 M6 11:13:51AM
Nem. Na Homo! ]

VR7Hz 0 130 180
dem

72 bpm

TEE, 3DE; AO - aorta, Sipkou je oznacen
rozstép predniho cipu mitralni chlopné

TTE, para-
sterndlni kratkd osa,
rozstép predniho cipu
mitralni chlopné
u inkompletniho AVSD
( )
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kvantifikaci objemi a funkce obou komor, kvantifikaci
mitralni regurgitace a levopravého zkratu. CT angio-
grafie je dtleZita pfed reoperaci. ZatéZové testovani by

45.2.5 Lécba

Lécba je pouze chirurgickd, spociva v uzavéru defektu za-
platou (sitiové, piipadné komorové slozky) a plastice mi-
tralni chlopné ( , , ).
Plastika malformované mitrdlni chlopné u AVSD
mtze byt velmi obtizna, hrozi riziko mitralni stenézy
( ) ) , ),
v nékterych ptipadech je nutnd ndhrada mechanickou
protézou. Pii tézké trikuspidalni regurgitaci je indiko-
vana i plastika trikuspidalni chlopné, pfi dokumento-
vanych supraventrikularnich arytmiich MAZE vykon.

211012010 18:45:18
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TTE, projekce na kratkou osu levé ko-
mory na Urovni mitralniho usti. Inkompletni AVSD
po chirurgické plastice, Sipkou je oznacena sutura
rozStépu predniho cipu mitralni chlopné.

TEE 3DE,
rozstép predniho cipu
mitralni chlopné
u inkompletniho AVSD
( )
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meélo byt provedeno u pacientl s PAH k vylouceni zaté-
zové desaturace.”

Pri SAS je nutnd resekce abnormalnich $lasinek
v LVOT. Pacienty s AVSD ma operovat chirurg se zku-
Senostmi s VSV (,,kongenitalni chirurg").

U tézké plicni hypertenze s PVR nad 5 Wj stoupa
operacni riziko, je zvySena mortalita pti dlouhodo-
bém pooperacnim sledovani a uzavér defektu se spise
nedoporucuje (kap. 45.16). Eisenmengertv syndrom
(ES) byva ptitomen u neoperovaného kompletniho
AVSD a chirurgickd 1écba je u néj kontraindikovana
( ) (viz kapitolu 45.16).
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Dopplerovsky zaznam mitralniho pru-
toku z TEE u pacienta po uzavéru inkompletniho
AVSD a plastice mitralni chlopné v détstvi s re-
zidualni kombinovanou mitralni vadou, mitralni
stendzou a regurgitaci ( , ,

TTE, inkom-
pletni AVSD po chirurgické
plastice se suturou
rozstépu ( )

TTE, kratka osa. Inkompletni AVSD po plastice mitralni chlopné,
patrnd minimalni regurgitace v misté plvodniho rozstépu ( ).


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_018.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_016.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_017.mp4

TEE, ndlez po plastice mitralni chlopné a uzavéru inkompletniho
AVSD v détstvi, plosna kalcifikace na prednim cipu mitralni chlopné a snizena
separace cipl, kombinovana mitralni vada ( )

TEE — vyznamna rezidudlni kombinovana mitraIni vada po
E E chirurgické plastice mitralni chlopné a uzavéru inkompletniho AVSD v détstvi

Vyznamna mitralni stendza po plastice mitralni chlopné v détstvi
u inkompletniho AVSD ( )

Indikace k intervenci u pacient(l s defektem atrioventrikularniho septa podle guidelines
z roku 2020"

Kompletni AVSD

operace neni indikovand u pacientd s rozvinutym Eisenmengerovym syndromem
a u pacientl s plicnf arteridlni hypertenzi s PVR > 5 WU, ktefi maji desaturaci

ofi Z4te . ¢
* viz také Indikace k intervenci VSD
Inkompletni AVSD
e chirurgicky uzaveér je indikovan v pfipadé vyznamného objemového pretizeni
pravé komory; vykon by mél byt provadén chirurgem se specializaci na VSV, C

pro dalsi detaily viz ASD
AV chlopenni regurgitace

* symptomaticti pacienti se stfedné zavaznou aZ zavaZznou regurgitaci na AV
chlopni by méli podstoupit operac¢ni feSenti, preferen¢né plastiku chlopné C
provedenou chirurgem se zkusenostmi s VSV

* asymptomaticti pacienti se zdvaznou regurgitaci na levostranné AV chlopni
s LVESD > 45 mm a/nebo dysfunkci levé komory (LVEF < 60 %) by méli podstoupit C

operaci chlopné, pokud byly vylouceny jiné priciny dysfunkce LK

* operacnifedeni by se mélo zvazit u asymptomatickych pacientd se zavaznou
levostrannou AV chlopenni regurgitaci, pokud je zachovand funkce LK
(LVESD < 45 mm a/nebo LVEF > 60 %), s vysokou pravdépodobnosti ispésné lla C
plastiky AV chlopné a pfi nizkém chirurgickém riziku, pokud je pfitomna fibrilace
sinf nebo plicni hypertenze se systolickym tlakem v plicnici > 50 mmHg

Subvalvarni aortalni stenéza (viz LVOTO)
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_019.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_020.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_021.mp4

e Defekt komorového septa (VSD) je nejcastéjsi VSV
v détském véku.

® VSDmize bytizolovanou vadou nebo souc¢asti kom-
plexnich VSv.

® Asiu tfetiny defektl (perimembranéznich i mus-
kularnich) mitize dojit ke spontannimu uzavéru.

45.3.1 Definice a klasifikace

Definice: Komunikace na tirovni komor, defekt je bud
izolovanou vadou, nebo soucasti komplexnich VSV, de-
fekt miZe byt jediny nebo viceCetny.
Klasifikace: Podle lokalizace délime defekty komoro-
vého septa na:
® perimembranédzni (subaortalni) ( ,
’ ’ s ) -
nejcastéjsi typ, tvoii asi 60-80 % vsech defekti ko-
morového septa, zaujima oblast membranézniho
septa tésné pod aortalni chlopni;
e muskuldrni - tvotiasi 5-20 % VSD, je ze vSech stran
ohranicen muskuldrnim septem ( ,

’ ’ )’

26/07/2010° 18:32:14
omolce

PHILIPS TIS1.3 MI1.1

S5-1/Adult
L]
+51.4

TTE, parasternalni dlouha osa, tésné pod
aortalni chlopni (AQ) je patrna diskontinuita v oblasti
membrandzniho septa (Sipka) s levopravym zkratem
mezi levou komorou a pravou komorou

LK - levad komora, LS — leva sin, PK - prava komora

TTE, para-
sternélni dlouhd osa,
barevny levopravy zkrat
perimembrandznim
defektem komorového
septa z levé komory
do pravé komory
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® U velkych defektli neuzavienych do jednoho roku
véku dochazi asi ve 30 % ke vzniku Eisenmengerova
syndromu.

e Hemodynamicky vyznamné VSD s PVR mensi nez
5 Wj jsou indikovany k chirurgickému, méné casto
ke katetrizacnimu uzavéru.

e vtokovy typ (inlet, kanalovy typ) - tvoii asi 8 %
vSech VSD, je ve vtokové ¢asti pod septalnim ci-
pem trikuspidalni chlopné ( , ,

, );

e vytokovy typ (outlet, suprakristdlni, subarterial-
ni, infundibularni, doubly committed) - tvoti asi
5 % vSech defekt komorového septa, u Asiati je
vyznamneé castéjsi (az 30 %), lokalizovan ve vyto-
kovém traktu pod semilundrnimi chlopnémi, nad
crista supraventricularis ( );

® Gerbode defekt - je vzacny, predstavuje zkrat mezi
levou komorou a pravou sini, defekt je piimo
v atrioventrikularni ¢asti membrandzniho septa.®

26/07/2010 19:31:59
omolce CXT-2tTEE

PHILIPS TIS0.8 M| 0.4

FR 13Hz L
12em ]

V TEE je vidét mensi perimembrandz-
ni defekt (3ipka) s levopravym zkratem tésné pod
aortalni chlopni (AO). Sife barevného jetu nadhod-

nocuje vlastni siti defektu.
PK — prava komora

TEE,
barevny jet malym
perimembranéznim
defektem komorového
septa



http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_022.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_023.mp4

PHILIPS

FR 50Hz
15em

Jicnova 3D echokardiografie, barevny jet pfi malém
perimembrandznim defektu komorového septa sméfuje z levé do pravé
komory tésné pod aortalni chlopni, podobné jako na

15/10/2007 08:24:05 TISO.8 MI1.4
Na Homolce S5-1/Adult
= _ muskul.DKS

TTE, modifikovana projekce v paraster- TTE, parasternalni projekce na kratkou

nalni dlouhé ose. Mnohocetné muskularni defekty ko- ~ osu na Urovni papildrnich sval(, barevna dopple-
morového septa jsou oznaceny Sipkami. Ze stranylevé  rovskda echokardiografie ukazuje maly muskularni
komory (LK) jsou defekty pomérné velké (5a 7 mm), marginalni defekt komorového septa s levopravym
avsak ze strany pravé komory (PK) jsou téméf spon-  zkratem.

tanné uzavrené s velkosti 1-2 mm ( .

TTE, modifikovana parasternalni projekce v dlouhé ose,
v apikalni ¢asti muskularniho septa jsou patrné velmi drobné zkratové toky
mnohocetnym muskuldrnim defektem komorového septa ( )

TTE, ¢tyrdutinova apikalni projekce, muskularni defekt
komorového septa je patrny v mezikomorovém septu asi 15 mm pod aortalni
chlopni, ze v3ech stran je ohrani¢en muskuldarnim septem. Barevné dopple-
rovské zobrazeni ukazuje mensi levopravy zkrat.

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce, velky vtokovy defekt
komorového septa, zavésny aparat trikuspidalni chlopné se upina do vrcholu
komorového septa, a ¢astecné tak defekt funkéné zmensuje. Prava komora
je tézce hypertroficka pti plicni hypertenzi.
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_024.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_025.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_026.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_027.mp4

PATZ T3
TEE T:

[e_HDIST 2.89 Tm]

TEE, ve vtokové ¢asti komorového sep-
ta je patrny velky vtokovy komorovy defekt Sife
3 cm (oznacen zelenymi kizky)

LS - leva s, PK — pravéa komora, PS — prava sin

Od AVSD se lisi tim, Ze AV septum nechybi celé, ale
je vném defekt a mitrdlni a trikuspidalni chlopen
maji nestejnou droven odstupu septalnich cipa.
Castéjsi pricinou zkratu mezi levou komorou a pra-
vou sini je perimembranézni VSD se soucasnou
anomalii septalniho cipu trikuspidalni chlopné
(rozstép, perforace, malpozice) (

45.3.2 Patofyziologie

Velky defekt komorového septa vede jiz v kojeneckém
véku k srde¢nimu selhani pfi velkém levopravém zkra-
tu, zvySeném plicnim pritoku, objemovém pretiZeni
levé komory a levé siné, tlakové zatézi pravé komory.
Neni-li velky defekt v¢as operovan, dochazi k pfestavbé
plicniho cévniho feci$té se zvy$enim plicni cévni rezi-
stence a ke vzniku tézké plicni hypertenze (Eisenmen-
gertiv syndrom, kap. 45.16,
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TEE velky vtokovy defekt (3ipka) u pa-
cienta s tézkou plicni hypertenzi (Eisenmengeriv
syndrom), hypertrofickou pravou komorou
LK - levad komora, PK — prava komora

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce, ve vtokové ¢asti septa patrny
vtokovy defekt mezi levou a pravou komorou
Video poskytnuto laskavosti Iékafd Détského kardiocentra FN v Motole

Velky subarteridini defekt komorového septa se vztahem k obéma
velkym tepnam (doubly commited)
Video poskytnuto laskavosti Iékart Détského kardiocentra FN v Motole

Podle hemodynamické vyznamnosti délime defek-
ty na:
® malé: Qp/Qs < 1,4; PAP/SAP<0,3;
® stfedni: Qp/Qs=1,4-2,2 a PAP/SAP<0,3;
e velké: Qp/Qs > 2,2 a PAP/SAP > 0,3;
e Eisenmengerilv syndrom: Qp/Qs < 1,5 a PAP/SAP
je=0,9, ireverzibilni plicni hypertenze.

Zkrat u VSD byva vétsinou levopravy, v ptipadé
vysokého tlaku v pravé komote (pfi plicni hypertenzi
nebo tézké pulmonalni stendze) mize byt pfitomna
i pravoleva slozka zkratu, kterd zpisobuje cyanézu.
U restriktivnich defektd ztstava tlak v pravé komoie
vyznamneé nizsi, u nerestriktivnich defektd jsou tlaky
v obou komorach vyrovnané, defekt nepiedstavuje re-
strikci volného miseni krve mezi komorami.


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_028.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_029.mp4

18/03/2014 14:25:28
omolce 85-1/Adult

TiS2.3 Mi1.2

PHILIPS

Gerbode komorovy defekt se zkratem
mezi levou komorou a pravou sini, TTE, ¢tyfdutino-
va apikalni projekce

Velikost levopravého zkratu mtZe byt v pfirozeném
vyvoji zmen$ena spontannim uzavérem defektu tkani
trikuspidalni chlopneé (pseudoaneuryzma komorového
septa) ( , , , ,

), prolapsem cipu aortilni chlopné do defek-
tu ( , , , ,
) nebo subvalvarni stendézou plicnice se zvy-
Senim tlaku v pravé komote.

Malé restriktivni defekty komorového septa (Roge-
rova choroba) nevedou ke vzniku plicni hypertenze ani
k srdecnimu selhani. Maji typickou vysokorychlostni
dopplerovskou kivku ( ), odpovidajici vyso-
kém gradientu mezi levou a pravou komorou v systole
a poslechovému ndlezu hlu¢ného systolického Selestu.

T

JINTERNI |
FH MOTOL

oL UME
m < LEHGTH
HOME

IMAGE OFF

Spontanni uzavér velkého defektu ko-
morového septa (*) velkym pseudoaneuryzmatem
komorového septa (Sipka), TTE, pétidutinova api-
kalni projekce
AO - aorta, LK — leva komora, LS - leva sin, PK — prava
komora

PT
DES

INTERHNT

FH MOTO

YOLUME
= T LENGTH
SET RIGHT
Spontanni uzavér velkého defektu ko-
morového septa septalnim cipem a zavésnym apa-
ratem trikuspidalni chlopné (Sipka), bez rezidual-
niho zkratu, TEE
LK — leva komora, LS - leva sin, PK - prava komora,
PS — prava sin

Gerbode
defekt se zkratem z levé
komory do pravé siné,
¢tyrdutinova apikalni
projekce, TTE ( )

23/05/2013 19:57:10
omolee S5-1lAdult

PHILIPS Tis1.4

FR 13Hz
14em

~— A ——— 4 A

mgligat 1.01cm ° 63kprh
Spontanni uzavér defektu komorového

septa (oznacen kfizky) malym pseudoaneuryzmatem

(Sipka) s drobnym rezidualnim zkratem (

a ). TTE, modifikovana projekce

AP - plicnice, LK - leva komora, LS — leva sifi, PK — prava

komora
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_030.mp4

Malé pseudoaneuryzma komorového septa témér zcela uzavira
perimembrandzni defekt komorového septa, zlistava jen zcela stopovy zkrat
pocatkem systoly ( ), modifikovana transtorakalni projekce

TTE, projekce na kratkou osu aorty, pod aortalni chlopni je patrné
malé pseudoaneuryzma, tvofené septalnim cipem a zavésnym aparatem
trikuspidalni chlopné, uzavirajici témér zcela defekt perimembrandézni
komorového septa ( a )

TTE, parasternalni dlouha osa s barevnym dopplerovskym
mapovanim. Prolaps pravého korondrniho cipu aortalni chlopné do defektu
komorového septa zmensuje funkéni velikost defektu, takze zlstava maly
levopravy zkrat na Urovni komor, ale soucasné mala centralni aortalni
regurgitace

TEE s barevnym dopplerovskym mapovanim. Prolaps pravého
koronérniho cipu aortaini chlopné do defektu komorového septa s vyznamnym
levopravym zkratem na urovni komor (Qp/Qs 2 : 1), zacétek jetu je patrny
pod pravym korondarnim cipem aortalni chlopné, soucasné je pfitomna tézka
aortalni regurgitace Sirokym centralnim jetem. Pacient mél stfedné tézkou
plicni hypertenzi.

PHILIRS 15/04/2008 10.52:28 TIS0O.7 MDA
omolce S5-1/Adult

FR 14Hz
1Eem

——+ Vel S582cmls
PG 127 mmHg

Prolaps pravého koronarniho cipu aor- CW zaznam vysokorychlostniho
talni chlopné (Sipka) do perimembrandzniho defek-  dopplerovského toku z levé do pravé komory
tu komorového septa malym restriktivnim defektem komorového septa.
AO - aorta, LK - leva komora, PK - prava komora Vysoky gradient na komorovém defektu vylucuje

vysoky tlak v pravé komote pfi plicni hypertenzi
nebo pfi tézké stendze plicnice.
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_031.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_032.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_033.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_034.mp4

Stejny pacient jako na .TEE s barevnym

E E dopplerovskym mapovanim. Prolaps pravého koronarniho cipu aortalni

: chlopné do defektu komorového septa s patrnym velkym zkratovym tokem
% z levé komory do pravé komory pod prolabujicim cipem aortalni chlopné.

[=] gz

45.3.3 Epidemiologie

Defekt komorového septa je nejcastéjsi VSV v détstvi,  v8ech VSV, poc¢itame-li i defekty, které jsou soucisti
tvoti asi 25-40 % vSech VSV jako izolovand vada a 50 %  jinych VSV. V dospélosti tvoti VSD asi 20 % vSech VSV.

45.3.4 Diagnostika

Poslechové ma maly VSD typicky hlu¢ny systolicky TEE

Selest vlevo parasternalné ve 3.-4. mezizebii. Velky (stejny pacient jako na
nerestriktivni VSD s plicni hypertenzi nemiva tento a )
typicky Selest, ale pouze akcentaci 2. ozvy nad plicni-
ci. Echokardiografie je hlavni diagnostickou metodou
( , ).

Katetrizace je nutna k ureni plicni cévni rezisten-
ce, ke kvantifikaci plicni hypertenze a jeji reverzibility,
nékdy i k morfologickému znazornéni defektu a jeho
vztahu k okolnim strukturam.

45.3.5 Lécba

Lécba vyznamnych defektii komorového septa vdospé-  tii (s alespont 2-4mm okrajem pod aortalni chlopni) 1ze
losti je vétsinou chirurgicka ( ). Uvhodnych  provést katetrizacni uzavér defektu.
muskuladrnich a nékterych perimembranéznich defek-

Indindikace k intervenci u pacientll s defektem komorového komorového septa podle guide-
lines z roku 20207

U pacientl se zndmkami objemového pfetizeni levé komory bez neinvazivnich znamek
PH nebo s katetriza¢né potvrzenou PVR < 3 WU je doporucen uzavér VSD bez ohledu C
na symptomy.

U pacientd bez vyznamného zkratu, ale s anamnézou opakovanych IE by se mél zvazit

uzaver defektu. a ¢
U pacientU s prolapsem cfpu aortdlInf chlopné asociovanym s VSD a zpUsobujicim la C
progresivni aortalni regurgitaci by se mélo zvazit operacni fesen.

U pacientl s VSD a PAH s PVR 3-5 WU by se mél zvazit uzavér defektu, pokud jesté la C

prevazuje levopravy zkrat s Qp: Qs > 1,5: 1.

U pacientt s PAH a PVR > 5 WU mUZe byt uzavér defektu jesté zvazen za pfedpokladu
pretrvavajiciho vyznamného levopravého zkratu s Qp: Qs > 1,5 : 1 a uvazlivého Ilb C
individuainiho rozhodnutf v expertnim centru.

Uzaver VSD neni doporucen u Eisenmengerova syndromu a u pacientl s PAH s PVR > 5 WU,

ktefi maji zatézovou desaturaci (< 90 %). . ¢
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_035.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_036.mp4

® Obstrukce vytokového traktu pravé komory (RVO-
TO) mtize byt na rGznych drovnich: nejcastéjsi je
valvarni stenéza, ddle infundibuldrni stenéza, su-
pravalvarni a periferni stenézy na vétvich plicnice;
Casta jejejich kombinace. Vzacna bikavitarni prava
komora (DCRV - double-chambered right ventricle)
znamena subinfundibularni stenézu.

® Vyznamnost PS je hodnocena dopplerovskym gra-
dientem, ktery vSak mtize byt v dospélosti snadno
podhodnocen pii nevhodném tthlu a miZe byt sni-
Zen pti dysfunkci pravé komory s nizkym priitokem.

® Driléché PSsjemnou chlopni se sriistem komisur je
metodou volby i v dospélosti katetriza¢ni balonkova

45.4.1 Definice a klasifikace

Stenoéza plicnice (PS) je témér vidy vrozend. Mulze se
jednat o izolovanou vadu nebo soucast jinych VSV. Ob-
strukce se mtze vyskytovat na riznych urovnich vyto-
kového traktu pravé komory.

Izovand PS je nejcastéji valvarni, v détstvi byva
stenotickd chlopen jemnda, poddajna, se sristem
komisur a centrdlnim otvorem, cipy se v systole vy-
douvaji (doming) ( , ). Asiv15%
je chlopenl myxomatézné ztlustéla, dysplasticka, ri-
gidni, s mdlo pohyblivymi cipy (typické pro syndrom
Noonanové). V dospélosti dochdzi k degenerativnim
zménam a kalcifikaci abnormalni pulmondélni chlop-
né ( ).

Subvalvarni (infundibularni) stendza plicnice je
zplsobena hypertrofickymi svalovymi snopci a hyper-
trofickym infundibularnim septem. MtiZe byt fixni
(anatomické trvalé zuZeni vytokového traktu pravé
komory) nebo dynamicka (zizeni v pribéhu systoly)

PT

REVIEW . -ERIEE

SET LEFT SET RIGHT

Valvarni pulmondlni sten6za, doming
cipu, jemné cipy, srist komisur (TEE, longitudinalni
projekce)

AP — kmen plicnice, PK — prava komora, PS — prava sin
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valvuloplastika, a to bez ohledu na symptomy, pii
gradientu nad 64 mmHg; u symptomatickych pa-
cientfi i pti niz§im gradientu.

e Udysplastickych, kalcifikovanych vyznamnych val-
varnich PS, u subvalvarnich PS nebo pti soucasné
tézké pulmonalni regurgitaci je nutno volit chirur-
gickou lécbu pti symptomech, dysfunkci pravé ko-
mory, arytmiich nebo pravolevém zkratu bez ohledu
na gradient.

® U zcela asymptomatickych pacientd nevhodnych
k balonkové valvuloplastice je chirurgicka lé¢ba in-
dikovana pii gradientu nad 80 mmHg.

Bikavitarni prava komora (DCRV - double-chamb-
ered right ventricle) ma obstrukci subinfundibularné,
v dutiné pravé komory, zptisobenou hypertrofickou sva-
lovinou septomarginalni trabekuly (moderator band),
byva spojena s defektem komorového septa. Vede k vy-
voji hypertrofické a hypertenzni vtokové a apikalni
casti a nizkotlaké infundibularni ¢asti pravé komory
( ).

Supravalvarni pulmondlni stenéza a stenézy vét-
vi plicnice byvaji soucasti komplexnich VSV (napf.
Fallotovy tetralogie) nebo syndromi (Williamstv syn-
drom, syndrom Noonanové, syndrom vrozené rubeoly,
Alagilliv syndrom aj.) ( ). Ziskané stenézy
vétvi plicnice, aleidplny uzavér vétve plicnice mtzeme
vidét po spojkovych operacich podle Blalocka-Taussi-
gové ( , ). Pro zobrazeni supra-
valvarnich a perifernich stendz plicnice je optimalni
CT angiografie ( , , ,

)

YOLUME
AREA m< LEHGTH =
SET LEFT

SET RIGHT

Valvarni stenéza plicnice, jemna chlo-
pen, doming cipl, TEE, longitudindlni projekce,
pacient s transpozi¢nim postavenim velkych te-
pen, aorta (AQ) je vepredu, plicnice (AP) vzadu
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Fibrotickd, ztlustéla, dysplasticka pul-
monalni chlopeh se stfedné vyznamnou valvarni
stendzou (Sipka)

AO - aorta, AP — kmen plicnice, TTE, parasternalni kratka
0sa na aortu

Hemodynamicka vyznamnost RVOTO je hodnocena
podle dopplerovského gradientu: ¥
e mirna: V,,, do 3 m/s, max. grad. 36 mmHg;
e stfedni: V,, 3-4 m/s, max. grad. 36-64 mmHg;
e tézka:V,_, nad 4 m/s, max. grad. nad 64 mmHg.

Toto hodnoceni lze pouzit pouze pfi normadlni
funkci pravé komory s normalnim srde¢nim vydejem!

TEE, valvarni a supravalvarni stenéza
plicnice blizko nad chlopni, oznacéena kfizky. Valvar-
ni stenéza s domingem chlopné oznacena Sipkou.
AP — kmen plicnice za stendzou, RVOT - vytokovy trakt
pravé komory

TTE, parasternalni kratka osa na aortu. Turbulentni toky
ve vytokovém traktu pravé komory vedou k podezieni na subvalvarni stenézu
plicnice. Diferencidlnédiagnosticky mlze byt podobny nélez i u defektu
komorového septa. Diagndza subvalvarni stendzy plicnice mize byt zTTE
obtizna a vada miZze byt podhodnocena.

V jicnové echokardiografii Ize velmi dobte diferencovat tézkou
subvalvarni stendzu plicnice a normalni pulmonalni chlopen se stopovou
regurgitaci, je pfitomna i stopova aortalni regurgitace

Bikavitarni prava komora. TEE v O stupnich. V pravé komofe je
patrny turbulentni tok pfi subinfundibuldrni stenéze. Souc¢asné je viak vidét
i turbulentni tok z levopravého zkratu defektem komorového septa a v diastole
turbulentni tok pfi sou¢asné aortdlni regurgitaci.

U perifernich stenéz je za vyznamné povazovano zi-
Zeninad 50 %.

Podle plochy tsti (PVA) a stfedniho gradientu
(meanPC) lze pulmonalni stenézu rozdélit na:
® lehkou: PVA > 0,8 cm?*/m?; meanPG < 20 mmHg;
e stfedni: PVA0,5-0,8 cm?/m?; meanPG 20-40 mmHg;
e tézkou: PVA < 0,5 cm?/m?; meanPG > 40 mmHg.
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_037.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_038.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_039.mp4
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4 dyliny 75
- 21 5
CT angiografie, 8mm stendéza a defor-
mace levé vétve plicnice (Sipka) po spojkové ope-
raci podle Blalocka-Taussigové v détstvi
LPA — leva vétev plicnice, PA — kmen plicnice, RPA — prava
vétev plicnice

CT angiografie. Dilatace kmene plicnice
(PA), periferni stendza v oblasti bifurkace a odstupu
pravé vétve plicnice (RPA) oznacena Sipkou, odstup
levé vétve plicnice (LPA) je také lehce zuzen.

45.4.2 Patofyziologie

RVOTO vede k tlakovému pfetiZeni pravé komory
se zbytnénim jeji svaloviny. Hypertrofie septa a in-
fundibularni svaloviny pfi valvarni PS mtize vést ke
vzniku sekundarni dynamické subvalvarni obstrukce.
U kompenzované PS je dutina pravé komory mald, ma
dobrou systolickou funkci, ale sniZenou poddajnost.

Wiks
(4%

12NN
a2t

Uzavér levé vétve plicnice jako nasle-
dek provedené spojky podle Blalocka-Taussigové
v détstvi, CT angiografie

CT angiografie, Sipkou oznacena vy-
znamna odstupova stendza levé vétve plicnice (LPA),
leh¢i stendza odstupu pravé vétve plicnice (RPA),
kalcifikace v oblasti pulmonalni chlopné
AO - aorta

U dekompenzované PS se dutina pravé komory zvét-
Suje, stoupa diastolicky tlak v pravé komote, klesa jeji
systolicka funkce a klesa i gradient na pulmonalni
stenoze. Dochazi k dilataci trikuspiddlniho anulu,
sekundarni trikuspidalni regurgitaci a dilataci pravé
siné.



45.4.3 Epidemiologie

PS tvotiasi 6-10 % vSech VSV. Neni rozdil ve vyskytu mezi
pohlavimi. Vyskytuje se u déti, jejichZ matky prodélaly
v téhotenstvi rubeolu a byva soucasti autosomalné do-

45.4.4 Diagnostika

Poslechové drsny systolicky Selest s maximem nad
plicnici (levy horni okraj sterna), muze byt slySet i na
zadech, aleinad karotidami. U poddajné chlopné byva
casny systolicky klik. U subvalvarni PS je maximum Se-
lestu niZze, mezi 3.-4. mezizebtim vlevo parasternalné
a chybi systolicky klik.

Na EKG byva hypertrofie, pfipadnéi pietiZeni pravé
komory, inkompletni nebo kompletni blok pravého ra-
ménka Tawarova, osa srde¢ni byva vertikalni.

Echokardiografie a jicnova echokardiografie (TEE)
je hlavni diagnostickou metodou se zhodnocenim
morfologie chlopné ( , , ,

, ), pravé komory ( )
igradientu ( ). Samotny gradient mtize byt pii
nevhodném thlu podhodnocen a je tieba ho korelovat
s gradientem na trikuspidalni regurgitaci. V dospélosti
miZe mitivyznamna PS niZ8i gradient pti dysfunkéni

45.4.5 Lécba

Katetriza¢ni 1é¢ba valvarni PS spociva v balonkové val-
vuloplastice u détiiu dospélych, kterd mtize byt i opa-
kovana. Pro balonkovou valvuloplastiku nejsou vhodné
dysplastické a kalcifikované chlopneé ani chlopné s vy-
znamnou regurgitaci. Katetriza¢ni implantace biopro-

e HDIST 1. 807cm |

iochirurgie
Ha Homolce
1 Hx

Pacientka s tézkou, dlouhodobé ne-
feSenou valvarni a subvalvarni stenézou plicnice
(také ) s extrémné tézkou hypertrofii
pfedni stény pravé komory (oznacena zelenymi
kfizky a Sipkou, ife stény PK18 mm). Hypertrofie
myokardu infundibula prispiva k sekundarni sub-
valvarni stenéze plicnice. M-mode, parasternalni
dlouhd osa.

AO - aorta, LK — leva komora, LS - leva sin, PK — pravé
komora

minantné dédi¢nych syndromt (syndrom Noonanové,
Alagilltivsyndrom) a Williamsova syndromu. Izolovana
valvarni PS pfedstavuje 80-90 % vSech RVOTO.

pravé komofte a sniZzeném tepovém objemu. Po pro-
vedené balonkové nebo chirurgické valvuloplastice
v détstvi byva v dospélosti ¢astd vyznamna pulmonalni
regurgitace ( , , ).

Pro zobrazeni plicnice a jejich vétvi je nejvhodnéjsi
CT angiografie ( , , ,

). Magnetickd rezonance zhodnoti velikost
a funkci pravé komory i regurgitacni frakci u pulmo-
nalni regurgitace ( ).

Katetrizace neni u mladsich jedinct nutna pii jas-
ném echokardiografickém nalezu a sou¢asném zobrazeni
kmene a vétvi plicnice pomoci CT angiografie nebo MRI.
Pfi nejasném echokardiografickém nalezu ovéfi katetri-
zace hemodynamickou vyznamnost vady, mize odlisit
vyznamnost PS na riiznych drovnich a zobrazi morfologii
vytokového traktu pravé komory a plicnice. U starsich
pacientti pfed operaci provadime koronarografii.

tézy se v soucasnosti pouziva pro dysfunkéni kondu-
ity nebo zdegenerované bioprotézy (,valve-in-valve®)
(viz Fallotovu tetralogii, kap. 45.9.5). Supravalvarni
PS a periferni stenézy vétvi plicnice mohou byt feseny
angioplastikou s piipadnym zavedenim stentu.

GAIN 55 COMP &8
13CH
B/8/E/[A/A

B 6:16:53
15 DEC_ B5

Tézka, dlouhodobé nefeSena valvarni
a subvalvarni stendéza plicnice s vysokym gradien-
tem 155/82 mmHg (CW doppler) (viz téz
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TTE, parasternalni kratkda osa. V barev-
ném dopplerovském mapovani je patrnd v diastole
vyznamna pulmondlni regurgitace po valvulotomii
pulmonalni stendzy v détstvi

LK - leva komora, RVOT - vytokovy trakt pravé komory

(stejny pacient jako na

Chirurgicka lé¢ba spociva v détstvi ve valvulotomii,
v dospélosti v ndhradé chlopné plicnice bioprotézou
(vzadcné mechanickou protézou), v resekci subvalvarni
stenézy, plastice supravalvarni stenézy. Velmi vzac-
né lze ve vybranych piipadech pulmonalni chlopeni
i plastikovat nebo vytvofit novou chloperi z vlastniho
perikardu.

Tézka PS (s dopplerovskym gradientem nad
64 mmHg), ktera je vhodna k balonkové valvuloplas-
tice, by méla byt takto lé¢ena bez ohledu na symptomy
(tfida I). Chirurgicka lécba se doporucuje u asympto-
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Stejny pacient jako na .
PW dopplerovské vysetieni ukazuje v RVOT lami-
narni nizkorychlostni zpétny tok pfi vyznamné pul-
monadlni regurgitaci po valvulotomii pulmonalni
stendzy v détstvi.

TTE parasternalni kratka osa s barevnym dopplerovskym
mapovanim, v RVOT je patrna tézka pulmonalni regurgitace v diastole

a

Magneticka rezonance ukazuje dilatovanou a dysfunkéni pravou
komoru (EFPK 32 %) a trikuspidalni regurgitaci

matickych pacientl s gradientem nad 80 mmHg. Bez
ohledu na gradient je chirurgicka lécba doporucovana
pii nevhodnosti nebo neti¢innosti balonkové valvulo-
plastiky pti symptomech zptisobenych PS, ptidysfunk-
ci pravé komory nasledkem vyznamné PS, u bikavitarni
pravé komory, pfi vyznamnych arytmiich nebo pra-
volevém zkratu defektem sifiového nebo komorového
septa (tfida Ila). Periferni stenézy plicnice by mély byt
feSeny bez ohledu na symptomy pii zizeni nad 50 %
nebo pii tlaku v pravé komote nad 50 mmHg a/nebo
pfi perfuznich defektech plic ( ).


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_040.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_041.mp4

Indikace k intervenci u pacientt s obstrukci vytokového traktu pravé komory (RVOTO) podle
guidelines z roku 2020 a 2010719

RVOTO na jakékoliv Urovni by méla byt intervenovana bez ohledu na pfiznaky, pokud je
maximalni dopplerovsky gradient > 64 mmHg (maximalni rychlost > 4 m/s), je-li funkce pravé C
komory normalni a neni-li nutna ndhrada chlopné

U valvarni pulmonalni stendzy je metodou prvni volby balonkova valvuloplastika, pokud je
anatomicky vhodna.

Je-li jedinou moznosti chirurgicka nahrada pulmonalni chlopné, méla by byt provedena
u symptomatickych pacientd s tézkou PS.

Je-li jedinou moznosti chirurgickd nahrada pulmonalni chlopné, méla by byt provedena

u asymptomatickych pacientt s tézkou PS pfi:

— objektivnim zhorsovani zatéZové kapacity;

— zhorsuijici se funkci pravé komory a/nebo progresi trikuspidalni regurgitace nejméné C
na stfedni stupen;

- systolickém tlaku v PK nad 80 mmHg;

— pravolevém zkratu defektem sifového nebo komorového septa.

intervence u pacientl s dopplerovskym gradientem < 64 mmHg by méla byt zvaZovana pfi
pritomnosti priznakd zplsobenych pulmonalni stendzou, pfi zhorsujici se funkci PK, progre-

sivni trikuspidalnf regurgitaci nejméné stfedné vyznamné, u bikavitarni PK (u které je obvykle a ¢
progresivni nalez), pfi zavaznych arytmiich nebo pfi pravolevém zkratu pfes ASD ¢i VSD

periferni PS by méla byt zvazena ke katetriza¢ni intervenci bez ohledu na pfiznaky, pfi vice nez

50% zUzeni a pfi systolickém tlaku v PK > 50 mmHg a/nebo pfi pfitomnosti perfuznich plicnich lla C

abnormalit

ASD - atrial septal defect (defekt septa sinf), PS — pulmonary stenosis (stendza pulmondlni chlopné), RV - right ventricle (prava
komora), RVOTO - right ventricular outflow tract obstruction (obstrukce vytokového traktu pravé komory), TR — tricuspid regurgitation
(trikuspidalni regurgitace), VSD - ventricular septal defect (defekt septa komor)

® Vrozené bikuspidalni aortalni chlopen (BAV) se vy-

skytuje v 1-2 % bézné populace, je nejcastéjsi pii-
¢inou aortalni stendzy (AS) a aortalni regurgitace
(AR) v mlad$im véku.

BAV byva spojena s dilataci ascendentni aorty, ¢as-
to az nad sino-tubularni junkci, a to i u funkéné
norméalnich bikuspidalnich chlopni. Jsou popsany
zmény cévni stény podobné Marfanovu syndromu.
Lze ji zafadit mezi aortopatie.

Vrozend aortalni stenéza mize byt v novorozenec-
kém véku kritickou vadou. Miva ¢asto hypoplastic-
ky anulus a azky vytokovy traktlevé komory (LVOT),
pfiemz tyto abnormality pietrvavaji do dospélosti.
V détstvi je AS Casto feSena balonkovou valvuloplas-
tikou, po které byva v dospélosti pfitomna rezidu-
alnf aortalni regurgitace.

Nejcastéji ma BAV v détstvi normalni funkci a aor-
talni vada se vyviji az v pritbéhu Zivota.

AR vznika ¢asto u mladych muzi kolem 30. roku
véku pii prolapsu nebo retrakci cipu BAV a dilataci
aorty.

Jinou pfi¢inou AR u VSV mizZe byt Marfantv syn-

stendza aorty, IE na BAV, prolaps cipu aortalni ch-
lopné do defektu komorového septa, retrakce pravé-
ho koronarniho cipu po operaci Fallotovy tetralogie
adalsi.

V 1é¢bé u mladych pacienti s aortalnimi vadami je
snaha o zichovné operace (plastika aortalni chlop-
né, viz kapitolu Chlopenni vady) bez implantace
mechanické protézy, ¢asto vSak s nutnosti nahrady
dilatovaného kotene nebo ascendentni aorty cév-
ni protézou. Pro pacienty s hrani¢né dilatovanym
kofenem nebo ascendentni aortou bez vyznamné
AR existuje i tzv. zevni opora (PEARS - Personali-
sed External Aortic Root Support - protéza ExoVasc®
spole¢nosti ExStent), kdy je na podkladé CT trojroz-
meérného pocitacového modelu vyroben implantat
(sitka obalujici aortu zvenci) pro kazdého pacienta
individudlné.

U mladych Zen pfed pladnovanou graviditou lze kro-
mé plastiky aortalni chlopné volit i implantaci bio-
protézy nebo Rossovu operaci, kap. 45.28.

Diagnéza, patofyziologie a 1é¢ba vrozenych vad

drom, dilatace kofene aorty u jinych VSV, aortole-
vokomorovy tunel, subvalvarni nebo supravalvarni

aortalni chlopné je podobna jako u ziskanych aortal-
nich vad (viz kapitolu Chlopenni vady). U vrozenych
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AS, které jsou pfitomny jiz ve fetalnim Zivoté, docha-
zi na rozdil od ziskanych AS nejen k hypertrofii, ale
i k hyperplazii myocyt a vysledna hypertrofie myo-
kardu levé komory miiZe byt velmi tézka.

Nélez bikuspidalni aortalni chlopné je pomérné
casty, je tfeba na néj pomyslet u vsech aortalnich vad
(nejen v mladém véku, kdy je tento ndlez nejcastéjsi)
a nezapomenout zhodnotit ascendentni aortu, kterd
mze byt dilatovana ( , ). Uni-
kuspidalni aortalni chloperi je vzacnéjsi, ma fuzi pied-
nich komisur a jedinou funkéni zadni komisuru mezi

45.5.1 Shonelv syndrom

Shonet@iv syndrom piedstavuje vrozenou sériovou
obstrukci na drovni vtokového i vytokového traktu
levé komory (supramitralni membrdna, padakovi-
ta mitralni chlopei, subvalvarni aortalni stendza,

TTE, projekce na kratkou osu na aortu, bikuspidalni aortalni
chlopen, fuze pravého a levého cipu

TTE, parasternalni dlouha osa, stejna nemocna jako na ,
bikuspidalni chlopen aorty, je patrna normalni Sife kofene aorty a dilatace
ascendentni aorty az nad sino-tubuldrni junkci

TEE, unikuspidalni chlopen aorty, fuze obou prednich komisur
pravého koronarniho cipu, ktery je hypoplasticky, zlistava jedina funkcni
zadni komisura mezi levym a nekoronarnim cipem, ve které je patrna mala
regurgitace. Okraje cipl jsou ztlustélé.

levym a nekorondrnim cipem, ktera ¢asto regurgituje
( ).

Specifickymi vrozenymi chorobami aorty a aortalni
chlopné jsou Shoneiiv syndrom, supravalvarni stené-
za aorty, vrozena subvalvarni stenéza aorty, ruptura
aneuryzmatu Valsalvova sinu, aortolevokomorovy
tunel. Mezi aortopatie (nékdy souhrnné oznacované
jako HTAD - heritable thoracic aortic diseases, vrozené
choroby hrudni aorty) lze kromé Marfanova syndro-
mu fadit i Turnertiv syndrom, bikuspidalni aortalni
chorobu a dalsi.

stenotickd bikuspidalni chlopen aorty a koarktace
aorty). Tito pacienti maji ¢asto v mladém véku dvé
mechanické chlopenni ndhrady, nékdy i s rezidualni
koarktact aorty.

45.5.2 Supravalvarni aortalni stenéza (SVAS)

SVAS predstavuje asi 0,5 % vSech AS. MiZe se jednat
o lokalizované ztuzZeni membranou (tvar pfesypacich
hodin), nebo o difuzni tubuldrni ztZeni celé ascen-
dentni aorty se ztlusténim jeji stény ( ,

). Asi 60 % pacientd se SVAS ma William-
stiv-Beurentiv syndrom spojeny s mentalni retardact
a facidlnim dysmorfismem. Je zptisoben deleci genu
pro elastin na chromosomu 7 a je detekovatelny me-
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todou FISH. Pacienti se SVAS mohou mit téz stendzy
jinych tepen, napt. periferni stendzy vétvi plicnice
nebo rendlnich tepen s reno-vaskularni hypertenzi
nebo hypoplazii celé aorty. Koronarni tepny odstupu-
ji na rozdil od valvarni AS z oblasti vysokého tlaku,
jsou dilatované, ale s rizikem pfed¢asné aterosklerézy,
mohou mit i zdZend koronarni usti. SVAS mizZe byt
spojena s aortalni regurgitaci.


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_043.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_042.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_044.mp4

Angiografické zobrazeni supravalvarni
stenézy aorty. Koronarni tepny odstupuji z vysoko-
tlaké oblasti
Dokumentace byla laskavé poskytnuta Iékafi Détského
kardiocentra FN v Motole.

Diagnostickou metodou je echokardiografie, CT an-
giografie a MRI.

Lécba je chirurgicka. Indikaci jsou symptomy
a stfedni dopplerovsky gradient nad 40 mmHg (tiidal,
urover C). U pacientd se SVAS a stfednim dopplerov-
skym gradientem pod 40 mmHg je operace indikova-
na pii symptomech z obstrukce (ndmahova dusnost,
stenokardie, synkopa) nebo pfi systolické dysfunkci
levé komory (EF < 50 %) nebo pti vjznamném postizeni
koronarnich tepen nebo chlopenni vadé (tfida I, dro-
verl C). Operace muze byt zvdZena u asymptomatic-
kych pacienti se sttednim dopplerovskym gradientem
= 40 mmHg s dysfunkci nebo hypertrofii levé komory
nebo s abnormalnim zatéZovym testem pii nizkém
chirurgickém riziku (ttida IIb, Groven C).

15:54
Echokardiograficky obraz supravalvarni
tubuldrni stenézy aorty, TTE, parasterndini dlouha
0sa
Dokumentace byla laskavé poskytnuta Iékafi Détského
kardiocentra FN v Motole
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Subvalvérni aortalni stendza, uzky vy-
tokovy trakt levé komory (LVOT oznacen krizky)
je jesté vice zuzen fibromusCkularni membranou
prominujici ze septa, Sife LVOT je v systole 7,5 mm.
TEE, 128 stupna

AO - aorta, LK — leva komora, LS - leva sin

45.5.3 Subvalvarni aortalni stenoza (SAS)

SAS piedstavuje 8-10 % vSech vrozenych obstrukci LVOT.
MtiZe se jednat o lokalizované ztZeni fibrotickou nebo
fibromuskularni membranou, obkruzujici LVOT pod
aortalni chlopni ( , ), nebo
o tunelovité fibromuskularni ziZeni celého vytokového
traktu, obvykle spojené s hypoplastickym aortalnim
anulem. SAS musi byt rozliSena od hypertrofické ob-
strukéni kardiomyopatie. Na obstrukei LVOT se miize
podilet i abnormalni mitralni aparat, upinajici se na-
pri¢ LVOT do septa ( , ). Predispo-
zici pro vznik subvalvarni aortalni stendzy je ostry ihel
mezi kofenem aorty a mezikomorovym septem a ge-
netické predispozice pro proliferaci v této oblasti. SAS
muze byt izolovanou 1ézi nebo soucasti AVSD, VSD nebo
Shoneova syndromu a mtzZe progredovat i po korekci
téchto lézi. Turbulentni tok v LVOT poskozuje aortalni

chloperi a vede k jeji nedomykavosti. Subvalvarni AS je
progresivni onemocnéni a neni-li odstranéna vSechna
tkan s prolifera¢nim potencidlem, ¢asto recidivuje i po
uspésné chirurgické korekei ( ). Diagnéza
je echokardiografickd, detaily upfesni jicnova echo-
kardiografie.

Indikaci k chirurgické korekei SAS ( ) jsou
podle guidelines symptomy v klidu nebo pti zatézi pri
stiednim dopplerovském gradientu nad 50 mmHg
nebo progredujici AR. Dospéli pacienti se SAS v§ak po-
dle nasich zkusenosti byvaji symptomatic¢ti i pii niz-
$im stfednim gradientu nezZ je uvadénych 50 mmHg
a odstranéni obstrukce jim miiZze zmensit obtiZe.??
Asymptomati¢ti pacienti mohou byt indikovani pti
poklesu EF pod 50 %, pii progresi AR nebo pfi stiednim
gradientunad 50 mHg a vjznamné hypertrofii LK nebo
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aortalni regurgitace.

stendzy po operaci v détstvi

abnormalni tlakové reakci na zatéz. Chirurgické od-
stranéni SAS s sebou nenese riziko spojené s mecha-
nickou protézou, pokud neni nutna nahrada aortalni
chlopné pro pokrocilou AR. Chirurgicka lécba spociva

TTE, parasternalni dlouha osa. Z hypertrofického septa
a z mitralniho anulu prominuje pod aortalni chlopni tézce kalcifikovana
cirkularni membrana, ktera vyznamné zuzuje vytokovy trakt levé komory
(LVQT). Gradient v LVOT ¢inil 92/57 mmHg. Aortalni chloperi téZ degenerativné
zménéna a kalcifikovana, zvlasté nekoronarni cip.

TEE, 115 st. Pod aortalni chlopni je patrna cirkuldarni membrana
mirné zuzujici vytokovy trakt levé komory (LVOT), v misté membrany se
objevuje turbulentni vysokorychlostni tok, je pfitomna také mala centraini

3DE-TEE, pohled z levé komory do vytokového traktu levé komory
(LVQT). Je patrna cirkularni membrana zuzujici LVOT a za ni aortalni chlopen.

TTE, parasternalni dlouhd osa, recidiva subvalvarni aortalni

v resekci membrany s myektomii, u tunelovitého zi-
zeni LVOT je nutné jeho rozsifeni (Konno procedure).

Asymptomatické pacienty bychom méli operovat
jen piinizkém chirurgickém riziku.

45.5.4 Aneuryzma Valsalvova sinu

Aneuryzma Valsalvova sinu vznikd pfi vrozeném chy-
béni medie ve sténé aorty v misté junkce s aortalnim
anulem. Cast stény Valsalvova sinu je tak tvofena ko-
lagenni tkani bez hladkého svalstva a bez elastickych
vlaken. Nejcastéji je postizen pravy korondrni sinus
(v 73-83 %) nebo nekoronarni sinus (v 17-25 %), posti-
zeni levého koronarniho sinu je vzacné (do 6 %). Aneu-
ryzma pravého koronarniho sinu prolabuje vétsinou do
pravé komory, méné Casto do pravé siné. Aneuryzma
nekoronarniho sinu prolabuje do pravé siné. Pfi rup-
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tufe aneuryzmatu dochazi ke komunikaci mezi aortou
a témito srde¢nimi oddily. Vzicné byl popsan téz pro-
laps s rupturou aneuryzmatu do plicnice, levé komory,
levé siné ¢i perikardialni dutiny. Aneuryzma Valsalvo-
va sinu miZze byt pficinou aortdlni regurgitace: krev
z aorty regurgituje jak perforovanym aneuryzmatem
do pravostranného oddilu, tak nékdy i intravalvarné
do levé komory. Pii kompresi koronarni tepny mize
dojit k ischemii myokardu, pii kompresi pfevodniho
systému k pfevodnim porucham.


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_045.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_046.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_047.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_048.mp4

Indikace chirurgického vykonu u subvalvarni aortalni stenézy podle guidelines z roku 20207

symptomaticti pacienti (spontdnné ¢i pfi zatézovém testu) se strednim

gradientem > 40 mmHg* nebo se zadvaznou AR by méli podstoupit operaci

u asymptomatickych pacientti by se méla zvazit operace, pokud:

* stfedni gradient je > 40 mmHg a jsou zndmky vyrazné hypertrofie levé komory

* stfedni gradient je > 40 mmHg a je pfitomna abnormalni reakce krevniho tlaku
pli zatézovém testu s poklesem pod klidovou hodnotu TK

EFLK je < 50 % (gradient mUze byt < 40 mmHg pfi nizkém pratoku)
* ARje zavazné a LVESD > 50 mm (nebo > 25 mm/m? BSA) a/nebo EFLK < 50%

u asymptomatickych pacientii se miize zvazit operace, pokud:

* stfednf gradient je = 40 mmHg, LK ma normalni EF nad 50 %, bez hypertrofie,

zatézovy test je normalni a operacnf riziko nizké

* je dokumentovana progrese AR do vice nez mirné (k prevenci dal3i progrese AR)

| C
lla
lla
lla
lla C
llb C
llb C

AR - aortélni regurgitace, BSA — body surface area (povrch téla), EFLK — ejekeni frakce levé komory, LK — leva komora, LVESD - left
ventricular end-systolic diameter (rozmér levé komory na konci systoly), TK — tlak krevni

* U dospélych pacientll mé SAS casto stfedni gradient mensi nez 40 mmHg, napf. pfi diastolické dysfunkci hypertrofické levé komory.
Podle nasich zkusenosti mdze byt i stfedni gradient kolem 30—40mmHg pficinou obtiZi, které mohou byt odstranény operaci.??
Dopplerovsky odvozené gradienty mohou nadhodnotit obstrukci a mohou vyzadovat ovéfeni srde¢ni katetrizaci.

TIS2.4 MI1.3
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TTE, modifikovana apikalni projekce
s aortou, je patrna ruptura aneuryzmatu pravého
Valsalvova sinu do pravé siné (Sipka)
AO - aorta, LS - leva sin, PK — pravé komora, PS - prava sin

Vrozené aneuryzma Valsalvova sinu tvofi méné nez
0,1 % v8ech VSV, nachazime je v 0,05 % sek¢nich nale-
zii bézné populace. U Asiatil je ¢astéjsi (2-3,5 % vSech
VSV). Postizeni muzi je 4x ¢astéjsi nez zen.

Aneuryzma Valsalvova sinu mitize byt zcela asympto-
matické a mutize pfedstavovat nahodny echokardio-
graficky nebo sekcni nalez. Ruptura aneuryzmatu se
mtize projevit ndhlou smrti, dusnosti, retrosternalni
bolesti, palpitacemi, srde¢nim selhanim, kardiogen-
nim Sokem. Asive 20 % mtzZe byt po ur¢itou dobumala
ruptura bez symptomil, miiZe se projevit jen Selestem
a znamky srde¢niho selhani se mohou vyvijet aZ po-

16/01/2014 14:28:07
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PHILIPS

Dopplerovsky tok rupturou aneuryz-
matu Valsalvova sinu do pravé siné je kontinualni,
systolicko-diastolicky (stejny pacient jako na

stupné. Ruptura se vyskytuje azv 87 %, infekéni endo-
karditida v 5-10 %.

Poslechové je pfitomen kontinualni systolicko-diasto-
licky Selest pfiruptufe aneuryzmatu do pravostrannych
srde¢nich oddilt nebo do levé siné, pouze diastolicky
Selest pfi vzacné ruptufe do levé komory.

Diagnoéza je echokardiograficka vcetné TEE. Aneu-
ryzma ma4 Casto velmi typicky tvar dlouhého prstovi-
tého vybézku, nékdy miiZe byt i kulovité a dosdhnout
obrovskych rozmeérti ( , , ,

). Piiruptuie byva perforace ve vrcho-
lu aneuryzmatu, dopplerovsky je piitomen typicky kon-
tinualni systolicko-diastolicky zkratovy tok (
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PHILIPS D5/01/2010 16:00:38 TIS0.8 MI1.4
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FR 50Hz
15em

Velké kulowte aneuryzma VaIsaIvova TTE, parasterndlni dlouha osa, Usti pU-
sinu se vyklenuje do pravostrannych oddild, sekéni  vodniho aortolevokomorového tunelu do vytokové-
nalez ho traktu levé komory je oznaceno cervenou Sipkou

(stav po operaci v détstvi) ( )

TTE, modifikovana projekce, je patrné aneuryzma pravého
Valsalvova sinu s rupturou do pravé siné

TTE, modifikovana projekce (stejny pacient jako na ),
v barevném dopplerovském mapovani je patrny zkrat z aorty rupturou
aneuryzmatu pravého Valsalvova sinu do pravé siné. Je patrnd i mala
aortalni regurgitace.

TEE (stejny pacient jako na a
Je vidét aneuryzma pravého Valsalvova sinu s rupturou do pravé siné.

TEE (stejny paaentJako na ).
V barevném dopplerovském mapovani je patrny zkrat z aorty rupturou
aneuryzmatu pravého Valsalvova sinu do pravé siné.
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_049.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_050.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_051.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_052.mp4

( )

Lécba je chirurgicka v pfipadé ruptury nebo utlaku
okolnich struktur, vykon by nemél byt odklddan. Pre-

Stejny pacient jako na
je vidét, ze zkrat je mezi aortou a pravou sini.

TTE, ve Ctyfdutinové apikalni projekci je vidét v pravé sini vyrazny
jet zplisobeny rupturou aneuryzmatu Valsalvova sinu. Od zkratu mezi levou
komorou a pravou sini jej odlisi dopplerovsky signal (
projekce se zobrazenim kofene aorty ( .

) a modifikovana

.TTE, v modifikované projekci

TTE, parasternalni dlouhd osa, pred predni sténou kofene aorty
je vidét Usti aortolevokomorového tunelu do vytokového traktu levé komory

ventivni chirurgicky vykon u malych aneuryzmat bez
ruptury a utlaku okolnich struktur je sporny.

45.5.5 Aortolevokomorovy tunel

Aortolevokomorovy tunel je vzicnd VSV. Vlastni aor-
talni usti je obejito komunikaci spojujici vytokovy
trakt levé komory s pravym nebo levym koronarnim
sinem ( , ). Aortalni dsti tune-
lu byva Siroké, komorové usti tubuldrné zizené. vét-
§ina pfipadi je spojena s dilataci aortalniho anulu

a ascendentni aorty a se ztlusténim vlastni aortalni
chlopné, ktera vykazuje soucasnou intravalvarni aor-
talni regurgitaci. Projevi se diastolickym Selestem,
diagnostika je echokardiograficka. Hemodynamické
nasledky jsou stejné jako u aortalni regurgitace. Lécba
je chirurgicka.

45.5.6 Marfanuv syndrom (MFS)

MEFS je autosomalné dominantni porucha pojivové tka-
né s abnormalitami kardiovaskuldrnimi, koznimi, ske-
letdlnimi, oénimi a abnormalitami dura mater. Nejza-
vaznéjsi je postizeni kardiovaskuldrni s dilataci aorty
a s rizikem disekce. MFS je zptisoben mutaci genu pro
fibrilin (FBN1), glykoprotein v extracelularni matrix.
Deficit fibrilinu vede k poruse pojiva a k dysregulaci
TGFp (transforming growth factor B). Bylo identifiko-
vanojizvicenez 1 000 mutaci, asi 25-30 % pacientii ma
nové mutace bez pozitivni rodinné anamnézy.

Daleko méné casta je mutace genu TGFBR2 (Mar-
fan 2, Loeystiv-Dietzilv syndrom), ktery ma vysoké ri-
ziko ruptury aorty i bez jeji vyznamné dilatace.

MTFS je prototypem syndromické HTAD, skupiny kli-
nicky i geneticky heterogenni, se spole¢nym rizikem
dilatace a disekce aorty.

Pacienti s Marfanovym syndromem maji abnormal-
ni kolagen, coz je zplisobeno patologickou syntézou
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_053.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_054.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_055.mp4

Marfan(v syndrom.

( ).

fibrilinu a extracelularnich glykoproteinti, které jsou
hlavni souc¢asti mikrofibril a zdkladem elastickych
vlaken. U aorty (v mensi mife i u plicnice) dochazi
kdilataci, ke ztencenti jeji stény se znamkami cystické
medialni degenerace (medionekrdzy), ktera zahrnuje
fragmentaci elastickych vldken a ztratu hladké sva-
loviny v medii aortdlni stény. Dilatace je progresiv-
ni, existuje vysoké riziko disekce nebo ruptury stény
aorty. Nejvyraznéjsi zmény jsou v ascendentni aorté.
Napéti ve sténé (wall-stress) se zvysuje s rostoucim
primérem aorty. Prevalence dilatace aorty a aortal-
niho anulu (aortoanuldrni ektazie) u Marfanova syn-
dromu je 70-85 %. Nasledkem je aortalni regurgitace
( , , ) )

). Dalsim kardiovaskularnim ptiznakem
muze byt prolaps mitralni chlopné s mitralni regur-
gitaci. Porucha pojiva se projevuje i u jinych systémia
(Diagnostika), kardiovaskularni pfiznaky jsou vsak
prognosticky nejzavaznéjsi.

Marfantav syndrom se v bézné populaci vyskytuje pti-
blizné u 2-3 z 10 tisic zivé narozenych déti, postizeni
muzl a zen je ptiblizné stejné.

Typickym klinickym piiznakem je vysoka stihla po-
stava s deformitami hrudniku a s arachnodaktylii.
Rozpéti pazi byva vétsi nez vyska postavy. Diagnéza je
stanovena na podkladé postiZeni vice systémi, kom-
plementarni je genetické vysSetfeni, jehoZ negativita
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TTE, modifikovana parasternalni dlouha osa. Restriktivni pohyb
cipkl aortalni chlopné pfi dilataci bulbu aorty a sinotubularni junkce.

Marfan(v syndrom, TTE, modifikovand parasternalni dlouha
osa. Restriktivni pohyb cipkd aortalni chlopné pfi dilataci bulbu aorty
a sinotubularni junkce vede k centralni aortalni regurgitaci (sttedné vyznamna)

TTE, na kratkou osu aorty. Aortalni chlopen miva u Marfanova
syndromu tfi jemné cipy, siny mohou byt asymetrické.

vvvvvv

hlavnim diagnostickym ptiznakem je podle revidova-
nych Ghentskych kritérif dilatace kofene aorty a ek-
topie nebo subluxace o¢ni ¢ocky.(30a) Mezi hlavni
skeletalni ptiznaky patfi pectus excavatum, vyzadu-
jici chirurgickou tpravu, pectus carinatum, pozitivni
znamenti palce a zapésti , ). Dale
mze byt piitomna lumbosakralni ektazie dura mater
a pozitivni rodinnd anamnéza.

Vedlejsi ptiznaky zahrnuji skeletdlni postiZeni
pectus excavatum mirnéjstho stupné, skoliézu, hy-
permobilitu kloubi aj. O¢ni vedlejsi ptiznaky: abnor-
malné plocha rohovka, hypoplazie duhovky, miotické
zornice se sniZenou schopnosti mydriazy, hypoplastic-
ké ciliarni svaly aj. Vedlejsi kardiovaskularni ptiznaky:
prolaps mitralni chlopné, kalcifikace mitralniho anulu
u osob mladsich 40 let, dilatace proximalniho kmene
plicnice bez ptitomnosti pulmonalni stenézy u pacien-
td mlads$ich 40 let, dilatace nebo disekce abdominalni
aorty u pacientt mladsich 50 let. Pacienti mohou mit
spontanni pneumothorax a koZni strie bez souvislosti
s téhotenstvim, opakované kyly v jizvé.

Kardiovaskuldrni piiznaky maji vysokou diagnos-
tickou hodnotu, jsou hodnoceny echokardiograficky,
pfipadné pomoci CT nebo MRI.

Elektivni kardiochirurgicky vykon (nihrada kotene
aorty, pfipadné i ascendentni aorty s nebo bez plastiky
nebo nahrady aortdlni, ptipadné mitralni chlopné) je
indikovan jako prevence fatalni disekce nebo ruptury
aorty a jako lécba vyznamné aortdlni nebo mitralni


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_057.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_056.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_058.mp4
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Marfan(v syndrom. Dilatace kofene
aorty na 76 mm, tfi jemné cipy, hrani¢ni velikost
anulu. Pri dilataci kofene a sinotubularni junkce
dochazi k restriktivnimu pohybu cipd a centralni
aortalni regurgitaci (

AO - bulbus aorty, LK - leva komora

Znameni palce u Marfanova syndromu

regurgitace (viz kapitola 48). Kardiochirurgicka lécba
vyznamné zlepSuje prognézu nemocnych s Marfano-
vym syndromem. Chirurgicka lé¢ba je indikovana,
pokud kotfen aorty dilatuje nad 50 mm, u rizikovych
pacientd nad 45 mm ( , ). Casnéjsi
preventivni kardiochirurgicky vykon mtize byt prove-
denv centrech s velkymi zkuSenosti a dobrymi vysledky
i drive, pri dilataci kofene aorty nad 40-45mm, a to
zvlasté u zen planujicich rodinu, u pacientti s rodinnou
anamnézou disekce nebo nahlé smrti, pii rychlé dila-
taci kofene aorty o vice nez 2-5 mm za rok a pii vysoké
pravdépodobnosti tispésné zachovné operace s pone-
chanim vlastni aortalni chlopné.

Pti operaci je provadéna implantace kompozitniho
konduitu s mechanickou chlopni (Bentallova operace)
nebo reimplantace vlastni aortalni chlopné do protézy
( ). Nahrada descendentni aorty je indikova-
na piirozmeéru 55-60 mm nebo piirychlé dilataci o vice
nez 5-10 mm za rok nebo pfi orgadnovych komplikacich.
Disekce typu B byva feSena katetriza¢né stentgraftem.
Urgentni operace je indikovana u akutni disekce typu
Anebo u intramuralniho hematomu.

30/02/2007 08:03:11
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Marfan(v syndrom. Dilatace kofene
aorty na 76 mm, tfi jemné cipy, hrani¢ni velikost
anulu. Pri dilataci kofene a sinotubularni junkce
dochazi k restriktivnimu pohybu cipd a centralni
aortalni regurgitaci (

Dalsi opatfeni jsou rezimova: vylouceni zvedani téz-
kych bfemen, tiderti do hrudniku, zdkaz kontaktnich
sportll, skoki z vysky, izometrickych cviki, vzpirani,
rychlé dekomprese aj.

Z farmakologického hlediska je nutna t¢inna anti-
hypertenzni 1é¢ba, jejimz cilem jsou hodnoty systoli-
ckého tlaku pod 130 mmHg pti 24hodinové monitora-
ci; udisekce pod 110 mmHg. Betablokatory zpomaluji
rychlost dilatace aorty, snizuji sténové napéti (wall
shear stress) a zlepsuji piezivani, jsou indikovany
u vSech nemocnych s Marfanovym syndromem, kte-
u mladsich pacientd s §ifi aorty pod 40 mm.®% Podle
experimentalnich datipodle multicentrické randomi-
zované klinické studie by mohl mit vliv na zpomaleni
progrese dilatace aorty i losartan.®? Uplatiluje se pfi
intoleranci betablokatorti.
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Chlopenni vady

Tab. 45.7 Indikace chirurgického vykonu u Marfanova syndromu podle guidelines z roku 2020, 2017
a 20107214

Zachovna operace aortalni chlopné s reimplantaci nebo remodelaci
kofene je doporucena u mladych pacientd s Marfanovym
syndromem nebo jinym HTAD s dilataci kofene aorty a trojcipou
aortalni chlopni.

Pacienti by méli podstoupit operaci, kdyz je maximalni rozmér

kofene aorty:

«>50mm?¥

- > 45 mm?®® pii soucasné anamnéze disekce u pacienta nebo v roding, lla C
pri progresivni aortalnf regurgitaci, pfed planovanym téhotenstvim,
nekontrolované hypertenzi nebo pfi progresi $ife aorty o > 3 mm/rok
pfi opakovanych méfenich s EKG-gatingem.

Kardiochirurgické reseni by mélo byt zvazeno u pacientli s mutaci
TGFBR1 nebo TGFBR2, véetné Loeys-Dietzova syndromu, ktefi maji lla C
dilataci kofene aorty = 45 mm.

U pacientd by se méla zvazit operace, pokud jsou jiné casti aorty

> 50 mm nebo je dilatace progresivni. ! <

¢ Individudné u osob s malym télesnym povrchem (BSA) by mohl byt pouzit rozmér aorty indexovany na BSA — 27,5 mm/m?,
b U pacient( primarné indikovanych k operaci pro AR by mél byt proveden soucasny vykon na kofeni nebo ascendentni aorté pfi
jejich rozméru > 45 mm.?%

| _ f P L
Obr. 45.59 Chirurgicky pohled na tézce dilatova- Obr. 45.60 Zachovnd operace u Marfanova syn-
ny bulbus aorty u Marfanova syndromu s hrozici dromu s reimplantaci vlastni aortalni chlopné do
disekci protézy kofene podle Davida
Obrézek laskavé poskytl MUDr. Petr Pavel Obrézek laskavé poskytl MUDT. Stepan Cerny, CSc.

45.5.7 Bikuspidalni aortopatie

Pacienti s BAV maji dilataci aorty ve 20-84 % v diisled- @ pfi dilataci aorty = 50 mm pii soucasné koarktaci

ku zménéné hemodynamiky i vrozené anomadlie cévni aorty nebo rizikovych faktorech (rodinnd anamné-
stény. Disekce je u BAV 8x Casté]si nez v bézné popula- za disekce, plinované téhotenstvi, hypertenze,
ci, ale vjznamné méné ¢asta nez u Marfanova syndro- progrese §ife aorty o vice nez 3 mm/rok) (tfida Ila,
mu. Riziko disekce zvy$uje soucasna koarktace aorty. troven C);
Zeny by nemély byt téhotné, pokud maji dilataci aorty ~ @ pfi $ifi aorty > 55 mm u ostatnich BAV (tfida Ila,
> 50 mm. Rodinna zatéz se vyskytuje v 5-10 % BAV. uroven C).

Chirurgicka 1é¢ba by méla byt zvaZena:
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45.5.8 Turnerav syndrom

Turnertiv syndrom je zptisoben ¢astecnou nebo tiplnou
monosomii chromosomu X s vyskytem 1 : 2 500 Zivé
narozenych divek. Je charakterizovan malou posta-
vou, opozdénou pubertou, dysgenezi ovarii, hypogo-
nadismem, onemocnénim diabetes mellitus, poru-
chami imunity, osteoporézou. Vrozené srdecni vady
ma az 50 % zen s Turnerovym syndromem: BAV, koa-
rktace aorty, dilatace aorty nebo brachiocefalickych te-
pen, elongovany transverzalni oblouk aorty, parcialni
anomalni navrat plicnich Zil, levostranna horni duta
zila.

Turnertiv syndrom samotny predstavuje pii gene-
ralizované arteriopatii rizikovy faktor dilatace aorty.
Disekce je asi 7x Castéjsi nez v bézné populaci. Kazda
Zena s Turnerovym syndromem by méla byt vySetfena
kardiologem, i kdyZ nema VSV.

Diky pokrokiim asistované reprodukce s darcovsky-
mi oocyty mohou byt Zeny s Turnerovym syndromem

® Koarktace aorty (COA) je definovana tlakovym gra-
dientem mezi hornimi a dolnimi koncetinami vys-
$im nez 20 mmHg a morfologickym zdZenim nad
50 % sife descendentni aorty na CT nebo MRI.

® Koarktace aorty méze zlistat nepoznana az do do-
spélosti.

® Rekoarktace po operaci v détstvi jsou v dospélosti
casté, jsou spojeny s arteridlni hypertenzi (nutno
meéfit na pravé horni konceting), hypertrofii levé

45.6.1 Definice a klasifikace

Definice: Ziizeniaorty, obvyklev oblastiistmu, nadrovni
ligamentum arteriosum, pod odstupem levé podklickové
tepny. Ztzeni mize byt lokalizované ( ) (vpa-
Ceni zadni stény aorty do lumina) nebo spojené s difuz-
ni hypoplazii oblouku a istmu ( ). Vyznamna
koarktace je definovana vrcholovym gradientem pfi ka-
tetrizaci 20 mmHg a vice a miva hypertenzi v prekoark-
tacni oblasti. Pfi vyznamném kolateralnim zasobeni
mize mit i vyznamna koarktace maly gradient, mze
vzniknout i ziskana atrézie aorty.

45.6.2 Patofyziologie

Koarktace, kterd vznikla jiz fetdlné, miva difuzné hy-
poplasticky aortalni oblouk i istmus a §iroce otevienou
tepennou ducej, na které je zavislé zdsobeni oblasti
pod koarktaci. Proudéni v duceji je ve fetalnim Zivoté
pravolevé a tlak v plicnici je vys$si nez v dolni polovi-
né téla. U pacientt s fetalné vzniklou koarktaci aorty
mzZe perzistovat plicni arteriopatie i po iispésné ope-
raci v détstvi. Koarktace vznikla postnatilné souvisi

téhotné, se zvySenym rizikem dilatace a disekce aorty,
hypertenze a preeklampsie. ZvySené riziko mortality
a morbidity pfedstavuje u Turnerova syndromu §ife
aorty 20-25 mm/m?. Gravidita nenf doporucena pfi
§ifi aorty nad 25 mm/m?. Pfi anamnéze disekce neni
gravidita doporucena ani po operaci.®!
Indikace chirurgického feSeni:
e Elektivni kardiochirurgicky vykon na aneuryzmatu
kotene aorty nebo ascendentni aorty je indikovan
u Zen s Turnerovym syndromem star$ich 16 let,
které maji $ifi aorty > 25 mm/m?, s rizikovymi
faktory disekce (BAV, elongace transverzalni aorty,
koarktace aorty, hypertenze) (tftida Ila, troveri C).
® Elektivni kardiochirurgicky vykon na aneuryzmatu
kotfene aorty nebo ascendentni aorty u Zen s Turne-
rovym syndromem star$ich 16 let mtize byt zvaZzen
pii 8ifi aorty > 25 mm/m?, bez pfitomnosti riziko-
vych faktort disekce (t¥ida IIb, droveii C).

komory, diastolickou dysfunkci levé komory, nékdy
i plicni hypertenzi.

® SCOA je Castoasociovana bikuspidalni chloper aor-
ty, mlze byt pfitomna dilatace ascendentni nebo
descendentni aorty, hypoplazie oblouku aorty i ane-
uryzmata mozkovych tepen.

® Vprekoarktacnim Fecisti je abnormalni vazoreakti-
vita a miZe zde vzniknout pfedcasna ateroskleréza.

® [écba koarktace i rekoarktace je chirurgicka nebo
katetriza¢ni pomoci stentu ¢i stentgraftu.

Klasifikace:
® Jednoducha koarktace: lokalizované zizeni bez
jinych intrakardidlnich 1ézi, m@ze byt zjiSténd az
v dospélosti;
komplexni koarktace: koarktace spojena s jinymi in-
trakardialnimi anomaliemi, obvykle zji§téna v détstvi,
nejcastéji je sdruzena s defektem komorového septa,
s aortalni stenézou valvarni nebo subvalvarni nebo
jejich kombinaci. Az 85 % koarktaci je sdruzeno s bi-
kuspidalni chlopni aorty ( , ).

nejspise s uzavérem duceje; tkariova lista zuzujici aortu
odpovida histologicky tkani duceje.

Neoperovana koarktace vede k hypertenzi v pre-
koarkta¢nim fecisti, hypertrofii myokardu levé komo-
ry, diastolické dysfunkci levé komory. Na bikuspidalni
aortalni chlopni se miize vyvinout stenéza i regurgi-
tace, Casta je dilatace ascendentni aorty ,

).
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2l F =L 00
CT angiografie, lokalizovand koarkta-
ce aorty tvofi zarez na descendentni aorté (Sipka).
Nalez je vhodny ke katetriza¢ni intervenci se sten-
tingem.

¥ |

Pacientka s Turnerovym syndromem
po operaci koarktace aorty v détstvi. Je patrna
tézka dilatace ascendentni aorty (Sipka). Pacient-
ka ma bikuspidalni chlopen aorty s vyznamnou
kombinovanou aortélni vadou a rekoarktaci aorty
s deformaci hypoplastického oblouku.

I po tspésné operaci koarktace aorty zlistava zmé-
nénd cévni reaktivita v prekoarktaénim fecisti s men-
81 schopnosti vazodilatace a se zvySenou odpovédi na
vazokonstrikéni podnéty, je castd hypertenze, rezidual-
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CT angiografie s trojrozmérnou rekon-
strukci. Hypoplasticky oblouk aorty a dlouha tubu-
larni koarktace aorty (Sipka).

011072010 16:59:14
amelce S5-1/Adult

PHILIPS TIS0.8 MI1.4

'FR 50Hz
15em

Pacient s rekoarktaci aorty, zdzZeni na
8 mm, dopplerovsky gradient 40 mmHg, invazivni
gradient 30 mmHg; suprasternalni echokardiogra-
fické zobrazeni

ni koarktace a dal$i rezidudlni nalezy.®?3% Nékteti
autoti povazuji koarktaci aorty za soucast generalizo-
vané arteriopatie.



16/08/2009 09:08:04
omalce S5-1/Adult
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+ Vel 322cmie
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Stejny pacient jako na
CW dopplerovsky zdznam ze suprasterndlni pro—
jekce. Je patrny mensi dopplerovsky dopfedny tok
a zvyseny systolicky gradient, pacient ma mirnou
rekoarktaci.

45.6.3 Epidemiologie

Koarktace aorty predstavuje asi 5-8 % vSech VSV,
u muzl je 2-3x Castéjsi. Prevalence izolované COA je

45.6.4 Diagnostika

Tlak zméfeny na pravé horni koncetiné je u vyznamné
COA o vice nez 20 mmHg vyssi nez na dolnich konceti-
nach (pti vylouceni ischemické choroby dolnich kon-
¢etin) = klinicky gradient. Poslechové je slySet Selest
mezi lopatkami a nad aortou a mohou byt oslabené
nebo opozdéné pulsace v tfislech. Echokardiografic-
ky lze zobrazit morfologické zizeni i dopplerovsky
gradient ze suprasternalniho ptistupu. Echokar-
diograficky nalez v§ak miiZe koarktaci nadhodnotit
i podhodnotit, u dospélych nebyva prehlednost pii-
1i§ dobra ( ). Typicky dopplerovsky signal
ma u koarktace zvySenou rychlost, pozvolny pokles
rychlosti a dopfedny diastolicky tok ( ).
Cradient v descendentni aorté vsak je zavisly na pri-
toku a pfi malém priitoku miize byt nizky gradient
iuvyznamné koarktace. Pfi barevném dopplerovském

45.6.5 Lécha

Bez ohledu na symptomy je jasnou indikaci k 1é¢bé
klinicky gradient nad 20 mmHg spolu s hyperten-
z{>140/90 mmHg na (pravé) horni koncetiné, ptipadné
s hypertenzni reakci na zatéz nebo nilezem hypertrofie
levé komory piiechokardiografickém vysetfeni (tfida I)
( ).44 7 Pfi nalezu vice nez 50% zuzZeni aorty
oproti descendentni aorté nad branici (na CT, MRI nebo
angiograficky) je indikovana 1écba u hypertenznich pa-
cientd (tfida Ila) i u pacientii bez hypertenze (tfida IIb).

HOMOLKA
Sensation 16
HFS

VRT COLLECTICN dNEK
CT angiografie s tro;rozmernou rekon—
strukci, dlouhd rekoarktace (Sipka) s nizkym gra-
dientem

cca 3 na 10 tisic zivé narozenych déti. Vyskytuje se az
u 35% zen s Turnerovym syndromem.

mapovani je patrny turbulentni tok ( ).
Echokardiografickd diagnostika rekoarktace mize
b)’/t jeété obtiinéjéi Vhodné je morfologické vyset-
feni pomoci CT angiografie nebo MRI (

), které zobrazi
pifesnou morfologu celé hrudni aorty, morfologii ko-
arktace ¢i rekoarktace, jeji vztah k odstupu levé pod-
klickové tepny, dilataci ascendentni i descendentni
aorty, hypoplastick)'/ oblouk aorty aj Zavyznamné je
povazovano zuzeni o vice nez 50 % $ife descendentni
aorty nad branici. Katetrizacné miZe byt ovéfen gra-
dient, u vyznamné COA nebo rekoarktace je vétsi nez
20 mmHg pfi normalnim pritoku ( ). Na
rtg snimku mohou byt vidét usurace dolnich okrajt
Zeber z dilatovanych kolateral u neoperované koark-
tace ( R

Je preferovana katetriza¢ni 1écba se stentingem, je-li to
technicky mozné.?”

Chirurgicka lécba spociva v resekci s anastomoézou
yend-to-end”, ptipadné nahradou del$iho useku cév-
ni protézou. U rekoarktaci s difuzné hypoplastickym
aortalnim obloukem je pouzivina metoda ,extra-ana-
tomického bypassu®, kdy dlouha cévni protéza spoji
ascendentni aortu s descendentni aortou pod mis-
tem (re)koarktace ( ). Lé¢ba pomoci zaplaty
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Barevné dopplerovské mapovani ze suprasterndlniho pfistupu
ukazuje turbulentni tok v descendentni aorté u rekoarktace (stejny pacient
jako na a )

E

(I L, - i o A .
CT angiografie, Sipka ukazuje na tézkou CT angiografie s trojrozmérnou rekon-

nepoznanou nativni koarktaci u 65letého pacienta  strukci. Rozsdhlé aneuryzma descendentni aorty
po operaci koarktace aorty v détstvi.

T2 -

L

i

Zobrazeni hrudni aorty magnetickou Stejny pacient jako na

rezonanci. Pfi vyznamné koarktaci (rekoarktaci) by a . Invazivné simultdanné méreny
mélo byt zizeni (x) mensinez 50 % Sife descendent-  peak-to-peak gradient je 30 mmHg a potvrzuje
ni aorty nad brénici (y). Na obrézku je nevyznamna  rekoarktaci.

rekoarktace.
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_059.mp4

oy M |
Obr. 45.71 Rtg hrudniku. Usurace dolnich okraju

Zeber kolaterdlami pfi nefeSené vyznamné koark-
taci aorty.

Vrozené srdecni vady v dospélosti

-- ."'- X -F-U'I'
Obr. 45.72 Nepoznana interrupce aorty s masiv-
nimi kolateralami, Siroké interkostalni tepny zpG-
sobuji usuraci dolnich okraju Zeber (Obr. 45.71).
CT angiografie s trojrozmérnou rekonstrukci.

Tab. 45.8 Indikace k intervenci u pacient( s koarktaci aorty (COA) podle guidelines z roku 2020"

I 7 I

Intervence (chirurgickd nebo katetriza¢ni) u koarktace nebo rekoarktace je indikovana
u hypertenznich pacientl se zvysenym neinvazivnim gradientem mezi hornimi C
a dolnfmi koncetinami, potvrzenym invazivnim méfenim s vrcholovym gradientem

> 20 mmHg s preferenc katetriza¢ni lé¢by se stentingem, pokud je to technicky mozné.

Katetriza¢ni 1é¢ba by méla byt zvdZzena u:

— hypertenznich pacientd s > 50% zUZenim oproti aorté na Urovni branice, i kdyz je
invazivni vrcholovy gradient niz$f nez 20 mmHg, pokud je katetriza¢ni Iécba

20 mmHag, je-li katetriza¢ni Ié¢ba technicky schidna.

. . . lla C
technicky mozn3;
— normotenznich pacientd se zvysenym neinvazivnim gradientem, potvrzenym
invazivné zmeéfenym vrcholovym gradientem > 20 mmHg, je-li to technicky mozné.
Katetriza¢ni l1é¢bu (stenting) Ize zvazit u normotenznich pacientd s > 50% zUzenim
oproti Sifi aorty na urovni branice, i kdy?Z je invazivni vrcholovy gradient niZsi nez Ile} C

CMR - cardiac magnetic resonance (magnetickd rezonance srdce), CT — computed tomography (pocitacova tomografie)

(podle Vosschulteho) se opousti pro vysoky vyskyt
aneuryzmat. Lé¢ba pomoci Waldhausenovy plastiky
s pouzitim levé art. subclavia je pouzivdna pouze v ko-
jeneckém véku. Po této operaci zistava art. subclavia
prerusena a tlak méfeny na levé horni koncetiné neni
validni.

Pi vhodné morfologii je metodou volby katetriza¢ni
lé¢ba se zavedenim stentu nebo povle¢eného stentu do
mista rekoarktace nebo nativni koarktace (Obr. 45.74,
Obr. 45.75, Obr. 45.76). Ve vyvoji jsou biodegradabilni
stenty. Chirurgickd i katetriza¢ni lé¢ba by méla pro-
bihat v centru pro vrozené srde¢ni vady.
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CT angiografie s trojrozmérnou rekon-
strukci, pohled zezadu. Sipkou je oznacen extraa-
natomicky bypass premostujici dfive nepoznanou
koarktaci aorty (*). Dvéma malymi Sipkami oznace-
ny aortokoronarni bypassy (operace v jedné dobé).
Stejny pacient jako na .

CT angiografie; koarktace aorty feena
stentingem s rezidualni rekoarktaci

® Vzicna VSV, kterd ma misto aorty a plicnice jedinou
spolecnou tepnu, ze které odstupuji koronarni tep-
ny, vétve plicnice i systémové tepny.

® Neni-li vada operovana v prvnich mésicich po naro-
zeni, pacienti umiraji na srde¢ni selhani.

45.7.1 Definice a klasifikace

Z baze srdce odstupuje jedind Siroka tepna se spolec-
nou chlopni pti poruse oddéleni aorty a plicnice v em-
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Post-stent Anglogram

Angiogram po zavedeni stentu u re-
koarktace
Dokumentaci laskavé poskytli Iékafi Détského kardiocentra
FN v Motole MUDr. P. Tax a doc. MUDr. O. Reich, Ph.D.

CT angiografie, stejna pacientka jako na
, vnitfni lumen stentu je 9 X 10 mm,
gradient 30 mmHg

e Vdospélosti je ¢asto nutna reoperace s vymeénou pul-
mondalniho konduitu, ndhradou aortalni chlopné
protézou pro aortalni regurgitaci, ptipadné nahra-
dou dilatované aorty cévni protézou.

bryonalnim vyvoji. Z této spolecné tepny odstupujijak
vétve plicnice, tak koronarni tepny a systémové tepny.



Angiografie; pfi nastfiku aorty se zob-
razuje prava vétev plicnice (Sipka), kterd ze zadni
strany aorty odstupuje, hemitrunacus
Dokumentaci poskytli laskavé Iékafi Détského kardiocentra
FN v Motole MUDr. P. Tax a doc. MUDr. O. Reich, Ph.D.

Defekt komorového septa miize a nemusi byt ptito-
men. Existuje fada typi a klasifikaci, podle existence
kmene plicnice a odstupu vétvi plicnice. Vada miize
byt spojena s dalsimi anomaliemi, jako je interrupce
aortalniho oblouku, koarktace aorty, defekt sifiového
septa a dalsi. Existuje silnd asociace s abnormalitami
chromosomu 22q11.

45.7.2 Patofyziologie

Vada se projevi brzy po narozeni srdecnim selhanim
acyanozou. Spolecna trunkalni chlopen mize regurgi-
tovat nebo byt stenoticka. Bez véasné operace v prvnich
mésicich po narozeni maji pacienti $patnou prognézu
a v naprosté vétdiné neptezivaji do dospélosti.

45.7.3 Epidemiologie

Vzacnd VSV, vyskytuje se v 1-4 % vSech VSV.

45.7.4 Diagnostika

Truncus arteriosus lze diagnostikovat i fetalné echo-
kardiograficky. Do dospélosti prezivaji vétsinou jen
operovani pacienti. Operované pacienty vySetfujeme
v dospélosti pomoci echokardiografie, CT angiografie
nebo MRI, v indikovanych ptipadech katetrizacné.
Rezidualni nalezy po operaci truncus arteriosus
vdétstvijsourfiznorodé, patii meziné nejcastéjidilato-

5585008
¥05.12.1974
16.08.2006
14:28:13

604 Sn 58

cus bylo poprvé vysloveno pfi CT angiografii, od-
stup Siroké pravé vétve plicnice zascendentni aorty
(AO) je oznacen Sipkou. Echokardiograficky nebyla
tato vada v détstvi ani v dospélosti diagnostikovana.

Tzv. hemitruncus znamena odstup jedné vétve plic-
nice pfimo z aorty, druha vétev odstupuje z normalné
vyvinutého kmene plicnice. Byva spojen s plicni hy-
pertenzi ( , ). Tato vada (na rozdil
od truncus arteriosus) mtize vzacné zlistat nepoznana
do dospélosti.

Pacienti po korekci vady v détstvi ¢asto vyzaduji reo-
perace v détstvi i v dospélosti. Divodem reoperaci je
sten6za pulmonalniho konduitu a regurgitace trunkal-
ni (aortalni) chlopné, dilatace aorty, méné casto stené-
zy vétvi plicnice a rezidualni defekt komorového septa.

vana aorta s aortalni vadou nebo mechanickou aortal-
ni protézou ( , ), utlak okolnich
struktur dilatovanou aortou ( , ),
degenerativni zmény pulmonalniho homograftu
( ) nebo vétvi plicnice, napt. i stenéza a kal-
cifikace goretexového konduitu spojujici pravou vétev
plicnice s homograftem ( ), a dalsi.
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SL43.5 \

SNAPSHOTH4 VASC 97 bpm, 57 92y
Truncus arteriosus, stav po operaci

v détstvi. Na CT angiografii je patrna dilatace ko-

fene a ascendentni aorty a mechanickd protéza

na aortalni pozici (pGvodné trunkalni chlopen).

PHILIPS 1410172013  21:45:17 TISO.7 MI0.A1

omolce S5-1/Adult
1]

+61.4

_+ Vmax
Vmean
Max PG

Truncus arteriosus; vyznamna ste-
néza pulmonalniho homograftu s gradientem
70/35 mmHg. TTE, parasterndlni kratka osa.

a ascendentni aorty.
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PHILIPS 1911012011 22:42:28 TIS2.2 Mi1.2
amelee S$5-1/Adult

FR 22Hz
15cm

Pacientka s dg. truncus arteriosus po
Ctyrech operacich v détstvi. Modifikovana hrotova
projekce, TTE. Trikuspidalni bioprotéza (oznacena
kfizky) je utlacena dilatovanou aortou (AO), diasto-
licky tok pres bioprotézu je turbulentni, se zvyse-
nym gradientem, je patrna diastolicka PISA v pravé
sini u trikuspidalni bioprotézy.
PK - prava komora, PS — prava sifi

mnoha korekénich operacich v détstvi. Stendza
a kalcifikace goretexového konduitu (Sipka) spo-
jujici pravou vétev plicnice (RPA) s homograftem
(HMGR). CT angiografie

TTE, parasternalni dlouhd osa, stav po operaci truncus arteriosus
v détstvi. Je patrna mechanicka protéza v aortalni pozici s dilataci kofene


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_060.mp4

45.7.5 Lécba

Operace se provadi v prvnich mésicich po narozeni
a spociva ve spojeni pravé komory s vétvemi plicnice
pomoci konduitu s biochlopni nebo homograftu. Podle
funkce je trunkalni chlopen ponechana, plastikovana
nebo nahrazena mechanickou protézou. Defekt komo-
rového septa je uzavien, pfipadna koarktace aorty nebo
interrupce aortalniho oblouku resekovana.

V dospélosti je ¢asto nutna vyména pulmonalniho
homograftu a ndhrada aortalni chlopné. Casto byva

® DAP s levopravym zkratem md kontinualni systoli-
cko-diastolicky Selest pod levym klickem.

® Vyznamny levopravy zkrat DAP vede k dilatacia ob-
jemovému pretiZeni levé siné a levé komory.

® Uzavér duceje je nejcastéji katetriza¢ni, méné Casto
chirurgicky.

45.8.1 Definice a klasifikace

DAP pfedstavuje v embryonalnim Zivoté fyziologickou
komunikaci mezi levou vétvi plicnice a descendentni
aortou pod odstupem levé podklickové tepny. Zajistuje
obejiti plicniho Tecisté ve fetalni cirkulaci. Za VSV je

45.8.2 Patofyziologie

Mirna a stiedné velka ducej vede k levopravému zkratu
s kontinudlnim systolicko-diastolickym tokem z aorty
do plicnice s naslednou dilataci a objemovym pfeti-
Zenim levé siné a levé komory. Ztstane-li velka ducej
neuzaviena, dochazi k vyvoji tézké plicni hypertenze
s Eisenmengerovym syndromem (kap. 45.16). Zkrat se
obraci na pravolevy, z plicnice do aorty, vznika cyanéza
dolni poloviny téla. V plicnici byva ¢asto velmi vysoky,
suprasystémovy tlak.

Stejna pacientka jako na
arteriosus. TTE, modifikovand ¢tyfdutinova apikalni projekce. Dilatovand aorta
s mechanickou protézou utlacuje trikuspidalni bioprotézu.

s diagnézou truncus

pritomna dilatovana aorta, kterou je pii progresivni
dilataci nutno nahradit cévni protézou. Pti vhodném
morfologickém ndlezu lze degenerovanou stenotickou
nebo regurgitujici chlopeil pulmonalniho homograf-
tu nahradit katetriza¢né implantovanou novou bio-
logickou chlopni (nejcastéji Melody nebo Sapien XT).
Uspésnost katetrizalni implantace pulmonalni chlop-
né do homograftu je vysokd, s nizkym rizikem kom-
plikaci.

® DAPsplicni hypertenzi ma pravolevy zkrata cyané-
zu pouze v dolni poloviné téla.

® Je-li u DAP s plicni hypertenzi Qp/Qs nad 1,5, lze
zvazit katetriza¢ni uzaver.

® Uzavér duceje neni indikovan u drobné duceje bez
Selestu ani u Eisenmengerova syndromu.

ducej povazovana, je-li Siroce oteviena jesté ve 2. tydnu
po narozeni. DAP miize byt spojen s fadou jinych VSV,
v dospélosti byva izolovanou 1ézi.

Naopak u nékterych komplexnich VSV miZe po na-
rozeni hrat oteviena ducej pozitivni, Zivot zachranujici
roli. Napf. u pulmonalni atrézie bez defektu komoro-
vého septa nebo u syndromu hypoplastického levého
srdce miize Zivot novorozence zaviset na udrzeni pri-
chodné duceje (ductus-dependentni VSV) a ducej je po
narozeni udrZovana otevfend farmakologicky.
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_061.mp4

YTI s LHRCRAD
EXIT TERACE 3 ARK DRAH
W zdznam ze suprasternalniho pfistu-
pu ukazuje kontinudlni vysokorychlostni systo-
licko-diastolicky tok pfi oteviené tepenné duceji
s levopravym zkratem
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45.8.3 Epidemiologie

PDA ptedstavuje asi 5-10 % v§ech VSV, divky jsou posti-
Zeny asi 2x Castéji.

45.8.4 Diagnostika

Poslechové je piitomen typicky kontinualni systolicko-
-diastolicky Selest pod levym klickem pfi toku z aor-
ty do plicnice. Echokardiograficky zachytime konti-
nualni tok dopplerovsky ze suprasternalni projekce
( )nebo je vidétivbarevném dopplerovském
mapovani ( ). Pfesny tvar a rozméry duceje
ukaZe CT angiografie ( ). Srdecni magnetic-
ka rezonance (CMR) ur¢i volumetrii levé komory, ana-
tomii duceje a velikost zkratu (Qp/Qs). Katetrizace je
vhodna ke kvantifikaci plicni hypertenze a plicni cévni
rezistence. Urceni plicniho priitoku je obtizné, je nut-
no mérit priitok v obou vétvich plicnice.

Pfi plicni hypertenzi a Eisenmengerové syndromu
typicky systolicko-diastolicky Selest mizi a byva slySet
systolicky Selest pfi toku z plicnice do aorty. U Eisen-
mengerova syndromu pfi DAP miZe byt cyandza pfi-
tomna pouze v dolni poloviné téla a miize byt snadno
prehlédnuta ( , ). Uduceje s plic-
ni hypertenzi by méla byt zméfena zatéZova saturace
v dolni poloviné téla.

CT angiografie s trojrozmérnou
rekonstrukci ukazuje malou otevienou tepennou
ducej (oznacena Sipkou) mezi obloukem aorty
a bifurkaci plicnice

Barevné dopplerovské mapovani ze suprasterndlniho pfistupu
ukazuje kontinualni systolicko-diastolicky tok z aorty do dilatované plicnice
malou otevienou tepennou duceji

Barevné dopplerovské mapovani u pacientky s velkou otevienou
tepennou duceji a velmi tézkou plicni hypertenzi (Eisenmengertv syndrom).
Je patrny pouze systolicky tok z plicnice do descendentni aorty (pravolevy
zkrat) pfi suprasystémovém systolickém tlaku v plicnici. V diastole jsou tlaky
v plicnici a aorté vyrovnané, proto neni patrny zadny diastolicky tok.


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_062.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_063.mp4

45.8.5 Lécba

Preferovanou metodou je katetriza¢ni uzavér pomoci
spirdlek nebo okluderu. Chirurgicka lécba je vhodna
u piili§ velkych nebo aneuryzmaticky dilatovanych
duceji, u kterych nelze pouzit okluder. Uzavér duceje
s levopravym zkratem je indikovan pii znamkach obje-
mového pretiZeni levé komory (tfidaI) a u ducejis kon-
tinualnim Selestem (tfida IIa). Pti plicni hypertenzi

Po aplikaci kontrastni latky do periferni Zily na horni koncetiné
je v suprasternalni projekci patrny hutny kontrast v plicnici a mensi kontrast
pfi pravolevém zkratu duceji i v descendentni aorté a retrogradné se u této
pacientky kontrastni latka dostava i do oblouku a ascendentni aorty

s tlakem v plicnici a PVR do dvou tfetin systémovych
hodnot je indikovan uzavér v tfidé I, jsou-li tyto hodno-
ty vyssi, ale zGistava-li levopravy zkrat s Qp/Qsnad 1,5,
jeindikovan uzavér ve tfidé Ila. Uzavér neni indikovan
u Eisenmengerova syndromu (Qp/Qs pod 1,5) a také
u zcela malych, asymptomatickych duceji bez Selestu

( ).(14)

Indikace k intervenci u pacientl s otevienou tepennou duceji (PDA) podle guidelines z roku

20207

PDA by mél byt uzavien u pacientl se znamkami objemového pretizeni LK bez ohledu C
na symptomy, pokud nejsou pfitomné neinvazivni zndmky PH nebo invazivné zméfena

PVR nad 3 WU.

Katetrizacni uzévér duceje je metodou volby, pokud je technicky mozny. |

U pacientl s PH s PVR 3-5 WU by mél byt uzavér duceje zvézen, pokud prevazuje

levopravy zkrat s Qp/Qs > 1,5.

U pacientl s PAH s PVR > 5 WU mUZe byt uzavér zvazen, pokud stale pfevazuje levopravy

[la

llb @

zkrat (Qp/Qs > 1,5), aviak rozhodnuti o uzaveéru musf byt zvazeno individualné a pouze

v expertnim centru.

Uzavér PDA nema byt provadén u tichych duceji* (velmi malych, bez Selestu). Il

Uzavér PDA nesmi byt provadén u pacientd s Eisenmengerovym syndromem Il

a u pacientl se ztéZzovou desaturaci dolni poloviny téla.

e Vétsina pacient( s Fallotovou tetralogii je vdobrém
klinickém stavu po radikalni korekci v détstvi.

e Rezidualni nélezy po operaci jsou Casté, zvlasté re-
zidudlni pulmonalni regurgitace.

® Reoperaci pro vyznamné rezidudlni nalezy lze indi-
kovat i v asymptomatickém stadiu.

® Nahla srde¢ni smrt po radikalni korekci TOF v dét-
stvi se vyskytuje v 1-6 %, rizikovym faktorem je sife
QRS nad 180 ms, vyskyt setrvalé monomorfni ko-

morové tachykardie nebo jeji inducibilita pti elek-
trofyziologickém vySetfeni a systolickd nebo dia-
stolicka dysfunkce levé komory. Vétsina zemielych
méla tézkou pulmondlni regurgitaci.

e Vsichni pacienti po radikalni korekci TOF v détstvi
by méli byt v dospélosti sledovani ve specializova-
ném centru pro VSV, obvykle s kontrolami 1x ro¢né
a pravidelnymi kontrolami magnetickou rezonanci
(CMR).?”
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_064.mp4

45.9.1 Definice a klasifikace

Fallotova tetralogie je zpisobena anterokranialni devi-
aci vytokového septa s naslednou obstrukei vytokového
traktu pravé komory (RVOT), nasedajici aortou, velkym
nerestriktivnim defektem komorového septa a sekun-
darni hypertrofii pravé komory. Obstrukce RVOT miize
bytinfundibuldrni, valvarniisupravalvarni. Nasedani
aorty by mélo byt do 50 %, pokud je vétsi, jedna se jiz
o dvojvytokovou pravou komoru (DORV). PfidruZenou
vadou muze byt defekt septa sini (Fallotova pentalo-

45.9.2 Patofyziologie

Vada se po narozeni prezentuje ¢asnou cyandzou, poz-
déji hypoxickymi synkopami a dfepanim na bobecek.
Pravolevy zkrat je zptisoben obstrukci RVOT v kombina-
cis VSD a nasedajici aortou. Diive provadéné paliativni
spojkové operace (napt. subklaviopulmonalni anasto-
moza podle Blalocka-Taussigové) vedly ke zvySeni plic-
niho priitoku a zmirnéni cyanézy. Radikalni korekce
vede k obnoveni fyziologickych pomérti (odstranéni ob-
strukce RVOT, uzavér VSD) s iplnou eliminaci cyanézy,
provadi se mezi 6. a 18. mésicem véku s mortalitou pod
1 %.4748) Dlouhodobé pteziti ¢ini 85-86 % za 30-35 let
( ) (1, 36-38)

Pti dlouhodobém sledovani jsou casté rezidualni
nalezy: nejcastéjsi je pulmonalni regurgitace, méné
¢asto pulmonalni stenéza, rezidualni defekt komorové-
ho septa, aortalni regurgitace, periferni stenézy nebo
uzavér vétvi plicnice, sekundarni trikuspidalni regur-
gitace, mitralni regurgitace aj. Negativni prognosticky
vyznam ma Sife QRS pii BPRT nad 180 ms a setrvalé
monomorfni komorové tachykardie N&hla srde¢ni
smrt je udavana v 1-6 % pii dlouhodobém sledovani
po radikalni korekci. V8ichni pacienti s pozdni ndhlou
srde¢ni smrti po korekci TOF méli téZkou pulmonalni
regurgitaci (PR), pacienti bez arytmii méli tézkou PR
v 50 %.99 Standardizovana mortalita u pacientt po ko-
rekci TOF je téméf 2x vyssi nez u jednoduchych VSV,
jako jsou ASD nebo VSD.?

45.9.3 Epidemiologie

Nejcastéjsi cyanoticka vada po jednom roce Zivota,
predstavuje 10 % vSech VSV.

45.9.4 Diagnostika

Neoperovand nebo pouze paliativné feSena TOF po-
moci spojkové operace je v dnesni dobé vzacnosti
). U pac1entu po

radikaln korekci TOF v détstvi se zaméfujeme na re-
zidualni nalezy: pfitomnost a kvantifikaci pulmonal-
ni regurgitace ( , , ,
’ ’ ’ b

), ptitomnost aneuryzmatu vytokové-
ho traktu pravé komory ( , ,
, ), pulmonalni stendzy nebo
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gie), pravostranny oblouk aorty, anomdalni priibéh
zdvojené levé koronarni tepny, muskularni VSD nebo
vzacné kompletni AVSD. Asi 15 % pacientli s TOF ma
mikrodeleci 22q11 s dominantni dédi¢nosti a psychic-
kymi poruchami (di Georgliv syndrom).®% Vada na-
zyvana nespravné ,Fallotova trilogie” je defekt septa
sini se stenézou plicnice. Nékdy je Fallotovou tetralogii
nespravné nazyvana stendéza plicnice s defektem komo-
rového septa, kterd nema nasedajici aortu.
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Pravdépodobnost preziti pacientd
s Fallotovou tetralogii v dlouhodobém sledovani
po radikalni korekci (N = 272)
Pfevzato s laskavym svolenim z publikace 38 v Cor et Vasa
2010

restenézy ( , , ), Te-
zidudalniho VSD ( R
), ptipadné ASD aortalni regurgitace
( ) dilatace aorty a dalsich.
Zakladni dlagnostlckou metodou je echokardiografie.
MRI pouzwame k opakovanému hodnoceni volumetrie
prave komory a vypocltu regurgitacni frakce pulmonal-
ni regurgitace ( );
CT angiografie je vhodna K zobrazeni morfologlckych
detailti pred reoperaci a k vylouceni stendz vétvi
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Fallotova tetralogie bez radikalni ko- CW doppler. Kontinudlni systolicko-
rekce. TEE, dilatovana aorta (AO) nasedd na velky -diastolicky tok v subklaviopulmonalni spojce, ktera
defekt komorového septa (Sipka). Stenoticka plic-  dfive predstavovala paliativni feseni pro pacienty
nice neni v této projekci vidét s Fallotovou tetralogii.
LK - leva komora, LS — leva sif, PK - prava komora

Fallotova tetralogie bez radikalni korekce. V TEE je vidét nasedajici
aorta na velky perimambranézni defekt komorového septa. Stendza plicnice
na tomto videu nenf patrna.
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TTE, projekce na kratkou osu na urov- TTE, projekce na kratkou osu na urovni
ni aorty, PW doppler. Laminarni volny zpétny tok  aorty, PW doppler. Laminarni zpétny tok v plicnici
v plicnici v diastole (,free-flow”) u pacientky po  (,free-flow”) zaujima jen prvni polovinu diastoly
excizi pulmondlni chlopné v détstvi bez ndhrady nasledkem vysokého diastolického tlaku v pravé
této chlopné. komote (tzv. restriktivni fyziologie pravé komory).

Pacient s Fallotovou tetralogii po radikalni korekci. Na TTE
v kratké ose na urovni semilunarnich chlopni je patrné aneuryzma vytokového
traktu pravé komory, dilatace pulmonalniho anulu a zbytky zcela nekoaptujici,
prolabujici pulmonalni chlopné (stejny pacient jako na
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_065.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_066.mp4

"I:'E-Er 11:: g?.BE - . PHILIPS 1610172013 19:08:57 TIS0.8 MI1.4
: 37.6 g

KCH Nem. Na Homolce $5-1/Adult
FR 50Hz

15cm

+ Dist 4.17 cm
TEE, longitudindlni projekce v 90 st. Pfi TTE, parasternalni kratka osa na drovni
nejistoté o vyznamnosti pulmonalni regurgitace  velkych céy, dilatace pulmonalniho anulu a zbytky
mUze TEE potvrdit masivni pulmonalniregurgitaci, pulmondlni chlopné (PV), aneuryzmaticky dilatova-
ktera nebyla transtorakalné detekovana. ny vytokovy trakt pravé komory (RVOT), aorta (AO)

X
S e B S
> \uf

TTE s barevnym dopplerovskym mapovanim (stejny pacient

jako na ). Kvantifikace pulmonalni regurgitace je velmi obtizna,
i evidentné tézkou pulmondlni regurgitaci (viz morfologicky nalez
na ) Ize snadno podhodnaotit.

TTE s barevnym dopplerovskym mapovanim. Obtiznd kvantifikace
pulmonalni regurgitace po radikdaIni korekci Fallotovy tetralogie. | evidentné
tézkou pulmondlni regurgitaci po excizi pulmonalni chlopné Ize snadno
podhodnotit (stejna pacientka jako na

TTE s barevnym dopplerovskym mapovanim na drovni velkych
tepen. U nékterych pacientl s Fallotovou tetralogii je masivni rezidualni
pulmonalni regurgitace vidét dobfe i transtorakalné.

Suprasterndlni pfistup s barevnym dopplerovskym mapovanim.
U tézké pulmonalni regurgitace je patrny reverzni diastolicky tok az z vétvi
plicnice.
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_067.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_068.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_069.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_070.mp4

PHILIPS

WOLUME
LEHGTH

TTE, aneuryzma vytokového traktu ' | TTE, sup Ini pfistup, CW doppler.

rasternd
pravé komory je oznaceno Sipkou Tézka restendza pulmonalniho homograftu po ra-
AO - aorta, AP - plicnice dikaIni korekci Fallotovy tetralogie s maximalnim

gradientem 89 mmHg.

TTE, aneuryzma vytokového traktu pravé komory po radikalni
korekci Fallotovy tetralogie ( )

TTE, parasternalni kratka osa, kalcifikovany, stenoticky pulmonalni
homograft s mobilnimi kalcifikovanymi masami po probéhlé infekcni
endokarditidé

TTE, parasternalni kratka osa s barevnym dopplerovskym
mapovanim; turbulentni toky na tézké stenéze pulmonalniho homograftu
po radikalni korekci Fallotovy tetralogie

TTE, modifikovand pétidutinova apikalni projekce ukazuje maly
rezidualni defekt komorového septa na okraji zaplaty po radikalni korekci
Fallotovy tetralogie ( )
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_071.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_072.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_073.mp4
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barevné dopplerovské mapovani, maly rezidual-
ni defekt komorového septa s malym levopravym
zkratem u pacienta po radikalni korekci Fallotovy
tetralogie (stejny pacient jako na

a )
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TTE, modifikovana hrotova projekce,
CW doppler detekuje vysokorychlostni tok na ma-
[ém rezidudlnim defektu komorového septa s levo-
pravym zkratem u pacienta po radikalni korekci
Fallotovy tetralogie
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TTE, parasternalni projekce na dlouhou
osu levé komory; pacientka s Fallotovou tetralogii
s mirnou az stfedni aortalni regurgitaci

TTE, parasternalni projekce na dlouhou osu levé komory;

regurgitaci ( )

plicnice ( , , ), ptipad-
né jejich uzavéru ( , ) a k vylou-
¢eni korondrnich anomalii ( ) aj. Sleduje-
me $ifi QRS pii BPRT na EKG a arytmie pomoci Holter

EKG. Opakovana spiroergometrie odhali snizujici se
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pacientka s Fallotovou tetralogii s mirnou az stfedni rezidudlni aortalni

télesnou zdatnost a mtze prispét k indikaci reoperace.
Existuje zvySené riziko infekéni endokarditidy (IE) na
chirurgicky i katetrizacné implantovanych biochlop-
nich v pulmonalni pozici.


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_075.mp4

MRI, ¢tyfdutinova projekce, pacientka s Fallotovou tetralogii
E E s dlouhodobé nefesenou pulmondlni regurgitaci a trikuspidalni regurgitaci
a ma dilataci a dysfunkci pravé komory

MRI, pacientka po radikalni korekci Fallotovy tetralogie ma

E E dilataci a lehkou dysfunkci pravé komory, aneuryzmaticka dilatace vytokového
traktu pravé komory

MRI, pacientka po radikalni korekci Fallotovy tetralogie
s aneuryzmatem vytokového traktu pravé komory a vyznamnou pulmonalni

[=] yzr
™4 regurgitaci
.

s D AN F C 128
CT vysetreni odhalilo arteficidlni uza- CT angiografie s 3D rekonstrukci. CT
vér odstupu levé vétve plicnice (LPA) pfi operaci  vy3etfeni odhalilo velké aneuryzma kmene levé
v détstvi koronarni tepny (Sipka).

PA — kmen plicnice, RPA — prava vétev plicnice
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_077.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_078.mp4

Chlopenni vady

45.9.5 Lécha

Radikalni korekce mezi 6. a 18. mésicem véku spociva
v uzavéru defektu komorového septa dacronovou za-
platou, valvulotomii stenotické plicnice, resekci in-
fundibularni pulmonalni stenézy, piipadné rozsifeni
kmene plicnice nebo i pulmonalniho anulu zaplatou

vvvvvv

doby spojky, jsou uzavieny.

Nejcastéjsim rezidudlnim nélezem je pulmonalni
regurgitace, zvlasté pri pouZziti transanularni zaplaty
pfi korekci vady (Obr. 45.100).%® Pulmonalni regur-
gitace je feSena chirurgickou implantaci bioprotézy,
kterd ma dobré vysledky a nizkou mortalitu. Je-li pti-
tomna dysfunkce chlopné homograftu nebo konduitu,
lze zvazit katetriza¢ni implantaci pulmonalni biopro-
tézy (Obr. 45.101).

Incize prstence pulmonalini

| —— Ano chlopné

Ne

0 5 10 15 20 25 30 35
Roky

Obr.45.100 Pravdépodobnost dlouhodobého pre-
ziti pacientl po radikalni korekci Fallotovy tetralogie
bez reoperace. Cervené skupina s incizi pulmonalni-
ho prstence (transanuldrni zaplata a monokuspidalni
chlopen), rizové skupina bez naruseni pulmonal-
niho prstence; N= 272, p < 0,001, osa x: roky, osa y:
preZiti bez reoperace®®

Prevzato s laskavym svolenim z publikace 38 v Cor et Vasa
2010

Indikace reoperace pro rezidudlni nalezy shrnuje
tabulka 45.10. Plati, Ze u symptomatickych pacientt
je tfeba odstranit vSechny vyznamné rezidualni nélezy.
U zcela asymptomatickych pacientli s tézkou (volnou)
pulmonalni regurgitaci miize byt indikaci k operaci
progresivni dilatace pravé komory, presahujici v dia-
stole 160 ml/m? a v systole 80-85 ml/m? nebo pokles
ejekéni frakce pravé komory. 4 4 Reoperace je u vétsi-
ny pacientli nutna asiza 15-20 let od radikalni korekce
(Obr. 45.100).68

Pacienti po radikalni korekci TOF v détstvi by méli
byt vySetteni ve specializovaném centru.

Obr. 45.101 Katetriza¢ni implantace biologické
chlopenni nédhrady do pulmonalni pozice

45.10 Transpozice velkych tepen (d-TGA)

e Transpozice velkych tepen znamend atrioventriku-
larni konkordanci a ventrikulo-arteridlni diskor-
danci.

® d-TGA jeod konce devadesatych let feSena arterial-
ni korekci s vyménou odstupti velkych tepen, ktera
obnovuje fyziologické poméry, pod aortou je morfo-
logicky leva komora. Problémy mohou plsobit re-
implantované koronarni tepny, regurgitace na ne-
oaortalni chlopni a supravalvarni stendza plicnice.

® DPacienti feSeni v minulosti atrialni korekci s re-
direkci Zilnich navratd (duté Zily nad morfologicky
mitralni chlopeni a plicni Zily nad morfologicky tri-
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kuspidélni chloperi) podle Mustarda a Senninga
maji v systémové pozici morfologicky pravou ko-
moru s trikuspidalni chlopni. Dysfunkce této sys-
témové pravé komory a regurgitace na systémové
trikuspidalni chlopni jsou hlavnimi rezidualnimi
nalezy, které ovliviiuji morbiditu i mortalitu a zhor-
$uji dlouhodobou prognézu.

® Pacientisd-TGA, defektem komorového septa a ste-
noézou plicnice po Rastelliho korekci maji v systé-
mové pozici morfologicky levou komoru. Nej¢astéj-
$im rezidualnim nélezem je u nich zdegenerovany
pulmonalni homograft s nutnosti vymény.



Indikace k intervenci u pacientd po radikalni korekci Fallotovy tetralogie podle guidelines

z roku 20207

Nédhrada pulmonalni chlopné je indikovand u symptomatickych pacientd s téZkou
pulmonalni regurgitaci (s regurgitacni frakci podle CMR nad 30-40 %) a/nebo alespon
stfedné vyznamnou obstrukci vytokového traktu pravé komory s maximalni rychlosti
nad 3 m/s.

U pacientd, ktefi nemaji nativnf vytokovy trakt PK, by méla byt preferovéna katetriza¢ni
implantace pulmonalni bioprotézy, avsak pouze pfi vhodnych anatomickych
podminkach.

Nédhrada pulmonalni chlopné by se méla zvazit u asymptomatickych pacientl se

zdvaznou PR a/nebo s obstrukci vytokového traktu pravé komory, pokud je pfitomno

alespon jedno z nasledujicich kritérif:

* objektivni snizeni zatézové kapacity;

* progresivni dilatace pravé komory s RVESVi > 80 ml/m? a/nebo RVEDVi > 160 ml/m?
(ovéfené opakovanym méfenim) a/nebo s progresi trikuspidaini requrgitace
na alespon strednf stupen;

* progresivni systolicka dyfunkce pravé komory;

* obstrukce vytokového traktu pravé komory se systolickym tlakem v pravé komore
nad 80 mmHg.

Uzaver VSD by se mél zvazit u pacientd s rezidudlnim VSD a vyznamnym objemovym
pretizenim levé komory nebo pokud pacient podstupuje operaci pulmondlni chlopné.

U pacientl se setrvalou komorovou tachykardif (KT), ktefi podstupuiji chirurgickou
nebo katetriza¢ni ndhradu aortdlnf chlopné, by mélo byt pfed intervenci nebo v jejim
pribéhu provedeno predoperacni elektrofyziologické mapovéni s ablaci anatomickych

lla

lla

lla

mUstkd zodpovédnych za KT.

Elektrofyziologické vysetreni véetné programované stimulace komor by mélo byt lla C
zvazeno v ramci rizikové stratifikace ndhlé srdecni smrti u pacientd s dalsimi rizikovymi

faktory: dysfunkci levé nebo pravé komory, nesetrvalou symptomatickou KT, trvanim

QRS na EKG = 180 ms, extenzivnim jizvenim pravé komory na CMR (srdecni magnetické

rezonanci).

Implantace ICD by méla byt zvazena u vybranych pacientl s TOF s vicecetnymi lla C
rizikovymi faktory nahlé srde¢ni smrti véetné dysfunkce levé komory, nesetrvalé
symptomatické KT, QRS > 180 ms, extenzivniho jizveni pravé komory na CMR nebo

inducibilni KT pfi programované stimulaci komor.

Katetriza¢ni nebo chirurgicka ablace u symptomatické monomorfni setrvalé KT mUze Ilb C
byt zvéZena pfi dobré funkci obou komor jako alternativa ICD za pfedpokladu, Ze je
vykon provadén na vysoce specializovaném pracovisti s dosazenim non-inducibility

a bloku vedeni pres abla¢nf linii.

CMR - kardiovaskuldrni magneticka rezonance, ICD — implantabilni kardioverter-defibrilator, KT — komorova tachykardie, PK — prava
komora, PR - pulmonélni regurgitace, RVEDVi — enddiastolicky objem pravé komory indexovany na télesny povrch, RVESVi — endsystolicky
objem pravé komory indexovany na télesny povrch, TOF — Fallotova tetralogie, VSD — defekt komorového septa,

45.10.1 Definice a klasifikace

U d-TCA je pfitomna atrioventrikuldrni konkordance
a ventrikulo-arteridlni diskordance. Bez operace se
jednd o vadu s velmi tézkou cyanézou. U neoperované
d-TGA jsou dvé oddélené paralelni cirkulace: aorta od-
stupuje vpravo (proto d-TGA) z pravé komory, do které
proudi Zilni krev z pravé siné. Plicnice odstupuje z levé
komory, ktera je nizkotlaka a jeji svalovina proto ne-
hypertrofuje, proudi do ni okyslicena krev z levé siné
a plicnich zil.

Prosta transpozice (asi dvé tfetiny piipadil) zna-
mena d-TGA bez piidruZenych defektii.
Komplexni transpozice je spojena s pridruze-
nymi vadami, nejcastéji s defektem komorového
septa a pulmonalni stenézou. Pulmonalni stenéza
je Casto subvalvarni, dynamicka, zptisobena do-
prednym pohybem zavésného aparatu mitralni
chlopné.
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45.10.2 Patofyziologie

TGCA ptedstavuje dvé paralelni cirkulace, které nejsou
slucitelné se Zivotem, pokud nedojde alespori k ¢astec-
nému miseni krve pfi soucasné zkratové vadé. V prvych
dnech ponarozenf tuto funkci zastava oteviena tepen-
na ducej a oteviené foramen ovale. Pfi soucasném de-
fektu komorového septa u komplexni TCA sice dochazi
k miseni krve na tirovni komor, avSak soucasné dochazi
k rychlému vyvoji plicni cévni obstrukéni choroby.

V kritickych stavech se po narozeni provadi katet-
riza¢ni balonkova atrioseptostomie podle Rashkinda
jako paliativni, Zivot zachranujici vykon. Nasledné se
provadi korektivni operace, jejiz typ se v prabéhu let
vyvijel a ménil (kap. 45.10.5, ).(18.2

Pfi Mustardové nebo Senningové korekci (jejichz
princip je stejny, lisi se jen chirurgicka technika)
dochazi ke zkfiZeni Zilnich navrat na drovni sini
(atrial switch), tim je odstranéna cyanéza. V systémové
pozici pod aortou zGistava po této operaci morfologicky
prava komora, ktera postupem casu dilatuje, hyper-
trofuje a remodeluje a stava se dysfunkcni. Tato
dysfunkce miiZe rychle progredovat s naslednym srdec-
nim selhanim. Trikuspidalni chlopen v této komoie
Casto regurgituje, hemodynamické disledky jsou
jako u mitralni regurgitace s dysfunk¢ni komorou

45.10.3 Epidemiologie

Transpozice velkych tepen je nejcastéjsi cyanoticka
vada pfi narozeni.

V détstvi tvoti asi 5-7 % vSech VSV. Do dospelost1
preziva vétsina nemocnych, ktefi prezili operaciv dét-

45.10.4 Diagnostika

Diagnéza a typ korekce byvaji znamy z détstvi.

U pacientl po Mustardové a Senningové korekci
sledujeme predevsim stupen dilatace a dysfunkce sys-
témové pravé komory a regurgitaci na systémové triku-
spidalni chlopni. Hlavni metodou je echokardiografie

’ ’ ’ ’

’ ’ ’ ’

). Kuptesnéni funkce systémové pravé ko-
mory je vhodna MRI (CMR). Vykonnost pacienta posu-
zujeme opakovanym zatéZovym testem, optimalné spi-
roergometrii. K posouzeni vyvoje srde¢niho selhdni je
vhodné opakované stanoveni natriuretickych peptidi.
Prichodnost intraatridlnich tuneld a ptipadnych leaki
zhodnoti TEE ( , , ,
) ) , ),
CT angiografie nebo MRI (CMR).
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( , , , .
Soucasné byva ptitomna i porucha diastolického plnéni
levé (subpulmonalni) komory aZz u 80 % nemocnych.®

Je-li soucasné pfitomna subvalvarni stenéza
plicnice s vyssim tlakem v subpulmonalni komofte,
mize ovlivnit polohu mezikomorového septa,
a zmensit tak regurgitaci na systémové trikuspidalni
chlopni ( , , ,

Rastelliho korekce se pouziva u d-TGA s defek-
tem komorového septa a pulmonalni stenézou. Aorta
je derivovana zaplatou nad defekt komorového septa
a levou komoru a pravd komora je spojena s plicnici
homograftem. V dlouhodobém pritbéhu dochazi k de-
generaci pulmonalniho homograftu.

Pri anatomické korekci dojde k vyméné velkych
tepen (arterialni switch). Aorta i plicnice jsou pteru-
$eny nad drovni sintl a vyménény, koronarni tepny
jsoureimplantoviany do neoaorty. Pod aortou je po této
operaci morfologicky leva komora. Operace se provadi
pouze v novorozeneckém véku. Problémy mohou ¢init
stendzy reimplantovanych koronarnich tepen a pozdéji
aortalni regurgitace (na morfologicky pulmonalni ch-
lopni) nebo supravalvarni stenéza plicnice.

stvi. Pravdépodobnost 15letého pteziti po Mustardové
korekci ¢inila u prosté transpozice 87 %, u komplexni
transpozice 72 %.(42) V praméru pfeziva 20 let od ope-
race 80 % pacientti a 39 let 68 % pacient?.®?

Po Rastelliho korekci hodnotime echokardio-
graficky dopplerovsky funkci pulmonalniho homo-
graftu nebo konduitu, ¢asta je stendza pii degeneraci
nebo utlaku ( , , ,
), presnéjsi morfologické informace po-
skytne CT angiografie ( , ).

Po arterialni korekci posuzujeme morfologii
a funkci neoaortalni a neopulmonalni chlopné a kine-
tiku levé komory pomoci echokardiografie, pfipadné
TEE ( ). Samoziejmé je pravi-
delné hodnoceni khdoveho azatézového EKG, nalezna
koronarnich tepnach je hodnocen CT koronarografii
nebo katetrizaci se selektivni koronarografii.

Transpozi¢ni postaveni velkych tepen muze byt
soucasti fady komplexnich VSV, které v této kapitole
nejsou uvedeny.
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TTE, ¢tyrdutinova apikalni projekce.
Pacient s d-transpozici velkych tepen po Mustardo-
vé korekci v détstvi. Systémova prava komora (sPK)
je pfimérené dilatovand a hypertrofickd, s vyznam-
nou systolickou dysfunkci trikuspidélm’ chlopeh
(Tri) v této komofre vyznamné regurgituje do siné
plicnich Zil (SPZ) (hemodynamicky tato regurgitace
odpovida mitrdlni regurgitaci). Ze systémové pravé
komory odstupuje vepfedu aorta (neni na obrazku
zachycena). LK - subpulmonalni leva komora, z této
komory odstupuje vzadu plicnice (neni na obrazku
V|det) Mitr — mitralni chlopen v subpulmonalni ko-
mofe, SSZ - sif systémovych Zil, do které Usti horni
i dolni rameno tunelu systemovych Zil (hornfii dolni
duta zila) ( ,

29005/2013 20:53:12
amelce S5-1/Adult

PHILIRS TISO.7 MI 0.1

FR 45Hz2
18em

Fiv)
62%
¢sa
P Low
HGen

+ Vmax
Vmean

339 cmle—— )
234 cmis

46 mmHg

Mean PG 25 mmHg

Tl 103 ¢

Max PG

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projek-
ce u pacienta s d-TGA po Mustardové korekci se
subvalvarni pulmonalni stenézou (

). Dopplerovsky gradient 46/25 mmHg
ukazuje na stfedné vyznamnou stenézu, kterd
v tomto pripadé hraje pozitivni roli.

30/03/2011  21:00:23
omolce S5-11Aduit

PHILIPS TIS0.6 MI 0.1

[PHILIPS

Transpozice velkych tepen po Mustar-
dové korekci, TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce.

Vysoka rychlost a vysoky gradient na trikuspidalni

regurgitaci je zcela normalnim nalezem, protoze
trikuspidalni chlopen je ve vysokotlaké, systémo-
vé pravé komore. Tento gradient neni tteba méfit,
kfivka mudze slouzit ke stanoveni dP/dT. U Mustar-
dovy nebo Senningovy korekce d-TGA vysoky gra-

dient na trikuspidalni regurgitaci neznamena plicni

hypertenzi ani pulmonalni stenézu. (Pozor, jina je
situace po Rastelliho korekce d-TGA,

20/05/2013  21:06:28
omolce S58-1/Adult

PHILIPS TIS2.3 Mi1.2

(7]
+51.4

HILIPS

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projek-
ce u pacienta s d-TGA po Mustardové korekci se
subvalvarni pulmondlni stenézou (

), kterd v tomto pfipadé hraje pozmv—
ni roli
LK — subpulmonalinf levd komora, sPK — systémova prava
komora, SPZ — sin plicnich Zil, SSZ - sif systémovych Zil,
subvalvarni pulmonalni stenéza oznacena sSipkou
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30/03/2011 20:55:46
emolce S5-1/Adult

PHILIPS TIS0.E MI1.4

FR 50Hz
5

herni rameno

TTE, parasternalni dlouha osa, pacient-
ka po Mustardové korekci d-transpozice velkych
tepen
AQ - aorta odstupuje vepredu z morfologicky pravé komo-
ry a probiha paralelné s plicnici (AP), LK — subpulmonalni
levé komora, Mitr — mitralni chlopen v subpulmonalni ko-
more, sPK - systémova prava komora, SS7 - sy systémo-
vych Zil, tsti do ni tunely dutych Zil, horni rameno — hornf
rameno tunelu systémovych Zil = Usti horni duté Zily, deri-
vované do morfologicky levé siné

30/03/2011  21.04:13
S5-1/Adult

PHILIPS TiS2.3 Mi1.2

omolce
M3 M
+51.9

d-TGA po Mustardové korekci, TTE,
ctyrdutmova apikalni projekce. Zlutou sipkou je
oznacen tunel systémovych Zil, ¢ervenou Sipkou
tok v tunelu plicnich zil
LK = subpulmonalni leva komora, sPK — systémova prava
komora
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30/03/2011  21:03:37

omolce S5-1/Adult
FR 50Hz L]

15cm

PHILIPS TIS0.8 MI1.4

Ebgm
TTE, étdeutinové apikélm’ projekce,
pacientka po Mustardoveé korekci d-TGA. Sipkou je
oznacen Siroky tunel plicnich Zil, do kterého usti
jednotlivé plicni zily (malé Sipky)
LK = subpulmonalni levd komora, Mitr — mitralni chlopen,
sPK — systémova prava komora, Tri — trikuspidalni chlopen

E_HDIST 1.37 cm

TEE, O st., pacient po Sennlngove ko-
rekci d-TGA. Cervena 5|pka oznacuje tunel plicnich
Zil, Zluta Sipka tunel systémovych Zil, patologicka
komunikace mezi nimi s bidirekénim zkratem je
vidét na a
sPK — systémova prava komora, SPZ - sin plicnich Zil,
Tri - trikuspidalni chlopen

TTE, ¢tyidutinova apikalni projekce (popisky ).
Pacient po Mustardové korekci d-transpozice velkych tepen. Systémova prava
komora ma stfedni systolickou dysfunkci, systémova trikuspidalni chloperi
tézce regurgituje do siné plicnich zil.


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_079.mp4

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce, pacient po Mustardové
korekci d-transpozice velkych tepen. Systémova prava komora je vyrazné
trabekulizovdna, ma tézkou systolickou dysfunkci.

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce u pacienta po Mustardové
korekci d-transpozice velkych tepen. Barevny turbulentni tok predstavuje
subvalvarni pulmonalni obstrukci asi 2 cm pod pulmonalni chlopni
v subpulmonalni levé komofre. Samotna pulmonalni chlopen ma dobrou
funkci. Diky vysokému tlaku v subpulmonalni levé komore nedochézi k posunu
mezikomorového septa a dilataci trikuspidalniho anulu a regurgitace na
trikuspidalni chlopni v systémové pravé komore je minimalni ( ,

a

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce. Pacient po Mustardové
korekci d-transpozice velkych tepen se subvalvarni pulmonalni obstrukci.
Diky vysokému tlaku v subpulmonalini levé komore nedochazi k posunu
mezikomorového septa a dilataci trikuspidalniho anulu a regurgitace na
trikuspidalni chlopni v systémové pravé komore je minimalni ( ,

a

TTE, parasternalni dlouha osa. Subvalvarni pulmonalni stenéza
muze byt dynamicka, zptisobena doprednym pohybem zavésného aparatu
mitralni chlopné v systole (SAM) ( .

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce, pacientka po Mustardové
korekci d-TGA. Je patrny tok v tunelu plicnich Zil i v tunelu systémovych zil
i regurgitace na systémové trikuspidalni chlopni (popisky ).

TEE, 0 st., pacient po Senningoveé korekci d-transpozice velkych
tepen s bidirek¢nim zkratem na Urovni sini. V barevném dopplerovském
mapovani je patrny levopravy zkrat z tunelu plicnich Zil (vzadu) do tunelu
systémovych Zil (téz .
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_080.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_082.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_083.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_081.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_084.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_085.mp4
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TEE, transverzalni projekce, pacient
s d-TGA po Mustardové korekci (
a ). Vysoky dopplerovsky gradient pfi
vyznamné stenéze dolniho ramene systémovych
zil. Pacient mé soucasné uplnou obstrukci hor-
niho ramene, ve kterém je zavedena stimulacni
elektroda.
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REYIEW . EHlEE

TEE, transverzalni projekce, d-TGA
po Mustardové korekci, barevny turbulentni tok
ve stendze horniho ramene systémovych Zil

TGA, HUST.OBSTR.YCS
45

e Ry e sl
TEE, transverzalni projekce, pacient
s d-TGA po Mustardové korekci (

a ). Sipka oznacuje vyznamnou stené-
zu dolniho ramene systémovych zil s turbulent-
nim tokem. Pacient ma soucasné uplnou obstrukci
horniho ramene, ve kterém je zavedena stimulacni
elektroda

Mitr — mitréIni chlopen v subpulmonaini levé komore
(LK), SPZ — sin plicnich zil, SSZ - sin systémovych Zil,
Tri — trikuspidalni chlopen v téZce dilatované systémové
pravé komorte (sPK)

02110/2012 00:20:17
omolce S5-1/Adult

PHILIPS TIS0.7 MIOA
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50%
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Pfi nemoznosti zméfit spolehlivé gra-
dient na zdegenerovaném pulmonalnim homo-
graftu po Rastelliho korekci transpozice velkych
tepen mUze pomoci zméreni gradientu na trikuspi-
dalni chlopni (po Rastelliho korekci je trikuspidalni
chlopen v subpulmonalni komofe)

TEE, O st., pacient po Senningové korekci d-transpozice velkych
tepen s bidirekénim zkratem na Urovni sini. Po podani kontrastu je patrny
pravolevy zkrat z tunelu systémovych Zil do vzadu umisténého tunelu plicnich
zil (téz , ).
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_086.mp4

PHILIPS D2/10/2012 00:15:53 TISO.7 MI0.A

omolce S5-1/Adult
FR 11Hz .1
16em i [ +61.4

+ Vimax
Vmean
Max PG 55 mmHg
Mean PG 27 mmHg|
VTI 96.4 cm

PHILIPS

Dopplerovské CW vysetreni, vysoky :
gradient na zdegenerovaném pulmonalnim homo- ¢ PLICNI ZIL 3.0 M 5 24.6 crr
graftu ( ) CT angiografie; zdegenerovany, vy-

razné kalcifikovany pulmonalni homograft

TEE, transverzalni projekce. Pacient s d-TGA po Mustardové
korekci, pacient ma uplnou obstrukci horniho ramene systémovych zil, ve
kterém je zavedena stimulacni elektroda, kolateralni obéh pfes vv. azygos
a vyznamnou stenézu dolniho ramene systémovych Zil po netspésném
stentingu. Barevny doppler ukazuje turbulentni tok ve stenéze dolniho ramene
(téz a

TTE, parasternalni projekce z vy3siho mezizebfi. Blizko pod hrudni
sténou je patrny vysokorychlostni turbulentni tok v Uzkém zdegenerovaném
pulmonalnim homograftu po Rastelliho korekci d-transpozice velkych tepen.
Vymény pulmonalniho homograftu jsou ¢asto nutné opakované.

Zdegenerovany pulmondlni homograft s turbulentnim
vysokorychlostnim tokem pfi pulmonalni stenéze na homograftu
(TTE, parasternalni projekce)

Pacientka s d-TGA po arterialni switch operaci ma anatomickou
korekci vady. Pfi suprasternalnim vysetreni je patrna lehka dilatace korene
aorty a aortalni regurgitace. Chlopen v aorté (neoaortalni) je plivodni chlopni
pulmonalni, ktera byla dvoucip3, jeji okraje jsou ztlustélé ( ).
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zobrazenim.

45.10.5 Lécba

Transpozice velkych tepen je v dnesni dobé fesena v no-
vorozeneckém véku arteridlni korekei (kap. 45.10.2
a45.10.4, ).

Mustardova a Senningova korekce se v sou¢asnosti
jiz neprovadi, ale od konce sedmdesatych do konce de-
vadesatych let bylo v Détském kardiocentru FN v Moto-
le provedeno 177 korekci podle Mustarda a 313 korekcei
podle Senninga.®* % Tito pacienti jsou v sou¢asnosti
dospéli a jejich hlavnim problémem byva dysfunkce
systémové pravé komory s regurgitaci na systémové
trikuspidalni chlopni. Pfi tézké regurgitaci a ejekéni
frakci systémové pravé komory nad 45 % by méla byt
provedena nahrada systémové trikuspidalni chlopné
u symptomatickych pacientﬁ (tfida I), ale i u asym-
ptomatlckych pacientd (t¥ida Ila), ( ).
Y% guldehnes je doporucovana iplastika chlopné, avsak
jeji vysledky pti pokracujici dilataci a dysfunkéni se-
lhavajici systémové pravé komote nejsou optimalni.
U dysfunkéni pravé komory zavadime farmakologickou
lécbu srde¢niho selhdni. Pri plicni hypertenzi je nutno
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Pulmonalni konduit
po Rastelliho korekci d-TGA s distalné
umisténou bioprotézou pred bifurkaci,
CT angiografie

Pacientka s d-TGA po arterialni switch operaci ma anatomickou
korekci vady. Chlopen v aorté (neoaortalni) je plvodni chlopni pulmonaini,
kterad je dvojcipa a jeji okraje jsou ztlustélé (také

). TEE s 3DE

katetriza¢né urcit typ PH. V dlouhodobém odstupu od
atridlni switch operace pii selhdvajici systémové pravé
komote miiZe byt pfitomna postkapilarni PH, u které je
plicni vazodilata¢ni lécba kontraindikovana. Vzacnéji
se vSak mtize vyskytnout i prekapilarni PH. Piipadnou
resynchronizac¢ni 1é¢bu je nutno provadét chirurgicky
(epikardialni elektroda na lateralni sténu systémové
pravé komory). Symptomatické pacienty s tézkou dys-
funkci systémové pravé komory predavame k zafazeni
do transplanta¢niho programu nebo k implantaci dlou-
hodobé mechanické srdecni podpory. Stenézy a leaky
v oblasti intraatridlnich tuneld lze fesit katetriza¢né
stentingem ( ).

Kumulativni preziti bez zavaznych piihod (trans-
plantace, reintervence, arytmie a srde¢ni selhani)
¢inilo 39 let po Mustardové atridlni korekci pouhych
19% (43

U pacientd po Rastelliho korekci byva nutna vy-
ména zdegenerovaného pulmonalniho homograftu,
pfipadné plastika trikuspidalni chlopné.


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_091.mp4

Vrozené srde¢ni vady v dospélosti

Tab. 45.11A Indikace k chirurgické intervenci u pacientu s transpozici velkych arterii (TGA) po atrialni

korekci podle Mustarda nebo Senninga podle guidelines 20207

vymeénou (switch) nenf doporucena.

U pacientU s tézkou regurgitaci na systémoveé AV chlopni (morfologicky trikuspidalni), lla C
bez vyznamné dysfunkce systémové komory (s EF > 40 %), by méla byt zvazena

chirurgicka plastika nebo néhrada bez ohledu na symptomy."”

Vyznamna dysfunkce systémové pravé komory, s trikuspidalnf regurgitaci nebo bez ni, C
by méla byt lé¢ena konzervativné nebo posléze transplantaci srdce.

U pacientl se symptomatickou obstrukci plicnich Zil je doporuceno chirurgické fesenf C
(katetriza¢ni feSeni je malokdy mozné).

Symptomatic¢ti pacienti se stendzou tunell systémovych Zil, ktefi nejsou vhodni C
ke katetriza¢nf intervenci, by méli byt Iéceni chirurgicky.

Symptomaticti pacienti s leakem v intraatridlnich tunelech, ktefi nejsou vhodni C
ke katetriza¢ni intervenci, by méli byt Iéceni chirurgicky.

Bandéz plicnice u dospélych pacientl k retréningu levé komory s naslednou arterialni 11l C

Tab. 45.11B Indikace ke katetriza¢ni intervenci u pacientd s transpozici velkych arterii (TGA) po atridlni

korekci podle Mustarda nebo Senninga”

Stent by mél byt zaveden u symptomatickych pacientd se stendzou intraatridlnich
tuneld, pokud je to technicky mozné.

C

U symptomatickych pacientt s leakem tunelu a cyanézou klidove nebo pfi zatéZi nebo
pfi podezieni na paradoxni embolizaci je doporucen potaZeny stent nebo katetriza¢ni
uzavér, pokud jsou technicky mozné.

U pacientd s leakem tunelu a symptomy z levopravého zkratu Ize doporucit potazeny
stent nebo katetrizacni uzaveér, pokud jsou technicky mozné.

Zavedeni stentu by se mélo zvazit u asymptomatickych pacient se stendzou tunelu,
ktefi vyzaduji implantaci kardiostimulatoru.'®

lla

U asymptomatického pacienta s leakem v intraatridlnim tunelu a vyznamnym
objemovym pfetizenim pfi levopravém zkratu lze zvaZit potazeny stent nebo
katetriza¢nf uzavér leaku, jsou-li technicky mozné.

lla

U pacientt s leakem v tunelu, ktefi potrebuji kardiostimulator nebo ICD, by méla byt
zvazena implantace potazeného stentu, je-li to technicky mozné, pfed zavedenim
transvendzni elektrody.

lla

U asymptomatickych pacientl se stendzou tunelu maze byt zvazen stenting,
pokud je technicky schdny.

llb

AV - atrioventrikularni, ICD — implantabilni kardioverter-defibrilator

Tab. 45.12 Indikace k intervenci u transpozice velkych tepen po arterialni korekci

Stenting nebo kardiochirurgicky vykon je doporucen u stendzy korondrnich tepen | C
zpUsobujici ischémii.

Operace na neo-aortalnim kofeni by méla byt zvazena pfi rozméru kofene nad 55 mm lla C
(u bézné postavy).

Indikace ndhrady aortalni chlopné pro téZkou aortédlnf regurgitaci — viz guidelines lla C
Chlopenni vady

Stenting by mél byt zvézen u stendzy vétve plicnice, bez ohledu na symptomy, lla C

pokud je stendza nad 50 %, systolicky tlak v pravé komofe nad 50 mmHg a/nebo
snizena perfuze odpovidajici plice.
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® CCTGA znamena dvoji diskordanci: atrioventriku-
larni a ventrikulo-arterialni.

® Jzolovani CCTGA nemd cyanézu, cirkulace je fyzio-
logicka a vada mtiZe zGistat nepoznana do dospélého
véku.

® Hemodynamické problémy uizolované CCTGA zpt-
sobuje v dospélosti dysfunkéni systémova prava
komora a regurgitace na systémové trikuspidalni
chlopni (vlevo).

® Chirurgickd ndhrada regurgitujici systémové triku-
spidalni chlopné je mozna, pokud je ejekéni frakce
systémové pravé komory vyssi nez 40 %.

45.11.1 Definice a klasifikace

Vrozené korigovana transpozice velkych tepen (CCTGA,
I-TCA) je jina vada nez d-TCA. Nazev ,korigovana
transpozice“ by se nemél pouzivat, protoZe neni
jasné, zda se jedna o vrozené korigovanou transpozici
velkych tepen nebo chirurgicky korigovanou d-TGA.
CCTGA znamena dvoji diskordanci (,,double-disco®):
atrioventrikuldrni a ventrikulo-arteridlni. Aorta
odstupuje vepfedu, vlevo od plicnice (I-TGA), z morfo-
logicky pravé komory, ktera je umisténa vlevo.
Plicnice odstupuje vzadu, z levé komory umisténé
vpravo. Zjednoduseneé si lze pfedstavit, Ze komory
i se svymi atrioventrikularnimi chlopnémi jsou
invertované, siné s zilnimi navraty jsou umistény
normalné. Soucasné je jina poloha mezikomorového

45.11.2 Patofyziologie

U izolované CCTGA je cirkulace fyziologicka, bez cya-
noézy, bez pravolevého ¢i levopravého zkratu. Systé-
mova komora je vSak morfologicky prava, umisténa
vlevo, v pribéhu let je ¢asto dysfunkéni. Systémova
AV chlopen je morfologicky trikuspidalni, umisté-
na vlevo, v systémové pravé komofte, casto regurgi-
tuje ( , ) ). U déti
s CCTGA dochazi pri zatéZi ke zvySeni ejekéni frakce
pravé komory, u dospélych nikoliv.“®

U CCTGA asociované s pridruZzenymi vadami je
nejcastéjsi kombinace s defektem komorového septa
a subvalvarni stenézou plicnice. Byva pfitomen pravo-

45.11.3 Epidemiologie

CCTGA je malo castd VSV, tvoii asi 1% vSech VSV
a pokud vytfadime nemocné s univentrikuldrnim
atrioventrikularnim spojenim (s funkéné spolecnou
komorou), pak je vyskyt CCTGA asi 0,5 % vSech VSV.

1082

® CCTCA ma casty vyskyt poruch AV vedeni véetné
kompletniho AV bloku, vyzadujiciho trvalou kar-
diostimulaci.

® Nejcastéjsi asociovanou vadou u CCTGA je defekt
komorového septa se subvalvarni stenézou plicnice,
s mirnym pravolevym zkratem. Asi tfetina pacien-
tl s CCTCA ma ebsteinoidni anomalii systémové
trikuspidalni chlopné. Vadu lze chirurgicky fesit
iv dospélosti.

septa a velkych cév, které se nekfizi, a aorta probiha

vepredu vlevo.

® Izolovana CCTGA nemad jinou piidruZzenou vadu,
nema cyandzu a muize zlistat nepoznana do dospé-
lého véku, jeji udavany vyskyt (asi 1-10 % vsech
CCTGA) mtize byt podhodnocen.

® CCTGA asociovana s jinymi VSV: v 75-80 % s defek-
tem komorového septa, v 60-70 % se subvalvularni
a/nebo valvarni stendzou plicnice, ve 30 % s abnor-
malitami trikuspidalni chlopné, ve 12 % s defektem
sitiového septa.

U CCTGA mtze byt poloha srdce normalni (levokar-
die), uprostted (mesokardie) nebo vpravo (dextrokardie).

levy zkrat na tirovni komor, ktery je vétsinou korigovan
v détstvi. Subpulmonalni komora je morfologicky leva,
dobfte zvlddajici tlakovou zatéz. I bez korekce byva v do-
spélosti tato vada nékdy dobie vyvazend, pouze s mir-
nou cyanoézou a bez velkych obtiZi.

AV uzel a Histiv svazek jsou u CCTGA umistény ab-
normalné, prevodni systém je fragilni, s progresivni
fibrézou a ¢astym vznikem AV bloku 3. stupné, jehoz
vyskyt stoupd s vékem. Jakdkoliv porucha AV pfevodu
se vyskytuje u CCTGA v dospélostiv 75 %, kompletni AV
blokada asi ve 30 %.2% Miize byt pfitomen i syndrom
preexcitace s akcesornimi spojkami.

Pro dospély vék ma vyznam izolovana CCTGA bez pfi-
druzenych anomalii, ktera tvotiasi 10 % vSech CCTCA
amiize byt dlouho asymptomatickd, objevena az v do-
spélosti.
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FR 42Hz

Vrozené korigovana transpozice vel-
kych tepen (CCTGA) v TTE, ¢tyfdutinové apikalni
projekci. Vadu pozname podle trabekulizované
morfologicky pravé komory (PK), ktera je umisténa
vlevo, v systémové pozici, odstupuje z ni vepiedu
avlevo aorta. V hrotu PK je vidét trabecula septo-
marginalis (TSM), trikuspidalni chlopen (Tri) po-
zname podle apikalnéjsiho odstupu oproti chlopni
mitralni (Mitr)

LK — morfologicky leva (subpulmonélini) komora, umisténa
vpravo, LS — leva sin, PS — prava sin

45.11.4 Diagnostika

Hlavni diagnostickou metodou je echokardiografie.
U izolované CCTCA vidime ve ¢tyfdutinové apikalni
projekci vlevo umisténou trabekulizovanou morfo-
logicky pravou komoru (nadpadna je trabekula septo-
margindlni) a v této komote je morfologicky trikuspi-
dalni chlopen, kterou pozname podle apikalnéjsiho
odstupu septalniho cipu (

). Parasterndlni projekce v dlouhé ose ]e

45.11.5 Lécba

U izolované CCTGA s vyznamnou regurgitaci na systé-
mové trikuspidalni chlopni (hemodynamicky odpovi-
da mitralni regurgitaci) je indikovana nahrada chlop-
né, dfive nez poklesne ejekéni frakce systémové pravé
komory pod 45 % ( ). Vysledky
plastik trikuspidalni chlopné ne]sou dlouhodobé uspo-
kojivé pro pokracujici dilataci a dysfunkci systémové
pravé komory a rozdilnou morfologii trikuspidalni
chlopné. Empiricky lé¢ime srde¢ni selhani, pro casté

12/02/2008 08:58:15
omolce S5-1/ADULT2

PHILIPS Tis26

Izolovana vrozené korlgovana trans—
pozice velkych tepen s mirnou regurgitaci na sys-
témové trikuspidalni chlopni (Tri)

- leva sin, LK = subpulmonalnf leva komora, Mitr — mi-
tralnf chlopen v subpulmonalni komofe, PS — prava sin,
sPK — systémova prava komora

TTE, apikalni ¢tyfdutinova projekce. Vrozené korigovana izolovana
transpozice velkych tepen (téz
trikuspidalni chlopern je v systémové komofre a pozndme ji podle apikalnéjsiho
odstupu oproti chlopni mitralni.

a ). Morfologicky

¢asto neprehledna pro sagitalni pribéh septa a ve-
pfedu umisténou aortu ( , ).
U CCTGA asociované s dal$imi vadami ( ,
, )je vhodné TEE véetné podani
echo kontrastu (

). v 1nd1kovanych prlpadech
doplnime cT angiografii, MRI nebo katetrizaci, véetné
pravostranné.

poruchy AV vedeni je nutnd opatrnost pii uziti betab-
lokatorti. Pii indikaci trvalé kardiostimulace vyzaduje
elektroda v subpulmonalni levé komote aktivni fixaci.
Lze zvazit resynchronizacni 1écbu, ,levokomorovou®
elektrodu lze zavést endovazalné do koronarniho sinu.
Klasickalécba srdecniho selhani mize poskytnout bene-
fitu vice symptomatickych pacientd. Pietrvava-li sym-
ptomatické srde¢ni selhani pfi maximalni konzervativni
lécbé, predavame pacienty do transplanta¢niho centra.
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12/02/2009 09:62:18  TISO.7 MI1.5 PHILIPS 12/02/2008) 09.54:11 TISO.7 MI1.5
S5-1/ADULTZ _ omolce S5-1/ADULT2

“**bpim

TTE, parasternalni projekce na dlou- I CCTGA, TTE, modifikovana paraster-
hou osu byva u CCTGA obtizné dosazitelnd a hGife  ndlIni projekce na dlouhou osu ukazuje vepifedu
pfehledna vlevo odstup aorty (AO) ze systémové pravé ko-

LS — levéa sin, sPK — systémovaé prava komora, Tri — triku-  mory (sPK)
spidalni chlopen v systémové pozici

TTE, ¢tyrdutinova apikalni projekce, CCTGA s defektem
komorového septa, trikuspidalni chlopen se upina do vrcholu septa, mitralni
chlopni v subpulmonalni levé komofre prochazi elektroda kardiostimulatoru
(poruchy AV prevodu jsou u CCTGA casté)

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce. V systémové pravé komore
je patrna tézka regurgitace na systémové trikuspidalni chlopni (do levé siné).

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce, CCTGA, z morfologicky levé
E komory (vpravo) odstupuje vzadu plicnice, ktera je stenoticka

Stejna pacientka jako na a .
E TEE, CCTGA, je patrnd vepredu probihajici $irsi aorta a za ni vzadu paralelné
bézici plicnice s valvarni a subvalvarni stenézou s abundantnim zavésnym
aparatem AV chlopni ( ).
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PHILIPS NA 1810912007  16:49:57 TIS1.3 MIO7

KCH Nem. Na Homolce TeH/Adult

FR 45Hz L
14em

7 B |
TEE s kontrastem, ktery pfechazi TEE, 0 stupnid, CCTGA s velkym vtoko-
z vpravo umisténé subpulmonalni levé komory  vym defektem komorového septa (Sipka), obé atrio-
defektem komorového septa do systémové pravé  ventrikularni chlopné se upinaji do vrcholu septa
komory (Sipka) LK - leva komora, LS - leva sit\, Mitr — mitralni chloper,
PS — prava sin, sPK — systémova prava komora s hyper-
trofickou svalovinou, Tri — trikuspidalni chlopen

Pfi vyznamné cyanéze a obtiZich u CCTGA asocio- PHILIPS 180312007 16:48:31  TIS13 MI0.7

ZH Nem. Na Homolce T&HIAd Ul
FR 48Hz L
1dem

vané s pridruzenymi vadami lze vétSinou fesit vadu
chirurgicky i v dospélém véku na specializovaném pra-
covisti. I po korekci pridruzenych vad zfistava v sys-
témové pozici morfologicky prava komora s tendenci
k dysfunkci.

Kombinaci atridlni a arteridlni switch operace
(double-switch), uvadénou v guidelines ve tiidé IIb,
jsme v CR v dospélosti neindikovali.

TEE v 59 st., CCTGA, vpiedu

je sirsi aorta (AO), za ni z morfologicky levé
komory odstupuje plicnice (AP) s valvarni
stenézou (doming chlopné) a subvalvarni
stendzou (vyklenujici se zavésny aparat)

TEE, CCTGA. Po podani kontrastu se syté pIni subpulmonalni leva
komora a z ni defektem komorového septa pfi pravolevém zkratu i systémova
prava komora ( ).

CCTGA, TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce. Po implantaci
E E mechanické protézy pro tézkou regurgitaci na systémové trikuspidalni chlopni
. dochazi ke zhorseni systolické funkce systémové pravé komory (EF cca 40 %).

O r
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_097.mp4
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Indikace k intervenci u pacientll s vrozené korigovanou transpozici velkych tepen (CCTGA)

podle guidelines 20207

U symptomatickych pacientt s téZkou regurgitaci na systémové trikuspidalni chlopni C
se zachovanou nebo mirné snizenou systolickou funkci systémové pravé komory
(EF > 40 %) je indikovana ndhrada trikuspidalni chlopné v systémové pozici.

U asymptomatickych pacientl s téZkou regurgitaci na systémové trikuspidalni chlopni lla C
s progresivni dilatacf systémové pravé komory a lehce snizenou systolickou funkci
(EF > 40 %) by méla byt zvazena nahrada systémoveé trikuspidalni chlopné.

Biventrikularf kardiostimulator by mél byt implantovan pfi kompletnim AV bloku lla C

nebo pfi vice nez 40% potiebé komorové stimulace.

U symptomatickych pacientt s téZkou regurgitaci na systémové trikuspidalni chlopni llb C
s vice snizenou systolickou funkci systémové pravé komory (EF < 40 %) muze byt

zvazena ndhrada systémové trikuspidaini chlopné.

® Ebsteinova anomalie je vzadcna VSV, kterd vznika
poruchou delaminace septilniho a zadntho cipu
z endomyokardu pravé komory (PK), trikuspidalni
usti je dislokovano do hrotu PK nebo az do vytoko-
vého traktu, vznika tak atrializovana c¢ast pravé
komory (ARV) spojend s dutinou pravé siné. Pfedni
cip trikuspidalni chlopné odstupuje z anulu, byva
zvétSeny, fenestrovany, mize byt muskularizova-
ny, s mnohocetnymi abnormalnimi dpony. Septal-
nia Castoizadni cip jsou dislokovany apikalné tim,
ze adheruji ke sténé septa a pravé komory, a jsou
dysfunkéni.

® Ebsteinova anomadlie md v dospélosti téméf vzdy
tézkou trikuspidalni regurgitaci, velkou ARV a dys-
funkéni vlastni apikalni pravou komoru.

® Velmi ¢astd je komunikace na trovni sini, kterd
vede zpocatku k levopravému, pozdéji k pravolevé-
mu zkratu s cyanézou.

e (astyjevyskytakcesornich spojek (WPW syndrom),
které 1ze fesit katetrizacni RFA nebo chirurgicky.

® Lécba Ebsteinovy anomalie je chirurgicka, se sna-
hou o komplexni plastiku (cone repair), u riziko-
vych pacientii s dysfunkéni a hypoplastickou pravou
komorou lze pfipojit bidirekéni kavopulmonalni
anastomoézu (BCPA). Zkrat na drovni sini se vét-
$inou uzavird, ale u vysoce rizikovych pacientd je
cilené ponechdvana mala komunikace - fenestrace.

e Chirurgicka 1écba je vyhrazena pouze pro speciali-
zovana centra, kterd maji s operaci této vady dobré
zkusSenosti a nizkou mortalitu.

45.12.1 Definice a klasifikace

Ebsteinova anomalie je zpiisobena poruchou delami-
nace septalntho a zadniho cipu trikuspidalni chlop-
né, které adheruji k myokardu pravé komory a septa.
Trikuspidalni usti je dislokovano apikalné do pravé
komory, v extrémnich ptipadech aZ do vytokového
traktu pravé komory pod pulmonalni chlopen. Pfedni
cip byva velky, malformovany, m@ze mit fenestrace
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a miva mnohocetné abnormalni ipony do stény pravé
komory, mtze byt i muskularizovany. Apikalni posun
koaptace dava vznik tzv. atrializované ¢asti pravé ko-
mory (ARV), kterd ma tenkou sténu, ¢asto s chybéjici
svalovinou, a byva dyskineticka. Vlastni apikalni prava
komora mize byt hypoplasticka, aleidilatovand avdo-
spélosti byva dysfunkéni ( , ).

Ebsteinova anomalie, TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce, septalni
cip odstupuje apikdlné, ma mnohocetné Upony k septu a spolu s prednim
cipem se upina k lateralni sténé pravé komory. Velka atrializovana ¢ast pravé
komory (typ C) a dysfunkéni vlastni prava komora - jeji hrotova ¢&ast.


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_099.mp4
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Ebsteinova anomalie — typ C, TTE,
¢tyfdutinova apikalni projekce, predni cip triku-
spidalni chlopné je elongovany (p), septalni cip (s)
odstupuje o 32 mm apikalnéji od anulu, a vznika
tak atrializovana ¢ast pravé komory (ARV) spojena
s pravou sini (PS). Vlastni hrotova &ast pravé komory
(PK) byva mala a dysfunk¢ni, ale v dospélosti mize
bytidilatovana. Leva komora (LK) a leva sif\ (LS) jsou
malé a utlacené pravostrannymi oddily.

Ebsteinova anomadlie se déli podle Carpentiera na
Ctyfi typy:
° .
® typ B -velkd ARV a volné pohyblivy pfedni cip;
® typ C - velkd ARV a omezené pohyblivy pfedni cip
s mnohocetnymi abnormalnimi dpony;

45.12.2 Patofyziologie

V dospélosti mivaji pacienti s Ebsteinovou anomalif
vétdinou velmi tézkou trikuspidalni regurgitaci, vzac-
né trikuspidalni stendzu. Vétsina pacient s Ebsteino-
vou anomalii ma komunikaci na trovni sini (defekt
septa sini ¢i oteviené foramen ovale) s piivodné levo-
pravym, pozdéji pravolevym zkratem, podle pokroci-
losti vady.

Je popsano zvySené mnozstvi vaziva nejen v myo-
kardu pravé, ale i levé komory.*” Pravostranné od-
dily byvaji tézce dilatované, leva komora je mala
autlacena. Ebsteinova anomadlie ma $iroké spektrum

45.12.3 Epidemiologie

Ebsteinova anomalie je vzicna vada s prevalenci 3-5
pfipadt na 100 tisic Zivé narozenych déti. V détstvi
pfedstavuje asi 0,4-0,5 % vSech vrozenych srdecnich

45.12.4 Diagnostika

Hlavni diagnostickou metodou je echokardiografie;
apikalni posun odstupu septdlniho nebo zadniho cipu
by mél byt vétsi nez 8mm/m?, existuji vsak i vyjimky

’ ’ ’ ’

11:28:21
B/ 1/E/H5

Ebsteinova anomalie trikuspidalni
chlopné - typ B.TTE, ¢tyfdutinova apikalni projek-
ce.Velka prava sin (PS) spojend s mensi atrializova-
nou pravou komorou (ARV) a mala apikalni prava
komora (PK). TéZce dilatovany anulus trikuspidalni
chlopné je oznacen kfizky (70 mm).

sv 2

® typ D - nejnepiiznivéjsi varianta, kdy celou pravou
komoru tvofi atrializovana ¢ast; hrotova ¢ast pravé
komory chybi a z pravé komory zbyva jen maly in-
fundibularni prostor.

yN~v2

klinickych projevii; na jedné strané existuji nejtézsi
formy, neslucitelné se Zivotem, projevujici se hydro-
psem plodu nebo brzkym tmrtim po narozeni, na
druhém konci spektra existuji mirné formy, které jsou
v détstvi asymptomatické a mohou byt objeveny az
v dospélosti. Cyandza se mtize vyvinout az postupne,
s progresi vady v dospélosti.

Pro Ebsteinovu anomadlii je typicky WPW syndrom
s atrioventrikularni reentry tachykardii pfi akcesorni
spojce, ale i fibrilace a flutter sinf, méné casto komo-
rové tachykardie.

vad. Mirné formy mohou byt diagnostikovany az v do-
spélosti, kdy ¢ini vyskyt Ebsteinovy anomalie v nékte-
rych souborech az 3 % vSech VSV.“®

, , ). Pro zhod-
noceni mezisiriové komunikace a jinych detaild dopl-
nime TEE ( , , ,

). Prosty rentgenovy snimek hrudniku
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Ebsteinova anomadlie trikuspidalni
chlopné s velkou trikuspidalni regurgitaci v ba-
revné dopplerovské echokardiografii, morfologie
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Ebsteinova anomalie, TTE, projekce
na parasterndini dlouhou osu ukazuje typicky utla-
¢enou levou komoru (LK) a levou sif (LS) a tézce
dilatované pravostranné oddily
ARV - atrializovana ¢ast pravé komory

Ebsteinova anomalie trikuspidalni chlopné, TTE, ¢tyfdutinova

regurgitace (téz

(téz

pfi kontrastnim vysetieni
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apikalni projekce. Velmi restriktivni pohyb septalniho i predniho cipu zpUsobuje
téZkou poruchu koaptace s vyznamnou trikuspidalni regurgitaci.

Ebsteinova anomalie trikuspidalni chlopné, TTE, projekce
na parasterndini kratkou osu. V misté nefunkéniho septalniho cipu je vyznamna

Ebsteinova anomalie trikuspidalni chlopné, TTE, ¢tyfdutinova
apikalni projekce. V misté nefunkéniho septélniho cipu je vyznamna regurgitace

TEE, Ebsteinova anomalie trikuspidalni chlopné bez defektu
sinového septa, se zcela stopovym pravolevym zkratem pres drobné PFO


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_100.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_101.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_102.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_103.mp4

ukaze velikost srde¢niho stinu a kardiotorakalni in-
dex. U vysoce rizikovych pacientd indikujeme pra-
vostrannou katetrizaci k oztejmeni moznosti pouziti
bidirekéni kavopulmonalni anastomézy, kterou nelze
indikovat pfi tlaku v plicnici pfesahujicim normalni
hodnoty. U starsich pacientt doplriujeme kromé pra-
vostranné katetrizace i koronarografii. K upfesnéni
morfologie i funkce je vyhodné zobrazeni pomoci mag-
netické rezonance (CMR), jez miZe mit i prognosticky
vyznam."”

chlopné.

45.12.5 Lécba

Operace Ebsteinovy anomalie byva spojena s vyssi ¢as-
nou mortalitou, kterd se pohybuje vrozmezi 6-31 %.“8-5D
Nejvyhodnéjsi korekci se zda plastika trikuspidalni
chlopné, kterd je v8ak velmi slozita a zcela se 1isi od
béznych anuloplastik trikuspidalnich regurgitaci z ji-
nych pficin. U Ebsteinovy anomalie vzhledem ke kom-
plexnosti vady nestaci pouhé zmenseni trikuspidalniho
anulu. V priibéhu let bylo navrzeno nékolik zpiisobi
upravy trikuspidalni chlopné (napi. podle Danielsona
nebo Carpentiera).

V soucasné dobeé se pouZziva modifikace podle da Silvy,
zvand také ,,cone repair®, Pfi této operaci se mobilizuje
trikuspidalni chlopen, funkéni ¢ast mobilizované triku-
spidalni chlopné se sesiva k sobé a tento konus (trych-
tyT) se v§iva zpét do anulu. Nové vytvorena trikuspidal-
ni chlopeii se vétsinou stabilizuje prstencem. Dale se
plikuje dilatovana atrializovana ¢ast pravé komory. Pii

18CH_§
aHz™ TN

o
P ann
4 T

TEE u pacientky s Ebsteinovou ano-
malii ukazuje 9 mm velky defekt septa sini (Sipka)
s bidirekénim zkratem
AO - aorta, LS - leva sif, PS — prava sin

TEE, Ebsteinova anomalie trikuspidalni chlopné muze byt
pfi jicnové echokardiografii prehlédnuta ¢i podcenéna, trikuspidalni chlopen
se muze zdat v nékteré projekci normalni

Ebsteinova anomalie trikuspidalni chlopné, TEE, longitudinalni

Py

projekce. Po podéni kontrastu do periferni Zily je patrny maly pravolevy zkrat
otevienym foramen ovale u pacientky s Ebsteinovou anomalii trikuspidalni

pfiznivé anatomii jsou vysledky této metody velmi dobré
( ).(48)

U vysoce rizikovych pacientl s dysfunkéni pravou
komorou je sou¢asné provedena bidirekéni kavopulmo-
nalni anastoméza (BCPA) (kap. 45.14.2), ktera pfivadi
krev z horni duté Zily rovnou do plicnice, a odleh¢i tak
pravé komote. Tento vykon je mozny pouze pfi zcela
normalnim tlaku v plicnici, coZ u star$ich pacientt
s pokrocilou vadou nebyva bézné.
rych neni mozna plastika, miize byt implantovana bio-
protéza i v mladém véku. U mechanické protézy hrozi
v trikuspidalni pozici velmi vysoké riziko trombdzy,
proto se ji vyhybame.

Po operaci jsou pacienti ohrozeni selhanim pravé
komory se syndromem nizkého srde¢niho vydeje, ne-
reagujicim na inotropika ani na volumexpanzi. Pro
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_104.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_105.mp4

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce. Pacient po chirurgické
korekci Ebsteinovy anomalie trikuspidalni chlopné podle da Silvy s resekci
atrializované casti pravé komory (ARV). Koaptace plastikované trikuspidalni
chlopné je po operaci v drovni anulu, rezidudlni regurgitace je minimalni,
zmensila se prava sin, je odstranéna ARV, zUstava dilatovana a dysfunkéni prava
komora, zvlasté v apikalni ¢asti. Pfi pfiznivém pooperacnim vyvoji se v pribéhu
mésicl funkce pravé komory mize zlepsit.

Indikace k intervenci u pacientl s Ebsteinovou anomalii podle guidelines z roku 2020

Indikace k chirurgické intervenci

Chirurgicka korekce je doporucena u pacientl s téZkou trikuspidalni regurgitaci C
se symptomy nebo s objektivnim zhorSovanim zatézové kapacity. Ma byt provadéna

chirurgem se specifickymi zkusenostmi nejen s VSV, ale i s operacemi

Ebsteinovy anomalie.

Pfi indikaci operace trikuspidaini chlopné by mél byt soucasné chirurgicky uzavren C
defekt sifového septa nebo PFO, je-li pfedpoklad, Ze uzavér bude hemodynamicky

tolerovan.

Chirurgicky vykon by mél byt zvéZzen bez ohledu na symptomy pfi progresivni dilataci lla @

pravého srdce ¢i pfi snizeni systolické funkce pravé komory.
Indikace ke katetrizac¢ni intervenci

Pacienti s vyznamnymi symptomatickymi arytmiemi nebo preexcitaci by méli C
podstoupit elektrofyziologické vysetreni s naslednou ablaci, pokud je proveditelns,
¢i chirurgické feSeni arytmii v pfipadé planované srdecnf operace.

P¥i dokumentované systémové embolizaci zplsobené pravdépodobné paradoxni lla C
embolizaci by se mél zvazit izolovany katetriza¢ni uzavér defektu sifiového septa nebo

PFO s peclivym zhodnocenim nalezu pred intervenci, aby nedoslo k vyznamnému

vzestupu tlaku v pravé sini nebo poklesu srde¢niho vydeje.

Pokud je vedoucim problémem cyandza (saturace v klidu < 90 %), mdze se zvazit llb C
izolovany katetriza¢nf uzavér ASD/PFQ, avsak vyzaduje ddkladné posouzeni pred

zakrokem s peclivym zhodnocenim nélezu pfed intervenci, aby nedoslo k vyznamnému

vzestupu tlaku v pravé sini nebo poklesu srdecniho vydeje.

ASD - atrial septal defect (defekt sifového septa), NYHA — New York Heart Association, PFO — patent foramen ovale (persistujicf
foramen ovale), RV - right ventricle (pravd komora), TR — tricuspid regurgitation (regurgitace trikuspidalni chlopné); VSD — ventricular
septal defect (defekt komorového septa)

narocnost a unikatnost operace i pooperacni péce je
nutna centralizace operaci Ebsteinovy anomalie.“®

Indikac¢ni kritéria operace Ebsteinovy anomadlie shr-
nuje . S klesajici mortalitou a dobrymi
vysledky plastik 1ze indikovat i méné symptomatické
pacienty s tézkou vadou.

Komunikaci na tirovni sini 1ze uzavfit katetriza¢né,
je-li hlavnim problémem paradoxni embolizace nebo
vyznamny pravolevy zkrat ( ), nefedi se tim
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vSak trikuspidalni regurgitace ani dysfunkce pravé ko-
mory. U operovanych pacientd s rizikem selhani pravé
nebo levé komory je naopak ponechdvana mald komu-
nikace mezi sinémi (fenestrace) pii uzavéru ASD. Lécba
akcesornich spojek pfi WPW syndromu je provddéna
pomoci katetrizacni radiofrekvencni ablace, pii ned-
spéchu a v tézsich ptipadech chirurgickou kryoablaci
pfi operaci trikuspidalni chlopné.


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_106.mp4

® PA je slozitd komplexni cyanotickd VSV.

® PAsedélina dvé rizné vady s riiznou patofyziologii,
klinikou, 1é¢bou i prognézou: pulmonalni atrézie
s defektem komorového septa (PA-VSD) a pulmonal-
ni atrézie s intaktnim komorovym septem (PA-1VS).

® PA-IVS je kritickd cyanoticka ductus-dependentni
VSV, novorozenci s touto vadou umiraji pfi uzavéru
duceje.

® PA-IVS miZe mit koronarni pistéle do dutiny pravé
komory a anomalie koronarnich tepen vcetné ste-
néz a uzaverd.

e PA-IVS miva unifokalni plicni zasobeni otevienou
tepennou duceji.

® Lécba PA-IVS zavisi na morfologii vady, je obtiZzna,
s nejistou dlouhodobou prognézou, vysledkem lé¢-
by mtize byt dvoukomorova cirkulace, jeden a ptl-
nebo jednokomorova cirkulace.

e PA-VSD miZe mit unifokalni nebo multifokalni
zasobeni plic pomoci aortopulmonalnich kolateral
(MAPCA).

® Chirurgicka lécba PA s MAPCA je narocna, spociva
vunifokalizaci a radikalni korekci, dospéli pacienti
mohou mit rezidudlni stenézy vétvi plicnice, hypo-
plastické plicni fecisté i plicni hypertenzi.

® Konduit mezi pravou komorou a plicnici u obou
typtt PA podléha v pribéhu 10-15 let degeneraci
avyzaduje chirurgickou vyménu, piipadné u vhod-
nych pacienti katetriza¢ni implantaci pulmonalni
chlopné.
zou a fadou rezidudlnich nalez. Jejich sledova-
ni a 1écba v dospélosti patii do specializovanych
center.

45.13.1 Definice a klasifikace

PA je tézka komplexni cyanotickd VSV. Podle piitom-
nosti nebo nepiitomnosti defektu komorového septa se
déli na PA s defektem komorového septa (PA-VSD) a PA
s intaktnim komorovym septem (PA-IVS). Obé vady se
v mnohém lisi, proto jsou probrany zvlast.

MiiZe mit atretickou pouze chlopen plicnice nebo i in-
fundibulum pravé komory, ptipadné mize chybét in-
traperikardialni ¢ast kmene plicnice.®” Plicni zdsobeni
je otevienou tepennou duceji nebo aortopulmonalnimi
kolaterdlami (MAPCA - mnohocetné aortopulmonalni
kolateraly). Vétve plicnice mohou byt spojené (kon-
fluentni) nebo nekonfluentni. Perfuze plic mtze byt
z jediného zdroje, obvykle z duceje (unifokalni) nebo
multifokalni z vice zdroja.

45.13.2 Patofyziologie

Defekt komorového septa byva velky. Stupen cya-
noézy zavisi na plicnim pratoku, ktery je zajistovan
duceji a aortopulmondlnimi kolaterdlami (MAPCA).
V plicnich segmentech, které jsou zasobeny Sirokymi
kolaterdlami pod systémovym tlakem se mtize vyvi-
nout plicni cévni obstrukéni choroba s plicni hyper-
tenzi (segmentarni plicni hypertenze) ( ),
v jinych segmentech je za stendézou vétvi plicnice nor-
malni tlak.

Je to vzacna kritickd VSV. Prava komora mtiZe byt tézce
hypoplasticka nebo dilatovana. Tripartitni PK ma vyvi-
nuty vSechny 3 ¢asti: vtokovou, apikalni trabekularni
a vytokovou. Bipartitni prava komora ma atretické in-
fundibulum nebo hrotovou ¢ast. Trikuspidalni chloperi
byva abnormalni s dysplastickymi cipy, v 10 % mize
byt pfitomna Ebsteinova anomalie (kap. 45.12). Vét-
ve plicnice byvaji vyvinuté. Plicni fecisté je zasobeno
otevienou tepennou duceji. Vysoky tlak v PK miize vést
asiu tfetiny az poloviny pacientt ke vzniku sinusoidii
(koronarnich pistéli), kterymi komunikuje vysokotlaka
dutina PK s korondrnimi tepnami. Casté jsou anomdlie
koronarnich tepen, hyperplazie jejich medie a intimy
se sten6ézami az uzavérem korondrnich tepen. Velké
aortopulmonalni kolaterdly jsou u PA-IVS vzicné.

K obstrukci RVOT dochazi nejspiSe relativné pozdé
ve fetdlnim vyvoji.

PK kondi slepé, trikuspidalni chlopen regurgituje
a zilni navrat se dostava otevienym foramen ovale do
levé siné. Plicni feciSté je zdsobeno otevienou tepennou
duceji, po jejimz uzavieni dojde k tézké hypoxemii,
acidéze a zhrouceni krevniho obéhu. V pfipadé stenéz
nebo uzavért koronarnich tepen a pfitomnosti sinu-
soidli mezi dutinou PK a koronarnimi tepnami muze
byt koronarni cirkulace zavisla na vysokotlaké pravé
komote. Po dekompresi PK mtze dojit k ischemii myo-
kardu, steal fenoménu nebo dmrti.

Perinatalni mortalita je vysoka.
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inoperabilni.

45.13.3 Epidemiologie

PA-VSD se vyskytuje asiu 1,1 % vSech VSV. Asi ve 40 %
je sdruzena s mikrodeleci chromosomu 22, ¢astéji
umultifokalniho plicniho zasobeni s hypoplastickymi
plicnicemi.

45.13.4 Diagnostika

Diagnostika PA po narozeni je podrobné popsina
v ucebnicich détské kardiologie.®” Kapacita plicniho
fecisté pred radikalni korekei je hodnocena angiogra-
ficky indexy podle McGoona a Nakaty.

McGoontiv index je stanoven pomérem souctu pri-
mérQ pravé a levé vétve plicnice tésné pred odstupem
vétve pro horni laloky a priméru hrudni aorty v mis-
té branice. Normalni hodnoty jsou nad 2, index pod
1-0,8 znaci tézkou hypoplazii plicniho fecisté.

Nakattiv index znamena soucet vypoctenych ploch
prifezl obou vétvi plicnice vimm? déleny télesnym po-
vichem. Normalni hodnota je nad 290-330 mm?/m?,
hodnoty pod 150 az pod 100 mm?/m? znamenaji tézkou
hypoplazii plicniho fecisté.

Tyto indexy slouzi k rozhodnuti o dal§im postupu.

Pacienti s PA-IVS bez intervence neptezivaji do do-
spélosti. Pacientis PA-VSD mohou vzicné do dospélosti
preZit bez radikalni korekce, ptipadné i bez paliativni

45.13.5 Lécba

Vada je v naprosté vétsiné piipadii korigovana v dét-
stvi. Zcela vzacné mohou pfezit bez operace néktefi
pacienti s pfiméfenou kolateralni cirkulaci, mivaji

Suprasternalni projekce pacientky s pulmonalni atrézii (PA)
s defektem komorového septa. V dospélém véku ma pacientka tézkou
cyandzu, zkrat na defektu komorového septa je pfi PA pravolevy, plicni fecisté
je zdsobeno mnohocetnymi Sirokymi kolateralami z aorty (MAPCAs), jejichz
kontinudlni systolicko-diastolicky tok je patrny na barevném dopplerovském
mapovani. Vada je pro plicni hypertenzi a nepfiznivé anatomické poméry

TTE, projekce na parasternalni dlouhou osu. Dospéla pacientka
s pulmonalni atrézii (PA) s defektem komorového septa. V parasterndini dlouhé
ose je vidét Sirokd aorta, nasedajici na defekt komorového septa. Barevné
dopplerovské mapovani ukazuje aortélni regurgitaci do levé i pravé komory. Bez
zobrazeni plicnice a bez katetrizace nelze rozhodnout, zda se jedna o PA nebo
Fallotovu tetralogii (TOF) ani to, zda je vada operabilni. Obraz v parasternalni
dlouhé ose miize byt u neoperované vady (PA nebo TOF) identicky.

PA-IVS je vzacna kritickd VSV s vyskytem asi 1 % ze
vSech VSV. Incidence byla 7-8 na 100 tisic Zivé naroze-
nych déti, pfi soucasné moznosti fetalni diagnostiky
klesla incidence na 4,5/100 tisic porodd Zivé naroze-
nych déti. 1

operace ( ). Naprosta vétsina pacientii vsak
v soucasné dobé podstoupila radikalni (¢asto vicestup-
niovou) korekci vady v détstvi a je nutno zhodnotit re-
zidualni nélezy.

Pfi hodnoceni rezidualnich nélezti v dospélosti je
velmi dtileZité mit operacni protokol z détstvi! Kromé
echokardiografie je diilezitd CT angiografie se za-
méfenim na prichodnost pulmonalnich konduitt,
BCPA nebo TCPC, na rezidudlni MAPCA, anomalie
koronarnich tepen, abnormality vétvi plicnice a pa-
tologické rezidualni nalezy po unifokalizaci plicniho
fecisté, které jsou velmi casté. Miize byt nutna i koro-
narografie a pravostrannd katetrizace. Pacienti mohou
mit segmentarni plicni hypertenzi i periferni stenézy
vétvi plicnice.

Diagnostika rezidualnich néleziiijejich feSeni jsou
slozité a patii do specializovaného centra ( ,

’ )'

v8ak tézkou cyanézu, hemoptyzy, plicni hypertenzi
a umiraji v mladém dospélém véku.

Lécba v détstvi je chirurgicka a lisi se podle toho,
zda je zasobeni plic unifokalni, nebo multifokalni.
U unifokalniho zasobeni se brzy po narozeni prova-
di arteridlni spojka, pozdéji, pti dostatecné kapacité
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Pacientka po radikalni korekci pulmo-
nalni atrézie v détstvi s ne¢ekanym nélezem roz-
sahlého aneuryzmatu levé koronarni tepny (Sipka),
CT angiografie s 3D rekonstrukci

plicniho fecisté, radikalni korekce s pouzitim konduitu
s chlopni. Tento konduit v dospélosti ¢asto vyzaduje
vymeénu pro degeneraci.

Pacienti s multifokdlnim zasobenim plic maji ne-
jistou prognézu pii konzervativnim i chirurgickém
postupu. Je mozna chirurgicka unifokalizace plicniho
cévniho zasobeni, vyzadujici ¢asto opakované, slozi-
té chirurgické vykony. Pfi chybéni nativnich plicnic
se vytvafeji v hilech tubusy z perikardu, do kterych
jsou napojeny jednotlivé aortopulmonalni kolateraly.
Nasleduje definitivni korekce s uzavérem komorové-
ho defektu a spojenim pravé komory s plicnici kon-
duitem. V poslednich letech je na nékterych praco-
vistich piiklon k jednorazové ¢asné unifokalizaci se
soucasnou korekci, kterd by méla zajistit rtist hypo-
plastického plicniho fe¢isté a odstranit pfetizeni dané
MAPCA.

V dospélosti maji tito pacienti za sebou ¢asto mno-
ho operaci a maji fadu rezidudlnich nélezti, véetné
plicni arteridlni hypertenze. Rezidualni periferni
stendzy plicniho fecisté lze fesit katetriza¢nimi in-
tervencemi - angioplastikou a stentingem. Dysfunk¢-
ni chlopen v konduitu mtze byt nahrazena perku-
tanni katetriza¢ni implantaci pulmonalni chlopné
(kap. 45.9.5).

VRT THIN COLLECTION

CT angiografie s 3D rekonstrukci.
Pulmonalni atrézie po radikalni korekci v détstvi,
kalcifikovany stenoticky pulmondlni homograft
a uzavér levé vétve plicnice (Sipka).

TEE s barevnym dopplerovskym mapovanim, pacientka
po radikalni korekci pulmonalni atrézie ma rezidualni stfedné vyznamnou
aortalni regurgitaci a v misté odstupu levé koronarni tepny z aorty se rysuje
velké, ¢aste¢né ztrombotizované aneuryzma levé koronarni tepny ( ).

Jedna se kritickou VSV s neptiznivym pribéhem, vada
je zavisla na oteviené tepenné duceji, ktera je udrzo-
vana po narozeni oteviena pomoci infuze s prostaglan-
dinem E. Perforace atretické membrany plicnice miZe
byt provedena katetriza¢né pomoci radiofrekvenc¢ni
energie nebo laserem s naslednou balonkovou valvu-
loplastikou, miZe byt doplnéna balonkova atriosep-
tostomie. Definitivni feSeni spociva ve dvoukomoro-
vé cirkulaci (asi v 20 %), pokud neni pfitomna tézka
hypoplazie PK ani koronarni cirkulace zavisla na PK.
Operace mohou byt vicefazové. U hranicni velikosti PK
se provadi jedna a ptilkomorova cirkulace s bidirekéni
kavopulmonalni anastomézou (kap. 45.14.1), PK pak
cerpa krev jen z dolni poloviny téla, horni duta Zila je
napojena na plicnici. U tézké hypoplazie PK se prova-
di jednokomorova cirkulace, totalni kavopulmonalni
spojeni (kap. 45.14).

V dospélosti zavisi rezidualni nilezy na typu ope-
race provedené v détstvi. U biventrikularni korekce
se rezidudlni nalezy a jejich 1é¢ba podobaji Fallotové
tetralogii, jsou Casté arytmie, pulmonalni stenéza ¢i
regurgitace, trikuspidalni regurgitace a koronarni
anomadlie. Dlouhodobé problémy u jednokomorové
cirkulace jsou probrany v kapitole 45.14 Fontanovska
cirkulace.
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Termin univentrikularni srdce shrnuje fadu malfor-

maci, u kterych leva nebo prava komora chybi tplné,

nebo pokud je ptitomna, je hypoplastickd, vétS§inou bez

moznosti biventrikularni cirkulace. Patii sem:

e trikuspidalni atrézie;

e syndrom hypoplastického pravého srdce, napt. pul-
monalni atrézie s intaktnim komorovym septem;

e syndrom hypoplastického levého srdce véetné mi-
tralni atrézie;

® dvojvtokova leva komora;

® dvojvtokova prava komora;

e extrémni formy nebalancovaného kompletniho AV
septalniho defektu;

® jedina (spoletna) komora s nedefinovanou morfo-
logii.

Tyto malformace jsou vzdy asociovany s dalsimi intra-

a extrakardidlnimi vadami, mezi néz se fadi napt.:

® ASD, VSD, AVSD, PDA;

® aortalni stendza valvarni, subvalvarni;

e anomalie aortdlniho oblouku: hypoplazie, inter-
rupce, koarktace;

® pulmondlni stenéza valvarni, subvalvarni, pulmo-
nalni atrézie;

e anomadlie plicnice: periferni stenézy, hypoplazie,
jednostranna absence vétve plicnice;

e diskordantni spojeni, malpozice velkych tepen;

® stendza nebo regurgitace AV chlopni, overriding,
straddling;

® evoizomerismus, dextroizomerismus, abnormalni
napojeni systémovych nebo plicnich zil;

® Jlevostrannad horni dutd zila, chybé&jici v. anonyma,
chybéjici pravostranna horni duta zila, chybéjici in-
frahepatdlni dolni dutd zila s kontinuitou v. azygos
nebo hemiazygos;

e aortopulmonalni kolateraly;

® polysplenie, asplenie.

e Trikuspidalni atrézii nebo vady s funkéné spolec-
nou komorou bez plicni hypertenze 1ze fesit fon-
tanovskou korekci. V soucasnosti je pouzivané
totalni kavopulmonalni spojeni (TCPC) s napoje-
nim horni duté Zily i dolni duté Zily na plicnici.
Konduit z dolnf duté zily mtize vést intraatridlné
nebo extrakardidlné. U rizikovych pacientt je do-
plnéna fenestrace konduitu s malym pravolevym
zkratem.

® U fontanovské korekce je vyfazena funkce pravé ko-
mory, v plicnici jsou pomalé Zilni toky, je zvyseny
centralni zilni tlak.

e Podminkou indikace i dlouhodobého fungovani
fontanovské cirkulace je nizky tlak v plicnici a niz-
ka PAR.

® Dacienti s fontanovskou korekci jsou ohrozeni fa-
dou komplikaci, které mohou vést k selhani této
paliativni a zranitelné cirkulace: tromby v kon-
duitu i v plicnici, tromboembolické komplikace,
supraventrikularni arytmie, dysfunkce spole¢né
komory, chlopenni vady, exsudativni enteropa-
tie (protein-losing enteropathy - PLE), chronicka
hepatopatie, otoky, vypotky, ascites, rezidualni
cyanoéza aj.

® TCPC lze u vybranych vhodnych pacient@ provést
i v dospélosti. Je viak nutné katetriza¢ni ovéreni
nizkého tlaku v plicnici a nizké PAR, pfitom urceni
PAR u univentrikularni cirkulace mtize byt velmi
obtiZzné. Nékteii pacienti po fontanovské operaci
v détstvi vyzaduji reoperaci v dospélosti.

e Sledovani pacientdl s univentrikularni cirkulaci
patii do specializovaného centra.

45.14.1 Definice a klasifikace

Univentrikularn{ srdce znamena jedinou funkéni ko-
moru. Mlze se jednat o pacienty s riznymi typy VSV:
trikuspidalni atrézie ( ), méné ¢asto mit-
ralni atrézie, funkéné spole¢na komora, napt. dvou-
vtokova levd komora ( , ), nebo
obecné vyznamny nepomeér mezi komorami s tézkou
hypoplazii jedné z komor.

Operace Fontanova typu znamena paliativni vy-
kon, kdy je venézni navrat z dutych zil derivovan pii-
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mo do plicnice; tim je vyloucena funkce subpulmo-
nalni komory. Vznika tak univentrikularni cirkulace
s jedinou funké¢ni systémovou komorou, ze které od-
stupuje aorta. Tato komora miize byt podle typu vady
morfologicky leva, nebo prava. Pulmonalni chlopeni
nebo kmen plicnice byvaji ¢asto zaslepeny. Sitiové sep-
tum je excidovano a vznika spole¢ny sifiovy prostor.
Tento typ operace je pouzivan pro vady, u kterych neni
mozna biventrikularni korekce. Podminkou provedeni



fontanovské cirkulace je nizky tlak v plicnici, nizka
plicni cévni rezistence a dobra funkce spole¢né komory
i atrioventrikularnich chlopni ( .

Starsi typy Fontanovy operace spocivaly v napoje-
ni pravé siné pfimo na plicnici a vedly k tézké dilata-
ci pravé siné se vznikem trombti a supraventrikular-
nich arytmii ( ).

Moderni fontanovska operace se nazyva totalni
kavopulmonalni spojeni (TCPC) a spociva v intra-
atridlnim nebo extrakardidlnim konduitu, ktery vede
krevz dolni duté zily do plicnice a soucasné je napojena
na phcn1c1 1 horni duta Zila (

U pacientd s rizikem vysokeho #ilntho tlaku j je pro-
vedena fenestrace - spo]em konduitu malym otvo-
rem se spole¢nym sitiovym prostorem (

). U syndromu heterotaxe (kap. 45. 21)
kdy chybi dolni duta Zila a je zdvojena horni duté Zila,
se provadi Kawashimova modifikace s napojenim obou
hornich dutych Zil na obé vétve plicnice ( ).
Vyusténi hepatalnich Zil miZe byt ponechano do spolec-
ného sitiového prostoru, coZ piedstavuje rezidualni pra-
volevy zkrat, nebo je napojeno konduitem na plicnici.

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce. Do dospélosti neoperovana
trikuspidalni atrézie; prava komora je tézce hypoplasticka, plicnice byva
hypoplasticka, stenoticka, az atreticka, na urovni sini musi byt dostate¢né velka
komunikace, byva pfitomen i defekt komorového septa.

TTE, ¢tyidutinova apikalni projekce. Dvouvtokova levd komora
(DILV), mitralni i trikuspidalni chlopen uUsti do spole¢ného komorového
prostoru morfologicky levé komory, trikuspidalni chlopen se upind do vrcholu
komorového septa. Kruhova struktura v pravé sini pfedstavuje intraatrialni tunel
totalniho kavopulmonalniho spojeni (TCPC) ( ).
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TTE, ¢tyrdutinova apikalni projekce,
dvouvtokova leva komora (DILV), do které usti obé
atrioventrikuldrni chlopné s velkym komorovym
defektem. Intraatridlni tunel totalniho kavopul-
monalniho spojeni (TCPC) v pravé sini je oznacen
Sipkou.

Indikace k intervenci u pacientl s univentrikularnim srdcem podle guidelines z roku 20207

Kandidéati fontanovské operace s neoperovanym univentrikuldrnim srdcem nebo jen po C
paliativni operaci by méli byt dobre vybrani a peclivé vysetreni ve specidlnich expertnich

centrech multimodalitnimi vySetfovacimi metodami vcetné katetrizace (je nezbytny nizky

plicni cévni odpor, dobré funkce AV chlopné/chlopni, zachovana funkce komory).

U pacientl se zvysenym plicnim prdtokem (coZ je v dospélém véku nepravdépodobné) by
se meél zvaZit podvaz plicnice nebo utaZeni starsi bandaze.

U pacientl s téZkou cyandzou, se snizenym plicnim pritokem bez zvysené plicni cévni

rezistence by se méla zvazit bidirekenf kavopulmondlni Glennova anastomaza.

Transplantace srdce a transplantace srdce a plic by se méla zvazit u pacientl ve Spatném

klinickém stavu, pokud neexistuje zadna konvencnf chirurgickd moznost zékroku.

Pacienti s tézkou cyandzou a snizenym plicnim prdtokem nevhodni k bidirekéni

lla C
lla C
lla C
b C

kavopulmonalni anastomdze (BCPA) mohou byt zvaZeni k provedeni spojky mezi

systémovym a plicnim fecistém.

AV - atrioventricular (atrioventrikularni)
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komora je hypoplasticka.

komorového septa.

Totalni kavopulmonalni spojeni sna-
pojenim horni duté zily (HDZ) i dolni duté zily (DDZ)
pomociintraatridlniho tunelu na pravou vétev plic-
nice (APdx), fenestrace do spole¢ného sinového
prostoru je oznacena ¢ervenou Sipkou.

Autorem obrazku je MUDr. Pavel Zacek, pievzato s laska-
vym svolenim z publikace Jana Popelova: Vrozené srdec¢ni
vady v dospélosti. Praha: Grada Publishing; 2003

Fontanovska korekce na

jednokomorovou cirkulaci — totaIni bidirekéni
kavopulmondlni spojeni podle Kawashimy

u syndromu heterotaxe s levostrannym
izomerismem, hypoplazii levé komory,
spole¢nou sini. Pravostranna horni duta zila
(RSVC) je napojena na pravou vétev plicnice,
levostranna horni dutd Zila (LSVC) ustila plvodné
do koronarniho sinu (CS), nyni je napojena na
levou vétev plicnice (PA), jaterni Zily (hep. v.)
jsou ponechany Ustit do spole¢ného sifnového
prostoru, pacient mél agenezi dolni duté zily
Zvefejnéno s laskavym svolenim operatéra

a autora schématu prof. MUDr. Bohumila Hucina,
Détské kardiocentrum FN v Motole
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TEE, trikuspidalni atrézie po starSim typu fontanovské korekce
podle Dotyho, dnes jiz nepouzivané. Operace spocivala v napojeni pravé siné
pfimo na plicnici. Po této operaci dochazelo k velké dilataci pravé siné s tézkym
spontannim echokontrastem. V dilatované sini mohly vznikat tromby, které
embolizovaly pfimo do plicnice, pacienti méli také ¢asto supraventrikularni
arytmie. Levad komora a leva sin jsou bez spontanniho echokontrastu, prava

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce, pacient se spole¢nou
dvouvtokovou levou komorou, ktery mél provedeno totalni kavopulmonalni
spojeni (TCPC) az v dospélém véku. Tunel TCPC je vidét v pravé sini, detaily |épe
zobrazi TEE. Pravd komora je slepy prostor, spojeny s levou komorou defektem

TEE, totalni kavopulmonalni spoje-
ni (TCPC) s fenestraci, tunel TCPC probiha v pravé
sini (PS), kterd je spojena defektem sifiového septa
(Zlutad *) s levou sini (LS), fenestrace v tunelu je ozna-
¢ena ¢ervenou Sipkou, AO — aorta (téz
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Vrozené srdecni vady v dospélosti

Obr. 45.135 Bidirekéni kavopulmonalni spojeni
(BCPA) s napojenim horni duté zily (HDZ) na pravou
vétev plicnice (APdx) maze byt prvnifazi dvoufazové
provedeného totdlniho kavopulmonalniho spojeni
nebo i definitivni paliaci u rizikovych pacientt
Autorem obrazku je MUDT. Pavel Z&cek, prevzato s laska-
vym svolenim z publikace Jana Popelova: Vrozené srde¢ni
vady v dospélosti. Praha: Grada Publishing; 2003

Glennova anastoméza se v dnes$ni dobé provadi
jako bidirekéni kavopulmonalni anastoméza (BCPA)
s napojenim horni duté Zily na plicnici end-to-side
(Obr. 45.135). U rizikovych pacientl s cyanotickou
vadou miZe predstavovat definitivni paliaci nebo byt
soucasti jiné operace (kap. 45.12.5), nebo mize byt
prvnim stupném korekce, kterd miize byt pozdéji do-
plnéna na TCPC.

45.14.2 Patofyziologie

Pacienti s funkéné spole¢nou komorou maji bez opera-

ce tézkou cyanézu. Arteridlni saturace kyslikem byva

kolem 75-85%, ale vzicné u idedlné balancovanych vad

mize byt klidové i > 90 %. Existuji dva zasadné odlisné

stavy podle velikosti plicniho pritoku:

® Neni-li plicni pritok z vysokotlaké komory omezen
(stenézou plicnice nebo chirurgicky provedenou
bandaZi plicnice), dochaziu déti k imrti na srde¢ni
tenze, dojde k remodelaci plicniho fecisté s plicni
cévni obstrukeni chorobou a inoperabilnim Eisen-
mengerovym syndromem (kap. 45.16).

® Je-li plicni priitok omezen (pulmonalni stenézou),
nevznika plicni hypertenze. U téchto pacientd je
mozny kardiochirurgicky vykon, ktery spocival
drive ve spojkovych operacich, v soucasnosti se
provadi pfi vhodném nélezu TCPC. Po této operaci
vymizi cyanéza, pacienti jsou v klinicky dobrém
stavu, avsak s fadou rizik: v konduitu je pomaly
Zilni tok, Casto je zvySeny Zilni tlak, velkym rizi-
kem je zvySeni tlaku v plicnici z jakékoliv pficiny

Obr. 45.136 Klasickd Glennova spojka se dnes jiz
nepouZziva, ale néktefi starsi pacienti s ni mohou do-
posud zit. Spocivala v napojeni horni duté zily (HDZ)
na pravou vétev plicnice (APdx) end-to-end s oddé-
lenim pravé vétve plicnice od kmene plicnice (AP).
Autorem obrazku je MUDr. Pavel Zacek, prevzato s laska-
vym svolenim z publikace Jana Popelové: Vrozené srdec¢ni
vady v dospélosti. Praha: Grada Publishing; 2003

Tzv. klasicka Glennova spojka pouzivana od kon-
ce padesatych let znamenala napojeni horni duté zily
na pravou vétev plicnice end-to-end s jejim odpoje-
nim od kmene plicnice, v soucasnosti se jiz nepouziva
(Tab. 45.1, Obr. 45.136).

(embolizace z trombdzy Zil dolnich koncetin nebo
z tromb vzniklych v konduitu, postkapilarni plicni
hypertenze pii zhorseni systolické nebo diastolické
funkce spolecné komory, pfi dysfunkci chlopni ve
spolecné komofte aj.).

e Pro fontanovskou cirkulaci je charakteristicka ne-
moznost zvy$eni srde¢niho vydeje pii zatézi, a to
i pii dobré funkci systémové komory. Je to dano
nemoznosti zvySeni preloadu, na kterém je tato
cirkulace zavisla.

® Chybéni subpulmonalni komory vede k chronické
systémové zilni hypertenzi a alterované plicni hemo-
dynamice.

Pacienti po fontanovské korekci jsou ohrozeni téz
arytmiemi, tromboembolickymi komplikacemi, pfise-
lhavani fontanovské cirkulace exsudativni enteropatii
(PLE: protein-losing enteropatie) se ztratou bilkovin
pfi stfevni lymfangiopatii, otoky, vypotky, ascitem.

Pomaly nepulsatilni Zilni tok mtiZe mit neptiznivy
vliv na plicni mikrocirkulaci s vyvojem endotelialni
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dysfunkce, pacienti po fontanovské korekci maji
zvy$enou plazmatickou a tkanovou hladinu endo-
telinu 1.

Plicni arteriovendzni malformace jsou drobné spoj-
ky zpiisobujici intrapulmondlni pravolevy zkrat a de-
saturaci. Nejcastéji se vyvijeji, je-li z plicni cirkulace
vyfazena venézni krev z jaternich Zil, napt. pti BCPA

45.14.3 Epidemiologie

Trikuspidalni atrézie predstavuje asi 0,7-0,8 % vSech
VSV, funkéné spolecné komory asi 1,3 % vSech VSV.

45.14.4 Diagnostika

Podrobna diagnostika komplexnich VSV pfesahuje ra-
mec této publikace. U dospélych je nutné védet, jaké
operace podstoupili v détstvi, optimalni je znalost ope-
ra¢niho protokolu. U fontanovské cirkulace je tunel
TCPC vidéti transtorakalni echokardiografii v pravé sini
( , ), k bezpecnému vylouce-
ni trombti v konduitu a posouzeni dalsich detailti je nut-
na jicnova echokardiografie ( , ,
, , ). Dopple-
rovsky hodnotime respira¢ni variabilitu toku v horni
adolni duté Zile, ktera je pti dobré priichodnosti tuneld
zachovana a tok v inspiriu miva rychlost nad 40 cm/s
( ). K posouzeni rezidudlnich zkratti pouzi-
vame kontrastni echokardiografii. K vylouceni plicni
embolizace indikujeme CT angiografii. K posouzeni
prichodnosti intra- nebo extrakardidlniho konduitu
je vhodna aplikace kontrastni latky do dolni koncetiny
( ). Ke zhodnoceni plicniho priitoku a priito-
ku kolaterdlnim fecistém, zhodnoceni priitoku tunely
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TEE, v pravé sini je patrny dilatovany
intraatridlni tunel TCPC s velkym trombem
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s agenezi dolni duté zily s ponechanim vyusténi he-
patalnich zil do spole¢ného sinového prostoru. Jinou
pricinou desaturace po samotné BCPA mohou byt Zilni
kolateraly mezi horni a dolni dutou Zilou nebo mezi
horni dutou Zilou a koronarnim sinem.

Za 20 let od operace pieziva 82,6 % pacienttia 90 % pte-
Zivajicich pacientti je ve funkéni tfidé NYHA Ia I1.6% 53

avelikosti a funkce spole¢né komory je uzitecna srde¢ni
magneticka rezonance (CMR). Katetrizace je nutna pfi
selhavani fontanovské cirkulace nebo pied zvaZovanou
reoperaci. Pii podezieni na exsudativni enteropatii je
vhodné vysetieni albuminu v krvi a al-antitrypsinu ve
stolici. Souhrn doporucenych diagnostickych metod
po fontanovské operaci je v . Pacienti po
fontanovské operaci by méli byt pravidelné sledovani
v expertnim centru nejméné 1x rocné, a to véetné fyzi-
kalniho vysetfeni, urceni saturace, laboratornich odbé-
rl, echokardiografie a dalsich vySetfeni (dle potteby).
PfizvaZovani operace nebo reoperace v dospélosti je
nutna katetrizace na specializovaném pracovisti. Pro
indikaci Fontanovy operace jsou zakladni kritéria: "
e stfednf tlak v plicnici pod 15 mmHg;
® PARpod 2 Wj x m?;
® dostate¢na kapacita plicnic (McGoontv index nad
1,8);
® dobra funkce myokardu a srde¢nich chlopni.

15/01/2014 16:24:05
omolce S5-1/Adult

PHILIPS TIS0.5 Mio7

.+ Vel 58.2cmisg——_
PG 1mmHg .

Dopplerovské hodnocenitoku v horni
duté Zile ze suprasternalniho pfistupu u pacienta
s totalnim kavopulmondlnim spojenim. Je zacho-
vana dobrd respiracni variabilita s rychlosti toku
v inspiriu 59 cm/s.



velky trombus (¢ervenad Sipka) v dilatovaném
tunelu dolni duté Zily napojeném na levou
vétev plicnice, kterd je uzaviena opakovanymi
embolizacemi. Horni duta Zila je napojena

TEE, Totalni kavopulmonalni spojeni s tunelem v pravé sini.
V barevném dopplerovském mapovani je vidét fenestrace s malym pravolevym
zkratem z tunelu do pravé siné a také bidirek¢ni tok mezi sinémi defektem
sinového septa ( ).

Velky
trombus v dilatovaném
tunelu totalniho
kavopulmonalniho
spojeni, TEE

CT angiografie, TCPC,

na pravou vétev plicnice.

Normalni nalez v TEE u pacienta s totalnim kavopulmonalnim
spojenim (TCPC), tunel je vidét v pravé sini v pficném fezu, je v ném spontanni
echokontrast pfi pomalém toku, ale nikoliv tromby. Obé siné jsou spojené
velkym defektem septa sini.

Normalni nalez v TEE u pacienta s totalnim kavopulmonalnim
spojenim (TCPC), tunel je vidét v pravé sini v podélném fezu, je v ném
spontanni echokontrast pfi pomalém toku, ale nikoliv tromby
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_114.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_115.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_116.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_117.mp4
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Pacienti po Fontanové operaci — diagnosticky postup

Echokardiografie — diagnosticky nastroj prvni linie ke zhodnocenf funkce komory a chlopni; k zobrazeni tunelu
je nutna jicnova echokardiografie ¢i jiné zobrazovaci modality.

Laboratorni kontroly by mély byt provadény 1x ro¢né a mély by zahrnovat vysetfeni krevniho obrazu, Fe,
ferritinu, sérového albuminu, jaternich a rendlnich funkci; v pfipadé podezieni na PLE (protein-losing enteropathy)

je nutno vypocitat clearance al-anitrypsinu.

Magneticka rezonance (CMR) je obzvlasté dllezitd k ohodnoceni Fontanova spojeni nebo tunelu, kolaterdl
a plicnich Zil (napt. obstrukce pravostrannych plicnich Zil zvétSenou pravou sini) a rozdilnych plicnich pritokd;
dllezité je vysetfenf jater pomoci ultrazvuku, magnetickou rezonancia CT k vyloucenf fibrézy, cirhdzy ¢i hepato-

celularniho karcinomu.

Srdecni katetrizace by se méla provést v pfipadé objeveni se nevysvétlitelnych otokd, snizeni vykonnosti,
noveé vzniklé arytmie, cyandzy a hemoptyzy; poskytne zhodnoceni funkce komor a chlopni, hemodynamickych
parametrd veetné plicni cévni rezistence a zobrazf obstrukci Fontanova spojeni a cévni anomalie.

CT angiografie vyzaduje zkusenosti k odlisenf falesnych pritokovych artefaktd od opravdovych trombd.
CT zobrazi plicni embolizace, utlak plicnich Zil, systém TCPC, stendzy, fenestrace a dalsi.

45.14.5 Lécba a sledovani

Pfi splnéni podminek Fontanovské cirkulace
(kap. 45.14.4) 1ze chirurgicky korigovat komplexni
VSV s funkéné jedinou komorou pomoci totalniho
kavopulmondlniho spojeni (TCPC) s intrakardidl-
nim lateralnim tunelem nebo konduitem nebo
extrakardialnim konduitem, u rizikovych pacientt
s fenestraci (kap. 45.14.1). TCPC lze vyjimecné u vy-
branych vhodnych pacientt provést i v dospélosti.
U pacientd s hrani¢nimi kritérii pro fontanovskou
cirkulaci lze provést pouze paliativni BCPA, ktera
zlepsi saturaci.

Sledovani pacientii po provedené fontanovské cir-
kulaci by mélo probihat ve specializovanych centrech,
i kdyz kazdy pacient by mél mit soucasné také svého
kardiologa v misté bydlisté.

Antikoagulac¢ni 1é¢ba je indikovand u pacientil
s tromboembolickymi komplikacemi, prokdzanym
trombem nebo stazou krve v sitiovém prostoru, se
supraventrikuldrnimi arytmiemi, pii pfitomnosti fe-
nestrace, pii suspekci na sukcesivni embolizace plicni
aj. ( ).

Ztrata sitiové kontrakce pti supraventrikuldrni
arytmii mutze vést k hemodynamickému zhorseni
( ). Je indikovadna elektricka verze (s anti-
koagula¢ni ptipravou), medikamentézni 1écba (amio-

daron, sotalol), radiofrekvencni ablace na specializova-
ném pracovisti (technicky obtizna), konverze klasické
Fontanovy operace na TCPC s MAZE vykonem a redukci
pravé siné. Problémem je, Ze pii nutnosti trvalé kar-
diostimulace je u TCPC nutna chirurgickd implantace
epikardidlnich elektrod, transvenézni elektrody nelze
zavést!

Lécba exsudativni enteropatie (PLE) je obtiZna
a nejednoznacna ( ). Zda se, Ze urcity pozi-
tivni efekt (zvlasté na zvySeni zatéZové tolerance) by
mohla mit u fontanovské cirkulace specificka plicni
vazodilata¢ni 1é¢ba. Antagonista endotelinovych re-
ceptorl bosentan zlepsil maximalni spottebu kysliku
u pacientl po fontanovské operaci o 2 ml/kg/min ve
dvojité slepé, placebem kontrolované randomizované
studii TEMPO. "% Inhibitor fosfodiesterazy-5 Sildenafil
po jednorazovém podani zvysil srdecni index a snizil
plicni cévni rezistenci.”® Plicni vazodilata¢ni 1é¢ba
(antagonisté endotelinovych receptort, inhibitory
fosfodiesterazy-5) tedy miize u fontanovské cirkula-
ce zlep§it zatézovou kapacitu, ale pouze ve vybranych
pfipadech pacientd se zvySenym tlakem v plicnici, bez
zvy$eného enddiastolického tlaku v komote.

Chirurgicka 1écba zahrnuje konverzi na TCPC
u pacientli s napojenim pravé siné na plicnici (klasicka

Pacienti po Fontanové operaci - farmakologicka [é¢ba‘ 7

Staza krve v pravé sini, pomaly, nepulsatilni tok v systému TCPC a porucha koagulace mohou predisponovat

k trombdze.

Riziko subklinickych, recidivujicich plicnich embolizaci vedoucich k vzestupu plicni cévni rezistence vedlo k tomu,
7e nekteff odbornici doporucuji celoZivotni antikoagulacni Ié¢bu; neexistuji viak zddné dikazy o prospéchu tohoto

postupu a praxe se mezi jednotlivymi centry lisf.

Antikoagulace je jednoznacné indikovéna v pfitomnosti trombu v siiovém prostoru, v tunelu (fontanovském
spojeni) nebo v plicnici, pfi sinovych arytmiich ¢i tromboembolickych prihodéch.

Nova antikoagulacia (NOAC) nemohou byt v sou¢asnosti doporuc¢ena jako standardni antikoagula¢ni lé¢ba,”
nebot sice existuji sdéleni o jejich bezpecnosti u vybranych pacientd s Fontanovskou cirkulaci, avsak i data,

ukazujici na vyssi mortalitni riziko i riziko krvaceni pfi uzivani NOAC u VSV oproti warfarinu.””:7®



Fontanova operace). Dllezitd je v¢asnd chirurgicka
lé¢ba rezidudlnich nalezti nebo nové vzniklych chlo-
pennich vad (napt. rezidualni subaortdlni obstrukee,

Vrozené srdecni vady v dospélosti

mitralni, trikuspidalni, aortalni regurgitace). Selhani
fontanovské cirkulace mize vést k indikaci trans-
plantace srdce (Tab. 45.20).

Tab. 45.18 Pacienti po Fontanové operaci — farmakologicka lé¢ba® 714

Antiarytmicka lécba

Ztrta sinusového rytmu mUze pfivodit rychlé hemodynamické zhorsenti a setrvald arytmie by méla byt povazovana
za urgentnf situaci k rychlému fesent.

Elektricka kardioverze je hlavni lé¢bou vzhledem k tomu, ze farmakologické lécba je ¢asto nelspésna.

Amiodaron mUZe byt efektivnf jako prevence recidivy, avsiak ma mnoho dlouhodobych vedlejsich Ucinkd; alternativou
mUze byt sotalol.

Radiofrekvencni ablace by méla byt indikovana, pfestoZe tyto arytmie jsou ¢asto obtizné k ablaci; Ize provadét
pouze na zkuseném specializovaném pracovisti.

Antitachykardicky programované sifiové kardiostimuldtory mohou byt ndpomocné.

PFi nutnosti atrioventrikuldrni stimulace je nutny epikardialni pfistup.

Objeveni se arytmii by mélo vést k neprodlenému zhodnoceni hemodynamickych poméra.

Tab. 45.19 Pacienti po Fontanové operaci - far-
makologicka [é¢bat® 7 1%

Tab. 45.20 Pacienti po Fontanové operaci - dia-
gnosticky postup

U pacientt se selhavajici Fontanovskou cirkulact

(s kombinacf rezistentni arytmie, tézké dilatace

pravé siné, zhorsujici se chlopenni regurgitaci

na atrioventrikularni chlopni, zhorsenou funkci komor
a/nebo trombem v sifovém prostoru) by se mélo
zvazit operacni feseni.

Farmakologicka lé¢ba exsudativni enteropatie
(PLE - protein-losing enteropathy) z{stava obtizna
a byly navrzeny rdizné terapeutické postupy pro
vylou¢eni hemodynamickych problém(, napt.

restrikce pfjmu soli

vysokoproteinova dieta Konverze atriopulmonélniho spojent na vice

.energeticky efektivni” TCPC (totalnf kavopulmonalni
spojeni) spolecné s chirurgickym fesenim arytmie
poskytla dobré vysledky ve velmi zkusenych centrech,
avsak je spojena s perioperacni mortalitou a pretrvavajici
morbiditou, s nutnosti farmakologické 1é¢by a casto

i implantaci kardiostimulatoru.

diuretika vcetné spironolaktonu

ACE inhibitory (mohou byt Spatné tolerovany)

steroidy vcetneé lokalnich

infuzni terapie albuminy

chronicka terapie subkutannim heparinem Pokud se konverze provede pozdé, je mensi sance
na dobry vysledek a mze byt nutna srdecni
transplantace, nicnéné spravné nacasovani konverze

zUstava stale nejasné.

vytvoreni fenestrace (katetrizacni intervence)

pfi nedspéchu zvézeni transplantace

Katetriza¢ni intervence mUZe byt vyZadovana k uzavienf
fenestrace, k feseni obstrukce prétoku ¢i pfitomnosti
anomalniho cévniho spojent.

45.15 Dvouvytokova prava komora (DORV)

e DORVznamena, Ze obé velké tepny odstupujiz pra-
vé komory (jedna uplné, druha z vice nez 50 %),
postaveni velkych tepen miize byt normalni nebo
transpozicni.

e DORV miizZe byt Fallotova typu s normalnim posta- @
venim velkych tepen a subaortdlnim VSD, s chi-

rurgickym feSenim podobnym jako u TOF, nebo
se miiZe podobat TGA pii transpozi¢nim postaveni
velkych tepen s chirurgickym fesenim jako u TGA:
arteridlni korekci nebo Kawashimovou operaci.
Nékteré typy DORV s odddlenym defektem je nutno
fesit univentrikularni fontanovskou korekci.
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45.15.1 Definice a klasifikace

Dvouvytokova pravd komora ma nékolik typti podle
vztahu k defektu komorového septa, podle morfologie
vytokového traktu pravé komory a podle postaveni vel-
kych tepen. Termin DORV se pouziva pfi odstupu jedné

velké tepny z morfologicky pravé komory a soucasném
nasedani semilunarni chlopné druhé velké tepny na
pravou komoru z vice nez 50 %.

45.15.2 Patofyziologie a lécba

Ma subaortalni defekt komorového septa, aorta s plic-
nici jsou v normalnim postaveni, kiizi se a aorta naseda
na defekt z vice nez 50 %. Hemodynamika se podoba
Fallotové tetralogii s pravolevym zkratem a cyandézou.
Krev z levé komory odtéka pouze defektem komorové-
ho septa, ktery vSak sméfuje krev do aorty. Lécba je
podobna jako u TOF, provadi se ¢asné, pied 2. rokem
zivota. Levd komora je s aortou spojena tunelovitou
zaplatou. Je-li defekt komorového septa restriktivni, je
nutno jej rozsifit, aby nevznikla subaortalni stenéza.
Vytokovy trakt pravé komory je zrekonstruovan podob-
né jako u TOF.

Aorta je pii transpozi¢nim postaveni vepfedu a vpravo
od plicnice, velké cévy se nekiizi, defekt je subpulmo-
nalni. Pfi vyvinutém subpulmonalnim infundibulu je
chlopeni plicnice od chlopné mitralni a trikuspidalni od-
délena svalovym mtstkem (ventrikuloinfundibularni
zéhyb), ktery oddéluje komorovy defekt od AV chlopni.
Pfi chybéjicim subpulmonalnim infundibulu je zacho-

45.15.3 Epidemiologie

DORV tvoti 1,4 % vSech VSV, je 2-3x ¢astéj$i u muz
nezuzen.

® Zkratové VSV mohou byt spojeny s PAH (plicni arte-
ridlni hypertenzi). U velkych nekorigovanych VSD,
DAP nebo komplexnich VSV bez obstrukce vytokové-
ho traktu pravé komory casto vznikd Eisenmenge-
riv syndrom. U defektd sifiového septa byva v mla-
dém véku spise hyperkineticka PH s normalni PVR,
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vana fibrézni kontinuita mezi pulmonalni a mitralni
chlopni. Tato vada se podobd TGA, je mezi nimi plynuly
prechod, terminologicky rozhoduje 50% nasedani plic-
nice nad PK. U tohoto typu vady se rychle vyviji plicni
cévni obstrukéni choroba s plicni hypertenzi.

Po narozeni se provadi balonkova atrioseptostomie
k dostate¢nému miseni krve a snizeni tlaku vlevé sini.
Chirurgické feSeni mtiZe spocivat v anatomické korekci
jakouTGA (kap. 45.10.2 2 45.10.4). Pti existenci ven-
trikuloinfundibuldrniho zahybu a dostatecné vzdale-
nosti mezi pulmonalni a trikuspidalni chlopni lze vadu
korigovat podle Kawashimy, kdy intraventrikularni
zaplata derivuje krev z levé komory do aorty a odstup
plicnice ztistava v PK.

Oddaleny defekt komorového septa znemoziiuje bi-
ventrikuldrni korekci, protoze krev z levé komory ne-
Ize derivovat do aorty. V¢asna diagnéza tohoto typu je
daleZita pro v¢asné provedeni univentrikularni fonta-
novské korekce.

Dalsi typy DORV a podrobnosti tykajici se morfo-
logie, diagnostiky a lécby jsou v ucebnici détské kar-
diologie.®”

v pozdéjsim véku se PVR zvySuje, ale PH nemusi byt
ireverzibilni.

® Vrozené vady levého srdce a aorty mohou mit post-
kapilarni a smiSenou PH.

® Uzavér zkratové vady je mozny do PVR 5 Wj pii
Qp/Qs > 1,5. Po peclivém posouzeni ve speciali-



zovaném centru vcetné vazodilata¢niho testovani
lze zvazit fenestrovany uzavér i u zkratovych vad
s PVR > 5 Wj, ale mensi nez dvé tfetiny SVR (systé-
mové vaskularni rezistence). ™ Podle jinych autord
by se zkratové vady s PVR nad 5 Wj nemély uzavirat.
8 Podle poslednich guidelines pro VSV zavisi roz-
hodnut{ u hrani¢nich pacientli na expertnim cen-
tru. Uzavér neni doporucen pii PVR > 5 Wj, pokud
jeQp:Qs<1,5:1 aje pfitomna cyanéza klidové
nebo pti zatézi.”

® U pacientd s ES je uzavér defektu jednoznacné
kontraindikovan, jsou uplatnéna obecna opatient,
nejsou indikovany pausalni casté venepunkce ke
snizeni zvySené hladiny Hb a hematokritu.

e U pacientd s ES ve funké¢ni t¥idé NYHA III nebo pii
6minutovém testu chiizi pod 450 m je indikovana
specificka plicni vazodilata¢ni 1é¢ba ve specializo-
vanych centrech.?- ¥

45.16.1 Definice a klasifikace

Plicni hypertenze (PH) byla definovana v guidelines
ESC klidovym stfednim tlakem v plicnici (mPAP)
= 25 mmHg.®¥ V soucasnosti je PH definovana prte-
krocenim horni hranice normalniho mPAP, tedy
> 20 mmHg." ¢ Prekapildrni plicni hypertenze je cha-
rakterizovana zvysenou plicni cévni rezistenci (PVR)
nad 3 Woodovy jednotky.® 0 U dospélych s VSV se
mohou vyskytnout riizné typy PH ( ).
Klasifikace PH se v pribéhu let ménila,*>>” soucas-
na je uvedenav .57, 58, 60)
Plicni arteridlni hypertenze (PAH) asociovana s VSV
se délina:
® Eisenmengertv syndrom,;
® zkratové vady s PAH a prevazujicim levopravym
zkratem;
® PAH s vysokou PVR u malych defektii;
® DPAH pietrvavajici pouzavéru defektu ( ).57
Eisenmengeriiv syndrom (ES) je charakterizovan
nejvy$sim stupném tézké ireverzibilni PH nisledkem
vyznamné zkratové VSV, nejcastéji velkého defektu ko-
morového septa, velké oteviené tepenné duceje nebo
komplexnich vad bez obstrukce RVOT. U dospélych

45.16.2 Patofyziologie

Velky levopravy zkrat na tirovni komor nebo velkych
cév vede pti zvySeném plicnim priitoku a tlaku ke zvy-
Senému shear stresu a radidlnimu stresu s naslednym
poskozenim endotelu plicnich cév. Dochazi ke zvyse-
né tvorbé vazokonstrikénich ptisobkd a k nepfimérené
plicni vazokonstrikci. Degradace extracelularni matrix

s defektem sifiového septa byva ¢asto plicni hyperten-
ze, kterd nespliiuje kritéria ES, tézka ireverzibilni PAH
je u defekti sifiového septa typu Il pomérné vzacna.

Eisenmengertiv syndrom je charakterizovan cen-
tralni cyanoézou v klidu a/nebo pii zatézi pti pravole-
vém zkratu, malym plicnim priitokem (pomér plicniho
a systémového priitoku Qp/Qs < 1,5 : 1) a plicni cévni
chorobou s vysokou PVR, obvykle nad 6-7 Woodovych
jednotek (Wj), vétsinou nad 10 Wj. Cyandza vede
k sekundarni erytrocytéze, coz je fyziologicka reakce,
zajistujici dostate¢nou tkatovou oxygenaci pti pravole-
vém zkratu. Eisenmengeriv syndrom znamend multi-
organové postizeni s progresivnim zhorSovanim stavu,
zvlasté po 40.-50. roce zivota. Nemocni maji zhorsuji-
ci se dusnost, tinavnost, nevykonnost, jsou ohrozeni
pravostrannym srdecnim selhanim, synkopami, he-
moptyzou i intraparenchymatéznim plicnim krvace-
nim. Asiu 20 % pacientt se vyskytuje nasténna trom-
béza v dilatovanych plicnich tepnach s rizikem distalni
embolizace. Pacienti s ES maji horsi Zivotni prognézu
nez bézna populace, ale vyznamné lepsi dlouhodobé
pieZivani neZ pacienti s idiopatickou plicni arterialni
hypertenzi ( ).(59, 61,62

vede k uvolnéni ristovych faktori s naslednou hyper-
trofii a proliferaci hladké svaloviny, s extenzi hladké
svaloviny do periferie plicniho fecisté (muskularizace
drobnych plicnich arteriol), dochazi k formaci neointi-
my, kintravaskularnim trombdzam a plexiformnim lé-
zim (dilatace nejmensich plicnich arteriol s proliferaci

RGzné typy plicni hypertenze u vrozenych srdec¢nich vad®”:># 3860

PAH (plicni arteridInfi hypertenze, prekapilarni) >20mmHg | <15 mmHg | >3 Wj VSD, DAP. TGA, AVC
PVH (plicni Zilni hypertenze, postkapilarni, pasivni) | =20 mmHg | > 15 mmHg | < 3 Wj AS, AR, MS, MR, COA
smisena PH (reaktivni, dysproporcionalni) >20mmHg | > 15 mmHg | >3 Wj kombinace vad
hyperkinetickad PH >20mmHg | < 15 mmHg | <3 Wj ASD-II' v mladsim véku

AR - aortaIni regurgitace, AS — aortaIni stendza, ASD-Il - defekt sinového septa typu I, AVC - atrioventrikularni kandl = kompletni defekt
atrioventrikuldmiho septa, COA — koarktace aorty, DAP — oteviena tepennd ducej, MR — mitraIni regurgitace na vrozeném podkladé,
MS = vrozend mitralni stendza, TGA — transpozice velkych tepen, VSD - defekt komorového septa
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Aktualizovana klasifikace plicni hypertenze7:8 60

1. Plicni arterialni hypertenze (PAH)

1.1 idiopaticka PAH
12 hereditarni PAH

121 BMPR2
122 ALK-1, ENG, SMAD9, CAV1, KCNK3
1.23  neznama

13 PAH Indukovand abuzem drog a toxickych latek
14 PAH asociovana se:

141  systémovym onemocnénim pojiva
142  HIVinfekci

143  portalni hypertenzi

144  vrozenymi srde¢nimi vadami

145  schistosomidzou

1.5 PAH u dlouhodobych responder( na kalciové blokatory
1.6 PAH u plicni venookluzivni choroby a plicni kapildrni hemangiomatézy

1.7 syndrom perzistujici PH u novorozenct

2. Plicni hypertenze u chorob levého srdce

2.1 srdec¢ni selhanf se zachovanou EFLK, diastolickd dysfunkce levé komory
22 srdec¢ni selhanf se snizenou EFLK, systolické dysfunkce levé komory

23 Chlopenni vady

24 Kongenitalni/ziskand obstrukce vtokového/vytokového traktu a vrozené kardiomyopatie

3. Plicni hypertenze v dtisledku plicniho onemocnéni a/nebo hypoxie
3.1 Chronicka obstrukeni plicni nemoc
32 Intersticialni plicni onemocnéni

33 Ostatni plicni onemocnéni s kombinovanou ventila¢ni poruchou

34 Obstrukeni spankova apnoe

35 Chronické alveolarni hypoventilace
36 Chronicka vyskové hypoxie

37 Viyvojové plicni abnormality

4, Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze (CTEPH)

5. Plicni hypertenze z neznamych pfi¢in anebo s multifaktorialnim mechanismem vzniku

5.1 Hematologickd onemocnéni: chronickd hemolytickd anemie, myeloproliferativni onemocnént, splenektomie
52 Systémova onemocnéni: sarkoiddza, histiocytdza X, lymfangioleiomyomatdza

53 Metabolické choroby: glykogendzy, Gaucherova choroba, tyreopatie

54 Ostatni: nadorova obstrukce, fibrotizujici mediastinitida, chronické rendlnf selhdni, segmentalni PH

BMPR — bone morphogenetic protein receptor typ 2, CAV1 — caveolin 1, EFLK — ejek¢ni frakce levé komory ENG — endoglin, HIV - virus

lidské imunitni nedostate¢nosti, PAH — plicni arteridlni hypertenze

endotelu, patologickou neoangiogenezi a trombézou).
Pri zanétlivé reakci se zvySuje koncentrace cytokint
a dochazi k lokalnim porucham koagulace se vznikem
trombéz in situ v plicni mikrocirkulaci. Tento vyvoj
vede k piestavbé (remodelaci) plicniho cévniho fecisté
se zvySenim PVR, sniZenim plicniho priitoku a navy-
Senim pravolevé slozky zkratu s centralni cyanézou

vev. %

a vznikem ES. Remodelace plicniho fecisté byva na-

45.16.3 Epidemiologie

PH obecné se vyskytuje asiu 5-10 % dospélych s vrozenou
srde¢ni vadou (VSV), v minulosti byla ¢astéjsi.©16s
Prevalence plicni arteridlni hypertenze (PAH) asociované
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zyvana plicni cévni obstrukéni choroba (PVOD - pul-
monary vascular obstructive disease) nebo obstrukéni
plicni vaskulopatie.

Stadium medialni hypertrofie a intimalni proli-
ferace je potenciilné reverzibilni, pokrocilejsi zmény
(plexiformni léze a nekrotizujici arteriitida) jsou vétsi-
nou ireverzibilni. Vznik ES miZe byt i u VSV ¢astecné
ovlivnén genetickymi faktory.

se zkratovymi vadami se v béZné populaci vrozvinutych
zemich odhaduje vrozmezi1,6-12,5 pacienta na milion
dospélych obyvatel.9 Podle novych guidelines pro VSV



Aktualizovana klinicka klasifikace plicni arteridlni hypertenze (PAH) asociované s vrozenymi

srde¢nimi vadami®’-5®

1. Eisenmengeridv syndrom

zahrnuje viechny intra- a extrakardidini defekty, které maji zpocatku levopravy zkrat a ¢asem progredujf
do reverznich (pravolevych) ¢i obousmérnych zkrat( a vedou k zavaznému zvyseni plicni cévni rezistence;
cyandze, sekundarni erytrocytéze a multiorgdnovému poskozeni

2. PAH u zkratovych VSV

a) korigovatelné — zahrnujf stredné velké a velké defekty; plicni cévni rezistence je mirné ¢i stredné zvysena,
levopravy zkrat je stale prevladajici (Qp: Qs nad 1,5 : 1) a cyandza nepatfi do klinického obrazu

b) nekorigovatelné — PVR nad 5 WU, Qp : Qs mensineZ 1,5: 1, klidova nebo zatézova desaturace pfi pravolevém

zkratu

3. Plicni arterialni hypertenze (PAH) a nahodna vrozena srde¢ni vada

vyrazné zvyseni plicnf cévni rezistence v pritomnosti malych srde¢nich defektd, které samy o sobé nejsou
zodpovédné za zvysenou plicni cévni rezistenci; klinicky obraz je velmi podobny idiopatické PAH; uzavér téchto

defektd je kontraindikovan

4. Pooperacni PAH po uzavéru zkratovych VSV

vrozena srdecni vada je korigovand, avsak PAH pretrvava bud ihned po operaci, ¢i se vyvine v pribéhu meésicl
aZ let po operaci, bez pfitomnosti hemodynamicky vyznamnych pooperacnich Iézf; klinicky pribéh je ¢asto

progresivni

je udavana prevalence PAH u pacientli s VSV 3,2 %.¢7
Eisenmengertiv syndrom se v sou¢asnosti v rozvinutych
zemich vyskytuje asi u ¢tvrtiny az poloviny pacientil
s VSV a PH.®* 9 V holandském registru bylo mezi
pacienty se septalnimi defekty nalezeno 6,1 % pacienti
s PH a 3,5% s Eisenmengerovym syndromem.®®
V minulosti byl Eisenmengertiv syndrom c¢astéjsi,©®
jeho vyskyt klesa se zlepSenou diagnostikou a lécbou
VSV v novorozeneckém obdobi. V soucasné détské
populaci je Eisenmengertiv syndrom jiz velmi vzacny.

45.16.4 Diagnostika

Echokardiograficky lze systolicky a stfedni tlak v plic-
nici odhadnout z gradientu na trikuspidalni regur-
gitaci s pfi¢tenim odhadovaného tlaku v pravé sini
( R ). To plati ovSem pouze za
predpokladu, Ze vyloucime obstrukci vytokového trak-
tu pravé komory! Zvyseny diastolicky tlak v plicnici
lze pfedpokladat pfi zvySeném enddiastolickém gra-
dientu na pulmonalni regurgitaci nad 10-12 mmHg
( ). Pti tézké hypertrofii myokardu pravé
komory, ktera je u VSV s PH obvykla, miize byt u pa-
cientl bez trikuspiddlni regurgitace zavazna PH pod-
hodnocena ( , , ,

Pro pfesné zhodnoceni nejen PH, ale i PAR, veli-
kosti zkratu a plicniho a systémového pritoku (Qp/ Qs)
je nutna katetrizace. Pro hodnoceni plicniho priito-
ku a velikosti zkratu je vhodné pouzit Fickovu me-
todu s oxymetrii, nejlépe pfi méfené spotiebé kysli-
ku. Méfeni plicniho priitoku pomoci termodiluce je
u zkratovych vad nevhodné. Testovani vazoreaktivity
u PAH asociované s VSV neni jiz obecné doporucovano
( ).

Plicni a systémovy priitok lze zhodnotit i pomoci
magnetické rezonance. CT angiografie ukdze morfo-

1,0 1
0,9 4
0,8 4
0,7 4
0,6 4
0,5 1
0,4 4
0,3 1
0,2 -
0,11
0,0

No at risk:

APAH-CHD (n=23)23

IPAH/heritable48
~ PAH (n=53)

p (log rank test) = 0,013*

Proportion of surviving patients

0 6 12 18 2 30 36
Time since diagnosis (months)
23 23 22

45 40 37

16 N
25 7

Srovnani prezivani pacientl s idio-
patickou plicni arteridlni hypertenzi (IPAH) a pa-
cientl s plicni arteridlni hypertenzi asociovanou
s vrozenymi srde¢nimi vadami (APAH-CHD) v Ces-
kém narodnim registru
Pfevzato z publikace P. Jansy®?

logii plicniho fecisté a vylouci pfitomnost nasténnych
trombi a embold v plicnim fe¢isti. Pro zhodnoceni
Qp/Qs lze uzit i first-pass radionuklidovou angiografii
a orientacné i echokardiografii.

Diive byly morfologické zmény plicniho fecisté
u tézké PH hodnoceny z histologického vySetfeni plic-
ni tkdné, ziskané chirurgicky provedenou biopsii.
Reverzibilita zmén byla hodnocena podle Heathovy-
-Edwardsovy klasifikace, od 4. stupné byla PH pova-
Zovana za ireverzibiln{ a uzavér defektu byl kontrain-
dikovan ( ). Tento vykon byl rizikovy, zmény
plicniho fecisté nemusely byt uniformni a v souc¢asnos-
ti se plicni biopsie k hodnoceni PH jiz nepouzivad. Miize
byt pouzita k vylouceni vaskulitidy nebo intersticidlni-
ho plicniho procesu.
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2711212007 12:45:32
. Na Homolee S5-1/Aduit

PHILIPS TIS0.6 MIO.1

FR 18Hz
15em

+ VUmax 496 cmie o~ -~
Vmean 368cm's ?
Max PG 99 mmHg
Mean PG 61 mmHg
NTI 1392 em

=50

smm/s .

Dopplerovsky zaznam méfeni gra-
dientu na trikuspidalni regurgitaci (99/6 1 mmHg)
ukazuje na tézkou plicni hypertenzi, systolicky
tlak v plicnici = 99 + odhadovany tlak v pravé sini
(15 mmHg) = 114 mmHg, stfedni tlak v plicnici
=61+ 15 =76 mmHg. Vysoky gradient na triku-
spidalni regurgitaci vSak nemusi znamenat jen
plicni hypertenzi, ale mize byt zpUsoben i tézkou
stenézou plicnice.

271212007 12:41:37
S5-1/Adult

PHILIPS TISO.7 MI0A

Na Homolee
16Hz
Scm

+ Vel 281 cmis.
PG 32 mmHg

i : -‘:Smu\fs. 94.L- -
Dopplerovsky zaznam ukazuje end-

diastolicky gradient na pulmonalni regurgitaci

32 mmHg, to znameng, ze diastolicky tlak v plicnici

je 32 + tlak v pravé sini (15 mmHg) = 47 mmHg
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12:28:11

1.6MHE
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+= 188 £
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Pacientka s Eisenmengerovym syn-

dromem pfi oteviené tepenné duceji ma extrém-
né vysoky gradient na trikuspidalni regurgitaci
(130/85 mmHg), ktery ukazuje na velmi tézkou
suprasystémovou plicni hypertenzi (po vylouceni
pulmonalni stendzy)

F DSt .86 cm
MI:1.6
53

24 JUNE 83
48

Velmi tézka hypertrofie myokardu
pfedni stény pravé komory (Sife 19 mm, oznacen
zelenymi kfizky a Sipkou) u pacientky s Eisenmen-
gerovym syndromem pfi oteviené tepenné duceji
(téz
LK - leva komora, PK — prava komora

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce. Pacientka s kompletnim
atrioventrikularnim kanalem a tézkou plicni hypertenzi, s Eisenmengerovym
syndromem. Je patrna spole¢na atrioventrikularni chlopen, nerestriktivni
komunikace na urovni sini i komor a extrémné tézka hypertrofie myokardu
pravé komory. Na trikuspidalni chlopni byla jen minimalni regurgitace.


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_118.mp4

Suprasternalni projekce. Pacientka s Eisenmengerovym
syndromem pfi oteviené tepenné duceji ma pravolevy zkrat z plicnice do aorty,
patrny v barevném dopplerovském mapovani v descendentni aorté zvlasté
v systole, méné v diastole, nalez ukazuje na suprasystémovy tlak v plicnici.

zUstava dobra.

=

usuzovat pouze z rychlosti na pulmonalni regurgitaci.

Doporuceni pro lé¢bu PAH asociované s VSV 14

Pacientkdm s VSV a PAH je doporuceno nepodstupovat téhotenstvi.
U v3ech pacientl s PAH u VSV by mélo byt zhodnoceno riziko.

U nizkého a stfedniho rizika u pacient( s korigovanou jednoduchou zkratovou vadou
a pretrvavajici prekapildrni PH je doporucena peroralni kombinacni nebo sekvencni
kombina¢ni plicni vazodilata¢ni 1é¢ba. Vysoce rizikovi pacienti by méli byt [éeni
inicidlni kombinac¢nf Ié¢bou, a to veetné parenteralnich prostanoidd.

U Eisenmengerova syndromu s redukovanou zatézovou kapacitou s 6minutovym
testem chiize pod 450 m je doporucena inicialni [é¢ba antagonistou endotelinovych
receptord (ERA) v monoterapii, nasledovana kombinacni Ié¢bou, pokud se vykonnost
pacientd nezlepsi.

Blokatory kalciovych kanald nejsou u pacientd s Eisenmengerovym syndromem
doporucovany.

Parasternalni dlouha osa ukazuje velmi tézkou hypertrofii
E myokardu pravé komory u pacientky s Eisenmengerovym syndromem.
Dutina pravé komory neni dilatovang, systolicka funkce pravé komory

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce. Pacientka s tézkou plicni
hypertenzi nema zadnou trikuspidalni regurgitaci. Na plicni hypertenzi Ize

lla B

I C

a—tfida doporuceni, b — troven ddikaz(, c — Prestoze recentni data podporuji pouzivani ERA jako napriklad Bosentanu také u pacientd
WHO-FC Il s idiopatickou PAH a PAH asociovanou se systémovymi onemocnénimi pojiva. Takové data nejsou v soucasnosti k dispozici
u pacientd s Eisenmengerovym syndromem. Kv(li zna¢nym rozdilim v pfirozeném vyvoji téchto skupin onemocnénti, vysledky

nemohou byt jednoduse aplikovany na pacienty s vrozenymi srde¢nimu vadami, jsou nutné dalsf studie.

CHD - congenital heart disease (vrozend srde¢nivada); ERA — endothelin receptor antagonist (antagonista endotelinovych receptor();
PAH — pulmonary arterial hypertension (plicni arterialni hypertenze); WHO-FC — World Health Organization — functional class (funkéni

tfida dle Svétové zdravotnické organizace)
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_119.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_120.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_121.mp4
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Heathova-Edwardsova klasifikace zmén v plicnim fecisti pfi plicni hypertenzi
1. Muskularizace malych plicnich tepen s hypertrofii medie
Proliferace intimy s migraci bunék hladkého svalstva do endotelia

Fibroza intimy se zizenim lumina (transformace myofibroblastl v intimé s tvorbou svalu, kolagenu a elastinu)

s> || &9 |

Dilatace muskuldrnich tepen a ztenceni jejich stény, vyvoj plexiformnich Iézf (plexiformni |éze jsou neorganizované
vybézky plicnich tepen, sestavajici z mnoha kanalkd a proliferujicich bunék intimy, vznikaji mozna jako ddsledek
intraluminalni trombdzy, rekanalizace a proliferace se vznikem novych anastomozujicich cév)

5. Ruptura dilatovanych cév s krvacenim, exsudativni |éze, atrofie a fibréza medie

6. Nekrotizujici arteriitida intimy a medie s uzavery plicnich tepen

Pozdni komplikace u pacientd s cyanézou (1)
Ptiznaky hyperviskézniho syndromu

bolest hlavy, slabost, zavraté, Unava, tinnitus, neostré vidéni, parestezie prstl rukou, nohou a rtd, bolest a Unava svald
(nepravdépodobné u pacientt s normalnf hladinou Zeleza a s hematokritem < 65 %!)

Krvacivé projevy

krvaceni dasni, epistaxe, metrorhagie, hemoptyza (nejc¢astéjsi zevni manifestace intrapulmonalniho krvaceni,
nereflektujici rozsah parenchymatézniho krvacen)

Trombodza

je zpUsobena koagula¢nimi abnormalitami, stdzou krve v dilatovanych srde¢nich oddilech a cévach, aterosklerézou
a/nebo endotelidIni dysfunkci, pfitomnostf trombogenniho materidlu (napf. konduity) a arytmiemi

Deficit zeleza

je ¢asto zplsoben nevhodnymi venepunkcemi
Arytmie

supraventrikularni a ventrikularnf

Cholelitiaza

mUze byt komplikovéna cholecystitidou/choledocholitiazou

Pozdni komplikace u pacient(i s cyanézou (2)
Cerebrovaskularni prihody

mohou byt zplsobeny tromboembolickymi pficinami (paradoxni embolizace), reologickymi faktory (mikrocytéza),
endotelidIni dysfunkci a,tradi¢nimi” rizikovymi faktory aterosklerdzy; zavaznost sekundérni erytrocytdzy sama o sobé
nenf rizikovym faktorem, avsak mikrocytéza zpUsobend nedostatkem Zeleza v dUsledku nevhodnych venepunkci

je silnym nezavislym prediktorem cerebrovaskularnich pfihod

Systémové a paradoxni embolizace

systémova embolizace mze byt zpdsobena supraventrikuldrnimi arytmiemi; paradoxni embolizace vznikd
pfi tromboze v pravostrannych oddilech (transvendzni elektrody, katétry), Zilni trombdze dolnich koncetin,
panevnich Zil aj. s prlichodem embolu defektem do levostrannych oddild a aorty

Infekéni komplikace

endokarditida, mozkovy absces, pneumonie

Renalni dysfunkce

je bézna, zplsobena funkénimi a strukturdlnimi abnormalitami ledvin
Revmatologické komplikace

zahrnuji dnavou artritidu, hypertrofickou osteoartropatii, kyfoskoliozu



45.16.5 Lécba

Lécba zkratové VSV s PH zavisi na zdvaznosti PVR a re- (4-8 Wj x m?) by méli byt zhodnoceni ve specia-
verzibilité PH. lizovaném centru a u pacientt s PVR nad 4,6 Wj
® Uzavér defektu je kontraindikovin u Eisenmenge- (8 Wj x m?) je uzavér kontraindikovan. . 58
rova syndromu. ® Transplantace srdce a plic nebo transplantace plic
® Uzaveér defektu je kontraindikovan u koinciden- se soucasnym kardiochirurgickym vykonem je teo-
ce malého defektu s tézkou PAH s vysokou PVR retickou moznosti 1écby se zatim nepftili§ dobrou
( ). dlouhodobou prognézou, pétileté preziti je udavano
e U zkratovych vad s pfevahou LP zkratu (Qp/Qs mezi 30-69 %.79
>1,5:1)aPVR<5Wjlze defekt uzaviit chirurgicky =~ ® Konzervativni lé¢ba pacientl s Eisnemengero-
nebo katetriza¢né. Pfi PVR > 5 Wj, ale pfi pfevazu- vym syndromem spociva v obecnych opatfenich
jicim levopravém zkratu s Qp : Qs nad 1,5 : 1 bez a specifické plicni vazodilata¢ni 16¢bé ( ,
desaturace i pii zatéZi lze uzavér defektu zvazit, ale ). 18,58

pouze v expertnim centru.” U ASD lze pouZit fe-
nestrovany uzaver. K upfesnéni indikace a snizeni =~ Obecna opatfeni:
rizika uzavéru lze pouzit vazodilatacni testovani, @ vyvarovat se gravidity (I-B);

testovani hemodynamiky pii do¢asnému uzavéru e vyvarovat se dehydratace (I-C);

zkratu balonkem, lze podavat plicni vazodilatac- @ vyvarovat se zatéze (I-C);

ni 1é¢bu pred vykonem i po ném. Uspésné uzivé- @ vyvarovat se pobytuvhorkém prostiedi, sauny (I-C);

ry zkratové vady s tézkou plicni hypertenzi jsou ® vyvarovatse pobytu v nadmotské vyScenad 2000 m

kazuisticky popsany zvlasté u defekti septa sini (I-0);

a u otevienych tepennych duceji.® e vyvarovat se neindikovanych venepunkci a side-
® DPodle doporuceni pro plicni hypertenzi je bez- ropenie (I-B);

pecnd indikace uzavéru pouze u defekti s PVRdo e profylaktickymi opatfenimi sniZit zvySené riziko IE

2,3 Wj (do 4 Wj x m?), pacienti s PVR 2,3-4,6 Wj a paradoxni embolizace.

Diagnosticky postup u cyanotickych pacientt
Saturace hemoglobinu kyslikem musi byt méfena pulsnim oxymetrem v klidu po dobu nejméné 5 minut.
Zatézova kapacita by méla byt zhodnocena pfi bézné zatézi, preferencné pomoci sestiminutového testu chizi.

Laboratorni testy by mély zahrnovat krevni obraz, sérovy feritin (sérové Zelezo, transferrin a saturace transferrinu
mohou byt vyzadovény k ¢asné detekci deplece Zeleza), kreatinin, kyselinu mocovou, koagulacni testy,

BNP a NT-proBNP, kyselinu listovou a vitamin B,, v pfitomnosti zvétseného objemu erytrocytl nebo normalniho
objemu erytrocytl a nizké hladiny sérového feritinu.

Farmakologickd Ié¢ba u cyanotickych pacientt
Cilend |é¢ba plicni arterialni hypertenze - viz
Arytmie — sinusovy rytmus by mél byt zachovan, pokud je to mozné. Farmakologickd |é¢ba by méla byt zahajena
za hospitalizace se zvlastni peclivosti. Je tfeba se vyhnout zavedeni transvendznich elektrod.

Terapeuticka venepunkce (izovolumicka hemodiluce) by méla byt provedena pouze pifi stfedné zavazném nebo
zavazném hyperviskdznim syndromu v disledku sekundarni erytrocytézy (hematokrit > 65 %), neni-li pfitomna
dehydratace a deplece Zeleza. Nutna je ndhrada izovolumickymi tekutinami (750-1 000 ml izotonického roztoku

pfi odbéru 400-500 ml krve). Je vsak kontraindikovano provadét venepunkce pausalné, pouze na pokladé
hematokritu, bez hyperviskézniho syndromu.

Krevni transfuze mdze byt vyZadovéna v pfftomnosti anémie.
Suplementace zZeleza je na misté v pripadé deplece Zeleza (MCV < 80 fl), s peclivym sledovanim (rebound efekt).

Antikoagulace/antiagregace — v soucasné dobé dostupna data nepotvrzuji prospésnost farmakologické lécby
v prevenci tromboembolickych pfihod u cyanotickych pacientd. Zvysuji viak riziko krvacenf. Antikoagulacni
lé¢ba warfarinem je indikovana u flutteru/fibrilace sini (cilové INR 2-2,5) a pfi pfitomnosti mechanické chlopenni
nahrady (INR 2-3).

Hyperurikemie - k é¢bé asymptomatické hyperurikemie neni indikace.

Akutni dnava artritida — |é¢i se peroralnim ¢i intravendznim kolchicinem, probenecidem a protizanétlivymi
léky s ohledem na moZnost renélniho selhanf a krvaceni. Urikosurika (probenecid) a urikostatika (allopurinol)
predchazi recidivé.
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Dalsi postupy u cyanotickych pacient(

Hemoptyza - vyzaduje rtg snimek hrudniku a eventualné CT plic v pfipadé pfitomnosti infiltrativnich zmén.
Bronchoskopie predstavuje pro pacienty riziko a sama ziidka poskytuje uzite¢né informace. Lé¢ba zahrnuje
vysazeni antiagregancif, NSAID a oralnich antikoagulancif: lé¢bu hypovolemie a anemie; redukci fyzické aktivity

a potlaceni neproduktivniho kasle. Selektivni embolizace bronchidlnich tepen miZze byt vyzadovana u refrakterni

intrapulmonalni hemoragie/hemoptyzy.

Dozivotni dispenzarizace — kontroly kazdych 6-12 mésicl ve specializovanych centrech pro dospélé
s vrozenymi srde¢nimi vadami (GUCH — grown-up congenital heart disease).

Redukce rizika u pacientl s cyanotickou vrozenou srde¢ni vadou

Profylakticka opatfent jsou zakladnim pilifem péce, abychom se vyhnuli rozvoji komplikaci.

Opatieni k redukci rizika zahrnuji:

pouziti vzduchového filtru v intravendzni lince k prevenci vzduchové embolie

konzultace se specializovanym kardiologem pfed uzitim Iékd ¢i pfed podstoupenim jakychkoli operacnich/

intervenc¢nich zakrokd

promptni lé¢ba infekci hornich cest dychacich

opatrné uzivani ¢i vyhybani se 1ékim, které zhorsuji renalni funkce

poradenstvi ohledné antikoncepce
Vyvarovat se nasledujicich stavu:

téhotenstvi

deficitu Zeleza a anémie (neprovadét rutinni, nevhodné venepunkce pouze k dosazeni urcité hladiny hemoglobinu)

dehydratace

infekenich chorob (kazdoro¢ni vakcinace proti chfipce, ockovani proti pneumokokdm kazdych 5 let)

koureni cigaret, rekreacniho pozivani drog veetné alkoholu

pouzivani transvendznich elektrod kardiostimulatoru nebo ICD

nadmeérné fyzické zatéze

nahlé expozici horku (sauna, horké koupel/sprcha)

Specificka plicni vazodilata¢ni 1é¢ba piinesla
u ES urcité uspéchy, prokazané randomizovanou dvo-
jité slepou studii Breathe-5, kdy podavani bosentanu
pacient@m s ES zlepsilo vykonnost méfenou Sestimi-
nutovym testem chizi a ¢aste¢né i hemodynamické
parametry.“? Nerandomizovand retrospektivni studie
naznacila i mozny efekt plicni vazodilata¢ni 1écby na
sniZeni mortality u ES.7? Specificka plicni vazodila-
tacni lécba je vazana na specializovana centra, je in-
dikovdna u pacientd s ES ve funkcni tfidé NYHA III
a/nebo se sniZenim zatézové kapacity pod 450 m pfi
6minutovém testu chtizi, kterym lze podavat bosen-
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tan nebo jiné antagonisty endotelinovych receptort ¢i
inhibitory fosfodiesetrazy-5 ¢i prostanoidy, a tyto léky
1ze pii nedostatecném efektu monoterapie i kombino-
vat. Nedavna randomizovana studie s macitentanem
zaméfena na zlepSeni 6minutového testu chiizi u paci-
entfl s Eisenmengerovym syndromem méla neutralni
vysledek.”? Efekt plicni vazodilata¢ni 1é¢by u pacientil
se segmentalni PAH je individudlni a je diskutovan.
Zatimco néktef autofi prokazali nadéjné vysledky, v ji-
nych pripadech nebyla tato 1écba tolerovana.®” V sou-
¢asnosti neni u ES indikovano podavani kalciovych
blokatort ( ).



e Ektopicky odstupujici korondrni tepna mezi plic-
nici a aortou muiZe byt komprimovana aortou pti
zvySeném krevnim tlaku nebo piizatéZi. Anomal-
né probihajici leva koronadrni tepna pfed RVOT
muze byt poranéna pfi operaci (napt. Fallotovy
tetralogie).

® Anomalné odstupujici korondrni tepna z plicnice
(ALCAPA) miZe v détstvi zptsobit dysfunkci levé

45.17.1 Definice a klasifikace

Mezi vrozené anomalie koronarnich tepen patfi: vari-
ace odstupu koronarni tepny z aorty s aberantnim pro-
ximalnim pribéhem, anomalni odstup levé koronarni
tepny z plicnice (ALCAPA - Blandiv-Whitetiv-Garlan-
div syndrom) a vrozena koronarni pistél. Podrobnosti

45.17.2 Patofyziologie

Anomalni odstupy koronarnich tepen z aorty:

® leva korondrni tepna miize odstupovat z pravého
koronarniho sinu nebo z pravé koronarni tepny.
Tato odchylka se vyskytuje napt. v nékterych pti-
padech Fallotovy tetralogie. U ektopicky odstupu-
jici koronarni tepny dochazi k jeji pfed¢asné akce-
lerované ateroskleréze, koronarni tepna mtze byt
hypoplastickd nebo ohnuta. Ektopicky odstupujici
koronarni tepna mezi plicnici a aortou miiZe byt
komprimovana aortou pii zvySeném krevnim tlaku
nebo pri zatézi. Klinicky se tento stav mtlize proje-
vit az v dospélosti anginéznimi bolestmi na hrudi,
arytmiemi, pfipadné i nahlou smrti pfi zatézi. Pri
anomalnim priibéhu levé koronarni tepny pred plic-
nici miZe byt tato tepna pii radikalni korekeci Fa-
llotovy tetralogie poranéna ( ). Ektopic-
ky odstup koronarni tepny s prokdzanou ischemif
myokardu je indikovan k revaskularizaci, nejlépe
pomoci mamarokoronarniho bypassu.

® Jedind koronarni tepna je vzacné piitomna jako
izolovand anomalie. Castéji byva sdruZena s biku-
spidalni chlopni aorty a s konotrunkalnimi ano-
maliemi.

® U VSV, ukterych je aorta umisténa veptedu a vpra-
vo od plicnice (transpozice velkych tepen, dvouvy-
tokova pravd komora s transpozi¢nim postavenim
velkych cév), se pravy korondrni sinus stava neko-
ronarnim a prava korondrni tepna odstupuje ze
zadniho aortalniho sinu.

Anomalni odstup levé koronarni tepny z plicni-
ce (ALCAPA): Ve fetdlni cirkulaci je v plicnici vysoky
tlak, krev je v plicnici dobfe oxygenovana a tok krve
smeéfuje z plicnice do anomalni koronarni tepny. Po

komory s fibroelastézou a mitralni regurgitaci. Pi
dobrém kolaterdlnim zasobeni je moZzné pieZiti do
dospélosti bez operace.

® DoTakeuchiho operaci ALCAPA je ¢asta supravalvar-
ni stenoéza plicnice v misté prochazejiciho tunelu.

® Vrozend koronarni pistél maze byt vyznamné di-
latovand a vést k levopravému zkratu a srde¢nimu
selhani.

o dalsich koronarnich anomdliich lze nalézt v litera-
tufe.(ZS, 81, 82)

Kawasakiho choroba je spiSe povaZovana za ziska-
nou vaskulitidu (

narozeni se vSak priitok anomdlni koronarni tepnou
obraci a smétuje retrogradné z korondrni tepny do plic-
nice. Klinicky priibéh je urcen rozsahem kolateralniho
feisté mezi pravou koronarni tepnou a anomalni levou
koronarni tepnou. Pii $patném kolateralnim zasobeni
dochézi k tézké ischemii oblasti zdsobené levou koro-
narni tepnou, pfipadné k endokardidlni fibroelastéze,
k dysfunkci levé komory, mitralni regurgitaci a k sr-
de¢nimu selhani. Pfi dobrém kolateralnim zasobeni
plsobi retrogradni tok v levé koronarni tepné , steal-
-fenomen® z kapilarniho fecisté s ischemii myokardu.
Tok zanomalni levé koronarni tepny do nizkotlaké plic-
nice zplsobuje levopravy zkrat, ktery je obvykle maly
z hlediska srde¢niho vydeje, ale relativné vyznamny
z hlediska koronarni cirkulace. Bez operace se mohou
dospélosti doZit pouze nemocni s dostatecnym kolate-
ralnim fecistém.

Koronarni pistéle: Koronarni pistél predstavuje
komunikaci mezi korondrni tepnou a srde¢nimi du-
tinami nebo velkymi cévami bez prichodu kapilar-
nim fecistém. Jedna se o perzistenci embryonalniho
stavu, kdy jsou epikardidlni koronarni tepny spojeny
sinusoidy s intramyokardidlnimi prostory. Koronarni
pistéle mohou odstupovat z pravé nebo levé koronarni
tepny a tsti v 90 % do pravostrannych srde¢nich od-
dilii, nejcastéji do pravé komory a pravé siné, méné
Casto do plicnice, vzacné mohou koronadrni pistéle
astit i do dutych zil, koronarniho sinu, levé komo-
ry, aorty nebo bronchialnich arterii. Malé koronarni
pistéle mohou byt asymptomatické ( ,

, ). Velké koronarni pisté-
le tstici do pravostrannych oddilé mohou zpiisobo-
vat vyznamny levopravy zkrat, objemové pretizeni,
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Neselektivni koronarografie ukazuje
mnohocetna aneuryzmata levé korondrni tepny
u ditéte s Kawasakiho chorobou
Obrdzek laskavé poskytl MUDr. Petr Tax, Détské kardiocen-
trum FN v Motole

Siroké vinuté koronarni tepny u neo-
perované cyanotické vrozené srdecni vady (trans-
pozice velkych tepen) s drobnymi koronarnimi
pistélemi do dutiny pravé komory. Pistéle se pro-
jevuji oblackovitymi opacifikacemi v dutiné pravé
komory

Obrazek laskavé poskytl MUDr. Miroslav Rubacek, FN Ostrava

dilataci pravostrannych oddilii a zvy$eny plicni priitok
( ). Miize se vyskytnout srde¢ni selhanti,
ischemie myokardu nebo infarkt myokardu.
Kawasakiho choroba se vyskytuje u déti, pied-
chazi ji prolongované teploty, multiformni rash,
stomatitida, konjunktivitida, erytém rukou a no-
hou a lymfadenopatie. Je povaZovana na imunitné
podminénou vaskulitidu. Koronarograficky jsou na-
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Anomalni priibéh vétve levé koronar-
ni tepny napfic¢ pres vytokovy trakt pravé komory
u Fallotovy tetralogie (Sipka); CT angiografie s 3D
rekonstrukci

TEE - velka (nékolik cm Sirokd) koro-
narni pistél z levé koronarni tepny do pravé siné
zpUsobuje velky levopravy zkrat a srdec¢ni selhani
AP - plicnice, D - distélni ¢ast koronarni pistéle Usti Siro-
kym tokem do pravé sing, LS — leva sif, P — proximalnf ¢ast
koronarni pistéle, PE — perikardialni vypotek, PK — prava
komora, PS — prava sif

lezena riizné velkd aneuryzmata korondrnich tepen
( ), ptipadné stendzy. Ohrozuje détské
pacienty ischemii nebo infarktem myokardu, malig-
nimiarytmiemi, srdecnim selhanim, nadhlou srde¢ni
smrti a pfed¢asnou aterosklerézou. Velka a stfedni
aneuryzmata (nad 5-8 mm) mohou progredovat do
steno6zy korondrni tepny, mald aneuryzmata do 5 mm
Casto regreduji.



komory

pfi TEE prfed reoperaci.

45.17.3 Epidemiologie

Ektopické tsti koronarni tepny se vyskytuje asi
u 0,6 % katetrizovanych pacientd.

ALCAPA je vzicna anomadlie s vyskytem 1/300 tisic
porodt Zivé narozenych déti, tvoii asi 0,22-0,5%
vSech VSV. 473 Piedstavuje 57 % vech vjznamnych
vrozenych anom4lii koronarnich tepen.”?

45.17.4 Diagnostika

Selektivni koronarografie u pacienta s Fallotovou tetralogii
ukazuje koronarni pistél ze septalni vétve RIA do vytokového traktu pravé

Zaznam laskave poskytli doc. MUDr. Martin Mates a MUDr. Petr Kmonicek,
kardiologie Nemocnice Na Homolce

TEE, pacient po Rastelliho korekci transpozice velkych tepen.
Ve vytokovém traktu levé komory (LVOT) blizko pod aortélni chlopni je uzky
diastolicky jet, ktery sméfuje k aortalni chlopni a Usti z drobné trubickovité
struktury v myokardu levé komory. Jednd se o nepoznanou drobnou korondrni
pistél zRCX do LVOT, kterd byla nahodné nalezena az na chirurgickém séle

Vrozené koronarni pistéle tvoii asi 0,2-0,4 % vSech
VSV a predstavuji 43 % vSech vrozenych anomalii
korondrnich tepen.”® U bézné populace byly ko-
ronarni pistéle nahodnym nalezem pfi katetrizaci
v0,137%.

Odstupy koronarnich tepen lze u dobfe vySetfitelnych
pacientd najit pfi transtorakalni echokardiografii,

vvvvv

anomalnich koronarnich tepen a zhodnoceni jejich
pribéhu je CT angiografie, vhodna je i koronaro-
grafie,

45.17.5 Lécba

® Diagnoéza ALCAPA je indikaci k chirurgické 1écbeé. piipadech je tento vykon doplnén aortokoronarnim
V soucasnosti se provadi reimplantace levé koro- bypassem. Opera¢ni mortalita ¢ini u velkych a aneu-
narni tepny s ter¢ikem stény plicnice do aorty. ryzmaticky dilatovanych pistéli asi 6 %. Po samot-
Lze provést i redirekci ALCAPA intrapulmonalnim né ligaci odstupu pistéle by v dilatovaném slepém ra-
tunelem do aorty - operace podle Takeuchiho®@? meni mohly vznikat tromby s naslednou embolizaci.
( , , ).

® Mensi koronarni piStéle lze uzavrit katetrizacné, U Kawasakiho choroby je poddvana antiagregacni

vétsi symptomatické piStéle je nutné fesit chirur-
gicky. Nejbezpecnéjsi je uplny uzavér obou koncti
pistéle pomoci sutury nebo ziplaty, v nékterych

¢i antikoagulaéni 1é¢ba, jsou provadény koronarni in-
tervence, piipadné aortokoronarni bypass u kriticky
ztZenych cév.

(téz

TTE, projekce na kratkou osu aorty. Anomalni odstup levé
koronarni tepny z plicnice (ALCAPA) po redirekci do aorty (Takeuchiho operace)
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_122.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_123.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_124.mp4

TTE, projekce na kratkou osu aorty.
Pacientka s anomalnim odstupem levé koronarni
tepny z plicnice po Takeuchiho operaci, spojujici
anomalni koronarni tepnu intrapulmonalnim tune-
lem (oznacen kfizky) s aortou (AO) RVOT - vytokovy
trakt pravé komory.

e Parcidlni anomalni navrat plicnich zil m@ze byt sa-
mostatnou vadou s levopravym zkratem nebo ¢astéji
soucasti defektu septa sini typu sinus venosus.

e Parcialni anomalni navrat pravostrannych plicnich
zil je také soucasti scimitar syndromu, ktery je spo-
jen s hypoplazii pravé plice a pravé vétve plicnice.

23/0712014 11:56:07
omolee 55-1/Adult

TIS0.6 MI0.1

o+ Vimax

Vmean
Max PG 27 mmHglH
Moan PG 16 mmHg

S4bpm

Dopplerovsky signal z plicnice po
Takeuchiho operaci anomalniho odstupu levé koro-
narni tepny z plicnice (ALCAPA) ukazuje na lehkou
pulmonalni stenézu pfi zdzeni plicnice intrapulmo-
nalnim tunelem

Bazalni segmenty pravé plice mohou byt zasobeny
kolaterdlami z abdominalni{ aorty.

e Totalni anomalni navrat plicnich Zil je cyanoticka
VSV, preziti do dospélosti bez operace je vyjimec-
né a je podminéno pfitomnosti dostate¢né velkého
sifiového defektu.

45.18.1 Definice a klasifikace

Anomalni néavrat plicnich Zil maze byt parcialni
(PAPVC - partial anomalous pulmonary venous con-
nection) nebo dplny, totalni (TAPVC - total anoma-
lous pulmonary venous connection), ktery se déli po-
dle mista visténi plicnich Zil na typ suprakardialni,
intrakardialni, infrakardialni nebo smiSeny.

PAPVC je definovan alespon jednou plicni Zilou,
ktera tsti do pravostrannych oddil@, bud pfimo do
pravé siné, nebo do povodi horni nebo dolni duté zily.
PAPVC je pravidelnou soucasti defektu typu sinus

45.18.2 Patofyziologie

PAPVC znamend levopravy zkrat s recirkulaci oxygeno-
vané krve pravostrannymi srde¢nimi oddily a plicemi.
Levopravy zkrat vede k dilataci pravé komory a pravé
siné, projevi se ndmahovou dusnosti a arytmiemi. Vada
nema cyanézu a mize byt rozpoznana az v dospélosti.

U scimitar syndromu se na du$nosti podili i ven-
tila¢ni porucha, mohou se vyskytovat plicni infekce
a hemoptyzy.
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venosus superior nebo inferior. Jedna nebo dvé plicni
zily usti u defektu sinus venosus superior do horni duté
zily nebo jeji junkce s pravou sini.

Scimitar syndrom je charakterizovan PAPVC pravo-
strannych plicnich Zil do dolni duté Zily, anomalnim
arteridlnim zasobenim pravé plice s hypoplazii pravé
vétve plicnice a riznym stupném hypoplazie pravé
plice. Pii sekvestraci jsou dolni segmenty pravé plice
zasobeny kolateralami z abdominaln{ aorty. Srdce je
v dextropozici pii hypoplastické pravé plici.

PIi TAPVC se vraci krev z plicnich Zil i ze systémo-
vych zil do pravé siné. Do levé siné se krev dostava
otevienym foramen ovale nebo defektem sitiového
septa. Pri obstrukci plicniho Zilniho ndvratu dochazi
k plicnimu edému a plicni hypertenzi. Jedna se o cya-
notickou VSV. Velmi vzacné mtze ptezit do dospélosti
bez operace.



45.18.3 Epidemiologie

TAPVC tvofi 0,8 % vSech VSV. PAPVC tvofi 0,4-0,7 %
vSech VSV.

45.18.4 Diagnostika

Suverénni metodou zobrazeni plicnich Zil je CT angio-
grafie ( ). Scimitar syndrom ma charakteri-
sticky rtg obraz, anomalni plicni zily tvoii oblouk po-
dobny zahnuté turecké savli ( , ,
, ). Neoperovany TAPVC je v do-
spélosti vzacny ( ). Defekt septa sini typu si-
nus venosus je diagnostikovan echokardiograficky, pie-

45.18.5 Lécha

Pfi vyznamném levopravém zkratu s pietiZenim pravé
komory je indikovano chirurgické feseni. Defekt typu si-
nus venosus je uzavien zaplatou, ktera v horni duté Zile

NNH
SOMATOM Definition Flash
HFS

CT angiografie s 3D rekonstrukci, po-
hled zezadu. Parcidlni anomalni navrat levé horni
plicni Zily do levé v. brachiocephalica (PAPVC), ano-
malni plicni Zila oznacena ¢ervenou Sipkou.

dev3dim TEE ( , , ).
MtiZe byt detekovan i na CT angiografii nebo magne-
tické rezonanci (CMR). VZdy u néj hleddme anomalni
pravostranné plicni Zily, které usti nejcastéji do dutych
zil nebo pravé siné. Pii podezfeni na plicni hypertenzi
je nutna katetrizace.

derivuje anomalni plicni Zilu do levé siné. Byva vhodna
soucasna plastika horni duté Zily k prevenci jeji stenézy.
U TAPVC je indikovano chirurgické feseni.

Scimitar syndrom, na prostém rtg
snimku tvofi anomalni pravostranné plicni zily
oblouk podobny turecké Savli (scimitar), Sipka

TEE, je patrny defekt septa sini typu sinus venosus superior

[=]

(téz
L

[=]

f
[=]

a anomalni prava horni plicni Zila, kterd Usti do horni duté zily a pravé siné
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_125.mp4

*07.09.1960
10.04.2008
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HOMOLKA
Sensation 16

r
CT angiografie s 3D rekonstrukci, po-
hled zezadu, scimitar syndrom. Anomalni pravo-
stranné plicni zily — prava dolni plicni Zila (velka
Sipka) usti do dolni duté Zily a jeji tvar pfipomina
zahnutou Savli (scimitar), prava horni plicni zila
(mala Sipka) usti do horni duté zily. Levostranné
plicni zily Gsti do levé siné (LS).

Scimitar syndrom (stejny pacientJako
na ). CT angiografie. Levostranné
plicni zily sti normalné do levé siné (Sipka).
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Scimitar syndrom po operaci v dét-
stvi, CT angiografie. Pravostranné plicni zily (Sipka)
ustily do dolni duté Zily (DDZ). Po operaci v détstvi
je DDZ stenoticka a redirekce pravostrannych plic-
nich zil do levé siné je nefunk¢ni.

*20.04.1976
10.01.2013
10517:55-4,
10

(e hic - = Ji

CT angiografie s 3D rekonstrukci.
Totalni anomalni ndvrat plicnich Zil (TAPVC), levo-
stranné i pravostranné plicni Zily Usti do vakovité
dilatovaného sinus venosus a jim do pravé siné.
K miseni krve dochazi defektem sifového septa.
Neoperovana dospéla pacientka s TAPVC ma tézkou
cyandzu a plicni hypertenzi.



