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Figure 2 - Apical four-chamber view shows dilatation of both the left atrium
and left appendage and a smooth interventricular septalright surface against
the trabeculated septal left surface in the correct position (normal atrial situs).
This permits diagnosis of ventricular inversion and the presence of a three-
lcaflet tricuspid valve inscrted more apically than the mitral valve
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Priibéh srde¢niho selhani (podle Ghreoghiade M. Am J Cardiol. 2005;96:11G-17G a)



Pacienti referovani do KC IKEM k OTS od 5/2007 do 10/2014 se SRV

Hypotézy:

1/ stanoveni BNP pfi prvaim vysetfeni mtze slouzit jako prediktor prognézy u nemocnych s pokrocilym
chronickym srdecnim selhanim s vrozenou vadou srdeéni s té€zkou systolickou dystunkei pravé srdecni
komory v systémové pozicl.

2/ stanoveni BNP bude ve srovnani se znamymi faktory negativani progndzy nejsilnéjsim ukazatelem.

.,

3/ stanoveni BNP pomuze v identifikaci pacientt s VVS a tézkou systolickou dysfunkei SRV, ktef{ maji
vysoké riziko terminalntho srdecniho selhani s potfebou urgentni OTS nebo implantace mechanické srdecni

podpory.

Primarni cil: umrti, potfeba urgentni OTS, implantace LVAD = ekvivalenty terminalniho srdecniho selhani
Konec sledovani: 30.7.2015



n=28 konsekutivnich pacientt

21 (75%) po ASO pro d-TGA (14 po Mustardové, 7 o Senningové korekci) (6x 17SD)
Reoperace: 3x ndbrada trik. chlopné

7 (5%) s ccTGA (1x ASD + VSD, 1x1/SD + pulm. stenosa)

Reoperace: 1x nabrada trik. Chlopné + 1xxAV'R

20 muza (71%), 8 Zen (29%)

34 let (15-65)

EF SRV 2316% (14-35%)

Medi4n hladiny BNP 618ng/L (IQR 86,5-1363,5)

14 pacienttl nedosahlo primarniho cile =skupina A = pfiznivy prab¢h
14 pacientti dosahlo primarniho cile = skupina B = nepfiznivy priabéh
(3 dmrti na termindglni S8 po 5, 14 a 15 mésicich

5 podstoupilo urgentni OIS mezi 4-14 mésici

6 podstoupilo implantaci L1V.AD 0-17 miésicri)



Pfiznivy priibéh Nepfiznivy prabéh Porovnani

(Skupina A) (Skupina B) skupin

n=14 n=14 A proti B (p=)
Vék (roky) 36.4+15.3 31.5+7.9 0.302
Pohlavi (muZi/Zeny) 8 (57%0)/6 (43%) 12 (86%)/2 (14%) |0.209
TGA po ASO 10 (71%) 11 (79%) 1.0
Typ ASO: Mustard/Senning 5 (36%)/5 (36%) 9 (64%)/2 (14%) 0.276
Vrozené korigovana TGA (ccTGA) 4 (29%) 3 (21%) 1.0
PfidruZené nalezy feSené pfi primarni korekci 5 (36%) 3 (20%) 0.678
Reoperace-nahrada trikuspidalni chlopné 3 (21%) 1 (7%) 0.596
Reoperace — nahrada aortalni chlopné 0 1 (7%) 1.0
Implantabilni kardioverter-defibrilator 4 (29%) 6 (43%) 0.695

Charakteristika skupin s pfiznivym priibéhem (skupina A) a nepfiznivym pritbéhem — umrti, potfeba urgentni OTS nebo implantace LVAD

(skupina B) Student-t test, Mann Whitney.



Ptiznivy priibéh Nepfiznivy prabéh Porovnani

(Skupina A) (Skupina B) skupin
n=14 n=14 A proti B (p=)
Epizoda dekompenzace v poslednich 12 mé&sicich |1 (7%) 14 (100%) 0.000 *x*
Funkéni tfida NYHA I 5 (36%) 0 0.000 **
II 8 (57%) 0
III 1.(7%) 8 (57%)
IV 0 6 (43%)
Srdeéni frekvence (pulzti/min) 04=+19 83+18 0.006 **
Systolicky tlak krve (mm Hg) 117+9 108 + 14 0.016 *
Srdecni rytmus 12(86%0)/2 (14%)/0 9(64%)/ 0.092
(sinus/fibrilace sini/stimulovany) 1(7%)/4(29%)
Site QRS 121 £27 157 £ 32 0.004 **

Charakteristika skupin s pfiznivym prubéhem (skupina A) a nepfiznivym priibéhem — umrti, potfeba urgentni OTS nebo implantace LVAD
(skupina B).



Piiznivy pribéh Nepfiznivy prabéh Porovnani
(Skupina A) (Skupina B) skupin
n=14 n=14 A proti B
(=)
Natrium v séru (mmol/I) 138.0 £ 2.0 136.2+4.2 0.166
Kreatinin v séru (umol/I) 77 (66-87) 97 (81-113) 0.005 **
Glomerularni filtrace (ml/min) 122 £ 41 101 £+ 39 0.186
B-natriureticky peptid (ng/1) 91 (64-173) 1342 (1071-3301) 0.000 *#*
End-diastolicky rozmér SVR (mm) 53+12 59+ 16 0.346
Ejekcni frakce SRV (%) 26.4+5.7 19.2+3.4 0.001 **
Regurgitace na systémové atrioventrikularni
chlopni lehka 4 (29%) 0 0.037 *
stfedni 3(21%) 2 (14%)
vyznamna 4(29%) 11 (79%)
nahrada 3 (21%)) 1(7%)
Systolicka dysfunkce subpulmonalni komory
Zadna (EF > 55%) 14 (100%) 1 (7%) 0.000 etk
lehka (EF 46-55%) 0 3 (21%)
stiedni (EFF 36-45%) 0 4 (29%)
tézka (EF < 35%) 0 6 (43%)

Charakteristika skupin s pfiznivym pribéhem (skupina A) a nepfiznivym priibéhem — umrti, potfeba urgentni OTS nebo implantace LVAD

(skupina B).



Pfiznivy priibéh Nepftiznivy Porovnani

(Skupina A) prubéh skupin

n=14 (Skupina B) A proti B

n=14 (p=)

Lécba ACEi/sartanem 14 (100%) 9 (64%) 0.041*
Davka ACEi/sartanu = 50% doporucené 6 (43%) 3 (21%) 0.420
Lécba betablokatorem 9 (64%) 10 (71%) 1.00
Davka betablokatoru 2 50% doporucené 4 (29%) 5 (36%) 1.00
Lécba digoxinem 2 (14%) 6 (43%) 0.209
Lécba furosemidem 7 (50%) 13 (93%) 0.033*
Denni davka furosemidu (mg/day) 5 (0-75) 50 (40-65) 0.001 **
Lécba blokatorem mineralokortikoidnich 6 (43%) 11 (79%) 0.120

reptori

Charakteristika skupin s pfiznivym pribéhem (skupina A) a nepfiznivym priibéhem — umrti, potfeba urgentni OTS nebo implantace LVAD

(skupina B).



Nepfiznivy prabéh nemocnych ve skupiné B byl predikovan nasledujicimi

znamkami pokrocilého CHSS:
1/ anamnézou dekompenzace CHSS v poslednich 12 mésicich
2/ vy$ NYHA tidou
3/ vyssi stdecni frekvenci
4/niz$im systolickym krevnim tlakem
5/vyrazné zvysenou hladinou BNP (graf 1)

6/ vyssi plazmatickou hladinou kreatininu
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7/ hotsi toleranci 1écby ACE-inhibitorem, AT1 blokatorem a vyssi divkou furosemidu

8/ pokrocilejsi fazi remodelace myokardu korelujici s $irsim QRS komplexem v EKG, nizsi EF SRV, vyssim

vyskytem vyznamné regurgitace na systémové atrioventrikularni chlopni a nalezem systolické dysfunkce

subpulmonalni komory

Vysledky univariantni Coxovy regresni analyzy piinesly shodné vysledky.




Vyznamnost klinickych prediktorii nepfiznivé prognozy
(ROC analyza)

AUC Optimalni cutpoint | Youdentv index
B- natriureticky peptid (ng/1) 1.00 618 100.0
Funk¢ni tfida NYHA 0.98 111 92.9
Epizoda dekompenzace v poslednich 12 mésicich 0.96 Ano 92.9
Systolicka dysfunkce subpulmonalni komory 0.96 Ano 92.9
Srdeéni frekvence (pulzii/min) 0.83 68 47.2
Site QRS (ms) 0.81 139 62.6
Kreatinin v séru (umol/1) 0.80 90 57.1
Vyznamna trikuspidalni regurgitace 0.74 Ano 47.8
Lécba furosemidem 0.69 Ano 39.1

Vysledky ROC analyzy.



Freedom from the primary endpoint

Vyznamny rozdil v Kaplan — Meierovych kfivkich u nemocnych s plazmatickymi hladinami BNP niZ$imi a vy$simi neZ mediin.
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Zavéry:

* stanoven{ prognézy nemocnych se SRV a CHSS je velmi obtizné, onemocnéni mtize rychle
progredovat do terminalni faze

* nemocni maji pfitom pfes relativné vyssi riziko casné pooperacni mortality velmi dobré
dlouhodobé prezivani po OTS

* vynucena implantace LVAD je legitimni, pfedstavuje vSak dalsi reoperact se vsemi
nepiiznivymi konsekvencemi

* pacienti s vysokou hladinou BNP, vyssi NYHA tiidou, dysfunkci subpulmonalni komory a
prodélanou epizodou dekompenzace maji extrémné $patnou prognézu

* tyto pacienty je potieba vést v cekaci listiné k OTS jako urgentni, i pokud jejich momentalni
stav dovoluje pobyt doma

* pacienty se systolickou dysfunkci SRV je tfeba sledovat pravidelné v relativné kratkych

casovych intervalech i v pfipad¢, Ze jsou klinicky stabilni



