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Scimitar syndrom:

- Vzacny typ PAPVC

- Pravostranna plicni Zila (Zily) usti do DDZ

- Pojmenovan po plUlmésici nebo tureckém meci-jako stin na rtg hrudniku
- Casto s hypoplazii pravé plice a pravé plicni tepny a s dextropozici srdce

IKK EN Brno Centrunl k’ard-iovas_kulérni ////, CK1CF

a transplantacni chirurgie, Brno




Scimitar syndrom:

- Hemodynamicky levo-pravy zkrat
- Zvyseni objemové zatéze pravé komory
- Diagnostika: TTE, TEE, CT AG, pravostranna katetrizace (radionuklidova
angiografie...)
- Indikace k operaci: - Qp:Qs > 1,5:1
- vyznamna Trikuspidalni regurgitace - TVP
- dysfunkce PK
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Scimitar syndrom — chirurgické reseni:

Plicni Zilni kmen lze mobilizovat, pak:

1. implantace PZ pfimo do LS
2. implantace PZ do PS a svedeni toku tunelem do LS p¥es fossa ovalis
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Scimitar synrom — chirurgické reseni:

PZ nelze mobilizovat:
- Naéditi zaplaty (svedeni toku tunelem v DDZ
pres fossa ovalis do LS)

- Vykon v ECC

- Hypotermie (20-25 st.C)

- Kardioplegicka srdec¢ni zastava
- Incize PS a otevreni fossa ovalis
- Zastava obéhu !!!
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Scimitar syndrom — kazuistika (leden 2017)

58-leta pacientka
Sledovana od r. 2010 pro dextropozici srdce, hypoplasticka
bilobarni prava plice, VSV tenkrat neshledana
leden 2016: bronchopneumonie, CT urotraktu-vysloveno
podezreni na Scimitar syndrom
Pridr. onemocnéni: CHOPN — tézka periferni obstrukce
TTE: - Trikuspidalni regurgitace do Il.st. (Trikuspidalni anulus
40mm)

- PK s dobrou kontraktilitou, dilatace na 44mm

- DDZ a jaterni zily bez kongesce

- PH (TK v AP max. 50 mm/Hg)
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- Kvantifikace zkratu (radionukl. Ag): Qp/Qs=1,65
- vzhledem k riziku operacniho vykonu a minimu potizi
doporucen konzervativni postup
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Scimitar syndrom - rijen 2017:

- Subjektivni zhorseni pacientky, NYHA I1.(111.?)

- Spiroergometrie: 108 W, VO2 max.16 ml/kg/min
- Pacientce vysvétlena vSechna rizika operace

- S operaci souhlasi
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14.11.2017:

- Vykon v ECC (kanylace ascendentni aorty,
VCS a VF)

- Hypotermie 25 st.C

- Peroper. ndlez — 2 anomalni plicni zily Ustici
dorzalné do VCl v Urovni branice

- Obéhova zastava 3x ( celkové 39 min. s opakovanou 5-minutovou reperfuzi)

- Derivace plicnich Zil zaplatou z Cormatrixu pres PS pres fossa ovalis do LS)

- Soucasneé provedena i anuloplastika Trikuspidalni chlopné ringem MC3 ¢.34

- Operace bez komplikaci, casna extubace

- Pacientka 10. pooperacni den prelozena do lazni

-V soucasnosti bez potizi

-V dispenzarizaci FN Bohunice — Centrum komplexni péce o VSV v dospélosti
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Scimitar syndrom — pooper. TEE:
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Scimitar syndrom — zaver:

Pred zvazovanou operaci u Scimitar syndromu je nutna:

1. Presna diagnostika vyznamnosti L-P zkratu, funkce PK a suficience
Trikuspidalni chlopné.

2. Diagnostika anatomie zkratu a vybér z moznosti operacniho reseni.

3. Pokud nebude moZna mobilizace PZ, pak je nutny operaéni vykon se

zastavou obehu. Riziko mozného poskozeni pacienta ischemii je mozné

snizit opakovanou kratkodobou reperfuzi v pribéhu obéhové zastavy.

Centrum kardiovaskularni ////, CKTCF

IKK FN Brno a transplantacni chirurgie, Brno




Centrum komplexni péce o VSV v dospélosti Brno:

-

FAKULTNI
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Dékuji za pozornost
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